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Plastinis bronchitas — velyva
Fontano operacijos
komplikacija

Santrauka

Ivadas. Plastinis bronchitas yra reta ir gyvybei grésminga bukle, kuri
diagnozuojama po Fontano operacijos. Plastiniam bronchitui badingas
tvirto, bronchu medzio formos sekreto atkoséjimas. Manoma, kad jis at-
siranda dél pasunkéjusio limfos nutekéjimo i§ limfinés ] venine sistema,.

Metodai — atvejo aprasymas ir trumpa literattaros apzvalga.

Atvejo aprasymas. Pacientas gimé iSnesiotas. Motinos néstumas
ir gimdymas buvo normalus. Taciau penkta gyvenimo para pastebéta
ryskéjanti tachikardija ir cianozé. Nustacius igimta Sirdies yda — stam-
biuju kraujagysliu transpozicija ir dviguba itekéjima i kairiji skilveli,
pacientui atlikta Damus—Kaye—Stansel procedira, véliau suformuota
dvikrypté Gleno jungtis. Treju metu amziuje atlikta Fontano operacija,
po kurios iSsivysté abipusis chilotoraksas, iSrySkéjo hipoproteinemija,
taikytas abipusis pleuros drenazas, oktreotido infuzija, dieta be riebalu.
Nesant pakankamo konservatyvaus gydymo poveikio, taikyta abipusé
pleurodezé. Po keliy ménesiy atsirado intensyvus kosulys, pacientas at-
kosédavo fibrininiu, standziu, bronchuy medzio formos skrepliy ir jam
diagnozuotas plastinis bronchitas. Taikytas modernus gydymas dorna-
zés alfa inhaliacijomis, tadiau nesant pakankamai gero poveikio po
6 dieny gydymas dornaze alfa buvo nutrauktas. Isliko varginantis epizo-
dinis kosulys, taciau skrepliu nebeatkoséja. Toliau pacientas yra gydo-
mas bosentanu, diuretikais, individualia sumazinto riebaly kiekio die-
ta, jam islieka hipoksemija, létinis Sirdies nepakankamumas ir priklau-
somybé nuo papildomo deguonies. Tai yra pirmasis po Fontano operaci-
jos nustatytas plastinio bronchito atvejis Lietuvoje.

Isvados. Net ir modernts gydymo metodai dar negali uztikrinti ge-
ros prognozés, ta¢iau reikia nenuleisti ranku, nes kasdien atrandama
nauju Sios ligos gydymo badu.

Reiksminiai Zodziai: plastinis bronchitas, Fontano procedura, retoji
liga.

Po Fontano operaciju vaikams krati-
ninis latakas yra didesnis dél pakilu-

IVADAS

Plastinis bronchitas yra reta ir gyvy-
bei grésminga bukle, komplikuojanti
sveikimg po kardiochirurginiu opera-
ciju, dazniausiai — Fontano proceda-
ros. Si liga daznai pasireiskia kartu su
baltymu netekimo enteropatija. Plas-
tiniam bronchitui badingas Zelatinos
ar gumos konsistencijos bronchy me-
dzio formos sekreto i§koséjimas [1-3].

sio centrinio veninio spaudimo. Todél
yra manoma, kad plastinis bronchitas
atsiranda dél pasunkéjusio limfos nu-
tekéjimo i§ limfinés i venine sistema.
Taip pat jo formavimasi gali nulemti
sumazeéjes alveolinis-kapiliarinis bar-
jeras del hipoproteinemijos arba ilga-
laikis apatiniu kvépavimo taku uzde-
gimas [4, 5].

LABORATORINE MEDICINA « 2018, t. 20, Nr. 1(77)



Plastinis bronchitas — vélyva Fontano operacijos komplikacija

ATVEJO APRASYMAS

Pacientas gimé iSneSiotas. Motinos
néstumas ir gimdymas buvo norma-
lus. Naujagimio svoris ir Ggis atitiko
normos ribas, pagal Apgar ivertintas
10/10 balu. Penkta gyvenimo parag is-
ryskéjo Sirdies ir plau¢iuy nepakanka-
mumas. Atlikus Sirdies echoskopija
nustatyta koreguota stambiuju krau-
jagysliu transpozicija, dvigubas iteke-
jimas 1 desiniji skilveli, skilveliu ir
priesirdziu pertvaros defektai, atviras
arterinis latakas.

Pirmu etapu vos keliy pary am-
ziaus kudikiui kritiné igimta Sirdies
yda skubiai koreguota Damus—Kaye—
Stansel (DKS) procedura suformuo-
jant Blalock—Taussig jungti.

Penkiu ménesiuy amziuje, ryske-
jant létinei hipoksemijai ir Sirdies ne-
pakankamumuli, antru chirurginio gy-
dymo etapu suformuota dvikrypte
Glenno jungtis ir uzdaryta Blalock—
Taussing anastomozé. Dél parezés at-
likta kairés diafragmos plikacija.

Velyvuoju pooperaciniu laikotar-
piu (20-a diena) pirma karta uzfiksuo-
tas skyséio kaupimasis deSinéje pleu-
ros ertméje, gauta 100 ml chilozinio
skyscio, punktato pasélyje bakteriju
augimo nebuvo.

AsStuoniu ménesiu amziuje atsira-
dus ryskiam dusuliui ir kratineés las-
tos KT nustacius DKS jungties susiau-
réjima iki 2 mm, atlikta DKS jungties
rekonstrukcija, po kurios sumazéjo
cianozé ir dusulys, pleuros ertmése
nustojo kauptis skystis.

Pacientui epizodiskai atsirasdavo
skyscio abiejose pleuros ertmeése. Kli-
niskai iSliko létinés hipoksemijos po-
zymiai, daznai kartojosi virSutiniu
kvépavimo taku infekcijos.

Treju mety amziuje atliktas bai-
giamasis vieno skilvelio kraujotakos
formavimo etapas — Fontano operaci-
ja ir padidintas antrinis PPD. Poope-
raciné eiga buvo komplikuota — abie-
jose pleuros ertmése nuolat kaupési
skystis. Gydymui buvo taikytas pleu-
ros ertmiy drenazas, dieta be riebalu,
oktreotido infuzija (5 dienu kursas).
Dél 3 ménesius po Fontano operacijos
besitesianc¢io drenavimosi buvo atlik-
tas diagnostinis intrakardinis iStyri-
mas, kurio metu uzkimstos trys
stambesnés kolateralés. Islikus abi-
pusiam chilotoraksui, taikyta chemi-

né pleurodezé — po jos buklé pradéjo
gereti: pleuroje pradéjo formuotis sa-
augos, liovesi kauptis skystis.

Praéjus 6 ménesiams po Fontano
operacijos, parySkéjo hipoproteinemi-
ja, kliniskai ji pasireiské ascitu ir peri-
ferinémis edemomis. Dél trinkancios
Fontano kraujotakos ir hipoproteine-
mijos, siekiant sumazinti plauéiu
kraujagysliu pasiprieSinima, pagerin-
ti kraujo tekéjima per plaucius, kartu
pagerinti sistemine kraujotaka ir su-
mazinti spaudima sisteminése venose
bei pagerinti limfos nutekéjima, papil-
domai skirtas bosentanas. Klinikiné
bukle kiek pageréjo.

Po 3 mén. (praé¢jus 9 ménesiams
po Fontano operacijos) atsirado in-
tensyvus kosulys, kraujo tyrimai vel
parodé hipoproteinemija. Pacientui
pradéjus atkoséti balty standziu fib-
rininiy bronchu medzio formos skrep-
liu, atmetus apatiniuy kvépavimo ta-
ku infekcija diagnozuotas plastinis
bronchitas. Taikant gydyma dorna-
zés alfa inhaliacijomis, po 6 dienu
gautas tik dalinis poveikis, isliko hi-
poksemija, todél gydymas nebuvo
pratestas.

Praéjus 13 mén. po Fontano opera-
cijos, paciento buklé islieka sunki.
Siuo metu visiskai priklausomas nuo
buitinio deguonies koncentratoriaus.
Kliniskai ryski hipoksemija, létinis
Sirdies nepakankamumas, hepatome-
galija. Vartojant bontana, diuretikus
ir taikant individualig dietq (sumazin-
tas riebaluy kiekis maiste) pleuros ert-
meése epizodiskai aptinkama tik skys-
¢io pédsaku. Vargina epizodinis kosu-
lys, skrepliu nebeatkoséja. Echosko-
piskai kairiojo skilvelio kontrakcija
pakankama, relaksacija nesutrikusi,
fenestracijos srovelés aiskiai nematy-
ti; ATV neissiplétusi, sukritimo indek-
sas < 50 %, ATV ir konduito jungtis
plati, obstrukcijos Ao ir PA jungtyje
néra.

DISKUSIJA

Sis atvejis yra pirmasis Lietuvoje ap-
rasSytas plastinio bronchito atvejis, ka-
dangi Fontano operacijos vaikams at-
liekamos retai dél mazos vaiky popu-
liacijos, o po §iu operaciju labai retai
atsiranda tokia komplikacija kaip
plastinis bronchitas [1]. Tikétina, kad
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Siuo atveju plastinis bronchitas yra
daugiaveiksnis, iSsivystes del pasun-
kéjusio limfos nutekéjimo is$ limfinés
sistemos bei hipoproteinemijos.

Pooperaciniu laikotarpiu pasitai-
kantis chilotoraksas yra rizikos veiks-
nys véliau iSsivystyti plastiniam bron-
chitui [6]. Musu aprasytam pacientui
sunkios eigos abipusis chilotoraksas
buvo suvaldytas tik po abipusés che-
minés pleurodezés. Hipoproteinemija
iSsivysteé galbut dél baltymu netekimo
enteropatijos, kuri taip pat yra po Fon-
tano operaciju pasitaikanti komplika-
cija.

Blogeéjant buklei konservatyvus
plastinio bronchito gydymas gali bati
nepakankamas, taciau didéjant plasti-
nio bronchito gydymo patirciai atsi-
randa ir nauju gydymo metodu. Pa-
vyzdziui, plastiskas sekretas i§ apati-
niy kvépavimo takuy gali bati pasalin-
tas bronchoskopu. Vyraujant fibrini-
niam komponentui, galima inhaliuoti
nebulizuoto audiniy plazminogeno ak-
tyvatoriaus (Actilyse®), vyraujant las-
teliniam — dornazés alfa, o vyraujant
mucinui — nebulizuoto acetilcisteino
[3, 7]. Kadangi gydymas audiniuy plaz-
minogeno aktyvatoriaus inhaliacijo-
mis yra labai brangus, bet ir labai
efektyvus, ji galima skirti iSkart atsi-
radus pirmiesiems plastinio bronchito
simptomams, taip sutrumpinant gy-
dyma [8]. Esant ribotam gydymo biu-
dzetui net hipertoninio NaCl tirpalo
inhaliacijos gali bati naudingos sie-
kiant pasalinti bronchuose susidariusi
sekreta [9].

Yra duomenu, kad net agresyviu
gydymu nepavykus pagerinti plasti-
niu bronchitu sergancio vaiko bukles
galima atlikti magnetinio rezonanso
limfangiografija ir selektyviai emboli-
zuoti limfagysles, taip panaikinant
viena i$ pagrindiniu plastisko sekreto
formavimosi veiksniu [10].

ISVADOS

Plastinis bronchitas yra reta ir gyvy-
bei grésminga patologija. Net ir mo-
dernis gydymo metodai dar negali uz-
tikrinti geros prognozés, taéiau reikia
nenuleisti ranku, nes kasdien atran-
dama naujy Sios ligos gydymo buady. ¢
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Summary

PLASTIC BRONCHITIS — LATE COMPLICATION OF FONTAN PROCEDURE

Paulius Kalibatas, Loriana Kilaité, Kestutis Lankutis, Rimvydas Ivaskevicius

Introduction. Plastic bronchitis is a
rare and life threatening entity. A pa-
tient develops a rare complication after a
Fontan procedure — plastic bronchitis. It
is thought to be caused by hampered
lymph flow into venous system.

Methods: case report and a short lit-
erature review.

Case report. Patient was born after
normal pregnancy. During the fifth day
tachycardia and cyanosis became appar-
ent. After diagnosing congenital heart
disease — transposition of the great arter-
ies and double inlet left ventricle a

LITERATURA

Damus—Kaye—Stansel procedure and later
bidirectional Glenn procedure were per-
formed. When patient was three years old
extracardiac conduit fenestrated Fontan
procedure was formed. Shortly after a bi-
lateral chylothorax and hypoproteinemia
developed, which was treated with bilat-
eral pleural drainage, octreotide infusion
and a low-fat diet. Without adequate re-
sponse to conservative treatment a bilat-
eral pleurodesis was performed. Few
months after patient started coughing with
expectoration of fibrinous bronchial casts.
The diagnosis of plastic bronchitis was

made and a novel treatment with
dornasis alfa was started, although be-
cause of insufficient response to treat-
ment it was discontinued after 6 days.
The cough remained however expectora-
tion of bronchial casts ceased. This is the
first case report of plastic bronchitis de-
velopment after a Fontan procedure.
Treatment with bosentan, diuretics, and
individual low-fat diet remains, but pa-
tient still has hypoxemia, chronic cardiac
failure and dependency on oxygen.

Conclusions. Even modern treat-
ment methods cannot ensure favourable
prognosis, but we should not yield, be-
cause every day there are new ways of
therapy to be found.

Keywords: plastic bronchitis, Fontan
procedure, rare disease.
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