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1. SKROTY

ALARA (ang. As Low as Reasonably Achievable Principle) — zasada ograniczenie dawki

promieniowania do najmniejszej, mozliwej warto$ci

AA (ang. aortic atresia) — zaro$niecie zastawki aortalne;j

AS (ang. aortic stenosis) — zwezenie zastawki aortalnej

CB-A (ang. catheter-based aortoplasty) — interwencyjna plastyka aorty

CBIP (ang. cardiac catheter based interventional procedures) — kardiologiczne procedury

interwencyjne

CHD (ang. Congenital heart defect) — wrodzona wada serca

CoA (ang. coarctation of the aorta) — koarktacja aorty

CPB (ang. cardiopulmonary bypass) — krazenie pozaustrojowe

DAP (ang. dose—area product) — dawka powierzchniowa

DORYV (ang. double outlet right ventricle) — dwuujsciowa prawa komora
DILV (ang. double inlet left ventricle) — dwunaptywowa lewa komora

ECMO (ang. ExtraCorporeal Membrane Oxygenation) — technika pozaustrojowego

utlenowania krwi
ESD (ang. entrance skin dose) — skorna dawka wejsciowa
HDR (ang. high dose radiation) — wysokie dawki promieniowania

HLHS (ang. hipoplastic left heart syndrome) — zesp6t niedorozwoju lewego serca



HP (ang. hybrid procedures) — zabiegi hybrydowe

HRHS (ang. hipoplastic right heart syndrome) — zesp6t niedorozwoju prawej komory

K (ang. air kerma) — kerma powietrza

LIH (ang. last image hold) — zamrozenie ostatniego obrazu

LPA (ang. left pulmonary artery) — lewa t¢tnica ptucna

LDR ( ang. low dose radiation) — niskie dawki promieniowania

LET (ang. Linear Energy Transfer) — liniowy transfer energii

NW-BT (ang. Norwood - Blalock-Taussig) — operacja sposobem Norwooda z

wytworzeniem zespolenia systemowo - ptucnego typu Blalock-Taussig

NW-RVPA (ang. Norwood — right ventricle - pulmonary artery) — operacja sposobem

Norwooda z wytworzeniem zespolenia prawa komora - t¢tnica ptucna

PGE;. — prostaglandyna E;

Re-CoA (ang. recoarctation of the aorta) — rekoarktacja aorty

RIBE (ang. radiation-induced bystander effect) — popromienny efekt sgsiedztwa

RPA (ang. righ pulmonary artery) — prawa tetnica ptucna

RRR (ang. relative risk ratio) — wspotczynnik ryzyka wzglednego

RV-FAC — (ang. right ventricle fractional area change) — wskaznik zmiany pola prawej

komory



RV-PAc (ang. right ventricle — pulmonary artery conduit) — zespolenie prawa komora -

tetnica plucna

S I P (ang. stage | palliation) — pierwszy etap leczenia paliatywnego (serca

jednokomorowego)
S I P (ang. stage Il palliation) — drugi etap leczenia paliatywnego (serca
jednokomorowego)
S I P (ang. stage IIl palliation) — trzeci etap leczenia paliatywnego (serca
jednokomorowego)

SP (ang. surgical palliation) — operacja paliatywna

SV (ang. single ventricle) — pojedyncza komora

TAC (ang. truncus arteriosus communis) — wspolny pien tgtniczy

TGA (ang. transposition of the great arteries) — przetozenie wielkich naczyn

TLDs (ang. thermo luminescence dosimeters) — dozymetry oparte na termoluminescencji

TOF (ang. Tetralogy of Fallot) — Zespot Fallota

U-CAVC (ang. Unbalanced atrio-ventricular canal) — niezbalansowana posta¢ kanatlu

przedsionkowo - komorowego

WWS — wrodzone wady serca



1. WSTEP

1.1. Historia interwencyjnych procedur kardiologicznych i

procedur hybrydowych.

1.1.1. Hybryda a wspoiczesnosc¢.

Ze stowem ,,hybryda” mozna spotkac si¢ juz w mitologii greckiej, gdzie stanowi czgsto
wystepujacy motyw literacki '. Okreélenie ,hybryda” dotyczyla postaci, najczeiciej
potwora, ktérego ciato podzielone bylo na dwie, czasami trzy cze$ci o odmiennym
wygladzie. Na kartach mitologii zawierajacej poetyckie opisy wizji porzadku $wiata,
a takze egzystencjalne konflikty zwyklych $miertelnikow wplatane byly legendarne
stworzenia ,,hybrydy” : Ofiotaur, Chimera, Sfinks czy Centaur. Ofiotaur to pét byk, pot
ryba, a zgodnie z mitem, kazdy kto dokonat spalenia organow wewnetrznych Ofiotaura
otrzymywal moc pokonania greckich bogow. Chimera (pojawiajgca si¢ rowniez
w ,.Iliadzie” Homera) miata gtowg Iwa, cialo kozy, ogon weza, a dodatkowo z jej otworu
gebowego wydobywaty sie ogniste plomienie 2, Znany ze swej bezwzglednosci Sfinks to
twarz kobiety, tutow Iwa, skrzydta o szerokiej rozpigtosci, a Centaur to znany ze swych
zdolnosci medycznych pot kon, pot cztowiek. Hybrydy swoim wygladem przypominajace
ludzi, licznie wystepowaty nie tylko w mitologii greckiej, ale rowniez w legendach
hinduskich (np. Nagowie czyli potludzie-potweze), czy tez w mitologii starozytnego
Egiptu (np. Seth - czlowick z glowa szakala/okapi ) °.

Wspotczesne hybrydy w §wiecie fauny i flory powstaja w wyniku krzyzowania dwoch
organizmow bedacych przedstawicielami rdznych ras, gatunkoéw, a okreSlane sa mianem
mieszancow, krzyzowek. Przyktady to m.in. legrys (ojciec lew, matka tygrysica), zubron

(mieszaniec zubra z bydlem domowym), czy mul (skrzyzowanie osta i klaczy).
9



Obecnie analogiczne manipulacje na materiale genetycznych pozwalajg zachowac przy
zyciu endemiczne gatunki zwierzat 4.Hybrydy znalazty takze zastosowanie w $wiecie
innowacyjnych technologii, m.in. w motoryzacji, w aparaturze wielofunkcyjnej takiej jak

skaner, kserokopiarka, czy tez systemach zaopatrywania budynkow w energi¢ .

1.1.1. Procedury hybrydowe.

Rozwoj technik chirurgicznych oraz metod obrazowania przyczynit si¢ do postepu
w leczeni pacjentow z wrodzonymi wadami serca (WWS), szczegolnie o typie pojedynczej
komory. Nowoczesny sprzet radiologiczny pozwolil na tgczenie metod interwencyjnych
z klasycznymi zabiegami chirurgicznymi (zabiegi hybrydowe, HP), co przyczynito si¢ do
wzrostu przezywalnosci pacjentow z WWS ©.
Sala hybrydowa to sala chirurgiczna, w ktorej znajduje si¢ sprzet do diagnostyki
obrazowej, co stwarza mozliwo$ci przeprowadzenia jednoczes$nie klasycznej operacji
kardiochirurgicznej 1 interwencji wewnatrznaczyniowej (Ryc. 1). Do technologii
kluczowych na kardiochirurgicznej sali hybrydowej zalicza si¢: system radiologiczny do
obrazowania angiograficznego jedno- lub dwuptaszczyznowego (uktad lampy ramienia
1 lampy rentgenowskiej w ksztatcie litery ,,C” lub ,,0”, ktéry utatwia obrét lampy wokot
stolu operacyjnego), a ponadto nieodzowny sprzet: stot operacyjny kompatybilny
1 najczeScie] zintegrowany z angiografem, zestaw monitorow do $ledzenia procedur
angiograficznych, automatyczng strzykawke do podawania kontrastu, zestaw oslon
radiologicznych dla pacjenta i personelu, aparat ptuco-serce, sprzet do przezprzelykowego
badania echokardiograficznego oraz aparature anestezjologiczna .
radiologicznych dla pacjenta i personelu, aparat ptuco-serce, sprzet do przezprzetykowego

badania echokardiograficznego, aparature anestezjologiczna (Ryc. 2, Ryc. 3, Ryc. 4) &,

10



Ryc. 2. Sala hybrydowa, ktéra dysponuje Klinika Kardiochirurgii Dzieciecej UJ CM w Krakowie —

w trakcie procedury hybrydowej u pacjentow z WWS.
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Ryc. 3. Sala hybrydowa, ktora dysponuje Klinika Kardiochirurgii Dziecigcej UJ CM w Krakowie —

w trakcie procedury hybrydowej u pacjentow z WWS.

Ryc. 4. Zaopatrzenie medyczne wspoélczesnej pracowni hybrydowe;j.

12



Bezposredni dostep do naczynia, do ktérego mozna poda¢ kontrast pozwala na skrdcenie
czasu calej procedury (Ryc. 5, Ryc. 6, Ryc. 7, Ryc. 8). Mozliwo$¢ przeprowadzenia
ztozonej procedury kardiochirurgiczno-kardiologicznej podczas tego samego znieczulenia
eliminuje konieczno$¢ kolejnej sedacji i traumatyzacji pacjenta w razie koniecznosci
transportu do pracowni hemodynamicznej. W ostatnich latach obserwuje si¢ wzrost liczby
wykonywanych procedur hybrydowych, co ma zwigzek ze wzrostem urodzen dzieci
z WWS. Wraz ze wzrostem odsetka wykonywanych procedur hybrydowych, rosng
warto$ci dawek pochtanianych przez pacjentow, a takze personel medyczny . Wysoka
jako$¢ obrazu podczas procedur hybrydowych uzyskiwana jest dzigki efektywnie
dziatajacej lampie rentgenowskiej i duzemu detektorowi obrazu (Ryc. 2). Moze to czasami
przyczynia¢ si¢ do generowania wysokich dawek promieniowania, ktdre sg rejestrowane

przez system monitorowania dawek sprzezony z aparatem rentgenowskim °.

Ryc. 5. Torakotomia posrodkowa umozliwia wizualizacje pola operacyjnego oraz miejsca podania

kontrastu.

13



Ryc. 6. Bezposredni dostep do wolnej sciany prawej komory z ograniczonej sternotomii dolnej

w trakcie procedury hybrydowej

e

Ryc. 7.Implantacja stentu pod kontrola wzroku w trakcie operacji na otwartym sercu

14



Ryc. 8. Stent implantowany Srédoperacyjnie do tetnicy plucnej pod kontrola wzroku.
Zrédlo: Chakraborty B, Hagler D, Burkhart HM, Dearani JA. Intraoperative hybrid left pulmonary

artery stenting. Ann Pediatr Cardiol. 2013 Jan;6(1):43-5.

Ryc. 9. Badanie angiograficzne u dziecka z HLHS po operacji sposobem hemi-Fontan. Widoczne

stenty implantowane do LPA.
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Oprzyrzadowanie sali  operacyjnej hybrydowej pozwala na przeprowadzenie
srodoperacyjnej diagnostyki, co w przypadku pacjentow pediatrycznych, pozwala
przeprowadzi¢ sprawniej i bezpieczniej dalsze etapy operacji (Ryc. 9). Umozliwia takze
wykonanie trojwymiarowych rekonstrukcji obrazu operowanych struktur serca i naczyn
Niektére procedury hybrydowe pozwalajg rowniez przygotowacé pacjenta do przysziego
postepowania chirurgicznego, ktore musi by¢ odroczone w czasie np. z powodu niskiej
masy ciata pacjenta 12 Techniki hybrydowe daja mozliwosci szybkiego dziatania
w przypadku zaistniatych komplikacji okotooperacyjnych 3. Pacjenci pediatryczni
z WWS, pomiegdzy kolejnymi etapami korekcji chirurgicznej, wymagaja wykonania
zaawansowanych badan diagnostycznych. Badania te moga by¢ rowniez rozszerzane
0 procedury interwencyjne, przygotowujace pacjenta do kolejnego etapu operacji
paliatywnej (surgical palliation, SP). Wymienione procedury przyczyniaja si¢ do
zwigkszenia narazenia na promieniowanie. Dawki promieniowania w kardiologicznych
interwencjach  przezskornych sa  wyzsze niz W  pozostatych  procedurach

rentgenodiagnostyki klasycznej (wykluczajac tomografie komputerowa) **.

1.1.2. Procedury hybrydowe w leczeniu wad serca.

Pierwszym udokumentowanym opisem wady serca jest dzieto Leonarda da Vinci,
pochodzace z 1513 roku ) Nastepne lata przynosza opisy kolejnych odkrywanych wad
serca np. przetrwaty przewod tetniczy (od nazwiska XVI wiecznego anatoma — przewod
Botalla)'®. Pierwszego cewnikowania serca dokonat w 1832 roku niemiecki chirurg Johan
Friedrich Dieffenbach'’. Natomiast pierwsza udana operacja na sercu czlowieka zostata
przeprowadzona w 1896 roku przez Ludwika Rehna (zszycie trzycentymetrowej rany

. . 18 . ,
w obrebie prawej komory) . W Polsce zszycia rany serca zakonczonego sukcesem

16



dokonat Ignacy Watten w Lodzi w 1900 r.'°. W 1938 roku dokonano udanego podwiazania

20 7aé w roku 1953 zostala w Polsce

przetrwalego przewodu tetniczego Botalla
przeprowadzona pierwsza komisurotomia mitralna *%. W Polsce od roku 1963
rozpoczynaja si¢ korekcje WWS u najmtodszych pacjentow 22,

Jedna z pierwszych udokumentowanych procedur hybrydowych zostata przeprowadzona
w roku 1972 ?°. Badacze uzyli cewnika z balonem do tymczasowego zamknigcia
przetrwatego przewodu tetniczego Botalla. Po umiejscowieniu balonu w otworze, byto
mozliwe jego chirurgiczne zamknigcie. Interwencyjne procedury $rodoperacyjne przeszly
prawdziwie dtugg i trudng drogg¢ rozwoju poczawszy od prostych, obecnie, procedur
przezskornego  lub  przezkomorowego  zamykania  ubytkéw ~w  przegrodzie
miedzykomorowe] (ventricular septal defekt, VSD) do procedur ztozonych takich jak
balonoplastyka okolicy ciesni aorty aorty po kolejnych etapach zabiegow WWS 2 %
(Ryc. 10, Ryc. 11).

W kardiochirurgii za przelomowe mozna uzna¢ wdrozenie procedur interwencyjnych
do chirurgicznej rewaskularyzacji tetnic wiencowych ?°. Kolejne lata przynosity wdrazanie
nowych procedur interwencyjnych do klasycznych zabiegéw chirurgicznych 2

Obecnie za standardowe postgpowanie uznaje si¢ wielodyscyplinarng wspolprace

specjalistow tworzacych tzw. ,, Heart Team” (Ryc. 12).

17



Ryc. 10. Porcedura implantacji zastawki ,,Melody” w pozycje¢ plucna z dostepu przezkomorowego
widoczna w dwéch réwnoczasowych projekcjach : po lewej w projekcji lewo-przedniej i po prawej

w projekcji bocznej.

Ryc. 11. Badanie angiograficzne u noworodka z HLHS po zabiegu hybrydowym. Widoczny ,,banding”

RPA oraz stent umieszczony w przewodzie tetniczym.

18
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Ryc. 12. Heart Team - diagram obrazujacy multidyscyplinarno$¢ w trakcie porcedury hybrydowej.

1.2. Radiobiologia.

1.2.1. Wplyw niskich dawek promieniowania.

Kazdy czlowiek jest narazony na promieniowanie jonizujace pochodzace ze Zrddet
naturalnych (kosmiczne, promieniowanie ze skal, rud, mineratow) oraz sztucznych
(medyczne, badania rentgenowskie, radioterapia, medycyna nuklearna itp.) .

Biologiczne efekty dziatania niskich dawek promieniowania (ang. Low Dose Radiation,
LDR) na organizm roznig si¢ od efektow dziatania dawek wysokich (z ang. High Dose
Radiation, HDR) %°. Zgodnie z definicja niskie dawki promieniowania to dawki, ktére nie
oddziatywajg w ostry, nagly sposob na zdrowie. Wynosza mniej niz 200mGy energii
emitowanej przez niski liniowy transfer energii (ang. Linear Energy Transfer, LET)
lub 50mGy emitowanej przez wysoki liniowy transfer energii (UN Scientific Committee

on Atomic Radiation) *°.
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Niskie dawki promieniowania indukujg zjawisko hormezy radiacyjnej (dobroczynny
wplyw niskich dawek promieniowania), oddzialujacej na procesy biologiczne
np. immunologiczne czy tez hematopoezy. Adaptacyjna odpowiedz komorki/tkanki na
dziatanie LDR moze powodowa¢ odpornos¢ komorkowg na genotoksyczne efekty
dziatania kolejnych, pozniejszych ekspozycji wysokich dawek promieniowania 3.

Innym typem oddziatywania biologicznego LDR na organizm jest tzw. popromienny efekt
sgsiedztwa (ang. radiation-induced bystander effect, RIBE), ktory mozna zaobserwowac
w roéznych komoérkach organizmoéw zwierzat i ludzi. RIBE jest to zjawisko, w ktoérym
nienapromienione komorki prezentuja objawy uszkodzenia, wynikajace z sygnatow
odbieranych przez sgsiadujace komorki, ktore podlegly dziataniu promieniowania
jonizujacego. W wyniku tego oddziatywania, w komorkach nienapromienianych moze
dochodzi¢ do zmian w procesach translacji, ekspresji genow, proliferacji komorek czy tez
apoptozy 1 $mierci komodrek. Niskie dawki promieniowania jonizujacego wywotuja efekty
biologiczne prowadzace do rozwoju niektorych chordb np. cukrzycy 32

W piSmiennictwie mozna znalez¢ opracowania wskazujace na wzrost ryzyka indukcji
chorob nowotworowych takze po ekspozycji na LDR 3 Ma to zwiazek z tzw. efektem
hiperwrazliwo$ci komorek. Obecnie w radiologii jak i radioterapii znane jest pojecie
radioczulo$ci osobniczej. Pojecie to dotyczy indywidualnej oceny krzywej zaleznosci
efektu dawki od wartosci pochtonigtej dawki (w przedziale matych warto$ci dawek
promieniowania). Niektore badania pokazujg takze pozytywny wpltyw LDR,
takie jak: poprawa mikro architektury kosci czy znaczgce hamowanie odpowiedzi zapalnej

komorek podczas reakcji alergicznych ** .
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1.2.2. Wplyw wysokich dawek promieniowania.

Dobrze znane i opisywane w pismiennictwie sg efekty dziatania HDR na organizm

ludzki. Szczegoblnie dotyczy to pacjentéw cierpigcych na choroby nowotworowe, u ktorych
zastosowano leczenie radioterapeutyczne *. Kolejna grupe pacjentow, stanowia pacjenci
po wielokrotnym wykonywaniu tomografii komputerowej czy procedur interwencyjnych.
Znaczny procent z nich stanowig pacjenci cierpigcy na choroby sercowo-naczyniowe.
Gdy dawka promieniowania przekroczy wartos¢ tzw. dawki progowej, promieniowanie
zaczyna negatywnie oddziatywaé na procesy zachodzace w komorce, co moze prowadzié
do jej $mierci. Zaburzenia w funkcjonowaniu komoérek prowadzi do uposledzenia funkcji
narzadéw. Determistyczny efekt dziatania promieniowania wzrasta liniowo wraz ze
wzrostem dawki progowe;j.

Do zmian narzagdowych po dziataniu wysokich dawek promieniowania zalicza si¢ m.in.:

uszkodzenia  elementow  morfotycznych  krwi  (gtéwnie  limfocytow),

niedokrwistosc¢,
e oparzenia skory (tzw. rumien popromienny),
e Czasowa/trwatg nieptodnos¢,
e Utrate wltosow,
e zmetnienie soczewek (mogace prowadzi¢ do za¢my).

Dawki promieniowania przekraczajace 1 Sv powoduja liniowy, czyli rOwnomierny wzrost
zachorowania na nowotwor ztosliwy . Destrukcyjne skutki dziatania promieniowania

moga wystapi¢ po diugim czasie (20 lat i wigcej). Stwarza to trudno$ci w rozpoznaniu
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zwiazku przyczynowo-skutkowego pomigdzy dzialaniem promieniowania, a inicjacjg

procesu 38 %,

1.2.3. Reakcja komoérek na dzialanie promieniowania jonizujacego.

Rozleglo$¢ uszkodzenia tkanek mozna okresli¢ stosujac dwie szesciostopniowe skale
(Common Terminology Criteria for Adverse Events, CTCAE oraz Radiation Therapy
Oncology Group, RTOG), gdzie stopien ,,0” oznacza brak zmian, a stopien ,,6” $mieré¢
komorki. Stopnie okresla si¢ oddzielnie dla poszczegolnego narzadu oraz indywidualnie
dla wczesnych/ poznych reakcji popromiennych “°. W ujeciu biologicznym ocena
radiowrazliwos$ci zalezy takze od biologicznych cech odpornos$ci poszczegolnych komorek
organizmu **.Radiopodatno$¢ komoérek dotyczy np. zmian nowotworowych, efektow
nietoksycznych zwigzanych z transformacja komodrek i niestabilnosciag genetyczna.
Choroby nowotworowe zwigzane z dzialaniem promieniowania jonizujacego zostaly
szeroko opisane u o0sob, ktore przezyly wybuch w Hiroshimie * *%. Do efektow
radiodegeneracyjnych zalicza si¢ m.in. nastgpstwa nienowotworowe, czy tez
nienowotworowe mechanizmy przyspieszajace starzenie 3 Najczgscie] spotykanym
nastepstwem radiodegeneracji tkanek jest zaéma popromienna.** Skutki sercowo
naczyniowe, udokumentowane juz w 1932 r. rdwniez przynaleza do zmian
radiodegeneracyjnych *. W celu okreslenie biologicznej skali radiodegeneracji nalezy
postugiwac si¢ szeroka wiedzg dotyczaca procesOw starzenia komorek. Okreslenie
dlugosci telomerow 1 ich aktywnos$ci jest rzetelnym badaniem wykonywanym celem

opisania procesu starzenia *°.
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1.2.4. Radiowrazliwos$¢ pacjentéow pediatrycznych.

Wraz ze wzrostem liczby procedur diagnostycznych i terapeutycznych bazujacych na
promieniowaniu jonizujacym, rosng obawy o negatywne skutki dzialania promieniowania,
szczegolnie u dzieci %, Organizm dziecka jest znacznie bardziej wrazliwy na niszczace
dziatanie promieniowania niz organizm osob dorostych, co zwigksza ryzyko wystapienia

% 47 Organizm dziecka podlega

negatywnych skutkow dziatania promieniowania
szybszym 1 czgstszym podziatlom komoérkowym oraz ma dhluzszy, przewidywalny czas
zycia, podczas ktorego wzrasta prawdopodobienstwo Klinicznej manifestacji p6znych
skutkow dziatania promieniowania, do jakich zaliczamy m.in. rozwéj nowotworu “°,
Ryzyko powstania efektow stochastycznych dziatania promieniowania (tj. ryzyko
ujawnienia si¢ NOWOtworu) wzrasta liniowo z pochtonieta dawka, a powtarzanie ekspozycji
na promieniowanie dodatkowo poteguje te zaleznosé¢ ***°. Do najbardziej radiowrazliwych
narzagdow zaliczamy gruczot tarczowy, gonady, szpik kostny, soczewke oka, a takze skore.
We wczesnym okresie od napromieniania, organizm do$wiadcza jedynie negatywnych
skutkow promieniowania. Stopien ich ciezko$ci zalezy liniowo od otrzymanej dawki
promieniowania. Wraz z uptywem czasu rozpoczyna si¢ proces kompensacji skutkow
negatywnych, co prowadzi do pojawienia si¢ efektu stymulacyjnego w obszarze matych
dawek. Z czasem kompensacja osigga swoOj maksymalny poziom. W przypadku
uszkodzenia wynikajagcego z napromieniania wysokimi  wartoSciami  dawek
promieniowania, organizmowi brakuje mozliwosci usunigcia tych uszkodzen. Hormeza
radiacyjna cechuje si¢ korzystng stymulacja proceséw biologicznych przy pomocy niskich

dawek promieniowania oraz ich niekorzystnemu hamowaniu, wskutek dziatania wysokich

dawek promieniowania.
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Stopien narazenia na promieniowanie oceniany jest za pomocg nastepujacych parametrow:

1. ESD, [mGy] - Entrance Skin Dose - dawka promieniowania mierzona na

powierzchni skory pacjenta

ESD to warto$¢ bezposredniego pomiaru ilosciowego dawki, zazwyczaj uzyskiwana za
pomocg termoluminescencyjnych dozymetrow (TLD). Dawka skoérna jest najczesciej
pomiarem odniesienia uzywanym do oceny jakosci i optymalizacji badan w pracowni
radiologicznej. ESD nie uwzglednia radiowrazliwosci tkanek, penetracji wiazki

promieniowania czy tez rozlegloSci napromienianego pola.

2. DAP [mGy*cm*mGy*m?] - Dose Area Product - miara wartosci dawki

promieniowania deponowana na powierzchni detektora obrazu.

Parametr DAP jest rownowazny z dawka efektywng dla danego narzadu. Na wartos¢ DAP
wplywaja takie czynniki jak masa ciala pacjenta, wielko$¢ napromieniowanej powierzchni,
jak rowniez obecnos¢ dodatkowych przedmiotow znajdujacych sie w polu dziatania wigzki
promieniowania *°.

3. Kar [Gy/ mGy] - Air Kerma — Kerma powietrza- dawka promieniowania bg¢daca

miarg jonizacji powietrza.

Jest to wartos¢ energii promieniowania (J), deponowana lub absorbowana w jednostce
masy powietrza (kg). Dlatego tez wielko$¢ kermy powietrza podaje si¢ w J/kg, co z kolei

jest jednostkg promieniowania zwang grejem (Gy).
1.2.5. DawKki promieniowania otrzymywane przez pacjentow.

Do przyczyn zwigkszonego narazenia pacjenta na promieniowanie w trakcie procedur

radiologicznych mozemy zaliczy¢ rowniez:
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e nieprawidtowy wybor protokotu badania (wlasciwe jest stosowanie oddzielnych

protokoléw dla pacjentéw dorostych i dzieci),

e stosowanie zbyt duzych powigkszen obrazu (co prowadzi do zwigkszenia dawek

promieniowania),
e nieprecyzyjna kolimacja obrazu (powigkszanie naswietlanego pola),

e stosowanie zbyt dlugich czasow ekspozycji, brak umiej¢tnosci korzystania
z oprogramowania systemu operacyjnego komputera— a w konsekwencji nie
wykorzystywanie opcji zamrazania obrazu (z ang. Last Image Hold, LIH) czyli
wykonywania procedur interwencyjnych bazujac na zatrzymanym obrazie

(nieciagtej skopii).

Wartoéci dawek promieniowania w kardiologicznych procedurach diagnostycznych
i interwencyjnych nalezy starannie monitorowaé.”® ** Gruntowna analiza wykonanych
procedur pod katem minimalizowania czaséw ekspozycji, dawek promieniowania,
powinna by¢ przeprowadzana systematycznie. Z racji istnienia bardzo dobrej korelacji
pomiedzy dawka efektywna otrzymywang przez pacjentdow pediatrycznych a warto$ciami
parametru DAP w interwencyjnych procedurach kardiologicznych postugiwanie si¢

parametrem DAP celem szacowania napromieniania jest uzasadnione >3 .

1.2.6. Skutki dziatlania promieniowania.

W wyniku negatywnego dziatania promieniowania jonizujacego pacjenci narazeni sg
na wystgpienie wczesnych (ostrych, np. rumien skorny) oraz pdznych (odlegtych,
w postaci nowotworu) skutkoéw popromiennych. Do ubocznych efektow dziatania

promieniowania jonizujgcego nalezy m.in. za¢ma (katarakta) >
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Efekty uboczne dziatania promieniowania dzielimy na stochastyczne i niestochastyczne
(deterministyczne). Wystgpienie efektow deterministycznych zalezne jest od wartos$ci
dawki promieniowania (tzw. dawka progowa, ponizej ktorej efekt nie wystepuje). Do tej
grupy zalicza si¢ m.in. uszkodzenie uktadu krwiotworczego, lokalne martwicze zmiany
skorne, zaéme popromienng, czy tez choroby gruczotu tarczowego.

Skutki deterministyczne nie podlegaja dziedziczeniu. Efekty stochastyczne wystepuja
z okreslonym prawdopodobienstwem, zaleznym liniowo od otrzymanej dawki
promieniowania. Wigzka promieniowania jonizujacego uszkadza DNA komorki,
powodujac mutacj¢ lub $mier¢ komorki. Do skutkow stochastycznych zaliczamy
nowotwory i anomalie genetyczne (w gametach) *°. W uszkodzonej komoérce zachodzi
apoptoza oraz szereg procesow pro-oksydacyjnych i pro-zapalnych. Moézg jest jednym
z gtdéwnych obszaréw podlegajacych napromienieniu W trakcie zabiegéw inwazyjnych.
Podczas procedur interwencyjnych u pacjentow z WWS, gltowa, szyja i klatka piersiowa
znajduja sie w obszarze dzialania promieniowania. Badacze Darby i wsp. °’
udokumentowali neuronaczyniowe i neurodegeneracyjne skutki stochastyczne dziatania
promieniowania jonizujacego na tkanke mozgowa oraz stymulowanie powstawania
nowotworéw glowy, np. $linianek. Nowotwory glowy wykrywane u pacjentow czesciej
zlokalizowane sg po stronie lewej (strona po ktorej pracuje lampa RTG). W populacji
ogolnej nowotworowe guzy mozgu wystepuja w rownym stopniu po obu stronach.
Wykazano réwniez zwigkszone ryzyko rozwoju chorob uktadu naczyniowego (sercowego
1 mozgowego). Uszkodzenia naczyn sg dobrze znanymi, poéznymi efektami dzialania
promieniowania, manifestujgcymi si¢ tworzeniem blaszek miazdzycowych zaroéwno

w duzych, jak 1 w matych naczyniach. Promieniowanie powoduje takze uszkodzenia
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neurokognitywne w tkance mozgowej, tj. redukcje liczby 1 demielinizacje
oligodendoryctow oraz zmniejszenie liczby komoérek $rodbtonkowych 8.

Czas trwania procedury z uzyciem promieniowania jonizujgcego, a zatem wartos¢ dawki
otrzymanej przez pacjenta, zalezy od wielu czynnikow, poczawszy od stanu zdrowia
chorego, masy ciata, rodzaju zabiegu czy tez sprawnoS$ci pracy operatora. Nalezy takze
wspomnie¢ o warunkach technicznych wykonywanej procedury. Zaliczy¢ tu mozemy
m.in. najkrotsze czasy ekspozycji gwarantujagce prawidlowe przeprowadzenie zabiegu,
niska moc dawki oraz adekwatny dobor parametrow pracy lampy rentgenowskiej. Nalezy
zredukowa¢ do minimum uzywanie opcji powigkszenia obrazu oraz liczbe emisji
promieniowania potrzebnag do archiwizacji obrazoéw. Przydatne jest stosowanie

fluoroskopii pulsacyjnej oraz opcji LIH.

1.2.7. Pacjenci pediatryczni z wrodzonymi wadami serca.

Do istotnych przyczyn $miertelnosci noworodkéw i niemowlat, naleza WWS >°,
Krytyczne wady serca (stanowigce ok. 15% wszystkich wad serca) sg definiowane jako
wady serca dajace objawy w pierwszym miesigcu zycia i pozostawione nieleczone
prowadza do $mierci w pierwszym roku zycia %0 Smiertelnosé pacjentow ze ztozonymi
WWS ulegta znacznemu ograniczeniu dzigki zastosowaniu nowoczesnych technik
chirurgicznych ®. Nawet wysoko zlozone WWS moga zostaé¢ skorygowane dzicki
wczesnym interwencjom chirurgicznych oraz procedurom interwencyjnym °2. Korekcja
chirurgiczna ztozonej wady serca wymaga w wigkszosci przypadkoéw zastosowania
krazenia pozaustrojowego, CO z kolei taczy si¢ z ryzykiem powiktan srodoperacyjnych
oraz pooperacyjnych ®.W celu zminimalizowania ryzyka, pacjenci przed operacja powinni
przej$¢ precyzyjna diagnostyke. Poznanie doktadnej anatomii wady jest konieczne do

prawidlowego zaplanowania procedury chirurgicznej. Srodoperacyjna kontrola, ktora
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zapewniajg techniki hybrydowe, pozwala na potwierdzenie zasadnosci wcze$niejszych
zalozen czy tez umozliwia podjecie decyzji 0 zmianie strategii postgpowania. Dobre
rozeznanie struktur anatomicznych jest niezbedne do przeprowadzenia skutecznej
interwenciji.

Badanie echokardiograficzne jest zlotym standardem diagnostycznym, niestety nie zawsze
w ztozonych przypadkach daje petng odpowiedz. Szczegdlne watpliwosci diagnostyczne
obserwuje si¢ w przypadku oceny struktur pozasercowych czy tez morfologii i droznosci
drog oddechowych.

Cewnikowanie serca z uzyciem niejonowego, jodowego $rodka kontrastowego jest
powszechnie stosowanym badaniem diagnostycznym w kardiologii pediatrycznej .
Wiaze si¢ niestety z zastosowaniem promieniowania jonizujacego oraz uzyciem Srodka
kontrastowego, ktory dziata nefrotoksycznie.

Zaawansowanym badaniem diagnostycznym WWS, jest rezonans magnetyczny

i tomografia komputerowa

. Gléwnym problemem technicznym w wykonywaniu
rezonansu magnetycznego u pacjentoéw pediatrycznych jest relatywnie dtugi czas badania

oraz artefakty wynikajace z szybkiej czynnosci serca pacjenta czy tez przypietych do jego

ciala elektrod.

1.2.8. Narazenie radiacyjne pacjentow z wrodzonymi wadami serca.

Rosngca liczba 1 ztozono$¢ kardiologicznych procedur interwencyjnych jest
spowodowana dostgpnoscia do nowoczesnych technologii i materiatow: cewnikow

naczyniowych, stentow, zastawek do implantacji przezskornej, zatyczek naczyniowych

666768 Korzysci dla pacjentow z wykorzystywania tych urzadzen sa ogromne. Niestety

itp
wszystkie procedury interwencyjne obarczone sg relatywnie wysokimi kumulowanymi

przez pacjentéw dawkami promieniowania % Jest to szczegolnie istotne dla noworodkow,
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niemowlat 1 dzieci, u ktorych odlegte konsekwencje dziatania promieniowania sg trudne do
okreslenia.

Ochronie przed promieniowaniem jonizujgcym podlega zaréwno personel pracowni
wykorzystujacej promieniowanie jonizujgce oraz chorzy, szczeg6lnie pacjenci
pediatryczni. Udowodniono, ze ekspozycja na promieniowanie jonizujace podczas
pierwszych 10 lat zycia jest 2-3 razy bardziej niebezpieczna dla zdrowia niz ekspozycja na
takie same dawki promieniowania po przekroczeniu 15 roku Zy(:ia's4 o

Badacze w latach 1985 do 2005 " przeanalizowali lacznie 11 min pacjentow
pediatrycznych, u ktorych wykonano w dziecinstwie tomografiec komputerows.
W 10-letniej obserwacji po badaniu, u 24% rozpoznano Quza howotworowego.
Wzrastajaca, z roku na rok, liczba wykonywanych badan tomografii komputerowe;j,
powinna zwroci¢ szczegdlng uwage na narazenie radiacyjne pracownikOw oraz negatywne
efekty dziatania promieniowania jonizujacego dla badanej populacji.

Czujno$¢ odnosnie narazenia radiacyjnego pacjentow powinna by¢ szczeg6lnie zaostrzona
w przypadku pacjentow pediatrycznych, u ktorych prawdopodobiefstwo wystgpienia
ubocznych efektow zdrowotnych dziatania promieniowania, jest okoto trzy razy wigksze
niz u os6b dorostych. Dotyczy to zar6wno procedur diagnostycznych, terapeutycznych jak
i radioterapii. Te uwarunkowania sg bardzo wazne dla pacjentow pediatrycznych,
zwazywszy na ich dtugi przewidywany czas zycia 2,

W grupie pacjentow z WWS, uzycie fluoroskopii stanowi ok. 3,5% wszystkich procedur
radiologicznych i stanowi ok. 84-90% catkowitej dawki promieniowania. Sumacyjne
wartosci dawek promieniowania kumulowane przez dzieci z WWS o typie pojedynczej

komory przez wieloletni proces leczenia kardiochirurgicznego i ich wplyw na rozwoj
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negatywnych skutkow dziatania promieniowania w przysztosci nadal nie sg3 w pelni
poznane i oszacowane >+ 3 74 75,

Analiza potencjalnych negatywnych skutkow ekspozycji na promieniowanie jonizujace
w grupie pacjentow z WWS, z racji znacznej ilo$ci przebytych procedur diagnostycznych
i interwencyjnych, trwa od lat. Szacuje sie, ze pacjenci z WWS do 20 r.z. sg eksponowani
na kumulacyjne dawki promieniowania rzedu 20-40 mSv, co przeklada si¢ na wzrost
prawdopodobienstwa rozwoju nowotworu w przysztosci z 1 na 10 do 1 na 100 ®
W przypadku procedur radiologicznych w zakresie klatki piersiowej, ryzyko rozwoju
nowotworu piersi wzrasta szczegolnie po zabiegach angioplastyki tetnic plucnych.
U pacjentow dorostych poddawanych angioplastyce naczyn wiencowych uwaza sig,
iz narzadem krytycznym jest skéra plecow pacjenta i jesli pacjent otrzymal na skore
dawke sumaryczng przekraczajaca 3 Gy, powinien by¢ poddawany badaniom kontrolnym
co najmniej raz w tygodniu w okresie 21 dni po zabiegu. Celem powinna by¢ ocena
powstania takich zmian jak rumien skoérny, utrata wlosow, martwica skory,
teleangiektazje’?. Fakt przemawiajacy za uznaniem analizowanej grupy za unikatowa jest
ztozonos¢ wady serca o typie pojedynczej komory oraz wynikajace z tego wyzwania
tj.: konieczno$¢ poszerzania hipoplastycznych tetnic plucnych i ich pozniejsza plastyka
balonowa, implantowanie i poszerzanie stentéw, zamykanie niepozadanych potaczen
naczyniowych itp.,, a takze konieczno$¢ wdrozenia dodatkowych procedur

diagnostycznych oraz interwencyjnych.
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2.  Procedury hybrydowe u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca

o typie pojedynczej komory.

2.1. Procedury hybrydowe zwigzane zS1P.

Procedury hybrydowe stosowane u noworodkow z HLHS charakteryzuja si¢

mniejszym stopniem traumatyzacji niz radykalne operacje metoda Norwooda. Maja

natomiast pewne ograniczenia, np. w przypadku istotnej hemodynamicznie towarzyszacej

koarktacji aorty, noworodki z ta wada sa kwalifikowane bezposrednio do operacji

sposobem Norwooda (Ryc. 13, Ryc. 14, Ryc. 15).

Homogratft patch

- RV-PA
PTFE shunt

Ryc. 13. Schemat operacji sposobem Norwooda (po stronie lewej klasyczna z zespoleniem

systemowo-pluenym oraz zmodyfikowana z polaczeniem prawa komora-tetnica plucna). Zrédio:

Alsoufi B, Bennetts J, Verma S, Caldarone CA. New developments in the treatment of hypoplastic left

heart syndrome. Pediatrics. 2007 Jan;119(1):109-117.
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Ryc. 14. Zwezenie cie$ni aorty po operacji sposobem Norwooda u dziecka z HLHS.

Ryc. 15. Zwezenie proksymalnych odcinkow tetnic plucnych u dziecka z HLHS

po operacji sposobem Norwooda.

Po raz pierwszy zabieg hybrydowy polegajacy na bandingu tetnic plucnych z jednoczesng
implantacjg stentu do przewodu tetniczego Botalla przeprowadzit Gibbs 1 wsp. "

Od tego czasu, procedury hybrydowe u noworodkéow z HLHS s3 modyfikowane

i ulepszane.’
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Ryc. 16. Niemowle z HLHS po operacji sposobem Norwooda z polaczeniem prawa komora-tetnica

plucna zlokalizowanym na prawo w stosunku do aorty wstepujacej.

Ryc. 17. Schemat operacji hybrydowej u noworodka z HLHS obejmujacy czasowe zwezenie galezi
tetnicy plucnej (""banding'"), implantacje stentu do przewodu tetniczego oraz septostomi¢ balonowa.

Zrédlo: Skalski J, Mroczek T, Kolez J. Kardiochirurgia dzieciecia. PZWL, 2020.
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Glowne 1 najwazniejsze cele procedur hybrydowych u noworodkéw z HLHS, to:

1) zagwarantowanie wystarczajacego przepltywu systemowego,

2) ograniczenie i kontrolowanie ptucnego przeptywu krwi,

3) zapewnienie powrotu plucnej krwi zylnej z lewego do prawego przedsionka

(przeptyw nie moze by¢ restrykcyjny).

Ryc. 18. Postacie anatomiczne HLHS. Zrédlo: Grossfeld P, Nie S, Lin L, Wang L, Anderson RH.
Hypoplastic Left Heart Syndrome: A new Paradigm for an Old Disease?

J Cardiovasc Dev Dis. 2019 Feb 23;6(1):10.

W literaturze mozna znalez¢é kilka anatomicznych postaci HLHS (Ryc. 18).
U noworodkow z rozpoznanym istnieje konieczno$¢ podtrzymania droznosci przewodu
tetniczego celem  zapewnienia  skutecznego  systemowego  przeptywu  krwi.
W tym celu stosowane sa ciagle infuzje donaczyniowe prostaglandyny E; (PGE,),
w dawkach od 0,05-0,1 pg/kg mc/min. ® Wczesna diagnostyka po urodzeniu czy coraz
czestsza rzetelna diagnostyka prenatalna, umozliwiaja wczesne podjecie dziatan

i rozpoczecie leczenia PGE;. Utrzymanie drozno$ci przewodu tgtniczego za pomoca PGE;
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jest dziataniem tymczasowym, stosowanym w okresie oczekiwania na Stentowanie
przewodu tetniczego podczas izolowanej procedury interwencyjnej czy tez Wzrost masy
ciata pacjenta do przeprowadzenia S | P (ang. stage | paliation).

Ponadto u noworodkéw z HLHS dochodzi do spadku oporu ptucnego i wzrostu przeptywu
plucnego. Procedury hybrydowe wykonywane w ramach pierwszego etapu paliatywnej
operacji (S | P) polegajg m.in. na bandingu gal¢zi tetnic ptucnych, ktorego celem jest
redukcja przeptywu krwi przez ptuca. Opaskowanie gatezi tetnicy plucnej wykonywane
jest zazwyczaj za pomocg sztucznego materiatu chirurgicznego, np. Gore-Texu®.
Opaskowanie tetnic ptucnych wraz ze stentowaniem (lub bez stentowania) przewodu
tetniczego Botalla jest hybrydowa opcja rozpoczecia wieloetapowego leczenia
operacyjnego HLHS. W dostgpnym pi$miennictwic mozna znalez¢ wyniki badan
dowodzace dobrych efektow leczenia (w tym nizszej $miertelnosci) z zastosowaniem tej

metody ® & 82

Umiarkowane docisnigcie banding skutkuje mniej radykalnym
ograniczeniem plucnego przeptywu krwi. Oszczedny banding i niezbyt radykalne
ograniczenie przeptywu plucnego  manifestuje si¢ m.in. duszno$cia, trudnoscia
z karmieniem oraz wynikajacym z tego stabym przyrostem masy ciata. Wraz ze wzrostem
stopnia zaci$nigcia bandingu, przepltyw plucny jest bardziej ograniczony i maleje saturacja
krwi. Znalezienie ztotego srodka — balansu pomi¢dzy dwiema opisanymi wyzej sytuacjami
jest prawdziwym kunsztem S | P &,

Do zalet hybrydowego S | P nalezy mozliwo$¢ jednoczesnego przeprowadzenia
kontrolnego badania angiograficznego. W przypadku uzyskania mato satysfakcjonujacego
wyniku, ktory w tym przypadku dotyczy restrykcji przeplywu ptucnego, mozliwa jest
szybka i sprawna korekta procedury, bez koniecznosci transportu pacjenta do pracowni

angiograficznej.
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Zaleta hybrydowego S | P jest rowniez krotszy czas pobytu pacjenta na oddziale
intensywnej terapii. A takze w wiekszosci przypadkoéw- ograniczenie liczby zabiegdw
w ramach etapowego leczenia paliatywnego (z zaktadanych wstepnie trzech — tylko do
dwoch zabiegow) 84,

Kolejny problem, zazwyczaj wystepujacy u noworodkow z HLHS to ,,nierestrykcyjna”
komunikacja miedzyprzedsionkowa. Komunikacja ta zapewnia swobodny przeptyw
utlenowanej krwi ptucnej z lewego do prawego przedsionka i jej mieszanie si¢ z zylnym
powrotem systemowym. Zdarzaja si¢ natomiast przypadki, kiedy na poziomie przegrody
migdzyprzedsionkowej obserwowany jest restrykcyjny przeptyw; co wymaga podjgcia
natychmiastowych dziatan. Wytworzenie nierestrykcyjnego (swobodnego) potaczenia
miedzy przedsionkami moze zostaé wytworzone podczas zabiegu przeznaczyniowej
balonowej septektomii lub hybrydowego S | P. Szerokie potaczenie migdzy prawym
i lewym przedsionkiem zostaje definitywnie wytworzone (septektomia) podczas S Il P

(ang. stage 11 paliation) .

2.2. Procedury hybrydowe zwigzane z S II P.

Drugim etapem paliatywnego leczenia operacyjnego (S Il P) jest zabieg
metodg hemi-Fontan lub Glenna. Obie procedury r6znig si¢ pod wzglgdem chirurgicznym,
natomiast z punktu fizjologii krazenia sg podobne. Pacjenci po hybrydowym S | P, moga
by¢ nastepnie kwalifikowani do operacji sposobem Norwooda lub zmodyfikowanej
operacji Norwood-Glenn (S Il P) (Ryc. 19). W obu wariantach przeprowadzana jest
rekonstrukcja tuku aorty, wyciecie przewodu Botalla wraz ze stentem, usunigcie

bandingdw, czasami réwniez przedsionkowa septektomia ®° (Ryc. 20).
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Ryc. 19. Schemat II etapu leczenia (" comprehensive stage I1”) dziecka z HLHS po uprzednio
wykonanym zabiegu hybrydowym. Widoczna zrekonstruowana aorta zespolona z pniem ptucnym
oraz prawostronne zespolenie sposobem dwukierunkowego Glenna. Zrédlo: Galantowicz M, Yates
AR. Improved outcomes with the comprehensive stage 2 procedure after an initial hybrid stage 1.

J Thorac Cardiovasc Surg. 2016 Feb;151(2):424-429.

Ryc. 20. Schemat operacji sposobem hemi-Fontan. Widoczna lata wykorzystana do rekonstrukeji LPA

oraz druga, dzielaca prawy przedsionek na dwa pietra.

Operacja hemi-Fontan (Ryc. 20) polega na wytworzeniu potgczenia pomiedzy zyta glownag

gbérng 1 prawg tetnica ptucng. Miejsce tego zespolenia zostaje oddzielone od pozostatej
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cze$ci prawego przedsionka za pomocag taty ze sztucznego tworzywa (Ryc. 21).
S Il P metoda dwukierunkowego Glenna polega na odcieciu zylty gldéwnej gornej od
prawego przedsionka 1 jej potaczeniu z prawa tetnicg ptucng (tzw. metoda ,.koniec do

boku”) (Ryc. 22).

Ryc. 21. Moment wszycia laty z politetrafluoretylenu (bialy kolor) dzielacej prawy przedsionek na

pietro gorne i dolne w trakcie operacji sposobem hemi-Fontan.

Celem S II P jest redukcja objetosci obcigzeniowej systemowej prawej komory. W tym
celu kieruje si¢ powrét zylny z gornej czesci ciata bezposrednio do tozyska naczyniowego
ptuc. Redukcja objetosci obcigzeniowej prowadzi do polepszenia funkcji rozkurczowe;j
pojedynczej komory .

Powodzenie przeprowadzonej operacji w omawianej grupie pacjentow nie zalezy od
wybranej drogi leczenia. Zalezy natomiast od obecnosci czynnikdw niesprzyjajacych
takich jak: niedomykalno$¢ zastawek, wady towarzyszace, podwyzszone opory ptucne,

atrezja aorty oraz niska masa ciala pacjenta 8
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Ryc. 22. Widoczna réznica w przeplywie krwi w zaleznosci od techniki operacyjnej (hemi-Fontan u
gory i dwukierunkowy Glenn u dotu). Zrédlo: Bove EL, de Leval MR, Migliavacca F, Guadagni G,
Dubini G. Computational fluid dynamics in the evaluation of hemodynamic performance of
cavopulmonary connections after the Norwood procedure for hypoplastic left heart syndrome.

J Thorac Cardiovasc Surg. 2003 Oct;126(4):1040-7. doi: 10.1016/s0022-5223(03)00698-6.

PMID: 14566244,

S 11 P wykonywany jest migdzy 4. a 6. miesigcem zycia. W analizowanej grupie pacjentow
procedura ta byla przeprowadzana najcze$ciej] w 7. miesigcu zycia dziecka, przy masie
ciata ok. 7-8 kg. Diagnostyczne badanie angiograficzne w osrodku, z ktorego pochodza
dane, nie jest wykonywane rutynowo przed drugim etapem korekcji. Przed S Il P
wykonywane jest EKG oraz doktadne badanie echokardiograficzne. Angiografia
wykonywana jest w uzasadnionych przypadkach. Badanie to pozwala na okreSlenie oporu
w naczyniach ptucnych, na weryfikacje Szerokosci tetnic ptucnych czy ocene funkcji
zastawek %, Zwezenia tetnic plucnych moga wystapic¢ u pacjentow po S | P — po wezesniej
wykonanym bandingu tetnic ptucnych ®° .

W zalezno$ci od stopnia zwezenia tetnic ptucnych, a takze w przypadku pozostatych
probleméw kardiologicznych pacjenta podejmuje sie decyzje 0 sposobie przywrdcenia
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odpowiedniej $rednicy galezi t¢tnicy ptucnej (Ryc. 23). Do tych metod zalicza si¢ plastyke
balonowg tetnic plucnych, implantacj¢ stentu czy doprgzenie istniejacego stentu. Wyzej
wymienione procedury moga zosta¢ przeprowadzone podczas zabiegu W ramach
kardiologii interwencyjnej czy tez jednoczes$nie podczas hybrydowego S Il P. Dodatkowo
podczas hybrydowego S Il P istnieje mozliwo$¢ chirurgicznego poszerzenia tetnic

phlucnych za pomoca taty z materiatow biologicznych.

Ryc. 23. Niedorozwdj tetnic plucnych u dziecka z HLHS po operacji sposobem Norwooda z

polaczeniem prawa komora-tetnica plucna. Angiografia - projekcja przednio-tylna.

Implantacja stentu do te¢tnic plucnych niegdy$ byla metoda dedykowang jedynie dla
starszych pacjentow 1 Obecnie dzicki nowoczesnej technologii, procedury te sa
z powodzeniem wykorzystywane u coraz mniejszych pacjentow %,

Zanim $wiat naukowy poznat zakres mozliwos$ci jakie niesie ze sobg stosowanie procedur
hybrydowych, brak byto mozliwosci bezposredniej srodoperacyjnej kontroli implantacji

stentu %,
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Diagnostyczne badanie angiograficzne w osrodku z ktorego pochodza dane, nie jest
wykonywane rutynowo przed drugim etapem korekcji. Przed S 11 P wykonywane jest EKG
oraz doktadne badanie echokardiograficzne.  Angiografia wykonywana jest
w uzasadnionych przypadkach. Angiografia pozwala na okreslenie oporu w naczyniach
phucnych, na weryfikacje szerokosci tetnic plucnych czy oceng funkcji zastawek %,

Do glownych zalet wykorzystywania HP podczas implantacji stentow do tetnic plucnych
u pacjentdow z WWS, w szczego6lnosci z HLHS, naleza:

1) Mozliwo$¢ przeprowadzenia HP wsrdd najmlodszych pacjentow, nawet kilku
miesiecznych niemowlat.

2) Ograniczenie narazenia pacjenta na traumatyzacj¢ w przypadku koniecznosci
przeprowadzenia kardiologicznej procedury interwencyjnej po S Il P. HP eliminuje
konieczno$¢ dodatkowej sedacji, narazenia na statystyczne wigksze dawki promieniowania
jonizujacego oraz wigksze ilosci srodka kontrastowego podczas procedur interwencyjnych,
a takze zapewnia protekcj¢ naczynh obwodowych.

3) Mozliwo$¢ przeprowadzenia zabiegu ratujacego w przypadku niepowodzenia
implantacji stentu technikami przezskornymi.

4) Brak wewnatrzsercowej manipulacji cewnikiem naczyniowym, co moze w szczegdlnie
trudnych przypadkach prowokowa¢ zdarzenia niepozadane.

5) Zwigkszona precyzja 1 efektywno$¢ implantacji stentu dzigki doraznej dostepnosci
kontrolnego badania angiograficznego.

Rozmiar implantowanego stentu ustala si¢ na podstawie pomiaréw wykonywanych
podczas wstepnej angiografii. Podczas implantacji stentu pod kontrolg wzroku nalezy

szczegOlng uwage zwroci¢ na wyglad naczynia — stopien jego wypetienia, pojawiajace si¢
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ewentualne uszkodzenia, pozycje stentu wzglegdem S$ciany naczynia; obecno$é¢
odchodzacych nieopodal gatezi itp.95

Implantacja stentu podczas HP odbywa si¢ pod kontrolag wzroku operatora, z dojscia
bezposredniego przez sternotomi¢ posrodkowsa. Technika ta zapewnia wigkszg precyzje
przeprowadzenia implantacji oraz zmniejszenie ilosci podawanego $rodka kontrastowego
podczas angiografii kontrolnej.

W przypadku klasycznego S Il P, przeprowadzenie srodoperacyjnej implantacji stentu
powinno by¢ odpowiednio zaplanowane z uwzglednieniem mozliwosci kontrolnego

pooperacyjnego badania angiograficznego.

2.3. Procedury hybrydowe zwigzane z S III P.

Ostatni etap paliatywnej operacji serca jednokomorowego to zabieg metoda Fontana
(S I P, ang. stage Il paliation), ktory przeprowadzany jest migdzy drugim, a czwartym
rokiem zycia %, Operacja metoda Fontana polega na rozdzieleniu krazenia ptucnego
I systemowego. Do glownych zalozen operacji Fontana nalezy przywrocenie
prawidtowego utlenowania krwi.
Istniejg dwa sposoby przeprowadzenia operacji Fontana (Ryc. 24, Ryc. 25).
1) wariant wewnatrzsercowy polegajacy na wytworzeniu bocznego tunelu ze
srodprzedsionkowym kanatem biegngcym od zyly gtownej dolnej do tetnicy ptucne;j
2) wariant zewnatrzsercowy polegajacy na wytworzeniu potaczenia pomiedzy zyta gtowna
dolng, a tetnica plucng. Zewnatrzsercowy tunel omijajacy przedsionek, zapobiega
ewentualnemu rozstrzeniowi przedsionka i mogacym wyniknaé z tego zaburzeniom rytmu

serca ¥’
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Ryc. 24. Schematy operacji sposobem Fontana: po lewej przedstawiona technika tunelu bocznego

(wWewnatrzsercowego), a po prawej technika tunelu zewnatrzsercowego. Zrédlo: d'Udekem Y,
lyengar AJ, Cochrane AD, Grigg LE, Ramsay JM, Wheaton GR, Penny DJ, Brizard CP. The Fontan
procedure: contemporary techniques have improved long-term outcomes. Circulation. 2007 Sep 11;

116 (11 Suppl): 157-164.

Ryc. 25. Przygotowana lata z fenestracja do wytworzenia tunelu bocznego w trakcie operacji sposobem

Fontana u dziecka z HLHS. Zrédlo: d'Udekem Y, lyengar AJ, Cochrane AD, Grigg LE, Ramsay JM,

Wheaton GR, Penny DJ, Brizard CP. The Fontan procedure: contemporary techniques have improved

long-term outcomes. Circulation. 2007 Sep 11; 116:1157-164.
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Przed operacja Fontana pacjenci przechodza diagnostyczne badanie angiograficzne.
Badanie to zapewnia wazne informacje dotyczace hemodynamiki 1 anatomii badanych
struktur. Procedury interwencyjne wykonywane przed operacja Fontana zwigkszyty
przezywalno$¢ w tej grupie %, Obejmujg najczesciej interwencje w obrebie gatezi tetnic
ptucnych lub ciesni aorty. Ponad 80% pacjentow po operacji Fontana wymaga kolejnych

reinterwencji *°.
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Ryc. 26. Stan po hybrydowej implantacji stentu do LPA w trakcie operacji sposobem Fontana.
Przeprowadzenie procedur hybrydowych podczas S 11l P, skraca czas pobytu pacjenta na

oddziale intensywnej terapii i polepsza ogdlny stan pacjenta (Ryc. 26).

2.4. Procedury hybrydowe zwiazane z leczeniem
rekoarktacji aorty (Re-CoA).
Rekoarktacja aorty (z ang. Re-CoA) po operacji sposobem Norwooda jest jednym
z najczestszych powiklan wystepujacym u 5-37% pacjentow ‘. Historycznie uznawana
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jest za istotng przyczyn¢ naglych zgonow majacych miejsce w okresie pomigdzy etapami
leczenia dzieci z HLHS. Istotne przewegzenie moze powodowaé narastanie
niedomykalnosci zastawki trdjdzielnej, dysfunkcje skurczowa i rozkurczowag prawej

komory serca oraz jej przerost, niedokrwienie dolnej polowy ciata 1 narastajace objawy

01

. ;. . -1
niewydolnosci krazenia.

Ryc. 27. Hybrydowa plastyka balonowa ReCoA u dziecka z HLHS po operacji sposbem Norwoooda z
dostepu przez kaniule aortalng w trakcie S I1 P.

Plastyka balonowa Re-CoA (CB-A, catheter based aortoplasty) jest najczestszym
sposobem leczenia. W przypadkach niepoddajacych sie plastyce rozwigzaniem pozostaje
implantacja stentu. W skrajnych przypadkach lub zwezeniach zlokalizowanych w obrebie
luku aorty rozwigzaniem pozostaje leczenie operacyjne. Nowg strategia jest hybrydowa

plastyka cie$ni aorty w trakcie S II P lub S IIT P 102

(Ryc. 27). Polega na plastyce
balonowej lub implantacji stentu w miejsce rekoarktacji z wykorzystaniem kaniuli

aortalnej jako dostgpu naczyniowego Ryc. 28). Strategia znajduje zastosowanie
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w przypadku umiarkowanego stopnia Re-CoA przy zachowanej funkcji skurczowej prawej

komory. Zazwyczaj przyspieszeniu ulega przeprowadzenie S 11 P. 13

Ryc. 28. Dostep hybrydowy z wykorzystaniem kaniuli aortalnej w trakcie platsyki balonowej ReCoA
u dziecka z HLHS

2.5. Procedury hybrydowe zwigzane z korekcja chirurgiczng wady

serca o typie TOF/DORV.
Obecnie pacjenci z TOF/DORV, staja sie najliczniejsza grupa pacjentdw
z WWS, dozywajacych co najmniej 40. roku zycia '®. Korekcja TOF/DORV wymaga
nawet kilku procedur chirurgicznych, zwigzanych m.in. z wymiang zastawki plucnej
z powodu niedomykalnosci, stenozg lub zwezeniem drogi wyptywu prawej komory, pnia

tetnicy ptucnej lub jej gatezi.
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Length = 3.66 mm

Ryc. 29. Zespél Fallota ze skrajnym niedorozwojem tetnic plucnych.

Ryc. 30. Zespol Fallota po unifokalizacji, rekrutacji natywnych tetnic plucnych i zabiegach

hybrydowych, przed ostatecznym etapem operacji naprawczej. Widoczne stenty w tetnicach plucnych.

Procedury kardiochirurgiczne w procesie leczenia TOF/DORV moga by¢ zastapione

procedurami hybrydowymi. Podczas HP istnieje mozliwo$¢ przeprowadzenia diagnostyki,
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pomiaréw oraz wdrozenia adekwatnego postepowania terapeutycznego
(Ryc. 29, Ryc. 30) 1% Do najczesciej spotkanych probleméw kardiologicznych pacjentow
z TOF/DORV po przeprowadzonej korekcji operacyjnej nalezy niedomykalno$¢ zastawki
phlucnej. Istotna niedomykalno$¢ zastawki ptucnej prowadzi do rosngcej dylatacji
i dysfunkcji prawej komory. W konsekwencji pojawiajg si¢ grozne arytmie, niewydolno$ci
serca, zmniejsza sic tolerancja pacjenta na wysitek . Klasyczna metoda leczenia
niedomykalnosci zastawki phlucnej jest chirurgiczna wymiana zastawki ptucnej, ktorej
przeprowadzenie wymaga zastosowania krazenia pozaustrojowego.

Mozliwoscig alternatywna jest przezskorna implantacja zastawki, wykonywana zazwyczaj
w okresie odlegtlym po chirurgicznej korekcji TOF/DORV. Przezskorna implantacja
zastawki plucnej ma ograniczenia dotyczace rozmiaru implantowanej zastawki
oraz rozmiaru naczyn nieodzownych do przezskornego wprowadzenia zastawki. Ponadto
podczas procedur interwencyjnych nie ma mozliwosci skorygowania innych resztkowych
wad towarzyszacych niedomykalnosci zastawki ptucne;.

Opcja dajaca najwigcej korzysci dla pacjenta staje sie HP. W szczeg6lnosci odnosi si¢ to
do pacjentow z natywnym wyptywem i istotng niedomykalnoscia ptucng. Technika
hybrydowej implantacji zastawki plucnej przy uzyciu samo rozprezajacego si¢ stentu
skraca czas operacji, jak i ryzyko duzego krwawienia, uszkodzenia duzych naczyn
i otaczajacych struktur (tj. nerw przeponowy). Nie wymaga takze zastosowania krazenia

pozaustrojowego

. Procedura implantowania zastawki moze by¢ monitorowana za
pomoca echokardiografii przezprzeltykowe;.
Procedura hybrydowej implantacji zastawki ptucnej u pacjentow z TOF/DORV jest

istotnie krotsza niz implantacja chirurgiczna. Charakteryzuje si¢ tez mniejszg utratg krwi,

wyzszymi wartosciami hemoglobiny po zakonczeniu operacji. Zadowalajaca jest rowniez
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efektywnos¢ HP. Do zdarzen niepozadanych mogacych wyjatkowo rzadko zaistnie¢
podczas hybrydowej implantacji nalezy wadliwa pozycja zastawki plucnej
np. umiejscowienie zbyt blisko drogi odptywu z prawej komory, czy tez jej migracja do
tetnicy plucne;.

Opracowane zostaly rowniez strategie pozwalajgce na uniknigcie reoperacji wraz
ze sternotomig posrodkowsg. Dedykowane sg dla matych dzieci z TOF/DORV
1 znaczacg niedomykalno$cig ptucng po wczesniej przeprowadzonej korekcji wady 108,
Woéwcezas implantacja zastawki plucnej odbywa si¢ przez nacigcie pod wyrostkiem
mieczykowatym i umiejscowienie koszulki do implantacji stentu oraz naklucie prawej

komory.

2.6. Procedury hybrydowe zwigzane z implantacja zastawki

typu Melody®.

Dla duzej liczby pacjentow z natywnym wyptywem i niedomykalnoscig plucng po
chirurgicznej korekcji TOF/DORYV, technika HP taczy plikacje poszerzonych tetnic
phicnych oraz implantacje zastawki phucnej Melody® 199 Wykonywany jest wstepny
angiogram, celem przeprowadzenia pomiaru drogi odptywu z prawej komory. Nastgpnie
poszerzona tetnica plucna jest zmniejszana o okoto 30% jej srednicy. W ten sposob tworzy
si¢ cylindryczng struktur¢ bedaca miejscem implantacji zastawki Melody®. W innym
wariancie na gtownej tetnicy ptucnej obszywana jest opaska 110 pg zabiegu wykonywane
jest kontrolne badanie angiograficzne i/lub echokardiografia przezprzetykowa.

Rozlegle zwapnienia w rejonie poprzednio rekonstruowanej drogi odptywu prawej komory
moze utrudni¢ poprawne zmniejszenie jej Swiatla. Do diagnozy obecnosci zwapnien moze

postuzy¢ klasyczne zdjgcie rentgenowskie klatki piersiowej wykonane w obu projekcjach.
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3. CELE PRACY

Cele glowne:

1. Okreslenie rodzajow przeprowadzanych procedur hybrydowych.

2. Oszacowanie warto$ci dawek promieniowania i czasoOw ekspozycji rejestrowanych
podczas przeprowadzanych procedur hybrydowych.

3. Przedstawienie =~ wynikow  leczenia  metodami  hybrydowymi  dzieci
z wrodzonymi wadami serca.

Cele dodatkowe dotyczyly charakterystyki zabiegow hybrydowych:

1. Procedur hybrydowych zwigzanych z I etapem leczenia pojedynczej komory.

2. Procedur hybrydowych zwigzanych z Il etapem leczenia pojedynczej komory.

3. Procedur hybrydowych zwigzanych z 111 etapem leczenia pojedynczej komory.

4. Hybrydowej plastyki zwe¢zonej ciesni aorty.

5. Procedur hybrydowych w innych wadach tj. wadzie serca o typie TOF/DORV

oraz U-CAVC.
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4. MATERIAL I METODYKA

Materiat badawczy stanowita grupa dzieci z WWS leczona w warunkach Sali
Hybrydowej Kliniki Kardiochirurgii Dziecigcej U] CM. Ze wzgledu na retrospektywny
charakter badanie nie wymagato zgody Komisji Bioetycznej. Dane do analizy zostaly
pozyskane z kart wypisowych pacjentow, opisow badan interwencyjnych, raportow
chirurgicznych, protokotow radiologicznych oraz opiséw badan echokardiograficznych.
Dzieci podzielono na dwie grupy : grupe badang (HP; n=117), w ktorej wykonano
procedury hybrydowe oraz grupe kontrolng (IP; n=55) w ktorej wykonano procedury
interwencyjne. Wszystkie procedury wykonano w latach 2016-2020 w sali hybrydowej
przy uzyciu dwuplaszczyznowego angiografu (Artis Zee, Siemens Medical Solutions,
Germany). W trakcie procedur wykorzystywano $rodek kontrastowy 0 mniejszej
zawartosci jodu. Ryciny 1-7, 9-12, 14-16, 20-24, 27-39 naleza do materiatow wiasnych
Kliniki Kardiochirurgii Dziecigcej UJ CM.

W zaleznosci od rodzaju wykonanych interwencji wyrdzniono sze$¢ podgrup:
e Procedury hybrydowe zwigzane z pierwszym etapem (S I P) obejmuja
Cczasowe zwezenie tetnic plucnych oraz réwnoczasowg implantacje stentu
do przewodu tetniczego z dostepu przez pien plucny; grupe kontrolng
stanowity dzieci z HLHS, u ktorych chirurgicznie zwezono tetnice ptucne, a
stent do przewodu tetniczego implantowano w trakcie odroczonej procedury

interwencyjnej z dostgpu przeznaczyniowego.

e Procedury hybrydowe zwigzane z S II P polegajace na plastyce balonowe;j
tetnic plucnych i/lub implantacji stentu przeprowadzane réwnoczasowo

w trakcie operacji sposobem hemi-Fontan lub dwukierunkowego Glenna;

51



grupe kontrolng stanowily dzieci u ktorych =zabiegi interwencyjne
przeprowadzane byly w okresie okotooperacyjnym i obejmowaty plastyke
balonowg i/lub wprowadzenie stentu do tetnic ptucnych lub potaczenia

prawa komora — tgtnica ptucna.

Procedury hybrydowe zwiazane z S Ill P czyli operacji sposobem Fontana
polegajace na plastyce balonowej i/lub implantacji stentu do tetnic
ptucnych; grupe kontrolng, w ktorej analogiczne zabiegi interwencyjne

poprzedzaty wykonanie S II1 P.

Procedury hybrydowe plastyki rekoarktacji aorty (Re-CoA) w trakcie S Il P
u dzieci z HLHS po operacji sposobem Norwooda; grupe kontrolng
stanowity dzieci z Re-CoA po operacji sposobem Norwooda, u Kktorych
plastyke wykonano w okresie poprzedzajacym S II P z dostepu

przeznaczyniowego

Procedury hybrydowe plastyki balonowej i/lub implantacji stentu do tetnic
ptucnych w trakcie operacji naprawczych TOF/DORV przeprowadzane
,pod kontrolg wzroku” lub z wykorzystaniem angiografii; grupg kontrolng
stanowity dzieci, u ktorych wykonano plastyke balonowg 1/lub implantacje

stentu w okresie okotooperacyjnym operacji naprawczych TOF/DORV

Procedura hybrydowej, przezkomorowej implantacji zastawki ,,Melody™”
w pozycje ptucna u dziecka z wspdlnym pniem tetniczym, nadci$nieniem

ptucnym po operacji odwroconego Pottsa.
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Parametry radiologiczne, ktore zostaty wiaczone do analizy:
e Dose-area product (DAP; nGy/m?) - dawka powierzchniowa.
e Entrance Skin Dose (ESD; mGy) — skorna dawka wejsciowa.
e Air kerma (K; mGy) — kerma powietrza.

Parametry echokardiograficzne, ktore zostaty wiaczone do analizy:

e Wskaznik zmiany pola prawej komory. (z ang. right ventricle fractional area
change; RV-FAC). Obliczany jest przez podzielenie roznicy pola powierzchni
prawej komory w trakcie trwania skurczu i rozkurczu oraz pola powierzchni
RV podczas trwania rozkurczu.

e Wskaznik koarktacji — stosunek S$rednicy aorty w najwezszym miejscu do
Srednicy aorty zstepujace;j.

e Stopien TR (0-3) — stopien niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej. Stopien ,,0”
oznacza brak niedomykalnosci; stopien ,,1” — tagodng niedomykalnos$¢; stopien

2" — $rednig niedomykalno$¢; stopien ,,3” — ciezka niedomykalnos¢.

4.1. Podgrupa S 1 P.

W podgrupie pierwszej noworodki z HLHS kwalifikowane byty do HP S 1 P
w przypadku wspotwystepowania istotnych czynnikow ryzyka takich jak niska masa ciata
(ponizej 2,7 kg), wczesSniactwo (ponizej 37 tyg.), istotna restrykcja miedzyprzedsionkowa,
podejrzenie lub obecnos$¢ zakazenia przy niestabilnosci hemodynamicznej, wspotistniejace
WWS lub wady innych narzadow, skrajnie mata aorta wstepujaca (Sr. ponizej 2 mm)
lub z powodoéw logistycznych (np. brak dostepnych materiatdw do przeprowadzenia
operacji sposobem Norwooda). Dostep operacyjny stanowila sternotomia S$rodkowa
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lub ograniczona sternotomia S$rodkowa. Po przecigciu worka osierdziowego na
proksymalne odcinki tetnic ptucnych zakladane byty opaski politetrafluoroetylenowe
o grubosci ok. 2 mm, pozyskane z protez naczyniowych o $r. 3 mm u dzieci z masa ciata
ponizej 3,5 kg oraz 3,5 mm z wyzszg masg. Nast¢pnie zaktadano szew kapciuchowy na
poczatkowy odcinek pnia plucnego, tak aby nie doprowadzi¢ do deformacji zastawki
phlucnej. Po podaniu $rodka kontrastowego oceniano rozmiary przewodu tetniczego
postugujac si¢ projekcja lewo-boczng lub boczng. Nastepnie po prowadniku implantowano
stenty rozprezalne na balonie, tak by nie obturowac¢ ani nie uciska¢ na cie$n aorty. U czgsci
pacjentow podejmowano decyzj¢, w zalezno$ci od stanu hemodynamicznego dziecka
1 do§wiadczenia zespotu operujacego, o odroczeniu implantacji stentu i utrzymaniu ciagtej
podazy PGE;. Stent byt implantowany w trakcie oddzielnej, dedykowanej procedury

interwencyjnej z dostgpu przez naczynia udowe.

4.2. Podgrupa S 11 P.

Poniewaz dzieci z WWS o typie pojedynczej komory nie sg poddawane w osrodku
krakowskim rutynowemu badaniu inwazyjnemu przed S Il P, kwalifikacja do zabiegu
opierala si¢ na badaniu echokardiograficznym oraz ocenie parametrow posrednich
$wiadczacych o stanie klinicznym.

S II P przeprowadzano w warunkach krazenia pozaustrojowego i glebokiej hipotermii
(bez zatrzymania krazenia), bez zakleszczania aorty i okresu niedokrwienia serca.
W zaleznosci od decyzji chirurga stosowane byly dwie techniki operacyjne: operacja
sposobem hemi-Fontan oraz operacja sposobem dwukierunkowego Glenna (najczesciej po
stronie prawej lub obustronnie w przypadku obecno$ci lewej zyly glownej gornej).
Technike hemi-Fontan wybierano czg$ciej, gdy istniata koniecznos$¢ rekonstrukcji miejsca
konfluensu 1 poczatkowego odcinka lewej tetnicy ptucnej. W przypadku techniki
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hemi-Fontan rekonstrukcja poczatkowego odcinka LPA (left pulmonary artery) jest
immanentng czescig operacji. Jednak w przypadku gdy dalszy odcinek LPA przebiegajacy
ku tylowi od zrekonstruowanej aorty wstepujacej wydawat si¢ by¢ niedorozwinigty
podejmowano $rodoperacyjnie 0 plastyce balonowej lub implantacji stentu do LPA.
Dotyczylo to w szczegdlnosci dzieci z HLHS po operacji sposobem Norwooda
z potaczeniem prawa komora-tgtnica ptucna przebiegajacym na lewo w stosunku do aorty
wstepujacej.  Interwencja poprzedzona byla sondowaniem LPA przy pomocy
kalibrowanych sond chirurgicznych. Dokonywano w ten sposdb oszacowania najmniejszej
srednicy LPA w miejscu krytycznym 1 dobierano balon lub stent szerszy o ok. 50%, ktory
byt nastgpnie implantowany pod kontrolg wzroku. W przypadku dhluzszych stentow
wysterczajacych w okolice zespolenia z zyla gléwna gbérng, dlugos¢ stentu byla
mechanicznie dostosowywana do warunkow anatomicznych, by w przysziosci utatwic
reinterwencje. W przypadku, gdy zwezenie obserwowano w dystalnych odcinkach tetnic
plucnych, zwlaszcza lewej, plastyki lub implantacji stentu dokonywano z wykorzystaniem
obrazowania angiograficznego. Natomiast, gdy kontrolne badanie echokardiograficzne
sugerowalo istotne zwezenie tgtnic plucnych przebiegajace z hipoksemia podejmowano
decyzje o interwencji przeznaczyniowe;.

Podobnie, gdy w okresie pooperacyjnym obserwowano nasilony zespot zyty glownej
gbérnej oraz stwierdzano hipoksemi¢ podejmowano decyzje o przezskdornym zabiegu
diagnostyczno-interwencyjnym, obejmujgcym plastyke i/lub implantacje stentu do tetnic

phucnych.

4.3. Podgrupa S III P.

S III P przeprowadzano w warunkach krazenia pozaustrojowego i hipotermii,
bez zakleszczania aorty i niedokrwienia serca. W sytuacji, gdy uprzednio wykonana byta
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operacja  sposobem  dwukierunkowego  Glenna  stosowano technike¢  tuneclu
zewnatrzsercowego, a w przypadku hemi-Fontan technike bocznego tunelu
wewnatrzsercowego.

W przypadku wspotistniejgcych zwezen w obrebie tetnic ptucnych stosowano techniki
hybrydowe analogiczne do opisanych w podgrupie S Il P. Dostep do tetnic ptucnych
uzyskiwano po naci¢ciu konfluensu tetnic plucnych (w  przypadku tunelu
zewnatrzsercowego) albo po wycigciu taty dzielacej prawy przedsionek na dwa pigtra
(w przypadku tunelu wewnatrzsercowego). Techniki interwencyjne przeznaczyniowe
wykonywano w trakcie rutynowego cewnikowania serca poprzedzajacego kwalifikacje do

SHIP.

4.4. Podgrupa Re-CoA.

Podgrupa obejmuje dzieci z HLHS po operacji sposobem Norwooda (technika
rekonstrukcji tuku aorty z wykorzystaniem homograftu ptucnego), u ktorych wystapito
zwezenie cies$ni aorty. Dzieci te byly kwalifikowane do hybrydowej plastyki cie$ni aorty
w trakcie S II P. Technika hybrydowa polegala na wprowadzeniu cewnika i balonow
(ew. stentdw) po zakonczeniu zasadniczej czesci operacji, a przed podaniem protaminy,
poprzez kaniulg¢ aortalng wykorzystywana w trakcie operacji. Kaniula aortalna
zlokalizowana byla najczesciej w poblizu odejscia pnia ramienno-glowowego, tak aby
istnial pewien dystans pomiedzy miejscem umocowania i wprowadzenia do aorty kaniuli,
a cie$nig aorty, umozliwiajacy rozpr¢zenie balonow. Wszystkie prowadniki, cewniki,
balony wprowadzane byly przez kaniule aortalng (zazwyczaj 10 lub 12 Fr) tuku aorty do
ciesni. Badanie angiograficzne wykonywane bylo z wykorzystaniem projekcji
LAO 45-60°. Po podaniu niewielkiej ilosci kontrastu w celu wizualizacji cie$ni aorty
dokonywano pomiary zwezonego miejsca 1 Srednicy aorty zstepujacej, dystalnie
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w stosunku do Re-CoA. Wprowadzano balon, rozprezano (zazwyczaj 3-krotnie) do
momentu zniknigcia weigcia w miejscu Re-CoA, stosujgc cisnienia zgodnie z zaleceniem
producenta uzywanego stentu. Pomiar rdéznicy ci$nien odbywal sie¢ w sposob ciagly
zaro6wno w kaniuli aortalnej jak 1 bezposrednio w tetnicy udowe;.

W sytuacji, gdy pomimo wykonania plastyki balonowej Re-CoA, utrzymywat si¢ gradient
powyzej 15 mmHg, jak rowniez widoczne w obrazie angiograficznym bylo istotne
»wcigcie”, podejmowano decyzj¢ o wprowadzeniu stentu. Po zakonczeniu procedury
usuwano kaniule aortalng, podawano protaming, i1 standardowo konczono operacje.
Kwalifikacja do HP-ReCoA uwzgledniata warto$¢ i tempo narastania gradientu ci$nienia
w miejscu Re-CoA, charakter przeptywu krwi w aorcie zstepujacej, funkcje skurczowsg
prawej komory, funkcje zastawki trojdzielnej oraz obecno$¢ cech niewydolnosci uktadu
krazenia.

W wigkszos$ci przypadkéw zabiegi przeprowadzono w trybie planowym, jednak
w wybranych przypadkach podejmowano decyzj¢ o wczesniejszym wykonaniu S II P wraz
z HP-ReCoA. Funkcje serca oceniano przy pomocy badania echokardiograficznego
uwzgledniajgcego tzw. wskaznik zmiany pola prawej komory (RV-FAC; %). Wskaznik ten
jest ilorazem rozkurczowo-skurczowej roznicy pola powierzchni prawej komory i jej
powierzchni rozkurczowej, wyrazonym w procentach. W przypadku istnienia
przeciwskazan do HP-ReCoA podejmowano decyzje o konieczno$ci wykonania
tradycyjnej procedury interwencyjnej z dostepu przeznaczyniowego polegajace] na
plastyce balonowej zwezonego miejsca lub implantacji stentu, podobnie jak w trakcie
procedury hybrydowej. Wszystkie procedury odbywaly sie w warunkach ogolnego
znieczulenia dziecka z wykorzystaniem mechanicznej wentylacji. Ochrona radiologiczna

we wszystkich przypadkach uwzgledniata zasade ALARA. Dodatkowe projekcje byly
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wykorzystywane tylko w razie koniecznosci, co umozliwito minimalizacj¢ podazy $rodka
kontrastowego i dawek promieniowania otrzymywanych zaréwno przez personel jak

| przez pacjentow.

4.5. Podgrupa TOF/DORV.

Podgrupa ta obejmuje dzieci z rozpoznanym TOF lub postacig dwuuj$ciowej prawej
komory wymagajace rekonstrukcji tetnic ptucnych. Operacje naprawcze polegaly na
rekonstrukcji tetnic plucnych, w tym na operacjach ,unifokalizacji” naczyn krazenia
obocznego oraz niedorozwinig¢tych, natywnych tetnic plucnych z wykorzystaniem
zaawansowanych  technik  mikrochirurgicznych,  zastosowaniem  homograftow
oraz ksenograftow. W sytuacjach korzystnych warunkéw hemodynamicznych,
anatomicznych zamykane byly ubytki przegrody miedzykomorowe;j
lub miedzyprzedsionkowej, a takze wszczepiano grafty w pozycje zastawki plucne;j.
Operacje przeprowadzane byty w warunkach krazenia pozaustrojowego i umiarkowane;j
lub glebokiej hipotermii. Operacje naprawcze wspomagane byly zabiegami hybrydowymi
polegajacymi na plastyce balonowej tetnic phlucnych lub implantacji don stentow
,pod kontrolg wzroku” operatora lub z wykorzystaniem angiografii wg techniki opisanej
uprzednio w podgrupach S Il P oraz S Il P. W grupie interwencyjnej zabiegi wykonywane

byly w okresie okotooperacyjnym z wykorzystaniem dost¢pu naczyniowego.

4.6. Przypadek przezkomorowej implantacji zastawki typu

Melody®.

Technike 1 metodyke postepowania w przypadku hybrydowej implantacji zastawki typu

,Melody™”, ze wzgledu na mata liczebno$¢ opisano lacznie w rozdziale Wyniki.
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5. ANALIZA STATYSTYCZNA

Wyniki dla zmiennych epidemiologicznych, hemodynamicznych oraz radiologicznych
przedstawiono jako S$rednie arytmetyczne * odchylenie standardowe. W przypadku
parametrow opisujacych promieniowanie jonizujgce uwzgledniono rowniez mediang.
Zgodnos¢ rozktadu poszczegdlnych zmiennych z rozktadem normalnym skontrolowano
testem W Shapiro-Wilka. Poniewaz rozktad wigkszo$ci zmiennych byt rézny od rozktadu
normalnego do pordéwnania badanych grup stosowano test U Manna-Whitneya dla
zmiennych niepowigzanych oraz test Wilcoxona dla zmiennych powigzanych.
Do poréwnania zmiennych nieparametrycznych zastosowano dokltadny test Fishera.
Réznice 1 zalezno$ci uznano za istotne statystycznie, jezeli prawdopodobienstwo
odrzucenia prawdziwe] hipotezy zerowej wynosito mniej niz 5% (p<0,05). Analizy
statystycznej dokonano przy pomocy uzyciu komputerowego pakietu Statistical3.0

(StatSoftInc).
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6. WYNIKI

6.1. Rodzaje przeprowadzonych procedur.

Do analizy wlaczono 172 pacjentow, ktérych podzielono w zaleznosci od typu
przeprowadzonej procedury na grupe procedur hybrydowych (HP: 117; 68,02%)
oraz interwencyjnych (IP: 55; 31,98%). Srednia masa ciata pacjentéow w analizowanych
grupach byta zblizona i wynosita kolejno 6,7 kg w grupie HP oraz 7,85 kg w grupie IP.
Wiek pacjentéow z grupy HP wynosil §rednio 9,82 miesigca; natomiast wiek pacjentow
z grupy IP wynosit 9,58 miesigca. W obu grupach dominowata pte¢ meska i stanowita
kolejno 58,97% w grupie HP oraz 61,82% w grupie IP. Powiklania wczesne, czyli
wystepujace do 30-dnia po przeprowadzeniu zabiegu, wystapily u 6 pacjentow z grupy

HP (5,13%) oraz u 2 pacjentow z grupy IP (3,64%).

Tab. 1. Charakterystyka pacjentow z grup HP oraz IP.

Grupa
Cecha HP IP Warto$¢ p
[n=117] [n=55]
Masa ciata [kg] 6,70 £ 12,07 7,85+ 11,59 p>0,05
Wiek [m-ce] 9,82 + 9,64 9,58 +11,21 p>0,05
Pte¢ meska 69 (58,97%) 34 (61,82%) p>0,05
SIS oL 9 (7,69%) 3 (5,45%) 0>0,05
wczesna

Powiktania wczesne 6 (5,13%) 2 (3,64%) p>0,05
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Tab. 2. Typy wad serca wystepujace w grupie HP oraz IP.

Grupa L .
Typ wady HP 1P [naflz?;]’ %
[n=117] [n=55]
HLHS 80 21 101 58,72
CoA 20 22 42 24,56
TOF/DORV 16 12 28 16,37
U-CAVC 1 0 1 0,58

W obu analizowanych grupach gléwng WWS stanowil HLHS, kolejno 80 (HP) i 21 (IP)

przypadkoéw. Rozktad wad serca i zastosowanych metod przedstawia Tab. 2.

Tab. 3. Rodzaje analizowanych procedur hybrydowych (HP).

Procedury hybrydowe N %
Procedury hybrydowe zwigzane z S I P 19 16,24
Procedury hybrydowe zwiazane z S I P 47 40,17
Procedury hybrydowe zwigzane z S III P 14 11,97
Procedury hybrydowe zwiazane z TOF/DORV 16 13,68
Procedury hybrydowe zwigzane z Re-CoA 20 17,09
Przezkomorowa implantacja zastawki Melody® 1 0,85

Tab. 3 uwzglednia dane liczbowe i procentowe poszczegélnych procedur hybrydowych:

SIP,SIIP, S I P, TOF/DORV, Re-CoA oraz przezkomorowej implantacji zastawki

Melody®.

Tab. 4. Rodzaje analizowanych procedur interwencyjnych (IP).

Procedury interwencyjne N %
Procedury interwencyjne zwigzane z S I P 4 7,27
Procedury interwencyjne zwiazane z S I P 11 20,00
Procedury interwencyjne zwigzane z S II1 P 6 10,91
Procedury interwencyjne zwigzane z TOF/DORV 12 21,82
Procedury interwencyjne zwigzane z Re-CoA 22 40,00

Tab. 4 uwzglednia dane liczbowe 1 procentowe poszczegdlnych —interwencii

kardiologicznych: S 1P, S 11 P, S 11l P, TOF/DORYV oraz Re-CoA.
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6.2. Wyniki leczenia hybrydowego i interwencyjnego zwiqzane
z pierwszym etapem leczenia (S I P).

Procedury hybrydowe stanowigce wstepne leczenie paliatywne zastosowano
u 23 noworodkéow z HLHS, w tym u 19 stent do przewodu tetniczego implantowano
w trakcie procedury hybrydowej z dostgpu przez pien ptucny (HP S | P), natomiast
u 4 stent wprowadzony byt w trakcie oddzielnej procedury interwencyjnej (IP S | P),
odroczonej w czasie. Wada serca rozpoznana byla prenatalnie w 79% pacjentow
w podgrupie HP S | P oraz u wszystkich pacjentow w podgrupie IP S | P. U dwojga
noworodkow z podgrupy HP S 1 P wadzie zasadniczej towarzyszyt catkowity
nieprawidtowy sptyw zyl ptucnych. Z podgrupy HP S I P zmarto we wczesnym okresie (do
30 dnia od interwencji) 5 dzieci. Przyczyna zgonu byty: dysfunkcja prawej komory (n=3),
niewydolnos¢ oddechowa (n=1) oraz uogolnione zakazenie (n=1).
W podgrupie IP S I P zmarto 2 dzieci: z powodu cech nadcisnienia plucnego (n=1)
oraz przemieszczenia stentu 1 ucisku na tuk aorty (n=1).
W podgrupie HP S I P u 4 dzieci wykonano réwnoczasowo septostomi¢ balonowa
z dostepu naczyniowego, z tego w dwoch przypadkach efekt uznano za
niesatysfakcjonujacy. Wowcezas podjeto decyzje o implantacje stentow o srednicy 8 mm do
ubytku przegrody migdzyprzedsionkowej. Z powodu niestabilno$ci hemodynamicznej
w trakcie prob wykonania septostomii z dostgpu przez zyle udowa u kolejnych 2 dzieci
dokonano  konwersji  do  chirurgicznego  wycigcia  fragmentu  przegrody
miedzyprzedsionkowej (septektomii) w warunkach krazenia pozaustrojowego i1 glebokiej
hipotermii. W podgrupie IP S I P septostomi¢ balonowg z dostepu udowego wykonano u
jednego dziecka. W podgrupie HP S I P procedura powiktana byta uszkodzeniem Sciany
pnia ptucnego w rejonie wprowadzenia prowadnika. rozwarstwienie przewodu tetniczego.

W obu wypadkach powiktanie zostato zaopatrzone chirurgicznie. U dwojga dzieci z tej
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podgrupy podczas procedury zaistniata konieczno$¢ wprowadzenia dwoch stentow w celu

pelnego zaopatrzenia przewodu tetniczego.

Tab. 5. Charakterystyka pacjentow, u ktorych przeprowadzono HP S 1 Poraz IPS | P.

HPSIP IPSIP

Cecha [n=19] [n=4] Wartos¢ p
AA/AS 11/8 212 p>0,05
Pte¢ M/F 12/7 212 p>0,05
Rozpoznanie prenatalne 15 (79%) 4 (100%) p>0,05
Wiek [dni] 12,2+7,4 11,6+3,3 p>0,05
Masa ciata [kg] 2,8+£0,63 3,0+0,35 p>0,05

Wezesniactwo [<37 tyg.] 4 (21,05%) 1 (25%) p>0,05
Czas odroczenia implantacji

stentu[dni] L w020 i
Septostomia 4(21,05%) 1 (25%) p>0,05
Septektomia 2 (10,52%) 0 -

Zgony wczeshe 5 (27%) 2 (50%) p>0,05
Powiktania wczesne 2 (10,52%) 1 (25%) p>0,05

U kolejnego dziecka wystgpita koniecznos¢ wprowadzenia dodatkowego stentu do
przewodu tetniczego 22 dni od pierwotnej procedury, z powodu zwezenia przewodu
tetniczego od strony aorty. U dwojga dzieci wykonano dodatkowe zwezenia opasek
(,,bandingdw”) na gateziach tetnicy plucnej w 23 1 19 dni od wykonania procedury,
z powodu utrzymujacych si¢ cech niewydolno$ci ukladu krazenia i niezbalansowania
przeplywow ptucnego i systemowego. W podgrupie IP S | P u jednego noworodka (masa
ciata 2,8 kg) doszto do uszkodzenia tetnicy udowej wymagajacego jej rozleglej
rekonstrukcji. Sredni wiek w chwili wykonania HP S I P wyniést 12,2+7,4, a w podgrupie
IP S 1P 11,6+3,3 dni, a masa ciata odpowiednio 2,8+0,63 kg, a w grupie interwencyjne;j
3,0£0,35 kg. Wczesniactwo ponizej 37. tygodnia zycia plodowego zdiagnozowano
odpowiednio u czworga dzieci i jednego dziecka. Sredni czas odroczenia implantaciji stentu

do przewodu tetniczego w podgrupie IP S | P wynidst 4,5 +1,29 dnia.
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Tab.6. Parametry radiologiczne otrzymane podczas HP S1 P oraz IPS I P.

Grupa .
Parametr HP S|P IPSIP Wartos$¢
M Me sD M Me sD P
DARY 17236 197.00 106,94 23423 210,00 19145  >0,05
[uGy/m?]

ESD [mGy] 272,55 187,00 267,34 149,14 189,00 108,30 >0,05
K [mGy] 1132,47  616,3  1096,97 1058,93 773,03 986,90 >0,05
fluocr:c?:;opii 14,57 11,10 11,33 16,84 19,50 12,17 >0,05
[min]

Wartosci parametru DAP byly nizsze podczas HP S | P niz podczas IP S | P
(197 vs. 210 uGy/m?% p>0,05). Wartosci ESD byly nieznacznie nizsze podczas HP S | P,
niz podczas IP S | P (187 vs. 189 mGy; p>0,05). Wartosci kermy powietrza byly nizsze
podczas HP S | P niz podczas IP S | P (616,3 vs. 773,03 mGy; p>0,05). Czas dziatania
fluoroskopii podczas HP S | P, byl krotszy niz podczas IP S | P (11,1 vs. 19,5 min,;

p>0,05).

6.3. Wyniki leczenia hybrydowego i interwencyjnego zwiqzane z
drugim etapem leczenia (S II P).

Grupa dzieci, ktéra obejmowata interwencje w okresie S II P podzielono na dwie
podgrupy: hybrydowg HP S II P (n= 47), gdy interwencje mialy form¢ hybrydowa
w trakcie S I P, oraz IP S Il P, gdy mialy form¢ zabiegéw interwencyjnych w okresie
okotooperacyjnym (n= 11) (Tab. 7). Interwencje hybrydowe polegaly na plastyce
balonowej i/lub wprowadzeniu stentu do te¢tnic ptucnych w trakcie operacji sposobem
dwukierunkowego Glenna lub hemi-Fontan.

Zabiegi interwencyjne obejmowaly plastyke balonowa i/lub wprowadzenie stentu do tgtnic

ptucnych lub potaczenia prawa komora — t¢tnica ptucna.
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Tab. 7. Rodzaje interwencji zwigzanych z HP S 11 P oraz IP S 11 P.

HPSIIP IPSIIP
Procedura/interwencja
[n=47] [n=11]
Plastyka balonowa z angiografia 0 0
itte phiemys 3 (6,38%) 3 (27,27%)
Plastyka balonowa tetnic ptucnych pod 0
kontrolg wzroku 2 i) Y
Implantacja stentu z angiografia tetnic 7 (14,89%) 8 (72,72%)
phucnych
Implantacja stentu do tetnic ptucnych pod 16 (34,04%) 0

kontrolg wzroku

O sposobie postgpowania decydowata kwalifikacja przez ,heart team”, =za$
srédoperacyjnie kardiochirurg, w zalezno$ci od subiektywnej oceny przebiegu operacji.

W grupie HP S 1II P plastyka balonowa 2z angiografia wykonana zostata
u 3 dzieci, a implantacja stentu potwierdzona angiograficznie u 7 dzieci. Plastyke
balonowa pod kontrolg wzroku wykonano u 21 dzieci (plastyka LPA u 12, plastyka RPA
u 1, plastyka LPA i RPA u 8), a implantacje stentu pod kontrolg wzroku u 16 (do LPA 12,
do RPA u 1, do RPA i LPA u 3). Zabiegi interwencyjne w formie plastyki balonowej
poprzedzajace S 11 P wykonano u 2 dzieci, a implantacj¢ stentu do RVPAc u 1 dziecka.

Zabieg interwencyjny w postaci implantacji stentu po S Il P wykonano u 8 dzieci

(6 do LPAiu 2do LPA i RPA).
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Tab. 8. Charakterystyka pacjentéw, u ktorych przeprowadzono HP S 11 P oraz IP S 11 P.

HPSIIP IPSIIP

Cecha [n=47] [n=11] Warto$¢ p
HLHS 40/47 8/11 p>0,05
Pte¢ M/F 27120 714 p>0,05
WERWEMITE WP 5oy pag 6,1£0,71 p>0,05
[m-ce]
Masa ciala w trakcie
S 11 P [k] 5,87+0,5 6,01+0,51 p>0,05
Hemi-Fontan/Glenn 29/18 714 -
Hospitalizacja po
S 11 P [dni] 14,7+9,1 13,81+8,33 p>0,05
Czas CPB [min.] 99,53+21,30 95,41+19,14 p>0,05
Zgony wczeshe 2 (4,25%) 0 -
Powiktania wczesne 3 (6,38) 1 (9,09%) -

Wiek dzieci podczas S II P wynidst 5,97 + 0,31 w grupie hybrydowej oraz 6,1+0,71
miesigca w grupie interwencyjnej (p>0,05) (Tab. 8). Masa ciata wynosita odpowiednio
5,87+0,5 vs. 6,01+0,51 kg.; p>0,05. W podgrupie HP S II P operacj¢ sposobem
hemi-Fontan wykonano u 29 dzieci, a dwukierunkowego Glenna u 18; analogicznie
w podgrupie IP S 1l P u 7 i 4 dzieci. W grupie hybrydowej zmarto 2 dzieci: 1 z powodu
znacznej dysfunkcji prawej komory oraz 1 z powodu niewydolnosci uktadu krazenia
i uogolnionego zakazenia. Istotne powiklania w podgrupie hybrydowej stwierdzono
u 3 dzieci. W jednym przypadku konieczna byta reoperacja 14 dni po S II P z powodu
migracji stentu z LPA w okolicg zespolenia z zyla gtowna goérng, a w drugim implantacja
stentu zakonczyta si¢ perforacja LPA i wymagala implantacji stentu pokrytego, celem
opanowania krwawienia. U 3 dziecka pozycja stentu implantowanego do LPA byta
nieprawidtowa i wymagata reoperacji 22 dni po S Il P. W podgrupie interwencyjnej
u 1 dziecka stent implantowany do LPA spowodowat obturacj¢ naptywu krwi do goérnego

ptata ptuca lewego.

66



Tab. 9. Parametry radiologiczne otrzymane podczas HP S 11 P oraz IP S 11 P.

Grupa .

Parametr HP S II P PSP e

M Me sD M Me sD P
DAP 20885 14200 191,94 27915 30000 16789  <0,05

[Gy/m’]

ESD [mGy] 218,78 141,00 24532 36952 299,00 269,55  <0,05
Frﬁg';? 929,98 64820 92946 1376,77 1030,70 106807  <0,05
Czas

fluoroskopii 9,98 7,40 10,03 25,31 25,60 6,63 <0,05
[min]

Wartosci wszystkich parametréw promieniowania jonizujacego byly istotnie nizsze
podczas HP S Il P niz podczas IP S 1l P (Tab. 9).Warto$ci parametru DAP byly istotnie
nizsze podczas HP S Il P niz podczas IP S Il P (142 vs. 300 pGy/mz; p<0,05). Wartosci
ESD byty istotnie nizsze podczas HP S Il P, niz podczas IP S 1l P (141 vs. 299 mGy;
p<0,05). Wartosci kermy powietrza byly istotnie nizsze podczas HP S Il P niz podczas
IP S Il P (648,2 vs. 1030,7 mGy; p<0,05). Czas dziatania fluoroskopii byt istotnie krotszy

podczas HP S II P niz podczas IP S 11 P (7,4 vs. 25,6 min.; p<0,05).

6.4. Wyniki leczenia hybrydowego i interwencyjnego zwiqzane z
trzecim etapem leczenia (S III P).

Grupe dzieci zwigzang z wykonaniem III etapu leczenia paliatywnego (S III P)
podzielono na podgrupe: hybrydowa (HP S III P), w ktoérej zabiegi interwencyjne
wykonane zostaly w trakcie operacji sposobem Fontana oraz podgrupe interwencyjng
(IP S 111 P), w ktorej zabiegi interwencyjne poprzedzaty wykonanie S III P.

W HP S III P operacja sposobem Fontana polegata na wytworzeniu tunelu bocznego

u 8 dzieci oraz tunelu zewnatrzsercowego w 6 przypadkach. W podgrupie IP S III P
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docelowo zastosowano technike tunelu bocznego u 3 1 tunelu zewnatrz-sercowego rowniez
u 3 dzieci. We wszystkich przypadkach wytworzono ,,fenestracje” o $r. ok. 4 mm.

Zmarto 1 dziecko z podgrupy HP S III P w 1 dobie po operacji z powodu naglego
zatrzymania czynno$ci Serca z nieznanej przyczyny. Nie obserwowano istotnych powiktan

zwigzanych z wykonywanymi procedurami (Tab. 10).

Tab. 10. Rodzaje interwencji zwiazanych z HP S 11 P oraz IP S 111 P.

HP S IIIP IPSIIP
Procedura/interwencja
[n=14] [n=6]
Plastyka balonowa z angiografig tetnic 1 1 (16,67%)
ptucnych
Plastyka balonowa tetnic ptucnych pod
8 0
kontrolg wzroku
Implantacja stentu z angiografig tetnic 5 5 (83,33%)
phucnych
Implantacja stentu pod kontrolg wzroku do 3 0

tetnic plucnych

Dominujagcym zabiegiem hybrydowym byla plastyka balonowa pod kontrola wzroku,
wszczepionych uprzednio (w trakcie zabiegéw interwencyjnych poprzedzajacych S 111 P
lub hybrydowych w trakcie S 1l P) stentow do LPA. Ponadto implantowano hybrydowo
5 stentow do LPA (3 z wykorzystaniem angiografii oraz 2 ,,pod kontrolg wzroku”).
W grupie interwencyjnej dominujaca procedurg byla implantacja stentu do LPA (n=5)
lub jej plastyka (n=1). Dominujaca wada w grupie S III P byl zespét niedorozwoju lewego
serca. Podgrupy nie rdznity si¢ migedzy sobg pod wzgledem warunkéw hemodynamicznych
ocenianych w trakcie cewnikowania serca poprzedzajacego S III P, ocenianych przy
pomocy warto$ci ci$nienia w tetnicach plucnych oraz indeksowanej warto$ci oporu

ptucnego (Tab. 11,
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Tab. 12).

Tab. 11. Charakterystyka pacjentow, u ktérych przeprowadzono HP S 111 P oraz IP S 111 P.

Pararet HPSUIE PSPt
HLHS 11/3 5/1 >0,05
Pte¢ M/F 8/6 3/3 >0,05
Wiek w chwili S 111 P[m-ce] 31,97 +8,31 33,2+10,71 >0,05
Masa ciata w trakcie S 111 P[kg] 12,87+3,51 13,01+4,51 >0,05
S I P tunel boczny 8 (57,14%) 3 (50%) -
S III P tunel zewnatrzsercowy 6 (42,85%) 3 (50%) -
Czasod IP do S Il P [m-ce] 0 4,3 +0,9 -
Hospitalizacja po S 111 P [dni] 21,7+12,1 22,81+10,33 >0,05
Czas CPB [min.] 110,53+21,30 114,41+19,14 >0,05
Zgony wczesne 1 (7,14%) 0 -

Tab. 12. Parametry hemodynamiczne pacjentow z grupy HP S III P oraz IP S III P.

HP S I P IPSHIP .

Parametr [n=14] [n=6] Wartos¢ p
Sat. w aorcie [%] 85,3+4,11 83,2+6,73 >0,05
Qp/Qs 0,62+0,08 0,61+0,10 >0,05
Cisnienie w tetnicy 13,8+1,20 13,9+1,10 >0,05

phlucnej[mmHg] ’
Indeksowany opor ptucny

[WU*m?] 1,8+0,30 1,9+0,22 >0,05

Sredni wiek S Il P wyniést w podgrupie hybrydowej 31,97 + 8,31, a w podgrupie
interwencyjnej 33,2+£10,71 miesiecy. Srednia masa ciala wyniosta odpowiednio
12,87+3,51 1 13,01+4,51 kg. Dominujagcym zabiegiem hybrydowym byla plastyka
balonowa pod kontrola wzroku  wszczepionych uprzednio (w trakcie zabiegow
interwencyjnych poprzedzajacych S Il P lub hybrydowych w trakcie S Il P) stentoéw do

LPA. Dominujaca WWS w tej podgrupie byty dzieci z HLHS.
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Tab. 13. Parametry radiologiczne otrzymane podczas HP S 111 P oraz IP S 111 P.

Grupy
Parametr HP S III P IPSHIP
M Me SD M Me ) P

DAP [uGy/m°] 216,21 188,00 189,08 31542 322,50 @ 153,51 <0,05

ESD [mGy] 213,41 187,00 210,23 578,80 558,70 = 327,33 <0,05

K [mGy] 984,12 665,10 975,26 1561,18 1261,60 964,39 <0,05
Czas

fluoroskopii 6,67 9,05 4,93 23,65 25,15 10,88 <0,05
[min]

Wartos¢

Wartosci wszystkich parametrow promieniowania jonizujacego byly istotnie nizsze
podczas HP S Il P niz podczas IP S 111 P (Tab. 13).

Wartosci parametru DAP podczas HP S 11l P byly istotnie nizsze niz podczas IP S Il P
(188 vs. 322,5 uGy/m?; p<0,05). Wartosci parametru ESD podczas HP S 111 P byly istotnie
nizsze niz podczas IP S 11l P (187 vs. 558,7 mGy; p<0,05). Warto$ci kermy powietrza
podczas HP S Il P byly istotnie nizsze niz podczas IP S Il P (665,1 vs. 1261,6 mGy;
p<0,05). Czas dziatania fluoroskopii podczas HP S Il P byt istotnie krotszy niz podczas

IP'S 111 P (9,05 vs. 25,15 min; p<0,05).

6.5. Wyniki leczenia hybrydowego i interwencyjnego
zwiqzane z Re-CoA.

W grupie dzieci HLHS po operacji sposobem Norwooda badaniem
objeto 42, u ktérych wykonano plastyke ciesni aorty, w tym u 20 w sposéb hybrydowy
(Podgrupa HP — ReCoA) w trakcie S Il P oraz u 22 interwencyjnie (Podgrupa CB-A), jako
procedur¢ poprzedzajacg S II P (Tab. 14). W podgrupie CB-A $redni okres pomigdzy
plastykg balonowg, a S II P wynidst 1,8 miesigca. W podgrupie HP-ReCoA nie

odnotowano zgondw czy tez istotnych powiktan zwigzanych z procedura.
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Z podgrupy CB-A zmarlo jedno dziecko, 5 tygodni po wykonaniu S 1l P z powodu skrajnej
dysfunkcji skurczowej prawej komory utrzymujacej si¢ od momentu wykonania operacji
sposobem Norwooda. W tejze grupie u jednego dziecka konieczna byla réwniez
interwencja chirurgiczna w dobie zabiegu z powodu krwawienia z t¢tnicy udowej do
przestrzeni zaotrzewnowej. Sredni wiek w chwili wykonania CB-A  wynidst
4,31+0,49 miesigca (Tab. 14). S II P przeprowadzono w miodszym wieku w grupie HP
(5,62+0,39 vs. 6,1£0,62 miesigca, p<0,05). Zarowno gradient ciSnienia szacowany
w badaniu echokardiograficznym (36,2+4,7 vs. 35,2+£5,2 mmHg), jak rowniez mierzony
bezposrednio w trakcie procedur (25,5+6,1 vs. 25,8+6,1 mmHg) nie r6znit si¢ istotnie
pomiedzy podgrupami. Nie stwierdzono istotnych statystycznie  réznic pomiedzy
podgrupami w czasie trwania krazenia pozaustrojowego i1 maksymalnego stezenia
mleczandéw w trakcie CPB. U 3 dzieci z HP ReCoA i 4 z CB-A plastyke balonowg uznano
za nieskuteczng i podjeto decyzje o implantacji stentu w miejscu cie$ni aorty. Plastyka
cie$ni aorty skutecznie zredukowala gradient ci$nienia w obydwoch podgrupach: do
wartosci 8,3+ 3,9 mmHg w podgrupie hybrydowej oraz 7,6 + 3,8 w podgrupie
interwencyjnej (p>0,05).

Funkcja skurczowa prawej komory szacowana przy pomocy RV-FAC przed S II P byta
istotnie stabsza w podgrupie hybrydowej (36,6£3,6 vs. 39,7+4,7 %, p <0,05).

Natomiast kontrolne badanie echokardiograficzne wykonane w okresie 1 miesigca od
S 1l P, nie wykazato istotnych roznic funkcji skurczowej mierzonej przy pomocy RV-FAC

(39,84 +4,0 vs.41,1+5,5 %, p>0,05).
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Tab. 14. Charakterystyka pacjentow, u ktérych przeprowadzono HP -Re-CoA oraz IP (CB-A).

HP- ReCoA  IP (CB-A)

Parametr [n=20] [n=22] Wartos¢ p
AA/AS 13/7 12/10 p>0,05
Pte¢ M/F 13/6 15/7 p>0,05
Wiek w chwili S Il P [m-ce] 5,62 + 0,39 6,1+0,62 <0,05
Masa ciata w trakcie S 11 SP [kg] 5,72+0,5 6,11+0,51 <0,05
Wiek w chwili CB-A [m-ce] 5,62+0,39 4,31+0,49 <0,05
Hemi-Fontan/Glenn 12/8 17/5 -
Maks. warto$¢ stezenia mleczanow
w trakcie CPB [mmol/I] Rl SRSl bt
Hospitalizacja po S Il SP [dni] 11,9+7,1 10,81+6,33 p>0,05
Czas CPB [min.] 95,43+21,32 96,51+21,11 p>0,05
Zgony wczesne 0 1 -
Powiktania wczesne 0 1

Tab. 15. Parametry echokardiograficzne pacjentow poddanych zabiegowi poszerzenia Re-CoA.

HP- ReCoA IP (CB-A)

Parametr [n=20] [n=22] Wartos¢ p
RFACTTTED & 30,1443 38,9431 0>0,05
miesiecy [%]
RV-FAC przed S Il SP [%)] 36,6+3,6 39,7+4,7 p<0,05
RUATEE lpm[tjos]lqc PoSIL 5984440 411455 0>0,05
Indeks koarktacji 0,49+0,14 0,52 p>0,05
Maks. gradient w ECHO 362447 352452 0>0,05
[mmHg]
Maks. gradient w
bezposrednim pomiarze 25,5+6,1 25,8+6,1 p>0,05
[mmHg]

Tab. 16. Parametry radiologiczne otrzymane podczas HP-ReCoA oraz IP (CB-A).

Parametr HP-ReCOA  IP (CB-A) Walgosc
DAP [uGy/m?] 1604201 342+136 <0,05
ESD [mGy] 26+160 4524244 <0,05
Kerma [mGy] 222+214 1039+415 <0,05
Czas fluoroskopii [min.] 2,542,19 24,06+6,99 <0,05
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Wszystkie parametry dotyczace dawki promieniowania, zawarte w Tab. 16 wykazaty
jednoznacznie rdznice na korzys¢ postepowania hybrydowego.

Przecigtna warto$¢ parametru DAP podczas HP-ReCoA bylta istotnie nizsza niz podczas
IP (CB-A) (160 vs. 342 uGy/m% p<0,05). Przecictna warto$¢ ESD podczas HP-ReCoA
byta istotnie nizsza niz podczas IP (CB-A) (26 vs. 452 mGy; p<0,05). Przeci¢tna wartos$¢
kermy powietrza podczas HP-ReCoA byta istotnie nizsza niz podczas IP (CB-A)
(222 vs. 1039 mGy; p<0,05). Przecietny czas dziatania fluoroskopii byt istotnie krotszy

podczas HP-ReCoA niz podczas IP (CB-A) (2,5 vs. 24,06 min.; p<0,05).

6.6. Wyniki leczenia hybrydowego i interwencyjnego zwiqzane z
wadgq serca o typie TOF/DORYV.

Grupa z TOF/DORV (rowniez postacie dwuujsciowej prawej komory
o fizjologii Zespotu Fallota, n=3) obejmowata tgcznie 16 dzieci leczonych hybrydowo
(HP —TOF/DORYV) oraz 12 leczonych interwencyjnie (IP — TOF/DORV). Obydwie grupy
byty niejednorodne pod wzgledem typow wykonywanych procedur.
W podgrupie HP — TOF/DORV, w przypadku 8 dzieci operacja hybrydowa obejmowata
zamknigcie ubytku miedzykomorowego oraz interwencj¢ w obrebie drogi wyptywu
z prawej komory i tetnic plucnych (Tab. 17). W pozostatych 8 przypadkach: u 4 operacja
hybrydowa dotyczyla jedynie tetnic ptucnych z postawieniem niezamknigtego ubytku
przegrody mig¢dzykomorowej, u kolejnych 4 operacja hybrydowa dotyczyta wylacznie
drogi wyplywy z prawej komory i rekonstrukcji tetnic ptucnych z implantacja stentow,
natomiast u dzieci, u ktorych ubytek miedzykomorowy zostal zamknigty w trakcie
uprzednich zabiegow.
W podgrupie IP-TOF/DORV u 5 dzieci interwencja przezskorna poprzedzalta operacje

naprawcza (implantacja stentu do przewodu tetniczego u 2 dzieci, implantacja stentu
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w droge wyptywu z prawej komory u 2 dzieci oraz plastyka balonowa zastawki ptucnej),
a w 7 przypadkach obejmowatla plastyke tetnic plucnych z implantacjg stentow po
uprzednio wykonanej operacji naprawczej. Sredni wiek w podgrupie HP-TOF/DORV
wynosit 16,25 m-ca; natomiast w grupie IP-TOF/DORYV 19,39 m-ca. Srednia masa ciata
wynosita kolejno 10,10 i 12,41 kg. W podgrupie HP-TOF/DORV zmarto jedno dziecko.
Operacja polegata na unifokalizacji tetnic phlucnych (wraz z plastyka balonowsg
oraz implantacja stentdow) z pozostawieniem otwartego ubytku mig¢dzykomorowego.
W okresie 6 godzin po operacji nasilita si¢ skrajna sinica. Za$ stosowane przez 10 dni
pozaustrojowe wspomaganie uktadu krazenia (z ang. ExtraCorporeal Membrane
Oxygenation; ECMO) nie doprowadzito do poprawy stanu pacjenta. U jednego dziecka z
grupy HP-TOF/DORV doszto do migracji stentu umieszczonego pierwotnie w
proksymalnym odcinku zrekonstruowanej chirurgicznie prawej t¢tnicy ptucnej w kierunku

rozwidlenia t¢tnic ptucnych, jednak bez istotnych konsekwencji hemodynamicznych.

Tab. 17. Charakterystyka pacjentow, u ktérych przeprowadzono HP TOF/DORV

oraz IP TOF/DORV.

HP IP
Cecha TOF/DORV TOF/DORV  Wartos¢ p
[n=16] [n=12]
Pte¢ M/F 8/8 7/5 p>0,05
Wiek [m-ce] 16,25+18,61 19,39+18,32  p>0,05
Masa ciata [kg] 10,10+5,41  12,41+9,39 p>0,05
Operacja tetnic plucnych
przed zamknigciem VSD (e, ’ i
Operacja z zamknigciem VSD 8 (50%) 0 -
Operacja po zamknigciu VSD 4 (25%) 0 -
Interwencj e poprzedzajace 0 5 (41,67%) )
operacj¢ naprawcza
Interwencje po uprzedniej 0 7 (58,33%) _
operacji naprawczej
Zgony wczesne 1 (6,25%) 0 -
Powiktania wczesne 1(6,25%) 2 (16,67%) -
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W podgrupie IP-TOF/DORV u jednego noworodka w trakcie implantacji stentu do
przewodu tetniczego doszto do rozwarstwienia lewej tetnicy plucnej z obturacjg naptywu,
wymagajacg chirurgicznej rekonstrukcji tetnic plucnych w  warunkach krazenia
pozaustrojowego i  wytworzenia  zespolenia  systemowo-ptucnego  sposobem
Blalock-Taussig. U innego dziecka doszto do perforacji drogi wyplywu z prawej komory

w trakcie jej plastyki oraz krwawienia, ktore wymagato chirurgicznego zaopatrzenia.

Tab. 18. Parametry radiologiczne otrzymane podczas HP TOF/DORV oraz IP TOF/DORV.

Parametr Clntjgs Wartosé
HP TOE/DORV IP TOF/DORV )
M Me ) M Me )
DAP 21805 17900 18365 25319 24315 19405  >0.05
[nGy/m’]

ESD [mGy] 228,83 138,73 25558 332,75 263,50 261,08 >0,05

Eﬁ{;”;‘j‘ 97891 686,25 93158 1230,38 888,83 108845  >0,05
Czas
fluoroskopii 6,56 9,40 8,65 6,91 20,45 11,02 >0,05
[min]

Warto$ci parametru DAP byty nizsze podczas HP TOF/DORV niz podczas IP TOF/DORV
(179 vs. 243,15 pGy/rnz; p>0,05). Wartosci parametru ESD byly nizsze podczas
HP TOF/DORYV, niz podczas IP TOF/DORYV (138,73 vs. 263,50 mGy; p>0,05).

Wartosci  kermy powietrza byly nizsze podczas HP TOF/DORV niz podczas
IP TOF/DORV (686,25 vs. 888,83 mGy; p>0,05). Czas dzialania fluoroskopii podczas
HP TOF/DORYV byt krétszy niz podczas IP TOF/DORV (9,40 vs. 20,45 min.; p>0,05)

(Tab. 18).

6.7. Przezkomorowa implantacja zastawki typu Melody®.

Innym przyktadem przeprowadzonego zabiegu hybrydowego byla implantacja

zastawki typu Melody® w pozycje plucng u 4,5 letniej dziewczynki z masg ciata 12 kg.
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Pierwotnie dziewczynka leczona byta operacyjnie z powodu wspolnego pnia tetniczego
w wieku 3 miesigcy, a bezposrednio po urodzeniu operowana byta z powodu zarosnigcia
przetyku i przetoki przetykowo-tchawiczej. W wieku 4 lat rozpoznano zaawansowane
nadci$nienie plucne, ze skrajng dysfunkcjg RV. Stan dziecka pomimo eskalacji leczenia
farmakologicznego (sildenafil, bosentan, epoprostenol, tlenek azotu) ulegat stopniowemu
pogarszaniu.

Ze wzgledu na nasilone objawy niewydolno$ci uktadu krazenia, wykonano u dziecka
zespolenie sposobem odwrdconego Pottsa o $rednicy 8 mm. Nie obserwowano jednak
poprawy stanu ogdlnego ze wzgledu na istotng niedomykalno$¢ wszczepionego wczesniej
w pozycj¢ zastawki ptucnej ksenograftu Contegra® (Srednicy 12 mm), ktory ulegl
rozciggnieciu do 21 mm, z masywna niedomykalnoscig zastawki

(Ryc. 31, Ryc. 32, Ryc. 33).

Ze wzgledu na powazny stan dziecka, cigzkie nadci$nienie plucne, zrost wszczepionej
protezy naczyniowej z tylng powierzchnia mostka oraz obecno$¢ aktywnie dziatajacego
zespolenia typu Pottsa, chirurgiczng wymiang ksenograftu uznano za zbyt ryzykowna.
Implantacja przezskérna byta niemozliwa ze wzgledu na niska mase ciata (12 kg)
oraz niedrozne zyty udowe.

Podjeto decyzje o przezkomorowej implantacji zastawki Melody® w pozycje ptucna.
Przy pomocy chtodzenia powierzchniowego obnizono temperature ciala dziecka do
tagodnej hipotermii (34,5°C). Z dostepu przez ograniczong, dolng sternotomi¢ srodkowa
odstonigto niewielki fragment prawej komory, ponizej miejsca wszczepienia ksenograftu
plucnego. Zatozono szew kapciuchowy na wolnej $cianie prawej komory omijajac

naczynia wiencowe.
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Ryc. 32. Przygotowanie szwu kapciuchowego na wolnej Scianie prawej komory do hybrydowej,

przezkomorowej implantacji zastawki Melody® do tetnicy plucnej (Contegra®).
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Ryc. 33. Zalozenie prowadnikow do lewej tetnicy plucnej z dostepu hybrydowego przez wolna $ciane

prawej komory.

Penetrujac pod kontrola dwuplaszczyznowej angiografii prawa komor¢ umieszczono
prowadnik w prawej tetnicy ptucnej. Ustalono radiologiczne punkty odniesienia do lokacji
zastawki Melody®™. Zrezygnowano z implantacji dodatkowego stentu (,,pre-stenting™)
wobec niestabilno$ci hemodynamicznej i presji czasowej. Przezkomorowo wprowadzono
zastawke 1 rozprezono z wykorzystaniem systemu (Ensemble delivery system) pod
kontrola dwuptaszczyznowego obrazowania do $rednicy 22 mm

(Ryc. 34, Ryc. 35, Ryc. 36).
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Ryc. 34. Wprowadzenie systemu dostarczajacego (Ensembly delivery system) zastawke Melody®

do tetnicy plucnej z dostepu przezkomorowego.

Ryc. 35. Rozprezenie zastawki Melody® w tetnicy plucnej (wewnatrz protezy Contegra®) z dostepu

przezkomorowego. A) projekcja LAO. B) projekcja boczna.
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Ryc. 36. Tomografia komputerowa zespolenia sposobem Pottsa u dziecka z nadciSnieniem plucnym.
Zaopatrzono miejsce wentrykulopunkcji. Stan dziecka ulegal stopniowej poprawie.
Dziecko wypisano do domu z rdéznicg w utlenowaniu krwi tetniczej pomiedzy gorng
i dolng potowa ciata ok. 10-15%. Obserwowano znaczaca poprawe funkcji RV

oraz komfortu zycia dziecka (Ryc. 37).

Ryc. 37. "Reversremodelling™ prawej komory serca po wykonaniu zespolenia sposobem Pottsa
i wszczepieniu hybrydowym zastawki Melody® w pozycje plucna. Po lewej stan 2 lata od implantacji

zastawki Melody®, po prawej -stan przed leczeniem interwencyjnym.
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Warto$¢ parametru DAP w wyzej opisanej procedurze wynosit 345 pGy/mZ. Natomiast
kerma powietrza wyniosta 702,8 mGy. Wartos¢ parametru ESD osiggnat 187 mGy.

Dziatanie promieniowania jonizujacego trwato 19,3 min.
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7. DYSKUSJA

7.1.1. Leczenie hybrydowe w grupie SI P.

Procedury hybrydowe staly si¢ w okresie ostatniej dekady nowym, dynamicznie
rozwijajacym sie sposobem leczenia WWS, zwlaszcza o typie pojedynczej komory.
Stanowia obecnie nie tylko uzupehienie tradycyjnego interwencyjnego i chirurgicznego
postepowania, ale rowniez rozszerzaja mozliwosci terapeutyczne w grupach wysokiego
ryzyka i przyczyniaja si¢ do uzyskiwania lepszych wynikoéw. Pozyskanie nowoczesnych
sal hybrydowych przez osrodki zajmujace si¢ leczeniem wrodzonych wad serca
zapoczatkowaly ere zabiegéw hybrydowych. Jednak wraz z pozyskaniem sprzgtu
rozpoczal si¢ proces nabywania umiejetnosci wspolnej pracy przez zespotly kardiologow,
kardiochirurgbw oraz zdobywanie doswiadczenia w znanych juz procedurach
hybrydowych, ale takze opracowywanie nowatorskich rozwigzan, ktére burza dotychczas
obowigzujace paradygmaty w leczeniu WWS.

Glowng grupe wad poddanych procedurom hybrydowym stanowia WWS o typie
pojedynczej komory, a w szczegdlnosci zespdt niedorozwoju lewego serca bedacy
najczestsza ich postacig. Procedury hybrydowe moga obejmowaé wszystkie etapy leczenia
chirurgicznego i interwencyjnego WWS o typie pojedynczej komory, a w wybranych
przypadkach mogg je zastgpowac.

Pomimo istotnego postepu w leczeniu dzieci z HLHS jaki dokonat si¢ w ostatnich latach
wyniki wczesne, ale rowniez odlegte wydaja si¢ by¢ niezadawalajace.

W ciggu ostatnich 20 lat zabiegi hybrydowe (czasowe zwezenie tetnic plucnych —
»banding”, utrzymanie droznosci przewodu tgtniczego stent/prostaglandyna i septostomia
przegrody miedzyprzedsionkowej) staly sie alternatywa lub leczeniem poprzedzajacym

operacj¢ metoda Norwooda. Pomimo poczatkowego entuzjazmu dla takiego postgpowania
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zrodzily si¢ watpliwosci dotyczace opisanej strategii, jak rowniez samego doboru
populacji, w ktorej zastosowana metoda moze przynies¢ znaczace korzysci 1

W wigkszosci osrodkow zajmujgcych si¢ leczeniem WWS o typie pojedynczej komory ten
sposOb postepowania zarezerwowany jest dla dzieci z istotnymi czynnikami ryzyka.
Jedynie dwa duze osrodki na §wiecie traktuja zbiegi hybrydowe jako metode z wyboru dla
leczenia wstepnego noworodkéw z HLHS.

W osrodku krakowskim metoda z wyboru pozostaje zmodyfikowana operacja sposobem
Norwooda z polaczeniem prawa komora — tetnica ptucna, stanowigcym zrodto naptywu
krwi do pluc. Noworodki kwalifikowane do leczenia hybrydowego zazwyczaj obcigzone
sa dodatkowymi czynnikami ryzyka. Karamlou i wsp. **! analizujac dane ze 100 instytucji
zrzeszonych w The Society of ThoracicSurgeons Congenital HeartSurgery Database
wykazal, ze jedynie 13% noworodkéw z HLHS leczono metoda hybrydowa. Ponadto
Smiertelno$¢ szpitalna byla wyzsza po zabiegach hybrydowych w pordéwnaniu
z operacjami Norwooda (29,7% vs. 15,7%; p<0,05). Waznym zastrzezeniem jest jednak
fakt, Zze populacja leczona hybrydowo obciazona byla wigksza iloscia czynnikéw
ryzyka 112 113,

Smiertelnoé¢ w zabiegach hybrydowych w naszym o$rodku ksztattowala si¢ na
porownywalnym poziomie (HP STP - 27% i IP S | P -50%). Glowna przyczyng zgonow
byta dysfunkcja prawej komory wynikajaca najpewniej z hipoperfuzji wiencowej bedace;j
nastepstwem uwarunkowan anatomicznych takich jak zwezenie tuku aorty lub aorty
wstepujacej na réznych poziomach lub ucisku przez stent implantowany do przewodu
tetniczego zbyt blisko aorty. Istotne znaczenie, zwtaszcza w poczatkowym okresie, mogto

mie¢ ograniczone doswiadczenie zespotu w wykonywaniu zabiegow hybrydowych, ktére

ulegalo zmianie wraz z tzw. ,krzywa uczenia”. W podgrupie IP S I P $miertelno$¢
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wyniosta 50%, ale wynikata gltoéwnie z krytycznego stanu dzieci przed podjeciem
interwencji. Smiertelno$¢ catkowita, ta jest wyzsza w poréwnaniu z $miertelnoécia
obserwowang po operacji sposobem Norwooda w o$rodku krakowskim (12-15%). Wynika
po czeSci, podobnie jak w innych osrodkach, z kwalifikacji dzieci z dodatkowymi
czynnikami ryzyka do postepowania hybrydowego. Taki sposdb postepowania wynika
z faktu, iz procedura hybrydowa moze wydawacé si¢ mniej obcigzajacg w poroOwnaniu
z operacja Norwooda, biorgc pod uwage brak koniecznosci stosowania krazenia
pozaustrojowego, a takze wynikajacej stad heparynizacji, uruchomionej kaskady
czynnikow prozapalnych, glebokiej hipotermii czy selektywnej perfuzji mozgowe;,
utrzymujacego si¢ w okresie pooperacyjnym zespolu malego rzutu czy hipoksemi 12
oraz mniejszego stresu okotooperacyjnego. Ponadto okotooperacyjny stres moze wptywac
niekorzystnie na rozwoj neurologiczny 1

Uzyskiwane w badaniach wieloosrodkowych porownania przezycia dzieci z HLHS, nie
wykazaly przewagi postgpowania hybrydowego w pordéwnaniu z operacjag Norwooda.
Brescia i wsp. "% wykazali najnizsza $miertelno$¢ w ogélnej populacji noworodkow
z HLHS w przypadku wykonania operacji sposobem Norwooda z potaczeniem prawa
komora — tetnicag ptucna. Wérdod noworodkow przezycie po zabiegu hybrydowym byto
podobne do przezycia po NW-BT, ale znacznie gorsze niz po NW-RVPA. Moze to
wynika¢ z réznic w perfuzji wiencowej w zaleznosci od typu operacji. Model
hemodynamiczny po =zabiegu hybrydowym zblizony jest bardziej do sytuacji
hemodynamicznej po operacji sposobem Norwooda z zespoleniem systemowo-plucnym.
Zwykle perfuzja wiencowa jest najwicksza w okresie rozkurczu, jednak po zabiegu
hybrydowym nizszy opor krazenia plucnego w porownaniu z  krgzeniem

ogolnoustrojowym skutkuje ciggtym przeptywem krwi do ptuc, réwniez w fazie rozkurczu
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skutkujgc efektem podkradania, obnizonym cisnieniem $rednim, nizszym cisnieniem
perfuzji wiencowej i zmniejszong rezerwa wiencowg. Natomiast fizjologia po NW-RVPA
eliminuje mozliwo$¢ podkradania w fazie rozkurczu i w ten sposob skutkuje potencjalnie
lepsza perfuzjg migsnia sercowego.

Badacze uzyskali lepsze wyniki w grupie noworodkow z niskg urodzeniowa masg ciata
(<2,6 kg), u dzieci urodzonych ponizej 37 tygodnia zycia ptodowego oraz z obecnos$cig
innych czynnikéw zwiekszajacych ryzyko okotooperacyjne 15116

W osiagganiu dobrych wynikow w leczeniu hybrydowym istotne znaczenie moze mieé
doswiadczenie osrodka, ilos¢ wykonywanych procedur oraz krzywa uczenia, a co za tym
idzie okres w ktorym wykonano zabieg. Jednak nie wszystkie doniesienia potwierdzaja
taka zalezno$¢'’. Niniejsza analiza nie obejmuje poréwnania z kohorta noworodkow
leczonych sposobem Norwooda pod wzgledem czynnikéw ryzyka. Jednak powszechnie
uwaza si¢, ze sg to: wariant anatomiczny z zaro$nigciem zastawki aortalnej, matla $rednica
aorty wstepujacej (< 2 mm) oraz niska, urodzeniowa masa ciata, wady genetyczne,
wczesniactwo, wstrzgs kardiogenny przed operacja (wspomaganie pozaustrojowe
lub konieczno$¢ mechanicznej wentylacji), ciaglta przegroda miedzyprzedsionkowa
lub istotna restrykcja miedzyprzedsionkowa, wspotistniejace wady serca.

Wazne jest podkreslenie, iz pomimo ulepszenia technik operacyjnych, dostgpnych
materiatlow, Cczy nowoczesnej opieki okolooperacyjnej przezycie po wstepnym etapie
leczenia noworodkéw z HLHS utrzymuje si¢ w ostatniej dekadzie na staltym poziomie,
a przezycie po trzech etapach leczenia i docelowo operacji sposobem Fontana utrzymuje
si¢ w najbardziej doswiadczonych osrodkach na poziomie 75% 118,

Procedura hybrydowa obejmuje jednak wiele kluczowych kwestii technicznych, ktoére

niewlasciwie rozwigzane moga skutkowaé zgonem lub istotnymi powiklaniami. Rozmiary
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przewodu tetniczego oraz jego orientacja przestrzenna moga si¢ znaczgco rdznié, co
wymaga wyboru odpowiedniego rodzaju stentu. W przypadku przewodu znacznych
rozmiardw, stenty samorozprezalne mogg lokowac si¢ nieprawidtowo, a w przypadku
dtugich przewodow konieczne jest wszczepienie wigkszej ich ilosci 19, Nalezy podkreslic,
ze we wszystkich przypadkach w niniejszym opracowaniu zastosowano stenty rozpr¢zane
na balonie, a w wybranych przypadkach nieprawidlowa pozycja stentu mogla by¢
przyczyng zgonu, wymuszata kolejne reinterwencje lub przyspieszenie etapéw leczenia
chirurgicznego. Nieprawidlowo umieszczone stenty moga prowadzi¢ do obstrukcji tuku
aorty w odcinku zlokalizowanym proksymalnie w stosunku do cie$ni 120 o moze
skutkowa¢ niedokrwieniem wiencowym, postepujaca dysfunkcja prawej komory
1 postepujaca niedomykalno$cia zastawki trdjdzielnej, zwlaszcza w przypadku wariantu
zaro$nigcia zastawki aortalnej. Dlatego noworodki z echokardiograficznie potwierdzonym
waskim dystalnym odcinkiem tuku aorty nie sa obecnie kandydatami w osrodku
krakowskim do zabiegéw hybrydowych. Chirurgiczna septektomia lub balonowa
septostomia jest wykonywana w zalezno$ci od do$wiadczenia osrodka przed, w trakcie
lub po wprowadzeniu stentu do przewodu tetniczego. Strategia osrodka krakowskiego
obejmuje uzyskanie nierestrykcyjnej komunikacji migdzyprzedsionkowej podczas zabiegu
hybrydowego, poniewaz w przypadku niepowodzenia postgpowania interwencyjnego
mozliwa jest konwersja do septektomii chirurgicznej. W przypadku anatomicznie grubej
(umigsnionej) przegrody miedzyprzedsionkowe] rozsadne wydaje si¢ umieszczenie
w przegrodzie migdzyprzedsionkowej stentu o $rednicy 7-10 mm. Jest to potencjalnie
zwigzane z ryzykiem zakrzepicy, zapalenia wsierdzia, migracji stentu lub zaburzen rytmu

Serca.
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Strategia dalszego postepowania po wstepnym leczeniu hybrydowym rozni si¢
w zaleznosci od osrodka. Moze stanowi¢ pomost do leczenia sposobem Norwooda
wykonanym poza okresem noworodkowym lub do zabiegu zwanego ,,comprehensive stage
II”, zawierajgcego W sobie cechy operacji Norwooda (rekonstrukcja aorty i potaczenie
z pniem plucnym) oraz zespolenie zylno-ptucne (operacja sposobem dwukierunkowego
Glenna lub hemi-Fontan). Znaczna rozlegto$¢ ,,comprehensive stage II” uwazana jest za
wade postepowania hybrydowego. Jednak w do§wiadczeniu osrodka z Gissen $miertelno$¢
wyniosta 6,6%, co jest warto$cig tylko nieznacznie wyzsza w pordéwnaniu z typowym
S Il P. Istniejg dwie gldwne strategie odno$nie implantacji stentu do przewodu tgtniczego:
w trakcie zabiegu hybrydowego z dostepu przez pien plucny oraz odroczona implantacja
z dostgpu udowego. Zwolennicy dostepu udowego podkreslaja lepsza mozliwosé
umieszczeniu stentu w przewodzie i unikanie zbyt glebokiego (w kierunku aorty
zstgpujacej) jego umieszczenia, co ulatwia ewakuacje stentu w trakcie kolejnego etapu
leczenia chirurgicznego.

W naszym materiale preferowana technika byt dostep przez pien plucny. Technika ta
wymaga dobrej wspotpracy pomiedzy kardiochirurgiem 1 kardiologiem. Miejsce
wprowadzeniu stentu powinno znajdowac si¢ stosunkowo blisko zastawki plucnej, tak
stworzy¢ przestrzen do rozprezenia balonu, na ktérym znajduje si¢ stent. W przypadku
noworodkow, ktére wymagaja chirurgicznej septektomii dostep moze stanowi¢ kaniula
aortalna implantowana do pnia plucnego, wykorzystywana w trakcie krazenia
pozaustrojowego. Istotng zaletg implantacji stentu z dost¢pu przez pien plucny jest
wyeliminowanie ryzyka uszkodzenia naczyn udowych, mozliwo$¢ wszczepienia stentu

dowolnych rozmiaréw i zakonczenie podazy prostaglandyn.
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Odsetek koniecznych reinterwencji po zabiegach hybrydowych wydaje si¢ by¢ istotnie
WYyZszy niz po operacji sposobem Norwooda, co jednak wydaje si¢ nie mie¢ wpltywu na
srednio-odlegta $miertelno$¢. Najczestsze reinterwencje dotycza tetnic ptucnych 89 %0
ktore wymagaja plastyki interwencyjnej lub chirurgicznej w miejscu zatozonych opasek,
migracji stentu lub niewystarczajacego zabezpieczenia przewodu tetniczego
oraz utrzymujacej sie¢ restrykcji na poziomie przedsionkow pomimo Wykonanej
septostomii. Trwajg prace (przekaz ustny) nad wykorzystaniem urzadzen implantowanych
do $wiatla tetnic plucnych, zastepujacych ,,banding” zewnetrzny i1 eliminujacy konieczno$¢
otwarcia klatki piersiowej. Zabiegi hybrydowe znajdujg szczegdlne zastosowanie
w przypadku pacjentow z granicznymi strukturami lewego serca. W takim przypadku
mozliwe jest podjecie decyzji o leczeniu jedno- lub dwukomorowym po okresie
kilkumiesiecznym, po kolejnej weryfikacji wielkosci lewej komory i oceny jej zdolnosci
do petnienia funkcji komory systemowe;.

W niniejsze] analizie nie wykazano istotnych réznic w dawce pochtonigtego
promieniowania jonizujacego (HP S I P vs. IP S I P), w zalezno$ci od przyjetej strategii.
Istotnym ograniczeniem tej analizy jest mata liczebno$¢ podgrupy IP S I P, wynikajaca
z preferowania techniki implantacji stentu z dostgpu przez pien plucny, a na rejestrowane
parametry istotny wptyw miata konieczno$¢ wytworzenia nierestrykcyjnej komunikacji

migdzyprzedsionkowe;j.

7.2.1. Leczenie hybrydowe w grupie S II P.

Grupa zwigzana z S II P stanowi najliczniejsza w niniejszym opracowaniu.
Obejmuje gléwnie plastyke tetnic plucnych u dzieci z HLHS po operacji sposobem
Norwooda. Interwencje dotycza najczesciej] LPA. Wysoka czestos¢ tego typu interwencji

wynika po czesci z faktu, iz w osrodku krakowskim protokot kwalifikacji do S II P nie
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zaktada obligatoryjnego badania angiograficznego, wychodzac z zatozenia, ze wigkszo$¢
potencjalnych problemoéw mozna rozwigza¢ hybrydowo w trakcie S II P. Wyjatek stanowig
Sytuacje stanowigce zagrozenie zycia, prowadzace do nasilonej niewydolno$ci uktadu
krazenia 1 uniemozliwiajgce przeprowadzenie S II P w optymalnym okresie (np. ci¢zkie
zwezenie cies$ni aorty, nasilona hipoksemia).

Smiertelno$é w trakcie S II P w podgrupie hybrydowej nie byta zwiazana z procedura,
a dysfunkcja prawej komory. Optymalnym sposobem postepowania bylby przeszczep
serca, mato realny w warunkach polskich. Obserwowano istotne powiktania w trakcie
hybrydowej implantacji stentu, zwigzane z jego przemieszczeniem lub perforacja tetnicy
plucnej, wymagajace reinterwencji. Jednak w miar¢ akumulacji do$wiadczenia przez
zespot hybrydowy, implantacja stentu w trakcie S II P moze by¢ rownie skuteczna jak
implantacja interwencyjna. Implantacja stentu pod kontrola wzroku powinna by¢
stosowana glownie w przypadku proksymalnego zwezenia tetnic plucnych, zwlaszcza
LPA. Srednica stentu dobierana jest po kalibracji $rednicy tetnicy z wykorzystaniem sond
naczyniowych. Kluczowym, w unikaniu istotnych powiktan, wydaje si¢ by¢ odpowiedni
dobor diugosci stentu. W odcinku proksymalnym zbyt dlugi stent moze wysterczaé
w okolicy zespolenia zyly gltéwnej gornej (brak pelnego przylegania stentu do $ciany
naczynia wynikajagca z dysproporcji rozmiardw) uniemozliwiajac wprowadzenie
prowadnikow oraz redylatacje¢ w okresie poprzedzajagcym S III P, lub prowadzi do
deponowania wtdknika lub skrzeplin w przestrzeni martwej pomiedzy stentem, a $ciang
naczynia. Niekiedy konieczne jest umocowanie stentu we wtasciwej pozycji przy pomocy
szwu chirurgicznego. Zwe¢zenia dystalne, np. po uprzednim czasowym zwe¢zeniu LPA
(,,bandingu”) lub w przypadku konfluensu zlokalizowanego na lewo od aorty wstepujacej,

powinno by¢ zaopatrywane z wykorzystaniem angiografii. Miejsce dostepu naczyniowego
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w przypadku angiografii moze stanowi¢ okolica konfluensu po jego uprzednim
zrekonstruowaniu, jesli zlokalizowany jest na prawo od aorty. Angiografia moze byc¢
wykonana w trakcie krazenia pozaustrojowego, co stwarza mozliwos¢ szybkiej
reinterwencji w przypadku niesatysfakcjonujacej pozycji stentu lub jego migracji.
Alternatywnie, miejsce dostgpu moze stanowi¢ okolica kaniulacji zyly gtownej gornej po
zakonczeniu krgzenia pozaustrojowego.

Postepowanie hybrydowe z wykorzystaniem dostepu uzyskanego chirurgicznie, czy tez
podczas operacji kardiochirurgicznych, zwlaszcza w przypadku powiklan postepowania
tradycyjnego sprawito, ze techniki te sg ulepszane i stosowane na szersza skale;121, roOwniez
w tzw. rekrutacji tetnic ptucnych w przypadku ich skrajnego niedorozwoju np. w Zespole
Fallota z niedorozwojem natywnych tetnic ptucnych.

Nasze badanie potwierdza wysoka skuteczno$¢ i relatywnie nisko ryzyko powikian
powstepowania hybrydowego we wczesnym okresie. Zastosowanie technik hybrydowych
coraz czgsciej staje si¢ komplementarne w stosunku do chirurgicznych, pozwala unikng¢
nadmiernie przedtuzonego krazenia pozaustrojowego, zmniejszy¢ rozlegto$s¢ operacii,
a w wybranych przypadkach moze stanowi¢ procedure decydujaca o przezyciu pacjenta.
Wobec wysokiej czestosci nawrotow zwezen tetnic plucnych po  chirurgicznej
rekonstrukcji ,,stentowanie” zapobiega koniecznosci reinterwencji we wczesnym okresie
po operacji. Wczesne reinterwencje zwigzane sg ze zwigkszonym ryzykiem uszkodzenia
naczyn, peknigcia zatozonych szwow, czy krwawien stanowigcych zagrozenie Zycia122 123,
Wprowadzenie $rodoperacyjne stentu po odpowiednim zwymiarowaniu naczynia przy
pomocy sond naczyniowych pozwala na unikniecie takich powiktan. Co wigcej, kontrola
szczelnosci naczyn w warunkach krgzenia pozaustrojowego gwarantuje stabilno$¢

hemodynamiczng i mozliwo$¢ szybkiego ich zaopatrzenia. Mozliwos¢ wykonania
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angiografii stwarza szans¢ na wykrycie trudno dostgpnych miejsc krwawigcych lub nawet
wprowadzenie stentow pokrytych. Zaopatrzenie srodoperacyjne naczyn pozwala unikngé
niekorzystnego przebiegu pooperacyjnego w przypadku nierozpoznania problemu
w pooperacyjnym badaniu echokardiograficznym. Niewydolno$¢ krazenia czy okresy
hipoksemii sprzyjaja uogdlnionym zakazeniom, ktére mogg prowadzi¢ do zgonu,
zwlaszcza w populacji mtodszych dzieci.

Odsetek powiktah w naszym badaniu byl podobny, jak w innych doniesieniach
opisujacych hybrydowa strategi¢ zapatrywania tetnic plucnych. Angtuaco i wsp. opisali
5 przypadkéw Srddoperacyjnych peknigcia tetnic ptucnych w grupie 67 pacjentow 124,
Ryzyko ponownych zwegzen zaopatrywanych naczyn jest jednym z nierozwigzanych
problemow (od 2% do 44%), rowniez w przypadku ,,stentowania” t¢tnic ptucnych 125126
Uwaza sie, ze implantacja stentow o malej $rednicy (ponizej 7 mm) sprzyja powstawaniu
zwezen. Zapewnienie adekwatnego naptywu krwi do tozyska ptucnego pozwala na jego
rozwoj, nawet gdy zaopatrzone stentami proksymalne odcinki nie wykazuja cech wzrostu.
Wspoblczesnie rodzaj stosowanych stentow powinien uwzglednia¢ mozliwos¢ ich

127

redylatacji, najlepiej do rozmiarow dorostych ““°. Nowe generacje stentow, stenty

biodegradowalne sg projektowane w celu implantacji u matych dzieci, jednak wyniki
odlegte ich stosowania beda znane w przysztosci 128 129 130,

Hybrydowe, $rodoperacyjne stentowanie zmniejsza liczbe interwencji, ekspozycje na
promieniowanie jonizujace, a takze skraca czas pobytu pacjenta w szpitalu. Hybrydowe
umieszczenie stentu, w razie niepowodzenia pozwala na jego stosunkowo proste usunigcie
oraz podjecie kolejnych prob implantacji. Pracownie hybrydowe pozwalajg na stosowanie

nowych technik wizualizacyjnych tetnic ptucnych, w tym rekonstrukeji trojwymiarowych.

Odpowiednie przygotowanie do operacji uwzgledniajace relacje anatomiczne pozwala na
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unikniecie wielu powiktan. Hybrydowa plastyka tetnic plucnych lub implantacja stentu
pozwala na uniknigcie powiktan pod postacig uszkodzenia naczyn obwodowych, czy tez
pozwala na implantacje stentow o dowolnej $rednicy, ktore w przysztosci bedg mogty ulec
redylatacji do docelowej S$rednicy. Wigkszos¢ dzieci ma zwezenia zlokalizowane
w obrebie proksymalnych odcinkéw tetnic plucnych co pozwala na implantacje stentu w te
obszary po ,kontrola wzroku”. Zwg¢zenia tetnic ptucnych, zwlaszcza lewej u dzieci
z HLHS pojawialy si¢ stosunkowo czesto po zastosowaniu zespolenia RVPAc w trakcie
operacji sposobem Norwooda. Zastosowanie w naszym osrodku techniki ,,double dunk”
z umieszczaniem RVPAc na prawo w stosunku do aorty wstepujacej, niemal
wyeliminowalo w ostatnim okresie konieczno$¢ niezaplanowanych interwencji,
poprzedzajacych S II P. Zwezenia w obrebie RPA s3 stosunkowo tatwo dostepne
chirurgowi 1 mogg podlega¢ plastyce chirurgicznej z wykorzystaniem réznych materiatow.
Bezposrednia implantacja stentu moze sprawi¢, ze dlugos¢ stentu dopasowywana jest do
dlugosci naczynia, tak aby w przysztosci utatwi¢ wprowadzenie prowadnika do $wiatta
stentu (a nie przez oka) i jego redylatacje w trakcie kolejnych reinterwencji. Plastyka tetnic
ptucnych w trakcie zabiegoéw hybrydowych zwieksza ich bezpieczenstwo w przypadku
perforacji lub peknigcia co zapewnia krazenie pozaustrojowe.

Wykazano istotng rdéznice w pochionietych dawkach promieniowania jonizujacego
pomiedzy HP S II P a IP S II P. OczywiScie roznice te dotycza poréwnania procedur
wykorzystujacych promieniowanie jonizujace i $rodki kontrastowe (a nie procedur
wykonywanych pod ,,kontrolag wzroku”). R6znica wynika najpewniej z lepszego dostepu
1 skrocenia czasu dziatania promieniowania jonizujagcego w przypadku zabiegow
hybrydowych. Wprowadzenie prowadnikow oraz wlasciwe umiejscowienie balonow

oraz stentow jest w wybranych przypadkach u dzieci z skrajnym niedorozwojem tetnic
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plucnych niezwykle czasochtonne. Dodatkowe utrudnienie moze stanowié fakt,

iz w przypadku wykorzystania techniki hemi-Fontan penetrowanie RPA jest utrudnione.

7.3. Leczenie hybrydowe w grupie S III P.

Zabiegi hybrydowe zwigzane z S III P, podobnie jak w przypadku omodwnienia
wczesniejszych grup, przeprowadzone byly gléwnie u dzieci z HLHS. Najczestsza
procedurg w podgrupie HP S III P byla plastyka t¢tnic plucnych pod kontrola wzroku,
natomiast w IP S III P implantacja stentu do tetnic plucnych. Podgrupy nie rdznity si¢
istotnie pod wzgledem warunkéw hemodynamicznych w okresie poprzedzajacym
wykonanie S 111 P.

W odréznieniu od S II P wszystkie dzieci w okresie poprzedzajagcym S III P mialy
wykonane badanie angiograficzne oraz hemodynamiczne, w oparciu o ktore
kwalifikowano dzieci do leczenia operacyjnego. Sredni okres od badania do S III P
wyniost 4,3 miesigca.

Zabiegi hybrydowe, podobnie jak w trakcie pierwszego i drugiego etapu leczenia
wrodzonych wad serca, sg wykonywane rowniez w trakcie S I1I P. Jednak nieco odmienny
charakter tych zabiegbw wynika =z konieczno$ci przygotowania warunkéw
hemodynamicznych do skutecznego wykonania operacji sposobem Fontana. Jednym
z gléwnych celow jest doprowadzenie do prawidlowego rozwoju tetnic plucnych,
przygotowanie tozyska niskooporowego do zwigkszonego (w stosunku do warunkéw
z S 11 P) przeptywu plucnego. Najczescie] wykonywanym zabiegiem w grupie hybrydowe;
byta plastyka balonowa tetnic ptucnych pod kontrolg wzroku. Procedura gtownie dotyczyta
plastyki LPA, ktéra jest najczesciej niedorozwini¢ta 1 zaopatrzona stentem u dzieci
z HLHS. Plastyka balonowa polegata na re-dylatacji stentow po okresie kilku miesigcy od

ich wszczepienia. Plastyka pod kontrolg wzroku byla bezpieczna i nie doprowadzita
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w zadnym przypadku do wystgpienia istotnych powiktan. Strategia doprezenia stentu
wydaje si¢ by¢ uzasadniona, poniewaz plastyka balonowa pod kontrolg wzroku jest szybka
1 nieobcigzajacg procedurg. Strategia wszczepiania stentow powinna uwzgledniaé
mozliwos¢ ich rozprgzenia do rozmiarow docelowych tetnic ptucnych u dorostych
pacjentow. Dostep w trakcie procedur hybrydowych stanowig bezposrednio otwarte tetnice
phlucne przed skonstruowaniem tunelu zewnatrz- lub wewnatrzsercowego. Rodzaj operacji
sposobem Fontana nie ma wplywu na mozliwo$¢ wykonania procedury hybrydowe;.
Niekiedy, S$rodoperacyjnie stwierdza si¢ obecno$¢ zwegzen czy przerost Srodblonka
w obrebie stentu. Wowczas chirurg moze podja¢ decyzje o wykonaniu procedury
hybrydowej lub wprowadzeniu kolejnego stentu. Moze to stanowi¢ cze$¢ strategii
postgpowania wyznaczonej w okresie poprzedzajacym wykonanie procedury hybrydowe;.
Podobnie jak w przypadku HP S 11 P, o ile implantacja stentu do proksymalnego odcinka
tetnic ptucnych pod kontrola wzroku jest skuteczna i1 bezpieczna, o tyle zwezenia dystalne
powinny by¢ zaopatrywane z wykorzystaniem angiografii lub innych punktéw odniesienia,
np. uprzednio wszczepionych stentdw. Istotnym ograniczeniem w tej podgrupie jest
uwzgledniona ilo$¢ procedur interwencyjnych. Nalezy podkresli¢, ze wigkszo$¢ z nich byta
wykonana w pracowni hemodynamicznej, natomiast w opracowaniu uwzglgdniono zabiegi
interwencyjne wykonane w warunkach sali hybrydowej. Analizujac pochtonigte dawki
promieniowania jonizujacego wykazano istotng przewage zabiegdw hybrydowych.
Wynika ona najpewniej z kréotszego czasu fluoroskopii uzyskiwanego dzigki tatwemu
dostgpowi do naczyn plucnych. Nalezy podkresli¢ jednak, ze wigkszos¢ procedur
wykonywana byta bez uzycia angiografii i sprowadzata si¢ do rozprezenia wszczepionych

uprzednio stentdw. Srednica wykorzystywanych balonéw dobierana byla w oparciu
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o Srednice wszczepionych stentow. Efekt plastyki nie byl jednak kontrolowany

angiograficznie.

7.4. Leczenie hybrydowe w grupie Re-CoA.

Tradycyjnie, Re-CoA u dzieci z HLHS po operacji sposobem Norwooda
poddawana jest plastyce balonowej w okresie pomigdzy etapami leczenia chirurgicznego.
Zazwyczaj ma miejsce miedzy 3-4 miesigcem zycia, przed S II P jako niezalezna
procedura interwencyjna. W niniejszym opracowaniu podsumowane zostato
doswiadczenie osrodka krakowskiego w hybrydowym leczeniu Re-CoA, w trakcie
przyspieszonego S II P. Procedura hybrydowa wykonywana byla po zakonczeniu
zasadniczej cze$ci operacji, a dostgp naczyniowy stanowila kaniula aortalna
wykorzystywana w trakcie krazenia pozaustrojowego, umozliwiajaca zastosowanie niemal
dowolnej wielkosci cewnika, balonu lub stentu. Procedura hybrydowej plastyki cie$ni
aorty wykonywana byla po =zakonczeniu krazenia pozaustrojowego. Wydaje sig,
ze obecnos$¢ zwezenia ciesni aorty nie odgrywa tak istotnej roli w trakcie prowadzenia
kragzenia pozaustrojowego, kiedy przeptyw ma charakter ciagly, a nie pulsacyjny.
W przypadku stosowania hipotermii, przeptyw generowany przez pomp¢ ulega obnizeniu
co sprawia, ze efektywny gradient ciSnienia w miejscu cie$ni ulega obnizeniu, a perfuzja
dolnej polowy ciata pozostaje prawidtowa. Potwierdzeniem tej koncepcji jest brak roznic
w stezeniu mleczanow w trakcie krazenia pozaustrojowego. Ulokowanie kaniuli aortalnej
w okolicy odejscia pnia ramienno-glowowego wydaje si¢ by¢ najlepsza pozycja
utatwiajgca wprowadzenie prowadnikow lub stentow bezposrednio do cie$ni aorty.
Procedura plastyki Re-CoA moze by¢é powtérzona roéwniez w  trakcie
S 1l P, w sytuacji suboptymalnego efektu plastyki w trakcie S Il P. Taka strategia ma

dodatkowag wartos¢ w przypadku osrodkow, ktore nie wykonujg rutynowo badania
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angiograficznego poprzedzajacego S III P, a kwalifikacj¢ opieraja na badaniu rezonansem
magnetycznym B! patwosé, bezpieczenstwo 1 skutecznos¢ hybrydowego postepowania
moze wpltyna¢ na zmiang kryteriow kwalifikacji do plastyki ciesni aorty oraz obnizenie
progu kwalifikacji do tej procedury **. Srodoperacyjna plastyka balonowa Re-CoA zostata
pierwotnie zaproponowana przez Norwooda i Murphiego **. Techniczne rozwiazania
opisane w pracy zostaly opracowane w osrodku krakowskim.

Re-CoA, w zaleznosci od osrodka, wystgpuje z czestotliwoscig 5-40%. W przypadku
osrodkow wykonujacych duza ilo§¢ operacji Norwooda powiktanie to moze dotyczy¢
znaczacej grupy pacjentow. W przesztoSci Re-CoA uznawana byta za czynnik istotnie
zwigkszajacy ryzyko zgonu w okresie pomiedzy etapami leczenia operacyjnego. Natomiast
nowsze doniesienia nie potwierdzaja tej zaleznosci. Re-CoA moze prowadzi¢ do
dysfunkcji ~ skurczowo-rozkurczowej prawej komory, niedomykalno$ci zastawki
trojdzielnej, a takze niedokrwienia narzadow dolnej polowy ciata. Na podstawie
prezentowanych w niniejszej monografii wynikow, wykazano duza skutecznos$¢ strategii
hybrydowej, niskie ryzyko powiklan oraz istotng redukcje¢ narazenia na promieniowanie
jonizujace, co rowniez wykazali inni badacze 102134

Dzieci z WWS o typie pojedynczej komory narazone sa3 w swoim zyciu na znaczng ilo$¢
operacji kardiochirurgicznych, procedur diagnostycznych i interwencyjnych, a co za tym
idzie duzych, skumulowanych dawek promieniowania, dostgpdw naczyniowych,
hospitalizacji 1 znieczulen.

Zastosowanie HP-ReCoA u dzieci z HLHS eliminuje lub znacznie zmniejsza obcigzenie
pacjenta, ale rowniez osrodka i przyczynia si¢ do znacznej redukcji kosztow leczenia.

Wykazano, ze skumulowane dawki lekow anestetycznych, zwlaszcza anestezji wziewnej
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stosowanych u pacjentow pediatrycznych moga niekorzystnie wptywa¢ na rozwoj
psychoruchowy dzieci z HLHS .

Przeprowadzenie procedury hybrydowej, ze wzgledu na komfortowy dostep, praktyczne
nie wplywa na caloSciowy czas trwania S II P, a co za tym idzie nie wymaga
zwiekszonego zapotrzebowania na leki znieczulajace. Kolejng istotng zaletag hybrydowego
leczenia ReCoA jest ochrona naczyn obwodowych. Dostep przez kaniul¢ aortalng czyni
procedur¢ niezwykle prosta. Pozawala takze na uniknigcie uszkodzen naczyn
obwodowych, zwlaszcza u dzieci z niskg masg ciala 136

Wielokrotnie przeprowadzane, inwazyjne procedury diagnostyczne i interwencyjne moga
prowadzi¢ do niedrozno$ci naczyn obwodowych, zarowno tetniczych jak 1 zylnych,
powstawania naczyn krazenia obwodowego, wzrostu catkowitego oporu naczyniowego
I zastoju krwi. Ma to szczegdlne znaczenie u pacjentow z tzw. ,,fontanowska” fizjologia
uktadu krazenia. Procedura hybrydowa, przeprowadzana z dost¢pu przez sternotomie
stwarza dodatkowe zabezpieczenie w przypadku uszkodzenia duzego naczynia lub cies$ni
w trakcie rozprezania balonu czy implantacji stentu. Pozwala rowniez na zastosowanie
balonow o wigkszej $rednicy czy uzycie wyzszego ci$nienia. Dostep hybrydowy pozwala
na zastosowanie tzw. duzych stentow 137 ktore moga by¢ w przysztosci rozprezane do
dorostych rozmiarow wraz ze wzrostem dziecka, co pozwala na zaopatrzenie Re-CoA
ostatecznie metodami interwencyjnymi ®. Wprowadzenie duzych stentéw z dostepu
naczyniowego obarczone jest zbyt duzym ryzykiem uszkodzenia naczyn.

Istotnym przeciwwskazaniem do hybrydowego leczenia Re-CoA w trakcie S 11 P, jest
stwierdzenie obecnosci Re-CoA we wczesnym okresie po operacji Norwooda. Wéowczas
wiek dziecka nie pozwala na bezpieczne wykonanie S II P, lub wystepuje szybko

postepujaca dysfunkcja prawej komory serca .
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Aczkolwiek takie warunki hemodynamiczne zdarzajg si¢ stosunkowo rzadko. Wigkszos¢
wspotczesnie obserwowanych przypadkéw ma charakter tagodnie rozwijajacego si¢
zwezenia, rozpoznawanego zazwyczaj w wieku 3-4 miesiecy, §wiadczy o tym wiek dzieci
poddawanych CB-A (4,31 m-ca). Z chirurgicznego punktu widzenia S II P moze by¢
bezpiecznie wykonany od ok. 3,5 miesigca zycia. Natomiast sugerowany optymalny wiek

wynosi 4-6 miesigcy

. Planowanie hybrydowego post¢powania z Re-CoA moze
wplywac na przyspieszenie wykonania S II P.

Funkcja prawej komory u dzieci z HLHS po operacji sposobem Norwooda powinna
podlega¢ czujnej kontroli echokardiograficznej. W analizowanym materiale funkcja
skurczowa prawej komory byla niewiele obnizona w podgrupie HP w okresie okoto S II P.
Ocena echokardiograficzna przeprowadzana przez tego samego echokardiografist¢ na tym
samym sprzecie, w terminie miesigca po operacji nie wykazywata istotnych odchylen od
wartosci prawidtowych. Czas hospitalizacji dzieci po HP-ReCoA nie roznit si¢ od czasu
hospitalizacji dzieci z grupy IP (CB-A).

Poniewaz we wszystkich przypadkach podczas operacji Norwooda zastosowano
potaczenie prawa komora - tetnica ptucna funkcja serca nie zalezala od potencjalnych
roznic wynikajacych z typu zastosowanego zrodta naptywu krwi do ptuc w trakcie operacji
sposobem Norwooda *** 12,

Niejasnym pozostaje czy remodeling komory spowodowany umiarkowanym
przecigzeniem prawej komory w wyniku Re-CoA ma niekorzystny (a by¢ moze korzystny)

wpltyw na wyniki odlegle leczenia sposobem Fontana. Doniesienia z Europy 1 USA,

wykazaly, ze skutecznie leczona Re-CoA nie ma niekorzystnego wplywu na przebieg

SHIP 143 144-
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7.5. Leczenie hybrydowe w grupie TOF/DORV.

Interwencje u dzieci z wada serca o typie TOF/DORYV chirurgiczne, hybrydowe jak
1 interwencyjne stanowig szerokie spectrum, podobnie jak szerokie spectrum stanowi sama
wada z réznymi postaciami hemodynamicznymi i anatomicznymi. Dlatego prezentowana
grupa jest mocno niejednorodna, zaréwno w podgrupie hybrydowej jak i interwencyjne;.
Znakomita wigkszo§¢ procedur hybrydowych jak i interwencyjnych dotyczy tetnic
phucnych. Ma na celu uzyskanie odpowiedniego przeptywu ptucnego lub rekrutacje tetnic
phucnych w przypadku ich znacznego niedorozwoju. Rozlegla plastyka chirurgiczna moze
by¢ uzupetniona plastyka balonowa, implantacja stentow lub zastawki w pozycj¢ phucna.
Ostatecznie, wszystkie interwencje sprowadzaja si¢ do stworzenia warunkoéw
hemodynamicznych umozliwiajacych operacj¢ naprawcza dwukomorowa. W wczesnym
okresie pooperacyjnym zmarlo jedno dziecko, po rozleglym zabiegu unifokalizacji,
z powodu nieadekwatnego naptywu krwi do phuc, najpewniej z powodu pogrubienia
(specznienia) materiatu uzytego do rekonstrukcji skrajnie hipoplastycznych tetnic
ptucnych, co doprowadzito do ich zamknigcia. Istotne powiktania zdarzaja si¢ czgsciej
u mtodszych pacjentow. Interwencje w obrebie drogi wypltywu z prawej komory lub tetnic
plucnych wigza si¢ z wyzszym ryzykiem uszkodzenia tych struktur. Powiklania
wystepujace w czasie zabiegow hybrydowych mogg wynika¢ z braku doswiadczenia
zespotow leczacych, krzywej uczenia, lub niepelnego wykorzystania mozliwosci
diagnostycznych (angiograficznych lub echokardiograficznych) w warunkach sali
hybrydowej. Operacje naprawcze TOF/DORV wykonywane sa rutynowo migdzy

. .. 145 146 147
3. a 12. miesigcem zycia > 16 .

Obejmuja zamknigcie ubytku przegrody
miedzykomorowej 1 rekonstrukcje drogi wyptywu z prawej komory oraz tetnic ptucnych.

Dzieci ze skrajng hipoksemig lub zarosnigciem drogi wyplywu z prawej komory wymagaja

interwencji w okresie noworodkowym. Majg najcze$ciej charakter interwencji paliatywnej.
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Operacje naprawcze TOF/DORV wykonywane w okresie noworodkowym obarczone sg
wyzszym  ryzykiem  reinterwencji, zgondw  czy  zastosowaniem  technik
przezpierscieniowych, ale lepszym rozwojem tetnic ptucnych 148 149

W ciggu ostatniej dekady wraz z rozwojem technik nieinwazyjnego obrazowania
(tj. echokardiografii, tomografii komputerowej lub rezonansu magnetycznego)
rozszerzeniu ulegly mozliwosci terapeutyczne.. Procedury paliatywne obejmuja
implantacje stentow do przewodu tetniczego celem utrzymania jego droznosci jako

alternatywy dla zespolenia systemowo-plucnego *°

, wprowadzenie stentu w droge
wyplywu z prawej komory, plastyke balonowa zastawki plucnej w przypadku
dominujacego zwezenia zastawkowego czy interwencje w obrebie wytworzonego
chirurgicznie zespolenia systemowo-plucnego z cechami zwezenia lub okluzji
spowodowanych obecnoscig skrzeplin. Po operacji naprawczej interwencje moga
obejmowac leczenie wad resztkowych (np. VSD, ASD) lub powiktan pod postacig nawrotu
zwezenia tetnic phlucnych (plastyka balonowa lub implantacja stentu) czy tez
niedomykalno§¢/zwezenie zastawki ptucnej (przezskoérna implantacja zastawki plucnej).
Szczegblnego znaczenia nabieraja zabiegi hybrydowe, ktoére s3 coraz czgsciej
wykonywane. Polegaja one na plastyce balonowej niedorozwinigtych tetnic ptucnych, czy

152 153 154

drogi wyplywu z prawej komory , rtownoczasowej rekonstrukcji chirurgicznej

z zabezpieczeniem stentami **°

, redylatacji implantowanych uprzednio stentéw, a takze
hybrydowej implantacji zastawki ptucne;j 156 157, Szczegodlne znaczenie mogg miec zabiegi
hybrydowe w rekrutacji hipoplastycznych tetnic ptucnych *° lub zabiegéw unifokalizacii.
Alternatywag pozostaje czesciowe zamknig¢cie ubytku przegrody miedzykomorowej

chirurgicznie 1 domknigcie interwencyjne w przypadku zmiany warunkoéw

hemodynamicznych **®. Oddzielne wskazania do zabiegéw hybrydowych moga wynika¢
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z braku dostepu naczyniowego u dzieci z niskg masg ciala 159 160 1yp niedroznymi
naczyniami obwodowymi, lecz takze, gdy istniejg preferencje co do wyboru naczynia

stanowigcego dostep (np. tetnica szyjna) 161,

Pomocne w planowaniu zabiegow
rekonstrukcyjnych jest tworzenie modeli 3D ®%. Wybor techniki zalezy od wielu
czynnikow, w tym preferencji operatora lub osrodka, dostepnosci materiatlow, wieku,
droznosci przewodu i jego lokalizacji, rozlegltosci zwezenia itd. Czgs$¢ zabiegéw majacych
charakter paliatywny sprowadza si¢ do rekrutacji t¢tnic ptucnych, niekiedy wieloetapowo
z pozostawieniem restrykcyjnego wyptywu z prawej komory. Niekiedy zabiegi
przeprowadzane s3 w warunkach krazenia pozaustrojowego, zwlaszcza u pacjentow
z zaro$nigciem drogi wyplywu z prawej komory 163

Wraz z rozwojem technik interwencyjnych by¢ moze mozliwe bedzie leczenie
TOF/DORYV jedynie w sposob interwencyjny lub hybrydowy, a techniki chirurgiczne beda
stanowi¢ uzupehienie lub zarezerwowane beda jedynie do leczenia powiktan.

W przypadku leczenia TOF/DORYV techniki hybrydowe i interwencyjne wydaja si¢ by¢

mocne komplementarne (a nie alternatywne). Ich zakres jest na tyle roznorodny, ze ocena

poréwnawcza wydaje si¢ mie¢ ograniczone znaczenie.

7.6. Leczenie hybrydowe w ramach implantacji zastawki ptucnej

typu Melody®.

Wykorzystanie dostepu przezkomorowego znajduje zastosowanie przypadku, gdy
dostep przeznaczyniowy jest niemozliwy lub zbyt ryzykowny. Zastawka plucna typu
Melody® oraz jej system implantacji zostaly opracowane dla pacjentéw dorostych.
W  analizowanym przypadku masa ciala dziecka oraz niedrozne zyly udowe
uniemozliwiaty przezskorng implantacje. Wybodr dostepu przezkomorowego wydawat sie

by¢ jedynym mozliwym, aczkolwiek obcigzony duzym ryzykiem z powodu stanu dziecka
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oraz skrajnej dysfunkcji prawej komory ***. Operacja sposobem Pottsa staje si¢ atrakcyjna
alternatywg leczenia nadci$nienia plucnego wobec braku mozliwosci wykonania
przeszczepu phluc, wyczerpania mozliwosci farmakologicznych 165 166 167 \wilaszeza
u dzieci '°® Warunkiem jego prawidtowego funkcjonowania jest domykalna zastawka
ptucna. Opracowano technike interwencyjnego wytworzenie zespolenia typu Pottsa, jednak
procedura ta obarczona jest ryzykiem wystapienia krwawienia 169 170 " Stosunkowo czesto
w populacji pediatrycznej z obecnym nadci$nieniem ptucnym obserwuje si¢ resztkowy
lub niewielki przeciek przez przewod tetniczy. Technika wytworzenia zespolenia Pottsa
moze by¢ wprowadzenie pokrytego stentu do przewodu tetniczego 171 Rozwinieciem
techniki chirurgicznego wytworzenia zespolenia Pottsa jest wszczepienie conduitu
zawierajacego zastawke, ktoéra umozliwia jedynie przeciek prawo-lewy172. Istotnym
elementem przezkomorowego wszczepienia zastawki Melody jest czas procedury wobec
cigzkiego stanu pacjenta, technika wizualizacji oraz odpowiednie jej zaplanowanie.

Ocena mozliwos$ci wszczepienia zastawki u dzieci powinna uwzglednia¢ nie tylko $rednice

173 Techniki skrécenia zastawki

drogi wyptywu z prawej komory, ale réwniez jej dtugosé
(,,folding”) sa stosowane w ograniczonym zakresie, niemniej moga by¢ pomocne.
Wykorzystanie angiografii dwuptaszczyznowej okazato si¢ niezwykle pomocne biorac pod
uwage presj¢ czasowa w trakcie procedury oraz wymagang precyzj¢ implantacji zastawki.
Zastawka typu Melody® pierwotnie zaprojektowana zostala do pracy w warunkach
niskiego (,,plucnego”) cisnienia, jednak wykazano rowniez dobre efekty hemodynamiczne

funkcjonowania w warunkach wysokocinieniowych 7,
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7.7. Ograniczenia pracy.

Niniejsza praca zawiera kilka ograniczen. Istotnym jest retrospektywny charakter
badan, wynikajacy po cze$ci z ograniczen czasowych wynikajacych z cyklu studiow
doktoranckich. W badaniu jako grupy kontrolne przyjeto interwencje podejmowane
u dzieci z WWS jedynie w warunkach sali hybrydowej Kliniki Kardiochirurgii Dziecigcej
UJ CM. Zalozenie takie wynikalo z chgci poroéwnania parametrow opisujacych
promieniowanie jonizujagce z wykorzystaniem tego samego sprzetu. Grupy kontrolne nie
oddaja wiec rzeczywistej iloSci procedur interwencyjnych wykonanych w o$rodku
(w warunkach Pracowni Hemodynamicznej). Dodatkowo, decyzje o wyborze strategii
postgpowania nie wynikaly z randomizacji, a oparte byly o ustalenia zespotu leczacego,
jego doswiadczenie i umiejetnosci, a takze stan kliniczny dzieci, wiek, ich masg¢ ciata
1 ograniczenia stad wynikajace. Ze wzgledu na malg liczebno$¢ niektérych podgrup
analiza statystyczna nie stanowila istotnej warto$ci. Dodatkowo, wysoki odsetek dzieci
z HLHS w badanej grupie wynika nie tylko z mozliwosci wykonania procedur
hybrydowych dedykowanych tej wadzie, ale réwniez z specyfiki osrodka, ktory
specjalizuje si¢ w leczeniu WWS o typie pojedynczej komory, a w szczegolnosci zespotu

niedorozwoju lewego serca.
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8. WNIOSKI

1.

2.

4.

Procedury hybrydowe znajdujg coraz czestsze zastosowanie w leczeniu
wrodzonych wad serca, zwtaszcza 0 typie ,,pojedynczej komory”, wérod ktorych
dominuje zespot niedorozwoju lewego serca.

Dostep hybrydowy umozliwia wykonanie procedur interwencyjnych u mniejszych
dzieci bez ryzyka powiktan wynikajacych z dostepu naczyniowego.

Dawki promieniowania pochtanianie przez dzieci w trakcie procedur hybrydowych
sa istotnie nizsze od dawek otrzymywanych w trakcie analogicznych procedur
interwencyjnych.

Wprowadzenie nowatorskich procedur hybrydowych pozwala na ograniczenie
ilo$ci zabiegow i znieczulen w trakcie etapowego leczenia wrodzonych wad serca,

zwlaszcza 0 typie pojedynczej komory.

Whnioski uzupeiniajgce:

1.

2.

Procedury hybrydowe stosowane w leczeniu noworodkéw 2z zespolem
niedorozwoju lewego serca moga stanowic¢ alternatywe dla operacji Norwooda
zwlaszcza w grupie zwigkszonego ryzyka, jednak obarczone sg wcigz istotng
$miertelnoscia.

Zastosowanie procedur hybrydowych (plastyka tetnic ptucnych lub cie$ni aorty)
w trakcie 11 i 11l etapu leczenia wrodzonych wad serca o typie pojedynczej komory
redukuje konieczno$¢ wykonania dodatkowych procedur interwencyjnych.
Hybrydowa plastyka balonowa lub implantacja stentow stanowi leczenie

wspomagajace W operacjach wad serca obejmujacych tetnice ptucne. Implantacja
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stentow ,,pod kontrolg wzroku” powinna obejmowac jedynie widoczne odcinki
tetnic ptucnych (najczesciej proksymalne).

4. Dostep przezkomorowy umozliwia implantacje zastawki Melody® w pozycje
plucng u dzieci z nieadekwatng masg ciala lub brakiem dostepu przez

naczyniowego.
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9. STRESZCZENIE

9.1. Sterszczenie w jezyku polskim

Rozwoj technik kardiochirurgicznych, interwencyjnych oraz metod obrazowania
przyczynit si¢ do postgpu leczenia dzieci z wrodzonymi wadami serca (WWS), szczeg6lnie
0 typie pojedynczej komory. Nowym sposobem leczenia jest postgpowanie hybrydowe,
obejmujace réwnoczesne wykorzystanie technik kardiochirurgicznych oraz procedur
interwencyjnych, dotychczas stosowanych przez kardiologow interwencyjnych.

Celem pracy byto:

7. Okreslenie rodzajow najczesciej przeprowadzanych procedur hybrydowych.

8. Przedstawienie = wynikdbw  leczenia  metodami  hybrydowymi  dzieci
z WWS.

9. Oszacowanie warto$ci dawek promieniowania i czaséw ekspozycji rejestrowanych
podczas przeprowadzanych procedur hybrydowych.

Cele szczegotowe dotyczyty przedstawienia wynikow leczenia w trakcie:

6. Procedur hybrydowych zwigzanych z I etapem leczenia WWS o0 typie pojedynczej
komory.

7. Procedur hybrydowych zwigzanych z II etapem leczenia WWS 0 typie pojedynczej
komory.

8. Procedur hybrydowych zwigzanych z III etapem leczenia WWS o0 typie
pojedynczej komory.

9. Hybrydowej plastyki ciesni aorty u dzieci z HLHS po operacji sposobem
Norwooda

10. Procedur hybrydowych w wadach serca (np. o typie TOF/DORV)

106



Grupe badang stanowilo 172 dzieci z WWS leczonych w warunkach sali
hybrydowej Kliniki Kardiochirurgii Dziecigcej UJ CM. Dzieci podzielono na dwie grupy:
grup¢ badang (hybrydowa - HP; n=117), w ktorej zastosowano procedury hybrydowe oraz
grupe kontrolng ( interwencyjng - IP; n=55), w ktérej wykonano procedury interwencyjne.

W zalezno$ci od typu wykonywanych procedur hybrydowych i interwencyjnych
wyrdzniono podgrupy:

1. Zwiazane z I etapem leczenia WWS o typie pojedynczej komory (HP; n = 23

oraz IP;n=4)

2. Zwigzane z II etapem leczenia WWS o typie pojedynczej komory (HP; n= 47

oraz IP; n=11)

3. Zwiazane z III etapem leczenia WWS o typie pojedynczej komory ( P; n =14

oraz IP; n = 6)
4. Zwiazane z plastyka cie$ni aorty u dzieci z HLHS po operacji sposobem
Norwooda ( HP; n= 20 oraz IP; n = 22)

5. Zwiazane z wadami serca o typie TOF/DORV ( HP; n= 16 oraz IP; n = 12)

6. Zwiazane z implantacjg zastawki typu Melody

Procedury hybrydowe dotyczyly najczesciej dzieci z HLHS. Srednia masa ciata
pacjentow w analizowanych grupach byta zblizona i wynosita kolejno 6,70 + 12,07 kg
w grupie HP oraz 7,85 + 11,59 kg w grupie IP. Wiek pacjentow z grupy HP wynosit
srednio 9,82 + 9,64, a z grupy IP wynosit 9,58 + 11,21 miesigca. W obu grupach
dominowata pte¢ meska (58,62% w grupie HP oraz 61,82% w grupie IP). Powiktania
wczesne, czyli wystepujagce do 30-dnia po przeprowadzeniu zabiegu, wystapity
u 6 pacjentow z grupy HP (5,13%) oraz u 2 pacjentow z grupy IP (3,64%). Najczesciej

procedury hybrydowe przeprowadzane byly w trakcie II etapu leczenia WWW o typie
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pojedynczej komory i dotyczyty plastyki lub implantacji stentu do t¢tnic plucnych. Istotna
smiertelnos¢ zwigzana byta glownie z hybrydowym leczeniem noworodkéw z HLHS jako
wstepnym leczeniem paliatywnym 1 wyniosta odpowiednio 27% w podgrupie hybrydowe;j
oraz 50% w interwencyjnej. Wykazano bardzo dobrg skutecznos¢ hybrydowego leczenia
zwezenia ciesni aorty u dzieci z HLHS po operacji sposobem Norwooda. Zaprezentowano
skuteczny sposob implantacji typu ,Melody” w pozycje plucna z dostgpu
przezkomorowego.

W wigkszos$ci przypadkow hybrydowy sposob postgpowania skutkowat nizszymi dawkami

pochtonigtego promieniowania jonizujacego oraz krotszym czasem ekspozycji.

Wysunieto nastgpujace wnioski:

1. Procedury hybrydowe stosowane w leczeniu noworodkow z zespotem
niedorozwoju lewego serca mogg stanowi¢ alternatywe dla operacji Norwooda
zwlaszcza w grupie zwigkszonego ryzyka, jednak obarczone sg wcigz istotng
smiertelnoscia.

2. Zastosowanie procedur hybrydowych (plastyka tetnic ptucnych lub cie$ni aorty)
w trakcie Il i 11l etapu leczenia wrodzonych wad serca o typie pojedynczej komory
redukuje konieczno$¢ wykonania dodatkowych procedur interwencyjnych.

3. Hybrydowa plastyka balonowa lub implantacja stentdow stanowi leczenie
wspomagajgce w operacjach wad serca obejmujacych tetnice ptucne. Implantacja
stentow ,,pod kontrolg wzroku” powinna obejmowac jedynie widoczne odcinki
tetnic ptucnych (najczesciej proksymalne).

4. Dostgp przezkomorowy umozliwia implantacje zastawki Melody® w pozycje
plucng u dzieci z nieadekwatng masg ciala lub brakiem dostepu przez

naczyniowego.
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9.2. Streszczenie w jezyku angielskim

The improvement of surgical and interventional techniques and imaging methods has
contributed to changes in the treatment of patients suffering from congenital heart disease
(CHD), especially in the case of single-ventricular type. A new method of treatment is the
hybrid procedure (HP), involving the simultaneous use of cardiac surgery techniques

and interventional procedures, so far used by interventional cardiologists.

The aim of the study was:

1. Determine the types of HP most frequently performed.

2. Present the results of HP treatment in children suffering from CHD.

3. Estimate radiation dosage and exposure time recorded during the performance

of HP.

The specific aim was to present the treatment results of :
1. HP during the stage | palliation of single-ventricle type CHD.
2. HP during the stage Il palliation of single-ventricle type CHD.
3. HP during stage Il palliation of single-ventricle type CHD.

4. Hybrid aortoplasty of the recoarctation of the aorta in children with hypoplastic left

heart syndrome after the Norwood operation.
5. HP in other heart defects (e.g. TOF / DORV).

The study group consisted of 172 children suffering from CHD treated in the hybrid room
of the Department of Pediatric Cardiac Surgery of the Jagiellonian University Medical
College. The patients were divided into two groups for analysis: children who underwent

hybrid procedures (HP: 117 patients; 58.62% male gender; mean age: 9.82 months;
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age range: 1 day - 18 years) and children who underwent interventional procedures (IP: 55

patients; 61.82% male gender; mean age 9.58 months; age range: 9 days-18 years).

Depending on the type of hybrid and interventional procedures performed, the groups

above were divided into the following subgroups:

1. Stage I palliation of single-ventricle type CHD (HP; n = 23 and IP; n = 4).

2. Stage Il palliation of single-ventricle type CHD (HP; n =47 and IP; n = 11).

3. Stage Il palliation of single-ventricular type CHD (HP; n =14 and IP; n = 6).

4. Children with HLHS after Norwood procedure who underwent aortoplasty due to

recoarctation of the aorta (HP; n =20 and IP; n = 22).

5. Associated with TOF / DORV heart defects repair (HP; n = 16 and IP; n = 12).

6. Related to Melody® valve implantation.

HP most often involved children suffering from HLHS. The mean body weight of patients
in the analyzed groups was similar and amounted to 6.70 + 12.07 kg in the HP group and
7.85 + 11.59 kg in the IP group. The average age of patients in the HP group was
9.82 + 9.64, and in the IP group was 9.58 = 11.21 months. In both groups, male gender
dominated (58.62% in the HP group and 61.82% in the IP group). Early complications, i.e.
complications occurring up to the 30th day after the procedure, occurred in 6 patients from
the HP group (5.13%) and in 2 patients from the IP group (3.64%). Most often, hybrid
procedures were performed during the stage Il palliation of single-ventricle type CHD and
concerned the balloon angioplasty or implantation of a stents into the pulmonary arteries.
Significant mortality was mainly related to the hybrid treatment of neonates with HLHS

and amounted to 27% in the hybrid subgroup and 50% in the interventional subgroup,
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respectively. The hybrid aortoplasty of recoarctation of the aorta in children with HLHS
after Norwood procedure has been shown to be very effective. Melody® valve
implantation technique into the pulmonary position using a perventricular approach was
presented. In most cases, the hybrid procedure resulted in lower doses of absorbed ionizing

radiation and shorter exposure times.

In conclusion :

1. HP used in the treatment of newborns with HLHS may be an alternative to Norwood
operation, especially in the high risk group, but they are still burdened with significant

mortality.

2. Hybrid aortoplasty of recoarctation of the aorta or pulmonary interventions during the
stage Il or Il palliation in children with single-ventricle type CHD is highly effective

and reduces the need for additional interventional procedures.

3. Hybrid balloon angioplasty or stenting of pulmonary arteries during the surgical repairs
of complex CHD is very useful and supportive technique. Implantation of stents
"under direct visualization™ should cover only the proximal aspects of the pulmonary

arteries .

4. Perventricular approach enables Melody® valve implantation into the pulmonary

position in children with inadequate body weight or poor, peripheral vascular access.
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