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SANTRUMPOS

A0 — aorta

ATV — apatiné tuscioji vena

AV  — atrioventrikulinis

CVS - centrinis veninis spaudimas

DKA — dirbtin¢ kraujo apytaka

DP  — deSinysis priesirdis

DPA — desiné plauciy arterija

DS - deSinysis skilvelis

EK - ekstrakardinis

EKG - elektrokardiograma

EKMO - ekstrakorporiné membraniné oksigenacija

EKS - elektrinis Sirdies stimuliatorius

EtCO2 — anglies dvideginio kiekis iskvepiant (angl. end tidal COy)
F — French, kateteriy ir kaniuliy skersmens matavimo vienetas
FiO? — jkvépto deguonies frakcijos koncentracija

FO

Fontano operacija

IF — 1i8stimimo frakcija

INR — tarptautinis normalizuotas santykis (angl. international normalized
ratio)

IPTFE — iSpléstas politetrafluoretilenas

Kl — kvartiliy intervalas

KP  — kairysis prieSirdis

KPA — kair¢ plauciy arterija

KS  — kairysis skilvelis

KSHS — kairiojo skilvelio hipoplazijos sindromas

NO — natrio oksidas

PaCO.— dalinis anglies dvideginio slégis arteriniame kraujyje
PaO, — dalinis deguonies slégis arteriniame kraujyje

PAS — plauciy arterijos spaudimas



PKP — plauciy kraujagysliy pasiprieSinimas
PKPJ
RITS
SN

SPP  — skilvelj pavaduojanti priemoné

pilnutiné kavapulmoniné jungtis

reanimacijos ir intensyviosios terapijos skyrius

standartinis nuokrypis

SpO? — deguonies koncentracija kraujyje

SSD - sirdies susitraukimo daznis

TEE — perstempliné (transezofagin¢) echokardiografija
VUL SK — Vilniaus universiteto ligoniné Santaros klinikos

VTV — virSutiné tus€ioji vena



1. [VADAS

1.1. Tiriamoji problema, darbo aktualumas ir reik§mé

Bendras skilvelis yra reta, bet sudétinga Sirdies yda. Sios ydos
numanomas paplitimas yra 16-80 atvejy i§ 100 000 gyvy gimusiy naujagimiy
[1-2]. Vienas i$ dviejy skilveliy gali bati maZesnis, neiSsivystes ar su pakitusiu
voztuvu. Naturali eiga paprastai nepalanki [3-5]. Net atliekant paliatyvias
operacijas istoriSkai ,,geriausias® trejy mety iSgyvenamumas buvo 75 % [6].

Vaikui gimus tik su vienu fiziologiS8kai funkcionuojanciu Sirdies
skilveliu (kairiuoju, deSiniuoju arba be skilveliy pertvaros), chirurginiu biidu
nejmanoma suformuoti jprastos zmogui kraujotakos, kai deSinysis skilvelis
stumia kraujg ] plaucius ir uztikrina plauciy kraujotaka, o kairysis — i likusia
kiino dalj, t. y. uztikrina sistemin¢ kraujotaka. Esant Sioms Sirdies ydoms
formuojama bendra organizmo kraujotaka vienu skilveliu [7-9]. Tokios
operacijos yra pakopinés, paprastai trijy etapy [10-13]. Galutinis etapas —
Fontano operacija [14-17]. Nors pasaulyje $i operacija aprasyta jau 1971
metais [7], taCiau, siekiant palankesniy ankstyvyjy ir vélyvyjy rezultaty,
nuolatos atsiranda Sios operacijos naujos modifikacijos bei nauji
priesoperaciniai ir pooperaciniai gydymo budai:

- ekstrakardinis Fontanas [17-18] su fenestracija arba be jos [19-22]
dirbtinés kraujo apytakos sglygomis arba be jos [23-25];

- veélyvuoju laikotarpiu fenestracijy uzkim$imas arba neuzkimS$imas
[26-28];

- sildenafilio, iloprosto ar natrio oksido (NO) dujy naudojimas [29-32].

Taip pat tobuléja ir prieSoperaciné, operaciné bei pooperaciné ligoniy
stebésena [33-35]. Ieskoma gairiy, kuriems ligoniams ir kiek laiko prie$
operacijg ir po jos reikty skirti NO dujas, sildenafilj arba iloprostg [29-32].
Taip pat keiiasi poziiiris j laika, kada reikéty atlikti Fontano operacijas. Siuo
metu, skirtingai negu ankstesniais laikais, Fontano operacijos atliekamos vis
jaunesniems ligoniams [36, 37]. Taip bandoma iSvengti besiformuojanciy

venoveniniy ir aortopulmoniniy kolateraliy, kurios turi neigiama jtaka tiek



ankstyviesiems, tiek vélyviesiems rezultatams [38-40]. Diskutuojama, koks
laikas yra palankiausias atlikti Fontano operacijg [36, 41-42]. Dabar daug
démesio kreipiama ir j vélyvus rezultatus bei gyvenimo kokybe [43-45].
Svarstoma, kokiy specialybiy gydytojai turéty stebéti Siuos ligonius. Kuriami
specialiis multidisciplininiai centrai [46]. Nepaisant akivaizdzios pazangos,
pacienty su vieno skilvelio kraujotaka gyvenimo kokybé prastesné uz bendros
populiacijos [47]. Gana daznos yra §ios specifinés vélyvosios komplikacijos:

- plastinis bronchitas [48],

- baltymy netekimo enteropatija [48-49],

- aritmijos [50],

- kepeny nepakankamumas [51],

- trombembolija [52],

- limfinés sistemos nepakankamumas [53],

- Sumazeéjes kauly tankis [54],

- sumazg¢jusi raumeny masé [54, 55],

- Fontano kraujotakos nepakankamumas [56] ir Kt.

Tad ir darbo naujumas ir aktualumas yra Fontano operacijy, atlikty
Vilniaus universiteto ligoninéje Santaros klinikose (VUL SK), analizé ir
apibendrinimas. Surinkti duomenys bus naudojami Fontano ligoniy duomeny
bazei sukurti, kas yra labai svarbu ilgalaikei, paprastai visg gyvenima
trunkanciai $iy ligoniy stebésenai. Pagal gautus susistemintus rezultatus bus
pateikiamos rekomendacijos, kaip galima optimizuoti gydyma ir pagerinti
pacienty ligos baigtj ir gyvenimo kokybe. VUL SK Sirdies ir kriitinés
chirurgijos centre tokiy operacijy atlikta beveik 100 — pakankamas Kkiekis

duomeny analizei.
1.2. Tyrimo tikslas
I3analizuoti VUL SK Sirdies ir kriitinés chirurgijos centre atliekamas

vieno skilvelio kraujotakg formuojancias Fontano operacijos. [vertinti jy

modifikacijas ir efektyvuma, palyginti ankstyvus ir vélyvus rezultatus.



Naudojantis statistine programa rasti statistiSkai patikimy skirtumy tarp
skirtingy grupiy ligoniy, lyginant ankstyva ir vélyva iSgyvenamuma,
komplikacijy daznj, amziy Fontano operacijos metu bei dreny pleuros ertmése
buvimo po operacijos trukme. Panaudojus Kaplano ir Mejerio metoda

nubraizyti suming numanoma iSgyvenamumo kreive.

1.3. Tyrimo uzdaviniai

1. Palyginti skirtingy Fontano modifikacijy ankstyvus ir vélyvus

operacinius rezultatus. Nustatyti §iy grupiy numanomg suminj i§gyvenamumg.

2. Jvertinti Fontano operacijy, atlikty jaunesniems nei 3 mety vaikams,
rezultatus juos lyginant su Fontano operacijomis, kurios buvo atliktos

vyresniems pacientams.

3. Ivertinti galimy pagalbinés kraujotakos priemoniy taikymo

efektyvumg esant komplikuotai eigai po operacijy.

4. lvertinti antikoaguliacijos efektyvumag bei tromboziy paplitima

pooperaciniu laikotarpiu, pateikti antitrombingés terapijos rekomendacijas.

5. Pateikti rekomendacijas, kaip bty galima pagerinti ligos eiga, baigtj

bei gyvenimo kokybe po Fontano kraujotakos suformavimo operacijy.

1.4. Ginamieji teiginiai

1. Naudojant ekstrakardinius iPTFE konduitus atlikty Fontano operacijy

rezultatai yra geri ir atitinka geriausiy pasaulio centry rezultatus.

2. Fontano operacijos, atliekamos jaunesniems nei 3 mety vaikams, yra
saugios. Ankstyvi ir atokois rezultatai yra geri bei atitinka vyresniems

pacientams atlikty operacijy rezultatus.
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3. Pleuros ertmiy drenavimo trukmé yra reikSmingai trumpesné ligoniy,

kuriems Fontano operacijos atliktos jaunesniems nei 3 metai.

1.5 Darbo naujumas

1. PubMed, Cochrane ir Web of Science duomeny bazése yra tik kelios
publikacijos, kuriose skelbiami vélyvieji Fontano operacijy rezultatai, kai
stebéjimo laikotarpis yra daugiau nei 30 mety. Dauguma straipsniy apraso
trumpesnio laikotarpio studijy rezultatus. Sioje disertacijoje pateikiami

ilgalaikiai VUL SK stebéjimo rezultatai.

2. Daugumoje centry néra vienodos nuomonés, kokio amziaus
pacientams geriausia atlikti Fontano operacijas. VUL SK Sirdies ir kratinés
chirurgijos centre daliai ligoniy Fontano operacijos atliekamos jaunesniems nei
3 metai. Be to, pateikti rezultatai patvirtino, jog jaunesniame amziuje atlikty
operacijy rezultatai yra geri, 0 drenai pleuros ertmése po operacijos iSbiina

statistiSkai patikimai trumpiau.

3. Siuo metu néra visuotinai priimty algoritmy, kokia mechaning
kraujotakos palaikymo priemong taikyti iSsivysCius imiam sunkiam S$irdies
nepakankamumui po Fontano operacijos. Misy centre sékmingai taikyta
skilvelj pavaduojanti priemoné (,,Levitronix PediVAS®) galéty buti geras
sprendimas tiek trumpalaikiam Sirdies nepakankamumo gydymui, tiek ir

ilgesniam kraujotakos palaikymui laukiant sirdies transplantacijos.

1.6. Praktiné darbo reik§meé

Buvo istirti ligoniai, kuriems per 31 mety laikotarp; (1985-2015 m.)
VUL SK Sirdies ir kriitinés chirurgijos centre buvo atliktos Fontano operacijos,
jvertinti jy atokiis rezultatai. Tai pirmas tokios trukmés tyrimas Baltijos Salyse.
Tyrimo metu nustatyta, jog Fontano operacijos naudojant ekstrakardinj konduitag

rezultatai yra geri ir prilygsta geriausiy centry rezultatams. Palyginus Fontano
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buidu operuotus ligonius pagal amziy intervencijos metu nustatyta, jog jaunesnio
amziaus ligoniams operacijos gali biti atlickamos saugiai ir jy atokis stebéjimo
rezultatai yra padrgsinantys. Taip pat nustatyta, jog operuojant jaunesnius
ligonius reikSmingai grei¢iau pasalinami drenai i§ pleuros ertmiy. Tai ypac
svarbu ligoniams, kuriems yra rySkéjanti cianoz¢, maZzéjantis fizinis kravis ir
nustoja augti svoris. Ankstyvesné operacija galéty pagerinti fizinj aktyvuma
bei kraujotaka.

Remiantis tyrimo metu surinktais ir apibendrintais duomenimis
pateiktos rekomendacijos. Nurodoma, kaip galima patobulinti gydymg ir
pagerinti gyvenimo kokybe ligoniams po Fontano operacijy. Tai aktualu

moksline prasme bei patiems tiriamiesiems.
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2. LITERATUROS APZVALGA

2.1. Istoriné raida

Dar 1699 m. Chemineau apras¢ Sirdj, kurig sudaré du prieSirdziai ir tik
vienas skilvelis [57]. Nuo to laiko medicinin¢je bendruomenéje nerimsta
diskusijos apie Sios ligos kompleksiSkuma, pasireiskiant; didele jvairove tiek
anatomiskai, tiek fiziologiskai. Sios diskusijos suintensyvéjo atradus dirbting
kraujo apytaka atliekamoms S$irdies operacijoms [58]. Atsirado techninés
galimybes atlikti preciziskas Sirdies ydy korekcijas.

1968 m. Francois Marie Fontanas praktiskai jgyvendino idéja, jog
zmogaus organizme kraujas i§ sisteminés kraujotakos veny gali biti tiesiogiai
nukreiptas j plauciy arterijas be plautinio (paprastai desSiniojo) skilvelio
pagalbos [7]. PradZioje procedira buvo taikoma triburio voZztuvo atrezijai
gydyti. Ji buvo pavadinta autoriaus vardu — Klasikine Fontano operacija.
Operacijos pagrindiniai etapai yra Sie:

- virSutinés tusciosios venos su desSinigja plauciy arterija jungties galas su
galu (VTV-DPA) suformavimas;
- desiniojo priesirdzio su kaire plauciy arterija sujungimas panaudojant
aortos voztuvo homotransplantatg (DP-KPA);
- prieSirdZiy pertvaros defekto uZsiuvimas;
- plauciy voztuvo homotransplantato jsiuvimas tarp apatinés tusciosios
venos ir de§iniojo priesirdZio;
- plautinio kamieno perriSimas.
Dar pats autorius perspéjo, jog i operacija yra fiziologinis plauciy kraujotakos
tékmés atklirimas, bet ne anatominé ydos korekcija [7]. Guillermo Kreutzeris
apras¢ Sios operacijos modifikacijg beveik tuo paciu metu [15]. Jis pasiilé
sujungti deSiniojo priesSirdzio ausyte su plautiniu kamienu. Tokiu btdu licka
issaugotas plaudiy arterijy vientisumas [15]. Si operacija vadinama Fontano—

Kreutzerio arba atriopulmonine Fontano operacija.
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Greitai Fontano operacija pradéta taikyti ir kitiems vieno fiziologiskai
funkcionuojanc¢io skilvelio defektams gydyti [59]. XX amziaus 10-ame
deSimtmetyje atriopulmoniné Fontano operacija buvo pakeista j pilnutinés
kavapulmoninés jungties (PKPJ) operacija, kurios déka plautiné kraujotaka
tapo efektyvesné ir sumazéjo tromboziy rizika [16]. Keli skirtingi Sios
operacijos variantai buvo pasiiilyti, jskaitant voztuvinj ar bevoztuvj konduita,
homotransplantato panaudojimg ar net tiesioging kavapulmoning jungtj [11].
Sios modifikacijos Soninio kanalo varianta, kaip geresnj pasirinkima, pagrindé
M. R. de Levalis [16]. C. Marcellleti [17] ir A.F. Corno [18] iSpopuliarino
modifikuotg Fontano operacija su ekstrakardiniu konduitu. Pastaroji operacija

Siuo metu yra labiausiai paplitusi.

2.2. Klasifikacija

Vieno skilvelio Sirdies klasifikacija iki Siol iSlieka debaty objektas.
Minimi skirtingi Sios ydos apibtidinimai, kaip ,,vienas skilvelis®“, ,,bendras
skilvelis“, ,vienas fiziologiskai funkcionuojantis skilvelis“ [60-62].
Nesutarimy atsiranda i§ dalies dél didelés anatominés jvairovés ir fakto, jog
morfologiSkai visiS8kai vienas skilvelis pasitaiko itin retai. Daznai kartu
randamas ir antras rudimentinis skilvelis, todél labai paplites terminas yra
,.vienas fiziologiskai funkcionuojantis skilvelis* [1, 63]. Sis terminas apibtidina
didele Sirdies ydy jvairove, Kkai chirurginiu biidu jmanoma suformuoti
kraujotaka tik vienu funkciniu skilveliu, Kitais Zodziais, bet kokig Sirdies yda,
dél kurios nejmanoma suformuoti dviejy Sirdies skilveliy kraujotakos. Pagal
vyraujanti skilvelj galima skirstyti | dominuojanti kairj arba dominuojantj
desinjji variantg (1 lentel¢) [60—63]. Kai kurie autoriai [1, 64] sitilo vieno
skilvelio variantus suskirstyti j tris tipus:

- kairiojo skilvelio hipoplazijos sindromg (KSHS),

- triburio voZtuvo atrezija,
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- visus Kitus vieno skilvelio anatominius ir fiziologiniai variantus,
kaip dvigubas jteké¢jimas 1 kairj skilvelj, mitralinio voZtuvo atrezija
ir kt.

Corno, norédamas palengvinti ydos supratimg bei tolesniy sprendimy
priémima, pasiiilé skirstyti vieng skilvelj j dvi grupes atsizvelgiant | plauciy
kraujotaka:

- ribota plauciy kraujotaka,

- normali plauciy kraujotaka su obstrukcine sistemine kraujotaka ar be
jos [65, 66].

1 lentelé. Vieno fiziologiskai funkcionuojancio skilvelio klasifikacija

Pagal vyraujanti skilvelj

Dominuojantis desinysis skilvelis: Dominuojantis kairysis skilvelis:

KSHS, dvigubas triburio voztuvo atrezija, dvigubas

jtekéjimas / iStekéjimas j desinjjj jtekéjimas / iStekéjimas j kairjjj

skilvelj, nesubalansuota visa AV skilvelj, nesubalansuota visa AV

komunikacija, mitralinio vozZtuvo komunikacija, deSiniojo skilvelio

atrezija hipoplazijos sindromas ir kt.

Pagal daznj

KSHS Triburio Kiti: dvigubas jtekéjimas / iStekéjimas |
voZtuvo kairjjj / de$injjj skilvelj, nesubalansuota visa
atrezija AV komunikacija, plauciy voztuvo atrezija

su hipoplastisku desiniuoju skilveliu, vienas
gerai i8sivystes skilvelis su heterotaksio
sindromu, mitralinio voZtuvo atrezija ir kt.

Pagal kraujotakos tipa

Ribota plauciy Kraujotaka: Neribota plauciy kraujotaka:
plauciy voztuvo atrezija su KSHS, dvigubas jtekéjimas j desinjjj
hipoplastisku deSiniuoju skilveliu, skilvelj, nesubalansuota visa AV
triburio voztuvo atrezija, komunikacija vyraujant deSiniajam
nesubalansuota visa AV skilveliui, mitralinio voztuvo atrezija
komunikacija vyraujant kairiajam ir kt.

skilveliui ir kt.

ISsami klasifikacijos sistema turéty atsizvelgti | Sirdies ir kity organy
padétj (situs), rySj tarp sisteminiy ir plauciy veny, atrioventrikulinius (AV)

voztuvus, stambigsias kraujagysles ir skilveliy morfologijag. Dominuojantis
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arba gerai iSsivystes skilvelis gali buti kairysis, deSinysis arba tarpinis. Toks
skilvelis néra hipoplastisSkas ir j jj atsidaro jtekéjimo voZtuvas i§ vieno ar abiejy
priesirdziy. Kairysis skilvelis turi santykinai lygig sienele, smulkias trabekules
bei AV voztuvas paprastai neturi septaliniy chordy, tarp jtekéjimo ir iStekéjimo
voztuvy yra fibroziné tgsa. DeSinysis skilvelis, prieSingai, yra su stambesnémis
trabekulémis, su identifikuojamu moderatoriaus rai$¢iu ir daznai turi septalines
AV voztuvo chordas [64]. Atsizvelgiant 1 AV jungties padét], gali biiti vienas,
dvigubas arba bendras jtekéjimas [67]. Jeigu daugiau kaip 75 % bendro AV
voztuvo atsiveria j vieng skilvelj, tai vadinama bendru jtekéjimu. Daznai
morfologiniai AV voztuvy pozymiai gali biiti nepakankami norint atskirti
mitralin] voZtuva nuo triburio voztuvo. Tokie voZtuvai paprastai apibiidinami

kaip kairysis arba deSinysis AV voZtuvas [64].
2.3. Desimt Fontano jsaky

Fontano  operacijos metu  suformuota  vieno  fiziologiskai
funkcionuojanc¢io skilvelio kraujotaka ilgainiui pradéta vadinti Fontano
kraujotaka [68]. Dar pirmajame Sios operacijos jdiegimo deSimtmetyje
suformuluoti 10 jsaky, kuriems esant galima tikétis palankios Fontano
operacijos baigties [14]:

Amzius >4 metai.
Sinusinis ritmas.
Normalus sisteminiy veny nutekéjimas.

Normalus deSiniojo prieSirdzio turis.

1.
2.
3.
4.
5. Vidutinis plauciy arterijos spaudimas <15 mm Hg.
6. Plauciy kraujagysliy pasipriesinimas (PKP) <4 Vudo vienetai/m?,
7. Plautinio kamieno ir aortos santykis >0.75.

8. Kairiojo skilvelio i§stimimo frakcija (IF) >0,60.

9. Sandarus mitralinis voZtuvas.

10. Néra plauciy arterijy susiauré¢jimo.
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Tobul¢jant operacijy technikai bei perioperacinei slaugai, Sie jsakai
pasidaré ne tokie svarbiis [69]. Palankiis rezultatai tapo jmanomi ir ligoniams,
kurie neatitinka griezty jsaky kriterijy. Fontano operacijos atlickamos ir
jaunesniame nei ketveriy mety amziuje ir jy rezultatai yra palankis [36-37, 42,
70]. Sisteminiy veny nutekéjimo anomalijas galima koreguoti taikant dvipuses
kavapulmonines (Glenno) jungtis [71]. DeSiniojo prieSirdzio tiris néra svarbus,
nes Fontano operacija pakeista j Soninio kanalo arba ekstrakardinio konduito
modifikacijas [16—18]. Siauros arba anomalios plauciy arterijos gali buti
iSplatintos [72]. Nesandarus mitralinis voZtuvas gali biiti koreguotas pries
Fontano operacija ar jos metu [73-74]. Stern, atsizvelgdamas | tai, jog jsakai
laikui bégant vis buvo perziiirimi, siiilo naudoti tik vieng rekomendacija: ,,Biik
tobulas®, taip ragindamas nepaliaujamai tobulinti operacijy technika ir ligoniy

prieziiirg bei perzengti naujas ribas [69].

2.4. Epidemiologija

D¢l labai retai pasitaikancios ydos ir skirtingy autoriy taikomy
nevienody vieno skilvelio apibrézimy tiksliy epidemiologiniy studijy triiksta.
Gana tiksliai yra jvertintas jgimty Sirdies ydy daznis bendroje populiacijoje —
vidutiniSkai 8 atvejai 1000-iui gyvy gimusiy naujagimiy (diapazonas nuo 3 iki
10) [75-79]. Medicininio prieinamumo didéjimas bei tobuléjanti diagnostika
leidzia nustatyti daugiau jgimty Sirdies ligy atvejy [2, 75]. Papildoma
epidemiologiné problema yra ta, jog mazdaug trecdalis jgimty Sirdies ydy yra
diagnozuojamos po naujagimystés laikotarpio ar net suaugusiojo amziuje [75].

Siaurés Anglijos regione, kurio populiacija — 2,9 mln. gyventojy (kas
atitikty Lietuvos gyventojy skaiciy), atlikta studija [2] nagrin¢jo funkciSkai
vieno skilvelio asmeny populiacija. Sio tyrimo metu nustatyta, jog vieno
fiziologiSkai funkcionuojancio Sirdies skilvelio paplitimas yra 31 atvejis i$
100 000 gyvy gimusiy naujagimiy. Dazniausia yda buvo KSHS (45 %), antra
pagal daznuma — triburio voztuvo atrezija (19 %). Kitos vieno skilvelio ydos

buvo retesnés: tai dvigubo itekéjimo skilvelis (12 %), mitralinio voztuvo
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atrezija (6 %) bei visi kiti sirdies defektai (18 %). Taip pat nustatytas bendras
asmeny su vieno skilvelio fiziologija paplitimas bendroje populiacijoje: vaiky
— 16 1§ 100 000, o suaugusiyjy — 2 1§ 100 000. Remiantis Sia studija galima
hipotetiskai paskaiciuoti, jog 2016 m. Lietuvoje (gyventojy skai¢ius ~ 2,9 min.
[80]) turéty buti 464 vaikai ir 58 suaugusieji, turintys vieng fiziologiskai
funkcionuojantj sirdies skilvelj.

Ger¢janti perioperaciné slauga 1ir operacijy metodika pailgina
iSgyvenamumg [81]. Remiantis populiacijos tyrimais prognozuojama, jog per
ateinantj deSimtmetj suaugusiy ligoniy, turin¢iy vieng funkcionuojant;j skilvelj,
padaugeés 2 kartus [2, 82].

2.5. Diagnostika

Tikslia vieno skilvelio diagnoze¢ nustatyti gana sunku dél ydos
kompleksiSkumo ir jvairovés [1, 64]. Ankstyva prenataliné diagnozé svarbi
tolesniam pacienty keliy etapy diagnostikos priemoniy ir chirurginio gydymo
taktikos parinkimui [83-85]. Vieno skilvelio diagnozés tikslumas skirtingose
Salyse nevienodas. Tai priklauso nuo medicinOs sistemos iSsivystymo lygio ir
patikros programy prieinamumo [63, 86-87]. Tiksliai diagnozei nustatyti
remiamasi prenataline echoskopija, elektrokardiograma, Sirdies echoskopija,
kriitinés 1gstos rentgenograma, Sirdies ertmiy zondavimu, magnetinio

rezonanso ir kompiuterine tomografija bei kitais tyrimais.

2.5.1. Prenataliné diagnostika
Vaisiaus ultragarsinis Sirdies tyrimas yra pirmas Zingsnis nustatant ir
gydant pacientus, turin¢ius funkcinj vieng skilvelj [83—88]. Sis tyrimas jgalina:
- kaupti Zinias apie natiralig jgimty Sirdies ydy eiga néStumo metu,
- potencialiai atlikti terapines ar intervencines procediras in utero,

- uztikrinti saugesnj néstuma,
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- organizuoti perinataling stebéseng trecio lygo centruose, Kurie turi
reikiamos patirties ir jrangos neatidéliotinam gydymui i§ karto po gimdymo
[83, 89-90].

Diagnozés tikslumas, kai prenataling echokardioskopija atlieka patyre
specialistai, 16-22-3 néStumo savaite gali siekti 90 % ir net daugiau [85, 88,
91]. Supaprastintas vaisiaus tyrimas pirmuoju néstumo trec¢daliu galimas net ir
12 gestacijos savaitg [92]. Prenataliné echoskopija tampa nepakei¢iama
ankstyvai diagnostikai ir tévy konsultavimui dé¢l jy busimo kiidikio biklés
sunkumo bei prognozés. Sudaromas planas dé¢l ateityje reikalingo gydymo ir

intervencijy vietos, laiko ir kompleksiskumo [83-92].

2.5.2. Elektrokardiograma

EKG pakitimai yra laibai jvairts dél didelés funkciSkai vieno skilvelio
jvairovés. Triburio voztuvo atrezijos atveju EKG specifiné: PR intervalai
daznai normaliis su aukStomis ir placiomis P bangomis, registruojamas
desiniojo priesirdzio padidé¢jimas, elektrinés Sirdies aSies nuokrypis | kairg ir
sumazéjes deSiniojo skilvelio jtampos laipsnis [1, 93]. KSHS atveju EKG
matoma deSinés aSies deviacija ir deSiniojo skilvelio hipertrofija,
registruojamos mazos r bangos ir gilios S bangos deSinése derivacijose [1].
Esant dvigubam jtekéjimui j kairj skilvelj, AV laidumas daznai sutrikes, PR
intervalas pailgéjes, neregistruojamos Q bangos kairése derivacijose [94-96].
EKG yra svarbus tyrimas nustatant jvairius ritmo sutrikimus, kurie daznai
pasitaiko tiek prie§ chirurginj ar intervencin} gydymga, tiek ir po kiekvieno

etapo operacijos formuojant vieno skilvelio kraujotaka [96-97].

2.5.3. Kritinés l1astos rentgenograma

Krutinés lastos rentgenograma svarbi vertinant plauiy arterijy
kraujagysliy tinklo pakitimus ir stambiyjy Kraujagysliy iSsidéstymg [98].
Padidéjes Sirdies Sesélis atspindi Sirdies perkrova tiiriu. Dél plautinio kamieno
ir deSinés plauciy arterijos iSsiplétimo desinys Sirdies kraStas yra iSplatéjes, kas

kartais apibidinama kaip ,,krioklio* vaizdas [64, 99]. Isdid¢jes kairysis Sirdies
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kontiiras budingas dvigubam jtekéjimui j kairj skilvel] [98]. Esant plauciy
atrezijai ir sisteminés-plautinés kraujotakos Suntui, plauciy kraujagysliy tinklas
gali buti asimetrinis [100]. Kriitinés lastos rentgenograma yra greitas ir
patikimas tyrimas, kai reikia jvertinti skys€iy kaupimagsi pleuros ertmése

pooperaciniu laikotarpiu. Ypac¢ tai aktualu po Glenno ir Fontano operacijy.

2.5.4. Sirdies echoskopija

Tiksli vieno skilvelio diagnozé¢ gali biiti nustatyta atliekant iSsamy
Sirdies echoskopijos tyrima. Sirdies echoskopija yra pirmo pasirinkimo
santykinai pigus metodas tiriant vieng skilvelj turincius ligonius. Tai placiai
prieinamas, neinvazinis, neskausmingas ir nezalingas tyrimas, kuris leidzia
greitai ir tiksliai nustatyti diagnoze ar atsiradusias komplikacijas tiek
naujagimiui, tiek ir suaugusiam pacientui [101]. Tyrimo metu svarbu jvertinti
Sirdies virStnés pozicija, atrioventrikuliny rySj bei ventrikulo-artering s3gsaja
[64].

Vienas skilvelis paprastai gerai matomas keturiy kamery vaizde.
Svarbus diagnostinis rodmuo yra tarpskilvelinés sienos defekto parodymas, kai
jtariamas dvigubas jtekéjimas [102]. Esant viengubo jtekéjimo formoms
nustatomas vieno skilvelio triikumas ar neatitikimas tarp skilveliy dydzio, AV
voztuvas atrodo fiksuotas ir sustoréjes [67]. Spalvotas doplerinis
echokardiografinis tyrimas padeda tiksliai jvertinti funkcinius voZtuvy bei
Sirdies ertmiy ir stambiyjy kraujagysliy kraujo srovés pakitimus [103].

Dviejy dimensijy (2D) echoskopija suteikia vertingy duomeny apie
voztuvy ligas ir pertvary defektus, bet riboja kiekybinj skilvelio tiirio ir maseés
jvertinimg [104]. Trimaté (3D) echokardiografija yra naujas biidas jvertinti
voztuvy morfologija bei atlikti funkcinj vieno skilvelio iStyrimg [105-106].
Sirdies perstempliné echoskopija (TEE) suteikia puikius vaizdus vertinant
Fontano kraujotakg ir Sirdies funkcijg operacingje, ekstrakardinj konduitg ir
fenestracijos srove bei susidariusius kreSulius ar vegetacijas Sirdyje vélesniu

pooperaciniu laikotarpiu [101, 107-108].
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Kokybisky echoskopiniy vaizdy gavimas kartais biina problemiSkas
ligoniams po operacijos ar turintiems anomalia $irdies pozicija. Sis tyrimas
leidzia ribotai jvertinti skilvelio tiirj ir funkcijg pacientams, kuriy pagrindinis
skilvelis yra desinysis, dél pastarojo unikalios geometrijos. Galiausiai, veninio
kraujo jtekéjimui ir stambiosioms kraujagysléms jvertinti daznai reikia

papildomy tyrimy [104, 109-110].

2.5.5. Sirdies ertmiy zondavimas

[Stobuléjus neinvazinéms diagnostinéms priemonéms (3D echoskopija
ar MRT), Sirdies ertmiy zondavimas retai naudojamas tik kaip diagnostikos
priemoné. Dabar S§io tyrimo metu daznai kartu atlieckamos ir jvairios
intervencinés procediiros [111-112]. Sirdies ertmiy zondavimas yra vartotojui
palankus ir realaus laiko Sirdies invazinis tyrimas. [vertinama Sirdies
kraujotaka, sisteminés ir plauciy venos, AV ir ventrikulo-arterinés jungtys,
skilvelio morfologija ir funkcija, plauciy kraujagysliy pasiprieSinimas, aortos
lanko kraujotaka ir aorto-pulmoninés ar veno-veninés kolateralés [64].
Tikslesnei diagnozei nustatyti zondavimo metu papildomai atliekama 2D ar 3D
Sirdies echoskopija [113].

Ligoniams su funkciniu vienu skilveliu biidingas sisteminés ir plautinés
kraujotakos maiSymasis skilvelio lygyje. Jei plauciy veniné deguonies
saturacija yra 96 % ir yra normali sisteminé kraujotaka, tai arteriné deguonies
saturacija atspindi visa plauting kraujotaka. Paprastai reikSmés >85 % ar
<75 % parodo atitinkamai padidéjusiag ar sumazg¢jusig plauting kraujotaka
[114].

Jprastinis Sirdies zondavimas dar vis naudojamas pacienty tinkamumuli
jvertinti prie§ antrg (Glenno jungties suformavimo) ar tre¢ig (Fontano
operacijos) etapg [115]. Tyrimo privalumas tas, jog prireikus intervenciné
procediira (pavyzdziui, kraujagysliy plétimas ar stentavimas, kolateraliy ar
fenestracijos uzkimsimas) gali buti atlikta nedelsiant, kai tik nustatoma
diagnoze [111]. Sio tyrimo $alininkai teigia, jog tai tikslus metodas subtiliems

plauciy kraujagysliy pakitimams atvaizduoti, geriausias plauciy kraujagysliy
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pasiprieSinimui jvertinti bei anomalioms kolateraléms nustatyti, o esant
indikacijy — jas uzkimsti [116]. Pagrindiniai trikumai yra jonizuojancioji
spinduliuoté, didelé kaina, tik 2D vaizdy rodymas ir tokios galimos
komplikacijos kaip kraujagysliy plySimas ar uzsikimsimas [117-118]. Kai
kurie autoriai teigia, jog magnetinio rezonanso tomografija (MRT) gali buti

tikslus, bet pigesnis ir saugesnis tyrimas [117].

2.5.6. Sirdies magnetinio rezonanso tomografija

Sirdies MRT tyrimas leidzia jvertinti funkcinj viena skilvelj turinéiy
pacienty Sirdies struktiirg, pagrindinio skilvelio dydj bei funkcija, kraujotaka,
kraujo tékmés pasiskirstymg tarp kairiojo ir deSiniojo plaucio, miokardo
audiniy edemg, uzdegiminius, randinius bei fibrozinius miokardo pokycius bei
Juos palyginti jvairiame amziuje. Taip pat papildomai galima jvertinti kitas
patologines biikles — skys¢io kaupimasi perikardo ar pleuros ertmése, Fontano
kraujotakos ar skilvelio trombus [117-118]. Paskelbti eksperty protokolai su
rekomendacijomis, kada yra indikuotinas Sis tyrimas pacientams, sergantiems
igimtomis Sirdies ligomis [119-120].

Svarbiausi MRT diagnostikos privalumai yra jonizuojancios
spinduliuotés nebuvimas, tyrimo universalumas, pasirenkant skirtingas
vaizdinimo sekas ir audiniy kontrastavimo metodikas, bei galimybé¢ atvaizduoti
Sird] jvairiose plokStumose [117-118, 121]. Tai ypacC svarbu jaunesniems
pacientams, kuriems atliekant tyrimus su jonizuojancigja spinduliuote padidéja
vézio rizika. Pabréztina, jog vienag skilvelj turintiems pacientams paprastai
reikia keliy operacijy ir keliolikos tyrimy [122-123].

Skirtingi MRT vaizdiniy budai diagnostika padaro tikslesne.
Ekstrakarding ir intrakarding anatomijg geriausiai iSrySkina juodo kraujo
vaizdinimo (angl. black-blood spin echo) ir §viesaus kraujo vaizdinimo (angl.
bright-blood gradient echo) MRT [124]. Plauciy ir sisteminés kraujotakos
santykiui (Qp:Qs) apskaiciuoti naudojamas grei¢iu paremtas fazés-kontrasto
(angl. velocity-encoded cine phase-contrast) MRT [125]. Yra studijy,

teigianciy, kad Qp:Qs skaiCiavimas remiantis MRT yra netgi tikslesnis uz
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Sirdies ertmiy zondavimo metu gautus duomenis [125]. 3D magnetinio
rezonanso angiografija padeda identifikuoti kolaterales, kraujagysliy stenozes
ir bendrg kraujagysliy anatomijg [126]. Kai vertinama kraujotakos tékmé
visomis kryptimis esant 3D reZimui, tai vadinama 4 dimensijy (4D) tekme. Sis
rezimas svarbus vertinant Fontano kraujotakos subtilius netolygumus ar
apskaiciuojant kraujotakg per aortopulmonines kolaterales [127].

Jaunesniems nei 8 mety vaikams paprastai reikalinga sedacija arba
anestezija MRT tyrimui atlikti. Nemazai daliai ligoniy su funkciniu vienu
skilveliu daznai biitinos jvairios intervencinés procediiros, kai implantuojami
feromagnetiniai kraujagysliy kamstukai, spiralés ar stentai. Sie svetimkaniai
sukelia artefaktus bei riboja MRT vaizdinima [128]. Anks¢iau MRT tyrimo
absoliuti kontraindikacija buvo implantuotas Sirdies stimuliatoriaus [129].
Pastaruoju metu jau gaminami tokie stimuliatoriai, kurie leidzia atlikti MRT

tyrimus ir pacientams, kurie juos turi [130].

2.5.7. Kompiuteriné tomografija

Daugiapjuve kompiuteriné tomografija (KT) leidzia labai greitai ir su
didele skiriamaja geba gauti vaizdinius. Sis tyrimas gali biti taikomas vertinant
Sirdies anatomines subtilybes visuose vieno skilvelio formavimo etapuose
esant priimtinai vaizdy kokybei ir tikslumui. Tai yra patikimas tyrimas ir
galimas visiems pacientams, turintiems Sirdies stimuliatoriy, defibriliatoriy ar
Kitag feromagnetinj implanta, kai Sirdies MRT negalimas arba netikslus [131].
KT leidzia jvertinti biomedicininius svetimkinius kaip stentus, voZtuvus ar
kriitinkaulio vielas. Aortos skenavimo KT yra greitas ir placiai prieinamas
tyrimas. Tam tikrais atvejais dél uzsikimSusiy kraujagysliy ar padidéjusios
anestezijos rizikos KT tyrimui gali biti teikiama pirmenybé [132].

Daznai ligoniams su vienu funkciniu skilveliu pasitaiko trachéjos ir
bronchy pakitimy, kuriuos galima tiksliai jvertinti KT metodu. Sirdies KT
angiografija sukuria vaizdus, leidziancius tirti skilvelio funkcijg ir tiirj. Taip pat
galima gauti analizei reikalingus 4D tiirio duomenis, kurie koreliuoja, bet

maziau tikslis palyginti su Sirdies MRT [133]. Paskutiniai KT patobulinimai
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skirti jvertinti funkcinius Sirdies parametrus, 0 ne vien anatominius vaizdinius.
Naujausi KT budai leidzia atlikti tyrimg su daug mazesne radiacijos doze: tai
EKG kontroliuojamos dozés moduliacijos (ECG-controlled dose modulation)
KT, EKG suzadinta sekvenciné (ECG-triggered sequential) KT ar interaktyvi
rekonstrukcija [134].

Sirdies MRT ir echokardiografija §iuo metu yra pirmo pasirinkimo
tyrimai vertinant pacientus, turinc¢ius funkcinj vieng skilvelj. Pagrindinis KT
trikumas yra jonizuojancioji spinduliuoté, j kurig reikia ypac¢ atsizvelgti, jei
tiriami jauni pacientai ir jei tyrimy prireikia gana daznai [135]. Visgi Sirdies
KT tyrimas teikia papildomos informacijos ir gali buti saugiai bei greitai

atliekamas sunkiai negaluojantiems ligoniams.

2.5.8. Naujausi tyrimo metodai

Funkcinio vieno skilvelio diagnostika Siuo metu yra progresuojanti ir
gretai besikeiCianti. Atsiranda vis sudétingesniy ir daug kompetencijos
reikalaujanéiy tyrimy ar jy deriniy. Si pazanga leidzia vis tiksliau ir grei¢iau
jvertinti Siuos ligonius bei taikyti kuo ankstesnj bei veiksmingesnj gydyma.

Viena i§ pagrindiniy Sirdies vaizdinimo problemy intervenciniy
procediiry metu yra negaléjimas vienu metu pamatyti anatomijos, kateterio ir
implanty taikant vieng tyrimo metoda. Neseniai pasiiilytas naujas tyrimas, kai
2D ir 3D echoskopiniai vaizdai suliejami su fluoroskopiniais zondavimo metu
gautais vaizdais ] vieng ckrang. Tai vadinama vaizdavimo sinteze bei
fiksuojama specialia programa ,,Echonavigator®“ [136].

3D maleto spausdinimas leidzia suplanuoti operacijg 1S anksto bei
jvertinti Sirdies anatomijg ex vivo [137]. Atliekama KT, MRT ar 3D
echoskopija. Paskui duomenys yra apdorojami specialia kompiuterine
programa ir Sirdies ar jos dalies maketas spausdinamas naudojant 3D
spausdintuvg. Tokia diagnostika yra svarbi susidirus su sudétinga ir
nenuspéjama Sirdies ir jos struktliry anatomija, pavyzdziui, i§ anksto galima

pamatuoti ir paskaiiuoti, kokio dydzio ir formos intrakardinis lopas Yyra
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reikalingas. 3D skenavimas taip pat gali biti naudojamas gydytojy rezidenty
mokymo programose [138].

Viso genomo sekos nuskaitymas galéty padéti greitai nustatyti diagnoze
bei nedelsiant taikyti reikiamg gydyma. Tévai grei¢iau biity konsultuojami dél
ligos prognozés. Toks tyrimas galéty ypa¢ pagerinti naujagimiy iSgyvenamuma
[139].

Nepriklausomai nuo anatominiy vieno skilvelio varianty balansas tarp
plau¢iy ir sisteminés kraujotakos yra svarbiausias démuo, kuris lemia
simptomy atsiradimo laika ir tipa. Esant balansuotai kraujotakai simptomai
iSrySkéja veliau, daznai po naujagimystés. Taciau jei yra kritiné plauciy ar
sisteminés kraujotakos obstrukcija, simptomai pasireiskia greitai ir dazniausiai
naujagimiy Soko pavidalu [1]. Paprastai tai sutampa su atviro arterinio latako
uzsidarymu [83]. Sirdies uZesiai, Sirdies nepakankamumas arba $okas
pasireiSkia priklausomai nuo vyraujancios ydos. Dazniausias simptomas yra
cianoze [1].

Sunki cianozé biidinga ligoniams, turintiems ryskia, bet ne Kriting
plauciy kraujotakos obstrukcija. Sirdies nepakankamumas nesivysto ir plauéiy
kraujagysliy pasiprieSinimas btina normalus. Esant rySkiai sisteminés
kraujotakos obstrukcijai, naujagimis yra priklausomas nuo atviro arterinio
latako 1§ deSinés ] kair¢ kraujotakos [64, 140]. Paprastai simptomai pasireiSkia
dar naujagimystéje. Jei ligonis negydomas, dél padidéjusio spaudimo ir
hipoksijos vystosi miokardo remodeliacija — tario ir formos negrjztami
poky¢iai. Véliau atsiradusi miokardo hipertrofija lemia diastolinés funkcijos ir
Sirdies raumens atsipalaidavimo sutrikimus. Tai gali iSprovokuoti nestabilig
bukle po Fontano operacijos arba pabloginti ilgalaike prognoze [68].

Kai yra sisteminés kraujotakos obstrukcijos pozymiy, sutrinka
vystymasis bei rysSkéja Sirdies nepakankamumas dél padidéjusios plauciy

kraujotakos [64]. Kai tik pradeda mazeéti plauciy kraujagysliy pasiprieSinimas
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po gimimo, atsiranda tiirio ir spaudimo perkrova kairiajame prieSirdyje,
bendrame skilvelyje ir plau¢iy kraujagyslése. Si perkrova padidéja dél to, kad
sumazéja fiziologinis plaudiy kraujagysliy pasiprieSinimas per pirmas Sesias
gyvenimo savaites. Kaip pasekmé atsiranda miokardo remodeliacija bei
skilvelio sistolinés ir diastolinés funkcijos sutrikimas. PasireisSkia Sirdies
nepakankamumo simptomai. llgainiui dél didelio spaudimo ir padidéjusios
kraujotakos vystosi plauc¢iy hipertenzija ir plau€iy perfuzija pradeda mazeéti.
Kai plauciy kraujagysliy pasiprieSinimas susilygina su sisteminiy kraujagysliy
pasiprieSinimu, Suntai tarp plauciy ir sisteminés kraujotakos tampa dvikrypciai.
ISnyksta Sirdies nepakankamumo simptomai, bet ligoniui atsiranda cianoze.
Kai tik plauciy pasiprieSinimas tampa didesnis uZ sisteminj, Suntai pakeicia
tekmeés krypti bei vystosi Eizenmengerio sindromo pozymiai [141]. Esant
funkciskai vienam skilveliui padidéjusi plauciy kraujotaka progresuoja link
padidéjusio plau¢iy kraujagysliy pasiprieSinimo ir susidaro situacija, Kai
Fontano operacija atskiriant sisteming ir plau¢iy kraujotaka yra negalima [68].

Pacientai, turintys KSHS, paprastai gimsta laiku ir i§ pradziy atrodo
sveiki. Daznai Sirdies Gizesys neiSklausomas arba jis blina nespecifinis. Beveik
visiems ligoniams simptomai iSryskéja per pirmg gimimo savaite, kai uzsidaro
atviras arterinis latakas. Atsiranda cianozé ir sumazéja kraujo spaudimas
apatinése galtinése. Vystosi acidozé ir Sokas. Nedidelei grupei $iy ligoniy dél
nepakankamos komunikacijos tarp prieSirdZiy biina sumazéjusi ne tik
sisteming, bet ir plau¢iy kraujotaka. Siems pacientams pasireiskia ryski cianozeé
ir Sokas kg tik gimus [140]. Jie paprastai greitai mirSta, jeigu neatlickamas
kateterinis ar chirurginis prieSirdziy pertvaros iSdidinimas — Septostomija
[142].

Triburio voztuvo atrezijos ir kity funkciskai vieno skilvelio ydy
simptomai kiek Svelnesni ir pasireiSkimo laikas jvairesnis. Simptomai
priklauso nuo sisteminés ir plauciy kraujotakos balanso. Dazniausias
simptomas yra cianozé. Triburio voztuvo atrezijos atveju EKG pakitimai gana
specifiski [1].
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2.7. Natiirali eiga

Nekoreguoto funkciSkai vieno skilvelio prognozé nepalanki. Pastaruoju
metu funkciskai vieng skilvelj turin¢iy pacienty natiiralios ligos eigos beveik
nejmanoma stebéti, nes Sie ligoniai operuojami dar naujagimystéje ar
ankstyvoje vaikystéje. Literattiros Saltiniuose galima rasti tik pavieniy atvejy,
kai neatlikta jokiy operacijy [143]. Gana iSsamios studijos yra atliktos ir
apraSytos ankséiau [4-6, 144].

Vienos didziausiy studijy duomenimis, 70 % pacienty su gerai
susiformavusiu vienu kairiu skilveliu miré iki 16 mety, o metinis mir§tamumas
sudaré beveik 5% [5]. Dar nepalankesné baigtis ligoniy, turinCiy
morfologiskai vieng desinjjj skilvelj, — tik 50 % Siy pacienty iSgyveno 4 metus
po diagnozés [5]. Dazniausios mirties prieZastys buvo aritmijos, Sirdies
nepakankamumas ir staigi nepaaiSkinama mirtis. Prognozé esant dvigubam
jitekéjimui | kairj skilvelj yra palankiausia. Aprasyta atvejy, kai dél gerai
subalansuotos kraujotakos ligoniai gali iSgyventi iki septintojo deSimtmecio
[144].

Nepalankiausia nattirali eiga apraSoma ligoniams, turintiems KSHS.
Anksciau visi mirdavo per pirmus gyvenimo ménesius [3, 145-147]. Retas
pacientas iSgyvendavo ilgiau ir tik dél to, jog atviras arterinis latakas likdavo

placiai atviras. Tik 1981 m. W. I. Norwoodas [8] pasitlé sékmingg Sios ligos

gydyma.

2.8. Chirurginis gydymas

Vargu ar rasime kitag medicinos sritj, kur ligoniy i§gyvenamumas dél
Sirdies chirurgijos pazangos padidéjo labiau negu ligoniams, turintiems
funkciskai viena skilvelj. Siuo metu naujagimiams ir vélesnio amziaus vaikams
atliekamos operacijos pasizymi priimtina rizika ir gerais vélyvaisiais rezultatais
del chirurginés technikos, dirbtinés kraujo apytakos aparaty, vaiky

anesteziologijos ir intensyvios terapijos iStobulinimo [148]. Paliatyvi Fontano
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kraujotaka pacientui, turin¢iam funkcinj vieng skilvelj, paprastai pasiekiama

etapiskai, daZniausiai reikia trijy etapy operacijy [34].

2.8.1 Pirmas etapas

Pirminio etapo tikslas yra suformuoti laisva sisteminj iStekéjima, laisva
sistemin] ir plauciy veninj jtekéjimg ir kontroliuojamg plauciy kraujotaka.
Esant padidé¢jusiai plauciy kraujotakai paprastai atlickama plauciy siaurinimo
operacija [149]. Svarbu pazyméti, jog S§i chirurginé intervencija gali
komplikuotis subaortine stenoze [150]. Operacijos metu plautinis kamienas yra
apjuosiamas specialia chirurgine juostele ir susiaurinamas iki reikiamo dydzio.
Pastaruoju metu siaurinimo diametras dazniausiai nustatomas naudojantis
modifikuota Truslerio formule [151].

Kai yra ryski plautiné obstrukcija arba atrezija, pacientams formuojami
aortopulmoniniai Suntai. Dazniausiai atlickama modifikuotos Blalocko—
Taussig (BT) jungties operacija. Jos metu reikiamo dydzio dirbtinis
kraujagyslinis protezas, dazniausiai iSplésto politetraflouroetileno (iPTFE)
konduitas, prisiuvamas tarp poraktikaulinés ar brachiocefalinés ir plauciy
arterijy. Ankstyvas mirStamumas po Sios operacijos iSlieka didokas ir siekia
apie 10 % [152]. Kaip alternatyva vis daugiau centry renkasi intervencing
plautine kraujotaka priklauso tik nuo aortopulmoniniy kolateraliy. Tokiai
biklei koreguoti taikoma sudétinga ir kartais keliy etapy kolateraliy surinkimo
(unifokalizacijos) operacija [154].

Pacientams su KSHS pirmajame etape atliekama Norwoodo operacija
[8]. Ji atliekama naujagimiui pirmomis gyvenimo dienomis. Sios operacijos
tikslas yra panaikinti sisteminés kraujotakos iStekéjimo suvarzyma. Plautinis
kamienas nukerpamas ties iS$siSakojimu ir sujungiamas su susiauréjusia aorta ir
jos lanku. Suformuojama viena bendra sisteminé kraujagysle, kuri vadinama
neoaorta. Plauciy kraujotaka atkuriama dviem galimais biidais: modifikuotu
BT Suntu arba Sano Suntu. Sano Suntas pavadintas jj iSpopuliarinusio japony

chirurgo vardu [155]. Suformuojama kraujagyslinio protezo jungtis tarp
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desiniojo skilvelio ir plauciy arterijos. Modifikuoto BT Sunto atveju Kraujo
srove 1 plauCius yra iStisine. Kartais dél sumazéjusios sisteminés kraujotakos
galimas ,,vainikiniy arterijy apvogimo fenomenas®, nes dél nuolatinés srovés
per Suntg ypaC sumazéja diastolinis spaudimas [156]. Sano jungties atveju
kraujas  plaucius teka pulsuojancia srove, tai yra labiau fiziologiné kraujotaka.
Trukumas yra tas, jog Sano jungciai suformuoti reikia atlikti pjavj deSiniajame
vyraujanCiame skilvelyje. Formuojasi randas, aplink kur; vystosi fibroze,
sumazéja Sirdies raumens kontraktilkumas [157]. Po Norwoodo operacijos
arterinis ir veninis kraujas bendrajame skilvelyje 1§ dalies maiSosi, dél to tokiy
ligoniy arterinio kraujo jsisotinimas deguonimi yra maZesnis. Siektina
saturacija yra 80 %, jeigu ji didesné, vadinasi, daugiau kraujo teka j plaucius ir,
atvirks$ciai, jeigu mazesné, daugiau kraujo teka j sisteming apytaka.

Kartais vietoj Norwoodo procediiros atlickama modifikuota Damus—
Kaye—Stansel operacija. Si operacija reikalinga ligoniams, turintiems dviguba
itekéjimg j kairj skilvelj ar triburio voztuvo atrezija, kai aorta yra hipoplaziska
arba atsidakoja i3 hipoplazisko sisteminio skilvelio. Sia chirurgine intervencija
suformuojama jungtis tarp perkirpto plautinio kamieno ir kylancios aortos,
daznai reikalingas papildomas lopas [158].

Galima ir pirmo etapo hibridiné procediira, kai kartu atliekama operacija
bei perkateteriné intervencija. Tokiai operacijai atlikti reikalinga brangiai
kainuojanti hibridiné operaciné su tam pritaikyta technika. Chirurginiu btidu
susiaurinamos abi plauéiy arterijos. Si operacija paprastesné uz Norwoodo,
nereikalinga dirbtiné plauciy apykaita. Intervencinés procediros metu
stentuojamas atviras arterinis latakas ir, jeigu reikia, iSdidijamas prieSirdziy

pertvaros defektas [159].

2.8.2. Antras etapas

Antru etapu siekiama sumazinti skilvelio perkrova tiiriu. DaZniausiai
atlickamas, kai pacientas yra mazdaug 6 ménesiy amziaus. Jo esmé yra pakeisti
1 plaucius jtekant] aukSto spaudimo arterinj kraujg j Zemo spaudimo veninj.

VirsSutiné vena sujungiama su plauciy arterija, tokiu budu nukreipiant veninj
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kraujg 1§ virSutinés kiino dalies tiesiai j plauting kraujotaka. IS apatinés kiino
dalies kraujas per aptine tuscigjg veng vis dar grizta i Sirdj ir maiSosi. Arterinio
kraujo deguonies saturacija tokiems ligoniams biina apie 80 % [34, 156].

Prie§ operacija jvertinama, ar néra plauCiy arterijy ar aortos
susiauréjimy, kurie gali iSsivystyti po pirmo etapo operacijos ir dazniausiai
bina ties jungCiy vietomis. Taip pat iStiriama dominuojancio skilvelio voztuvo
funkcija, ar néra ry$kaus nepakankamumo. Zinoma, jog Sirdies AV voztuvo
nepakankamumas susij¢s su didesniu mirStamumu tarp pirmo ir antro etapo
[160]. Pagal poreiki prie§ operacijg atlickama Sirdies echoskopija, MRT ar
perkateterinis zondavimas. Jeigu nustatomi pakitimai, jie koreguojami antro
etapo metu [34, 161].

Paprastai formuojama dvikrypté Glenno jungtis. Sig operacija dar
1958 m. pirmasis atliko amerikie¢iy chirurgas Williamas Glennas [162].
Operacijos metu perkerpama virSutiné tus¢ioji vena ir jos distalinis galas
prisiuvamas prie deSiniosios plauciy arterijos. Taip suformuojama galas su
Sonu jungtis. Proksimaliné venos bigé uzsiuvama, taip pat atidalijama ir lykiné
vena (lot. vena azygos). Jeigu pirmos operacijos metu buvo suformuota Sano ar
BT jungtis, tai ji persiuvamas tam, kad apsaugoty plaucius nuo per didelio
kraujo kiekio [156]. Prie§ operacijg svarbu jvertinti virSutinés tus¢iosios venos
anatominius variantus. Kartais buina iSlikusi pridétiné kairé virSutiné vena.
Tokiu atveju abi virSutinés venos prisiuvamos prie plauciy arterijy, o tokia
jungtis vadinama abipuse dvikrypte Glenno anastomoze. Tokia operacija
sudétingesné, dazniau pasitaiko komplikacijy [163]. Kai kuriems ligoniams,
esant palankesnei vieno skilvelio anatomijai, Glenno jungtis gali buti
suformuojama kaip pirminé operacija praleidziant pirmg etapg [164].

Anks¢iau kaip antro etapo variantas buvo atlickama hemi-Fontano
operacija. Jos metu virSutiné tuscioji vena buvo neperkerpama, o prisiuvama
prie desiniosios plauciy arterijos kaip Sonas su Sonu jungtis. Naujausi
hemodinamikos tyrimai parodé, jog Glenno jungtis yra efektyvesné uz hemi-
Fontano operacijg ir pastaroji procediira daugelyje centry Siuo metu

neatliekama [165].
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Geresniems pooperaciniams rezultatams pasiekti prieS operacijg
nustatoma, ar néra venoveniniy arba aortopulmoniniy kolateraliy. Venoveningés
kolateralés pasireiskia cianoze, todél jos gali biiti uzkemsSamos spiralémis
intervencinés procediiros metu arba jas galima uzkimsti atliekant antro etapo
operacijg. Aortopulmoniniy kolateraliy buvimas yra siejamas su ilgesne
hospitalizacija dél uzsitesusio drenazo i§ pleuros ertmiy. Kai kurie centrai Sias

kolaterales uzkemsa [34, 156].

2.8.3. Tredias etapas

Sio etapo operacijos tikslas yra visiskai atskirti sisteming ir plautine
kraujotakg bei sumaZinti cianoze. Kraujas i§ sisteminiy veny apeinant Sirdj
tiesiogial nukreipiamas j plauciy arterijas ir plaucius. Paprastai $i operacija
atliekama 2-4 mety amziaus vaikams. Operacijos laikas priklauso nuo
simptomy pasireiSkimo, ypac cianozés rySkumo [34, 68]. Bendriniu vardu $io
etapo operacija vadinama Fontano operacija.

Si operacija j praktika jdiegta prie§ 45 metus [7]. Per ta laika buvo
pasitlyta daug modifikacijy, kurias galima skirstyti j tris pagrindines grupes (1
paveikslas):

- atriopulmoniné Fontano operacija,

- soninio kanalo PKPJ (soninio kanalo Fontano operacija),

- ekstrakardiné PKPJ (ekstrakardiné Fontano operacija) [34].

Klasikiné Fontano operacija Siuo metu jau nebeatliekama. Vélyvuoju
laikotarpiu Siems ligoniams vystosi rySkus desSiniojo priesirdzio iSdidéjimas, 0
tai lemia padidéjusig tromboziy ir ritmo sutrikimo rizikg. Be to, kreSuliai
deSiniajame  prieSirdyje sukelia progresuojantj plauciy kraujagysliy
pasiprieSinimo did¢jima del létinés plauciy mikroembolijos [11].

M. R. de Levalis po intensyviy tyrimy nustaté, jog dél padidéjusio
deSiniojo prieSirdzio yra prarandama kraujo tékmés energija, bei pasiiilé
Soninio kanalo PKPJ. Operacija sudaro trys pagrindinés dalys:

- galo su Sonu jungties suformavimas tarp virSutinés tus¢iosios venos ir

desiniosios plauciy arterijos,
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- prieSirdzio viduje esan¢io sudétinio Soninio kanalo suformavimas
panaudojant uzpakaling desiniojo priesirdzio sienele ir dirbtinj lopa.

- Siuo kanalu kraujo i§ apatinés tus¢iosios venos nukreipiamas j plauéiy

arterijas per proksimalinj lopu iSplatintg nupjautos virSutinés tus¢iosios venos
gala [16].
Sios operacijos privalumas yra tas, kad ja galima atlikti esant jvairiems vieno
skilvelio anatomijos variantams. D¢l priesirdzio sienelés jtraukimo Soninis
kanalas turi augimo potencialg, todé¢l procediira gali biiti atlickama mazesniems
vaikams. Didesné dalis desiniojo priesirdzio islicka Zemo spaudimo zonoje, tad
sumaze¢ja aritmijy rizika, kraujo tékmé iSeikvoja maziau energijos dél
sumazejusios turbulencijos bei fiksuojamas minimalus gradientas visose
jungtyse. Soninio kanalo Fontano operacijos trikumai yra priesirdzio
iSsipitimas, daugybiniy sitliy nulemtas pooperacinis prieSirdziy ritmo
sutrikimas, dirbtinés kraujo apytakos ir kardioplegijos butinybé dél Soninio
kanalo prieSirdyje formavimo [11].

Ekstrakardinei Fontano operacijai panaudojamas ekstrakardinis
konduitas, kuris prisiuvamas tarp plauciy arterijos ir apatinés tus¢iosios venos.
Siuo metu populiariausias yra iPTFE konduitas [50]. Si operacija leidZia
islaikyti normaly spaudima visame priesirdyje, nereikia sitliy priesirdyje, dél
to sumazéja skilvelio iSsiplétimo ir ritmo sutrikimo tikimybé. Operacijai atlikti
paprastai nereikia sustabdyti Sirdies [11]. Ekstrakardinis konduitas negali augti
su vaiku, tad procediira galima atlikti reliatyviai vyresniems vaikams, palyginti
su Soninio kanalo variantu. Tarp konduito ir deSiniojo priesirdzio galima
suformuoti fenestracijg. Paprastai naudojamas didesnio dydzio konduitas negu
apatiné tus¢ioji vena tam, kad bty kompensuotas augimo potencialas. Tac¢iau
yra pastebéta, jog konduitas turéty biiti ne daugiau kaip 1,5 karto didesnis uz
apating tuscigja veng. Kitu atveju padidéja turbulencija ir energijos netekimas
[166]. Tipinis konduito skerinis matmuo yra nuo 18 mm iki 22 mm [50].

Tiek Soninio kanalo, tiek ekstrakardinio Fontano operacijy vélyvieji
rezultatai yra geri [167-168]. Ankstyvas mirstamumas yra nuo 0 % iki 11 % be
reikSmingo skirtumo tarp dviejy grupiy [168—170]. Nauja metaanalizés studija
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parode, jog ligoniams su Soniniu kanalu reikSmingai daZniau i8sivysto vélyvi
ritmo sutrikimai, palyginti su ekstrakardinio Fontano grupe [171].

Fontano operacija galima atlikti ir nenaudojant dirbtinés kraujo
apytakos. Teoriskai tai turéty minimizuoti sisteminj uzdegimo atsaka, padéty
iSvengti skilvelio perkrovos turiu bei sumazinti trombocity ir kre$¢jimo
faktoriy i1Seikvojima [23]. Pavieniai autoriai yra paskelbe, jog be dirbtinés
kraujo apytakos galima atlikti visus tris Fontano kraujotakos formavimo etapus
[24-25]. Visgi Siuo metu daugelyje centry Fontano operacija atlickama

naudojant dirbtine kraujo apytaka.

1 paveikslas. A — atriopulmoninis Fontanas, B — Soninis kanalas, C —

ekstrakardinis Fontanas

2.8.4. Fenestracija

Pirmas fenestracijg atliko dar G. Kreutzeris, Kkuris savo pirmoje
operacijoje formuodamas atriopulmoning Fontano kraujotakg samoningai
paliko 6 mm dydZio prieSirdZziy pertvaros defekta [15]. Toks Sunto palikimas

arba suformavimas tarp Fontano plautinés ir sisteminés kraujotakos véliau
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pradétas vadinti fenestracija [19-22]. Ji sumazZina didelés rizikos ligoniy
mir§tamumg ir sergamumg ankstyvuoju pooperaciniu laikotarpiu [20, 22]. Kai
kurie autoriai teigia, jog fenestracija gali biiti naudinga net ir vélesniu
laikotarpiu, nes padidina Sirdies minutinj trj ir sumazina vélyvy aritmijy
atsiradimo tikimybe [21].

Vis délto fenestracija pasizymi ir $alutiniu poveikiu — mazesne arterinio
kraujo deguonies saturacija, paradoksinés embolizacijos rizika ir dazniausiai
reikalinga pakartotine intervencija [20, 172]. Ankséiau fenestracija buvo
atlickama rutiniskai [20-22]. Pastaruoju metu fenestracijg sitiloma atlikti
selektyviai ligoniams, kurie turi nustatytus padidéjusios rizikos veiksnius [11,
19, 173]: iSaugusj plauciy kraujagysliy pasiprieSinimg, padidéjusj
transpulmoninj gradienta, sutrikusig sisteminio skilvelio funkcija, taip pat
pacientams, kuriems Fontano operacijos metu reikia kartu atlikti papildoma
procediirg (pavyzdziui, AV voZtuvo plastika, povoztuvings stenozés rezekcija
ir kt.) [11]. Vieno issamaus Kanadoje atlikto tyrimo duomenimis, fenestracijos,
paliktos daugiau kaip 6 ménesius, padidina mirties, Fontano kraujotakos

nepakankamumo ar komplikacijy rizika [174].

2.8.5. Fontano konversija

Pastebéta, jog ligoniy, kuriems buvo suformuota atriopulmoniné
Fontano kraujotaka, biikleé vélyvuoju laikotarpiu blogéja. Sirdies ritmo
sutrikimus ir kreSuliy formavimasi lemia besipleCiantis deSinysis priesirdis.
Buvo pasitilytas Sios problemos sprendimas — atriopulmoning Fontano
kraujotaka pakeisti ] PKPJ variantg, suformuojant ekstrakardinj konduitg arba
Soninj kanalg [175—177]. Tokia procediira pavadinta Fontano konversija.

Po Sios operacijos pager¢ja Fontano veniné kraujotaka, nustoja pléstis
deSinysis priesirdis, kas lemia mazesn¢ trombozés ir aritmijos rizikg [175—
179]. Daznai konversijos metu papildomai atlickamos ritmo atkiirimo
chirurginés procediiros arba resinchronizacijos terapija implantuojant Sirdies
stimuliatoriy [178—180]. Mavroudis su kolegomis vienas 1§ pirmyjy pasiilé

Fontano konversijos procediirg [177]. Sios procediiros metu klasikinés Fontano
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operacijos variantas buvo pakeistas j ekstrakardinio Fontano su konduitu
kraujotakg. ATV buvo sujungta su ekstrakardiniu konduitu galas su galu,
pastargj] prisiuvant galas su galu prie kairés plauciy arterijos, o VIV-DPA
jungtis prisiiita Sonas su Sonu prie to paties konduito [177].

Siuo metu diskutuojama, kada geriausia atlikti Fontano konversija.
Reikia atsizvelgti ir | tai, jog $i procediira pasizymi gana dideliu mirStamumu.
Skirtingy autoriy duomenimis, jis gali bati nuo 1 % iki 14 % [177, 181-184].
Ankstyvy komplikacijy daznis gali siekti daugiau kaip 50 % [183]. Kita vertus,
atlikus konversija anksciau, rezultatai yra geresni, ligonis gali iSgyventi 10
mety ir daugiau [184]. Apisprendimg galéty pagristi kardiopulmoninio testo
atlikimas [185].

2.8.6. Sirdies transplantacija

Sirdies transplantacija islieka Fontano kraujotakos sukiirimo ar Fontano
kraujotakos  nepakankamumo gydymo alternatyva [186]. Paprastai
transplantacija paliekama kaip galimybé esant sunkiam vyraujancio skilvelio
funkcijos nepakankamumui arba esant vidutinio sunkumo ar ryskiam triburio
voztuvo nepakankamumui vaikams, turintiems kairiojo skilvelio hipoplazijos
sindroma [156]. Ligoniams po Fontano operacijos transplantacija yra didelés
rizikos dél pries tai buvusiy daugybiniy intervencijy ir organizmo pakitimy,
nulemty Fontano kraujotakos. Visgi naujausi duomenys yra padrgsinantys —
tokiy ligoniy penkeriy mety iSgyvenamumas po transplantacijos gali siekti
70 % [187].

2.9. Vaistai pacientams, turintiems viena funkcionuojanti skilvelj

Ligoniai su funkcionuojan¢iu vienu skilveliu priversti visg gyvenimag
vartoti medikamentus. Daugiausia skirtingy vaisty reikia pirmaisiais gyvenimo
meénesiais. Pacientai, po pirmo etapo operacijos iSleidziami namo paskiriant
daZnai ir 6 skirtingus preparatus per dieng. Tai kardiologiniai (aspirinas, maZzos

molekulinés masés heparinas, digoksinas, kaptoprilis, enalaprilis, furozemidas,
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spironolaktonas), tiek ir nekardiologiniai vaistai (antibiotikai, protono pompos
inhibitoriali, ranitidinas, analgetikai ir kt.) [188].

Fontano kraujotakos formavimo skirtingais etapais skiriami plauciy
vazodilatatoriai (kaip NO dujos, sildenafilis, iloprostas), kurie tampa svarbiis ir
vélyvuoju laikotarpiu, kai pradeda rySkéti Fontano kraujotakos
nepakankamumas [29-32]. Dél padidéjusios kresuliy susidarymo rizikos
svarbig vietg uZima antiagregantai (aspirinas) ir antikoaguliantai (heparinas,
vitamino K antagonistai) [189]. Toliau aptariami svarbiausi vaistai, skirtini

pacientams, turintiems viena funkcinj skilvel;.

2.9.1. Prostaglandinas E1

Prostaglandinas E1 skiriamas infuzija | veng iSkart po gimimo
naujagimiams, kuriy kraujotaka priklauso nuo atviro arterinio latako, jau
daugiau kaip 40 mety [190]. Budingiausias pavyzdys yra kairiojo skilvelio
hipoplazijos sindromas. PrieSingu atveju tokiems naujagimiams Vystosi
hipoksija ir metabolinis $okas. Sie medikamentai neleidZia uZsidaryti latakui,
kas stabilizuoja paciento buikle ir leidzia tinkamai pasiruosti bei aptarti pirmo
etapo gydyma. Didelés prostaglandiny dozés (50-100 ng/kg/min.) daznai
sukelia tokias nepageidaujamas reakcijas kaip hipotenzija, kvépavimo
nepakankamuma, kar§¢iavimg, viduriavimg ar konvulsijas [191-192]. Neretai
naujagimius reikia intubuoti. Pastaruoju metu Sio medikamento skiriamos
mazesnés dozés (1020 ng/kg/min.), kurios lygiai taip pat efektyviai iSlaiko

atvirg lataka, bet sukelia maziau Salutiniy reakcijy [193].

2.9.2. Antiagregantai ir antikoaguliantai

Kres¢jima slopinantys medikamentai svarbils pacientams, turintiems
vieng funkcin;j skilvelj. Jie skiriami visais chirurginiais etapais siekiant iSvengti
kreSuliy sukeliamo insulto ar létinés plauciy embolijos rizikos. Intraveninis
nefrakcionuotas heparinas skiriamas tam, kad sumazéty tromboziy rizika prie$

pat operacija ar ankstyvuoju pooperaciniu laikotarpiu. Po pirmo etapo ypac
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svarbi tromboziy profilaktika ligoniams, kuriems yra suformuotas dirbtinis
Suntas (Sano arba modifikuotas BT Suntas) [155-156].

Pirmaisiais amziaus ménesiais pasirenkamas aspirinas dél mazesnio
Salutinio poveikio bei paprastesnio dozavimo [194]. Kai kurie centrai norédami
uztikrinti tromboziy profilaktika skiria mazos molekulinés masés heparing
[195]. Dazniausiai 1§ vitamino K antagonisty vartojamas varfarinas, kurio dozé
titruojama pagal INR. Sis vaistas skiriamas tromboziy profilaktikai
konservatyvesniuose centruose po trecio etapo Fontano operacijos [196]. Dalis
centry po Fontano operacijos renkasi aspiring [194]. Kai kurie centrai
ankstyvuoju pooperaciniu laikotarpiu (3-12 mén.) skiria antiagregantg ir
antikoaguliantg, o véliau — tik aspiring [197-198]. Prospektyviyjy varfarino ir
aspirino lyginamyjy studijy triksta. Metaanalizés ir retrospektyviosios studijos
parod¢, jog aspirinas ar varfarinas reik§mingai sumaZzina trombembolijy daznj
ir abiejy vaisty efektyvumas yra panasus [199-201]. Pacientai, kuriems
suformuota atriopulmoniné Fontano kraujotaka ar nustatytos aritmijos, turi

didesn¢ trombembolijy rizika. Jiems rekomenduojama skirti varfaring [202].

2.9.3. Plauciy vazodilatatoriai

Vieni 1§ kertiniy veiksniy, lemian¢iy Fontano kraujotakos efektyvuma,
yra plauciy arterijos spaudimas ir PKP. Suformavus Fontano kraujotaka
nelieka pulsuojancios plau¢iy kraujo tékmés, kuri svarbi endogeniniam NO
iSsiskyrimui. Plau¢iy vazodilatatoriai, kaip NO, prostaglandinas I (iloprostas),
endotelino receptoriy antagonistai (bosentanas) ir fosfodiesterazés-5
inhibitoriai (sildenafilis), gali efektyviai sumazinti plau¢iy kraujagysliy
pasipriesinimg ir spaudimg [29, 31-32, 203].

Sildenafilis reikSmingai sumazina PKP, padidina fizinj pajégumag ir
pagerina NYHA funkcing klas¢ ligoniams prie§ antrg ir treCig Fontano
kraujotakos formavimo etapg ir po Siy operacijy [204]. NO gali efektyviai
pagerinti plauciy kraujotakg tmiu [205] ir vélyvuoju laikotarpiu [206].
Ligoniams po Fontano operacijos, esant sutrikusiam funkciniam pajégumui, tik

viena inhaliuojamo iloprosto dozé gali reikSmingai padidinti maksimaly
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deguonies pulsg ir fizinj aktyvumg [29]. Vieno atsitiktiniy im¢iy, dvigubai
aklo, placebu kontroliuojamu tyrimo duomenimis, bosentanas pagerina fizinj
pajéguma, iStverme ir funkcing NYHA klas¢ be rySkaus Salutinio poveikio

pacientams po Fontano operacijos [207].

2.10. Fontano kraujotakos truikumai

Fontano kraujotaka buvo sukurta gydyti mélyngsias, arba cianozines,
Sirdies ydas, kai plauciy ir sisteminé kraujotaka maiSosi. Atskyrimas $iy dviejy
kraujotakos raty i§ esmés pagerina audiniy jsotinimg deguonimi. Taciau dar
Fontanas nurodé, jog §i kraujotaka yra paliatyvi ir ydos nepanaikina [7].
Ilgainiui pradeda ryskéti vélyvos komplikacijos.

Zemo spaudimo plaudiy kraujotaka vyksta be desiniojo skilvelio
1$stimimo jégos, pasikliaujama nesusiauré¢jusiomis suformuotomis jungtimis ir
mazu pasiprieSinimu. Laikui bégant didéja sisteminis veninis spaudimas, dél to
mazéja minutinis Sirdies tlris, ypac¢ fizinio kriivio metu. Vystosi ydingas ratas
dél maz¢jancio arterinio ir didéjanc¢io veninio spaudimo [208].

Fontano kraujotakos nepakankamumas pasireiskia del trijy skirtingy
mechanizmy. Pirmas yra skilvelio disfunkcija, kuri vystosi greiciau, jei yra AV
voztuvo nesandarumas ar stenoz¢. Esant tik vienam funkcionuojanciam
skilveliui §is turi dirbti uz du. Antra priezastis yra sisteminés komplikacijos,
kurios atsiranda grei¢iau esant cianozei. Dél sisteminés veninés hipertenzijos
sutrinka kepeny funkcija. Dél pasyvesnés veninés kraujotakos ir svetimkiiniy
gali susidaryti kresuliy. Manoma, jog mazesné deguonies saturacija zarnyne
gali sukelti baltymy netekimo enteropatijg. Trecia priezastis yra létinis buklés
blogé¢jimas. Ligoniy, turinéiy funkcinj viena skilvelj, fizinis pajégumas yra
mazesnis ir Kiekvienais metais toliau mazéja. Sulaukusio 30 mety amziaus
paciento fizinis pajégumas pasickia kriting ribg, labai padaugéja sveikatos

sutrikimy ir padidéja hospitalizacijy daznis [209].
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2.11. Komplikacijos po Fontano operacijos

Ankstyvieji rezultatai po Fontano operacijy yra geri arba puikas dél
patobuléjusios  operacijy technikos ir intensyvios slaugos [33-35].
MirStamumas téra 5 % ir maziau [19, 23, 30]. Kai kurie autoriai yra paskelbe ir
100 % ankstyva iSgyvenamumg [210-211]. Visgi ankstyvuoju laikotarpiu
pasitaiko komplikacijy. Dazniausiai pasireiskia kraujavimas, ilgai besitesiantis
drenazas i$ pleuros ertmiy, ritmo sutrikimai, Gminis Sirdies nepakankamumas,
diafragmos parezé, neurologinés komplikacijos ir kt. [33—-35, 210-211].

Viena i§ sunkesniy sergamumg skatinanc¢iy komplikacijy yra @iminis
Sirdies nepakankamumas. Sunkiam nepakankamumui gydyti kartais tenka
prijungti skilvel; pavaduojant] prietaisag kaip tilta j pasveikimg arba |
transplantacijg. Tokie prietaisai gali buti su oksigenatoriumi (ekstrakorporiné
membranin¢ oksigenacija — EKMO) arba be jo (mechaniné skilvel;
pavaduojanti priemoné — SPP). Siuo metu labiausiai paplitusi mechanin¢ §irdj
pavaduojanti priemoné yra ,,Levitronix‘ sistema [212-213].

Pageréjus ankstyvam iSgyvenamumui dabar pagrindinis démesys
telkiamas j vélyvas komplikacijas, kuriy daznis iSlicka gana didelis. Vélyvuoju
laikotarpiu gali iSsivystyti aritmijos, trombembolija, baltymy netekimo
enteropatija, plastinis bronchitas, kepeny nepakankamumas, Fontano

kraujotakos nepakankamumas.

2.11.1. Aritmijos

Kraujotakai, kurig palaiko tik vienas efektyvus skilvelis, labai svarbus
sinusinis ritmas. Pasirei$ke ritmo sutrikimai labai pablogina gyvenimo kokybe
ir padidina mirties rizikg [50]. Po Fontano operacijos dazniausia yra priesirdiné
,reentry“ tipo tachikardija, kuri vélyvuoju laikotarpiu gali pasireiksti daugiau
nei 40 % ligoniy [50, 214]. Atriopulmoninés Fontano kraujotakos atveju ritmo
sutrikimai anksciau ar véliau i$sivysto visiems ligoniams [50].

Ritmo sutrikimui atsirasti yra reik§mingi ir kiti veiksniai: vyresnis

amzius Fontano operacijos metu bei ilgesnis laiko tarpas tarp operacijy etapy,
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AV voztuvo nesandarumas ir heterotaksio sindromas [50, 214-215]. DazZnai
aritmijos simptomy pacientai nejaucia, todél svarbu reguliariai juos stebéti.
Skilvelinés aritmijos retesnés, bet jos gali lemti didelg staigios mirties rizikg
[216]. Rekomenduojama ritmg atkurti. Dalis autoriy sitlo ritmo atktirimo
chirurgines ar intervencines procediras, jei reikia, kartu su resinchronizacijos

terapija [178-180, 217-218].

2.11.2. Trombembolijos

Tromby susidaryma skatina sumazéjgs Sirdies minutinis tiiris, pakitusi
venin¢ kraujotaka, formuojantys kraujotaka dirbtiniai protezai, konduito
stenozé, rudimentinis skilvelis be iStekéjimo angy, plautinio kamieno persititos
ertmes, sutrikgs ritmas ar kre$¢jimo sistemos sutrikimai [52]. Didziausia
trombozés rizika yra ankstyvuoju pooperaciniu laikotarpiu ir pirmais metais po
Fontano operacijos [219-220]. Remiantis daugiacentre studija paskaifiuota,
jog trombembolijy dvejy mety rizika yra 23 % [189].

DazZniausiai trombai susidaro sisteminiame veniniame prieSirdyje ar
plautiniame veniniame kanale. Didesné rizika kreSuliams susidaryti dél
turbulentinés srovés budinga atriopulmoninei Fontano kraujotakai [215].
Patikimy trombembolijos skirtumy lyginant Soninio kanalo ir ekstrakardinio
Fontano operacijas nenustatyta [52]. Palikta atvira fenestracija gali lemti
paradoksing embolizacija [20]. Firdouse su kolegomis apzvalginiame
straipsnyje tromboziy profilaktikai sitilo skirti varfaring pirmus metus po
operacijos, o po mety, jei néra papildomy rizikos veiksniy, rekomenduoja

aspiring. Esant padidéjusiai rizikai autoriai sitlo tegsti varfaring [52].

2.11.3. Baltymy netekimo enteropatija

Baltymy netekimo enteropatija yra specifiné Fontano kraujotakai
sunkiai gydoma vélyva komplikacija. Sumazéja bendras baltymy ir albuminy
kiekis kraujyje dél padidéjusio jy netekimo per zarnyno gleiving [48]. Vystosi
periferiné edema, ascitas, skys¢io kaupimasis pleuros ertmése, nes sumazéja

onkotinis slégis kraujagyslése. Sutrinka kalcio apykaita, kre$¢jimo bei
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imuninés sistemos. Dazniausiai pacientai skundziasi kojy ir pilvo srities
tinimu, kartais atsiranda viduriavimas. Si biklé gali atsirasti staiga arba
progresuoti 1§ 1éto. Simptomai patiméja virusiniy infekcijy metu [48].

Alfa-1-antitripsino kiekio padidé¢jimas iSmatose yra auksinis S§ios
enteropatijos diagnostikos standartas [209]. Ligos priezastis iki galo
nenustatyta. Jtakos turi sumazéjusi virskinamo trakto kraujotaka ir deguonies
jsisotinimas dél padidéjusio sisteminio veninio spaudimo ir sumazéjusio Sirdies
minutinio torio [221]. Nustatyti rizikos veiksniai: vyraujantis deSinysis
skilvelis, pailgéjes skyséiy kaupimasis pleuros ertmése po operacijos,
papildomos Sirdies operacijos neskaiciuojant trijy etapy procediiry [48].

Siai buklei gydyti skiriama dieta su didesniu baltymy kiekiu,
budesonidas, sildenafilis, daugkartinés intraveninés albuminy infuzijos,
diuretikai [48, 222—223]. Siuo metu tyrimais paremto veiksmingo gydymo néra
[48]. Naujai apraSytas metodas — chirurginé limfinio kriitininio latako

dekompresija — teikia vilciy [49].

2.11.4. Plastinis bronchitas

Plastinis bronchitas — tai specifinis bronchy uzdegimas, kuriam budingi
tipiski tvirti lipnis besiSakojantys skrepliai. UzkemSami kvépavimo takai,
vystosi kvépavimo nepakankamumas. Tai reta komplikacija, apraSoma 1-2 %
po Fontano operacijos. D¢l segmentiniy kvépavimo taky uzkimS$imo gali
vystytis segmentiné atelektazé. Budingas dusulys, produktyvus létinis kosulys
atkoséjant tipisky skrepliy. Liga Gimiau pasireiskia ziema [48]. Si liga siejama
su padidéjusiu veniniu spaudimu ir baltymy iSsiskyrimu bronchuose.

Gydymui taikomi inhaliatoriai (su albuteroliu, budezonidu, audiniy
plazminogeno aktyvatoriumi ar hipertoniniu tirpalu), intensyvi kriitinés lastos
fizioterapija, geriamieji steroidai. Literatiiros Saltiniuose aprasomi sékmingi
gydymo atvejai stentuojant susiaur¢jusias plauciy arterijas ar suformuojant
fenestracijg [224]. MRT limfangiografija — naujas tyrimo ir gydymo biuidas

plastiniam bronchitui gydyti, Ja atlickant selektyviai embolizuojamos
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kolateralinés limfagyslés [225]. Kaip paskutinio pasirinkimo gydymas sitiloma

Sirdies transplantacija [209].

2.11.5. Kepeny nepakankamumas

Kepeny veny spaudimas po Fontano operacijos gali biiti 3—4 kartus
didesnis. Toks spaudimas paprastai biina pacientams su rySkiu Sirdies
nepakankamumu. Ilgainiui pasireiskia kepeny parenchimos poky¢iai, kepeny
fibrozé, cirozé ir galiausiai gali iSsivystyti kepeny adenoma ir hepatoceliuliné
karcinoma [226]. Iprasti kepeny funkcijos tyrimai nespecifiski. DaZnai biina
Siek tiek padidéjusi bilirubino koncentracija. Pakitimai koreliuoja su trukme po
Fontano operacijos, Sirdies minutiniu tliriu ir centriniu veniniu spaudimu [209].
Ankstyvus parenchimos pokyc¢ius galima nustatyti atliekant kepeny
echoskopija [227]. Kepeny MRT elastografija yra naujas jautrus ir tikslus
neinvazinis tyrimas kepeny fibrozei jvertinti [228]. Sunkiam kepeny

nepakankamumui gydyti gali biiti atlikta Sirdies ir kepeny transplantacija [229].

2.11.6. Fontano kraujotakos nepakankamumas

Ilgainiui dél pirmiau minéty komplikacijy vystosi viso organizmo
organy létinis nepakankamumas, kas galiausiai lemia Fontano kraujotakos
sutrikimg. Paprastai tai trunka kelis deSimtmecius. Vienintelis gydymo biidas
yra Sirdies arba Sirdies ir kepeny transplantacija [209, 229]. Fontano
kraujotakos nepakankamumo vystymasi biity galima suskirstyti j dvi grupes:
sisteminio skilvelio nepakankamumo ir desiniosios Sirdies nepakankamumo.
Pirmuoju atveju sutrinka Sirdies kaip pompos funkcija. Antruoju atveju vystosi
ascitas, periferiné edema, kepeny nepakankamumas, baltymy netekimo

enteropatija ir kitos komplikacijos [230].

2.12. I§gyvenamumo programa

Po Fontano operacijos ligoniai visg gyvenimg gyvena turédami

suboptimaly Sirdies minutinj turj. Jie gali neatpazinti palaipsniui atsirandanciy
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simptomy ar silpstan¢ios funkcinés biiklés, kol sveikata smarkiai pablogéja.
Negana to, subtilius hemodinamikos sutrikimus sunku jvertinti jprastais
tyrimais, reikalingi patyre specialistai. Démesys turéty biiti kreipiamas j fizinio
pajégumo sumazejimg, naujai atsiradusi ar stipréjantj Sirdies UZesj, kepeny ar
Sirdies padidéjima rentgenogramoje. Objektyviau jvertinti bukle padéty Sirdies
echoskopija, EKG, KT ar MRT, Sirdies ertmiy zondavimas, kardiopulmoninis
tyrimas. Svarbus prognostinis rodiklis yra maksimalaus deguonies jsisavinimo
(VO2 max) jvertinimas [209].

Nepavéluotas komplikacijy gydymas gali reikSmingai pagerinti Siy
ligoniy gyvenimo kokybe bei prognozg, atitolinti transplantacijg. Kuriamos
ilgalaikio pacienty stebéjimo programos, multidisciplininiai centrai. Siekiant
kompetentingai padéti ligoniams po Fontano operacijy vélyvuoju laikotarpiu,
reikia bendradarbiauti su kity specialybiy gydytojais — gastroenterologais,
endokrinologais ir pulmonologais. Tokiuose centruose pacientas galéty biiti
apzitirétas keliy subspecialisty, kurie po bendro aptarimo galéty rekomenduoti
optimaly gydyma [46].

Goldberg su bendraautoriais [46] apraso jsteigta iSgyvenamumo
programa, kurioje aktyviai bendradarbiauja minéty specialybiy gydytojai.
Fontano kraujotaka turintys ligoniai sistemingai stebimi. Jiems atliekami
planiniai  tyrimai nustatytu dazniu. Sirdies echoskopija ir EKG
rekomenduojama atlikti kartg per metus, Holterio monitoringg ir fizinio kriivio
meéginj — kas 2—-3 metus, Sirdies ertmiy zondavimg, MRT ir kepeny biopsija —
pragjus 10 mety po Fontano operacijos. Autoriy nuomone, tik laiku ir tiksliai
diagnozavus liga galima paskirti reikalingg gydyma bei pagerinti ligoniy

sergamumo ir mirStamumo rodiklius.
2.13. Ateities vizija
Fontano kraujotaka turin¢iy suaugusiyjy populiacija ateityje didés [2,

82]. Fontano kraujotakos nepakankamumo gydymas atliekant Sirdies

transplantacija reikalaus papildomy donory, kuriy jau dabar truksta. Tad Sis
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pasirinkimas daugeliui ligoniy bus neprieinamas. Viena i§ efektyviy ateities
galimybiy yra Fontano operacijos ketvirtas etapas — likimo terapija. Tokiems
pacientams galéty biiti prijungtas deSinés pusés subpulmoninis skilvelj

pavaduojantis prietaisas [231].
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3. TIRIAMIEJI IR TYRIMO METODAI

3.1. Tiriamieji ir jy atranka

Tyrimas atliktas 2012—-2016 m. Vilniaus universiteto ligoninéje Santaros
Klinikose. Tyrimui atlikti 2014 m. birzelio 10 d. gautas Vilniaus regioninio
biomedicininiy tyrimy etikos komiteto pritarimas Nr. 158200-14-734-250.
Valstybiné duomeny apsaugos inspekcija 2014 m. rugséjo 9 d. iSdavé leidima
Nr. 2R-4482 (2.6-1) atlikti asmens duomeny tvarkymo mokslinio medicininio
tyrimo tikslu veiksmus.

Tai stebimoji nerandomizuota retrospektyvioji ir prospektyvioji
monocentriné studija, atlikta VUL SK Sirdies ir kriitinés chirurgijos centre.
Kontrolinés grupés Siame tyrime nejmanoma sudaryti, nes Sig patologija
turin€iy neoperuoty vaiky baigtis yra nepalanki. | tyrimg jtraukti visi funkcinj
vieng skilvelj turintys ligoniai, kuriems buvo atlikta galutiné — tre¢io etapo
Fontano operacija. Rasytinis sutikimas dalyvauti tyrime gautas i§ visy
prospektyvinéje studijos dalyje dalyvavusiy ligoniy ar jy tévy (globéjy). Tokia
operacija Lietuvoje atlieckama tik VUL SK. Duomenys rinkti 1§ VUL SK
informacinés sistemos ELI ir medicininés dokumentacijos: ligos istorijy,
operacijos ir anestezijos protokoly, ambulatoriniy korteliy. Ligoniai, dalyvave
tyrime, stebéti ir tirti pagal VUL SK nustatytg tvarka.

Analizuoti pacientai, kuriems nuo 1985 m. sausio 1 d. iki 2015 m.
gruodzio 31 d. buvo atliktos Fontano operacijos. Tokiy 1§ viso buvo 83 (39
moteriSkosios ir 44 vyriskosios lyties ligoniai). Retrospektyviai tirti 78
pacientai. Visi ligoniai buvo padalinti ] keturias grupes atsizvelgiant |
operacijos metodikg. DvideSimt vienas ligonis buvo operuotas 1985-1998
metais, jiems buvo suformuotas atriopulmoninis Fontanas (I grup¢). Keturiems
ligoniams buvo atlikta PKPJ su Soniniu kanalu (II grupé¢), Sie buvo operuoti
1993-2000 mety laikotarpiu. PKPJ ekstrakardiniu aortos homotransplantatu
(IIT grupe) buvo atlikta 6 ligoniams 1996-2005 metais. Daugiausia pacienty
buvo IV grupéje: 52 ligoniai (operuoti 2000-2015 metais). Siems buvo
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suformuota PKPJ ekstrakardiniu iPTFE konduitu. Sis dirbtinis protezas labiau
zinomas firminiu GORE-TEX® (W. L. Gore & Associates, Flagstaff, AZ)
pavadinimu. Ligoniy pasiskirstymas pagal operacijos tipg ir atlickamos

modifikacijos laikotarp; pavaizduotas 2 lenteléje.

2 lentelé. Ligoniy pasiskirstymas pagal operacijos tipg ir atlieckamos

modifikacijos laikotarpj

Fontano operacijos tipas Ligoniy skaicius, n Atlikimo metai
(% nuo visy 83
ligoniy)
Atriopulmoniné Fontano 21 (25) 1985-1998
operacija
PKPJ su Soniniu kanalu 4 (5) 1993-2000
PKPJ su ekstrakardiniu 6 (7) 1996-2005
aortos homotransplantatu
PKPJ su ekstrakardiniu 52 (63) 2000-2015

IPTFE konduitu

Morfologiskai dominuojantis kairysis skilvelis buvo nustatytas 70
(84 %, 70/83) ligoniy. Dazniausia pradiné diagnozé buvo triburio voZztuvo
atrezija (34 %, 28/83). Bendro skilvelio diagnozé konstatuota 25 (30 %, 25/83)
pacientams. KSHS buvo patvirtintas 9 (11 %, 9/83) ligoniams. Plautinio
kamieno atrezija su deSiniojo skilvelio hipoplazija nustatyta 8 (10 %, 8/83)
pacientams. Dar 13 (16 %, 13/83) ligoniy buvo nustatyti kiti funkcionuojanc¢io
vieno skilvelio diagnozés tipai. Jgimty Sirdies ligy diagnozés ir pasiskirstymas

tarp grupiy pateikiamas 3 lenteléje.

3.1.1. Pagrindiniai tiriamyjy jtraukimo j tyrima Kkriterijai:

1. Vieng Sirdies funkcinj skilveli (kairjjj, deSinjji arba be skilveliy
pertvaros) turintys pacientai, kuriems chirurginiu biidu nejmanoma suformuoti
Jprastos zmogui kraujotakos;

2. Pacientai, kuriems atlikti visi bendros organizmo kraujotakos

formavimo vienu skilveliu etapai, kuriy galutinis — Fontano operacija;
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3. Tiriami tik tie pacientai, kuriems minétos operacijos atliktos VUL SK

Sirdies ir kriitinés chirurgijos centre.

3 lentele. Igimty ligy ir asociacijy sarasas bei jy pasiskirstymas tarp Fontano

operacijos grupiy

Diagnozé I grupe, |l i v
n=21 grupé,  grupe, grupé,

n=4 n=6 n=52

Morfologinio skilvelio tipas 20/1 3/1 5/1 42/10

(KS/DS)

Triburio voztuvo atrezija 4 1 4 19

Bendras skilvelis 14 1 - 10

Kairés sirdies hipoplazijos - 1 - 8

sindromas

Plautinio kamieno atrezijasu DS 2 1 - 5

hipoplazija

Kitos 1 - 2 10

3.1.2. Galima rizika bei Zala tiriamiesiems

Visi tyrime dalyvave pacientai gavo jprasta gydyma, kaip ir nejtraukti j
tyrimg pacientai, todél tiriamasis nerizikavo daugiau, nei bet kuris Kkitas
pacientas, nedalyvaujantis tyrime. Informacija apie atliktag gydyma ir tyrima
yra konfidenciali, ji jprasta tvarka bus pateikta tik gydanciam gydytojui.
Salutiniy reigkiniy nefiksuota, nes tyrimas stebimasis ir neturéjo jtakos gydymo
procesui. Tyrimo dalyviai kompensacijos ar uzmokes¢io negavo. Tyréjai jokios

finansinés naudos sau neturi.

3.2. Operacijos technika

VUL SK Sirdies ir kriitinés chirurgijos centre $iuo metu atliekama
standartiné PKPJ ekstrakardiniu IPTFE konduitu formavimo operacija kaip
pirmo pasirinkimo istobulintas gydymo metodas. Operacija atlieckama atveriant
kriitinés lastg viduriniu sternotominiu pjiviu. Paprastai pjiivis yra pakartotinis,
nes pacientams jau pries tai yra atliktos Fontano kraujotakos formavimo pirmo

ir antro etapo operacijos. ISpreparuojamos sgaugos ir S$irdis. DeSinysis
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priesirdis visiSkai atskiriamas nuo suaugusios Sirdiplévés, paruoSiama vieta
biisimam konduitui.

Kanuliuojama kylancioji aorta bei virSutinés ir apatinés tusciosios
venos. Kaniulés prijungiamos prie dirbtinés kraujo apytakos aparato.
Pradedama dirbtiné kraujo apytaka esant Svelniai hipotermijai (32-34°C).
Operacija atlickama plakancios Sirdies saglygomis.

Jei reikia papildomy procediry, pavyzdziui, AV voztuvo plastikos,
tuomet jstatoma kaniulé j kylancigja aortg. Kylancioji aorta uZspaudziama
distaliau ir per kaniule atliekama antegradiné Salto kraujo kardiologija.
Sustojus Sirdziai koreguojami taisytini defektai.

Jungciai suformuoti tarp apatinés tus¢iosios venos ir desiniosios plauciy
arterijos naudojamas 18 mm ar 20 mm skersmens konduitas. Dydis priklauso
nuo ligonio svorio, anatominés sandaros ir apatinés tusciosios venos spindzio.
Apatiné desiniosios plauciy arterijos sienelé iSilgai atveriama, i§ vidinés pusés
pjuvis pratesiamas iki plautinio kamieno lygio, i$ iSorinés — iki arterijos
atsiSakojimo. Plautinis konduito galas nukerpamas paliekant vidin] krasta
ilgesn] ir prisiuvamas iStisine sitile prie plauciy arterijos kaip galas su Sonu
jungtis. Paprastai naudojamas 6-0 ar 5-0 proleno (Ethicon, Somerville, NJ)
siilas. Spaustuku uzspaudziama apatinés tuS¢iosios venos ir deSiniojo
priesirdzio jungtis. Apatiné tus¢ioji vena atkerpama nuo priesirdzio paliekant
ant venos nedidelj priesirdzio sijonélj. Sis sijonélis uZtikrina platesne
anastomoze ir didesn¢ augimo galimybe. PrieSirdinis galas uzsiuvamas dviejy
sluoksniy istisine 4-0 ar 5-0 proleno siiile. Apatinis konduito galas prisiuvamas
prie apatinés tusciosios venos bigés kaip galas su galu. Naudojamas 5-0 ar 6-0
iStisinis proleno siiilas. Jei reikia, suformuojama fenestracija tarp konduito ir
desiniojo priesirdzio. Suformavus PKPJ atjungiama dirbtiné kraujotaka, j abi
pleuros ertmes ir uz kriitinkaulio jstatomi drenai. Susiuvamas kriitinkaulis bei
pasluoksniui like audiniai. Ligon] stengiamasi kuo grei¢iau ekstubuoti.

Pastaruosius 5 metus operacijos pabaigoje ligoniams taikoma
modifikuota ultrafiltracija. Varfarinas planine tvarka skiriamas praéjus kelioms

dienoms po operacijos, kai eksliuduojamas ankstyvas pooperacinis
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kraujavimas. Antikoaguliacinis gydymas trunka 6 ménesius po operacijos.
Dozé titruojama pagal INR. Véliau, jei néra komplikacijy, varfarinas

pakei¢iamas aspirinu.

3.3. Apibrézimai

Ankstyvas mirStamumas buvo apibréZziamas kaip mirtis, jvykusi iki 30
dieny po operacijos arba pries§ iSraSant i$ ligoninés. Bendras mirStamumas buvo
skai¢iuojamas kaip ankstyvas ir vélyvas mirStamumas sudéjus kartu bei jvykes

stebéjimo laikotarpiu.

3.4. Duomeny statistiné analizé

Statistiné duomeny analizé atlikta naudojant duomeny kaupimo ir
analizés programos paketus: ,,SPSS 21.0 for Windows* (SPSS Inc. Chicago,
Illinois, USA) ir ,,Microsoft Office Excel 2013“. Dydziai p < 0,05 buvo
vertinami kaip statistiskai reikSmingi, o0 0,05 <p < 0,1 buvo laikomi tendencija.

Hipotezéms apie kiekybiniy tolydziyjy duomeny normaluma patikrinti
naudotos histogramos, sta¢iakampés diagramos, Shapiro—Wilko Kriterijus (p >
0,05). Kiekybiniai pagal normalyjj skirstinj pasiskirst¢ duomenys isreiksti
vidurkiu + standartiniu nuokrypiu (SN). Kiekybiniai tolydieji duomenys,
pasiskirste ne pagal normalyjj skirstinj, iSreiksti mediana ir kvartiliy intervalu.
Siems duomenims palyginti naudotas Manno—Whitney U kriterijus.

Kategoriniai kintamieji buvo palyginti y2 arba Fisherio tiksliuoju
Kriterijumi ir yra iSreiksti absoliu¢iais duomeny skaiéiais (n) bei jy procentine
iSraiska (%). Ligoniy grupiy iSgyvenamumas vertintas Kaplano—Meierio
metodu. Grupés palygintos taikant logranginj testa (angl. Log rank test).
Lyginti ligoniai, kuriems buvo atliktos skirtingo tipo Fontano operacijos (I-1V
grupés). Kitg lyginamaja grupe sudaré ligoniai, kuriems Fontano kraujotaka
suformuota naudojant ekstrakardinj iPTFE konduitg jaunesniame nei 3 mety

arba vyresniame amziuje (A ir B grupés). Suminis numanomas 1, 5, 10 ir 15

49



mety iSgyvenamumas jvertintas tarp I-IV Fontano grupiy pacienty remiantis
Kaplano—Meierio metodu. Cenziiruoti duomenys — ligoniai, kuriy stebéjimas

baigtas.
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4. REZULTATAI

Stebéjimo laikotarpio vidurkis buvo 7,9 £ 6,6 metai. Amziaus, kai buvo
atlikta pirma Fontano operacija, mediana buvo 4,5 metai (kvartiliy intervalas
(KD): 3,1-7,6). 8 ligoniai dingo i§ stebéjimo vélyvajame laikotarpyje. Pirmas
ligonis iSgyvenes iki vélyvojo laikotarpio, buvo operuotas 1989 m. Jo
stebéjimo laikotarpis yra daugiau negu 26 metai. Jauniausias pacientas, kuriam
atlikta Fontano operacija, buvo 14 ménesiy. Siam ligoniui buvo suformuota
PKPJ su 20 mm skersmens ekstrakardiniu iPTFE konduitu. Vyriausiam
pacientui, kuriam suformuota atriopulmoniné Fontano kraujotaka, buvo 26
metai. Devyniolikai ligoniy (37 %, 19/52) PKPJ ekstrakardiniu iPTFE
kriterai ansktyvai operacijai buvo rySkéjanti cianozé, fizinio kriivio
netoleravimas ir svorio augimo sutrikimas. Vidutinis svoris buvo 15,6 + 5 kg,
vidutinis tgis — 101 *+ 16,4 cm. PrieS Fontano operacijg vidutinis plauciy
arterijos spaudimas buvo 13,4 + 3,4 mm Hg, o plaudiy kraujagysliy
pasiprie§inimas — 1,2 * 0,6 WU*m? Fenestracija atlikta 43 (52 %, 43/83)
ligoniams. Ligoniy guléjimo reanimacijos ir intensyviosios prieziliros skyriuje
laiko medianos, intubacijos ir pleuros ertmiy drenavimo po operacijos trukmés
— atitinkamai 89,5 (KI: 46,3-119) valandos, 8 (KI: 6-16) valandos ir 18 (KI:
12-28) dieny. Devyniems (11 %, 9/83) ligoniams Fontano procediira atlikta
kaip pirmin¢ ir vienintel¢ vieno skilvelio kraujotakos formavimo operacija.
Visiems kitiems Fontano kraujotaka formuota etapais.

Pradinés operacijos ir jy pasiskirstymas tarp grupiy atsispindi 4
lentel¢je. Dazniausia pirmo etapo operacija buvo modifikuota Blalocko—
Taussig jungtis, ji atlikta 25 (30 %, 25/83) pacientams. Kiek retesné buvo
plauc¢iy kamieno siaurinimo procediira — atlikta 18 vaiky (22 %, 18/83).
Vienuolikai (13 %, 11/83) ligoniy buvo suformuotas centrinis Suntas bei 8
(10 %, 8/83) pacientams padaryta Norwoodo operacija. Kaip antro etapo
procediira, jei reikéjo, buvo atlieckama dvikrypté Glenno anastomozé. Dvylikai

(14 %, 12/83) vaiky $i anastomozé suformuota kaip pirminé paliatyvi
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operacija. Paskutinius kelis metus, pageréjus operacinei technikai bei jgijus
daugiau ligoniy stebéjimo patirties ir siekiant geresnés baigties, Fontano

operacija atliekama tik po pradiniy etapiniy intervencijy.

4 lentelé. Paliatyvios pradinés Fontano kraujotakos formavimo operacijos

Operacija I grupé, II grupé, III grupé, IV grupé,
n=21 n=4 n=6 n=52

Modifikuota Norwoodo - - - 8

Modifikuota Blalocko- 11 1 3 10

Taussig jungtis

Centrinis Suntas 1 1 - 9
Plauc¢iy kamieno siaurinimas 1 1 2 14
Pradiné Glenno operacija - 1 - 11
Pradiné Fontano operacija 8 - 1 -

4.1. Sergamumas

Ankstyvos komplikacijos buvo sunkus kraujavimas (6), pleuros ertmiy
drenavimas (5), Fontano kraujotakos isirimas (3), chilotoraksas (1), diafragmos
parezé¢ (1), zidininé epilepsija (1), Gimus Sirdies nepakankamumas, gydytas
mechanine SPP (1), ir operacinés zaizdos fistulé (1). Vélyvos komplikacijos
pasireiské aritmijomis (6), baltymy netekimo enteropatija (2), trombembolija
(2), aortos voztuvo nepakankamumu, gydytu aortos voztuvo plastika (1),
trachéjos stenoze (1), rekanalizavusi Blalocko—Taussig jungtis ir klinikine
mirtimi, po kurios ligonis sékmingai atgaivintas (1). Pareto diagrama
vaizuojanti komplikacijy pasiskirstymg po Fontano operacijy pateikiama 2
paveikisle. Diagramoje vardijmas bendras nuo ligoniy nepriklausomas
komplikacijy skai¢ius — kai kurios skirtingos komplikacijos pasitaiké tam

paciam ligoniui.
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2 paveikslas. Pareto diagrama vaizduojanti komplikacijas po Fontano operacijy
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4.1.1. Pakartotinés Fontano operacijos

Keturiolikai (17 %, 14/83) ligoniy buvo atlikta pakartotiné Fontano
operacija (5 lentel¢). Ankstyvuoju laikotarpiu miré du ligoniai (14 %, 2/14).
Daugiausia Fontano pakartotiniy operacijy buvo I grupéje — 9 intervencijos
aStuoniems (38 %, 8/21) pacientams. Pagrindinés priezastys buvo isdidéjes
deSinysis prieSirdis ir ritmo sutrikimai. Vienam i§ ligoniy pakartotiné operacija
atlikta du kartus. Pirmg kartg atriopulmoninés Fontano kraujotakos
suformavimo operacija konvertuota ;1 PKPJ su Soniniu kanalu (panaudojus
aortos homotransplantatg), o antrg karta Soninis kanalas pakeistas j PKPJ su
ekstrakardiniu iPTFE konduitu. Kitiems SeSiems ligoniams atliktos po 3
konversinés PKPJ suformavimo operacijos su ekstrakardiniu iPTFE konduitu
ar Soniniu kanalu. Dar vienam ligoniui po iSsivysCiusio sunkaus Fontano
kraujotakos nepakankamumo ir paskesnés Fontano kraujotakos koversijos j

hemi-Fontano kraujotaka, po mety pertraukos suformuota pakartotiné
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atriopulmoniné Fontano kraujotaka. Soninio kanalo grupés né vienas ligonis
nebuvo pakartotinai operuotas. III grupéje dél ekstrakardinio aortos
homotransplantato stenozés trims ligoniams homotransplantatas buvo pakeistas
1 ekstrakardinj iPTFE konduitg. Paskutinéje didZiausioje grupéje pakartotines
operacijos dél siauro ekstrakardinio konduito buvo atliktos 3 (6 %, 3/52)

ligoniams, kuriems buvo prisiiitas didesnis 22 mm GORE-TEX® konduitas.

5 lentelé. Pakartotiniy Fontano operacijy pasiskirstymas

Pakartotiné PKPJsuEK PKPJsu Atriopulmoninis

eracija IPTFE Soniniu Fontanas, n=1
konduitu, kanalu, n=4
Pradiné operacija n=10
Atriopulmoninis 4 4 1
Fontanas, n=21
PKPJ su Soniniu kanalu, 0 0 0
n=4
PKPJ su EK aortos 3 0 0
homotransplantatu, n=6
PKPJ su EK iPTFE 3 0 0

konduitu, n=52

4.2. Mirstamumas

Septyni (8 %, 7/83) ligoniai miré ankstyvuoju pooperaciniu laikotarpiu,
09 (12 %, 9/76) — vélyvuoju stebéjimo laikotarpiu. Dauguma mirusiyjy (63 %,
10/16) buvo pirmos grupés ligoniai. Kaplano—Meierio metodas parodo
smarkiai geréjantj iSgyvenamumo lygj tarp skirtingy grupiy Fontano operacijy
(3 paveikslas). Tikétinas suminis iSgyvenamumas pagal Kaplano ir Mejerio
metoda I grup¢je buvo 42 %, Il grupeje — 50 %, III grupéje — 83 %, o IV
grupéje — 94 %. l-eriy, 5-eriy, 10-ies ir 15-os mety suminis numanomas
iSgyvenamumas remiantis Kaplano ir Mejerio metodu atsispindi 6 lenteléje.
Geriausi rezultatai gauti ketvirtoje grupéje, kai Fontano kraujotaka suformuota
atliekant PKPJ ekstrakardiniu iPTFE konduitu (y2 — 15,989, p = 0,001).
Paskutiniai ligoniai, mir¢ tiek ankstyvuoju, tiek vélyvuoju laikotarpiu, buvo

stebéti 2010 metais. Per pastaruosius 5 metus nemiré né vienas ligonis.
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6 lentelé. Suminis numanomas 1, 5, 10 ir 15 mety iSgyvenamumas remiantis

Kaplano—Meierio metodu

Fontano Suminis numanomas iSgyvenamumas (% + SN)

grupé 1 METU 5 METU 10 METU 1S METU
I 66 +11 % 60+ 12 % 5412 % 42+ 12 %
I 7521 % 50+ 25 % 50+ 25 % 50+25%
11 83+15% 83+15% 83+15% 83+15%
v 9%6+3% 94+3% 94+3% 94+3%

3 paveikslas. Kaplano—Meierio kreivé, adaptuota pagal galia. Keturiy Fontano

operacijos grupiy ligoniy i§gyvenamumo kreivés (x2 — 15,989, p = 0,001)

ISgyvenamumo kreivés
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| | | T | T T
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Laikas, metai
Penkios ankstyvos mirtys I grupéje buvo siejamos su Sirdies

nepakankamumu ir dauginiu organy disfunkcijos sindromu. Taip pat penki |
grupés ligoniai miré vélyvuoju laikotarpiu. Vienas vaikas mir¢ pusantry mety
po pradinés nepavykusios Fontano operacijos. Siam pacientui ankstyvajame

pooperaciniame periode dél iSsivysCiusio sunkaus Fontano kraujotakos
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nepakankamumo atlikta Fontano konversija j hemi-Fontang. Po mety
pertraukos suformuota pakartotiné atriopulmoniné Fontano kraujotaka. Deja,
dél issivysciusio Sirdies nepakankamumo ankstyvuoju laikotarpiu $is ligonis
miré. Kitas vaikas miré 11 mety po Fontano procediiros dél desiniojo
priesirdzio trombozés. Dar vienas miré po 12 mety dél nelaimingo atsitikimo —
netyCinio paskendimo. Dar dviem ligoniams, mirusiems vélyvuoju laikotarpiu,
tiksli mirties prieZastis nenustatyta.

Viena ankstyva mirtis dél dauginio organy disfunkcijos sindromo ir
viena velyva mirtis dél Sirdies ritmo sutrikimo nustatyta Il grupéje. Vienintelis
[l grupés pacientas miré vélyvuoju laikotarpiu dél nepatvirtintos priezasties.
Trys ligoniai miré IV grupéje, du i§ jy ankstyvuoju laikotarpiu. Pirmasis
ligonis miré antrag pooperacing parg dél staigaus Sirdies sustojimo ir
nesékmingo gaivinimo, antrasis ligonis — SeSta pooperacing savaitg dél
progresuojancio Sirdies nepakankamumo ir didelio drenavimosi 1§ pleuros
ertmiy. Baltymy netekimo enteropatija ir siauras ekstrakardinis konduitas buvo
vienos mirties vélyvuoju laikotarpiu predispoziciniai veiksniai. Sis vaikas miré
dél imaus Sirdies ir dauginio organy nepakankamumo praéjus dviem dienoms
po pakartotinai atliktos PKPJ ekstrakardiniu 22 mm iPTFE konduitu.

Mirstamumo pasiskirstymas pateikiamas 7 lenteléje.

7 lentelée. MirStamumo pasiskirstymas tarp skirtingy Fontano operacijy grupiy

Gru | Ligoniy Mir§tamumas, n (%)

Operacija pé | skaiCius

Ankstyvas | Vélyvas | Bendras
Atriopulmoninis Fontanas I 21 5 (24 %) 531%) | 10 (48 %)
PKPJ su Soniniu kanalu 11 4 1 (25 %) 1 (33%) | 2(50 %)
PKPJ ekstrakardiniu III 6 0 (0 %) 1(17%) | 117 %)
aortos homotransplantatu
PKPJ ekstrakardiniu v 52 2 (4 %) 1(2 %) 3(6%)
iPTFE konduitu
Bendras skaicius - 83 7 (9 %) 9(12%) | 16 (19 %)
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4.3. Fontano operacijuy jaunesniems nei 3 mety ligoniams rezultatai

Vienas i$ pagrindiniy darbo tiksly buvo i$siaiSkinti, ar jaunesniems nei 3
metai ligoniams yra saugios Fontano operacijos, suformuojant PKPJ
ekstrakardiniu konduitu. Tirti 45 pacientai (25 berniukai ir 20 mergaiciy), kurie
buvo suskirstyti j dvi grupes priklausomai nuo amziaus Fontano operacijos
metu ir kuriems ckstrakardiné Fontano operacija su iPTFE konduitu buvo
atlikta 2000-2013 metais. A grupe sudaré 15 vaiky, kuriy amzius operacijos
metu buvo maziau nei 3 metai. Kitiems 30 ligoniy (B grupé) Fontano operacija
buvo atlikta vyresniame amziuje. Fontano operacijos atlikimo laikas buvo
nusprendZiamas atsizvelgant ] klinikinius simptomus (rySkéjanti cianoze,
fizinio kriivio netoleravimas, svorio augimo sutrikimas) ir jy sunkumg. A
grupés ligoniy amziaus intervalas buvo nuo 14 mén. iki 2,9 mety, B grupés —
nuo 3,1 iki 12,6 mety. Minimalus A grupés ligoniy svoris ir figis buvo 9 kg ir
74 cm, B grupés — atitinkamai 11,2 kg ir 90 cm. PrieSingai, didZiausias svoris ir
tigis buvo A grupéje —15,5 kg ir 96 cm, palyginti su 35 kg ir 146 cm B grupéje.
Prie§ operacijg skilvelio isstaimimo frakcijos mediana buvo 60 % abiejose
grupése. Jgimty Sirdies ydy diagnoziy pasiskirstymas bei statistinis

reikSmingumas tarp abiejy grupiy pateikiamas 8 lenteléje.

8 lentelé. Jgimtos Sirdies ydos ir jy sgsaja tarp A ir B grupés ligoniy

Diagnozé A grupé, Bgrupé, preikSmeé
n=15 n=30 Fisherio
tikslusis
kriterijus
Morfologinis skilvelio tipas (KS/DS) 12/3 25/5 0.542
KSHS 3 3 0.384
Triburio voztuvo atrezija 3 13 0.189
Bendras skilvelis 4 6 0.710
Plautinio kamieno atrezija 1 3 0.593
Kitos ydos 4 4 0.410
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A ir B grupiy stebéjimo mediana buvo 2,9 mety (KI: 2-4,4). Vieno A
grupés vaiko ir vieno B grupés vaiko stebéjimas nutriko. Abiejy grupiy
demografiniai rodikliai — amzius, svoris ir fgis — SKyrési statistiSkai
reikSmingai (9 lentel¢). RITS ir hospitalizacijos trukmés medianos nebuvo
statistiSkai reikSmingi kategoriniai kintamieji. PrieSoperaciné ir pooperaciné
skilvelio IF buvo panasi ir statistiSkai reikSmingai nesiskyré. Pleuros ertmiy
drenavimo trukmeé statistiSkai skyrési ir buvo trumpesn¢ jaunesnio amziaus
ligoniy, kuriems atliktos Fontano operacijos.

Dazniausia pirminio etapo operacija buvo plautinio kamieno
siaurinimas (31 %, 14/45). Kiek rec¢iau formuotas centrinis Suntas (18 %, 8/45).
Pastaroji procediira atlikta vien tik B grupés ligoniams ir buvo vienintelé
statistiSkai besiskirianti procediira tarp abiejy grupiy. Dar 7 (16 %, 7/45)
vaikams suformuota modifikuota Blalocko—Taussig jungtis, 0 5 (11 %, 5/45)
atlikta Norwoodo operacija. Pradiniy operacijy pasiskirstymo tarp grupiy
duomenys pateikiami 10 lenteléje. Visiems abiejy grupiy pacientams pries
Fontano operacijg buvo atlikta dvikrypt¢ Glenno jungties anastomozé kaip
etapiné procediira.

9 lentele. Sasaja tarp kintamyjy ir amZiaus grupiy (A grupé: < 3 metai ir B

grupé: > 3 metai) Fontano operacijos metu

Kintamieji Mediana Kl p reikSmeé
A B A B Mano ir Vitnio

grupé  grupé grupé grupé U testas

Demografiniai

Amzius, metais 2,1 45 1,7-2,6 3,9-7,7 <0,001

Svoris, kg 12,2 16,5 11-13,2 13,2-19 <0,001

Ugis, cm 88 108 83-91 95-115 <0,001

Su liga susij¢

PrieSoperaciné skilvelio IF, % 60 60 50-60 54-66 0,318

Pooperaciné skilvelio IF, % 55 59 50-61 50-60 0,421

PrieSoperacinis vidutinis PAS 14 12 12-16 10-14 0,064

(Glenno spaudimas), mm Hg

PrieSoperacinis PKP, Vudo vnt. 1 1 09-1,3 1-14 0,371

Su procediira susij¢

Konduito skersmuo, mm 20 20 20 20-22 0,056

Intubacijos trukmé, val. 6 7 6-20 5-14 0,853

Guléjimo RITS trukmé, val. 90 65 46-140 45-115 0,322

Hospitalizacijos trukmé, d. 21 29 16-33 21-39 0,057

Pleuros ertmiy drenavimo trukmeé, 12 22 7-22 16-33 0,014

d
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10 lentelé. Pradiniy etapiniy procediiry pasiskirstymas tarp amziaus grupiy

Operacija A grupé, B grupé, p reik§meé
n=15 n=30 Fisherio tikslusis
kriterijus
Norwoodo operacija 3 2 0,315
Blalocko—Taussig jungtis 3 4 0,670
Centrinis Suntas 0 8 0,038
Plautinio kamieno siaurinimas 4 10 0,743
Pradiné Glenno operacija 5 6 0,464

Fontano fenestracija buvo suformuota 11 (73 %, 11/15) vaiky i§ A
grupés ir 22 (70 %, 22/45) pacientams i§ B grupés. GORE-TEX® konduito
skersmens mediana buvo 20 mm abiejose grupése. MirStamumas, lytis ir
fenestracijos suformavimas nebuvo statistiSkai reikSmingi kategoriniai
kintamieji (11 lentelé).

Visiems vaikams prie§ operacija buvo atliktas Sirdies ertmiy
zondavimas (Glenno spaudimo ir plauciy kraujagysliy pasipriesinimo
duomenys nurodyti 10 lenteléje). Remiantis miisy klinikos praktika, Sirdies
ertmiy zondavimas buvo atlieckamas tik jeigu paciento klinikiné bikle
pablogédavo. Dél Sios priezasties daugeliui ligoniy Sis tyrimas po Fontano
operacijos nebuvo atliktas. Statistiniy duomeny nepakako, kad buty galima

palyginti zondavimo rezultatus pries operacijg ir po jos.

11 lentelé. Kategoriniy kintamyjy sgsaja tarp A ir B amZiaus grupiy Fontano

ligoniy
Kintamasis p reikSmé
Fisherio tikslusis kriterijus
MirStamumas 0,286
Lytis 0,540
Fenestracija 0,553
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4.3.1. Sergamumas

A grupés vienam ligoniui Fontano jungtis buvo iSardyta dé¢l kraujotakos
nepakankamumo. Po operacijos tam paciam pacientui pasireiSké Tmus
kraujavimas 1§ virSkinimo trakto. Kraujavimui gydyti atlikta intervenciné
procediira. B grupés vienam vaikui buiklé komplikavosi kraujavimu j smegentis.
Pakartotiné Fontano operacija buvo atlikta trims B grupés ligoniams dél
konduito susiauré¢jimo. Dar vienas S$ios grupés ligonis buvo skubiai ir
sékmingai prijungtas prie mechaninés SPP dél imaus Sirdies nepakankamumo.
Kity dviejy vaiky i§ B grupés biiklé vélyvuoju laikotarpiu komplikavosi
baltymy netekimo enteropatija. Dar vienam B grupés vaikui atlikta aortos
voztuvo plastika dél nepakankamumo praéjus 2 metams po Fontano operacijos.
Tam pacCiam vaikui iSsivysté zidininé epilepsija. Dar 4 vaiky buklé
komplikavosi chilotoraksu, prieSirdziy ritmo sutrikimu, trachéjos stenoze ir

diafragmos pareze.

4.3.2. Mirstamumas

IS viso miré 3 ligoniai, du i$ jy ankstyvuoju laikotarpiu. Visi $ie ligoniai
buvo B grupés. Siy mirdiy priezastys aprasytos 4.2 poskyryje. Kaplano—
Meierio metodas parodo iSgyvenamumo skirtumus tarp abiejy grupiy ligoniy
(4 paveikslas). Statistiskai reikSmingo iSgyvenamumo tarp abiejy grupiy
nebuvo (x2 —1,422, p = 0,233). Sie duomenys leidzia daryti prielaida, jog
operacija jaunesniame amziuje yra saugi ir vélyvos baigtys yra ne blogesnes uz

ligoniy, operuoty vyresniame nei 2 mety amziuje.
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4 paveikslas. Kaplano—Meierio metodas, parodantis A ir B grupés ligoniy

iSgyvenamumo kreives (y2 —1,422, p = 0,233)

ISgyvenamumo funkcijos
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Laikas, metai

4.4. Sékmingas imaus Sirdies nepakankamumo gydymas

Vienam ligoniui, turinéiam triburio voztuvo atrezija ir hipoplastiska
desinjjj skilvelj, kaip trecio etapo operacija buvo atlikta PKPJ ekstrakardiniu
fenestruotu 1PTFE konduitu. Antrg pooperacing parg iSsivysté rySkus Sirdies
nepakankamumas. Prad¢jo rySkéti dauginiai organy sutrikimai. Perstemplinés
Sirdies echoskopijos biidu nustatyta 30 % sumazéjusi pagrindinio kairiojo
skilvelio  iSstimimo  frakcija.  Jprastinis  konservatyvus  gydymas

maksimaliomis inotropiniy vaisty dozémis ir peritonine dialize buvo

neveiksmingas.
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Nutarta pritaikyti mechaning skilvel] pavaduojan€ig priemong
,Levitronix PediVAS*“ (Levitronix LLC, Waltham, MA). EKMO buvo
atsisakyta dél trumpo taikymo laiko bei svarstyta dél galimo ilgalaikio Sirdies
nepakankamumo gydymo. ,,Levitronix* gali uztikrinti palaikomajg kraujotaka
30 dieny ir ilgiau, 0 EKMO tiek ilgai taikyti nerekomenduojama [232]. Tad
,Levitronix“ buvo pasirinktas kaip tiltas | pasveikimg arba Sirdies
transplantacija.

Kairiosios Sirdies palaikymas buvo pradétas pakartotinai atvérus
kritinés lgsta per vidurinj sternotominj pjavj ir jstacius 12F ,,Medtronic
DLP®* artering kaniule | kylancigjg aortg bei 18F ,,Terumo®* vening kaniule |
deSinjj; priesirdj. Kaniulés buvo i8kiStos per kriitinés Sonus ir prijungtos prie
,Levitronix® vamzdeliy, kad j sistema nepatekty oro. Kriitinés lasta uZzsitta.
Oksigenatorius nebuvo naudojamas. Pradzioje ,,PediVAS® sistemos greitis
pasirinktas kaip visiskas DKA palaikymas, kas atitiko 1,7 I/min. kraujo tékme
ir 4300 aps./min. prietaiso greitj. Skirtingais palaikymo etapais rodikliai
svyravo nuo 0,3 iki 1,7 I/min esant 2350-4400 aps./min. greic¢iui. Dinaminiai
parametrai, arterinio kraujo dujy rodikliai, saturacija, inotropiniy vaisty dozés
bei dinamika parodyta 12 lenteléje.

Intraveninis nefrakcionuotas heparinas skirtas subterapinémis dozémis
del padidéjusio kraujavimo. Pamazu buklé geréjo, tai buvo galima matyti
tikrinant laboratorinius rodiklius (13 lentel¢). Po keturiy dieny ,,Levitronix*
atjungimo bandymai parodé rySky Sirdies funkcijos pageréjimg. Prietaisas buvo
sékmingai atjungtas, kai ligonio hemodinamika buvo stabili daugiau kaip dvi
valandas esant minimaliam greiCiui. Perstemplin¢ Sirdies echoskopija
patvirtino pageréjusig stabilig 40 % skilvelio iSstimimo frakcijg. Palaipsniui
vaiko biiklé pageréjo ir jis buvo isleistas | namus. Po vieneriy mety vaikas
jautesi gerai, Sirdies echoskopija parode, jog skilvelio i§stimimo frakcija buvo

55 %.
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12 lentelé. Umios ligos fazés ,,Levitronix PediVAS* dinaminiai parametrai,

arterinio kraujo dujy rodikliai, saturacija, inotropiniy vaisty dozeés bei jy

poky¢iai
Laikas Tik 24val 48val 24val. 48val. 72val. 93val. 24val. | 48val
poFO | .po . po po po po (tik po . po
FP FO/ SPPP  SPPP | SPPP  prie§ SPPA | SPPA
tik po SPPA)
Rodikliai SPPP
SPP, I/min. - - 1,7 1,7 1,37 1,32 0,3 - -
Aps./min. - - 4300 4350 3750 3700 2350 - -

Temperatiira 35 36,7 35,7 36,3 36,8 37,1 36,3 38,4 37,4
°C
KS, mm Hg 61/36 = 63/45 78/63 @ 69/64  86/69  82/66 = 97/65 @ 103/59 = 92/55

SSD, min. 143 166 134 160 127 127 112 153 131
CVS,cmH20  14/13  14/14 16/15 22/22  14/15 12//20 17/18 = 15/18  -/13
SV/VIV)

SpO2, % 83 82 89 76 93 89 94 87 85

PaO2, mm Hg 53,7 55,5 41,2 46,2 54,8 51,4 52,6 54,5 46,8

PaCOz, mm 43,9 50,1 43,6 57,1 40,3 42,8 44.6 39,5 37,7

Hg

FiO2, % 60 100 100 80 60 65 50 40 101
kauké

EtCO2, mm 35 35 28 37 34 32 30 32 -

Dopaminas, - 5 5 3 2 3 3 2,9 2

pg/kg/min.

Milrinonas, - 0,4 0,3 0,3 0,3 0,3 0,3 0,3 0,3

pg/kg/min

Adrenalinas, 0,07 0,15 0,16 0,05 0,03 0,02 0,008 - -

pg/kg/min

Laktatai, 31 2,3 3 1,6 2,4 2,1 1,9 2 1,7

mmol/Il

SPP — skilvelj pavaduojanti priemoné, Aps./min. — apsisukimai per minutg, KS
— kraujo spaudimas, SSD — $irdies susitraukimo daznis, CVS — centrinis
veninis spaudimas, SV — §launiné vena, VJV — vidiné jungo vena, SpO2 —
deguonies koncentracija kraujyje (pulsiné oksimetrija), PaO> — dalinis
deguonies slégis arteriniame kraujyje, PaCO2 — dalinis anglies dvideginio
slégis arteriniame kraujyje, FiO2 — jkvépto deguonies frakcijos koncentracija,
etCO: — anglies dvideginio kiekis iSkvepiamame ore (angl. end tidal COy), FO
— Fontano operacija, SPPP — SPP prijungimas, SPPA — SPP atjungimas.

63



13 lentelé. Laboratoriniy rodikliy kaita prijungiant Levitronix PediVAS

prietaisag
Rodikliai 1 2 3 4
diena diena diena diena
Leukocitai, 1091 23,88 13,23 12,38 1557
Hemoglobinas, g/l 141 141 140,1 1416
Trombocitai, 1091 50 116 1539 833
Slapalas, mmol/l 14,3 9,9 6,6 4,2
Kreatininas, pumol/I 68 56 49 42
Bendras baltymas, g/l 39,7 49,6 - 61,7
Albuminai, g/l 19,6 29 - 45,7
C reaktyvusis baltymas, mg/I 298 224 - 1,99
Troponinas I, pg/l 2,902 2,001 - 0,302
Aktyvuotas kreséjimo laikas, s 163 135 146 145

4.5. Sékmingas gimdymas po Fontano operacijos

Viena i§ misy centre operuoty ligoniy sékmingai pagimdé. Ji taip pat
yra ilgiausiai stebéta pacienté vélyvuoju laikotarpiu.

Pradiné jos diagnozé buvo triburio voztuvo atrezija ir desiniojo skilvelio
hipoplazija. DeSimties mety amziuje jai buvo atlikta atriopulmoninés Fontano
kraujotakos suformavimo operacija. Pradinés paliatyvios etapinés procediiros
nebuvo taikytos. Deja, per keleta mety iSsivysté priesirdziy virpé€jimas, iSdidéjo
desinysis skilvelis. Trylika mety po pirminés Fontano operacijos dél minéty
komplikacijy pacientei atlikta Fontano konversija i§ atriopulmoninio j PKPJ su
ekstrakardiniu iIPTFE konduitu. Praéjus devyneriems metams po pakartotinés
operacijos ligon¢ sékmingai pagimde sveikg kiidikj. Gimdymas jvyko per
cezario pjuvj. Paskutinés konsultacijos metu ligon¢ buvo aktyvi, fiksuotas
deguonies saturacija, iSmatuota

sinusinis ritmas, stabilus kraujospudis,

pulsoksimetru arteriniame kraujuje, buvo daugiau kaip 90 %.
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5. REZULTATU APTARIMAS

Per pastaruosius 30 mety Fontano operacijy rezultatai labai pageréjo
[21]. Misy centro duomenys parodé, jog ekstrakardine PKPJ su iPTFE
konduitu yra mazos rizikos operacija. Pasiekiami geri ankstyvieji ir vidutinio
stebéjimo laikotarpio rezultatai. Pageréjusi operacijy technika, jgyta patirtis bei
patobuléjusi intensyvi ligoniy slauga lémé geresnius rezultatus. VUL SK
ligoniy, kuriems atliktos Fontano operacijos naudojant ekstrakardinj GORE-
TEX® konduitg, atokus numanomas suminis i§gyvenamumas yra 94 + 3 %. Sis
rodiklis koreliuoja su neseniai paskelbtais kity autoriy rezultatais [21, 35, 233].

Dazniausios ankstyvos ir vélyvos komplikacijos miisy centre buvo
Kraujavimas, aritmijos, baltymy netekimo enteropatija. Komplikacijy daznis ir
rasis koreliuoja su kity autoriy skelbtais rezultatais [36, 52, 233]. Keletas naujy
studijy pabrézia kepeny pazeidimo svarbg [51, 226-228]. Miisy centre
nenustatyta né vieno ryskaus kepeny funkcijos sutrikimo, tai galéty buti dél
nepakankamai jvertintos kepeny fibrozes bei aiskiy simptomy nebuvimo [234].
Magnetinio rezonanso elastografija galéty tiksliai neinvaziniu biidu jvertinti
subtilius kepeny pazeidimus ligoniams po Fontano operacijy [235].

Pacientai turéty buti toliau atidziai stebimi dél galimy komplikacijy
vélyvuoju laikotarpiu. Padidéjes sisteminis veninis spaudimas ir sutrikusi
Sirdies funkcija galiausiai paveikia visus ligonius, kurie turi suformuota
Fontano kraujotaka [234]. Miisy centre vélyvy komplikacijy daznis nedidelis,
taCiau tai galima sieti su palyginti trumpu pacienty stebéjimo laikotarpio
vidurkiu: 7,9 + 6,6 metai. Tik vienas ligonis buvo stebétas daugiau nei 26
metus. Fontano komplikacijy daznis padidéja vyresniame amziuje [231, 234].
Rekomenduojama specializuotame centre Kurti jvairiy specialybiy gydytojy
komandg, kuri gebéty kompetentingai atlikti Fontano ligoniy stebéseng visg
gyvenimg [46].

Tinkamiausias paciento amzius atlikti Fontano operacija iki Siol néra
visuotinai sutartas. Kai kurie autoriai siiilo $ig operacijg atlikti anksciau. Taip

sumazinama cianozés jtaka organizmui, pageréja fizinis pajégumas bei
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kraujotaka [36, 41]. Miisy centro duomenimis, jaunesniy nei 3 mety amziaus
pacienty rezultatai po Fontano operacijy yra geri. Né vienas ligonis nemiré nei
ankstyvuoju, nei vélyvuoju laikotarpiu. Kita vertus, mirStamumas nebuvo
statistiSkai reikSmingas palyginus su vyresne grupe, kurioje fiksuotos trys
mirtys. Statistiniam reikSmingumui gauti reikéty didesnés tiriamyjy imties.
Komplikacijy skai¢ius yra mazas ir reikSmingai nesiskiria nuo ligoniy, kuriems
Fontano operacijos buvo atliktos véliau.

Misy tyrimo duomenimis, reik§mingai trumpiau jaunesniems ligoniams
reik¢jo laikyti drenus pleuros ertmése po operacijos. Dreny buvimo trukmeés
mediana buvo 12 (KI: 7-22) dieny. Ligoniy, kurie operuoti vyresni nei 36 mén.
amziaus, $i mediana — 22 (KI: 16-33) dienos. Remiantis Manno—Whitney U
testu p = 0,014. Padidéjes pleuros ertmiy drenazas yra gana tipiSkas pozymis
po Fontano operacijos. Manoma, jog priezastis yra padidéjes sisteminis veninis
spaudimas [46, 234]. Remiantis literatiiros Saltiniais, sumazgjes operuoty
jaunesniame amziuje ligoniy drenazas yra gana naujas teiginys. Tik pavienés
studijos apraso §j radinj [36].

Trombembolijos yra sunki vélyva komplikacija, smarkiai pabloginanti
Fontano ligoniy prognoz¢ [189]. Misy centre nustatytos tik dvi
trombembolinés komplikacijos. Tai galéty buti dél to, jog centre skiriamas
antikoaguliacinis gydymas varfarinu i§ karto po operacijos ir tgsiamas 6
ménesius. Varfarino dozé koreguojama pagal INR. Stengiamasi pasiekti
terapinj intervalg tarp 2 ir 3. Kita vertus, dalis trombembolijy vélyvuoju
laikotarpiu galéty biiti nediagnozuota. Ligoniams po Fontano operacijos gali
pasireiksti ,,slaptosios* plauciy trombembolijos be jokiy ryskiy simptomy. Tai
neigiamai veikia Fontano kraujotakg del didéjancio PKP [197-198]. Kriitinés
lastos MRT yra patikimas tyrimas tokiai patologijai diagnozuoti. Svarbu §i
tyrima atlikti planine tvarka [46]. Misy stebétiems ligoniams kraujavimas
pasireiske tik ankstyvuoju laikotarpiu ir buvo susijes su operacija. Sios
komplikacijos nebuvimas patvirtina, jog varfarino dozavimas yra tinkamas ir

veikia efektyviai maZinant tromboziy rizika.
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Dauguma pakartotiniy operacijy (9 i§ 15) atlikta pirmos, tai yra
atriopulmoninio Fontano modifikacijos, grupés ligoniams. I$didéjes deSinysis
priesirdis ir atsirad¢ ritmo sutrikimai buvo pagrindinés S$iy intervencijy
priezastys. Net 3 ligoniams i$ Sesiy III grupés ligoniy, kuriems panaudotas
ekstrakardinis aortos homotransplantatas, prireiké pakartotiniy operacijy. Sio
metodo misy klinikoje atsisakyta dél didelés aortos homotransplantato
stenozés rizikos. Trims IV grupés ligoniams reikéjo pakartotinai prisititi
didesnj ekstrakardinj iPTFE konduita. Visi Sie ligoniai yra operuoti vieni i$
pirmyjy S$ioje grupéje. Jiems buvo prisiiiti maZesnio spindzio (16 mm)
vamzdeliai. Vélesni rezultatai parodé, jog 18 mm ir platesni konduitai stenozes
pozymiy nesukelia. 20 mm ekstrakardinis GORE-TEX® vamzdelis gali biiti
sékmingai prisititas tik 14 ménesiy amziaus ligoniui.

Siuo metu néra visuotinai priimty algoritmy, kokia kraujotakos
pavadavimo priemone taikyti i$sivys¢ius sunkiam Sirdies nepakankamumui.
Mechaniniy pagalbiniy priemoniy taikymas trumpam laikui iki pasveikimo
Sirdies chirurgijos gydytojy ir medicininio personalo komandai [212-213].
Miisy centre sékmingai taikyta skilvelj pavaduojanti priemoné ,,Levitronix‘
galéty buti geras sprendimas tiek trumpalaikiam nepakankamumo gydymui,
tiek ir ilgesniam kraujotakos taikymui laukiant Sirdies transplantacijos.

Suaugusiy ligoniy populiacija po Fontano operacijy did¢ja dél
pageréjusio iSgyvenamumo. Prognozuojama, jog per ateinancius 20 mety tokiy
pacienty padvigubés [82]. Medicininés prieziliros poreikis Siems ligoniams
didés. Svarbu, kad suaugusiyjy jgimty Sirdies ydy specialistai pasirengty tokiy
ligoniy priezitrai bei tinkamai organizuoty gydyma, kad bty iSvengta Fontano

kraujotakos nepakankamumo [46, 82].
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6. METODOLOGINIAI TRUKUMALI

Atlikto mokslinio darbo didziausias trukumas yra tas, jog populiacija
sudaré pacientai, operuoti skirtingos chirurginés eros laikotarpiais. Nors
visiems ligoniams suformuota Fontano kraujotaka, jie buvo skirtingo amziaus
operacijos dieng. Nevienoda buvo jy jgimty Sirdies ydy diagnozé.

Sis tyrimas atliktas vienoje institucijoje. Dauguma ligoniy stebéta
retrospektyviai, kliaujantis ligos istorijy ir kity dokumenty duomenimis. Buvo
tiriamas palyginti nedidelis skaicius ligoniy, ypa¢ II ir III grupés (atitinkamai 4
ir 6). Operacijy technikos bei intensyvios slaugos tobul¢jimas galéjo turéti
jtakos rezultaty homogeniSkumui. IV grupés ligoniai operuoti paskiausiai,
stebéti trumpiausiai, tad vélyvieji stebéjimo laikotarpio sergamumo ir

mirStamumo duomenys gali biiti ne visai tikslis.
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7. ISVADOS

1. Fontano operacijy rezultatai geriausi, kai atliekama pilnutiné

kavapulmoniné jungtis ekstrakardiniu iPTFE konduitu.

2. Fontano operacijas su ekstrakardiniu iPTFE konduitu galima atlikti
jaunesniems nei 3 mety ligoniams ir Siy operacijy ankstyvieji ir vélyvieji
rezultatai yra palankis. Pooperacinis pleuros ertmiy drenavimas yra trumpesnis

jaunesniems ligoniams.

3. Pakartotinés Fontano operacijos gali biti reikalingos ligoniams,
kuriems pasireiské ritmo sutrikimai bei i§didéjo priesirdis po atriopulmoninés
Fontano kraujotakos suformavimo arba susiauréjus ekstrakardinio Fontano

konduitui.
4. Mechaniné skilvelj pavaduojanti priemoné (,,Levitronix®) gali biiti
efektyvus budas gydant iimy sunky S$irdies nepakankamumg po Fontano

operacijos.

5. Varfarinas yra veiksminga ir saugi trombembolijy profilaktikos

priemoneg.
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8. PRAKTINES REKOMENDACIJOS

1. Rekomenduojama Fontano ligonius vélyvuoju laikotarpiu reguliariai
stebéti multidisciplininiame centre. Tokiame centre, be Sirdies chirurgy ir
kardiology, ligonius turéty konsultuoti ir endokrinologai, gastroenterologai,

pulmonologai bei kity specialybiy gydytojai.

2. Reikalinga reguliari ir planiné Fontano ligoniy tyrimo programa
vélyvuoju laikotarpiu VUL SK. Sitlytina Sirdies echoskopija ir EKG atlikti
kartag per metus, Holterio monitoringg ir fizinio krivio méginj — kas 3 metus,
Sirdies ertmiy zondavimg, MRT ir kepeny biopsija — pra¢jus 10 mety po

Fontano operacijos.

3. Geriausia trombembolijy profilaktika biity pirmus pus¢ mety po
operacijos skirti varfaring, o po mety, jei néra papildomy rizikos veiksniy,
rekomenduojamas aspirinas. Esant padidéjusiai rizikai sitlytina testi varfaring.

Varfarino dozg reikéty titruoti pagal INR, palaikant rodiklj tarp 2 ir 3.
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