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Streszczenie

Zaprezentowano opis przypadku 36-letniej kobiety skierowanej do kliniki kardiologii z narastajgcg od 2 lat dusznoScig
wysitkowa. W wyniku diagnostyki u pacjentki stwierdzono obecnos¢ ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowej typu I
z przeciekiem lewo-prawym oraz nadcisnienie ptucne. W badaniu echokardiograficznym uwidoczniono ubytek o Srednicy
4,3 cm, ciSnienie w prawej komorze (RSVP) 80 mm Hg i niedomykalnosé zastawki trojdzielnej. W cewnikowaniu prawego
serca (RHC) stwierdzono: Srednie ciSnienie w tetnicy ptucnej (mPAP) 59 mm Hg, naczyniowy opér ptucny 10,22 jednostki
Wooda (jW.) oraz ujemny wynik testu wazoreaktywnosci. Po konsultacji kardiochirurgicznej pacjentke zakwalifikowano
do wstepnego leczenia farmakologicznego i ponownego badania. Do leczenia wiaczono sildenafil, a nastepnie macy-
tentan. Obserwowano poprawe tolerancji wysitku (w tescie 6-minutowego marszu z 440 do 526 m; klinicznie z klasy
wg New York Heart Association [NYHA] Il do NYHA I/I1) i zmniejszenie stezenia N-koncowego fragmentu propeptydu
natriuretycznego typu B (z 250 do 170 pg/ml). W echokardiografii stwierdzono obnizenie sie¢ RVSP do 60 mm Hg. W RHC
wykonanym po roku leczenia ujawniono obnizenie sie mPAP do 40 mm Hg, zmniejszenie PVR do 3,25 jW. oraz wzrost
rzutu serca z 5,57 do 10,44 |/min. Saturacja mieszanej krwi zylnej wzrosta z 64,5% do 72,5%. Po ponownej konsultacji
kardiochirurgicznej pacjentke zakwalifikowano do operacji. Zamkniecie ASD Il wykonano fatg z osierdzia i uzupetniono
plastyka zastawki trojdzielnej. Okresy okoto- i pooperacyjny przebiegaty bez powiktan, a w kontroli klinicznej utrzymuje
sie dobry efekt kliniczny i echokardiograficzny zastosowanego leczenia.

Stowa kluczowe: nadcisnienie ptucne, ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej, zamkniecie
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Opis przypadku

Pacjentke w wieku 36 lat skierowano do kliniki kardiologii.
0d 2 lat wystepowaty u niej objawy pod postaciag stopniowo
narastajgcej dusznosci wysitkowej. Wczesniej nie dozna-
wata zadnych symptomoéw sugerujacych obecnos¢ wady
serca, a urodzita 3 dzieci. Poczgtkowo byta diagnozowana
na oddziale pulmonologii z podejrzeniem sarkoidozy, kté-
ra wykluczono, lecz uwage zwrdcit nieprawidtowy obraz
naczyn ptucnych w badaniach obrazowych (tomografia

komputerowa [CT, computed tomography] klatki piersio-
wej). U pacjentki wykonano echokardiografie przeklatkowg
(TTE, transthoracic echocardiography) i przezprzetykowg
(TEE, transesophageal echocardiography), stwierdzajgc
obecnosé ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej typu Il
(ASD I, atrial septal defect type Il) z przeciekiem lewo-
-prawym oraz cechy sugerujgce obecno$¢ nadcisnienia
ptucnego (PH, pulmonary hypertension). W scyntygrafii
perfuzyjnej ptuc uwidoczniono zmiany odpowiadajace za-
torowosSci ptucnej — rozpoczeto leczenie riwaroksabanem.
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W trakcie dalszej diagnostyki chorej w klinice kardiologii
w wykonano koronarografie, cewnikowanie prawego serca
(RHC, right heart catheterization) oraz konsultowano jg
kardiochirurgicznie i zakwalifikowano pacjentke do wstep-
nego leczenia farmakologicznego, a nastepnie ponownej
oceny i kwalifikacji do leczenia.

Wyniki badan

Elektrokardiografia
Rytm zatokowy miarowy 77/min. PoSrednia o$ serca. Niezu-
petny blok prawej odnogi peczka Hisa. Cechy powiekszenia
prawego przedsionka.

Echokardiografia

W echokardiografii potwierdzono znacznie podwyzszone
cisnienie skurczowe w prawej komorze (RVSP, right ven-
tricular systolic pressure) wynoszace 80 mm Hg, duza
niedomykalnos$¢ zastawki trojdzielnej, uposledzong funkcje
skurczowg prawej komory z amplitudg skurczowego ruchu
pierscienia trojdzielnego (TAPSE, tricuspid annular plane
systolic excursion) wynoszgca 14 mm. Prawy przedsionek
byt powiekszony (pole powierzchni prawego przedsionka
[RAA, right atrium area] wynosito 20 cm?). W TEE byt widocz-
ny ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej o Srednicy
4,3 cm, ze szczatkowym rgbkiem i dominujagcym przecie-
kiem lewo-prawym (ryc. 1). Wyniki przedstawiono w tabeli 1.

Koronarografia
Nie stwierdzono zmian w tetnicach wieAcowych.

Cewnikowanie prawego serca

i angiografia tetnic ptucnych

W RHC stwierdzono znaczne podwyzszone ciSnienie w tet-
nicy ptucnej (mPAP, mean pulmonary artery pressure)
wynoszace 59 mm Hg; wynik proby odwracalnosci z zasto-
sowaniem epoprostenolu byt ujemny. W angiografii tetnic
ptucnych nie stwierdzono zmian zakrzepowych — wykluczo-
no zakrzepowo-zatorowg etiologie PH. Doktadne pomiary
przedstawiono w tabeli 1.

Plan postepowania i leczenie

Pacjentke konsultowano kardiochirurgicznie w ramach
kardiogrypy (Heart Team) i zakwalifikowano do wstepnego
leczenia farmakologicznego, a nastepnie ponownej oceny
i kwalifikacji do dalszego leczenia. Podczas pierwszej
hospitalizacji do leczenia wtgczono sildenafil w dawce
60 mg/dobe oraz zakonhczono leczenie riwaroksabanem
(po 5 mies. terapii).

Kontrola efektow leczenia

Po miesigcu od pierwszego RHC wykonano badania kontrol-
ne i do terapii wigczono macytentan w dace 10 mg/dobe.
W dalszych kontrolach obserwowano poprawe tolerancji
wysitku — wydtuzenie dystansu w tescie 6-minutowego
(6BMWT, 6-minute walk test) z 440 do 526 m (ryc. 2),
zmniejszenie dolegliwosci (z klasy wg New York Heart
Association [NYHA] Ill do NYHA I/11) i obnizenie stezenia
N-koricowego fragmentu peptydu natriuretycznego typu B
(NT-proBNP, N-terminal pro-B-type natriuretic peptide)
we krwi z 250 do 170 pg/ml (ryc. 3). W echokardiografii

Rycina 1A, B. Obraz tréjwymiarowej echokardiografii przezprzetykowej
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Tabela 1. Poréwnanie pomiaréw uzyskanych podczas cewnikowania prawego serca (RHC, right heart catheterisation) oraz echokardiogra-
fii przezklatkowej (TTE, transthoracic echocardiography) przed wiaczeniem leczenia oraz po roku terapii farmakologicznej nadci$nienia
ptucnego

RHC kontrolne

Pomiary uzyskane TTE kontrolna

RHC wyjsciowe

Pomiary uzyskane TTE wyjsciowa

podczas RHC w TTE

mPAP [mm Hg] 59 40 RVSP [mm Hg] 80 60
RAP [mm Hg] 4 6 RAA [cm?] 20 22,4
PW [mm Hg] 8 6 TAPSE [mm] 14 20
Qp/Qs 1,67 1,89 PAD [mm] 32 34
CO [I/min] BB 10,44 RVD [mm] 37 52
PVR [WU] 10,22 3,25 AcT [ms] 51 23
SatAo (%) 98 95 Qp/Qs 3

Sat IVC (%) 45 72

Sat SVC (%) 71 73

Sat RA (%) 69 96

Sat RV (%) 80 87

Sat PA (%) 78 85

MSV (%) 64,5 72,25

mPAP (mean pulmonary arterial pressure) — Srednie ciSnienie w tetnicy ptucnej; RAP (right atrial pressure) — ci$nienie w prawym przedsionku; PW (pulmonary artery wedge pressure) — cisnienie zaklinowa-
nia w tetnicy ptucnej; Qp/Qs — stosunek przeptywu ptucnego do systemowego; CO (cardiac output) — rzut serca; PVR (pulmonary vascular resistance) — opdr ptucny; Sat — saturacja; Ao — aorta; IVC (inferior
vena cava) — zyta gtéwna dolna; SVC (superior vena cava) — zyta gtéwna gorna; RA (right atrium) — prawy przedsionek; RV (right ventricle) — prawa komora; PA (pulmonary artery) — tetnica ptucna; RVSP (right
ventricular systolic pressure) — cinienie skurczowe w prawej komorze; RAA (right atrium area) — powierzchnia prawego przedsionka; TAPSE (tricuspid annular plane systolic excursion) — skurczowe wychyle-
nie pierScienia zastawki tréjdzielnej; PAD (pulmonary artery diameter) — wymiar pnia ptucnego; RVD (transverse right ventricular diameter) — wymiar poprzeczny prawej komory; Act (pulmonary acceleration

time) — czas akceleracji przeptywu przez zastawke tetnicy ptucnej
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Rycina 2. Dystans w tescie 6-minutowego marszu (6MWT, 6-min-
ute walk test)

stwierdzono zmniejszenie sie RVSP do 60 mm Hg oraz
poprawe czynnosci skurczowej prawej komory (TAPSE
20 mm).W kontrolnym RHC wykonanym po roku leczenia
farmakologicznego stwierdzono znaczne obnizenie sie
cisnienia w tetnicy ptucnej (mPAP 40 mm Hg), zmniejszenie
oporu w krgzeniu ptucnym (z 10,22 jednostek Wooda [jW.]
do 3,25 jW.), zwiekszenie przecieku lewo-prawego (Qp/Qs
wzrosto z 1,67 do 1,89) oraz wzrost rzutu serca (CO, car-
diac output) z 5,57 do 10,44 |/min. Saturacja mieszanej
krwi zylnej wzrosta z 64,5% do 72,5% (tab. 1).

Ponownie konsultowano przypadek pacjentki kardiochi-
rurgicznie, w wyniku czego zakwalifikowano jg do operacji.

Rycina 3. Stezenie N-kofAcowego fragmentu peptydu natriuretycz-
nego typu B (NT-proBNP, N-terminal pro-B-type natriuretic peptide)
we Krwi

Wykonano operacje zamkniecia ubytku w przegrodzie mie-
dzyprzedsionkowej tatg z osierdzia oraz plastyke zastawki
tréjdzielnej. Okresy okoto- i pooperacyjny przebiegaty bez
powikfan, a w kontroli utrzymuje sie dobry efekt kliniczny
i echokardiograficzny zastosowanego leczenia. W echo-
kardiografii wykonanej wkrotce po zabiegu nie stwierdzo-
no wyrazniej fali niedomykalnosci tréjdzielnej. U pacjentki
kontynuowano leczenie farmakologiczne PH. Rok po za-
biegu operacyjnym pacjentka osiggneta 550 m w 6MWT,
dolegliwosci utrzymywaty sie w klasie NYHA |, a stezenie
NT-proBNP obnizyto sie do 80 pg/ml.
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Dyskusja

Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej jest najczesciej
stwierdzang wrodzong wada serca u dorostych. Wzmozony
przeptyw krwi przez tozysko ptucne spowodowany przecie-
kiem lewo-prawym stopniowo prowadzi do nieodwracalnych
zmian w naczyniach ptucnych, wzrostu cisnienia i oporu
w tetnicach ptucnych, a w ostatecznosSci do odwrécenia
przecieku (zespdt Eisenmengera). Pierwsze objawy pojawia-
ja sie najczesciej w 3.-4. dekadzie zycia jako pogorszenie
tolerancji wysitku, omdlenia i kotatanie serca. Wedtug
wytycznych Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego
(ESC, European Society of Cardiology) dotyczacych leczenia
i rozpoznawania PH z 2015 roku PH spowodowane wrodzo-
na wadg serca nalezy do grupy |, czyli tetniczego PH (PAH,
pulmonary arterial hypertension) [1].

Udowodniono, ze zamkniecie ubytku niesie ze sobg
wiele korzysci: powoduje poprawe wydolnoSci fizycznej
mierzonej za pomoca sercowo-ptucnego testu wysitko-
wego, zmniejszenie objawow (klasa wg NYHA) i redukcje
wymiardw prawej komory i prawego przedsionka w echo-
kardiografii [2]. Pozytywne zmiany pojawiajg sie nawet
u pacjentéw, u ktérych dokonano korekcji po 60. roku
Zycia — zanotowano u nich poprawe wydolnosci fizycznej
i jakosci zycia [3]. Dane te dotyczg jednak pacjentow bez
rozpoznanego PH.

Decyzje o korekcji wady, w przypadku PH stwierdzane-
go w ultrasonografii, podejmuje sie na podstawie cewni-
kowania serca. Opor w tozysku ptucnym wynoszacy ponad
5 jW. oraz zespoét Eisenmengera sg przeciwwskazaniami
do korekcji wady [4]. Zamykanie ubytkéw u pacjentow ze
znacznym PH pogarsza rokowanie i moze skutkowa¢ ostrg
niewydolnoscig prawokomorowa, spowodowang naglym
zmniejszeniem obcigzenia wstepnego prawej komory.
U pacjentki stwierdzono op6r ptucny wynoszacy 10,22 jW.,
dlatego zakwalifikowano jg do wstepnego leczenia farma-
kologicznego. Wiaczono terapie sekwencyjng sildenafilem
i macytentanem (klasa zalecen IB) [1].

Istniejg dwie mozliwosci zamkniecia ASD. Metoda chi-
rurgiczna jest bezpieczna i obarczona niskg $miertelnos-
cig (< 1%). Ubytek mozna rowniez zamknaé przezskornie
pod warunkiem, ze jego Srednica jest mniejsza lub réwna
38 mm oraz ze dookota wystepuje co najmniej 5-milime-
trowy rabek (oprocz czeSci okotoaortalnej) [4]. Obie meto-
dy cechuje poréwnywalna skuteczno$¢, jednak zamkniecie
przezskorne wigze sie z krotsza hospitalizacjg i mniejszg
chorobowos$cia okotooperacyjng. Aktualnie metoda prze-
zskorna jest leczeniem z wyboru, a leczenie chirurgiczne
zarezerwowane dla pacjentow, ktorzy nie kwalifikujg sie
do zabiegu przezskérnego. U opisywanej pacjentki ubytek
w przegrodzie byt zbyt duzy, wykonano wiec operacje jego
zamkniecia fata z osierdzia z dostepu minitorakotomii bocz-
nej uzupetniong plastykg zastawki trojdzielne;.

Koncepcja leczenia farmakologicznego w celu umozli-
wienia bezpiecznego zamkniecia wady nie byta precyzyjnie
sformutowana w wytycznych ESC z 2015 roku dotyczacych
PH, gdyz nie istniato wowczas wystarczajgco duzo dowo-
doéw naukowych dowodzacych jej skutecznosci i bezpieczen-
stwa. W wytycznych dotyczacych leczenia wad wrodzonych
serca u dorostych z 2010 roku [5] dopuszczano zamknie-
cie ubytku w przypadku towarzyszgcego PH po wstepnym
leczeniu celowanym. W 2020 roku zostaty opublikowane
nowe wytyczne ESC poswiecone wadom wrodzonym ser-
ca u dorostych. Dopuszczono w nich mozliwoS¢ zamknie-
cia ASD po wstepnym leczeniu farmakologicznym PH, jesli
w wyniku zastosowanego leczenia op6r ptucny zmniejszy
sie ponizej 5 jW., a Qp/Qs utrzymuje sie powyzej 1,5 oraz
nie obserwuje sie desaturacji podczas wysitku fizycznego
(klasa zalecen lIb) [4]. W takich przypadkach obecnie za-
leca sie przezskérne zamkniecie ubytku urzadzeniem fe-
nestrowanym. W opisywanym przypadku wykonano chirur-
giczne zamkniecie ubytku bez pozostawienia resztkowego
przecieku. Nalezy wspomnieé, ze leczenie podjeto przed
publikacjg wytycznych z 2020 roku. Zalecenie pozostawie-
nia przecieku jest oparte na opinii ekspertow (klasa zale-
ceh C) i niepoparte dowodami w postaci randomizowanych
badan. Dodatkowo interwencja chirurgiczna wady zaktada
catkowita jej korekcje. Poza przypadkiem zaprezentowanym
w niniejszej pracy opisano wiele innych sukceséw skutecz-
nego leczenia celowanymi lekami stosowanymiw PH w celu
obnizenia ciSnienia ptucnego przed operacyjng korekcja
wady [6-8]. PodejScie takie wydaje sie wskazane w przy-
padku znacznej poprawy parametréow hemodynamicznych
uzyskanej dzieki zastosowanemu leczenu. Niniejsza praca
jest kolejnym gtosem w dyskusji dotyczacej tej trudnej i wy-
magajacej szczegdlnej uwagi sytuacji.

Whioski

Opisany przypadek ukazuje skutecznoSé wstepnego le-
czenia farmakologicznego PH w przebiegu wrodzonej
wady serca. Po zastosowaniu celowanego leczenia farma-
kologicznego osiggnieto znaczng poprawe parametrow
hemodynamicznych w krazeniu ptucnym. Pozwolito to
na bezpieczne wykonanie operacji kardiochirurgicznej,
usuwajacej pierwotna przyczyne stwierdzanych zaburzen.
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