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Rezumat

Scapul: Anastomoza cavopulmonara totala (ACPT) este un procedeu paliativ, care este aplicat la pacientii cu un singur ventricul functional
si are drept scop excluderea inimii din circuitul venos sistemic. Astfel, sangele din venele cave este redirectionat in artera pulmonara,
ocolind cordul.

Metode: Tn perioada 2000-2008, 38 pacienti cu ventricul unic au suportat corectii univentriculare stadializate. Varsta pacientilor era cu-
prinsd intre 2 luni si 30 ani, cu 0 medie de 9,1 ani. Toti pacientii au suportat interventii chirurgicale anterioare, precum banding de artera
pulmonara (18 pacienti), valvotomie pulmonara (1 pacient), sunt Blalock-Taussig modificat si central (10 pacienti), atrioseptostomie (1
pacient). Anastomoza cavopulmonara bidirectionald s-a aplicat la 10 pacienti, iar anastomoza cavopulmonara totald — Ia 4 pacienti.
Rezultate: In perioada imediat postoperatorie a decedat un pacient. Restul au fost externati in stare relativ satisfacitoare. Rezultatele la
distantd nu au semnalat decesuri.

Concluzii: Procedeul Fontan a fost supus numeroaselor modificari timp de 30 ani, ceea ce a dus la scaderea morbiditatii si mortalitatii
pacientilor cu ventricul unic. Totusi, selectia pacientilor si operatiile stadializate in procedeul Fontan au contribuit enorm la o evolutie
mai bund a acestor pacienti.

Summary

Objective: The total cavopulmonary connection (TCPC) is a palliative surgical procedure used in patients with one functioning ventricle
that excludes the heart from the systemic venous to pulmonary artery pathway. Blood in the superior and inferior vena cava is diverted
directly to the pulmonary arteries.

Patients and methods: From 2002 to 2008, 38 patients (mean age 9.1years, range 2 months to 30 years) with single ventricle underwent
different types of staged one and one half ventricle repair. All patients underwent previous surgery which included: pulmonary artery
banding in 18, pulmonary valvotomy-1, Blalock-Taussig - 10, and atrioseptostomy in one. Ten patients underwent a bidirectional Glenn
shunt and four TCPC.

Results: There was one hospital death. All the patients were discharged home in good clinical conditions. There were no late deaths.
Conclusions: Operations of univentricular repair can be performed with low early mortality and good functional long-term results.

Introducere

Din spectrul larg de malformatii cardiace se pot evidentia
si anomalii, ce se caracterizeazd prin lipsa dezvoltérii celor
doi ventriculi. Semnul esential al ventriculului unic (VU) este
reprezentata prin comunicarea celor doud atrii prin intermediul
valvelor mitrale si tricuspide cu ventriculul comun, unic. In
acest caz structura inimii este tricamerald. Existd mai multi ter-
meni pentru acest viciu: ,ventricul comun’, ,ventricul primitiv’,
»cord tricameral cu doud atrii’, ,,cord tricameral cu ventricul
unic’, ,ventricul unic cu camera rudimentara de ejectie”, ,,cord
univentricular”.

Hemodinamica

Baza dereglirilor hemodinamice o constituie prezenta
compartimentului ventricular unic, unde se amesteca fluxul
sangvin arterial cu cel venos. Aorta si artera pulmonara au
originea nemijlocit din ventricul sau din camera rudimenta-
ra. Presiunea in ambele vase va fi sistemicd, astfel ci in lipsa
stenozei arterei pulmonare, din momentul nasterii copilului,
se dezvoltd hipertensiunea in circuitul mic. Rezistenta mica

a vaselor pulmonare dupa nastere duce la o hipervolemie
marcantd in circuitul mic. Odatd cu marirea minut-volu-
mului circuitului pulmonar creste volumul singelui care
vine din atriul stang in ventricul, depasind volumul sangelui
din atriul drept. La acesti pacienti hipoxemia arteriald este
nesemnificativa.

Existenta indelungata a fluxului sangvin marit in circuitul
mic duce la cresterea rezistentei vaselor pulmonare si la mic-
sorarea fluxului sangvin pulmonar, avand drept consecinta
hipoxemia. Prezenta stenozei sau atreziei arterei pulmonare
duce deasemenea la micsorarea fluxului sangvin in circuitul
mic, astfel ¢d in ventricul se vor amesteca o cantitate relativ mai
mica de sange arterial cu o cantitate mai mare de sange venos.
Acesti pacienti suferd de hipoxemie pronuntata.

Studiile efectuate de S. Rahimtoola si coautorii [14] au de-
monstrat cd in unele cazuri gradul hipoxemiei arteriale depinde
nu doar de stenoza arterei pulmonare si modificérile structurale
ale vaselor circuitului mic, dar si de divizarea intraventriculard
a fluxurilor sangvine si pozitia vaselor magistrale. In aceste
cazuri §i in conditii egale autorii au arétat ci gradul hipoxemiei
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arteriale este mai mare la pacientii cu vasele magistrale trans-
pozitionate, contrar cazurilor cu transpozitie corijata.

Evolutia naturald i pronosticul

Datele literaturii arata o evolutie si pronostic nefavorabile
pentru acest viciu [10, 12]. Aproximativ 75% de pacienti cu VU
decedeaza in primul an de viata [10, 12, 14, 15]. O mortalitate
mai mare se determind la pacientii cu hipertensiune pulmonara
decit la cei cu stenoza arterei pulmonare.

Cauzele cel mai frecvente de deces sunt tulburarile de
ritm, insuficienta cardiaca pe fondalul pneumoniei, hypoxemia
progresanta.

Materiale si metode
In perioada anilor 2002-2008 in sectia Chirurgia Mal-
formatiilor Cardiace Congenitale au fost operati 38 pacienti
cu varsta cuprinsd intre 2 luni si 30 ani, care au fost selectati
pentru corectia univentriculara.
Indicatiile pentru efectuarea interventiilor etapizate au
servit urmatoarele patologii: (Tab.1)

Tabelul 1
Tipurile de vicii cardiace
Patologia Ne
Atrezia valvei tricuspide M
Atrezia valvei mitrale 4
(ale dubla de intrare 10
Atrezia arterei pulmonare cu septul interventricular intact 1

1,

(alea dubla de iesire din VD cu“struddling valve’,'noncommited” DSV 2
Anomalia Ebstein (tip D)

(anal atrioventricular complet cu ventriculi nebalansati 8
Total | 38

In total au fost efectuate 44 operatii. Tipurile de inter-
ventii sunt prezentate in Tabelul 2. Initial, in prima etapd,
28 pacienti au suportat diverse interventii paliative: in caz
de hipertensiune pulmonari - ingustarea arterei pulmonare,
in caz de stenoza sau atrezie de arterd pulmonard - apli-
carea anastomozei intersistemice. La 8 pacienti s-a aplicat
anastomozd modificatd Blelock-Taussing din stanga, la 2
pacienti - sunt central. La 2 pacienti cu defect septal atrial
si restrictiv cu hipertensiune pulmonara venoasa s-a efec-
tuat excizia septului interatrial: intr-un caz - in conditiile
circulatiei extracorporale, in alt caz — prin clamparea fara
perfuzie a venelor pulmonare.

Tabelul 2
Operatiile efectuate

Tipurile de operatii Ne
Arlastomoze sistemico-pulmonare la malformatii cu flux pulmonar 10
scazut
Ingustarea arterei pulmonare la malformatii cu flux pulmonar mérit. 18
Excizia eptului interatrial (operatia Blalock-Hanlon) 2
Anastomoza cavopulmonara bidirectionald — Glenn 10
Etapa finald a procedeului Fontan 4
Corectia drenajului venos pulmonar total aberant
Plastia valvei atrioventriculare comune 1

Anastomoza cavopulmonard (Glenn) s-a aplicat in cazul
cand presiunea medie in artera pulmonard nu depasea 15
mm Hg. Manometria s-a efectuat in timpul angiografiei la
6 pacienti, intraoperator - la 8 pacienti. Planul investigati-
ei angiografice a inclus: 1) ventriculografia; 2) atriografia
dreaptd sau stangd; 3) introducerea substantei de contrast
in camera accesorie; 4) angiopulmonografie in proiectia
axiald a trunchiului pulmonar. Etapa finald a procedeului
Fontan s-a realizat la 4 pacienti. In toate cazurile anasto-
moza cavopulmonard s-a aplicat prin tehnica conduitului
extracardiac.

Aspectele diagnosticului invaziv in caz de ventricul unic:

1. Evaluarea functionala prin chocardiografie si/sau ven-

triculografie:

o Functia ventriculului sistemic (fractia de ejectie, di-
mensiunile, presiunea telediastolicd);

o  Functia valvei atrioventriculare (insuficientd).

2. Evaluarea anatomiei viciului prin angiografie:

o Dimensiunea arterei pulmonare si anatomia ei: hipo-
plazie, distorsiune, stenoza; Anatomia sicompetenta-
sunturilorsistemico-pulmonare;

o Anatomia bandului arterei pulmonare;

o Anatomia sistemului venos: dimensiunea venei cave
superioare, prezenta venei cave; superioare stangi,
drenarea venei cave inferioare;

o Anatomia tractului de ejectie a ventricului siste-
mic.

3. Evaluarea hemodinamicii prin cateterism cardiac:

o Presiunile din artera pulmonara (direct sau POCP)
si rezistenta;

o  Presiunea medie atriala si telediastolica ventriculard;

o Debitul cardiac si raportul fluxului pulmonar catre
cel sistemic (Qp/Qs);

o Saturatiile sangelui arterial i venos;

o Gradientul presional al tractului de ejectie din ven-
triculul sistemic.

Figura 1. Anastomozd cavopulmonard superioard
bidirectionald (Glenn) — schemd
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Figura 2. Anastomozd cavopulmonard superioard bidirectionald (Glenn)
— aspect intraoperator; a. — vena cavd superioard; b. — anastomoza Glenn; c.
— artera pulmonard dreaptd

Rezultate

In perioada postoperatorie a decedat o pacienta (2,6%) cu
ventriculi nebalansati in canalul atrioventricular complet. Ea
a fost operatd in mod urgent din cauza complicatiilor aparute
in timpul cateterismului cardiac. Avand in vedere ca investi-
gatia nu a fost finisatd §i anomaliile concomitente — drenajul
venos pulmonar total aberant si vena cavé superioara stanga
- au fost depistate intraoperator, a fost modificatd si tactica
chirurgicald. S-a aplicat tehnica de dublu Glenn (anastomoza
venei cave drepte si celei stangi cu artera pulmonard dreapta
si, respectiv, stanga) si corectia drenajului venos pulmonar
total aberant. Pacienta a decedat la ziua a 8-a postoperator din
cauza insuficientei poliorganice. Toate operatiile Fontan s-au
efectuat in conditiile circulatiei extracorporale. Anastomoza
Glenn (Fig. 1) la 6 pacienti a fost aplicaté in conditiile circulatiei
extracorporale si la 4 - fira circulatie extracorporald, folosind
un sunt temporar dintre vena cava superioara i atriul drept cu
heparinizarea partiald a sangelui. In toate cazurile, la aplicarea
anastomozei Glenn, s-a pastrat fluxul prin artera pulmonara,
iar in cazul atreziei ei — fluxul prin sunturile aplicate anterior.
Intr-un caz, din motivul hipertensiunii restante, s-a efectuat
ingustarea arterei pulmonare. Tuturor pacientilor postoperator
li s-a indicat dopamina timp de 24-192 ore. Pentru micsorarea
postsarcinii s-a indicat nitroprusiat de natriu. Nici la un pa-
cient nu a fost nevoie de realizat comunicarea dintre conduit
si atriu cu scop de decompresie. La toti 14 pacientii care au
suportat operatia Glenn si Fonten s-a determinat transudare
pleurald, ceea ce a necesitat drenarea cavitdtii pleurale drepte
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timp de 3-5 zile; 6 pacienti au necesitat punctii multiple timp
de 30 zile postoperator. Intr-un caz s-a determinat transudare
pleurald peste 2 luni de la operatie. Saturatia sdngelui dupa
aplicarea anastomozei cavopulmonare a constituit 78%-94%
(in medie 87,6%).

Discutii

Metoda optimald de tratament chirurgical al pacientilor
cu diverse variante de ventricul unic la momentul dat nu este
complet rezolvatd §i depinde mult de nivelul de pregatire a
ehipelor, care trateazi acesti pacienti (cardiolog, chirurg, an-
esteziolog-reanimatolog etc.) [4, 5, 7].

Letalitatea operatorie inaltd, dificultatea actului chirur-
gical, limitarea indicatiilor, tulburarile frecvente ale ritmului,
deseori necesitatea finisérii prin corectie 1,5 ventriculara — iata
doar unii din factori de care va depinde selectia procedeului
operator. Jata de ce pacientii cu VU la momentul dat sunt supusi
operatiilor atat paliative, cat si radicale.

Operatiile paliative sunt mai preferabil de efectuat copi-
ilor de varstd frageda si pacientilor cu vicii cardiace asociate,
in prezenta carora corectia radicald este imposibil de realizat.
Selectarea procedeului paliativ depinde de marimea fluxului
sangvin din mica circulatie [12]. In caz de flux mirit in circuitul
mic si hipertensiune pulmonara se va efectua ingustarea arterei
pulmonare. Cu toate cd aceastd operatie va duce la cresterea
hipoxemiei arteriale, oportunitatea ei prezinta si unele dubii.
Acestact chirurgical duce la micgorarea dereglarilor hemodina-
mice si asigura protectia circuitului mic de dezvoltarea formei
sclerotice ale hipertensiunii.

In caz de stenoza marcanti a arterei pulmonare si hipoxe-
mie arteriala este indicatd aplicarea anastomozei intre vasele
sistemice si cele pulmonare, de preferinta dupa Blelock-Ta-
ussing.

Chiar si efectuarea acestor tipuri de operatii necesitd
cunoasterea detaliatd a anatomiei viciului. Astfel, ingustarea
arterei pulmonare poate duce la dezvoltatea stenozei subaortice
in caz de origine a aortei de la camera accesorie; aplicarea ana-
stomozei in caz de un DSA restrictiv poate duce la dereglarea
reintoarcerii venoase pulmonare $i agravarea starii pacientului
[3,8,12].

In anul 1971 E. Fontan si E. Baudet [1] au descris un nou
procedeu paliativ, aplicat in caz de atrezia valvei tricuspide.
Principiul acestei metode este separarea circulatiei sistemice de
cea pulmonara prin redirectionarea fluxului sangvin din atriul
drept direct in artera pulmonara, ocolind ventriculul. In asa
mod, in timpul operatiei nu se corijeaza structura cordului, ci
doar dereglirile hemodinamice. Astfel, acest procedeu a fost de-
numit metoda corectiei hemodinamice sau operatia Fontan.

De la implimentarea in clinica a operatiei Fontan au trecut
mai bine de 35 ani. Avand in vedere succesul care l-a avut aceas-
td metoda, cu timpul indicatiile s-au lirgit. Au fost stabilite si
criteriile de selectare a pacientilor pentru aceasta operatie.

Dupa parerea lui A. Choussat si coaut. [2], pacientul ideal
pentru operatia Fonten trebuie sd corespundd urmatoarelor
criterii:

Indicatii (A. Choussat, 1977)

1. Varsta cuprinsd intre 4-15 ani;

2. Ritm sinusal;

3. Drenaj venos sistemic normal;
4, Dimensiuni normale ale AD;
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5. Presiunea medie in AP mai micd de 15 mm Hg;

6. Rezistenta vasculara pulmonara mai mica de 4 U/m;

7. Raportul dimensiunilor AP/Ao mai mic de 0.75;

8. FE ventriculard > 60%;

9. Lipsa disfunctiei valvei A-V;

10. Lispa efectelor negative ale sunturilor aplicate ante-
rior.

Actualmente aceste criterii au fost largite (Tab. 3):

Tabelul 3
(riterii de operabilitate

relative esentiale
Varsta <2 <lan
Rezistenta vasculard pulmonara >2Un. >4Un,
Presiunea medie in artera pulmonard >15mmHg | >25mmHg.
Presiunea telediastolica >10mmHg | >15mmHg
Fractia de ejectie < 45% <30%
Regurgitarea la valva atrioventriculara moderatd pronuntatd

In urma acumulirii experientei s-a demonstrat, ci ipotezele
initiale despre functia de pompa a atriului drept si posibilitatea
dezvoltérii ventriculului drept hipoplazic sunt eronate, i in
realitate au efect negativ in perioada postoperatorie precoce
si tardiva. M. de Leval et al. [2] in experiment au demonstrat,
ca utilizarea atriului §i homogrefelor valvulare duc la flux tur-
bulent al sangelui si ca rezultat la pierderea energiei cinetice a
fluxului sangvin.

A fost propusa anastomoza cavopulmonara totala. Actual-
mente se utilizeazd doud modificéri ale operatiei date: 1) condu-
it extracardial; 2) tunel intraatial (Fig. 3 si4). Un plus al acestei
metode este micgorarea stazei venoase in canal, comparativ cu
conexiunea atriopulmonara directd, de aceea se micsoreazi
rata trombogenezei atriale. Avind in vedere cd partea cea mai
mare a atriului este izolatd de dilatare presionald, probabilitatea
aparitiei dereglérilor de ritm este foarte micd. Sinisul coronar
deasemenea se afla in zona cu presiune mica [4, 5].

In practica noastrd am preferat utilizarea conduitului
extracardiac din considerentele ratei mai joase de aparitie a
dereglérilor de ritm. Conform datelor expuse in literatura
despecialitate, rata acestor complicatii este mai joasd compa-
rativ cu operatia clasica si este mai putin frecventd in varianta
conduitului extracardiac [5, 8, 13].

O altd problema importanta, apdrutd odatd cu largirea
indicatiilor pentru operatia Fontan, este insuficienta valvei
atrioventriculare sistemice §i prezenta ventriculului unic drept
(3,4].

Conform datelor multor autori cele mai bune rezultate au
fost obtinute in cazul atreziei valvei tricuspide si a ventriculului
stang cu cale dubli de intrare. In aceste variante anatomice exis-
ta un ventricul sting bine dezvoltat si valvd mitrald competents,
ce va face posibild asigurarea unui statut functional pe pacursul
vietii pacientului cu circulatia Fontan [9, 10, 13].

O situatie complet diferita apare in cazul ventriculului
unic drept sau a canalului atrioventricular complet cu ven-
triculi nebalansati. In aceste cazuri ventriculul drept si valva
tricuspida lucreaza in conditiile circulatiei sistemice, astfel
cd prezenta chiar si a unor anomalii cardiace neinsemnate
vor duce la o insuficienta valvulara gravi si la dezvoltarea
timpurie a disfunctiei ventriculare drepte. Conform date-
lor literaturii operatiile plastice pe valva atrioventriculara

comund sunt tehnic dificile §i, de reguld, fard succes. Dacd
persita vreo suspiciune la incompetentd este indicata pro-
tezarea [4, 7, 11].

Figura 3. Operatia Fontan — varianta condiutului extracardiac
(anastomozd cavopulmonard totald)

l b &' 1

Figura 4. Aspect angiografic postoperator (anastomozd cavopulmonard
totald): a) vena cavd superioard; b) conduit extracardiac

In grupul nostru de pacienti intr-un caz s-a efectuat anu-
loplastia prin suturarea valvei AV comune cu rezultat posto-
perator bun. In aceste cazuri aplicarea la timp a anastomozei
cavopulmonare va sunta ventriculul sistemic, ceea ce va duce la
evitarea supraincarcarii lui si la micsorarea impactului asupra
valvei AV si va permite péstrarea contractilititii pe o durata
mai mare. In acelasi timp anastomozele intersistemice duc la
o supraincércare cu volum a ventriculului sistemic, ce poate
fi fatald pentru pacient. In grupul nostru au fost 8 pacienti cu
varianta anatomica preponderent de ventricul drept sila 2 din



16

Nr.4(37),2009 o Arta

ei s-a aplicat anastomoza cavopulmonara. Rezultatele la distanta
sunt satisfacatoare in toate cazurile.

Cu toate ca prima operatie a fost efectuatd mai mult de
6 ani in urmd, majoritatea interventiilor au fost infptuite in
ultimii 2 ani. Intre timp s-a marit $i numarul pacientilor de
varsta frageda, care au nevoie de aceste operatii.

Medica

incheiere

Bazandu-ne pe analiza experientei proprii, dar si pe datele
de literaturd, putem concluziona despre posibilitatea efectu-
arii acestor tipuri de operatii cu o letalitate joasd si rezultate
postoperatorii satisfacitoare imediate si la distanta. Pentru
alegerea etapei chirurgicale corecte este indicatd efectuarea

cateterismului cardiac.
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