Opis przypadku/ Case report

Zamkniecie przecieku z prawej tetnicy ptucnej do prawego przedsionka
u dziecka po zabiegu hemi-Fontana za pomocg Amplatzer Duct Occludera

Percutaneous closure of the shunt from right pulmonary artery to right atrivm using Amplatzer
Duct Occluder in a child after hemi-Fontan operation
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Wstep

Chorzy ze ztozonymi wadami serca, u ktérych pla-
nowana jest strategia leczenia na podstawie fizjologii
krgzenia jednokomorowego oraz zespolenia zylnego
systemowo-ptucnego (cavo-pulmonary), z reguty wyma-
gajq kilku zabiegow kardiochirurgicznych. Wedtug kla-
sycznych zasad zabieg typu Fontana jest wykonywany
w dwoch etapach. W pierwszym sptyw z zyty gtownej
gérnej (SVC) jest kierowany do krgzenia ptucnego po-
przez dwukierunkowe zespolenie Glenna lub typu hemi-
-Fontana (potgczenie gérnej czedci prawego przedsion-
ka z prawgq tetnicq ptucng — RPA). Natomiast w drugim
etapie do krgzenia ptucnego dotgczany jest réwniez
sptyw z zyly gtéwnej dolnej (IVC) poprzez zespolenie we-
wnqtrzprzedsionkowe lub, obecnie czescie] wykonywany,
tunel zewnagtrzsercowy [1-3]. Klasyczna operacja Glen-
na dotyczyta potqczenia SVC z odseparowang od tetni-
cy ptucnej jej prawq gatezig.

Chorobowo$¢ w wyniku zabiegu Fontana jest wyso-
ka i obejmuje wiele potencjalnych powiktan, z kiérych
znaczna cze$é moze wymagad cewnikowarn interwencyj-
nych. Nalezq do nich: zamykanie rezydualnego ubytku
miedzyprzedsionkowego czy fenestracji, ptucnych prze-
tok tetniczo-zylnych, nieprawidtowych potqczen zyt syste-
mowych z przedsionkiem zyt ptucnych, zamykanie odko-
morowego naptywu do tozyska ptucnego, angioplastyka
lub implantacja stentéw do zwezonych naczyn itd. [4].

Przedstawiamy nietypowy przypadek dziecka ze zto-
zong wadgq serca, u ktérego dzigki przezcewnikowej in-
terwencji udato sie unikng¢ kolejnej trudnej reoperaciji.

Opis przypadku

Dziewczynka 7-letnia, u ktérej zaraz po urodzeniu
rozpoznano wspdlng komore z atrezjg zastawki tetnicy
ptucnej oraz przetozeniem wielkich pni tetniczych. W 4.
dobie zycia wykonano u niej zespolenie centralne pomie-
dzy aortq i tetnicq ptucng. W 16. miesigcu zycia dziew-
czynka byta cewnikowana, stwierdzono drozne zespole-
nie centralne, niskie ci$nienie w tetnicy ptucnej oraz pra-
widtowe jej rozmiary (wskaznik McGoona 2,1). W tym
samym miesigcu zycia wykonano zabieg kardiochirur-
giczny typu hemi-Fontana, zamknieto zespolenie central-
ne. Dodatkowo, w pozycji oddzielajgcej dwa pietra pra-
wego przedsionka (RA) wszyto zastawkowy homograft
aortalny otwierajqcy sie od $wiatta RA do tetnicy ptucne;.
Modyfikacja ta miata w przysztosci umozliwi¢ zastqpienie
zabiegu kardiochirurgicznego metodg Fontana przez le-
czenie nieoperacyjne — implantacje coverstentu. Plano-
wano potgczenie w ten sposéb sptywu z IVC z fozyskiem
ptucnym. Niestety, podczas kolejnego roku obserwowa-
no stopniowo, ale istotnie nasilajgcq sie desaturacje krwi
tetniczej (saturacja O, okoto 60%). Przyczynq byto przed-
wczesne wapnienie zastawki homograftu, z jej niedomy-
kalnoscig oraz ucieczkg krwi z fozyska ptucnego do RA.
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Wiek dziecka uniemozliwiat realizacje pierwotnego za-
mystu.

W 3. roku zycia u dziecka wykonano prawostronne
zespolenie systemowo-ptucne typu Blalock-Taussig (BT).
Celem zabiegu byto zwigkszenie przeptywu ptucnego.
Stan ogdlny pacjentki ulegt jednak tylko niewielkiej po-
prawie. Nadal wystepowata znacznie nasilona sinica
centralna. W 4. roku zycia wykonano cewnikowanie
diagnostyczne, podczas ktérego stwierdzono narastajg-
ce zwapnienie zastawki homograftu z istotng ucieczkg
krwi ptucnej oraz niedrozno$¢ prawostronnego BT.
Dziewczynka zostata zakwalifikowana do wykonania le-
wostronnego zespolenia systemowo-ptucnego z oddzie-
leniem lewej tetnicy ptucnej (LPA) od pnia ptucnego
(ryc. 1.). Zabieg ten wykonano w tym samym miesigcu.
W jego wyniku RPA nadal byta zaopatrywana przez ze-
spolenie hemi-Fontana (ze sptywu z SVC), natomiast LPA
przez lewostronne zespolenie BT. Poczgtkowo uzyskano
umiarkowang poprawe, jednak podczas dalszej obser-
wacji ponownie zaczeta narastaé sinica (saturacja
0, 59-71%), tolerancja wysitku znacznie sie pogorszyta,
pojawily sie objawy poliglobulii. W 7. roku zycia wyko-
nano kolejne cewnikowanie serca. Stwierdzono wyraz-
nie stabiej rozwinietq RPA, oddzielona klipsem LPA (po-
tgczona z zespoleniem BT) miata zadowalajgcg morfo-
logie i bogatsze odgatezienia niz po stronie przeciwnej
(wskaznik McGoona wynosit jednak 1,0). W RPA cisnie-
nie byto prawidtowe, zwracat uwage prawie catkowity
brak przeptywu krwi przez te tetnice. Po podaniu $rodka
cienivjgcego do SVC uwidoczniono ucieczke niemal ca-
tej objetosci zakontrastowanej krwi poprzez masywnie

Ryc. 2. Angiografia zyly gtownej gornej uwidacznia ucieczke krwi przez zwap-
niatq zastawke homograftu z pominigciem tozyska ptucnego

Fig. 2. Angiography in the superior caval vein — blood runoff through calcified
valve
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zwapnialg zastawke homograftu (jego maksymalne zwe-
zenie oceniono na 8 mm) do dolnego pietra RA, a na-
stepnie do pojedynczej komory (ryc. 2.).

Podjeto decyzje o prébie przezskérnego zamkniecia
rozszczelnionej zwapniatej zastawki homograftu za po-
mocq Amplatzer Duct Occludera (ADO) 12/10 mm.
Wprowadzono go od strony zyty gtéwnej dolnej. Dysk

Ryc. 1. Angiografia proksymalnej czesci lewostronnego zespolenia systemowo-phuc-
nego (BT), obrazujgea odseparowanie lewej tetnicy ptucnej od pnia pfucnego
Fig. 1. Angiography in the proximal part of the left-sided BT shunt

Ryc. 3. Angiografia po implantacji (ale przed uwolnieniem) Amplatzer Duct
Occludera — $rodek cieniujqcy wypetnia prawq tetnice ptueng az po obwdd oraz
proksymalng czgs¢ lewej tetnicy ptucnej do klipsu naczyniowego. Widoczne jest
jeszcze przesqezanie kontrastu przez implant

Fig. 3. Angiography after Amplatzer Duct Occluder implantation — contrast
medium opacifies right pulmonary artery and proximal part of left pulmonary
artery up to vascular ring
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implantu otworzono powyzej zwapniatej zastawki homo-
graftu, a jego proksymalng cze$¢ uwolniono w RA.
W kontrolnym badaniu angiograficznym uwidoczniono
wyrazne ograniczenie ucieczki krwi z SVC do RA i poje-
dynczej komory oraz istotnie wigksze wypetnienie prawej
tetnicy ptucnej (ryc. 3.). Po 15-minutowe| obserwaciji,
przed odtgczeniem ADO od uktadu wprowadzajgcego,
ponownie zarejestrowano cisnienia w zytach systemo-
wych, aorcie i prawej tetnicy ptucnej. Nie stwierdzono
wzrostu ci$nienia zylnego systemowego, a warto$¢ satu-
racji zwiekszyta sie z 70 do 85%. Podczas 2-miesiecznej
obserwacji potwierdzono dobry efekt hemodynamiczny
z istotnym ztagodzeniem objawdw sinicy i utrzymywa-
niem sie saturacji krwi tetniczej okoto 85%.

Dyskusja

Prezentowany przypadek stanowi niezwykly przyktad
przekierowania przeptywéw zylnych systemowych za po-
mocq metod interwencyjnych, w przebiegu powikfane-
go, nietypowego zabiegu hemi-Fonatana, do sytuacji
hemodynamicznej przypominajqcej fizjologie klasyczne-
go zespolenia Glenna. Wykazuje on z jednej strony zto-
zono$¢ probleméw hemodynamicznych dotyczqeych
grupy pacjentéw z funkcjonalnie jednokomorowg mor-
fologiqg serca, a z drugiej potencjalne mozliwosci kardio-
logii interwencyjnej oraz korzysci wynikajgce ze $cistej
wspdtpracy zespotu kardiologéw interwencyjnych i kar-
diochirurgéw zajmujgcych sie tymi trudnymi zagadnie-
niami. Znane sq z bibliografii pojedyncze zabiegi sfina-
lizowania operacji opartej na fizjologii Fontana (skom-
pletowania jej drugiej czesci) poprzez wdrozenie kardio-
logii interwencyjnej. W pierwszym etapie wykonywany
jest zabieg sposobem hemi-Fontana z jednoczesnym
wszyciem perforowanej taty do prawego RA, co umozli-
wia odbarczenie naptywu krwi z zyty gtownej dolnej
do przedsionka systemowego. Wéwczas, jako przygoto-
wanie do pézniejszego zabiegu intferwencyjnego, wyko-
nywany jest subtotalny ,banding” SVC tuz powyzej jej
pofgczenia z przedsionkiem. Kolejnym, w zamierzeniu
ostatnim, etapem jest przezskérne dokonczenie operacii
Fontana. W tym celu wykonuije sie balonowg angiopla-
styke ,bandingu” SVC oraz zamkniecie perforacji
(przy zastosowaniu odpowiednich implantéw) bqgdz tez
wszczepienie coverstentu [5-7].

Modyfikacja zastosowana u naszej pacjentki pole-
gata na zastgpieniu ciasnego ,bandingu” zastawkowym
homograftem aortalnym w pozycji oddzielajgcej dwa
pietra RA. Nastepnym etapem miata byé¢ przezskérna
implantacja coverstentu, ktéry potgczytby zyte gtéwng
dolng, poprzez zastawke homograftowqg, z tozyskiem
ptucnym. Jednak nadspodziewanie wczesne zwapnienie
zastawki homograftu pokrzyzowato ten plan, prowadzgc
nawet do pogorszenia stanu pacjentki w wyniku uciecz-
ki krwi z zyty gtéwnej gérnej, poprzez zwapniatg zastaw-
ke, do dolnego pietra przedsionka. W konsekwencji na-
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rastata desaturacja, a rozmiary tetnic ptucnych zmniej-
szyly sie (wartosci wskaznika McGoona zmalaty z 2,1
do 1,0). W zaistniate] sytuacji implantacja coverstentu
stata sie niemozliwa, stqd decyzja o wykonaniu lewo-
stronnego zespolenia systemowo-ptucnego oraz roz-
dzieleniu obu tetnic ptucnych, czyli konwersja do kla-
sycznego krgzenia Glenna. W ten sposéb uzyskano po-
prawe przeptywu i prawidtowy rozwéj LPA. Z powodu
nieszczelnosci zastawki homograftowe| zamyst przepro-
wadzenia oryginalnie modyfikowanej operacji hemi-
-Fontana nie spetnit oczekiwan: prawe ptuco uczestni-
czyto w oksygenacji krwi zylnej w stopniu minimalnym.
Argumentem przemawiajgcym przeciw dokodczeniu
operacji Fontana byt niezadowalajgey stan ogélny dziec-
ka, cechy uogélnionego zastoju zylnego, hipoplazja tet-
nic ptucnych, ciezka desaturacja. Biorgc ponadto
pod uwage uprzednie cztery zabiegi kardiochirurgiczne
i potencjalne trudnosci techniczne oraz ztozono$é¢ pro-
blemoéw prowadzenia okotooperacyjnego w tym stanie,
podjeto decyzje o prébie leczenia przezskérnego. Im-
plantacja Amplatzer Duct Occludera spowodowata
zmniejszenie, a nastepnie zatrzymanie ucieczki krwi
i zwigkszenie jej przeptywu przez prawq tetnice ptucng.
W efekcie uzyskano szybki przyrost saturacji krwi tetni-
czej, znaczne zmniejszenie sinicy centralnej oraz popra-
we wydolnosci pacjentki.

Whioski

Przezskérne zabiegi interwencyjne u pacjentéw z fi-
zjologiqg krgzenia jednokomorowego staly sie rutyng
w wypadku zamykania fenestracji, przetok czy tez plasty-
ki zwezonych naczyn. Udokumentowano, ze te metody
leczenia sq réwniez atrakcying opcjg w niestandardo-
wych powikfaniach, jak to miato miejsce u opisanej pa-
cientki.
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