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CIEKAWE, MALO ZNANE...

Nadzastawkowe zwezenie aorty
— przeglad piSmiennictwa i wlasne obserwacje

Janina Aleszewicz-Baranowska, lwona Fryze, Joanna Kwiatkowska, Maciej Chojnicki, Robert Sabiniewicz, Jan Erecinski
Klinika Kardiologii Dziecigcej i Wad Wrodzonych Serca Akademii Medycznej w Gdansku

Nadzastawkowe zwezenie aorty jest rzadka anomalig
rozwojowa, czesto wystepujaca rodzinnie i w zespole
Williamsa-Beurena. Wada ta obarczona jest wysokim
ryzykiem nagtego zgonu. Autorzy przedstawiajg prze-
glad pismiennictwa i wiasne obserwacje u 17 pacjen-
tow, w tym 8 z zespotem Williamsa-Beurena. Trzech
pacjentéw zmarfo nagle. Nie notowano zgonéw okoto-
operacyjnych ani odlegtych wsréd 8 pacjentéw pod-
danych zabiegom kadiochirurgicznym. Jeden pacjent

wymagat reoperacji z powodu nawrotu zwezenia.

Stowa kluczowe: nadzastawkowe zwezenie aorty,

zespot Williamsa-Beurena

$réd licznych wad wrodzonych serca przebie
gajacych z utrudnieniem odplywu z lewej ko
mory nadzastawkowe zwezenie aorty (SVAS,
supravalular aortic stenosis) nalezy do form najrzadszych.

Nadzastawkowe zwezenie aorty definiuje sie jako zweze-

nie powstajace tuz powyzej zatok Valsalvy. Wyr6znia sie

3 anatomiczne formy SVAS:

e zwezenie klepsydrowate pojawiajace sie dystalnie
w stosunku do odejscia tetnic wieicowych; najczest-
sza posta¢ — 50-75% przypadkéw;

e widknista membrana powyzej odejscia tetnic wiefico-
wych — do 25% przypadkéw;

* rozlegle zwezenie aorty wstepujacej na roznej ditugo-
$ci—do 25% przypadkéw.
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Czestos¢ SVAS ocenia sie na 0,05% wszystkich wad
wrodzonych serca, co znaczy, ze wystepuje ono u 1/50 000-
-1/20 000 noworodkéw [1]. Nadzastawkowe zwezenie aor-
ty moze by¢ wada izolowana, moze wspolistniec ze zwe-
zeniami innych tetnic systemowych. Bardzo czesto row-
niez wspdlistnieje z utrudnieniem odplywu z prawej ko-
mory, spowodowanym obwodowymi zwezeniami tetni-
cy plucnej oraz z zespotem Williamsa-Beurena [2-5].

W niniejszym artykule przedstawiono problemy doty-
czace diagnostykiileczenia pacjentéw z ta rzadkg anoma-
lig rozwojowa. Omoéwiono réwniez wlasne doswiadczenia
w prowadzeniu pacjentéw z SVAS.

W latach 20002005 opieka Kliniki Kardiologii Dzieciecej
iWad Wrodzonych Serca AM w Gdansku oraz przyklinicz-
nej Poradni Kardiologicznej objetych byto 16 pacjentéw,
w tym 10 mezczyzn i 6 kobiet, z rozpoznaniem nadzastaw-
kowego zwezenia aorty. Dodatkowo u 5 z nich rozpoznano
zwezenie tetnicy ptucnej. U 8 na 16 pacjentéw rozpoznano
zesp6t Williamsa-Beurena, byto nim obcigzonych 6 pacjentow
plci meskieji2 plci zefiskiej. U 3 spoéréd 8 osob z tym zespo-
tem stwierdzono wspétistnienie nadzastawkowego zweze-
nia aorty ze zwezeniem tetnicy plucnej. Dwéch pacjentow
zmarlo nagle: 2-miesieczna dziewczynka ze SVAS z towa-
rzyszacym zwezeniem tetnicy plucnejizespotem William-
sa-Beurena w trakcie znieczulenia przed cewnikowaniem
serca (w badaniu metoda Dopplera gradient przez zweze-
nie aortalne wynosil 92 mm Hg, a przez zastawke tetnicy
plucnej 70 mm Hg) oraz 8-miesieczny chiopiec z zespolem
Wiliamsaiizolowanym nadzastawkowym zwezeniem aorty
— w czasie diagnostycznego cewnikowania serca (gradient
przez miejsce zwezenia w badaniu metoda Dopplera wynosit
85 mm Hg, a w pomiarze bezposrednim 100 mm Hg).

Obecny wiek zyjacych pacjentéw wynosi od 8 miesie-
cy do 34 lat; srednio 12 Iat.
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Stwierdzono bliskie pokrewiefistwo u 4 pacjentéw
(1 mezczyzny i 3 kobiet) z nadzastawkowym zwezeniem
aorty bez wspoélistniejacego zespotu Williamsa-Beurena.
U piatego czlonka tej rodziny w wieku 2 miesiecy rozpo-
znano zastawkowe zwezenie aorty z gradientem
70 mm Hg. Dziecko to zmarlo nagle w domu w 3. miesia-
cu zycia, przed planowanym przyjeciem do kliniki w celu
wykonania balonoplastyki.

O$miu pacjentéw, w tym 4 z zespolem Williamsa-Beure-
na, poddanoleczeniu kardiochirurgicznemu—wszyscy zyja.

Wiek chorych w chwili zabiegu kardiochirurgicznego
wynosilod 5 miesiecy do 18 1at; srednio 8,8 lat. Najmlodsze-
go 5-miesiecznego pacjenta reoperowano w wieku 14 mie-
siecy z powodu utrzymywania sie wysokiego gradientu
bezposrednio po zabiegu i narastania w trakcie obserwacji
do 120 mm Hg w badaniu metoda doplerowska. Po reope-
racji nie stwierdzono gradientu. U 6 os6b uzyskano dobry
bezposredni wynik zabiegu — gradient wynoszacy
0-36 mm Hg — i nie stwierdzono narastania w obserwacji
ambulatoryjnej trwajacej 2-15 lat. U jednego pacjenta ope-
rowanego w wieku 3 lat uzyskano obnizenie gradientu
z 91 mm Hg do 55 mm Hg, ocenianego w badaniu metoda
Dopplera. W rocznej obserwacji pooperacyjnej stan ogolny
tego obecnie 4-letniego chorego jest dobry; dobrze toleruje
on wysilek fizyczny, nie zglasza boléw w klatce piersiowe;.

U 4 zyjacych pacjentéw za pomoca badania metoda
Dopplera rejestruje si¢ niewielki gradient miedzy prawa
komora a tetnica ptucng w granicach 19-42 mm Hg, obec-
nie bez wskazan do leczenia.

Objawy kliniczne nadzastawkowego zwezenia aorty
s3 zblizone do zwezenia zastawkowego. Dzieki staranne-
mu badaniu przedmiotowemu mozna wykaza¢ niewielkie
réznice miedzy tymi wadami. W odréznieniu od zweze-
nia zastawkowego u pacjentéw z SVAS nie stwierdza sie
zazwyczaj w badaniu przedmiotowym wczesnoskurczo-
wego tonu wyrzutowego w polu aortalnym. W badaniu
przedmiotowym czestym objawem jest wyzsze ci$nienie
na konczynie gérnej prawej niz na lewej — tak zwany
objaw Coanda. U znacznej czesci pacjentéw, wérdéd bada-
nych przez autoréw, u 50% SVAS wspélistniato z zespo-
tem Williamsa-Beurena, charakteryzujacym sie tatwo za-
uwazalnymi dla pediatry zmianami w budowie twarzy,
opisywanymi jako twarz elfa: wypukle czoto, hipertelo-
ryzm, niezgrabny nos, obwisle policzki, szerokie usta, pet-
ne wargi, wystajacy podbrodek, dysplastyczne uzebienie.
Dzieci z tym zespolem charakteryzuja sie uposledzeniem

rozwoju umystowego. U podloza zespotu Williama-Beu-
rena lezy mutacja genu kodujacego elastyne zlokalizowa-
nego w ramieniu dfugim chromosomu 7 [1]. Sugeruje sig,
ze defekt budowy tkanki facznej jest odpowiedzialny za
SVAS. U pacjentéw z zespolem Williamsa-Beurena moga
wystepowac zwezenia w wielu tetnicach, Iacznie ze zmia-
nami w naczyniach mézgowych [5-7].

Rozpoznanie SVAS powinno by¢ wskazaniem do dia-
gnostyki kardiologicznej calej rodziny ze wzgledu na cze-
ste rodzinne wystepowanie tej wady. U 4 pacjentéw spo-
§réd badanych autorzy stwierdzili rodzinne wystepowa-
nie wady. Nadzastawkowe zwezenie aorty dziedziczone
jest w sposob autosomalny dominujacy [8].

U wiekszoéci chorych badanie echokardiograficzne,
tak zwane echo, umozliwia rozpoznanie nadzastawkowe-
go zwezenia aorty i ocene stopnia utrudnienia odptywu
z lewej komory definiowanego wielkoécig gradientu przez
miejsce zwezenia (ryc. 1,2). Badanie echo pozwala réwniez
na rozpoznanie czesto wspoélistniejacego ze SVAS utrud-
nienia odplywu z prawej komory. Miejsce zwezenia tet-
nicy plucnej moze nie zosta¢ zidentyfikowane w badaniu
echo w przypadku zwezen obwodowych. Cewnikowanie
serca i kineangiografia umozliwiaja weryfikacje gradien-
tuilepsza, niz w badaniu echo, wizualizacje miejscai roz-
leglosci zwezenia aorty (ryc. 3). W badaniu tym mozna
uwidoczni¢ tetnice wiencowe, ktére moga réwniez by¢
zwezone w SVAS [9, 10]. W materiale wlasnym autoréw
u 10 pacjentéw poddanych cewnikowaniu nie stwierdzo-
no zwezenia tetnic wieicowych, ktére u tych chorych byty
szerokie, co wynikalo z wysokiego ci$nienia w odcinku
aorty ponizej miejsca zwezenia [11].

Rycina 1. Badanie echo: przekrdj w osi diugiej
przymostkowej; widoczne zwezenie $wiatta aorty
powyzej zatok Valsalvy
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Rycina 2. Badanie echo metodg Dopplera: przyspieszenie przeptywu krwi w miejscu zwezenia
aorty; gradient cisnien przez miejsce zwezenia — 92 mm Hg

Rycina 3. Wentrykulografia lewokomorowa; widoczna jama
lewej komory i aorta wstepujgca ze zwegzeniem
nadzastawkowym

Wczesne rozpoznanie wadyistopnia zaburzen hemody-
namicznych jest niezwykle wazne ze wzgledu na wysokie
ryzyko naglych zgonéw w dziecifistwie u nieoperowanych
pacjentéw [11]. Wsr6d badanych przez autoréw pacjentow
zmarlo dwoje niemowlat — jedno w czasie znieczulenia

przed cewnikowaniem serca, a drugie w trakcie diagnostycz-
nego cewnikowania. W obu przypadkach rozpoznanie po-
twierdzono w badaniu autopsyjnym. U zmartych chorych
stwierdzono zwezenie znacznego stopnia— gradient cisnien
przez miejsce zwezenia wynosil powyzej 70 mm Hg.

Do leczenia operacyjnego SVAS kierowani s pacjenci
z objawami, z uposledzona tolerancja wysitku, omdlenia-
mi iboélami w klatce piersiowej, u ktérych gradient przez
miejsce zwezenia przekraczat 50 mm Hg, ze wspdlistnie-
jaca niedomykalnoécig zastawek aorty i/lub zmniejszona
perfuzja wieficowa. W opinii wielu autoréw obecnie
[2, 3, 11] ryzyko operacyjne jest niewielkie; w materiale
Browna [2] byl tylko jeden wczesny i dwa pdzZne zgony
wsréd 101 operowanych. Rownie optymistyczne wyniki
zabieg6w interwencyjnych i kardiochirurgicznych u pa-
cjentéw z zespolem Williamsa-Beurena przedstawili Ero-
nemiwsp. [5]. U17jego pacjentéw nie bylo zgondéw wcze-
snych jak i w obserwacji pooperacyjnej trwajacej srednio
6,9 roku. Natomiast w opracowaniu 41-letnich doswiad-
czeft w chirurgicznym leczeniu SVAS przedstawionym
przez Stammaiwsp. [3] odnotowano 7 zgondw okoloope-
racyjnych wérdd 75 pacjentéw. Wérdd tych, ktorzy prze-
zyli operacje, 100% zylo 5 lat, 96% przezylo 10 lati77%
przezylo 20 lat. Najczestsza forma SVAS i dobrze podda-
jaca sie leczeniu kardiochirurgicznemu [3, 11] jest klepsy-

www.chsin.viamedica.pl



Choroby Serca i Naczyn 2005, tom 2, nr 3

drowate przewezenie $wiatla aorty w niewielkiej odlegto-
$ciod zatok Valsalvy. Taki typ zwezenia autorzy rozpozna-
li u 14 badanych. Zwezenie na dluzszym odcinku aorty
wstepujacej odnotowano u 2 chorych. Jeden z nich, ope-
rowany w wieku 5 miesiecy, wymagal reoperacji w 14. mie-
sigcu zycia z powodu szybkiego narastania gradientu do
wartosci wyzszych niz przedoperacyjne. Uzyskano dobry
wynik po wszczepieniu u tego chlopca graftu aortalnego.
Krétkoterminowe rokowanie w omawianym przypadku
jest dobre, jednak nalezy sie liczy¢ z problemami wynika-
jacymi z mozliwoscig zwapnienia wszczepionego graftu
u tak modego dziecka w obserwacji odlegtej.

Rozlegle zwezenie aorty wstepujacej jest trudniejsze
do korekgji chirurgicznej, stwarza wieksze ryzyko zgonu,
reoperacji i krotszego czasu przezycia [3, 11].

Polanskii]Jenson [12] operowali 8 pacjentéw z widkni-
stym pierScieniem nadzastawkowym, stosujac tubularna
proteze z dacronu — wszyscy pacjenci przezyli zabieg.

Pieciu naszych pacjentéw z gradientem przez miejsce
zwezenia wynoszacym 21-41 mm Hg w badaniu dople-
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