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1. Wprowadzenie 
 

Niniejsza rozprawa doktorska pt.: „Powikłania wielonarządowe u dorosłych 

chorych po operacji Fontana  powstała w oparciu o monotematyczny cykl trzech artykułów 

opublikowanych w międzynarodowych czasopismach naukowych indeksowanych w bazie 

PubMed oraz znajdujących się  na liście Journal Citation  eports (Thomson Reuters, Clarivate 

Analytics).  

 

Wykaz publikacji stanowiących rozprawę doktorską:  

Tytuł publikacji 
Punkty 

MNiSW 
Impact factor 

„What determines the quality of life of adult patients after 

Fontan procedure?”. 

Smaś-Suska M, Dłużniewska N, Weryński P, Pająk 

J, Płazak W, Olszowska M, Podolec P, Tomkiewicz-Pająk 

L.; Cardiol J. 2018;25(1):72-80. 

doi: 10.5603/CJ.a2017.0078 

20 1.743 

„Noninvasive assessment of liver status in adult patients 

after the Fontan procedure”. 

Smaś-Suska M, Skubera M, Wilkosz T, Weryński P, Kołcz 

J, Olszowska M, Podolec P, Tomkiewicz-Pająk L. 

Pol Arch Intern Med. 2019 Mar 29;129(3):181-188.  

doi: 10.20452/pamw.4452. 

70  2.882 

“Long-Term Effects of Percutaneous Fenestration 

Following the Fontan Procedure in Adult Patients with 

Congenital Univentricular Heart” 

Smaś-Suska M,  óg B, Weryński P, Płazak W, Komar 

M, Olszowska M, Podolec P, Tomkiewicz-Pająk L.;  Med 

Sci Monit. 2018 May 26;24:3506-3513.  

doi: 10.12659/MSM.905786 

20 

 

1.98 

 

Podsumowanie punktów 110 6.605 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sma%C5%9B-Suska%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=D%C5%82u%C5%BCniewska%20N%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Wery%C5%84ski%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Paj%C4%85k%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Paj%C4%85k%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=P%C5%82azak%20W%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Olszowska%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Podolec%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tomkiewicz-Paj%C4%85k%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tomkiewicz-Paj%C4%85k%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28695974
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30778020
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30778020
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sma%C5%9B-Suska%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=R%C3%B3g%20B%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Wery%C5%84ski%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=P%C5%82azak%20W%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Komar%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Komar%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Olszowska%20M%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Podolec%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Tomkiewicz-Paj%C4%85k%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29802801
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29802801
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Rodzaj publikacji 

 

Liczba 

 

Impact Factor 

Punktacja 

MNiSW 

Prace włączone do rozprawy doktorskiej 3 6.605 110 

Prace, które nie zostały włączone do rozprawy 

doktorskiej 
16 3.082 111 

Streszczenia zjazdowe 21 
  

Razem 40 9.687 221 
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2. Wykaz skrótów 
 

ACR – wskaźnik albumina/kreatynina (albumin/creatinine ratio) 

AFP – alfa fetoproteina (alpha-fetoprotein) 

ALT – aminotransferaza alaninowa (alanine transaminase) 

APRI – wskaźnik aminotransferaza asparaginianowa/płytki krwi (aspartate transaminase to 

platelet ratio index)  

AST – aminotransferaza asparaginianowa (aspartate transaminase) 

BP – dolegliwości bólowe (bodily pain) 

BR – rezerwa oddechowa (breathing reserve)  

CPET – test spiroergometryczny (cardiopulmonary exercise testing)  

ECG – elektrokardiografia (electrocardiogram) 

EF – frakcja wyrzutowa (ejection fraction) 

ERV – zapasowa objętość wydechowa (expiratory reserve volume) 

FA – fosfataza alkaliczna (alkaline phosphatase) 

FALD – choroba wątroby związana z krążeniem Fontana (Fontan-associated liver disease)   

FEV1 - natężona objętość wydechowa pierwszosekundowa (forced expiratory volume in 1 

second) 

FIB-4 – indeks włóknienia-4 (fibrosis-4 score) 

GRF - wskaźnik filtracji kłębuszkowej (glomerular filtration rate) 

GGTP - gamma-glutamylotranspeptydaza (gamma-glutamyltransferase) 

GH – ogólne poczucie zdrowia (general health) 

HBs – zapalenie wątroby typu B (hepatitis B) 

HCV – wirus zapalenia wątroby typu C (hepatitis C virus) 

HRpeak – częstość akcji serca na szczycie wysiłku (peak heart rate) 

HRR – rezerwa tętna (heart rate reserve) 

INR - międzynarodowy współczynnik znormalizowany (International Normalized Ratio) 

MCS – wymiar mentalny jakości życia (mental complex status) 

NYHA – New York Heart Association 

PCS – wymiar fizyczny jakości życia (physical complex status) 

PF – funkcjonowanie fizyczne (physical functioning) 

PT – czas protrombinowy (prothrombin time) 

QoL – jakość życia (quality of life) 

RE – ograniczenie w pełnieniu ról z powodu problemów emocjonalnych (role emotional) 

https://pl.wikipedia.org/wiki/Aminotransferaza_alaninowa
https://en.wikipedia.org/wiki/Alanine_transaminase
https://pl.wikipedia.org/wiki/Aminotransferaza_asparaginianowa
https://en.wikipedia.org/wiki/Aspartate_transaminase
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MH – zdrowie psychiczne (mental health)  

RP – ograniczenie w pełnieniu ról z powodu zdrowia fizycznego (role physical) 

RV – objętość zalegająca (residual volume)  

RV%TLC – wskaźnik rozdęcia płuc (residual volume to total lung capacity ratio) 

SF – funkcjonowanie społeczne (social functioning) 

SF 36 – kwestionariusz oceny jakości życia S -36 (short Form-36 Health Survey) 

SVEF – frakcja wyrzutowa komory systemowej (single ventricle ejection fraction) 

T – czas (time) 

TLC – całkowita pojemność życiowa płuc (total lung capacity) 

VC – pojemność życiowa (vital capacity) 

VE – wentylacja minutowa (minute ventilation, ventilator equivalent) 

VO2peak – szczytowe zużycie tlenu (peak oxygen uptake) 

VT – witalność (vitality)  

VT – objętość oddechowa (tidal volume) 
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3. Wstęp 
 

 Operacja  ontana pozostaje od przeszło 40 lat preferowaną metodą leczenia 

operacyjnego dla większości pacjentów z wrodzoną wadą serca pod postacią serca 

jednokomorowego 
1–3

. Wada ta stanowi około 8% wrodzonych wad serca i obejmuje 

hemodynamiczną sytuację, w której występuje tylko jedna „czynnościowo  rozwinięta 

komora serca, druga zaś jest obecna w postaci szczątkowej lub też obie komory z powodu 

braku przegrody międzykomorowej stanowią wspólną jamę 
1
. Celem operacji Fontana jest 

przewrócenie równowagi pomiędzy krążeniem płucnym a systemowym i uzyskanie 

prawidłowego lub jak najbliższego prawidłowemu, utlenowania krwi. W wyniku 

wytworzonych w trakcie zabiegu połączeń napływ do tętnicy płucnej odbywa bezpośrednio z 

żył krążenia systemowego, bez udziału komory podpłucnej, zaś pojedyncza komora serca 

pompuje krew do aorty i krążenia systemowego. Z powodu braku pompy tłoczącej krew do 

płuc, układ krążenia staje się mniej wydolny hemodynamicznie 
2,4,5

. Obecnie szacuje się, że 

20 – letnie przeżycie po operacji  ontana wynosi około 85%. Pomimo, iż wczesna 

śmiertelność po zabiegu jest niska (wynosi < 5%  w aktualnych badaniach), a większość 

pacjentów po operacji  ontana czuje się dobrze w dzieciństwie i w okresie dorastania. W 

późniejszym okresie życia występują powikłania kliniczne prowadzące do postępującego 

pogorszenia wydolności wysiłkowej i niewydolności  serca, sinicy, jak również przewlekłej 

niewydolności żylnej oraz istotnych zaburzeń rytmu serca, w tym typowej dla tej grupy 

pacjentów tachyarytmii nadkomorowych (szacuje się, że przed upływem 10 lat od operacji 

 ontana występują one u około 20% chorych) 
6
. Do innych powikłań można zaliczyć 

powstawanie skrzeplin w przedsionku oraz tętnicy płucnej, rozwój płucnych malformacji 

tętniczo-żylnych, tętniczo – tętniczych, żylno – żylnych zarówno płucnych, jak i systemowo – 

płucnych
2
. U dorosłych pacjentów po operacji  ontana dochodzi do znaczących, 

postępujących z czasem powikłań pozasercowych i rozwoju zaburzeń innych narządów 

wewnętrznych, co ma niekorzystny wpływ na przeżywalność pacjentów oraz ich jakość   

życia 
7
. Do najważniejszych z nich należą wątroba, płuca i nerki. Jak dotąd najwięcej badań 

dotyczących pozasercowych powikłań u pacjentów po operacji  ontana poświęcono   

wątrobie 
2,8–11

,  jednak ograniczone są one do niewielkich kohort pacjentów lub opierają się 

na populacji dzieci. Wskazują one na nieprawidłowości w badaniach laboratoryjnych oraz 

obrazowych wątroby o rożnym stopniu nasilenia 
8,12–17

. U pacjentów po operacji  ontana 

dochodzić może do przewlekłego zastoju krwi w wątrobie, stopniowego włóknienia oraz 

rozwoju marskości wątroby. Opisane są również przypadki wystąpienia raka 
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wątrobowokomórkowego 
1,16

. Jednakże znaczenie kliniczne i wpływ obserwowanych zmian 

strukturalnych wątroby na jej funkcję w dużej mierze pozostają nieznane. W literaturze wciąż 

dyskutowany jest bezpośredni czynnik sprawczy i mechanizm powstania zaburzeń w 

funkcjonowaniu wątroby specyficzny dla  tej grupy pacjentów. Jako czynniki sprawcze 

wskazuje się na epizody hipoksji, obniżony rzut serca, podwyższone ośrodkowe ciśnienie 

żylne, obecność zakrzepów naczyń wewnątrzwątrobowych, infekcje, czy też toksyczne 

działanie leków 
12,13,17,18

. Co niezwykle ważne, początkowy  bezobjawowy charakter zaburzeń 

funkcji wątroby, przy prawidłowych poziomach klasycznych markerów funkcji wątroby 

używanych w codziennej praktyce klinicznej, może powodować opóźnienie w wykryciu 

rozwijającej się patologii narządu. W literaturze silnie podkreśla się konieczność 

przeprowadzania dalszych prospektywnych badań w tej populacji chorych, z komplementarną 

oceną funkcji wątroby, jak również poszukiwania nowych, nieinwazyjnych narzędzi 

diagnostycznych do lepszej oceny kondycji wątroby związanej z operacją  ontana (FALD, 

ang. Fontan-associated liver disease) 
5,19

.  

 W dostępnym piśmiennictwie niewiele jest danych opisujących zmiany funkcji nerek 

u dorosłych chorych w odległym okresie obserwacji po zabiegu  ontana.  Istnieją nieliczne 

prace opisujące występowanie zaburzeń w funkcji nerek u dzieci, brak jednak takich badań u 

osób dorosłych 
11,20,21

. Ponadto sam mechanizm stopniowego uszkodzenia nerek u chorych po 

operacji Fontana pozostaje niejasny. Jednym z mechanizmów, mogącym inicjować lub 

nasilać istniejącą już dysfunkcję nerek może być wzrost ośrodkowego ciśnienia żylnego 

obserwowany w tej grupie chorych 
11,21

. Wyniki przeprowadzonego przez Anne i wsp. 

badania 
20

 w grupie 21 pacjentów po operacji  ontanan (wiek chorych 15.2+/−8.8 lat, czas od 

operacji przynajmniej 2 lata), wskazują, iż u 43% chorych stwierdzono nieprawidłowy wynik 

ACR (stosunek albuminy/kreatyniny w moczu), pomimo zachowanej funkcji skurczowej 

komory systemowej. Podwyższony poziom wskaźnika AC  korelował ze zwiększonym 

oporem tętnicy płucnej oraz ośrodkowym ciśnieniem żylnym. Wzrost ośrodkowego ciśnienia 

żylnego powoduje wzrost ciśnienia w tętniczce odprowadzającej w nerce, co z kolei skutkuje 

zmniejszeniem przepływu krwi w tętniczce doprowadzającej. Zwiększa się tym samym 

ciśnienie filtracji kłębuszkowej, co wywołuje mikroalbuminurię. Innym, możliwym 

mechanizmem pogorszenia funkcji nerek u chorych po operacji  ontana może być 

zmniejszenie rzutu serca oraz hipoperfuzja nerek. Dodatkowe znaczenie mogą mieć także: 

narażenie tej grupy chorych na czynniki nefrotoksyczne (np: niektóre leki) lub też sam zabieg 

operacyjny w przeszłości 
20

. Obecnie uznaje się, że upośledzona funkcja nerek u pacjentów z 

niewydolnością serca jest niezależnym czynnikiem złego rokowania. Co więcej, rokowanie 



10 

 

jest tym gorsze, im bardziej zaawansowana jest choroba nerek. Dlatego konieczne wydaje się 

przeprowadzenie szczegółowych badań w grupie chorych po operacji  ontana mających na 

celu zarówno wczesne wykrycie zaburzeń w funkcji nerek, jak i uzyskanie danych 

dotyczących charakteru postępującej patologii nerek.  

 Na podstawie dotychczasowych badań szacuje się, iż częstość powikłań zakrzepowo- 

zatorowych u chorych po operacji  ontana waha się między 3 a 33% 
11,22–27

. Znanymi 

czynnikami ryzyka rozwoju powikłań zakrzepowo-zatorowych w tej grupie chorych są 

zaburzenia rytmu serca, zwolniony przepływ krwi żylnej, sinica, uszkodzenie wątroby czy 

enteropatia wysiękowa, prowadząca do utraty białek biorących udział w procesie krzepnięcia 

krwi 
22–27

. W dostępnym piśmiennictwie brak jest jednak dokładnych danych dotyczących 

zmian w układzie krzepnięcia u dorosłych chorych po operacji  ontana w odległym okresie 

obserwacji. W przeprowadzonej przez Tomkiewicz i wsp. analizie wykazano, że dorosłych 

pacjentów po operacji  ontana charakteryzowało zwiększenie aktywacji płytek, zwiększone 

powstawanie trombiny i zaburzenia w procesie fibrynolizy. Ponadto stwierdzono 

zmniejszenie stężenia wolnego białka S i uszkodzenie śródbłonka 
22

. Niewiele jest danych 

dotyczących występowania powikłań zakrzepowo – zatorowych u bezobjawowych pacjentów 

po operacji Fontana. W przeprowadzonej przez Varma i wsp. analizie z wykorzystaniem 

scyntygrafii perfuzyjnej płuc oraz tomografii komputerowej stwierdzono wystąpienie „cichej  

zatorowości płucnej aż u 17% chorych bezobjawowych 
23,28,29

. Wystąpienie zatorowości 

płucnej u chorych może prowadzić do zwiększenia naczyniowego oporu płucnego i w 

konsekwencji do groźnej w skutkach dysfunkcji krążenia  ontana. Konieczne jest zatem 

szczegółowa diagnostyka, mająca na celu wczesne wykrycie ewentualnych powikłań 

zakrzepowo- zatorowych, w tym zatorowości płucnej jak i zakrzepicy żył głębokich w tej 

grupie chorych. 

 Istnieje wiele badań, które wykazują, iż dorośli pacjenci z wrodzonymi wadami serca, 

w tym również po operacji  ontana, mają obniżoną tolerancję wysiłku w porównaniu ze 

zdrową populacją 
23,28,29

. Zmniejszone szczytowe zużycie tlenu u chorych po operacji 

 ontanna, może być spowodowane nie tylko pogorszeniem funkcji komory systemowej, ale 

także zmniejszeniem przepływu płucnego, jak i zwiększeniem przestrzeni martwej płuc 
28

. 

Istnieją pojedyncze doniesienia, oparte na niewielkich populacjach chorych z krążeniem 

Fontana wskazujące na możliwość występowania zaburzeń wentylacji typu restrykcji 
11,23,30

. 

Obserwacje te potwierdziliśmy we własnych badaniach na grupie chorych będących pod 

opieką Poradni Wrodzonych Wad Serca 
30

, które wskazują, że chorzy po operacji  ontana 

rozwijają zaburzenia wentylacji typu restrykcji, a ponadto obserwuje się u nich zwiększenie 
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przestrzeni martwej płuc. Zaburzenia wentylacji typu restrykcji u chorych mogą być 

spowodowane  deformacjami klatki piersiowej, porażeniem nerwu przeponowego i 

nieprawidłową pracą mięśni oddechowych. W literaturze podkreśla się, iż przeprowadzone do 

tej pory badania dotyczące zaburzeń funkcji układu oddechowego u dorosłych chorych z 

wrodzonymi wadami serca, w tym u chorych po operacji  ontanna, oparte są na niewielkich 

populacjach pacjentów, a ich prawdziwe rozpowszechnienie nadal pozostaje nieznane. 

Konieczne wydaje się zatem przeprowadzenie dalszych badań dotyczących zaburzeń układu 

oddechowego u dorosłych chorych po operacji  ontana jak również oceniających skuteczność 

rehabilitacji oddechowej i ruchowej w tej grupie pacjentów. 

Postęp kardiologii oraz kardiochirurgii dziecięcej spowodował znaczący wzrost liczby 

dorosłych chorych z wrodzonymi wadami serca po korekcjach i zabiegach chirurgicznych, w 

tym również po operacji  ontana. Aktualne doniesienia naukowe wyraźnie wykazują, iż w tej 

grupie chorych może dochodzić do istotnych powikłań zarówno sercowych, jak i 

pozasercowych, obejmujących życiowo ważne narządy, w tym wątrobę, nerki, czy płuca. 

Pomimo tego, badania oparte na populacji dorosłych chorych z krążeniem  ontana są 

nieliczne, a istniejące obejmują zwykle niewielkie populacje chorych. Z uwagi na ciągle 

zwiększającą się liczbę dorosłych chorych po zabiegu  ontana oraz niewielką ilość badań 

przedstawiających tę grupę pod kątem powikłań narządowych, konieczne było poszerzenie 

wiedzy na temat ich stanu klinicznego. Dotychczas nie przeprowadzono również oceny 

jakości życia pacjentów w odległej obserwacji po operacji  ontana w Polsce oraz nie zbadano 

wpływu istniejących powikłań narządowych na jakość ich życia.  

Celem niniejszej pracy było poszerzenie wiedzy na temat stanu klinicznego dorosłych 

pacjentów po operacji  ontana w obszarze powikłań sercowych, jak również ze strony innych 

narządów w tym: wątroby, nerek, płuc oraz powikłań zakrzepowo – zatorowych.  Co ważne 

badanie zostało wykonane na unikatowej w swojej liczebności w skali kraju grupie chorych 

znajdujących się pod opieką Poradni Wrodzonych Wad Serca Krakowskiego Szpitala 

Specjalistycznego im. Jana Pawła II w Krakowie.  
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4. Cel badania 
 

1. Ocena jakości życia dorosłych pacjentów po operacji  ontana oraz ocena wpływu 

odległych powikłań narządowych na jakość życia w tej grupy chorych. 

 

2. Ocena powikłań hepatologicznych oraz ocena zależności pomiędzy danymi 

klinicznymi a sztywnością wątroby u dorosłych pacjentów z sercem jednokomorowym. 

 

3. Ocena wpływu obecności fenestracji na występowanie powikłań narządowych 

sercowych, jak i pozasercowych, oraz na wydolność fizyczną u pacjentów po operacji 

Fontana.  
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5. Materiał i metody 
 

Dobór grupy 

Do badania włączono grupę 59 pacjentów z wrodzoną wadą serca – sercem 

jednokomorowym po przebytej operacji  ontana w dzieciństwie. Pacjenci  znajdują się pod 

opieką Poradni Wrodzonych Wad Serca oraz byli hospitalizowani w Klinice Chorób Serca i 

Naczyń z  Pododdziałem Intensywnego Nadzoru Kardiologicznego Krakowskiego Szpitala 

Specjalistycznego im. Jana Pawła II w Krakowie. Grupę kontrolną stanowili zdrowi 

ochotnicy, dopasowani pod względem płci, wieku oraz BMI.  

Wykonane badania 

U każdego pacjenta zostały wykonane następujące badania: 

1. Badanie podmiotowe i przedmiotowe z uwzględnieniem analizy historii choroby, w tym: 

wieku, płci, BMI, wyjściowej wrodzonej wady serca, liczby przebytych operacji 

kardiochirurgicznych, wieku operacji Fontana, wytworzonego typu zespolenia.  

2. Badania laboratoryjne z krwi: morfologia, poziom NTproBNP, żelazo, poziom białka C-

reaktywnego. 

3. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe wykonane aparatem VIVID 7 GE MEDICAL 

SYSTEM (nr urządzenia 1274, nr systemu PL1027US02) z oceną morfologii komory 

systemowej, funkcji skurczowej i rozkurczowej komory systemowej, oceną funkcji oraz 

stopnia niedomykalności zastawki przedsionkowo- komorowej, obecność fenestracji.  

4. 12 – odprowadzeniowe EKG oraz 24 – godzinne monitorowanie EKG metodą Holtera z 

określeniem rodzaju rytmu serca, maksymalnej, minimalnej i średniej częstości rytmu,  

obecności pobudzeń komorowych, par, tripletów, bigeminii, częstoskurczy nadkomorowych, 

pobudzeń nadkomorowych, pauz i bradykardii, celem oceny zaburzeń rytmu.  

5. Badanie ergospirometryczne na bieżni ruchomej z uwzględnieniem szczytowego zużycia 

tlenu - VO2peak, VE, VE/VCO2peak, BR, T oraz saturacji spoczynkowej i na szczycie wysiłku, 

celem obiektywnej oceny wydolności fizycznej grupy badanej, z użyciem modyfikowanego 

protokołu Bruce’a (Reynolds Medical System, ZAN-600).  

6. W zakresie diagnostyki hepatologicznej: 

 badania laboratoryjne: GGTP, AST, ALT, bilirubina całkowita, bilirubina pośrednia i 

bezpośrednia, IN , PT, proteinogram, AFP, FA, przeciwciała anty-HCV, antygen Hbs; 

ocena laboratoryjnych parametrów włóknienia: AST/ALT, AP I,  IB-4 i wskaźnik  orns. 

 badania obrazowe i czynnościowe: USG jamy brzusznej, SWE, USG Doppler układu 

wrotnego, badanie endoskopowe górnego odcinka przewodu pokarmowego. 
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7. W zakresie diagnostyki nefrologicznej:  

 badania laboratoryjne z surowicy: kreatynina, GFR, mocznik, kwas moczowy, 

cystatyna C 

 badania laboratoryjne z moczu: albumina, kreatynina, wskaźnik AC , 

9. Do oceny funkcji układu oddechowego: 

 saturacja spoczynkowa, 

 bodypletyzmografia celem pomiaru TLC i jej składowych oraz oceny oporu dróg 

oddechowych. 

10. Retrospektywna ocena powikłań zakrzepowo – zatorowych na podstawie wywiadu.  

11. Ankieta jakości życia wypełniona przez pacjentów (nr licencji QM03-3795). 

 

Analiza statystyczna 

Do analizy zbieranych danych został wykorzystany pakiet statystyczny Statistica 10. Za 

istotne statystycznie przyjęto różnice z prawdopodobieństwem testowym p<0.05. W analizie 

statystycznej zostały wykorzystane testy dopasowane do charakteru rozkładu i wariancji 

analizowanych zmiennych, jak również opis wzajemnych korelacji dla wybranych 

parametrów. 
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6. Podsumowanie wyników i wnioski  
 

Artykuł numer 1:  „What determines the quality of life of adult patients after Fontan 

procedure?”. 

   

 Przeprowadzona ponad 40 lat temu operacja  ontana przyczyniła się do znacznego 

wzrostu przeżywalności dzieci z najbardziej złożonymi wrodzonymi wadami serca – sercem 

hemodynamicznie jednokomorowym. Postęp w kardiochirurgii sprawia, iż obecnie prawie 

85% pacjentów z SVH osiąga obecnie wiek dorosły 
6
. Pomimo dobrych wyników leczenia 

operacyjnego u chorych po operacji Fontana, z biegiem lat może dochodzić u nich do rozwoju 

powikłań zarówno sercowych, jak i pozasercowych takich jak: zaburzenia rytmu, sinica, 

niewydolność serca, nadciśnienie płucne, dysfunkcja wątroby, enteropatia wysiękowa 

1,2,8,9,23,31–33
. Powikłania te mają wpływ nie tylko na częstość hospitalizacji, długość życia,  ale 

również mogą wpływać na samoocenę jakości życia, w tym na stan emocjonalny, 

behawioralny i psychospołeczny. Dodatkowo jakość życia pacjentów oraz postrzeganie ich 

stanu zdrowia może mieć znaczący wpływ na wyniki leczenia 
7,34,35

. 

Celem pierwszej pracy była ocena jakości życia dorosłych pacjentów po operacji 

Fontana oraz ocena wpływu powikłań narządowych: zaburzeń funkcji nerek, wątroby, układu 

oddechowego, zaburzeń hematologicznych i wydolności fizycznej na jakość życia w tej grupy 

chorych. 

Porównując parametry laboratoryjne 40 - osobowej grupy pacjentów po operacji 

Fontana z 40 – osobową grupą kontrolną stwierdzono, iż chorzy po operacji  ontana mieli 

istotnie statystycznie wyższy poziom NT-proBNP (p < 0.001), wyższe parametry w zakresie 

układu czerwonokrwinkowego ( BC (p < 0.001), Hb (p < 0.001), HCT (p < 0.001),  DW (p 

< 0.001)), parametrów wątrobowych, w tym poziomu albuminy (p = 0.005) i ALT (p = 0.006) 

oraz nerkowych ((cystatyna C (p = 0.001)) 

Analizując jakość życia (QoL) pacjentów stwierdzono, iż chorzy z sercem 

jednokomorowym  mają istotnie gorszą samoocenę QoL w obrębie większości domen 

ocenianych w kwestionariuszu: PF (p < 0.001), RP (p < 0.001), RE (p = 0.009), BP (p = 

0.034), GH (p < 0.001), MCS (p < 0.001) oraz PCS (p < 0.001).  

Analizując jakość życia w odniesieniu do zaburzeń narządowych stwierdzono istotną 

ujemną korelację pomiędzy poziomem albuminy, a samooceną PF (rs = 0.399) oraz RP (rs = -

0.374), jak również między poziomem ALT a samooceną P  (rs = –0.374) i GH (rs = –0.373). 
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Analizując pozostałe parametry laboratoryjne wątrobowe jak i nerkowe, nie stwierdzono 

istotnych zależności w samoocenie QoL. 

Ponadto w grupie chorych po operacji Fontana nie stwierdzono istotnych statystycznie 

korelacji pomiędzy poszczególnymi domenami opisującymi jakość życia a płcią, wiekiem 

chorych, wiekiem operacji, czasem jaki minął od operacji  ontana, typem zespolenia, typem 

komory systemowej, saturacją spoczynkową. Nie obserwowano również istotnych korelacji w 

odniesieniu do SVEF, stopnia niedomykalności zastawki przedsionkowo-komorowej. 

Analizując status socjalny nie stwierdzono istotnych zależności pomiędzy samooceną jakością 

życia a wykształceniem, zatrudnieniem oraz statusem cywilnym. 

W badaniu wydolności fizycznej pacjentów na podstawie badania CPET, stwierdzono 

istotną zależność pomiędzy samooceną PF a HRpeak na szczycie wysiłku fizycznego (rs = 

0.414). Ponadto samoocena PF korelowała z parametrami wentylacji uzyskanymi w badaniu 

bodypletyzmograficznym, w tym: FEV1 (rs = 0.549), VC (rs = 0.447), VT (rs = 0.487), ERV (rs 

=0.501) i RV%TLC (rs = -0.290).  

Przeprowadzona analiza wieloczynnikowa wykazała, iż: HRpeak (β= 0.59, p=0.002) 

jest niezależnym predyktorem PF (r
2
=0.35, p=0.02), zaś poziom albuminy (β= 0.47, p=0.02) 

jest niezależnym predyktorem  P (r
2
=0.22, p=0.02). 

Na podstawie przeprowadzonej analizy wysunięto następujące wnioski:  

- uszkodzenie wątroby, zaburzenia wentylacji oraz niewydolność chronotropowa podczas 

wysiłku fizycznego wpływają na samoocenę jakości życia dorosłych chorych po operacji 

Fontana, 

- uszkodzenie wątroby oraz niewydolność chronotropowa podczas wysiłku fizycznego są 

głównym czynnikami, które prowadzą do pogorszenia samooceny jakości życia i wymagają 

ścisłego monitorowania w odległej obserwacji, 

- pacjenci po operacji Fontana wymagają wielospecjalistycznej opieki medycznej celem 

wczesnego wykrycia oraz leczenia odległych powikłań narządowych. 
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Artykuł numer 2: „Noninvasive assessment of liver status in adult patients after the 

Fontan procedure”. 

 

Zaburzenia hemodynamiczne u chorych po operacji  ontana mogą prowadzić do 

patologii wątroby określanych jako choroba wątroby związana z krążeniem  ontana (z ang. 

Fontan-Associated Liver Disease, FALD) 
18,43

. W ich wyniku może dochodzić do rozrostu 

guzkowego, marskości wątroby, a nawet raka wątrobowokomórkowego oraz związanego z 

tym wodobrzusza, żylaków przełyku, czy rozwoju encefalopatii 
19,43–46

. Patomechanizm 

prowadzący do rozwoju FALD jest złożony i nie do końca poznany, a obraz mikroskopowy 

uzyskany z badań histopatologicznych różni się znacznie od obrazów np. w przewlekłym 

zapaleniu wątroby typu B lub C 
46
. Pomimo, iż przezskórna biopsja wątroby pozostaje złotym 

standardem w diagnozowaniu i ocenie włóknienia wątroby, wzrasta znaczenie testów 

nieinwazyjnych, w tym testów biochemicznych, SWE i elastografii rezonansu 

magnetycznego. Metody te cechuje wysoka czułość i swoistość w wykrywaniu i ocenie 

stopnia włóknienia wątroby u pacjentów z różnymi zaburzeniami czynności wątroby, w tym 

FALD 
19,44–50

. 

Celem kolejnej pracy była ocena zaburzeń hepatologicznych, stopnia sztywności 

wątroby (ang. liver stiffness, LS) przy użyciu SWE u pacjentów z krążeniem  ontana w 

długoterminowej obserwacji oraz zbadanie związku między danymi klinicznymi a LS. 

Badaniem objęto 59 pacjentów po zabiegu Fontana. Przeprowadzono badania 

kliniczne i testy laboratoryjne. W zależności od stadium LS w SWE pacjentów podzielono na 

2 podgrupy: grupę 1, którą stanowili pacjenci z włóknieniem w stadium  1 i  2 (w korelacji z 

METAVI ) i grupę 2, do których przydzielono pacjentów z bardziej nasilonym włóknieniem 

(w korelacji z METAVIR F3 i F4). Ponadto oznaczono laboratoryjne wskaźniki włóknienia. 

Wśród oznaczonych parametrów wątrobowych, najczęściej, gdyż aż u 80% pacjentów 

obserwowano podwyższony poziomy bilirubiny. U 68% pacjentów stwierdzono podwyższony 

poziom GGTP oraz małopłytkowość. U 18 pacjentów (42%) obserwowano podwyższony 

poziom INR. Obniżone poziomy białka całkowitego zaobserwowano u 12% pacjentów, a 

nieprawidłowy poziom albuminy u 8%. Enteropatię powodującą utratę białka obserwowano u 

9 pacjentów (15%).  

Mediana LS wynosiła 9,1 kPa (3,9–18,5 kPa). Pięciu pacjentów (9%) wykazało LS w 

stadium F1; 14 (26%), F2; 28 (52%), F3; i 7 (13%), F4. W grupie 2 obserwowano istotnie 

statystycznie wyższy poziom AST (p = 0.01), GGTP (p = 0.01) oraz niższy poziom PLTs  (p = 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30778020
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30778020
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0.02) w porównaniu z grupą 1. W odniesieniu do innych powszechnie używanych w praktyce 

klinicznej parametrów wątrobowych, takich jak: ALT, FA, poziom całkowitej bilirubiny, 

AFP, poziom białka całkowitego i albuminy oraz parametrów hematologicznych (RBC, Hb, 

HCT), kreatyniny jak i  NT‑proBNP, nie stwierdzono istotnych statystycznie różnic pomiędzy 

grupami. Porównując parametry włóknienia wątroby, w grupie 1 stwierdzono istotnie w 

statystycznie niższy poziom APRI (p = 0.003), wskaźnika  IB-4 (p=0.002) oraz wskaźnika 

Forns (p = 0.048) w porównaniu z grupą 2.  

Analizując poziom włóknienia wątroby na podstawie wyniku badania SWE 

stwierdzono istotną statystycznie korelację pomiędzy LS a PLTs (rs = –0.33), poziomem 

GGTP (rs = 0.37) i AST (rs = 0.33). Ponadto wyższy stopnień LS korelował z wyższymi 

poziomem APRI (rs = 0.38), wskaźnikiem  IB‑4 (rs = 0.35) i wskaźnikiem  orns (rs = 0.29). 

W badaniu nie stwierdzono istotnych statystycznie korelacji pomiędzy innymi parametrami 

klinicznymi, w tym: wiekiem, wiekiem pacjenta w czasie operacji, czasem jaki minął od 

operacji Fontana, typem komory systemowej, SVEF, stopniem niedomykalności zastawki 

przedsionkowo-komorowej oraz pozostałymi parametrami wątrobowymi a stopniem LS 

ocenianym w badaniu  SWE. 

Do oceny wpływu poszczególnych czynników na stopnień włóknienia wątroby i 

małopłytkowość, która jest niekiedy pierwszym objawem marskości wątroby, zastosowano 

analizę kanoniczą. Istotny statystycznie model, obejmował wiek pacjenta w czasie operacji 

 ontana, czas jaki minął od zabiegu i SVE . Analiza wykazała, że LS i trombocytopenia 

silnie korelowały z czasem po zabiegu Fontana (loading 0.797). Ponadto wyższy stopnień  LS 

i małopłytkowość były związane z wiekiem w trakcie operacji (loading –0.434) i SVEF 

(loading –0.49). 

Na podstawie uzyskanych w analizie wyników stwierdzono, iż u dorosłych pacjentów 

w odległej obserwacji po operacji  ontana dochodzi do rozwoju zaburzeń czynności wątroby 

o złożonym i wieloczynnikowym patomechanizmie. Czas jaki minął od zabiegu, wiek 

operacji i frakcja wyrzutowa komory systemowej są silnie związane ze stopniem LS 

ocenianej w SWE. Ponadto badanie SWE, markery stopnia włóknienia wątroby oparte na 

parametrach biochemicznych i klinicznych, takie jak AP I, wskaźnik Forns i  wskaźnik 

 IB‑4, mogą być pomocne i wykorzystywane w ocenie stopnia nasilenia zwłóknienia wątroby 

u dorosłych pacjentów po operacji Fontana. Wymienione badania nieinwazyjne powinny być 

wykorzystywane podczas regularnego monitorowania czynności wątroby u pacjentów z 

sercem hemodynamicznie jednokomorowym w celu jak najszybszego zdiagnozowania FALD 

i rozpoczęcia wczesnego leczenia. 
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Artykuł numer 3: “Long-Term Effects of Percutaneous Fenestration Following the 

Fontan Procedure in Adult Patients with Congenital Univentricular Heart”. 

 

W 1988 roku po raz pierwszy przeprowadzono modyfikację operacji  ontana, która 

polegała na wytworzeniu fenestracji, czyli okienka pomiędzy krążeniem płucnym a 

systemowym 
36

. Celem fenestracji było obniżenie ciśnienia w krążeniu  ontana oraz 

zwiększenie obciążenia wstępnego komory systemowej i zwiększenie rzutu serca 
36

. 

Obecność fenestracji pozwala na zabezpieczenie układu krążenia we wczesnym okresie 

pooperacyjnym, kiedy rzut serca jest znacznie obniżony, pozwala na skrócenie czasu 

wentylacji mechanicznej i zmniejsza częstość wysięku opłucnowego. Ponadto jak pokazują 

przeprowadzone dotychczas badania obecność fenestracji wpływa na zmniejszenie częstości 

plastycznego zapalenia oskrzeli, enteropatii wysiękowej oraz zaburzeń rytmu u chorych po 

operacji Fontana 
37,38

. Odbywa się to jednak kosztem zmniejszenia saturacji krwi w stopniu 

łagodnym do umiarkowanego 
39,40

 oraz zwiększenia incydentów zakrzepowo-zatorowych 
38

. 

Obecnie niejasne są odległe efekty fenestracji u dorosłych pacjentów z krążeniem  ontana, a 

ewentualne wskazania do zabiegu zamknięcia fenestracji pozostają przedmiotem szerokiej 

dyskusji 
38,39,41,42

. Dane z piśmiennictwa są nieliczne i odnoszą się głównie do populacji 

pediatrycznych lub pojedynczych przypadków 
39,42

.  

Celem pracy była ocena wpływu obecności fenestracji na występowanie powikłań 

narządowych sercowych i pozasercowych oraz na wydolność fizyczną u dorosłych pacjentów 

po operacji Fontana. Badaniem objęto 39 pacjentów po operacji  ontana (u 19 (49%) z nich 

była obecna fenestracja).   

Uzyskane w badaniu wyniki wskazują, iż pacjenci bez obecnej fenestracją mieli 

istotnie statystycznie wyższy poziom NT-proBNP (p = 0.04), ALP (p = 0.01) i istotnie 

statystycznie wyższą częstość migotania przedsionków (p = 0.04) w obserwacji odległej. 

Natomiast wśród pacjentów z obecną fenestracją obserwowano istotnie statystycznie wyższe 

wartości SVE  (p = 0.05), VO2peak na szczycie wysiłku fizycznego (p = 0.05), wartości H peak  

(p = 0.006) i HRR (p = 0.02) oraz VE (p= 0.01) ocenianych w CPET. Porównując pozostałe 

parametry: wentylacji, wydolności fizycznej, parametry nerkowe, hematologiczne, 

hepatologiczne oraz częstość występowania choroby zakrzepowo-zatorowej nie wykazano 

istotnych różnic pomiędzy grupami. 

Na podstawie uzyskanych wyników stwierdzono, iż dorośli pacjenci po operacji 

 ontana z obecną fenestracją w odległej obserwacji mają lepszą funkcję komory systemowej, 
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mniejsze zaburzenia czynności wątroby oraz lepszą wydolność fizyczną w porównaniu do 

pacjentów bez fenestracji. Ewentualne wskazania do zabiegu zamknięcia fenestracji u 

dorosłych pacjentów po operacji  ontana powinny być zatem rozpatrywane indywidualnie. 
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Wnioski: 

1. Zaburzenia wentylacji, uszkodzenie wątroby oraz niewydolność chronotropowa 

podczas wysiłku fizycznego wpływają na samoocenę jakości życia dorosłych chorych 

po operacji Fontana.  

2. U dorosłych pacjentów po zabiegu  ontana dochodzi do rozwoju zaburzeń czynności 

wątroby. Czas jaki minął od zabiegu, wiek operacji i SVE  są związane ze stopniem 

sztywności wątroby ocenianym w SWE. Badanie SWE oraz wskaźniki APRI, Forns, 

czy FIB - 4 mogą być pomocne w ocenie stopnia zwłóknienia wątroby w celu jak 

najwcześniejszego wykrycia powikłań wątrobowych. 

3. Porównanie podgrup dorosłych chorych po operacji  ontana z obecną i bez czynnej 

fenestracji wykazało, iż pacjenci z czynną fenestracją mają lepszą kurczliwość  SVE , 

lepszą wydolność fizyczną i niższy poziom ALP. Ewentualne wskazania do zabiegu 

zamknięcia fenestracji u dorosłych pacjentów po operacji  ontana powinny być 

rozpatrywane indywidualnie.  
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7. Streszczenie pracy w języku polskim  
 

Wstęp 

Wprowadzenie ponad 40 lat temu operacji  ontana pozwoliło na zwiększenie 

przeżycia dzieci z najbardziej złożonymi wadami wrodzonymi wada serca – sercem 

jednokomorowym. Z powodu braku komory podpłucnej, układ krążenia staje się mniej 

wydolny hemodynamicznie 
2,3,8

. Chociaż wczesne wyniki leczenia  wskazują, iż 20-letnie 

przeżycie pacjentów po operacji  ontana wynosi ok. 85%, z biegiem czasu, u dorosłych 

pacjentów może dochodzić do powikłań i  uszkodzeń narządowych 
8,14,49,51,52

.  

 

Cel 

Celem pracy była ocena powikłań sercowych oraz pozasercowych w odległej obserwacji 

na unikatowej w skali kraju grupie dorosłych chorych po operacji Fontana, w tym ocena 

jakości życia dorosłych pacjentów po operacji  ontana oraz ocena wpływu odległych 

powikłań narządowych na jakość życia (Quality of Life, QoL) tej grupy chorych. Ponadto 

celem była ocena powikłań hepatologicznych oraz zależności pomiędzy danymi klinicznych, 

a sztywnością wątroby u dorosłych pacjentów z sercem jednokomorowym. Dodatkowo 

oceniono wpływ obecności fenestracji na występowanie powikłań narządowych sercowych 

jak i pozasercowych, jak również na wydolność fizyczną u dorosłych pacjentów po operacji 

Fontana.  

 

Metodyka  

Do badania włączono 59 pacjentów z rozpoznaną wrodzoną wadą serca po operacji 

 ontana znajdujących się pod opieką Poradni Wad Wrodzonych KSS im. Jana Pawła II oraz 

hospitalizowanych w Klinice Chorób Serca i Naczyń KSS im. Jana Pawła II w Krakowie. 

Grupę kontrolną stanowili zdrowi, dobrani pod względem płci i wieku ochotnicy. 

Ocenę powikłań narządowych i QoL przeprowadzono na podstawie wybranych badań 

czynnościowych, obrazowych i laboratoryjnych oraz kwestionariusza oceny jakości życia S -

36. 

 

Wyniki   

 Dorośli pacjenci po operacji  ontana, w porównaniu z grupą  kontrolną,  mają istotnie 

gorszą samoocenę jakości życia z zakresie wszystkich domen ocenionych w kwestionariuszu 

SF-36. Samoocena PF istotnie  korelowała z parametrami wentylacji uzyskanymi w badaniu 
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bodypletyzmograficznym. Ponadto zaobserwowano zależność pomiędzy HRpeak w CPET, a 

samooceną P  (rS = 0.414). Analizując parametry wątrobowe stwierdzono, iż poziom ALT 

istotnie korelował z PF (rs = –0.374) i GH (rs = –0.373), natomiast poziom albuminy 

korelował z zarówno P  jak i z RP (rS = 0.399 and -0.374). Analiza wieloczynnikowa 

wskazała, na H peak w CPET (β= 0.59, p=0.002) jako niezależnego predyktora P  (r
2
=0.35, 

p=0.02). Ponadto poziom albuminy (β= 0.47, p=0.02) był predyktorem RP (r
2
=0.22, p=0.02). 

 W grupie 59 pacjentów po operacji  ontana, spośród oznaczonych parametrów 

wątrobowych, najczęściej obserwowano podwyższony poziomy bilirubiny, GGTP oraz 

małopłytkowość i podwyższony poziom IN . Enteropatię powodującą utratę białka 

obserwowano u 9 pacjentów (15%). W SWE mediana LS wyniosła 9,1 kPa (3,9–18,5 kPa). 

Pięciu pacjentów (9%) wykazało LS w stadium F1; 14 (26%), F2; 28 (52%), F3 i 7 (13%), 

 4. W grupie z bardziej nasilonym poziomem włóknienia (w korelacji z Metavir F3 i F4) 

obserwowano istotnie statystycznie niższy poziom PLTs  (p = 0.02), wyższy poziom AST (p = 

0.01), GGTP (p = 0.01) oraz AP I (p = 0.003), wskaźnika  IB-4 (p=0.002) i wskaźnika  orns 

(p = 0.048) w porównaniu z grupą z mniej nasilonym LS (w korekcji z Metavir F1, F2). W 

badaniu nie stwierdzono istotnych statystycznie korelacji pomiędzy innymi parametrami 

klinicznymi, w tym: wiekiem, wiekiem operacji, czasem jaki minął od operacji  ontana, 

typem komory systemowej, SVEF, stopniem niedomykalności zastawki przedsionkowo-

komorowej oraz pozostałymi parametrami wątrobowymi a stopniem LS ocenianym w 

badaniu  SWE. Użyta do oceny wpływu poszczególnych czynników na stopnień włóknienia 

wątroby i małopłytkowość, analiza korelacji kanonicznej wykazała, że LS i trombocytopenia 

silnie korelowały z czasem od operacji  ontana (loading 0.797). Ponadto wyższy stopnień  LS 

i małopłytkowość były związane z wiekiem w trakcie operacji (loading –0.434) i SVEF 

(loading –0.49). 

 Dorośli pacjenci po operacji  ontana bez fenestracji w porównaniu z pacjentami  z 

wytworzoną, otwartą fenestracją mieli istotnie statystycznie  wyższy poziom NT-proBNP (p = 

0.04), ALP (p = 0,01) i istotnie większą częstość występowania migotania przedsionków (p = 

0.04). Pacjenci z czynną fenestracją mieli istotnie wyższą SVE  (p = 0.05), większe H peak (p 

= 0.006), HRR (p = 0.02), VE (p = 0.01) i VO2peak (p = 0.05) w CPET. Oceniając 

laboratoryjne parametry nerkowe i hematologiczne oraz parametry wentylacji, jak również 

częstość występowania powikłań zakrzepowo-zatorowych nie wykazano istotnych różnic 

między grupami. 
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Wnioski 

 

1. Zaburzenia wentylacji, uszkodzenie wątroby oraz niewydolność chronotropowa podczas 

wysiłku fizycznego wpływają na samoocenę jakości życia dorosłych chorych po 

operacji Fontana.  

2. U dorosłych pacjentów po zabiegu  ontana dochodzi do rozwoju zaburzeń czynności 

wątroby. Czas jaki minął od zabiegu, wiek operacji i SVE  są związane ze stopniem LS 

ocenianym w SWE. Badanie SWE, wskaźniki AP I,  orns, czy  IB - 4 mogą być 

pomocne w ocenie stopnia zwłóknienia wątroby w celu jak najwcześniejszego wykrycia 

powikłań wątrobowych. 

3. Porównanie podgrup dorosłych chorych po operacji  ontana z obecną i bez czynnej 

fenestracji wykazało, iż pacjenci z obecną czynną, fenestracją mają lepszą kurczliwość  

SVE , lepszą wydolność fizyczną i niższy poziom ALP. Ewentualne wskazania do 

zabiegu zamknięcia fenestracji u dorosłych pacjentów po operacji  ontana powinny być 

rozpatrywane indywidualnie. 
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8. Streszczenie pracy w języku angielskim   
 

Introduction 

 The Fontan procedure, initially performed over 40 years ago, is used to repair the most 

complicated congenital heart diseases - univentricular hearts 
2,3,8

. Due to the lack of the sub-

pulmonary ventricle, the circulatory system becomes haemodynamically less efficient. 

Although early treatment results indicate that 20-year survival of patients after Fontan surgery 

is about 85%, in the long term, patients experience extra-cardiac organ complications, which 

mechanisms still remain obscure 
8,14,49,51,52

. 

  

   Aim 

 The aim of the study was to assess cardiac and extra-cardiac complications in long-

term follow-up in adult patients after Fontan surgery and to analyze the effect of organ 

complications on QoL. Special focus was applied to  hepatic complications, especially liver 

stiffness (LS) in adult patients with single ventricle heart and the usefulness of its assessment  

by the SWE evaluation combined with personalized clinical data (including medical history as 

well as laboratory test results and echocardiographic parameters). Furthermore, the effects of 

fenestration on the occurrence of organ complications in patients after Fontan surgery was 

assessed.  

 

 Results  

 The QoL was significantly reduced in patients after Fontan procedure comparing to 

control subjects. The PF correlated with dynamic ventilatory parameters. Furthermore 

maximal HR at the peak of exercise which was related to PF (rs = 0.414). Albumin level was 

associated with better PF and RP (rs = 0.399 and 0.374, respectively). PF and GH were 

negatively associated with ALT (rs = –0.374 and –0.373,respectively). To determine the 

relationship between self-perceived QoL and cardiopulmonary function test, ventilatory 

parameters as well as liver dysfunction, a stepwise regression analysis was performed with PF 

and RP as dependent variables. The multivariate model showed that maximal HR at the peak 

of CPET (β = 0.59, p = 0.002) was an independent predictor of physical functioning (r
2
 = 

0.35, p = 0.02). Additionally, serum albumin level (β= 0.47, p = 0.02) was an independent 

predictor of RP (r
2
 = 0.22, p = 0.02). 

 The analysis of hepatic parameters among the group of 59 adult patient after Fontan 

procedure showed that the elevated bilirubin level, GGTP, thrombocytopenia and elevated 
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INR were most commonly observed. Enteropathy causing loss of protein was observed in 9 

patients (15%). The median LS assed in SWE was 9.1 kPa (3.9–18.5 kPa). Five patients (9%) 

demonstrated LS in stage F1; 14 (26%), F2; 28 (52%), F3; and 7 (13%), F4 in correlation to 

Metavir scale. In the subgroup of Fontan patients with more advanced LS (in correlation with 

Metavir F3 and F4) a significantly lower level of PLTs(p = 0.02), higher level of AST (p = 

0.01), GGTP (p = 0.01), APRI (p = 0.003), FIB-4 score (p=0.002) and Forns index (p =  

0.048) comparing to the subgroup with  a F1 and F2 stages of fibrosis were observed. These 

observations highlight the diagnostic usefulness of a combination of non-invasive markers 

(SWE evaluation and laboratory tests) which can be encapsulated in several scores to 

routinely monitor liver status in these patients. Moreover, the analysis indicated that LS and 

thrombocytopenia were strongly related to time after the Fontan procedure, with a loading of 

0.797. Increased LS and thrombocytopenia were associated with age at the Fontan procedure, 

with a loading of –0.434, and SVEF, with a loading of –0.49. 

 Next, we assessed the effect of  fenestration on cardiac and extra-cardiac parameters 

in our adult Fontan group. We found that patients without opened fenestration had a 

significantly increased level of NT-proBNP (p = 0.04), ALP (p = 0.01) and a significant 

increase in frequency of atrial fibrillation (p = 0.04). Patients with opened fenestration had a 

significantly increased SVEF (p = 0.05), HRpeak (p = 0.006), HRR (p = 0.02), VE (p = 0.01) 

and VO
2peak (p = 0.05) during CPET. Renal, hematologic, and ventilatory parameters, and 

incidence of thromboembolism showed no significant differences between the groups. 

  

 Conclusions 

1. Self-perceived QoL of patients after Fontan procedure was mostly related to  

chronotropic incompetence, ventilatory parameters and to liver impairment which is 

associated with protein-losing enteropathy. Liver impairment and chronotropic 

incompetence during exercise are the main factors that lead to a reduced QoL outcome 

2. Adult patients after Fontan procedure develop liver dysfunction. Time from  surgery, age 

at procedure and single ventricular ejection fraction are related to the degree of LS 

assessed by SWE. Importantly, SWE, APRI, Forns index, and FIB-4 score may help in 

the assessment of the degree of liver fibrosis.  

3. In long-term follow-up, adult Fontan patients with fenestration have improved SVEF, 

lower NT-proBNP levels, reduced ALP level, reduced liver impairment and improved 

exercise capacity. Thus, the procedure of percutaneous fenestration closure should be 

considered on the basis of  an careful individual patients assessment status. 
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