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Abstract

Background: “Single” ventricle is one of the most difficult problems in contemporary pediatric cardiac surgery and cardiology. Usually that kind
of patients need multistage operations.

Material and methods: In the department of Congenital Heart Defects 53 patients at the age from 9 days till 30 years old with different complex
congenital cardiac malformations were selected for univentricular repair. Left ventricular (LV) morphology was present in 33 (62.3%), right ventricular
(RV) morphology - nm in 17 (32.1%), and mixed morphology - in 3 (5.7%).

Results: Totally 80 stage operations were done (18 - bidirectional Glenn and 6 — completion of Fontan) with 2 perioperative deaths (2.5%) in patients
with complete atrioventricular canal with unbalanced ventricles. In all cases Fontan operation was performed in extracardiac conduit modification. The
evolution of the surgical management of univentricular heart is discussed along with the indications, selection criteria, and operative approaches for staged
palliation. Herein, we discuss the shot-term and long-term results and complications of Fontan operation.

Conclusion: Staged Fontan operation can be performed with low mortality rate and acceptable quality of life for the patients with univentricular
physiology. Short-term and long-term results depend on underlying cardiac and pulmonary anatomy.

Key words: congenital heart defects, single ventricle, Fontan operation.

Tratamentul chirurgical al pacientilor cu ventricul unic functional

Introducere turii anatomice a ventriculului si pozitiei vaselor magistrale.
Din punctul de vedere al autorilor, arhitectonica internda VU
poate avea structura:

Cordul ,,univentricular” este un termen folosit in descrie-
rea anomaliilor cardiace complexe, care se caracteterizeaza

prin prezenta unui singur ventricul cu functie de pompa. O ¢ Ventricul stang.

astfel de morfologie cardiacd mentine atat circulatia sistemica, ¢ Ventricul drept.

cét si cea pulmonari care, in comparatie cu circulatia normala ¢Ventricul drept si stang.

consecutiva, functionand paralel. In scopuri practice, acestui ¢Tract de iesire al ventriculului drept.

grup ii putem atribui toate anomaliile cardiace, in care este ¢#Structurd nedeterminata.

imposibil de efectuat corectia biventriculara. Din viciile car- ¢ Asplenie in izomerismul atriului drept.

diace congenitale ,,ventriculul unic” (VU) ocupd 7,7% sau de ¢Polisplenie in izomerismul atriului stang.

la 4 pand la 8 cazurila 10 000 de nou-nascuti [1]. In orice variantéd anatomica, pozitionarea vaselor magis-
Clasificarea trale poate fi:

¢ anatomic corecta (tip I);
¢ pozitionarea aortei din dreapta referitd la artera pul-
monara (tip II);

[ @ ]

Cea mai reusita clasificare a VU a fost elaboratd de cétre R.
Van Praagh si coaut. (1964), care a fost stabilitd in baza struc-
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0 pozitionarea aortei din stanga (tip III);
transpozitia vaselor magistrale (tip IV) (fig. 1).

v

i

Fig. 1. Variante ale relatiilor spatiale ale vaselor
magistrale.

Hemodinamica

La pacientii cu VU, circulatia sistemica si pulmonara sunt
paralele. Dereglarea hemodinamicii in acest viciu cardiac
este exprimata prin prezenta unei camere, in care se amestecd
sangele venos si cel arterial. Aorta (Ao) si artera pulmonara
(AP), cu emergenta din ventriculul drept (VD) sau din tractul
de iegire, au aceeasi presiune sistemica.

Evaluarea dinamicii evolutiei viciului cardiac la moment
nu este posibila, dar se stie ca pacientii cu hipoplazie a ven-
triculului stang (VS) in 100% cazuri decedeaza in primele trei
luni de viata [2, 3, 4]. Pacientii cu atrezie Ao sau AP decedeaza
atunci, cand se inchide canalul arterial permeabil (CAP).
Mult timp; la astfel de pacienti li se aplicau numai interventii
paliative. O inbunéitatire semnificativa a stdrii pacientilor
s-a produs dupi efectuarea operatiei Fontan: delimitarea
circulatiei sistemice de cea pulmonard intr-o singurd etapa
[5, 6] (tab. 1).

Tabelul 1
Factori de risc pentru operatia Fontan

Factori de risc Relativi Absoluti

Varsta Mai mic de 2 ani Mai micde 1an
Rezistentd pul- Mai mult de Mai mult de 4 U/m
monara sistemicd 2U/m
Presiune med. Mai mult de Mai mult de 25 mmHg
in AP 15 mmHg
Presiune telesis- Mai mult de 10 Mai mult de 15

tolica in VS

Fractie de ejectie | Mai putin de 45% Mai putin de 30%

Tabelul 2
Repartizarea dupa varsta si sex
Varsta Barbati Femei Total
Pandla1an 15 18 33
1-5 ani 7 4 1
6-20 5 3 8
>20 - 1 1
Total 22 22 53
Tabelul 3
Patologii de baza
Patologia Ne
Atrezia valvei tricuspide 17
Atrezia valvei mitrale 5
Cale dubla de intrare 14
Atrezia AP cu septul interventricular intact 2
Calea dubla de iesire din VD cu “struddling valve, 2
“noncommited” DSV
Anomalia Ebstein (tip D) 2
Canal atrioventricular complet cu ventriculi nebalansati 9
Transpozitia vaselor magistrale cu stenoza AP si DSV tip 1
A-V Canal
Transpozitia corijatd a vaselor magistrale cu stenoza 1
AP si DSV
Total 53
Anomalii concomitente :
e Jsomerismul atriului drept cu asplenie -1
® Isomerismul atriului stang cu polisplenie -2
¢ Sindrom Down -2
Tabelul 4
Tipurile anatomice de VU
Anatomia ventriculului dominant
Dezvoltarea preponderent a ventriculului stang 33(62,3%)
Dezvoltarea preponderent a ventriculului drept 17 (32,1%)
Ambii ventriculi dezvoltati 3(5,7%)

Comunicare ventriculo-arteriala

Concordanta ventriculo-arteriald 31 (585%)

Material si metode

In perioada 2002-2012, in sectia Chirurgia Malformatiilor
Cardiace Congenitale (MCC), au fost selectati pentru corectia
univentriculard 53 de pacienti cu varsta cuprinsd intre 9 zile
si 30 de ani (tab. 2).

Drept indicatii pentru efectuarea interventiilor etapizate
au servit urmatoarele patologii: (tab. 3).

- < < Discordanta ventriculo-arteriala 15 (28,3%)
Regurgitarea Moderata Severd
valvei A-V Calea dubla de iesire din VD 6(11,3%)
Calea dubla de iesire din VS 1(1,9%)

In acest grup de bolnavi au fost stabilite urmatoarele ano-
malii cardiace concomitente (tab. 5).

Pacientii au fost investigati clinic si paraclinic (ecografia
cordului, ECG, la necesitate angiocardiografia, catetirism
cardiac, ultrasonografia organelor abdominale).

Indicatii pentru operatii paliative:

® accese cianotice;

® particularitati anatomice;

(18)

®
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Tabelul 5
Anomalii concomitente
Insuficienta valvei tricuspide 3
Insuficienta valvei mitrale 1
Defect septal interventricular 50
Bloc A-V, gradul llI 1
Stenoza sau atrezia arterei pulmonare 15

® particularitati patofiziologice;

® hipertensiune pulmonard avansata;

® varstd mica;

® hipotrofie.

Din cauza conditiilor anatomice nefavorabile, corectia
biventriculard a fost imposibild in trei cazuri cu ventriculi
dezvoltati:

- cale dubla de iesire din ventriculul drept cu DSV «non-

committed»;

- transpozitia vaselor magistrale cu stenoza AP si DSV

tip «A-V Canal»;

- transpozitia corijatd a vaselor magistrale cu stenoza AP

(tab. 4).

Hipoxia era prezentd la 50% dintre pacientii cu stenoza sau
atrezie a arterei pulmonare, iar 91% aveau doar hipertensiune
pulmonara.

Anastomoza cavopulmonara a fost efectuatd la 17 pa-
cienti cu VU functional, cu presiunea in circuitul mic mai
joasa de 18 mm Hg si rezistenta pulmonara totala — mai putin
de 4 unitati/m2. La 12 pacienti, anastamoza cavopulmonara li
s-a efectuat prin sternotomie mediand cu circulatie extracor-
poreald cu hipotermie superficiald si la 5 pacienti fard CEC li
s-a aplicat sunt temporar VCS - AD (fig. 2).

Fig. 2. Anastomozi cavopulmonara superioara
bidirectionala fira CEC.

Initial, la toti pacientii este aplicata anastamoza cavo-
pulmonard biderectionald cu mentinerea fluxului sanguin
antegrad in AP sau prin anastomoza intersistemica (tab. 6).
Dupid incheierea perfuziei, in functie de presiunea medie in
VCS (mésuratd pe masa de operatie) si saturatia de sange cu
02 este luatd decizia de a ligatura anastomoza sistemico-pul-
monard, precum si lichidarea altor modificiri suplimentare
ale fluxului sanguin pulmonar. Indicatii pentru ligaturarea
anastomozei subclavo-pulmonare este considerata presiunea
in VCS de 16 mm Hg si mai mare. Din cauza hipertensiunii
pulmonare restante s-a recurs la modificarea ulterioard a
fluxului sanguin pulmonar la 3 pacienti: intr-un caz a fost
efectuatd ingustarea arterei pulmonare, si in 2 cazuri - re-
banding-ul AP. Tuturor pacientilor postoperator li s-a indicat
dopamina, timp de 24-192 de ore.

Operatia Fontan (finalizarea operatiei Fontan - suntare
totald a pértilor drepte ale inimii) consta in derivarea sange-

Tabelul 6

Indicii clinici si hemodinamici la candidatii pentru anastomoza cavopulmonara

Anastomoza cavopulmonara

1,5

ingustarea AP

Stenoza sau atrezie AP

Varsta

4-10 (6,2) 5-30(13,6)

Timpul dupa operatia paliativa (ani)

2-10,0 (2,7 £0,4)

1,5-8,3 (4,3 +£0,6)

Saturatie, %

63-91(77,3+1,9)

55-82 (74,3 +1,5)

Hemoglobind g/

140-171(158,6 £ 4,3)

143-218 (164,6 = 5,3)

Presiunea medie in AP (mm/Hg)

5-19(12,8+0,7)

5-17 (10,1 £ 0,6)

Raportul Presiunea AP/ P sistemicd

0,5-3,7(2,1+0,3)

0,4-2,8(1,4+0,2)

Rezistenta pulmonara

0,7-3,2(2,3+0,3)

0,8-4,1(24+0,2)

Fractie de ejectie ventriculara %

51-70 (63,5+1,9)

52-68 (60,6 +1,7)

lui venos sistemic, care vine din AD in AP, astfel by-passand
VD. Dupa banding-ul AP, a fost efectuatd la 6 pacienti cu
VU functional. Nici intr-un caz, operatia Fontan nu le-a fost
efectuata pacientilor cu flux pulmonar inséracit (stenoza sau
atrezia AP). Toate operatiile s-au efectuat in conditie de CEC
paraleld cu hipotermie superficiald. In 2 cazuri, a fost nece-

sara clamparea Ao din cauza necesitatii corectiei patologiilor
intracardiace (tab. 7). Intr-un caz, s-a efectuat fenestrarea
intre conduit i atriu prin intermediul unei proteze Gore-Tex.
Dupa finalizarea corectiei si CEC, se efectueaza masurari in
VCS si VCI pentru a exclude gradientul dintre ele.

(10)
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Tabelul 7

Parametrii circulatiei extracorporeale

Circulatie extracorporeald (min) 64,0+89

Clamparea Ao (min) 9-60
32-36(34,2£0,5)

Temperatura rectald (Co)

Rezultate

In total au fost efectuate 80 de operatii. Tipurile de in-
terventii sunt prezentate in tabelul 8. Initial, la prima etapa,
49 pacienti au suportat diverse interventii paliative: in hiper-
tensiune pulmonard - ingustarea AP; in caz de stenozd sau
atrezie de AP - aplicarea anastomozei intersistemice. La 14
pacienti s-a aplicat anastomoza modificata Blalock-Taussig
din stanga, la 3 pacienti - sunt central. La 4 pacienti cu DSA
restrictiv si hipertensiune pulmonara venoasi li s-a efectuat
excizia septului interatrial: 3 in conditii CEC, in alt caz - prin
clamparea venelor fara perfuzie. Latoti 23 de pacienti, care au
suportat operatia Glenn si Fontan, s-a determinat transudare
pleurald, ceea ce a necesitat drenarea cavititii pleurale drep-
te, timp de 3-5 zile; 6 pacienti au necesitat punctii multiple
timp de 30 de zile postoperator. Intr-un caz, s-a determinat
transudare pleurald peste 2 luni de la operatie. In 3 cazuri s-a
determinat chilotorax, la 2 luni dup4 interventie, iar intr-un
caz - chilotorax spontan dupa o luna postoperator (fig 3).

Saturatia sdngelui dupa aplicarea anastomozei cavopul-
monare a constituit 78-94% (in medie 87,6%).

Tabelul 8
Interventiile chirurgicale efectuate

Tipurile operatiilor Ne
Anastomoze sistemico-pulmonare la malformatii cu flux 17
pulmonar scazut
Ingustarea AP la malformatii cu flux pulmonar marit 28
Excizia septului interatrial (operatia Blalock-Hanlon) 4
Anastomozd cavopulmonara bidirectionald Glenn 17

Etapa finala a procedeului Fontan 6
Corectia drenajului venos pulmonar total aberant 1

Plastia valvei atrioventriculare comune 2
Largirea foramen bulboventricular (excizia septului inter- 1

ventricular)

Excizia membranei intre VD si AP la atrezia AP cu SIV intact 1

Ligaturarea canalului arterial permeabil 28
Rebanding al arterei pulmonare 3

Toti pacientii dupd by-pass-area partii drepte (total sau
partial), s-au aflat sub observatie cu exceptia unui pacient.
Dintre 17 bolnavi cu anastomoza Glenn, la 6 li s-a efectuat
cateterizarea cardiaca pentru etapa urmétoare (operatia Fon-
tan). In acest grup, unui pacient i s-a efectuat anastomoza
cavopulmonara totald (tab. 9).

Tabelul 9
Rezultate precoce dupa anastomoza cavopulmonara
Complicatii, (%) 5(11,4%)

Insuficienta cardio-respiratorie 1(2,3%)
Sindromul venei cave superioare 3(6.8%)
Transudat pleural > 2 sdptamani 4(9,1%)

Blocada atrioventriculara totala 1(2,3%)
Ventilatie pulmonard asistatd (ore) 3-192 (16,7 £ 8,9)
Tratament in stationar (zile) 8-35(13,2+2,7)

La 5 pacienti cu anastomozd Glenn, saturatia cu O, s-a
obtinut la mai mult de 90% si toleranta la efort fizic, mai
mult de 50 wat. Toti acesti bolnavi prezentau stenozi AP cu
emergentd normala a vaselor magistrale. Desaturatia dupa
datele pulsoximetriei (mai jos de 75%) la 3 pacienti, la care
se observi tolerantd scazuta la efort fizic. Probabil ei sunt
candidati pentru operatia Fontan.

La toti pacientii cu operatia Fontan, starea generald este
satisficdtoare. La 4 dintre ei, toleranta la efort fizic era de
75 wat, cu exceptia unuia, cind 3 ani in urma li s-a efectuat

¥ anen

Fig. 3. a) Operatia Fontan - Modificarea conduitului extracardial - Marcelletti (anastomozi cavopulmonara totala);
b) Angiografie postoperatorie; a. — VCS; b. - conduit extracardial.
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operatia Fontan cu modificatia conduitului extracardiac si
plastia valvei atrioventriculare. In evaluarea pacientului s-a
observat cresterea insuficientei valvei atrioventriculare, in
rezultatul careia i s-a propus protezarea.

Obstructia subaortald a fost observata intr-un singur caz,
unde peste un an dupa operatia Fontan s-a efectuat rezectia
septului interventricular cu extinderea ferestrei bulboventri-
culare. In dinamica, s-a observat sciderea fractiei de ejectie
a ventriculului unic, insé s-a péstrat toleranta la efort fizic.

In perioada postoperatorie, au decedat 2 pacienti (2,5%)
cu ventriculi nebalansati in canalul atrioventricular complet,
cu drenaj pulmonar aberant total. Intr-un caz, operatia a fost
efectuata in regim urgent din cauza complicatiilor aparute in
timpul cateterismului cardiac. Avand in vedere ci investiga-
tia nu a fost finalizata si anomaliile concomitente — drenajul
venos pulmonar total aberant si vena cava superioara stanga
au fost depistate intraoperator, a fost necesara modificarea
tacticii chirurgicale. A fost practicatd tehnica de dublu
Glenn (anastomoza venei cave drepte si celei stangi cu artera
pulmonara dreapta si, respectiv, stinga) si corectia drenajului
venos pulmonar total aberant. Pacienta a decedat in ziua a
8-a postoperator, din cauza insuficientei poliorganice. Alt
pacient cu ventricul drept dominant, stenoza subaortica si
DSV restrictiv - dupa banding AP.

Discutii

Tratamentul chirurgical si medicamentos al VU functional
s-a modificat cu mult din 1971, cAnd Fontan si Baudet [5]
au efectuat anastomoza atrio-pulmonara pentru tratamentul
atreziei valvei tricuspide. Aplicarea tuneldrii laterale, descrise
de Castaneda si De Leval [7], a imbunatatit cu mult supra-
vetuirea dupd operatie cu sciderea numdrului pacientilor cu
aritmii, cauzatd de dilatarea atriald postoperatorie. Daca leta-
litatea dupa anastomoza atrio-pulmonara constituia de la 15%
pandla 25%, atunci actualmente, letalitatea constitue 2-5% in
cazul interventiei pentru tunelarea laterala, sau by-pass-ul cu
conduit extracardiac [4, 8, 9]. Aceasta, larandul sdu, a permis
largirea indicatiilor pentru operatie. La doudzeci de ani dupa
implementarea operatiei, Fontan si colegii sai au publicat date
despre ,,starea Fontan”, asociatd cu agravarea stérii precoce
functionale si caderea nivelului de supravietuire, in compa-
ratie cu populatia generala [10]. Chiar daci toate indicatiile
principale sunt respectate (A. Choussat), rata de supravietuire
a fost de 86%, 81% si 73% la 5, 10 si, respectiv, 15 ani [11].
O proportie considerabila de complicatii pe termen lung ar
putea filegata de abordarile chirurgicale in timpul operatiilor
precoce. In general, trebuie remarcat faptul ca ideea initiala
Fontan nu a fost by-pass-ul cardiac drept, dar conversia prin
antrenament al atriului drept in camera de pompa. Dupa
experienta acumulata, aceasta idee a fost abandonata. DeLeval
si colab. au demonstrat ca orice camera suplimentara, care std
in calea AP, duce la pierdere de flux de energie [7]. In prezent,
exista doud modificari majore: tunel intraatrial (DeLeval M.,
1988) si modificarea conduitului extracardial (Marcelletti
C., 1990) [12]. Pentru versiunile moderne Fontan, rata de
supravietuire este de 93% si 91% dupa 5 si, respectiv, 10 ani

[11, 13]. Implementarea acestor tehnici a permis o abordare
mai liberald in ceea ce priveste criteriile A. Choussat, precum
si utilizarea acestora in diverse anomalii complexe.

Cauzele deceselor in perioada postoperatorie tardivé:

® hipertensiune venoasa sistemica;

® operatii repetate;

® aritmii;

® enteropatii cu pierderea proteinelor;

¢ insuficienta valvei A-V comune;

® obstructia tardiva subaortic;

¢ insuficienta ventriculului sistemic.

Cresterea presiunii venoase cronice sistemice este de
naturd sa joace un rol important in morbiditatea tardiva.
Cresterea rezistentei sistemice la pacientii cu hemodinami-
ca VU este importanta i in opinia mai multor autori. Din
acest motiv, in cazul in care oportunitatile chirurgicale de
a imbunétati rezultatele operatiilor sunt aproape epuizate,
tratamentul medicamentos la acesti pacienti ramane a fi unul
optimal.

Aritmiile reprezinta o problema importanta in perioada
tardivd postchirurgicala, dar cu implementarea tehnicii de
tunelare intraatriald sau conduit extracardiac, frecventa lor a
scazut semnificativ. Introducerea conduitului exrtracardial
este solutia pentru aceastd problemd, dar la randul sau, ridica
problema selectérii unui conduit de dimensiuni adecvate pen-
tru copii mici, fiindca pe fonul cresterii pacientului, conduitele
devin mici si pot cauza obstructia fluxului sistemic. La rdndul
sdu, conduitul prea mare duce la o incetinire a fluxului de
sange si creste riscul de complicatii tromboembolice [9, 14].

Dezvoltarea malformatiilor arteriovenoase pulmonare
(MAP) a fost observaté la pacientii, carora li s-a efectuat ana-
stomoza Glenn (modificatia Kawashima) si operatia Fontan.
Nu exista o etiologie clara, insa aparitia acestora, provoaca cia-
noza progresiva si intolerantd la efort, atribuindu-se excluderii
fluxului hepatoenteric din circulatia pulmonard. Optiunile
terapeutice pentru pacientii care suferd de MAP sunt limitate
deoarece aceste malformatii sunt multiple si difuze. Rapoarte-
le recente sugereaza, totusi, cd regresia malformatiilor arterio
venoase este posibild in urma redirectionarii fluxului venos
hepatic spre circulatia pulmonara.

Cianoza progresiva dupa o procedurd Fontan necesita
ciutarea amanuntitd a venelor sistemice cu traiect anormal
prin evaluarea angiografica a venelor sistemice supra- si
infradiafragmatice. Aceste traiecte venoase colaterale se pot
drena intr-o vena pulmonara sau in atriul sting, de asemenea,
cianoza poate fi determinati de existenta unei vene cave supe-
rioare stangi (nediagnosticatd preoperator), care se dreneaza
in sinusul coronarian. Numeroase alte canale venoase se pot
dezvolta la niveluri vasculare diferite prin dilatarea canalelor
venoase deja existente. Deaceea, toti pacientii cu cianoza
progresivd necesita o diagnosticare aménutita.

Accidentele tromboembolice constituie una dintre
complicatiile relativ frecvente, cu incidenta estimata la 16%
pentru tromboza venoasa si 19% pentru accidentele vasculare
cerebrale conform datelor lui Alexi-Meskishvili si colab. [11].
Factorii de risc implica tipul de corectie, coexistenta aritmiilor
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cardiace, prezenta disfunctiilor ventriculare. De asemenea,
disfunctii ale ficatului i enteropatia cu pierdere de proteine
provoacd schimbiri in sinteza factorilor pro- si anticoagulanti,
avand ca rezultat un dezechilibru imprevizibil in sistemele
de coagulare i fibrinolitic. O problema inca controversata
ramane cea a strategiei profilactice a tromboembolismului
la acesti pacienti. Nu existd un consens in ceea ce priveste
modul si durata anticoaguldrii profilactice postoperatorii (nu
au fost facute studii controlate care compara diversele strategii
terapeutice). Totusi, numeroase centre recomanda acidul
acetilsalicilic pentru pacientii fara complicatii cu conexiuni
cavopulmonare complete, in timp ce anticoagulantele indi-
recte sunt rezervate pentru pacientii cu factori de risc cum
ar fi aritmia, enteropatia cu pierdere de proteine, disfunctiile
ventriculare.

In grupul nostru de pacienti, se administra postoperator
heparind, ca apoi si fie trecuti la acidul acetilsalicilic sau
Warfarex, cu controlul regulat al functiei hepatice. Conform
datelor mai multor autori, alegerea tacticii chirurgicale cu
tunelare laterald sau conduit extracardiac, au diferite avan-
taje. Datele din literatura de specialitate constatd cé rata
dereglirilor de ritm si disfunctia nodului sinusal apar mai
frecvent la tunelarea laterald, decét in cazul conduitului ex-
tracardiac. S-a confirmat faptul cd nu sunt prezente suturi pe
atriu, nu este necesard incizia jonctiunii VCS cu atriul drept,
urmata de absenta dilatarii atriului in termeni de lungé durata
[15,16,17 ].

Un alt avantaj al conduitului extracardiac este timpul mai
scurt de CEC si lipsa necesitatii clamparii aortale care, dupa
cum s-a descris mai sus, acesta fiind un factor de risc pentru
complicatii pe termen lung.

Avantajele tuneldrii laterale sunt axate pe necesitatea de
mai putin material protetic, fiind constatat un risc mai mic
de tromboza, si riscul de a gresi selectarea diametrului ana-
stomozei de suprapunere.

In plus, aceasta di posibilitatea cresterii tunelului precum
si a venei cave. Trebuie de remarcat faptul, ca in conformi-
tate cu Bove EL et al. [18], axdndu-ne pe datele de modelare
computerizatd, tunelarea laterald minimalizeazd pierderea de
energie si optimizeaza distributia fluxului sanguin in pldmani.
In orice caz, la moment nu existd date absolute, precise despre
beneficiul unei sau altei metode. Alegerea ei se bazeazd, in
mare parte, pe preferintele chirurgului si traditiile clinicii.

Enteropatia cu pierdere de proteine (PLE) poate avea
diferite manifestéri clinice, de la mortalitate crescutd, pana
la hipoproteinemie usoara.

Apare la interval de citeva saptamani pana la cativa ani,
dupa interventia Fontan, cu incidente de pana la 15% si mor-
talitate dupd 5 ani pana la 50% [19, 20]. Simptomele clinice
tipice sunt efuziunea pleurald, ascita, edeme sau diaree cronici
asociatd cu valori scizute ale proteinelor serice si gamaglo-
bulinei, valori scizute ale limfocitelor si un nivel crescut de
antitripsind in scaun. PLE poate duce la imunodeficiente si
predispozitii la infectii. Patogeneza PLE nu este cunoscuté pe
deplin. Feldt si colab. [20] au dedus unii factori de risc cum
ar fi: cresterea rezistentei vasculare mezenterice, presiunea

venoasa sistemicd crescuta cu limfangiectazie, activarea sis-
temului renind-angiotensind din cauza sindromului debitului
cardiac scazut, timpul circulatiei extracorporeale, timpul
aflarii pacientului in spital mai mult de 15 zile. Ultimul factor
este relativ si probabil are legatura cu exudatul pleural si asci-
tic. La pacientii nostri, nu s-au observat astfel de complicatii
fiindcd numarul pacientilor operati este mic, inclusiv statutul
postoperator in stationar a fost de scurtéd durata.

Desi operatia Fontan a imbunatitit foarte mult supravie-
tuirea si calitatea vietii pacientilor cu ventricul unic functi-
onal, cercetdrile arata cd pe termen lung, este prezent riscul
de a dezvolta insuficientd cardiacd. Acest lucru se datoreaza
hemodinamicii ,,operatiei Fontan”, atunci cind functia de
pompa a ventriculului drept este ,,epuizatd” Factorii care ar
duce la decompensare si decesul pacientului dupé procedeul
Fontan ar fi stenoza sau deformarea arterei pulmonare, cres-
terea presiunii in artera pulmonara sau rezistentei pulmonare,
insuficienta ventricularg, insuficienta valvei atrioventriclare,
circulatia extracorporeald de lunga durata, clamparea aortal,
aritmiile postoperatorii.

Este cunoscut faptul cd cele mai bune rezultate pe termen
lung au fost obtinute la pacientii cu atrezia valvei tricuspide
si ventriculul stang cu cale dubléd de intrare. Acest lucru se
datoreaza faptului cd in acest grup de pacienti, ventriculul unic
avea morfologia ventriculului sting. Din pacate, la o parte
dintre pacienti constatam morfologia ventriculului drept sau
ventriculului nedeterminat.

Este foarte importantd alegerea corectd a tacticii tra-
tamentului chirurgical. Dacd este necesara anastomoza
intersistemicd, trebuie sé se tind cont de faptul cd provoaca
supraincarcare cu volum al ventriculului sistemic si poate duce
la disfunctie pe termen lung, in special in caz de insuficienta
a valvei atrioventriculare sau prezenta canalului atrioventri-
cular total. In grupul nostru existi doar un singur pacient
cuinsuficienta de valvd A-V comund, cdruia i-a fost efectuata
plastie de valvd A-V comuna, in timpul operatiei Fontan. La
evaluarea tardiva, in pofida rezultatului satisfacator posto-
perator peste 2 ani, se observa cresterea insuficientei valvei
comune cu dilatarea cavititilor si reducerea tolerantei la efort
fizic. Acest caz corespunde datelor literaturii de specialitate
despre ineficacitatea operatiilor plastice la aceasta categorie
de pacienti: operatii repetate 26% la valve A-V cu plastie si
29,7% fara plastie [31], (p = 0,64), in lipsa operatiilor repetate
si complicatiilor tromboembolice, peste 10 ani, a constituit
56% si 70% [21, 22].

Prezenta regurgitarii valvei atrioventriculare poate sa
apara in consecintd datoritd supraincércarii ventriculului cu
volum in cazul in care pacientul are sunt sistemico-pulmonar.
Existd rapoarte de tolerantd buna a regurgitarii atrioventricu-
lare dupa operatia Fontan. Cu toate acestea, tactica implica
incercari agresive pentru a corecta sau a reduce regurgitarea
valvei atrioventriculare [15, 16, 23, 24].

Analiza literaturii de specialitate sugereaza cateva conclu-
zii in ceea ce priveste alegerea tipului de operatie in corectia
ventriculului unic, de diferite tipuri. In primul rand, pentru
canalul atrioventricular (CAV) ,,nebalansat” este benefica
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corectia biventriculard sau asa-numitele ,,one and a hulf ven-
tricle”, utilizind un sunt bidirectional Glenn pentru a reduce
cantitatea de sange care trece prin VD relativ mic i prin valva
tricuspida (cu alte cuvinte, si-1 descarce).

Beneficiile ipotetice de corectare ,,one and a hulf ventricle’,
pentru forma asimetrica AVC sunt: 1) evitarea presiunilor
sistemice; 2) circulatia antegradd orientatd spre AP, care sd
permita dezvoltarea potentiald a AP si 3) reducerea riscului
de complicatii pe termen lung in fiziologia circulatiei Fontan,
care include intoleranta la exercitarea efortului fizic, fibrilatie
atriala si enteropatie proteica [25, 26, 27].

Concluzii

In pofida tuturor neajunsurilor, in metoda de corectie uni-
ventriculard, complicatiile nu sunt legate de operatia in sine, ci
de severitatea modificdrilor morfologice cardiace, care au avut
locin perioada prenatald. Progrese suplimentare in tratament
vor fi, fard indoiald, legate nu numai de imbunatitirea tehni-
cilor chirurgicale, dar si de terapia medicamentoasd, precum
si de selectarea pacientilor. Pentru unii pacienti, acest lucru
va fi interventia finald, care le va permite sa trdiascd destul de
mult intr-o stare satisficitoare, in timp ce pentru altii poate
fi o ,,punte” spre transplantul de inima.
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