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PLASTYCZNE ZAPALENIE OSKRZELI U OSMIOLETNIEJ DZIEWCZYNKI
Z ZESPOLEM NIEDOROZWOJU LEWEGO SERCA PO OPERACII

METODA FONTANA — OPIS PRZYPADKU

PLASTIC BRONCHITIS IN AN EIGHT-YEAR-OLD PATIENT WITH HYPOPLASTIC LEFT HEART SYNDROME

WHO UNDERWENT THE FONTAN PROCEDURE — A CASE REPORT

STRESZCZENIE: W niniejszej pracy zaprezentowano przypadek plastycznego zapalenia
oskrzeli u osmioletniej dziewczynki z zespotem niedorozwoju lewego serca (HLHS) po ope-
racji metoda Fontana. Plastic bronchitis nalezy do rzadkich (1-4%), p6znych powikfan opera-
¢ji Fontana u pacjentéw z sercem czynnosciowo jednokomorowym. HLHS jest ztozong wada
o duzej réznorodnosci anatomicznej, polegajaca na niedorozwoju struktur lewej czesci serca,
wigzaca sie z brakiem mozliwosci odtworzenia prawidfowych warunkéw anatomicznych. Ty-
powym objawem plastycznego zapalenia oskrzeli jest odkrztuszanie wydzieliny o charakte-
rze odlewdw drzewa oskrzelowego. Pozostatymi symptomami sa: dusznos¢, przewlekty kaszel,
asymetria szmeru oddechowego oraz pogorszenie tolerancji wysitku. Objawy te moga imito-
wac przewlekajaca sie infekcje, astme oskrzelowa czy ciato obce w drogach oddechowych, co
utrudnia i op6Znia rozpoznanie.

SEOWA KLUCZOWE: bronchoskopia, drogi oddechowe, pediatria, plastyczne zapalenie
oskrzeli, zespét niedorozwoju lewego serca

ABSTRACT: We present a case report of an eight-year-old patient with hypoplastic left heart
syndrome (HLHS) after Fontan operation with the first onset of plastic bronchitis. Plastic bron-
chitis is one of the rare late complications of the Fontan procedure in patients with a univentri-
cular heart, occured in 1-4% of Fontan patients. Hypoplastic left heart syndrome is one of the
most complex congenital heart defects. It consists of hypoplasia of the left heart structures. In
this malformation it is not possible to restore normal anatomical conditions. Plastic bronchitis
is characterised by formation of bronchial casts leading to airway obstruction. Other symptoms
are dyspnea, cyanosis, chronic cough, respiratory sounds asymmetry, deterioration of exercise
tolerance. Those symptoms can suggest chronic infection, asthma or a foreign object in the
airways which can delay and complicate the diagnostic process.
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WSTEP

Zespot niedorozwoju lewego serca (ang. hypoplastic left
heart syndrome — HLHS) jest ztozong wada cechujaca si¢
duza roéznorodnoscia anatomiczng, polegajacg na niedoro-
zwoju struktur lewej czesci serca: lewej komory, zastaw-
ki mitralnej i aortalnej oraz aorty wstepujacej. HLHS wia-
ze si¢ z brakiem mozliwo$ci odtworzenia prawidlowych
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warunkow anatomicznych. Wieloetapowe leczenie rozpo-
czyna si¢ w okresie noworodkowym od operacji Norwooda,
kolejnym etapem jest zabieg hemi-Fontana lub dwukierun-
kowe zespolenie metoda Glenna wykonywane w okresie
niemowlecym, a ostatnim etapem — operacja Fontana.
Obok enteropatii z utratg bialka (ang. protein losing en-
teropathy — PLE), plastyczne zapalenie oskrzeli (ang. pla-
stic bronchitis) nalezy do rzadkich powiktan stwierdzanych
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u pacjentéw po operacji metoda Fontana (1-4%), wynika-
jacych z przewlekle podwyzszonego osrodkowego ci$nie-
nia zylnego obserwowanego w tej grupie chorych. Naczy-
nia chtonne odprowadzajace chtonke do uktadu zylnego od-
grywaja kluczowa role w funkcjonowaniu uktadu odporno-
sciowego, transporcie tluszczow i biatek. Typowym obja-
wem plastic bronchitis jest odkrztuszanie wydzieliny o cha-
rakterze odlewow drzewa oskrzelowego. Pozostatymi symp-
tomami sa: dusznos$¢, przewlekly kaszel, asymetria szmeru
oddechowego oraz pogorszenie tolerancji wysitku. Objawy
te moga imitowac przewlekajaca si¢ infekcje, astme oskrze-
lowa czy ciato obce w drogach oddechowych, co utrudnia
1 opoznia rozpoznanie.

Jest kilka teorii dotyczacych tworzenia si¢ odlewow
drzewa oskrzelowego, charakterystycznych dla plastyczne-
go zapalenia oskrzeli po operacji Fontana, obejmuja one:

* wyciek limfatyczny do $wiatta oskrzeli, wtorny do
dysfunkcji uktadu limfatycznego lub uszkodzenia
uktadu limfatycznego podczas operacji;

» przewlekle wysickowe zapalenie drog oddechowych;

e przerwanie bariery blony §luzowej i bariery peche-
rzykowo-wlosniczkowej z wyciekiem biatkowym do
swiatta oskrzeli [1-3].

Celem niniejszej pracy bylo przedstawienie przypadku
plastycznego zapalenia oskrzeli u dziecka z wrodzong wada
serca pod postacia HLHS po operacji Fontana (catkowite
oddzielenie krazenia plucnego od systemowego poprzez po-
taczenie gtownych zyt systemowych z uktadem tetnicy ptuc-
nej i zapewnienie optymalnego przeptywu plucnego oraz
rzutu serca). Postuzono si¢ metoda studium indywidualne-
go przypadku. Dokonano analizy dokumentacji medycznej:
historii choroby, procesu pielggnowania i wynikéw badan.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka (lat 8) z wrodzong wada serca pod postacia ze-
spotu hipoplazji lewego serca, po zakonczonym wieloetapo-
wym leczeniu kardiochirurgicznym i interwencyjnym (stan
po operacji metoda Norwooda — 10 pazdziernika 2008 roku,
stan po dwukierunkowym zespoleniu metoda Glenna — 16
czerwca 2009 roku, stan po operacji metoda Fontana — tu-
nel zewnatrzprzedsionkowy z fenestracjg — 20 listopada 2013
roku, stan po implantacji stentow do obu tetnic ptucnych oraz
po zamknieciu przetoki zylno-zylnej uchodzacej do zato-
ki wieficowej zestawem Amplatzer™ Vascular Plug o $redni-
cy 7 mm — 4 lutego 2013 roku, stan po interwencyjnym za-
mknieciu fenestracji zestawem ADO 11 5/4 mm — 1 wrze$nia
2014 roku) zostata przyjeta do Kliniki Kardiologii Instytutu
Centrum Zdrowia Matki Polki w Lodzi z podejrzeniem pla-
stycznego zapalenia oskrzeli. Na podstawie przeprowadzo-
nego wywiadu ustalono, ze u dziewczynki od kilku miesiecy
utrzymywat si¢ przewlekty kaszel, byta wielokrotnie leczona
z powodu infekcji drég oddechowych (spastyczne zapalenie
oskrzeli). Tydzien przed przyjeciem do szpitala pacjentka od-
krztusita gumowata wydzieling w ksztatcie odpowiadajacym
fragmentarycznemu odlewowi oskrzela (Ryc. 1).

Charakterystyczna wydzielina zostata sfotografowa-
na przez rodzicéw dziecka i oddana do badania histopato-
logicznego, ktore wykazato obecno$¢ masy zaggszczonego
sluzu z domieszka widknika, komoérek leukocytarnych jed-
nojadrowych (limfocyty, makrofagi) oraz drobnych skupisk
flory bakteryjne;.

W dniu przyjecia do szpitala stan pacjentki byt dos¢ do-
bry: tetno — 60/minute, obnizona saturacja krwi — 82-85%,
zapis EKG z cechami przerostu prawej komory.

Ryc. 1. Odkrztuszona przez pacjentke wydzielina w ksztatcie odpo-
wiadajacym fragmentarycznemu odlewowi oskrzela (opis badania
patomorfologicznego).
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Ryc. 2. Masa zageszczonego fragmentu odlewu drzewa oskrzelowego.
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W 24-godzinnym zapisie EKG metoda Holtera uzyskano
nastepujace wyniki: rytm prowadzacy zatokowy 72/minute,
pojedyncze pobudzenia dodatkowe.

Wynik badania tomograficznego (TK) klatki piersio-
wej byl nastepujacy: w oskrzelu gtownym prawym, oskrze-
lu posrednim prawym oraz w oskrzelach (ptatach gérnym
i dolnym) widoczny byt luzno uktadajacy si¢ czop, powo-
dujacy czgsciowe zwezenie Swiatta drzewa oskrzelowego
(o0 okoto 50%). Ogniska niedodmowe w ptucu prawym. Ob-
raz przemawial za obecnoscia ztogéw w przebiegu plastic
bronchitis. Drzewo oskrzelowe ptuca lewego o zachowa-
nym $wietle. Pluco lewe prawidtowo upowietrznione, bez
zmian ogniskowych.

Dziewczynka zostata zakwalifikowana do cewnikowania
serca. W pomiarach hemodynamicznych zwrocono uwage
na podwyzszone cisnienie w uktadzie zyty gtdéwnej dolnej
(18-19 mmHg), podwyzszone cisnienie pdznorozkurczo-
we w prawej komorze (15-16 mmHg). Dopregzono uprzed-
nio implantowany stent i implantowano kolejny stent do le-
wej tetnicy ptucnej. Pozostawiono drozng przetoke pomie-
dzy zyla bezimienng a lewym przedsionkiem. Po zabiegu
pacjentka zostata wybudzona i ekstubowana, byta wydolna
oddechowo i krazeniowo, przekazano ja do sali nadzoru po-
znieczuleniowego. Po obserwacji dziewczynke przeniesio-
no do Kliniki Kardiologii (saturacja krwi SpO, — 68-85%,
czynnos¢ serca — 80-92/minute, stata dusznos¢ spoczynko-
wa, kaszel). W kolejnych godzinach nastgpito pogorszenie
stanu ogdlnego dziecka, stopniowe obnizanie si¢ saturacji
SpO, (okoto 65-70%), z przyspieszeniem czynnosci serca
do 110-120/minutg, narastajaca dusznoscig i kaszlem bez
odkrztuszania wydzieliny.

Ostuchowo obustronnie obecne byly liczne zmiany
nad polami ptucnymi, trzeszczenia u podstawy. W bada-
niach RKZ (réwnowagi kwasowo-zasadowej): pH — 7,37;
pCO, - 37,3 mmHg; pO, — 35,7 mmHg; SpO, — 60%;

BE — 3,2 mmol/l. Kontynuowano tlenoterapi¢ bierng (do
10 1/minute), inhalacje z soli fizjologicznej, ptynotera-
pie. Podawano nastepujace leki: Furosemid®, Zofran®,
Corotrope® (0,5 mcg/kg masy ciata/minutg), Hydrocorti-
son® dozylnie. Wobec braku istotnej poprawy stanu dziecka
poproszono o konsultacje anestezjologiczng.

Z powodu narastajacej niewydolnosci krazeniowo-odde-
chowej z sinicg centralng, znacznego obnizenia SpO,, na-
rastajacego wysitku oddechowego i tachykardii, pacjentke
przeniesiono do Oddziatu Intensywnej Terapii (OIT). Pod-
czas przyjecia do OIT dziecko bylo w stanie ogdélnym bar-
dzo ciezkim, pozostawione na oddechu wtasnym na grani-
cy wydolnosci SpO, 65-80%. Chorg zakwalifikowano do
zabiegu bronchoskopii w warunkach bloku operacyjnego.
W znieczuleniu ogdlnym wykonano tracheobronchoskopie.
Uwidoczniono tchawice i na poziomie rozwidlenia droz-
ne, prawidlowe oskrzele glowne lewe. Wejscie do prawe-
go oskrzela gtdéwnego byto zablokowane tkankami o cha-
rakterze wioknika. Podczas toalety drzewa oskrzelowego,
po uprzednim rozrzedzeniu wydzieliny za pomoca wlewki
z 0,9% roztworu soli fizjologicznej, usunigto wtoknik z rur-
ki intubacyjnej za pomoca cewnika do odsysania z drog od-
dechowych CH-12. Wykonano ptukanie drzewa oskrzelo-
wego — poptuczyny czyste (Ryc. 2).

Po zabiegu dziewczynka pozostawata niewybudzona,
przejsciowo byta wentylowana mechanicznie, nastepnie na
oddechu witasnym z tlenoterapia bierng. W badaniu RTG
klatki piersiowej uwidoczniono: asymetri¢ powietrznosci
ptuc, ptuco prawe z licznymi §rodmigzszowymi zlewaja-
cymi si¢ zageszczeniami (zmiany zapalne), ptuco lewe bez
widocznych zmian ogniskowych. Przepona o gtadkich za-
rysach; katy przeponowo-zebrowe wolne; sylwetka ser-
ca kulistego ksztattu; cien stentu w rzucie LPA oraz spre-
zynki wewnatrznaczyniowej (coila) przykregostupowo po
stronie lewej na poziomie Th3 i Th4/ThS. Droga centralna
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Ryc. 3. Odlew oskrzeli — dtugie rozgateziajace
sie fragmenty, okreslane przez pacjentéw jako
twor przypominajacy katamarnice.
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konczyta si¢ na pograniczu zyly gtdownej gornej i prawe-
go przedsionka.

Pacjentka przebywata na OIT przez 3 dni, w tym cza-
sie pozostawata oddechowo i krazeniowo wydolna, z satu-
racja SpO, 90%, okresowo obserwowano zaburzenia rytmu
serca. Dziewczynka byla przytomna, z zachowanym kon-
taktem stowno-logicznym. Przez kolejne 19 dni byta leczo-
na w Klinice Kardiologii, pozostawala stabilna krazenio-
wo, wydolna oddechowo, SpO, 84-90%, nie gorgczkowata,
wskazniki ostrej fazy utrzymywaty si¢ w normie. Obserwo-
wano nadal asymetri¢ szmeru pecherzykowego (po stronie
prawej $ciszony), co korelowato z obrazem RTG i kontrol-
nym badaniem angio-TK klatki piersiowej, w ktorym uwi-
doczniono $rodmigzszowy obrzek ptuc po stronie prawej
bez cech niedroznosci drzewa oskrzelowego. W leczeniu
stosowano antybiotyk, nebulizacje z uzyciem lekow rozsze-
rzajacych oskrzela (Pulmicort®, Berodual®, acetylocholina),
dodatkowo kontynuowano leczenie steroidami podawany-
mi systemowo. Ponadto zastosowano: Sildenafil®, Enare-
nal® i leki moczopedne, stopniowo uzyskujac poprawe kli-
niczng, poprawe¢ symetrii szmeru oddechowego oraz stabil-
ny bilans ptynowy. W pomiarach: SpO, okoto 90%, norma-
lizacja badan laboratoryjnych.

Po 22 dniach hospitalizacji dziewczynk¢ w stanie ogol-
nym dobrym wypisano w celu dalszego leczenia ambula-
toryjnego, z zaleceniem stalej i systematycznej rehabilita-
cji oddechowej oraz nebulizacji lekami przeciwzapalnymi,
a takze bronchodilatacyjnymi.

OMOWIENIE

Operacja Fontana przyczynia si¢ do wzrostu systemo-
wego cisnienia zylnego, ktore nie tylko zaktoca odprowa-
dzanie limfy z przewodu piersiowego, lecz takze powoduje
przekrwienie watroby. Znaczaco zwigksza to objetos¢ limfy

w przewodzie piersiowym, co predysponuje do wydziela-
nia konglomeratow biatkowych do $wiatta drog oddecho-
wych i1 formowania odlewow oskrzeli. Klasyfikacja odle-
wow oskrzelowych dotyczy dwoch dobrze zdefiniowanych
grup: odlew typu 1. (zapalny, sktadajacy si¢ glownie z fibry-
ny, gestego eozynofilowego nacieku zapalnego) oraz odlew
typu 2. (bezkomoérkowy, charakteryzujacy si¢ niskg zawarto-
scig komorek, sktadajacy si¢ gtownie ze $luzu) [2, 4].

Objawy plastycznego zapalenia oskrzeli moga imitowac
inne schorzenia uktadu oddechowego, takie jak: przewlekta
infekcja z obturacja drzewa oskrzelowego, astma, aspiracja
ciata obcego, co moze prowadzi¢ do opdznienia wlasciwe-
go rozpoznania. Obecno$¢ plastic bronchitis nalezy zawsze
bra¢ pod uwage u pacjentdw po operacji Fontana z przewle-
kajacym si¢ kaszlem (po wykluczeniu infekcji) lub/i asyme-
trig szmeru pecherzykowego, nasileniem dusznosci oraz na-
rastajaca sinicg [1, 5].

Wydzielina przybierajaca ksztalt dtugich rozgateziajacych
si¢ fragmentow i przypominajaca odlew oskrzeli (Ryc. 3, 4),
ktorej dzieci nie mogg odkrztusi¢, moze blokowac drogi od-
dechowe i prowadzi¢ do powaznych komplikacji. Plastycz-
ne zapalenie oskrzeli moze objawiac si¢ jako nagtla, zagra-
Zajaca zyciu ostra mechaniczna niedrozno$¢ drog oddecho-
wych, prowadzaca nawet do zgonu. Nagromadzenie odle-
woOw moze przyczynia¢ si¢ do rozwoju standw zapalnych,
a takze do problemoéw z oddychaniem (tj.: $wiszczacy od-
dech, duszno$¢, sinica), zmgczenia, ograniczenia wydolno-
$ci, kaszlu oraz zaburzen snu [1, 3, 5, 6].

Objawowe leczenie plastic bronchitis polega na usuwaniu
i odkrztuszaniu odlewow. W tym celu stosuje si¢: mukolity-
ki, steroidy, inhalacje z hipertonicznej soli, antybiotyki (ma-
krolidy — efekt przeciwzapalny i zmniejszenie sekrecji $lu-
zu) oraz inhalacje z acetylocysteiny, heparyny, dornazy alfa,
urokinazy czy tkankowego aktywatora plazminogenu [7].

Kolejng metoda terapeutyczng jest bronchoskopia z to-
aletg drzewa oskrzelowego i mechanicznym usunigciem

Ryc. 4. Odlew oskrzeli — dtugie rozgateziajace
sie fragmenty, okreslane przez pacjentéw jako
twor przypominajacy katamarnice.
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wydzieliny. Niezwykle istotna jest takze rehabilitacja odde-
chowa oraz fizykoterapia.

Pierwszy incydent plastic bronchitis u pacjenta po opera-
cji metoda Fontana zawsze wymaga szczegdtowej oceny kar-
diologicznej, z oceng funkcji komory systemowe;j i kontrola
parametrow hemodynamicznych w zakresie tetnic plucnych
oraz zespolen zylno-ptucnych (cewnikowanie serca). Niejed-
nokrotnie usunig¢cie nawet niewielkiego zwezenia w zakre-
sie krazenia fontanowskiego przyczynia si¢ do ustapienia ob-
jawow. Leczenie interwencyjne lub/i operacyjne obejmuje:

» leczenie zwegzen w zakresie tetnic plucnych lub ze-
spolen zylno-ptucnych — optymalizacja krazenia fon-
tanowskiego;

» wykonanie fenestracji pomig¢dzy tunelem zyty glow-
nej dolnej a prawym przedsionkiem;

* konwersj¢ do tunelu zewnatrzprzedsionkowego
(w przypadku innych potaczen fontanowskich);

 likwidacje krazenia fontanowskiego — konwersja do
operacji Glenna;

* transplantacje¢ serca — w przypadkach opornych na do-
stepne metody leczenia.

Wedhug najnowszych doniesien konieczna jest takze
szczegOlowa diagnostyka uktadu limfatycznego — limfo-
grafia za pomocg rezonansu magnetycznego i zabiegi inter-
wencyjne w zakresie tego uktadu, niestety dostepne jedynie
w nielicznych os$rodkach na $wiecie [8—12].

WNIOSKI

1. Operacja metoda Fontana, stanowigca koncowy etap
leczenia pacjentdw z sercem jednokomorowym, wia-
ze si¢ z odlegltymi powiklaniami, ktére zawsze nalezy
bra¢ pod uwage w przypadku pogorszenia stanu og6l-
nego lub wystapienia nowych objawow u pacjenta le-
czonego z wykorzystaniem tej techniki.

2. Plastyczne zapalenie oskrzeli moze objawial si¢
jako nagla, zagrazajaca zyciu ostra mechaniczna
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niedroznos¢ drég oddechowych, mogaca prowadzic¢
do zgonu.

3. Pacjent po operacji metodg Fontana wymaga przez
cate zycie wielospecjalistycznej opieki (kardiolog, pe-
diatra, internista, pulmonolog, hepatolog, dietetyk, re-
habilitant), prowadzonej w o$rodkach referencyjnych.

4. Opieka pielegniarska w warunkach oddziatu aneste-
zjologii 1 intensywnej terapii powinna by¢ komplek-
sowa, opiera¢ si¢ na rzetelnej wiedzy na temat wady
serca, metod leczenia kardiochirurgicznego, powiktan
oraz opcji diagnostyczno-terapeutycznych.

KONFLIKT INTERESOW: nie zgtoszono.
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