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WADY SERCA

Wady serca — co istotnego wydarzylo sie
w 2010 roku? Przeglad nowych badan i zalecen

Valvular and grown-up congenital heart disease in 2010?
Review of new trials and recommendations
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STRESZCZENIE

W ostatnich latach obserwuje si¢ wzrastajaca liczbe
wad zastawkowych na podtozu zmian zwyrodnienio-
wych. Najczesciej w populacji oséb starszych wyste-
puja zwapnienie zastawki aortalnej z jej stenozg i nie-
domykalnos$¢ zastawki mitralnej. W starszym wieku
liczba schorzen wspétistniejgcych z wadg zastawek
jest duza, co zwieksza ryzyko operacyjne i wymusza
kompleksowg ocene pacjenta przed podjeciem inter-
wencji leczniczej. Z powodu braku randomizowa-
nych badan klinicznych i statego postepu w tej dzie-
dzinie zalecenia nie zawsze sg spojne. Wiedza do-
tyczaca leczenia zabiegowego chorych ze stenoza
aortalng i niedomykalnoscia mitralng jest petniejsza
po ogtoszeniu w 2010 roku wynikéw kilku badan kli-
nicznych. W badaniu EVEREST Il wykazano, ze przez-
skoérna technika naprawy zastawki mitralnej, polega-
jaca na wprowadzeniu drogg transseptalng klipsa
spinajgcego ptatki zastawki mitralnej, jest skuteczng
metodg leczenia niedomykalnosci mitralnej. Metody
naprawcze zastawki sa preferowane w terapii niedo-
mykalnos$ci mitralnej. U chorych z ciezkg stenozg
aortalng, ktérzy nie kwalifikujg si¢ do operaciji, prze-
zskérna implantacja sztucznej zastawki znaczaco
ograniczata Smiertelno$s¢ ogolng i ztozony punkt

koncowy w badaniu PARTNER. Operacja Rossa
z uzyciem autograftu ptucnego wszczepionego w po-
zycje aortalng (autograft ptucny wszyty w pozycje
aortalng, a pobrany ze zwtok homograft wszyty
w pozycje ptucng) w istotnym stopniu przedtuza
przezycie chorych z wadg aortalng wymagajgcq le-
czenia kardiochirurgicznego. W 2010 roku opubliko-
wano zalecenia Europejskiego Towarzystwa Kardio-
logicznego (ESC) dotyczace wrodzonych wad ser-
ca u dorostych. Znaczgca poprawa przezywalnosci
dzieci z wrodzonymi wadami serca prowadzi do
zwiekszenia liczby dorostych chorych z tymi scho-
rzeniami i wymaga zapewnienia im kompleksowego
leczenia. Wiekszo$¢ zalecen ma poziom wiarygod-
nosci C (konsensus ekspertow).
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ABSTRACT

In recent years, it has been occurred the increase in
the incidence of degenerative valvular diseases. The
two most frequent valve diseases in older age are now
calcific aortic stenosis and mitral regurgitation. Older
age is associated with a higher frequency of comor-
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bidity, which contributes to increased operative risk
and needs decision-making for intervention, more
complex. The guidelines are not always consistent
due to the lack of randomized clinical trials as well as
the constant evolution of practice. Our knowledge
base concerning the surgical treatment of patients
with valvular disease has been today more complete
thanks to a few clinical trials in patients with mitral
regurgitation and severe aortic stenosis, published in
the 2010. EVEREST Il demonstrated that the percuta-
neous catheterization laboratory procedure can be
successfully used to perform the edge-to-edge repa-
ir technique for the treatment of mitral regurgitation.
Repair of the mitral valve has become the preferred
approach for the surgical management of mitral regur-
gitation. In patients with severe aortic stenosis who
were not suitable candidates for surgery, transcathe-
ter aortic-valve implantation (TAVI), as compared with

WPROWADZENIE

Wady serca to jedno z najczestszych schorzen ukladu
krazenia. Czesto$¢ wystepowania umiarkowanych lub
ciezkich wad zastawkowych wynosi8,5% w grupie wieko-
wej 65-74-latkéw oraz 13% u 0séb powyzej 75. roku zycia
[1]. W ostatnich dekadach w krajach wysoko uprzemysto-
wionych obserwuje sie znaczace zmniejszenie zapadalno-
$cina goraczke reumatyczna serca. Do najczestszych wad
serca naleza obecnie niedomykalnos¢ aortalna i stenoza
mitralna, a gléwng przyczyng ich powstawania sa naste-
pujace zmiany zwyrodnieniowe: wiéknienie, pogrubienie
oraz wapnienie platkéw prowadzace do ich dysfunkcji.
Czynniki wplywajace na powstawanie choroby degenera-
cyjnej zastawek serca to: cukrzyca, otylos¢, nadci$nienie
tetnicze, palenie tytoniu, hipercholesterolemia, czynniki
genetyczneiwiek. Czestos¢ wystepowania zmian degene-
racyjnych zwieksza sie z wiekiem, co w starzejacej sie po-
pulacji prowadzi do wzrostu liczby zachorowan na naby-
te wady serca [1].

Najwazniejszym narzedziem diagnostycznym w oce-
nie stopnia zwezenia i niedomykalnosci zastawki oraz
czynnoéci komor pozostaje echokardiografia. Jest tez ba-
daniem umozliwiajacym kwalifikacje pacjentéw do przez-
skérnych zabiegéw na zastawkach i monitorowanie
w trakcie zabiegu. Ocena czynnosciowa wady jest w wie-

standard therapy, significantly reduced the rates of
death from any cause and the composite end pointin
the PARTNER Study. Autograft Versus Homograft
Aortic Valve Replacement Study support the hypothe-
sis that a living valve implanted in the aortic position
can significantly improve the long-term outcomes in
patients. In 2010t" the European Society of Cardiolo-
gy (ESC) has published the guidelines on the mana-
gement of grown-up congenital heart disease
(GUCH). The remarkable improvement in survival of
patients with congenital heart disease has led to
a continuously growing number of GUCH patients, in
particular those with more complex disease. The vast
majority of recommendations is based on expert con-
sensus (level of evidence C).
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lu przypadkach niezbedna do podjecia decyzji dotycza-
cych korekcji wady. Tomografia komputerowa, zwlaszcza
uchorych ze stabym oknem akustycznym, pozwala zobra-
zowac zwapnienia zlokalizowane w obrebie zastawek oraz
naczyn, natomiast rezonans magnetyczny (MRI, magnetic
resonance imaging) umozliwia ocene przeptywu krwi przez
zwezone lub niedomykalne ujscia oraz oszacowanie masy
i objetoéci komor.

W ostatnich latach jedna z najbardziej dynamicznie
rozwijajacych sie dziedzin kardiologii interwencyjnej
i kardiochirurgii sa3 maloinwazyjne techniki operacyjne.
Przezcewnikowa implantacja zastawki aortalnej (TAVI,
transcathether aortic-valve implantation), przezskérne zabiegi
naprawcze zastawki mitralnej — zespolenie brzeg do brze-
gu (edge-to-edge repair) lub annuloplastyka z wszczepie-
niem sztucznego pierscienia — to jedne z najbardziej
popularnych zabiegéw maloinwazyjnych technik opera-
cyjnych.

BADANIA RANDOMIZOWANE

W ZASTAWKOWYCH WADACH SERCA W 2010 ROKU

Postep w przezskornym leczeniu wad zastawkowych
Prospektywne, randomizowane badania kliniczne sa

niezbyt czesto przeprowadzane wérdéd chorych z wadami

zastawkowymi, dlatego wiekszos¢ zalecen dotyczacych tej
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populacji pacjentéw ma poziom zaleceni C (stanowisko
ekspertow). Rok 2010 mozna nazwa¢ przelomowym
w historii przezskérnej naprawy zastawki dwudzielnej
i przeskornej implantacji zastawki aortalnej.

W trakcie kongresu American College of Cardiology
w marcu 2010 ogloszono wyniki badania o akronimie EVE-
REST II (Endovascular Valve Edge-to-Edge REpair Study) —
pierwszej randomizowanej préby klinicznej, w ktdrej oce-
niano bezpieczenstwo i skutecznos¢ przezskérnej korek-
cji zastawki dwudzielnej [2]. Technika przezskérna w tym
badaniu polegala na wprowadzeniu droga transseptalna
dolewego przedsionka i lewej komory klipsa spinajacego
platki zastawki mitralnej. Do badania wigczono 279 cho-
rych zistotna (I1I°ub IV°) niedomykalnoscig mitralna, kté-
rych poddano randomizacji w proporcji 2:1, do leczenia
technika przezskorna lub do chirurgicznej korekcji zastaw-
ki. Po1, 6,121 18 miesigcach, a nastepnie co roku (do 5 lat
obserwacji) oceniano stan kliniczny chorychiobrazy echo-
kardiograficzne serca. Zlozonym punktem koficowym
bylo wystepowanie powaznych incydentéw naczynio-
wych (zawat serca, udar mézgu, reoperacja zastawki mi-
tralnej, niewydolno$¢ nerek, wentylacja mechaniczna,
bakteriemia, przetoczenie krwi). W ocenie skutecznosci
zabiegu uwzgledniano stan kliniczny rok od korekgji, po-
prawe jakoéci zycia, klase niewydolnosci serca wedtug New
York Heart Association (NYHA) oraz funkcje lewej komory.
Naprawe zastawki uznawano za skuteczna, jesli chorzy
nie wymagali operacji zastawki mitralnej ani reoperacji
z powodu dysfunkgji zastawki, a niedomykalnos¢ mitral-
na nie byla wieksza niz +2. Stan taki uzyskano u 82% pac-
jentow leczonych przezskérnie i u 97% leczonych chirur-
gicznie. Po 12 miesigcach w obu grupach stwierdzono
zmniejszenie objetosci kohcoworozkurczowej lewej ko-
mory. W 30-dniowej obserwacji czestos¢ powaznych zda-
rzeh niepozadanych wynosita 9,6% u chorych leczonych
nieinwazyjnie i 57% u leczonych operacyjnie. Zdarzenia
niepozadane wynikaly gtdwnie z koniecznoéci przetoczef
krwi. Z pewnoscig wyniki badania zachecaja do stosowa-
nia metody przezskoérnej u starszych chorych z licznymi
obcigzeniami, jednak u 0séb mlodszych naprawa zastaw-
ki bez korekcji pierScienia mitralnego moze nie by¢ opty-
malnym postepowaniem.

W trakcie konferencji Transcatheter Cardiovascular The-
rapeutics w Waszyngtonie zostaly ogloszone wyniki bada-
nia Placement of AoRTic TraNscathetER Valve Trial (PART-
NER) — pierwszego randomizowanego badania, w kto-
rym poréwnywano TAVI z leczeniem standardowym

u chorych z objawami, z grupy wysokiego ryzyka z ciezka
stenozg aortalna [3].

Badana grupe stanowilo 358 chorych, z polem po-
wierzchni zastawki aortalnej mniejszym niz 0,8 cm?, §red-
nim gradientem przezzastawkowym wynoszacym ponad
40 mm Hg oraz szczytowym przeplywem przekraczajg-
cym 4,0 m/s. Do badania nie wlgczano pacjentéw: z za-
stawka dwuplatkowa, bez zwapnien na zastawce, z wcze-
$niej wszczepiong sztuczna zastawka serca, z ostrym za-
walem serca, z chorobg wiehcowa wymagajaca rewasku-
laryzaciji, z frakcjg wyrzutowa (EF, ejection fraction) ponizej
20%, z towarzyszaca ciezka niedomykalnoscig mitralng
iaortalng, po przebytych incydentach mézgowych w okre-
sie ostatnich 6 miesiecy i z ciezka niewydolnoscia nerek.
Chorzy z grupy najwyzszego ryzyka operacyjnego (= 50%
ryzyka zgonu w ciggu 30 dni po operacji), zdyskwalifiko-
wani z leczenia operacyjnego, bylilosowo przydzielani do
zabiegu TAVIlub terapii standardowej. Chorym zakwali-
fikowanym do TAVI implantowano zastawke Edwards
SAPIEN, zbudowana z 3 platkéw wytworzonych z osier-
dziabydlecego, osadzonych na stalowym pierscieniu, roz-
prezanej balonem. Zastawke osadzano na natywnej za-
stawce aortalnej. W czasie zabiegu stosowano heparyne,
a podwdjna terapie przeciwplytkowa — przez 6 miesiecy
po zabiegu. W leczeniu standardowym uwzgledniano
postepowanie zachowawcze, w tym farmakoterapie, oraz
dopuszczano przezskérna walwuloplastyke balonowa
zastawki aortalnej (BAV, baloon aortic valvuloplasty). Po roku
obserwacji pierwszorzedowy punkt koficowy badania
($miertelnos¢ catkowita) wystapil istotnie rzadziej wéréd
os6b poddanych TAVI (31% v. 51%; wskaznik ryzyka [HR,
hazard ratio] 0,55); mniejsza byla réwniez $miertelnos¢
z przyczyn sercowo-naczyniowych (21% v. 45%; HR =
=0,39). Ponadto w grupie poddanej TAVI obserwowano
mniejsza czestos$¢ wystapienia ztozonego punktu konico-
wego, tj. zgonu z jakiejkolwiek przyczyny i konieczno-
$ci ponownej (43% v.72%; HR = 0,46) hospitalizacji, oraz
mniejsza czesto$¢ objawowej niewydolnosci serca (111,
IV klasa wg NYHA 25% v. 58%). Jednak TAVI wiazala sie
z podwyzszonym ryzykiem udaru mézgu oraz duzych
powiklan naczyniowych w obserwacji 30-dniowej. Wy-
kazane w badaniu PARTNER 20-procentowe zmniejsze-
nie Smiertelnosci catkowitej u chorych leczonych zabie-
gowo w poréwnaniu z leczonymi farmakologicznie moze
wplynaé na zmiane standardow w grupie pacjentéw naj-
wyzszego ryzyka zdyskwalifikowanych z operacji kar-
diochirurgicznej. Liczba oséb, ktérym dzieki jednemu
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zabiegowi TAVI uratowano zycie, byta mata (number ne-
eded to treat, NNT = 5), co $wiadczy o wyjatkowo duzej
efektywnosci metody. Trwa ocena kohorty ,operacyjne;j”
badania PARTNER, w ktérej okotooperacyjne ryzyko
zgonu bylo szacowane na 15-50% [3].

Autograft ptucny versus homograft chorych
z wadg aortalng

W badaniu Autograft Versus Homograft Aortic Valve Re-
placement poréwnywano wynik implantacji r6znych ty-
pow zastawki aortalnej wszczepionych chorym z wada
aortalng z poszerzeniem pnia lub czesci wstepujacej aor-
ty, wymagajaca leczenia kardiochirurgicznego [4]. Grupe
216 pacjentéw poddano randomizacji do grupy, w ktérej
wszczepiano homograft (n = 108) lub do grupy, w ktdrej
wykonywano operacje Rossa (autograft plucny wszyty
w pozycje aortalng, a homograft pobrany ze zwlok wszy-
ty w pozycje plucna) (n = 108). Ujscia naczyn wienicowych
wszczepiano 2-3 mm powyzej styku platkow zastawki.
Chorzy byli aktywnie kontrolowani w osrodku, w ktérym
wykonywano badanie; kontrolowali ich réwniez lekarze
rodzinni. Kontrolne badania echokardiograficzne wyko-
nywano po roku, a nastepne w odstepach 2-letnich. Zgon
okolooperacyjny definiowano jako zgon w ciagu 30 dni po
zabiegu. Pierwszorzedowy punkt koficowy stanowito 10-
-letnie przezycie chorych, a w przypadku operacji Rossa
— przezycie w stosunku do populacji ogdlnej. Drugorze-
dowy punktkoficowy stanowily: liczba chorych bez reope-
racji, liczba zgonéw zwigzanych z dysfunkcja zastawki,
jakos¢ zycia oraz ocena funkcji zastawki i migsnia lewej
komory w badaniu echokardiograficznym Po roku, 5, 10
i13latach w grupie zimplantowanym homograftem zmar-
to odpowiednio 4, 5, 15115 chorych, a w grupie po operacji
Rossa—3,3, 314 chorych (p = 0,002). Zgony sercowe wyni-
kaly gléwnie z postepujacej niewydolnosci serca, a nie
zdysfunkgji zastawki. W grupie chorych operowanych me-
toda Rossa przezywalnos¢ byta poréwnywalna z przezy-
walnoscig populacji ogélnej. W analizie wieloczynnikowej
niezaleznym czynnikiem pdznej émiertelnosci byto uzycie
homograftu (HR = 8,64), natomiast prawidtowa wartos¢
klirensu kreatyniny byla czynnikiem protekcyjnym (HR
= 0,97). W ocenie jakosci zycia lepsze wyniki uzyskano
w grupie z implantowanym autograftem [4]. Uzycie auto-
graftu plucnego, wszczepionego w pozycje aortalng, wistot-
nym topniu przedtuzalo przezycie chorych zwadg aortalng
wymagajaca leczenia kardiochirurgicznego.

Czy leczenie statyng spowalnia progresje
stenozy aortalnej?

Powraca temat ewentualnego zahamowania progresji
stenozy aortalnej za pomoca leczenia hipolipemizujacego.
W badaniach epidemiologicznych potwierdzono zwigzek
miedzy hipercholesterolemia a stenoza aortalng i zwolnie-
niem progresji choroby w trakcie leczenia statynami. Ob-
serwacji tych nie potwierdzaja wyniki badan klinicznych,
w ktorych nie uzyskano lepszych wynikéw u chorych ze
stenoza aortalng leczonych atorwastatyna lub simwasta-
tyna w skojarzeniu z ezetimibem w poréwnaniu z grupa
przyjmujaca placebo.

W badaniu Aortic Stenosis Progression Observation: Me-
asuring Effects of Rosuvastatin (ASTRONOMER) oceniano
wplyw intensywnej terapii rosuwastatyna (40 mg) na pro-
gresje choroby u pacjentéw z bezobjawowa, tagodna lub
umiarkowang stenoza aortalng (maksymalny przeptyw
przez zastawke aortalng 2,5-4,0 m/s) [5]. Badana grupe sta-
nowito 269 chorych w wieku 18-82lat; zbadania wylaczo-
no osoby ze wskazaniami do stosowania statyn (choroba
wieficowa, choroby naczyniowe mézgu, choroby naczyn
obwodowychicukrzyca). Nie stwierdzono réznic miedzy
grupa aktywnie leczong rosuwastatyna w czasie 3,5 roku
a grupa przyjmujaca placebo w ocenie echokardiograficz-
nej stenozy aortalnej na zakonczenie obserwacji. Nie wy-
kazano réznic w podgrupach badania (obejmujacych
wiek, nasilenie, typ morfologiczny wady i obecno$¢ zwap-
nief) w zakresie liczby zgonéw i koniecznosci wymiany
zastawki. W czasie leczenia najczestszym objawem zgta-
szanym przez chorych byl bl mieéniowy, ale nie wysta-
pily przypadki rabdomiolizy. Wzrost stezenia kinazy kre-
atynowej 10-krotnie powyzej gornej granicy normy obser-
wowano u jednego chorego leczonego rosuwastatyna
iu 2 chorych w grupie przyjmujacej placebo. Intensywne
leczenie rosuwastatyna nie hamowalo progresji stenozy
aortalnej u pacjentéw bez objawéw, z tagodna i umiarko-
wang postacig choroby [5].

Czy mozna hezpiecznie zmniejszyé intensywno$é
antykoagulacji u chorych ze sztuczng zastawka?

Jak stwierdzili autorzy badania LOWERing the INtensity
of oral anticoaGulant Therapy in patients with bileaflet mecha-
nical aortic valve replacement (LOWERING-IT), miedzyna-
rodowy wskaznik znormalizowany (INR, international nor-
malized ratio) w granicach 1,5-2,5 — nizszy od obecnie za-
lecanego — jest bezpieczny i skuteczny w grupie chorych
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niskiego ryzyka po implantacji sztucznej zastawki dwu-
platkowej w pozycji aortalnej [6]. Zgodnie z obowiazuja-
cymi rekomendacjami, chorym poizolowanejimplantacji
sztucznej zastawki w pozycji aortalnej zaleca sie utrzymy-
wanie INR w granicach 2,0-3,0. W badaniu LOWERING-
-IT u 396 chorych zimplantowana sztuczng zastawka dwu-
platkowa w pozycji aortalnej, z prawidtowq EF, ze §rednica
zastawki co najmniej 21 mm, wymiarem lewego przed-
sionka ponizej 47 mm oraz rytmem zatokowym dokona-
no oceny skutecznoéci i bezpieczefistwa utrzymywania
INRw granicach 1,5-2,5, w poréwnaniu z INR w granicach
2,0-3,0, w grupie niskiego ryzyka u pacjentow wczedniej
nieleczonych warfaryng [6]. Wskaznik INR w granicach
1,5-2,5—nizszy od obecnie zalecanego — byt bezpieczny
i skuteczny w grupie chorych niskiego ryzyka po implan-
tacji sztucznej zastawki dwuplatkowej w pozycjiaortalne;.
Dodatkowo obserwowano u nich podobne ryzyko zda-
rzen zatorowych przy nizszym ryzyku powaznych krwa-
wiefi, w poréwnaniu z utrzymywaniem wskaznika INR
w zalecanych granicach (2,0-3,0). Jak wiadomo, populacja
chorych ze sztucznymi zastawkami byla dotychczas nie-
zmiernie rzadko, czy wrecz nie byla w ogéle, wlaczana do
badan, w ktérych oceniano przyjete dotychczas standar-
dy leczenia przeciwkrzepliwego. Moze badanie LOWE-
RING-IT otworzy droge do préb z zastosowaniem doust-
nych bezposrednich inhibitoréw trombiny lub czynnika
Xa u chorych z zastawkowymi protezami serca?

ZALECENIA ESC U DOROSLYCH
Z WRODZONYMI WADAMI SERCA
Postepowanie diagnostyczne

W 2010 roku ukazaly sie nowe wytyczne European So-
ciety of Cardiology (ESC) dotyczace dorostych z wrodzony-
mi wadami serca (GUCH, grown-up congenital heart disease)
[7]. Poprawa technik operacyjnych i jakosci opieki nad ta
grupa chorych z wrodzonymi wadami serca prowadzi do
wydluzeniaich zyciaisprawia, ze wzrasta liczba dorostych
obcigzonych tymi wadami, czesto po korekgji chirurgicz-
nej. Niektére wady, na przykiad: ubytek w przegrodzie
miedzyprzedsionkowej (ASD, atrial septal defect), koarkta-
cja aorty (CoA, coarctation of the aorta), anomalia Ebsteina,
wrodzone skorygowane przelozenie wielkich pni tetni-
czych (cTGA, corrected transposition of the great arteries),
moga zosta¢ zdiagnozowane po raz pierwszy dopiero
w dorostym zyciu. Brakuje doktadnych danych dotycza-
cychliczby pacjentéw z wrodzong wada serca. Szacuje sie,
ze stanowig oni 0,3% calej populagji [7]. Chorych zsiniczy-

mi wadami serca oraz po operacji Fontana charakteryzu-
je najwyzsza $miertelnos¢. Postepowanie diagnostyczne
u pacjentéow z GUCH powinno obejmowac staranng ocene
kliniczng, pulsoksymetrie i badanie elektrokardiograficz-
ne (EKG). Badanie radiologiczne klatki piersiowej nie jest
juz postepowaniem rutynowym, tym niemniej bywa po-
mocne w diugoterminowej ocenie wielkosci serca oraz
zmian tozyska naczyniowego. Istotnymi ograniczeniami
badania echokardiograficznego u chorych z GUCH sa
zmiany geometrii serca, niezgodno$¢ przedsionkowo-
-komorowa, trudnosci w ocenie przeplywoéw i problem
wizualizacji ujs¢ tetniczych i splywéw zylnych. Rezonans
magnetyczny to metoda alternatywna dla echokardiogra-
fii, jesli nie mozna uzyskac obrazéw o wystarczajacej jakos-
ci. Istotne ograniczenie dla tej metody stanowia rozrusz-
niki serca i klipsy domézgowe, natomiast sztuczne zastawki
istenty dowieficowe nie sa przeciwwskazaniem. W przy-
padku stabo ferromagnetycznych okluderéw i stentow do
naczyh obwodowych badanie MRImozna wykonywacé po
6 tygodniach. Tomografia komputerowa moze stuzy¢ do
obrazowania tetnic nasierdziowych, oceny mas sercowych
ipozasercowych —stanowi alternatywe dla MRIu pacjen-
téw z wszczepionym rozrusznikiem serca. U chorych
z wrodzonymi wadami serca mozna réwniez rozwazac
wszczepienie rozrusznika pozwalajacego na obrazowanie
MRI (MRI conditional, MRI safe). Cewnikowanie serca u pa-
cjentow z GUCH stuzy do oceny oporu naczyh plucnych,
nadci$nienia ptucnego (PAH, pulmonary artery hyperten-
sion), reaktywnosci naczyniowej w testach odwracalnosci
z nitrogliceryna i nitroprusydkiem sodu, pomiaréw gra-
dientéw ci$nien oraz koronarografii u mezczyzn po
40.roku zycia i kobiet po menopauzie, przed korekcja chi-
rurgiczng wady. Szczegélne znaczenie w diagnostyce
i prowadzeniu chorych z GUCH ma spiroergometria.

Leczenie chorych z GUCH

Leczenie pacjentéw z wrodzong wada serca jest po-
dobne do stosowanego w blizniaczym schorzeniu u pa-
cjenta bez wady. Dotyczy to niewydolnoéci serca, arytmii,
PAH, nadci$nienia tetniczego, jak réwniez zapobiegania
zdarzeniom zakrzepowo-zatorowym lub zapaleniu wsier-
dzia, a istotne anomalie strukturalne zwykle wymagaja
leczenia interwencyjnego. U chorych z wrodzonymi wa-
dami serca i niewydolnoscia serca na znaczeniu zyskuje
terapia resynchronizujaca. Zaburzenia rytmu sa gléwna
przyczyna hospitalizacjiiczesta przyczyng zgonu. Niewy-
jasniona utrata przytomnosci jest zawsze alarmujaca,
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a wadami serca o najwiekszym ryzyku naglego zgonu sa
tetralogia Fallota, skorygowane przelozenie wielkich pni
tetniczych, stenoza aortalna i serce jednokomorowe.

Wskazania doimplantacji kardiowertera—defibrylatora
(ICD, implantable cardioverter defibrillator) obejmuja chorych
z GUCH, ktérzy przezyli nagle zatrzymanie krazenia po
wykluczeniu odwracalnych przyczyn (klasa zalecen IB).
Pacjenci z utrwalonym czestoskurczem komorowym (sVT,
sustained ventricular tachycardia) powinni by¢ poddani in-
wazyjnej ocenie hemodynamicznejibadaniu elektrofizjo-
logicznemu (EP, electrophysiologic). Zalecane leczenie prze-
widuje interwencje przezcewnikowg lub resekcje chirur-
giczng w celu eliminacji VT. Jesli nie przyniesie to rezulta-
tu, rekomenduje sie wszczepienie ICD (klasa zalecen IC).
Inwazyjna ocena hemodynamiczna i EP s zasadne u pa-
cjentéw z niewyjasniong utratg przytomnosciiuposledze-
niem funkcji skurczowej komory.

Zabieg chirurgiczny w dorostym zyciu moze by¢ ko-
nieczny u pacjentéw po wczesniejszej operacjiiz pozosta-
tymi lub z nowymi powiktaniami hemodynamicznymi,
u pacjentéw ze stanami niezdiagnozowanymi lub nie-
uznanymi za wystarczajaco powazne, aby wymagaly in-
terwencji chirurgicznej w dziecinstwie. Zagrozenie zapa-
leniem wsierdzia (IE, infectious endocarditis) u pacjentéw
z GUCH jest znacznie wigksze niz w pozostalej populacji.
Nalezy podkregli¢, ze wladciwa higiena jamy ustnejiregu-
larne przeglady dentystyczne maja zasadnicze znaczenie
w zmniejszaniu zagrozenia wystapienia IE. Ze wzgleduna
brak dowodéw na skutecznoéé profilaktyki antybiotyko-
wej obecnie eksperci zgodnie zalecaja ograniczenie profi-
laktyki antybiotykowejjedynie do pacjentéw obcigzonych
wysokim ryzykiem IE, z uwzglednieniem procedur naj-
wyzszego ryzyka (klasa zalecen IlaC). Zalecenia te obej-
muja nastepujace grupy pacjentow [7]: ze sztuczng za-
stawka lub materialem protetycznym uzywanym do
korekcji zastawki, z wczeéniejszym IE, z wrodzong wada
serca sinicza bez korekgji chirurgicznej lub po korekgji
zmaterialem protetycznym, umieszczanym podczas ope-
ragji chirurgicznej lub interwencji przezskérnej, do 6 mie-
siecy po procedurze (do czasu endotelializacji). Profilak-
tyki IE nie wymagaja: dwuplatkowa zastawka aortalna,
wypadanie platka zastawki mitralnej, zwezenie zastawki
aortalnej z obecnoscig zwapnien. Profilaktyka IE jest ogra-
niczona do leczenia stomatologicznego wymagajacego
manipulacji na dzigstach lub w rejonie okolowierzchotko-
wym zeba albo w przypadku uszkodzenia blony Sluzowej
jamy ustnej. Antybiotyki nie sg zalecane w przypadku

dzialan dermatologicznych, zwigzanych z drogami odde-
chowymi, zotagdkowo-jelitowymi, moczowo-plciowymi
lub ukladem mie$niowo-szkieletowym, chyba ze dowie-
dziono obecnosci infekgji [7].

Cigza, antykoncepcija i poradnictwo genetyczne

Wiekszo$¢ pacjentek z wrodzonymi wadami serca do-
brze znosi cigze, ale zeby zapewnic¢ im najlepsza opieke
specjalistyczng, nalezy stworzy¢ zespoly wielodyscypli-
narne, ktére powinny sie sktada¢ z kardiologa zajmuja-
cego sie wrodzonymi wadami serca, poloznej, anestezjo-
loga, hematologa, neonatologa i genetyka [7]. Ciezkie
PAH z zespotem Eisenmengera pozostaje choroba o wy-
sokim wskazniku umieralnosci matek (30-50%) mimo no-
woczesnych metod leczenia, dlatego kobietom tym po-
winno sie odradza¢ zachodzenie w cigze. Z wysokim ry-
zykiem dla matek wiaza sie ciezkie zwezenia odptywu/
/maplywu dolewego serca, zta funkcja systemowej komo-
ry serca (EF < 40%) oraz poszerzenie aorty w zespole
Marfana. Sinica stanowi znaczace zagrozenie dla ptodu,
z malym prawdopodobiefistwem urodzenia zywego
dziecka (< 12%), jesli wysycenie tlenem wynosi ponizej
85%. W przypadku wszystkich pozostatych choréb
GUCH poradnictwo musi by¢ zindywidualizowaneispe-
cyficzne dla danej wady. Czynnikami ryzyka cigzy sg: EF
lewej komory mniej niz 40%, niewydolno$¢ serca powy-
zej T klasy wedlug NYHA, sinica, zwezenie drogi odply-
wu czy naplywu lewej komory (pole powierzchni za-
stawki aortalnej < 1,5 cm?i gradient > 30 mm Hg, zwe-
zenie zastawki mitralnej < 2,0 cm?) czy weze$niejszy in-
cydent sercowy (niewydolno$¢ serca, incydent mézgowy
lub arytmia). Pacjentki nieobcigzone tymi czynnikamiry-
zyka ibez PAH, mechanicznej zastawki serca lub posze-
rzenia aorty mozna traktowac jako grupe z niskim zagro-
zeniem dla cigzy [7].

Echokardiografia ptodu powinna by¢ zalecana w 16.—
-18. tygodniu cigzy. Zawsze nalezy bra¢ pod uwage moz-
liwos¢ uszkodzenia plodu przez przyjmowane przez
matke leki. Przeciwwskazane sa inhibitory konwertazy
angiotensyny (ACE, angiotensin-converting enzyme), anta-
gonidci receptoréw angiotensyny II oraz amiodaron.
Doustne $rodki antykoncepcyjne, zawierajace estrogeny
i gestageny, cechuje wysoka skutecznos$c¢ (99,9%), ale
powinny ich unika¢ pacjentki obcigzone ryzykiem powi-
ktan zakrzepowych (krazenie Fontana, chore z sinica czy
slaba funkcjg systemowej komory). Aktywnos¢ fizyczna
moze mie¢ dobroczynny wplyw na chorych; wazne jest
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jednak, aby byla dostosowana do ich potrzeb i mozliwo-
$ci. Rzadko bywa przyczyna naglego zatrzymania kraze-
nia, przy czym preferuje sie raczej wysitek dynamiczny
niz statyczny. Lekarze czesto sa zbyt konserwatywni
i przesadnie ostrozni, zabraniajac chorym podejmowania
jakiejkolwiek aktywnosci. Niemniej jednak aktywnos¢
podejmowana w celu wspélzawodnictwa jest przeciw-
wskazana w PAH, zespole Eisenmengera, anomaliach
tetnic wiencowych, anomalii Ebsteina i u 0séb z sercem
jednokomorowym.

Wskaznik pojawienia si¢ GUCH u potomstwa waha
sie od 2% do 50% i jest wyzszy w przypadku matki
z GUCH niz w przypadku ojca z GUCH. Najwyzsze ry-
zyko pojawienia sie GUCH u potomstwa wystepuje
w przypadku zaburzen jednego genu i/lub aberracji chro-
mosomowych, takich jak zesp6l Marfana, zespét No-
onan, zesp6t delecji 22q11 oraz zespét Holt-Orama. Dla
pozostalych wskaznik pojawienia sie GUCH u potom-
stwa §rednio waha si¢ miedzy 2% a 4%, natomiast
w przypadku stenozy aortalnej moze osiggac 13-18%,
a w przypadku ubytku przegrody miedzykomorowej
(VSD, ventricular septal defect) — 6-10% [7]. W dalszej cze-
$ci dokumentu szczegbélowo omdéwiono postepowanie
w poszczegélnych wadach wrodzonych. W ustalaniu
wskazan do leczenia operacyjnego wad przeciekowych
przecigzenie komory jest wazniejszym argumentem na
rzecz korekcji wady niz obliczony stosunek przepltywu
plucnego do systemowego —wskaznika, do ktérego
przywykli sie odnosi¢ w przeszlosci kardiolodzy.

PODSUMOWANIE

Podsumowujac, rok 2010 na pewno nalezat do uda-
nych w zakresie postepu w leczeniu wad serca. Wyniki
badan randomizowanych i nowe zalecenia umocnity
w dziataniach, w ktérych dotad czesto lekarze kierowali sie
intuicja; stworzyly tez nowe mozliwosci interwencji
w populacji oséb starszych obcigzonych licznymi schorze-
niami i podkredlity koniecznoé¢ podejmowania decyzji
przez Heart Team (kardiolog, kardiochirurg, anestezjolog,
kardiolog interwencyjny) u chorych ze ztozonymi i trud-
nymi problemami kardiologicznymi.
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