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SUDETINGA KOMBINUOTA |GIMTA SIRDIES YDA
SU VIENO SKILVELIO FIZIOLOGIJA IR ISREIKSTA
PLAUTINE HIPERTENZIJA DEL PLAUCIU VENU
STENOZES: VALDYMO ISSUKIAI IR ATEITIS.
KLINIKINIS ATVE]JIS IR LITERATUROS APZVALGA

Darbo autoré. Emilija TAMOSEVICIUTE, Il kursas.

Darbo vadové. Dr. Skaisté SENDZIKAITE, VU MF Klinikinés medicinos institutas,
Vaiky ligy klinika.

Darbo tikslas. Aprasyti klinikinj atvejj, paciento, sergancio labai reta, kombinuota
jgimta Sirdies yda (JSY) su vieno skilvelio fiziologija ir i$reiksta plautine hipertenzija
dél plauciy veny stenozés, ir iSanalizuoti jj remiantis naujausia literatdra, susijusia su
gydymo isslkiais, prognoze ir moksline ateitimi.

Darbo metodika. Paieskoje neradus identisky klinikiniy atvejy aprasymu, litera-
tlros apzvalga atlikta naudojantis raktazodZiais (,,Pulmonary Vein Stenosis“, ,Univen-
tricular Heart“) PubMed, Science Direct, ir Cardiology in the Young duomeny bazése.

Atvejo aprasymas. Siuo metu 4 mety pacientas yra su idreiksta cianoze ir Sirdies
veiklos nepakankamumo simptomais. Gimé iSneSiotas ir po gimimo buvo nukreiptas j
jgimty Sirdies ydy kompetencijos centrg, jtarus jgimta Sirdies yda, kur patvirtinta — visis-
kai netaisyklingas plauciy veny drenaZzas su plauciy veny stenoze, pilna atrioventrikuliné
komunikacija, bendro skilvelio fiziologija, d-stambiyjy kraujagysliy transpozicija, dideli
pirminis ir antrinis prieSirdZiy pertvaros defektai, atviras arterinis latakas. Pacientui
taip pat nustatyti vidutinis bendro atrioventrikulinio voztuvo nesandarumas, plautiné
hipertenzija, Sirdies nepakankamumas C stadijos, Il funkcinés klasés.

Pirmiausiai, kelios dienos po gimimo, pacientui atlikta chirurginé visiskai netai-
syklingo plauciy veny drenaZo korekcija ir plauciy arterijos fiksacija juostele (siekiant
sumazinti spaudima plauciuose). Véliau, 11 ménesiy pacientui rasti susiauréjes plau-
Ciy arterijy Saky diametras < 5 mm (norma 6-10) ir McGoon indeksas 1,1 - 1,2 (<1.5
rizikinga), kurie [émé Glenn‘o jungties operacijos atidéjimg, taip pat stebétas plauciy
veny stenoziy paryskéjimas. Todél, atlikti chirurginis plauciy veny stenoziy gydymas
ir plauciy arterijos siaurinimo modifikavimas. Sulaukus 1 mety ir 8 ménesiy pacientui
buvo suformuota dvikrypté Glenn‘o jungtis bei taikytas kartotinis plauciy veny stenoziy
chirurginis gydymas. Nepaisant operacijos, praéjus 3 ménesiams dél ligos progresavimo
buvo atlikta perkateteriné Glenn‘o jungties ir plauciy veny kolektoriaus balioniné an-
gioplastika (8 mm balionu). Po keliy ménesiy dinamikoje vél progresavo plauciy veny
stenozé, todél atliktas kairés virSutinés plauciy venos létinés okliuzijos stentavimas.
Net ir taikant gydyma antikoaguliantais, stebéta stento stenozé, atliktos daugkartinés
balioninés stento angioplastikos, taciau be norimo efekto. Paskutinio intrakardinio
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hemodinaminio tyrimo metu stebéta visiska stento okliuzija. Pacientas gydytas balio-
nine angioplastika ir dél Gleno jungties stenozés. Pacientui skiriami kreSumo sistema
veikiantys vaistai: aspirinas bei orfarinas, INR palaikomas terapinio intervalo ribose.
Taip pat, taikomas medikamentinis Sirdies nepakankamumo ir plautinés hipertenzijos
gydymas. Dél pasikartojanciy stenoziy, neefektyvaus intervencinio gydymo, svarsto-
mas tolimesnis gydymo planas apimantis stento Salinimg ir chirurginj plauciy veny
platinimg, o nepavykus svarstytinas variantas — Salinti kairj plautj ir jtraukti pacientg j
Sirdies transplantacijos sgrasa.

Rezultatai. Bendro skilvelio fiziologija ir plauciy veny stenozé yra labai retas
fenomenas, atitinkamai sudarantis 1 proc. ir 0,03 proc. jgimty Sirdies ydy atvejy. Nors
mazdaug 50% pirminiy plauciy veny stenoziy yra susije su kitais jgimtais Sirdies defek-
tais, jy daznis bendro skilvelio fiziologijos kontekste literattiroje néra tiksliai apibréztas
dél iy ligy retumo ir sudétingumo. Tai yra pavojingos, j plautine hipertenzijg ir Sirdies
nepakankamumg progresuojancios ir didelj mirStamumga turincios patologijos, kuriy
gydymas yra sudétingas ir prognostiskai prastas. Nors Zinios apie ligos patofiziologija
lemia naujy gydymo alternatyvy kidrimg, perkateterinés ir chirurginés intervencijos
islieka gydymo pagrindu, taciau jas lydi didelé pasikartojanciy stenoziy rizika, kaip
jrodo isanalizuotas klinikinis atvejis. O dél jy progresavimo yra limituojamas bendro
skilvelio fiziologijos chirurginis gydymas ir ilgainiui blogéja Sirdies ir kraujagysliy siste-
mos ir paciento biklé, pabrézdama Sirdies transplantacijos, kaip paskutinio gydymo
etapo, reikSme.

ISvados. |gimty plauciy veny stenoziy valdymas bendro skilvelio fiziologijos
kontekste yra sudétingas dél progresuojancios eigos ir gydymo metody limity, bei
komplikuojantis bendro skilvelio fiziologijos gydyma, todél reikalauja pastovaus mul-
tidisciplininés komandos jsitraukimo, intervencijy atlikimo ir naujy gydymo taktiky
svarstymo.

Raktazodziai. Jgimtos Sirdies ydos; bendro skilvelio fiziologija; plauciy veny
stenozé.
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