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Nadcisnienie tetnicze 1 zmiany naczyniowo-
-narzadowe jako pozne powiklania po operacji

koarktacji aorty

Arterial hypertension and organo-vascular pathological changes as late complications

after coarctation of the aorta repair

Summary

Surgical treatment of one of the most often found congeni-
tal heart diseases — coarctation of the aorta is possible
since over half of the century and more and more patients
are the subject to such invasive management. However,
such procedure does not lead to complete recovery due to
the fact that surgery on the main artery always leaves some
residual narrowing and in some cases may be the cause of
its aneurismatic dilatation. What is more, bicuspid aortic
valve often coexisting with coarctation of the aorta is the
subject of inevitable degeneration.

Results from the recent studies prove that coarctation of
the aorta is not only the problem of simple mechanic ob-
struction for the blood flow in the descending aorta but
a more generalized vascular disease. On this account, even
after so called “successful” correction of the coarctation,
the consistent progression of the disease is observed with
development of consequent target organ complications
arising mainly from following arterial hypertension and
early atherosclerotic changes. As a result the span of life of
such patients is significantly shorter than in the general
population.

Pathogenesis of arterial hypertension in the analyzed
population is still not fully understood.

Currently there are two main theories concerning this sub-
ject: mechanistic, explaining the development and progres-
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sion of the disease by obstruction of the descending aorta
and decreased compliance of the precoarctation region of
the main artery, and neurohormonal one, assuming
changed reactivity of baroreceptors and referring to
Goldblatt phenomenon — hyperreactivity of the rennin—
—angiotensin—aldosteron system as a result of relative kid-
neys” hypoperfusion.

Up to the date we have no unequivocal recommendations
concerning pharmacological management of arterial hy-
pertension in this group of patients, but it is obvious and
unquestionable that subjects after surgical correction of
the aortic coarctation should be under constant and close
supervision of cardiologists specialized and experienced in
management of congenital heart diseases. Systematic clini-
cal monitoring of such patients is indicated as some of
them may require re-operation in the future. Ongoing de-
velopment of surgical techniques and widening the knowl-
edge on late complications gradually improves the clinical
outcome of those patients.
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Koarktacja aorty, opisana po raz pierwszy w 1760
roku przez Morgagniego, jest wrodzong anomalig
naczyniowg charakteryzujacy si¢ zwezeniem aorty
zstepujacej w okolicy ligamentum arteriosum, zazwy-
czaj blisko odejicia tetnicy podobojczykowe;j. U cze-
§ci pacjentdéw zwezeniu towarzyszy hipoplazja fuku
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lub czesci zstgpujacej aorty [1]. Czestos¢ wystepo-
wania koarktacji aorty szacuje si¢ na 4/100 000
zywych urodzen 1 stanowi 5-8% wszystkich wad
wrodzonych serca [2]. Jej symptomatologia jest bar-
dzo zréznicowana — od wystepujgcej czasami u nie-
mowlat ci¢zkiej niewydolnosci lewokomorowej, po-
przez nierzadko obserwowany brak objawow u osdb
miodych, do czg¢stego nadci$nienia tetniczego w wie-
ku dojrzaltym [3]. Do czasu wykonania pierwszej
operacji naprawczej sposobem ,koniec do konca”
przez Crofforda 1 Nylina w 1944 roku rokowanie
pacjentéw z t3 anomalig naczyniowg bylo niepo-
mySlne [4]. Srednie przezycie nie przekraczalo
35. rz., a 75% z nich umieralo przed ukofczeniem
46 lat. Gléwnymi przyczynami $Smierci byly: niewydol-
no$¢ lewokomorowa, choroba niedokrwienna serca,
pekniecie Sciany aorty, krwawienie domébzgowe oraz
infekcyjne zapalenie wsierdzia [5]. Dynamiczny roz-
woj kardiochirurgii zaowocowal nowymi metodami
kardiochirurgicznymi — w roku 1957 Vosschulte za-
stosowal lat¢ dakronowa do poszerzenia miejsca
zwezenia aorty zstepujacej, a w 1966 roku Waldhau-
sen 1 Nahrwold wykonali zabieg subclavian flap, uzy-
wajac w tym celu tetnicy podobojczykowej pacjenta.
W latach 80. ubieglego wieku nastgpil gwaltowny
postep w rozwoju inwazyjnych metod leczenia ko-
arktacji aorty — poczatkowo jako poszerzenie balo-
nowe, w pdzniejszym etapie uzupelnione o implan-
tacj¢ stentdw [6, 7]. Powszechne zastosowanie
wszystkich tych zabiegow, w rézny sposéb zmniej-
szajacych lub likwidujacych mechaniczng przeszko-
de¢ w przeplywie krwi przez aortg zstgpujacy, istotnie
poprawilo rokowanie pacjentéw. Srednia dlugos¢
zycia chorych po koarktacji aorty jest jednak ciagle
istotnie krétsza od zdrowej populacji: 90% pacjen-
tow operowanych we wczesnym dziecifistwie zyje
ponad 20 lat po operacji, a 80% z nich zyje 40-50 lat
po korekeji wady [8-10]. Leczenie zabiegowe koark-
tacji aorty, podobnie jak wszystkich wad wrodzonych
serca, nie powoduje bowiem nigdy calkowitego wy-
leczenia [11]. Zabieg interwencyjny na tetnicy gléwnej
pozostawia zawsze pewne rezydualne zwezenie, a u nie-
ke6rych chorych przyczynia si¢ do jej aneuryzmatycz-
nego poszerzenia [12]. Czgsto wspélistniejgca dwuplat-
kowa zastawka aortalna ulega nieuchronnej degenera-
i [4,9, 10]. Wspdlczesne badania dowodzg, ze koark-
tacja aorty nie jest jedynie prosta mechaniczna prze-
szkoda w przeplywie krwi przez aorte zstepujaca,
lecz uogdlniong chorobg naczyniows. Z tego wzgle-
du nawet po tak zwanej ,skutecznej” korekeji tej
wady obserwuje si¢ systematyczny postep choroby
1 wynikajace z niego powiklania narzagdowe, ktérych
glowna przyczyng stanowig nadci$nienie t¢tnicze oraz
wezesne zmiany miazdzycowe [9, 10, 13-16].

Nadcisnienie tetnicze stwierdza si¢ u 17-55%
skutecznie operowanych chorych z koarktacja aorty
[8-10, 13, 17-20]. Z istoty schorzenia wynika fakt,
ze liczebno$¢ pacjentdéw z nadci$nieniem t¢tniczym
wzrasta w miar¢ uplywu lat od zabiegu, jak tez, co
oczywiste, w miar¢ starzenia si¢ populacji [13].
Wigkszos¢ autoréw jest zdania, ze nadci$nienie tet-
nicze czgsciej wystepuje u pacjentéw operowanych
w pozniejszym wieku [8-10, 21]. Na podstawie naj-
wigkszej opublikowanej obserwacji zawierajacej
dane z lat 1946-1981, obejmujacej 571 pacjentow,
Cohen 1 wsp. [10] stwierdzili, ze to powiklanie kli-
niczne wystepowalo u 25% oséb, w tym u 7% pa-
cjentdéw operowanych przed 1. rz., a u poddanych
zabiegowi po ukoficzeniu 14 lat odsetek ten wynosit
az 33%. Tylko nieliczne badania nie potwierdzajg
takiej zaleznosci: O’Sullivan 1 wsp. [22] zaobserwo-
wali, ze nadci$nienie te¢tnicze dotyczylo 29%,
a Vriend 1 wsp. [23] opisuja je u 35% pacjentow ope-
rowanych juz w ciggu pierwszych 12 miesi¢cy po
urodzeniu. Chorzy z koarktacjg aorty moga by¢ ope-
rowani réwniez w wieku dojrzalym, lecz wtedy cz¢-
sto$¢ wystgpienia nadci$nienia tetniczego jest istot-
nie wicksza. Kaemmerer i wsp. [24] donosza o ist-
nieniu tego powiklania klinicznego u 75% badanych,
u ktorych Sredni wiek w czasie operacji wynosit oko-
lo 25 lat. Do wykonywania zabiegu naprawczego ko-
arktacji aorty nawet w pozniejszym wicku zachgca
stwierdzany przez niektérych autorow poézZniejszy
istotny spadek wartosci ci$nienia tetniczego. W cza-
sie 2-letniej obserwacji pacjentow operowanych
w 3. dekadzie zycia odsetek chorych z nadcisnieniem
tetniczym spadl z 88% do 54% [25]. Bauer 1 wsp.
[26] opisuja dobre wyniki korekeji operacyjnej tej
wady rowniez u os6b, ktére przekroczyly 50. rz. Nor-
malizacja ci$nienia t¢tniczego ma bowiem u anali-
zowanych pacjentdow, podobnie jak w ogdlnej popu-
lacji, wazne znaczenie rokownicze [9, 10, 13, 21, 27].

Okolo 10-56% normotonicznych pacjentow po
operacji koarktacji aorty hormotycznych skurczo-
wym w spoczynku prezentuje nadci$nienie genero-
wane wysitkiem, definiowane jako wzrost wartosci
ciSnienia skurczowego w czasie obciazenia wysil-
kiem do wartosci wickszej lub réwnej 200 mm Hg
[10, 23, 24, 28]. Istnieje poglad, ze chorzy ci majg
wigksza sklonno$¢ do nadci$nienia utrwalonego
w przyszlosci, stanowigc tym samym grupg podwyz-
szonego ryzyka, wedlug niektorych autoréw wyma-
gajaca wdrozenia wezesniejszego leczenia przeciw-
nadci$nieniowego [13, 29]. Dowodem na kliniczne
znaczenie nadci$nienia indukowanego wysitkiem
w tej specyficznej grupie pacjentow sg stwierdzane
u nich czynniki ryzyka powiklan sercowo-naczynio-
wych, do ktérych naleza powickszenie masy lewe;
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komory i uposledzenie wydolnosci fizycznej, poréw-
nywalne do obserwowanych u chorych po operacji
koarktacji aorty z utrwalonym nadci$nieniem tetni-
czym [29, 30]. Opinia o istotnosci znaczenia rokow-
niczego nadci$nienia indukowanego wysitkiem nie
jest jednak przez wszystkich akceptowana, cz¢s¢ ba-
daczy nie stwierdza bowiem réznic w maksymalnym
ci$nieniu skurczowym pomiedzy obarczonymi ta
wadg pacjentami z prawidlowym ci$nieniem
a zdrowg populacja [24, 31]. Potwierdzenie rokow-
niczego znaczenia nadci$nienia indukowanego wy-
sitkiem stanowi jednak badanie wykonane przez
Vriend 1 wsp. [23], kt6rzy dowiedli istnienia jego za-
leznosci ze Srednim dobowym ci$nieniem tgtniczym
stwierdzanym w czasie monitorowania calodobowe-
go, uwazanego wspélcze$nie za badanie bardziej
wiarygodne w przewidywaniu powiklan naczynio-
wo-narzgdowych niz pomiary ciSnien wykonane
w spoczynku [27]. Z tego wzgledu diagnostyka nad-
ci$nienia t¢tniczego w tej grupie pacjentdw opiera
si¢ zazwyczaj na badaniu 24-godzinnym, na podsta-
wie ktorego dowiedziono, ze az okolo 1/3 chorych
z prawidlowym ci$nieniem tetniczym w spoczynku
ma podwyzszone Srednie wartosci tych pomiaréw
w badaniu calodobowym [22, 23, 32]. Ci$nienie tetni-
cze u pacjentdéw z ta wadg serca jest zazwyczaj pod-
wyzszone w ciggu aktywnosci dziennej, co §wiadczyé
ma nie tylko o wysitkowej reakeji presyjnej, lecz row-
niez o istotnym wplywie stresu psychicznego [17, 20].

Nie poznano dotychczas w pelni patogenezy nad-
ci$nienia tetniczego u pacjentow po operacji koark-
tacji aorty. Obowigzuja wspolczesnie dwie zasadni-
cze teorie: mechaniczna, zwigzana z obecnoScig
zwezenia aorty zstepujacej 1 zmniejszonej podatno-
Sci aorty wstepujacej, oraz neurohormonalna, zakla-
dajaca zmieniong reaktywno$¢ baroreceptoréow i na-
wigzujgca do zjawiska Goldblatta — hiperreaktyw-
noSci  ukladu  renina-angiotensyna—aldosteron
(RAA) w wyniku wzglednej hipoperfuzji nerek [17].
Zwazywszy na specyfike analizowanej populacji,
r6znorodno$¢ anatomiczna anomalii, rézne sposoby
1 wick wykonywania operacji, wreszcie zazwyczaj
niewielkie analizowane grupy, trudno dzi§ odpowie-
dzie¢ na nurtujace badaczy pytanie, ktoéry z wymie-
nionych mechanizméw ma znaczenie dominuja-
ce [13, 17,28, 33].

Komponenta mechaniczna tej koncepcji zaklada,
ze powstala przed zabiegiem hiperreaktywnos¢ le-
wej komory spowodowana zwigckszonym obciaze-
niem nastgpczym jest przyczyng podwyzszonego
rzutu serca [17]. Kluczows rolg¢ wydaje si¢ jednak
odgrywaé zmieniona budowa czgsci przedkoarkta-
cyjnej aorty wstepujacej, jej Sciana zawiera bowiem
wigcej widkien kolagenowych, a istotnie mniej ela-

styny 1 komoérek miegsni gladkich niz pozostala jej
cz¢SC [34]. Cecha ta jest obecna juz u niemowlat
z koarktacjg aorty, co potwierdza wrodzony charak-
ter opisywanych zmian [35]. W efekcie narasta
sztywnoS¢ Scian czgscl wstepujacej tetnicy glownej,
tym samym zmniejsza si¢ jej podatno$é, powodujac
permanentny spadek aktywnoSci znajdujacych si¢
w tuku aorty mechanoreceptoréw (efekt odbarczenia
receptorow). W konsekwencji zmniejsza si¢ aktyw-
nos¢ ukladu przywspoélczulnego, mniejsze jest tez
hamowanie ukladu wspolczulnego, ktéry zyskujac
przewage, powoduje wzrost oporu obwodowego, po-
wrotu zylnego oraz pojemnos$ci minutowej. Rezulta-
tem odbarczenia baroreceptoréw jest tez pobudzenie
wchlaniania zwrotnego sodu w nerkach (receptor
alfa 1), zwigkszenie uwalniania reniny (receptor
beta) oraz aktywacja oSrodkowego ukladu wazopre-
synergicznego i uwalnianie wazopresyny. Wszystkie
te zjawiska wioda do wzrostu ciSnienia tetnicze-
go [17]. Udowodniono, ze okre§lona warto$¢ ciSnienia
tetniczego u pacjentdéw po koarktacji aorty powoduje
istotnie mniejsze pobudzenie mechanoreceptoréw
niz u osob zdrowych, dla pobudzenia ukiadu przy-
wspolczulnego konieczny jest wige wigkszy bodziec
ciSnieniowy [34]. Nieadekwatny wzrost st¢zenia no-
radrenaliny w surowicy krwi w czasie pionizacji, jak
1 nieadekwatny wzrost czgstoSci serca w czasie wle-
wu fenylefryny u pacjenta z t3 anomaliag naczyniowg
doswiadczalnie potwierdzaja postawiong tezg [36].

Zwigkszona sztywnos¢ cze¢sci przedkoarktacyjne;j
aorty jest w ostatnich latach przedmiotem zaintere-
sowania wielu badaczy [31, 37-40]. Ong i wsp. [33]
udowodnili istnienie tego zjawiska za pomoca dop-
plerowskiego badania echokardiograficznego wyko-
nanego z ujecia nadmostkowego, a zastosowanie
echokardiografii wewnatrznaczyniowej [41] i prze-
zprzetykowej [42] potwierdzilo wyraZnie mniejszg
podatnos¢ tetnicy gtéwnej w czeSci przedkoarktacyj-
nej niz za jej zwezeniem.

Charakterystyczne dla analizowanych pacjentéw
podwyzszenie ci$nienia centralnego wykazano row-
niez metodg tonometrii aplanacyjnej. Warto$¢ ci$nie-
nia centralnego jest rezultatem opisywanego zwigk-
szenia sztywnosSci aorty wstepujacej, a takze wielko-
Sci fali odbitej charakteryzujacej sztywnos¢ naczyn
obwodowych. U chorych z koarktacja aorty dodatko-
wy czynnik zmieniajacy przeplyw fali stanowi za-
wsze obecne niewielkie zwezenie w aorcie zstepujg-
cej, w praktyce bowiem niemozliwe jest uzyskanie
calkowitego zlikwidowania tej przeszkody w prze-
plywie krwi [43]. W interpretacji tonometrycznej
oceny parametréw centralnych u tych chorych nale-
zy wiec dodatkowo uwzgledni¢ zmieniong anatomig
aorty, gdyz powracajgca fala odbita napotyka na
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przeszkode nieistniejgca w innych postaciach nadcis-
nienia t¢tniczego. Chen i wsp. [44] donosza wpraw-
dzie o poprawie elastycznosci tej czgscl aorty wste-
pujacej po skutecznej implantacji stentu w miejsce
zwezenia, a Kenny 1 wsp. [45] twierdzg, ze wykona-
nie operacji koarktacji aorty przywraca prawidlows
reaktywno$¢ baroreceptoréw u dzieci, jednak wigk-
sz0§¢ badaczy, w tym grupa z Royal Brompton Ho-
spital w Londynie [46], jest zdania, ze wysokie cisnie-
nie centralne, bedace konsekwencjg przedstawionych
powyzej zmian histopatologicznych aorty wstepuja-
cej, nie ulega zmianie nawet po wykonaniu skutecz-
nej operacji koarktacji aorty 1 jest wazng przyczyng
nadci$nienia tetniczego w tej grupie chorych [43, 47].

Ou 1 wsp. [32] sugeruja ponadto, ze typowy dla
koarktacji tak zwany tuk ,gotycki” charakteryzujacy
si¢ ostrym katem pomiedzy cz¢Scia wstepujacy i zste-
pujaca aorty ma sprzyjal zwickszonej sztywnoSci
czeScel wstepujgcej, zmniejszonej podatnosci naczyn
tetniczych gornej czgsci ciala 1 w konsekwencji obec-
nosci nadci$nienia tetniczego [48]. Niestety nie ma
wytlumaczenia wplywu ksztaltu tuku aorty na obec-
no$¢ zmian naczyniowych, zaklada si¢ istnienie tak
zwanego wspdlnego odpowiedzialnego za te zjawi-
ska czynnika wewnetrznego [1].

Zmiany naczyniowe w koarktacji aorty nie ogra-
niczajg si¢ jedynie do czeSci wstepujacej aorty, doty-
kaja réwniez calego drzewa naczyniowego odcho-
dzgcego od tetnicy gléwnej przed jej zwezeniem.
Gidding 1 wsp. [40] jako pierwsi zaobserwowali
zwigkszona wazokonstrykeje tetnicy ramieniowej
w reakeji na podanie noradrenaliny analizowanym pa-
cjentom, nie obserwujac takiego efektu w naczyniach
koficzyn dolnych. Celermajer i wsp. [49] udowodnili
to zjawisko, stosujgc nieinwazyjne metody ultraso-
nografii naczyniowej — rozszerzalno$¢ tetnicy
(FMD, flow mediated dilatation), obrazujaca zdol-
no$¢ rozkurczowa naczynia zalezng od funkeji §rod-
blonka, oraz rozszerzalno$¢ tetnicy pod wplywem
nitrogliceryny (NMD, nitroglycerine mediated dila-
tation) zwigzang z relaksacja migSnidwki naczyn.
Obserwacje te zostaly potwierdzone przez wigkszos¢
badaczy zajmujacych si¢ patogeneza nadci$nienia
tetniczego w tej jednostce chorobowej [14, 20, 33,
38-40, 46, 50, 51]. Pacjenci po skutecznej operacji
koarktacji aorty prezentujg réwniez zwickszong
sztywno§¢ naczyn tetniczych odchodzgcych od aorty
przed miejscem zwezenia, co znalazlo swoje po-
twierdzenie w podwyzszonych wartoSciach fali tetna
(PWV, pulse wave velocity) [20, 27]. Istniejg badania
dowodzgce pogrubienia kompleksu intima—media
(IMT, intima—media thickness) [14, 28, 50], niepo-
twierdzone jednak przez wszystkich autoréw [43].
Meyer i wsp. [14] zaobserwowali podwyzszone war-

tosci IMT juz w populacji dziecigcej, co moze suge-
rowal wrodzony charakter zmian naczyniowych
w koarktacji aorty. Nalezy podkreslic, ze w celu wy-
eliminowania wplywu samego nadcis$nienia tetnicze-
go analize przedstawionych powyzej parametréw
swiadczacych o czynnoSciowym i strukturalnym re-
modelingu naczyh tetniczych przeprowadzano jedy-
nie u pacgjentéw z prawidlowym ciSnieniem [20, 33,
34, 36, 38, 39, 41, 42, 48, 50]. Obecnos¢ zmian w bu-
dowie i funkgeji naczyn w tej populacji sktania wigk-
sz0§¢ badaczy do mysSlenia, iz s3 one sg przyczyng
nadci$nienia w koarktacji aorty, ale takze, na drodze
perpetuacji zjawiska, ze podwyzszone cisnienie tetni-
cze moze owe zmiany naczyniowe nasilac [1, 21, 46].

Wynikajace ze zwezenia aorty zstgpujacej
wzgledne zmniejszenie ukrwienia aparatu przykleb-
kowego wywoluje hiperreaktywno$¢ 1 z czasem au-
tonomizacj¢ ukladu RAA [52]. Nie wszystkie jednak
badania wykazujg wzrost st¢zenia reniny w surowi-
cy krwi w tej populacii, co wynikaé moze z réznic
metodologicznych [53]. Narastanie gradientu cis$nief
przez zwezenie aorty zstepujacej w czasie wysitku
ma powodowal wzrost stezenia reniny, sprzyjajac
powstawaniu charakterystycznego dla analizowanej
grupy pacjentéw nadci$nienia wysitkowego [54].
Teorii tej nie potwierdza jednak sprowokowany wy-
sitkiem wzrost st¢zenia tego hormonu, porownywal-
ny do stwierdzanego takze u oséb zdrowych [55].
Whrew teoretycznym zalozeniom wykonane ostat-
nio wielooSrodkowe badanie dorostych po operacji
koarktacji aorty nie potwierdzilo rowniez istotnego
znaczenia patofizjologicznego ukladu RAA w pato-
genezie nadci$nienia tetniczego w omawianej popu-
lacji [56].

Jak wspomniano, zabieg korekeji koarktacji aorty
niezaprzeczalnie poprawil rokowanie pacjentow z tg
wadg serca, a wiele dlugoletnich obserwacji wykazu-
je, ze zardwno czestos¢ wystepowania nadciSnienia
tetniczego, jak 1 Smiertelno§¢ wiréd operowanych sg
wprost proporcjonalne do wieku wykonania opera-
i [8-10, 13, 19, 21, 44]. Wedlug badaczy z Royal
Brompton Hospital [47] zabieg kardiochirurgiczny
przeprowadzony w mlodszym wieku zapobiega nie-
dokrwieniu podwsierdziowemu. W konsekwencji
wezesne wykonanie korekeji wady pozytywnie wply-
wa na wydolno$¢ fizyczng analizowanych pacjentow
[57, 58]. Wspdlczesne badania dostarczaja jednak
coraz wigcej danych, ze czas zabiegu nie jest czynni-
kiem determinujgcym p6zZniejszy przebieg choroby.
De Divitiis i wsp. [20] dowiedli, ze naczynia obwo-
dowe chorych p6Zniej poddanych zabiegowi charak-
teryzuja si¢ wickszg sztywnoscig (PWV), natomiast
ich reaktywno$¢ (FMD i NMD) jest niezalezna od

wieku operacji. Zjawisko to, poparte analizg podat-
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nosci naczyn rowniez u operowanych noworodkéw,
zostalo potwierdzone takze przez innych autoréw
[1, 14, 38]. Heger i wsp. [39] twierdza wprawdzie, ze
funkcja naczyn jest lepsza u pacjentéw poddanych
zabiegowi przed 9. rz., lecz nie wykazujg istotnej
korelacji tego parametru z wiekiem operacji. Nie
stwierdzono réwniez, by wiek wykonania operacji
wplywal na wielko$¢ masy lewej komory [33, 59].
Z powodu tych spostrzezen coraz wigcej zwolenni-
kéw znajduje teoria méwigca, ze u chorych z koark-
tacja aorty nawet wczesna operacja nic jest w stanie
zapobiec fatalnym, postepujacym zmianom naczy-
niowym, co sugeruje bardzo wczesna determinacj¢
zmian czynno$ciowych 1 strukturalnych naczyi
w tej populagji [1, 46]. W mechanizmie ich powsta-
wania bierze si¢ pod uwage potencjalne czynniki ge-
netyczne lub wewnatrzmaciczne [14]. Wedlug Swan
1 wsp. [46] wczesne wykonanie operacji koarktacji
aorty nie zmniejsza ryzyka nadci$nienia 1 nieuchron-
nych zmian naczyniowo-narzagdowych, czego przy-
czyng jest opisywana wcze$niej immanentna cecha
tej wady — zwigkszona sztywnos¢ Sciany aorty wste-
pujacej stanowigca istotny element zlozonych inte-
rakeji — deregulacji baroreceptoréw, zmian endo-
krynnych oraz trwalej przebudowy naczyn tetni-
czych [11, 14, 34, 35, 38, 43-45, 51, 54]. Zlikwidowa-
nie mechanicznej przeszkody w przeplywie krwi
przez aort¢ zstepujaca pozostaje bez wplywu na jej
cz¢$¢ przedkoarktacyjng, nie zatrzymuje wigc przed-
stawionego biegu wydarzen.

Pomimo skutecznej korekeji wady pacjenci z ko-
arktacja aorty prezentujg zaawansowane powiklania
narzgdowe bedace efektem wczesnego rozwoju
zmian miazdzycowych [13, 15, 60—63]. Choroba nie-
dokrwienna serca jest najczestszg, bo obserwowang
w 25-37% przypadkéw, przyczyng odleglych zgo-
néw [9, 10, 13]. Makroskopowym dowodem zaawan-
sowania miazdzycy w tej grupie chorych s3 opubli-
kowane dwa kazuistyczne opisy bardzo zmienionej
tetnicy piersiowej wewngtrznej implantowanej jako
graft wieficowy [60, 61]. Nieliczne sg réwniez bada-
nia profilu biochemicznego chorych z koarktacja
aorty, zwiazanego z procesem aterogenezy. Badajac
pacjentéw z prawidlowym ci$nieniem z t3 anomalig
anatomiczng, Brili 1 wsp. [16] wykazali podwyzszo-
ne stezenie uczestniczgcych w tym procesie cytokin
prozapalnych — CRP, fibrynogenu, interleukiny 1b
(IL-1b) 1 IL-6 i molekuf adhezyjnych (E-sclektyna,
sVCAMI, sICAMI1) — oraz uposledzenie funkeji
srodbtonka naczyn (FMD) i pogrubienie kompleksu
intima—media. Rezultaty badania wykonanego przez
autorki niniejszej pracy wskazujg natomiast na pod-
wyzszenie stezenia endogennego analogu argininy
(ADMA) 1 jego korelacje z uposledzeniem reaktyw-

nosci naczyi — FMD [62]. Obie obserwacje do-
wodza obecnosci zaawansowanych zmian miazdzy-
cowych w tej populacji, pojawiajacych si¢ niezalez-
nie od obecno$ci nadciS$nienia tetniczego. Jedng
z przyczyn wezesnie pojawiajacych si¢ zmian niedo-
krwiennych miokardium jest wedlug Swan i wsp.
[43] wzrost ci$nienia centralnego, zmniejszajacego
w efekcie podwsierdziowe ukrwienie wieficowe
w okresie diastole. Dowodem na niedokrwienie i/lub
zwldknienie czg¢Sci podwsierdziowej lewej komory
u analizowanych chorych jest uposledzenie podtuznej
funkeji skurczowej miokardium badane za pomoca
echokardiografii tkankowej [47]. Na podstawie ba-
dania za pomocg rezonansu magnetycznego, po-
przedzonego wykonaniem 64-rzedowej tomografii
komputerowej wykluczajacej zmiany w epikardial-
nych tetnicach wieficowych u pacjentdéw po operacji
koarktacji aorty, wykazano obecno$¢ istotnego nie-
dokrwienia miokardium wynikajgcego z uposledze-
nia mikrokrazenia wieficowego [15]. Autorzy cyto-
wanej pracy udowodnili, ze hipoperfuzja mig$nia
sercowego jest niezalezna od obecnosci nadci$nienia
tetniczego, a takze od rezydualnego zwezenia aorty
zstepujacej oraz ze zazwyczaj nie towarzysza jej ty-
powe objawy choroby niedokrwiennej serca. Przed-
stawione rezultaty swiadcza o obecnosci subklinicz-
nej choroby niedokrwiennej serca w tej, w wigkszo-
$ci mlodej, grupie pacjentéw.

Niedokrwienie miokardium jest, jak wiadomo,
efektem nie tylko zmniejszonego naptywu krwi, lecz
réwniez zwigkszonego na nig zapotrzebowania
i takg sytuacje stwarza zwickszenie masy lewej komo-
ry, obserwowane u wigkszosci pacjentéw po operacji
koarktacji aorty [48]. Hipertofia miokardium w tej
anomalii anatomicznej ma zapewne zlozong przy-
czyng, w jej patogenezie uczestniczg opisywane cen-
tralne i obwodowe zmiany naczyniowe, dysregulacje
hormonalne, znaczenie ma réwniez czgsta obecno$é
u tych pacjentéw nadcis$nienia tgtniczego powoduja-
cego diugotrwaly wzrost obcigzenia nastgpezego [22,
47, 48]. Odmiennego zdania sa de Divitiis 1 wsp.
[20], ktorzy nie stwierdzili zaleznoSci pomi¢dzy
wielkoScig masy lewej komory a Srednim ciSnieniem
tetniczym, jak rowniez parametrami dysfunkeji
1 zwigkszonej sztywno$ci naczyn, zakladajac, ze
przerost masy lewej komory moze tez by¢ cechg nie-
zalezna, determinowang genetycznie. Potwierdze-
niem tej koncepeji jest rowniez brak wplywu reko-
arktacji na analizowane zjawisko [63].

Zmiany niedokrwienne wiodg nieuchronnie do
uposledzenia wydolnosci serca 1 chociaz wigkszos¢
pacjentéw po operacji koarktacji aorty ocenia swoja
wydolno$¢ wysitkowg jako zadowalajaca, to subiek-
tywna ocena nie odzwierciedla w pelni stanu kli-

www.nt.viamedica.pl



Olga Trojnarska i wsp. Nadci$nienie tetnicze w koarktaciji aorty

nicznego chorego. Wykonane u tych chorych bada-
nie spiroergometryczne, obiektywna metoda tole-
rancji wysilku, wykazuje obnizona konsumpcje tle-

u (VO,) [57, 58], a st¢zenie hormonu natriure-
tycznego (BNP) w badanej populacji jest istotnie
podwyzszone [58].

Zroznicowane warunki anatomiczne w czasie
operacji determinujg stopieni potencjalnego rezydu-
alnego zwezenia aorty zstepujacej. Opisywana cze-
sto$¢ wystepowania rekoarktacji aorty zalezy od spo-
sobu jej definiowania. Badanie hemodynamiczne
potwierdza obecnos§é rezydualnego zwezenia, gdy
réznica ci$niefl mierzona metodg ,szczyt do szczy-
tu” przekracza 20 mm Hg. Ze wzgledu na anatomig
tuku aorty badanie echokardiograficzne jest mniej
precyzyjne i w zwigzku z tym stwierdzenie gradien-
tu przez aorte zstgpujgca, wynoszacego 20-25 mm Hg
oznaczonego za pomoca badania dopplerowskie-
go nie wystarcza, nalezy dodatkowo stwierdzié obec-
no$¢ przeplywu w aorcie zstepujacej w okresie roz-
kurczu [13]. Tak sprecyzowane rezydualne zweze-
nie aorty zstepujacej uzasadnia ponowng interwen-
cje zabiegows. Prawdopodobiefistwo pojawienia si¢
rekoarktacii aorty jest tez w duzym stopniu zalezne
od wieku operacji, sigga ono az 44% u pacjentow
operowanych w wicku niemowlecym i 11%, u kté-
rych zabieg wykonano w pierwszych latach zycia [64].
Powiklfanie to pojawia si¢ najczgsciej po operacji
przeprowadzonej sposobem ,koniec do kofica” oraz
z uzyciem wlasnej tetnicy podobojczykowej, tzw.
subclavian flap 9, 65]. Leczenie interwencyjne na-
tywnej koarktacji aorty powoduje restenoz¢ u okoto
80% noworodkow, u 7-8% dzieci starszych [66]
1 u 0-9% leczonych zabiegowo doroslych [67].
Uznang metodg leczenia rezydualnego zwezenia
aorty jest plastyka balonowa z zastosowaniem sten-
tu. Najlepsze rezultaty osigga si¢ u chorych z prostg
forma wady, chot ten sposdb leczenia jest stosowany
z coraz lepszym efektem réwniez u pacjentéw z hi-
poplastycznymi zmianami t¢tnicy glownej [68].

Groznym powiklaniem klinicznym jest t¢tniako-
wate poszerzenie aorty wystepujace u 3-9% pacjen-
tow po korekeji chirurgicznej tej anomalii anato-
micznej, najczgscie) po operacji z zastosowaniem
taty dakronowej, co spowodowalo istotne ogranicze-
nie stosowania tej metody naprawczej [69]. Obec-
no$¢ laty zmienia bowiem warunki reologiczne
w aorcie, obserwuje si¢ tez uwypuklenie znieksztalco-
nego sztucznego materiatu [19]. Poszerzenie moze
dotyczy¢ kazdej czesci aorty. Na formowanie tetnia-
ka czgsci wstepujacej wplywaja réwniez typowe dla
wady zmiany budowy Sciany naczynia, a poszerze-
nie cz¢dcl zstgpujgcej zwigzane jest czesto z operacja
wykonang przy uzyciu tetnicy podobojczykowe;j [13].

Co oczywiste, nadci$nienie tetnicze jest czynnikiem
zwickszajacym rozleglos¢ zmian aneuryzmatycz-
nych [70]. W alternatywnym dla leczenia chirurgicz-
nego postepowaniu inwazyjnym cz¢sto$é poszerze-
nia tetniakowatego z poczatkowych 20% zmalata do
okolo 9% po wprowadzeniu do szerokiego uzycia
stentow. Ryzyko tetniakéw w obu metodach jest wigc
obecnie porownywalne [71]. Wedlug Cohena i wsp.
[10] peknigcie $ciany aorty stanowi przyczyne 7% poz-
nych zgonéw w tej populacji. Fatalne rokowanie majg
tez obserwowane u 3-5% chorych z koarktacjg aorty
tetniaki kregu Willisa, ktorych peknigeie bywa nieza-
lezne od podwyzszonego ci$nienia tgtniczego [9, 13].

Czestg pozostaloScig zoperowanej koarktacji aor-
ty jest dwuplatkowa zastawka aortalna wystepujaca
u 10-80% populacji [9, 58, 72, 73]. Towarzysza jej
zmiany w budowie aorty wstepujacej stwarzajace
9-18-krotnie wigksze ryzyko formowania zmian tet-
niakowatych [73]. Wspdlczesne badania dowiodly
jednak, ze konieczno$¢ interwencji chirurgicznej na
aorcie wstepujacej 1 zastawce w tej grupie pacjentdw
wystepuje pézniej niz u chorych z izolowang aor-
talng zastawka dwuplatkows, co moze Swiadczy¢
o odmiennym procesie patofizjologicznym obu tych
stan6w klinicznych [73].

Metody leczenia farmakologicznego nadci$nienia
tetniczego u chorych po korekeji koarktacji aorty sg
w znacznym stopniu zblizone do metod stosowa-
nych w nadci$nieniu pierwotnym, nieznane sg bo-
wiem, jak juz wspomniano, dokladne przyczyny tego
powiklania klinicznego [72]. Hiperkatecholamine-
mia, zwigkszona reaktywnos¢ lewej komory 1 obser-
wowane cechy jej niedokrwienia podwsierdziowego
stanowia racjonalne przestanki do szerokiego w tej
populacji stosowania pochodnych beta-adrenolity-
kéw [56]. Uposledzenie podatno$ci naczyi tetni-
czych obwodowych, wzrost ci$nienia centralnego
sklaniajg natomiast do rckomendacji inhibitoréw
konwertazy angiotensyny (ACE, angiotensin-conver-
ting enzyme), ktorych dodatkowa cecha jest zapobie-
ganie wczesnie pojawiajgcemu si¢ przerostowi lewej
komory serca [46]. Podobnym dzialaniem charakte-
ryzuja si¢, majace mniejsze dzialanie niepozadane
leki blokujace receptor angiotensyny. W randomizo-
wanym badaniu poréwnujgcym metoprolol 1 kande-
sartan wykazano, ze pierwszy z wymienionych le-
kow skuteczniej obniza ci$nienie tetnicze u analizo-
wanych chorych, nie powodujgc istotnych dziatan
niepozgdanych. Zaden z badanych lekow nie powo-
dowal jednak regresji zmian naczyniowych, nie od-
notowano tez ani wyjsciowo, ani w przebiegu lecze-
nia zmian w st¢zeniu hormonéw osi RAA [56]. Od-
miennej obserwacji dokonali autorzy wloscy, wyka-
zujac wigksza skutecznos¢ 1 mniejszg czgstosé dzia-

www.nt.viamedica.pl

485



nadcisnienie tetnicze rok 2010, tom 14, nr 6

486

taf niepozadanych w czasie stosowania kardesanta-
nu w poréwnaniu z atenololem [74]. W kolejnym
randomizowanym badaniu wykonanym przez Brili
iwsp. [75] oceniajgcym skuteczno$é ramiprilu u cho-
rych z koarktacjg aorty, poza dowodami na duzg sku-
teczno$¢ hipotensyjna leku zaobserwowano jego
istotny pozytywny wplyw na funkeje srodblonka, pod
postacia redukeji stezenia cytokin prozapalnych i to
niezaleznie od uzyskania spadku ci$nienia tetnicze-
go. Znajac sklonnos¢ do wezesnej miazdzycy u cho-
rych po operacji koarktacji aorty, atrakcyjna wydaje
si¢ koncepcja stosowania ramiprilu nawet u pacjen-
tow z prawidlowym ci$nieniem, udowodnienie jej
slusznosSci wymaga jednak dalszych badan klinicz-
nych. Podobne watpliwosci budzi zasadno$¢ rozwa-
zanego stosowania leczenia antylipemizujacego [75].
Debata dotyczaca sposobu leczenia chorych z ko-
arktacjg aorty ciggle trwa. Jak wspomniano, korekcja
chirurgiczna poprawia rokowanie, nie zapobiega jed-
nak postepowi choroby. Charakteryzujaca t¢ wade
ogdlnonaczyniowa patologia powoduje nieuchronne
konsekwencje narzagdowe. Daniels [21], ktbry jest
zwolennikiem wczesnej operacji, a tym samym
wczesnego zmniejszenia mechanicznej przeszkody
w przeplywie krwi przez aortg zstgpujaca, proponu-
je okreslenie ,granicznych” obwodowych parame-
tréw charakteryzujacych stopien uszkodzenia na-
czyh obwodowych, ktére uzasadnialyby niezwloczng
interwencj¢ zabiegowa. Swan 1 wsp. [46] z kolei po-
stulujg poszukiwanie takich wezesnych parametréw
dysfunkeji naczyn, nieuchronnie pojawiajacych si¢
juz po korekeji wady, ktére stanowilyby wskazanie
do wdrozenia profilaktycznego leczenia farmakolo-
gicznego lekami zmniejszajacymi sztywnoS¢ naczyn,
a tym samym hamujgcymi niekorzystny potencjalny
przerost masy lewej komory (antagoni$ci wapnia, in-
hibitory ACE). Cytowani badacze oraz wybitny
znawca tematu, Edvin Oechslin [1], sg bowiem zda-
nia, e operacja zwezenia aorty zstepujacej nie zmie-
nia istniejacego biegu wydarzen, choroba naczynio-
wa nieustannie postepuje, czego Swiadomo$¢ powin-
ni mie¢ wszyscy zajmujacy si¢ t3 wada kardiolodzy.
Po okresie poczatkowego entuzjazmu wynikaja-
cego z mozliwosci operacyjnego leczenia tej, wyda-
waloby si¢ prostej, wady serca, odlegle obserwacje
1 badania obarczonych nig pacjentéw wykazaly, ze
usuniecie mechanicznej przeszkody w przeplywie
krwi przez aort¢ zstepujaca nie powoduje pelnego
wyleczenia. Z tego powodu chorzy po tak zwanym
sskutecznym” leczeniu zabiegowym koarktacji aorty
wymagajg ciaglej Scislej kontroli kardiologéw spe-
cjalizujacych si¢ w problematyce dorostych z wada-
mi wrodzonymi serca. Poza modyfikacjg stylu zycia
wedlug ogdlnych zalecefr w celu zapobiegania incy-

dentom sercowo-naczyniowym (dieta, nalezyta masa
ciala i wysilek fizyczny), konieczne jest monitoro-
wanie ci$nienia t¢tniczego tak w spoczynku, jak
1w czasie wysilku oraz ewentualne wdrozenie stosow-
nej farmakoterapii. Wskazane jest systematyczne ba-
danie echokardiograficzne nie tylko w celu oceny
stopnia rezydualnego zwezenia aorty zstepujacej,
lecz rowniez funkeji i masy lewej komory oraz za-
stawki aortalnej. Zalecane jest tez okresowe badanie
metoda rezonansu magnetycznego, precyzyjnie ob-
razujacego anatomie aorty. Jak twierdza Celermajer
i Greaves [19], pacjenci po operacji koarktacji aorty
s3 ,zabezpieczeni”, lecz nie wyleczeni (fixed but not
cured), szczg¢sliwie jednak wraz z postgpem technik
operacyjnych wzrasta nasza wiedza dotyczaca poz-
niejszego leczenia zachowawczego, co systematycz-
nie poprawia ich dlugoletnie rokowanie.

Streszczenie

Leczenie chirurgiczne jednej z czgstszych wad wro-
dzonych serca — koarktacji aorty — jest mozliwe od
ponad pdl wieku, coraz wigcej chorych poddaje si¢
postepowaniu inwazyjnemu. Nie powoduje ono jed-
nak nigdy catkowitego wyleczenia. Zabiegi na tetni-
cy gléwnej pozostawiaja bowiem zawsze pewne re-
zydualne zwezenie, a u niektérych chorych przyczy-
niajg si¢ do jej aneuryzmatycznego poszerzenia.
Czesto wspolistniejgca z koarktacja dwuplatkowa
zastawka aortalna ulega nieuchronnej degeneracji.
Ponadto wspélczesne badania dowodza, ze wada ta nie
jest jedynie prosta mechaniczng przeszkodg w przeply-
wie krwi przez aorte zstepujaca, lecz uogdlniona cho-
robg naczyniowa. Z tego wzgledu nawet po tak zwanej
wskutecznej” korekeji wady obserwuje si¢ systematycz-
ny postep choroby 1 wynikajace z niego powiklania na-
rzadowe, do ktorych przyczyniaja si¢ gléwnie nadcis-
nienie t¢tnicze oraz wezesne zmiany miazdzycowe,
a dtugos¢ zycia chorych po operacji koarktacji aorty jest
istotnie krotsza niz przecigtnej populacji.

Dotychczas nie poznano w pelni patogenezy nadcis-
nienia t¢tniczego w analizowanej populagji.
Obowigzujg dzisiaj dwie zasadnicze teorie: mecha-
niczna, zwigzana z obecnoscia zwezenia aorty zste-
pujacej 1 zmniejszonej podatnosci aorty wstepujacej,
oraz neurohormonalna, zakladajaca zmieniong re-
aktywno§¢ baroreceptoréw 1 nawigzujaca do zjawi-
ska Goldblatta — hiperreaktywnosci ukladu renina—
—angiotensyna—aldosteron w wyniku wzglednej hi-
poperfuzji nerek.

Wspdlczesnie nie dysponujemy jednoznacznymi re-
komendacjami dotyczacymi leczenia farmakologicz-
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nego nadci$nienia w tej grupie chorych, wiadomo
natomiast ze pacjenci po operacji koarktacji aorty
powinni znajdowac si¢ pod stalg kontrola kardiolo-
gow wyspecjalizowanych w wadach wrodzonych ser-
ca. Wskazane jest Sciste monitorowanie kliniczne,
niektorzy chorzy wymagaja bowiem ponownego za-
biegu. Systematyczny rozwdj technik zabiegowych,
a takze poszerzanie wiedzy o poznych powiklaniach
poprawia rokowanie tej grupy chorych.

slowa kluczowe: koarktacja aorty, nadciSnienie
tetnicze, dlugotrwale obserwacje, leczenie
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