Med Razgl. 2015; 54 (1): 75-85 + Pregledni élanek 75

Jerica Novak', Robert Blumauer?

Kirursko zdravljenje sindroma
hipoplastiécnega levega srca

Surgical Treatment of Hypoplastic Left Heart Syndrome

1IZVLECEK

KLJUCNE BESEDE: sindrom hipoplastiénega levega srca, paliativno kirursko zdravljenje, operacija

po Norwoodu, presaditev srca

Sindrom hipoplasti¢nega levega srca spada med prirojene sréne napake, pri katerih je funk-
cionalno delujoc le desni prekat. Novorojenci kmalu po rojstvu postanejo Zivljenjsko ogro-
Zeni zaradi pojava hemodinamskih motenj in brez hitre zdravniSke pomoci v nekaj dneh
po rojstvu umrejo. Klju¢€no za preZivetje takih otrok je tristopenjsko paliativno kirursko
zdravljenje. Otroci s sindromom hipoplasti¢nega levega srca potrebujejo multidiscipli-
narno obravnavo. Celokupno petletno preZivetje otrok po paliativnem kirurSkem zdrav-
ljenju je 70 % in se stalno izboljSuje predvsem zaradi izpopolnjevanja kirurSkih posegov,
razvijanja pediatri¢ne intenzivne medicine in pooperativnega vodenja s strani kardiologov.
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Hypoplastic left heart syndrome is a congenital heart defect where only right ventricle
remains functionally unimpaired. Soon after birth, the newborns become severely ill with
cardiorespiratory collapse which is followed quickly by death without immediate med-
ical intervention. A crucial step in treatment is staged surgical palliation. Infants with
hypoplastic left heart syndrome must be managed by a multidisciplinary team. A five
year survival rate is 70% and is still increasing due to the improvement of surgical tech-
niques used to treat this cardiac abnormality, the development of pediatric intensive care
and the improvement of postoperative care.
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Pri sindromu hipoplasti¢nega levega srca
(SHLS) gre za skupek prirojenih nepravil-
nosti srca z znacilno hudo stenozo ali atre-
zijo mitralne in aortne zaklopke, majhno
ascendentno aorto, hipoplazijo levega pre-
kata ter funkcionalno delujocim le desnim
ventriklom (1). SHLS predstavlja 1 % priro-
jenih srénih napak (2). Sistemski krvni obtok
ohranja desni prekat preko odprtega Botal-
lovega voda, saj z nerazvitim levim preka-
tom to ni mogoce.

Brez kirurSkega zdravljenja v prvem
mesecu Zivljenja umre 95 % otrok s to pri-
rojeno sréno napako (1). PreZivetje novoro-
jenca je v predoperativnem obdobju odvisno
od prehodnosti Botallovega voda (2). Prvo
uspesno paliativno kirur§ko oskrbo SHLS
je leta 1983 objavil Norwood s sodelavci (3).
Od takrat dalje se kirurSke tehnike ter pred-
in pooperativno zdravljenje neprestano
izboljSujejo ter tako podaljSujejo preZivet-
je otrok s to sréno napako (1).

INCIDENCA IN ETIOLOGIJA
Pojavnost vseh prirojenih srénih napak je
8/1.000 Zivorojenih otrok, od tega je pojav-
nost SHLS ocenjena na 0,1-0,3/1.000 rojstev.
Prevladujejo decki (4).

Embriolo8ki vzrok sindroma Se ni povsem
pojasnjen. Verjetno gre za veckratne razvoj-
ne nepravilnosti, ki se pojavijo med zore-
njem ploda in ovirajo vtok in iztok iz levega
prekata ter povzrocijo nastanek te komplek-
sne sréne napake (4).

ANATOMIJA

S izrazom SHLS opisujemo razli¢ne stop-
nje nerazvitosti struktur levega srca. V naj-
bolj kompleksni obliki je njegova glavna
lastnost atrezija aortne zaklopke, ki je pove-
zana s hudo hipoplazijo ascendentne aor-
te in aortnega loka (5-7). Pri 90 % bolnikov
se skupaj z atrezijo aortne zaklopke pojav-
lja tudi atrezija ali huda hipoplazija mitral-
ne zaklopke ter zmanjSan ali odsoten levi
prekat (slika 1) (8).
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Slika 1. Primerjava anatomije normalnega srca (levo) in srca pri sindromu hipoplasti¢nega levega srca (desno).
Ao - aorta, PA - plju¢ne arterije, LPD - levi preddvor, DPD - desni preddvor, LP - levi prekat, DP - desni
prekat, ASD - okvara medpreddvornega pretina angl. (atrial septal defect).
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Med razvojem v maternici in neposred-
no po rojstvu desni prekat vzdrZuje sistemski
in plju¢ni krvni obtok preko pljucnih arte-
rij (PA) in velikega, Siroko odprtega in nizko
upornega Botallovega voda. Deoksigenirana
kri se vraca v srce preko zgornje (angl. vena
cava superior, VCS) in spodnje votle vene
(angl. vena cava inferior, VCI) ter vstopa v de-
sni preddvor, kjer se pomeS3a z oksigenirano
krvjo, ki preko odprtegaovalnega okenca
ali defekta v atrijskem septumu (angl. atrium
septum defect, ASD) pride v desni preddvor
iz pljut. Iz desnega preddvora te€e meSana
kri v desni prekat, od tam pa preko pljucne-
ga debla v PA in naprej v pljuca, preko
Botallovega voda pa v sistemski krvni obtok.

Koronarne Zile in velike Zile, ki izhajajo
iz aortnega loka, so v celoti odvisne od retro-
gradnega toka krvi iz Botallovega voda.
DeleZ iztisnega volumna iz desnega srca,
ki se bo porazdelil po plju¢nem oziroma
sistemskem krvnem obtoku, je odvisen od
razmerja uporov med plju¢nim in sistem-
skim krvnim obtokom (4).

PATOFIZIOLOGI)A
Neposredno po rojstvu na hemodinamski
status novorojenca s SHLS vplivajo trije
dejavniki: zmanjSanje upornosti plju¢nega
Zilja, velikost povezave med preddvori in
zapiranje Botallovega voda. Po rojstvu se
upornost plju¢nega Zilja v prvih dneh Ziv-
ljenja postopno zmanjSuje, kar posledi¢no
vodi v vecanje plju¢nega pretoka in s tem
v volumsko obremenitev desnega pre-
kata. Otrok ima lahko izboljSano sistemsko
nasicenost krvi s kisikom, vendar obstaja
tveganje za razvoj napredujocega kongestiv-
nega srénega popu$canja in zmanjSanja
sistemske prekrvavitve, vkljucno z zmanj-
Sanjem pretoka krvi v koronarnih arterijah.
S prerazporeditvijo krvi in zmanjSanjem
sistemskega obtoka hitro pride do hemodi-
namske nestabilnosti otroka (4).

Odprt Botallov vod in nerestriktivni
ASD sta klju€nega pomena za preZivetje
novorojenca, saj predstavljata edino pove-

zavo srca s sistemskim krvnim obtokom. Ce
pride do njune zapore, hitro sledi nastanek
napredujoce sistemske in koronarne hipo-
perfuzije z razvojem Sokovnega stanja (4).

SIMPTOMI IN ZNAKI

Otroci s SHLS se v primerjavi z novorojen-
ci z drugimi prirojenimi srénimi napakami
rodijo s primerno teZo za gestacijsko sta-
rost in imajo nizko incidenco (2,5 %) sprem-
ljajocih izvensrénih nepravilnosti (9, 10). Ker
je takoj po rojstvu za preZivetje kljucen pre-
hoden Botallov vod, je novorojenec prvih 24
do 48 ur brez ocitnih bolezenskih znakov,
dokler se Botallov vod ne zacne zapirati (2).
Med prilagajanjem novorojenca na zunaj-
maternic¢no Zivljenje pride do fizioloSkih
sprememb v krvnem obtoku in dihanju (11).
Na zacetku, ko je Botallov vod Se odprt, sta
prva znaka SHLS tahipneja in neje$¢nost
otroka, sledi dihalna stiska in razvoj cianoze.
Povecano dihalno delo je posledica napredu-
joCega veCanja plju¢nega pretoka in posle-
di¢ne pljucne kongestije.

Ob zaprtju Botallovega voda pride do
razvoja kardiogenega Soka (4). Otrok je tahip-
noicen, dispnoicen, ima Sibek pulz, je bled,
cianotien, razvije se hipotermija, meta-
bolna acidoza, oligurija ali anurija. Zaradi
zmanjSane prekrvitve moZganskega in koro-
narnega obtoka lahko pride do razvoja simp-
tomov miokardnega infarkta ali cerebralne
ishemije (2). Ti otroci so zaradi slabSe pre-
krvitve bolj nagnjeni k razvoju nekrotizira-
joCega enterokolitisa (12). Ce ne pride do
ponovnega odprtja Botallovega voda, sle-
di hitra smrt otroka (2).

Pri klini¢nem pregledu najdemo ciano-
zo zaradi periferne vazokonstrikcije in sla-
be prekrvitve. SliSen je poudarjen, necepljen
drugi sréni ton, ob¢asno tudi nespecificen,
tih sistolni Sum. Znacilna je huda metabol-
na acidoza (13).

DIAGNOZA
Diagnozo SHLS postavimo po rojstvu s kli-
nicno sliko in z ultrazvo¢nim pregledom
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srca. Rentgensko slikanje prsnega koSa
pokaZe kardiomegalijo in plju¢no vensko
kongestijo ali plju¢ni edem, EKG pa hiper-
trofijo desnega prekata. Redko je pred
prvim kirur§kim posegom potrebna Se
kateterizacija srca za prikaz anatomskih
struktur in merjenje plju¢ne upornosti,
pomembno vlogo pa ima pred drugo in tret-
jo stopnjo operativnega zdravljenja (2).
SHLS ter druge prirojene bolezni srca
pri plodu lahko prepoznamo s fetalno eho-
kardiografijo. Indikacije za to preiskavo
med nosecnostjo so sicer Stevilne tako pri
materi kot pri Se nerojenem otroku (tabe-
la 1) (14). Pozitivna nuhalna svetlina v 10.
do 13. tednu gestacije, kljub normalnemu
kariotipu, je povezana s povecanim tve-
ganjem za razvoj prirojene bolezni srca
ploda (15). Optimalni ¢as za izvedbo tran-
sabdominalne fetalne ehokardiografije je
med 18. in 22. tednom gestacije. Sam ultra-
zvocni pregled srca ploda vsebuje poleg Sti-
rivotlinskega pregleda Se pregled srca
v drugih ravninah (14). Znacilno za SHLS
je obstrukcija na eni ali ve¢ ravneh vtocne-
ga ali izto¢nega trakta levega prekata. Pri
ultrazvotnem pregledu najdemo majhno
levo stran srca in veckrat fibroelastozo
endokarda levega prekata. Poleg tega so pri-
sotne bodisi aortna atrezija, aortna in
mitralna atrezija ali kriti¢na aortna steno-

za, ascendentna aorta pa je hipoplastic-
na (10).

Z uspesno prenatalno diagnostiko lah-
ko zagotovimo, da se bo otrok s SHLS rodil
v terciarni ustanovi, kjer bo lahko novoro-
jencu takoj zagotovljena multidisciplinar-
na oskrba, ki vklju€uje takoj$njo potrditev
diagnoze, zacetek terapije s prostaglandi-
ni in vzdrZevanje acidobaznega ravnoteZja,
ustreznega sistemskega in plju¢nega pre-
toka ter mehansko predihavanje. Pri novo-
rojencih, kjer je diagnoza postavljena Sele
po rojstvu, lahko zaradi odloZene diagno-
ze pricakujemo vecjo predoperativno acido-
zo, vecjo potrebo po inotropni podpori ter
huj$o disfunkcijo desnega prekata in trikus-
pidalno regurgitacijo (10).

ZDRAVLJENJE
Predoperativno zdravljenje

Po rojstvu je zdravljenje z zdravili usmer-
jeno k vzdrZevanju prehodnosti Botallovega
voda in vzdrZevanju ustreznega sistem-
skega in plju¢nega krvnega obtoka (12). Vsi
prizadeti novorojenci morajo biti premes-
Ceni v neonatalno enoto intenzivne terapije.
Z uvedbo prostaglandinov (predvsem pro-
staglandina E,) preprecimo zapiranje Botal-
lovega voda in ohranjamo sistemski krvni
obtok. MoZnosti konzervativnega zdravlje-
nja otrok s SHLS so omejene, zato ti otroci

Tabela 1. Primeri indikacij za fetalno ehokardiografijo (14).

Indikacije s strani matere

Indikacije s strani ploda

druzinska anamneza prirojene sréne napake

metabolne bolezni (sladkorna bolezen, fenilketonurija)
izpostavljenost teratogenim snovem

izpostavljenost zaviralcem sinteze prostaglandinov
(ibuprofen, salicilna kislina, indometacin)

okuzba z virusom rdetk v nosegnosti
avtoimunske bolezni

oploditev in vitro

nenormalni izvid ultrazvocne preiskave ploda
v zgodnji nosecnosti

ekstrakardialne napake ploda
kromosomske napake ploda

aritmija

hidrops
pozitivna nuhalna svetlina v prvem trimesecju

vecplodna nosec¢nost ali sum na sindrom transfuzije
krvi od dvojcka k dvojéku
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za preZivetje potrebujejo ¢imprej$nje kirurs-
ko zdravljenje.

Kirursko zdravljenje

Dokoncna ozdravitev otroka je moZna le
s presaditvijo prizadetega organa, ki pa je
zaradi pomanjkanja ustreznih darovalcev
prinovorojencih in dojenckih pri nas ne
izvajamo, niti je ne moremo zagotoviti. Pri
tovrstnih napakah lahko tako nudimo le
paliativno zdravljenje. Po objavljenih sve-
tovnih smernicah iz leta 2013 so pri tej napa-
ki moZni trije zaCetni pristopi zdravljenja:
izvedba klasi¢ne operacije, modificirana
klasi¢na operacija in izvedba predstopnje
klasi¢ne operacije (17). Klasi¢no operacijo
predstavlja operacija po Norwoodu, modi-
ficirano pa operacija z obvodom Sano. Pred-
stopnja klasi¢ne operacije je hibridna palia-
cija SHLS, ki vklju€uje bilateralno bandaZo
pljucnih arterij in vzdrZevanje odprtega
Botallovega voda (18). Danes ni vec vpra-
Sanje, katera od metod je boljSa, temvec
katera je za dolo¢enega bolnika najprimer-
nejsa (17-21).

Stabilizacijo kriti¢no bolnega novoro-
jencka s SHLS se lahko v vegjih centrih dose-
Ze s hibridnim posegom, kjer s kombinaci-
jo kirurSkega in intervencijskega pristopa
zagotovimo zmanjSanje pretoka preko pljuc
(bandaZa leve in desne PA) ter ohranjamo
odprt Botallov vod (vstavitev Zilne oporni-
ce ali nekajmese¢no zdravljenje z infuzija-
mi prostaglandinov) (18-21). Sicer jasnih
smernic za hibridni poseg ni oziroma se
le-te razlikujejo od ustanove do ustanove.
Za hibridni poseg so primerni predvsem
novorojenci z velikim tveganjem, in sicer
tisti z aortno atrezijo, hudimi izvensrénimi
anomalijami, nizko telesno teZo (< 2,5kg),
z intaktnim ali visoko restriktivnim atrijskim
septumom, nedonoSencki ter novorojencki
s slabo funkcijo prekata (18). Naslednja
operacija je lahko operacija po Norwoodu
ali kombinacija le-tega posega z dvosmer-
no kavopulmonalno anastomozo, v neka-
terih vecjih svetovnih centrih pa hibridni

poseg predstavlja premostitev do transplan-
tacije srca pri bolnem novorojencku (18).

Prva faza - operacija po Norwoodu
V prvem do tretjem tednu Zivljenja se izve-
de operacija po Norwoodu. Cilj operacije je
vzpostavitev zanesljivega sistemskega krv-
nega obtoka z zaporo Botallovega voda in
vzpostavitvijo pljunega pretoka za zago-
tavljanje zadostne sistemske oksigenacije
s sofasnim varovanjem pljuc¢nega Zilja za
pripravo na drugo in tretjo fazo kirurSkega
zdravljenja (22). Potrebna je vzpostavitev
zunajtelesnega krvnega obtoka in globoke
hipotermije ter mirujoce srce (23). Opravi-
mo preddvorno septektomijo za zagotovitev
prostega pretoka krvi preko medpreddvor-
nega pretina ter ligacijo preveze Botallove-
ga voda (22). Kriticna tocka operacije je
rekonstrukcija zakrnele aorte in izdelava
neoaorte s pomocjo homografta. Plju¢no
deblo prereZemo proksimalno od razcepi$-
¢a in obe pljucni arteriji poveZemo v enot-
no cev. Aortni lok odpremo od viSine nivo-
ja prereza pljucnega debla do mesta vlivanja
Botallovega voda v aorto. Nato izreZemo
homograft v pravilno obliko in velikost ter
ga v§ijemo na robove stare aorte in na prok-
simalni krn plju¢nega debla. Tako se ustva-
ri neoaorta, ki je Siroko prehodna in brez
zapor ter povezuje desni prekat s sistem-
skim krvnim obtokom (12). Sledi Se vzpo-
stavitev plju¢nega krvnega obtoka. To dose-
Zemo z modificiranim Blalock-Taussigovim
obvodom, kjer graft iz umetnega materia-
la povezuje brahiocefalno arterijo in desno
PA ali s Sano modifikacijo, kjer z graftom
poveZemo iztocni del desnega prekata in PA
(slika 2) (22). Ob odpustu iz bolni8nice je
nasicenost krvi s kisikom tipi¢no 80-85 %.
Bolniki z enim samim prekatom in opi-
sanimi obvodi med plju¢nim in sistemskim
obtokom imajo stalno prisotno meS$anje
oksigenirane in deoksigenirane krvi znotraj
srca, zniZano sistemsko nasicenost krvi s ki-
sikom in kroni¢no volumsko preobremeni-
tev srca. Zato je del kirur8kega zdravljenja



80 Jerica Novak, Robert Blumauer

Kirursko zdravljenje sindroma hipoplasti¢nega levega srca

tudi neposredna povezava venskega siste-
ma s plju¢nim arterijskim Ziljem, kar dose-
Zemo v drugi in tretji fazi zdravljenja. Po
posegu venska kri pasivno tece iz sistem-
skega venskega bazena v pljucni arterijski

sistem, tok pa poganja tlac¢na razlika med
sistemskim venskim sistemom in tlakom
v levem preddvoru.

Za zadovoljivo kakovost pretoka mora-
jo biti izpolnjeni Stevilni kriteriji. Kirurske

PREDOPERATIVNA
ANATOMIJA

)

VzdolZzno
odprta aorta

=

OPERACIJA PO NORWOODU

=\

Rekonstruirana A

M " o in PA

Blalock-Taussingov $ant med vejo A,
in PA, ki vzdrZuje tok krvi preko krvi

\

Zaprt Bottalov

Razdeljen Bottalov vod

Razdeljena in vzdolzno
odprta PA

SANO MODIFIKACIJA

0" neoaorta

Sant med desnim prekatom
in PA, ki vzdrZuje tok krvi
preko plju¢

Slika 2. Shema prve faze kirurskega zdravljenja. PA - pljugna arterija, Ao - aorta.
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Zilne anastomoze morajo biti dobro prehod-
ne, pljucne arterije morajo imeti normalno
zgradbo in upornost, zagotovljena mora biti
normalna plju¢na venska drenaZa z nizkim
tlakom v levem preddvoru, z odsotnostjo
pomembnejsih atrioventrikularnih valvular-
nih regurgitacij iz prekatov v preddvore,
z dobro funkcijo prekata in nizkim kon¢nim
diastolnim tlakom ter dobrim sistemskim
arterijskim iztokom krvi in dobro funkcijo
aortne zaklopke (12). Po posegu pride do akut-
ne volumske razbremenitve sistemskega
prekata, kar lahko pri kroni¢nem volumsko
obremenjenem srcu privede do poslabSanja
diastolne funkcije srca in zmanjSanja pre-
katne podajnosti. Da bi preprecili ta zaplet,
povezovanje venskega sistema s plju¢nim
arterijskim sistemom opravimo v dveh kora-
kih - z dvosmernim postopkom po Glennu
(angl. bidirectional Glenn procedure, BDG) in
z operacijo po Fontanu. V ¢asu med obema

posegoma pride do remodelacije prekata,
kar omogoca ponovitev operacije (12).

Druga faza - dvosmerni Glennov postopek
V drugi fazi operativnega zdravljenja med
tretjim in Sestim mesecem starosti opravi-
mo BDG. Naredimo anastomozo med VCS
in desno PA konec s stranjo. S tem se dose-
Ze neposreden pasivni tok venske krvi iz
zgornjega dela telesa v obe pljucni krili.
Obenem se s krpico zapre povezava med
VCS in desnim preddvorom, tako da se vanj
steka le e kri preko VCI. Obvod med desnim
preddvorom in PA oziroma med brahioce-
falno arterijo in PA se ligira in s tem zapre
(slika 3) (22). Se vedno ostaja nasifenost
arterijske krvi s kisikom okoli 80 %.

Tretja faza - operacija po Fontanu
Tretja faza kirurSkega zdravljenja otrok
s SHLS je Fontanov postopek - popolna

Razdeljena VCS
in prisitana —
desno PA

V(I 3e vedno
prenadakri ==
v desni preddvor

Slika 3. Shema druge faze kirurskega zdravljenja - dvosmerna kavopulmonalna povezava - dvosmerni Glennov
postopek. VCS - zgornja votla vena (lat. vena cava superior), PA - plju¢na arterija, VCI - spodnja votla vena

(lat. vena cava inferior).
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kavopulmonalna povezava (angl. total cavo-
pulmonary connection, TCPC), ki jo opravimo
pribliZno 12 mesecev po BDG oziroma med
18. in 36. mesecem starosti. Poseg vkljucu-
je preusmeritev venske krvi iz VCI preko
povezave do PA. Povezavo lahko ustvarimo
s kirurSko narejenim lateralnim tunelom
v desnem preddvoru ali z ekstrakardialno
povezavo med VCI in PA z graftom. Po kon-
¢anem posegu vsa sistemska venska kri tece
neposredno v plju¢no arterijsko Zilje in
popolnoma zaobide prekat (slika 4) (12, 22).

Presaditev srca

Zaradi slabih zgodnjih rezultatov paliativ-
nih posegov pri otrocih s SHLS je v poznih
80. letih na veljavi pridobila presaditev srca.
Kljub temu da ameri8ki transplantacijski
centri porocajo o vi§jih odstotkih preZivetja
kirur8kega posega v primerjavi s paliativ-
nimi operacijami, se pri bolnikih s presaje-

nim srcem pojavljajo teZave z dolgorocno
imunosupresivno terapijo, njenimi stranski-
mi uéinki in moZnostjo hude zavrnitvene
reakcije. Kriti¢ni problem ostaja pomanjka-
nje donorskih organov (24). Tudi v centrih,
kjer je presaditev izbor zdravljenja, mora-
jo v€asih zaradi nezmoZnosti ¢akanja na srce
opraviti paliativen kirur8ki poseg. Nekate-
re institucije so zmoZne uspe$no vzdrZeva-
ti hemodinamsko stabilnost dva ali celo tri
mesece (25).

DaljSe ¢akanje na donorski organ pove-
Cuje tveganje za razvoj pooperativne pljucne
hipertenzije. Zato se priporoca, da se v pri-
meru nezmoznosti pridobitve ustreznega
srca za transplantacijo zacne stopenjsko
paliativno zdravljenje, preden se razvije ire-
verzibilna plju¢na hipertenzija, kar naj bi se
zgodilo pribliZno 30 dni po rojstvu otroka.
Cakanje na ustrezen donorski organ lahko
skrajSamo s prenatalno diagnozo SHLS in

VCS in graft,
prisita na PA

VCl, pridita
na graft

-
Desni
preddvor

Slika 4. Shema tretje faze kirurskega zdravljenja - operacija po Fontanu. VCS - zgornja votla vena (lat. vena
cava superior), PA - pljucna arterija, VCI - spodnja votla vena (lat. vena cava inferior).
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tako Se nerojenega otroka umestimo na
¢akalno listo za transplantacijo. Ta Se vedno
ostaja metoda zdravljenja otrok z Ze oprav-
ljeno operacijo po Norwoodu, pri katerih je
prislo do razvoja hudega srénega popusca-
nja ali regurgitacije trikuspidalne zaklop-
ke (24).

ZAPLETI IN PROGNOZA

SHLS je Cetrta najpogostej3a prirojena sr¢-
na napaka, ki pri novorojencu zahteva ope-
racijo na odprtem srcu in najpogosteje pov-
zroc¢a smrt dojencka v prvem letu Zivlje-
nja (206). Brez kirurske intervencije je SHLS
smrten (27). V zadnjih letih je pri$lo do bis-
tvenega izboljSanja preZivetja novorojencev
po prvi stopnji paliativnega kirurSkega
zdravljenja, k ¢emur je prispevala boljsa pre-
doperativna in pooperativna oskrba, razu-
mevanje kompleksnosti vzdrZevanja ravno-
vesja med sistemskim in plju¢nim pretokom
ter nove tehnike samega operativnega pose-
ga (20).

Predoperativni zapleti vkljucujejo aci-
dozo, kongestivno sréno popuscanje, ledvic-
no odpoved, jetrno odpoved, nekrotizirajoci
enterokolitis, sepso in smrt (22).

Med pooperativne zaplete Stejemo Se
plevralni ali perikardialni izliv, poSkodbo
povratnega Zivca, ishemicno moZgansko kap,
rekoarktacijo aorte ter pri otrocih po pre-
saditvi moZnost zavrnitve presadka in raz-
voj oportunisti¢ne okuZbe (22).

Po operaciji po Norwoodu so med po-
membnimi zapleti obstrukcija aortnega loka
na mestu kirurSke anastomoze in napredu-
jo€a cianoza zaradi premajhnega pretoka
skozi obvod. Tudi nezadostna atrijska komu-
nikacija lahko vodi v nastanek napredujoce
cianoze. Dejavniki, ki prispevajo k ve¢jemu
Stevilu zapletov, so teZa otroka, niZja od
2,5kg, predoperativni Sok, genetske nepra-
vilnosti ter predoperativno mehani¢no pre-

dihavanje in podpora krvnega obtoka. Glav-
ni zapleti po BDG so prehodni sindrom VCS
in vztrajajoci perikardialni ali plevralni izliv.
MoZen je razvoj kolateral iz sistemskega na
pljucni venski sistem. Glavni zapleti po Fon-
tanovem posegu pa so vztrajajoci plevral-
ni ali perikardialni izliv, nastanek aritmij,
obstrukcija venskih poti in enteropatija z iz-
gubljanjem proteinov (22).

PreZivetje po operativnih posegih je 75 %
po operaciji po Norwoodu, 95 % po BDG in
90% po Fontanovem posegu. Celokupno pet-
letno preZivetje otrok po paliativnem ope-
racijskem posegu je 70 % (2, 19).

Po kon€anem operativnem zdravljenju
otroci s SHLS $e vedno potrebujejo kontrol-
ne preglede pri kardiologu, kjer spremlja-
jo funkcijo desnega prekata, moZnost pojava
aritmij in nevrolo8ki razvoj otroka (2). Ve¢
Studij je preucevalo nevroloski razvoj otrok
s SHLS, ki so bili zdravljeni s stopenjskim
paliativnim posegom. Ugotavljajo, da veci-
na Soloobveznih otrok dosega inteligencni
koli¢nik, ki je v mejah normalnega (28-30).
Prav tako se ti otroci normalno telesno raz-
vijajo; zaradi zapletene sréno-Zilne anato-
mije imajo sicer zniZano toleranco za napor,
vendar zmorejo rekreativno ukvarjanje s Spor-
tom (31, 32).

ZAKLJUCEK

Otroci, rojeni s SHLS, potrebujejo multidis-
ciplinarno obravnavo. Pomembno je predo-
perativno, kirur8ko paliativno in poopera-
tivno zdravljenje otrok, ki se z vse boljSim
razumevanjem anatomije in fiziologije
delovanja le enega ventrikla neprestano
izboljSuje. PreZivetje in prihodnost otrok
s SHLS sta dobra in se izboljSujeta pred-
vsem zaradi izpopolnjevanja kirurskih pose-
gov, razvijanja pediatri¢ne intenzivne medi-
cine in izboljSevanja pooperativnega zdrav-
ljenja.
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