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Dolgorocni rezultati po anatomski korekciji D-transpozicije
velikih arterij - izkuSnja enega centra

Long-term outcomes after the arterial switch operation for D-transposition of the great
arteries — a single centre experience

Mirta KoZelj,>? Miha Weiss,* Miran Sebestjen,?* Pavel Berden’

lzvlecek

I1zhodisca: Anatomska korekcija (ASO) je zdravljenje izbire za D-transpozicijo velikih arterij (D-TGA). Namen raziskave je bil
oceniti dolgoro¢no uspesnost anatomske kirurske korekcije.

Metode: Delno retrospektivno smo pregledali dokumentacijo ali ponovno ocenili zdravstveno stanje 38 bolnikov (30 mos-
kih, 8 Zensk) v Casu tranzicije mladostnikov v odraslo dobo (starost ob zadnjem klinicnem pregledu 17,1 + 1,4 let), ki so bili
rojeni od leta 2000 do leta 2005 z D-TGA in so imeli ASO. Ocenili smo: funkcijski razred po NYHA, spremembe, ki so ostale, na
neoaorti in neoaortni zaklopki, neopulmonalni zaklopki in pljucnih arterijah, funkcijo desnega in levega prekata, telesno
zmogljivost in znake ishemije miokarda.

Rezultati: Nihce v skupini ni umrl (interval zaupanja (0,00-0,09). 32 bolnikov (84,2 %) je bilo v NYHA I, 6 bolnikov (15,7 %)
je bilo v NYHA 1. Pri 83,3 % bolnikov se je bulbus aorte razsiril (20,9 + 2,8 mm/m?, max. 27,7 mm/m?). Pri 27 bolnikih (90 %)
je bila prisotna regurgitacija neoaortne zaklopke. Med skupinami brez, z blago ali zmerno neoaortno regurgitacijo ni bilo
razlik v Sirini bulbusa, normaliziranih na telesno povrsino (p = 0,6). Regurgitacija neopulmonalne zaklopke je bila prisotna
pri 58,1 % bolnikov. Zaradi obstrukcije v iztoku iz desnega prekata je bila potrebna ponovna operacija v enem primeru in
perkutana dilatacija neopulmonalne zaklopke v enem primeru. Zaradi zapletov na koronarnih arterijah je bil potreben le
en kirurski poseg zaradi miokardnega infarkta med naporom.
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Zakljucek: Pozni rezultati po anatomski korekciji D-TGA so dobri in primerljivi z vecjimi centri. Nihce ni umrl, vecina bol-
nikov je bila brez simptomov, z normalno sistoli¢no funkcijo obeh prekatov in z normalno telesno zmogljivostjo. Ponovne
operacije in perkutani posegi so bili dokaj redki, toda dolgorocno uspesni.

Abstract

Background: Arterial switch operation (ASO) is the treatment of choice for D-transposition of great arteries (D-TGA). The
purpose of the study was to evaluate the long-term outcome after ASO.

Methods: We either retrospectively reviewed the documentation or reassessed 38 patients (30 men, 8 women) during
the transition period from adolescence to adulthood (age at the last clinical examination 17.1 + 1.4 years) born from 2000
until 2005 with D-TGA and performed early ASO. We assessed: NYHA functional class, residual changes in neoaorta and
neoaortic valve, neopulmonary valve, and pulmonary arteries, right and left ventricular function, physical performance,
and signs of myocardial ischaemia.

Results: There was no mortality confidence interval (0.00-0.09). Thirty-two patients (84.2%) were in NYHA class |, and 6
patients (15.7%) were in NYHA class Il. In 83.3% of patients, the aortic root was dilated (20.9 + 2.8 mm/m?, max. 27.7 mm/
m?). Neoaortic valve regurgitation was present in 27 patients (90%). There were no differences in bulbus width normalized
to body surface area between groups without, mild or moderate neoaortic regurgitation (p = 0.6). Neopulmonary valve
regurgitation was present in 58.1%. Due to an obstruction in the right ventricular outflow at any level, reoperation was re-
quired in one case and percutaneous dilatation of the neopulmonary valve in 1 case. Due to coronary artery complications,
surgery was required only in one case because of myocardial infarction during exertion.

Conclusion: Late results after complete correction in patients with D-TGA are good and comparable to larger centres.
There was no mortality; most patients were asymptomatic, with normal systolic function of both ventricles and normal

physical performance. Reoperations and percutaneous procedures were quite rare and successful in the long run.

1 Uvod

D-transpozicija velikih arterij (D-TGA) zajema
5-7 % prirojenih srénih napak (1). Pridruzene napa-
ke so pogoste, najpogosteje defekt prekatnega pretina
(VSD); teh je okrog 50 %.

D-TGA pomeni, da aorta izhaja iz desnega preka-
ta, pulmonalna arterija pa iz levega prekata. Posledica
transpozicije velikih arterij je lo¢en plju¢ni in sistem-
ski krvni obtok. Prekatno-arterijska neskladnost brez
$anta med vzporednima obtokoma ni zdruzljiva z Ziv-
ljenjem. Zato potrebuje novorojenec dovolj velik $ant
na ravni preddvorov. Ce ni pridruzene velike okvare
preddvornega pretina, je potreben perkutani poseg
— balonska atrioseptostomija (poseg se imenuje po
kardiologu Williamu Rashkindu). Temu sledi kirur-
ska anatomska korekcija — ASO (angl. arterial switch
operation), ki naj se opravi ¢im prej, najpogosteje v
starosti do priblizno dveh tednov.

Starejsi nacin korekcije D-TGA je kirurska preu-
smeritev toka krvi v preddvorih (angl. atrial switch
operation), ki sta ga uvedla Mustard in Senning. Ope-
racija je omogocila prezivetje bolnikov tudi v odraslo
dobo (2,3). Slaba stran te operacije je bila, da je bil
desni prekat sistemski prekat. Dolgoro¢ne posledi-
ce preddvorne korekcije D-TGA so bile disfunkcija
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sistemskega prekata, regurgitacija sistemske atrio-
ventrikularne zaklopke, ki je anatomsko trikuspi-
dalna zaklopka, nadprekatne motnje srénega ritma,
obstrukcija zilnih prevodnikov (angl. baffles) in ne-
nadna sréna smrt.

Z razvojem src¢ne kirurgije se je v 70. letih prejsnje-
ga stoletja uvedel nov nacin korekcije D-TGA, in sicer
preusmeritev toka krvi na ravni velikih arterij. Tako
dosezemo anatomsko korekcijo D-TGA (4). Gre za
zamenjavo pulmonalne arterije in aorte nad njunima
sinusoma in ponovno vsaditev ostij koronarnih arte-
rij v neoaorto. Da to zamenjavo dosezemo, moramo
z Lecomptovim manevrom postaviti bifurkacijo pul-
monalne arterije pred aorto (5). S to operacijo ostane
levi prekat sistemski prekat in se izognemo nadpre-
katnim aritmijam, ki nastanejo pri preddvorni preu-
smeritvi toka krvi zaradi brazgotin v preddvorih po
operaciji.

Kljub temu, da so zgodnji in srednjero¢ni rezulta-
ti po operaciji po ASO obic¢ajno ugodni, lahko pride
do reziduov ali zapletov, ki jih je potrebno ¢im prej
prepoznati. ASO pomeni, da nativha pulmonalna
zaklopka in zacetni del pulmonalne arterije postaneta
neoaortna zaklopka in neoaortni bulbus. Zato lahko
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pride do razsiritve neoaorte in do aortne regurgitacije.

Druga posledica ASO je supravalvularna pulmo-
nalna stenoza, lahko tudi stenoza vej pulmonalnih
arterij na mestu anastomoze, mozno pa tudi stenoza
izto¢nega dela desnega prekata (6).

V redkih primerih se pojavi oslabljena funkcija le-
vega ali desnega prekata iz razlicnih vzrokov.

Zelo pomembna posledica oz. zaplet po ASO je
ishemija miokarda, ki jo odkrijemo z obremenitve-
nim testom. S slikovnimi preiskovalnimi metodami
pa dokazemo morebitne morfoloske spremembe v
proksimalnih delih koronarnih arterij. Ishemija mio-
karda ima ve¢ vzrokov, od prirojenih anomalij koro-
narnih arterij do zgodnjih in poznih posledic ponov-
ne vsaditve koronarnih arterij med ASO.

Bolniki po ASO zaradi D-TGA se spremljajo po
veljavnih smernicah (7), ki so bile objavljene $ele leta
2017.

Namen raziskave je bil ugotoviti pozne posledice
po ASO pri bolnikih, rojenih z D-TGA, ob koncani
rasti pred predajo v nadaljnje spremljanje h kardiolo-
gom internistom. V ta namen smo se odlo¢ili pregle-
dati skupino bolnikov po ASO zaradi D-TGA v tran-
zicijskem obdobju v starosti 15-20 let.

2 Metode

V studijo smo vkljucili vse bolnike po ASO zaradi
D-TGA v starosti 15-20 let, ki jih je spremljala tran-
zicijska kardioloska ambulanta Pediatri¢ne klinike
Univerzitetnega klini¢nega centra Ljubljana. To so
bili bolniki, rojeni od leta 2000 do leta 2005. Skupaj
je bilo takih bolnikov 40, od tega sta iz registra izpa-
dla 2 bolnika (prvi zaradi preselitve v tujino, drugi pa
je odklanjal kontrolne preglede). V kon¢ni obravnavi
je bilo 38 bolnikov. Bolniki so se po operaciji redno
spremljali enkrat letno.

Bolniki so bili operirani po isti metodi v dveh tu-
jih centrih: v Bratislavi 22 bolnikov in v Londonu 16
bolnikov.

Podatki so bili pridobljeni delno retrospektivno iz
dokumentacije za obdobje do 15. leta starosti. Zadnja
obravnava bolnikov po 15. letu je bila v skladu s smer-
nicami za spremljanje bolnikov z D-TGA (7).

Bolnike smo spremljali ambulantno. Opravili smo
razsirjeno anamnezo glede simptomov in znakov sr¢-
nega popuscanja, motenj sr¢nega ritma in bolecin v
prsih.

Opravili smo ehokardiogram za oceno funkcije
sr¢nih zaklopk ter funkcije levega in desnega prekata
(8). Za dodatno opredelitev funkcije levega in desnega
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prekata ter njunih velikosti smo opravili slikanje srca
z magnetno resonanco (MRI).

Bolniki so opravili obremenitveni test na tekoci
preprogi po prilagojenem Bruceovem protokolu. Z
obremenitvenim testom smo ocenili bolnikovo te-
lesno zmogljivost, motnje srénega ritma, pojav prsne
bolecine in EKG sprememb, znacilnih za ishemijo mi-
okarda. Pri treh bolnikih smo opravili e obremenit-
veno perfuzijsko scintigrafijo miokarda, pri enem pa
$e stresno ehokardiografijo.

Za oceno koronarne anatomije smo opravili racu-
nalni$kotomografsko angiografijo (CT) ali MRI koro-
narnih arterij ali koronarno angiografijo. Pri 20 bolni-
kih je bil odvzet vzorec krvi za doloc¢itev NT-proBNP.

Raziskavo je odobrila Komisija Republike Sloveni-
je za medicinsko etiko (sklep st. 0120-193/2019/4, z
dnem 23. 5. 2019).

2.1 Statisticna obravnava

Normalnost porazdelitve spremenljivk smo testi-
rali s testom Kolmogorov-Smirnov. Vrednosti spre-
menljivk, ki so se razporejale normalno, smo prikazali
s srednjo vrednostjo in standardnim odklonom, vred-
nosti spremenljivk, ki se niso razporejale normalno,
pa z mediano in razponom med spodnjim in zgor-
njim kvartilom. Interval zaupanja (IZ) smo izra¢unali
po metodi Clopper Pearson.

Pri primerjavi treh skupin smo uporabili analizo
variance (ANOVA) z Bonferonijevim popravkom. Za
statisticno znacilno smo upostevali p <0,05. Statistic-
na analiza je bila opravljena s programom IBM SPSS
verzija 26.0.

3 Rezultati

Znacilnosti bolnikov so razvidne v Tabeli 1. Veci-
na novorojenckov je bila moskega spola. En novoro-
jencek je bil rojen v gestacijski starosti dopolnjenih
34 tednov, eden pa v starosti dopolnjenih 36 tednov.
Vsi novorojencki, razen novorojencka, rojenega le s
starostjo 34 tednov, so imeli normalno porodno tezo.

Nih¢e v skupini ni umrl (IZ (0,00 - 0,09).

Pri telesnih naporih ni bilo omejenih 32 otrok
(84 %, IZ 69 — 94 %), ki smo jih uvrstili v skupino I po
NYHA, v skupino II po NYHA pa 6 bolnikov (16 %,
IZ 6 - 31 %). Nihc¢e ob zadnjem klini¢nem pregledu ni
prejemal zdravil zaradi osnovne bolezni.

Vsi bolniki so bili v sinusnem ritmu, 17 bolnikov
(45 %, IZ 29 - 62 %) je imelo popolni desnokra¢ni
blok in 9 bolnikov (24 %, IZ 11 - 40 %) nepopolni
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Tabela 1: Znacilnosti bolnikov.

Znacilnosti bolnikov

Stevilo (%)

Starost ob ASO, dnevi 14 (7,6)

Spol (M/Z) 30/8 (79 %, 21 %)

Gestacijska starost, tedni 39,4 (1,9)

(min. 34, max. 42)

3480 (389,4)
(min. 2060, max. 4320)

Porodna teZa (g)

1,8(0,2)
(min. 1,51, max. 2,3)

BSA (m?) ob zadnjem pregledu

D-TGA +VSD 9 (23,6 %)
Pridruzene nepravilnosti:
- ASD, 2(5,2%)
+ koarktacija aorte, 5 (13,1 %)
« VSD misicni, 2 (5,2 %)
« interupcija aortnega loka, 1(2,6 %)
+ nepravilnosti koronarnih arterij. 7 (18,4 %)
Starost ob zadnjem kardioloSkem 17,1(1,4)

pregledu (leto)

Legenda: ASO - anatomska korekcija D-TGA; D-TGA -
D-transpozicija velikih arterij; ASD - okvara medpreddvornega
pretin; VSD - okvara medprekatnega pretina; min. - minimum;
max. — maksimum. Vrednosti so predstavljene kot povprecje
(standardni odklon).

desnokracni blok.

Vrednosti NT-proBNP smo lahko izmerili le pri 20
bolnikih (53 %). Ker je $lo za delno retrospektivno ra-
ziskavo, nekatere meritve niso bile narejene. Popre¢na
vrednost je bila 46 (33,9) ng/L (max. 129 ng/L, min.
13,8 ng/L).

Bulbus neoaorte je bilo mogoce izmeriti z ultra-
zvocno preiskavo (UZ) srca in/ali s CT in MRI prei-
skavo pri 33 bolnikih (87 %). Normalno $irino bulbu-
sa smo izmerili le pri 5 bolnikih (17 %, IZ 4 - 28 %)

(15,6 (2,0) mm/m?). Pri ostalih je bil bulbus razsirjen
(83 %, I1Z 72 - 96 %) (20,9 (2,8) mm/m?), najvedja iz-
merjena dimenzija je bila 27,7 mm/m?.

Regurgitacijo neoaortne zaklopke smo zaznali pri
27 bolnikih od 38 (71 %, IZ 54 — 85 %). V 21 primerih
je bila regurgitacija blaga, v $estih pa zmerna. Podatek
o regurgitaciji in $irini bulbusa imamo za 30 bolnikov.
Med skupinami brez, z blago ali zmerno regurgitacijo
nismo zaznali razlik v $irini bulbusa glede na telesno
povrsino (analiza variance, p=0.6).

Neopulmonalno zaklopko smo lahko prikazali pri
31 bolnikih (82 %, IZ 66 — 92 %). V 18 primerih je
blago puscala (58 %, IZ 31 - 64 %), v3 (9 %, IZ 2 -
21 %) pa zmerno.

V4 (11 %, IZ 3 - 25 %) primerih smo zasledili bla-
go stenozo neopulmonalne zaklopke, v 6 (16 %, IZ 6
— 31 %) primerih je $lo za blago zozitev na pljucni ar-
terijiin v 5 (13 %, IZ 4 — 28 %) primerih za zozitve na
vejah pljucne arterije po operaciji. V enem primeru
(3%, 1IZ 1 - 13 %) je bila potrebna ponovna operaci-
ja zaradi zozitve neopulmonalne zaklopke in v enem
primeru le perkutana dilatacija zaklopke.

Sistoli¢no funkcijo levega prekata smo ocenjevali
z UZ srca (2 D po Simpsonu, 3 D) in z MRI srca (Ta-
bela 2). Iztisni delez levega prekata je bil znizan pri 6
bolnikih (16 %, IZ 6 - 31 %) od 38.

Pri vseh bolnikih ni bilo mozno z natan¢nostjo iz-
meriti $irine bulbusa neoaorte in stopnje regurgitacije
iz tehni¢nih vzrokov (slaba ultrazvo¢na vidljivost, te-
zeve pri CT in MRI slikanju zaradi tahikardije, arte-
faktov, brazgotin po operacijah, slabsega sodelovanja
bolnika).

Sistoli¢no funkcija desnega prekata smo $teviléno
lahko ocenili le pri 30 bolnikih. Pri 8 je bila ocenjena
le na oko kot normalna. Pri 30 bolnikih (87,9 %) smo
ocenili sistoli¢no funkcijo desnega prekata z Eho ali
z MRI (Tabela 3). Oslabljeno sistoli¢no funkcijo smo
zaznali pri 8 bolnikih (27 %, IZ 10 - 37 %).

Tabela 2: Iztisni deleZ levega prekata (ocena z ehokardiografijo - Eho in/ali magnetno resonanco - MRI).

Povprecni
iztisni delez %

Eho2D 55,5 (7,3) 41
Eho 3D 51,2 (8,9) 42
MRI 56,8 (4,2) 50

iztisni deleZ %

iztisni delez % preiskovancev
70 20
68 10
61,3 20

Legenda: Eho - ehokardiografija; 2 D - dvodimenzijska ehokardiografija; 3 D - tridimenzijska ehokardiografija;
MRI = magnetnoresonancno slikanje. Vrednosti so predstavljene kot povprecje (standardni odklon).
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Tabela 3: Sistoli¢na funkcija desnega prekata (ocena z ehokardiografijo - Eho in/ali magnetno resonanco - MRI).

Metoda Povpredje Stevilo ocenjevanih
preiskovancev

TAPSE (cm)
S'. (cm/s) 7,4 (1,8) 4,1 10 16
MRI iztisni delez (%) 57,7 (4,3) 49,6 66,6 20

Legenda: TAPSE - longitudinalno gibanje trikuspidalnega broca (angl. tricuspid annular plane systolic excursion);
Min. - minimum; Max. - maksimum; S' - S na lateralnem robu trikuspidalnega obroca (angl. tissue doppler velocity of lateral

tricuspid annulus); MRI -

3.1 Obremenitveno testiranje

Obremenitveno testiranje je opravilo 33 od 38 bol-
nikov (86,8 %). Od teh so 3 bolniki opravili Se perfu-
zijsko scintigrafijo miokarda in 1 bolnik dodatno stre-
sno ehokardiografijo. Vseh 5 bolnikov, ki niso nikoli
opravili obremenitvenega testa, je imelo normalen iz-
vid morfologije koronarnih arterij. Pri 14 bolnikih je
bil obremenitveni test nenormalen: zmanj$ana zmo-
gljivost (10 bolnikov), bolec¢ine za prsnico (2 bolnika),
prekatne motnje srénega ritma (1 bolnik), spremembe
v EKG (1 bolnik).

magnetnoresonancno slikanje. Vrednosti so predstavljene kot povprecje (standardni odklon).

3.2 Diagnosticiranje koronarnih arterij

Koronarna angiografija je bila opravljena pri 20
bolnikih, CTA koronarnih arterij pri 17 bolnikih. Z
MRI je bilo mogoce oceniti izstopis¢a koronarnih ar-
terij in njihov proksimalni potek pri 19 bolnikih. Ve¢
kot eno preiskavo za prikaz koronarnih arterij je opra-
vilo 12 bolnikov. Tipi¢en normalen potek koronarnih
arterij po ASO je viden na Sliki 1.

Morfoloskega prikaza koronarnih arterij nista
imela 2 od 38 bolnikov. Pri obeh je bil obremenitveni
test normalen.

Slika 1: Racunalniska tomografska angiografija (CTA) po anatomski korekciji (ASO) pri bolniku z D-transpozicijo velikih

arterij (D-TGA) - normalno.

A -normalen poloZaj plju¢ne arterije po operaciji; B - normalna izstopisca desne in leve koronarne arterije.

Legenda: AA - ascendentna aorta; DKA - desna koronarna arterija; DPA - desna pljucna arterija; LKA -
leva pljucna arterija; PA - plju¢na arterija; ASO - anatomska korekcija (angl. arterial switch operation); D-TGA -

arterija; LPA -
D-transpozicija velikih arterij.

Dolgorocni rezultati po anatomski korekciji D-transpozicije velikih arterij

leva koronarna
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Slika 2: Racunalniska tomografska angiografija (CTA) po anatomski korekciji (ASO) pri bolniku z D-transpozicijo velikih
arterij (D-TGA) - anomalna leva koronarna arterija, ki izstopa pod ostrim kotom, zacetni del deloma poteka znotraj stene
Zile.

A, B - multiplantarna rekonstrukcija (MPR); C - ukrivljen MPR leve koronarne arterije; D — 3D zacetnega dela leve koronarne
arterije.

Legenda: AA - ascendentna aorta; DKA - desna koronarna arterija; DPA - desna plju¢na arterija; LKA - leva koronarna arterija;
LPA - leva plju¢na arterija; PA - pljucna arterija; ASO - anatomska korekcija; D-TGA - D-transpozicija velikih arterij; MPR -

multiplantarna rekonstrukcija.

Pred ASO smo iz dokumentacije lahko belezili le
13 opisov poteka koronarnih arterij. Razli¢ne variante
v poteku koronarnih arterij pred ASO smo ugotovili
pri 7 bolnikih: leva cirkumfleksna koronarna arterija
(LCX) nepravilno izstopa iz desne koronarne arte-
rije (RCA) (3 bolniki), enojna koronarna arterija (1
bolnik), izstopis¢e RCA iz sinusa 1 (1 bolnik), leva
sprednja descendentna koronarna arterija (LAD) iz
sinusa 2 (1 bolnik), skupno izstopis¢e LCX in RCA
(1 bolnik). Le 2 od teh bolnikov sta imela v kasnej-
$em obdobju nenormalen test obremenitve (bolnik
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z enojno koronarno arterijo in bolnik s samostojnim
izstopis¢em LCX ob rojstvu).

Po ASO smo ugotovili nenormalnosti v poteku ko-
ronarnih arterij pri 8 bolnikih (21%, IZ 10 — 37 %):
enojna koronarna arterija (1 bolnik), LCX je nepra-
vilno izstopala iz RCA (3 bolniki), izstopisce leve ko-
ronarne arterije (LKA) izhaja visoko v aorti, nadaljnji
potek pod ostrim kotom (Slika 2), ki povzroca nateg
arterije (3 bolniki) in intramiokardni potek LAD (1
bolnik). Pri 7 bolnikih (18 %, IZ 8 — 34 %) od 8 bolni-
kov je bil obremenitveni test nenormalen.
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Pri teh 7 bolnikih, pri katerih je bil obremenitveni
test nenormalen, prikaz koronarnih arterij pa norma-
len, smo nasli druge vzroke za pozitivnhost obreme-
nitvenega testa: rezidualna koarktacija aorte, zmerna
regurgitacija neoaortne zaklopke, oslabela funkcija
levega prekata in stenoze na neopulmonalni zaklopki
ali pulmonalnih arterijah.

3.3 Kirurski in perkutani posegi po
anatomski korekciji - ASO

Kirurski poseg je bil potreben pri 4 bolnikih (11 %,
IZ 3 - 25 %): kirurska rekonstrukcija LKA po mio-
kardnem infarktu brez dviga spojnice ST (1 bolnik),
razsiritev iztocnega trakta desnega prekata z vstavitvi-
jo bioloske pulmonalne zaklopke (1 bolnik), kirursko
zapiranje ASD (1 bolnik) in vstavitev srénega spodbu-
jevalnika (1 bolnik).

Perkutani posegi na srcu so bili opravljeni pri 5
bolnikih (13 %, IZ 4 - 28 %): perkutano zapiranje
ASD (1 bolnik), vstavitev zilne opornice v podrocje
rekoarktacije (2 bolnika), perkutano zapiranje aorto-
pulmonalnih kolateral (1 bolnik) in balonska dilataci-
ja zozene pulmonalne zaklopke (1 bolnik).

Ugotovili smo, da samo 3 bolniki od 38 (8 %, 1Z
2 - 21 %) niso imeli nobenega zapleta ali rezidualnih
anomalij.

4 Razprava

V Sloveniji rojeni bolniki z D-TGA so bili za ana-
tomsko korekcijo operirani v tujini do leta 2019, ko
smo zaceli operirati te bolnike v Univerzitetnem kli-
ni¢nem centru v Ljubljani. Vsi bolniki, vkljuceni v ra-
ziskavo, so bili operirani v tujini v 2 centrih po metodi
ASO.

Po ASO lahko ostajajo nepravilnosti in zapleti, ki se
pokazejo v razli¢nih starostnih obdobjih, zato so bol-
nike spremljali v otroski dobi enkrat letno. Na preho-
du v odraslo dobo smo pri bolnikih opravili klini¢ni
pregled in neinvazivne preiskave srca po najnovejsih
smernicah s posebnim ozirom na mozne reziduume in
pozne zaplete po ASO, ki jih je potrebno spremljati v
odrasli dobi zaradi moznega napredovanja napake in
nacrtovanja morebitne kasnej$e potrebe po kirurski
korekciji le-teh.

Skupina mladostnikov, zajetih v raziskavi, se po
osnovnih znacilnostih ni razlikovala od podobnih sku-
pin, opisanih v literaturi. D-TGA je redka prirojena
sréna napaka. Incidenca v Sloveniji je glede na nasa
opazanja okrog 37 primerov na 100.000 Zivorojenih
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otrok, kar je podobno, kot navajajo drugi avtorji (9).
Tudi prizadetost po spolu v nasi skupini kaze na manj-
$o prizadetost deklic, kar je v skladu z literaturo (10).

V nasi skupini sta bila prezgodaj rojena 2 otroka, 1
od njiju pa je tudi imel majhno porodno tezo. Prezgo-
dnji porod in nizZja porodna teza sta pri D-TGA neko-
liko pogostejsi kot pri zdravi populaciji (11).

Nih¢e od bolnikov, rojenih med letoma 2000 in
2005, po ASO ni umrl. Naceloma je umrljivost po ASO
nizka, odvisno tudi od pridruzenih srénih napak (12).
Literatura navaja 1,6-odstotno umrljivost v 19 letih
opazovanja, vendar v 10-krat veéji skupini bolnikov,
kot je bila nasa (13). Nasa raziskava je primerljiva s sle-
dnjo, saj je interval zaupanja pri nasi raziskavi 0-9 %.
Starost bolnikov ob zadnjem kardioloskem pregledu je
bila 17,1 let, torej ob zakljucku rasti. Tako smo lahko
pri slikovnih diagnosti¢nih metodah lahko upostevali
vrednosti za odrasle.

Pridruzene sréne napake so bile enake, kot jih na-
vajajo drugi avtorji. Med pridruzenimi napakami, ki so
zahtevale korekcijo, smo belezili interupcijo aortnega
loka, koarktacijo aorte in ASD. ASD po atrioseptosto-
miji in odprt Botallov vod nista vsteta. Pogostost pri-
druzenih anomalij tezko primerjamo z drugimi avtorji
zaradi majhnosti nase skupine.

Velika vecina bolnikov ni navajala nobenih tezav v
zvezi s srcem, nekateri so bili tudi Sportno dejavni celo
bolj kot le rekreativno. Tezave je navajalo 6 bolnikov,
ki so se uvrs¢ale v NYHA II, kar je nekoliko ve¢ kot v
podobnih studijah, v katerih navajajo delez bolnikov v
NYHA Il le 2,7 % (13). Vsiv razredu NYHA II so imeli
reziduume oz. zaplete po operaciji ASO (rekoarktacija
aorte, ishemija miokarda, stenoza na plju¢nih arteri-
jah). Ponovni kirurski ali perkutani poseg so potrebo-
vali 4 od teh.

Glede motenj sr¢nega prevajanja so bili nasi rezul-
tati v skladu z navedbami v literaturi; nepolni desno-
kra¢ni blok je opisan v 26 %, popolni pa v 21 % (13).

Znakov srénega popusc¢anja nismo zasledili pri no-
benem bolniku. Meritve NT-proBNP so bile mozne le
pri 53 %. Vse vrednosti so bile normalne. Menimo, da
je dolocitev NT-proBNP ob prehodu bolnika h kardi-
ologu internistu pomemben parameter za nadaljnje
spremljanje.

Pogosta najdba po ASO je dilatacija bulbusa neoa-
orte in regurgitacija neoaortne zaklopke, saj je po ASO
pulmonalna zaklopka in zacetni del neoaorte (prej
pulmonalne arterije) izpostavljen sistemskemu tlaku.
V nasi raziskavi smo ugotovili razsirjen bulbus neo-
aorte in neoaortno regurgitacijo pri vecini bolnikov,
kar je v skladu z drugimi vec¢jimi raziskavami (13,14).
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Regurgitacije so bile blage stopnje, le v Sestih primerih
zmerne stopnje, podobno kot so to zaznali drugi av-
torji (blago puscanje v 47 %, zmerno v 3,4 % (13,14).
Zaradi razsirjenosti neoaorte ali regurgitacije neoaor-
tne zaklopke zaenkrat nihce ni potreboval kirurskega
posega, potrebno pa je redno spremljanje. Tudi drugi
avtorji navajajo nizek delez kirurske korekcije neoaor-
tne regurgitacije in dilatacije aortnega bulbusa, $e po-
sebej pri mladih do 15 let (15,16,17). Longitudinalne
studije kazejo, da pride do razsiritve neoaorte in pu-
$¢anja neoaortne zaklopke v 10 letih pri polovici bol-
nikov, operiranih z ASO, a je napredovanje pusc¢anja
neoaortne zaklopke in dilatacija bulbusa poc¢asno in se
v odrasli dobi proces stabilizira (6,18). Glede na to, da
nismo nasli razlik med skupinami z razli¢no stopnjo
regurgitacije in $irino bulbusa, normaliziranim na te-
lesno povrsino, lahko sklepamo, da slednja ne vpliva na
stopnjo regurgitacije. Vendar je $lo pri vseh bolnikih za
blago razsiritev neoaorte. Drugi dejavniki tveganja za
razvoj neoaortne regurgitacije pa so $e prisotnost VSD
ob rojstvu, bandaza pulmonalne arterije, bikuspidna
neoaortna zaklopka (19). Pri bolnikih z zmerno aor-
tno regurgitacijo smo opazili tudi blage spremembe na
neoaortni zaklopki, nekateri pa so imeli ob rojstvu tudi
VSD. Vsekakor pa nih¢e ni potreboval korekcije neoa-
ortne zaklopke, zato je predvideno le spremljanje.

Obstrukcija v iztoku iz desnega prekata po ASO
se pojavi na ve¢ ravneh. Najpogostejse so stenoze na
plju¢ni arteriji in/ali njenih vejah, redkeje na neopul-
monalni zaklopki. Vzrok za nastanek stenoz je neu-
strezna rast na mestu neopulmonalnih anastomoz. To
je tudi najpogostejsi vzrok za kirursko ali perkutano
korekcijov zgodnjem otrostvu (20). V nasi skupini se
je pojavila obstrukcija na enem od obicajnih nivojev
v skoraj polovici primerov, a so bile stenoze le blage.
Tudi drugi avtorji navajajo, podobno kot v nasi $tudiji,
blage do zmerne stenoze v podroé¢ju neopulmonalne
zaklopke okrog 6 % in na vejah pulmonalnih arterij
med 22-24 % (13). Supravalvularnih stenoz pa smo mi
zaznali nekoliko manj v primerjavi z drugimi, ki poro-
¢ajo o supravalvularnih stenozah pri kar 38 % bolnikov
(13).

V enem primeru je bilo treba zamenjati neopul-
monalno zaklopko z umetno in v enem primeru op-
raviti perkutano dilatacijo stenoti¢ne neopulmonalne
zaklopke. Oba posega sta bila opravljena v zgodnjem
otro$tvu. Zasledili pa smo ve¢ primerov puscanja neo-
pulmonalne zaklopke. Le v 2 primerih pa je bila regur-
gitacija zmerne stopnje, kar je v skladu s pri¢akovanji
in s podatki iz literature, ki omenja blago stopnjo re-
gurgitacije neopulmonalne zaklopke v 54 % in zmerno
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v 4,4 % (13). Variabilnost incidence regurgitacije neo-
pulmonalne zaklopke po ASO je zelo $iroka (9-80 %).

Sistoli¢na funkcija levega prekata je redko oslablje-
na. V nasi skupini je imelo blago znizan iztisni delez
levega prekata le 6 bolnikov (16 %), kar je e v skladu
s podatki drugih avtorjev, ki omenjajo znizan iztisni
delez levega prekata v 4,4 % (13). Blago oslabljeno
sistoli¢no funkcijo smo pripisovali zmerni neoaortni
regurgitaciji (2 bolnika), ponovnim operacijam (2 bol-
nika), enojni koronarni arteriji (1 bolnik) in ishemiji
zaradi anomalnega poteku LKA pri enem bolniku. V
primerjavi s podobnimi raziskavami gre za vecji de-
lez (13). Razliko si lahko razlagamo z majhnostjo nase
skupine in verjetno tudi zaradi razlicnih metod izra-
¢una iztisnega deleza (Eho, MRI). Pri oceni sistoli¢ne
funkcije z oceno miokardne deformacije (angl. strain)
pa se izkaze, da je globalna longitudinalna deformaci-
ja znizana tudi pri bolnikih po ASO, ki so z drugimi
metodami imeli ocenjen iztisni delez kot normalen.
Znizanje globalne longitudinalne deformacije je bilo
v korelaciji s starostjo bolnikov ob ASO (21). V nasi
skupini smo opravili premalo tovrstnih meritev, da bi
to lahko komentirali.

O sistoli¢ni funkciji desnega prekata pozno po ASO
ni podatkov. Oslabelo sistoli¢no funkcijo desnega pre-
kata smo v raziskavi zaznali pri 8 bolnikih. Pri 5 je bila
prisotna blaga ali zmerna regurgitacija neopulmonal-
ne zaklopke, pri enem je $lo za ponovno operacijo za-
radi obstrukcije v iztoku iz desnega prekata, pri dveh
pa nismo ugotovili vzroka za slabso funkcijo desnega
prekata. Blago moteno sistoli¢no funkcijo desnega pre-
kata se pogosto opaza po operacijah z zunaj telesnim
obtokom, $e posebno pri bolnikih, ki so bili operirani
veckrat ali v preteklih obdobjih.

Ena glavnih in tudi najnevarnejsih posledic ASO
je ishemija miokarda, ki je lahko posledica prirojene
anatomske anomalije koronarnih arterij ali pa spreme-
njenega poteka koronarnih arterij po ponovni vsadi-
tvi koronarnih ostij. Po ASO lahko pride do intimalne
zadebelitve proksimalnega dela koronarnih arterij. Za-
radi spremenjenega toka krvi in posledi¢nih striznih
sil pride do fibrocelularne zadebelitve intime. MoZna
je okluzija koronarnih arterij zaradi ostialne fibroze na
$ivni liniji. Drugi mehanski vzroki pa so: izstopisce ko-
ronarne arterije pod ostrim kotom, proksimalni potek
koronarne arterije med aorto in pulmonalnim trun-
kusom, pregibanje koronarne arterije (t.i. kinking),
pritisk na koronarno arterijo z visokim elipticnim
indeksom, mi$i¢ni most in koronarna fistula. Te vari-
ante nenormalnega poteka koronarnih arterij po ASO
lahko ne povzrodijo simptomov, so pa lahko nevarne
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za nenadno smrt, motnje srénega ritma ali akutni ko-
ronarni sindrom (22). Vsi ti zapleti se ne pojavijo ta-
koj po operaciji, ampak v kasnejsih letih. Zaradi tega
je potrebno obcasno obremenitveno testiranje otrok,
¢e so ze zmozni sodelovati pri testu (7). Pri majhnih
otrocih pa uporabljamo za namen registracije ishemi-
je 24-urno EKG holtersko monitoriranje. Samo obre-
menitveno testiranje namre¢ ne zadosca, saj je potre-
ben tudi morfoloski prikaz koronarnih arterij s CTA
koronarnih arterij ali koronarno angiografijo. Z MRI
lahko prikazemo samo izstopi$¢a koronarnih arterij in
zacetni potek. To pogosto zadostuje, saj spremembe po
operaciji koronarnih arterij pricakujemo prav na tem
delu.

Starejsi bolniki iz nase skupine so v otrostvu do 10.
leta opravili koronarografijo in obremenitveno testira-
nje. Ko paje postala CTA koronarnih arterij dostopnej-
$a metoda, smo morfoloske spremembe ugotavljali le s
to metodo. Pri bolnikih, ki so zaradi drugih vzrokov
opravili MRI srca in so bila izstopisca in zacetni deli
obeh koronarnih arterij dobro prikazani, nismo oprav-
ljali dodatnih preiskav.

Nenormalnosti v poteku koronarnih arterij iz raz-
li¢nih vzrokov smo ugotovili po operaciji pri 8 bolnikih
(21 %), pri 7 od teh je bil obremenitveni test nenorma-
len, kar je primerljivo z literaturo, v kateri porocajo o
najdbi nenormalnega poteka koronarnih arterij v 34 %
primerov (13). Pri bolnikih z nenormalnim obreme-
nitvenim testom (14 bolnikov) pa smo pri tistih, ki so
imeli normalen izvid koronarnih arterij, ugotovili dru-
ge vzroke za nenormalen izvid obremenitvenega testa.

Kirurski poseg na koronarnih arterijah je bil potre-
ben samo pri 1 bolnici v starosti 18 let. Slo je za bolni-
co, ki je utrpela miokardni infarkt brez dviga spojnice
ST po daljsem teku. Pred 4 leti je imela povsem nor-
malen obremenitveni test in pri obi¢ajnih naporih ni
imela tezav, zato tudi ni opravila slikovnih preiskav ko-
ronarnih arterij. Vzrok za ishemijo je bil nenormalen
potek LKA, ki je izstopala iz aorte pod ostrim kotom,
kar je povzrocalo zozitev svetline zaCetnega dela LKA.

Primer kaze na to, da moramo pri spremljanju
bolnikov po ASO obremenitveno testiranje opravi-
ti veckrat, pa tudi eno od slikovnih metod za prikaz
morfologije koronarnih arterij. Za prikaz ishemije mi-
okarda pa v dvomljivih primerih prihaja v postev obre-
menitvena perfuzijska scintigrafija miokarda.

Ishemija miokarda po ASO je dokaj pogosta. V nasi
skupini smo ugotovili nenormalnosti v poteku koro-
narnih arterij pri 21 % bolnikov. Pri vecini smo zaznali
ne povsem normalen obremenitveni test. Pri neka-
terih smo se odlo¢ili tudi za perfuzijsko scintigrafijo
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miokarda ali za stresno ehokardiografijo. Dodatne pre-
iskave niso pokazale toliksnih sprememb v prekrvitvi
miokarda, da bi se odlo¢ili za poseg, zato te bolnike
le spremljamo. S slikovnimi preiskavami koronarnih
arterij smo ugotovili Ze znano prirojeno enojno koro-
narno arterijo in benigni nenormalni potek koronar-
nih arterij, kar je posledica sprememb, ki so nastale ob
operaciji.

Miokardna ishemija po ASO je nepredvidljiva in
mnogo nevarnej$a od ostalih reziduov po ASO. Iz
tega razloga je treba biti pozoren na bolnikove teza-
ve, kot je bole¢ina v prsih pri naporu ali v mirovanju,
kolapsi, palpitacije, motnje ritma, spremembe v EKG.
Tako obremenitveno testiranje kot slikovne preiskave
koronarnih arterij sta nujni preiskavi pri vseh bolnikih
po ASO. Obe preiskavi sta Se posebej odlo¢ilni tudi pri
bolnikih brez simptomov pred svetovanjem o Zzivljenj-
skem slogu in rekreativnih ter §portnih dejavnostih.

4.1 Omejitve raziskave

Raziskava ima Stevilne omejitve. Gre za delno
retrospektivno raziskavo, zato spremljanje bolnikov v
vecini primerov ni moglo biti standardizirano. Pred-
vsem na podrocju slikovnih preiskovalnih metod je v
¢asu spremljanja prislo do velikega napredka. Smer-
nice za obravnavo in spremljanje bolnikov po ASO so
bile objavljene $ele leta 2017, zato obravnava dotlej ni
bila enotna. Opisi koronarne anatomije pred operacijo
so nepopolni in zato primerjava s koronarno situacijo
po operaciji v ve¢ primerih nemogoca.

Pri vseh bolnikih ni bilo mozno z natan¢nostjo
izmeriti vseh opazovanih parametrov (vrednosti NT-
-proBNP, sirina bulbusa neoaorte in stopnja regurgi-
tacije). Ti razlogi so bili povsem objektivni in delno
povezani s tehni¢nimi omejitvami preiskav (slaba ul-
trazvoc¢na vidljivost, tezeve pri CT in MRI slikanju za-
radi tahikardije, artefaktov, brazgotin po operacijah),
redko s slabsim sodelovanjem bolnikov in dejstva, da
je bila raziskava delno retrospektivna.

Nasa skupina bolnikov je v primerjavi s skupinami
iz literature majhna.

Kljub vsem tem omejitvam smo prikazali stanje na-
$ih bolnikov z D-TGA po ASO v ¢asu prehoda v odra-
slo obdobje.

5 Zakljucek

Z raziskavo o poznih posledicah po ASO zaradi
D-TGA v Univerzitetnem klini¢nem centru Ljublja-
na smo zajeli mladostnike, ki so bili pred prehodom
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v obravnavo h kardiologu internistu. Opredelili smo
najpogostejse reziduume in kasne zaplete po operaciji.
Najpogosteje smo ugotovili razsirjen neoaortni bulbus
in neoaortno regurgitacijo. Zaradi preostale obstruk-
cije v iztoku iz desnega prekata in stenoze na anasto-
mozah plju¢nih arterij je bila potrebna pri 1 bolniku
operacija, pri drugem pa perkutana dilatacija pulmo-
nalne zaklopke. Pri 8 bolnikih smo ugotovili nenor-
malen potek koronarnih arterij. Poseg na koronarni
arteriji je bil potreben le pri eni bolnici, ki je imela
miokardni infarkt brez dviga spojnice ST med daljsim
tekom.

Menimo, da so rezultati obravnave teh otrok dobri,
povsem primerljivi z rezultati ve¢jih centrov. Po ASO

nismo belezili nobene smrti. Ve¢ina bolnikov je bila
brez simptomov, z normalno sistoli¢no funkcijo obeh
prekatov in z normalno telesno zmogljivostjo. Ponov-
ne operacije in perkutani posegi so bili dokaj redki in
dolgoro¢no uspesni.

Predvsem se je izkazalo, da je potrebno bolnike re-
dno letno spremljati in biti pozoren na simptome in
znake ishemije miokarda, ki se pojavi nepredvidljivo.
Pokaze se nenadno, zato lahko najhuje ogroza to sku-
pino bolnikov v katerem koli obdobju po ASO.

Izjava o navzkriZju interesov
Avtorji nimamo navzkrizja interesov.
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