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Streszczenie:

Wady o typie pojedynczej komory stanowig 7,7-7,8% wszystkich wrodzonych wad serca. Ich
wspdlng cechg jest obecnos¢ jednej dobrze wyksztatconej komory oraz drugiej matej, czesto
szczatkowej lub jej brak. W zaleznosci od budowy anatomicznej komory dominujgcej wyrézniamy
cztery postacie wad, ktére dodatkowo réznig sie typem potgczenia przedsionkowo-komorowego
oraz towarzyszgcymi anomaliami budowy wewnatrz- i zewngtrzsercowej. Obraz kliniczny zalezy
od typu zaburzeh hemodynamicznych, jakie wystepujg u pacjenta z sercem jednokomorowym.
Wyréznia sie trzy podstawowe typy: ze zmniejszonym przeptywem ptucnym, ze zmniejszonym
przeptywem systemowym oraz ze zrobwnowazonym krgzeniem ptucnym i systemowym.
Podstawowg metodg diagnostyczng jest badanie echokardiograficzne, a leczenie obejmuje
farmakoterapie, leczenie interwencyjne i wieloetapowe leczenie kardiochirurgiczne, zakofhczone
operacjg metodg Fontana. Alternatywg moze by¢ jedynie transplantacja serca. W/w
postepowanie zmienito istotnie rokowanie co do przezycia wsrdd pacjentéw z sercem
jednokomorowym, a z dostepnych doniesien wynika, ze po zakohczeniu leczenia
kardiochirurgicznego oceniajg oni jakos¢ zycia jako satysfakcjonujgcag. Celem pracy jest
przedstawienie wyzwan, jakie przed lekarzami wielu specjalnosci stawia rosngca populacja

dzieci, mtodziezy i dorostych z czynnosciowo pojedynczg komora.

Abstract:
The univentricular heart accounts for 7,7-7,8 % of all congenital cardiac malformations. One well
developed ventricle and the second one rudimentary orhypoplastic or even lack of it, are

common for this type of lesions. There are four anatomic variants depending on the morphology



of the dominant ventricle. Their complexity is even bigger thanks to different types of the
atrioventricular connection and the concomitant intra- and extracardiac anomalies. Clinical
manifestation hinge on the type of hemodynamic disturbances. There are three types of
hemodynamic disturbances: decreased pulmonary perfusion, decreased systemic perfusion and
balanced pulmonary and systemic perfusion. Echocardiography is the most useful diagnostic
modality, while medical management comprises of farmacological treatment, catheter-based
interventions and staged surgical procedures. Orthotopic heart transplant is the only alternative
option. The above-mentioned approach improved considerably the long-term survival in patients
with single functional ventricle. According toother papers many patients with univentricular
hearts report a satisfactory quality of life just after finishing staged surgical therapy. The aim of
this review was to pay attention to cardiologists and other medical professionals who are
challenged by the growing population of children, adolescents and adults with one functional

ventricle and need to apply multidisciplinary approach.



