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Wstep

Zwezenie cie$ni aorty, zwane rdwniez koark-
tacja aorty, to zwezenie tetnicy gléwnej w miejscu
jej anatomicznej ciesni, czyli bezposrednio ponizej
odejscia lewej tetnicy podobojczykowej od tuku aor-
ty. Koarktacja aorty stanowi 6-8% wszystkich wad
wrodzonych ukladu sercowo-naczyniowego.

Anatomia wady

Koarktacja aorty moze mie¢ charakter pierscienio-
wy lub tubularny. Posta¢ pierScieniowa to zwezenie
krétkoodcinkowe, spowodowane wytworzeniem
wewnetrznego faldu $ciany naczyniowej. W postaci
tubularnej obserwuje si¢ hipoplazje Sciany naczynia
w miejscu cie$ni lub w odcinku dystalnym tuku aorty,
pomiedzy odejsciem lewej tetnicy szyjnej wspdlnej
a lewej tetnicy podobojczykowej.

U noworodkéw i malych niemowlat koarktacja
aorty moze by¢ wada przewodozalezna. W tej posta-
ci, wobec krytycznego zwezenia cie$ni, przeptyw do
aorty zstepujacej odbywa sie poprzez prawo-lewy
przeciek przez drozny przewdd tetniczy. Jest to tak
zwana koarktacja aorty typu niemowlecego. U star-
szych niemowlat, dzieci i mlodziezy przy zamknie-
tym lub nieistotnym hemodynamicznie przewodzie
tetniczym zwezenie cie$ni rozwija si¢ powoli, docho-
dzido adaptacjilewej komory serca do zwiekszonego
obciazenia nastepczego i rozwija sie krazenie obocz-
ne, poprawiajace perfuzje narzadéw polozonych po-
nizej poziomu zwezenia. Jest to tak zwana koarktacja
aorty typu dorostego.

W zwezeniu cie$ni aorty obserwuje sie tendencje
do rozplemu kolagenu i mie$ni gtadkich oraz wtér-
nych zmian zakrzepowo-zatorowych w miejscu do-
minujacego zwezenia, jak rowniez do poststenotycz-
nego poszerzenia aorty z towarzyszacym sciencze-
niem $ciany naczyniowej, ktére moze wystepowac

zaréwno w odcinku piersiowym naczynia, jakiw od-
cinku brzusznym.

Koarktacja aorty moze wspolistnie¢ zinnymi pa-
tologiami uktadu sercowo-naczyniowego, takimi
jak: dwuptatkowa zastawka aortalna, okotobtonia-
sty ubytek przegrody miedzykomorowej, drozny
przewdd tetniczy, zwezenie podzastawkowe i za-
stawkowe aorty, zwezenie zastawki dwudzielnej, jak
réwniez zwezenie lewej tetnicy podobojczykowej
i nieprawidlowe odejscie prawej tetnicy podoboj-
czykowej od aorty zstepujacej ponizej koarktacji.

Koarktacja aorty typu dorostego

Zwezenie cie$ni aorty prowadzi do rozwoju nad-
ci$nienia tetniczego oraz kompensacyjnego przero-
stu lewej komory serca na skutek zwiekszonego ob-
cigzenia nastepczego.

W przypadku pézno rozpoznanej koarktacji aor-
ty lub pacjentéw nieleczonych rozwijaja sie typowe
nastepstwa nadci$nienia tetniczego. Czestym powi-
ktaniem jest réwniez infekcyjne zapalenie wsierdzia.
Srednia dlugos¢ zycia w tej grupie chorych wynosi
351at, a 90% pacjentéw umiera przed osiggnieciem
50. roku zycia.

U pacjentéw ze zwezeniem cie$ni aorty w bada-
niu podmiotowym stwierdza si¢ obnizona tolerancje
wysitku fizycznego oraz niespecyficzne objawy nad-
ci$nienia tetniczego, takie jak boéle glowy czy krwa-
wienia z nosa. Do typowych objawoéw klinicznych
wady nalezg: przemieszczenie uderzenia koniusz-
kowego typowe dla przerostu lewej komory serca,
wzmocniona akcentacja II tonu serca nad zastawka
aortalng, szmer skurczowy u podstawy serca z pro-
mieniowaniem do okolicy miedzylopatkowej oraz
oslabienie amplitudy fali tetna na tetnicach udowych,
jak réwniez obnizenie ci$nienia skurczowego na kon-
czynach dolnych o co najmniej 10 mm Hg w stosunku
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Tabela 1. Zalecenia dotyczace leczenia koarktacji aorty (wg Baumgartner H. i wsp. Eur. Heart J.

2010; 31: 2915-2957)

Zalecenie Klasa Poziom
zalecen dowodoéw

Leczenie interwencyjne nalezy podja¢ u wszystkich pacjentéw, u ktorych stwierdza sie niein- | C

wazyjnie réznice cisnien > 20 mm Hg miedzy koriczynami gérnymi a dolnymi, niezaleznie od

objawow, ale u ktérych istnieje AH w konczynach goérnych (> 140/90 mm Hg u dorostych),

nieprawidfowa reakcja tensyjna podczas préby wysitkowej lub istotny LVH

Nalezy rozwazy¢ leczenie interwencyjne, niezaleznie od gradientu ci$nienia, u pacjentow, lla (¢}

u ktérych stwierdza sie nadcisnienie tetnicze i zwezenie aorty 0 > 50% w odniesieniu do sred-

nicy aorty na poziomie przepony (zmierzone za pomocag CMR, CT lub angiografii inwazyjnej)

Mozna rozwazyc¢ leczenie interwencyjne, niezaleznie od gradientu cisnienia, u pacjentow, Ilb (¢}

u ktérych nie ma nadcisnienia tetniczego, ale stwierdza sig¢ zwgzenie aorty o0 > 50% w odnie-
sieniu do $rednicy aorty na poziomie przepony (zmierzone za pomocg CMR, CT lub angio-

grafii inwazyjnej)

CMR (cardiovascular magnetic resonance) — rezonans magnetyczny serca; CT (computed tomography) — tomografia komputerowa; AH (arterial
hypertension) — nadci$nienie tgtnicze; LVH (left ventricular hypertrophy) — przerost lewej komory serca

do koficzyn gérnych. U pacjentéw z obfitym kraze-
niem obocznym stwierdza sie §rednio glosny, ciagly
szmer w okolicy miedzylopatkowej. Obnizenie cis-
nienia skurczowego na lewej koficzynie gérnej moze
wskazywac na zwezenie jej poczatkowego odcinka.
Zkolei uposledzone wypelnienie fali tetna na prawe;
konczynie gornej jest obserwowane przy nieprawi-
dlowym odejsciu prawej tetnicy podobojczykowej
od aorty zstepujacej.

Badanie echokardiograficzne jest podstawowym
narzedziem w diagnostyce zwezenia cie$ni aorty.
Do typowych objawéw echokardiograficznych ko-
arktacji aorty zalicza sie: nieprawidlowa krzywa
przeplywu przez cie$h aorty ze wzrostem predkos-
ci przeptywu krwi i wydiuzeniem fazy przeplywu
rozkurczowego, jak réwniez zmniejszenie predkos-
ci przeplywu krwi w aorcie brzusznej. W badaniu
elektrokardiograficznym (EKG) stwierdza sie cechy
przerostu lewej komory serca, z kolei w badaniu ra-
diologicznym klatki piersiowej — powiekszenie syl-
wetki serca w zakresie lewej komory, poszerzenie aor-
ty zstepujacej z ewentualnym niewielkim wcieciem
w miejscu koarktacji (objaw tzw. tréjki), a niekiedy
ubytki kostne na dolnych krawedziach zeber (tzw.
uzury) zwiazane z poszerzeniem tetnic miedzyze-
browych na skutek rozwoju krazenia obocznego. Kla-
syczna diagnostyka jest obecnie czesto uzupelniana
o0 angiotomografie¢ komputerowa z tréjwymiarowa
rekonstrukcja obrazu lub badanie metoda rezonansu
magnetycznego. Zastosowanie nowoczesnych tech-
nik obrazowych spowodowalo istotne ograniczenie
wskazan do wykonywania klasycznej aortografii.

Wskazania do leczenia koarktacji aorty zgodnie
ze standardami Europejskiego Towarzystwa Kar-
diologicznego (ESC, European Society of Cardiology)
przedstawiono w tabeli 1.

U starszych dzieci, mlodziezy i dorostych poste-
powaniem z wyboru w leczeniu koarktacji aorty jest
implantacja stentu. Takie postepowanie stosuje sie
wowczas, gdy rozmiar aorty pozwala na bezpieczne
umieszczenie stentu, ktéry w przyszlosci bedzie moz-
na rozszerza¢ do $rednicy spodziewanej szerokosci
aorty po ukoficzeniu wzrostu.

Do powiklan leczenia koarktacji aorty zalicza sie
nadciénienie tetnicze (AH, arterial hypertension) oraz
tetniaki aorty w miejscu implantacji stentu. Nadcis-
nienie tetnicze rozwija sie pomimo dobrego wyniku
zabiegu, a jego etiologia pozostaje nadal dyskusyjna.
Ryzyko AH jest szczegdlnie wysokie u pacjentow le-
czonych w péznym wieku. W przypadku tworzenia
sie tetniaka po leczeniu interwencyjnym postepowa-
niem z wyboru jestimplantacja stentu powlekanego
(tzw. graft-stentu).

Koarktacja aorty typu niemowlgcego

Unoworodkdéw i niemowlat ze zwezeniem ciesni
aorty oraz wspolistniejacym droznym przewodem
tetniczym kluczowa kwestia warunkujaca charakter
zaburzeh hemodynamicznych, nasilenie objawéw
klinicznych oraz postepowanie lecznicze jest wza-
jemny stosunek poziomu koarktacji do aortalnego
ujscia przewodu tetniczego. Najczesciej (ok. 90%
przypadkow) wystepuje nadprzewodowa postaé
zwezenia cie$ni aorty, w ktorej przewod tetniczy
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otwiera sie do aorty ponizej poziomu koarktacji aor-
ty — jest to klasyczna postac koarktacji aorty typu
niemowlecego; w pozostalych 10% przypadkéw
stwierdza sie posta¢ podprzewodowa.

W nadprzewodowym zwezeniu cie$ni aorty za-
burzenia hemodynamiczne i objawy kliniczne nasila-
ja sie w momencie przymykania si¢ przewodu tetni-
czego. Do tego momentu, na skutek stalego przeply-
wu krwi z tetnicy ptucnej do aorty zstepujacej przez
przewdd tetniczy, przebieg choroby jest niecharakte-
rystyczny i czesto skapoobjawowy. Noworodkiinie-
mowleta nie prezentuja w tym okresie nadci$nienia
tetniczego, jak rowniez uposledzenia wypelnienia
fali tetna na tetnicach konczyn dolnych. Jedynym
objawem w tym okresie choroby moze by¢ obnizenie
saturacji przezskérnej krwi na koniczynach dolnych
w poréwnaniu z koficzynami gérnymi, stwierdzane
w przesiewowym tescie saturacji krwi obwodowej,
wykonywanym obecnie u wszystkich noworodkéw.
Z chwilg zamykania sie przewodu tetniczego do-
chodzi do nasilenia objawéw niewydolnosci serca
oraz hipoperfuzji narzadéw i tkanek dolnej czesci
ciala. W przypadku podejrzenia zwezZenia ciesni aor-
ty nalezy bezzwlocznie rozpoczac leczenie statym
wlewem dozylnym preparatu prostaglandyny E1
w celu utrzymania droznosci przewodu tetniczego,
a nastepnie kwalifikowa¢ dziecko do leczenia kar-
diochirurgicznego.

U pacjentow z podprzewodowa postacia zweze-
nia cie$ni aorty objawy wady pod postacig niewy-
dolnosci serca oraz hipoperfuzji narzadoéw dolnej
czesci ciala wystepuja natychmiast po urodzeniu.
Dochodzi do rozwoju kwasicy i przednerkowej nie-
wydolnosci nerek. Czestym powiklaniem sg wylewy
wewnatrzczaszkowe na skutek znacznego nadcisnie-
nia tetniczego w naczyniach odchodzacych od tuku
aorty powyzej poziomu koarktacji. Obecnos¢ droz-
nego przewodu tetniczego nie prowadzi do popra-
wy stanu ogélnego, przeciwnie — sprzyja nasileniu
niewydolnosci serca w mechanizmie zwiekszonego
obcigzenia wstepnego lewej komory serca. Nowo-
rodki z podprzewodowq koarktacja aorty wymagaja
bezzwlocznego leczenia operacyjnego.

Preferowang metoda leczenia operacyjnego u no-
worodkéw i niemowlat ze zwezeniem cie$ni aorty
jest wyciecie zwezenia i zespolenie aorty bezposred-
nio koniec—do-konica (metoda Crafoorda), co niesie
ze sobg najnizsze ryzyko nawrotu zwezenia cie$ni

iumozliwia prawidlowy wzrost aorty. W przypadku
istotnej hipoplazji tuku aorty wykonuje si¢ zmodyfi-
kowane zespolenie koniec-do-konca (extended end-to-
-end anastomosis) lub poszerzenie zwezonego odcin-
ka z wykorzystaniem laty z uszypulowanej, wlasnej
tetnicy podobojczykowej (metoda Wadhausena).
U dzieci ze szczeg6lnie wysokim ryzykiem leczenia
kardiochirurgicznego, zwigzanym z niska masa uro-
dzeniowa lub wspolistnieniem innych zlozonych pa-
tologii uktadu sercowo-naczyniowego, w wybranych
przypadkach stosowana jest angioplastyka balonowa
cieéni aorty lub implantacja stentéw do przewodu
tetniczego jako pomost do przyszlego leczenia kar-
diochirurgicznego.

Nadci$nienie tetnicze oraz nawrdt zwezenia
cie$ni aorty sg najpowazniejszymi, odlegtymi po-
wiktaniami korekgji kardiochirurgicznej koarktacji
aorty. Nawr6t zwezenia jest szczegdlnie czesto ob-
serwowany u dzieci leczonych w okresie noworod-
kowym i wczesnoniemowlecym. W zwigzku z tym
u dzieci, mtodziezy i 0s6b dorostych po leczeniu
zwezenia cie$ni aorty konieczne jest prowadzenie
okresowych pomiaréw ci$nienia tetniczego z oceng
manometrycznego gradientu ci$nienia skurczowego
pomiedzy prawa konczyna goérna a koficzyna dolng
oraz badanie fali t¢tna na tetnicach koficzyn dolnych.
Obnizenie wypelnienia fali tetna oraz wzrost mano-
metrycznego gradientu pomiedzy prawa konczyna
goérng a konczyna dolng powyzej 20 mm Hg moga
wskazywaé na nawrdt zwezenia cie$ni aorty.
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