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Wptltyw wady tuku aorty na sposob i wyniki leczenia
pacjentow z wrodzona niedroznoscia przetyku

The impact of aortic arch failure on the management and results of
treatment in congenital esophageal atresia patients
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Streszczenie

Wstep: Brak jest standardu leczenia noworodkéw z niedrozno-
Scig przetyku i wada tuku aorty.

Cel pracy: Ocena wptywu wad tuku aorty na sposéb i wyniki
leczenia noworodkéw z niedroznoscig przetyku.

Materiat i metody: W latach 2006-2010 wady tuku aorty roz-
poznano u 6 z 29 (21%) noworodkéw z niedroznoscia przetyku.
Retrospektywnie zbadano dane pacjentéw.

Wyniki: Wady tuku aorty: prawostronny tuk aorty (ang right
aortic arch — RAA) — 2, prawa btadzaca tetnica podobojczyko-
wa (ang. accessory right subclavian artery — ARSA) — 2, lewa
btadzaca tetnica podobojczykowa (ang. accessory left subcla-
vian artery — ALSA) — 1, przerwanie tuku aorty (ang. interrup-
ted aortic arch — IAA) — 1. Leczenie: RAA (torakotomia prawa
— zespolenie przetyku: 1, lewa w dekstrokardii — podwigzanie
przetoki: 1), ARSA (torakotomia prawa — zespolenie przetyku: 1,
rozdzielenie przetyku: 1), ALSA (torakotomia prawa — zespo-
lenie przetyku: 1), IAA — rozdzielenie przetyku: 1. Powiktania
wczesne: chtonkotok — 2, nieszczelno$¢ zespolenia — 1. Zmarto
2 pacjentéw — w 9. i 180. dobie z powodu wad serca. Pacjent
z IAA miat z powodzeniem wykonanga korekcje wady po 3 mie-
sigcach. U 2 pacjentéw przetyk zrekonstruowano z jelita. Ob-
serwacja 4 pacjentéw wynosi 12-41 miesiecy.

Whioski: Rozpoznanie przed operacjg wspétistnienia wrodzo-
nej niedroznosci przetyku z prawostronnym tukiem aorty z lu-
strzanym odbiciem odejscia naczyn lub prawa btadzaca tetnica
podobojczykowa nie jest wskazaniem do dostepu z lewej to-
rakotomii. Srédoperacyjne stwierdzenie naczynia uniemozli-
wiajgcego pierwotne zespolenie przetyku jest wskazaniem do
jego identyfikacji w tomografii komputerowej angio (angio-TK)
i oceny mozliwosci jego podwigzania przed wyborem techniki

operacji przetyku. W przypadku wrodzonej niedroznosci prze-

Abstract

Background: Surgical treatment of newborns with esophageal
atresia (EA) and aortic arch failure is not established. Patients
with EA and aortic arch failure have higher incidence of early
complications and similar survival compared to patients with-
out aortic defects.

Aim of this study is to evaluate the impact of aortic arch failure
on surgical treatment and outcome of EA patients.

Material and methods: During 2006-2010 aortic arch failure
was diagnosed in 6 out of 29 (21%) newborns treated for EA.
Patients’ data were analyzed retrospectively.

Results: Aortic arch failures: right aortic arch (RAA) — 2, acces-
sory right subclavian artery (ARSA) — 2, accessory left subclavi-
an artery (ALSA) — 1, interrupted aortic arch (IAA) — 1. Approach
and type of EA surgery: RAA (right thoracotomy — esophageal
anastomosis — 1, left thoracotomy [dextrocardia] — esophageal
fistula ligation — 1), ARSA (right thoracotomy: esophageal anas-
tomosis — 1, esophageal division — 1), ALSA (right thoracotomy
— esophageal anastomosis — 1), IAA — esophageal division —
1. Early complication: chylothorax — 2, leak — 1. Two patients
died on postoperative day 9 and 180 due to heart failure. The
patient with IAA is just after cardiac surgery. The follow-up of
remaining patients is 12-41 months.

Conclusions: Preoperative diagnosis of esophageal atresia
and right aortic arch or right accessory subclavian artery is
not an indication for left thoracotomy. Intraoperative find-
ing of artery crossing the esophageal axis, that excludes its
primary anastomosis, is not an indication for esophageal di-
vision, but for angio-CT. In case of esophageal atresia and
dextrocardia access from left thoracotomy allows fistula li-
gation, but does not allow primary anastomosis. Mortality
in patients with esophageal atresia and aortic arch failure
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tyku u pacjenta z dekstrokardiag dostep z lewej torakotomii
pozwala na zaopatrzenie dolnej przetoki, natomiast wyklucza
zespolenie pierwotne. Smiertelnosé po operacji wrodzonej nie-
droznosci przetyku wspétistniejacej z wada tuku aorty zwigzana
jest przede wszystkim z obecnoscia innych ciezkich wad serca.
Stowa kluczowe: wrodzona niedroznos¢ przetyku, prawostron-
ny tuk aorty, btadzaca prawa tetnica podobojczykowa, prze-
rwanie tuku aorty.

Wstep

Wspétistnienie wady tuku aorty z wrodzong niedrozno-
Scig przetyku moze istotnie wptywaé na mozliwos¢ i sposéb
odtworzenia ciggtosci przewodu pokarmowego — tym bar-
dziej, ze czesto jest to niedroznosé dtugoodcinkowa [1-3].
Czestos¢ wspdtistnienia obu wad ocenia sie na 2-15% [2, 4].
Najczesciej rozpoznawany jest prawostronny tuk aorty z lu-
strzanym odbiciem rozgatezief i aortg zstepujaca potozong
po prawej stronie kregostupa (ang. right aortic arch — RAA).
U ok. 5% pacjentéw wystepuje prawostronny tuk aorty
z lewa btadzaca tetnica podobojczykowa (ang. accessory
left subclavian artery — ALSA), a w ok. 4% lewostronny tuk
aorty z prawa btadzaca tetnica podobojczykowa (ang. acces-
sory right subclavian artery — ARSA) [1-3, 5] (ryc. 1A-C.). Do
rozpoznania wady tuku aorty niezbedne jest badanie echo,
a w razie watpliwosci bardziej precyzyjna tomografia kom-
puterowa angio (angio-TK) [1, 3, 6]. Brak jest powszechnie
uznanych zalecen co do strony dostepu operacyjnego i spo-
sobu zespolenia przetyku bez wzgledu na to, czy wade tuku
aorty rozpoznano przed, czy dopiero w trakcie torakotomii.

W przypadku rozpoznania RAA przed operacja w ok.
60% stosowany jest dostep od strony lewej, chociaz dostep
od strony prawej wigze sie z blisko 90-procentowg wyko-
nalnoscig zespolenia przetyku [1, 2]. Srédoperacyjne rozpo-
znanie umozliwia 60-procentowa wykonalnosé zespolenia,
w 18% jedynie podwigzanie przetoki do tchawicy, a w 29%
zmusza do torakotomii po stronie lewej [2, 4, 7, 8].

Lewa btadzaca tetnica podobojczykowa odchodzaca
od prawostronnego tuku aorty rozpoznawana jest dopie-
ro srodoperacyjnie. Prawa torakotomia w 100% umozliwia

A B C

Ryc. 1A-C. Schemat prawostronnego tuku aorty z lustrzanym
odbiciem odejscia naczyn (A), prawostronnego tuku aorty z lewa
btadzaca tetnica podobojczykowa (B), lewostronnego tuku aorty
z prawa btadzaca tetnica podobojczykowa (C)
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results mainly from the presence of accompanying severe
heart failures.

Key words: esophageal atresia, right aortic arch, aberrant right
subclavian artery, interrupted aortic arch.

jedynie podwigzanie przetoki do tchawicy, ale zespolenie
przetyku wykonalne jest w 100% z lewej torakotomii, w tym
az w 80% dopiero po przecieciu btagdzacej tetnicy.

W przypadku prawostronnego tuku aorty z ARSA pier-
wotne lub pierwotne odroczone zespolenie przetyku wyko-
nalne jest w 100% z dostepu z prawej torakotomii, ale az
w ok. 40% dopiero po aortopeksji lub przecieciu tetnicy [3].

Operacja niedroznego przetyku u pacjentéw z wada tuku
aorty obarczona jest ok. 25-procentowym ryzykiem powiktan
wczesnych, przede wszystkim nieszczelnosci zespolenia.
Czestos¢ powiktan odlegtych i przezycie pacjentéw sg po-
dobne jak w wypadku pacjentéw bez wady tuku aorty [1, 3].

Cel pracy

Celem pracy jest ocena wptywu wad tuku aorty na sposéb
i wyniki leczenia noworodkéw z niedroznoscia przetyku.

Materiat i metody

W latach 2006-2010 wade tuku aorty rozpoznano u 6 spo-
srod 29 pacjentéw leczonych z powodu wrodzonej niedroz-
nosci przetyku.

Retrospektywnie zbadano dane pacjentéw, wyniki ba-
dan radiologicznych, sposéb i typ operacji, powiktania i wy-
niki leczenia.

Wyniki

Wsréd 6 analizowanych pacjentéw proporcja ptci me-
skiej do zenskiej wyniosta 2 : 1, wiek ptodowy 36. +2,52 ty-
dzien cigzy (t.c.), a masa ciata 2317 +557,39 g. U zadnego
pacjenta nie rozpoznano prenatalnie niedroznosci przetyku,
chociaz u 4 stwierdzono wielowodzie. W jednym przypadku
zidentyfikowano wade serca i rozszczep podniebienia.

Piecioro pacjentéw miato niedroznosé przetyku z dolna
przetoka, jeden — niedroznos¢ izolowana.

Rutynowo wykonywane badanie echo wykazato wade
tuku aorty u 4 pacjentéw: RAA u 2, ARSA u 1 i przerwanie
tuku aorty (interrupted aortic arch — I1AA) u 1. U 2 pacjentdw
wade okreSlono w angio-TK wykonanej po operacji: ARSA
UliALSAu1l (ryc. 2.i3).

U 2 pacjentéw RAA rozpoznano przed operacja. Jedne-
go z nich operowano z dostepu po stronie prawej i przetyk
zespolono pierwotnie. Okres pooperacyjny powiktany byt
chtonkotokiem, ktéry wyleczono operacyjnie po 4 tygo-
dniach. Pacjenta z dekstrokardig operowano z dostepu po
stronie lewej. Podwiagzano przetoke do tchawicy, natomiast
zespolenie z tego dostepu byto niemozliwe. Kolejng prébe
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Ryc. 2. Rekonstrukcja angio-TK: prawostronny tuk aorty z lewa
btadzaca tetnica podobojczykowa

zespolenia przetyku z dostepu po stronie prawej uniemozli-
wit zgon w 9. dobie z powodu wady serca.

Dwoje pacjentéw z ARSA (u 1 rozpoznang przed ope-
racjg, u 1 — Srédoperacyjnie) operowano z dostepu przez
prawg torakotomie. W jednym przypadku btadzaca tetnica
krzyzowata 0§ przetyku, uniemozliwiajac zespolenie. Pod-
wigzano przetoke do tchawicy, wytoniono przetoke Slinowa
i gastrostomie. Okres pooperacyjny byt powiktany chtonko-
tokiem, ktéry wyleczono zachowawczo po 4 tygodniach. Po
6 miesigcach zrekonstruowano przetyk z jelita. W drugim
przypadku zespolenie pierwotne wykonano bez napiecia.
Pacjent zmart po 6 miesigcach z powodu wady serca, zdys-
kwalifikowany z korekcji kardiochirurgicznej.

Pacjenta z ALSA operowano z dostepu po stronie pra-
wej. Do zespolenia przetyku konieczne byto uruchomienie
tuku aorty z naczyniem, ktére zidentyfikowano dopiero po
operacji. Okres pooperacyjny powiktany byt nieszczelnoscia
zespolenia, ktérg wyleczono zachowawczo po 3 tygodniach.

U niestabilnego hemodynamicznie pacjenta z IAA wy-
konano przez gastrostomie badanie kontrastowe dolnego
przetyku. Odlegtosé pomiedzy odcinkami przetyku wyniosta
4 kregi, co wykluczato mozliwos¢ pierwotnego zespolenia.
W tej sytuacji wytoniono przetoke slinowa. Po 3 tygodniach
pacjent zostat przekazany do oérodka kardiochirurgicznego
i zoperowany z sukcesem. Rekonstrukcje przetyku z jelita
wykonano po 10 miesigcach (ryc. 4.).

Zmarto 2 pacjentéw: 1z ARSA i 1z RAA z powodu zabu-
rzef hemodynamicznych spowodowanych wadami serca,
odpowiednio po 9 dniach i 6 miesigcach. Czas obserwacji
4 pacjentéw z odtworzong ciggtoscia przetyku, w tym 2 po
rekonstrukgji z jelita, wynosi 12-41 miesiecy (tab. I).
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Ryc. 3. Rekonstrukcja angio-TK: lewostronny tuk aorty z prawa
btadzaca tetnica podobojczykowa (widok od tytu)

Ryc. 4. Rekonstrukcja angio-TK: przerwany tuk aorty typu B

Dyskusja

W omawianym materiale czesto$¢ wystepowania wad
tuku aorty u pacjentéw z wrodzona niedroznoscig przetyku
wyniosta 21% w poréwnaniu z 2-15% w pismiennictwie [2,
4]. Moze to by¢ wynikiem zbiegu okolicznosci albo konse-
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Tab. I. Tabela zbiorcza pacjentéw

Wada uktadu

Postac niedroznosci  Torakotomia

krazenia przetyku 2 dostepu Operacja przetyku Powiktanie Wynik leczenia
1 RAA, VSD, PDA z przetoka dolna prawego zgspoleme - chtonkot_olf - dobry
pierwotne operacyjnie
RAA, dekstrokardia, podwiazanie przetoki _ .
2 MA, VSD, PDA z przetoka dolna lewego dolnej zgon w 9. dobie
podwigzanie przetoki dol- B i
3 ARSA z przetoka dolna prawego nej, wytonienie przetoki chtonkotok dobry po rgkgn
slinowej i gastrostomii zachowawczo  strukgji z jelita
ARSA, TGA, ASD, zespolenie B B zgon po 6
4 VSD, PDA z przetok doln prawego pierwotne miesigcach
zespolenie _ nieszczelnos¢ —
5 ALSA z przetoka dolna prawego pierwotne 7achowawczo dobry
6 IAA dtugoodcinkowa bez wytonienie przetoki _ dobry po rekon-

przetok

slinowej i gastrostomii strukgji z jelita

RAA — prawostronny tuk aorty (ang. right aortic arch); VSD — ubytek przegrody miedzykomorowej (ang. ventricular septal defect); PDA — przetrwaty przewdd tetniczy
Botalla (ang. patent ductus arteriosus); MA — zaro$niecie zastawki dwudzielnej (ang. mitral artesia); ARSA — prawa btadzaca tetnica podobojczykowa (ang. accessory
right subclavian artery); TGA — przetozenie wielkich pni naczyniowych (ang. transposition of the great arteries); ASD — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej (ang.
atrial septal defect); ALSA — lewa btadzaca tetnica podobojczykowa (ang. accessory left subclavian artery); IAA — przerwanie tuku aorty (ang. interrupted aortic arch).

kwentnie wykonywanych badan tuku aorty zaréwno przed
operacja, jak i po niej. Czutos¢ badania echo dla rozpozna-
nia RAA z lustrzanym odejsciem naczyh wyniosta 100%, dla
ARSA 50%. W pismiennictwie ocenia sie j3 odpowiednio na
14-62,5% i 20% [1, 3].

Sposrod 2 pacjentéw z rozpoznanym przed operacja
RAA i zwierciadlanym odbiciem odejscia naczyh u 1 ope-
racje wykonano z dostepu od strony prawej, a u pacjenta
z dekstrokardia od lewej. W obu przypadkach dolny odci-
nek przetyku potozony byt pomiedzy aorta zstepujaca a kre-
gostupem. Dostep od strony prawej umozliwit pierwotne
zespolenie, natomiast dostep od strony lewej, logiczny
w przypadku dekstrokardii, wykluczat dostep do gorne-
go przetyku. W pismiennictwie w przypadku rozpoznania
przed operacja RAA do operacji przetyku réwnie czesto
stosowany jest dostep od strony prawej, jak i lewej, a wy-
konalnos¢ pierwotnego zespolenia podczas prawostronnej
torakotomii siega 90% [1, 2]. W pismiennictwie nie napo-
tkano relacji z operacji przetyku u pacjenta z dekstrokardia.

Dwoje pacjentéw z ARSA operowano z dostepu od
strony prawej. U pacjenta z rozpoznang przed operacja
wada tuku aorty btadzaca tetnica nie przeszkadzata w do-
stepie do gérnego przetyku ani w pierwotnym zespoleniu
obu odcinkéw. W drugim przypadku nierozpoznane przed
operacja naczynie wykluczyto pierwotne lub pierwotne
odroczone zespolenie przetyku. W tej sytuacji rozdzielo-
no przetyk, wytaniajac przetoke Slinowa gérnego odcinka
i przetoke zotadkowa jako przygotowanie do jego p6zniej-
szej rekonstrukgji, wykonanej z powodzeniem po 6 miesig-
cach. Dostep od strony prawej u pacjentéw z ARSA zapew-
nia 100-procentowa wykonalnos¢ zespolenia przetyku, ale
w blisko potowie przypadkéw dopiero po aortopeksji lub
przecieciu btadzacej tetnicy [3].

Pacjent z ALSA miat wykonane z dostepu od strony pra-
wej pierwotne zespolenie po uruchomieniu tuku aorty. Kon-
sekwencja tych trudnosci byto powiktanie nieszczelnoscia
zespolenia. Zespolenie przetyku u pacjentéw z ALSA cze-
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Sciej wykonywane jest z dostepu od strony lewej, zwykle
dopiero po przecieciu naczynia [3].

Pacjent z IAA i izolowang niedroznoscig przetyku byt
niestabilny hemodynamicznie. W tej sytuacji rozpoznanie
dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku, ktéra w innych
warunkach kwalifikowataby sie do zastosowania jednej
z wielu technik wydtuzania, przesadzito o minimalnym za-
kresie operacji z wytonieniem przetoki slinowej i przetoki
zotadkowe].

W omawianym materiale nieszczelnos¢ przetyku w naj-
tagodniejszej postaci zacieku do przestrzeni okotoprzetyko-
wej wystgpita u 1z 3 pacjentéw, u ktérych wykonano pier-
wotne zespolenie. W piSmiennictwie powiktania szczelnosci
zespolenia przetyku u pacjentéw z wadg tuku aorty ocenia
sie na ok. 25% [1, 2]. U 2 pacjentéw wystgpit chtonkotok,
ktéry w 1 przypadku wymagat zaopatrzenia chirurgicznego.
W pismiennictwie powiktanie to wystapito tylko raz [1].

Sposrod 6 pacjentéw z niedroznoscia przetyku i wada
serca zmarto 2 ze ztozonymi wadami serca przed podjeciem
leczenia kardiochirurgicznego. Pacjent z IAA zostat z powo-
dzeniem zoperowany kardiochirurgicznie. W pismiennic-
twie przezycie pacjentéw z niedroznoscia przetyku wsp6t-
istniejaca z wada tuku aorty siega 75% [1].

Czas obserwacji 4 pacjentéw z odtworzong ciggtoscia
przetyku, w tym 2 po rekonstrukcji z jelita, wynosit 12-41 mie-
siecy. Wszyscy karmieni sa wytacznie doustnie dieta sto-
sowna do wieku, co pozwala na okreslenie wyniku ich le-
czenia jako dobrego.

Whnioski

1. Rozpoznanie przed operacjg wspétistnienia wrodzonej
niedroznosci przetyku z RAA z lustrzanym odbiciem
odejscia naczyn lub ARSA nie jest wskazaniem do do-
stepu z lewej torakotomii.

2. Srédoperacyjne stwierdzenie duzego naczynia unie-
mozliwiajagcego pierwotne zespolenie przetyku jest
wskazaniem do jego identyfikacji w angio-TK i oceny
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mozliwosci jego podwigzania przed wyborem techniki
operacji przetyku.

W przypadku wrodzonej atrezji przetyku u pacjenta
z dekstrokardig dostep z lewej torakotomii pozwala na
zaopatrzenie dolnej przetoki, natomiast wyklucza ze-
spolenie pierwotne.

Smiertelnoé¢ po operacji wrodzonej atrezji przetyku
wspbtistniejacej z wada tuku aorty zwigzana jest przede
wszystkim z obecnoscia innych ciezkich wad serca.
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