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Zespot heterotaksji u pacjenta z wrodzong
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and pericardial defect - a case report

Ewelina Kwasniak!, Jacek Juscinskil, Ireneusz Haponiuk?, Maciej Chojnickil, Radostaw Jaworskil, Mariusz Steffek?,
Irena Zabolskal, Krzysztof Mozol?, Jacek Zielifiski3, Katarzyna Gierat-Haponiuk?

10ddziat Kardiochirurgii Dzieciecej Pomorskiego Centrum Traumatologii im. Mikotaja Kopernika w Gdansku
2Klinika Kardiochirurgii Instytut-Pomnik Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie
3Katedra i Klinika Chirurgii Onkologicznej Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego

#Klinika Rehabilitacji Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego

Kardiochirurgia i Torakochirurgia Polska 2011; 8 (2): 209-212

Streszczenie

Przedstawiono przypadek 3-miesiecznego pacjenta z zespotem
heterotaksji typu izomeryzmu prawego uszka, z towarzysza-
cym nieprawidtowym potozeniem serca oraz wrodzonym ubyt-
kiem worka osierdziowego leczonego operacyjnie z powodu
ubytku w przegrodzie miedzykomorowej (ang. ventricular sep-
tal defect —VSD) typu malalignment i czeSciowego nieprawidto-
wego sptywu zyt ptucnych (ang. partial anomalous pulmonary
venous connection — PAPVC). Ubytkowi $ciany osierdzia w oko-
licy uszka lewego przedsionka i dodatkowej lewej zyty gtownej
gornej (ang. left superior vena cava — LSVC) towarzyszyt niety-
powy przebieg przewodu piersiowego. Wypreparowanie LSVC
w trakcie przygotowan do kaniulacji serca spowodowato upor-
czywy, oporny na leczenie zachowawcze chtonkotok, wymaga-
jacy rewizji i operacyjnego zaopatrzenia przewodu piersiowego.
Wspétistniejgcy zesp6t heterotaksji, w zwigzku z nieprawidto-
wa symetrig i potoZzeniem narzadéw klatki piersiowej, moze
stanowi¢ czynnik ryzyka powiktan pooperacyjnych.

Stowa kluczowe: zespdt heterotaksji, ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej typu malalignment, przewdd piersiowy,
chtonkotok, kardiochirurgia dziecieca.

Wstep

Zesp6t heterotaksji wystepuje w ok. 1 na 10 000 przy-
padkéw zywych urodzeh i w ok. 3% wad wrodzonych serca
u dzieci. Jest efektem zaburzeh ekspresji genéw lateralizacji
i linii Srodkowej, czyli genéw odpowiadajacych za prawidto-
wy rozwoj struktur wtasciwych dla prawej oraz lewej strony
organizmu [1]. Zesp6t heterotaksji to niejako zdwojenie jed-
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The presented case of a patient with heterotaxy syndrome
(isomerism of the right atrium) and malalignment ventricular
septal defect, partial anomalous pulmonary venous connection,
left superior vena cava, and congenital defect of the pericardium
shows the difficulties caused by abnormal symmetry and
location of organs in the chest. The anatomy of the thoracic
duct was not typical. The preparation of the LSVC and
cannulation for the CPB caused chylothorax resistant to medical
treatment and requiring a thoracotomy. These malformations
may pose a significant surgical challenge. The treatment and
postoperative management bear a higher risk and the results
are worse than those without heterotaxy syndrome.
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nej (prawej lub lewej) ze stron ciata [2], a zaburzenia roz-
woju dotycza najczesciej narzadéw klatki piersiowej i jamy
brzusznej, moga obejmowa¢ uktad moczowo-ptciowy czy
miesniowo-szkieletowy [2, 3]. Wspétistniejace nieprawidto-
we potozenia narzadéw klatki piersiowej i ich wzajemne
relacje moga utrudnia¢ zabiegi operacyjne. Prezentujemy
przypadek dziecka operowanego w krazeniu zewnatrz-
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ustrojowym z powodu wrodzonej wady serca, u ktérego
rozpoznano zespot heterotaksji oraz ubytek worka osier-
dziowego, a u ktérego w okresie pooperacyjnym wystapit
chtonkotok.

Opis przypadku

Trzymiesieczny chtopiec (masa ciata 4,5 kg) zostat przy-
jety na Oddziat Kardiochirurgii Dzieciecej Pomorskiego
Centrum Traumatologii w Gdahsku w celu operacyjnego le-
czenia wrodzonej wady serca w postaci ubytku w przegro-
dzie miedzykomorowej. W wykonanym rutynowo badaniu
rentgenowskim (RTG) klatki piersiowe]j stwierdzono mier-
nie powiekszong sylwetke serca z cechami nieprawidtowe-
go potozenia jego osi (ryc. 1.).

W przedoperacyjnym badaniu echokardiograficznym
(ECHO) stwierdzono ubytek w przegrodzie miedzykomo-
rowej (ang. ventricular septal defect — VSD) typu malali-
gnment, dodatkowa zyte gtéwna gorna (ang. left superior
vena cava — LSVC) oraz cze$ciowy nieprawidtowy sptyw zyt
ptucnych (ang. partial anomalous pulmonary venous con-
nection — PAPVC), w badaniu ultrasonograficznym (USG)
jamy brzusznej — obie nerki po stronie lewej. Po otwarciu
worka osierdziowego obserwowano powiekszenie serca
z jego obroceniem w osi strzatkowej o ok. 30° w prawo, co
mylnie sugerowato prawidtowa sylwetke serca w przedope-
racyjnym badaniu radiologicznym klatki piersiowej. W spty-
wie zylnym systemowym dominowata LSVC. Do recesywnej
zyty gtéwnej gornej prawej sptywaty zyty ptucne gorne pra-
we, natomiast zyta ptucna dolna prawa uchodzita niezalez-
nie do prawego przedsionka. Uszko lewego przedsionka
(ang. left atrial appendage — LAA) miato budowe typowa
dla uszka prawego. W polu LAA stwierdzono wrodzony uby-
tek worka osierdziowego o wymiarach 3 x 5 cm, natomiast
w polu prawego przedsionka (ang. right atrial — RA) liczne
zrosty osierdziowe. Skaniulowano naczynia typowo, wy-

preparowano LSVC w celu jej czasowego zamkniecia i roz-
poczeto krazenie zewnatrzustrojowe (ang. extracorporeal
circulation — ECC) z hipotermig 28°C. Po zatrzymaniu serca
i otwarciu RA zidentyfikowano nieprawidtowe sptywy zyt
ptucnych prawych bez ubytku w przegrodzie miedzyprzed-
sionkowej, szeroka zatoke wieficowa oraz VSD typu malali-
gnment o srednicy ok. 1 ¢cm, z dekstropozycja aorty ok. 50%,
ktéry zamknieto tata dakronowa technika szwu ciagtego.
Wykonano plastyke zastawki trojdzielnej, zeszywajac komi-
sure przednio-przegrodowa dwoma szwami pojedynczymi.
Po otwarciu i wycieciu przegrody miedzyprzedsionkowe;j
w obszarze dotu owalnego wszyto tate z osierdzia wtasne-
go pacjenta, kierujaca sptyw zyt ptucnych prawych do lewe-
go przedsionka (ang. left atrial — LA) z jednoczesna septa-
cja przedsionkéw. Po zamknieciu RA i odklemowaniu aorty
pacjenta stopniowo wygrzano do normotermii i wykonano
kolejne czynnosci konczace operacje.

W 2. dobie pooperacyjnej na podstawie kontrolnych ba-
dan RTG stwierdzono minimalna ilos¢ ptynu w obu jamach
optucnej (zacienienie katéw przeponowo-zebrowych), kté-
ra narastata mimo stosowanego leczenia zachowawczego.
W 11. dobie konieczne byto zatozenie drenu do jamy optuc-
nej lewej (ryc. 2.).

Na podstawie oceny wzrokowej oraz badania ptynu
uzyskanego po zatozeniu drenazu rozpoznano chtonko-
tok (zawartos¢ trojglicerydéw — 155 mg/d|, cholesterolu —
48 mg/dl) i rozpoczeto leczenie zachowawcze somatosta-
tyna w dawkach rosnacych od 3,5 mcg/kg m.c./godz. do
10 mcg/kg m.c./godz. oraz wigczono catkowite zywienie po-
zajelitowe. Leczenie to kontynuowano bez istotnych efek-
tow terapeutycznych przez 15 dni. Ostatecznie pacjenta
zakwalifikowano do torakotomii lewostronnej i rewizji srod-
piersia. Pomimo uwidocznienia ubytku worka osierdziowe-
go i LSVC nie okreslono jednoznacznego miejsca uszkodze-
nia przewodu piersiowego, dlatego wypreparowano okolice

Ryc. 1. Przedoperacyjne badanie rentgenowskie klatki piersiowej —
nieznacznie powiekszona sylwetka serca z przesunieciem w obre-
bie klatki piersiowej, co moze sugerowac nieprawidtowa 0$ serca
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Ryc. 2. Pooperacyjne badanie rentgenowskie klatki piersiowej —
ptyn w obu jamach optucnych
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jego teoretycznego przebiegu w klatce piersiowej do pozio-
mu przepony. Zaciski naczyniowe zatozono na domniemane
miejsca przebiegu przewodu piersiowego od dolnego bie-
guna ubytku worka osierdziowego, wzdtuz aorty piersiowej,
do poziomu przepony. Po operacji stwierdzono stopniowa
poprawe stanu dziecka i ustgpienie chtonkotoku, a nastep-
nie powrdécono do petnego Zywienia doustnego dziecka.

Kontrolne badanie RTG klatki piersiowej wykonane
w 2. oraz 5. miesigcu po operacji wykazato wyzsze ustawie-
nie lewej koputy przepony i niepowiekszona sylwetke serca
(ryc. 3.).

Nie wykazano ptynu w jamach optucnych. W ambula-
toryjnym badaniu ECHO wykonanym 2 oraz 5 miesiecy po
operacji wady stwierdzono dobry wynik leczenia i prawi-
dtowa funkcje serca.

Dyskusja

Powstawanie wad stozka i podwojnego odptywu z pra-
wej komory w izomeryzmie prawego przedsionka [5, 6], jak
u przedstawionego pacjenta z ubytkiem VSD malalignment
(powstajgcym w wyniku nieprawidtowego rozwoju stozka),
PAPVC, LSVC oraz wrodzonym ubytkiem worka osierdzio-
wego i nieprawidtowym przebiegiem struktur krzyzujacych
przewdd piersiowy, wspétczesnie ttumaczy sie — podobnie
jak zespét heterotaksji — ztozonymi zaburzeniami ekspresji
gendéw we wczesnym okresie rozwoju zarodka. Czesto izo-
meryzm prawego przedsionka zwigzany jest z brakiem $le-
dziony (asplenia), obustronnie oskrzelem gtéwnym prawym
i ptucem tréjptatowym oraz wadami uktadu moczowo-
-ptciowego. Zaburzenia lateralizacji moga jednak przyj-
mowacé bardzo ré6znorodne formy, bez scisle okreSlonych
regut [5]. U przedstawionego pacjenta LSVC (wystepujaca
u 30-50% pacjentéw z zespotem heterotaksji, gtownie
z izomeryzmem prawego przedsionka [2]), prawe gbrne
zyty ptucne uchodzace do recesywnej zyty gtownej gornej
(czestsze w izomeryzmie RA [3]) oraz LAA o budowie typo-
wej dla uszka prawego, jak réwniez nieprawidtowe poto-
zenie nerki prawej, wskazywaty na izomeryzm RA. W roz-
wijajacych sie szeregowo komorach serca i duzych pniach
tetniczych zaburzenia lateralizacji nie sg az tak widoczne [5].

Dodatkowa anomalia pozycyjna serca i — spowodowa-
ny najprawdopodobniej niezalezng przyczyna — wrodzo-
ny ubytek worka osierdziowego, powodowaty utrudniony
dostep do serca i jego nieprawidtowych struktur w trakcie
przygotowania do zabiegu w ECC, co mogto wptynaé na wy-
stapienie powiktania pooperacyjnego w postaci chtonkoto-
ku. Stanowi to gtos w dyskusji o potencjalnym klinicznym
znaczeniu najczesciej niedocenianej anomalii Sciany osier-
dzia, ktéra traktowana bywa jak dodatkowe ,znalezisko”
Srédoperacyjne [7, 8]. W potaczeniu z zespotami zaburzen
lateralizacji i zwigzana z tym nieprawidtowa pozycja wie-
lu narzadéw klatki piersiowej (np. sasiedztwo przewodu
piersiowego i LSVC) moze stanowic, jak u prezentowane-
go pacjenta, istotny czynnik ryzyka wystgpienia powiktan
pooperacyjnych, wymagajacych dodatkowej interwencji
i wydtuzajacych czas leczenia. Chtonkotok, ktory wystapit
u opisywanego pacjenta, poczatkowo leczono somatosta-
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Ryc. 3. Kontrolne badanie rentgenowskie klatki piersiowej po
5 miesigcach od korekcji wady serca — widoczne klipsy naczynio-
we w okolicy ujécia lewej zyty gérnej dodatkowej oraz na przebie-
gu przewodu piersiowego; uniesienie lewej koputy przepony

tyna oraz catkowitym zywieniem pozajelitowym, a ponie-
waz nie uzyskano poprawy, dziecko zakwalifikowano do
torakotomii. Konieczne byto wypreparowanie i zatozenie
zaciskow na catej dtugosci przebiegu przewodu piersiowe-
go w klatce piersiowej, az do poziomu przepony. Takie po-
stepowanie zwieksza szanse zatrzymania wyptywu chtonki
z dodatkowego przewodu piersiowego badz z jego gatezi
[9], poniewaz ze wzgledu na zesp6t heterotaksji mozna sie
spodziewac nietypowego przebiegu i anatomii przewodu
piersiowego wewnatrz klatki piersiowe;.

Dobry kohcowy wynik leczenia chirurgicznego opisa-
nego pacjenta, niezaleznie od komplikujacego wczesny
przebieg pooperacyjny chtonkotoku, poparty rowniez bada-
niami ECHO oraz RTG klatki piersiowej z widocznym, naj-
prawdopodobniej przejsciowym, uniesieniem lewej koputy
przepony w okresie 5 miesiecy od operacji, pozwala spo-
dziewac sie pozytywnego wyniku odlegtego.

Whnioski

Ubytek Sciany osierdzia w potaczeniu z zespotami zabu-
rzen lateralizacji i zwigzang z tym nieprawidtowa pozycja
wielu narzadéw klatki piersiowej moze stanowi¢ istotny
czynnik ryzyka wystapienia powiktaf pooperacyjnych, wy-
magajacych dodatkowej interwencji i wydtuzajacych czas
leczenia. W przypadku interwencji kardiochirurgicznej u ta-
kiego pacjenta kazdorazowo nalezy rozwazyé ewentual-
nos¢ kolizji LSVC z uktadem transportu chtonki.
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