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Obraz, przebieg kliniczny i1 rokowanie w zespole
Fallota z brakiem zastawki tetnicy plucnej
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Clinical presentation, course and prognosis in children with tetralogy of Fallot
and absent pulmonary valve

The aim of the study: The aim of the study was to present our own observations on
clinical presentation and surgical results in children with tetralogy of Fallot (TOF) and
absent pulmonary valve (APV).

Material and methods: Data on seven patients (4 male, 3 female) with TOE, APV treated
between 1981 and 2000, at the age from 1 day to 25 months were retrospectively reviewed.
Clinical signs, Chest X-ray (CXR), electrocardiographic (ECG) and echocardiographic data
in all as well as hemodynamic study in 5 and autopsy examinations in 3 were evaluated.
Three patients underwent total correction, and other two half-siblings were disqualified
because of multi-organ and chromosomal defects (deletion of long arm of 6 chromosome in
female and unbalanced 6 to 11 chromosome translocation in male).

Results: The study revealed that clinical signs (loud systolic-diastolic murmur, right ven-
tricular pulsation, moderate cyanosis and respiratory distress) in comparison with cardi-
omegaly due to enormous right ventricular dilation in CXR and features of severe right
ventricular hypertrophy with strain pattern in ECG were sufficient to make an initial diag-
nosis of TOF and APV. Based on clinical presentation and course 2 group of patients:
I — with dominant signs of respiratory distress due to bronchial tree compression by dilated
pulmonary arteries (4 pts), and II — with prevalence of cardiac symptoms (3 pts) were
distinguished with worse prognosis for the first group.

Four pts died (three unoperated from group I and one late after total correction from group
1I). One pt 1.5 month of age is currently awaited for total repair.

Conclusions: Clinical signs and symptoms, chest X-ray and ECG data are sufficient for
proper nitial diagnosis of TOF with APV syndrome. Clinical course depends on
hemodynamic and progressive respiratory disorders with worse prognosis for patients with
severe respivatory distress since first days of life. (Folia Cardiol. 2001; 8: 439-445)
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Wstep

Brak zastawki tetnicy ptucnej (APV, absent
pulmonary valve) jest bardzo rzadka anomalig wy-
stepujaca w formie izolowanej lub w skojarzeniu
z iInnymi wadami wrodzonymi serca [1]. NajczeSciej
APV stwierdzano w zespole Fallota (TOF, tetralogy
of Fallot) [2]. Obraz 1 przebieg Kkliniczny oraz roko-
wanie u dzieci z takim ukladem nieprawidlowoSci
zasadniczo odbiegajg od obserwowanego w przypad-
kach klasycznych postaci TOF. Rozpoznanie wady
oraz rodzaju i nasilenia zaburzen hemodynamicz-
nych, a takze towarzyszacych schorzen innych na-
rzadow warunkuja wdrozenie swoistego leczenia. Ze
wzgledu na rzadko$§¢ wystepowania TOF z APV
nadal brakuje jednolitej metody terapeutycznej sto-
sowanej w wypadku tej wady, a wczesne 1 odlegle
wyniki leczenia roznia sie zaleznie od oSrodka [3—
-6]. Wskazane jest zatem podsumowanie wiasnych
do$wiadczen zwiazanych z diagnostyka i leczeniem
dzieci z TOF i APV.

Celem pracy jest przedstawienie wiasnych ob-
serwacji obrazu i przebiegu klinicznego oraz loséw
dzieci z TOF 1 brakiem zastawki tetnicy plucne;.

Material i metody

Material kliniczny obejmowat 7 dzieci, 4 pici
meskiej (M) 13 zenskiej (Z), leczonych w Klinice
Kardiologicznej Instytutu Pediatrii w Krakowie
w okresie od 1981 do 2000 roku, w wieku od 1 doby
do 25 miesiecy, w tym 4 pacjentdow objeto leczeniem
W plerwszym miesigcu ich zycia, 2 — w drugim p61-
roczu 1 1 — w wieku 25 miesiecy.

W badanej grupie analizowano dane z wywiadu
okotoporodowego (kolejno$¢ 1 przebieg cigzy oraz

porodu, urodzeniowg mase ciala, stan kliniczny po
urodzeniu wg skali Apgar), obraz i przebieg Kklinicz-
ny przed 1 w trakcie leczenia w Klinice, wyniki ba-
dan EKG 1 RTG klatki piersiowej oraz diagnostyki
echokardiograficznej, a u 5 pacjentow takze hemo-
dynamicznej i angiokardiograficznej. Dwoje dzieci
(1M 1 1Z) z zaznaczong dysmorfig budowy ciala po-
chodzito ze zwiazku jednego mezczyzny 1 dwoch
kobiet.

Rozpoznanie przyzyciowe zweryfikowano $ro-
doperacyjnie u 3 i poSmiertnie u 3 dzieci, z ktorych
2 nie zakwalifikowano do korekcji wady z powodu
wspolistniejacych anomalii chromosomalnych 1 wad
innych narzadoéw. Jedno dziecko w wieku 1,5 mie-
sigca czeka na leczenie operacyjne. Przeanalizowa-
no rowniez dalszy przebieg klinicznej sytuacji dzieci
po korekcji wady.

Wyniki

Jak wykazano w tabeli 1, po troje dzieci z bada-
nej grupy pochodzilo z pierwszej lub drugiej ciazy;
w b przypadkach przebieg ciazy byl niepowikiany.
U dwojga przyrodniego rodzenstwa ciaza byta powi-
kiana malowodziem w pierwszym przypadku,
a wielowodziem w drugim. Wszystkie dzieci urodzity
sie W wyznaczonym terminie, w tym tylko 1 przez
ciecie cesarskie. Cechy dystrofii wewnatrzmacicznej
z niskg masg urodzeniowg stwierdzono w 2 przypad-
kach, a w 3 urodzeniowa masa ciala wynosita poni-
zej $redniej dla pici. Czworo dzieci urodzilo sie
w ciezkiej zamartwicy (skala Apgar 1-5 punktow)
w tym 2 wymagalo przediuzonej resuscytacji odde-
chowo-krazeniowej 1 diugotrwatego sztucznego
wspomagania oddechu z powodu utrzymujacej sie
niewydolno$ci oddechowej. U wszystkich dzieci

Tabela 1. Okres okotoporodowy u dzieci z zespotem Fallota i brakiem zastawki tetnicy pfucnej

Table 1. Perinatal period in children with tetralogy of Fallot and absent pulmonary valve

Przypadek Pteé¢ Ciaza Poréd Urodzeniowa Skala Pierwsze
Kolejnosé Przebieg masa Apgar objawy
ciata [g] (5 min)
1 M Il P Sitami natury, w domu, 2150 1 Z0, S, Sz
dziecko okrecone pepowing
2 M Il P Sitami natury 3450 3 D, S, Sz
3 z | Matowodzie Cesarskie ciecie 2100 5 Z0, S, Sz
4 M Il Wielowodzie Sitami natury 2900 1 D, S, Sz
5 M I P Sitami natury 2700 9 S, Sz
6 Z I P Sitami natury 2800 7 S, Sz
7 z | P Sitami natury 3100 7 D, S, Sz

M — meska; 72 — zenska; P — prawidfowy; ZO — zaburzenia oddechowe; D — duszno$¢; S — sinica, SZ — gtosny (> 3/6) szmer nad sercem
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stwierdzono obecno$¢ gloSnego szmeru w okolicy
przedsercowe] oraz umiarkowanie nasilong sinice.

Objawy Kkliniczne i wyniki badan EKG u bada-
nych dzieci przedstawiono w tabeli 2. W 3 przypad-
kach wystepowaly zauwazalne zmiany dysmorficz-
ne twarzoczaszki, w tym u 1 dziecka — matoglowie.
U dwojga (przyrodnie rodzenstwo plci obojga)
stwierdzono ponadto znaczne obnizenie napiecia
mie$niowego oraz wady OUN u dziewczynki z ma-
togtowiem (wodoglowie wewnetrzne, niedorozwdj
moézgu 1 moézdzku) 1 wnetrostwo u chiopca. Nie-
znaczna sinica wystepowala u 3, a umiarkowana
u 4 pacjentow. Duszno$¢ spoczynkows stwierdza-
no w 3 przypadkach. U dwojga bronchoskopowo po-
twierdzono istotny ucisk z zewnatrz na prawe
w pierwszym przypadku 1 obydwa gléwne oskrzela
w drugim. U wszystkich badanych wystepowat glo-
$ny szmer skurczowo-rozkurczowy nad podstawg
serca oraz wzmozony impuls prawokomorowy. Ob-
jawy prawokomorowe]j niewydolnoS§ci krazenia wy-
stepowaly u wiekszoSci (5-71,4%) chorych.

W zapisie EKG objawy znacznego przerostu
1 przeciazenia prawej komory wystapily u 5, a oby-
dwu komor u 2 dzieci.

W badaniach gazometrycznych arterializowanej
krwi wlo$niczkowej pO, bylo umiarkowanie obnizo-
ne (37-58 mm Hg) u 3, a nieznacznie (44-69 mm Hg)
u pozostatych dzieci. Retencje CO, (> 50 mm Hg)
obserwowano u 4 pacjentow.

Wyniki badan RTG klatki piersiowej oraz wybra-
ne parametry diagnostyki echokardiograficznej i he-
modynamicznej przedstawia tabela 3. W obrazie ra-
diologicznym u wszystkich dzieci stwierdzono
znaczng kardiomegalie z uwypukleniem gorno-lewe-
go obrysu odpowiadajacego drodze odplywu z pra-
wej komory 1 poszerzenie wnek z relatywnie zredu-
kowanym obwodowym rysunkiem naczyniowym.
W badaniach echokardiograficznych cechy zespolu
Fallota wspotistnialy ze znacznym poszerzeniem
Swiatla prawej komory, zaznaczonym przewezeniem
poczatkowego odcinka oraz dalszym poszerzeniem
1 wydiluzeniem jej drogi wyplywu. We wszystkich
przypadkach pierScien zastawki tetnicy plucnej byt
hipoplastyczny (4,8-7,5 mm; §rednio 5,9 mm) w tym
u 4 pacjentéw znacznie (< 0,5 Srednicy pierScienia
aorty), a tylko u 1 chorego umiarkowanie (0,8 Sred-
nicy pierScienia aorty). Pien i galezie tetnicy ptuc-
nej byly poszerzone u wszystkich chorych, z tetnia-

Tabela 2. Objawy kliniczne i elektrokardiograficzne u dzieci z zespotem Fallota i brakiem zastawki tetni-

cy ptucnej
Table 2. Clinical and electrocardiographic signs in children with tetralogy of Fallot and absent pulmo-
nary valve
Przy- Pte¢ Wiek Objawy kliniczne EKG
padek Sinica Duszno$é  Szmer 0$ Cechy
(pO,)* (pCO,)* (>3/6) NK IPK Inne elektr. przerostu
1 M 25/12 Nieznaczna - S-R + + Dysmorfia P PP, OK
twarzy
2 M 3/52 Umiarkowana + S-R + + P PK
(37-51) (> 50)
3 Z 1/365 Umiarkowana + S-R + + Dysmorfia P PK
(49-58) (40-55) Anomalia
chromosomalna**
4 M 3/365 Umiarkowana + S-R + + Dysmorfia** P PK
(44-67) (42-52) Anomalia
chromosomalna
5 M 6/12 Nieznaczna - S-R - + P oK
(54-69) (33-41)
6 Z 1212 Nieznaczna - S-R -+ P PK
(52-61) (36-41)
7 Z 1/365  Umiarkowana - S-R -+ P PK
(46-53) (38-40)

— — brak; + — obecna; S-R — skurczowo-rozkurczowy w II/lll migdzyzebrzu po lewej stronie mostka; NK — objawy niewydolnosci serca; IPK — impuls pra-

wej komory; P — prawogram; PP — cechy przerostu prawego przedsionka; PK — cechy przerostu prawej komory; OK — cechy przerostu obydwu komor;
* w arterializowanej krwi wto$niczkowej [mm Hg]; ** przypadek 3. i 4. — dzieci dwdch kobiet i jednego mezczyzny; kariotypy kolejno 46,XX, del 6

(915921) i 46,XY,der /6/t/6;11/ /q21;p14/pat
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Tabela 3. Objawy radiologiczne, echo- i angiograficzne u dzieci z zespofem Fallota i brakiem zastawki

tetnicy ptucnej

Table 3. Chest X-ray, ECHO and angiographic signs in children with tetralogy of Fallot and absent pul-

monary valve

Przypadek Powigkszenie

Morfologia wady (ECHO, ANGIO)

Hemodynamicznie

serca w RTG PK pP/pAo PG/LG tuk aorty Gradient A0SO, Qp:Qs
mm (%) mm (%) PDA skurczowy
1 + ZP 6,4/14,5 21/15 L/ 50 87 0,95
(44,1) (140) /Brak
2 + ZP 4,8/12,5 19,2/13,5 L/ 64 84 1,2
(38,4) (142) /Brak
3 + ZP 7,5/9,3 15,3/14,4 L/ 18* 80
(80,6) (106) /Brak
4 + ZP 4,9/10,0 17,0/13,3 P/ b6*
(49) (128) /Brak
5 + ZP 6,2/10,0 14,8/9,0 L/ 57 97 2,2
(62) (164) /Brak
6 + ZP 5,7/15,0 12,7/9,4 P/ 91 95 1,45
(38) (135) /Brak
7 + ZP 5,8/11,0 18,3/10,0 P/ 46* 89
(52,7) (183) /Brak

ECHO — badanie echokardiograficzne; ANGIO — badanie angiograficzne; PK — prawa komora; ZP — znacznie powigkszona; pP/pAo — stosunek szero-
kosci pierécienia tetnicy ptucnej do piersécienia aortalnego; PG/LG — stosunek szerokos$ci prawej do lewej gafezi tetnicy ptucnej; tuk aorty: L — lewostron-

ny, P — prawostronny; PDA — drozny przewdd tetniczy; Gradient skurczowy — skurczowy gradient ci$nien miedzy prawg komorg i tetnica ptucng (w mm
Hg), AoSO, — utlenowanie krwi w aorcie; Qp:Qs — stosunek przeptywu ptucnego do systemowego; * echokardiograficznie

kiem prawej galezi u 6 osob 1 tetniakiem obydwu ga-
tezi w przypadku umiarkowane] hipoplazji pierscie-
nia plucnego. U wszystkich dzieci wystepowaly
szczatkowe platki zastawki tetnicy plucnej i1 znacz-
na jej niedomykalno§é. U zadnego z badanych nie
stwierdzono obecno$ci droznego przewodu tetnicze-
g0, a u 3 dzieci wystepowal prawostronny tuk aorty.
W badaniach hemodynamicznych gradient ci$nien
skurczowych przez droge odpltywu z prawej komory
wynosit 18-91 mm Hg, utlenowanie krwi w kraze-
niu systemowym 80-97%, a stosunek przeplywu
plucnego do systemowego (Qp:Qs) u 4 z nich 0,95-
-2,2.

W badaniach genetycznych przyrodniego ro-
dzenstwa stwierdzono istotne zaburzenia chromo-
somalne, tj. delecje dluzszego ramienia chromoso-
mu 6 u dziewczynki i niezrownowazong transloka-
cje z chromosomu 6. na 11. u chtopca.

Dalsze losy chorych przedstawia tabela 4. Cal-
kowitej korekcji wady poddano 3 dzieci (zamkniecie
ubytku miedzykomorowego, rekonstrukcja prze-
zpierScieniowa drogi wyplywu z prawej komory u 3,
czeSciowa resekcja prawej galezi tetnicy plucnej
u 1) w wieku 10, 13 i 38 miesiecy. Jedno dziecko
w wieku 1,5 miesigca czeka na zabieg. Rodzenstwa
z licznymi wadami 1 anomaliami chromosomalnymi
nie zakwalifikowano do leczenia operacyjnego.

Ogolem zmarto 4 dzieci, w tym 3 przed uply-
wem 3 miesigca zycia, natomiast jedno w odlegtym
okresie (4 lata) po zabiegu. Przyczyna zgonu niele-
czonych dzieci byly powiklania infekcyjne, niewy-
dolno$¢ oddechowa 1 narastajaca prawokomorowa
niewydolno$§¢ krazenia. Dziecko po korekcji wady
zmarlo w wieku 7,5 lat z powodu reumatycznego
zapalenia mie$nia sercowego i1 zwezenia zastawki
dwudzielnej. Pod okresowa obserwacja pozostaje

Tabela 4. Leczenie operacyjne i rokowanie u dzieci z zespotem Fallota i brakiem zastawki tetnicy ptucnej

Table 4. Surgical treatment and prognosis in children with tetralogy of Fallot and absent pulmonary valve

Liczba przypadkow

ogotem Liczba

Nieleczone operacyjnie
Zgony Oczekiwanie operacji

Korekcja wady
Liczba Zgony

7 4 3*

1 3

1**

*Dwoje niezakwalifikowanych do operacji; **Zgon w okresie odlegtym po operacji
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3 dzieci w dobrym stanie og6lnym, w tym 2 po le-
czeniu operacyjnym.

Dyskusja

Brak zastawki tetnicy plucnej jest rzadka ano-
maliag wrodzong, sporadycznie wystepujaca w formie
izolowanej albo z prostymi wadami wewnatrzserco-
wymi (ubytek miedzykomorowy lub miedzyprzed-
sionkowy) albo naczyniowymi (drozny przewod tet-
niczy). NajczeScie] brak zastawki stwierdzano w wa-
dach zlozonych, szczegblnie w zespole Fallota [1, 2].
W materiale Kliniki Kardiologicznej w Krakowie
w ciggu 20 lat leczono 9 dzieci z APV, w tym w 7
przypadkach anomalia ta kojarzyla sie z TOF. Sze-
$cioro z badanych dzieci pochodzilo z pierwszej lub
drugiej ciazy o przebiegu prawidlowym, z wyjat-
kiem dwoch powiktanych malo- i wielowodziem.
U przyrodniego rodzefnstwa z cigz powiklanych udo-
kumentowano obecno§¢ zlozonych anomalii chro-
mosomalnych (delecje diugiego ramienia chromo-
somu 6 w jednym i niezréwnowazong translokacje
z chromosomu 6 na 11 w drugim przypadku). Przy-
czyna zaburzen genetycznych u dzieci bylo nosiciel-
stwo zréwnowazone] translokacji chromosomalnej
(z 6 na 11) u ojca. Obserwacja ta moze wskazywac
na lokalizacje w diuzszych ramionach 6 chromoso-
mu gendow, ktorych brak lub mutacja moga odpowia-
dac za APV lub wspolistnienie TOF z APV, potwier-
dzajac wczesniejsze doniesienie Horigome 1 wsp.
[7]. Etiologia tego uktadu wad nie jest jednak jasna,
gdyz w wiekszoSci przypadkow (w tym u innego
dziecka badanego przez autoréw) nie stwierdza sie
ani rodzinnego wystepowania, ani zaburzen chromo-
somalnych, co nie wyklucza jednak mutacji pojedyn-
czego lub grupy odpowiedzialnych genéw. Prawdo-
podobnie inna grupa genoéw zlokalizowanych w dtu-
gich ramionach 22 chromosomu moze odgrywaé
role w powstawaniu TOF z APV [8, 9]. Nadzieje na
ustalenie rzeczywiste] etiologii powstawania wad
wrodzonych serca, w tym TOF 1 APV, stwarzajg
prace nad mapg ludzkiego genomu.

Brak w pelni wyksztalconej zastawki tetnicy
plucnej i w nastepstwie jej znaczna niedomykalno§é
wplywaja na odmienny obraz i przebieg kliniczny
zespolu Fallota. We wszystkich przypadkach wade
charakteryzowalo znaczne poszerzenie Swiatta ko-
mory prawej, niewielkie zwezenie w poczatkowym
odcinku drogi odplywu, jej dalsze poszerzenie 1 wy-
dluzenie, réznego stopnia niedorozwoj pierscienia
zastawki oraz poszerzenie pnia i gatezi tetnicy ptuc-
nej, z przewaga poszerzenia prawej u 6 pacjentow
i rownomiernym powiekszeniem obydwu galezi
u 1 dziecka. Stopien niedorozwoju pierscienia za-

stawki moze mie¢ istotne znaczenie w ksztaitowa-
niu naczyn plucnych w tej wadzie, gdyz w dwoch
skrajnych przypadkach zaobserwowano proporcjo-
nalng zalezno$¢ miedzy tymi parametrami (tab. 3).
Preferencja poszerzenia prawej galezi wynika z kie-
rowania w jej strone wiekszo§ci rzutu prawej komo-
I'y przez osiowo z nig ustawiona droge odplywu
z komory prawej [10]. Agenezja przewodu tetnicze-
go ma podstawowe znaczenie w rozwoju tetniako-
watych poszerzen tetnicy plucnej 1 prawdopodobnie
moze rowniez ujemnie wplywaé na ksztaltowanie
sie platkow zastawki [11]. Fakt poszerzenia tetnic
plucnych od urodzenia oraz brak przewodu tetnicze-
go u wszystkich pacjentéw badanych przez autoréw
niniejszej pracy potwierdza powyzsza teze. Nie tiu-
maczy natomiast zr6znicowania rozwoju pierscienia
zastawki tetnicy plucnej, ktérego rozmiar decydo-
wal o wielko$ci ciSnienia 1 przeplywu krwi przez
krazenie plucne po urodzeniu, a w konsekwencji
o stopniu utlenowania krwi w krazeniu systemo-
wym. Nasilenie sinicy oraz stopien saturacji krwi
systemowe]j wskazywaly na niewielkie niedotlenie-
nie badanych dzieci, co nie stanowilo dominujace-
go problemu Kklinicznego. Najwazniejszym proble-
mem byly natomiast zaburzenia wentylacji ptuc i ob-
jawy niedomogi oddechowej, narastajace od
urodzenia w 4 przypadkach, jak tez narastajaca
z wiekiem niewydolno$¢ krazenia. W dwoch z po-
wyzszych przypadkow bronchoskopowo udokumen-
towano obecno§¢ znacznego ucisku drzewa oskrze-
lowego przez poszerzone tetnice plucne. Problem
ten, cho¢ w mniejszym stopniu, prawdopodobnie do-
tyczylt takze dzieci bez objawowych zaburzen wen-
tylacji, u ktorych stwierdzono sktonno$¢ do nawra-
cajacych zapalen oskrzeli z odczynem spastycznym
1 odoskrzelowych zapalen piluc w dalszym przebie-
gu. Zewnetrzny ucisk na drogi oddechowe mogt
rowniez by¢é powodem zaburzen adaptacyjnych po
urodzeniu, obserwowanych u 5 dzieci, w tym u 4
urodzonych w zamartwicy.

Wykrycie i rozpoznanie tego ukladu wad ma
zasadnicze znaczenie dla wdrozenia doraznego le-
czenia oraz ustalenia metod dalszego postepowania.

Objawy kliniczne oraz wyniki badan EKG
1 RTG klatki piersiowej moga sugerowac rozpozna-
nie zespolu Fallota z brakiem zastawki tetnicy ptuc-
nej. Glo$ny (= 4/6) skurczowo-rozkurczowy szmer
w II/III miedzyzebrzu po lewej stronie mostka,
stwierdzany w pierwszych godzinach zycia, Swiad-
czy o obecnoSci zwezenia w drodze wyplywu pra-
wej komory i1 niedomykalno$ci zastawki tetnicy
plucnej. Silnie dodatni impuls prawokomorowy
w badaniu przedmiotowym oraz poszerzona z unie-
sionym koniuszkiem sylwetka serca w RTG, jak tez
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cechy znacznego przerostu prawej komory z obni-
zeniem odcinka ST w EKG, odzwierciedlaja posze-
rzenie $wiatla 1 przerost §cian skurczowo i objeto-
Sciowo przecigzonej prawej komory. Umiarkowana
sinica, przy braku zaburzen oddechowych, sugeru-
je obecno$¢ prawo-lewego przecieku. Zaburzenia
wentylacyjne natomiast, w polaczeniu z powyzszy-
mi objawami, moga $§wiadczy¢ o spowodowanym
uciskiem przez tetnice plucng ograniczeniu drozno-
Sci drog oddechowych.

Na podstawie obserwowanych przypadkow
mozna wyodrebni¢ dwie grupy chorych charakte-
ryzujace sie roznym obrazem i przebiegiem klinicz-
nym. Pierwsza (4 pacjentow) z narastajacymi od
pierwszych dni i1 tygodni zycia zaburzeniami odde-
chowymi oraz drugg (3 pacjentow) z dominacjg ob-
jawow kardiologicznych. Rokowanie w pierwszej
grupie bylo zle. Zmarto 3 dzieci, w tym 2 niezakwa-
lifikowanych do leczenia operacyjnego, w wieku
1,5-3 miesiecy. Czwarte dziecko, aktualnie w wie-
ku 1,5 miesigca, czeka na operacje. W drugiej gru-
pie korekcje wady wykonano u wszystkich chorych
w wieku 10, 131 38 miesiecy z bardzo dobrym efek-
tem wczesnym 1 odlegtym w 2 przypadkach. Z po-
wodu reumatycznego zapalenia mie$nia sercowe-
go 1zwezenia zastawki mitralnej w p6znym okre-
sie po operacji zmarto 1 dziecko. Z powyzsze]
analizy wynika, ze ucisk drzewa oskrzelowego
przez tetnice plucna ma podstawowe znaczenie ro-
kownicze, dlatego leczenie operacyjne nalezy prze-
prowadzi¢, zanim rozwing sie zaburzenia wentyla-
¢jii niewydolno§é oddechowa oraz wtorne powikla-
nia infekcyjne. Obecnie uwaza sie przeprowadzenie
jednoetapowej korekcji wady z zamknieciem ubyt-
ku 1 uzyciem zastawkowego homograftu ptucnego
lub z plastyka drogi wyplywu z prawej komory, przy
uzyciu laty oraz czeSciowa plastyka nadmiernie po-
szerzonych galezi tetnicy plucnej, za postepowa-
nie z wyboru, nawet w okresie noworodkowym [4,
5]. Skuteczne wykonanie korekcji wady nie gwa-
rantuje jednak ustapienia zaburzen oddechowych

u czeSci dzieci. Nieprawidlowy podziat 1 przebieg
wewnatrzplucnych odgatezien tetnicy plucnej
w tych przypadkach moze wywiera nadal ucisk na
drogi oddechowe [12, 13], pogarszajac rokowanie
pooperacyjne. U innych dzieci stwierdzano obec-
no$¢ zmian malacyjnych w §cianach giéwnych
oskrzeli, co powoduje zapadanie sie ich Swiatla
w czasie wdechu, nawet po operacyjnym usunieciu
zewnetrznego ucisku. Powikliania te mogg by¢ sku-
tecznie leczone przez implantacje stentow do
oskrzeli [14]. Uzycie homogennych naczyn z za-
stawka do plastyki drogi wyplywu z prawej komo-
ry normalizuje stan hemodynamiczny po operacji
1 stosuje sie je w wielu oSrodkach [4, 5, 14]. Takie
postepowanie jest jednak obarczone konieczno$cig
wymiany homograftow Srednio 3 lata po korekcji
[4]. Przy ograniczonej dostepno$ci odpowiedniego
rozmiaru naczyn homogennych plastyka drogi wy-
plywu z prawej komory przy uzyciu laty z materia-
tu sztucznego jest bardzo dobrze tolerowana przez
pacjentow, mimo obecno$ci niedomykalno$ci za-
stawki tetnicy plucnej po zabiegu [3, 6]. U 2 zyja-
cych dzieci z badanej grupy zastosowano ten typ
korekcji, czuja sie one dobrze 1 w 3-5 lat po opera-
¢ji pozostaja bez leczenia, bedac w I czynnoS$ciowej
klasie NYHA.

Whioski

1. Szczego6lowa analiza wynikow badania przed-
miotowego, przy zgodnych wynikach badania
RTG Kklatki piersiowej i EKG, pozwala na
wstepne rozpoznanie zespolu Fallota z brakiem
zastawki tetnicy plucnej u niemowlat.

2. Obraz i przebieg kliniczny w tym zespole za-
lezy od zaburzen krazeniowych oraz lezacych
u podloza i nasilajacych sie z wiekiem zmian
w ukladzie oddechowym.

3. Dominacja zaburzen oddechowych od pierw-
szych dni zycia ma w tym ukladzie wad zle zna-
czenie rokownicze.

Streszczenie

Zespot Fallota z brakiem zastawki tetnicy plucnej

Cel pracy: Przedstawienie obserwacyi wlasnych obrazu i przebiegu klinicznego orvaz wynikow
leczenia dzieci z zespolem Fallota 1 brakiem zastawki tetnicy plucnej.

Material i metody: Badaniem objeto 7 dzieci (4 chiopcow 1 3 dziewczynki), w wieku od 1
doby do 25 miesiecy leczonych w latach 1981-2000. U wszystkich poza badaniami podstawo-
wymi, badaniem RTG klatki piersiowej 1 badaniem elektrokardiograficznym wykonano bada-
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nia echokardiograficzne, u 5 angiokardiograficzne, zas u 3 diagnoze zweryfikowano bada-
niem posmiertnym. U 2 dzieci (przyrodniego rodzenstwa obojga pici) z mnogimi wadami
stwierdzono zaburzenia chromosomalne, 1. delecje diugiego ramienia chromosomu 6 u dziew-
czynki 1 niezrownowazongq translokacje chromosomu z 6. na 11. u chiopca.

Wyniki: Wykazano, ze szczegolowa ocena wynikow badania fizycznego (obecnosc skurczo-
wo-rozkurczowego szmeru nad sercem, tetnienia prawokomorowego, umiarkowanej sinicy
1 zaburzen wentylacyi) przy powiekszonej sylwetce serca z uwypuklonym gornym lewym obry-
sem w obrazie RTG klatki piersiowej wraz z cechami przerostu i przeciqzenia prawej komory
w EKG pozwalajg na postawienie prawidlowej wstepnej diagnozy. Wsrod badawnych wyroznio-
no 2 grupy, zaleznie od dominacji objawow ze stromy ukladow krgzenia lub oddechowego.

Whioski: Wezesnie wystepujgce zaburzenia wentylacyjne ptuc, wywolane uciskiem drzewa
oskrzelowego przez tetniakowato poszerzome tetnice plucne, stanowiq ryzyko wczesnego zgonu
w tej wadzie. Wykonanie korekcji wady serca z plastykq tetnic ptucnych w tych przypadkach

moze istotnie poprawic dalsze rokowanie. (Folia Cardiol. 2001; 8: 439-445)
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