WADY WRODZONE

Zmodyfikowana operacja Norwooda u noworodka
z dwunaptywowa komora lewa, przetozeniem wielkich
pni tetniczych, niedorozwojem komory prawej,

lewostronnym tukiem aorty i odejsciem prawej e

tetnicy podobojczykowej od aorty zstepujacej.
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Modified Norwood operation in a heonate with a double inlet left ventricle, transposition
of the great arteries, hypoplastic right ventricle, left aortic arch and the right subclavian
artery branching off the descending aorta. A case report
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Streszczenie

Operacja Norwooda z r6znymi wariantami zespolenia syste-
mowo-ptucnego wykonywana jest obecnie z powodzeniem
u noworodkéw z zespotem niedorozwoju lewego serca. Najcze-
Sciej stosowane modyfikacje to prawostronne zespolenie sys-
temowo-ptucne typu Blalock-Taussig (RBTS) oraz zespolenie
pomiedzy prawa komora a pniem tetnicy ptucnej (RV-PA).
W pracy przedstawiono modyfikacje operacji Norwooda zasto-
sowana u noworodka z dwunaptywowa komora lewg, przeto-
zeniem wielkich pni tetniczych, niedorozwojem prawej komory
oraz odej$ciem prawej tetnicy podobojczykowej od aorty zste-
pujacej. Z powodu wariantu anatomicznego wady u noworod-
ka wykonano klasyczna rekonstrukcje tuku aorty za pomoca
taty z homogennej tetnicy ptucnej. Zespolenie systemowo-
-ptucne z uzyciem protezy z politetrafluoroetylenu wszyto po-
miedzy prawa gataz tetnicy ptucnej a wzmocniong za pomoca
tat z autogennego osierdzia (utrwalonych w glutaraldehydzie)
zrekonstruowang aorte wstepujaca.

Operacja Norwooda z niewielkimi modyfikacjami technicznymi
moze mie zastosowanie w coraz szerszym spektrum wad
wrodzonych serca o typie serca jednokomorowego jako wstep-
ny etap paliatywnego leczenia przed operacja hemi-Fontana
i Fontana.

Stowa kluczowe: kardiochirurgia dziecieca, wrodzone wady
serca, przetozenie pni tetniczych, dwunaptywowa lewa komo-
ra, niedorozwoj komory prawej, operacja Norwooda.

Abstract

The Norwood operation with various variants of the pulmonary-
-systemic shunts is presently successfully performed in new-
borns with hypoplastic left heart syndrome (HLHS). The most
commonly employed modifications include the right Blalock-
-Taussig shunt (RBTS) and the right ventricle-to-pulmonary
artery shunt (RV-PA). The report presents a modification of the
Norwood procedure employed in a newborn with a double inlet
left ventricle, transposition of the great arteries, hypoplastic
right ventricle, left aortic arch and the right subclavian artery
branching off the descending aorta. Due to the anatomical
variant of the defect, the classic reconstruction of the aortic
arch was performed with a homogeneous pulmonary artery
patch, while the pulmonary-systemic shunt was achieved using
a polytetrafluoroethylene graft interposed between the right
pulmonary artery branch and the reconstructed ascending
aorta strengthened by glutaraldehyde-fixed autogenous peri-
cardium patches.

The Norwood operation with some slight technical modifications
may be used in an increasing spectrum of single ventricle type
congenital heart defects as the preliminary stage of palliative
treatment before the hemi-Fontan and Fontan operations.

Key words: paediatric cardiac surgery, congenital heart defects,
transposition of the great arteries, double inlet left ventricle,
hypoplastic right ventricle, Norwood operation.
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Wstep

Operacja Norwooda przeprowadzana jest obecnie z zado-
walajacymi wynikami w wadach o typie zespotu niedorozwo-
ju lewego serca [1-3]. Gtéwne zaburzenia hemodynamiczne
dominujace w tej grupie (przewodozaleznos¢, réwnolegte
utozenie krazenia systemowego i ptucnego, zwezenie drogi
naptywu do krgzenia systemowego) spotykane sa w wielu
innych ztozonych wadach serca o znacznie mniejszej czesto-
sci wystepowania. Wady te rowniez kwalifikowane sg do wie-
loetapowego leczenia paliatywnego, gdzie w pierwszym
etapie leczenia kardiochirurgicznego wykonuje sie operacje
Norwooda lub jej modyfikacje. W doniesieniu przedstawiono
przypadek noworodka z rzadka ztozong wada serca o typie
serca jednokomorowego, u ktérego z powodzeniem wykona-
no operacje Norwooda z wtasng modyfikacja zespolenia sys-
temowo-ptucnego.

Opis przypadku
Noworodek ptci zenskiej (Cl, PI, Hbd 40, masa ciata uro-
dzeniowa 3270 g, Apg 9) przyjety do Kliniki Kardiochirurgii

Ryc. 1. Schematyczny obraz konfiguracji wady: dwunaptywowa
komora lewa z niedorozwojem komory prawej, przetozeniem wiel-
kich pni tetniczych, lewostronnym tukiem aorty i odejsciem prawej
tetnicy podobojczykowej od aorty zstepujacej. LV — morfologicznie
lewa komora, RV — komora prawa, PA — tetnica ptucna, RA — prawy
przedsionek, RASA — prawa tetnica podobojczykowa (ang. right
aberrant subclavian artery)
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Dzieciecej U) CM w 2. dobie Zzycia w stanie ogdlnym dos¢
dobrym, z umiarkowang dusznoscig, widoczng sinica cen-
tralng nasilajaca sie w czasie niepokoju. W badaniu fizykal-
nym nie stwierdzono widocznych cech dysmorfii. W okolicy
lewego brzegu mostka styszalny byt niecharakterystyczny
szmer skurczowy 2/6. Tetno byto dos¢ dobrze wyczuwalne
i wypetnione, obecne na wszystkich kohczynach.

W przeprowadzonej wczesniej echokardiografii ptodowej
w 22. tygodniu cigzy stwierdzono: prawidtowe utozenie trze-
wi; zotadek o prawidtowe]j wielkosci znajdujacy sie po stronie
lewej; serce wypetniajace ok. 1/3 pojemnosci klatki piersio-
wej; potozenie koniuszka serca oraz zyt gtéwnych prawidto-
we; sptyw zyt ptucnych do lewego przedsionka; otwor owalny
zlokalizowany w Srodkowej czesci przegrody miedzyprzed-
sionkowej, zajmujacy 30-50% jej powierzchni — przeptyw
przez otwor owalny dwukierunkowy; potaczenia przedsionko-
wo-komorowe zgodne. Opisano ponadto: straddling zastawki
tréjdzielnej; duzy ubytek w czesci miesniowej i btoniastej
przegrody miedzykomorowej (o Srednicy ok. 4,5 mm); kurczli-
wos¢ obu komér okreslono jako prawidtowa; w zakresie
wzajemnych relacji duzych naczyh rozpoznano przetozenie
wielkich pni tetniczych; prawidtowy podziat tetnicy ptucnej
— bez obecnosci naczyn krazenia obocznego; uwidoczniono
przewdd tetniczy szerszy niz tuk aorty oraz przerwanie ciggto-
Sci tuku po odejsciu pnia ramienno-gtowowego; aorta zlokali-
zowana po lewej stronie tchawicy. Stwierdzono takze dyspro-
porcje wielkosci komér (lewa komora wieksza od prawej) oraz
obecnos¢ ptynu w worku osierdziowym.

W badaniu echokardiograficznym przezklatkowym wy-
konanym po przyjeciu noworodka do kliniki stwierdzono:
kardiotyp {S, D, D}, dwunaptywowga komore lewa, przetoze-
nie wielkich pni tetniczych, niedorozwoj prawej komory
serca, restrykcyjny ubytek w przegrodzie miedzykomoro-
wej, niedorozw6j aorty wstepujacej i tuku aorty, lewostron-
ny tuk aorty, odejscie prawej tetnicy podobojczykowej od
aorty zstepujacej, ciezka koarktacje aorty, prawidtowy
uktad naczyn wieficowych, poszerzony pien tetnicy ptucnej,
gatezie tetnicy ptucnej w granicach normy oraz szeroki
przewod tetniczy (ryc. 1.).

W elektrokardiogramie stwierdzono rytm zatokowy,
miarowy, 150/min, PQ 0,10, RS w RV3, V1, V2. W zdjeciu
przegladowym klatki piersiowej: serce niepowiekszone,
w gornym, prawym polu widoczny cien grasicy, wciecie
w miejscu pnia tetnicy ptucnej, zmniejszony rysunek na-
czyh ptucnych, bez cech zastoju zylnego.

Na podstawie przeprowadzonych badan dziecko zakwa-
lifikowano do operacji Norwooda. Z uwagi na morfologie
wady zaplanowano przeprowadzenie operacji z wykorzysta-
niem zmodyfikowanego zespolenia systemowo-ptucnego.

Po sternotomii srodkowej i usunieciu grasicy pobrano
fragment worka osierdziowego i utrwalono go w glutaral-
dehydzie (20 min). Skaniulowano potozong na lewo i do
przodu od pnia ptucnego hypoplastyczna aorte wstepujaca
oraz uszko prawego przedsionka. Rozpoczeto krazenie po-
zaustrojowe i ochtadzanie dziecka. Podwigzano przewéd
tetniczy i przecieto go dystalnie od podwiazki. Poprzecznie
przecieto pien tetnicy ptucnej i zasklepiono jego dalszy ko-
niec tata z homograftu ptucnego. Po osiagnieciu gtebokiej
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hipotermii zaklemowano aorte i podano kardioplegie kry-
staliczna przez kaniule aortalna, a nastepnie zatrzymano
krazenie pozaustrojowe. Wycieto fragment przegrody mie-
dzyprzedsionkowej (w zakresie przegrody pierwotnej).
Wstecznie nacieto tuk aorty wzdtuz jego krzywizny we-
wnetrznej, kontynuujac ciecie proksymalnie wzdtuz prawe-
go obrysu aorty wstepujacej. Wycieto pozostatos¢ tkanki
przewodu tetniczego. Zrekonstruowano niedorozwiniety
tuk aorty za pomoca homograftu z tetnicy ptucnej od pozio-
mu zwezonej ciesni do aorty wstepujacej i zespolono tak
odtworzong aorte z proksymalnym odcinkiem pnia ptucne-
go. Wznowiono krazenie pozaustrojowe. Z powodu odejscia
prawej tetnicy podobojczykowej od aorty zstepujacej
i w konsekwencji braku odpowiedniego naczynia tetniczego
mogacego zasili¢ doptyw do zmodyfikowanego zespolenia
systemowo-ptucnego (przeciwwskazane zespolenie od pra-
wej tetnicy szyjnej) potgczono sztucznym naczyniem z poli-
tetrafluoroetylenu (PTFE) prawa tetnice ptucng ,koniec-do-
-boku”, bezposrednio ze zrekonstruowang aorta, w miejscu
usytuowanym na jej prawym obrysie. W polu przewidzia-
nym do wykonania proksymalnego zespolenia z proteza
PTFE (w obszarze homogennej taty) po prawej stronie aorty
wstepujacej naszyto pasek wyciety z tatki z wtasnego,
utrwalonego osierdzia, stanowiacy pierscieniowate wzmoc-
nienie miejsca wszycia sztucznego naczynia. W tym miej-
scu zaklemowano stycznie zrekonstruowang aorte. Nacieto
podtuznie naczynie w obrebie naszytej ,obwodki” z osier-
dzia, po czym koniec proksymalny sztucznego naczynia ze-
spolono z tak wzmocniong $ciana neoaorty. Stwierdzono
petna szczelnosé zespolenia — pasek z osierdzia spetnit role
uszczelniajgca i wzmacniajaca. Po ogrzaniu pacjenta i odta-
czeniu krazenia pozaustrojowego uzyskano stabilng hemo-
dynamike z odpowiednim utlenowaniem krwi systemowe;.
Przebieg pooperacyjny byt niepowiktany. Dziecko stabilne
krazeniowo ekstubowano w 6. dobie pooperacyjnej, a w 8.
dobie wypisano z oddziatu intensywnej terapii. W 16. dobie
pobytu dziecko wypisano do domu w stanie ogélnym do-
brym. Po 2 miesigcach od przeprowadzonej operacji stan
uktadu krazenia dziecka jest zadowalajacy, dziecko rozwija
sie dobrze.

Dyskusja

Operacja Norwooda w swojej oryginalnej wersji zostata
opracowana jako zabieg paliatywny w leczeniu zespotu nie-
dorozwoju lewego serca. Podstawowe zasady operacji to re-
konstrukcja niedorozwinietej aorty i zapewnienie dobrego do
odtworzonego naczynia naptywu z prawej komory, poszerze-
nie komunikacji miedzyprzedsionkowej i wytworzenie zespo-
lenia systemowo-ptucnego umozliwiajacego naptyw krwi do
ptuc. Odpowiednie zespolenie (jego typ, umiejscowienie,
Srednica, materiat) odgrywaty kluczowa role w utrzymaniu
zbalansowanego krazenia ptucnego i systemowego. Na prze-
strzeni dekad poszukiwano optymalnego wariantu zespole-
nia systemowo-ptucnego, zaréwno jesli chodzi o jego Sredni-
ce, budowe, jak i umiejscowienie. Zmodyfikowane zespolenie
typu Blalock-Taussig wykorzystane zostato w pionierskich
operacjach Norwooda i znalazto zastosowanie w leczeniu za-
rowno zespotu niedorozwoju lewego serca, jak i innych ztozo-
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nych wad serca o podobnej patofizjologii [4, 5]. Zespolenie
miedzy prawa komorg a pniem tetnicy ptucnej jako Zrodto
naptywu krwi do ptuc wprowadzone zostato réwniez przez
Norwooda w 1981 r. Stosowano wéwczas sztuczne naczynia
o $rednicy 8 mm i 12 mm z zastawka lub bez niej [4]. Bez
wzgledu jednak na obecnosé zastawki lub jej brak, w okresie
pooperacyjnym obserwowano objawy znacznie podwyzszo-
nego, nadmiernego przeptywu ptucnego w stosunku do
przeptywu systemowego. W 1999 r. wprowadzono zastawko-
we zespolenie RV-PA z ksenogenicznego osierdzia, ktore za-
pewnito stabilng réwnowage miedzy krazeniem ptucnym
i systemowym [6], a nastepnie bezzastawkowe zespolenie
z uzyciem protezy z politetrafluoroetylenu, o niewielkiej sred-
nicy (4-5 mm) [7].

W grupie wad serca o hemodynamice podobnej do
HLHS (réwnolegte ustawienie krgzenia ptucnego i syste-
mowego, zwezenie lub niedorozwéj drogi odptywu do kra-
zenia systemowego, nierestrykcyjny naptyw do ptuc oraz
przewodozalezne krazenie systemowe) anatomia wady
niejednokrotnie uniemozliwia wykonanie operacji Norwo-
oda w jej klasycznej wersji. W opisanym przypadku istotne
elementy anatomii uniemozliwiaty wykonanie powszech-
nie stosowanych wariantéw operacji Norwooda. Komorg
systemowa byta morfologicznie lewa komora, natomiast
tetnica podobojczykowa prawa odchodzita jako ostatnie
odgatezienie tuku aorty (ang. aberrant right subclavian ar-
tery). Pierwszym odgatezieniem tuku aorty byta tetnica
szyjna wspdlna prawa, naczynie o matej Srednicy uniemoz-
liwiajace wykonanie bezpiecznego dla pacjenta zespolenia
systemowo-ptucnego. Mogtoby ono bowiem zagrazaé
znacznym podkradaniem krwi z kragzenia mézgowego. Po-
jedyncza komora o anatomii komory lewej uniemozliwiata
wykonanie zespolenia miedzy komora a tetnica ptucna (od-
mienna budowa histologiczna komory, grubosé sciany ko-
mory, ryzyko zwezenia naptywu do zespolenia, ryzyko
uszkodzenia naczynia wieficowego). W zwigzku z tym po
zrekonstruowaniu aorty wstepujacej i tuku aorty przy uzy-
ciu homograftu ptucnego podjeto decyzje o wszyciu prok-
symalnego konca zespolenia w miejscu najdogodniejszym
dla jego sprawnego funkcjonowania, tj. do prawego boku
zrekonstruowanej aorty wstepujacej. Z obawy o techniczne
przeciwwskazania dla wszycia protezy naczyniowej z PTFE
bezposrednio do bardzo delikatnej i kruchej struktury ho-
mograftu ptucnego w uktadzie tetniczym wysokocisnienio-
wym, $ciane neoaorty wzmocniono podtuznymi tatkami
z osierdzia utrwalonego w glutaraldehydzie. Zgodnie
bowiem z wczedniejszym przekonaniem, potaczenie taty
homogennej ptucnej ze sztuczng proteza naczyniowa nie
spetnia kryteriéw hemostatycznego zszycia chirurgicznego,
jesli potaczenie to ma funkcjonowaé pod obcigzeniem
cisnienia systemowego. W okolice wzmocnionej sciany
neoaorty wszyto blizszy koniec zespolenia, natomiast jego
koniec dalszy zespolono z prawa gatezia tetnicy ptucnej.

Whnioski

Opisana modyfikacja, co prawda mniej korzystna pod
wzgledem hemodynamicznym (ryzyko podkradania krwi
z krazenia systemowego w miare obnizania sie oporu
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w tetnicy ptucnej, ryzyko zaburzen krazenia wiencowego),
zapewnita odpowiedni przeptyw przez ptuca, adekwatne
utlenowanie krwi systemowej oraz stabilno$¢ hemodyna-
miczna pacjenta w okresie pooperacyjnym. Zgodnie z prze-
konaniem autoréw, modyfikacja ta jest godna polecenia ja-
ko metoda alternatywna w przypadku ztozonych warian-
téw anatomicznych wad uniemozliwiajacych bezpieczne
wykonanie zespolenia systemowo-ptucnego w oparciu
o dotychczasowe rozwigzania stosowane podczas operacji
Norwooda.
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