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Po przeczytaniu tego artykutu czytelnik powinien umiec:
1. Opisac¢ morfologie zespotu niedorozwoju lewego serca (HLHS).
2. Rozpoznac¢ objawy kliniczne wskazujace na zaleznos¢ przeptywu krwi w krazeniu
systemowym od zachowania droznosci przewodu tetniczego.
3. Okresli¢ poczatkowe postepowanie po urodzeniu u noworodkéw z HLHS.
4. Opisac paliatywne leczenie chirurgiczne HLHS.

Zespot niedorozwoju lewego serca (hypoplastic left heart syndrome, HLHS) jest jedyng wro-
dzong wada serca, ktéra wymaga wiedzy oraz zespotowego dziatania neonatologdw, kardio-
logéw i kardiochirurgéw dzieciecych, aby osiggna¢ pozadany cel przezycia z prawidtowym
rozwojem ukfadu nerwowego. Gtéwnymi warunkami dla niepowiktanego procesu leczenia
i niskiej Smiertelnosci operacyjnej u niemowlat z tg wada sa: rozpoznanie w okresie prena-
talnym, czynnosci resucytacyjne po urodzeniu oraz odpowiednie postepowanie przed ope-
racja. Lekarze i pielegniarki, ktérzy opiekuja sie takimi noworodkami, muszg znac
hemodynamike wady, a takze odpowiedz ptucnego i systemowego tozyska naczyniowego
na zastosowane leczenie, ktére wptywa na rébwnowage miedzy przeptywem systemowym
i pfucnym krwi. Wyniki wspotczesnego leczenia chirurgicznego, obejmujacego operacje Nor-
wooda i jego modyfikacje wedtug Sano, sa rownowazne z wynikami leczenia przetozenia
wielkich pni tetniczych oraz korekgji tetralogii Fallota u noworodkéw. Rodzinom niemowlat
z HLHS, nalezy przedstawié zachecajace wyniki leczenia paliatywnego oraz dfugoterminowe
rokowanie.

Wprowadzenie

Zesp6! niedorozwoju lewego serca (HLHS) jest czesta, potencjalnie $miertelng wadg wro-
dzong serca, ktéra w znacznej mierze jest odpowiedzialna za poziom $miertelno$ci niemow-
Iat z powodu wrodzonych wad serca w pierwszym roku zycia. Te wade charakteryzuje
zmienno$¢ morfologiczna, a wystepuje u 7-9% wszystkich dzieci urodzonych z wrodzo-
na wadg serca. Noonan i Nadas wprowadzili pojecie zespotu niedorozwoju lewego serca
(hypoplastic left heart syndrome) w 1958 roku, ale Lev opisat t¢ wade prawie dekade wcze-
$niej. HLHS byt wada zawsze prowadzaca do $mierci az do czasu, kiedy 25 lat temu Nor-
wood przeprowadzil pierwsza udang operacje paliatywna. Podczas kilku wczesniejszych
prob leczenia paliatywnego udato sie wprawdzie uzyskacé stabilny przeptyw krwi w kraze-
niu systemowym i ograniczenie przeplywu ptucnego, ale to dopiero Norwoodowi udato
sie rozwing¢ te metode do kofica i na poczatku lat 80. XX wieku donie$¢ o przezyciu pierw-
szego pacjenta. Modyfikacje leczenia chirurgicznego wprowadzone przez najmtodsze poko-
lenie kardiochirurgdéw dzieciecych pozwolily na uzyskanie doskonatego przezycia po
pierwszym etapie operacji Norwooda. Zasadnicze znaczenie dla powodzenia leczenia chi-
rurgicznego majg wczesne rozpoznanie oraz strategie terapeutyczne stosowane w okresie
przedoperacyjnym przez neonatologdw i kardiologéw dzieciecych. W niniejszym opraco-
waniu zwrdcono szczegblng uwage na objawy wskazujace na przewodozalezny przeptyw
systemowy oraz podkre$lono znaczenie strategii utrzymania réwnowagi przeplywu pluc-
nego i systemowego do czasu przeprowadzenia operacji.

Morfologia

Obraz anatomiczny u noworodkéw z HLHS moze by¢ rdzny, ale stalg cechg jest niedoro-
zw0j lewej komory. Klasyczny fenotyp obejmuje niedorozwdj lewej komory w polaczeniu
ze zwezeniem lub atrezjg zastawki mitralnej, atrezja zastawki aortalnej, koarktacjg aorty
oraz zachowang ciaglo$cig przegrody miedzykomorowej (ryc. 1, 2 i 3). Do odmian tej
wady nalezg niezbalansowane formy ubytkéw przegrody przedsionkowo-komorowej z do-
minujgca prawg komorg i niedorozwojem lewej komory. Aorta wstepujaca i tuk aorty mo-
ga charakteryzowad sie r6znym stopniem zwezenia i niedorozwoju (ryc. 3). Srednica aorty
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RYCINA 1. Przekroj poprzeczny przez preparat serca, ukazujgcy
gtéwne cechy niedorozwoju lewego serca, w tym atrezje aorty (A),
zwezenie zastawki mitralnej (MV) oraz powiekszenie prawej
pofowy serca. CS — zatoka wiericowa, TV — zastawka trojdzielna,
PA — zastawka ptucna, strzatkami oznaczono tetnice wiencowe.

wstepujacej jest czynnikiem ryzyka podczas paliatywnego
leczenia chirurgicznego. Atrezja ze zwezeniem $wiatla aor-
ty wstepujacej do mniej niz 2 mm powoduje, ze rekon-
strukcja tego odcinka aorty stwarza ryzyko zamkniecia
tetnic wieicowych, poniewaz aorta wstepujgca stanowi
jedyne wrota dla dostepu krwi do krazenia wieficowego
(ryc. 1). Zawsze wystepuje hipoplazja poprzecznej czesci

RYCINA 3. Preparat przedstawiajgcy atrezje aorty, z bardzo waskq
aortg wstepujaca (Ao) oraz btoniastg koarktacjg aorty (strzatka)
w okolicy ujscia przewodu tetniczego. AA — tuk aorty, DA — aorta
zstepujgca, PDA — drozny przewod tetniczy, RA — prawy
przedsionek.

tuku aorty i cie$ni, ktéra wigze sie z odcinkowym zweze-
niem (koarktacjg) aorty. Zasadnicze znaczenie dla przezy-
cia ma zachowanie nierestrykcyjnego polaczenia miedzy
przedsionkami. W przypadku ciaglosci przegrody miedzy-
przedsionkowej (bez ubytku) lub restrykcyjnego potacze-
nia miedzy przedsionkami noworodek znajdzie sie
w stanie bezpo$redniego zagrozenia zycia wkrétce po uro-

RYCINA 2. Preparaty serc z rznego stopnia niedorozwojem lewego serca. Zwraca uwage zwiekszona masa oraz mata jama lewej komory (LV)
w preparacie A. W preparacie B koniuszek tworzy duza prawa komora (RV). Wida¢ matg zastawke mitralng i niewielkie wymiary jamy lewej
komory (LV).
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dzeniu, chyba ze krew z lewego przedsionka odbierana
jest wstecznie przez przetrwalg zyle gtéwng gérng lewg
uchodzaca do lewego przedsionka lub sinusoidy wiefico-
we biegnace od $wiatla lewej komory do zatoki wiefico-
wej. Prawa komora i zastawka trdjdzielna pelnig role
systemowej komory i systemowej zastawki przedsionko-
wo-komorowej, a ich stan czynno$ciowy przesagdza o wy-
borze strategii leczenia paliatywnego.

Rozpoznanie

Neonatolodzy i kardiolodzy dzieciecy s3 niekiedy §wiad-
kami zatamania krazenia u noworodka, u ktérego prze-
plyw krwi w krazeniu systemowym zalezy od zachowania
droznosci przewodu tetniczego. Poprawa czynnosci na-
rzadow po okresie ciezkiej kwasicy metabolicznej i hipok-
semii jest w najlepszym przypadku powolna i niepewna.
Identyfikacja takich dzieci w oddziale noworodkowym
moze by¢ trudna, poniewaz w poczatkowym okresie po
urodzeniu przewdd tetniczy pozostaje drozny. Mimo ze
u takich noworodkéw nastepuje catkowite mieszanie sie
plucnej i systemowej krwi zylnej, przeptyw plucny jest
zwigkszony w stosunku do marginalnego przeptywu sys-
temowego co powoduje, ze wysycenie krwi tlenem prze-
kracza 85%. W przypadku takiej saturacji rozpoznanie
sinicy jest trudne. Pewne wskazowki moga jednak zwiek-
szaé podejrzenie krytycznej wady serca. Stalym objawem
jest hiperdynamiczna aktywno$¢ w okolicy przedsercowe;j,
ktéra odzwierciedla przecigzenie objetoSciowe i ci$nienio-
we prawej komory. Czesto wymienianym objawem jest
zmniejszenie amplitudy tetna obwodowego, ale staje sie
ono patognoniczne dopiero po zwezeniu przewodu tetni-
czego u noworodka z objawami klinicznymi. W przypad-
ku atrezji aorty drugi ton serca jest pojedynczy. Nad
sercem slyszalny moze by¢ szmer niedomykalnosci tréj-
dzielnej lub zwiekszonego przeptywu plucnego.

U noworodkéw zaleca sie orientacyjng ocene pulsok-
symetryczng. U dzieci z t3 wada wysycenie krwi tlenem
rzadko przekracza 85-88%, a zmniejszona saturacja jest
wskazaniem do oceny kardiologicznej i badania echokar-
diograficznego. Przesiewowa ocena wysycenia krwi tle-
nem powinna obejmowaé zar6wno prawg koficzyne
gorna (wysycenie krwi tlenem przed ujéciem przewodu
tetniczego), jak i koficzyne dolng (wysycenie za ujsciem
przewodu tetniczego). Elektrokardiogram i zdjecie rent-
genowskie klatki piersiowej nie s3 odpowiednimi bada-
niami dodatkowymi dla wstepnej diagnostyki, jezeli
neonatolog podejrzewa powazng wrodzong wade serca.
Rozpoznanie w okresie prenatalnym pozwala unikngé
wczesnych probleméw diagnostycznych i terapeutycz-
nych u noworodkéw z t3 wada, umozliwiajgc optymali-
zacje wynikow leczenia.

Postepowanie w poczatkowym okresie po urodzeniu
Wstepne postepowanie u niemowlat, u ktérych warunki
krazenia odpowiadaja HLHS, obejmuje przede wszystkim
bezpieczny transport oraz stabilizacje hemodynamiki
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RYCINA 4. Anatomiczny preparat serca z atrezjg aorty, ukazujacy
kierunek przeptywu krwi z pnia ptucnego (PA) przez drozny
przewdd tetniczy (PDA) wstecznie do bardzo waskiej aorty
wstepujacej (podwdjna strzatka). DA — aorta zstepujaca,
RA — prawy przedsionek.

i oddychania. Gtéwnym celem jest przywrdcenie u no-
worodka warunkéw krazenia analogicznych do okresu
plodowego. Priorytetowe znaczenie dla ponownego przy-
wrocenia odpowiedniego przeptywu krwi w krazeniu sys-
temowym ma przywrécenie badZ utrzymanie droznosci
przewodu tetniczego oraz zapewnienie droznosci drég od-
dechowych (ryc. 4). Prostaglandyne E1 (PGE1) podaje sie
w dawce 0,05-0,1 pg/kg/min. Poniewaz PGE1 moze po-
czatkowo wywolywaé bezdech, neonatolog i lekarz opie-
kujacy sie dzieckiem w czasie transportu powinni
zastosowaé odpowiednie $rodki ostroznosci w celu zabez-
pieczenia odpowiedniej wentylacji drég oddechowych
przed transportem.

Zasadnicze znaczenie dla pomyslnego ukoficzenia
okresu przygotowan do operacji ma zréwnowazenie
przeplywu systemowego i plucnego w celu optymalizacji
perfuzji i czynnoéci narzagdéw obwodowych. PGE1 moze
zmniejszac zar6wno plucny opdr naczyniowy (pulmona-
ry vascular resistance, PVR), jak i op6r systemowy (syst-
mic vascular resistance, SVR), natomiast podawanie tlenu
zmniejsza PVR, ale zwieksza SVR. Chociaz podawanie
tlenu w czasie przygotowywania niemowlecia do operacji
jest potencjalnie szkodliwe, tlenoterapia w okresie resu-
scytacji, stabilizacji i transportu moze niekiedy przynosié
korzy$ci. Utrzymanie odpowiedniego dowozu tlenu
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RYCINA 5. Wptyw zwiekszajgcego sie wysycenia krwi tetniczej
tlenem na stosunek przeptywu ptucnego do przeptywu
systemowego.

do tkanek mozna uzyskaé przez zmniejszenie SVR za po-
mocga Srodkéw o dziataniu inotropowym i rozszerzaja-
cym naczynia, takich jak milrinon, lub tez zwiekszenie
PVR w nastepstwie manipulacji zawartoscig tlenu we
wdychanym powietrzu przez kontrolowana hipoksje
(FiO, 17-20%) badz przez hipowentylacje prowadzaca
do hiperkapnii. Milrinon jest zar6wno lekiem inotropo-
wym, jak i skutecznym Srodkiem rozszerzajgcym naczynia
krazenia systemowego (inhibitor fosfodiesterazy), sto-
sowanym w okresie przedoperacyjnym u niemowlat
z HLHS. Nalezy podkreslié jeszcze jedng kwestie zwigza-
ng z podawaniem tlenu. Przed przerwaniem jego poda-
wania nalezy potwierdzi¢ rozpoznanie, poniewaz
przeoczenie przetrwalego nadci$nienia ptucnego nowo-
rodkéw prowadzi do zgonu dziecka.

Zalezno$é miedzy przeplywem ptucnym i systemowym
ocenia sie na podstawie danych klinicznych oraz wysyce-
nia krwi tetniczej tlenem lub gazometrii krwi tetnicze;j.
Podstawowe znaczenie dla codziennych decyzji terapeu-
tycznych i oceny ostrych zmian stanu klinicznego nowo-
rodka ma analiza tendencji w wahaniach wysycenia krwi
tetniczej tlenem. Poniewaz HLHS jest wada zwigzang
z catkowitym mieszaniem si¢ krwi systemowej i powraca-
jacej z ptuc, stosunek przeptywu ptucnego (QP) do prze-
plywu systemowego (QS) okresla sie, oceniajgc zmiany
wysycenia krwi tetniczej tlenem w krazeniu systemowym
za pomocg pulsoksymetrii lub gazometrii krwi tetniczej.
Saturacja odpowiadajgca zréwnowazonemu stosunkowi
przeptywu ptucnego do systemowego (QP/QS 1:1) wyno-
si 75%. Poniewaz PVR jest mniejszy niz SVR, wysycenie
krwi tetniczej tlenem u niemowlecia z HLHS w stabilnym,
wyréwnanym stanie hemodynamicznym powinno wyno-
si¢ 75-85%. W miare zmniejszania si¢ PVR 1 wzrostu sto-
sunku QP/QS nastepuje zwickszenie wysycenia krwi
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tetniczej tlenem i ci$nienia parcjalnego tlenu we krwi tet-
niczej (ryc. 5). Jezeli przerwie sie¢ podawanie PGE1 i na-
stapi skurcz przewodu tetniczego, stosunek QS do QP
maleje, nastepuje znaczny wzrost wysycenia krwi tetniczej
tlenem oraz ci$nienia parcjalnego tlenu we krwi tetniczej
i rozwija si¢ kwasica metaboliczna. Spadek wysycenia krwi
tetniczej tlenem ponizej 70% powinien nasuwaé obawy
o niedodme ptuc lub restrykcyjny charakter polaczenia
miedzyprzedsionkowego, przyczyne zmniejszenia QP
w stosunku do QS. Polaczenie na poziomie przedsionkéw
jest niezbedne dla przezycia niemowlecia z HLHS. Re-
strykcyjne polaczenie miedzyprzedsionkowe stanowi sy-
tuacje analogiczng do zwezenia zyt ptucnych, poniewaz
nie ma wtedy odpowiedniego odplywu krwi z lewego
przedsionka. Zwezenie zyt ptucnych jest przyczyna obrze-
ku, zmniejszenia podatno$ci pluc oraz hipoksemii. Mozna
wtedy rozwazy¢ probe interwencyjnej septostomii w pra-
cowni cewnikowania serca, ktora wigze sie z duzym ryzy-
kiem. Pilna operacja w tych warunkach rzadko daje
korzystne wyniki.

Leczenie chirurgiczne zespotu niedorozwoju
lewego serca
W 1980 roku Norwood i wsp. jako pierwsi opisali zabieg
paliatywny, ktéry ostatecznie prowadzi do etapowego wy-
tworzenia krazenia typu Fontana (potgczenie przedsionka
z krazeniem ptucnym) u niemowlat z czynno$ciowo poje-
dynczg komora. Tradycyjna operacja Norwooda musi za-
pewnic nierestrykcyjny systemowy przeplyw krwi przez
rekonstrukcje tuku aorty, szerokg komunikacje miedzy-
przedsionkowg i zapewnié doptyw krwi do tozyska ptuc-
nego. Pomyslne wczesne wyniki zalezg od takich
czynnikow przedoperacyjnych, jak Srednica aorty wstepu-
jacej (korzystniejsza sytuacja jest zachowany fizjologiczny
kierunek przeptywu w aorcie wstepujacej) oraz dobra
czynno$é prawej komory i zastawki tréjdzielne;.
Rekonstrukcja aorty wstepujacej i tuku aorty wymaga
wykorzystania pnia plucnego oraz uzupetnienia tuku aorty
tatg z homograftu w celu catkowitego wyeliminowania
wspdlistniejacej koarktacji. Nowym zrédlem doptywu krwi
do ptuc jest w zmodyfikowanej operacji Norwooda zespo-
lenie z Goretexu® 3.0 lub 3.5, taczace pier ramienno-glo-
wowy z prawg tetnicg plucng. Problemy z zespoleniem
systemowo-plucnym oraz trudnosci z utrzymywaniem od-
powiedniego przeptywu ptucnego po operacji spowodowa-
ly wprowadzenie modyfikacji Sano. W tej modyfikacji
stosuje sie konduit taczacy prawg komore z tetnicg plucna
(kondunit RV-PA) zamiast zespolenia systemowego pluc-
nego (shuntu). Konduit taczacy prawg komore z tetnicy
plucng umozliwia uzyskanie wyzszego ci$nienia rozkurczo-
wego w krazeniu systemowym i lepszg perfuzje tetnic wiefi-
cowych. Obecnie w wieloo§rodkowym badaniu klinicznym
poréwnuje si¢ wyniki leczenia z zastosowaniem zespolenia
systemowo-plucnego z operacjg w modyfikacji Sano pod
wzgledem powiklaf i Smiertelnosci zwigzanej z leczeniem
chirurgicznym w okresie okolooperacyjnym oraz w odleglej
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obserwacji. Prowadzi sie tez badania nad zapewnieniem
perfuzji mézgu w czasie rekonstrukcji aorty. Te operacje
wykonuje sie w czasie zatrzymania krazenia w gtebokiej hi-
potermii. Obawy o odlegle nastepstwa neurologiczne za-
owocowaly opracowaniem technik, ktére eliminujg
potrzebe zatrzymania krazenia w glebokiej hipotermii.
Obecnie w czasie operacji utrzymyuje sie ciagla perfuzje
mobzgu.

Wazng role w poprawie wynikéw leczenia odegrat po-
step w intensywnej opiece i leczeniu po operacji. W o$rod-
kach, ktore wykonujg takie zabiegi, niezbedny jest dostep
do mechanicznego wspomagania krazenia i oksygenacji
pozaustrojowej (ECMO). Najwazniejszym czynnikiem jest
catodobowa dostepnoséé wielodyscyplinarnego zespotu le-
czacego kompleksowo takich pacjentow.

Transplantacja serca w zespole niedorozwoju
lewego serca

U wiekszosci pacjentéw z HLHS proponuje sie operacje
Norwooda. Pionierem transplantacji serca u noworod-
kéw z HLHS byt Bailey z Loma Linda University. Mimo
iz transplantacja bylaby preferowanym rodzajem leczenia
paliatywnego, mozliwo$ci stosowania tej metody ogra-
nicza niewielka dostepno$¢ serc do przeszczepienia.
W osrodkach zalecajacych transplantacje serca donoszono
0 30% umieralno$ci wérdéd niemowlat oczekujacych na
serce. Dlatego nie ulega watpliwosci, ze noworodki
z HLHS, ktére sg dobrymi kandydatami do operacji Nor-
wooda, powinny by¢ kierowane na takie leczenie chirur-
giczne. Noworodki z bardzo waska aorta wstepujaca lub
dysfunkcja prawej komory i ciezkg niedomykalno$cig za-
stawki przedsionkowo-komorowej nalezy kierowaé
na transplantacje serca.

Leczenie objawowe

Niezaoferowanie przeprowadzenia interwengji chirurgicz-
nej u noworodka, ktdry jest kandydatem do paliatywne-
go leczenia czynno$ciowo pojedynczej komory, pozostaje
kontrowersyjne. Chociaz neonatolodzy i kardiolodzy
dzieciecy omawiajg z rodzinami kwestie rozpoznania, ro-
kowania oraz potencjalnych odleglych probleméw zwia-
zanych z paliatywnym leczeniem, bardzo rzadko rodzina
nie decyduje si¢ na interwencje. Obecne chirurgiczne wy-
niki leczenia noworodkéw, u ktérych hemodynamiczne
wyniki operacji naprawczej sg doskonale, a rozwoj pozo-
staje prawidtowy, powoduja, ze trudno jest nie zachecad
rodzin do wytrwato$ci mimo niepewnej przysztosci.

Postep w wiedzy i leczeniu

Mimo ze wrodzone wady serca pozostajg gtéwng przyczy-
ng $mierci z powodu wrodzonych malformacji, postep
w leczeniu operacyjnym noworodkdw, mozliwosci doktad-
nego ustalania rozpoznania w okresie ptodowym oraz po-
prawa leczenia w okresie noworodkowym spowodowaly
zwickszenie przezywalnosci. W rzeczywistosci liczba pa-
cjentdéw z wrodzonymi wadami serca w wieku powyzej

www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie

18 lat jest obecnie wigksza od liczby takich pacjentéw
w mlodszym wieku. HLHS jest przyczyng istotnej umie-
ralnosci w okresie od urodzenia do 3 roku zycia, kiedy
zostajg ukonczone wszystkie zabiegi paliatywne. Przyczy-
na HLHS wciaz nie zostala poznana. Opisuje si¢ rodzinne
wystepowanie tej anomalii, a takze jej zwigzek z innymi
genetycznie uwarunkowanymi nieprawidtowos$ciami chro-
mosomowymi, w tym z zespolem Turnera. Na podstawie
eksperymentéw na modelach kurzych wskazuje sie
na przyczyny hemodynamiczne, takie jak zaburzenia
ksztaltowania si¢ przegrody miedzyprzedsionkowe;j
i sposobu przeptywu krwi w sercu w okresie rozwoju we-
wnatrzmacicznego, a takze czynniki kontrolujace poczat-
kowa faze tworzenia sie lewostronnego polaczenia
przedsionkowo-komorowego po lewej stronie serca. Praw-
dopodobnie istnieje wiele przyczyn wystepowania HLHS.

Mozliwo$¢ rozpoznania wady w okresie prenatalnym
niezwykle korzystnie wptyneta zar6wno na przezywal-
no$¢, jak i neurologiczne wyniki leczenia. Rozpoznanie
prenatalne stwarza ponadto mozliwos¢ skonsultowania sie
z neonatologiem i kardiologiem. Poza tym umozliwito
ono proby leczenia hipoplazji lewej komory in utero przez
plastyke balonowg krytycznego zwezenia zastawki aor-
talnej. Niemowleta, u ktérych mozliwe jest takie leczenie,
stanowig jednak tylko niewielkg podgrupe dzieci rodza-
cych sie z HLHS.
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Komentarz

Prof. dr hab. n. med. Janusz H. Skalski,
Klinika Kardiochirurgii Dzieciecej CM UJ w Krakowie

Nie po raz pierwszy przychodzi mi komentowaé prace
pogladowa na temat zespotu niedorozwoju lewego ser-
ca. Jest to temat wcigz intrygujacy, poddawany publicz-
nej debacie wobec kontrowersyjnych, a nawet
sprzecznych pogladéw prowokujacych do dyskusji. Przy-
czyna takiego stanu jest, rzecz jasna, brak jednoznaczne;j
recepty, jak najskuteczniej leczy¢ dzieci z HLHS, jak uzy-
skiwaé niskg $miertelno$¢ i dobry odlegly wynik lecze-
nia. Im wiecej doSwiadczen i publikowanych réznych
doniesien — tym bardziej utwierdzamy si¢ w przekona-
niu, ze jest to bodaj najbardziej wymagajaca wada co do:
perfekgcji diagnostycznej, w tym prenatalnej, ustalenia
strategii leczenia, przygotowania do operacji, najwyzszej
precyzji techniki chirurgicznej, niewiarygodnie troskli-
wej opieki pooperacyjnej, a wreszcie jest to wada wyma-
gajaca wysokich naktadéw finansowych, niejednokrotnie
zmuszajaca osrodek podejmujacy sie leczenia do wyjat-
kowego wysitku ekonomicznego, a nawet do zadtuzania
oddzialu. A tymczasem, aby uzyskiwaé dobre wyniki, nie
mozna pozwoli¢ sobie na jakiekolwiek ograniczenia wy-
datkéw. Czytajac prace pogladowa pochodzaca z dobre-
go osrodka zachodniego, nasuwa si¢ smutna refleksja,
ze nasze bardzo nowoczesne sposoby postepowania,
nieodbiegajace zasadniczo od tych, ktére przyszto mi ko-
mentowad, wymagajg od nas nieporéwnywalnie wiek-
szego wysitku organizacyjnego, aby sprostaé najwyzszym
wymogom.

Tym razem redakcja czasopisma Pediatria po Dyplo-
mie oczekuje ode mnie komentarza do edukacyjnego
opracowania Fredericka Jaya Frickera pt. Zesp6t niedo-
rozwoju lewego serca: rozpoznanie i wczesne leczenie.

Na wstepie, majac za zadanie wypowiedzenia sie
w kwestii tej wyjatkowej wady, i to w kontekscie kry-
tycznego przekazu edukacyjnego, nie moge pominaé dy-
lematu dotyczacego polskiego nazewnictwa dla
anomalii powszechnie znanej w réznych zakatkach
$wiata jako HLHS. W Polsce brak konsensusu w tej
sprawie. Prébowano wprowadzaé pozornie dobrze
brzmigcg nazwe ,hipoplazja vs niedorozwdj lewej po-
towy serca”. Z pozoru tylko to nozologiczna popraw-
no$¢ jezykowa, niosaca w ukryciu niebezpieczng
sprzeczno$é, czynigcg gwalt na logice wypowiedzi. Nie
ma bowiem potowy — czegokolwiek — mniejszej niz dru-
ga... Skoro hipoplastyczna — to juz nie potowa serca.

W ten spos6b rozumujac, znacznie lepiej bytoby pozo-
stawaé przy skwapliwie nieraz zwalczanym, przekladzie
nazwy angielskojezycznej ,,na skréoty”. Termin ,,left heart
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— lewe serce”, zargonowy, prosty, ale zrozumialy dla
wszystkich wtajemniczonych, powstal p6t wieku temu,
zaproponowany przez najwybitniejsze przeciez osobisto-
Sci kardiologii dzieciecej - Jacqueline Noonan
i Alexandra Nadasa. Nie jest zadng ujma korzystac ze sko-
piowanych okreSlefi autorytetéw, w tym wypadku postu-
gujacych sie jezykiem angielskim — z jego bogatym
zasobem stownictwa, a rGwnoczesnie niezréwnanie synte-
tycznym. W naszym jezyku ojczystym czesto brakuje ter-
mindéw nadazajacych za naukowa nomenklaturg
zachodnig i niech juz tak zostanie. Troche w tym niedoro-
zwoju lewego serca pobrzmiewa argot medyczny, ale fa-
twiej sie z nim pogodzié niz z nielogicznym neologizmem.

Temat recenzowanej przeze mnie pracy jest niezmien-
nie aktualny, bowiem dotyczacy jednej z najciezszych
wad rozwojowych serca, odpowiedzialnej za wcigz spo-
ry odsetek $miertelnosci okotooperacyjnej wad wrodzo-
nych serca i to nawet w renomowanych osrodkach
kardiochirurgii dzieciecej. Praca jest do$¢ typowym opra-
cowaniem pogladowym, jakich wiele ukazywalo sie
i ukazuje w czasopismach. Jest znakomicie wzbogacona
sugestywnym materialem ilustracyjnym. Po kr6tkim
wprowadzajacym rysie historycznym autor omawia mor-
fologie i patofizjologie wady, jej symptomatologie, roz-
poznanie i postepowanie w poczatkowym okresie po
urodzeniu. Niejednego czytelnika moze zaskoczyé dosé
mocne stwierdzenie, iz EKG i zdjecie rentgenowskie
klatki piersiowej nie s odpowiednimi badaniami dodat-
kowymi dla wstepnej diagnostyki. Jest w tym troche ra-
qji, z tych badan zyskujemy relatywnie mato informacgji,
ale czyz odwazy sie kto$ z nas, w obecnej dobie, zrezy-
gnowac z tej sakramentalnej diagnostyki wstepnej? Ale
nade wszystko przyjmujemy jako niepodwazalny aksjo-
mat, ze rozpoznanie wady w okresie prenatalnym po-
zwala uniknaé wezesnych probleméw diagnostycznych
i terapeutycznych. Nie trzeba juz przekonywad, ze pre-
natalna diagnoza HLHS, w konsekwencji wczesne usta-
lenie strategii postepowania, przygotowanie ciezarnej
i wdrozenie w pore nalezytego postepowania, majg zna-
miennie korzystny wplyw na ostateczne wyniki leczenia.

Czytamy w omawianym opracowaniu, ze podawanie
tlenu na etapie przygotowawczym, chociaz potencjalnie
szkodliwe, to ,tlenoterapia w okresie resuscytacji, stabi-
lizacji i transportu moze niekiedy przynie$¢ korzysci”.
Obawiam si¢, ze podanie takiej informacji w materia-
tach szkoleniowych jest nazbyt niebezpieczne. Mozna
by odnie$é wrazenie, ze spadki saturacji do poziomu np.
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80-90% uzasadnig podaz tlenu. Tymczasem ten zakres
uzyskiwanych u noworodka wartosci saturacji jest wy-
soce pozadany!

W rzeczywisto$ci czasem tak wlasnie lekarze poste-
puja i nastepuje katastrofa. Pozostawmy podaz tlenu dla
stan6w absolutnie szczegblnych, w gestii bardzo do-
$wiadczonego lekarza, ktéry potrafi te wyjatki wytuskad
i wie, kiedy rzeczywiscie, np. w stanie przetrwalego
nadci$nienia ptucnego, tlen jest potrzebny. Nonszalan-
cja w prowadzeniu noworodka z HLHS moze przybie-
raé rozne formy, np. w postaci przerwania podazy PGE1
—np. bo przewdd tetniczy zdaje sie by¢ tak ogromny, ze
nie grozi obkurczeniem. Jeszcze gorzej, jesli powotujac
sie na swoje wieloletnie doswiadczenie, lekarze wysyta-
jacy dziecko do o$rodka referencyjnego decyduja sie na
takie eksperymentowanie i to w czasie transportu!
W rezultacie nagly skurcz przewodu tetniczego nie dos¢,
ze wpedza dziecko z grozng spirale btednego kota za-
burzen, to jeszcze stawia zesp6t chirurgiczny w niezwy-
kle ktopotliwej sytuacji. Nie wolno tego robié! Nikomu!

Powraca problem najistotniejszych dodatkowych
obcigzef zwiekszajacych ryzyko operacji i decydujacych
o niepowodzeniach leczenia. Tradycyjnie, w pierwszym
rzedzie wymieniono waskie §wiatto aorty wstepujace;j,
z jej Srednicg ponizej 2 mm. To prawda, ze bardzo wa-
skie $wiatto aorty, bedacej w przypadku atrezji zastawki
aortalnej jedynym Zrédlem unaczynienia wieficowego,
stwarza ryzyko ostrego niedokrwienia serca po zrekon-
struowaniu aorty. Ale wedlug naszych doswiadczen nie
jest to najbardziej obcigzajacy czynnik, jesli tylko chirurg
wykaze sie odpowiednig precyzja, a uktad anatomiczny
hipoplastycznej opuszki aorty i ewentualne anomalie
przebiegu tetnic wieicowych nie pokrzyzuja szans na po-
my$lne odtworzenie poczatkowego odcinka neoaorty
z zapewnieniem dobrej perfuzji wieficowej.

O wiele grozniejsza dla loséw dziecka, poza dysfunk-
¢ja prawej komory i ciezka niedomykalnoscig zastawki
przedsionkowo-komorowej, jest wedle naszych obserwa-
gji restrykcja komunikacji miedzyprzedsionkowej. Utrud-
niony przeplyw, a niekiedy nawet catkowity brak
komunikacji miedzyprzedsionkowej to fatalne w skut-
kach obcigzenie. O ztym przebiegu leczenia u takich no-
worodkow decyduje nieprawidtowa morfologia zyl
plucnych i ich patologicznych potaczenr, uniemozliwiajg-
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ca fizjologiczny przeptyw ptucny w okresie pooperacyj-
nym. Warto przy tej okazji przypomnieé, ze HLHS nie
jest wada o SciSle okreslonej i powtarzalnej morfologii,
ale pod tym terminem miesci sie pokazny zakres ciezkich,
zlozonych wad serca o zréznicowanej morfologii i r6-
znym stopniu ryzyka co do planowanego leczenia. Ale
zroznicowane zagrozenie jest takze rGwnoznaczne z mo-
zliwo$cig wydzielenia grupy dzieci bedacych dobrymi,
albo wrecz bardzo dobrymi kandydatami do leczenia,
z niewielkim ryzykiem. Zgadzam sie przeto skwapliwie
przynajmniej z czeScig wypowiedzi autora komentowa-
nej przeze mnie publikagji, ze wspodtczesnie uzyskiwane
rezultaty leczenia chirurgicznego z zadawalajacymi wy-
nikami hemodynamicznymi powoduja, ze ,trudno jest
nie zachecad rodzin do wytrwatosci...”. Rodzice niezde-
cydowani powinni by¢ informowani nadzwyczaj rzetelnie
o wspolczesnych mozliwosciach leczenia, o zadowalaja-
cych wynikach i o tym, ze ponad wszystko warto i nale-
zy leczy¢ — ,pomimo niepewnej przysztosci”.

W obliczu naszych krajowych realiéw odnos$nie do
mozliwo$ci wykonania przeszczepienia serca u nowo-
rodka do$¢ nieszczerze brzmi w materiatach edukacyj-
nych wypowiedz, jakoby dzieci z ciezkimi obcigzeniami
nalezato ,kierowaé do transplantacji serca”. Przeciez
u nas transplantologia noworodka nie istnieje! Nie roz-
wineta sie w Polsce zupelnie i nie ma szans na rozwdj
z uwagi na brak potencjalnych dawcéw. Co wiecej, nie
ma chyba przysztosci w $wiecie, bowiem rozwijajaca sie
diagnostyka prenatalna skutecznie eliminuje potencjal-
nych dawcéw narzadéw. Dlatego mdéwienie o kierowa-
niu do przeszczepu, a wrecz informowanie rodzicéw
o takiej opcji terapeutycznej, to hipokryzja, ktérej nie
wolno nam uprawiaé. Zbyt czesto niestety, takze i w in-
nych przypadkach terapii najciezszych wad, hasto
do przeszczepu wykorzystywane jest jako rownoznacz-
nik stwierdzenia ,nic do zrobienia”. Jest to przeciez
dla zdesperowanych rodzicéw obietnica bez pokrycia,
aroéwnoczes$nie ucieczka przed problemem, bez rzetelne-
go przyjrzenia si¢ problemowi i chociaz podjecia proby
leczenia. Odstapienie od leczenia chirurgicznego HLHS
niech bedzie wyjatkowym zdarzeniem, przyktadowo wo-
bec braku zgody rodzicéw (najczesciej niedoinformowa-
nych) lub w przypadku skrajnie ciezkich obcigzef
odbierajacych wszelka nadzieje na powodzenie operagji.
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