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Streszczenie

WWssttęępp::  Pojedyncza komora o morfologii prawej komory
rozważana jest jako czynnik ryzyka wytworzenia krążenia
Fontana. Ostatnie modyfikacje operacji Norwooda i operacji
Fontana (FO) znamiennie zwiększyły populację pacjentów
z pojedynczą komorą o typie komory prawej. 
CCeell::  Celem pracy było określenie wpływu morfologii komory
na wyniki etapowego leczenia wad serca o typie pojedynczej
komory i identyfikacja czynników determinujących przystoso-
wanie prawej komory do pełnienia funkcji komory systemowej.
MMaatteerriiaałł  ii mmeettooddaa:: W latach 1990–2005 etapowemu leczeniu
metodą Fontana poddano 270 dzieci z pojedynczą komorą.
Znalazło się wśród nich 130 (48,1%) pacjentów z pojedynczą
komorą o typie lewej komory (grupa I) i 140 (51,8%) o typie
prawej komory (grupa II). Wszyscy poddani zostali etapowemu
leczeniu: operacji hemi-Fontana i Fontana z fenestracją. 
Przeprowadzono retrospektywną analizę porównawczą danych
okołooperacyjnych i zebranych podczas badań kontrolnych.
WWyynniikkii::  Ogólna śmiertelność w badanej grupie wynosiła 10,4%.
12 (4,4%) pacjentów zmarło po operacji hemi-Fontana, 16 (6,2%)
po operacji Fontana. Nie stwierdzono różnic w śmiertelności
między badanymi grupami. Po operacji hemi-Fontana i Fontana
w grupie II stwierdzono istotnie wyższe ciśnienie końcowo-roz-
kurczowe w komorze oraz wskaźnik sercowy. Po operacji
Fontana w grupie II istotnie wyższe były ciśnienie w tętnicy
płucnej i ośrodkowe ciśnienie żylne. Nie stwierdzono różnicy
w częstości występowania przesięków w jamach ciała, ale
u dzieci z pojedynczą komorą o typie prawej komory utrzymy-
wały się one znamiennie dłużej (p<0,001). W odpowiedzi układu
krążenia na wysiłek fizyczny (próba wysiłkowa) u pacjentów
z morfologicznie prawą komorą stwierdzono istotnie wyższy
próg beztlenowy (p=0,017) i szczytową frakcję fizjologicznej
przestrzeni martwej (p=0,041). 15 dzieci (6,2%) zaliczono

Abstract

IInnttrroodduuccttiioonn::  The single, morphologically right ventricle (SV) is
considered to be a risk factor of the Fontan circulation. Recent
modifications of the Norwood and Fontan operations (FO)
significantly increased the number of such patients.
AAiimm::  The purpose of this study was to evaluate the influence
of SV morphology on the results of the staged approach. 
MMaatteerriiaall  aanndd  mmeetthhooddss::  Between 1990 and 2005, 270 patients
with SV underwent staged FO. There were 130 (48.6%) children
with left ventricular (group I) and 140 (51.8%) with right
ventricular (group II) morphology. All patients underwent initial
palliative surgery followed by hemi-Fontan and fenestrated FO.  
Retrospective comparative analysis of the perioperative and
follow-up data (including echocardiography, cardiac catheteri-
sation and exercise test) was carried out.
RReessuullttss::  Overall mortality was 10.4%; 12 (4.4%) patients died
after hemi-Fontan and 16 (6.2%) after FO. There was no
difference in mortality rate between groups.
After the hemi-Fontan and Fontan procedures the end-diastolic
ventricular pressure and cardiac index were significantly
increased in group II. After the Fontan procedure the pulmonary
artery pressure and central venous pressure were significantly
increased in group II. There were no differences in the incidence
of pleural effusions. Children with single right ventricle had
longer duration of the pleural effusions (p<0.001). In
cardiorespiratory response there was a higher anaerobic
threshold (p=0.017) and peak fraction of the death space
(p=0.041) in group II. Fifteen patients (6.2%) were in NYHA class
III, the others in NYHA class II or I. There was no difference in
NYHA classification between groups.
CCoonncclluussiioonnss:: Staged FO is associated with low mortality and
morbidity regardless of ventricular morphology. Although RV
was a risk factor for prolonged pleural drainage correlated with
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Wstęp

Wady serca o typie pojedynczej komory stanowią ok.
7,7% wad wrodzonych serca [1]. W tym wypadku jedyna ko-
mora (anatomicznie lewa lub prawa) zaopatruje krążenie
płucne i krążenie systemowe. Konsekwencją tego jest prze-
ciążenie objętościowe i często ciśnieniowe komory z szyb-
ko postępującą niewydolnością krążenia. Większość niele-
czonych noworodków umiera w 1. mies. życia [2]. 

Leczenie tych dzieci jest wieloetapowe i obejmuje wie-
le operacji paliatywnych, zakończonych operacją Fontana.
Jej celem jest rozdzielenie równoległego krążenia syste-
mowego i płucnego z wytworzeniem krążenia szeregowe-
go, w którym obciążenie objętościowe pojedynczej komo-
ry i utlenowanie krwi systemowej jest normalne. Metoda
oparta jest na założeniu, że do zapewnienia przepływu
płucnego nie jest konieczna komora pompująca krew.
Przepływ krwi przez płuca odbywa się dzięki różnicy
ciśnień pomiędzy żyłami systemowymi a lewym przed-
sionkiem [3]. Wydolność układu krążenia po operacji Fon-
tana zależna jest od wielu parametrów hemodynamicz-
nych, z których największe znaczenie ma stan czynnościo-
wy komory. 

W związku z postępem w leczeniu zespołu niedorozwo-
ju lewego serca [4, 5] coraz więcej dzieci z tą wadą poddaje
się pełnemu etapowemu leczeniu, zakończonemu operacją
Fontana. Wzrasta liczba pacjentów, u których funkcję ko-
mory systemowej pełni morfologicznie prawa komora. Po-
jedyncza komora o typie morfologicznym komory prawej
rozważana jest jako czynnik ryzyka w pomyślnym wytwo-
rzeniu krążenia Fontana [6–8]. Różni się ona pod wieloma
względami od komory lewej (tab. I). W życiu płodowym od-
grywa rolę komory systemowej. W wadach z niedorozwo-
jem lewej komory ma inny kształt i funkcję niż komora pra-
wa w sercu dwukomorowym [9, 10]. 

Większość badań dotyczących funkcjonowania serca
jednokomorowego po zakończeniu leczenia wieloetapowe-
go przeprowadzono przed zastosowaniem modyfikacji ope-
racji Norwooda i operacji Fontana. Odsetek pacjentów z ko-
morą prawą jako komorą systemową był w badanych gru-
pach niewielki (16–17%). Wyniki odległego funkcjonowania
układu krążenia u dzieci z sercem jednokomorowym o ty-

pie prawej komory nie są znane, a istniejące na ten temat
doniesienia są sprzeczne [11, 12]. 

Cel pracy

Celem pracy jest ocena wpływu morfologii pojedynczej
komory serca na wczesne i odległe wyniki leczenia wielo-
etapowego oraz identyfikacja czynników (przedoperacyj-
nych, śródoperacyjnych i pooperacyjnych), determinujących
przystosowanie prawej komory do pełnienia funkcji komo-
ry systemowej. 

Materiał i metody

W latach 1990–2005 w Klinice Kardiochirurgii Dziecięcej
Collegium Medicum UJ etapowemu leczeniu poddano 270
dzieci z pojedynczą komorą. W grupie tej znalazło się 130
(48,1%) pacjentów z pojedynczą komorą o typie lewej ko-
mory (grupa I) i 140 (51,8%) o typie prawej komory (grupa II).
Przeprowadzono retrospektywną analizę porównawczą da-
nych okołooperacyjnych (w tym wyniki badania echokar-
diograficznego i cewnikowania serca z angiografią i bada-
niem hemodynamicznym) oraz danych zebranych w czasie
badań kontrolnych (w tym klasyfikację NYHA, echokardio-
grafię i badanie wysiłkowe).

Wśród 270 leczonych wyróżniono następujące anatomicz-
ne postacie serca jednokomorowego: zespół niedorozwoju
lewego serca u 125 (46,3%) dzieci, atrezja zastawki trójdziel-
nej u 59 (21,8%), dwunapływową komorę lewą u 51 (18,9%),
niezrównoważone formy całkowitego kanału przedsionko-
wo-komorowego u 16 (5,9%), dwunapływową komorę prawą
u 15 (5,5%) oraz skrajną postać zespołu Ebsteina u 4 (1,5%)
dzieci.

Po wstępnej operacji paliatywnej, dostosowanej do pa-
tofizjologii wady (operacja Norwooda, zespolenie systemo-
wo-płucne, zwężenie opaską tętnicy płucnej, operacja Da-
mus-Kay-Stansel, operacja Starnesa) dzieci poddano etapo-
wej operacji Fontana (hemi-Fontana w wieku od 4–6 mies.
oraz Fontana z fenestracją w wieku 18–32 mies.). Operację
hemi-Fontana przeprowadzano w krążeniu pozaustrojo-
wym z zatrzymaniem krążenia i głęboką hipotermią. Po re-
sternotomii środkowej uwalniano serce ze zrostów. U dzieci

do grupy III wg NYHA. Pozostałe znajdowały się w grupie I lub II.
Nie stwierdzono istotnych statystycznie różnic w klasyfikacji
NYHA między grupami. 
WWnniioosskkii::  Etapowe leczenie dzieci z pojedynczą komorą wiąże
się z niską śmiertelnością i niewielkim odsetkiem powikłań, bez
względu na morfologię komory pełniącej funkcję komory
systemowej. Mimo że obecność prawej komory jako komory
systemowej wiązała się z dłużej utrzymującymi się przesiękami
w jamach opłucnowych, co korelowało z podwyższonym ciśnie-
niem końcowo-rozkurczowym, ciśnieniem w tętnicy płucnej
i ośrodkowym ciśnieniem żylnym, jej funkcja oraz odpowiedź
na wysiłek były porównywalne z wskaźnikami morfologicznie
lewej komory. 
SSłłoowwaa  kklluucczzoowwee::  serce jednokomorowe, operacja Fontana.

elevated VEDP, PAP and CVP, its performance and response to
exercise were comparable to LV. 
KKeeyy  wwoorrddss::  single ventricle, Fontan procedure.
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poddanych w pierwszym etapie leczenia wady zespoleniu
systemowo-płucnemu, operacji Norwooda, Damus-Kay-
-Stansel lub operacji Starnesa, zamykano zespolenie syste-
mowo-płucne. U dzieci, u których we wcześniejszym etapie
leczenia wykonano operację zwężenia opaską tętnicy płuc-
nej, opaskę tę zdejmowano. Po zatrzymaniu serca podawa-

no krystaliczną zimną kardioplegię do opuszki aorty (u dzie-
ci z zespołem niedorozwoju lewego serca do opuszki starej
aorty), usuwano kaniulę przedsionkową, kontrolowano
i w przypadkach restrykcyjnej komunikacji międzyprzed-
sionkowej poszerzano ją, wycinając fragment przegrody.
Następnie nacinano podłużnie prawą gałąź tętnicy płucnej,

TTaabb..  II..  Porównanie prawej i lewej komory serca

CCeecchhaa PPrraawwaa  kkoommoorraa LLeewwaa  kkoommoorraa

embriogeneza pochodzi z opuszki serca; zawiązek rozwija się z pierwotnej komory serca;
z drugorzędowego pola sercotwórczego zawiązek z pierwszorzędowego pola 
w rozwoju pojawia się nieco później niż sercotwórczego w rozwoju pojawia się  
lewa komora wcześniej od komory prawej  

beleczki mięśniowe grube cienkie
nieliczne liczne
proste skośne

mięśnie brodawkowate liczne nieliczne (2 główne)
małe duże
przyczepiają się do przegrody i ściany  przyczepiają się tylko do wolnej ściany 
wolnej (septophylic); przy rozszerzeniu  (septophobic)
komory łatwo dochodzi do niedomykalności

stożek (lejek) obecny, dobrze rozwinięty nieobecny 

ciągłość włóknista między zastawką nieobecna obecna
przedsionkowo-komorową 
a półksiężycowatą

tętnice wieńcowe 1 (RCA) 2 (LAD & Cx)
przepływ następuje zarówno w skurczu, przepływ tylko w rozkurczu
jak i w rozkurczu

odgałęzienia układu przewodzącego 1 odnoga 2 odnogi (przednia i tylna)

skurcz komory kurczy się jak miech (dociska krew  skurcz koncentryczny (ściska krew 
do przegrody międzykomorowej) ze wszystkich stron)

relacja napływu i odpływu część napływowa bardziej oddzielona część napływowa bliżej części odpływowej,
od odpływowej zastawka dwudzielna tworzy część drogi 

napływu i odpływu
mięśnie brodawkowate i struny ścięgniste droga odpływu gładka 
w drodze odpływu 

współczynnik powierzchnia duży mały
wewnętrzna/objętość

grubość wolnej ściany 3–4 razy mniejsza w porównaniu  3–4 razy większa w porównaniu  
z lewą komorą z prawą komorą

zastawka przedsionkowo-komorowa trójdzielna, okrągła, otoczona elastycznym dwudzielna, owalna, otoczona sztywnym
pierścieniem większym o 30–40% pierścieniem,
w porównaniu z pierścieniem zastawki 
dwudzielnej
płatki zastawki przyczepione do licznych łatki zastawki sztywno przyczepione
mięśni brodawkowatych różniących się do 2 mięśni brodawkowatych
rozmiarami

płatki zastawki A-V 3 2
na jednakowym poziomie na różnych poziomach
(w jednej płaszczyźnie)

patofizjologia źle toleruje zmiany w obciążeniu następczym, łatwiej adaptuje się do nagłych zmian
natomiast lepiej zmiany w obciążeniu w obciążeniu następczym a gorzej do zmian
objętościowym w obciążeniu objętościowym
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prowadząc cięcie do pnia tętnicy płucnej oraz żyłę główną
górną wzdłuż jej przyśrodkowego brzegu, przedłużając cię-
cie w kierunku górnej części prawego przedsionka. Nacięte
struktury zespalano szwami ciągłymi, poszerzając zespole-
nie oraz prawą gałąź tętnicy płucnej łatą z homogennego
pnia płucnego. Wykonane w ten sposób zespolenie oddzie-
lano od dolnej części przedsionka za pomocą łaty z tworzy-
wa sztucznego (politetrafluoroetylen, PTFE) (ryc. 1.–2.).
Operację Fontana z fenestracją przeprowadzano w krąże-
niu pozaustrojowym, z zatrzymaniem krążenia w głębokiej
hipotermii. Po otwarciu prawego przedsionka usuwano łatę
z PTFE oddzielającą zespolenie hemi-Fontana od dolnej czę-
ści przedsionka. Przygotowaną wcześniej łatę z PTFE z nie-
wielką 2–3-milimetrową fenestracją wszywano, następnie
wytwarzając boczny tunel wewnątrzprzedsionkowy kieru-
jący spływ z żyły głównej dolnej do wykonanego wcześniej
zespolenia między żyłą główną górną i prawą gałęzią tętni-
cy płucnej (ryc. 3.). 

W okresie pooperacyjnym wszystkim dzieciom prowa-
dzono antykoagulację przy użyciu kwasu acetylosalicylowe-
go w dawce 1–5 mg/kg. Średnio okres badań kontrolnych to
8,6 lat – trwały one od miesiąca do 14,6 lat. Próbę wysiłko-
wą przeprowadzono u 32 pacjentów w wieku od 5 do 14 lat
(8,47±2,5 lat) na bieżni automatycznej (Marquette Electro-
nics), stosując zmodyfikowany protokół Bruce’a z ciągłym

12-odprowadzeniowym monitorowaniem EKG. Próbki po-
wietrza wydychanego badane były przy użyciu systemu
SensorMedics 2900 (SMC 2900). Funkcję komory oraz za-
stawki przedsionkowo-komorowej określano w badaniu
echokardiograficznym i w trakcie cewnikowania serca. Funk-
cja komory oceniana była jakościowo na podstawie frakcji
wyrzutowej jako: dobra (EF 60–70%), nieznacznie obniżona
(60–70%), upośledzona (EF 45–55%) i zła (EF 30–40%), nato-
miast stopień niedomykalności zastawki przedsionkowo-
-komorowej (na podstawie szerokości i długości fali zwrot-
nej) jako łagodny, umiarkowany i ciężki [13]. Podczas cew-
nikowania serca dokonywano pomiarów anatomicznych,
rozmiaru i kształtu tętnicy płucnej i jej gałęzi oraz pomia-
rów hemodynamicznych, określając ciśnienie i opór w tęt-
nicy płucnej, ciśnienie w przedsionkach, ciśnienie końco-
wo-rozkurczowe w komorze, gradient ciśnień przez płuca.
Ze wszystkich jam serca i dużych naczyń pobierano próbki
krwi do badania gazometrycznego.

Do analizy statystycznej wykorzystano standardowe me-
tody. Do opisu danych zastosowano funkcje statystyki opiso-
wej. Dane ciągłe przedstawiono jako średnia ± odchylenie
standardowe, dane skategoryzowane przedstawiono jako
częstości. W wypadku danych ciągłych normalność rozkładu
badano testem Shapiro-Wilka. W celu określenia różnic mię-
dzy grupami do analizy danych ciągłych zastosowano testy

RRyycc..  11..  Operacja hemi-Fontana – poszerzenie przedniej ściany zespolonego prawego przedsionka i żyły głównej górnej z tętnicami płucnymi
przy pomocy łaty z homogennej tętnicy płucnej (HP – łata z homogennej tętnicy płucnej, LPA – lewa tętnica płucna, PTFE – zespolenie syste-
mowo-płucne zamknięte klipsami, RA – prawy przedsionek, RPA – prawa tętnica płucna, SVC – żyła płucna górna)

HP

LPA
RPA

SVC

RA
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t-Studenta i Manna-Whitneya. Dane jakościowe porównano
testem Chi2 lub dokładnym testem Fishera. Hipotezy weryfi-
kowano, przyjmując poziom istotności p<0,05.

Wyniki

Ogólna śmiertelność w badanej grupie wynosiła 10,4%.
Po operacji hemi-Fontana zmarło 7 (5,1%) dzieci z pojedyn-
czą prawą komorą oraz 5 (3,7%) z pojedynczą lewą komorą.
Ogólna śmiertelność po tym etapie leczenia wynosiła 4,4%
i nie stwierdzono statystycznie istotnej różnicy między bada-
nymi grupami (p=0,57). Po operacji Fontana w grupie I zmar-
ło 6 (4,6%) dzieci, natomiast w grupie II 10 (7,7%). Ogólna
śmiertelność po operacji Fontana wynosiła 6,2%. Nie stwier-
dzono różnic w śmiertelności między badanymi grupami
(p=0,21). W latach 1990–1997 ogólna śmiertelność wynosiła
7,4%, natomiast w latach 1998–2005 była istotnie niższa
i wynosiła 3,2% (p=0,04).

W badaniu echokardiograficznym po operacji hemi-Fon-
tana lub Fontana stwierdzono dobrą funkcję komory
u 91,8% dzieci, upośledzoną funkcję pojedynczej komory

RRyycc..  33..  Operacja Fontana – łata tunelowa kierująca spływ z żyły
głównej dolnej do krążenia płucnego w prawym przedsionku 
(IVC – żyła główna dolna, LPA – lewa tętnica płucna, PTFE – łata
z politetrafluoroetylenu, RPA – prawa tętnica płucna, RA – prawy
przedsionek, SVC – żyła płucna górna).

RPA

SVC

PTFE

RA

LPA

IVC

RRyycc..  22..  Operacja hemi-Fontana – wszywanie łaty przedzielającej prawy przedsionek (HP – łata z homogennej tętnicy płucnej, LPA – lewa tęt-
nica płucna, PTFE – łata z politetrafluoroetylenu przedzielająca prawy przedsionek, RA – prawy przedsionek, RPA – prawa tętnica płucna, SVC
– żyła próżna górna)

RA

SVC

RPA
HP

LPA

PTFE
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zarejestrowano u 8,1% dzieci, a 5% pacjentów miało istot-
ną niedomykalność zastawki przedsionkowo-komorowej.
Nie stwierdzono istotnych statystycznie różnic w jakościo-
wej ocenie funkcji pojedynczej komory pomiędzy badanymi
grupami. 

Cewnikowanie serca z angiografią przeprowadzono
u 162 dzieci przed operacją hemi-Fontana oraz u 54
po operacji Fontana. Wskazaniem do cewnikowania serca
w tej grupie były narastanie sinicy (podejrzenie przecieku
systemowo-płucnego), ocena zaburzenia przepływu przez
płuca, zabiegi interwencyjne (zamknięcie naczyń krążenia
obocznego, poszerzenie fenestracji, poszerzenie tętnic
płucnych, poszerzenie aorty). Wyniki badań przedstawiono
w tab. II. Po operacji hemi-Fontana u dzieci z pojedynczą ko-
morą o typie komory prawej zauważono istotnie wyższe ci-
śnienie końcowo-rozkurczowe w komorze (7,88±2,9 mmHg

vs 6,85±2,1 mmHg; p=0,01) oraz wyższy wskaźnik sercowy
(5,36±2,6 l/min/m2 vs 3,61±1,1 l/min/m2; p<0,001) w po-
równaniu z tymi, u których funkcję komory systemowej
pełniła komora lewa. U pacjentów po operacji Fontana
z komorą prawą pracującą jako komora systemowa istot-
nie wyższe było ciśnienie końcowo-rozkurczowe w komo-
rze (8,7±2,3 mmHg vs 6,97±1,8 mmHg; p=0,002), znamien-
nie wyższe ośrodkowe ciśnienie żylne (13,23±2,2 mmHg vs
11,82±1,8 mmHg; p=0,01), ciśnienie w tętnicy płucnej
(12,07±2,3 mmHg vs 10,75±1,9; mmHg p=0,029) oraz
wskaźnik sercowy (4,7±1,7 l/min/m2 vs 3,93±0,8 l/min/m2;
p=0,005) w porównaniu z dziećmi z komorą systemową
o morfologii komory lewej. W grupie I przesięki do jam
opłucnowych w okresie pooperacyjnym wymagające dre-
nażu wystąpiły u 31 (25,2%) dzieci, natomiast w grupie II
u 40 (33,6%). Choć nie stwierdzono różnicy w częstości

TTaabb..  IIII..  Wyniki badań hemodynamicznych

GGrruuppaa  II GGrruuppaa  IIII PP  
śśrreeddnniiaa SSDD śśrreeddnniiaa SSDD ((MMaannnn--WWhhiittnneeyy))

ooppeerraaccjjaa  hheemmii--FFoonnttaannaa

saturacja w żyle głównej górnej (%) 60,2 5,8 59,17 6,5 0,77

pO2 w żyle głównej górnej (mmHg) 35,10 3,6 33,11 4,1 0,56

średnie ciśnienie w żyle głównej górnej (mmHg) 11,8 2,6 12,63 2,1 0,38

saturacja w przedsionku systemowym (%) 78,2 6,3 75,09 8,7 0,26

średnie ciśnienie w przedsionku systemowym (mmHg) 7,89 3,2 7,48 2,1 0,45

saturacja w komorze (%) 83,62 5,4 82,25 6,1 0,82

ciśnienie skurczowe w komorze (mmHg) 98,27 17,3 101,34 15,7 0,13

ciśnienie rozkurczowe w komorze (mmHg) 6,85 2,1 7,88 2,9 0,01*

saturacja w lewych żyłach płucnych (%) 98,32 1,8 97,81 1,2 0,47

pO2 w lewych żyłach płucnych (mmHg) 110,46 19,2 108,91 27,2 0,83

średnie ciśnienie w tętnicy płucnej (mmHg) 7,8 1,4 8,2 1,7 0,38

saturacja w aorcie (%) 84,32 6,1 83,11 5,3 0,88

opór w tętnicy płucnej 1,48 1,2 0,8 0,2 0,49

wskaźnik sercowy (l/min/m2) 3,61 1,1 5,36 2,6 <0,001*

ooppeerraaccjjaa  FFoonnttaannaa

średnie ciśnienie w żyle głównej górnej (mmHg) 11,82 1,8 13,23 2,2 0,01*

średnie ciśnienie w przedsionku systemowym (mmHg) 5,86 3,6 5,94 2,8 0,68

ciśnienie skurczowe w komorze (mmHg) 6,97 1,8 8,72 2,3 0,002*

średnie ciśnienie w tętnicy płucnej (mmHg) 10,75 1,9 12,07 2,3 0,029*

saturacja w aorcie (%) 93,02 2,8 91,52 3,6 0,35

opór w tętnicy płucnej 2,32 0,7 2,11 0,6 0,29

wskaźnik sercowy (l/min/m2) 3,93 0,8 4,7 1,7 0,005*

przesięki opłucnowe (dni) 7,71 16,5 11,25 15,2 <0,001*
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występowania przesięków do jam ciała (p=0,15), u cho-
rych z pojedynczą komorą o typie prawej komory utrzymy-
wały się one znamiennie dłużej (11,25±15,2 dni vs 7,7±16,5
dnia; p <0,001). 

Spośród 242 dzieci, które przeżyły, 15 (6,2%) zaliczono
do grupy III wg NYHA. Pozostałe znajdowały się w grupie
I lub II. Nie zanotowano istotnych statystycznie różnic
w klasyfikacji NYHA pomiędzy grupami. 

Próbę wysiłkową przeprowadzono u 32 dzieci (15 w gru-
pie I i 17 w grupie II). Spośród badanych parametrów meta-
bolicznych wartość progu beztlenowego w grupie II była
istotnie wyższa (0,4±0,18 vs 0,2±0,08; p=0,017). Nie stwier-
dzono istotnych różnic, jeżeli chodzi o inne parametry me-

taboliczne, takie jak szczytowe zużycie tlenu czy szczytowa
produkcja dwutlenku węgla. Podobnie porównywalne były
parametry oddechowe, takie jak spoczynkowa i szczytowa
wentylacja minutowa, spoczynkowa i szczytowa objętość
oddechowa oraz szczytowa częstość oddechów. Istotnym
parametrem różnicującym badane grupy był stosunek fi-
zjologicznej przestrzeni martwej do objętości oddechowej
(frakcja przestrzeni martwej) na szczycie wysiłku fizyczne-
go (grupa I: 0,37±0,08 vs grupa II: 0,26±0,06; p=0,041). Para-
metr ten był porównywalny w obu grupach w czasie spoczyn-
ku (p=0,126). Nie stwierdzono też istotnych różnic między ba-
danymi grupami w zakresie parametrów wykonywanej pracy
i parametrów hemodynamicznych (tab. III). 

TTaabb..  IIIIII..  Wyniki testów wysiłkowych w badanych grupach dzieci

GGrruuppaa  II  GGrruuppaa  II GGrruuppaa  IIII GGrruuppaa  IIII pp
śśrreeddnniiaa ooddcchh..  ssttdd.. śśrreeddnniiaa ooddcchh..  ssttdd..

wiek (lata) 7,64 0,9718 8,83 3,2800 0,196

szczytowe zużycie tlenu (ml/kg/min) 13,75 7,0614 15,82 3,1753 0,592

szczytowa produkcja 
dwutlenku węgla (l/min) 0,30 0,1778 0,57 0,3461 0,088

próg beztlenowy (l/min) 0,20 0,0850 0,41 0,1876 0,017*

spoczynkowa produkcja 
dwutlenku węgla (l/min) 0,08 0,0196 0,11 0,0509 0,052

wentylacja minutowa w spoczynku (l/min) 7,99 1,5758 9,82 2,6713 0,130

szczytowa wentylacja minutowa (l/min) 22,52 7,6491 33,10 13,8249 0,097

spoczynkowa objętość oddechowa (l) 0,33 0,0570 0,38 0,1029 0,201

szczytowa objętość oddechowa TV (l) 0,44 0,1111 0,65 0,3172 0,100

szczytowa częstość oddechów (1/min) 41,33 9,3941 44,75 10,0457 0,564

spoczynkowe Vd/Vt 0,50 0,0427 0,46 0,0566 0,126

szczytowe Vd/Vt  0,37 0,0857 0,26 0,0629 0,041*

maksymalna praca (Wat) 75,11 43,4524 83,75 54,6527 0,520

czas wysiłku (s) 483,2 208,6346 495,75 341,047 0,658

czynność serca spoczynkowa (1/min) 94,60 16,1809 112,75 6,4485 0,054

czynność serca szczytowa (1/min) 131,50 19,1093 142,0 15,1877 0,078

różnica czynności serca 36,90 17,4193 42,25 19,1725 0,092

% wysiłku 61,80 8,9790 68,75 7,5000 0,223

spoczynkowe ciśnienie skurczowe (mmHg) 93,50 13,3437 96,25 18,8746 0,760

spoczynkowe ciśnienie rozkurczowe (mmHg) 68,00 14,3759 68,75 16,5202 0,933

spoczynkowy gradient ciśnień (mmHg) 25,50 8,3166 27,50 6,4550 0,675

szczytowe ciśnienie skurczowe (mmHg) 106,00 10,7497 115,0 14,7196 0,224

szczytowe ciśnienie rozkurczowe (mmHg) 72,00 8,8819 72,50 22,1736 0,951

szczytowy gradient ciśnień (mmHg) 34,00 9,3690 42,50 18,4842 0,265

Operacja Fontana – wpływ morfologii pojedynczej komory na wczesne i odległe wyniki leczenia
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Dyskusja

Badania nad wytworzeniem krążenia, w którym poje-
dyncza komora wyrzuca krew do krążenia systemowego
z napływem do płuc bez udziału komory pompującej, rozpo-
częto w latach 40. XX w. W 1943 r. Isaac Starr udowodnił, że
eksperymentalne zniszczenie wolnej ściany prawej komory
wywołuje niewielkie zmiany ośrodkowego ciśnienia żylnego
[14]. Badania doświadczalne przeprowadzone w 1954 r.
przez Wardena, DeWall i Varco doprowadziły do wniosku, że
praca uszka prawego przedsionka wystarczy do zapewnie-
nia przepływu przez płuca [15]. Pomysł ominięcia prawej ko-
mory jako komory pompującej krew do płuc i połączenia
krążenia płucnego i systemowego w sposób szeregowy zo-
stał po raz pierwszy zastosowany na modelu zwierzęcym
w latach 70. XX w. [16] w badaniach prowadzonych m.in.
przez A. Castanedę, a zastosowany w klinice jednocześnie
przez Fontana i Kreuzera [17, 18]. Wysoki opór naczyń płuc-
nych uniemożliwia realizację tego celu u noworodków i wy-
maga, aby oba krążenia (płucne i systemowe) podłączone
były do komory w sposób równoległy. Wykonanie operacji
Fontana w okresie noworodkowym wiązało się z dużą
śmiertelnością, z powodu zespołu małego rzutu serca z wy-
sokim ciśnieniem końcowo-rozkurczowym i wysokim ciśnie-
niem w tętnicy płucnej. Wprowadzono wiele zabiegów pa-
liatywnych, których celem była optymalizacja stosunku
przepływu płucnego do systemowego (Qp:Qs) w wieku no-
worodkowym (operacja Norwooda, zwężenie opaską tętnicy
płucnej, zespolenie systemowo-płucne, operacja Damus-
-Kay-Stansel, operacja Starnesa). Po tych zabiegach poje-
dyncza komora jest przeciążona objętościowo (pompuje
krew do krążenia płucnego i systemowego: Qp+Qs) przy za-
chowanej saturacji krwi systemowej w granicach 70–80%. 

Po normalizacji oporu w tętnicy płucnej w wieku 4–6 mies.
u dzieci z pojedynczą komorą wykonywano zabieg ustawia-
jący krążenie płucne i systemowe szeregowo. W 1980 r. Pu-
ga, Jonas i Castaneda wprowadzili technikę tunelu boczne-
go w przedsionku (TCPC) [19], która wzbudziła bardzo duże
zainteresowanie po publikacji M. De Levala [20]. Wciąż jed-
nak operacja zespolenia żył głównych z tętnicą płucną pro-
wadziła do nagłego spadku objętości końcowo-rozkurczo-
wej komory, spadku podatności komory oraz spadku prze-
pływu przez płuca i rzutu systemowego. W 1991 r.
wprowadzono kolejną modyfikację w leczeniu dzieci z poje-
dynczą komorą – operację hemi-Fontana [21]. Pozwala ona
na stopniowe zredukowanie obciążenia objętościowego
do normy w młodszym wieku i minimalizację wpływu
zmiany geometrii komory oraz oporu płucnego na rzut sys-
temowy. Po okresie przystosowania się komory do mniej-
szej objętości końcowo-rozkurczowej (remodelling) i zwięk-
szenia jej podatności, możliwe stało się przeprowadzanie
pełnej operacji Fontana z lepszymi wynikami wczesnymi
i odległymi. Zastosowanie tzw. fenestracji (2–3-milimetro-
wego otworu w ścianie tunelu bocznego) [22] pozwoliło
na zmniejszenie ciśnienia w żyłach systemowych i poprawę
rzutu komory kosztem nieznacznej desaturacji krwi syste-
mowej. Wprowadzenie tej modyfikacji w znacznym stopniu
poprawiło przeżywalność i zmniejszyło częstość powikłań

odległych [23]. Dziesięcioletnie przeżycie w leczeniu wielo-
etapowym wad wrodzonych serca o typie pojedynczej ko-
mory zakończone operacją Fontana sięga 90% [24],
a śmiertelność nie przekracza 5% [25]. Najczęstsze przyczy-
ny zgonów to niewydolność mięśnia sercowego (ostra lub
przewlekła), niewydolność płuc, przetrwałe przesięki
do jam ciała, komplikacje neurologiczne, arytmie oraz na-
gła śmierć [26]. W przedstawionej grupie chorych stwier-
dzono również znaczną poprawę wyników leczenia w bada-
nym okresie oraz 2-krotne zmniejszenie ogólnej śmiertel-
ności. Nie stwierdzono różnicy w śmiertelności pomiędzy
badanymi podgrupami. Pomimo osiągnięcia tak wysokiej
przeżywalności, operacja Fontana pozostaje nadal lecze-
niem paliatywnym obarczonym pewnym odsetkiem powi-
kłań, takich jak arytmie przedsionkowe, zaburzenia krzep-
nięcia, przetoki tętniczo-żylne w płucach, przesięki do jam
ciała, enteropatia wysiękowa, obniżona tolerancja wysiłku
oraz niewydolność komory.

Nie ustalono, czy morfologia komory ma wpływ na wy-
niki leczenia metodą Fontana [27]. Mimo że komora lewa
powinna lepiej spełniać funkcje komory systemowej, jej
niewydolność po operacji Fontana pojawia się z taką samą
częstością, jak niewydolność morfologicznie prawej komo-
ry [28]. Na podstawie przeprowadzonych badań hemodyna-
micznych u dzieci po operacji Fontana [29] stwierdzono, że
wskaźnik serca spoczynkowy i wysiłkowy nie różniły się
od tych wskaźników u osobników zdrowych. Głównym me-
chanizmem zwiększenia rzutu w wysiłku było przyspiesze-
nie czynności serca. Frakcja wyrzutowa była zredukowana,
a objętość końcowo-rozkurczowa zwiększona zarówno
w spoczynku, jak i w wysiłku. W trakcie wysiłku następo-
wał wzrost ciśnienia w obrębie zespolenia Fontana. Prze-
pływ przez płuca był dwufazowy i następował podczas
skurczu i rozkurczu prawego przedsionka oraz zależny
od fazy oddechu: wzrastał w czasie wdechu i prawie usta-
wał w trakcie próby Valsalvy. Pomiary te wykazały gorszą
tolerancję wysiłku pacjentów po operacji Fontana w porów-
naniu z osobnikami zdrowymi niezależnie od typu komory
[30]. W badanych za pomocą echokardiografii grupach dzie-
ci nie stwierdzono istotnych różnic w kurczliwości i funkcji
komory, niezależnie od jej morfologii. Inwazyjne badanie
hemodynamiczne wykazało istotnie wyższy wskaźnik ser-
cowy u dzieci z morfologicznie prawą komorą zarówno
po operacji hemi-Fontana, jak i Fontana, wskazując na jej
hiperdynamiczny stan. Jednocześnie u dzieci z komorą pra-
wą istotnie wyższe było ciśnienie końcowo-rozkurczowe
w komorze, ośrodkowe ciśnienie żylne i ciśnienie w tętnicy
płucnej zarówno po operacji hemi-Fontana, jak i po operacji
Fontana. Utrzymywanie przez komorę prawą stanu hiperdy-
namicznego oraz wyższego ciśnienia końcowo-rozkurczo-
wego może świadczyć o gorszej zdolności komory prawej
do przebudowy i przystosowania się do nowych warunków
hemodynamicznych w porównaniu z komorą lewą. 

Choć istnieje wiele teorii, starających się wyjaśnić przy-
czynę powstawania przesięków po operacji Fontana, żadna
z nich nie została jednoznacznie udowodniona. Twierdzi się,
że są one wynikiem zwiększonej przepuszczalności naczyń
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po krążeniu pozaustrojowym, podwyższonego ośrodkowe-
go ciśnienia żylnego (teoria hemodynamiczna), dysfunkcji
komory, podwyższonego oporu płucnego, rozwoju znaczne-
go krążenia obocznego, zwężenia drogi odpływu z komory,
niedomykalności zastawki przedsionkowo-komorowej,
podwyższonego poziomu działających synergistycznie ANF
(Atrial Natriuretic Factor) oraz Vazopresyny (ANF powoduje
wzrost przepuszczalności naczyń, wazopresyna wzmaga re-
tencję płynów w organizmie) [31, 32]. W badanej grupie typ
morfologiczny komory nie miał wpływu na częstość prze-
sięków w jamach opłucnowych, a wartości pomiarów he-
modynamicznych (ciśnienie końcowo-rozkurczowe w ko-
morze, ośrodkowe ciśnienie żylne) korelowały z czasem
trwania przesięków w jamach opłucnowych, potwierdzając
po części hemodynamiczną teorię ich powstawania.

W grupie dzieci, u których przeprowadzono próbę wysił-
kową, zanotowano istotne różnice dotyczące progu beztle-
nowego i szczytowej frakcji przestrzeni martwej (stosunku
fizjologicznej przestrzeni martwej do objętości oddechowej
na szczycie wysiłku fizycznego) pomiędzy dziećmi z morfo-
logicznie prawą i lewą komorą. Pozostałe parametry odde-
chowe, metaboliczne i hemodynamiczne nie wykazywały
istotnych różnic między badanymi grupami. Próg beztleno-
wy (faza wysiłku fizycznego, w której dostarczana energia
przestaje być czerpana z przemian tlenowych glukozy, a jej
źródłem staje się metabolizm beztlenowy) u dzieci z komorą
prawą był istotnie wyższy. Faza ta jest związana z nadmier-
nym wytwarzaniem dwutlenku węgla (VCO2), pochodzące-
go z przemian beztlenowych oraz zwiększonym stężeniem
mleczanów w surowicy. W istocie szczytowa produkcja
dwutlenku węgla w tej grupie była wyższa, podobnie jak
szczytowe zużycie tlenu. Miarą wydolności fizycznej organi-
zmu jest rzut minutowy, jaki może generować serce. Biorąc
pod uwagę wyższy wskaźnik sercowy u dzieci z prawą komo-
rą, możliwe jest dostarczenie większej dawki tlenu do tkanek
w jednostce czasu i pokrycie większych potrzeb metabolicz-
nych organizmu w trakcie wysiłku. Dodatkowo u dzieci z ko-
morą prawą odnotowano szybszą czynność serca na szczy-
cie wysiłku i wyższą różnicę czynności serca szczytowo-spo-
czynkową. Istotna zatem różnica w progu beztlenowym,
przy braku istotnej różnicy w szczytowym zużyciu tlenu (VO2
ml/kg/min) może wynikać z hiperdynamicznej funkcji ko-
mory prawej, pracującej jako komora systemowa. Z faktem
tym wiąże się także zjawisko zmniejszenia frakcji fizjolo-
gicznej przestrzeni martwej. Co prawda wystąpiło ono
w obydwu badanych grupach na szczycie wysiłku fizyczne-
go, ale u dzieci z hiperdynamiczną prawą komorą pracującą
jako komora systemowa, szczytowa frakcja martwej prze-
strzeni była istotnie mniejsza. Świadczy to o uruchomieniu
większej rezerwy oddechowej w tej grupie. 

Wnioski

Etapowe leczenie dzieci z pojedynczą komorą wiąże się
z niską śmiertelnością i niewielkim odsetkiem powikłań,
bez względu na morfologię komory pełniącej funkcję ko-
mory systemowej. Mimo że obecność prawej komory jako
komory systemowej wiązała się z dłużej utrzymującymi się

przesiękami w jamach opłucnowych, co korelowało z pod-
wyższonym ciśnieniem końcowo-rozkurczowym, ciśnie-
niem w tętnicy płucnej i ośrodkowym ciśnieniem żylnym,
jej funkcja i odpowiedź na wysiłek były porównywalne
ze wskaźnikami morfologicznie lewej komory.
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Przedstawiona praca porusza bar-
dzo ważne zagadnienie wpływu morfo-
logii komory na wyniki etapowego le-
czenia operacyjnego wad serca z poje-
dynczą komorą. W ostatnich 15 latach
autorzy zoperowali 270 dzieci z sercem
jednokomorowym. Wszyscy pacjenci
podzieleni zostali na 2 grupy, w zależ-
ności od morfologii ich wspólnej komo-

ry. Grupa I – 130 dzieci z pojedynczą komorą o typie komory
lewej oraz grupa II – 140 dzieci z pojedynczą komorą o typie
komory prawej. Jestem przekonany, że wśród 270 zopero-
wanych z pojedynczą komorą musiały znajdować się dzieci
z tzw. niezidentyfikowaną morfologicznie komorą. Nasuwa
się pytanie, czy takich pacjentów nie było, a jeśli byli, to
do której grupy zostali włączeni? Jestem zdziwiony dużą
liczbą – 16 chorych z niezrównoważoną formą kanału
przedsionkowo-komorowego. Z przedstawionych danych
liczbowych wynika, że wszyscy oni zostali włączeni do gru-
py z anatomicznie lewą komorą. Z naszego własnego ma-
teriału operowanych z niezrównoważoną formą całkowite-
go kanału przedsionkowo-komorowego wynika, że więk-
szość z nich ma hipoplastyczną lewą, a nie prawą komorę.

Prawdę mówiąc, podgrupa ta powinna być nazywana
nie podgrupą pojedynczej prawej czy lewej komory, lecz
podgrupą wspólnej komory z dominującą komorą o danej
morfologii. Innym zagadnieniem jest obecność lub nieobec-
ność fenestracji. Autorzy nie wyjaśnili, czy pacjenci podczas
wykonywania badań czynnościowych po operacji Fontana
mieli czynną fenestrację.

W dyskusji autorzy podają, że w 1980 r. Puga, Jonas
i Castaneda wprowadzili technikę tunelu bocznego
w przedsionku (TCPC), a odnieśli się do literatury [19]
z 1987 r. Bardzo ważną pracą dotyczącą stosowania fene-
stracji był artykuł H. Laxa opublikowany w 1988 r., a więc 
2 lata przed cytowaną przez autorów pracą współautorstwa
Castanedy [2]. 

Etapowe leczenie pacjentów z sercem jednokomoro-
wym stało się rutynowym postępowaniem w końcu lat 80.
Od tego czasu wprowadzono wiele modyfikacji, poprawia-
jących znacznie przeżywalność osób w tej trudnej grupie

wad. Odciążenie komory dwoma etapami operacyjnymi po-
zwoliło na poprawę funkcji wspólnej komory, szczególnie
funkcji rozkurczowej, pozwalając zachować jej dobrą po-
datność, tak ważną ze względu na ciśnienie późnorozkur-
czowe, które przy niskich wartościach pozwala na lepsze jej
napełnianie, co w konsekwencji powoduje zwiększenie rzu-
tu minutowego serca.

Operowanie w młodszym wieku zmniejsza wcześniej
przeciążenie objętościowe komory, a dzielenie na etapy
umożliwia lepsze jej przygotowanie do małego ciśnienia
napełniania, jakie występuje zawsze po ostatnim etapie
operacyjnym.

Brak komory tłoczącej krew do naczyń płucnych ma du-
że oddziaływanie na odpływ krwi z żył systemowych
i na krążenie płucne, dając szeregowe połączenie łożyska
płucnego z łożyskiem żylnym systemowym. Powoduje to
powstanie dodatkowych oporów w odpływie krwi żylnej
systemowej. Jeszcze większe opory przepływu występują
w dorzeczu żyły wrotnej, gdyż nakładają się opory przepły-
wu przez łożysko naczyń wątrobowych, co powoduje do-
datkowe zwiększenie ciśnienia w tym obszarze. Brak połą-
czenia komory z tętnicą płucną uwypukla rolę czynników
zewnętrznych, takich jak siły hydrostatyczne i mechanizm
oddychania, na krążenie płucne. W wypadku, gdy ciśnienie
powietrza w pęcherzykach płucnych przewyższa ciśnienie
w tętnicy płucnej, krew nie może przepływać przez łożysko
włośniczkowe płuc. Jest rzeczą oczywistą, że zmniejszanie
się gradientu ciśnień pomiędzy układem żylnym systemo-
wym i układem żylnym płucnym zaburza przepływ krwi
przez płuca.

Fontanowska komora funkcjonuje na małym obciążeniu
wstępnym, zależnym od przepływu przez płuca, i ten czyn-
nik jest najprawdopodobniej powodem powstania jej dys-
funkcji rozkurczowej. 

Podwyższone ośrodkowe ciśnienie żylne stymuluje
zwiększoną produkcję chłonki. Jednocześnie to zwiększone
ciśnienie w dorzeczu żyły głównej górnej powoduje gorsze
wchłanianie chłonki. Mechanizmy te są odpowiedzialne
za enteropatię wysiękową z utratą białka. Zwiększone ci-
śnienie chłonki w układzie płucnym może być odpowie-
dzialne za zmiany podobne do obrzęku płuc, dając zaburze-
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nia wymiany gazowej i podwyższając opory naczyń płuc-
nych. Jednocześnie pojawiają się przesięki do jam ciała,
przeważnie do opłucnych i otrzewnej, rzadziej do worka
osierdziowego.

Wypada pogratulować autorom bardzo dobrych wyni-
ków operacji w tej trudnej grupie wad z sercem jednoko-
morowym. Szczególnie ważne jest uzyskiwanie coraz lep-
szych wyników w miarę operowania coraz większej liczby
pacjentów. Świadczy to o ciągłym postępie i rozwoju zespo-
łu kardiochirurgicznego. Myślę, że po dłuższym czasie moż-
na będzie bardziej precyzyjnie ocenić różnice pomiędzy

grupami pacjentów pod względem zaburzeń rytmu serca.
Oczekiwać będziemy bardziej odległych wyników, szczegól-
nie pod względem rozwoju psychicznego i fizycznego oraz
komfortu życia dzieci, a później dorosłych. 
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