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SAZETAK. Uvod: Potpuni anomalni utok pulmonalnih vena (engl. Total Anomalous Pulmonary Venous Return —
TAPVR) jest rijetka prirodena srcana grjeska (PSG) s ocekivano loSom prognozom ako nema tocne i rane dijagnoze
i adekvatnog lijecenja. Zbog napretka u struci ishod je bolesti s vremenom sve bolji. Gilj: Prikazati klinicke simp-
tome, dob pri dijagnozi i ishod bolesti. Sporedni cilj jest prikazati TAPVR ne samo kao izoliranu anomaliju, ve¢iu
sklopu sloZenih PSG-a, ukljucujuci i sindrom heterotaksije te sporadicnu pojavu parcijalnoga anomalnog utoka
pulmonalnih vena (engl. Parcial Anomalous Pulmonary Venous Return — PAPVR). U studiju nisu ukljucena djeca s
atrijskim septalnim defektom (ASD) tipa sinus venosus koji redovito imaju PAPVR. Metode: Podatci su prikupljeni
na osnovi raspolozivih povijesti bolesti u vremenskom razdoblju od 10 godina. Evaluirana je klinicka slika, rutinske
pretrage (EKG, rendgenska slika i ultrazvuk), a u vecine bolesnika ucinjena je kateterizacija srca i selektivna
angiokardiografija te racun po Ficku. U dijela bolesnika ucinjen je prikaz kompjutoriziranom tomografijom (CT) ili
magnetnom rezonancijom (MR), osobito kod PAPVR-a. Ucinjena je deskriptivna analiza prema spolu, dobi kod
dijagnoze, naravi sréanih simptoma, pridruzenosti drugih sréanih anomalija, plucne hipertenzije i kratkorocnog
ishoda bolesti. Rezuftati: Od 35 pacijenata s TAPVR-om i PAPVR-om 18 (51%) ih je muskog spola (M:Z = 1:1). Od
toga je 25 (71,4%) bilo s TAPVR-om, 10 (28,6%) s PAPVR-om, od Ceqga jedan (2,9%) sa sindromom scimitar, a 9
(25,7%) s drugim anomalnim utocima PV. Vrijeme dijagnosticiranja bilo je u skupini s TAPVR-om prije navrSe-
noga prvog mjeseca Zivota u 24 (68,6%) bolesnika, a kod PAPVR-a u vecine djece dijagnoza je postavljena nakon
Sestog mjeseca Zivota. U ukupnom zbiru, tijekom prvog mjeseca Zivota dijagnosticirano je 26 (74,2%), od 2 do 4
mjeseca Zivota jedan (2,9%) i poslije Sestog mjeseca 8 (22,9%) bolesnika. Kod 23 (65,7%) bolesnika postoji
polisimptomatska klinicka slika, a dominira tahidispneja i cijanoza. Kod 20 (57,1%) bolesnika ne nalazimo plu¢nu
arterijsku hipertenziju (PAH), u koju su svrstani svi sa srednjim tlakom u plu¢noj arteriji (mPA) 20 ili manje od 20
mmHg. U skupinu s blagom, odnosno pocetnom PAH smatramo bolesnike s mPA vise od 20 i manje od 25 mmHg,
ali jos bez porasta plu¢nog vaskulamog otpora (PVR<2,5WU/m?), a teskom PAH smatrali smo bolesnike s pato-
loskom porastom mPA (> 25 mmHg) i uz porast PVR > 3 WU/m? u 13 (37,1%). Dva bolesnika (5,7%) nisu
kateterizirana. Dobar ishod, uz blage rezidue i s dobrim oporavkom nalazimo u 13 (37,1%) bolesnika, a kod istog
broja postoje teze i visestruke komplikacije. Smrtniishod zabiljeZen je u 8 (22,9%) bolesnika. Ukupna stopa pre-
Zivljavanja u 10-godisnjem pracenju (follow-up) je 74%. Zakijucak: Najucestaliji klinicki simptomi u novoroden-
Cadi s TAPVR-om su tahipneja i cijanoza. Dijagnoza se uz poznavanje nozoloskih obiljezja TAPVR-a moze postaviti
rutinskim kardioloskim metodama, a kod kompleksnih grjeSaka i PAPVR-a vazno je koristiti prednosti CT-a i MR-a.
Ishod bolesti se poboljSava s ukupnim napretkom struke usprkos moguéem smrtnom ishodu i postoperativnim
komplikacijama. Potrebno je temeljitije spoznati nozoloska obiljeZja i poboljsati dijagnosticki i terapijski postupak.

SUMMARY. Introduction: Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) is a rare congenital heart defect
(CHD) with an expectedly poor prognosis if there is no accurate and early diagnosis and adequate treatment. Due
to advances in the profession, the outcome of the disease has improved over time. Objective: The aim of the study
is to present clinical symptoms, age at diagnosis and disease outcome. A secondary goal is to present TAPVR not
only as an isolated anomaly, but also as a part of complex CHD, including heterotaxia syndrome and the sporadic
occurrence of partial abnormal pulmonary venous return (PAPVR). Children with atrial septal defect (ASD) of the
sinus venosus type who reqularly have PAPVR were not included in the study. Methods: Data were collected based
on available medical histories over a period of ten years. The clinical presentation, routine examinations (ECG,
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X-ray and echo ) were evaluated, and in most patients cardiac catheterization and selective angiocardiography
were performed, as well as Fick’s calculation. In some patients, computed tomography (CT) or magnetic reso-
nance imaging (MRI) was performed (especially in PAPVR). A descriptive analysis was performed according to
gender, age at diagnosis, nature of cardiac symptoms, associated other cardiac anomalies, pulmonary hyperten-
sion, and short-term disease outcome. Results: Of the 35 patients with TAPVR and PAPVR, 18 (51%) were male
(M: F=1:1). Of these, 25 (71.4%) were with TAPVR, ten (28.6%) with PAPVR, of which one (2.9%) with
Scimitar syndrome, and nine (25.7%) with other abnormal inflows of PV. The time of diagnosis in the group with
TAPVR was before the first month of life in 24 (68.6%) patients, and in PAPVR in most children the diagnosis was
made after the sixth month of life. In total, 26 (74.2%) patients were diagnosed during the first month of life and
eight (22.9%) after the sixth month. In 23 (65.7%) there was a polysymptomatic clinical picture, dominated by
tachypnea and cyanosis. In 20 (57.1%) patients we did not find pulmonary arterial hypertension (PAH), which
includes all with a mean pulmonary artery pressure (mPA) of 20 or less than 20 mmHg. In the group with mild or
initial PAH we considered patients with mPA more than 20 and less than 25 mmHg, but still without increase in
pulmonary vascular resistance (PVR <2.5WU /m2), and as severe PAH we considered patients with pathological
increased mPA (> 25 mmHg), and with an increase in PVR> 3 WU / m2in 13 (37.1%). A good outcome, with
mild residues and good recovery was found in 13 (37.1%) patients, and in the same number there were more
severe and multiple complications. Death outcome was recorded in eight (22.9%) patients. The overall survival
rate in a 10-year follow-up is 74%. Conclusion: The most common clinical symptoms in neonates with TAPVR are
tachypnea and cyanosis. Diagnosis with knowledge of the nosological features of TAPVR can be made by routine
cardiac methods, and in complex anatomy and PAPVR it is important to take advantage of CT and MRI. The
outcome of the disease improves with the overall progress of the profession despite the possible fatal outcome
and postoperative complications. It is necessary to better understand the nosological features and improve the

diagnostic and therapeutic procedure.

Potpuni anomalni utok pulmonalnih vena (engl.
Total Anomalous Pulmonary Venous Return - TAPVR)
spada medu najrjede prirodene sréane grjeske s inci-
dencijom u novorodencadi 1,5 - 2,6%. Pulmonalne
vene (PV) dreniraju se direktno ili indirektno putem
abnormalnih konekcija u desnu umjesto u lijevu pret-
klijetku. Mogu biti zahvacene sve (potpuni anomalni
utok) ili samo pojedina¢ne vene (parcijalni anomalni
utok)."” Prema studiji Evelina fetal (St. Thomas Hospi-
tal, London) u fetalnoj dobi otkrije se samo 0,1% bole-
snika, $to svjedoci o tezini intrauterine dijagnoze.’* U
spektru anomalnih utoka razlikujemo cetiri osnovna
tipa TAPVR-a. Kod suprakardijalnog ili supradija-
fragmalnog tipa (45-50%) pulmonalne se vene dreni-
raju putem takozvane vertikalne vene u lijevu venu
brachiocephalicu (innominatu) ili direktno u desnu
gornju Suplju venu, u venu azygos ili u perzistiraju¢u
lijevu gornju Suplju venu (tip I), kod intrakardijalnog
(13-30%) direktno u desni atrij ili koronarni sinus
(tip II), kod infradijafragmalnog ili infrakardijalnog
(15-25%) pulmonalne vene ulijevaju se iz konfluensa
putem descedentne vertikalne vene u portalni venski
sustav, venozni duktus ili donju $uplju venu ispod dija-
fragme (tip III), a kod mijesanog oblika (5%) svaka
vena moze utjecati u razli¢ite prito¢ne krvne Zile kar-
dinalnog venskog sustava (tip IV).* S hemodinamskog
i patofizioloskog stajalista sva se Cetiri tipa mogu sub-
Kklasificirati prema vjerojatnosti dodatne opstrukcije
pulmonalnih vena. Iako svaki tip moze imati i dodat-
nu opstrukcijsku leziju, najskloniji opstrukciji je infra-
kardijalni tip, $to ovisi o mjestu konekcije pulmonal-
nih vena za subdijafragmalni dio kardinalnoga venskog
sustava. Postoperativna opstrukcija najcesce je vezana
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uz kirursku tehniku i moguca je kod svakog tipa.>
Parcijalni anomalni utok se opisuje ako se venska dre-
naza iz desnoga srednjeg i donjega plu¢nog reznja dre-
nira u donju Suplju venu (takozvani sindrom scimitar).
Popracen je hipoplazijom desnog pluca i dekstropozi-
cijom srca (tipi¢no). Pri tome moze postojati i abnor-
malna arterijska opskrba desnog pluca iz descedentne
aorte.” Anomalni utok pulmonalnih vena nerijetko je
udruzen s kompleksnim sréanim grjeskama i to naj-
vi§e s atrijskim izomerizmom.® Usprkos znacajnom
napretku u dijagnosticiranju i lije¢enju ove rijetke ano-
malije, pacijenti su jo$ uvijek izloZeni visokoj stopi
rane smrtnosti, ¢ak do 20%.5%° Na osnovi ovih istrazi-
vanja mozZe se izracunati da bismo u nasoj zemlji na
350-400 PSG koje se radaju godi$nje u Hrvatskoj
mogli o¢ekivati 6-10 bolesnika s dijagnozom TAPVR-a.
Ovim istrazivanjem Zelimo nasim ¢itateljima prikazati
kroz 10-godisnju retrospektivnu studiju rezultate
dijagnosticiranja i lijecenja djece s potpunim i parcijal-
nim utokom pulmonalnih vena. Iz istrazivanja su is-
kljuceni parcijalni anomalni utoci pulmonalnih vena
kod pacijenata s ASD-om tipa sinus venosus koji redo-
vito imaju PAPVR kao dio osnovne grjeske i predmet
su drugog istrazivanja.

Metode

Podatci su prikupljeni na osnovi raspolozivih povi-
jesti bolesti u vremenskom razdoblju od 10 godina (od
1. sije¢nja 2010. do 31. prosinca 2019.). Evaluirana je
klinicka slika, rutinske pretrage (EKG, rendgenska
slika i ultrazvuk), a u veéine bolesnika ucinjena je ka-
teterizacija srca i selektivna angiokardiografija te racun
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TABLICA 1. BOLESNICI S ANOMALNIM UTOKOM PULMONALNIH VENA PREMA TIPU I SUBKLASIFIKACIJT
TABLE 1. PATIENTS WITH ANOMALOUS PULMONARY VENOUS RETURN ACCORDING TO TYPE AND SUBCLASSIFICATION

Tip anomalnog utoka PV Subklasifikacija
Type of anomalous pulmonary venous return Subclassification

Suprakardijalni / Supracardiac

Potpuni anomalni utok
/ Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR)

Parcijalni anomalni utok (bez ASD-a - sinus venosus)
/ Partial anomalous pulmonary venous return (PAPVR)
(without ASD - sinus venosus)

Ukupno / Total

Pacijenti N (%)
Patients N (%)

16 (45,7%)

Intrakardijalni / Intracardiac 0

Infrakardijalni / Infracardiac 4(11,4%)
Mijesani / Mixed 1(2,9%)
Koronarni / Coronary 0

Kod heterotaksije / With heterotaxia) 4 (11,4%)
Scimitar sindrom / Scimitar syndrome) 1(2,9%)
Ostali / Other 9 (25,7%)

35 (100%)

PV — pulmonalne vene / pulmonary veins; TAPVR — potpuni anomalni utok pluénih vena / total anomalous pulmonary venous return;
PAPVR - djelomicni anomalni utok pluénih vena / partial anonomalous pulmonary venous return; ASD - atrijski septalni defekt / atrial

septal defect

po Ficku. U dijela bolesnika ucinjen je prikaz kompju-
toriziranom tomografijom (CT) ili magnetnom rezo-
nancijom (MR), osobito kod PAPVR-a. U¢injena je
deskriptivna analiza prema spolu, dobi kod dijagnoze,
naravi sr¢anih simptoma, pridruzenosti drugih srca-
nih anomalija, plu¢ne hipertenzije i kratkoro¢nog is-

hoda bolesti.

Rezultati istrazivanja

U posljednjih 10 godina u nasem je Centru dijagno-
sticirano i lijeCeno 35 pacijenata s anomalnim utokom
pulmonalnih vena; 25 (71,4%) s TAPVR-om [16 (45%)
supradijafragmalni, 4 (11,4%) infradijafragmalni, 1
(2,9%) mijesani tip, 4 (11,4%) kod heterotaksije, a niti
jedan koronarni, odnosno intrakardijalni] te 10 (28,6%)
s PAPVR-om, od ¢ega jedan (2,9%) sa sindromom sci-
mitar (kao osobitim entitetom), a 9 (25,7%) s drugim
PAPVR-om (tablica 1). Nalazimo 18 (51%) pacijenata
muskog spola (M:Z = 1:1). Prikazujemo nekoliko uo-
bicajenih slikovnih prikaza. Najces¢i tip TAPVR-a ima
tipi¢nu rendgensku snimku srca i pluca sa $irokom sje-
nom medijastinuma, a koja se usporeduje sa snjegovi-
¢em, s pojac¢anim centralnim pulmonalnim vaskular-
nim crtezom i oskudnijom perifernom vaskularizaci-
jom (moguca prisutnost pluéne hipertenzije) (slika
1A). Moze se prikazati i angiokardiografski, bilo injek-
cijom kontrasta u trunkus plu¢ne arterije (slika 1B) ili
direktnim ulazom katetera kroz sustav gornje Suplje
vene u konfluens pulmonalnih vena (slika 1C). Infra-
dijafragmalni tip TAPVR-a u nasem je radu prikazan
kod djeteta s trikuspidalnom atrezijom IB nakon
injekcije kontrasta u lijevu klijetku (LV) i angiograf-
skim prikazom protoka kontrasta iz plu¢ne arterije
(PA) putem konfluensa pulmonalnih vena i vertikalne
descedentne vene do subdijafragmalno u sustav hepa-

talnih vena i ductus venosus Arantii (slike 2A,B,C). Za
prikaz mijeSanog tipa TAPVR-a potrebna je prethod-
na segmentalna analiza ultrazvukom, a potom selek-
tivna angiokardiografija uz minuciozno pracenje pul-
monalnih vena koje se ulijevaju na razli¢itim mjestima
kardinalnoga venskog sustava (slike 3 A, B, C - she-
matski prikaz). Za $to egzaktniji prikaz parcijalnoga
anomalnog utoka pulmonalnih vena neophodno je
koristiti se prednostima pretraga CT-om i MR-om
(slike 4 A, B, C). Medu nasim bolesnicima nismo zabi-
ljezili niti jednoga s dijagnozom intrakardijalnog, od-
nosno utoka u koronarni sinus (CS).

Vrijeme dijagnosticiranja bolesnika s TAPVR-om
bilo je vrlo rano, tako da je do navrSenoga prvog mje-
seca zivota dijagnoza postavljena u 24 (68,6%) bole-
snika i jo$ kod jednog (2,9%) izmedu drugog i cetvrtog
mjeseca zivota. Obrnuta je situacija kod PAPVR-a,
gdje je tijekom prvog mjeseca zivota dijagnoza postav-
ljena samo u 2 (5,7%), a u ostalih 8 (22,9%) poslije
Sestog mjeseca zivota. U ukupnom zbiru, tijekom
prvog mjeseca zivota dijagnosticirano je 26 (74,2%),
od 2 do 4 mjeseca zivota jedan (2,9%) i poslije Sestog
mjeseca 8 (22,9%) bolesnika (tablica 2).

Kod jednog djeteta s TAPVR-om dijagnoza anomal-
nog utoka pulmonalnih vena postavljena je u novoro-
denackoj dobi, ali nekompletno, i zbog drugih okolno-
sti nije rano operiran. Njegova dijagnoza se ocitovala
u TAPVR-u s konfluensom na mjestu utoka gornje
$uplje vene u desnu pretklijetku, odnosno zajednickim
us¢em VSC-a i v. verticalis. Pacijent je svrstan u skupi-
nu 1, a operiran je tek u dobi od 8 mjeseci uz potpunu
okluziju interatrijskog septuma, s te§kom plu¢nom ar-
terijskom hipertenzijom (PAH), ali s otvorenim arte-
rijskim duktusom putem kojega je odrzavao zivot. U
nastavku slijedi op$irnije razmatranje.
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SLIKA 1. SUPRADIJAFRAGMALNI TIP TAPVR-A (NAJCESCI OBLIK). A. TIPICNA RENDGENSKA SLIKA SRCA I PLUCA,

KONTURA SRCA I MEDIJASTINUMA U OBLIKU SNJEGOVICA. B. ANGIOGRAFSKI PRIKAZ NAKON INJEKCIJE KONTRASTA

U DEBLO PLUCNE ARTERIJE (1), OD KONFLUENSA PV(2), A PUTEM VERTIKALNE VENE (STRJELICA) ARTERIJSKA KRV ULAZI

U BRAHICEFALICKU VENU (V. ANONIMA) (3), PUTEM NJE U GORNJU SUPLJU VENU (4) I U DESNU PRETKLIJETKU (5).

C. DIREKTNA INJEKCIJA KONTRASTA U KONFLUENS PULMONALNIH VENA.

FIGURE 1. SUPRADIAPHRAGMATIC TYPE OF TAPVR (MOST COMMON FORM). A. TYPICAL X-RAY WITH SNOWMAN SHAPE

OF THE HEART AND MEDIASTINUM. B. ANGIOGRAPHIC PRESENTATION AFTER CONTRAST APPLICATION INTO THE TRUNK

OF THE PULMONARY ARTERY (1), FROM CONFLUENCE OF PV (2), AND THROUGH THE VERTICAL VEIN (ARROW), ARTERIAL BLOOD
FLOWS INTO THE BRACHIOCEPHALIC VEIN (3) AND THEN THROUGH THE SUPERIOR VENA CAVA (4) INTO THE RA (5).

C. DIRECT APPLICATION OF CONTRAST INTO PV CONFLUENCE.

Legenda / Legend: TAPVR — potpuni anomalni utok plu¢nih vena / total anomalous pulmonary venous return;
PV - pulmonalne vene / pulmonary vein; RA — desna pretklijetka / right atrium

j -
d

SLIKA 2. INFRADIJAFRAGMALNI TIP TAPVR-A KOD TRIKUSPIDALNE ATREZIJE TIP IB. A. ANGIOGRAFSKI PRIKAZ TRIKUSPIDALNE
ATREZIJE IB NAKON INJEKCIJE KONTRASTA U LV — PRIKAZUJE SE NORMALNA LIJEVA KLIJETKA, HIPOPLASTICNA DESNA KLIJETKA
I NORMALAN ANATOMSKI ODNOS VELIKIH KRVNIH ZILA NA BAZI SRCA. B. NAKON RECIRKULACIJE KONTRASTA KROZ PLUCA
(LIJEVO-DESNI PRETOK NA RAZINI ARTERIJSKOG DUKTUSA), VIDI SE KONFLUENS PULMONALNIH VENA OD KOJEGA SE KRV
USMJERAVA PUTEM VERTIKALNE VENA SUBDIJAFRAGMALNO (BIJELA GLAVA STRJELICE) — POSTEROANTERIORNA PROJEKCIJA.

C. LATERALNA PROJEKCIJA — VERTIKALNA VENA ULIJEVA SE U PODRUCJE JETRE, A POTOM PUTEM DONJE SUPLJE VENE

(PLAVA STRJELICA) DALJE PREMA DESNOJ PRETKLIJETKI.

FIGURE 2. INFRADIAPHRAGMATIC TYPE OF TAPVR WITH TRICUSPID ATRESIA TYPE IB. A. ANGIOGRAPHIC PRESENTATION

OF TRICUSPID ATRESIA TYPE IB AFTER CONTRAST APPLICATION INTO THE LV — NORMAL LEFT VENTRICLE IS SHOWN, ALONG
WITH HYPOPLASTIC RIGHT VENTRICLE AND ORDINARY ANATOMY OF BLOOD VESSELS AT HEART BASE. B. AFTER CONTRAST
RECIRCULATION THROUGH THE LUNGS (L-R SHUNT VIA DUCTUS ARTERIOSUS), A CONFLUENCE OF PULMONARY VEINS IS SHOWN,
FROM WHICH BLOOD IS DIRECTED DOWNWARDS (SUBDIAPHRAGMATIC) BY THE VERTICAL VEIN (WHITE HEAD ARROW)

— POSTEROANTERIOR PROJECTION. C. LATERAL PROJECTION — VERTICAL VEIN FLOWS INTO THE LIVER AREA,

THEN INTO THE VCI (BLUE ARROW) AND FURTHER INTO THE RA.

Legenda / Legend: TAPVR - potpuni anomalni utok plu¢nih vena / total anomalous pulmonary venous return;
TA IB - trikuspidalna atrezija tip IB / tricuspid atresia type IB; LV - lijeva klijetka / left ventricle,
VCl - donja Suplja vena / vena cava inferior; RA — desna pretklijetka / right atrium
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SLIKA 3. MIJESANI TIP TAPVR-A U DJETETA S KOMPLEKSNOM PSG (JEDINSTVENI VENTRIKUL DESNOVENTRIKULSKOG TIPA,
PULMONALNA ATREZIJA, MEZOKARDIJA). A. KATETER JE UVEDEN U DEBLO PULMONALNE ARTERIJE PUTEM AORTE PREKO
ARTERIJSKOGA DUKTUSA, GDJE JE INJICIRAN KONTRAST. B. NAKON RECIRKULACIJE KONTRASTA PULMONALNE VENE UTJECU
NA RAZLICITE NACINE U SUSTAV GORNJE SUPLJE VENE ILI DIREKTNO U DESNU PRETKLIJETKU 1Z RAZLICITIH DIJELOVA PLUCA,
S TIME DA PRIJE UTOKA IMAJU STENOZU ZAJEDNICKOG DEBLA (STRJELICA). C. SHEMATSKI PRIKAZ VENSKE DRENAZE
MIJESANOGA TIPA TAPVR-A. LJEVA PRETKLIJETKA I KLIJETKA SE NE PRIKAZUJU.

FIGURE 3. MIXED TYPE OF TAPVR IN A CHILD WITH COMPLEX CHD (SINGLE VENTRICLE OF DEXTROVENTRICULAR

TYPE, PULMONARY VALVE ATRESIA, MESOCARDIA). A. THE CATHETER WAS INSERTED INTO THE PULMONARY TRUNK
THROUGH THE AORTA AND DUCT AND THEN CONTRAST WAS APPLIED. B. AFTER CONTRAST RECIRCULATION,

PULMONARY VEINS WITH DIFFERENT INFLOW INTO THE SUPERIOR VENA CAVA OR DIRECTLY INTO THE RIGHT ATRIUM

WERE SHOWN, AS WELL AS STENOSIS, AT THE COMMON ORIFICE OF TWO VEINS FROM DIFFERENT PARTS OF THE LUNGS
(ARROW). C. SCHEMATIC IMAGE OF VENOUS DRAINAGE IN MIXED TYPE OF TAPVR. LEFT ATRIUM AND VENTRICLE

ARE NOT SHOWN.

Legenda / Legend: VCS - gornja suplja vena / vena cava superior; VBC — vena brachiocephalica / brachiocephalic vein;
Ao - aorta; PV — pulmonalne vene / pulmonary vein; RA — desna pretklijetka / right atrium;
RV — desna klijetka / right ventricle; PSG - prirodena sr¢ana grjeska / congenital heart defect;
CHD - sloZena urodena bolest srca / complex congenital heart disease

SLIKA 4. PARCIJALNI ANOMALNI UTOK PULMONALNIH VENA. A. PRIKAZ MR-A ANOMALNOG UTOKA LIJEVE GORNJE

PULMONALNE VENE (STRJELICA) U GORNJU SUPLJU VENU PUTEM V. BRACHICEPHALICAE. B. PRIKAZ CT-A ANOMALNOG

UTOKA LIJEVE GORNJE PULMONALNE VENE U PERZISTIRAJUCU LIJEVU GORNJU SUPLJU VENU (STRJELICA). C. SINDROM SCIMITAR:
KOMPLETNA ARTERIJSKA KRV IZ PULMONALNIH VENA DESNOG PLUCA DRENIRA SE PUTEM ZAJEDNICKOG KONFLUENSA
(STRJELICA) U SUPRAHEPATICNI SEGMENT DONJE SUPLJE VENE (ZVJEZDICA).

FIGURE 4. PARTIAL ANOMALOUS PULMONARY VENOUS RETURN. A. MR SCAN OF AN ANOMALOUS INFLOW OF THE LEFT SUPERIOR
PULMONARY VEIN (ARROW) INTO THE SUPERIOR VENA CAVA BY THE LEFT V. BRACHIOCEPHALICA. B. CT SCAN OF AN ANOMALOUS
INFLOW OF THE LEFT SUPERIOR PULMONARY VEIN INTO THE PERSISTENT LEFT SUPERIOR VENA CAVA (ARROW). C. SCIMITAR
SYNDROME: WHOLE RIGHT LUNG HAS BEEN DRAINED BY ONE PULMONARY VEIN (ARROW), WHICH HAS ANOMALOUS INFELOW

INTO THE SUPRAHEPATIC SEGMENT OF THE INFERIOR VENA CAVA (ASTERISK).

Legenda / Legend: RA — desna pretklijetka / right atrium; CT - racunalna tomografija / computed tomography;
MR — magnetska rezonanca / magnetic resonance
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TaBLICA 2. DOB DJETETA U TRENUTKU DIJAGNOZE
TABLE 2. THE AGE OF THE CHILD AT THE TIME OF DIAGNOSIS

Dob djeteta pri dijagnosticiranju Pacijenti N (%)
The age of the child at the time of diagnosis Patients N (%)
TAPVR 0-1 mjesec / month 24 (68,5%)
2-4 mjeseca / months 1(2,9%)
4-6 mjeseci / months 0
> 6 mjeseci / months 0
PAPVR 0-1 mjesec / month 2 (5,7%)
2-4 mjeseca / months 0
4-6 mjeseci / months 0
> 6 mjeseci / months 8 (22,9%)

Ukupno / Total 0-1 mjesec / month 26 (74,2%)

2-4 mjeseca / months 1(2,9%)
4-6 mjeseci / months 0
> 6 mjeseci / months 8 (22,9%)

Ukupan broj pacijenata

/ Total number of patients eB(AILTED)

TAPVR - potpuni anomalni utok pluc¢nih vena / total anomalous pulmo-
nary venous return; PAPVR — djelomicni anomalni utok plu¢nih vena / par-
tial anomalous pulmonary venous return

Samo jedan bolesnik bio je bez simptoma, a svi su
redom imali simptome, medu kojima je cijanozu imalo
20 (57,1%), dispneju 26 (45,7%), respiracijsku insufi-
cijenciju 9 (25,7%), zamaranje pri naporima (dojenje)
20 (57,1%), a $um na srcu naden je tek u 10 (28,6%)
bolesnika. Polisimptomatskih je bilo 23 (65,7%), a mo-
nosimptomatskih 12 (34,3%) (tablica 3).

TABLICA 3. UCESTALOST KLINICKIH SIMPTOMA
TABLE 3. FREQUENCY OF CLINICAL SYMPTOMS

Zastupljenost klinickih simptoma Pacijenti N (%)
Frequency of clinical symptoms Patients N (%)

cijanoza / cyanosis 20 (57,1%)

dispneja / dyspnea 16 (45,7%)
respiratorna insuficijencija 0

/ respiratory insufficiency 2 (25.7%)
sr¢ana insuficijencija 3 (8,6%)

/ cardiac insufficiency

zamor pri naporu / fatigue 20 (57,1%)

$um na srcu / heart murmur 10 (28,6%)

polisimptomatski / polysymptomatic 23 (65,7%)
monosimptomatski / monosymptomatic 12 (34,3%)

asimptomatski / asymptomatic 1(2,8%)

Ukupni broj pacijenata

/ Total number of patients S5 0TE)
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Pridruzene intrakardijalne anomalije kod anomal-
nog utoka pulmonalnih vena ocituju se ve¢inom na
razini atrijaito u 19 (54,3%) bolesnika (ASDI, ASD II,
single atrium), na razini ventrikula u 4 (11,4%) bole-
snika (VSD, LV hipoplazija, single ventricle), a slijede
anomalije na razini velikih krvnih zila u 9 (25,7%)
bolesnika (TGA, DORYV, hipoplazija PA, CoAo), na
atrioventrikularnoj razini u 5 (14,3%), ventrikuloarte-
rijskoj razini u 6 (17,1%) i s atrijskim izomerizmom u
2 (5,7%) bolesnika. Visestruke dodatne anomalije na-
lazimo u 10 (28,6%), izolirane dodatne anomalije u 12
(34,3)%, a tek 13 (37,1%) bolesnika nema nikakvu do-
datnu intrakardijalnu anomaliju (tablica 4).

TaBLICA 4. Z ASTUPLJENOST INTRAKARDIJALNIH ANOMALIJA
TABLE 4. PREVALENCE OF INTRACARDIAC ANOMALIES

Intrakardijalne anomalije Pacijenti N (%)

Intracardiac anomalies Patients N (%)

na razini atrija* / atrial level 19 (54,3%)

na razini ventrikla** / ventricular level 4 (11,4%)
e " —

na razini vel'lklh arterija (PA, Ao) 9 (25,7%)

/ great arteries level

na aFrlovenFrlkularnOJ razini 5 (14,3%)

/ atrioventricular level

na ventrikuloarterijskoj razini o

/ ventriculoarterial level U1

atrijski izomerizam / atrial isomerism 2 (5,7%)

s viSestrukim anomalijama 10 (28,6%)

/ multiple anomalies

s jednom intrakardijalnom anomalijom

0,
/ one intracardiac anomaly 1205

bez intrakardijalnih anomalija

0,
/ without intracardiac anomalies 13 (37,1%)

Ukupno / Total 35 (100%)

PA — plu¢na arterija / pulmonary artery; Ao — aorta

*ASD |, ASD Il — atrijski septalni defekt / atrial septal defect; uniatrijsko srce
/ uniatrial heart

**VSD - ventrikularni septalni defekt / ventricular septal defect; hipopla-
zija lijevog ventrikla / left ventricular hypoplasia; univentrikulsko srce /
univentricular heart

*** TGA - transpozicija velikih arterija / transposition of great arteries;
DORV — dvostruki izlaz iz desnog ventrikla / double outlet right ventricle;
hipoplazija plu¢ne arterije / hypoplasia of pulmonary artery; CoAo —
koarktacija aorte / coarctation of aorta

Stanje plucne arterijske hipertenzije ocjenjivali smo
prema kriterijima donesenim na medunarodnom sim-
poziju o PAH-u, Dana Point, 2008. (4th World Sympo-
sium on Pulmonary Hypertension held in Dana Point,
California, in 2008), a koji su kasnije objavljeni u
recentnoj literaturi.! Po tim kriterijima blagu, odno-
sno poc¢etnu PAH (mPA > 20, <25 mmHg, PVR < 2,5
WU/m?) (engl. Wood units - Woodovih jedinica) na-
lazimo kod jednog bolesnika (7,8%), srednje tesku
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TABLICA 5. STUPANJ PLUCNE HIPERTENZIJE
TABLE 5. SEVERITY OF PULMONARY HYPERTENSION

Stupanj plucne arterijske hipertenzije (PAH)

kod anomalnog utoka plu¢nih vena Pacijenti N (%)
Severity of pulmonary hypertension (PAH) Patients N (%)
at anomalous inflow of pulmonary veins)

blaga / mild o
(mPA>20,<25mmHg, PVR<2,5Wj/m?*)* 1(7,8%)
umjerena / moderate o
(mPA>25mmHg, PVR<2,5-3Wj/m?) 6 (46,1%)
teska / severe 6 (46,1%)

(mPA>25 mmHg, PVR> 3 Wj/m?)

Ukupno s pluénom hipertenzijom

0,
/ Total with pulmonary hypertension B (e

nepoznato — nekateterizirani

0,
/ unknown-not catheterized 216050

bez pluéne hipertenzije
/ without pulmonary hypertension
(mPA<20mmHg, PVR<2,5Wj/m?)*

20 (57,1%)

Ukupno / Total 35 (100%)

* (4" World Symposium on Pulmonary Hypertension held in Dana Point,
California, in 2008), a koji su kasnije objavljeni u recentnoj literaturi — Souza
R, Simonneau G. Clinical Classification of Pulmnonary Hypertension. JCC.
2010;55(3):355-69 (lit. 21)

TABLICA 6. ISHOD BOLESTI KOD ANOMALNOG UTOKA
PULMONALNIH VENA

TABLE 6. DISEASE OUTCOME IN ANOMALOUS INFLOW
OF PULMONARY VEINS

Ishod bolesti kod anomalnog
utoka pulmonalnih vena

Pacijenti N (%)
Disease outcome in anomalous inflow Patients N (%)

of pulmonary veins)

dobar* / good outcome 13 (37,1%)

prezivljenje uz komplikacije**

0
/ survival with complications 1D eI

nepoznati ishod / unknown outcome 1(2,9%)

smrtni ishod / fatal outcome 8 (22,9%)

Ukupno / Total 35 (100%)

* bez komplikacija / without complications
** teze, visestruke komplikacije / severe, multiple complications

PAH (mPA > 25 mmHg, PVR < 2,5-3 WU/m?) nalazi-
mo u 6 bolesnika (46,1%), a teSku PAH (mPA > 25
mmHg, PVR > 3 WU/m?) takoder u 6 bolesnika
(46,1%). Dakle, od 35 bolesnika njih 13 (37,1%) imalo
je plu¢nu hipertenziju, 20 (57,1%) ih je bilo bez evi-
dentirane plu¢ne hipertenzije (mPA < 20mmHg, PVR
< 2,5WU/m?), a dva bolesnika (5,7%) nisu kateterizi-
rana (tablica 5).

Od ukupnog broja bolesnika njih 13 (37,1%) imalo
je dobar ishod bez komplikacija ili uz minimalne
rezidue s dobrim oporavkom. Kod 13 (37,1%) bolesni-

ka bilo je tezih, visestrukih komplikacija koje su zahti-
jevale reoperacije i druge intervencije (dilatacija po-
stoperativno stenoziranih pulmonalnih vena i ugrad-
nja stentova u pulmonalne vene). Smrtni ishod zabilje-
zen je u 8 (22,9%) bolesnika, sudbina jednog djeteta
ostala je nepoznata, a ukupna stopa prezivljavanja je
74% (tablica 6).

Rasprava

Iako je incidencija TAPVR-a i PAPVR-a prema raz-
licitim epidemioloskim studijama vrlo niska*”’, na os-
novi retrospektivnih studija koje prikazuju neposred-
no postoperativno prezivljavanje te srednje i dugoroc-
no prezivljavanje vidljivo je kako i na maloj skupini
bolesnika s PSG-om pedijatrijska kardiologija ocituje
svoj veliki napredak s dijagnostickog i terapijskog sta-
jalista. Neovisno o oskudnoj verbalnoj ekpresiji same
grjeske, posrijedi je zapravo spektar morfoloskih i
hemodinamskih osobitosti koje zahtijevaju Sirok no-
zoloski pristup, etiopatogenetsku analizu spektra dru-
gih PSG-a***, ukljuc¢ujudi i sindromne bolesti®*® te
entitetske oblike kardiovaskularnih anomalija u novo-
rodene djece.'®! Dodamo li tome raspravu o razlici
izmedu obliterativne i venookluzivne PAH te najno-
vije stavove o opstukcijskim preoperacijskim i post-
operacijskim lezijama na pulmonalnim venama®>”'>!3,
temeljito poznavanje ovog problema sigurno znaci
napredak u pedijatrijskoj kardiologiji.

Od ukupno 35 bolesnika koje smo dijagnosticirali u
desetgodisnjoj retrospektivnoj studiji, njih 25 (71,4%)
ima TAPVR, a 10 (28,6%) ih ima PAPVR, uz jedan
entitetski oblik koji se naziva sindrom scimitar (slika
4C). Najces¢i je supradijafragmalni tip TAPVR-a
naden u 16 bolesnika (45,7%), a potom slijedi infradi-
jafragmalni tip u njih 4 (11,4%). Tek je u jednog (2,9%)
bolesnika naden inace vrlo rijedak oblik TAPVR-a
koji se naziva mijesani tip. U 4 (11,4%) bolesnika s
TAPVR-om nalazimo sindrom heterotaksije. Iz tabli-
ce 1 vidljivo je da nismo dijagnosticirali niti jedan
direktan utok u desnu pretklijetku, odnosno u koro-
narni sinus, premda se u literaturi spominje ¢ak kod
13-25% bolesnika s direktnim utokom arterijske krvi
u desnu pretklijetku. Razlog je tesko komentirati, ali je
moguce da je rije¢ o bolesnicima koji su zbog tezine
anomalije umrli prije dolaska u Kliniku ili je teoretski
moguce da su uz TAPVR u desnu pretklijetku ili koro-
narni sinus imali $iroki defekt interatrijskog septuma,
pa su praceni samo kao ASD II do kasnije Zivotne
dobi, neovisno o subjektivnim tegobama. Medu bo-
lesnicima s PAPVR-om u jednog (2,9%) nalazimo sin-
drom scimitar', koji usto ima i dosad neopisanu kom-
binaciju s traheoezofagealnom fistulom IIB."!

Autor Lee u skupini od 29 operiranih pacijenata s
TAPVR-om nalazi u 69,0% suprakardijalni tip, 13,8%
intrakardijalni tip, 13,8% infrakardijalni i 3,4% mijesa-
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ni tip."* Atik raspravlja o vaznosti Sirokog defekta in-
teratrijskog septuma koji je rijetko restriktivan, a L-D
pretok moze biti ¢ak 5:1, a ovisi o rastegljivosti, odno-
sno prilagodbi (engl. ,,compliance®) obiju klijetki, kao i
o odnosu sistemskoga i pluénoga vaskularnog otpo-
ra.”” Ovo razmisljanje je mozda izlika zasto u nasoj
skupini nema niti jednog djeteta s intrakardijalnim
tipom TAPVR-a (u desnu pretklijetku ili u koronarni
sinus). Moguce je da je i zbog Sirokog, nerestriktivno-
ga interatrijskog septuma, uz dobru rastegljivost obaju
ventrikula i bez stenoze pulmonalnih vena (neovisno o
tipu) dio pacijenata smatran samo $irokim ASD II pa
su odlozeni za kasniju terapiju. Sporadi¢ni egzitus pa-
cijenata nakon kardiokirurskog zatvaranja interatrij-
skog defekta, a da se nije dijagnosticirao anomalni
utok pulmonalnih vena u koronarni sinus, moze biti
razlogom rane dramati¢ne postoperativne smrti. Ovaj
¢lanak sluzi takoder i za upoznavanje cijelih timova s
nasusnom potrebom za analizom pulmonalnih vena
zbog toga $to TAPVR sa svojim karakteristikama (hi-
pertrofija desne klijetke, desna elektri¢na os, nepotpu-
ni blok desne grane tipa Willson - rSR; umjerena plu¢-
na hipertenzija) moze istovremeno obiljeziti i ASD II.
Shodno tomu, bolesnik iz nase skupine sistematiziran
u skupinu 1, a s atipi¢nim utokom v. verticalis u prok-
simalno us¢e VCS-a, s potpunom opstrukcijom inter-
atrijskog septuma, uz tesku plu¢nu hipertenziju, ali s
otvorenim arterijskim duktusom, bude uspjesno ope-
riran u dobi od 8 mjeseci. Jamacno je interakcija medi-
je pulmonalnih vena i arterija dopustila pad PAH-a
postoperativno, rastegljivost LV-a je prihvatio minutni
volumen i dijete sada ima NYHA I. Ovo je dokaz da se
svaki pacijent drugacije ponasa zbog pridruzenih in-
terakcija obaju ventrikula u prilagodljivosti i interak-
cije medije pulmonalnih arterija, pa kod dijagnoze to
valja uzeti u obzir.!* I Madry? opisuje kasno otkrivanje
TAPVR-a u djeteta od 5,5 mjeseci s ulijevanjem u
proksimalni dio VCS-a kao kod naseg bolesnika. Dije-
te je uz cijanozu imalo pluénu hipertenziju i jako opte-
recenje desne klijetke. Dijagnoza je postavljena na
osnovi ehokardiografije i CT-a, a dijete je imalo i re-
stritkivan interatrijski septum, ali ne i potpuno zatvo-
ren septum kao kod naseg bolesnika.'® Zbog tezine i
jasnoce klinickih simptoma u veéine bolesnika s
TAPVR-om otkriva se bolest ve¢ u novorodenackoj
dobi, a razumljivo je da se kod PAPVR-a bolest otkrije
kasnije jer je veli¢ina L-D pretoka ovisna o broju ano-
malnih pulmonalnih vena pa simptomi mogu biti kat-
kada zanemarivo mali (vidjeti tablicu 2).

Kada je rije¢ o pulmonalnoj hipertenziji kod ano-
malnog utoka pulmonalnih vena, onda je raspravu ne-
moguce razdvojiti od istovremenog razmatranja mo-
guce stenoze ili hipoplazije pulmonalnih vena, kao i
od razvoja opstukcijskih lezija kod infradijafragmal-
nog tipa ako v. verticalis ne utjece u donju $uplju venu,
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nego u sustav hepatalne vene i venoznog duktusa. Ya-
maki smatra da je plu¢na hipertenzija rezultat interak-
cije izmedu hipertrofije misi¢nog sloja (medije) pul-
monalnih vena i arterija. Ako je propusnost na razini
interatrijskog septuma velika, distenzibilnost ventri-
kula odli¢na, a nema opstrukcijske lezije pulmonalnih
vena, onda pacijent moze imati simptome vrlo kasno,
a inace se zbog pulmonalnog zastoja (opstukcije pul-
monalnih vena) ili restrikcije lijeve klijetke, odnosno
porasta tlaka u desnoj klijetki uslijed razvoja PAH-a,
mogu brzo razviti simptomi s cijanozom i sa sr¢anom
insuficijencijom zbog niskoga sréanog izbacaja.”
Prema Darlingu najteze komplikacije nastaju kod in-
fradijafragmalnog tipa jer se vena verticalis ulijeva u
portalnu venu ili ductus venosus, a rijetko u donju
$uplju venu, pa je ta ¢injenica sigurno ¢imbenik rizika
za ranu smrtnost. Zato je precizna dijagnoza vrlo
vazna za stupanj odredivanja hitnosti operacije kod
infradijafragmalnog tipa TAPVR-a. Ta ¢injenica govo-
ri u prilog tezi da je od izuzetne vaznosti dijagnosticki
isklju¢iti mogucu stenozu pulmonalnoga venskog pri-
toka. Darling je analizirao promjene stanja pulmonal-
nih vena i arterija kod 17 djece sa smrtnim ishodom
kod infradijafragmalnoga tipa. Uzrok smrti je op-
strukcija sustava pulmonalnih vena do desne pretkli-
jetke, viSe nego razvoj same plu¢ne hipertenzije.'® Dar-
ling je svoj obdukcijski nalaz objavio jo$ 1957. godine,
kada je jama¢no umirao velik broj djece s TAPVR-om,
osobito infradijafragmalnim tipom, ali se misljenje
najsuvremenije literature ne razlikuje od njegovih re-
zultata, samo je ishod bolesti odli¢an, za razliku od
njegovog vremena. Atik na osnovi studije 65 pacijena-
ta s mijeSanim i infradijafragmalnim tipom nalazi
odli¢ne rezultate ako je dijagnoza postavljena rano i
egzaktno, uz suvremenu anesteziju i suvremeni nacin
kirurskog Sivanja pulmonalnih vena. Od 65 pacijenata
samo je jedan umro s infradijafragmalnom stenozom
pulmonalnih vena i konsekutivnim multiorganskim
zatajenjem." Ipak se ovdje vode rasprave zbog protu-
rje¢nih stavova. Iako vecina autora smatra da su op-
strukcijske lezije kod infradijafragmalnoga tipa vazan
problem, Bando sa suradnicima ovaj problem vie ne
smatra rizinim ¢imbenikom ako se postavi to¢na
rana dijagnoza i primijeni suvremeni pristup opera-
cijskim tehnikama.” Isto se tako vode proturje¢ne
rasprave o dobi operacije, kao i palijativnoj balonskoj
atrioseptostomiji (BAS) radi otklanjanja restrikcije na
razini interatrijskog septuma. Neki autori smatraju da
je kasna dijagnoza i dob kod operacije glavni rizi¢ni
¢imbenik. Munsi navodi da 80% djece do prve godine
zavr$ava letalno bez operacije.” Nema sumnje da u sre-
dinama koje nisu u stanju iz prakti¢nih razloga uciniti
ranu operaciju kod TAPVR-a valja respektirati i palija-
tivne operacije kao $to je balonska atrioseptostomija,
odnosno otklanjanje restrikcije na razini interatrijsko-
ga septuma na drugi nacin.



U na$oj studiji nalazimo 10 (28,6%) pacijenata s
viestrukim dodatnim anomalijama, 12 (34,3%) s jed-
nom dodatnom anomalijom i 13 (37,1%) bez dodatnih
anomalija. Vecina se nalazi na razini septuma (ASD II,
VSD perimembranozni), a slijedi razina velikih krvnih
zila (PS, CoAo) i razina ventrikula (vidjeti tablicu 4).
Prema etiopatogenetskoj osnovi PSG-a (Clark') raz-
vidno je da medu dodatnim anomalijama pretezu
anomalije koje pripadaju poremecajima protoka, a
nisu etiopatogenetski vezane za molekularnogeneticke
¢imbenike (poremecaj migracije neuroektoderma, po-
remecaj apoptoze ili sinteze endocelularnog matriksa).
Same anomalije utoka pulmonalnih vena zauzimaju
prema Clarku poglavlje koje se naziva ,defekti pore-
mecaja usmjerenog rasta“'® Stoga smatramo da su do-
datne anomalije (ukoliko nisu sindromna oboljenja)
samo posljedica osnovne anomalije, dakle, poremecaji
protoka (vidjeti tablicu 4). Takoder nema znacajne
razlike izmedu broja bolesnika koji nemaju dodatnu
anomaliju, onih koji imaju jednu dodatnu anomaliju i
onih koji imaju viSestruke anomalije. Zbog malog
broja bolesnika nismo mogli odgovoriti na pitanje o
utjecaju dodatnih anomalija na ishod bolesti. No,
prema misljenju Caldaronea i suradnika®, operativni
mortalitet kod jednostavnih TAPVR-a pada s vreme-
nom od 26% na 8%, a kod pridruzenih kompleksnih
grjeSaka zadrzava se stalno na razini 52%. Na osnovi
multivarijantne analize univentrikularno srce s pri-
druzenim lezijama vazan je prediktor operativnog ili
ranog postoperativnog mortaliteta koji iznosi ¢ak 30%.
Od nasih bolesnika u tu skupinu svakako spada dijete
s mijeSanim tipom TAPVR-a (vidjeti sliku 3) koje je
postoperativno zadesila iznenadna smrt.

Iako se PAH u nekim radovima smatra rizicnim
¢imbenikom za ishod TAPVR-a, kod nasih bolesnika
nalazimo tek njih 13 (37,1%) s plu¢nom hipertenzi-
jom, uvazavajuci najnovije kriterije za PAH.* Ovo je
prema nasem miSljenju rizi¢ni ¢imbenik samo za
TAPVR s pridruzenim kompleksnim grjeskama koje
su same po sebi razlogom razvoja PAH-a ili pak kod
djece kod kojih je grjeska kasno prepoznata. Uz obve-
zatan izra¢un PVR-a po Ficku neophodno bi bilo do-
kazati histoloske promjene prema Heat-Edwardsovoj
klasifikaciji, makar su ti kriteriji predstavljeni jo§ 1958.
godine.”> Kod TAPVR-a se raspravlja o plu¢noj hiper-
tenziji uvjetovanoj hemodinamskim odnosima, za raz-
liku od ocekivanih histoloskih promjena u 6 stupnjeva
prema pretvaranju (engl. ,,remodeling®) plu¢nih arte-
riola kod obliterativne PAH, sve do pleksiformnih, ter-
minalnih oblika. Moze se tvrditi da je pulmonalni ven-
ski zastoj uslijed TAPVR-a u prvom redu venooklu-
zivna bolest (osobito kod dodatne opstrukcijske lezije
ili hipoplazije pulmonalnih vena), a ne obliterativna
arterijska opstrukcija. U raspravi valja uzeti u obzir
ve¢ spomenutu interakciju medije pulmonalnih vena i
reaktivne muskulature pulmonalnih arteriola, moguci
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proces apoptoze uslijed stresa, a tek onda razvoj oblite-
racije potaknute upalnom proliferacijom. Stoga je na-
pomena o pluénoj hipertenziji kao rizi¢nom ¢imbe-
niku mozda nedovoljno argumentirana izra¢unom
PVR-a prema Ficku. Kod nasih smo bolesnika, dakle,
nasli samo 37% bolesnika sa srednjim tlakom u plu¢noj
arteriji vi§im od 25 mmHg i PVR vi$om od 3 WU/m?.
Zato mislimo da niti jedan bolesnik nije stradao zbog
PAH uvjetovane progresivnom obliteracijom plu¢nih
arteriola. Konac¢no, poznato je da se ireverzibilna plu¢-
na hipertenzija razvija do Sestog mjeseca Zivota samo
kod teskih konotrunkusnih anomalija (Taussig-Bingo-
va anomalija, zajednicki arterijski trunkus, aortopul-
monalni prozor), a kod veéine drugih grjesaka ne ra-
zvija se ireverzibilna PAH prije navrsene druge godine
zivota (ako nije posrijedi primarna PAH). Zato misli-
mo da i bolesnik kojega opisujemo u na$oj literaturi s
osobitim oblikom TAPVR-a'¢ dozivljava regresiju
plu¢ne hipertenzije vrlo brzo. To bi moglo i¢i u prilog
misljenju da je PAH kod TAPVR-a uvjetovana oblite-
racijskim procesom u plu¢nim arteriolama kao poslje-
dica hiperreaktivnosti plu¢nih arteriola nakon duge
venookluzivne provokacije, ali je ipak rije¢ o reverzi-
bilnom procesu nakon operacije. Tomu u prilog ide i
studija Caldaronea i sur. prema kojoj su ugroZzenija
djeca s kompleksnim dodatnim anomalijama nego
djeca bez dodatnih kompleksnih grjesaka jer se u
vecem vremenskom razdoblju smanjuje postoperacij-
ska smrtnost kod cijele skupine, osim kod skupine
TAPVR-a koja ima pridruzenu kompleksnu sréanu
grjesku.®® Ova razmatranja u cijelosti su u skladu s
najnovijim stavovima o plu¢noj hipertenziji kod paci-
jenata s bolescu lijevog srca (engl. left heart disease —
LHD) gdje se vodi Siroka rasprava relaciji izmedu Ipc-
-PH-LHD (izolirana postkapilarna plu¢na hiperten-
zija kod bolesti lijevog srca) i Cpc-PH-LHD (kombi-
nirana postkapilarna i prekapilarna plu¢na hiperten-
zija kod bolesti lijevog srca), uskladeno sa stavovima
i preporukama Sestog simpozija Svjetske zdravstve-
ne organizacije o plu¢noj hipertenziji iz 2018. go-
dine.23,24,25

U nasoj studiji nasli smo smrtni ishod kod 8 (23%)
bolesnika, s postoperativnim komplikacijama bilo ih
je 13 (37%), a takoder je 13 bolesnika imalo odli¢an
postoperativni tijek bolesti (vidjeti tablicu 6). Iako ovi
rezultati nisu znatno losiji od ranije objavljenih u lite-
raturi™”, najnovija izvje$¢a pokazuju izuzetno visok
stupanj prezivljavanja s urednim razvojem djece posli-
je operacije. Pri tome se razmatraju rizi¢ni ¢imbenici.
Treba uzeti u obzir da je prva operacija TAPVR-a ui-
njena jo$ 1953. godine te da se u meduvremenu pri-
kazuju rezultati sa smrtno$¢u 10-50% '>'**, a da se
ozbiljnije analize ishoda javljaju u posljednje vrijeme
zajedno s analizom rizi¢nih ¢imbenika. Zato Lee sa su-
radnicima'*navodi postoperativnu smrtnost 6% i to se
uglavnom odnosi na TAPVR s opstrukcijskim lezija-
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ma pulmonalnih vena, u prvom redu kod infradija-
fragmalnoga tipa. Dobri rezultati postizu se zahvalju-
juéi preciznoj dijagnozi i ocjeni hemodinamskih zbi-
vanja (CT, MRI) te primjeni suvremenih kardiokirur-
$kih pristupa bez cirkulacijskog aresta i bez duboke
hipotermije, kao i osobitom besavnom zatvaranju pul-
monalnih vena prema lijevoj pretklijetki. Autori tako-
der smatraju da prethodni boravak djeteta na respira-
toru nema negativnog utjecaja na ishod bolesti. Bando
sa suradnicima®® razmatra rizicne ¢imbenike kod 105
operiranih bolesnika i pri tome glavnim rizi¢nim ¢im-
benicima smatra difuzno suzenje pulmonalnih vena,
odnosno njihovu hipoplaziju. Navodi podatak da je
smrtnost do 1996. godine bila 13%, nakon toga usvaja-
njem novih metoda u dijagnostici i kardiokirurskom
pristupu operativno je prezivljavanje 95%, a kasna kri-
vulja prezivljavanja 98% s NYHA stupnjem I. Autori
smatraju da tip TAPVR-a nema utjecaja na smrtnost
uz dobar dijagnosticki i kardiokirurski pristup, a oso-
bitu pozornost pridaju kirurskim tehnikama $ivanja
pulmonalnih vena. Glavni razlog smrtnost prema
njima je mali konfluens pulmonalnih vena i njegova
hipoplazija.

Karamlou i suradnici®* u velikoj studiji analiziraju
377 djece s TAPVR-om (1946. — 2005.) i nalaze sred-
nju vrijednost prezivljavanja 65%, a trenuta¢no preziv-
ljavanje ¢ak 97%. Nalaze da je osnovni rizi¢ni ¢imbe-
nik opstrukcijski proces u pulmonalnim venama, bilo
incijalno, bilo postoperativno (vaznost operacijske
tehnike), ali i preciznost preoperativne dijagnoze.
Glavne su pridruzene anomalije na razini interatrij-
skog i interventrikulskog septuma te PDA, rijetko
PS-a. Smatraju da je dobra ehokardiografska i angio-
kardiografska analiza dostatna za definitivnu dijagno-
zu. Nalaze ¢ak 21% intrakardijalnih TAPVR-a, od ¢ega
njih 88% ima takozvani ,,unroofed“ coronary sinus.

Ovaj pojam oznacava spektar anomalija koje se oc¢i-
tuju nedostatkom zida izmedu koronarnog sinusa i
lijeve pretklijetke. Ovoj anomaliji ¢esto je pridruzena
perzistirajuca lijeva gornja $uplja vena. Samu dijagno-
zu tesko je postaviti jer su simptomi nespecifi¢ni i ne-
maju jaku klinicku ekspresiju. Ovo valja napomenuti
kao vazan nozoloski ¢imbenik, odnosno poznavanje
uzroka i pojavu simptoma. Cini se da je CT vazna me-
toda za dijagnozu ovog tipa TAPVR-a koji se u na$im
uvjetima rijetko raspoznaje. Nadamo se da ¢e i ova
publikacija u budu¢nosti poboljsati ukupan odnos
prema TAPVR-u i u na$im uvjetima.

Zakljucak

Potpuni i/ili parcijalni anomalni utok pulmonalnih
vena uz dobro poznavanje nozoloskih svojstava ano-
malije, koristenje suvremenih dijagnostickih mogu¢-
nosti te uvazavanje definicije i tipa plu¢ne hipertenzije
prema globalno usvojenim smjernicama dopustaju uz
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blagovremeni i suvereni kardiokirurski pristup visok
stupanj prezivljavanja, s malim brojem postoperativ-
nih komplikacija i s odli¢cnom kvalitetom Zivota.
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