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2. Surgical treatment of conotruncal diseases with major aortopulmonary collateral arteries

Реферат:
1. В роботі представлено аналіз результатів хірургічного лікування послідовних 83 пацієнтів з
конотрункальними вадами серця та ВАЛКА, яким було проведено 143 операції, 247 ангіопроцедур та 65
ангіооперацій в ДУ "Науково-практичний медичний центр дитячої кардіології та кардіохірургії МОЗ України"
з 2007 по 2014рр. В дисертації проаналізовано проблему хірургічного лікування конотрункальних вад серця з
ВАЛКА. Клінічні випадки систематизовано на основі анатомо-фізіологічних та генетичних критеріїв,
доведено роль генетичного обстеження, комп'ютерної томографії, катетеризації серця з ангіографією.
Запропоновано та впроваджено тактику вибору хірургічного підходу в лікуванні даних вад. Обґрунтовано
доцільність використання різних хірургічних підходів. РК проведена в 53 (64 %) пацієнтів, хірургічна
летальність склала 2,1 %, загальна виживаність пацієнтів склала 94 %. Розроблено на впроваджено новий
підхід до хірургічного лікування, проаналізовано результати використання підходу в порівнянні з іншими



загальноприйнятими підходами. Розроблено та впроваджено нові хірургічні та ангіохірургічні методики
оптимізації легеневого кровотоку. Доведено роль ангіохірургічних втручань в коплексному лікуванні
пацієнтів. Вперше оцінено вплив синдрому делеції 22q11 на результати хірургічного лікування та виживаність
пацієнтів.

2. The thesis presents the analysis of consecutive 83 patients with conotruncal heart defects and major
aortopulmonary collateral arteries (MAPCAs), in whom 143 surgical operations, 247 angioprocedures and 65
angiooperations in GI "The scientific-practical medical center of pediatric cardiology and cardiac surgery of
Ministry of Health of Ukraine" from 2007y. to 2014y. were performed. Of the 83 patients who underwent surgical
intervention for conotruncal heart defects with MAPCAs, 44 (53 %) were male. The median age at the time of the
first operation was 9.7 months (range, 1 month - 336 months), and 54 (65 %) were less than 1 year of age at the time
of the first operation. The most common cardiac malformation was pulmonary atresia and ventricular septal defect
(VSD) (n = 69 [83 %]). The remaining 14 patients had tetralogy of Fallot (6 patients) and double outlet right ventricle
(tetralogy of Fallot type) (8 patients). For quantification of pulmonary arborization anomalies we divided patients in
three groups: 29 (35 %) patients had pulmonary arborization anomalies in less than 10 pulmonary segments, 23 (28
%) patients had pulmonary arborization anomalies in 10 to 14 pulmonary segments, and 31 (37 %) - had pulmonary
arborization anomalies in 15-20 pulmonary segments. For assessment of impact of hypertensive MAPCAs we
divided patients in two groups: 26 (31 %) patients had pulmonary in 10 or more pulmonary segments and 47 (69 %)
- had pulmonary hypertension in less than 10 pulmonary segments. Surgical methods. We decided to use several
surgical strategies in treatment of these 83 patients. In 26 patients (I group) we used one-stage UF and
simultaneous total repair. In 28 patients (III group) we used multistage UF and delayed total repair. Multistage UF
included rehabilitation of native pulmonary arteries and UF of MAPCAs. In 29 patients (II group) we developed
alternative approach (since 2008), according to which we perform one-stage UF and central shunt. Total repair
was delayed for a mean of 12 months. Follow-up was done in 97 % of patients. Two patients were lost from follow-
up. Overall survival of patients was 94 % with median follow-up of 4 years (from 1 to 9 years). There were 3 in-
hospital deaths (1st, 10th, 12th days after surgery) and 2 sudden out-hospital deaths (4 months post UF and 6
months post total repair). All patients who died had DiGeorge syndrome (positive for 22q11 deletion). There was no
mortality in group of patients without 22q11 deletion. The difference in survival was statistically significant. The
overall surgical mortality in 143 operations was 2.1 %. The overall mortality in 65 angiooperations was 0 %. Revision
of surgical strategies has made the positive impact on the surgical results. Introduction of surgical algorithm in
2010 year, that helps to choose between the multistage UF, one-stage UF with shunt and one-stage UF with total
repair, reduced early surgical mortality from 8,8 % (3 mortalities in 34 operations in 2007-2009 period) to 0 % (no
mortality in 109 operations in 2010-2014 period).
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