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Jedno ze znaczacych doniesieni dotyczacych
zwezenia wyplywu z lewej komory serca (LVOTO,
left ventricular outflow tract obstruction) ukazalo sie
w 1957 roku, kiedy Brock opisal zaciskajace pasmo
mie$niowe pod zastawka aorty u pacjenta z kardio-
miopatig przerostowa [1]. Od tego czasu zaczeto
szczegblowo badac kardiomiopatie 1 wyr6zniaé po-
stacie z zawezaniem 1 bez zawezania drogi wyply-
wu z komory lewej (LV, left ventricle). W 1973 roku
Williams opisata rozwoj podzastawkowego zweze-
nia aorty w idiopatycznej kardiomiopatii przerosto-
wej u 10-letniej dziewczynki [2]. Kardiomiopatia
przerostowa jako wrodzona postaé LVOTO u dzieci
nalezy do rzadkoSci 1 zwykle stwierdza sie ja jako
postac rodzinng. Wskazywac na nig moga objawy kli-
niczne lub obcigzajacy wywiad (np. nagle zgony
mlodych osob w rodzinie czy tez stwierdzona ro-
dzinna idiopatyczna kardiomiopatia przerostowa).

Znacznie liczniejszg grupe stanowia wrodzone
nieprawidlowo$ci, powstajace wskutek zaburzone-
go rozwoju opuszki serca lub poduszeczek wsier-
dziowych, do ktorych zalicza sie wedtug klasyfika-
¢ji Edwardsa z 1965 roku zwezenia mogace wyste-
powac na trzech poziomach:

— zastawkowe;
— podzastawkowe;
— nadzastawkowe.

Istnieja rowniez postaci mieszane, wystepuja-
ce najczesciej jako skiadowe ztozonych wad wrodzo-
nych serca, nie sg one jednak tematem niniejszego
doniesienia.
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Najczestszg wada jest wrodzone izolowane
zwezenie zastawki aorty, dotyczace ok. 5% wszyst-
kich wad wrodzonych serca (CHD, congenital heart
disease) [3, 4]. Zdarzaja sie rowniez wrodzone izo-
lowane zwezenia zastawki aortalnej z niedomykal-
no$cia, jednak w wieku noworodkowym i dziecie-
cym naleza one do rzadkoSci.

Zastawkowe zwezenie aorty (AvS, aortic valve
stenosis) stanowi ok. 70-75% przypadkéw LVOTO.
Jego najwazniejsze cechy:

— najczeSciej podiozem jest zastawka 2-ptatkowa
(ryc. 1).

— jest przewaznie wada izolowang, chociaz cza-
sami wspolistnieje z koarktacja aorty;

— charakteryzuje ja inny przebieg kliniczny
u noworodkow (szczego6lnie postac krytyczne-
go zwezenia w ktorym czesto obecne sa cechy
fibroelastozy wsierdzia) (ryc. 2), niemowlat
(ryc. 3) 1 dzieci starszych (ryc. 4);

— stopien zwezenia moze zmienia¢ sie wraz
z wiekiem dziecka.

W zastawkowym zwezeniu aorty ciSnienie w LV
jest 1,5-2,5 razy wieksze od prawidiowego, ponie-
waz konieczne jest utrzymanie ciSnienia w aorcie
wstepujacej. W konsekwencji nastepuje koncen-
tryczny przerost serca i tworzy sie dysproporcja
miedzy masa mieSnia sercowego a przeplywem
wiencowym, co doprowadza do powstania przewle-
ktego niedokrwienia. Ponadto, zwiekszona fala szyb-
koSci przeptywu krwi uszkadza zastawke, sprzyjajac
jej wtornemu wapnieniu, co przyspiesza rozwoj ste-
nozy. Sprzyja to infekcji bakteryjnej wokot zwezenia
z mozliwo$cig bakteryjnego zapalenia wsierdzia. Tur-
bulencja przeplywajacej krwi powoduje natomiast po-
stenotyczne poszerzenie aorty wstepujacej. Charak-
terystycznym objawem klinicznym AvS u dzieci (kto6-
rych rozwdj fizyczny jest zwykle prawidiowy) jest
szmer skurczowy z drzeniem w drugiej prawej prze-
strzeni miedzyzebrowej w linii przymostkowe;j [5, 6].
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Ryc. 1. Zastawka dwuptatkowa. Ptatki znacznie pogru-
biate, ktére podczas otwarcia (A) i zamkniecia (B) przy-
pominaja obraz zastawki dwudzielnej w osi krétkiej. Pro-
jekcja przymostkowa.

Ryc. 2. Krytyczne zwezenie dwuptatkowej dysplastycz-
nej zastawki aortalnej u 1-dniowego noworodka. Cechy
fibroelastozy wsierdzia. Bardzo staba kurczliwo$é lewej
komory serca (LV). Powigkszony lewy przedsionek (LA);
MV (mitral value) — zastawka dwudzielna; PM (papillary
muscle) — miesien brodawkowy zastawki dwudzielnej.

Ryc. 3. Zwezenie zastawki aorty u 4-miesiecznego nie-
mowlecia. Zastawka tréjptatkowa, ptatki bardzo pogru-
biafe i znieksztatcone. Przero$nieta $ciana lewej komory
(LV) serca; AVL (aortic value leaflets) — ptatki zastawki
aortalnej.

- |

Ryc. 4. Zwezenie zastawki aortalnej u 5-letniego dziec-
ka. Zastawka trojptatkowa, domykalna, wpuklajgca sie
w skurczu komory do aorty wstepujacej (strzatkg zazna-
czono kopulaste ustawienie ptatkéw zastawki). Wyrazny
przerost przegrody miedzykomorowej i wolnej $ciany
lewej komory (LV). Projekcja przymostkowa w osi dtu-
giej lewej komory.

Znajomo§¢ historii naturalnej AvS jest wazna,
gdyz wada ta wiaze sie z ryzykiem naglego zgonu
z powodu migotania komor oraz ryzykiem wspomnia-
nego wyzej bakteryjnego zapalenia wsierdzia [5, 6].
W wiekszo$ci przypadkéw objawy kliniczne nara-
stajg wraz z wiekiem, z wyjatkiem dysplastycznej
zastawki aortalnej, gdzie zwezenie ma zwykle tzw.
Krytyczng” postaé (u ok. 10%). Oznacza to, ze wada
ujawnia sie w okresie wczesnonoworodkowym
1 przewaznie wymaga zastosowania prostaglandyn
w celu utrzymania droznoS$ci przewodu tetniczego,
co umozliwia przeplyw systemowy. Ta postaé¢ AvS
prawie zawsze dotyczy chiopcow [5, 7, 8].
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Ryc. 5. Zwezenie podzastawkowe btoniaste. Widoczne
jest silnie echogenne pasmo bfoniaste wpuklajace sie
w droge odptywu lewej komory (LVOT). Zastawka aorty
niedomykalna. Projekcja przymostkowa w osi dfugiej le-
wej komory.

Ryc. 6. Zwezenie podzastawkowe bfoniaste (ostroga),
wspotistniejgce ze zwezeniem zastawki aortalnej. Za-
stawka aorty znacznie pogrubiafa, znieksztatcona i nie-
domykalna. Umiarkowany przerost lewej komory (LV).
Projekcja koniuszkowa.

Podzastawkowe zwezenia aorty (sub. AS,
subvalvular aortic stenosis) stanowi ok. 20-25%
przypadkow LVOTO. Rodzaje:

— najczesciej jest to zwezenie bioniaste, zwykle
narastajace z wiekiem, czasami wspolistnieja-
ce z zastawka dwuplatkowa [6, 9]. Prawie za-
wsze obecna jest wtorna niedomykalno$¢ za-
stawki aorty, ktéra powstaje wskutek jej uszko-
dzenia przez strumien krwi o bardzo szybkim
przeplywie (ryc. 5, 6);

— zwezenie podzastawkowe przerostowe mie-
$niowe (czasami wspolistnieje ze zwezeniem
zastawkowym) (ryc. 7, 8).

B - _F.!f

Ryc. 7. Podzastawkowe miesniowe (wtérne) zwezenie
aorty (sub. AS). Poczatkowo zwezona byta jedynie za-
stawka. Projekcja przymostkowa w osi diugiej lewej ko-
mory; AV (aortic value) — zastawka aorty.

Ryc. 8. Podzastawkowe miesniowe zwezenie aorty (sub.
AS). Strzatka pokazuje wpuklajagce sie w LVOT pasmo
miesniowe. Zastawka aorty trdjptatkowa, pogrubiata.
Projekcja tréjjamowa koniuszkowa.

Inne postaci:

— rozlane lub wieloogniskowe przerosty lewe;j
komory, np. wskutek odkiadania sie ztogow gli-
kogenowych w typie II glikogenozy (choroba
Pompe) z tworzeniem sub. AS;

— dodatkowa tkanka wioknista aparatu zastawki
dwudzielnej wpuklajaca sie w LVOT (bardzo
rzadka postac u dzieci) (ryc. 9).

— guzy serca (u dzieci bardzo rzadko dotycza dro-
gi wyplywu z lewej komory serca).

Z wymienionych powyzej postaci na uwage za-
stuguje mies$niowy sub. AS, ktory jest specyficzna
forma LVOTO. W rozkurczu komory nie ma zweze-
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Ryc. 9. Tkanka dodatkowa zastawki dwudzielnej, ktéra
spowodowata istotne zwezenie drogi wyptywu z lewej
komory serca. Projekcja koniuszkowa czterojamowa.
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Ryc. 10. Zwezenie nadzastawkowe aorty (supravalv. AS)
u 4-letniego dziecka z rozpoznanym zespotem Wiliam-
sa. Wyrazne wciecie w aorcie wstepujacej tuz powyzej
zastawki. Umiarkowany przerost lewej komory serca.
Projekcja podmostkowa.

nia, natomiast wraz ze zwiekszeniem napiecia skur-
czowego tworzy sie przewezenie powodujace, ze ci-
Snienie w LV nadal roé$nie, a krew jest ,,wyciskana”
przez zwezenie. Wyrzut krwi napotyka zatem stale
narastajacy w skurczu opor, ktéry w krancowych przy-
padkach i zaawansowanej postaci wady moze niemal
catkowicie zastopowac przeplyw krwi [1, 2, 6, 9, 10].

Nadzastawkowe zwezenie aorty (supravalv. AS,
supravalvular aortic stenosis) stanowi ok. 1-2%
LVOTO. Wystepuje jako:

btona ponad
zastawka aorty

dstawka aorty

Ryc. 11. Obraz tego samego dziecka co na ryc. 10.
Strzatkg zaznaczono zwezenie ponad zastawkag aorty.
Poza zwezeniem aorta na catym odcinku prawidfowa.
Nie stwierdzono réwniez zwezen naczyn ptucnych. Pro-
jekcja z wciecia jarzmowego.

— Dbloniaste;

— tubularne z hipoplazja aorty wstepujace;j;

— czesto wspolistnieje z obwodowym zwezeniem
tetnicy plucnej lub/i gatezi oraz typowymi ry-
sami twarzy jak w zespole hiperkalcemii (ze-
sp6t Williams-Beuren) (ryc. 10, 11).
Nadzastawkowe zwezenie aorty nie jest w rze-

czywisto$ci prawdziwa wada anatomiczng serca,
lecz nieprawidlowo$cia naczyniowa, ktora dotyczy
czesto oprocz aorty takze innych naczyn, np. tetni-
cy plucnej czy naczyn nerkowych. Prawdopodobnie
istnieje zwiazek tworzenia sie tych zwezen ze
stwierdzang u dzieci hiperkalcemia. Jezeli zweze-
nie jest sktadowg zespotu Williamsa, wowczas moze
wystepowac rodzinnie.

Badanie echokardiograficzne jest najlepsza nie-
inwazyjna metodg rozpoznawania, kontrolowania
oraz oceny wynikow leczenia wrodzonego zweze-
nia drogi wyplywu z lewej komory [10-16]. Czasa-
mi niezbedne jest poszerzenie klasycznego badania
o metode przezprzelykowa, szczegdlnie u dzieci
starszych 1 otylych lub z wrodzonymi znieksztalce-
niami Kklatki piersiowej. Pozwala to lepiej ocenié
morfologie samej zastawki aorty, jak tez drogi wy-
plywu z lewej komory.

U dzieci wrodzone zwezenia drogi odplywu
z komory lewej maja swoja specyfike — r6znia sie
od podobnych nieprawidiowos$ci stwierdzanych
u doroslych. Istotne znaczenie ma czas, w jakim
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pojawiaja sie pierwsze objawy wady. Nalezy pod-
kreslié, ze zadna z tych nieprawidiowos$ci nie ma
istotnego negatywnego wplywu na rozwijajacy sie
plod, dlatego noworodki takie zwykle sg donoszo-
ne, charakteryzuja sie prawidiowa masa ciala
1 oceng wedlug skali Apgar. Najciezsza postacig
LVOTO jest opisane powyzej krytyczne zwezenie
zastawki aorty, ktorego objawy gwaltownie nara-
staja zaraz po urodzeniu. Jezeli wada nie zostanie
rozpoznana w przeciagu kilku/kilkunastu godzin po
urodzeniu, noworodek moze umrzeé¢ w wyniku
spontanicznego zamykania sie przewodu tetnicze-
go[3, 7, 8,13, 15]. Utrzymanie jego droznoSci (cia-
gty wlew Prostinu VR) znacznie zwieksza szanse
na przezycie, chociaz nalezy pamietaé, ze czesto
istniejaca fibroelastoza wsierdzia uposledza podat-
no$¢ LV, co moze hy¢ zlym czynnikiem rokowni-
czym mimo podjecia wlaSciwego postepowania,
jakim jest operacyjne lub balonikowe poszerzenie
zastawki. Pozostale postacie LVOTO u dzieci zwy-
kle wymagaja interwencji w p6zniejszym okresie.
Konieczna jest natomiast systematyczna kontrola
takich pacjentow z pelna echokardiograficzng
oceng stopnia zaburzen hemodynamicznych i usta-
lenia, czy, kiedy 1 w jaki sposob nalezy poszerzyé
zwezenie [17-19]. Nie mniej waznym problemem
jest ustalenie optymalnego trybu zycia rosnacego
1 rozwijajacego sie dziecka z wrodzonym zweze-
niem drogi wyplywu z lewej komory.
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