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Jakos¢ zycia doroslych pacjentow z zespolem Fallota

1 problemy z nig zwiazane

Stanistawa Malecka-Dymnicka, Janusz Jagoda 1 Alicja Baczynska

Poradnia Wad Wrodzonych Serca SPSK Nr 1 w Gdansku

Quality of life in adults with tetralogy of Fallot

Introduction: Over 85% of the infants born with congenital cardiac defects will reach adult-
hood, and this group is still growing. It is important to review their complex and unique
problems for better understanding as to how to manage these patients that “fall through the
cracks” of our medical system.

Material and methods: The study group consisted of 37 adults with tetralogy of Fallot
(TOF). The patients (pts.) were divided into two groups: group 1 (27 pts) who underwent total
repair and group II (10 pts) who were not operated or only paliative surgery was performed.
Clinical and social data were reviewed. On the basis of laboratory tests, ECG, RTG, echo and

Holter monitoring of ECG the hemodynamics of circulatory system were evalued.
Results: Quality of life in adults with tetralogy of Fallot is satisfactory.

Conclusions: We conclude that patients with TOF should be cared systematically and by high
qualified medical specialists. (Folia Cardiol. 2001; 8: 563-567)

tetralogy of Fallot, adults, medical and social problems

Wstep

Dzieki olbrzymiemu rozwojowi kardiochirurgii
okoto 85% dzieci z wrodzonymi wadami serca do-
zywa wieku doroslego; jest to nowe wyzwanie dla
medycyny [1-4].

Niezbedne staje sie zatem stworzenie diugotrwa-
tej, wysokospecjalistycznej opieki kardiologicznej nad
tymi pacjentami do kofica ich zycia. Dotyczy to row-
niez pacjentow z zespotem Fallota (TOF, tetralogy of
Fallot) po zabiegach kardiochirurgicznych, zaréwno ra-
dykalnych jak i paliatywnych. Opieka tg obejmuje sie
takze tych chorych z TOF, ktorzy z roznych wzgle-
dow nie mogli by¢ poddani korekgji tej wady.

Celem pracy jest obserwacja dalszych losow
tych pacjentéw 1 ocena jakoSci ich zycia nie tylko
z punktu widzenia aspektow medycznych. U doro-
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slych os6b z wada wrodzong serca pojawia sie bo-
wiem wiele problemoéw natury psychologicznej, so-
cjologicznej i innych, zwigzanych z dojrzatym zyciem.

Material i metody

Badaniem objeto 37 dorostych pacjentéow
z TOF. Podzielono ich na dwie grupy (tab. 1).

Pierwsza grupa objela 27 osob po radykalnej
korekgcji tej wady. Wielu z nich poddano w dziecin-
stwie zabiegom paliatywnym typu Blalocka-Taus-

Tabela 1. Ogodlne zestawienie pacjentéw
z podziatem na pteé i liczbe zgonow

Table 1. Sex prevalence and number of deaths
in the study group

Pte¢ meska Pteé¢ zenska Zgony
Grupa | 8 19 1
(n = 27)
Grupa ll 2 8 3
(n=10)
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sig 1 Waterstona. W drugiej grupie znajdowalo sie
10 chorych, ktorych z r6znych powoddw nie opero-
wano, lub tez przebyli oni zabiegi paliatywne.

Program badania
W pierwszej grupie brano pod uwage:
— wiek aktualny;
— wiek w chwili operacji;
— czas trwania okresu pooperacyjnego;
— stan somatyczny:
a) pozostaloSci pooperacyjne,
b) powikiania;
— stan cywilny i1 potomstwo;
— wyksztalcenie i zawod;
— samopoczucie 1 sprawno$c fizyczna;
— choroby dodatkowe;
— relacje spoleczne.

W drugiej grupie zwracano ponadto uwage na
przyczyny, ktore nie pozwolity na dokonanie korek-
¢ji catkowite]. Kwestie dotyczace tej grupy stanowia
duzy problem medyczny i socjologiczny. Obserwa-
cje wszystkich pacjentow przeprowadzono w Poradni
Wad Wrodzonych Serca przy SPSK Nr 1 w Gdansku
w ciggu 5 lat. Nalezy podkresli¢, ze w wiekszoS§ci
przypadkow byla to kontynuacja obserwacji od bar-
dzo wczesnego wieku, dzieki Scistej wspolpracy
z Klinika Kardiologii Dzieciecej Akademii Medycz-
nej w Gdansku.

Wyniki

Grupa pierwsza

Aktualny wiek pacjentow wynosit 18-56 lat (Sr.
32 = 8 lat). Najwiecej chorych bylo w wieku 3040 lat.

W chwili operacji najmtodszy pacjent liczyt
3 lata; najstarsza pacjentka — 53 lata. Operacji pod-
dano 14 chorych miedzy 3 a 10 rz., 11 chorych mie-
dzy 11 a 20 rz. 1 2 chorych po 20 rz. (w Instytucie
Kardiologii w Warszawie). W ostatnim 5-leciu,
w czasie istnienia Poradni Wad Wrodzonych Serca,
zoperowano 2 pacjentéow. Jeden z nich miat 33 lata,
druga zoperowang osoba byla wyzej wspomniana,
najstarsza pacjentka. Czas trwania okresu poope-
racyjnego wynosil 3-25 lat. Najwieksza liczbe pa-
cjentéw (15 osbéb) obserwowano przez okres diuz-
szy niz 20 lat. W wiekszoSci przypadkow okres po-
operacyjny pokrywal sie z okresem obserwacji, gdyz
pacjentéw obserwowano od wczesnego dziecinstwa.

Pozostalo$ci po radykalnej korekcji

i jej powiklania:

— niewielka rekanalizacja ubytkow w przegrodzie
miedzykomorowej (u 3 os6b), niewymagajaca
reoperacji;

— niewielkiego stopnia pooperacyjna niedomykal-
no$¢ zastawki tetnicy plucnej (obserwowana
u niemal wszystkich chorych), niestwarzajaca
znaczacych problemow;

— zwezenie galezi obwodowych tetnicy plucnej
wymagajace balonoplastyki i wszczepienia
stentow w miejscu zwezenia.

Program badania i leczenia takich pacjentow
realizuje grupa asystentow Kliniki Kardiologii Dzie-
ciecej. Jak dotad, jedynie 1 osoba wymagala takiego
leczenia. U 2 pacjentow kilka lat po operacji wysta-
pil czestoskurcz napadowy, 1 z nich wymagat kar-
diowersji elektrycznej i obecnie leczy sie go S-blo-
kerem, a arytmia nawraca u niego sporadycznie.
Rowniez drugi chory pozytywnie odpowiedzial na
leczenie antyarytmiczne. U 15 pacjentéw wykonano
24-godzinne badanie elektrokardiograficzne metoda
Holtera. Pojedyncze skurcze dodatkowe stwierdzono
u 8 0s6bh, okresowg bigeminie u 4 chorych. U wszyst-
kich os6b w badaniu elektrokardiograficznym stwier-
dzono blok prawej odnogi peczka Hisa lub blok dwu-
peczkowy. Nie obserwuje sie u nich poglebiania ist-
niejacych juz zaburzen przewodzenia.

Czternastu pacjentéw (12 kobiet i 2 mezczyzn)
wstapilo w zwiagzek malzenski. Kobiety zostaly
szczeSliwymi matkami 1 ogétem urodzity 18 zdro-
wych dzieci. Siedem kobiet rodzilo sitami natury,
natomiast 5 pozostaltych ciaz rozwiazano przez cie-
cie cesarskie.

Wiekszo$¢ osob ma wyksztalcenie Srednie lub
zawodowe, 2 osoby — wyksztalcenie niepelne wy-
zsze. Wérod nich jest 1 nauczycielka. Tylko 2 cho-
rych ma wyzsze wyksztalcenie: 1 pacjentka jest
lekarzem, a 1 pacjent ukonczyt Wydziat Farmaceu-
tyczny 1 pracuje w firmie farmaceutyczne].

Komfort zycia po korekcji znacznie sie popra-
wil. Prawie wszystkie osoby ciesza sie dobrym sa-
mopoczuciem fizycznym 1 psychicznym oraz nie
odczuwaja znaczacych dolegliwo$ci ze strony ser-
ca. Staraja sie prowadzi¢ normalne zycie i nie czujg
sie inwalidami. Uwazaja sie za sprawnych fizycznie.
Proby wysitkowe wykonywano tylko u kilku pacjen-
tow w ramach programu dokladnych badan ich sta-
nu po korekcji w Klinice Kardiologii Dzieciece;j
AMG. Wyniki tych badan beda przedstawione
w osobnym doniesieniu.

W trakcie obserwacji stwierdzono obecno$¢
jedynie nielicznych chorob dodatkowych, ktére nie
wplywaja istotnie na uklad sercowo-naczyniowy.
Naleza do nich: niewielkie skrzywienie kregostupa
1 wynikajace z tego dolegliwo$ci, choroby tarczycy
bez wyraznych zmian w stezeniu hormonow tarczy-
cowych, kamica drég moczowych i z6lciowych. Tyl-
ko jedna chora z rozpoznanym pelnoobjawowym
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zespolem AIDS od dluzszego czasu nie utrzymuje
kontaktu z klinika i nie odpowiada na wezwania (by¢
moze zmaria). Wszystkich pacjentow objeto profi-
laktyka bakteryjnego zapalenia wsierdzia.

Najwieksze problemy chorych wynikaja z trud-
nosci w zdobyciu odpowiedniego zawodu 1 pracy.

Stabe wyksztalcenie tej grupy pacjentow jest
przyczyng trudno$ci w zdobyciu odpowiedniego
zawodu 1 pracy. Kilku pacjentow ma rente II grupy,
zasitek socjalny lub sg bezrobotni. Zaklady pracy
bardzo czesto odmawiaja zatrudnienia osob po prze-
bytych zabiegach kardiochirurgicznych.

Grupa druga
Wiek pacjentéw z tej grupy waha sie w grani-

cach 24-44 lat (Sr. 31,2 = 5,2 lat). SzeSciu z nich

przechodzilo w dziecinstwie operacje paliatywne

o typie Blalocka-Tausig i Waterstona. Przyczyny

uniemozliwiajace wykonanie korekcji catkowitej

byly rozne:

— pacjent B.]., lat 44 — znacznego stopnia znie-
ksztalcenie kregostupa w postaci garbu, z za-
burzeniami wentylacji;

— pacjent M.L., lat 31 — zesp6t Downa, po ope-
racji Blalocka-Tausig;

— pacjentka A.Ch., lat 28 — zesp6t Downa, po
operacji Waterstona, ciezka niewydolno$¢ ser-
ca, zmarla w wieku 28 lat;

— pacjent A.P., lat 28 — utrwalone nadci$nienie
plucne po operacji Waterstona;

— pacjentka S.D., lat 24 — niedorozwoj umysto-
wy, brak zgody rodzicow;

— pacjenci H.R,, lat 30; E.G., lat 36; A.Z., lat 32
— skrajne zwezenie tetnicy plucnej z kraze-
niem obocznym w plucach;

— pacjent B.K. — z rozpoznaniem jak wyzej,
zmarla w wieku 32 lat;

— pacjent T.P. — po zabiegu Blalocka-Tausig
w dziecinstwie, nie zgodzil sie na operacje ra-
dykalna, zmart w wieku 30 lat.

Najwiekszym problemem w powyzszej grupie
pacjentow jest znacznego stopnia poliglobulia z wy-
sokim hematokrytem i sinicg. Stwarza to wiele pro-
bleméw hematologicznych, metabolicznych z pod-
wyzszonym stezeniem kwasu moczowego wiacznie
oraz zaburzen homeostazy w wielu narzadach.
U dwoch chorych obserwowano skionno$¢ do krwa-
wien (z dzigsel, krwioplucie), u jednej pod koniec
zycia — zmiany zakrzepowe w centralnym ukladzie
nerwowym, a u nastepnych dwojga objawy skazy
moczanowe] (zapalenie stawow kolanowych 1 palu-
cha). Pacjenci z wysokim hematokrytem (> 65%)
skarzyli sie na bole glowy i bole w klatce piersio-
wej. Zbyt czeste upusty krwi stwarzaly potrzebe

S. Matecka-Dymnicka i wsp., Dorosli pacjenci z TOF

uzupelniania zelaza. Tlenoterapia dawata krotkotrwa-
ty efekt 1 wplywala dobroczynnie przede wszystkim
na psychike pacjenta.

Dyskusja

Wady wrodzone serca u dorostych sa od nie-
dawna nowa specjalno$cia w kardiologii. Jeden
z pierwszych oddzialow dla dorostych z tymi wada-
mi powstal w Royal Bromptom Hospital w Londy-
nie, a zorganizowala go Jane Sommerville. Pierw-
szy podrecznik o tej tematyce ukazal sie w 1998
roku pod redakcja Josepha K. Perloffa i Johna S.
Childe’a z Uniwersytetu w Los Angeles w Kalifor-
nii. Wielu autoréw podkresla konieczno$¢ kontynu-
acji opieki nad dorostymi, zwlaszcza po zabiegach
kardiochirurgicznych, po ktorych w wielu przypad-
kach stwierdza sie pozostaloSci pooperacyjne. Temat
ten jest przedmiotem wielu doniesien [3, 5-8].

Wyniki spostrzezen autorow wymagaja omo-
wienia. Wiek pacjentOw operowanych w pierwszej
grupie moze budzié zastrzezenia. Wiekszo§¢ z nich
operowano bowiem w pdzniejszym wieku (miedzy
3 a 53 rz.) niz zaleca sie w obecnych wskazaniach
do korekcji radykalnej. Zabieg korekcji radykalnej
w wiekszo$ci przypadkéw odbywal sie we wcze-
snych latach 80., gléwnie za granica, kiedy nasze
o$rodki kardiochirurgiczne nie byly jeszcze odpo-
wiednio przygotowane do operowania tak duzej licz-
by chorych. Nalezy tu wspomnieé o 2 pacjentach,
ktorzy przebyli korekcje TOF w ostatnim 5-leciu,
w wieku 33 135 lat. Wskazuje to na fakt, ze dojrzaly
wiek pacjentdéw z wrodzong wada serca nie jest
przeciwskazaniem do wykonania zabiegu operacyj-
nego, tym bardziej, ze wynik tego zabiegu u wspo-
mnianych pacjentéw byt bardzo dobry [5, 9].

Do korzy$ci wynikajacych z wczeSnie wykona-
nej korekcji TOF nalezy przede wszystkim mozli-
wo$¢ wykonania jednoetapowego zabiegu oraz
mniejsza liczba zmian rezydualnych 1 powikian,
zwlaszcza w postaci zaburzen rytmu. Nalezy pod-
kresli¢ wielki postep techniki operacyjnej rodzime;j
kardiochirurgii 1 opieki pooperacyjnej, dzieki kto-
rej wiekszoS¢ pacjentow operowanych we wcze-
snym wieku dzieciecym przezywa i szybko sie re-
habilituje. Z tego wzgledu trudno byloby poréwny-
waé¢ wyniki korekcji os6b operowanych we
wczesnym dziecinstwie z wynikami operacji wyko-
nywanych pdzniej. Tym bardziej, ze okres poope-
racyjny pierwszej grupy jest jeszcze zbyt krotki.

Komfort zycia pacjentéw badanych przez auto-
row niniejszej pracy jest zupelnie dobry. Przyktla-
dem sg kobiety, ktore zostaly szcze$liwymi matka-
mi i z ktorych wiekszo$¢ rodzita sitami natury.
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PozostaloSci pooperacyjne w postaci niewiel-
kich rekanalizacji ubytkow w przegrodzie miedzy-
komorowej, niedomykalno§ci pooperacyjne;j zasta-
wek tetnicy plucnej i catkowitego bloku prawej od-
nogi peczka Hisa lub bloku dwupeczkowego nie
maja wiekszego znaczenia i1 sa bezobjawowe. Cho-
rzy sa objeci badaniami kontrolnymi przynajmniej
raz w roku. U chorych z duzym gradientem w dro-
dze odplywu z prawej komory wykonuje sie doktad-
ne badania, aby ustali¢, czy nie maja oni zwezen
obwodowych gatezi tetnicy plucnej. Badania te
przeprowadzaja asystenci Kliniki Kardiologii Dzie-
ciecej AMG.

Powiklania, gléwnie w postaci zaburzen rytmu,
s3, jak dotad, nieliczne. Autorzy zajmujacy sie tym
zagadnieniem przestrzegaja przed zbyt optymi-
stycznymi prognozami na przyszlo$¢ i uwazaja, ze
w miare uplywu lat powiklania te moga zdarzac sie
czeSciej 1 moga by¢ niebezpieczne [3, 8].

Duzym problemem natury socjalnej jest brak
odpowiedniego wyksztalcenia i bezrobocie. Pacjenci
po zabiegach kardiochirurgicznych sa dyskrymino-
wani przez pracodawcow i wielu z nich jest na ren-
cie chorobowej lub socjalnej. Wynika to z przypad-
kowego wyboru zawodu, czesto zaleznego od miej-
sca zamieszkania, wiekszo$¢ chorych pochodzi
bowiem z matych miejscowosci.

Problemy te mnoza sie w miare uptywu lat i nie
ma sposobu, zeby im sprostaé. Drugiej grupy pacjen-
tow dotycza gléwnie problemy medyczne. Poliglo-
bulia i zwigzane z nig powikliania sa bardzo trudne do
leczenia. Kwestionuje sie obecnie wspomniane
w wynikach upusty krwi i tlenoterapie. W niektorych
przypadkach pozostaje jeszcze mozliwo$c¢ transplan-
tacji serca i ptuc — w Polsce, jak dotychczas, meto-
da niestosowana.

Whnioski

1. Komfort zycia u wiekszo$ci chorych po catko-
witej korekcji TOF jest zadowalajacy.

2. Zmiany rezydualne w pierwszej grupie sg
w wiekszo$ci przypadkow bezobjawowe, a po-
wiklania nieliczne.

3. Kobiety po korekcji TOF s3 zdolne do macierzyn-
stwa 1 moga rodzi¢ zdrowe dzieci sitami natury.

4. Najwiekszym problemem pacjentdow z pierw-
szej grupy jest trudno$c¢ zdobycia odpowiednie-
go zawodu 1 pracy.

5. Starszy wiek pacjenta z TOF nie jest przeciw-
wskazaniem do zabiegu.

6. Drugiej grupy pacjentéw, po operacjach palia-
tywnych lub nieoperowanych, dotycza duze
problemy lecznicze i socjologiczne.

Streszczenie

Doroéli pacjenci z TOF

Wstep: Dzigki olbrzymiemu rozwojowt kardiochirurgii okoto 85% dzieci z wrodzonymi wadami
serca dozywa wieku dorostego — niezbedne staje si¢ zatem stworzenie diugotrwalej, wysokospe-
cjalistycznej opieki kardiologiczne) nad tymi pacjentami, jest to nowe wyzwanie dla medycyny.

Material 1 metody: Badaniami objeto 37 dorostych pacjentow z zespolem Fallota (TOF),
ktorzy pozostajq pod obserwacjg w Poradni Wad Wrodzonych Serca przy SPSK Nr 1
w Gdansku od 5 lat. Wyodrebniono dwie grupy badanych: grupa I (n = 27) — chorzy po
korekcyi radykalnej i grupa Il (n = 10) — pacjenci, ktorych z roznych powodow nie operowano
albo poddano jedynie operacyi paliatywnej. Wiek pacjentow w grupie I wynosil 18-56 lat
(sr. 32 lata), a w grupie I1 24-44 lat (sr. 31 lat). Analizie poddano stan cywilny, wyksztalcenie,
wykonywany zawod, samopoczucie, sprawnosc fizyczng oraz choroby wspotistniejqce. Na pod-
stawie badania przedmiotowego oraz badan dodatkowych, ti. morfologii krwi, EKG, RTG
klatki piersiowej, echokardiografii, 24-godzinnego badania elektrokardiograficznego metodg
Holtera, oceniono stan hemodynamiczny ukladu krgzenia.

Wyniki: Jakosc zycia dorostych pacjentow z zespoltem Fallota jest zadowalajgca.

Whioski: Na podstawie przeprowadzonej analizy autorzy stwierdzili, 1z liczne problemy, ktore
pojawiajq sie u dovostych z TOF, wymagajq stworzenia systematycznej, wysokospecjalistycznej
opieki medycznej dla tej populacji chorych. (Folia Cardiol. 2001; 8: 563-567)

zespol Fallota, dorosli, problemy medyczne i socjologiczne
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