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Spiroergometryczna ocena wydolnosci wysilkowe]
u pacjentow z zespolem Ebsteina
a stopien echokardiograficznego wskaznika
zaawansowania wady
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of echocardiographic index of progression of this malformation

Olga Trojnarska', Adrian Gwizdata', Andrzej Siniawski’,
Zofia Oko-Sarnowska® i Romuald Ochotny'

'T Klinika Kardiologii Akademii Medycznej im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu
?Zaktad Farmakologii Klinicznej Akademii Medycznej im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

Abstract

Introduction: Ebstein anomaly is characterized by displacement of part of tricuspid ring in
the direction of apex of the heart and inappropriate attachment of valvular cusps resulting in
significant decrease in right ventricular function and tricuspid regurgitation. Aim of the study
was estimation of physical capacity measured with spiroergometry in adult patients with
Ebstein syndrome and its possible correlation with echocardiographic index of anatomical
progression of the malformation.

Material and methods: Twenty patients were studied aged 24-63 years (mean 40.3 years).
Control group consisted of 19 healthy persons aged 22-61 years (mean 39.9 years).
Echocardiographic examination: Index of progression of Ebstein’s (EGE) malformation was
calculated- quotient of right ventricular area and atrialized right ventricle and sum of right
and left ventricular area and left atrium. Fallowing degrees of progression of the malformation
(EGE) were set: I < 0.5; II: 0.5-0.9; III: 1.0-1.49; IV > 1.5. Maximal physical effort was
measured on moving track according to modified Bruce’s protocol, resting spirometry meas-
ured FVC, VE, FEV, and peak VO,, VE/VCQO, slope index was analyzed.

Results: Following parameters in the studied group were decreased compared to control
group: VO, max [ml/kg/min] — 21.9 + 5.4 vs. 33.6 £ 8.3 (p = 0.00001); peak VO, [l/min]
— 1.7 £0.6vs.2.5 = 0.9 (p = 0.002); maximal heart rate at the peak of exercise — HR max
[beats per minute]: 158.0 = 18.9 vs. 177.7 £ 15.4 (p = 0.001); systolic pressure at peak of
exercise — 145.7 = 14.4 [mm Hg] vs. 171.1 = 23.3 (p = 0.0003); VE [l/min] — 71.3 = 17.0 vs.
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93.8 £ 37.1 (p = 0.02); VE/VCO, slope, was higher than in control group (40.1 = 8.1 vs.
26.9 + 3.6; p = 0.00001). In 75% of studied patients exceeded 34. Parameters of pulmonary
Sfunction — FVC [1] 4.5 = 1.0 vs. 4.6 = 1.1; FEV, [l] — 3.5 = 0.6 vs. 3.6 * 0.9, did not differ
between groups. Number of patients in each EGE group: I — 0; I — 9; Il — 6; IV — 5 patients.
VO, [ml/kg/min] in group II: 24.5 + 3.9 were higher than in III: 17.2 + 5.2 (p = 0.007) and
1V:22.9 = 4.7 (p = 0.05). HR max [bpm] — in group II: 169.1 = 12.5 was higher than in
group IV: 146.6 = 20.5 (p = 0.03) and group III: 150.8 + 19.0 (p = 0.05).

Conclusions: Physical capacity among adult patients with Ebstein syndrome in significantly
decreased. Physical capacity in this group decreases with degree of echocardiographic progres-
sion of the malformation. (Folia Cardiol. 2005; 12: 307-314)

adults with Ebstein syndrome, cardiopulmonary exercise test,
echocardiographic index of progression of this malformation

Wstep

Anomalia Ebsteina stanowi zaledwie 0,3-0,7%
wrodzonych wad serca. Charakteryzuje sie prze-
mieszczeniem czeSci pierScienia zastawki trojdziel-
nej w kierunku koniuszka serca oraz nieprawidlo-
wym przyczepem platkow zastawki, co powoduje
istotne czynno$ciowe zmniejszenie prawej komo-
ry oraz niedomykalno$¢ trojdzielna [1-5]. Dodatko-
we anomalie anatomiczne, takie jak stenoza ptuc-
na, przeciek miedzykomorowy czy miedzyprzed-
sionkowy, obserwuje sie zazwyczaj u dzieci [2, 6].
U doroslych, poza przeciekiem miedzyprzedsionko-
wym, zazwyczaj sie ich nie spotyka [3, 7]. Anoma-
lia Ebsteina rozpoznana w niemowlectwie wiaze sie
z duza SmiertelnosScia, polowa chorych umiera przed
13 rokiem zycia, a zaledwie 5% dozywa swoich 50.
urodzin [2, 6]. W 50% przypadkow przyczyng Smier-
cijest niewydolno$¢ serca, w 20% arytmia [8]. Udo-
wodniono, iz po6zniejsze wystepowanie objawow
klinicznych wady, a tym samym jej rozpoznanie, jest
czynnikiem stanowigcym o lepszym rokowaniu
[6, 8]. Bardzo niewielka liczba obserwowanych cho-
rych 1 zlozony charakter anatomiczny wady powo-
duja, ze jej historia naturalna nie jest do konca po-
znana. W celu okreS§lenia rokowania Celermajer
1 wsp. [9] wprowadzili echokardiograficzny wskaz-
nik stopnia zaawansowania wady (EGE, echocardio-
graphic grading Ebstein anomaly) u niemowlat 1 dzie-
ci. Stanowi on iloraz powierzchni prawego przed-
sionka 1 zatrializowanej prawej komory oraz sumy
powierzchni prawej i lewej komory oraz lewego
przedsionka. Zaobserwowano, iz wysoki stopien
EGE stanowil istotny samodzielny czynnik rokow-
niczy zgonu w tej grupie pacjentow [9].

Celem pracy bylo zbadanie wydolnoSci fizycz-
nej, mierzonej metoda spiroergometrii u dorostych
pacjentow z zespolem Ebsteina oraz ocena jej ewen-

tualnej zalezno$ci od echokardiograficznego stop-
nia zaawansowania anatomicznego wady.

Material i metody

Badaniem objeto 20 nieoperowanych pacjentow
(5 kobiet, 15 mezczyzn), u ktérych rozpoznano zesp6t
Ebsteina, bedacych w wieku 24-63 lat (§r. 40,3 =
+ 11,5 roku). Pacjenci nie zglaszali choréb uktadu
oddechowego. Grupe kontrolng stanowito 19 zdrowych
osOb (6 kobiet, 13 mezczyzn) w wieku 22-61 lat
(§r. 39,9 + 9,3 roku). Wykonano badanie echokar-
diograficzne aparatem Hewlett-Packard SONOS
5500, z gtowica o czestotliwosci 2,5 MHz w prezen-
tacji 2D, M 1 metoda Dopplera. Rozpoznanie usta-
lono na podstawie obecno$ci w badaniu echokardio-
graficznym w projekcji czterojamowej istotnego
powiekszenia przedniego platka i przemieszczenia
platka przegrodowego zastawki trojdzielnej w kie-
runku koniuszka o ponad 8 mm/m? powierzchni ciala
od pierscienia wi6knistego [3]. U zadnego z badanych
nie stwierdzono istotnego przecieku wewnatrzser-
cowego (u 1 chorej zanotowano ubytek miedzyprzed-
sionkowy ze stosunkiem przeplywu plucnego do
systemowego — 1:1,5). U wszystkich obserwowa-
no zaawansowang niedomykalno$¢ trojdzielna. Sto-
sujac projekcje czterojamowa w rozkurczu, obliczo-
no wskaznik EGE, stanowiacy iloraz powierzchni
prawego przedsionka i zatrializowanej prawej ko-
mory oraz sumy powierzchni prawej i lewej komo-
ry oraz lewego przedsionka. Za Celermajerem i wsp.
[9] przyjeto 1 okreSlono nastepujace stopnie zaawan-
sowania wady (EGE): I < 0,5; II: 0,5—0,9; III: 1,0-
-1,49; IV > 1,5. U wszystkich chorych wykonano
maksymalny test wysitkowy na biezni ruchome;j
wedlug zmodyfikowanego protokotu Bruce’a (po-
przez dodanie do standardowego testu Bruce’a etapu
0-3 min, 1,7 km/h, 5% nachylenia), limitowanego
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wystapieniem objawow zmeczenia i/lub duszno$ci.
W czasie badania zachecano chorych do kontynu-
owania wysitku do momentu uzyskania warto$ci
wspolczynnika oddechowego (RQ, respiratory qu-
otient) przekraczajacej jeden. Badanych z grupy
kontrolnej poddano maksymalnemu testowi wysil-
kowemu na biezni ruchomej wedtug standardowe-
go protokotu Bruce’a. Pochlanianie tlenu 1 wytwa-
rzanie dwutlenku wegla mierzono w sposob ciagly
metoda: oddech za oddechem za pomoca przystaw-
ki metaboliczno-spirometrycznej Vmax29 Sensor
Medics. Przed kazdym testem kalibrowano przepty-
womierz 1 analizator gazow standardowa mieszaning
gazowa. Kazde badanie byto poprzedzone spirome-
trig spoczynkowa, w ktorej oceniano natezona po-
jemno$¢ zyciowa pluc (FVC, forced vital capacity),
wentylacje minutowa (VE, ventylation), natezona
objeto§¢é wydechowa pierwszosekundowa (FEV,,
forced expiratory volume in 1 second) oraz warto§ci
wymienionych wskaznikow przedstawione jako pro-
cent normy z uwzglednieniem wieku i pici. Do ana-
lizy wybierano najwyzsze wartoSci z 3—4 powtorzen.
Szczytowe pochlanianie tlenu (peak VO,) wylicza-
no jako warto$¢ Srednig z ostatnich 20 s wysiltku
1 podawano w ml/kg/min, /min oraz jako procent
naleznego dla wieku VO, max. Analizowano row-
niez wskaznik VE/VCO, slope, ktory odzwiercie-
dla stopien wzrostu wentylacji przypadajacy na
jednostke wzrostu produkcji dwutlenku wegla,
uzyskany w wyniku analizy regres;ji liniowej, wy-
liczany automatycznie przez program obliczenio-
wy V max 29.

Wyniki opracowano statystycznie, wykorzystu-
jac test t-Studenta dla zmiennych niepotaczonych,
jesli rozklad danej cechy nie odbiegal istotnie od
rozkiadu normalnego. W przeciwnym wypadku sto-
sowano test U Manna-Whithneya. Do poréwnania
wartoSci w trzech zakresach indeksu po potwierdze-
niu z rozkladem normalnym za pomoca testu Sha-
piro-Wilka i rowno$ci wariancji z wykorzystaniem
testu Levena zastosowano analize wariancji ANOVA.
STATISTICA (licencja nr 6097048609D519).

Wyniki

U wszystkich pacjentow rytm zatokowy byt
zachowany, przewiedziony z blokiem prawej odno-
gi peczka Hisa (u 1 chorego byt to blok niepeiny).
W czasie badania nie obserwowano zaburzen ryt-
mu serca. Saturacja krwi u badanych pacjentow
w spoczynku wynosita rednio do 96%, 7 + 2,1%,
w szczytowe] fazie wysitku 94,4 + 1,8% O,. Czter-
nastu (70%) pacjentow ocenito swojg wydolno§¢ fi-
zyczng jako dobrg (I klasa wg NYHA), zas 6 (30%)

postrzegalo ja jako ograniczona (Il klasa wg NYHA).
Pacjenci z grupy NYHA II byli istotnie statystycz-
nie starsi (50,0 = 11,5 roku) od 0s6b niezgltaszaja-
cych zmniejszenia wydolnoSci fizycznej (36,7 =
+ 9,5 roku) (p = 0,01).

Badajac parametry spiroergometryczne,
stwierdzono, ze Srednie szczytowe pochlanianie tle-
nu w grupie badanej wynosito 21,9 + 5,4 ml/kg/min,
co stanowilo 59,1 * 12,3% naleznego VO, max
1 bylo mniejsze od Sredniego VO, w grupie kontro-
Inej, ktére réwnato sie 33,6 = 8,3 (p = 0,00001),
99,4 + 17,5% wartoSci naleznej (p = 0,00001) (tab. 1).
Jedynie u 2 pacjentow peak VO, bylo mniejsze niz
14 ml/kg/min. Podobnie, u oséb z grupy badanej
W poréwnaniu z osobami z grupy kontrolnej obnizo-
ne byly wartoS§ci peak VO, wyrazone w l/min: 1,7 +
+ 0,6 — 60,5% * 16,4% wartoS$ci naleznej vs.
2,5 +0,9—96,9% = 15,1% wartoSci naleznej (od-
powiednio: p = 0,002; p = 0,00001). Maksymalna
czesto$é pracy serca w szczytowej fazie wysitku
(HR max) wynosita $rednio 158,0 = 18,9 uderzen
na minute (89,7% =+ 11,4% wartoSci naleznej), mie-
Scila sie wiec w granicach wartoSci prawidiowych,
byta jednak istotnie nizsza od obserwowanej u ludzi
zdrowych — 177,7 = 15,4 uderzen/min, co stanowi-
to 102,0 = 7,4% normy ustalonej dla danego wieku
(odpowiednio: p = 0,001; p = 0,0004). Podobnie,
ciSnienie skurczowe w szczytowej fazie wysitku,
wynoszace Srednio 145,7 = 14,4 mm Hg, bylo niz-
sze od mierzonego w grupie kontrolnej — 171,1 +
+ 23,3 mm Hg (p = 0,0003). Jednoczeénie u zad-
nego z pacjentow skurczowe ci$nienie tetnicze
w szczytowej fazie wysitku nie byto mniejsze od
120 mm Hg. Czas trwania proby byt krotszy w grupie
badanej (567,9 = 169,4 s) niz kontrolnej (815,5 *
+160,9 s) (p = 0,00003). Istotna byta rowniez roz-
nica we wskazniku odzwierciedlajacym prace odde-
chowa (VE/VCO, slope), ktory byt wiekszy u cho-
rych niz w grupie kontrolnej (40,1 + 8,1 vs. 26,9 *
3,6; p = 0,00001). U 15 pacjentow (75% badanych)
przekraczal on warto$§¢ 34. Wentylacja minutowa
ubadanych byta nizsza (r. 71,3 + 17,0 /min — 62,6 +
+ 12,7%) niz w grupie ludzi zdrowych (93,8 + 37,1
I/min — 80,1 * 15,7%; odpowiednio: p = 0,02;
p = 0,0005). Warto§ci rownowaznika oddechowe-
go u pacjentow z zespolem Ebsteina wynosily Sred-
nio 1,1 = 0,1 (0,9-1,15) i byly mniejsze od obser-
wowanych w grupie kontrolnej: $rednio 1,2 = 0,1
(p = 0,01).

Badanie parametréw spirometrycznych wyka-
zalo, ze wskazniki okreslajace wlasciwosci sprezy-
stoSci (restrykcji) tkanki plucnej wynoszace Sred-
nio: FVC — 4,5+ 1,011 FVC% — 96,6 + 15,9%
w grupie badanej oraz FVC — 4,6 + 1,111 FVC%

www.fc.viamedica.pl 309



Folia Cardiol. 2005, tom 12, nr 4

Tabela 1. Porownanie parametrow spiroergometrycznych miedzy chorymi a grupa kontrolng

Table 1. Comparison of spiroergometric parameters between patients and control group

Grupa chorych (n = 20) Grupa kontrolna (n = 19) p
VO, [ml/kg/min] 21,9+54 33,6 +8,3 0,00001
VO, (%) 59,1 + 12,3 99,4 + 17,6 0,00001
Peak VO, [I/min] 1,7+0,6 25+0,9 0,002
Peak VO, (%) 60,5 + 16,4 96,9 + 15,1 0,00001
VE [l/min] 71,3+17,0 93,8 + 37,1 0,02
VE (%) 62,6 = 12,7 80,1 +£ 15,7 0,0005
VE/VCO, 40,1 = 8,1 26,9 += 3,6 0,00001
HR max (uderzenia/min) 158,0 + 18,9 177,7 £ 15,4 0,001
HR max (%) 89,7+ 114 1020+ 7,4 0,0004
FVC [I] 45+ 1,1 46+ 1,1 NS
FVC (%) 96,6 = 15,9 100,1 = 14,2 NS
FEV, [1] 35+06 36=+09 NS
FEV, (%) 93,2+ 13,9 100,4 = 14,4 NS
RR max [mm Hg] 145,7 + 14,4 171,1 = 23,3 0,0003
RQ 1,1+01 1,2 +0,1 0,01
Czas trwania proby [s] 567,9 + 169,4 815,5 + 160,9 0,00003

VO, — maksymalne zuzycie tlenu; peak VO, — szczytowe zuzycie tlenu; VE — wentylacja minutowa; VE/VCO, — wentylacyjny réwnowaznik dwutlenku
wegla; HR max — czestos$¢ pracy serca w szczytowej fazie wysitku; FVC — natezona pojemnos¢ zyciowa; FEV, — natezona objeto$¢ wydechowa
pierwszosekundowa; RR max — skurczowe ci$nienie tetnicze w szczytowej fazie wysitku; RQ — réwnowaznik oddechowy

—100,1 = 14,2% w grupie kontrolnej, nie roznity
sie. Wskazniki obturacji drég oddechowych, takie
jak FEV, — 3,5 = 0,6 |; FEV,% — 93,2 + 13,9%,
nie roznily sie znamiennie od uzyskanych u ludzi
zdrowych: FEV, — 3,6 = 0,9 |; FEV,% — 100,4 =
+ 14,1%.

Na podstawie analizy echokardiograficznej
stwierdzono, ze zaden z badanych pacjentow nie
nalezat do grupy I (EGE < 0,5). W grupie II (EGE:
0,5-0,9) byto 9 chorych, w III: (EGE: 1,0-1,49)
— 6,awIV (EGE > 1,5) — 5 badanych (tab. 2).
Wiek pacjentéw nalezacych do grupy II wynosit
§rednio 37,6 = 12,0 roku, III, nieznacznie wiece],
bo 38,8 + 14,8 roku, najstarsi za$ byli chorzy nale-
zacy do grupy IV — érednio 46,3 + 5,5 roku. Na pod-
stawie analizy wariancji porOwnano warto$ci parame-
trow spiroergometrycznych w poszczeg6lnych pod-
grupach chorych podzielonych wediug wskaznika
Celermajera (EGE), stwierdzajac, iz wartosci VO,
(mlOykg/min) w grupie II (24,5 = 3,9) s3 istotnie
wieksze od obserwowanych w grupie III (17,2 = 5,2;
p = 0,007), podobng tendencje obserwowano w re-
lacji do grupy IV (22,9 = 4,7; p = 0,05). Ponadto
zanotowano, iz maksymalna czesto§¢ pracy serca
w szczytowej fazie wysitku (HR max [uderzenia/
/min]), wynoszaca w grupie II 169,1 = 12,5, byla
istotnie wieksza niz w grupie IV (146,6 = 20,5)
1 wskazywala na podobng réznice w stosunku do

grupy III: 150,8 = 19,0 (odpowiednio: p = 0,03
10,05). Poréwnujac parametry spiroergometryczne
pomiedzy podgrupami pacjentéw z niewydolnoScig
serca nalezacych do poszczegolnych klas NYHA, nie
wykazano zadnych istotnych roznic.

Dyskusja

Chociaz anomalie Ebsteina opisano po raz
pierwszy juz w 1866 r., dane kliniczne dotyczace
tego zespolu s3 ciagle nieliczne, zar6wno z powodu
szerokiego spektrum anatomicznego wady, jak
1 rzadkos$ci jej wystepowania [2, 3, 6-8]. Wiek doj-
rzaly osiagajg czesto pacjenci z zaawansowana po-
stacig wady (znacznym dokoniuszkowym prze-
mieszczeniem platkow zastawki trojdzielnej
1istotng niedomykalno$cia trojdzielng) [10]. Wiek-
szo$¢ chorych jednak, tak jak w niniejszym bada-
niu, okresla swoja wydolno§¢ fizyczna jako zadowa-
lajaca. Siedemdziesiat procent kwalifikowano do
I klasy wedtug NYHA, pozostate 30% spelniato kry-
teria IT klasy NYHA. W opracowaniu Saxena i wsp.
[11] cala 10-osobowa grupe badanych dorostych
zaliczono do II klasy niewydolnoSci serca. W opra-
cowaniu Attie 1 wsp. [7] 55% pacjentow byta w I,
a 39% w II klasie wedlug NYHA. Wykonane przez
autordw niniejszej pracy badanie spiroergometrycz-
ne wskazuje jednak na istotne zmniejszenie wydol-
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Tabela 2. Porownanie parametrow spiroergometrycznych pomiedzy chorymi w poszczegélnych
grupach echokardiograficznego stopnia zaawansowania wady EGE

Table 2. Comparison of spiroergometric parameters among patients with different degree of echocar-

diographic EGE index of progression of this malformation

EGE Il (n = 9) EGE Il (n = 6) EGEIV (n = 5)
VO, [ml/kg/min] 245+ 3,9 17,2 = 5,2* 22,9 + 4,8%**
VO, (%) 62,1 +8,9 51,8+ 12,7 62,4 = 15,8
Peak VO, [I/min] 1,8+0,4 1,3+0,6 1,9+0,7
Peak VO, (%) 62,0+94 53,6 = 21,1 66,2 = 20,8
VE [I/min] 75,1+10,8 66,2 + 21,5 70,6 £ 22,4
VE (%) 63,0 =11,0 61,5 = 16,1 63,4 = 13,9
VE/VCO, 36,6 = 10,8 42,2 +5,3 38,4 +5,7
HR (maks. liczba uderzer/min) 168,1 = 12,5 150,8 + 19,0** 146,6 = 20,5*
HR max (%) 96,4 +7,6 87,3 = 8,1 82,8 + 15,8
FVC [I] 4,7 1,2 4,0=0,7 46 =09
FVC (%) 98,4 + 22,1 94,0+ 104 96,6 + 15,9
FEV, [1] 3,705 3,2+0,7 35+0,8
FEV, (%) 91,8 £ 19,5 91,7 +£9,8 93,6 £ 6,6
RR max [mm Hg] 148,5 £ 15,5 143,3 £ 12,5 143,0 £ 16,4
RQ 1,1+0,1 1,0+x0,1 1,101

Czas trwania proby [s]

558,4 + 137,8

555,2 + 273,4

602,4 + 73,4

VO, — maksymalne zuzycie tlenu; peak VO,— szczytowe zuzycie tlenu; VE — wentylacja minutowa; VE/VCO, — wentylacyjny rownowaznik dwutlenku
wegla; HR max — czesto$é pracy serca w szczytowej fazie wysitku; FVC — natezona pojemno$¢ zyciowa; FEV,— natezona objeto$¢ wydechowa
pierwszosekundowa; RR max — skurczowe ci$nienie tetnicze w szczytowej fazie wysitku; RQ — rownowaznik oddechowy; poréwnanie EGE Il z EGE
Ill: *p = 0,007; **p = 0,05; poréwnanie EGE Il z EGE IV: ***p = 0,05; *p = 0,03

nosci fizycznej u tych chorych. Znamienny jest fakt,
ze podobnie jak w przypadku innych wad wrodzo-
nych serca nie zaobserwowano roznicy wartosci
zadnego z analizowanych ponizej obiektywnych pa-
rametrow okreslajacych te wydolno$¢ pomiedzy pa-
cjentami nalezacymi do r6znych klas wedlug NYHA
[12, 13]. Szczytowe zuzycie tlenu bylo istotnie niz-
sze od warto$§ci naleznych. Podobnych obserwacji
dokonali inni autorzy [12, 14-16]. U 2 pacjentéw VO,
bylo mniejsze niz 14 ml/kg/min, a warto$¢ ta ma
istotne negatywne znaczenie rokownicze w niewy-
dolno$ci serca [17-20]. Innym wskaznikiem, ktore-
go wzrost obserwuje sie w niewydolnoSci serca
1 ktory w badanej populacji istotnie przekraczat war-
tosci prawidlowe, jest VE/VCO, slope. Odzwiercie-
dla on stopien wzrostu wentylacji na jednostke
wzrostu produkcji dwutlenku wegla, uzyskany
w wyniku analizy regres;ji liniowej 1 jest uwazany
za miare wzmozonej wentylacji podczas wysitku
[17-20]. Az u 15 pacjentow (75% badanej przez au-
torow niniejszej pracy populacji) byt on wiekszy od 34,
warto§ci wskazujacej na istotnie gorsze rokowanie
w grupie chorych z niewydolno$cia serca [17, 18].
Fakt ten dodatkowo u$wiadamia konieczno§¢é Sci-
stego monitorowania klinicznego oso6b z anomalig
Ebsteina. Innym ztym rokowniczo wskaznikiem jest

ciSnienie skurczowe w szczytowej fazie wysitku,
nieprzekraczajace 120/80 mm Hg [20]. Choé war-
tosci ci$nienia skurczowego w analizowanej popu-
lacji byly mniejsze niz u 0s6b zdrowych, u wszyst-
kich przekraczaly wspomniang graniczng warto$¢
ci$nienia tetniczego.

Geneza zmniejszone] wydolnoSci fizycznej pa-
cjentow z zespolem Ebstaina wydaje sie ztozona. Jak
juz wspomniano, przyczyna zmian hemodynamicz-
nych w tej anomalii anatomicznej serca jest doko-
niuszkowe przemieszczenie platkow zastawki troj-
dzielnej. Powstajaca w efekcie zartrializowana cze$¢
prawej komory powoduje w czasie skurczu serca
przemieszczanie sie przegrody miedzykomorowe;j
w strone lewa, zmniejszajac naplyw krwi do lewe;j
komory, a poprzez zmiane geometrii 1 redukcje jej
frakcji wyrzutowej [1, 21]. Echokardikograficzna
ocena kurczliwo$ci obu komor serca w zespole Eb-
steina, pomimo ze uzywana przez czeS¢ autorow
[1, 21-23], nie jest metoda uznana, a wiarygodne
rezultaty uzyskuje sie na drodze badania radioizo-
topowego [24, 25]. Co oczywiste, upos$ledzeniu ule-
ga réwniez czynno$¢ prawej strony serca. Wedlug
Driscoll 1 wsp. [15] na zmniejszenie objetoSci wy-
rzutowe] w opisanej grupie chorych wplywaja za-
zZwyczaj nastepujace czynniki: duza niedomykalno$¢
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trojdzielna (obserwowana réwniez w opisanej gru-
pie pacjentow), zaburzona synchronizacja skurczu
(zatrializowana cze$¢ prawej komory kurczy sie bo-
wiem w czasie naplywu krwi z przedsionka), obec-
no$c¢ duzego przedniego platka trojdzielnego zabu-
rzajacego naplyw krwi do prawej komory. Benson
1wsp. [21] twierdza, ze zatrializowana czeS$C prawej
komory kurczy sie w sposob aneurysmatyczny.
Ponadto Daliento i wsp. [22] dowodza obecno$ci
zwloknienia mieSniowki obu komor serca, obserwo-
wanego w badaniu histopatologicznym juz w wieku
niemowlecego. Interesujacej koncepcji upoSledze-
nia czynnoS$ci prawej komory serca jako gtownej
przyczyny niewydolno$ci w zespole Ebsteina prze-
czy posrednio badanie wykonane przez Clarka i wsp.
[26]. Analizowali oni dane pacjentéw po zabiegu
Fontana (brak komory prawej) i chorych z kardio-
miopatig rozstrzeniowa, nie stwierdzajac réznicy
warto$ci parametrow VO, 1 VE/VO, zaro6wno miedzy
obiema tymi grupami, jak i grupg kontrolng. Wspo-
mniani autorzy nie zaobserwowali rowniez zwigz-
ku frakcji wyrzutowej prawej ani lewej komory
(mierzonej metoda radioizotopowa) z maksymalnym
zuzyciem tlenu. W analizowanej grupie chorych
maksymalna czestoS$¢ pracy serca u badanych byta
mniejsza niz w grupie kontrolnej, co moze Swiad-
czy¢, jak sadza niektérzy autorzy, o upoSledzeniu
reakcji chronotropowej u tych chorych [12, 14, 16,
24]. Zmniejszong reakcje chronotropowa, ktorej
przyczyna moze by¢ dysfunkcja wezla zatokowego,
zaburzenia przewodzenia prawe]j odnogi peczka
Hisa czy zmiany w ukliadzie adrenergicznym [27, 28]
zaobserwowano rowniez u innych pacjentow z wa-
dami wrodzonymi serca, np. u chorych po operacji
tetralogii Fallota [27, 29], ze wspblng komora [30]
czy ubytkiem w przegrodzie miedzyprzedsionkowe]
[12, 31]. JednoczeSnie wiadomo, iz zwolnienie ak-
¢ji serca umozliwia nalezyte napelnianie komor,
wiec nieadekwatna reakcja chronotropowa moze

Streszczenie

by¢ reakcja kompensacyjng [20]. W analizowane;j
przez autor6w niniejszej pracy grupie pacjentoOw na
te koncepcje wskazuje mniejsza czesto$C serca
w szczytowej fazie wysitku w grupach o wyzszym
stopniu zaawansowania echokardiograficznego,
a wiec 1 anatomicznego wady. Ponadto zmniejszong
mozliwoS$¢ wytwarzania skurczowego ci$nienia tet-
niczego mozna wigzac ze zmniejszong objetoScia
wyrzutowg serca lub/oraz zmniejszong mozliwo$cia
presyjna naczyn u tych chorych [16].

W analizie spirometrycznej wykazano, ze pa-
rametry okreSlajace sprezysto$¢ tkanki plucnej
(FVC), charakteryzujace przeplywy w drogach od-
dechowych (FEV,) u badanych z anomalia Ebsteina,
nie roznily sie od stwierdzanych w grupie kontrol-
nej. Odmiennej obserwacji dokonali inni autorzy,
jednak badali oni pacjentéw, ktorzy w wiekszoS§ci
poddani byli w przesztoSci operacji kardiochirurgicz-
nej, czego skutkiem moze byc zaburzenie mecha-
niki oddychania, powodowane torakotomia czy za-
burzeniem funkcji mie$ni przepony [12, 16, 24].
Porownanie parametrow spiroergometrycznych
w poszczegolnych grupach EGE wykazato zmniejsza-
nie sie wydolno$ci wysitkowe] (wyrazonej warto$cia-
mi szczytowego zuzycia tlenu VO, ml/kg/min) w mia-
re narastania stopnia zaawansowania echokardiograficz-
nego wady. Relacja ta moze sugerowac, iz w analizie
stopnia wydolno§ci w anomalii Ebsteina nalezy ocenia¢
nie tyle czynno$¢ obu komor serca, lecz poprzez inte-
rakcje jam prawej czeSci serca 1 lewej komory, hemo-
dynamike catego zmienionego anatomicznie serca.

Whnioski

1. Wydolno$¢ fizyczna dorostych pacjentéw z cho-
robg Ebsteina jest istotnie obnizona.

2. Stopien wydolnoSci fizycznej u tych chorych
zmniejsza sie w miare wzrostu stopnia zaawan-
sowania echokardiograficznego wady.

Wstep: Anomalia Ebsteina charakteryzuje si¢ przemieszczeniem czesci pierscienia zastawki
trojdzielne; w kierunku koniuszka serca, nieprawidiowym przyczepem platkow zastawki, co
powoduge istotne czynnosciowe zmmniejszenie prawej komory oraz niedomykalnosc trojdzielng.
Celem pracy byla ocena wydolnosci fizycznej, mierzonej metodq spirvoergometrii u dorostych
pacjentow z zespolem Ebsteina oraz jej ewentualnej zaleznosci od echokardiograficznego stop-

nia zaawansowania anatomicznego wady.

Material i metody: Badaniem objeto 20 pacjentow w wieku 24-63 lat (sr. 40,3 roku). Grupe
kontrolng stanowilo 19 zdrowych osob w wieku 22-61 lat (sr. 39,9 roku). Wykonano badanie
echokardiograficzne: obliczono wskaznik stopnia zaawansowania zespolu Ebsteina (EGE)
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— tloraz powierzchni prawego przedsionka 1 zatrializowanej prawej komory oraz sumy po-
wierzchni prawej 1 lewej komory ovaz lewego przedsionka. Okreslono nastepujgce stopnie
zaawansowania wady (EGE): I < 0,5; II: 0,5-0,9; III: 1,0-1,49; IV > 1,5. Wykonano
maksymalny test wysitkowy na biezni ruchomej wedlug zmodyfikowanego protokotu Bruce’a,
spirometrie spoczynkowq — oceniano natezong pojemnosc zyciowq ptuc (FVC), wentylacje
minutowq (VE), natezong objetosc¢ wydechowq pierwszosekundowq (FEV,) oraz szczytowe
pochianianie tlenu (peak VO,). Analizowano wskaznik VE/VCO, slope.

Wyniki: Nastepujgce parametry w grupie badanej byly nizsze niz w kontrolnej: VO, max [ml/
/kgimin]: 21,9 + 5,4 vs. 33,6 = 83; p = 0,00001, peak VO, [l/min]: 1,7 + 0,6 vs. 2,5 = 0,9;
b = 0,002; maksymalna czestosc pracy serca w szczytowej fazie wysitku — HR max [uderze-
nia/minf: 158,0 = 18,9 vs. 177,7 = 15,4; p = 0,001, cisnienie skurczowe w szczytowej fazie
wysitku [mm Hgl: 145,7 + 14,4 vs. 171,1 = 23,3; p = 0,0003; VE [l/min]: 71,3 = 17,0 vs.
93,8 = 37,1; p = 0,02. Z kolei VE/VCQO, slope byl wigkszy u chorych niz w grupie kontrolnej
(40,1 = 8,1 vs.26,9 = 3,6; p = 0,00001); u 75% badanych przekraczat wartosc 34.
Wskazniki okreslajgce funkcje ptuc: FVC — 4,5 + 1,0 vs. 4,6 = 1,11 FEV,— 3,5 + 0,6 vs.
3,6 * 0,9 | nie roznily sie. Liczebnosc grup z EGE byla nastepuwjgca: I — 0; II — 9; 111 — 6,
1V — 5 pacjentow. Wartosci VO, [ml/kg/min] w grupie Il wyniosly 24,5 + 3,9 1 byly wigksze niz
w grupte III: 17,2 = 5,2 (p = 0,007) 1 grupie IV: 22,9 + 4,7 (p = 0,05). Wartosc HR max
w grupie II (169,1 + 12,5 uderzen/min) byla wigksza niz w grupie IV (146,6 = 20,5;
p = 0,03) i grupie I1I (150,8 + 19,0; p = 0,05).

Whioski: Wydolnosc fizyczna dorostych pacjentow z chorobg Ebsteina jest istotnie obnizona.
Stopien wydolnosci fizycznej u tych chorych zmmniejsza sie w miare wzrostu stopnia zaawanso-

wania echokardiograficznego wady. (Folia Cardiol. 2005; 12: 307-314)
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