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lzanga / tikslas

Kairiosiosios $irdies hipoplazijos sindromas (KSHS) yra viena sunkiiausiy jgimty girdies ydy. KSHS turi 1 i§ 4000-6000 naujagimiy.
Negydant mirstamumas pirmaisiais gyvenimo metais bina didesnis kaip 90%. ApZvelgiame pradine KSHS chirurginio gydymo patirtj.
Ligoniai ir metodai

Nuo 2005 m. iki dabar operuoti 9 naujagimiai, turintys KSHS. 6 pacientai operuoti stabilizavus jy bikle, 3 operuoti nestabilios
buklés esant kraujotakos nepakankamumui. 4 pacientams atlikta klasikiné Norwoodo operacija su modifikuota Blalocko ir Taussig
jungtimi, likusiems 5 atlikta Norwoodo operacijos Sano modifikacija.

Rezultatai

Pirmas Norwoodo korekcijy etapas buvo sékmingas 5 (55,6%) naujagimiams: 3 buvo padaryta modifikuota B-T jungtis, 2 — Sano jungtis.

ISvada

KSHS chirurginis gydymas misy centre kol kas yra vadinamosios mokymosi kreivés laikotarpio. Norwoodo | etapo korekcijos
rezultatai turéty geréti padidéjus operacijy skaiciui ir griez¢iau atrenkant pacientus, atsizvelgiant j rizikos veiksnius.

Pagrindiniai Zodziai: kairiosios Sirdies hipoplazijos sindromas, Norwoodo operacija
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Background / objective

Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is one of the most complex congenital heart defects. The incidence of HLHS is 1 in 4000
to 6000 live births. The mortality rate exceeds 90% without treatment in the first year of life. We review the initial experience in
the surgical treatment of HLHS at our Centre.

Patients and methods

There were 9 children operated on for HLHS from the year 2005 till now. Six of them went to operation in hemodinamically stable
condition and three had a substantial insufficiency of systemic circulation. Four underwent Norwood | procedure with modified

Blalock-Taussig shunt and five had Sano modification.

Results

The first-stage Norwood procedure was successful in five (55.6%) cases — three with B-T shunt and 2 with Sano.

Conclusion

Surgical treatment of HLHS remains in the learning curve period at our institution. We expect the rise of survival rate with the
increase of case load and a more selective approach considering the risk factors.

Key words: hypoplastic left heart syndrome, Norwood procedure

IZanga

Kairiosios $irdies hipoplazijos sindromas (KSHS) yra viena
sunkiausiy jgimty sirdies ydy. KSHS turi 1 i§ 4000-6000
naujagimiy [6]. Negydant mir§tamumas pirmaisiais gy-
venimo metais biina didesnis kaip 90% [6]. KSHS yra
Sirdies anomalijy kompleksas, kurj sudaro kairiosios $ir-
dies struktry (burinio ir aortos voztuvy, kairiojo skilve-
lio, kylanciosios aortos) hipolazijos, stenozés arba atrezi-
jos derinys. KSHS gydyti chirurginiu bidu pradéta pracito
amziaus aStuntajame deSimtmetyje. Buvo taikomi du me-
todai: Bailey iStobulintas Sirdies persodinimas naujagimiams
ir kiidikiams [2] arba Norwoodo sukurtos keliy etapy ope-
racijos, paliatyviai modifikuojancios kraujotaka [8]. Nau-
jagimiy Sirdies persodinima smarkiai riboja donory tri-
kumas, todél vyraujanti KSHS chirurginio gydymo
metodika tapo Norwoodo operacijos. Esminiai Norwoo-
do I etapo operacijos uzdaviniai yra trys:

* sukurti stabilig sisteming kraujotakq padarant desi-

niojo skilvelio ir aortos jungti;
e apriboti plauting kraujotaks, kad neprogresuoty
plauciy kraujagysliy pasipriesinimas;

* padaryti gera nerestrikcing tarppriesirding jungti.

IT ir III Norwoodo operacijos etapai atlickami 6-8
ménesiy ir 2-4 mety amziuje suformuojant fontano tipo
vieno skilvelio kraujotaka.

Apivelgiame prading KSHS chirurginio gydymo pa-
tirtj] masy centre.

Ligoniai ir metodai

Nuo 2005 mety iki dabar operuoti 9 naujagimiai, turin-
tys KSHS. 5 pacientai perkelti j miisy reanimacijos ir

intensyviosios terapijos skyriy pirma gyvenimo para, 3 —
antrg ir 1 — tredia. 6 (66,7%) pacientai operuoti stabili-
zavus jy bikle, t. y. jy sisteminé ir plautiné kraujotakos
buvo subalansuotos, jie nebeturéjo acidozés pozymiy, jy
diurezé buvo gera. 3 (33,3%) pacientai operuoti nestabi-
lios buklés kraujotakos nepakankamumo fone. Naujagi-
miy svorio vidurkis buvo 3240 gramy (nuo 2700 iki
4400). 2 (22,2%) tur¢jo restrikcinj priesirdziy pertvaros
defektg (PPD). Kylancioji aorta siauresné nei 3 mm bu-
vo 3 (33,3%) pacientams. Naujagimiai operuoti 4-10
gyvenimo parg. 4 pacientams atlikea klasikiné Norwoo-
do operacija su modifikuota Blalocko ir Taussigo jungti-
mi (B-T), likusiems 5 atlikta Norwoodo operacijos Sano
modifikacija.

Operacijy metodika

Atvére perikarda, apvesdavome ir uzspausdavome desi-
nigja plaudiy arterijos $aka. Dazniausiai tai padédavo sta-
bilizuoti hemodinamiks ir sisteming kraujotaka iki dirb-
tinés kraujo apytakos (DKA) etapo (1 pav.)

Operacijos Sano metodika buvo atlickamos pacientui
esant didelés hipotermijos buklés, neoaortos rekonstruk-
cijos etape sustabdzius (60-86 min.) DKA. Operacijos
su modifikuota B-T jungtimi adiktos antegradinés galvos
smegeny perfuzijos metodika, labai trumpai (2 min.)
sustabdzius DKA. Plaudiy arterija buvo nupjaunama sker-
sai ties bifurkacija, perkirpus ir uzsiuvus atvirg arterinj
lataka. Plauciy arterijos bifurkacija iSplatindavome peri-
kardo lopu. Aortg atverdavome iSilgai nuo kylancios iki
Botalo jtekéjimo vietos. Botalo audinius kruopséiai pa-
$alindavome. Aortg iSplatindavom jaucio perikardo lo-
pu, kurj sujungdavome su plauciy arterijos kamienu. PPD
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1 pav. KSHS. Hipoplastiska kylanti aorta. Plati plaudiy arterija,
platus Botalo latakas, kurio tasa yra nusileidZianti aorta. Apvestos
plauciy arterijos Sakos

N\ 2 pav. Norwoodo ko-
rekcijos I etapo su B-T
jungtimi schema. I§
plauciy arterijos kamie-
no, hipoplastiskos aor-
tos ir lopo suformuota
X \ neoaorta. Plauciy krau-
jotaka apribota modi-
fikuota 3,5-4 mm
skersmens Blalocko ir
Taussigo jungtimi

> I § 3 pav. Norwoodo ko-
' rekcijos I etapo su Sa-
no jungtimi schema.
A Somo Plauciy kraujotaka ap-
jungtis ribota 5-6 mm skers-
. mens jungtimi tarp de-
$iniojo skilvelio ir plau-
¢y arterijos $aky

b g

padidindavome iskirpdami membraning priesirdziy per-
tvaros dalj. Sano jungdiai tarp desiniojo skilvelio ir plau-
¢y arterijos bifurkacijos jsiidavome 5-6 mm skersmens
Goretexo kraujagysliy proteza. Modifikuotai B-T jung-
¢iai naudojome 3,5-4 mm skersmens Goretexo krauja-
gysliy proteza (2, 3 pav.).

Rezultatai

Pirmasis Norwoodo korekeijy etapas buvo sekmingas 5
(55,6%) naujagimiams: 3 su modifikuota B-T jungtimi,
2 su Sano jungtimi. Pacientams su B-T jungtimi amiuo-
ju pooperaciniu laikotarpiu dazniausiai reikéjo riboti di-
desng plauting kraujotaka keiciant dirbtinés plauciy ven-
tiliacijos paramecrus. Kratinés lastg uzsitdavome
antra—tre¢ia parg po operacijos. Pooperacinio gydymo
vaiky reanimacijos ir intensyvios terapijos skyriuje truk-
meés vidurkis buvo 14,8 dienos (nuo 10 iki 25).

Diskusija

Hospitalinis mir§tamumas dél KSHS 1 etapo Norwoodo
korekcijos yra didelis ir svyruoja tarp 20% ir 50% [1, 3,
4]. Klinikose, kur atlickama daug $iy korekcijy, mirSta-
mumas pastaraisiais metais siekia 10% [11, 10]. Pagrindi-
niai rizikos veiksniai yra mazesnis nei 2,5 kg naujagimio
svoris ir neiSne$iotumas, siaura kylancioji aorta (< 3 mm),
restrikcinis PPD, desiniojo skilvelio disfunkcija ir tribu-
rio voztuvo nesandarumas, sunki prieSoperaciné nauja-
gimio buklé. 2 i§ 4 mirusiy misy operuoty pacienty bu-
vo sunkios buklés prie$ operacija — jy buvo nesubalansuota
sisteminé ir plautiné kraujotaka — acidozé ir oligurija,
taip pat siauresné nei 3 mm kylandioji aorta. Restrikcinj
PPD tur¢jo vienas i$ mirusiujy.

Sano modifikacija operuoti 5 i§ 9 pacienty, 3 i§ jy
miré. Pastebéjome, kad proksimaliai Sios jungties daliai
suformuoti reikia gana didelio desiniojo skilvelio pjavio,
kitaip pasireiskia jungties obstrukcija. Laikoma, kad Sa-
no jungtis neturi jtakos vainikiniy arterijy, inksty, kepe-
ny ir Zarnyno perfuzijai, nes, kitaip nei B-T jungtis, ne-
sumazina diastolinio spaudimo. Sano yra paskelbes, kad
po I etapo iSgyvena apie 71% maziau kaip 2,5 kg sve-
rian¢iy kadikiy [10]. Tadiau pastaruoju metu pasirodé
pranesimy, kad inksty ir kepeny kraujotaka reik§mingai
nepasikeicia sumazéjus diastoliniam kraujospudziui [5].
Neigiamas Sano jungties poveikis sicjamas su ventriku-
lotomija ir desiniojo skilvelio disfunkcija. Apskritai, ir
B-T, ir Sano jungtis turi teigiamy ir neigiamy ypatumy.
Manoma, kad vienos ar kitos jungties pasirinkima la-
biau lemia chirurginés tradicijos. Tikslesnes jungties
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pobtdzio indikacijas turéty nustatyti $iuo metu atlieka-
mas multicentrinis randomizuotas tyrimas [9]. Reikia pa-
zymeéti, kad pirma s¢kminga Norwoodo I operacija ma-
sy klinikoje buvo atlikta 2000 metais pradine Norwoodo
metodika — naudojant centring jungtj. Pastaroji metodi-
ka nebetaikoma dél blogesniy operacijos rezultaty, paly-
ginti su B-T ar Sano jungtimis.

Pastaruoju metu atsiranda hibridiniy KSHS gydymo
procediiry: restrikcinés ovalinés angos balioniné septos-
tomija prie$ chirurginj etapa arba Botalo latako stentavi-
mas ir chirurginis plaudiy arterijos siaurinimas [7]. Pas-
taruoju atveju antrajame Norwoodo operacijos etape
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