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Zespol Eisenmengera

Definicja. Zespotem Eisenmengera okre§la
sie dwukierunkowy lub odwrécony (prawo-lewy)
przeciek na poziomie serca lub pni tetniczych, wy-
wolany wysokim, nieodwracalnym naczyniowym
oporem plucnym w przebiegu naczyniowej cho-
roby plucnej (pulmonary vascular obstructive di-
sease). W Scianie tetniczek fozyska ptucnego docho-
dzi do zmian histopatologicznych, obejmujacych
rozwd6j mie$niowki w zwykle jej pozbawionych
naczyniach obwodowych, przerost blony Srodkowe;j
1 stopniowe zmniejszanie ilo§ci naczynh obwodo-
wych. W przypadku ubytku przegrody miedzy-
komorowe] wysoki opor ptucny najcze$ciej stwier-
dza sie juz w okresie niemowlecym. W przypadku
ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej 1 prze-
trwalego przewodu tetniczego moze rozwijac sie
stopniowo.

Zaburzenia czynno§ciowe. Zesp6l prowadzi
do obnizenia wysycenia tlenem krwi tetnicze] (de-
saturacji), co klinicznie objawia sie centralng sinica.
Przewlekta desaturacja prowadzi do wielu nastepstw
ogoblnoustrojowych.

Podstawa rozpoznania. Do rozpoznania ze-
spotu Eisenmengera upowaznia stwierdzenie wady
przeciekowej z wysokim naczyniowym oporem
plucnym nieobnizajacym sie po zastosowaniu bodz-
ca wazodilatacyjnego (tlen, tolazolina, tlenek azo-
tu). Towarzyszy jej desaturacja krwi tetniczej poni-
zej 90%. Podejrzenie zespotu rodzi doktadne bada-
nie podmiotowe 1 przedmiotowe, EKG 1 RTG klatki
piersiowe;j. Peinych danych morfologicznych i czyn-
no$ciowych dostarcza najczeSciej pelne przezklat-
kowe badanie echokardiograficzne i dopplerowskie.
Metody inwazyjne sg zalecane w nielicznych przy-
padkach, gdy ocena nieinwazyjna zostawia nadzie-
je na korekcje chirurgiczna wady. Biopsja ptuca jest
wykonywana sporadycznie, gdy peine badanie inwa-
zyjne nadal nie wyklucza odwracalno§ci wysokiego
oporu — zabieg obarczony duza $miertelnoScia.

Leczenie. Leczenie zabiegowe jest przeciw-
wskazane. Teoretycznie jest mozliwa transplanta-
cja pluc 1 serca, obarczona wysoka Smiertelno$cia,
w Polsce niedostepna. Leczenie zachowawcze jest
ukierunkowane na korygowanie sercowo-naczynio-
wych 1 ogblnoustrojowych nastepstw zespolu oraz
unikanie sytuacji prowadzacych do ich nasilenia.
Powyzsze zagadnienia zostana dokiadniej omowio-

ne w czesci poSwieconej powiklaniom ukladowym

przewlekiej hipoks;ji.

Historia naturalna, wyniki leczenia, zale-
cenia i rokowanie. Zesp6l rozwija sie wczesniej
1znacznie czeSciej u pacjentow z przetrwalym prze-
wodem tetniczym i nierestrykcyjnym ubytkiem prze-
grody miedzykomorowej niz z izolowanym ubytkiem
przegrody miedzyprzedsionkowej. Sinica pojawia sie
w drugiej, trzeciej dekadzie zycia, a duszno§¢ i mecz-
liwo$§¢ sg proporcjonalne do stopnia sinicy.

Dla zespotu Eisenmengera charakterystyczne
s3 nastepujace powiklania, czesto wspdlistniejace
ze soba 1 wzajemnie oddzialujace:

— erytrocytoza;

— krwioplucie;

— zaburzenia krzepniecia;

— hiperurykemia, dna moczanowa;

— zaburzenia rytmu (najczeSciej trzepotanie lub
migotanie przedsionkow);

— niewydolno$¢ serca (rzadko przed 40 rz. oraz
u pacjentow z ubytkiem przegrody miedzyko-
morowej, czesciej w przypadku niedomykalno-
$ci zastawki przedsionkowo-komorowej);

— omdlenia;

— nagly zgon;

— udar mozgu;

— zatory paradoksalne;

— kamica pecherzyka zo6iciowego;

— osteoartropatia przerostowa;

— zaburzenia czynnoS$ci nerek;

— infekcyjne zapalenie wsierdzia;

— dusznica bolesna;

— ropien mozgu.

Niebezpieczenstwo powiklan wzrasta:

— W ciazy;

— podczas znieczulenia ogolnego i zabiegow chi-
rurgicznych;

— popodaniu lekow rozszerzajacych naczynia, od-
wadniajacych, niektorych hormonalnych;

— po krwawieniu;

— w niedokrwisto$ci;

— podczas cewnikowania serca oraz duzych naczyn;

— W czasie przebywania w terenach gorskich;

— podczas infekcji ptucnych.

Stany te prowadza do nasilenia prawo-lewego
przecieku, wiekszej desaturacji lub spadku rzutu
serca i upo$ledzenia transportu tlenu do tkanek.
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W ciagu kolejnych lat objawy nasilaja sie. Prze-
zycie 10-letnie stwierdza sie u 80% pacjentow, 15-let-
nie —u 77%, a 25-letnie — u 42%. Wiekszo§¢ cho-
rych umiera miedzy 30-40 rz., niektorzy pacjenci
dozywaja 70 lat. Nie ma jednoznacznej opinii, czy
typ wady ma wplyw na dlugoS¢ przezycia. Na zle
rokowanie wskazuja utraty przytomnosci, podwyz-
szone ci$nienie napelniania prawej komory, desa-
turacja krwi tetniczej ponizej 85%. NajczeSciej do
Smierci dochodzi w mechanizmie naglego zgonu
sercowego, prawdopodobnie wskutek komorowych
tachyarytmii. Inne przyczyny to: niewydolnoSc¢ ser-
ca, krwotok plucny, ropien mozgu, powiklania za-
torowo-zakrzepowe, powiklania cigzy i zabiegoéw
chirurgicznych.

Leczenie zachowawcze. Jesli nie wymaga tego
stan pacjenta, nie powinno sie ingerowaé w Wyrow-
nawcze mechanizmy patofizjologiczne. Szczegdlna
uwage nalezy zwrociC na profilaktyke — antybiotyki
w przypadku powiklania infekcyjnym zapaleniem
wsierdzia, unikanie infekcji, szczepienia przeciwko
grypie, higiena jamy ustne;j.

Krwioupusty. Wymagaja rozwaznego stoso-
wania. Pacjenci z wieksza desaturacja wymagaja
wyzszych poziomow hematokrytu. Dokladniejsze
omoéwienie znajduje sie w czeSci poSwiecone]j po-
wiklaniom uktadowym hipoksji i ich leczeniu.

Leczenie chirurgiczne. Obejmuje transplan-
tacje serca i ptuc lub transplantacje ptuca z korekcja
wady wywolujacej zespdl Eisenmengera. Przezy-
walno$c¢ jednoroczna wynosi okoto 70-80%, ale po
4 latach od transplantacji przy zyciu pozostaje mniej
niz 50% chorych. W Polsce zabieg nie jest wykony-
wany.

Specjalne zalecenia obejmuja:

— przeciwwskazanie do zajScia w ciaze;
— zabronione przebywanie na duzych wysoko-

Sciach;

— dostep do tlenoterapii podczas podrézy samo-
lotem.

Cigza stanowi zagrozenie dla zycia matki (ok.
50% $miertelnoS§ci), najczeSciej z powodu powikian
zakrzepowo-zatorowych, odwodnienia, stanu prze-
drzucawkowego, do ktorych dochodzi w okresie
porodu i w okresie do 1 miesigca po porodzie. Spo-
s6b porodu nie ma znaczenia. Dane te uzasadniajg
aborcje ze wskazan lekarskich. Pacjentka, ktora
mimo wyczerpujacej informacji o stopniu zagroze-
nia decyduje sie na kontynuowanie ciagzy powinna
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zostac otoczona bardzo troskliwa 1 wszechstronng

opieka. Obejmuje ona:

— hospitalizacje od 20 tygodnia ciazy lub wcze-

— tlenoterapie w razie nasilenia duszno§ci;

— podawanie naparstnicy i diuretykow w razie
niewydolnoSci serca;

— monitorowanie saturacji pulsoksymetrem, rytmu
serca, ciSnienia tetniczego — najlepiej metoda
krwawa w czasie porodu; nalezy prowadzi¢ stalg
tlenoterapie; nie powinno sie monitorowac para-
metrow hemodynamicznych metoda Swana-Gan-
za ze wzgledu na mozliwo§¢ powiklan zatorowych;

— pordd sitami natury, by uniknaé powikian zwia-
zanych ze znieczuleniem,;

— podawanie plynéw i Srodkow presyjnych w ra-
zie hipotonii 1 hipowolemii;

— skrocenie drugiego okresu porodu;

— podawanie heparyny podskornie od 20 tygodnia az
do porodu 1 ponownie okolo 1-2 dni po porodzie;

— przed wypisem nalezy wiaczy¢ doustne lecze-
nie przeciwzakrzepowe w miejsce heparyny
1 kontynuowac je do 8 tygodni po porodzie.
Pacjentki z zespotem Eisenmengera powinny

zostac jak najwczeSniej poinformowane o przeciw-

wskazaniu do cigzy oraz o sposobach skutecznej
antykoncepcji. Leki hormonalne s3 u nich przeciw-
wskazane, ograniczong skuteczno$§¢ maja Srodki
mechaniczne. Zalecane jest podwigzanie jajowodow.

Przygotowanie do zabiegdéw pozaserco-
wych chirurgicznych. Wymaga Scislego monitoro-
wania hemodynamicznego, przy wspolpracy z do-

Swiadczonym anestezjologiem. Znieczulenie nie po-

winno zmniejszac ci$nienia 1 oporu systemowego.

Jesli to mozliwe, powinno sie stosowac znieczulenie

miejscowe. Postepowanie pooperacyjne obejmuje:

— Inwazyjne monitorowanie ciSnienia tetniczego
1 saturacji krwi tetniczej;

— doktadne uzupelnienie objeto$ci ptynow;

— presory w wypadku obnizenia ci$nienia tetni-
czego;

— podawanie antybiotyku;

— zaopatrzenie linii zylnej w filtry eliminujace mi-
kropecherzyki powietrza, w celu zapobiezenia
paradoksalnym zatorom;

— jak najszybsze uruchomienie chorego w celu za-
pobiezenia powiklaniom zatorowo-zakrzepowym.
Obowiazuje profilaktyka infekcyjnego za-

palenia wsierdzia.
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