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Streszczenie
Dorośli z wrodzonymi wadami serca stanowią nieliczną, lecz anatomicznie bardzo różnorodną
grupę pacjentów kardiologicznych. Przyczyną zaburzeń hemodynamicznych u tych osób bywa
dysfunkcja zarówno lewej, jak i prawej komory. Istotne znaczenie ma również często obserwo-
wane nadciśnienie płucne. Z tego powodu obecnie nie można sformułować definicji niewydol-
ności serca u tych pacjentów. Trwają liczne badania nad określeniem znaczenia dysfunkcji
poszczególnych jam serca. Jednak istotniejszą kwestią wydaje się określenie znaczenia ogólno-
ustrojowych czynników neurohormonalnych, a w przyszłości również czynników genetycznych
odpowiedzialnych za upośledzenie wydolności serca. Dotychczas nie opracowano prostej i jed-
noznacznej metody oceny stopnia niewydolności serca odpowiedniej dla tej grupy chorych.
Logiczną konsekwencją aktualnego stanu wiedzy jest brak wytycznych dotyczących sposobów
leczenia tej populacji. Należy zatem przeprowadzić dalsze badania potwierdzające skuteczność
leków obecnie rekomendowanych w terapii ogólnej populacji chorych z niewydolnością serca.
(Folia Cardiologica Excerpta 2007; 2: 183–193)
Słowa kluczowe: niewydolność serca, dorośli pacjenci z wrodzonymi wadami serca

Wstęp

Krew przepływająca przez serce zdrowego
człowieka przemierza swobodnie drogę, począwszy
od żył systemowych i płucnych, poprzez zastawki
przedsionkowo-komorowe, następnie ulega ukie-
runkowanemu zawirowaniu i przyspieszeniu spowo-
dowanemu skurczem komór oraz zostaje wyrzuco-
na do krążenia płucnego i systemowego. Proces ten
zachodzi prawidłowo, dopóki jego poszczególne eta-
py pozostają w określonym porządku strukturalnym
i funkcjonalnym. Zdrowe serce jest jednocześnie
centralnym narządem, który zapewnia niezakłócony

przepływ krwi, współpracując z układem mięśnio-
wym, nerwowym, dokrewnym oraz całą siecią sys-
temu nabłonkowego. Układy te pozostają w stosun-
ku do siebie w wielokierunkowej zależności. Zakłó-
cenie przedstawionej równowagi, powodujące
w konsekwencji patofizjologiczne sprzężenia zwrot-
ne, jest przyczyną niewydolności serca (HF, heart
failure). Istnieje wiele definicji tego stanu klinicz-
nego, które uwypuklają jego wybrane cechy klinicz-
ne, jednak żadna z nich nie jest wyczerpująca. Czę-
sto HF definiuje się jako stan, w którym wskutek
zaburzonej pracy serce nie jest w stanie zapewnić
odpowiedniego przepływu krwi koniecznego do zacho-
wania prawidłowego metabolizmu tkankowego [1].
Sformułowanie prostej i obiektywnej definicji HF
obecnie jest niemożliwe, ponieważ brakuje parame-
tru, na podstawie którego można by ustalić wartość
graniczną dla rozpoznania niewydolności serca
lub jego komory. Rzadkimi przyczynami przejścio-
wej HF są czynniki pozasercowe: tyreotoksykoza,
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posocznica lub infekcja wirusowa powodująca zapa-
lenie mięśnia sercowego. W krajach rozwiniętych
HF zwykle jest spowodowana przyczynami serco-
wo-naczyniowymi: chorobą niedokrwienną serca,
pierwotnymi chorobami miokardium (kardiomiopa-
tią rozstrzeniową), nadciśnieniem tętniczym lub rza-
dziej — wadami zastawkowymi. W każdej z wyżej
wymienionych sytuacji klinicznych dochodzi do
uszkodzenia tkanki mięśniowej serca. W wyniku
zawału miejsce miocytów zajmuje bliznowata tkan-
ka łączna, natomiast w kardiomiopatii rozstrzenio-
wej dochodzi do jakościowych zmian w miokardium.
Przeciążenie ciśnieniowe lub objętościowe komór
obserwuje się w nadciśnieniu tętniczym i wadach
zastawkowych. Wszystkie te zaburzenia powodują
w konsekwencji naruszenie integralności przedsta-
wionych układów i prowadzą do rozwoju pełnoobja-
wowej HF [2]. Tak jednoznacznego rozumowania
nie można jednak zastosować w przypadku pacjen-
tów z wadami wrodzonymi serca. Jeżeli wady wro-
dzone serca zdefiniuje się jako „zmiany w budowie
serca i/lub wielkich naczyń, mające rzeczywiste lub
potencjalne znaczenie dla zmian patofizjologicz-
nych”, wówczas można by założyć, że wszyscy pa-
cjenci z wrodzonymi wadami serca spełniają kryte-
rium HF [3]. Chociaż, oczywiście, powyższe zało-
żenie jest nieprawdziwe, jednak aktualny stan
wiedzy dotyczący tego zagadnienia nie pozwala sfor-
mułować precyzyjnej definicji HF w tej grupie pa-
cjentów. U wielu chorych z wrodzonymi wadami
serca zaobserwowano zmiany w krążeniu płucnym
powodujące pogorszenie wydolności fizycznej.
Należy się zastanowić, czy taki stan można bezpo-
średnio łączyć z HF. Odpowiedź na to pytanie jest
obecnie niemożliwa. Konieczna jest analiza patofi-
zjologicznego znaczenia nieprawidłowości budowy
i funkcji serca w przypadku poszczególnych wad
wrodzonych. Podobne badania powinny dotyczyć
procesów ogólnoustrojowych towarzyszących tym
nieprawidłowościom oraz sposobów oceny zaawan-
sowania HF u dorosłych pacjentów z wrodzonymi wa-
dami serca. Ponadto istotnym wyzwaniem jest usta-
lenie wytycznych dotyczących leczenia HF u tych
chorych.

Diagnostyka niewydolności serca
u dorosłych pacjenów

z wrodzonymi wadami serca

Skale oceny
Skala oceny jakości życia zależnej od zdrowia,

określająca stopień zaawansowania HF, powinna
być wiarygodna, czuła i aktualna. Spośród znanych
i dostępnych w piśmiennictwie narzędzi najbardziej

wiarygodny i aktualny wydaje się Kwestionariusz
Minnesota „Życie z niewydolnością serca” (Minne-
sota Living with Heart Failure Questionnaire); jed-
nak ze względu na czasochłonność nie jest on po-
wszechnie stosowany w praktyce klinicznej [4].
Specjalnie dla populacji dorosłych z wrodzonymi
wadami serca Jane Somerville stworzyła tzw. Abi-
lity Index [5], a amerykańscy naukowcy z Uniwer-
sytetu Kalifornijskiego opracowali Funcjonalną Kla-
syfikację Wad Wrodzonych Serca (Congenital Heart
Disease Functional Classification) [6]. Jednak oba te
systemy stosuje się zaledwie w kilku wysoko wy-
specjalizowanych ośrodkach.

Mimo pewnych ograniczeń klasyfikacja niewy-
dolności serca według Nowojorskiego Towarzystwa
Kardiologicznego (NYHA, New York Heart Associa-
tion) ze względu na swą prostotę i łatwość stoso-
wania jest podstawowym narzędziem służącym oce-
nie jakości życia, zależnej od zdrowia zarówno
u pacjentów z niewydolnością lewokomorową
w ogólnej populacji, jak i u dorosłych z wrodzony-
mi wadami serca.

Na podstawie tej klasyfikacji badacze z Royal
Brompton Hospital stwierdzili, że w grupie 53 pa-
cjentów ze złożonymi wadami wrodzonymi serca
(w tym 17 z sinicą), zakwalifikowanych przynajmniej
do II klasy według NYHA, najmniejsza tolerancja
wysiłku dotyczyła chorych z zespołem Eisenmen-
gera [7]. Wyniki obserwacji 61 pacjentów z funkcjo-
nalnie pojedynczą komorą, przeprowadzonych w ka-
nadyjskim ośrodku, dowiodły, że przed zabiegiem
kardiochirurgicznym 43% osób zakwalifikowano do
III lub IV klasy według NYHA. Po operacji kardio-
chirurgicznej liczba pacjentów w tych klasach spa-
dła do 20%, a następnie, po 10 latach, ponownie
wzrosła do 25% [8]. Liczba osób z objawami po ko-
rekcji tetralogii Fallota jest nieco mniejsza; w za-
leżności od wieku obserwowanej populacji wynosi
10–29% [9, 10]. Z kolei aż 55% pacjentów z wro-
dzoną skorygowaną transpozycją wielkich pni tęt-
niczych (CCTGA, congenitally corrected transposition
of great arteries) po 45. roku życia kwalifikuje się do
II klasy według NYHA [11].

Subiektywne określenie stopnia wydolności
według klasyfikacji NYHA nie odzwierciedla jed-
nak faktycznego poziomu tolerancji wysiłku wśród
pacjentów z wrodzonymi wadami serca. Na osta-
teczną ocenę wpływa wiele czynników, takich jak:
stopień wytrenowania, obecność dodatkowych
schorzeń czy poziom motywacji pacjenta. Skłania
to niektórych autorów do określania HF u osob
z wrodzonymi wadami serca jedynie na podstawie
wyników testu wysiłkowego, a nie deklarowanych
dolegliwości.
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Wysiłkowy test spiroergometryczny
Wysiłkowy test spiroergometryczny stanowi

obiektywną i powtarzalną metodę oceny wydolności
układu sercowo-naczyniowego i układu oddechowe-
go u dorosłych pacjentów z wrodzonymi wadami
serca. Wyniki uzyskane podczas tego testu stano-
wią cenne wskazówki diagnostyczne i prognostycz-
ne. Miarą wydolności fizycznej jest zużycie tlenu
przez organizm w szczytowej fazie wysiłku (peak
VO2 — szczytowe pochłanianie tlenu). W czasie
wysiłkowego testu spiroergometrycznego istotna
jest analiza parametrów spirometrycznych określa-
jących zaburzenia wentylacji typu obturacji — na-
tężonej objętości wydechowej pierwszosekundowej
(FEV1, forced expiratory volume in the first second)
i zmian restrykcyjnych — natężonej pojemności
życiowej płuc (FVC, forced expiratory vital capacity).
Ponadto w czasie wysiłku fizycznego ocenia się sto-
sunek produkcji dwutlenku węgla (VCO2) do wen-
tylacji (VE, ventilation). Wyniki u pacjentów z le-
wokomorową HF wskazywały, że wartości VO2

£ 14 ml/kg/min oraz VE/VCO2 > 34 wiążą się z gor-
szym rokowaniem [12]. Nie opracowano jednak
podobnych danych dla populacji pacjentów z wada-
mi wrodzonymi serca. Wielokrotnie w badaniach
klinicznych potwierdzono obiektywny spadek VO2

u większości dorosłych pacjentów z wrodzonymi
wadami serca [13–20]. Badacze z Royal Brompton
Hospital w Londynie oraz z Congenital Cardiac Cen-
ter for Adults w Toronto przedstawili wyniki anali-
zy badania spiroergometrycznego przeprowadzone-
go w dużej grupie dorosłych chorych z różnymi wa-
dami wrodzonymi serca, u wszystkich badanych
wykazano obniżoną wydolność fizyczną [13, 14].
Stopień wydolności różnił się w zależności od
rodzaju wrodzonych wad serca. Najlepsze wyniki
w wysiłkowym teście spiroergometrycznym osią-
gnęli pacjenci po operacji koarktacji aorty, a najgor-
sze — chorzy z zespołem Eisenmengera. Badani
z prostymi wadami niesiniczymi cechowali się
lepszą wydolnością fizyczną niż chorzy ze złożony-
mi wadami, zwłaszcza z sercem z funkcjonalnie po-
jedynczą  komorą, sinicą i nadciśnieniem płucnym.
Szczytowe pochłanianie tlenu było większe u pa-
cjentów z zachowanym rytmem zatokowym niż
u chorych z migotaniem lub trzepotaniem przed-
sionków. Analizowano również czynniki, które
mogą wpływać na pogorszenie wydolności wysiłko-
wej w populacji dorosłych z wadami wrodzonymi
serca. Stwierdzono, że najistotniejsze znaczenie ma
stopień upośledzenia chronotropizmu, choroby
układu oddechowego, zwłaszcza podwyższone ciś-
nienie w krążeniu płucnym oraz sinica. Badania te
wyjaśniają powody niekorzystnych rezultatów

wysiłkowego testu spiroergometrycznego u pacjen-
tów z zespołem Eisenmengera. Interesujące jest
przypuszczenie, że spoczynkowa funkcja komór nie
ma zasadniczego znaczenia. Podobnie jak w przy-
padku lewokomorowej HF nie określono większo-
ści czynników determinujących poziom wysiłkowe-
go zużycia tlenu. Stwierdzono, że upośledzenie to-
lerancji wysiłku mierzone w wysiłkowym teście
spiroergometrycznym jest niezależnym czynnikiem
ryzyka częstości i czasu trwania hospitalizacji oraz
zgonu w analizowanej grupie chorych. Istnieje pew-
na zbieżność między obiektywnie ocenionym stop-
niem wydolności, mierzonym za pomocą wysiłkowe-
go testu spiroergometrycznego, a subiektywną
oceną według NYHA, chociaż subiektywna ocena była
u większości pacjentów nieco korzystniejsza niż
wskazywało na to obiektywne badanie z użyciem
wysiłkowego testu spiroergometrycznego. Nawet
u chorych bez objawów odnotowano znacząco ob-
niżone zużycie tlenu w porównaniu z odpowiada-
jącą im wiekowo zdrową populacją. Fakt, że pacjen-
ci z wrodzonymi wadami serca przez całe życie ada-
ptują się do ograniczeń fizycznych, może być
przyczyną niedostrzegania stopniowego pogorsze-
nia tolerancji wysiłku. Badanie wydolności fizycz-
nej ma więc w przypadku tej populacji szczególne
znaczenie ze względów terapeutycznych i progno-
stycznych.

Główne objawy kliniczne
U chorych z lewokomorową HF główne obja-

wy kliniczne to: obrzęki obwodowe, tętnienie żył
szyjnych, tachykardia, przemieszczenie uderzenia
koniuszkowego, obecność III oraz IV tonu, trzesz-
czenia nad polami płucnymi i hepatomegalia.
W dużym badaniu SOLVD wykazano, że pojawienie
się tętnienia żył szyjnych i obecność III tonu wiążą
się z gorszym rokowaniem, większą śmiertelnością
i częstszymi hospitalizacjami z powodu HF. Oba te
objawy są również uznanymi czynnikami ryzyka
w bezobjawowej HF [21]. Użyteczność tych obja-
wów w diagnostyce niewydolności serca u doro-
słych z wrodzonymi wadami serca jest w dużym
stopniu ograniczona, ponieważ ze względu na od-
mienności anatomiczne u części pacjentów z tej
grupy nie stwierdza się wspomnianych symptomów.
Mimo tego faktu oraz pewnych nieścisłości seman-
tycznych dotyczących terminu „zastoinowa” (con-
gestive), używanego w celu określenia tej grupy, za-
stępowanego terminem „zaostrzona” (exacerbative)
lub „zdekompensowana” (decompensated), z reje-
strów szpitalnych wynika, że u 55–66% pacjentów
z CCTGA w 5. dekadzie życia stwierdza się cechy HF
[11, 22], a 10% chorych z przełożeniem wielkich pni
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tętniczych (TGA, transposition of the great arteries)
wymaga hospitalizacji 8 lat po zabiegu metodą Mu-
starda [23]. Dane z Rejestru Międzynarodowego
Towarzystwa Transplantacji Serca i Płuc (ISHLT,
International Society for the Heart and Lung Trans-
plantation) wskazują, że 32,2% pacjentów, u których
przyczyną transplantacji była HF, to dorośli z wada-
mi wrodzonymi serca, co stanowi 1,7% ogólnej licz-
by osób kwalifikowanych do przeszczepienia [24].

Przyczyny i mechanizm
niewydolności serca u pacjentów

z wrodzonymi wadami serca

Upośledzona kurczliwość
jednej lub obu komór serca

Upośledzenie kurczliwości jednej lub obu ko-
mór serca prowadzi u dorosłych z wadami wrodzo-
nymi serca do HF i jest rezultatem wielu uszkodzeń:
długotrwałego przeciążenia ciśnieniowego i/lub ob-
jętościowego, niedokrwienia, zastosowania krąże-
nia pozaustrojowego przy użyciu hipotermii i zwią-
zanym z tym wyrzutem mediatorów zapalnych i za-
trzymaniem akcji serca  [25] (często wielokrotnie
powtarzanego), które przyczyniają się do włóknie-
nia miokardium, upośledzenia kurczliwości i relak-
sacji mięśnia sercowego. Ponadto uszkodzenie nie-
dokrwienne może być następstwem ingerencji chirur-
gicznej w obrębie tętnic wieńcowych. Nieprawidłowo
przebiegająca lewa tętnica wieńcowa może zostać
zerwana podczas korekcji tetralogii Fallota z uży-
ciem łatki zakładanej w drodze odpływu prawej ko-
mory; uszkodzenie tętnic wieńcowych może rów-
nież nastąpić w trakcie korekcji anatomicznej TGA
(arterial switch). Nieprawidłową kurczliwość obser-
wuje się głównie w przypadku, gdy prawa komora
pracuje jako komora systemowa lub w sytuacji funk-
cjonalnie pojedynczej komory. Dysfunkcja prawej
komory od dawna była przedmiotem badań, zwłasz-
cza u pacjentów z TGA, których poddano operacjom
metodą Mustarda lub Senninga i którzy mają ana-
tomicznie prawą komorę wspomagającą krążenie
systemowe. Nadmierny przerost tej komory [26]
i zwłóknienie spowodowane zarówno przeciążeniem
ciśnieniowym, jak i niedostateczną perfuzją [27]
przyczyniają się u tych chorych do osłabienia czyn-
ności skurczowej. W trwającej 15–18 lat obserwa-
cji pacjentów po wewnątrzprzedsionkowym przeło-
żeniu spływu żylnego wykazano spadek frakcji wy-
rzutowej (EF, ejection fraction) prawej komory
w ocenie echokardiograficznej u 32–48% badanych
[23, 28]. U 10–22% z tych pacjentów stwierdzono HF
[29]. Prawdopodobieństwo pogorszenia funkcji
prawej komory wzrasta w miarę upływu czasu po

operacji [28]. Niewydolność prawej komory jest rów-
nież dobrze znanym powikłaniem u nieoperowanych
pacjentów z CCTGA. Wartość EF jest zazwyczaj
poniżej normy; mierzona w badaniu echokardiogra-
ficznym wynosi średnio 41% [30].

Obniżenie funkcji skurczowej prawej komory
w CCTGA obserwuje się częściej, gdy wadzie to-
warzyszy ubytek w przegrodzie międzykomorowej
(VSD, ventricular septal defect); wówczas echokar-
diograficznie potwierdzona dysfunkcja prawej ko-
mory występuje aż u 70% pacjentów. Objawy kli-
niczne HF są również częściej obserwowane
w przypadku złożonej CCTGA niż w jej prostej for-
mie (51% vs. 34%) [11]. Często obserwowana nie-
domykalność zastawki trójdzielnej jest dodatkową
przyczyną nasilenia HF u tych chorych [31]. Szcze-
gólną grupę stanowią pacjenci z fizjologicznie poje-
dynczą komorą, operowani metodą Fontana. W bada-
niu za pomocą rezonansu magnetycznego potwierdzo-
no, że EF u dorosłych pacjentów po operacji Fontana
znacznie się pogarsza i w okresie 10,5 roku po zabie-
gu wynosi średnio 49% [32]. Czynność komory po-
garsza się stopniowo po operacji Fontana przeprowa-
dzonej u dorosłych pacjentów. Po 16 latach od zabie-
gu u 40% chorych operowanych tą metodą stwierdza
się kliniczne cechy HF [29]. Udowodniono, że na po-
gorszenie czynności pojedynczej komory wpływają
niedostateczny przepływ wieńcowy [33] i zmniejszo-
na rezerwa beta-adrenergiczna [34].

Nieprawidłowe obciążenie następcze
(afterload)

Tę wadę obserwuje się głównie w przypadku
zwężenia drogi odpływu lewej komory: stenozie
aortalnej i koarktacji aorty, co wpływa bezpośred-
nio na pojemność minutową serca. Przeciążenie ci-
śnieniowe pobudza wydzielanie czynników troficz-
nych (angiotensyny i aldosteronu), prowadząc do
przerostu komór i zwłóknienia, a w konsekwencji
do osłabienia relaksacji i pogorszenia czynności
skurczowej [35]. Obciążenie następcze u pacjentów
po operacji metodą Fontana może mieć charakter
pulsacyjny lub niepulsacyjny, co wynika z zależno-
ści anatomicznych. Dowiedziono, że pulsacyjne ob-
ciążenie następcze negatywnie wpływa na wydol-
ność serca [34].

Nieprawidłowe obciążenie wstępne
(preload)

Konsekwencją systemu krążenia krwi wytwo-
rzonego w trakcie operacji Fontana jest nieprawi-
dłowe obciążenie wstępne, prowadzące do przewle-
kłego zespołu małego rzutu [34]. U pacjentów po
operacji metodą Mustarda i Senninga, u których
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niepodatne przegrody w obrębie przedsionków upo-
śledzają napływ przedsionkowy, test obciążenia do-
butaminą nie prowadzi do zwiększenia objętości wy-
rzutowej. Sugeruje to, że zmniejszone napełnianie
pogarsza funkcję komory u chorych z tej grupy [36].

Z kolei zwiększone obciążenie wstępne, będą-
ce rezultatem połączeń systemowo-płucnych oraz
przecieków wewnątrzsercowych, powoduje prze-
wlekłe przeciążenie objętościowe oraz powiększe-
nie, a w konsekwencji upośledzenie czynności ko-
mór. Podobne skutki powoduje niedomykalność
zastawkowa.

Arytmie
Arytmie będące rezultatem anomalii budowy

układu przewodzącego, remodelingu czy obecno-
ści blizn pooperacyjnych często stwierdza się w po-
pulacji dorosłych z wrodzonymi wadami serca. Sta-
nowią one czynnik nasilający HF. Arytmie przed-
sionkowe — ze względu na niską częstość rytmu
przedsionków — są trudne do wykrycia w badaniu
elektrokardiograficznym. Wykazano jednak, że
u chorych z tym rodzajem arytmii po operacjach
Fontana oraz Mustarda lub Senninga istnieje ryzy-
ko HF i śmierci [37].

Neurohormony i inne czynniki
Neurohormonalna i zależna od cytokin regula-

cja „w górę” (up regulation) jest uważana za część
reakcji adaptacyjnej w przypadku wrodzonych wad
serca, podobnie jak w niewydolności lewej komory
spowodowanej chorobą niedokrwienną serca lub
kardiomiopatią rozstrzeniową. Odzwierciedla to sto-
pień zaburzenia krążenia i ma znaczenie progno-
styczne w przypadku HF [38]. W wielu wadach wro-
dzonych serca obserwuje się zwiększone stężenia
przedsionkowego peptydu natriuretycznego (ANP,
atrial natriuretic peptide), mózgowego peptydu na-
triuretycznego (BNP, brain natriuretic peptide),
endoteliny 1 [39], reniny, aldosteronu oraz noradre-
naliny. Stężenia te korelują z klasą NYHA i funkcją
komór; nie wiążą się jednak z anatomią serca [7].
Udowodniono, że zwiększone stężenia hormonów
wyzwalają kaskadę odpowiedzi systemowej. Ozna-
czanie tych czynników może mieć również znacze-
nie prognostyczne. W wielu badaniach wykazano
zwiększone stężenia hormonów natriuretycznych
u osób z  wrodzonymi wadami serca, głównie w po-
pulacji dziecięcej [7, 40–44]. Podwyższone stęże-
nie BNP obserwowano we wrodzonych wadach do-
tyczących prawej części serca, takich jak zespół Eb-
steina [19], tetralogia Fallota [17] lub ubytek
w przegrodzie międzyprzedsionkowej (ASD, atrial
septal defect) [15]. Wzrost stężenia BNP wynika

z przeciążenia ciśnieniowego i objętościowego prawej
komory [40] i może wskazywać na wczesne stadium
uszkodzenia jej funkcji skurczowej [41]. Ponadto wy-
sokie stężenie BNP przy zwiększonym ciśnieniu
płucnym jest rezultatem mechanizmu kompensacyj-
nego; hormon ten obniża bowiem ciśnienie wstęp-
ne i następcze [41, 42]. U pacjentów z sinicą nie ma
różnic w stężeniu BNP w zależności od stopnia sa-
turacji [45]. Jednocześnie wzrost stężenia BNP
w populacji dorosłych z wrodzonymi wadami serca
wpływa na przeciążenie ciśnieniowe i objętościowe
lewej komory [40]. Oprócz aktywacji neurohormo-
nalnej w HF obserwuje się również nieprawidłową
czynność autonomicznego układu nerwowego, co
jest czynnikiem ryzyka nagłej śmierci sercowej [46].
Pacjenci po korekcji tetralogii Fallota cechują się
mniejszą zmiennością rytmu serca i wrażliwością
baroreceptorów tętniczych, zależną od stopnia nie-
domykalności zastawki pnia płucnego i upośledze-
nia czynności prawej komory [47, 48]. U chorych
po operacji metodą Fontana stwierdzono nieprawi-
dłowości w funkcjonowaniu współczulnego i przy-
współczulnego układu nerwowego [49]. Przyczyną
zaburzeń autonomicznego układu nerwowego mogą
być: uszkodzenia nerwów w obrębie serca (wyni-
kające z ingerencji chirurgicznej), niedokrwienie
w trakcie krążenia pozaustrojowego oraz przewle-
kły zespół małego rzutu i zmiany hemodynamiki.

U pacjentów z przewlekłą HF stwierdzono
w krążeniu wysokie stężenie cytokin zapalnych,
które mają działanie kardiotoksyczne. Przyczyniają
się one do stałego pogarszania czynności serca
w takim samym stopniu jak neurohormony. U cho-
rych z wrodzonymi wadami serca stwierdza się rów-
nież wzmożoną ekspresję cytokin. Mimo że znacze-
nia tego odkrycia jeszcze nie poznano, stężenie cy-
tokin zapalnych w surowicy odpowiada natężeniu
objawów [39, 50].

Im bardziej złożona anatomia wrodzonej wady
serca i wielkich naczyń, tym trudniej jest przenieść
i zaadaptować pojęcie „niewydolność serca” w przy-
jętym znaczeniu tego sformułowania. Istnieją wąt-
pliwości, jak należy zdefiniować HF w przypadku,
gdy odtlenowana krew wpływa do krążenia syste-
mowego, a natlenowana wraca do prawej części
serca, czy w sytuacji, kiedy głównym zaburzeniem
jest dysfunkcja prawej komory bądź występuje tyl-
ko jedna komora. Z tego właśnie powodu badania
powinny być ukierunkowane na precyzyjne określe-
nie ogólnoustrojowych procesów uczestniczących
w patomechanizmie HF, niezależnie od jej przyczy-
ny hemodynamicznej. Badacze z Royal Brompton
Hospital [39] w populacji 52 dorosłych pacjentów
z różnymi wadami wrodzonymi serca oznaczyli
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stężenia: czynnika martwicy nowotworu (TNF,
tumor necrosis factor), rozpuszczalnych receptorów
TNF (sTNF-1, sTNF-20), interleukiny 6, interleu-
kiny 10, endotoksyny i rozpuszczalnej cytokiny
CD14. Porównano aktywację immunologiczną
u dorosłych chorych z wrodzonymi wadami serca
z wynikami w grupie kontrolnej osób zdrowych.
U pacjentów w najbardziej zaawansowanym stadium
choroby odnotowano największe stężenia cytokin
zapalnych i endotoksemii. Chorzy z sinicą mieli zna-
cząco zwiększone stężenia cytokin zapalnych i en-
dotoksemii w porównaniu z osobami bez sinicy.
Wyniki te sugerują, że u dorosłych z wrodzonymi
wadami serca sinica może stanowić ważny bodziec
do aktywacji immunologicznej. Przyczyną podwyż-
szenia stężenia endotoksyn bakteryjnych stymulu-
jących powstawanie cytokin prozapalnych w HF,
również u dorosłych z wrodzonymi wadami serca,
wydaje się retencja płynów, która prowadzi do pod-
wyższenia ciśnienia w krążeniu żylnym w obrębie
krezki i przemieszczenia kolonii bakteryjnych z je-
lita do układu sercowo-naczyniowego.

Duże nadzieje wiążą się z rozwojem badań ge-
netycznych. Mou i wsp. [51] wykazali obecność
czynnika jądrowego kappa B, który ulega aktywacji
w sercach u dzieci poddawanych korekcji kardiochi-
rurgicznej. Aktywacja tego czynnika jest kluczowym
momentem w kaskadzie wewnątrzkomórkowej,
której efektem jest ekspresja genu zapalnego
w niewydolnym mięśniu sercowym. Poznanie me-
chanizmów działania katecholamin, receptorów ad-
renergicznych, metaloproteinaz macierzowych,
peptydów natriuretycznych, cytokin, tlenku azotu
i przedziałów komórkowych wiążących jony wapnia
w obrębie miocytów powinno dostarczyć odpowie-
dzi na pytania dotyczące mięśniowych mechani-
zmów niewydolności serca. Ponadto trwają badania
nad procesami aktywowanymi rozciąganiem mecha-
nicznym. Indukcja protoonkogenów i białek szoku
cieplnego, jako wczesna odpowiedź na przeciążenie
hemodynamiczne, aktywacja integryn oraz innych
nieznanych receptorów wrażliwych na rozciąganie
mogą mieć znaczenie w odpowiedzi hipertroficznej,
a następnie w HF [52].

Leczenie niewydolności serca u dorosłych
pacjentów z wrodzonymi wadami serca

Zrozumienie patofizjologii HF u dorosłych
z wrodzonymi wadami serca jest podstawą ustale-
nia zasad jej leczenia. Obecnie ogólne wytyczne do-
tyczące terapii HF stosuje się w tej grupie chorych
jedynie w sposób intuicyjny. Podstawę leczenia dys-
funkcji skurczowej lewej komory stanowią inhibitory

konwertazy angiotensyny (ACE, angiotensin conver-
ting enzyme) i beta-blokery.

Farmakoterapia
Mechanizm działania inhibitorów konwer-

tazy angiotensyny. W odpowiedzi na mały rzut
serca renina katalizuje przekształcenie angiotensy-
nogenu w angiotensynę I. Płucny i tkankowy enzym
konwertujący angiotensynę przekształca angiotensy-
nę I w angiotensynę II — silną substancję zwężającą
naczynia, jednocześnie powodując inaktywację brady-
kininy — silnego wazodylatatora. W rezultacie ACE
powodują zmniejszenie obciążenia następczego,
a tym samym — zwiększenie pojemności minutowej
serca. Inhibitory ACE przeciwdziałają remodelingo-
wi poprzez wpływ na kolagen macierzy śródmiąższo-
wej, działają przeciwzapalnie dzięki hamowaniu pro-
dukcji cytokin oraz wpływają na śródbłonek naczy-
niowy, co ma znaczenie kardioprotekcyjne w HF.

Mechanizm działania beta-blokerów. Nie-
wydolne serce podlega stymulacji adrenergicznej,
której celem jest utrzymanie homeostazy krążenio-
wej. Jednak aktywacja współczulna jest ostatecznie
szkodliwa z powodu zależnego od receptorów beta 1
wzrostu zarówno obciążenia serca, jak i zużycia
energii przez miokardium oraz zwężenia naczyń
zależnego od receptorów alfa 1, skutkującego wzro-
stem obciążenia następczego. Długotrwały nadmiar
katecholamin jest kardiotoksyczny i powoduje apop-
tozę miocytów początkowo zależną od receptorów
beta 1. Blokada beta-adrenergiczna powoduje ko-
rzystny remodeling, zmniejszenie masy miocytów
oraz poprawę czynności skurczowej. Beta-blokery
działają również antyarytmiczne i zapobiegają nie-
dokrwieniu. Wreszcie, beta-blokery III generacji,
takie jak karwedilol, mają właściwości wazodylata-
cyjne i przeciwutleniające, a także przeciwdziałają-
ce skutkom działania endoteliny, co może dawać ko-
rzystne efekty w zaawansowanej postaci HF.

W dużych randomizowanych badaniach klinicz-
nych zweryfikowano skuteczność przedstawionych
dwóch grup leków w zmniejszaniu liczby zachoro-
wań i zgonów z powodu HF. Najważniejsze w oce-
nie skuteczności inhibitorów ACE były badania:
CONSENSUS, SOLVED, SAVE i HOPE, a w przy-
padku beta-blokerów — CIBIS II, MERIT HF,
COPERNICUS i COMET. Wyników tych analiz nie
da się przenieść bezpośrednio na populację doro-
słych z wrodzonymi wadami serca. Wiek badanych
wynosił 60–70 lat, natomiast średni wiek dorosłego
pacjenta z wrodzonymi wadami serca to około 30 lat.
Ponadto śmiertelność w grupie placebo wynosiła
7–52% rocznie, co oznacza, że była istotnie większa od
opisywanej u chorych z wrodzonymi wadami serca.
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Wreszcie, najczęstszą przyczyną HF w cytowanych
badaniach była choroba niedokrwienna, natomiast
bardzo nieliczną grupę (0–23%) stanowili pacjenci
z wadami zastawkowymi i przeciążeniem ciśnienio-
wym i/lub objętościowym.

Konieczność leczenia HF u chorych z wrodzo-
nymi wadami serca spowodowała, że podjęto próby
zastosowania obu wymienionych grup leków [53].
Niewiele prób klinicznych dotyczyło wpływu inhi-
bitorów ACE na populację pacjentów z wrodzony-
mi wadami serca. W kilku niewielkich badaniach
sugerowano korzyści ze stosowania tych prepara-
tów u pacjentów z systemową prawą komorą [54],
ale w innych nie wykazano pozytywnego wpływu
enalaprilu na wydolność fizyczną chorych z we-
wnątrzprzedsionkowymi przegrodami po operacji
Mustarda [55]. W kolejnej analizie udowodniono
brak korzystnego wpływu tej grupy leków na wy-
dolność fizyczną dzieci po operacji Fontana [56].
Wyniki małych i krótkoterminowych badań nie
mogą jednak wykazać istotnej zmiany w hemody-
namice lub tolerancji wysiłku, ponieważ korzystne
działanie inhibitorów ACE dotyczy pierwotnie me-
chanizmów neurohormonalnych, a nie hemodyna-
micznych. Bezpośrednie blokery receptora angioten-
syny zastosowano w niewydolności prawej komory
pracującej jako systemowa. Według niektórych
doniesień [57] losartan podawany pacjentom
z CCTGA zwiększał EF komory systemowej,
zmniejszał niedomykalność zastawki przedsionko-
wo-komorowej i poprawiał wyniki w teście wysił-
kowym. Jedyne dostępne w piśmiennictwie wyniki
randomizowanego badania klinicznego dotyczącego
zastosowania losartanu u dorosłych z wrodzonymi
wadami serca nie wykazały takich korzyści [58].
Podawanie inhibitorów ACE pacjentom z sinicą w ze-
spole Eisenmengera stwarza zagrożenie nasileniem
prawo-lewego przecieku i spadku utlenowania krwi.
Jednak w retrospektywnym badaniu u 10 chorych
z sinicą i z obniżonym przepływem płucnym, jak
również pacjentów z zespołem Ebsteina, wykaza-
no poprawę wydolności fizycznej przy jednocze-
snym braku niekorzystnego wpływu na ciśnienie
krwi oraz saturację, mimo zmniejszenia obciążenia
następczego [59]. Sugerowano, że poprawa pojem-
ności minutowej serca dzięki zastosowaniu inhibi-
torów ACE rekompensuje u tych pacjentów możli-
we nasilenie przecieku prawo-lewego.

Niewiele wiadomo na temat stosowania beta-
blokerów u dorosłych osób z wrodzonymi wadami
serca. Opisano przypadek 67-letniego chorego
z CCTGA, u którego po takiej terapii nastąpiła po-
prawa czynności prawej komory, co udokumento-
wano w wiarygodnych badaniach metodą rezonansu

magnetycznego [60]. W terapii dorosłych pacjentów
z wrodzonymi wadami serca i towarzyszącą niepra-
widłową funkcją lewej komory stosowano beta-blo-
kery z inhibitorami ACE lub bez tych preparatów.
Udowodniono, że beta-blokery zmniejszają masę
i objętość lewej komory, niezależnie od działania in-
hibitorów ACE. Większość przedstawionych badań
ma metodologiczne ograniczenia (brak kontroli,
brak randomizacji, mała liczba badanych). Z klinicz-
nego punktu widzenia istnieje potrzeba udokumen-
towania skuteczności beta-blokerów wynikającej
z założeń teoretycznych w populacji pacjentów
z dwupłatkową zastawką aorty, zespołem Marfana
i koarktacją aorty. Dotychczas nie udowodniono
skuteczności klinicznej beta-blokerów i inhibitorów
ACE w HF u pacjentów z komorą w pozycji podpłuc-
nej, co często ma miejsce u osób po korekcji tetra-
logii Fallota z niedomykalnością zastawki pnia płuc-
nego, zespole Ebsteina czy TGA. Skuteczne lecze-
nie HF u pacjentów z funkcjonalnie pojedynczą
komorą po operacji paliatywnej Fontana wymaga
uwzględnienia zależności hemodynamicznych.
W odległym okresie po operacji, w przypadku udoku-
mentowanej dysfunkcji komory, a zwłaszcza przy nie-
domykalności zastawki przedsionkowo-komorowej,
zastosowanie beta-blokerów oraz inhibitorów ACE
może przynieść korzyści ze względu na zwiększone
obciążenie następcze i aktywację neurohormonalną.

Liczba danych dotyczących zastosowania anta-
gonistów aldosteronu u pacjentów z wadami wro-
dzonymi serca jest jeszcze mniejsza. W jednym
badaniu sugeruje się korzystny wpływ spironolak-
tonu u pacjentów po operacji Fontana z enteropatią
i utratą białka [61]. Objawowe stosowanie diurety-
ków w tej populacji wymaga szczególnej ostrożno-
ści, zwłaszcza u pacjentów po zabiegu Fontana,
u których duże znaczenie ma odpowiednia wielkość
obciążenia wstępnego. Nierozważne stosowanie
diuretyków u chorych z sinicą może doprowadzić  do
niebezpiecznego wzrostu lepkości krwi.

Postępowanie niefarmakologiczne
Zaburzenia hemodynamiczne. Każdego pa-

cjenta z wadami wrodzonymi serca, u którego
stwierdzono cechy niewydolności serca, należy pod-
dać dokładnym badaniom obrazowym z użyciem
diagnostyki inwazyjnej lub bez jej zastosowania
w celu określenia wszelkich zaburzeń hemodyna-
micznych, jakie można usunąć za pomocą zabiegu
chirurgicznego lub przezskórnego. Zabiegi te pole-
gają na przywróceniu prawidłowego obciążenia ob-
jętościowego w przypadku uszkodzeń zastawek (np.
wymiana zastawki trójdzielnej w bardzo dużej nie-
domykalności trójdzielnej u pacjentów z CCTGA).
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Połączenia wewnątrzsercowe, takie jak chirurgicz-
nie wytworzone przetoki tętniczo-żylnej, które wy-
wołują przeciążenie objętościowe i przyczyniają się
do dysfunkcji komór, powinny zostać skorygowane
w określonym czasie. Wymiana niewydolnej zastaw-
ki pnia płucnego w trakcie chirurgicznej korekcji te-
tralogii Fallota pozytywnie wpływa na poprawę
funkcji prawej komory, a w konsekwencji również
lewej komory. Zwężenia towarzyszące sztucznie
wytworzonym przegrodom u chorych po operacji
metodą Mustarda lub Senninga mogą spowodować
upośledzenie wydolności serca, dlatego konieczne
bywa ich poszerzenie. Nierzadkie są pooperacyjne
lub wrodzone zwężenia tętnic wieńcowych, które
wymagają interwencji [62].

Zaburzenia rytmu. Zachowanie rytmu zato-
kowego jest decydujące w prawidłowej synchroni-
zacji skurczu i właściwym rzucie serca. Udowodnio-
no, że nadkomorowe zaburzenia rytmu poprzedzają
pogorszenie wydolności serca w większości złożo-
nych wad wrodzonych u dorosłych. Konieczne jest
zastosowanie leków antyarytmicznych, zwłaszcza
digoksyny i amiodaronu, w celu uniknięcia działa-
nia inotropowego ujemnego. Inne metody obejmują
przezskórne bądź chirurgiczne usunięcie podłoża
arytmii [63, 64].

Terapia resynchronizująca. Nową, obiecującą
metodą leczenia HF jest stymulacja resynchronizu-
jąca obu komór serca. Rozwój HF, jako rezultat dłu-
gotrwałej stymulacji koniuszka prawej komory,
jest znanym powikłaniem u pacjentów z wrodzonym
całkowitym blokiem przedsionkowo-komorowym.
Dodatkowe zastosowanie elektrody lewokomoro-
wej (zatoka wieńcowa) może korzystnie wpływać
u dorosłych pacjentów z wadami wrodzonymi ser-
ca, ze stałą stymulacją serca [65]. Opisano stymu-
lację prawej komory w kilku różnych lokalizacjach
u pacjentów z wadami wrodzonymi serca z dys-
funkcją prawej komory [66]. Autorzy z University
of Atlanta [53] zaproponowali terapię resynchroni-
zującą w przypadku ciężkiej niewydolności lewej
komory związanej z tetralogią Fallota. Skutecznie
zastosowali oni również procedurę hybrydową u pa-
cjentów z TGA po operacji Mustarda, polegającą na
implantacji epikardialnych elektrod na prawej (sys-
temowej) komorze w trakcie zabiegu torakoskopii
oraz wszczepieniu wewnątrzsercowej elektrody
przedsionkowej, co umożliwiło stymulację resyn-
chronizującą.

Transplantacja. Szacuje się, że 10–20% wszyst-
kich pacjentów z wrodzonymi wadami serca w pew-
nym etapie życia będzie wymagać przeszczepienia
serca lub serca i płuc [67]. Dane z Columbia Uni-
versity [67] wskazują, że do transplantacji najczęściej

kwalifikowano osoby z funkcjonalnie pojedynczą ko-
morą. Transplantację serca przeprowadzono po-
myślnie u 79% dorosłych pacjentów z wrodzonymi
wadami serca, przy czym współczynnik przeżycia
po roku wynosił 79%, a po 5 latach — 60%, co ozna-
cza, że nie różnił się znacznie od ogólnego współ-
czynnika przeżycia po przeszczepieniu. Zespół kar-
diochirurgów z Bergamo [68] obserwował 10-letnie
przeżycie u 62% pacjentów po transplantacji serca,
którego pierwotną przyczyną były powikłania po za-
biegu Fontana. Analiza współczynnika przeżycia
w przypadku 605 transplantacji serca i płuc lub płuc
u chorych w schyłkowej fazie zespołu Eisenmen-
gera dowodzi, że grupa biorców jest niejednolita; pa-
cjenci z VSD mają lepsze rokowanie niż chorzy
z ASD lub przetrwałym przewodem tętniczym [69].
Wyniki transplantacji u dorosłych chorych z wro-
dzonymi wadami serca są jednak gorsze niż w ana-
logicznej grupie dzieci [67]. Dodatkowymi utrudnie-
niami podczas operacji, a także w trakcie leczenia
po transplantacji są: zakażenie wirusem zapalenia
wątroby typu C, wcześniejsze ingerencje chirur-
giczne, połączenia aortalno-płucne, ograniczony
dostęp żylny i obecność przeciwciał limfocytotok-
sycznych. Jednak transplantacja serca daje bardzo
dobre krótko- i średnioterminowe odsetki przeży-
cia u dorosłych ze złożonymi wadami wrodzonymi
serca i powinna być rozważana jako opcja terapeu-
tyczna u pacjentów w schyłkowym stadium choro-
by. Szczegółowa ocena anatomii serca zwiększa
szanse na powodzenie zabiegu.

Podsumowanie

Mimo licznych badań i dużej liczby pacjentów
z HF, będącą wynikiem wad wrodzonych, nie stwo-
rzono dotychczas spójnej i precyzyjnej definicji tego
stanu klinicznego. Mówi się jednak o „epidemii nie-
wydolności serca”. Chorzy z wrodzonymi wadami
serca stanowią zaledwie 1% wszystkich pacjentów
kardiologicznych. Bardzo skomplikowana budowa
zmienionego anatomicznie serca oraz przebyte
operacje kardiochirurgiczne powodują, że próby
określenia kryteriów HF w tej małej grupie są jesz-
cze trudniejsze. Poszukuje się mechanizmów he-
modynamicznych, które prowadzą do nieprawidło-
wej funkcji komór serca. Głównym celem badań
jest jednak analiza zjawisk ogólnoustrojowych,
które składają się na obraz niewydolności. Na tej
podstawie można sformułować teoretyczne prze-
słanki dotyczące terapii w opisanej grupie chorych.
Obecnie leczenie pacjentów z wrodzonymi wada-
mi serca polega na stosowaniu (z pewnymi ogra-
niczeniami) tych grup leków, których skuteczność
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udowodniono w przypadku lewokomorowej HF. Ze
względu na dynamiczny wzrost liczby dorosłych
z wadami wrodzonymi serca oraz starzenie się tej
populacji, konieczne jest zaprojektowanie i przepro-
wadzenie dużych randomizowanych badań klinicz-
nych dotyczących skuteczności dotychczas stoso-
wanych metod leczenia, które nie są zgodne z za-
sadami medycyny opartej na faktach.
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