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1. Wstep

W niniejszych wytycznych eksperci podsumowuija i oce-
niaja dostepne dane naukowe dotyczace konkretnego zagad-
nienia, aby utatwic¢ lekarzom prowadzacym wybo6r najlepszej
strategii leczenia dla kazdego pacjenta cierpiacego z powodu
danego schorzenia, biorgc pod uwage wptyw na wyniki le-
czenia, jak rowniez stosunek ryzyka do potencjalnych korzy-
Sci poszczeg6lnych metod diagnostycznych i leczniczych.
Wytyczne nie zastepuja podrecznikéw, a ich znaczenie praw-
ne oméwiono powyzej. Wytyczne i zalecenia maja pomoc
lekarzom w podejmowaniu decyzji w codziennej praktyce
zawodowej. Jednak ostateczna ocena sposobu postepowa-
nia z danym pacjentem nalezy do lekarza prowadzacego.

W ostatnich latach Europejskie Towarzystwo Kardiolo-
giczne (ESC) oraz inne towarzystwa i organizacje opubliko-
waty wiele wytycznych. Ze wzgledu na ich wptyw na prakty-
ke kliniczna opracowano kryteria jakosci dotyczace procesu
powstawania wytycznych, tak aby wszystkie decyzje byty zro-
zumiate dla 0s6b z nich korzystajacych. Zalecenia dotyczace
tworzenia i wydawania wytycznych znajduja sie na stronie
ESC (http://www.escardio.org/guidelines/rules).

Cztonkowie Grupy Roboczej zostali dobrani przez ESC
tak, aby stanowili grupe reprezentatywna dla wszystkich leka-
rzy zajmujacych sie leczeniem danego schorzenia. Proces po-
wstawania wytycznych w skrécie wyglada w ten sposéb: wy-
biera sie ekspertow w danej dziedzinie, ktérzy dokonuja szcze-
gotowego przegladu dostepnych danych naukowych dotycza-
cych leczenia i/lub prewencji danego schorzenia. Przeprowadza
sie krytyczna ocene procedur diagnostycznych i leczniczych,
uwzgledniajac stosunek ryzyka do potencjalnych korzysci. Je-
8li dostepne sa odpowiednie dane, przeprowadza sie szaco-
wanie spodziewanych efektéw zdrowotnych dla wiekszych
populacji pacjentéw. Poziom wiarygodnosci dowodoéw i site
zaleceri ocenia sie i stopniuje zgodnie z uprzednio zatozonymi
schematami, ktére przedstawiono w tabelach 1 2.

Eksperci nalezacy do grupy piszacej wytyczne i dokonu-
jacej przegladu danych ztozyli odpowiednie o$wiadczenia,
uwzgledniajac w nich swoje wszystkie zaleznosci, ktére mo-
glyby by¢ postrzegane jako Zrédto rzeczywistych lub poten-
cjalnych konfliktéw intereséw. Oswiadczenia te potaczono
w jeden plik, ktéry mozna znalez¢ na stronie internetowej
ESC (http://www.escardio.org/guidelines). Wszelkie zmiany
w podanych o$wiadczeniach zachodzace w czasie powsta-
wania wytycznych sg zgtaszane do ESC. Raport Grupy Robo-
czej jest catkowicie finansowany ze srodkéw ESC, bez jakie-
gokolwiek zaangazowania firm farmaceutycznych ani produ-
kujacych urzadzenia medyczne i chirurgiczne.
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Tabela 1. Klasyfikacja zalecen

Klasa Definicja
zalecen
Klasa | Istniejg dowody naukowe i/lub powszechne
przekonanie, ze dana procedura lub sposéb
leczenia sg korzystne, przydatne i skuteczne
Klasa Il Dane z badan naukowych s niejednoznaczne
i/lub istnieja rozbiezne opinie dotyczace przydat-
nosci/skutecznosci okreslonego sposobu lecze-
nia lub procedury
Klasa lla Wiekszo$¢ dowoddw/opinii potwierdza skutecz-
nos¢/przydatnos¢ metody
Klasa llb Przydatno$¢/skutecznosé nie jest wystarczajgco
potwierdzona za pomocg dowoddw/opinii
Klasa lll Istniejg dowody naukowe lub powszechne

przekonanie, ze dany sposéb leczenia lub
procedura nie sg przydatne/skuteczne,
a w niektérych przypadkach moga by¢ szkodliwe

Tabela 2. Poziom wiarygodnosci danych

Poziom A Dane pochodzace z wielu badan klinicznych
z randomizacjg lub metaanaliz

Poziom B Dane pochodzace z pojedynczego badania
klinicznego z randomizacja lub z duzych
badan bez randomizacji

Poziom C Zgodna opinia ekspertéw i/lub dane

z badan na matg skale, badan retrospek-
tywnych lub rejestréw

Proces przygotowania nowych wytycznych, dostarcza-
nych przez Grupy Robocze, grupy ekspertéw lub grupy uzgod-
nien, jest nadzorowany i koordynowany przez Komitet ESC
do spraw Praktycznych Zaleceri (CPG). Komitet ten jest row-
niez odpowiedzialny za wdrozenie niniejszych wytycznych.
Ostateczng wersje dokumentu zatwierdzili wszyscy eksperci
wchodzacy w sktad Grupy Roboczej, poddano ja réwniez
recenzji specjalistow spoza tego grona. Dokument zostat po-
prawiony i ostatecznie zatwierdzony, a nastepnie opubliko-
wany w European Heart Journal.

Po opublikowaniu wytycznych istotne znaczenie ma ich
rozpowszechnienie. Przydatne w codziennej praktyce sg
wersje kieszonkowe oraz wersje elektroniczne, ktére mozna
pobra¢ na komputery przenosne. Jak wykazano, osoby z grupy
docelowej wytycznych sg czesto nieswiadome ich istnienia
lub po prostu nie stosuja ich w codziennej praktyce, dlatego
tez programy wdrozenia nowych wytycznych stanowig istot-
ny element procesu rozpowszechniania wiedzy. Europejskie
Towarzystwo Kardiologiczne organizuje konferencje przezna-
czone dla towarzystw kardiologicznych z réznych krajow
wchodzacych w skfad ESC oraz uznanych w Europie eksper-

téw o mocy opiniotworczej. Spotkania majace na celu roz-
powszechnienie wytycznych mozna réwniez podejmowac na
szczeblu krajowym po przyjeciu wytycznych ESC przez od-
powiednie towarzystwo krajowe i przettumaczeniu ich na
dany jezyk. Programy wdrozeniowe sa niezbedne, poniewaz
wykazano, ze powszechne stosowanie zalecen klinicznych
korzystnie wptywa na rokowanie w danej chorobie.

Z tego wzgledu zadanie Grupy Roboczej obejmuje nie
tylko zebranie i podsumowanie najnowszych danych nauko-
wych, ale réwniez stworzenie narzedzi edukacyjnych oraz
programéw rozpowszechniania stworzonych wytycznych.
Proces obejmujacy badania kliniczne, tworzenie wytycznych
oraz wprowadzanie ich do praktyki klinicznej mozna uznaé
za zakoriczony dopiero po przeprowadzeniu badan i ankiet
w celu weryfikacji zgodnosci codziennej praktyki lekarskiej
z zaleceniami podanymi w wytycznych. Takie badania i reje-
stry umozliwiaja ponadto ocene wplywu stosowania zalecen
na wyniki leczenia pacjentéw. Wytyczne nie znoszg jednak
osobistej odpowiedzialnosci pracownikéw stuzby zdrowia za
podejmowanie wiasciwych decyzji dotyczacych poszczegdl-
nych pacjentéw, po uwzglednieniu ich opinii oraz, gdy jest
to wskazane lub konieczne, opinii ich opiekunéw faktycz-
nych lub prawnych. Obowiazkiem pracownikéw systemu
opieki zdrowotnej jest weryfikacja zasad i aspektéw praw-
nych dotyczacych lekéw oraz urzadzerh medycznych w mo-
mencie zlecenia ich zastosowania.

2. Opis zagadnienia

Istotny postep w opiece medycznej nad rosngca populacja
dorostych pacjentéw z wrodzonymi malformacjami serca spo-
wodowat przyspieszenie publikacji niniejszej aktualizacji wytycz-
nych Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego dotyczacych
postepowania u dorostych pacjentéw z wrodzonymi wadami
serca (GUCH). Duza réznorodnos$¢ wrodzonych wad serca
(CHD) oraz powigzanych z nimi probleméw z jednej strony,
a Scisty limit objetosci wytycznych z drugiej stanowity duze wy-
zwanie dla grup tworzacych obie — starg i nowa — wersje wy-
tycznych. Aby sprosta¢ temu zadaniu, w poprzedniej wersji stwo-
rzono wyczerpujaca czes¢ zagadnien ogélnych (ktéra pozostaje
aktualna i znajduje sie na stronie: http://www.escardio.org/
/guidelines-surveys/esc-guidelines/Pages/grown-up-congenital-
-heart-disease.aspx), natomiast skrocono czes¢ dotyczaca po-
szczeg6lnych wad serca do postaci tabel. Taka forma czesto nie
spetniata oczekiwan czytelnikow dotyczacych stosowania wy-
tycznych w praktyce klinicznej. W nowej wersji podjeto prébe
przedstawienia bardziej szczegétowych informacji dotyczacych
poszczegblnych wad serca i z tego wzgledu ograniczono czes¢
dotyczaca zagadnien ogolnych, jak réwniez cytowane pismien-
nictwo, tak aby dokument sprostat ograniczeniom objetosci.

Zatozeniem podczas tworzenia wytycznych jest ich opar-
cie na dowodach naukowych, ale w tej stosunkowo nowej
podspecjalnosci, zajmujacej sie réznorodnymi chorobami
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wystepujacymi w najczesciej nielicznych grupach pacjentéw,
czesto brak odpowiednich danych. Dlatego zastosowanie
kategorii klasyfikacji zalecet uzywanych w innych zaleceniach
napotyka trudnosci. Znaczna wigkszos¢ zaleceh musi nieste-
ty by¢ oparta na zgodnej opinii ekspertéw (poziom danych C),
a nie na pewnych dowodach naukowych.

3. Zagadnienia ogolne

3.1. WYSTEPOWANIE WRODZONYCH

WAD SERCA U 0SOB DOROSEYCH

I ORGANIZACJA OPIEKI MEDYCZNE]

Dane dotyczace liczebnosci oraz struktury populacji do-
rostych pacjentéw z wrodzonymi wadami serca (GUCH) sa
niewystarczajace i mozna przyja¢, ze beda w przysztosci pod-
lega¢ ciagtym zmianom. Istotna poprawa przezycia pacjen-
tow z CHD doprowadzita do statego wzrostu liczby os6b
z GUCH, szczegélnie dotyczy to pacjentéw z bardziej zfozo-
nymi wadami. Ponadto niektére wady [np. ubytek przegrody
miedzyprzedsionkowej (ASD), koarktacja aorty (CoA), ano-
malia Ebsteina oraz wrodzone skorygowane przefozenie wiel-
kich pni tetniczych (ccTGA)] mogg by¢ niejednokrotnie wy-
kryte dopiero u os6b dorostych. Wedtug szacunkowych da-
nych zawartych w raporcie z XXXII konferencji w Bethesda
z 2000 roku [1] czestos¢ wystepowania CHD u dorostych wy-
nosi okoto 2800 na milion os6b, a u co najmniej potowy
z nich wada ma charakter umiarkowanie lub bardzo zfozo-
ny. Wiadnie ta grupa dorostych z umiarkowanie i bardzo zto-
zonymi postaciami CHD wymaga opieki specjalistycznej. Aby
sprosta¢ potrzebom tej szczegdlnej populacji, konieczne jest
wprowadzenie specjalnej organizacji opieki zdrowotnej oraz
programow szkoleniowych dla os6b zaangazowanych w opie-
ke nad dorostymi pacjentami z CHD. Obecnie trwajg prace
nad publikacja ESC majaca na celu aktualizacje zalecen do-
tyczacych organizacji takiej opieki i szkolenia. Obowiazujacy
dokument odnosi sie do poprzednich wytycznych ESC [2],
w ktérych dokfadniej oméwiono zalecenia dotyczace prze-
kazywania pacjentéw z opieki pediatrycznej do systemu kar-
diologii dorostych, organizacji sieci specjalistycznych centrow
GUCH wraz z modelowymi przykfadami, zalecenia dotycza-
ce samej opieki nad pacjentami oraz wymogéw szkolenio-
wych. W poprzednich wytycznych podzielono forme opieki
nad pacjentem na trzy poziomy: (1) pacjenci wymagajacy
leczenia wyfacznie w osrodku specjalistycznym, (2) pacjenci,
ktorych leczeniem zajmuja sie wspdlnie odpowiednio wy-
kwalifikowane centra opieki kardiologicznej dla dorostych
i kliniki niespecjalistyczne oraz (3) pacjenci, kt6rzy moga by¢
leczeni w klinikach ,niespecjalistycznych” (przy zatozeniu do-
stepu do pomocy specjalistycznej w razie potrzeby). W ni-
niejszych zaleceniach z zasady nie podjeto proby przypisa-
nia pacjentom konkretnego poziomu opieki wyfacznie na
podstawie rozpoznania. Cho¢ pacjentéw z wadami ztozony-

mi mozna w uproszczeniu przypisa¢ do osrodkéw wysoko-
specjalistycznych, réwniez pacjenci z prostymi wadami moga
w pewnych okolicznosciach wymagac takiej opieki [na przy-
ktad ASD z tetniczym nadci$nieniem ptucnym (PAH)]. Wielu
badaczy uwaza, ze najlepsza forma opieki dla wiekszosci 0s6b
z GUCH jest konsultacja w osrodku specjalistycznym, po kt6-
rej wydaje sie zalecenia dotyczace dalszej kontroli (odstepow
pomiedzy wizytami oraz poziomu referencyjnosci osrodka)
indywidualnie dla kazdego pacjenta. Najistotniejsze jest stwo-
rzenie dobrze dziafajacej sieci osrodkéw specjalistycznych
oraz opieki ogélne;j.

3.2. POSTEPOWANIE DIAGNOSTYCZNE

W procesie diagnostycznym pacjentéw z GUCH szcze-
gblnie wazna jest staranna ocena kliniczna. Celem analizy
wywiadu podawanego przez pacjenta jest ocena objawéw
wystepujacych obecnie i w przesztosci, innych okolicznosci
wspotistniejacych oraz zmian w leczeniu farmakologicznym.
Aby ograniczy¢ wptyw subiektywnej oceny objawéw, nalezy
zapyta¢ pacjenta o styl zycia, tak aby wykry¢ postepujace
zmiany w normalnej aktywnosci. Istotng role odgrywa row-
niez badanie przedmiotowe w czasie wizyt kontrolnych, ze
staranng oceng zmian ostuchowych, zmian wartosci cisnie-
nia tetniczego krwi oraz rozwoju objawéw niewydolnosci
serca. Pulsoksymetria i EKG powinny by¢ kazdorazowo wy-
konywane wraz z badaniem przedmiotowym. Badania RTG
klatki piersiowej nie wykonuje sie juz rutynowo podczas kaz-
dej wizyty, a jedynie w razie potrzeby. Niemniej jednak jest
ono pomocne w perspektywie dfugoterminowej w ocenie
zmian wielkosci oraz sylwetki serca, jak réwniez zmian w ob-
rebie naczyniowego fozyska ptucnego.

Strategie diagnostyczne dotyczace anatomii i fizjologii
CHD nieustannie sie zmieniajg: od badan inwazyjnych do
schematow nieinwazyjnych, obejmujacych echokardiografie,
a w ostatnim czasie réwniez rezonans magnetyczny (CMR)
i tomografie komputerowa (CT). W szczegdlnych sytuacjach
mozna réwniez zastosowa¢ badania izotopowe.

Ocena zaburzen rytmu serca, gtéwnie u pacjentéw ob-
jawowych, moze wymaga¢ monitorowania EKG metoda
Holtera, uzycia rejestratoréw zdarzen lub przeprowadzenia
badania elektrofizjologicznego (patrz rozdziat 3.3.2). Szcze-
gblne znaczenie w diagnostyce i prowadzeniu pacjentow
z GUCH ma spiroergometria (CPET). Odgrywa znaczaca role
w dobieraniu odpowiedniego momentu do pierwotnych i po-
nownych interwencji leczniczych.

3.2.1. Echokardiografia

Badanie echokardiograficzne pozostaje podstawowa
metoda diagnostyczna i jest nieustannie udoskonalane. Me-
tody oceny czynnosciowej za pomoca echokardiografii tréj-
wymiarowej, doplera tkankowego i metod pokrewnych, echo-
kardiografii kontrastowej oraz obrazowania perfuzji sa coraz
doskonalsze. W pewnych sytuacjach lepsza metoda jest echo-
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kardiografia przezprzetykowa (TEE), kt6ra charakteryzuje sie
u dorostych lepsza jakoscia obrazu, ale jej zastosowanie
w wiekszosci wypadkéw nie jest konieczne. Metoda ta nada-
je sie doskonale do monitorowania przebiegu zabiegéw, ta-
kich jak przezskérne zamkniecie ASD, ale zastosowanie jej
w ten sposdb wymaga najczesciej sedacji lub znieczulenia
ogblnego pacjenta. Alternatywa — niestety drozszg — jest
echokardiografia wewnatrzsercowa.

W wiekszosci sytuacji echokardiografia dostarcza danych
dotyczacych ogblnej anatomii serca, w tym orientacji i pozydji
serca w klatce piersiowej, sptywu zylnego, potaczen przed-
sionkéw i komér oraz ujs¢ wielkich pni tetniczych. Umozliwia
ocene morfologii jam serca i funkcji komér, wykrycie i ocene
przeciekow, a takze ocene morfologii i czynnosci zastawek
serca. Szczeg6lne znaczenie ma ocena przeciazenia objeto-
Sciowego komor (wzrost objetosci koricoworozkurczowej
i objetosci wyrzutowej) oraz ich przeciazenia cisnieniowego
(przerost, wzrost ci$nienia w komorze). Obrazowanie metoda
Dopplera dostarcza informacji dotyczacych parametréw he-
modynamicznych, takich jak gradienty przez miejsca zwezen,
cisnienie w prawej komorze (RV) lub cisnienie w tetnicy ptuc-
nej (PAP), umozliwia takze obliczanie przeptywéw. Cho¢ echo-
kardiografia moze dostarczy¢ wiele cennych informadji, jej za-
stosowanie zalezy od do$wiadczenia osoby wykonujacej ba-
danie, a ocena pacjentéw z GUCH wymaga szczeg6lnego do-
Swiadczenia. Nalezy réwniez bra¢ pod uwage ograniczenia tej
metody. Ocena objetosci komor i ich funkcji moze by¢ utrud-
niona przez zaburzong geometrie i miejscowy brak synchro-
nii, szczegblnie w prawej komorze systemowej i niesystemo-
wej oraz w sercu jednokomorowym (UVH). Wartosci gradien-
tow wyliczone za pomocg metod doplerowskich moga nie-
kiedy by¢ mylace, szczegélnie w zwezeniu drogi odptywu
prawej komory (RVOTO), CoA oraz w przypadku zwezer na-
stepujacych po sobie w szeregu. Mozna réwniez napotkac trud-
nosci w obrazowaniu sptywu zylnego i wielkich pni tetniczych.

Echokardiografia pozostaje jednak narzedziem diagno-
stycznym z wyboru. W zaleznosci od jakosci badania echo-
kardiograficznego i w razie niepowodzenia w uzyskaniu po-
zadanych informacji mozna przejs¢ do dalszych etapéw dia-
gnostyki nieinwazyjnej lub inwazyjnej oceny stanu hemody-
namicznego.

3.2.2. Rezonans magnetyczny serca

Badanie CMR zyskuje coraz wieksze znaczenie w diagno-
styce pacjentéow z GUCH i w o$rodku specjalistycznym ko-
nieczna jest mozliwo$¢ jego wykonania. Umozliwia ono uzy-
skanie doskonatej jakosci tréjwymiarowej rekonstrukgji anato-
micznej, niezaleznie od masy ciata i obecnosci okien akustycz-
nych. Rozdzielczo$¢ czasows i przestrzenng CMR nieustannie
sie ulepsza. Badanie to jest szczeg6lnie uzyteczne w pomia-
rach objetosci oraz ocenie naczy i umozliwia wykrycie wiok-
nienia miokardium. Niedawno opublikowano zalecenia ESC
dotyczace zastosowania CMR u pacjentéw z GUCH [3].

W praktyce klinicznej istnieje kilka grup wskazan do za-
stosowania CMR w ocenie dorostych pacjentéw z CHD:

— CMR jako alternatywa badania echokardiograficznego,
kiedy obie te metody umozliwiaja uzyskanie podob-
nych danych, ale jako$¢ badania echokardiograficzne-
go jest niewystarczajaca. Wiekszos$¢ informacji opisa-
nych w rozdziale 3.2.1 mozna uzyskac réwniez za po-
moca badania CMR, jakkolwiek echokardiografia jest
lepsza metoda w ocenie gradientéw i PAP, jak rowniez
w wykrywaniu matych i ruchomych struktur, takich jak
wegetacje;

— CMR jako metoda drugiego rzutu, gdy pomiary echokar-
diograficzne daja wartosci graniczne lub niejednoznacz-
ne. Pomiary objetosci lewej komory (LV) oraz frakcji wy-
rzutowej lewej komory (LVEF) moga mie¢ kluczowe zna-
czenie w prowadzeniu pacjentéw z GUCH (szczegdlnie
w przypadku przeciazenia objetosciowego), podobnie jak
w ocenie ilosciowej niedomykalnosci zastawkowe;. Jesli
pomiary echokardiograficzne metoda Dopplera dajg wy-
niki graniczne lub niejednoznaczne, przed podjeciem de-
cyzji klinicznych nalezy zastosowa¢ CMR jako metode
drugiego rzutu w celu potwierdzenia lub odrzucenia
zmierzonych echokardiograficznie wartosci;

— gdy istniejg wskazania, w kt6rych badanie CMR uwaza sie
za metode lepsza niz echokardiografia i nalezy je wyko-
nywac regularnie, jesli uzyskiwane informacje sa istotne
dla wasciwej terapii pacjenta. Do wskazar tych naleza:
* ocena ilosciowa objetosci RV i frakcji wyrzutowej pra-

wej komory (RVEF) [tetralogia Fallota (ToF), systemo-
wa RV],

* ocena RVOTO i konduitu faczacego RV z tetnica

ptucna (PA),

* ocena ilosciowa niedomykalnosci zastawki tetnicy

ptucnej (PR),

* ocena tetnic ptucnych (zwezenia, tetniaki) oraz aorty

(tetniak, rozwarstwienie, koarktacja),

* ocena zyf systemowych i ptucnych (nieprawidfowe po-

taczenia, niedroznos¢, itp.),

* krazenie oboczne i malformacje tetniczo-zylne (CT

jest lepsza metoda),

* anomalie tetnic wiencowych oraz choroba wienco-

wa (CAD) (CT jest lepsza metoda),

e ocena patologicznych mas wewnatrz- i pozaserco-

wych (CT jest lepsza metoda),

* ocena ilosciowa masy miesniowej (LV i RV),

* wykrywanie i ocena nasilenia widknienia/bliznowace-

nia miokardium (p6Zne wzmocnienie pokontrastowe),

* charakterystyka tkanek (wtdknienie, ttuszcz, obecnoé¢

zelaza itp.).

Obecnie pacjenci, ktérym implantowano stymulator ser-
ca lub kardiowerter-defibrylator (ICD), nie powinni by¢ pod-
dawani badaniom serca za pomoca rezonansu magnetycz-
nego. W tym wypadku alternatywna metode stanowi CT.
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3.2.3. Tomografia komputerowa

Tomografia komputerowa odgrywa coraz wieksza role
w diagnostyce pacjentéw z GUCH, poniewaz zapewnia
doskonata rozdzielczos¢ przestrzenna obrazu i krétki czas
akwizycji. Metoda ta jest szczeg6lnie przydatna w obrazo-
waniu nasierdziowych tetnic wieficowych oraz krazenia
obocznego, jak réwniez chor6b miazszowych ptuc. Umoz-
liwia réwniez ocene rozmiaréw i czynnosci komér serca,
jednak z mniejsza rozdzielczoscig czasowa niz CMR.
Gtéwna wada wiekszosci obecnie uzywanych systeméw
CT jest wysoka dawka promieniowania pacjenta, co utrud-
nia powtarzanie badan. Tomografia komputerowa jest
metoda bardziej dostepna niz CMR, dlatego odgrywa
istotna role w stanach naglacych. Co wiecej, postepy w roz-
woju CT, takie jak akwizycja bramkowana sygnatem EKG
oraz techniki rotacyjne, umozliwiaja istotne zmniejszenie
napromieniowania pacjenta. Dzieki temu by¢ moze bada-
nie CT stanie sie bardziej atrakcyjng alternatywa dla CMR
w najblizszej przysztosci.

Wszystkie opisane metody wymagaja personelu doswiad-
czonego w leczeniu ztozonych wrodzonych wad serca, jak
rowniez w diagnostyce obrazowej, co stwarza konkretne
wymogi dla odpowiedniego szkolenia oraz wyposazenia
sprzetowego.

3.2.4. Spiroergometria

Badanie za pomoca testow wysitkowych odgrywa istotna
role w populacji pacjentéw z GUCH, dla ktérej jakos¢ zycia
i wydolnos¢ wysitkowa sa gféwnymi miernikami skuteczno-
Sci leczenia. Tradycyjne testy wysitkowe przeprowadza sie we-
dtug protokotéw przeznaczonych w duzej mierze do stratyfi-
kacji ryzyka w chorobie niedokrwiennej serca i nie sa one
odpowiednie do diagnostyki pacjentéow z GUCH. Spiroergo-
metria, obejmujaca obiektywng ocene wydolnosci wysitko-
wej (czas trwania, maksymalne zuzycie tlenu), wydolnosci
wentylacji (VE/VCO, slope), odpowiedzi chronotropowej i ten-
syjnej, jak rowniez zaburzer rytmu serca indukowanych wy-
sitkiem, umozliwia petniejsza ocene stanu czynnosciowego
oraz sprawnosci pacjentéw, a wyniki tego badania mozna
z powodzeniem powiaza¢ z chorobowoscig i Smiertelnoscig
pacjentéw z GUCH [4]. Dlatego powtarzane badanie wysit-
kowe powinno stanowi¢ element sktadowy schematéw dtu-
goterminowej obserwacji oraz badan interwencyjnych. Jest
ono istotne w podejmowaniu decyzji o podjeciu interwengji
lub ponownej interwengji.

3.2.5. Cewnikowanie serca

Cewnikowanie serca jest obecnie metoda, ktorej uzycie
ogranicza sie do rozwigzywania specyficznych probleméw
diagnostycznych w zakresie anatomii i fizjologii lub ktéra stu-
zy do interwencji leczniczych. Wskazania do cewnikowania
serca to: ocena naczyniowego oporu ptucnego (PVR), funkgji
rozkurczowej LV i RV, wykonanie pomiaréw gradientéw ci-

$nien i przeciekéw — jedli metody nieinwazyjne nie daty pew-
nych rezultatéw — wykonanie koronarografii oraz ocena na-
czyh pozasercowych, takich jak nieprawidlowe potaczenia
systemowo-ptucne.

W wadach przeciekowych z nadcisnieniem ptucnym
stwierdzonym w echokardiografii doplerowskiej (PAP > 50%
wartosci ci$nienia systemowego) cewnikowanie serca pozo-
staje badaniem kluczowym dla podejmowania decyzji tera-
peutycznych. Ocena PVR wymaga doktadnego pomiaru prze-
ptywu ptucnego, co moze by¢ utrudnione, szczegélnie w zfo-
zonych wrodzonych wadach serca. Bezposredni pomiar zu-
zycia tlenu moze mie¢ wieksze znaczenie niz wartosci
oszacowane. Jedli stwierdza sie ciezkie PAH, przed podjeciem
decyzji o leczeniu zabiegowym (zamkniecie ubytku z prze-
ciekiem) moze by¢ konieczne wykonanie testu reaktywnosci
naczyr ptucnych. Powszechnie uzywa sie do tego celu tlenu,
ale zastosowanie testu z tlenkiem azotu wydaje sie korzyst-
niejsze [5].

Przed zabiegiem operacyjnym nalezy wykona¢ korona-
rografie u mezczyzn w wieku powyzej 40 lat, kobiet w wieku
pomenopauzalnym oraz u pacjentéw z objawami lub czyn-
nikami ryzyka CAD.

3.3. LECZENIE

Postepowanie terapeutyczne — z pewnymi wyjatkami
— ma charakter podtrzymujacy (np. leczenie niewydolnosci
serca, zaburzen rytmu serca, tetniczego nadcisnienia ptucne-
go i systemowego, prewencja incydentéw zakrzepowo-zato-
rowych lub infekcyjnego zapalenia wsierdzia), natomiast istot-
ne nieprawidfowosci strukturalne najczesciej wymagaja lecze-
nia zabiegowego.

3.3.1. Niewydolnos¢ serca

Niewydolnosc serca jest czesto spotykanym problemem
w populacji pacjentéw z GUCH. Najogolniej méwiac, spe-
cjalisci leczenia wad serca staraja sie postepowac wedtug ak-
tualnych wytycznych leczenia niewydolnosci serca [6]. Jako
ze patofizjologia dysfunkcji uktadéw krazenia i oddechowe-
go czesto istotnie r6zni sie od niewydolnosci prawidfowo
zbudowanego serca, rozszerzanie wynikoéw opublikowanych
badani na pacjentéow z GUCH moze napotka¢ trudnosci.
Szczegolnie dotyczy to takich sytuacji, jak przetozenie wiel-
kich pni tetniczych (TGA) leczone operacja fizjologiczna (ope-
racja Mustarda lub Senninga) lub krazenie typu Fontana. Nie-
liczne dane dotyczace leczenia niewydolnosci serca u pacjen-
tow z GUCH pochodzace z badan na niewielkich grupach
pacjentdéw nie rozstrzygaja problemu. Z tego wzgledu nie
mozna sformutowac zaleceri przeznaczonych w sposéb ce-
lowany dla pacjentéw z GUCH. U pacjentéw z GUCH i nie-
wydolnoscia serca rosnace znaczenie zyskuje stymulacja re-
synchronizujaca serca (CRT). Obecnie nie sa dostepne wy-
starczajace dane, na podstawie ktérych mozna okresli¢ wska-
zania do takiego leczenia i jego wyniki.
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3.3.2. Zaburzenia rytmu serca

i nagly zgon sercowy
Zaburzenia rytmu serca sg najczestszym powodem ho-

spitalizacji pacjentow z GUCH, jak réwniez wzrastajaca przy-

czyna chorobowosci i $miertelnosci [7]. W tej grupie pacjen-
tow stratyfikacja ryzyka, diagnostyka oraz wybér odpowied-
niego leczenia sa odmienne od postepowania z pacjentami
bez wad serca. Co wiecej, wystapienie zaburze rytmu serca
bywa objawem dekompensacji hemodynamicznej, a ryzyko
zwigzane z arytmig moze by¢ zwiekszone przez nieprawi-
dtowosci w budowie ukfadu krazenia. Kardiolodzy zajmuja-
cy sie dorostymi pacjentami, w tym réwniez elektrofizjolo-
dzy, czesto nie biora tego pod uwage. Skuteczno$¢ zabiegow
ablacji w przypadku pacjentéw z GUCH jest gorsza niz u in-
nych pacjentéw, cho¢ wraz z rozwojem technologicznym stale
sie poprawia. Nalezy rozwazy¢ leczenie zabiegowe w przy-
padku objawowych arytmii, jesli ich leczenie jest konieczne,

a przeprowadzenie zabiegu ablacji jest mozliwe, niemniej

jednak przeprowadzenie takiego zabiegu wymaga szczegdl-

nego doswiadczenia. Antyarytmiczne leczenie farmakologicz-
ne jest czesto Zle tolerowane ze wzgledu na ujemne dziata-
nie inotropowe lekéw oraz inne dziatania niepozadane. Dane
dotyczace bezpieczeristwa i skutecznosci takiej terapii sa ogra-
niczone.

Nagte zgony sercowe (SCD) maja szczegblne znaczenie

w grupie pacjentéw z GUCH. Pie¢ wad serca wiaze sie z naj-

wiekszym ryzykiem péznego SCD: ToF, TCA, ccTCA, zwe-

zenie zastawki aortalnej (AS) i UVH [8, 9]. Okreslono kilka

czynnikdéw podwyzszonego ryzyka (patrz rozdziaty 4.10

i 4.12). Niepokojacym objawem jest wystapienie niewyjasnio-

nego omdlenia. Dotychczas nie okreslono dokfadnie algo-

rytméw oceny ryzyka SCD ani wskazar do implantacji ICD.

W aktualnych wytycznych dotyczacych prewencji SCD [9]

uwzgledniono nastepujace zalecenia dotyczace pacjentow

z CHD:

— wszczepienie ICD jest zalecane u pacjentéw, ktorzy prze-
byli zatrzymanie krazenia po wykluczeniu jego odwra-
calnych przyczyn (1 B [9));

— pacjenci z wystepujacym samoistnie utrwalonym czesto-
skurczem komorowym (VT) powinni by¢ poddani inwa-
zyjnej diagnostyce hemodynamicznej oraz elektrofizjo-
logicznej. Do zalecanych sposobow leczenia i likwido-
wania VT nalezg ablacja lub resekcja chirurgiczna. Jesli
takie postepowanie jest nieskuteczne, zaleca sig wszcze-
pienie ICD (1 C [9]);

— przeprowadzenie inwazyjnej diagnostyki hemodynamicz-
nej i elektrofizjologicznej wydaje sie uzasadnione u pa-
cjentéw z niewyjasnionymi omdleniami i uposledzong
funkcja komor. Jesli nie stwierdzono konkretnej i odwra-
calnej przyczyny objawéw, wszczepienie ICD jest uza-
sadnione (lla B [9]);

— przeprowadzenie badania elektrofizjologicznego w celu
oceny ryzyka wystapienia utrwalonego VT mozna roz-

wazy¢ w przypadku pacjentéw, u ktérych wykazano pary
dodatkowych pobudzert komorowych lub nieutrwalony
VT (Ib C [9));

— nie zaleca sie profilaktycznego leczenia antyarytmiczne-
go pacjentow bezobjawowych, u ktérych wystepuja po-
jedyncze dodatkowe pobudzenia komorowe (11l C [9]).

3.3.3. Leczenie chirurgiczne
Wielu pacjentéw z GUCH byto leczonych chirurgicznie

w dziecifistwie. Przeprowadzenie zabiegu chirurgicznego

w wieku dorostym moze by¢ konieczne w nastepujacych sy-

tuacjach:

(1) pacjenci po przebytej operacji naprawczej, u ktérych
wystepuja resztkowe lub nowe powiktania hemodyna-
miczne;

(2) pacjenci, ktérych wada nie zostata zdiagnozowana
w dziecinstwie lub wéwczas nie byta uznana za do$¢ po-
wazng, aby wymagac leczenia chirurgicznego;

(3) pacjenci po przebytej uprzednio operacji paliatywnej.
Leczenie chirurgiczne pacjentow z GUCH (w tym znie-

czulenie og6lne i intensywna opieka medyczna) jest znacza-
co odmienne od standardowego leczenia kardiochirurgicz-
nego dorostych, co istotnie przemawia za koncentracjg od-
powiednich zasobéw leczniczych i szkoleniowych w jednost-
kach wysokospecjalistycznych.

Nalezy zdawa¢ sobie sprawe, ze nawet niewielki zabieg
chirurgiczny (niekardiochirurgiczny) moze stanowi¢ dla pa-
cjenta znaczne ryzyko. Aby unikna¢ powiktan, nalezy koniecz-
nie skonsultowac sie przed zabiegiem ze specjalistg oraz do-
ktadnie zaplanowa¢ zabieg i Scisle monitorowa¢ pacjenta
w czasie jego trwania.

Wsrdd najpowazniejszych operacji chirurgicznych u pa-
cjentéw z GUCH znajduje sie przeszczep serca oraz prze-
szczep pluc i serca. Wzrastajacy stopien ztozonosci proble-
moéw u tych pacjentéw (przebyte torakotomie, obecnos¢ nie-
prawidtowych potaczen systemowo-ptucnych itp.) wptywa na
wyniki leczenia, a pogarszajaca sie sytuacja dotyczaca daw-
céw narzadoéw powoduije, ze w wielu krajach takie przeszcze-
py sa rzadkoscia. Z tego powodu wazne dla badaczy pozo-
staja kwestie dfugoterminowego wspomagania mechanicz-
nego i/lub ksenotransplantacji.

3.3.4. Interwencje przezskorne

Wozrastajaca liczba i zakres zabiegdéw przezskérnego le-
czenia interwencyjnego u pacjentow z GUCH powoduja, ze
u niektérych chorych leczenie chirurgiczne staje sie niepo-
trzebne. Natomiast u innych pacjentéw najlepsze rezultaty
w leczeniu wad wrodzonych przynosi faczne zastosowanie
zabiegdw przezskoérnych i chirurgicznych (leczenie hybrydo-
we). Do najnowszych technik naleza: stentowanie naczyi kra-
Zenia systemowego lub ptucnego oraz przezskérne wszcze-
pianie zastawek. Obecnie dla wielu metod nie ma wystar-
czajacych dowodéw dotyczacych przewagi leczenia interwen-
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cyjnego nad leczeniem chirurgicznym, dlatego decyzje o pod-
jeciu danej procedury nalezy poprzedzi¢ szczegdtowym omé-
wieniem oraz dyskusja w wielospecjalistycznym gronie.

Specjalistyczny osrodek zajmujacy sie GUCH koniecz-
nie powinien prowadzi¢ program przezskérnego leczenia in-
terwencyjnego. Wymaga to odpowiedniego wyposazenia oraz
dostepnosci wsparcia medycznego i technicznego. W przy-
sztosci prawdopodobnie dojdzie do polaczenia w obrebie
jednej sali zabiegowej metod obrazowych, interwencyjnych
i chirurgicznych.

3.3.5. Infekcyjne zapalenie wsierdzia
Ryzyko wystapienia infekcyjnego zapalenia wsierdzia
(IZW) jest znaczaco wyzsze w grupie pacjentow z GUCH
w poréwnaniu z populacja ogélng, natomiast jest rézne
w przypadku poszczegdlnych wad serca. Ostatnio ukazata sie
aktualizacja wytycznych ESC dotyczacych prewendji, rozpo-
znawania i leczenia 1ZW, w ktérej mozna znalez¢ bardziej
szczegbtowe informacje na ten temat (http://www.escar-
dio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/Pages/infective-en-
docarditis.aspx). Nalezy podkresli¢, ze najistotniejsza role
w profilaktyce IZW odgrywaja wtasciwa higiena jamy ustnej
oraz regularna kontrola stomatologiczna. W celu ogranicze-
nia wystepowania IZW zwigzanego z kontaktami ze stuzba
zdrowia nalezy obowiazkowo przestrzegac¢ zasad aseptyki
podczas wprowadzania cewnikéw dozylnych i wszelkich pro-
cedur inwazyjnych. Pacjentom z GUCH nalezy réwniez za-
leci¢ unikanie kolczykéw i tatuazy.
Podejscie do profilaktyki antybiotykowej IZW zmienito sie
z kilku powodéw. Przemijajaca bakteriemie obserwuje sie nie
tylko po zabiegach stomatologicznych, ale réwniez podczas
zwyklych codziennych czynnosci, takich jak mycie zeboéw,
czyszczenie zebow za pomoca nitki dentystycznej lub Zucie.
Obecnie na podstawie zgodnej opinii ekspertéw zaleca sie
stosowanie profilaktyki antybiotykowej IZW tylko u pacjen-
tow z najwyzszym ryzykiem 1ZW poddawanych zabiegom
o najwyzszym ryzyku (lla C) ze wzgledu na: brak naukowych
dowodéw skutecznodci profilaktyki antybiotykowej, bardzo
duza szacowana liczbe pacjentéw, ktérych nalezy poddac
leczeniu, aby zapobiec 1 przypadkowi IZW, istniejace (cho¢
niewielkie) ryzyko reakcji anafilaktycznych oraz powszechny
problem powstawania mikroorganizméw lekoopornych
z powodu powszechnego i czesto niewfasciwego stosowania
antybiotykow. Zalecenie to dotyczy nastepujacych grup pa-
cjentow:
— pacjenci ze sztuczng zastawka serca lub wszczepionym
sztucznym materiatem uzytym do naprawy zastawki serca;
— pacjenci po przebytym IZW;
— pacjenci z CHD:
* sinicze wady serca bez leczenia chirurgicznego lub
z wadami resztkowymi, zespoleniami paliatywnymi
oraz konduitami,
* CHD po zabiegu naprawczym z uzyciem sztucznego
materiatu, bez wzgledu na rodzaj zabiegu (chirurgicz-

ny lub przezskérny), do 6 miesiecy od zabiegu (do
czasu wynabtonkowania),

* jesli wada resztkowa wystepuje w miejscu wszczepie-
nia podczas zabiegu kardiochirurgicznego lub technika
przezskorna sztucznego materiatu lub urzadzenia.

Zalecenie to jest ograniczone do zabiegéw stomatolo-

gicznych wymagajacych manipulacji w obrebie dziaset lub
w rejonie okotowierzchotkowym zeba albo przerwania cia-
glosci Sluzéwki jamy ustnej. Nie zaleca sie stosowania anty-
biotykéw w przypadku zabiegéw w obrebie ukfadu odde-
chowego, pokarmowego, moczowo-plciowego, kostno-szkie-
letowego lub skory, jesli nie wystepuje toczaca sie infekcja.

Zaktualizowane zalecenia stanowia radykalng zmiane

w poréwnaniu z dotychczasowo stosowanym postepowa-
niem lekarzy podstawowej opieki zdrowotnej, kardiologow,
stomatologdw i ich pacjentdow. Ze wzgledow etycznych wy-
mienieni lekarze przed podjeciem ostatecznej decyzji powinni
omowic z pacjentem potencjalne korzysci i zagrozenia zwia-
zane z profilaktyka antybiotykowa. Pomimo takiego oméwie-
nia niektérzy pacjenci (jak réwniez lekarze) moga zyczy¢ so-
bie w danym przypadku prowadzenia rutynowej profilaktyki
i nalezy uszanowac ten wybor.

3.4. ZAGADNIENIA POZAKARDIOLOGICZNE

U pacjentéw z GUCH wystepuje wiele probleméw na-
tury pozakardiologicznej, do ktérych mozna zaliczy¢: zabie-
gi operacyjne inne niz kardiochirurgiczne, zagadnienia doty-
czace wysitku fizycznego i uprawiania sportu, antykoncepgji
i ciazy, a takze kwestie spofeczne i psychologiczne (zagad-
nie tych nie oméwiono szczegbtowo w niniejszym doku-
mencie). Dodatkowe trudnosci moga réwniez wystapic
w przypadku ubezpieczeri zdrowotnych i ubezpieczen na
zycie. Specjalisci leczenia GUCH powinni zdawac sobie spra-
we z istnienia tych probleméw, musza by¢ przygotowani do
niesienia pomocy pacjentom i ich rodzinom w problemach
natury psychosocjalnej, a takze by¢ przygotowani do wspoét-
pracy w wielodyscyplinarnym gronie pod wzgledem wspar-
cia psychologicznego. Wiele z tych kwestii nalezy poruszy¢
podczas przekazywania pacjenta z opieki pediatrycznej pod
opieke kardiologii os6b dorostych.

3.4.1. Ubezpieczenia

Pomimo zaleceri wydawanych przez towarzystwa kar-
diologiczne dostepnos¢ ubezpieczei jest znacznie zréznico-
wana nie tylko pomiedzy krajami, ale nawet w obrebie dane-
go kraju, przy czym mozna dostrzec zdumiewajacg rozbiez-
no$¢ pomiedzy warunkami ubezpieczeri a dostepnymi da-
nymi naukowymi dotyczacymi rokowania pacjentow.
Ubezpieczenie zdrowotne w niektorych krajach moze szcze-
golnie wyklucza¢ leczenie spowodowane przyczynami kar-
diologicznymi. Zjawisko to ma powazne konsekwencje w sys-
temach zdrowotnych opartych na ubezpieczeniach. Pacjen-
ci powinni poréwnywac rézne oferty, a stowarzyszenia pa-
cjentéw czesto stuza w tej kwestii pomoca. W przysztosci
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nalezy wprowadzi¢ spéjne narodowe strategie ubezpieczei
w celu unikniecia pogorszenia jakosci opieki medycznej spo-
wodowanego kwestiami finansowymi. Inny problem stano-
wig czeste odmowy ubezpieczenia mtodych pacjentéw z wa-
dami serca przez towarzystwa ubezpieczeniowe.

3.4.2. Wysilek fizyczny i sport

Zalecenia dotyczace wysitku fizycznego oraz uprawiania
sportu dostosowuje sie do indywidualnych mozliwosci pa-
cjenta, biezacego stanu hemodynamicznego oraz ryzyka na-
glej dekompensacji i wystapienia zaburzen rytmu serca. Na-
lezy réwniez zwréci¢ uwage na rodzaj sportu oraz spodzie-
wany poziom intensywnosci wysitku. Istotne znaczenie ma
badanie formalne. Z zasady lekarze s3 nadmiernie zachowaw-
czy podczas doradzania w kwestii wysitku fizycznego. Regu-
larny wysitek fizyczny ma korzystny, dobrze udokumento-
wany wplyw na sprawnos¢ fizyczng, psychiczne samopoczu-
cie oraz kontakty spoteczne, jak rowniez obniza ryzyko przy-
sztych nabytych choréb serca. Z zasady korzystniejszy jest
wysitek dynamiczny, a nie statyczny. U pacjentéw, ktorych
stan kardiologiczny jest znany, nagta $mier¢ podczas wysitku
jestrzadkoscia [10]. Szczegdtowe zalecenia dotyczace wspot-
zawodnictwa sportowego wykraczaja poza zakres niniejsze-
go dokumentu, zostaty one juz opublikowane [11, 12]. Obec-
nos¢ niektérych wad wyklucza wspétzawodnictwo sportowe
ze wzgledu na ztozonos¢ morfologiczna i ciezko$¢ wady oraz
sktonnos¢ do wystepowania niebezpiecznych zaburzen ryt-
mu serca. Do wad tych naleza: zespét Eisenmengera, PAH,
UVH, anomalie naczyn wieficowych, anomalia Ebsteina oraz
ccTGA i TCA leczone operacja fizjologiczng lub operacja
Rastelliego [13].

3.4.3. Cigza, antykoncepcja,
poradnictwo genetyczne

Wiekszos¢ pacjentek z GUCH dobrze znosi przebieg cia-
zy, jednak nalezy zapewni¢ im najkorzystniejsza dla nich
opieke wielospecjalistyczng. Zespot wielospecjalistyczny po-
winien obejmowac specjalistow z zakresu kardiologii znaja-
cych tematyke GUCH, potoznictwa, anestezjologii, hemato-
logii, neonatologii oraz genetyki. Niezbedne jest poradnic-
two odpowiednio zaplanowane w czasie. Zesp6t nalezy za-
angazowac w opieke nad pacjentka na wczesnym etapie ciazy,
aby zaplanowac¢ opieke prenatalng, poréd oraz opieke po-
porodowa. Ciezkie PAH (m.in. pacjentki z zespotem Eisen-
mengera) jest nadal stanem zwigzanym z wysokim odsetkiem
Smiertelnosci matek (30-50%) [14] mimo wspoiczesnych
metod leczniczych, a kobietom z tym schorzeniem nalezy
odradza¢ ciaze. Inne stany zwigzane z wysokim ryzykiem cigzy
dla kobiet to: istotne zwezenie drogi naptywu/odptywu lewej
komory, zta funkcja komory systemowej [frakcja wyrzutowa
(EF) < 40%)] oraz poszerzenie opuszki aorty w zespole Marfa-
na i w zespotach pokrewnych (Ehlersa-Danlosa, Loeysa-Die-
tza). Sinica stanowi istotne zagrozenie dla pfodu, zmniejsza-

jac prawdopodobienstwo zywego porodu do ponizej 12%,
jesli saturacja krwi jest mniejsza niz 85% [15]. We wszystkich
innych postaciach GUCH poradnictwo musi by¢ zindywidu-
alizowane i uwzglednia¢ rodzaj wady. Szczegétowe zalece-
nia ESC dotyczace cigzy u pacjentek z chorobami serca zo-
stang opublikowane wkrotce. Nalezy bra¢ pod uwage istotny
wzrost rzutu serca oraz zmniejszenie obwodowego oporu
naczyniowego, ktére wystepuja w przebiegu ciazy, oraz he-
modynamiczne konsekwencje tego zjawiska w poszczegol-
nych wadach. Szczegélnym czynnikiem prognostycznym jest
stan czynnosciowy pacjentki przed ciaza oraz wywiad wcze-
$niejszych incydentéw kardiologicznych. W prospektywnym
badaniu [16] zidentyfikowano nastepujace czynniki ryzyka:
EF komory systemowej < 40%, wyjsciowa > Il klasa wedtug
NYHA lub sinica, zwezenie lewego serca [powierzchnia za-
stawki aortalnej (AVA) < 1,5 cm? i gradient > 30 mm Hg,
powierzchnia zastawki mitralnej < 2,0 cm?], uprzedni incy-
dent kardiologiczny (niewydolnos¢ serca, incydent mézgo-
wy lub zaburzenia rytmu serca). Pacjentki bez tych czynni-
kéw ryzyka (oraz bez PAH, bez zastawki mechanicznej ani
poszerzenia aorty) mozna uwazac za obcigzone szczegélnie
niskim ryzykiem zwigzanym z cigza.

Nalezy zaleci¢ wykonanie badania echokardiograficzne-
go ptodu w 16.-18. tygodniu cigzy.

Zawsze trzeba pamietac o potencjalnym wptywie lekéw
na ptéd. Szczegélnie nalezy unikac stosowania inhibitoréw
konwertazy angiotensyny (ACE), antagonistow receptora I
angiotensyny oraz amiodaronu.

W przypadku antykoncepcji metody mechaniczne sg
uwazane za bezpieczne, a dodatkowo zapobiegaja choro-
bom przenoszonym droga pfciowa, jednak wysoka skutecz-
nos¢ antykoncepcyjna moga zagwarantowac jedynie w przy-
padku wiasciwego stosowania. Roczny odsetek nieskutecz-
nosci siegajacy 10% oznacza, ze nalezy je stosowa¢ w pota-
czeniu z inng bardziej skuteczna metoda.

Hormonalne srodki antykoncepcyjne sa wysoce skutecz-
ne, ale brak wystarczajacej ilosci danych dotyczacych ich sto-
sowania u pacjentek z GUCH. Ztozone doustne $rodki anty-
koncepcyjne charakteryzuja sie wysoka skutecznoscia
(99,9%), ale nalezy unikac ich stosowania u pacjentek z wyj-
sciowo wysokim ryzykiem powiktar zakrzepowo-zatorowych
(krazenie typu Fontana, sinica, zfa funkcja komory systemo-
wej), tym bardziej ze dane $wiadczace o tym, ze rownolegfe
stosowanie leczenia przeciwzakrzepowego znosi to ryzyko,
sa nieliczne. Z drugiej strony jednak stosowanie jednosktad-
nikowych $rodkéw zawierajacych wyfacznie progesteron nie
ma tak znacznego ryzyka zakrzepowego, a nowsze preparaty
przeznaczone do stosowania doustnego lub za pomoca wkta-
dek domacicznych charakteryzujg sie wysoka skutecznoscia
(> 95%). Ryzyko wystapienia infekcyjnego zapalenia wsier-
dzia na skutek wprowadzenia wktadek domacicznych pokry-
tych gestagenem jest najprawdopodobniej niskie. Niemniej
jednak istnieje ryzyko wystapienia reakcji wazowagalnych (5%)
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podczas ich wprowadzania i usuwania. Sterylizacje pacjentki
lub jej partnera mozna rozwazy¢ jedynie po dokfadnym prze-
dyskutowaniu z pacjentem, szczegblnie w odniesieniu do
rokowania odlegtego.

Pacjentom nalezy zapewni¢ wilasciwe poradnictwo ge-
netyczne. Ryzyko powtdrzenia sie¢ CHD u potomstwa osoby
w wada serca wynosi 2-50% i jest wyzsze, jesli CHD wyste-
puje u matki niz jesli CHD wystepuje u ojca. Najwieksze ry-
zyko powtdrzenia sie wady u potomstwa wystepuje w przy-
padku zaburzen dziedziczonych jednogenowo i/lub niepra-
widtowosci chromosomalnych, takich jak zespét Marfana,
zesp6t Noonan, zespoty delecji 22q11 czy zespét Holt-Ora-
ma. W przypadku innych wad ryzyko powtérzenia sie wady
wynosi $rednio 2-4%, natomiast moze osiaga¢ 13-18%
w przypadku AS i 6-10% w przypadku ubytku przegrody mie-
dzykomorowej (VSD) [17].

4. Poszczegolne wady serca

W ponizszych czesciach mozna znalez¢ zebrane zalece-
nia dotyczace prowadzenia i leczenia pacjentéw z najcze-
Sciej wystepujacymi izolowanymi wadami serca, z ktérymi
kardiolodzy leczacy osoby doroste moga sie spotkac coraz
czesciej w swojej praktyce klinicznej. W omoéwieniu zagad-
niert ogoélnych i postepowania diagnostycznego podkreslono
jedynie najwazniejsze kwestie. Bardziej szczegétowe infor-
macje mozna znalez¢ w podrecznikach dotyczacych wad
serca.

4.1.UBYTEK PRZEGRODY
MIEDZYPRZEDSIONKOWE]

Wprowadzenie i zagadnienia ogdlne
Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej stosunkowo cze-

sto jest diagnozowany dopiero w wieku dojrzatym. Typy ASD:

— ASD typu otworu wtérnego (80% wszystkich ASD; zloka-
lizowany w rejonie dotu owalnego lub w jego poblizu);

— ASD typu otworu pierwotnego [15%, synonimy: czescio-
wy ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej
(AVSD), czesciowy wspdlny kanat przedsionkowo-komo-
rowy (AV); jest zlokalizowany w okolicy krzyza serca
(crux), zastawki AV sa zazwyczaj nieprawidtowo wyksztat-
cone, co skutkuje ich niedomykalnoscig réznego stop-
nia; patrz rozdziat 4.3];

— ASD typu zatoki zylnej — gorny [5%, zlokalizowany
w okolicy ujscia zyly gtéwnej gérnej (SVC), zwiazany
z czesciowym lub catkowitym sptywem prawych zyt ptuc-
nych do SVC/prawego przedsionka (RA)];

— ASD typu zatoki zylnej — dolny [< 1%, zlokalizowany
w poblizu ujscia zyly gtéwnej dolnej (IVO)];

— ASD typu zatoki wiericowej — niepokryta zatoka wierico-
wa [< 1%, czesciowy lub catkowity brak sklepienia zatoki
wiencowej oddzielajacego ja od lewego przedsionka (LA)].

Do nieprawidlowosci wspoétistniejacych naleza: niepra-
widtowy sptyw zyt ptucnych, przetrwata zyta gtéwna gérna
lewa, zwezenie zastawki tetnicy ptucnej oraz wypadanie pfatka
zastawki mitralnej. Typ otworu wtérnego ASD moze by¢
zwigzany z zespotami typu serce—reka (np. zesp6t Holt-Ora-
ma, deformacja konczyny gornej).

Wielkos¢ przecieku zalezy od podatnosci RV/LV, wiel-
kosci ubytku oraz cisnienia w obrebie RA/LA. Prosty ASD
powoduje wystapienie przecieku lewo—prawego (L-R) ze
wzgledu na wieksza podatnos¢ RV w poréwnaniu z LV (istot-
ny przeciek wystepuje przewaznie w przypadku ubytkéw
= 10 mm) i prowadzi do przeciagzenia objetosciowego RV
oraz nadmiernego krazenia ptucnego. Zmniejszenie podat-
nosci LV lub wystapienie jakiejkolwiek sytuacji prowadza-
cej do wzrostu ci$nienia w LA (nadcis$nienie tetnicze, cho-
roba wiericowa, kardiomiopatia, choroby zastawki aortal-
nej i mitralnej) powoduja nasilenie przecieku L-R. Zmniej-
szenie podatnosci RV (zwezenie zastawki tetnicy ptucnej,
PAH, inne choroby RV) lub wady zastawki tréjdzielnej moga
powodowac zmniejszenie przecieku L-R lub ostatecznie do-
prowadzi¢ do odwrdcenia przecieku, co skutkuje wystapie-
niem sinicy.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Pierwsze objawy moga wystapi¢ dopiero w wieku doro-
stym, u wiekszosci pacjentéw pojawiaja sie po czwartej de-
kadzie zycia. Do objawéw mozna zaliczy¢: pogorszenie tole-
rancji wysitku, dusznos¢ wysitkowa oraz kotatania serca (ta-
chyarytmie nadkomorowe), oraz — rzadziej — czeste infek-
cje drog oddechowych i objawy prawokomorowej nie-
wydolnoici serca. Srednia dtugosc zycia pacjent6w jest skro-
cona, chot jest duzo diuzsza, niz niegdy$ przypuszczano.
Wartosci PAP moga by¢ prawidiowe, ale — ogdlnie rzecz
biorac — zwiekszaja si¢ wraz z wiekiem. Niemniej jednak
ciezka naczyniopochodna choroba ptuc wystepuje rzadko
(< 5%), a jej rozwoj zalezy prawdopodobnie od dodatkowych
czynnikéw, do ktérych zalicza sie predyspozycje genetyczne
(podobnie jak w przypadku idiopatycznego PAH). Wraz z wie-
kiem i wraz ze wzrostem PAP coraz czeiciej wystepuje ta-
chyarytmia (migotania i trzepotania przedsionkéw) [18]. Za-
torowos¢ systemowa moze wystepowac w mechanizmie za-
torow skrzyzowanych (rzadko) lub w nastepstwie migotania
przedsionkow.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktorych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do gtéwnych objawéw klinicznych mozna zaliczy¢
sztywne rozdwojenie drugiego tonu serca oraz skurczowy
szmer przeptywu ptucnego. W EKG stwierdza sie typowo nie-
zupetny blok prawej odnogi peczka Hisa oraz prawogram (le-
wogram w czesciowym AVSD). Czesto niezauwazanym ob-
jawem jest wzmozenie rysunku naczyniowego ptuc.
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Echokardiografia stanowi gléwng metode diagnostyczna,
umozliwiajaca rozpoznanie oraz ocene ilosciowa wady. Klu-
czowym znaleziskiem echokardiograficznym jest przecigze-
nie objetosciowe RV, ktére moze by¢ pierwszym niespodzie-
wanym znaleziskiem u pacjenta z dotychczas nierozpozna-
nym ASD i ktére najlepiej s$wiadczy o hemodynamicznej istot-
nosci przecieku (bardziej niz wskaznik przecieku). Uzycie TEE
jest konieczne do prawidtowej oceny ubytkéw typu zatoki
zylnej, jak réwniez do doktadnej oceny ubytkéw typu otwo-
ru wtérnego przez zabiegiem ich przezskérnego zamkniecia,
w tym do oceny wymiaréw ubytku, anatomii pozostatej cze-
Sci przegrody miedzyprzedsionkowej, wymiaréw i charakte-
ru brzegu otworu, a takze umozliwia wykluczenie wad towa-
rzyszacych oraz potwierdzenie prawidtowego sptywu zyt ptuc-
nych. Inne kluczowe informacje, ktére mozna uzyska¢ w ten
sposob, to wartos¢ PAP oraz ocena TR.

Badania CMR i CT sg metodami alternatywnymi w przy-
padku, gdy informacje z badania echokardiograficznego sa
niewystarczajace, szczegblnie w przypadku oceny przecia-
Zenia objetosciowego RV i sptywu zyt ptucnych.

Cewnikowanie serca jest konieczne w razie stwierdze-
nia wysokich wartosci PAP za pomoca badania echokardio-
graficznego, umozliwia ono ocene PVR (szczegétowe infor-
macje mozna znalez¢ w rozdziale 3.2.5).

Leczenie chirurgiczne i interwencje przezskorne
(tab. 3)

Leczenie chirurgiczne charakteryzuje sie niska Smiertelno-
Scia (< 1% u pacjentéw bez istotnych choréb towarzyszacych)
oraz dobrym rokowaniem odlegtym (normalna oczekiwana dtu-
gos¢ zycia oraz dfugoterminowa chorobowosc), jesli jest prze-
prowadzone w mtodym wieku (dziecifstwo, okres dorastania)

i jesli nie wystepuje nadcisnienie pfucne [19, 20]. Niemniej jed-

nak Smiertelno$¢ moze by¢ wyzsza u pacjentéw w podesztym
wieku i pacjentéw obciazonych chorobami towarzyszacymi.

Zamkniecie przezskorne stato sie obecnie metodg z wy-
boru leczenia ubytku typu otworu wtérnego, jesli tylko po-
zwala na to morfologia ubytku (w tym maksymalna srednica
< 38 mm i brzeg o szerokoéci 5 mm na catym obwodzie
z wyjatkiem czesci skierowanej w kierunku aorty). Takie wa-
runki spefnia okofo 80% pacjentéw. Cho¢ nie mozna zafo-
zy¢ zerowej $miertelnosci, w kilku najnowszych badaniach
nie obserwowano zgonéw. Powazne powikfania wystapity
u nie wiecej niz 1% pacjentéw [21, 22]. Tachyarytmie przed-
sionkowe wystepujace we wczesnym okresie pozabiegowym
sq najczesciej przemijajace. Uszkodzenie Sciany przedsionka
lub aorty, jak réwniez incydenty zakrzepowo-zatorowe wy-
stepuja bardzo rzadko [23, 24]. Po zabiegu przez 6 miesiecy
nalezy stosowac leczenie przeciwptytkowe (= 100 mg kwa-
su acetylosalicylowego na dobe). Wystepowanie zaburzen ryt-
mu serca i innych zdarzen niepozadanych w p6znym okresie
pozabiegowym wymaga dalszych badan. W doniesieniach
poréwnujacych leczenie chirurgiczne z interwencjami przez-
skoérnymi obserwowano podobna skutecznos¢ i Smiertelnosc,
jednak chorobowos¢ byta nizsza, a okres hospitalizacji krét-
szy w przypadku zabiegéw przezskérnych [21, 25].

Wyniki leczenia sa najkorzystniejsze, jesli jest ono
przeprowadzone przed 25. rokiem zycia [19, 20]. Wydaje
sie, ze zamkniecie ASD po uptywie 40. roku zycia nie wpty-
wa na czesto$¢ wystepowania zaburzen rytmu serca [26, 27].
Niemniej jednak w kazdym wieku zamkniecie ubytku ko-
rzystnie wptywa na chorobowos¢ (wydolnos¢ wysitkowa,
dusznos¢, niewydolnos¢ prawokomorowa), szczegolnie jesli
jest mozliwe zamkniecie przezskérne [26, 271.

Uposledzona funkcja LV (skurczowa i rozkurczowa) moze
prowadzi¢ do wystapienia zastoju ptucnego po zamknieciu

Tabela 3. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej (ASD)

Zalecenia

Pacjenci z istotnym przeciekiem (objawy przecigzenia objetosciowego RV) oraz PVR < 5 WU
powinni by¢ poddani zabiegowi zamknigecia ASD bez wzgledu na objawy |

Klasa? Poziom®

B [26]

typu otworu wtdrnego

Zamkniecie przezskdrne jest metoda z wyboru w przypadku zamykania ASD

Nalezy rozwazy¢ leczenie interwencyjne w przypadku wszystkich typéw ASD, niezaleznie od rozmiaréw
ubytku, jesli u pacjenta stwierdza sie zator skrzyzowany (po wykluczeniu innych przyczyn) lla C

leczeniu PAH) i potwierdzeniu przecieku L-R netto (Qp:Qs > 1,5)

Mozna rozwazyc¢ leczenie interwencyjne u pacjentéw z PVR = 5 WU, ale < 2/3 SVR lub
PAP < 2/3 wartosci cisnienia systemowego (wyjsciowo lub w tescie wazodylatacyjnym,
w miare mozliwosci przeprowadzonym przy uzyciu tlenku azotu, lub po celowanym

lib

Nalezy unika¢ zamykania ASD u pacjentdw z zespotem Eisenmengera

*Klasa zalecen
Poziom wiarygodnosci danych

-R — lewo—prawy; PAH — tetnicze nadcisnienie ptucne; PAP — ci$nienie w tetnicy ptucnej; PVR — naczyniowy op6r ptucny; RV — prawa komora;
Qp:Qs — stosunek przeptywu ptucnego do systemowego; SVR — systemowy opdr naczyniowy; WU — jednostki Wooda
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ASD, co nalezy sprawdzi¢ przed zamknieciem (zamkniecie
za pomoca balonu wraz z ponowng ocena parametrow he-
modynamicznych) oraz odpowiednio leczy¢.

U pacjentéw z trzepotaniem/migotaniem przedsionkdw
nalezy rozwazy¢ mozliwos¢ wykonania ablacji pradem o cze-
stotliwosci radiowej lub krioablacji (zmodyfikowana proce-
dura Maze) w czasie zabiegu operacyjnego.

U pacjentéw w podesztym wieku z ASD nienadajacym sie
do zamkniecia przezskérnego nalezy starannie rozwazyc¢ ryzyko
operacyjne wynikajace z choréb wspétistniejacych w odniesie-
niu do potencjalnych korzysci z zamkniecia ubytku.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

W czasie badari kontrolnych nalezy ocenia¢ resztkowy prze-
ciek, wymiary i czynno$¢ RV oraz wartosci TR i PAP za pomoca
echokardiografii, jak réwniez ocenia¢ wystepowanie arytmii za
pomoca wywiadu, EKG oraz — jesli jest to wskazane (nie ruty-
nowo) — monitorowania EKG metoda Holtera. Pacjenci pod-
dani zamknieciu ubytku przed 25. rokiem Zycia bez istotnych
nastepstw ani pozostatosci wady (bez przecieku resztkowego,
normalne PAP, prawidfowa prawa komora, bez zanurzen rytmu
serca) nie wymagaja regularnej kontroli. Nalezy jednak poinfor-
mowac chorych oraz lekarzy prowadzacych o mozliwosci wy-
stapienia tachyarytmii w p6znym okresie pozabiegowym.

Pacjentéw z przeciekiem resztkowym, podwyzszonym
PAP lub zaburzeniami rytmu (wystepujacymi przed zabiegiem
lub po nim) oraz pacjentéw poddanych leczeniu w wieku
dorostym (szczegélnie po 40. roku zycia) nalezy kontrolowac
regularnie, takze w specjalistycznych osrodkach zajmujacych
sie GUCH (odstep pomiedzy wizytami kontrolnymi zalezy
od rodzaju wystepujacych u danego pacjenta probleméw).
Po zamknieciu przezskornym zaleca sie regularne kontrole
przez pierwsze 2 lata po zabiegu, a nastepnie — w zalezno-
sci od wynikow leczenia — raz na 24 lata.

P6zne pooperacyjne zaburzenia rytmu serca po zabiegu
chirurgicznym przeprowadzonym w wieku ponizej 40 lat to
najczesciej czestoskurcz przedsionkowy o mechanizmie re-
entry w obrebie przedsionka lub trzepotanie przedsionkéw.
Arytmie te mozna leczy¢ z powodzeniem za pomoca ablacji.
U pacjentéw nieleczonych zabiegowo lub leczonych po
40. roku zycia najczestsza arytmia jest AF, ktére moze wy-
magac antyarytmicznego leczenia farmakologicznego (dane
dotyczace ablacji u takich pacjentéw sg nieliczne). Dostep
do lewego przedsionka moze by¢ utrudniony po zamknieciu
przezskérnym. Pacjentow, u ktérych wystepuje AF, nalezy
poddac¢ doustnej antykoagulacji. Choroba wezta zatokowe-
go i zaburzenia przewodzenia AV sa rzadko spotykane.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: nie ma ograniczen u bezobja-
wowych pacjentéw przed zabiegiem lub po nim, jesli nie
wystepuja: nadcisnienie ptucne, istotne zaburzenia rytmu
serca lub dysfunkcja RV. U pacjentéw z PAH nalezy ograni-

czy¢ wysitek do aktywnosci rekreacyjnej o niskim natezeniu
(patrz rozdziat 3.4.2).

Cigza: ryzyko zwiazane z ciaza u pacjentek bez nadci-
$nienia ptucnego jest niewielkie. Zamkniecie ubytku przed
ciaza zapobiega zatorom skrzyzowanym oraz pogorszeniu
stanu klinicznego. Ciaza jest przeciwwskazana u pacjentek
z ciezkim PAH lub zespotem Eisenmengera (patrz roz-
dziat 3.4.3). Ryzyko powtérzenia sie CHD u potomstwa wy-
nosi 3-10% (z wylaczeniem rodzinnych postaci ASD oraz ze-
spotéw typu serce-reka o dziedziczeniu autosomalnym do-
minujacym).

Profilaktyka 1ZW: zalecana w ciggu 6 miesiecy po za-
mknieciu przezskérnym (patrz rozdziat 3.3.5).

4.2.UBYTEK PRZEGRODY MIEDZYKOMOROWE]

Wprowadzenie i zagadnienia ogdlne
Ubytek przegrody miedzykomorowej jest najczestsza

wada wrodzong serca (30-40%) sposréd nieprawidtowosci

stwierdzanych przy urodzeniu, jesli nie liczy¢ dwuptatkowej
zastawki aortalnej (BAV). W wiekszosci wypadkéw wade te
sie wykrywa i leczy — jesli jest to wskazane — przed osia-
gnieciem wieku dorostego. Czesto dochodzi do samoistnego
zamkniecia ubytku. Ubytek moze by¢ zlokalizowany w r6z-
nych obszarach przegrody miedzykomorowej, a wsréd tych
lokalizacji wyodrebnia sie 4 grupy (nazewnictwo nie jest jed-

norodne, podano réwniez okreslenia tozsame) [28]:

— ubytek w czesci bfoniastej/ubytek okotobtoniasty (typ naj-
czestszy, ok. 80% wszystkich przypadkéw VSD; zlokalizo-
wany w obrebie przegrody btoniastej, mozliwe réwniez
objecie czesci naptywowej, beleczkowanej lub odptywo-
wej przegrody; obszar przylegajacy do zastawki tréjdzielnej
i aortalnej; czesto spotyka sie tetniaki przegrody btoniastej,
moze dojs¢ do czesciowego lub catkowitego zamkniecia);

— ubytek w czesci mieSniowej/beleczkowanej (do 15-20%;
otoczony w cafosci tkanka miesniowa; rézne lokaliza-
cje; czesto mnogie ubytki; szczegdlnie czesto dochodzi
do samoistnego zamkniecia);

— ubytek w czesci odptywowej/nadgrzebieniowej/podtet-
niczej/podptucnej/stozkowej/zwiazany z obiema gltow-
nymi tetnicami [ok. 5%; zlokalizowany ponizej zastawek
potksiezycowatych w czesci stozkowej lub odptywowej
przegrody; czesto zwigzany z postepujaca niedomykal-
noscig aortalng (AR), wynikajaca z wypadania pfatka za-
stawki aortalnej, zwykle prawegol;

— ubytek w czesci naptywowej/kanat przedsionkowo-ko-
morowy/AVSD (cze$¢ naptywowa przegrody miedzyko-
morowej, tuz ponizej aparatu zastawek AV; wystepuje
typowo w zespole Downa).

Najczesciej wystepuje pojedynczy ubytek, jednak zda-
rzaja sie réwniez ubytki mnogie. Ubytek VSD moze by¢ row-
niez czescig sktadowa anomalii ztozonych, takich jak ToF,
ccTGA itp. Moze dojs¢ do samoistnego zamkniecia VSD,
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najczesciej w przypadku lokalizacji ubytku w czesci mie-
Sniowej/beleczkowanej, jak réwniez bfoniastej. Do samo-
istnego zamkniecia dochodzi najczesciej w dziecinistwie,
rzadko dochodzi do niego w przypadku ubytku w czesci
odptywowej [29].

Kierunek i nasilenie przecieku stanowia wypadkowa:
PVR, wielkosci ubytku, funkcji skurczowej i rozkurczowej RV
i LV oraz obecnosci RVOTO.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Najczestsze sytuacje kliniczne spotykane u dorostych to:

— VSD operowany w dziecifistwie bez wady resztkowej;

— VSD operowany w dziecinstwie z obecnoscia wady reszt-
kowej. Od wielkosci przecieku resztkowego zalezy wy-
stepowanie objawéw klinicznych oraz stopien przecia-
zenia objetosciowego LV;

— maly VSD z nieistotnym przeciekiem L-R, bez przecia-
Zenia objetosciowego LV ani nadcis$nienia ptucnego, kté-
rego nie zakwalifikowano do leczenia operacyjnego
w dziecinstwie;

— VSD z przeciekiem L-R, nadci$nieniem ptucnym (roz-
nego stopnia) oraz réznego stopnia przecigzeniem obje-
tosciowym LV (rzadko);

— zesp6t Eisenmengera: duzy VSD z wyjsciowo duzym
przeciekiem L-R, ktéry doprowadzit do rozwoju ciezkiej
naczyniowej choroby ptuc, a w konsekwencji do odwré-
cenia przecieku [przeciek prawo—lewy (R-L), sinica; patrz
rozdziaty 4.17 i 4.18].

Wiekszos¢ pacjentéw z VSD poddanym catkowitemu
zamknieciu w dziecifstwie oraz pacjentéw z matym VSD ni-
gdy nieoperowanych lub z wada resztkowa po leczeniu ope-
racyjnym, bez przecigzenia objetosciowego LV w badaniu
echokardiograficznym, to pacjenci zwykle bezobjawowi, nie-
wymagajacy leczenia operacyjnego [30]. Niemniej jednak
u pewnego nieznanego odsetka pacjentéw z matym resztko-
wym VSD moze dojs¢ do rozwoju powiktait w pézniejszym
okresie zycia [31, 32].

Wraz z wiekiem moze dojs¢ do wystapienia powikfan
wady, takich jak:

— infekcyjne zapalenie wsierdzia, ktére wystepuje z cze-
stoscia do 2 przypadkéw na 1000 pacjentolat (6-krotnie
czesciej niz w populacji ogolnej);

— na skutek wzrostu ci$nienia skurczowego i rozkurczo-
wego w LV wielkos¢ przecieku L-R moze z uptywem
czasu zwiekszac sie, prowadzac do przeciazenia objeto-
Sciowego LV i w konsekwengji do niewydolnosci serca;
w takim przypadku pacjenci sa kandydatami do zamknie-
cia ubytku;

— z czasem moze dojé¢ do wytworzenia dwujamowej pra-
wej komory (DCRV) na skutek uszkodzenia $rédbtonka
RV strumieniem przecieku przez VSD o duzej predkosci;

— moze dojs¢ do rozwoju niewielkiego zwezenia podza-
stawkowego ujscia aorty (SubAS) (rzadko);

— w przypadku VSD w czesci odptywowej (nadgrzebie-
niastej), rzadziej btoniastej, istnieje duze ryzyko wy-
padania prawego wierficowego (lub niewieficowego)
ptatka zastawki aorty, co skutkuje rozwojem postepu-
jacej AR;

— moga wystepowac zaburzenia rytmu serca, ale pojawiaja
sie one rzadziej niz w przypadku innych CHD [33];

— catkowity blok AV, obecnie rzadko spotykany, obserwo-
wano czesciej na wezedniejszych etapach rozwoju lecze-
nia kardiochirurgicznego i dlatego moze wystepowac
u starszych pacjentéw. Tacy pacjenci zazwyczaj wyma-
gaja dozywotnio elektrostymulacji serca.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do charakterystycznych objawéw klinicznych nalezy
holosystoliczny szmer styszalny w trzeciej i czwartej przestrzeni
miedzyzebrowej, a takze wyczuwalne drzenie przedsercowe
(mruk).

Echokardiografia jest najwazniejsza metoda diagno-
styczng, umozliwiajaca rozpoznanie oraz ocene stopnia istot-
nosci wady. Glowne informacje, ktérych moze dostarczy¢
badanie echokardiograficzne, to: umiejscowienie ubytku, licz-
ba oraz rozmiary ubytkéw, stopier przeciazenia objetoscio-
wego LV oraz szacowane PAP. Nalezy réwniez poszukiwac
AR na skutek wypadania prawego lub niewieficowego ptatka
zastawki aortalnej, zwtaszcza w przypadku lokalizacji ubytku
w czesci odptywowej (nadgrzebieniowej) oraz wysokiej bto-
niastej. Nalezy wykluczy¢ DCRV.

Badanie CMR moze by¢ metoda alternatywna, jesli ba-
danie echokardiograficzne jest niewystarczajace, szczegdlnie
w celu oceny przecigzenia objetosciowego LV oraz oceny
ilosciowej przecieku.

Cewnikowanie serca jest konieczne w przypadku pod-
wyzszonego PAP stwierdzonego w badaniu echokardiogra-
ficznym w celu oceny PVR (dalsze szczegéty mozna znalez¢
w rozdziale 3.2.5).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 4)

Zamkniecie chirurgiczne (najczesciej za pomoca taty
z osierdzia) jest obarczone niewielka Smiertelnoscig opera-
cyjna (1-2%) i charakteryzuje sie dobrymi wynikami odlegty-
mi, pozostajagc metoda leczenia z wyboru [34]. Zamkniecie
przezskérne mozna rozwazy¢ w przypadku pacjentéw
o zwiekszonym ryzyku zwigzanym z leczeniem operacyjnym,
po uprzednio przebytych wielokrotnych interwencjach kar-
diochirurgicznych lub w przypadku ubytkéw trudno dostep-
nych chirurgicznie. Jesli ubytek znajduje sie w czesci mie-
$niowej, zlokalizowany posrodku przegrody miedzykomoro-
wej, leczenie przezskérne moze byc¢ traktowane jako alter-
natywa leczenia kardiochirurgicznego. Mozliwe jest takze
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Tabela 4. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego ubytku przegrody miedzykomorowej (VSD)

Zalecenia

Pacjentow prezentujgcych objawy wynikajgce z przecieku L-R przez (resztkowy) VSD, u ktérych nie stwierdza
sie ciezkiej naczyniowej choroby ptuc (patrz nizej), nalezy poddac chirurgicznemu zamknieciu VSD | C

Klasa? Poziom®

Bezobjawowych pacjentdw ze stwierdzonym przecigzeniem objetosciowym LV, ktére mozna
przypisa¢ obecnosci VSD, nalezy poddac chirurgicznemu zamknieciu VSD |

U pacjentéw z wywiadem IZW nalezy rozwazy¢ chirurgiczne zamkniecie VSD lla C

nalezy rozwazy¢ chirurgiczne zamkniecie VSD

U pacjentow z wypadaniem ptatka zastawki aortalnej zwigzanym w VSD, powodujacym postepujaca AR,

lla C

tlenku azotu, lub po celowanym leczeniu PAH)

U pacjentdw z VSD i PAH nalezy rozwazy¢ chirurgiczne zamkniecie VSD, jesli nadal wystepuje przeciek
netto L-R (Qp:Qs > 1,5), a PAP lub PVR wynosza < 2/3 odpowiednich wartosci systemowych
(wyjsciowo lub w tescie wazodylatacyjnym, w miare mozliwosci przeprowadzonym przy uzyciu

lla C

oraz jedli stwierdza sie wysitkowy spadek saturacji

Nalezy unikac leczenia chirurgicznego w zespole Eisenmengera w przebiegu VSD

Nalezy unika¢ leczenia chirurgicznego, jesli VSD jest maly, nie jest to forma podtetnicza, nie stwierdza sie
przecigzenia objetosciowego LV ani nadcisnienia ptucnego, w wywiadzie nie ma przebytego 1ZW Il C

*Klasa zalecen
bPoziom wiarygodnosci danych

AR — niedomykalnos¢ zastawki aortalnej; IZW — infekcyjne zapalenie wsierdzia; L-R — lewo—prawy; LV — lewa komora; PAH — tetnicze nadcisnienie
ptucne; PAP — cisnienie w tetnicy ptucnej; PVR — naczyniowy opér ptucny; Qp:Qs — stosunek przeptywu ptucnego do systemowego

leczenie przezskérne ubytkéw w czesci bfoniastej. Kwestig
otwarta pozostaje ryzyko wystapienia u oséb dorostych po-
wikfan obserwowanych u dzieci, takich jak catkowity blok
AV, uwiezniecie elementdw aparatu zastawki tréjdzielnej pro-
wadzace do TR oraz ryzyko wystgpienia AR.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Za pomocg badania echokardiograficznego nalezy wy-
kluczy¢ wystepowanie lub — w razie wystepowania — do-
kona¢ doktadnej oceny AR lub TR, stopnia (resztkowego) prze-
cieku, dysfunkgji LV, wzrostu PAP, rozwoju DCRV oraz roz-
woju SubAS.

Nalezy zwréci¢ uwage na mozliwos¢ wystapienia catko-
witego bloku AV (u pacjentéw, u ktérych po zamknieciu VSD
dochodzi do wystapienia bloku dwuwiazkowego lub przej-
Sciowego bloku tréjwiazkowego, istnieje zwiekszone ryzyko
rozwoju bloku catkowitego w kolejnych latach).

Pacjentéw z dysfunkcja LV, przeciekiem resztkowym,
PAH, AR, RVOTO lub zwezeniem drogi odptywu lewej ko-
mory (LVOTO) nalezy kontrolowa¢ co roku, uwzgledniajac
w tym schemacie ocene w specjalistycznych osrodkach le-
czenia GUCH. U pacjentéw z matym VSD (natywnym lub
resztkowym po zamknieciu, z prawidtowa LV, normalnym
PAP, bezobjawowych) rozsadne jest planowanie kontroli
w odstepach 3-5-letnich. Po zamknieciu przezskérnym za-
leca sie regularne wizyty kontrolne przez pierwsze 2 lata po
zabiegu, a nastepnie — w zaleznosci od wyniku leczenia —
co 2—4 lata. Pacjentéw po zamknieciu operacyjnym bez wady
resztkowej mozna kontrolowac co 5 lat.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: nie ma ograniczef u pacjen-
téw po zamknieciu VSD lub z matym VSD bez nadcisnienia
ptucnego, istotnych arytmii lub dysfunkcji LV. U pacjentéw
z PAH nalezy ograniczy¢ wysitek do aktywnosci rekreacyjne;j
o niskim natezeniu (patrz rozdziat 3.4.2).

Ciaza: cigza jest przeciwwskazana u pacjentek z zespo-
tem Eisenmengera. U pacjentek bezobjawowych z prawidtowa
funkcja LV i bez PAH ryzyko jest niskie (patrz rozdziat 3.4.3).
Ryzyko powtérzenia sie CHD u potomstwa wynosi 6-10% [17].

Profilaktyka IZW: zalecana wytacznie u pacjentéw wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziaf 3.3.5).

4.3.UBYTEK PRZEGRODY PRZEDSIONKOWO-
-KOMOROWE]

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej (kanat AV,
wada poduszeczek wsierdziowych) charakteryzuje sie obec-
noscig wspdlnego pierécienia AV, otoczonego 5 ptatkami za-
stawkowymi. W postaci czesciowej ubytku pfatki ogranicza-
jace pierscien od przodu i od tytu faczg sie posrodku, powo-
dujac rozdzielenie ujécia na czes¢ prawostronng i lewostronna.
W postaci catkowitej AVSD nie dochodzi do potaczenia pfat-
kow posrodku pierscienia i wystepuje pojedyncze ujscie AV.
Czesciowy AVSD (ASD typu otworu pierwotnego, czesciowy
wspdlny kanat AV) jest ubytkiem jedynie na poziomie przed-
sionkowym. Catkowity AVSD (catkowity wspélny kanat AV)
charakteryzuje sie ubytkiem przegrody na poziomie krzyza
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sercowego, obejmujacym zaréwno przegrode miedzyprzed-
sionkowa, jak i miedzykomorowa. Wezet AV umiejscowiony
jest do tytu od zatoki wiericowej i ponizej. Peczek Hisa i jego
lewa odnoga sa przesuniete ku tylowi. Powoduje to niepra-
widtowa sekwencje aktywacji komor.

Ubytek AVSD stanowi okoto 3% wszystkich wad wro-
dzonych serca.

Pacjenci z zespofem Downa stanowia 35% pacjentéw
z AVSD. Catkowity AVSD wystepuje najczesciej u pacjentow
z zespotem Downa (> 75%), natomiast czesciowy AVSD wy-
stepuje najczesciej u pacjentéw bez rozpoznania zespotu
Downa (> 90%). Ubytek AVSD moze wystepowac w skoja-
rzeniu z ToF i innymi formami ztozonych wad serca. Wyste-
puje bardzo czesto w zespotach heterotaksji.

Ze wzgledu na czeste zaniechanie leczenia operacyjne-
go pacjentéw z zespotem Downa w przeszfosci u pacjentow
niepoddanych zabiegowi kardiochirurgicznemu AVSD moze
prowadzi¢ do rozwoju zespotu Eisenmengera.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Obraz kliniczny zalezy w duzej mierze od obecnosci i roz-
miaréw ASD i VSD oraz wydolnosci lewostronnej zastawki
AV. Objawy nie sa specyficzne dla AVSD i sg one konse-
kwencja przecieku wewnatrzsercowego (L-R, R-L, dwukie-
runkowego), nadcisnienia ptucnego, niedomykalnosci zastaw-
ki AV, dysfunkcji komory lub LVOTO. U pacjentéw moga
wystepowac: zfa tolerancja wysitku, dusznos¢, zaburzenia
rytmu serca oraz sinica. Wyjsciowo moze by¢ obecne SubAS
lub rozwija¢ sie wraz z uptywem czasu.

Przebieg naturalny catkowitego AVSD nieleczonego ope-
racyjnie prowadzi do zespotu Eisenmengera, chyba ze VSD
jest niewielkich rozmiaréw (patrz rozdziaty 4.17 i 4.18).

Nieleczony czesciowy AVSD u oséb dorostych jest dos¢
czesto spotykany. Objawy kliniczne wynikaja z przecieku
L-R na poziomie przedsionkowym (patrz rozdziat 4.1) i/lub
z niedomykalnosci lewostronnej zastawki AV. Pacjenci moga
by¢ bezobjawowi, ale najczesciej objawy narastaja wraz z wie-
kiem. U wiekszosci pacjentéw objawy rozwijaja sie najpdz-
niej przed 40. rokiem Zycia.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogoélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Objawy kliniczne zaleza od indywidualnej konfiguracji
wady u danego pacjenta (patrz powyzej). U pofowy pacjen-
tow stwierdza sie wydtuzenie czasu przewodzenia AV, a prak-
tycznie u wszystkich pacjentow stwierdza sie w EKG lewo-
gram, a nawet wieksze przesuniecie osi serca az do osi nie-
okreslonej.

Echokardiografia jest najwazniejsza metoda diagno-
styczng. Umozliwia ocene anatomiczng kazdego z elemen-
tow sktadowych AVSD, zastawek AV oraz ich potaczen (po-
szerzenia i wzajemnego zachodzenia), istotnosci i dokfadne-

go charakteru fali zwrotnej przez zastawke AV, wielkosci i kie-
runku przecieku wewnatrzsercowego, funkcji prawej i lewej
komory, PAP oraz stwierdzenie obecnosci/braku SubAS.

Badanie CMR jest zalecane, jesli do podjecia decyzji kli-
nicznych konieczna jest dodatkowa ocena objetosci i funkgji
komor oraz przecieku wewnatrzsercowego.

Cewnikowanie serca jest konieczne w przypadku pod-
wyzszonego PAP stwierdzonego w badaniu echokardiogra-
ficznym w celu oceny PVR (dalsze szczegéty mozna znalez¢
w rozdziale 3.2.5).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 5)

Nie jest mozliwe przezskérne zamkniecie AVSD i z tego
powodu jest konieczne leczenie kardiochirurgiczne (zam-
kniecie ubytku, naprawa zastawek). Jesli istniejg resztkowe
pofaczenia miedzyprzedsionkowe lub miedzykomorowe,
moga by¢ one przyczyng zatoréw skrzyzowanych w przy-
padku endokawitarnej stymulacji serca. Nalezy o tym pa-
mieta¢ w przypadku stwierdzenia wskazar do stymulacji
serca. Moze zaj$¢ koniecznos¢ zastosowania stymulacji na-
sierdziowe;j.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Zaleca sie dozywotnia regularna kontrole wszystkich pa-
cjentéw z AVSD, zaréwno leczonych, jak i nieleczonych ope-
racyjnie, w tym takze kontrole w osrodkach specjalizujacych
sie w GUCH. Nalezy zwraca¢ szczegdlng uwage na resztkowe
przecieki, dysfunkcje zastawek AV, powiekszenie i dysfunkcje
lewej i prawej komory, wzrost PAP, wystapienie SubAS oraz
wystepowanie zaburzeri rytmu serca [36]. Czesto$¢ wizyt
ambulatoryjnych zalezy od obecnosci i istotnosci stwierdza-
nych nieprawidtowosci. W przypadku pacjenta z AVSD po
leczeniu operacyjnym bez istotnych resztkowych nieprawi-
dtowosci nalezy planowac wizyty kontrolne przynajmniej co
2-3 lata. Jesli u pacjenta stwierdza sie resztkowe nieprawi-
dtowosci, okres pomiedzy wizytami nalezy skrocic.

Wskazania do ponownego leczenia operacyjnego zabu-
rzen resztkowych sa podobne jak wskazania do pierwotnego
leczenia kardiochirurgicznego. U pacjentéw poddanych wcze-
$niej leczeniu operacyjnemu najczestszym problemem jest
niedomykalnos¢ lewostronnej zastawki AV [37, 38]. Obja-
wowe zwezenie lewostronnej zastawki AV (wystepujace naj-
czesciej na skutek wczesniejszego zabiegu) nalezy poddac
leczeniu operacyjnemu (I C).

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: wiekszos¢ pacjentdéw z niepowi-
ktanym, leczonym operacyjnie AVSD nie wymaga ogranicze-
nia aktywnosci fizycznej. Niemniej jednak wielu z nich w obiek-
tywnych pomiarach charakteryzuije sie niska wydolnoscia wy-
sitkowa. Pacjenci z istotnymi resztkowymi zaburzeniami wy-
magaja indywidualizacji zalecen (patrz rozdziat 3.4.2).
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Tabela 5. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego ubytku przegrody przedsionkowo-komorowej (AVSD)

Zalecenia

Catkowity AVSD

Klasa? Poziom®

W razie watpliwosci zalecana jest ocena PVR

* Nalezy unikac¢ leczenia kardiochirurgicznego u pacjentéw z zespotem Eisenmengera.

* Zalecenia do leczenia zabiegowego — patrz tez VSD (rozdziat 4.2)

Czesciowy AVSD

* Operacyjne zamkniecie ubytku nalezy przeprowadzi¢ w przypadku istotnego
przecigzenia objetosciowego RV. Dalsze szczegdty — patrz ASD (rozdziat 4.1) C

Niedomykalnos¢ zastawki AV

* Objawowi pacjenci z umiarkowang lub ciezka niedomykalnoscig zastawki AV
powinni by¢ poddani leczeniu operacyjnemu zastawki, najlepiej plastyce zastawki AV C

* Bezobjawowi pacjenci z umiarkowang lub ciezkg niedomykalnoscia lewostronnej
zastawki AV i LVESD > 45 mm i/lub uposledzong funkcja LV (LVEF < 60%) powinni by¢
poddani leczeniu operacyjnemu zastawki po wykluczeniu innych przyczyn dysfunkgji LV

B [35]

prawdopodobnie mozna zlikwidowac leczeniem chirurgicznym

* Operacyjng plastyke zastawki nalezy rozwazy¢ u bezobjawowych pacjentow
z umiarkowana lub ciezkg niedomykalnoscig lewostronnej zastawki AV, u ktérych
wystepuja objawy przecigzenia objetosciowego LV, a substrat niedomykalnosci

lla C

Zwezenie podzastawkowe ujscia aorty

Patrz rozdziat 4.5.3

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych

ASD — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej; AV — przedsionkowo-komorowy; LV — lewa komora; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory;
LVESD — wymiar koncowoskurczowy lewej komory; PVR — naczyniowy opor ptucny; RV — prawa komora; VSD — ubytek przegrody miedzykomorowej

Ciaza: pacjentki po catkowitej korekgji ubytku bez istot-
nych nieprawidfowosci resztkowych dobrze znosza ciaze.
Niezoperowany czesciowy AVSD stanowi czynnik ryzyka
wystapienia zatorow skrzyzowanych. Jesli stwierdza sie istot-
ny ASD, zawsze nalezy rozwazy¢ jego zamkniecie przed cigza.
U pacjentek z ciezkim PAH ciaza jest przeciwwskazana. Za-
zwyczaj pacjentki z resztkowa niedomykalnoscia lewostron-
nej zastawki AV, u ktorych nie stwierdza sie wskazan do le-
czenia operacyjnego, dos¢ dobrze znosza ciaze, cho¢ moze
dochodzi¢ do nasilenia niedomykalnosci oraz wystapienia
zaburzen rytmu serca [39] (patrz rozdziat 3.4.3). Ryzyko po-
wtérzenia sie CHD u potomstwa jest dos¢ wysokie i wynosi
do 11%, z tego wzgledu konieczne jest odpowiednie porad-
nictwo genetyczne [40].

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentow wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziaf 3.3.5).

4.4. PRZETRWALY PRZEWOD TETNICZY

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Przetrwaly przewdd tetniczy (PDA) jest przetrwatym po-
taczeniem pomiedzy proksymalna czescig lewej tetnicy ptuc-
nej (LPA) a aorta zstepujaca, tuz za odejsciem lewej tetnicy
podobojczykowej. Wada ta moze wystepowac w skojarze-

niu z wieloma innymi CHD. U dorostych jest jednak najcze-
Sciej wadg izolowana.

Przetrwaly przewdd tetniczy wyjsciowo prowadzi do
powstania przecieku L-R oraz przeciazenia objetosciowego
LV. W przypadku umiarkowanych i duzych PDA cisnienie
ptucne jest podwyzszone. U pacjentéw, u ktérych umiarko-
wany PDA wystepuje do okresu dorostosci, moze domino-
wac przecigzenie objetosciowe LV lub PAH (wynika to z pre-
dyspozycji genetycznej). U dorostych pacjentéw z duzym PDA
zazwyczaj stwierdza sie juz rowniez zesp6tf Eisenmengera.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Obraz kliniczny dorostych pacjentéw z PDA moze by¢

nastepujacy:

— maly przewdd, bez przeciazenia objetosciowego LV (pra-
widtowa LV) i z prawidtowym PAP (najczesciej bezobja-
wowy);

— umiarkowany PDA z dominujacym objetosciowym prze-
cigzeniem LV: duza LV o normalnej lub uposledzonej
funkcji (moga by¢ réwniez obecne objawy lewokomo-
rowej niewydolnosci serca);

— umiarkowany PDA z dominujacym PAH: przeciazenie
cisnieniowe RV (moga by¢ réwniez obecne objawy pra-
wokomorowej niewydolnosci serca);
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— duzy PDA: zespét Eisenmengera z niejednorodng hipok-
semia i niejednorodna sinica (sinica koriczyn dolnych

i czasem réwniez lewej koriczyny gornej); patrz rozdzia-

ly4.17 i 4.18.

Istnieje pewne ryzyko wystapienia zapalenia btony we-
wnetrznej naczyn, ale jest ono niewielkie. Przeksztafcenie
przewodu w tetniak jest rzadkim powikfaniem, ktére nawet
moze doprowadzi¢ do ucisku pnia lewej tetnicy wieficowe;.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogolne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do swoistych objawéw klinicznych nalezy szmer ciagly,
ktéry zanika wraz z rozwojem zespotu Eisenmengera (niejed-
norodna sinica — patrz wyzej).

Echokardiografia jest najwazniejsza metoda diagno-
styczna, ktéra umozliwia rozpoznanie (moze to by¢ trudne
u pacjentéw z zespotem Eisenmengera), ocene stopnia prze-
ciazenia objetosciowego LV, PAP, wymiaréw PA oraz zmian
w obrebie prawego serca.

Badania CMR/CT sa wskazane w przypadku konieczno-
Sci przeprowadzenia dodatkowych pomiaréw objetosci LV
lub oceny anatomii PA.

Cewnikowanie serca jest konieczne w przypadku pod-
wyzszonego PAP stwierdzonego w badaniu echokardiogra-
ficznym w celu oceny PVR (dalsze szczegéty mozna znalez¢
w rozdziale 3.2.5).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 6)

U dorostych pacjentéw zwapnienie PDA moze stanowi¢
problem w przypadku préby zamkniecia chirurgicznego.

Metoda z wyboru jest zamkniecie przezskorne, nawet jesli
zabieg kardiochirurgiczny jest wskazany w powodu innych
choréb serca. U znacznej wiekszosci dorostych pacjentow
mozliwe jest przezskorne zamkniecie PDA, obarczone niskim
ryzykiem powikfan [41-43]. Leczenie chirurgiczne mozna
zastosowac jedynie w przypadku niewielkiej liczby pacjen-
tow, u ktorych przewdd jest zbyt duzy, aby mozliwe byto
jego przezskérne zamkniecie, lub stwierdza sie nieodpowied-
nig anatomie, na przyktad tetniak przewodu.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Ocena echokardiograficzna powinna obejmowac ocene
wymiaréw i czynnosci LV, PAP, przecieku resztkowego oraz
towarzyszacych nieprawidfowosci.

Pacjenci bez przecieku resztkowego, z prawidtowa LV
i prawidtowym PAP wymagaja kontroli jedynie przez pierw-
szych 6 miesiecy.

Pacjenci z dysfunkcjg LV i PAH powinni by¢ kontrolo-
wani w odstepach 1-3-letnich, takze w osrodkach specjali-
stycznych GUCH, w zaleznosci od ciezkosci objawow.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: bez ograniczen u pacjentow
bezobjawowych przed leczeniem lub po leczeniu interwen-
cyjnym bez nadci$nienia ptucnego; wysitek o niewielkim na-
tezeniu u pacjentow z PAH.

Cigza: u pacjentek bez nadcisnienia ptucnego nie ma
zwiekszonego ryzyka zwigzanego z ciaza. U pacjentek z ciez-
kim PAH i zespotem Eisenmengera ciaza jest przeciwwska-
zana (patrz rozdziat 3.4.3).

Profilaktyka IZW: zalecana wytacznie u pacjentow wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziaf 3.3.5).

Tabela 6. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego przetrwatego przewodu tetniczego (PDA)

Zalecenia

Nalezy zamykac¢ PDA u pacjentéw z objawami przecigzenia objetosciowego LV | C

Klasa? Poziom®

Nalezy zamykac¢ PDA u pacjentow z PAH, ale z PAP < 2/3 wartosci cisnienia systemowego lub PVR < 2/3 SVR | C

Zamkniecie przezskérne jest metoda z wyboru, jesli w danym wypadku jest mozliwe technicznie | C

na reaktywnos¢ naczyn ptucnych

Zamkniecie PDA nalezy rozwazy¢ u pacjentéw z PAH i PAP > 2/3 wartosci cisnienia systemowego
lub PVR > 2/3 SVR, ale nadal z przeciekiem netto L-R (Qp:Qs > 1,5) albo jedli test wazodylatacyjny
(w miare mozliwosci przeprowadzony z uzyciem tlenku azotu) lub zastosowane leczenie wskazujg

Zamkniecie przezskdrne nalezy rozwazy¢ w przypadku matych PDA ze szmerem ciggtym (prawidtowa LV i PAP) lla

Nalezy unika¢ zamykania PDA niemego klinicznie (bardzo maty przewdd, bez szmeru) Il

konczyn dolnych indukowana wysitkiem

Nalezy unika¢ zamykania PDA w zespole Eisenmengera na tle PDA i u pacjentéw z desaturacja

2Klasa zalecen

Poziom wiarygodnosci danych

L-R — lewo—prawy; LV — lewa komora; PAH — tetnicze nadcisnienie ptucne; PAP — ci$nienie w tetnicy ptucnej; PVR — naczyniowy opdr ptucny;
Qp:Qs — stosunek przeptywu ptucnego do systemowego; SVR — systemowy opor naczyniowy
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4.5.ZWEZENIE DROGI ODPLYWU

LEWE] KOMORY

Zwezenie drogi odptywu lewej komory (LVOTO) moze
wystepowac na poziomie zastawki, podzastawkowym lub
nadzastawkowym, jako zwezenie izolowane lub na wielu
poziomach jednoczesnie. Najczestszym miejscem zwezenia
jest poziom zastawki (75%).

4.5.1. Zwezenie zastawki aortalnej

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Najczestsza przyczyna wrodzonego AS na poziomie za-
stawkowym jest dwuptatkowa zastawka aortalna (BAV), a cze-
stos¢ jego wystepowania w populacji ogblnej szacuje sie na
1-2%. Z wystepowaniem BAV powigzano mutacje w genie
NOTCH I. Nieprawidtowosci budowy Sciany aorty zwiaza-
ne z BAV moga prowadzi¢ do postepujacego poszerzenia
aorty, wystapienia tetniaka aorty, jej pekniecia lub rozwar-
stwienia. Zalecenia dotyczace postepowania w przypadku
AR zwiazanej z BAV znajduja sie w wytycznych dotycza-
cych leczenia wad zastawkowych serca [35].

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Pacjenci czesto sg przez wiele lat bezobjawowi. Progre-
sja zwezenia jest zmienna i zalezy od wyjsciowego stopnia
ciezkosci, stopnia zwapnienia, wieku oraz czynnikow ryzyka
miazdzycy. W przypadku BAV progresja jest szybsza u pa-
cjentéw z bardziej ekscentryczna linig zamkniecia oraz linig
zamkniecia ustawiong w osi przednio-tylne;j.

Rokowanie jest dobre, a nagta Smier¢ zdarza sie rzadko
u pacjentow bezobjawowych o dobrej wydolnosci wysitkowej,
nawet w przypadku ciezkiego zwezenia [44]. Jesli pojawia sie
objawy kliniczne (dtawica, dusznos¢ lub omdlenia), rokowa-
nie gwaltownie sie pogarsza. U pacjentow z BAV $miertelnosc
sercowa wynosi 0,3% na osoborok obserwacji, czesto$¢ roz-
warstwienia aorty — 0,1%, a czestos¢ 1ZW — 0,3%. U 45%
pacjentéw po 9 latach obserwacji stwierdza sie poszerzenie
zatok aorty i/lub poszerzenie aorty wstepujacej [45].

Postepowanie diagnostyczne (tab. 7)
Obowiazuja zasady ogolne, ktorych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do swoistych objawéw klinicznych nalezy typowy skur-
czowy szmer wyrzutu nad zastawka aortalna, promieniujacy
do tetnic szyjnych. Moze by¢ wyczuwalny mruk. W EKG
mozna stwierdzi¢ przerost lewej komory (LVH) z cechami
przecigzen lub bez nich.

Echokardiografia jest zfotym standardem w diagnostyce
AS i ocenie stopnia zwapnienia, czynnosci LV, LVH oraz zmian
towarzyszacych. Przy uzyciu echokardiograficznych metod
doplerowskich mozna ocenic istotnos¢ zwezenia AS za po-
mocg szczytowej predkosci przeptywu przez zastawke (Vmax),
Sredniego gradientu oraz efektywnego pola powierzchni ujscia
(AVA) wyliczonego z réwnania ciagtosci. Dalsze szczegoty
mozna znalez¢ w niedawno opublikowanych zaleceniach do-
tyczacych oceny zwezen zastawkowych [46].

Za pomocg TEE mozna planimetrycznie okresli¢ AVA
w przypadku zastawek nieuwapnionych.

U pacjentéw bezobjawowych zaleca sie wykonanie pro-
by wysitkowej, szczeg6lnie w przypadku ciezkiego AS, w celu
potwierdzenia bezobjawowosci i oceny tolerancji wysitku,
oceny odpowiedzi tensyjnej i wystepowania zaburzen rytmu
serca, jak rowniez stratyfikacji ryzyka i wyboru wtasciwego
momentu do leczenia chirurgicznego.

Echokardiografia dobutaminowa z mata dawka leku jest
pomocna w ocenie AS z uposledzong funkcja LV (niski prze-
ptyw, AS niskogradientowe) [35].

Badania CMR/CT, pomimo pewnego potencjatu diagno-
stycznego w AS, sa w wiekszosci wypadkéw uzywane do
oceny poszerzenia aorty, ktore moze by¢ niewykrywalne za
pomoca echokardiografii, jesli wystepuje dystalnie w stosun-
ku do potaczenia opuszkowo-komorowego.

Cewnikowanie serca jest konieczne jedynie w przy-
padku, gdy postepowanie nieinwazyjne daje niepewne wy-
niki; stuzy réwniez do oceny tetnic wieficowych (patrz roz-
dziat 3.2.5).

Leczenie farmakologiczne

Pacjenci objawowi wymagaja pilnego leczenia chirurgicz-
nego. Leczenie farmakologiczne niewydolnosci serca ma za-
stosowanie wyltacznie u pacjentéw nieoperacyjnych. Do tej
pory nie wykazano, aby stosowanie statyn lub jakiejkolwiek
innej terapii farmakologicznej powodowato zwolnienie pro-
gresji AS.

Tabela 7. Kryteria diagnostyczne poszczegdlnych stopni ciezkosci zwezenia zastawki aortalnej (AS) [35]

tagodne AS Umiarkowane AS Ciezkie AS
Vmax [m/s]? 2,0-2,9 3,0-3,9 > 4,0
Sredni gradient [mm Hg]? <30 30-49 =50
AVA [cm?] >1,5 1,0-1,5 <1,0
AVAI [cm?/m? BSA] >1,0 0,6-0,9 <0,6

Przy normalnym przeptywie przez zastawke

AVA — powierzchnia zastawki aortalnej; AVAI — wskaznik AVA; BSA — powierzchnia ciata; Vmax — maksymalna predkosé mierzona metoda

Dopplera
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Tabela 8. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego zwezenia zastawki aortalnej (AS) [35]

Zalecenia Klasa® Poziom"
Pacjenci z ciezkim AS i jakimikolwiek objawami zwigzanymi z wadg zastawkowg

(dtawica piersiowa, dusznos¢, omdlenia) powinni by¢ poddani zabiegowi wymiany zastawki | B
Bezobjawowi pacjenci z ciezkim AS powinni by¢ poddani zabiegowi operacyjnemu, jesli objawy wady

wystepujg podczas proby wysitkowej C
Nalezy przeprowadzi¢ zabieg operacyjny niezaleznie od objawdw, jesli u pacjenta z ciezkim AS

stwierdza sie dysfunkcje skurczowa LV (LVEF < 50%), ktdrej nie mozna przypisac innym przyczynom C
Nalezy przeprowadzi¢ zabieg operacyjny niezaleznie od objawdw, jesli pacjent z ciezkim AS jest poddawany

leczeniu operacyjnemu aorty wstepujacej, innej zastawki lub pomostowaniu aortalno-wiencowemu C
Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne aorty niezaleznie od objawéw w przypadku poszerzenia aorty

wstepujacej > 50 mm (27,5 mm/m? BSA), jedli nie ma innych wskazan do zabiegu kardiochirurgicznego lla C
U bezobjawowych pacjentdw z ciezkim AS nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne, jesli podczas

proby wysitkowej wystapi u nich spadek cinienia tetniczego ponizej wartosci wyjsciowych lla C
Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne w przypadku pacjentéw bezobjawowych z ciezkim AS

i umiarkowanym lub istotnym zwapnieniem zastawki w przypadku narastania szczytowej predkosci przeptywu

w tempie = 0,3 m/s/rok lla C
U pacjentéw z umiarkowanym AS, ktérzy sg poddawani operacji pomostowania aortalno-wiericowego

lub leczeniu operacyjnemu aorty wstepujacej, nalezy rozwazy¢ mozliwos¢ dodatkowej wymiany zastawki lla C
Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne pacjentdw z ciezkim AS z niskim gradientem

(< 40 mm Hg) oraz dysfunkgcja LV z zachowanga rezerwg skurczowa lla C
Mozna rozwazy¢ leczenie operacyjne pacjentow z ciezkim AS z niskim gradientem (< 40 mm Hg)

oraz dysfunkcja LV bez zachowanej rezerwy skurczowej b C
Mozna rozwazy¢ leczenie operacyjne bezobjawowych pacjentéw z ciezkim AS oraz masywnym

przerostem LV (= 15 mm), jesli przerost nie jest spowodowany nadcisnieniem tetniczym b C

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

BSA — powierzchnia ciata; LV — lewa komora; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 8)

Mozna rozwazy¢ zastosowanie walwuloplastyki balono-
wej u wybranych pacjentéw w wieku dojrzewania i mtfodych
dorostych, u ktérych nie stwierdza sie uwapnienia zastawek.
U pacjentéw, u ktérych zastawki wykazuja zwapnienia, le-
czeniem z wyboru jest wymiana zastawki. Zastawki mecha-
niczne sa bardziej trwatfe niz zastawki biologiczne lub homo-
grafty, ale wymagaja dozywotniego stosowania antykoagula-
cji. U pacjentek w wieku rozrodczym oraz pacjentéw obojga
ptci chcacych unikng¢ antykoagulacji mozna rozwazy¢ ope-
racje Rossa. Jest to bardziej rozlegly zabieg (operacja na 2 za-
stawkach), obarczony istotnym ryzykiem reoperacji po upty-
wie pierwszej dekady po zabiegu pierwotnym [48]. Przez-
skorne wszczepienie zastawki stato sie obecnie alternatywna
metoda leczenia zwezenia wymienionej zastawki tetnicy ptuc-
nej (homograftu). Obecnie przezskérne wszczepienie zastawki
aortalnej nie ma zastosowania w leczeniu wrodzonego AS.

Zalecenia dotyczqce prowadzenia pacjentow
Konieczna jest dozywotnia i regularna kontrola pacjen-
téw, a odstep pomiedzy wizytami kontrolnymi zalezy od stop-

nia ciezkosci zwezenia. Obowiazuje réwniez coroczna kon-
trola po leczeniu zabiegowym.

Konieczna jest echokardiograficzna ocena zastawki aor-
talnej i opuszki aorty w poszukiwaniu progresji zwezenia i po-
szerzenia aorty. Badanie CMR aorty zalecane jest u pacjen-
téw z BAV, a takze po operacjach zastawkowych.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjenci z ciezkim objawowym
i bezobjawowym AS oraz pacjenci z umiarkowanym zweze-
niem na skutek BAV i poszerzeniem aorty powinni unikac
forsownych wysitkdw, ¢éwiczen izometrycznych oraz wspot-
zawodnictwa sportowego. W tagodnym i umiarkowanym AS
uprawianie sportu jest dozwolone. Zalecane jest wczesniej-
sze wykonanie proby wysitkowe;j.

Cigza: jest przeciwwskazana u pacjentek z ciezkim ob-
jawowym AS. Przed zajsciem w ciaze zalecane jest leczenie
za pomocg walwulotomii balonowej lub leczenie chirurgicz-
ne. U wybranych pacjentek z bezobjawowym ciezkim AS
i prawidtowym wynikiem préby wysitkowej cigza jest praw-
dopodobnie dopuszczalna, ale kwestia ta budzi wiele kon-
trowersji. Podczas ciazy szczegdlnej uwagi wymaga ocena aor-
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ty, poniewaz moze wystapic i rozwijac sie poszerzenie aorty
zwiazane z BAV. Istnieje ryzyko rozwarstwienia aorty (patrz
rozdziat 3.4.3). Ryzyko powtérzenia CHD u potomstwa wy-
nosi co najmniej 5%, ale istnieja rowniez doniesienia o wiek-
szej czestosci.

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentow wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziat 3.3.5).

4.5.2. Nadzastawkowe zwezenie aorty

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Nadzastawkowe zwezenie aorty (SupraAS) stanowi po-
nizej 7% wszystkich statych form LVOTO. Wystepowanie
tej wady powiazano z mutacja typu utraty funkcji genu ela-
styny, zlokalizowanego na chromosomie 7q11.23, prowa-
dzaca do arteriopatii zawezajacej o r6znym nasileniu, naj-
bardziej wyrazonej na potaczeniu opuszkowo-komorowym
[49]. Zwezenie moze wystepowac jako ograniczona wiok-
nista przegroda, zlokalizowana dystalnie tuz za ujsciami tet-
nic wieficowych, widoczna od zewnatrz klepsydrowata de-
formacja aorty z odpowiadajacym jej zawezeniem Swiatfa
(najczescie)) lub rozlane zwezenie aorty wstepujacej. Cze-
sto jest elementem sktadowym zespotu Williamsa-Beurena
i moze by¢ zwiazane z hipoplazja cafej aorty, z zajeciem
ujs¢ tetnic wiencowych lub ze zwezeniem gtéwnych odga-
tezien aorty lub tetnic ptucnych.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

U pacjentéw wystepuja objawy wynikajace z zawezenia
drogi odptywu lub niedokrwienia mig$nia serca. Nagfa smierc¢
sercowa wystepuje rzadko, ale zdarza sie czesciej w SupraAS
zwigzanym z zespotem Williamsa-Beurena, z rozlanym ob-
wodowym zwezeniem PA lub CAD.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Na skutek spowodowanego przez SupraAS preferencyj-
nego przeptywu krwi do prawego pnia ramienno-glowowe-
go (efekt Coandy) w badaniu przedmiotowym mozna stwier-
dzi¢ istotny wzrost skurczowego ci$nienia tetniczego krwi
w koniczynie gérnej prawej w poréwnaniu z koriczyna lewa
oraz mruk we wcieciu nadmostkowym.

Echokardiografia umozliwia postawienie anatomicznej
diagnozy SupraAS. Za pomoca echokardiografii doplerow-
skiej mozna zmierzy¢ gradienty ci$niefi, ale pomiar ten moze
przeszacowywac faktyczny spadek ci$nienia na zwezeniu.

Informacje dotyczace proby wysitkowej mozna znalez¢
w czesci dotyczacej zastawkowego AS (rozdziat 4.5.1).

Badania CMR/CT umozliwiajg doktadna ocene anato-
miczna wady oraz stwierdzenie wspofistniejacych zmian
w aorcie i jej odgafezieniach (zwezenie tetnic szyjnych i ner-
kowych) oraz tetnicach ptucnych.

Cewnikowanie serca jest w tym wypadku ryzykowne [50],
szczegblnie w zespole Williamsa-Beurena, jednak ocena hemo-
dynamiczna jest zalecana, jesli diagnostyka nieinwazyjna pozo-
stawia watpliwosci. Koronarografie nalezy wykona¢ u wszyst-
kich pacjentéw, u ktérych planowana jest resekgja chirurgiczna.
Badanie CT moze zastapi¢ angiografie inwazyjna.

W celu rozpoznania zespotu Williamsa-Beurena zaleca
sie przeprowadzenie diagnostyki genetycznej za pomoca flu-
orescencyjnej hybrydyzacji in-situ (FISH).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 9)

Gtownym sposobem leczenia jest leczenie operacyjne.
Smiertelnos¢ zabiegowa w przypadku przegrody wiéknistej

Tabela 9. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego nadzastawkowego zwezenia aorty

Zalecenia

Pacjenci z objawami wady (samoistnymi lub wywotanymi préba wysitkowa)

Klasa? PoziomP

i Srednim gradientem Dopplera = 50 mm Hg powinni by¢ poddani leczeniu kardiochirurgicznemu | C

Pacjenci ze $rednim gradientem doplerowskim < 50 mm Hg powinni by¢ poddani leczeniu
kardiochirurgicznemu, jesli stwierdza sie u nich:

* objawy, ktére mozna przypisac zwezeniu (dusznos¢ wysitkowa, dtawica, omdlenia) i/lub

* dysfunkcje skurczowa LV (niewyttumaczalng w inny sposéb)

* ciezka LVH, ktérg mozna przypisac obecnosci zwezenia (niezwigzang z nadcisnieniem tetniczym)
* jesliwymagane jest leczenie kardiochirurgiczne istotnej CAD

N N0 00N

Mozna rozwazy¢ leczenie operacyjne, jesli ryzyko zabiegu kardiochirurgicznego jest niskie,
u bezobjawowych pacjentdw ze srednim gradientem doplerowskim = 50 mm Hg¢
z dysfunkgcjg skurczowga LV, LVH lub nieprawidiowym wynikiem préby wysitkowej

lib

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

Gradienty wyliczone za pomoca techniki Dopplera mogg przeszacowywac stopien zwezenia i wymagac potwierdzenia za pomocg cewnikowania

lewego serca
CAD — choroba wiencowa; LV — lewa komora; LVH — przerost lewej komory
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oraz deformacji klepsydrowatej wynosi ponizej 5%. Ze wzgle-
du na wysokie ci$nienie panujace w naczyniach wieficowych
leczenie chirurgiczne mozna rozwazy¢ wczesdniej niz u pa-
cjentéw z zastawkowym AS, szczegélnie jesli nie jest wyma-
gana wymiana zastawki. Przezywalno$¢ po zabiegu naprawy
operacyjnej wynosi 85% po 15 latach obserwacji [51]. Nie-
domykalno$¢ zastawki aortalnej moze by¢ stwierdzona u az
do okofo 25% pacjentéw, ale zazwyczaj nie postepuje po
kardiochirurgicznym leczeniu SupraAS.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Konieczna jest dozywotnia i regularna kontrola pacjen-
téw, w tym kontrola echokardiograficzna, w celu oceny pro-
gresji zwezenia (rzadko), wymiaréw i czynnosci LV oraz wy-
stapienia objawow, jak réwniez kontrola po leczeniu opera-
cyjnym w celu wykrycia péZnej restenozy, powstania tetnia-
ka (CMR/CT) oraz wystapienia lub progresji CAD. W kontroli
nalezy uwzgledni¢ ocene w specjalistycznych osrodkach zaj-
mujacych sie GUCH.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: patrz zastawkowe AS (roz-
dziat4.5.1).

Ciaza: patrz zastawkowe AS (rozdziat 4.5.1). Istnieje
zwiekszone ryzyko wystapienia wady u potomstwa (zaleca-
ne badanie przesiewowe rodziny).

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentow wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziat 3.3.5).

4.5.3. Podzastawkowe zwezenie aorty

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne
Podzastawkowe zwezenie aorty (SubAS) moze wystepo-
wac jako wada izolowana, ale czesto wystepuje w potacze-
niu z VSD, AVSD lub w zespole Shone’a, a takze moze roz-
wina¢ sie w nastepstwie leczenia operacyjnego tych wad.
Czestos¢ wystepowania SUbAS szacuije sie na 6,5% populagji
pacjentéw z GUCH [52]. Spowodowana jest ona obecnoscia
widknistego grzebienia w obrebie drogi odptywu lewej ko-
mory (LVOT), proksymalnie w stosunku do zastawki aortal-
nej, lub moze mie¢ posta¢ widknisto-miesniowego zaweze-
nia, ktére nalezy r6znicowac z kardiomiopatig przerostowa.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Przebieg kliniczny tej wady jest bardzo zréznicowany.
W jednym z badan z udziatem pacjentéw dorostych progre-
sje ciezkosci zwezenia obserwowano jedynie u pacjentow
w wieku powyzej 50 lat [52]. Czesto wystepuje AR, ale rzadko
jest hemodynamicznie istotna lub ma charakter postepujacy.

Postepowanie diagnostyczne
Obowiazuja zasady ogélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do stwierdzanych objawéw klinicznych mozna zaliczy¢
skurczowy szmer wyrzutowy przy lewej granicy mostka oraz
nad koniuszkiem serca, niepromieniujacy do tetnic szyjnych,
bez skurczowego kliku wyrzutowego. Szmer rozkurczowy
oznacza obecno$¢ AR.

Echokardiografia umozliwia zobrazowanie anatomii
LVOT, wspdtistniejacych nieprawidfowosci zastawki aortal-
nej, nasilenia AR, czynnosci LV, LVH oraz innych zmian
wspdtistniejacych. Za pomoca echokardiografii doplerowskiej
mozna okresli¢ stopieri ciezkosci zwezenia podzastawkowe-
go, ale wartosci gradientéw wyliczone w ten sposéb moga
powodowac¢ przeszacowanie zwezenia, co z kolei wymusza
koniecznos¢ potwierdzenia wynikéw za pomocg cewniko-
wania serca. Niekiedy przy uzyciu TEE mozna zobrazowaé
obecno$¢ btony. Tréjwymiarowa TEE moze poméc w ocenie
ztozonej anatomii LVOT.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 10)

Leczenie kardiochirurgiczne obejmuje okrezna resek-
cje pierscienia widknistego i czeSciowo jego miesniowej pod-
stawy wzdtuz lewej powierzchni przegrodowej. Posta¢ wtok-
nisto-miesniowa lub kanatowa SubAS wymaga bardziej roz-
legtej resekcji lub wykonania operacji Konno. Wyniki lecze-
nia chirurgicznego sa dobre, niemniej jednak moze docho-
dzi¢ do nawrotu zwezenia. U pacjentéw z niskim ryzykiem
zwiagzanym z zabiegiem chirurgicznym i morfologia wady
kwalifikujaca sie do zabiegu naprawczego prég decyzji o le-
czeniu operacyjnym jest nizszy niz w przypadku zwezenia
zastawki aortalnej, zwtaszcza ze nie ma koniecznosci uzy-
cia protezy. W przypadku wspotistnienia umiarkowanej
i ciezkiej AR w czasie operacji nalezy wymieni¢ zastawke
aortalna.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow
Konieczna jest dozywotnia i regularna kontrola pacjen-
tow nieleczonych operacyjnie, w tym kontrola echokardio-
graficzna w celu oceny rozwoju zwezenia, AR, oraz wymia-
réw i czynnosci LV. Po leczeniu operacyjnym réwniez ko-
nieczna jest regularna kontrola, majaca na celu wykrycie p6z-
nego nawrotu zwezenia (czeste, szczegblnie w postaciach
izolowanych wady oraz w przypadku leczenia operacyjnego
w dziecinstwie), progresji AR oraz powikfan pod postacia za-
burzen rytmu serca, zaburzer przewodzenia i jatrogennego
VSD. W schemacie kontroli nalezy uwzgledni¢ ocene w spe-
cjalistycznych osrodkach zajmujacych sie GUCH.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: patrz zastawkowe AS (roz-
dziat4.5.1).

Ciaza: jest przeciwwskazana jedynie w przypadku ciez-
kiego objawowego SubAS, przed planowana ciaza nalezy
w takim przypadku przeprowadzi¢ leczenie operacyjne, kto-
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Tabela 10. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego podzastawkowego zwezenia ujscia aorty

Zalecenia

Pacjenci objawowi (wyjsciowo lub w czasie préby wysitkowej) ze Srednim gradientem doplerowskim
= 50 mm Hg°< lub ciezkg AR powinni by¢ poddani leczeniu operacyjnemu | C

Klasa? Poziom®

Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne u pacjentéw bezobjawowych, jesli:

* LVEF wynosi < 50% (gradient moze wynosi¢ < 50 mm Hg z powodu niskiego przeptywu) lla C

* stwierdza sie ciezkg AR i LVESD > 50 mm (lub 25 mm/m? BSA) i/lub EF < 50%° lla

* Sredni gradient doplerowski wynosi = 50 mm Hg< i wspdtistnieje znaczny LVH lla C

nieprawidtowa odpowiedz tensyjna

* sredni gradient doplerowski wynosi = 50 mm Hge, a w prébie wysitkowej stwierdza sie

lla C

Mozna rozwazy¢ leczenie operacyjne u pacjentéw bezobjawowych, jesli:

wysitkowej, jesli ryzyko zwigzane z operacjg jest niskie

* Sredni gradient doplerowski wynosi = 50 mm Hgc, przy prawidfowej LV i prawidtowym wyniku préby

b C

(w celu zapobiegania dalszej progresji)

* udokumentowano progresje AR do stopnia wiekszego niz niedomykalnos¢ tagodna

b C

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych

‘Gradienty wyliczone za pomocg techniki Dopplera mogg przeszacowywac stopier zwezenia i wymagac potwierdzenia za pomocg cewnikowania serca

dPatrz wytyczne ESC dotyczace leczenia wad zastawkowych serca [35]

AR — niedomykalnos¢ zastawki aortalnej; BSA — powierzchnia ciata; EF — frakcja wyrzutowa; LV — lewa komora; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej
komory; LVESD — wymiar korcowoskurczowy lewej komory; LVH — przerost lewej komory

re powinno sie rowniez rozwazy¢ nawet w przypadku ciez-
kiego bezobjawowego SubAS. Patrz rozdziat 3.4.3.

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentow wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziaf 3.3.5).

4.6. KOARKTACJA AORTY

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Koarktacje aorty (CoA) uznaje sie za element uogélnio-
nej arteriopatii, a nie tylko izolowane okrezne zwezenie aor-
ty. Moze mie¢ posta¢ niewielkiego przewezenia lub dtugie-
go, hipoplastycznego odcinka aorty. Typowo CoA stwierdza
sie w okolicy ujscia przewodu tetniczego, a jedynie w rzad-
kich przypadkach w innych lokalizacjach (aorta wstepujaca,
zstepujaca lub brzuszna).

Koarktacja aorty stanowi 5-8% wszystkich wrodzonych
wad serca. Wystepowanie formy izolowanej szacuje sie na
okoto 3% na 10 000 zywych urodzer.

Do wad wspétistniejacych mozna zaliczy¢ BAV (< 85%),
podzastawkowe, zastawkowe lub nadzastawkowe zwezenie
ujcia aorty, zwezenie zastawki mitralnej (spadochronowa
zastawka mitralna, zespét Shone’a) lub ztozone wrodzone
wady serca. Moze by¢ ona zwigzana z zespotem Turnera,
Williamsa-Beurena, zespotem rézyczki wrodzonej, nerwia-
kowt6kniakowatoscig, chorobg Takayasu lub urazami ciata.

Koarktacja aorty powoduje istotne zwiekszenie obcigze-
nia nastepczego LV, co skutkuje wzrostem napiecia jej Scia-
ny, wyrobwnawczym LVH, dysfunkcja LV oraz rozwojem tet-
niczego krazenia obocznego.

W badaniach mikroskopowych aorty wstepujacej i zste-
pujacej stwierdzono martwice torbielkowata warstwy miesnio-
wej aorty z wezesng fragmentacja wiokien sprezystych i wiok-
nieniem, skutkujaca wzrostem sztywnosci aorty i tetnic szyj-
nych [53].

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Objawy podmiotowe i przedmiotowe zalezg od ciezko-
sci CoA. U pacjentéw z istotng CoA objawy pojawiajg sie
u mfodych os6b, natomiast tagodne postaci CoA mogg po-
zostawac bezobjawowe nawet az do wieku dorostego.

Do giéwnych objawéw naleza: béle glowy, krwawienia
z nosa, zawroty gfowy, szum w uszach, angina brzuszna, chro-
manie przestankowe, skurcze miesni koriczyn dolnych, mecz-
liwos¢ koniczyn dolnych oraz chfodne stopy.

Przebieg naturalny moze by¢ powiktany wystapieniem:
lewokomorowej niewydolnosci serca, krwawien $rédczasz-
kowych (z wrodzonego matego tetniaka wewnatrzczaszko-
wego), IZW, pekniecia/rozwarstwienia aorty, przedwczesnej
miazdzycy tetnic wiericowych i mézgowych oraz innych cho-
rob serca [54, 55].

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktorych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do objawéw klinicznych mozna zaliczy¢: nadcisnienie
tetnicze w gornej potowie ciata, niedocisnienie tetnicze w dol-
nej pofowie ciata, gradient ci$nienia tetniczego krwi pomie-
dzy koriczynami gérnymi i dolnymi (wartos¢ > 20 mm Hg
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oznacza istotng CoA), opdznienie tetna pomiedzy tetnica
promieniowg a udowa oraz wyczuwalne tetnice krazenia
obocznego.

Do innych objawéw nalezg: mruk nadmostkowy, szmer
naczyniowy na plecach lub szmery ciagfe (wynikajace z kraze-
nia obocznego). W RTG klatki piersiowej stwierdza sie wciecie
zeber od trzeciego i czwartego (do 6smego) wynikajace z kra-
zenia obocznego, poszerzenie aorty wstepujacej, zatamanie
zarysu lub podwdjny zarys aorty zstepujacej (,0bjaw cyfry 3”)
oraz poszerzenie lewej tetnicy podobojczykowe;j.

Echokardiografia dostarcza informacji na temat lokali-
zacji, struktury i nasilenia CoA, czynnosci i przerostu LV,
wspdtistniejacych nieprawidtowosci serca oraz wymiaréw
aorty i naczyn odchodzacych od aorty. Gradienty doplerow-
skie nie maja zastosowania w ocenie wady wrodzonej ani
zwezenia pooperacyjnego. Zjawisko odptywu rozkurczowe-
go jest najprawdopodobniej najbardziej wiarygodnym obja-
wem istotnej koarktacji lub jej nawrotu.

W przypadku rozlegtego krazenia obocznego ocena gra-
dientéw nie daje wiarygodnych wynikéw. Po korekgji chirur-
gicznej moze dojs¢ do zwiekszenia skurczowych objetosci
przeptywu, nawet przy braku istotnego zwezenia, z powodu
uposledzonej podatnosci aorty.

Badania CMR/CT sa preferowanymi metodami nieinwa-
zyjnej oceny catej aorty u 0séb dorostych: zaréwno lokaliza-
cji zwezenia, jego rozlegtosci i nasilenia, jak i oceny tuku aor-
ty, odcinka przed zwezeniem i za nim oraz naczyr krazenia
obocznego. Obie metody umozliwiaja wykrycie powikfan,
takich jak tetniak, nawrét zwezenia lub zwezenie resztkowe
(patrz rozdzialy 3.2.2i3.2.3).

Cewnikowanie serca pofaczone z pomiarem cisnier (gra-
dient ci$nieft skurczowych > 20 mm Hg oznacza istotnos¢
hemodynamiczng CoA przy braku dobrze rozwinietego kra-
Zenia obocznego) oraz angiokardiografia w wielu osrodkach
s nadal ztotym standardem w ocenie CoA przed leczeniem

operacyjnym i interwencyjnym oraz po takim leczeniu (patrz
rozdziat 3.2.5).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 11)

We wrodzonej CoA o odpowiedniej anatomii poszerza-
nie za pomocg stentdw stafo sie w wielu osrodkach leczeniem
pierwszego rzutu. Dotychczas nie rozwigzano kwestii wyboru
pomiedzy stentami niepowklekanymi i powlekanymi. Stenty
biodegradowalne sg obecnie w fazie rozwoju i badan.

Wykazano, ze angioplastyka z implantacja stentu lub bez
niej przeprowadzona przez doswiadczonych lekarzy jest sku-
teczng metoda leczenia nawracajacej lub resztkowej CoA [56],
a stentowanie stato sie leczeniem pierwszego rzutu, jesli tyl-
ko budowa anatomiczna na to pozwala.

Techniki chirurgiczne obejmuja resekcje z zespoleniem
koniec do koiica, resekcje z rozszerzonym zespoleniem ko-
niec do kofca, aortoplastyke z zastowaniem faty protezuja-
cej, plastyke ptatem z tetnicy podobojczykowej, wstawienie
graftu (walcowatego) oraz pomostowanie przy uzyciu jump-
graftu.

Operacja naprawcza nawrotu CoA u dorostych jest za-
biegiem skomplikowanym, a preferowana metodg w przy-
padku trudnego wariantu anatomicznego jest wszczepienie
konduitu od aorty wstepujacej do zstepujacej. Cho¢ ryzyko
operacyjne w przypadku ,prostej” CoA wynosi obecnie po-
nizej 1%, wzrasta ono istotnie w wieku 30-40 lat. Istnieje
rowniez ryzyko uszkodzenia rdzenia kregowego.

Poniewaz koarktacja nie jest choroba w izolowany spo-
sob dotyczaca aorty, nalezy wzia¢ pod uwage dodatkowe
problemy, ktére moga wymagac interwencji, takie jak:

— dodatkowe istotne zwezenie zastawki aortalnej lub jej
niedomykalnos¢;
— tetniak aorty wstepujacej o Srednicy > 50 mm [> 27,5 mm/

/m? powierzchni ciata (BSA)] lub jego szybka progresja;

Tabela 11. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego koarktacji aorty (CoA)

Zalecenia

reakcja tensyjna podczas préby wysitkowej lub istotny LVH

Leczenie interwencyjne nalezy podja¢ u wszystkich pacjentéw, u ktérych stwierdza sie nieinwazyjnie
réznice cisnien > 20 mm Hg miedzy koficzynami gérnymi i dolnymi, niezaleznie od objawdw, ale u ktérych
istnieje nadcisnienie tetnicze w konczynach gérnych (> 140/90 mm Hg u dorostych), nieprawidtowa

Klasa? Poziom®

Nalezy rozwazyc leczenie interwencyjne, niezaleznie od gradientu cisnienia, u pacjentow,
u ktérych stwierdza sie nadcisnienie tetnicze i zwezenie aorty o = 50% w odniesieniu do srednicy aorty
na poziomie przepony (zmierzone za pomocg CMR, CT lub angiografii inwazyjnej) lla C

Mozna rozwazy¢ leczenie interwencyjne, niezaleznie od gradientu cisnienia, u pacjentéw, u ktérych
nie ma nadcisnienia tetniczego, stwierdza sie natomiast zwezenie aorty o = 50% w odniesieniu
do srednicy aorty na poziomie przepony (zmierzone za pomocg CMR, CT lub angiografii inwazyjnej) Ilb C

Klasa zalecen

Poziom wiarygodnosci danych

CMR — rezonans magnetyczny serca; CT — tomografia komputerowa; LVH — przerost lewej komory
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— tetniak w miejscu uprzedniej CoA;

— objawowe lub duze tetniaki kofa tetniczego Willisa.
Leczenie nalezy prowadzi¢ w osrodkach o duzym do-

Swiadczeniu w leczeniu CHD.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow
Ponizej wymieniono potencjalne problemy spotykane po

leczeniu, jego nastepstwa i powikfania:

— U pacjentéw czesto wystepuje nadcisnienie tetnicze spo-
czynkowe lub indukowane wysitkiem, nawet po skutecz-
nym leczeniu, ktére jest istotnym czynnikiem ryzyka przed-
wczesnej CAD, dysfunkcji komér oraz pekniecia tetnia-
koéw aorty lub tetnic moézgu [57]. Geometria tuku (gotycki,
wrebiony, prawidtowy) moze odgrywac role w rozwoju
nadcisnienia. Kwestig dyskusyjng pozostaje znaczenie izo-
lowanego nadciénienia indukowanego wysitkiem;

— nawracajaca lub resztkowa CoA moze indukowac lub na-
sila¢ systemowe nadcisnienie tetnicze oraz jego skutki;

— tetniaki aorty wstepujacej lub w miejscu interwencji chi-
rurgicznej niosa za soba ryzyko pekniecia i zgonu [58].
Zabiegi naprawcze przy uzyciu faty (np. dakronowej)
tworza szczegdlnie wysokie ryzyko powstania tetniaka
w operowanym miejscu, z tego wzgledu miejsce to nale-
zy regularnie obrazowac;

— nalezy zwrdci¢ uwage na wystepowanie BAV, choréb za-
stawki mitralnej, przedwczesnej CAD oraz wrodzonych
matych tetniakéw wewnatrzczaszkowych kofa tetniczego
Willisa (obecnie wiekszos¢ lekarzy nie widzi wskazan do
ich systematycznej kontroli u pacjentéw bezobjawowych).
Wszyscy pacjenci z CoA wymagaja systematycznej kon-

troli co 2 lata, w tym rowniez w specjalistycznych osrodkach
zajmujacych sie GUCH. Obrazowanie aorty (najlepiej za po-
mocg CMR) jest konieczne do okreslenia anatomii i uwidocz-
nienia powikfan pooperacyjnych lub po leczeniu interwen-
cyjnym (nawrét zwezenia lub utworzenie tetniaka). Dfugos¢
odstepu pomiedzy badaniami obrazowymi zalezy od wyjscio-
wej patologii.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjenci bez resztkowego zwe-
zenia, z prawidtowym spoczynkowym i wysitkowym ci$nie-
niem tetniczym krwi najczesciej moga prowadzi¢ normalng
aktywnos¢ bez ograniczen, z wyjatkiem wytezonej statycz-
nej aktywnosci sportowej o charakterze wspétzawodnictwa.
Pacjenci z nadci$nieniem tetniczym, rezydualnym zwezeniem
lub innymi powiktaniami powinni unika¢ forsownych ¢wi-
czen izometrycznych, proporcjonalnie do nasilenia proble-
moéw zdrowotnych.

Ciaza: po skutecznym leczeniu CoA wiele kobiet znosi
ciaze bez wiekszych probleméw [59]. U kobiet niepodda-
nych naprawie CoA, jak réwniez kobiet poddanych leczeniu
operacyjnemu, u ktérych wystepuja nadcisnienie tetnicze,
resztkowa CoA lub tetniak aorty, istnieje zwiekszone ryzyko

pekniecia aorty i tetniakéw tetnic mézgu podczas ciazy i po-
rodu. Istnieja doniesienia o zwiekszonym ryzyku poronienia
i zaburzen zwiazanych z nadci$nieniem (patrz rozdziat 3.4.3).

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentow wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziaf 3.3.5).

4.7. ZESPOL. MARFANA

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Zesp6t Marfana jest dziedziczonym autosomalnie domi-
nujaco zaburzeniem tkankitacznej, w ktérego przebiegu moga
wystepowac nieprawidtowosci w zakresie ukfadu sercowo-
-naczyniowego, ukfadu szkieletowego i skory, narzadu wzro-
ku, uktadu oddechowego oraz opony twardej o bardzo réz-
nym nasileniu. Czesto$¢ wystepowania wynosi okoto 2-3 na
10 000, z czego 25-30% jest spowodowana przez nowe
mutacje. Zespdt Marfana wywotywany jest przez mutacje genu
FBN1 zlokalizowanego na chromosomie 15q21, kodujacego
fibryline-1, glikoproteine macierzy zewnatrzkomérkowej.
Niedobdr fibryliny moze prowadzi¢ do ostabienia tkanek pod-
porowych i zaburzer regulacji transformujacego czynnika wzro-
stu beta (TGF-beta). Zidentyfikowano ponad 1000 mutagji
w wiekszosci unikalnych dla poszczegélnych rodzin dotknie-
tych chorobg. U 10% pacjentéw z pewnym rozpozna-
niem zespofu Marfana nie udaje sie zidentyfikowa¢ mutagji
genu FBNT.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Rokowanie w duzej mierze zalezy od postepujacego
poszerzenia aorty, prowadzacego do jej pekniecia lub roz-
warstwienia, ktére s3 glownymi przyczynami zgonu. Srednie
przezycie nieleczonych pacjentéw wynosi 40 lat. Poszerze-
nie opuszki aorty stwierdza sie u 60-80% pacjentow. Szyb-
kos¢ poszerzania aorty jest zmienna i nieprzewidywalna. Ry-
zyko rozwarstwienia typu A wyraznie zwieksza sie wraz ze
wzrostem Srednicy opuszki aorty, ale do rozwarstwienia moze
czasem rowniez dochodzi¢ u pacjentéw z niewielkim posze-
rzeniem aorty. Pozostate odcinki aorty moga réwniez sie po-
szerza¢. Pacjenci z poszerzong aorta sa z reguty bezobjawo-
wi. Obecnos¢ istotnej niedomykalnosci aortalnej, trojdziel-
nej lub mitralnej moze prowadzi¢ do wystapienia objawéw
przecigzenia objetosciowego komor, ale niedomoga LV moze
réwniez niezaleznie sie rozwija¢. Ze wzgledu na istotne kli-
niczne zazebianie sie réznych zespotéw chorobowych ze-
sp6t Marfana moze by¢ mylony z innymi dziedzicznymi za-
burzeniami tkanki tacznej o bardzo zblizonych objawach,
takimi jak zespét Loeysa-Dietza, rodzinny tetniak aorty, BAV
z poszerzeniem aorty, rodzinne obustronne przemieszcze-
nie soczewek, fenotyp MASS i zespét Ehlersa-Danlosa.

Postepowanie diagnostyczne
Bardzo istotne jest wczesne rozpoznanie choroby, po-
niewaz profilaktyczny zabieg operacyjny moze zapobiec roz-
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warstwieniu i peknieciu aorty. Wyjasnienie molekularnych
mechanizméw zespotu Marfana umozliwi postep w zakresie
testow diagnostycznych. Postawienie poprawnej diagnozy
zdecydowanie wymaga zaangazowania wielospecjalistyczne-
go zespotu. Obecnie rozpoznanie zespofu Marfana opiera sie
gléwnie na objawach klinicznych; pewne rozpoznanie wy-
maga wystapienia giownych objawéw w zakresie co najmniej
2 ukfadéw narzadéw oraz zajecia trzeciego uktadu (kryteria
Ghent) [60]. Kryteria te w ostatnim czasie zaktualizowano
i ich nowa wersja [61] najprawdopodobniej zastapi poprzed-
niag w praktyce klinicznej. Pofozono wiekszy nacisk na
2 gtéwne objawy zespotu Marfana: tetniak/rozwarstwienie
opuszki aorty i obustronne przemieszczenie soczewek. Do-
datkowo przypisano wieksza role genetycznym badaniom
molekularnym [61].

Echokardiograficzna ocena opuszki aorty powinna obej-
mowa¢ — poza okresleniem maksymalnej Srednicy — po-
miary pierscienia, zatok, pofaczenia opuszkowo-komorowe-
go oraz Srednicy na przekrojach dystalnych aorty wstepuja-
cej. Badanie echokardiograficzne umozliwia réwniez ocene
czynnodci LV, zastawki aortalnej oraz AR, a takze wypadania
ptatkéw i niedomykalnosci zastawki mitralnej i/lub tréjdziel-
nej. W przypadku podejrzenia rozwarstwienia aorty i w oce-
nie przedzabiegowej zastosowanie moze mie¢ TEE.

Badania CMR lub CT nalezy wykona¢ u kazdego pa-
cjenta w celu zobrazowania cafej aorty, w tym wykonania
pomiardéw Srednicy poza opuszka. Elastycznos$¢ aorty zste-
pujacej w odcinku piersiowym, ktéra mozna zmierzy¢ za
pomoca CMR, okazata sie niezaleznym czynnikiem predyk-
cyjnym postepujacego poszerzenia aorty zstepujacej [62].

Poniewaz manipulacja cewnikami wigze sie z istotnym
ryzykiem rozwarstwienia ostabionej sciany aorty, do wyklu-
czenia CAD przed zabiegami operacyjnymi najlepiej stoso-
wac angiografie CT naczyn wieficowych.

Monitorowanie EKG metoda Holtera nalezy wykonac
u pacjentéw objawowych, poniewaz istnieje ryzyko wysta-
pienia komorowych zaburzen rytmu serca, zaburzen prze-
wodzenia oraz SCD.

Leczenie farmakologiczne

Zaréwno leczenie farmakologiczne, jak i chirurgiczne umoz-
liwily istotna poprawe przezycia pacjentéw az do 60.—70. roku
Zzycia. Beta-adrenolityki moga zmniejsza¢ szybkos¢ poszerzania
aorty i wydtuzac przezycie, przynajmniej u os6b dorostych [63,
64]. Istotne jest rygorystyczne leczenie hipotensyjne, majace na
celu obnizenie wartosci skurczowego cisnienia tetniczego krwi
< 120 mm Hg lub < 110 mm Hg u pacjentéw z rozwarstwie-
niem aorty. Antagonista receptora 1 angiotensyny Il — losartan
— jest potencjalnie uzyteczny ze wzgledu na antagonizowanie
TGF-beta. Trwaja badania majace na celu potwierdzenie tego
korzystnego dziatania leku. Obecnie standardem leczenia za-
pobiegajacego powiktaniom ze strony aorty w wiekszosci osrod-
kow jest stosowanie beta-adrenolitykoéw. Leczenie farmakolo-
giczne nalezy kontynuowac po zabiegu operacyjnym.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 12)

Operacja zfozonej wymiany zastawki aortalnej i aorty
wstepujacej przeprowadzona przez doswiadczonego lekarza
jest zabiegiem o niskim ryzyku, dajacym trwaty efekt (Smier-
telnos¢ zwiazana z zabiegiem 1,5% w przypadku procedur
elektywnych i 11,7% w przypadku zabiegéw w stanach na-
glych). Przezycie 5- i 10-letnie wynosi odpowiednio 84 i 75%
[65]. Niestety w zespole Marfana wystepuje istotnie wigksze
ryzyko powtdrnego rozwarstwienia i nawrotu tetniaka niz
w chorobach aorty o innej etiologii.

U pacjentow, u ktérych zastawka aortalna ma prawidtowa
budowe anatomiczng, a niedomykalnos¢ jest spowodowana

Tabela 12. Zalecenia dotyczace leczenia operacyjnego aorty w zespole Marfana [67]

Zalecenia Klasa? Poziom"
Pacjentéw nalezy poddac¢ leczeniu operacyjnemu, jesli maksymalna $rednica opuszki aorty wynosi:
e >50mm C
* 46-50 mm oraz
— istnieje wywiad rodzinny rozwarstwienia | C
— potwierdzono postepujgce poszerzenie o > 2 mmj/rok | C
— stwierdza sie ciezkg AR lub MR lub | C
— pacjentka chce zajs¢ w cigze | C
* Nalezy rozwazyc leczenie operacyjne, jesli inne czesci aorty maja $rednice > 50 mm lub postepuje poszerzenie lla C

*Klasa zalecen
bPoziom wiarygodnosci danych

“Wytyczne ESC dotyczace leczenia wad zastawkowych serca sg nieco bardziej restrykcyjne, zalecajg one uwzglednienie jednego wymiaru (45 mm)

niezaleznie od innych znalezisk

AR — niedomykalnos¢ zastawki aortalnej; MR — niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej
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poszerzeniem pierécienia lub rozwarstwieniem, preferowany
zabieg stanowi operacja wymiany opuszki aorty na proteze
dakronowa z pozostawieniem natywnej zastawki aortalnej
i reimplantacja tetnic wierficowych do protezy (operacja Da-
vida) lub plastyka opuszki aorty (operacja Yacouba). Czestym
powikfaniem jest jednak AR, ktére wymaga ponownej ope-
racji w ciggu 10 lat u 20% pacjentéw [66]. Odlegte wyniki
leczenia oszczedzajacego wlasng zastawke aortalng w zespole
Marfana nie sg nadal znane.

Aorta u kobiet ma $rednice mniejsza Srednio o 5 mm, co
tylko w czesci mozna ttumaczy¢ mniejsza powierzchnia ciata
[68]. U pacjentéw niewielkiego wzrostu podczas podejmo-
wania decyzji o leczeniu operacyjnym nalezy prawdopodob-
nie postugiwac sie wskaznikiem srednicy skorygowanej pod
wzgledem BSA, wynoszacym 2,75 cm/m? [69].

W razie koniecznosci wszystkie odcinki aorty mozna za-
stapic¢ proteza.

Choc¢ istnieje kilka doniesiers o krétkoterminowej sku-
tecznosci leczenia piersiowej aorty zstepujacej za pomoca
wewnatrznaczyniowego stentgraftu, leczenie takie nie jest
zalecane u pacjentéw z zespotem Marfana, chyba Ze ryzyko
zwiazane z tradycyjnym zabiegiem kardiochirurgicznym jest
zbyt duze [70].

Zalecenia dotyczqce prowadzenia pacjentow

Dozywotnia, regularna kontrola wymaga zaangazowania
specjalistow o odpowiednim doswiadczeniu w osrodku spe-
cjalistycznym. Bardzo wazna jest echokardiograficzna ocena
opuszki aorty oraz obrazowanie CMR (lub CT, jesli badanie
CMR jest przeciwwskazane) cafej aorty, zwlaszcza jesli obecne
jest rozwarstwienie. Niedomykalno$¢ zastawki oraz czynnosé
komor serca mozna oceniac za pomoca echokardiografii.

U stabilnych pacjentéw wystarczajaca jest coroczna wi-
zyta kontrolna z oceng echokardiograficzng. Wyjsciowo na-
lezy wykona¢ CMR i powtarzac co najmniej raz na 5 lat, jesli
Srednica aorty poza opuszka jest prawidtowa. W przypadku
wytworzenia tetniaka poza opuszka badanie CMR nalezy
powtarza¢ co najmniej raz w roku.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjentom nalezy zaleci¢ uni-
kanie maksymalnego wysitku, wspétzawodnictwa sportowe-
go, sportow kontaktowych i ¢wiczen izometrycznych.

Ciaza: istnieje 50-procentowe prawdopodobienstwo,
ze dziecko urodzone przez matke z zespotem Marfana be-
dzie réwniez dotkniete ta choroba (poradnictwo genetycz-
ne). Kobietom, u ktérych srednica aorty przekracza 45 mm,
nalezy zdecydowanie odradza¢ ciaze bez uprzedniego le-
czenia operacyjnego ze wzgledu na duze ryzyko rozwar-
stwienia. Aorta o Srednicy < 40 mm rzadko stanowi istotny
problem, cho¢ nie istnieje catkowicie bezpieczna wartos¢
graniczna Srednicy. Przy Srednicy aorty 40-45 mm zalece-
nia dotyczace koniecznosci leczenia operacyjnego przed

zajSciem w ciaze zalezg od uprzedniego narastania $rednicy
oraz wywiadu rodzinnego [71]. U pacjentéw z zespotem
Marfana nawet po leczeniu operacyjnym aorty wstepujacej
nadal istnieje ryzyko rozwarstwienia w pozostatej czesci
aorty. Patrz rozdziat 3.4.3.

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentow wy-
sokiego ryzyka (patrz rozdziaf 3.3.5).

4.8. ZWEZENIE DROGI ODPLYWU
PRAWE] KOMORY

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Zwezenie drogi odptywu prawej komory moze wystapic¢
na poziomach: pod stozkiem tetniczym, na poziomie stoz-
ka, na poziomie zastawki lub ponad zastawka.

Zwezenie podstozkowe lub DCRV czesto wiaze sie
z VSD. Jest ono spowodowane przewezeniem utworzonym
przez wydatne i przerosniete beleczki miesniowe lub grze-
bienie, ktére oddzielaja przerosnieta, wysokocisnieniowa
czes¢ doptywowa i wierzchotkowa od niskocisnieniowej i nie-
przero$nietej czesci odptywowej RV [72].

Zwezenie stozkowe najczesciej wystepuje w potaczeniu
z innymi wadami, szczegdlnie VSD, ToF oraz w nastepstwie
zwezenia zastawki tetnicy ptucnej (PS) (reaktywny przerost
miesniéwki). Zwezenie na poziomie stozka tetniczego i do
pewnego stopnia rowniez zwezenie na poziomie podstozko-
wym maja charakter dynamiczny, co oznacza, ze ujscie za-
weza sie podczas skurczu.

Na poziomie zastawkowym PS jest najczesciej wadg izo-
lowana, wystepuje w okofo 7-12% wszystkich wrodzonych
wad serca i stanowi 80-90% wszystkich przypadkéow RVOTO.
Odsetek dziedziczenia tej wady wynosi 1,7-3,6%. Na skutek
wewnetrznych nieprawidtowosci budowy $ciany i niezaleznie
od warunkéw hemodynamicznych, moze dojs¢ do poszerze-
nia pnia tetnicy ptucnej i lewej tetnicy ptucnej (LPA), przy czym
prawa tetnica ptucna (RPA) jest zajeta rzadziej. Najczesciej ob-
serwuje sie typowa kopulastg zastawke tetnicy ptucnej z wa-
skim centralnym otworem i zachowang ruchoma podstawa
zastawki. Rzadziej (15-20%; jeszcze rzadziej u nieleczonych
dorostych) wystepuje dysplastyczna zastawka pnia tetnicy ptuc-
nej o nieznacznie ruchomych ptatkach, sluzakowato pogru-
biona. Obraz taki czesto jest czescig zespotu Noonan. Opisy-
wano réwniez klepsydrowata deformacje zastawki tetnicy ptuc-
nej, o butelkowatych zatokach i ze zwezeniem na krawedzi
spoidet pfatkéw zastawki. U dorostych pacjentéw zwezona za-
stawka pnia tetnicy ptucnej moze wapnie¢ wraz z wiekiem.

Nadzastawkowe PS lub zwezenie tetnicy pfucnej jest
spowodowane przewezeniem gléwnego pnia tetnicy ptuc-
nej, rozwidlenia tetnicy ptucnej lub odgatezien tetnicy ptuc-
nej. Rzadko pojawia sie jako samodzielna wada i moze wy-
stepowa¢ w ToF, zespotach Williamsa-Beurena, Noonan,
Keutela, rézyczki wrodzonej lub Alagille’a. Zwezenie moze
by¢ umiejscowione w obrebie gtéwnych gatezi lub bardziej
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obwodowo, moze by¢ ograniczone lub rozlegfe (hipoplastycz-
ne), az do catkowitego zamkniecia, moze by¢ pojedyncze
lub mnogie. Zwezenie moze by¢ nastepstwem uprzedniego
bandingu tetnicy ptucnej lub wystepowac w miejscu uprzed-
niego zespolenia. Zwezenie $rednicy = 50% jest zwykle uwa-
zane za istotne, jako Zze wigze sie z wystapieniem gradientu
ci$nienia i skutkuje nadcisnieniem w proksymalnej czesci PA.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Zwezenie podstozkowe/stozkowe: Dorosli pacjenci
z nieoperowang DCRV moga by¢ bezobjawowi lub moga zgta-
sza¢ objawy dtawicowe, dusznos¢, zawroty glowy lub omdle-
nia. Stopien zwezenia narasta z czasem [73].

Zastawkowe: pacjenci z fagodnym i umiarkowanym PS
sa zwykle bezobjawowi. tagodne zastawkowe PS u nieope-
rowanych dorostych zazwyczaj nie jest postepujace [74].
Umiarkowane PS moze narasta¢ na poziomie zastawkowym
(zwapnienia) lub podzastawkowym na skutek reaktywnego
przerostu miesnia serca. U pacjentéw z ciezkim zwezeniem
moze wystepowac duszno$¢ i ograniczenie tolerancji wysit-
ku, wigze sie ono z gorszym rokowaniem.

Nadzastawkowe: Pacjenci moga by¢ bezobjawowi lub
moga zglasza¢ dusznos¢ i ograniczenie tolerancji wysitku.
Rozpoznanie zazwyczaj nastepuje w kontekscie r6znych ze-
spotéw chorobowych lub w nastepstwie diagnostyki z powo-
du podejrzenia nadci$nienia ptucnego. Obwodowe zweze-
nie PA moze by¢ postepujace.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do objawéw klinicznych nalezy ostry szmer skurczowy
nad zwezeniem z szerokim rozdwojeniem drugiego tonu ser-
ca. W obwodowym PS szmer skurczowy moze by¢ wystu-
chiwany typowo nad polami ptucnymi. W RTG klatki pier-
siowej sa widoczne zwapnienia zastawki tetnicy ptucnej, po-
szerzenie pnia ptucnego i lewej PA oraz powiekszenie pra-
wej pofowy serca.

Echokardiografia to metoda diagnostyczna pierwszego
rzutu, umozliwiajaca zobrazowanie poziomu RVOTO, ana-
tomii zastawki tetnicy ptucnej, przerostu prawej komory (RVH)
i zmian wspotistniejacych. Echokardiografia doplerowska
umozliwia okreslenie gradientu przez zwezenie, obecnosci
i nasilenia PR, TR oraz ci$nienia skurczowego w RV. Odréz-
nienie strumienia wynikajacego z DCRV od VSD lub od zwe-
zenia stozkowego lub zastawkowego wymaga szczegolnej
uwagi. Maksymalne skurczowe cisnienie w RV moze by¢ skut-
kiem wiecej niz jednego zwezenia na wielu poziomach, kt6-
re moga wystepowac jednoczesnie. Wartosci gradientéow
wyliczone za pomocg technik doplerowskich moga by¢ nie-
wiarygodne (zawyzone) u pacjentéw ze zwezeniem walco-
watym i u pacjentéw ze zwezeniami uktadajacymi sie jedno
za drugim (podzastawkowe i zastawkowe). U pacjentow

z DCRV wartos¢ szczytowego gradientu moze prowadzi¢ do
niedoszacowania zwezenia, poniewaz prébkowanie przepty-
wu moze nie by¢ wspétosiowe. Echokardiografia ma mniejsza
przydatnos¢ w wykrywaniu obwodowego PS.

Zwezenie drogi odptywu prawej komory uwaza sie za
tagodne, jesli szczytowy gradient przez zwezenie wynosi
< 36 mm Hg (predko$¢ szczytowa < 3 m/s), umiarkowane
— 36-64 mm Hg (predkos¢ szczytowa 3—4 m/s) i ciezkie —
> 64 mm Hg (predkos¢ szczytowa > 4 m/s). Pomiary dople-
rowskie moga by¢ niemiarodajne (patrz powyzej), dlatego do
oceny ciezkosci wady nalezy zawsze uzywac¢ pomiaru szyb-
kosci TR i oceny ci$nienia w RV [46].

Badania CMR i CT czesto dostarczaja dodatkowych istot-
nych informagiji, dotyczacych poziomu/poziomdw zwezenia,
szczeg6lnie na poziomie podstozkowym, konduitu lub gate-
zi odchodzacych od PA, oraz dotyczacych czynnosci RV. Sa
metodami z wyboru stuzagcymi do obrazowania poszerzenia
tetnicy ptucnej oraz obwodowego PS.

Techniki nuklearne moga ujawni¢ nieprawidtowosci
perfuzji w réznych segmentach ptuc w przypadku obwodo-
wego PS (co mozna réwniez oceni¢ za pomocg CMR).

Cewnikowanie serca moze by¢ konieczne w celu po-
twierdzenia rozlegfosci, ciezkosci i poziomu zwezenia (np.
DCRV). Dane dotyczace koronarografii mozna znalez¢ w roz-
dziale 3.2.5.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 13)

Interwencje przezskérne sg zalecane w przypadku pa-
cjentéw z zastawkowym PS, jesli zastawka nie jest dyspla-
styczna (walwulotomia balonowa) oraz w obwodowych po-
staciach PS (stent) [75].

Leczenie chirurgiczne zaleca sie w przypadku pacjen-
tow z PS podstozkowym lub stozkowym i hipoplastycznym
pierscieniem zastawki tetnicy ptucnej z dysplastycznymi ptat-
kami oraz u pacjentéw ze zmianami wspdtistniejacymi, wy-
magajacymi leczenia chirurgicznego, takimi jak ciezka PR lub
ciezka TR. Leczenie chirurgiczne moze by¢ konieczne u pa-
cjentéw z obwodowym PS, ktdre nie jest anatomicznie od-
powiednie do leczenia przezskdrnego. Dostep chirurgiczny
do zwezenia podstozkowego oraz wspdfistniejacego VSD
mozna uzyskac poprzez RA, zachowujac niezwezong droge
odptywu i zastawke tetnicy ptucne;.

Zaréwno leczenie chirurgiczne, jak i przezskorne nalezy
prowadzi¢ wytacznie w osrodkach wyspecjalizowanych w le-
czeniu CHD.

U pacjentéw z podzastawkowym, zastawkowym i nadza-
stawkowym PS moze by¢ obecne istotne poszerzenie pnia
ptucnego. Pekniecie tych niskoci$nieniowych, elastycznych
naczyh jest niezmiernie rzadkie, stad tetniaki naczyni ptuc-
nych nie wymagaja zazwyczaj leczenia zabiegowego [76].

Informacje dotyczace konduitu RV-PA: patrz roz-
dziat4.16.
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Tabela 13. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego zwezenia drogi odptywu prawej komory (RVOTO)

Zalecenia

Nalezy poddac korekcji RVOTO na kazdym poziomie niezaleznie od objawdw, jedli szczytowy gradient
doplerowski wynosi > 64 mm Hg (szczytowa predko$¢ przeptywu > 4 m/s), pod warunkiem
ze czynnos¢ RV jest prawidtowa i nie jest konieczna wymiana zastawki |

Klasa? Poziom®

W zastawkowym PS leczeniem z wyboru powinna by¢ walwuloplastyka balonowa | C

jesli skurczowe RVP wynosi > 80 mm Hg (predkos¢ TR > 4,3 m/s)

Jedyna metodg leczenia bezobjawowych pacjentéw, u ktérych walwuloplastyka balonowa okazata sie
nieskuteczna, jest chirurgiczna wymiana zastawki. Zabieg operacyjny nalezy wykonac,

* objawy zwigzane z PS lub

* uposledzenie czynnosci RV, lub

* dwujamowa prawa komore (stan zazwyczaj postepujacy), lub
* istotne zaburzenia rytmu serca, lub

* przeciek prawo-lewy przez ASD lub VSD

Leczenie interwencyjne pacjentéw z gradientem < 64 mm Hg nalezy rozwazy¢, jesli stwierdza sie:

lla C

i/lub nieprawidtowosci przeptywu ptucnego

Nalezy rozwazy¢ korekcje obwodowego PS niezaleznie od objawdw, jesli stwierdza sie
zwezenie > 50% $rednicy i cisnienie skurczowe w RV > 50 mm Hg

lla C

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

ASD — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej; PS — zwezenie zastawki tetnicy ptucnej; RV — prawa komora; RVP — ci$nienie w prawej komorze;
RVOTO — zwezenie drogi odptywu prawej komory; TR — niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej; VSD — ubytek przegrody miedzykomorowe;j

Zalecenia dotyczqce prowadzenia pacjentow

U pacjentéw z RVOTO konieczna jest dozywotnia kon-
trola i systematyczna ocena echokardiograficzna. Czestos¢
wizyt kontrolnych zalezy od stopnia ciezkosci wady, jednak
wiekszos¢ pacjentéw wymaga kontroli raz w roku, wliczajac
w to réwniez wizyty w specjalistycznych osrodkach GUCH.
Pacjenci z fagodnym zastawkowym PS lub tagodnym reszt-
kowym PS moga by¢ badane raz na 5 lat [77].

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: bez ograniczen w przypadku
pacjentéw z tagodnym (resztkowym) PS. Pacjenci z umiarko-
wanym PS powinni unika¢ wspétzawodnictwa sportowego oraz
sportéw o charakterze statycznym. Pacjentom z ciezkim PS
nalezy zaleci¢ aktywnos¢ sportowa o niewielkim nasileniu.

Ciaza: ciaza jest dobrze tolerowana, jesli zwezenie RVO-
TO nie jest skrajnie ciezkie i jesli nie wystepuja nasilone obja-
wy niewydolnosci prawokomorowej. Przezsk6rna walwulo-
tomie balonowa mozna wykonac w okresie cigzy, jednak rzad-
ko jest to konieczne (patrz rozdziat 3.4.3).

Profilaktyka IZW: zalecana wylgcznie u pacjentow z wy-
sokim ryzykiem (patrz rozdziat 3.3.5).

4.9. ANOMALIA EBSTEINA

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne
Anomalia Ebsteina — stosunkowo rzadka jednostka cho-
robowa — charakteryzuje sie nieprawidtowoscia uformowa-

nia pfatkéw zastawki tréjdzielnej i ich przemieszczeniem
w strone wierzchotka prawej komory. Otwor zastawki troj-
dzielnej jest przesuniety w stosunku do pierscienia zastaw-
kowego w kierunku wierzchotka prawej komory lub drogi
odptywu prawej komory (RVOT). Przedni ptatek zazwyczaj
jest umiejscowiony prawidtowo na poziomie pierscienia za-
stawkowego, ale jest powiekszony i ,zaglowaty”, natomiast
ptatki przegrodowy i tylny sa przemieszczone w kierunku
wierzchotka komory i czesto przytwierdzone do wsierdzia.

Przemieszczenie zastawki tréjdzielnej w kierunku wierz-
chotka prawej komory oznacza, ze prawa potowa serca skfa-
da sie z RA, zatrializowanej czesci RV oraz pozostatej funk-
cjonalnej RV. Czesto wystepuje niedomykalnos¢ zastawki troj-
dzielnej.

Do najczesciej wspotistniejacych nieprawidtowosci moz-
na zaliczy¢: przeciek na poziomie przedsionkowym [ASD typu
otworu wtérnego lub przetrwaly otwér owalny (PFO)] oraz
dodatkowe drogi przewodzenia AV [zesp6t Wolffa—Parkinso-
na-White’a (WPW)]. Moga réwniez wspotwystepowac: VSD,
PS, atrezja tetnicy ptucnej, ToF, CoA lub nieprawidtowosci za-
stawki mitralnej. Podobne jak w anomalii Ebsteina nieprawidto-
wosci systemowej zastawki tréjdzielnej wystepuja w 1/3 przy-
padkéw ccTCA.

Anomalia Ebsteina czesciej wystepuije, jesli kobieta w cza-
sie cigzy przyjmowata lit lub benzodiazepiny.

Zakres obrazu morfologicznego i hemodynamicznego jest
duzy. Nieprawidlowosci hemodynamiczne zaleza od stop-
nia ciezkosci dysfunkcji zastawki trojdzielnej, stopnia atriali-
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zacji RV, kurczliwosci pozostatej funkcjonalnej RV oraz ko-
mory systemowej, typu i ciezkosci wspdtistniejacych niepra-
widtowosci oraz zaburzen rytmu serca.

Obraz patofizjologiczny okresla skurczowa fala zwrotna
krwi z funkcjonalnej RV przez zastawke tréjdzielng do zatriali-
zowanej RV lub RA, ktére majg skfonnos¢ do poszerzania sie.
Pofaczenie miedzyprzedsionkowe umozliwia przeciek L-R lub,
szczegblnie podczas wysitku fizycznego, R-L. Anomalia Eb-
steina moze powodowac przewlekte obnizenie systemowe-
go rzutu serca.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Stan kliniczny obejmuje postaci od prawie bezobjawo-
wej do postaci nasilonej siniczej wady serca.

Pacjenci z fagodnymi formami anomalii moga przez de-
kady pozostawa¢ bezobjawowi az do czasu rozpoznania.
W starszych badaniach, czesto obejmujacych ciezsze przypad-
ki, wykazano, ze w przebiegu naturalnym 50% pacjentow
umiera przed osiggnieciem 20. roku Zycia, a 80% przed osig-
gnieciem 30 lat. Niektorzy pacjenci dozywaja nawet 90 lat.

Do typowych powikfan mozna zaliczy¢: nasilona TR,
dysfunkcje RV, niewydolno$¢ RV, ropnie mézgu, zatory skrzy-
zowane, zatorowo$¢ ptucng, tachyarytmie, nagta Smierc ser-
cowg oraz IZW (rzadko).

Gtéwne objawy to: zaburzenia rytmu serca, dusznosc,
meczliwos¢, zta tolerancja wysitku, béle w klatce piersiowej
oraz sinica obwodowa i/lub centralna.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Objawy kliniczne obejmuja sinice i powiekszenie watro-
by. Ostuchowo mozna stwierdzi¢: szerokie rozdwojenie
pierwszego i drugiego tonu serca, seryjne kliki, trzeci i czwar-
ty ton serca, cwat komorowy lub przedsionkowy oraz szmer
skurczowy wynikajacy z TR. W EKG mozna zaobserwowac:
przerost prawego przedsionka, wydtuzenie odstepu PQ, blok
prawej odnogi peczka Hisa (czesto z wielofazowym zespo-
tem QRS), gteboki zatamek Q w odprowadzeniach 11, Ill, aVF
oraz V1-V4, zesp6t preekscytacji, niski woltaz oraz nadko-
morowe i komorowe zaburzenia rytmu serca. Zdjecie RTG
klatki piersiowej moze by¢ pomocne w ocenie zmian wiel-
kosci sylwetki serca.

Echokardiografia jest gtéwna metoda diagnostyczna,
ktéra umozliwia zobrazowanie: budowy anatomicznej i czyn-
nosci zastawki trojdzielnej, przesuniecia ptatka przegrodowe-
go lub tylnego w kierunku wierzchotka komory (u dorostych
= 0,8 cm/m? BSA), rozmiaréw przedniego platka, przytwier-
dzenia ptatka przegrodowego lub tylnego zastawki tréjdziel-
nej do wsierdzia przegrody lub $ciany komory, wymiaréw
i czynnodci poszczegolnych odcinkéw jam serca (RA, zatria-
lizowana komora, pozostafa funkcjonalna RV oraz LV), RVO-
TO oraz wspétistniejacych nieprawidfowosci.

Badanie CMR jest przydatne w ocenie przedoperacyjnej
ze wzgledu na nieograniczona mozliwos¢ obrazowania po-
zwalajaca na ocene poszerzonej prawej pofowy serca oraz
czynnosci RV i zastawki trojdzielnej.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 14)

Sposéb leczenia zalezy od objawéw klinicznych. Lecze-
nie zachowawcze moze przejsciowo ztagodzi¢ objawy i stwo-
rzy¢ korzystna sytuacje wyjéciowa do nastepczego leczenia
operacyjnego [78]. Stosowanie doustnej antykoagulacji zale-
ca sie u pacjentéw z wywiadem zatoru skrzyzowanego lub
AF. Objawowe zaburzenia rytmu serca mozna leczy¢ zacho-
wawczo lub — najlepiej — za pomoca elektrofizjologii za-
biegowej [79]. W przypadku zwiekszonego ryzyka zakrzepo-
wo-zatorowego lub przecieku R-L mozna rozwazy¢ stoso-
wanie doustnej antykoagulacji. Czasem moze tez zajs¢ ko-
niecznos¢ zabiegu ograniczonego do zamkniecia potaczenia
miedzyprzedsionkowego. Jednak taka decyzje nalezy staran-
nie rozwazy¢, poniewaz moze to prowadzi¢ do dalszego
wzrostu ci$nien w prawych jamach serca i zmniejszenia sys-
temowego rzutu serca.

Chirurgiczny zabieg naprawczy jest duzym wyzwaniem
i powinien by¢ wykonywany przez chirurgéw doswiadczonych
w leczeniu tej wady. Plastyka zastawki trojdzielnej, jesli to tyl-
ko mozliwe, jest lepszym rozwigzaniem niz wymiana zastawki
trojdzielnej (z zamknieciem wspétwystepujacego pofaczenia
miedzyprzedsionkowego). Plastyka zastawki tréjdzielnej z wy-
tworzeniem zastawki jednopfatkowej jest mozliwa w przypad-
ku zachowanej ruchomosci przedniego ptatka zastawki i jesli
funkcjonalna RV stanowi wiecej niz 1/3 catej RV [80]. Dodat-
kowe dwukierunkowe zespolenie wrotno-ptucne moze by¢
konieczne, jesli RV jest zbyt mata do celéw korekgji lub jesli
rozwinefa sie dysfunkcja RV. U pacjentéw po nieudanej ope-
racji naprawczej lub u pacjentéw z ciezka niewydolnoscia obu-
komorowa serca przeszczep serca moze by¢ jedynym rozwia-
zaniem.

Uprzednio wysoka $miertelno$¢ okotooperacyjna
(> 25%) zmalata do wartosci < 6% w wyspecjalizowanych
osrodkach. Ponad 90% pacjentéw poddanych operacji przez
doswiadczonego kardiochirurga przezywa > 10 lat, wielu
z nich w klasie funkcjonalnej I lub Il. P6Zne zgony sa naj-
prawdopodobniej konsekwencja zaburzen rytmu serca.
W duzych grupach pacjentéw przezycie bez koniecznosci
po6znej reoperacji wynosito 86, 74, 62 i 46% odpowiednio
w okresie 5, 10, 15 20 lat [81].

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow
Konieczna jest regularna kontrola wszystkich pacjen-
téw (co najmniej raz w roku) w specjalistycznych osrod-
kach GUCH. Typowe resztkowe nieprawidfowosci po za-
biegach operacyjnych, na ktére nalezy zwréci¢ uwage,
to: przetrwata lub nowa TR, typowe powikfania po wy-
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Tabela 14. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego anomalii Ebsteina

Zalecenia

Wskazania do leczenia operacyjnego

Klasa? Poziom®

okreslang za pomoca spiroergometrii

* Operacje naprawcza nalezy wykona¢ u objawowych (klasa wg NYHA > Il lub zaburzenia rytmu)
pacjentdéw z TR o nasileniu wiekszym niz umiarkowane lub pogarszajgcg sie wydolnoscig wysitkowa

zamkna¢ ASD/PFO w czasie zabiegu na zastawce

* Jesli wspotistnieje wskazanie do leczenia operacyjnego zastawki trojdzielnej, nalezy chirurgiczne

i/lub postepujaca kardiomegalig w RTG klatki piersiowej

* Przeprowadzenie operacji naprawczej nalezy rozwazyc niezaleznie od objawdw u pacjentéw
Z postepujgcym poszerzeniem prawych jam serca lub pogorszeniem czynnosci skurczowej RV

lla C

Wskazania do zabiegéw przezskérnych

rytmu serca w przypadku planowanego zabiegu operacyjnego

* Pacjenci z zaburzeniami rytmu mozliwymi do wyleczenia w ten sposéb powinni by¢ poddani
badaniu elektrofizjologicznemu oraz zabiegowi ablacji lub chirurgicznemu leczeniu zaburzen

* W przypadku udokumentowanego zatoru obwodowego o prawdopodobnym mechanizmie
zatoru skrzyzowanego nalezy rozwazy¢ zabieg ograniczony do przezskérnego zamkniecia ASD/PFO lla C

przedzabiegowej (patrz tekst)

* Jedli dominujgcym problemem jest sinica (spoczynkowa saturacja < 90%), mozna rozwazy¢
zabieg ograniczony do przezskérnego zamkniecia ASD/PFO, ale wymaga to starannej analizy

lib C

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych

ASD — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej; NYHA — New York Heart Association; PFO — przetrwaty otwor owalny; RV — prawa komora;

TR — niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej

mianie zastawki, niewydolnos¢ RV lub LV, resztkowe
przecieki na poziomie przedsionkowym, zaburzenia ryt-
mu serca oraz wyzszego stopnia zaburzenia przewodze-
nia AV.

W przypadku nawracajacej TR i dysfunkgji sztucznych
zastawek moze by¢ konieczna reoperacja.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjenci bez resztkowych nie-
prawidtowosci moga zazwyczaj prowadzi¢ normalny, aktyw-
ny tryb zycia bez ograniczen, z wyjatkiem ciezkich wysitkéw
statycznych na poziomie wspdétzawodnictwa sportowego.
Pacjenci z co najmniej tagodna TR, dysfunkcja komory, prze-
ciekami, zaburzeniami rytmu lub innymi powikfaniami po-
winni unika¢ ciezkich ¢wiczen izometrycznych odpowied-
nio do skali probleméw zdrowotnych.

Ciaza: bezobjawowe pacjentki z dobrg czynnoscia ko-
mor moga dobrze znie$¢ ciaze. Istnieje pewne ryzyko niewy-
dolnosci RV, zaburzer rytmu serca lub zatoru skrzyzowane-
go. W obecnoéci istotnej sinicy, powaznych zaburzen rytmu
serca i niewydolnosci prawokomorowej ryzyko zwigzane
z cigza wzrasta (patrz rozdziat 3.4.3). Ryzyko CHD u potom-
stwa wynosi okoto 6%.

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentéw o wy-
sokim ryzyku (patrz rozdziat 3.3.5).

4.10. TETRALOGIA FALLOTA

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Tetralogia Fallota (ToF) jest najczestsza z siniczych wad
serca po 1. roku zycia i stanowi 10% wszystkich wad serca.
Wada ta jest spowodowana przednio-dogtowowym prze-
mieszczeniem przegrody drogi odptywu, co powoduje 4 na-
stepujace nieprawidtowosci: nierestrykcyjny VSD, aorta jez-
dziec (< 50%), RVOTO — na poziomie stozkowym, zastaw-
kowym lub — najczesciej — potaczenie obu typéw z nadza-
stawkowym zwezeniem tetnicy ptucnej lub jej gatezi lub bez
takiego zwezenia, oraz nastepczy RVH. Do wspdfistniejacych
nieprawidtowosci mozna zaliczy¢: ASD, dodatkowy migsnio-
wy VSD, prawostronny tuk aorty, nieprawidtowos¢ (moze by¢
podwdjna) tetnicy wieficowej lewej zstepujacej (3%), ktora
moze wymagac¢ naprawy za pomoca konduitu, oraz catkowi-
ty AVSD (rzadko, najczesciej z zespotem Downa). U okoto
15% pacjentéw z ToF stwierdza sie delecje chromosomu
22q11 (wczesniej zwang zespotem Di George'a) o typie dzie-
dziczenia autosomalnym dominujacym, zwiazang z wcze-
snym wystapieniem depresji lub choréb psychicznych [82].

Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Objawy kliniczne we wczesnym okresie: do gtéownych
objawéw klinicznych we wczesnym okresie zycia naleza
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szmer skurczowy stwierdzany w okresie niemowlecym i po-
stepujaca sinica (wynikajaca z przecieku R-L na poziomie
komér na skutek RVOTO). Nieoperowana wada wiaze sie ze
zlym rokowaniem (> 95% pacjentéw umierato przed ukon-
czeniem 40 lat). Leczenie we wczesnym okresie obejmuje
procedury paliatywne, majace na celu zwigkszenie ptucnego
przeptywu krwi (zespolenie typu Blalocka-Taussig: klasyczne
lub zmodyfikowane — odpowiednie potaczenie tetnicy pod-
obojczykowej z tetnicg ptucng koniec do boku lub za po-
moca wstawionego graftu; zespolenie typu Waterstona: aor-
ty wstepujacej z prawa tetnica ptucna; zespolenie typu Pott-
sa: aorty zstepujacej z lewa tetnica ptucna), a nastepnie za-
biegi naprawcze. Zabiegi naprawcze obejmuja zamkniecie

VSD, zmniejszenie RVOTO (poprzez resekcje stozka oraz

walwulotomie zwezonej zastawki tetnicy ptucnej; wielu pa-

cjentébw wymaga dodatkowych tat: w RVOT lub przezpier-

Scieniowej). Obecnie czestym sposobem postepowania jest

pierwotna operacja naprawcza pomiedzy 6. a 18. miesigcem

zycia, ze $miertelnoscia okofooperacyjng < 1% [83].
Objawy kliniczne w p6znym okresie: przezycie odle-

gle po zabiegu naprawczym jest bardzo dobre, odsetek 35-

-letniego przezycia wynosi okoto 85% [84, 85]. Do czestych

powikfan w dorostym wieku naleza:

— PRt istotna PR wystepuje prawie zawsze po zabiegu na-
prawczym z uzyciem faty przezpierScieniowej. Zazwy-
czaj PR diugo jest dobrze tolerowana. Jednak ciezka prze-
wlekta PR prowadzi ostatecznie do objawowego posze-
rzenia RV i jej dysfunkcji [86]. Ciezkos¢ PR i jej negatyw-
ne skutki dtugoterminowe nasilaja sie w przypadku wspot-
istnienia dystalnego zwezenia PA lub PAH (PAH wyste-
puje rzadko);

— resztkowe RVOTO: moze wystepowac na poziomie stoz-
ka tetniczego, zastawki tetnicy ptucnej i pnia tetnicy ptuc-
nej, dystalnie za rozwidleniem tetnicy i rzadko w obre-
bie gatezi prawej i lewej tetnicy wieficowej (ostatnia sy-
tuacja jest skutkiem uprzednich paliatywnych zabiegow
operacyjnych);

— poszerzenie i dysfunkcja RV: poszerzenie RV wystepuje
najczesciej na skutek resztkowej dtugotrwatej PR = RVO-
TO. W nastepstwie poszerzenia RV moze rozwina¢ sie
istotna TR, co przyczynia sie do dalszego poszerzania RV;

— resztkowy VSD: moze wystapi¢ na skutek czeSciowego
rozejscia sie taty lub niepowodzenia préby catkowitego
zamkniecia w czasie zabiegu operacyjnego. Moze pro-
wadzi¢ do przeciazenia objetosciowego lewej komory;

— poszerzenie opuszki aorty z AR: poszerzenie opuszki
aorty (postepujace) spotyka sie u okoto 15% dorostych
w p6znym okresie po zabiegu naprawczym. Wiaze sie
ono z wewnetrznymi nieprawidtowosciami w budowie
aorty (torbielkowata martwica warstwy miesniowe;j), jak
rowniez ze zwiekszonym przeptywem (u pacjentéw
z atrezja tetnicy ptucnej) [87]. Prowadzi to czesto do AR,
rzadko natomiast do rozwarstwienia aorty;

— dysfunkcja LV: moze by¢ spowodowana dfugotrwatg si-
nica przed zabiegiem naprawczym i/lub nieodpowied-
nig protekcjg miesnia serca podczas zabiegu (co zdarza-
to sie w przesztosci), przeciazeniem objetosciowym LV
spowodowanym przez dfugotrwate oddziatywanie tetni-
czych zespolen paliatywnych, resztkowym VSD i/lub AR.
Moze by¢ réwniez konsekwencja niekorzystnego oddzia-
tywania miedzy obiema komorami (PR) [88];

— czestoskurcz przedsionkowy/komorowy i SCD: niepra-
widtowosci te wiaza sie z postepujacymi zaburzeniami
hemodynamicznymi i/lub wystepowaniem blizn poope-
racyjnych, stad tez czesto$¢ ich wystepowania wzrasta
w miare uptywu obserwacji. Nagty zgon sercowy wyste-
puje z czestoscia 1-6% wszystkich przypadkow [w wiek-
szosci wypadkéw w mechanizmie VT/migotania komér
(VF)], bedac przyczyna okoto 1/3 do 1/2 pdznych zgo-
néw [89];

— infekcyjne zapalenie wsierdzia: rzadko wystepuije.

Postepowanie diagnostyczne u pacjentow
po operacjach naprawczych

Obowiazuja zasady ogoélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do objawéw klinicznych nalezy w wigkszosci wypad-
kow szerokie rozdwojenie drugiego tonu serca. Wczesnie
koriczacy sie szmer rozkurczowy o niskiej czestotliwosci
$wiadczy o wystepowaniu istotnej PR. Dtugi, gfosny, wyrzu-
towy szmer skurczowy wskazuje na obecnos¢ RVOTO, roz-
kurczowy szmer o wysokiej czestotliwosci — AR, a szmer
holosystoliczny — resztkowego VSD.

W EKG mozna przewaznie znalez¢ zupetny blok prawej
odnogi peczka Hisa, gdzie szeroko$¢ zespotu QRS odzwiercie-
dla stopieri poszerzenia RV. Szeroko$¢ zespotu QRS > 180 ms,
zwlaszcza w postepujacym poszerzeniu, jest czynnikiem ryzyka
VT iSCD [86, 89].

Echokardiografia jest pierwszoplanowa technika diagno-
styczng umozliwiajaca ocene: resztkowych RVOTO i PR,
resztkowego VSD, wymiaréw i czynnosci RV i LV [90], TR,
ciSnienia w prawej komorze (RVP), wymiarow opuszki aorty
oraz AR.

Badanie CMR jest metoda z wyboru dla oceny: objetosci
i czynnosci RV, PR, wymiardw, ksztaftu i poszerzenia tetnic pfuc-
nych, aorty wstepujacej oraz umiejscowienia wielkich naczyi
lub konduitéw w stosunku do mostka (resternotomia). Szczegé-
towe informacje znajdujg sie w zaleceniach dotyczacych zasto-
sowania CMR w GUCH [3]. Wzmocnienie pokontrastowe po-
zwala uwidoczni¢ wibknienie, ktérego nasilenie wiaze sie z in-
nymi czynnikami ryzyka wystapienia VT i SCD [91].

Badanie CT moze by¢ alternatywa dla CMR u pacjen-
téw z wszczepionym stymulatorem serca/ICD. Dostarcza row-
niez informacji dotyczacych tetnic wieicowych, migzszu ptuc-
nego i stopnia uwapnienia konduitéw (przezskérna implan-
tacja zastawki).
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Spiroergometria pomaga w dobraniu odpowiedniego
momentu do reinterwengji i dostarcza danych prognostycz-
nych [4].

Zaburzenia rytmu serca i ocena ryzyka SCD wymagaja
szczegolnej uwagi. U wybranych pacjentow konieczne jest
zastosowanie monitorowania EKG metoda Holtera, implan-
tacja rejestratora petlowego lub wykonanie badania elek-
trofizjologicznego (pacjenci wysokiego ryzyka, diagnozowani
z powodu podejrzenia zaburzer rytmu serca lub ich klinicz-
nego wystepowania i/lub pacjenci kwalifikowani do reopera-
cji RVOT) [89, 92, 93]. Indukowany utrwalony VT ma war-
tos¢ prognostyczna dla wystepowania jawnego klinicznie VT
i SCD [93].

Cewnikowanie serca powinno by¢ zarezerwowane dla
pacjentéw poddawanych interwencjom przezskérnym (tj.
poszerzeniu dystalnego zwezenia PA, przezskérnej implan-
tacji zastawki) i kiedy diagnostyczne postepowanie nieinwa-
zyjne nie jest rozstrzygajace.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskdrne
w poznym okresie (tab. 15)

Zabiegi wymiany zastawki tetnicy ptucnej (PVRep) i/lub
poszerzenia RVOTO cechuja sie niska $miertelnoscia (< 1%)
w przypadku pacjentéw, u ktérych nie wystepuje niewydol-
nos¢ serca i/lub zawansowana dysfunkcja komory. Leczenie
operacyjne rozwaza sie najczesciej z powodu PR. Wybér
optymalnego czasu zabiegu jest duzym wyzwaniem. Podczas
podejmowania decyzji dotyczacej momentu ponownej in-
terwencji dane diugoterminowe sa wazniejsze niz pojedyn-
cze pomiary. Jesli wskaznik objetosci koricoworozkurczowej
osiggnie 160 ml/m?, normalizacja wymiaréw RV po reinter-

wengji staje sie mato prawdopodobna [90]. Nalezy réwniez
rozwigza¢ problem dystalnego zwezenia PA — podczas za-
biegu operacyjnego (mozliwe $rédoperacyjne zastosowanie
stentoéw) lub za pomoca dostepu przezskérnego. Sredni okres
funkcjonowania biologicznych zastawek implantowanych
w miejsce zastawki tetnicy ptucnej to 10-15 lat. Do$wiad-
czenia dotyczace uzycia zastawek mechanicznych w tej po-
zyqji s ograniczone, istnieje ponadto problem odpowied-
niej antykoagulacji. Podczas zabiegu operacyjnego nalezy
réowniez odnies¢ sie do kwestii resztkowego VSD i/lub posze-
rzenia opuszki aorty/AR.

Informacje dotyczace przezskérnego wszczepiania zasta-
wek znajduja sie w rozdziale 4.16.

Wskazania do badania elektrofizjologicznego
i implantacji kardiowertera-defibrylatora

Konieczno$¢ wykonania badania elektrofizjologicznego
i/lub zabiegu ablacji nalezy rozwazy¢ w przypadku objawo-
wych pacjentéw z podejrzewanymi lub udokumentowany-
mi klinicznie przedsionkowymi lub komorowymi zaburze-
niami rytmu serca [93].

Kardiowerter-defibrylator nalezy implantowa¢ w prewen-
cji wtdérnej SCD (pacjenci po zatrzymaniu krazenia lub z utrwa-
lonym VT) (I C). Kwestia implantacji ICD w prewencji pier-
wotnej jest kontrowersyjna, dotychczas nie opracowano osta-
tecznie schematu stratyfikacji ryzyka. W doniesieniach kli-
nicznych zwraca sie uwage na nastepujace czynniki ryzyka
(cho¢ dane nie sa spojne): dysfunkcja prawej i/lub lewej ko-
mory, rozlegte wtdknienie komory (stwierdzane za pomoca
CMR), QRS = 180 ms, istotna PR, nieutrwalone VT w bada-
niu holterowskim, VT indukowany podczas badania elektro-

Tabela 15. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego po operacjach naprawczych tetralogii Fallota

Zalecenia

Pacjentow z ciezkg AR objawowych lub z dysfunkcja LV nalezy poddac wymianie zastawki aortalnej | C

Klasa? PoziomP

(cisnienie skurczowe w RV > 60 mm Hg, predko$¢ TR > 3,5 m/s)

PVRep nalezy przeprowadzi¢ u objawowych pacjentdw z ciezka PR i/lub zwezeniem

= 1z ponizszych kryteriéw:

* obiektywne zmniegjszenie wydolnosci fizycznej
* postepujace poszerzenie RV

* postepujaca dysfunkcja skurczowa RV

* postepujaca TR (co najmniej umiarkowana)

* utrwalone przedsionkowe/komorowe zaburzenia rytmu serca

PVRep nalezy rozwazy¢ u bezobjawowych pacjentdw z ciezka PR i/lub PS, jesli jest spetnione

* RVOTO ze skurczowym cisnieniem w RV > 80 mm Hg (predkos¢ TR > 4,3 m/s)

lla C

Zamkniecie VSD nalezy rozwazy¢ u pacjentéw z resztkowym VSD i istotnym przecigzeniem
objetosciowym LV lub jesli pacjent jest poddawany zabiegowi chirurgicznemu na zastawce tetnicy ptucnej lla C

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

AR — niedomykalno$¢ zastawki aortalnej; LV — lewa komora; PR — niedomykalnos$¢ zastawki tetnicy ptucnej; PVRep — wymiana zastawki tetnicy
ptucnej; RV — prawa komora; RVOTO — zwezenie drogi odptywu prawej komory; TR — niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej; VSD — ubytek

przegrody miedzykomorowej
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fizjologicznego, dtugotrwate zespolenia paliatywne oraz po-
deszty wiek w momencie zabiegu naprawczego [88, 89, 91—
-94]. Pacjentow z wywiadem niewyjasnionych omdlen i upo-
Sledzona funkcja lewej komory nalezy poddac ocenie hemo-
dynamicznej i elektrofizjologicznej. Jesli nie stwierdza sie okre-
Slonej i odwracalnej przyczyny, nalezy rozwazy¢ wszczepienie
ICD (patrz rozdziat 3.3.2).

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Wszystkich pacjentéw z ToF nalezy okresowo kontrolo-
wac w spegjalistycznych osrodkach GUCH, wiekszos¢ pa-
cjentéw raz w roku, przy czym okres pomiedzy wizytami
mozna wydtuzy¢ u pacjentéw w najlepszym stanie klinicz-
nym, u ktérych zaburzenia hemodynamiczne sg minimalne/
/stabilne. W czasie wizyt kontrolnych nalezy poszukiwa¢ wy-
mienionych powikfan (patrz objawy kliniczne w p6znym okre-
sie). Badanie echokardiograficzne powinno by¢ elementem
kazdej wizyty kontrolnej. U wszystkich pacjentéw nalezy
wykona¢ CMR. Odstepy pomiedzy kolejnymi badaniami
zaleza od znalezionych nieprawidfowosci.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: bez ograniczen u bezobjawo-
wych pacjentéw w dobrym stanie hemodynamicznym. Pa-
cjenci z wysokim ryzykiem wystapienia klinicznie jawnych
zaburzen rytmu serca/SCD, z zaawansowang dysfunkcja obu-
komorowa i pacjenci z istotna patologia aorty wstepujacej
powinni ograniczy¢ wysitek do aktywnosci o niskiej inten-
sywnosci i unika¢ wysitku izometrycznego.

Ciaza: u chorych niepoddanych zabiegom naprawczym
ciaza wigze sie z istotnym ryzykiem powikfan i zgonu zaréw-
no matki, jak i ptodu. Ryzyko zwiazane z ciaza u pacjentek
po zabiegach naprawczych zalezy od stanu hemodynamicz-
nego (niskie u pacjentek w dobrym stanie hemodynamicz-
nym). U kobiet, u ktérych wystepuija istotne nieprawidtowo-
Sci resztkowe, istnieje ryzyko pojawienia sie zaburzer rytmu
serca i niewydolnosci prawokomorowej, a ciaza moze nie-
korzystnie wptywac na funkcje uktadu krazenia w perspekty-
wie dtugoterminowej (patrz rozdziat 3.4.3). Ryzyko powt6-
rzenia sie wady u potomstwa wynosi okoto 3%, jesli u pa-
cjentki nie stwierdza sie mikrodelecji 22q11 (w przeciwnym
wypadku ryzyko to wynosi 50%).

Profilaktyka IZW: zalecana wytacznie u pacjentow z wy-
sokim ryzykiem (patrz rozdziat 3.3.5).

4.11. ATREZJA TETNICY PLUCNE] Z UBYTKIEM
PRZEGRODY MIEDZYKOMOROWE]

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Atrezja tetnicy ptucnej z VSD (PA + VSD), czasem okre-
Slana mianem ToF z atrezja tetnicy ptucnej, charakteryzuje
sie anatomig serca podobng jak w ToF, ale r6zni sie brakiem
bezposredniego potaczenia pomiedzy RV i tetnicami ptuc-

nymi. Postepowanie u pacjentoéw z nieprawidtowymi pota-
czeniami wewnatrzsercowymi i/lub czynnodciowo poje-
dyncza komorg oméwiono w odpowiednich czesciach. U pa-
cjentébw z PA + VSD prawa komora ma prawidlowg wiel-
kos¢, co umozliwia przeprowadzenie dwukomorowego za-
biegu naprawczego. Czesto jednak wystepuja powazne
problemy zwiazane z tetnicami pfucnymi, co determinuje za-
réwno obraz kliniczny, jak i postepowanie (ztozonos¢ naczy-
niowego fozyska ptucnego powoduje, ze zabieg naprawczy
jest niepozadany lub niemozliwy). Mozna wyodrebni¢ 3 sche-
maty ukfadu tetnic ptucnych:

— jednoogniskowy z taczacymi sie tetnicami ptucnymi o pra-
widfowych rozmiarach, zaopatrywanymi przez PDA;

— wieloogniskowy z faczacymi sie, lecz hipoplastycznymi
tetnicami ptucnymi (obraz przypominajacy mewe), za-
opatrywanymi przez liczne nieprawidtowe potaczenia
systemowo-ptucne (MAPCA);

— wieloogniskowy z niefaczacymi sie tetnicami ptucnymi,
zaopatrywanymi przez MAPCA.

Potaczenie PA + VSD stanowi okofo 1-2% wrodzonych
wad serca. Czesto spotyka sie mikrodelecje 22q11.2 (niepra-
widfowosci budowy twarzy, mowa nosowa oraz opéznienie
rozwoju) [82].

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Woczesne objawy kliniczne [95, 96] sa réznorodne: od
sinicy (u pacjentéw ze zmniejszonym lub zagrozonym prze-
ptywem ptucnym), poprzez brak prawidtowego rozwoju
i wzrostu i/lub duszno$¢ wysitkowa, az do niewydolnosci ser-
ca (u pacjentéw z nadmiernym przeptywem ptucnym przez
duze MAPCA, co z czasem moze prowadzi¢ do rozwoju od-
cinkowego PAH).

Jesli przeptyw ptucny krwi jest przewodozalezny, w mia-
re zamykania sie przewodu tetniczego rozwijaja sie gleboka
sinica i zatamanie uktadu krazenia. Pacjenci z faczacymi sie
tetnicami ptucnymi o prawidtowych wymiarach z zachowa-
nym pniem ptucnym (zazwyczaj z atrezjg zastawki) moga by¢
poddani zabiegowi naprawczemu jak w ToF przy uzyciu taty
przezpierécieniowej. U pacjentéw z tetnicami ptucnymi o pra-
widtowej wielkosci, ale bez pnia ptucnego, zabieg napraw-
czy wymaga uzycia konduitu RV-PA. Pacjenci z faczacymi
sie, lecz hipoplastycznymi tetnicami ptucnymi czesto wyma-
gaja wytworzenia przecieku tetniczego lub rekonstrukg;ji
RVOT (bez zamkniecia VSD), co moze nasili¢ wzrost PA, a na-
stepnie — w pdzniejszym etapie — zabiegu naprawczego przy
uzyciu konduitu z zastawka. Pacjenci z niefaczacymi sie tet-
nicami ptucnymi z odpowiednim, lecz nie nadmiernym prze-
ptywem ptucnym w okresie niemowlecym moga dozywac
dorostego wieku bez zabiegu operacyjnego. Sa zwolennicy
etapowego doprowadzenia do uktadu jednoogniskowego
w tej ostatniej grupie pacjentéw w wieku niemowlecym, ma-
jacego na celu ostatecznie operacje naprawcza z uzyciem kon-
duitu [97, 98].
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P6zne objawy kliniczne u pacjentéw poddanych opera-
cji naprawczej sa podobne do objawdéw w tetralogii (patrz
rozdziaty 4.10 i 4.16), podczas gdy u pacjentéw niepodda-
nych operacji naprawczej wystepuja dusznos¢ wysitkowa,
zmeczenie i przewlekfa postepujaca sinica [95], prowadzaca
do zajecia wielu narzadéw (patrz rozdziat 4.18) i z czasem do
licznych powiktan, takich jak:

— krwioplucie, ktére moze by¢ spowodowane peknieciem
zwykle matych naczyn obocznych i/lub niewielka zakrze-
picg PA;

— przewlekta niewydolno$¢ serca zwykle o wieloczynni-
kowym podtozu, ktéra moze by¢ skutkiem dtugotrwatej
sinicy, wczesnego nadmiernego przeptywu ptucnego
krwi, zwiekszenia PVR, dysfunkcji RV, AR lub innych
przyczyn;

— postepujace poszerzenie aorty wstepujacej z narastajaca
AR i rozwarstwieniem aorty (bardzo rzadkie powikfanie);

— infekcyjne zapalenie wsierdzia, ktére moze szczegdlnie nie-
korzystnie wptywac na pacjentéw z ograniczona rezerwa
Sercowo-naczyniowa oraz pacjentow z istotng sinica;

— narastajaca sinica, ktéra moze by¢ skutkiem zmniejsze-
nia przeptywu ptucnego krwi z powodu zwezenia na-
czyn obocznych, zwezenia zastawki PA, zwiekszonego
PVR lub narastajacych cisnief koricoworozkurczowych
w komorze;

— zaburzenia rytmu serca i SCD.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do objawéw klinicznych naleza: uniesienie RV i blizny
po torakotomii oraz sternotomii posrodkowej u pacjentéw
po przebytej uprzednio interwencji kadiochirurgicznej (lub
wielu interwencjach). U pacjentéw niepoddanych zabiegom
naprawczym sinica moze by¢ znacznie nasilona, nawet przy
minimalnym wysitku fizycznym. Szmer ciagly styszalny na
plecach sugeruje obecno$¢ MAPCA. Do objawéw elektro-
kardiograficznych nalezy prawogram i RVH. W RTG klatki
piersiowej moze by¢ widoczny zarys serca w ksztafcie buta
(pusta zatoka tetnicy ptucnej) i nieprawidtowy, zubozony ry-
sunek ptucny (na przemian z obszarami zwiekszonego una-
czynienia przez duze MAPCA).

Echokardiografia jest metodg diagnostyczng pierwsze-
go rzutu. Znaleziska echokardiograficzne zaleza od typu ope-
racji naprawczej (patrz rozdziaty 4.10 i 4.16). U pacjentéw
niepoddanych zabiegom naprawczym mozna stwierdzi¢ brak
bezposredniego przeptywu z RV do PA, z ciaglym wielomiej-
scowym przeptywem w MAPCA widocznym w kolorowym
doplerze.

Badania CMR, CT i cewnikowanie serca sg niezbedne
do oceny zrédet sptywu krwi do ptuc oraz wymiaréw tetnic
ptucnych, do oceny PAH i MAPCA (ocena PAH i MAPCA
wymaga cewnikowania serca).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne

Informacje dotyczace prowadzenia i leczenia interwen-
cyjnego u pacjentéw po naprawie jak w ToF z tata przezpier-
Scieniowg mozna znalez¢ w rozdziale 4.10; u pacjentéw po
operacjach naprawczych z uzyciem konduitu RV-PA z za-
stawkg — w rozdziale 4.16.

Pacjentow z PA + VSD dozywajacych dorostego wieku
bez operacji naprawczej lub po uprzednich procedurach pa-
liatywnych [99-102] wiele lat temu uwazano by za nieopera-
cyjnych, ale obecnie moga oni odnies¢ korzy$¢ z uzycia wspot-
czesnych metod chirurgicznych oraz interwencyjnych. Szcze-
gblnie dotyczy to pacjentéw z taczacymi sie tetnicami ptuc-
nymi o prawidtowych wymiarach, jak réwniez pacjentéw
z duzymi MAPCA anatomicznie odpowiednimi do celéw do-
prowadzenia do ukfadu jednoogniskowego, u ktérych dzieki
protekcyjnemu dziataniu zwezer nie rozwinela sie ciezka
naczyniowa choroba ptucna. Jesli nie wystepuje zaawanso-
wana dysfunkcja RV ani LV, u pacjentéw takich mozna roz-
wazy¢ mozliwos¢ przeprowadzenia operacji naprawczej [99].
Dlatego nalezy podda¢ wszystkich pacjentéw nieleczonych
operacyjnie ponownej krytycznej ocenie w wyspecjalizowa-
nych osrodkach. Jednak leczenie chirurgiczne wielu z tych
pacjentéw bedzie niemozliwe, gléwnie z powodu ztozono-
Sci unaczynienia ptuc.

Nalezy zdawac sobie sprawe, ze cho¢ leczenie kardio-
chirurgiczne moze polepszy¢ stan kliniczny lub rokowanie
(to ostatnie stwierdzenie jest wytacznie przypuszczeniem), to
jest ono réwniez gféwna przyczyna $miertelnosci. Pomimo
dodatkowej trudnosci w postaci nieprawidtowego krazenia
ptucnego przezycie pacjentéw po zabiegach naprawczych
moze by¢ podobne jak w przypadku ToF u wybranych pa-
cjentéw w dobrym stanie hemodynamicznym (zamkniety
VSD, zniesione RVOTO, naczyniowe fozysko ptucne i opér
naczyniowy prawidlowe lub prawie prawidtowe). Przezycie
maleje do znacznie nizszego poziomu wraz ze wzrostem stop-
nia ztozonosci malformacji ptucnych oraz spadkiem dosta-
tecznosci zabiegu naprawczego (przezycie u pacjentow le-
czonych paliatywnie wynosi 61% w obserwacji 20-letniej).
Przeszczep serca i ptuc moze by¢ docelowym sposobem le-
czenia, jednak tylko u starannie wybranych pacjentéw i wia-
Zze sie z istotnymi trudnosciami technicznymi, zwiekszonym
ryzykiem operacyjnym oraz gorszymi wynikami leczenia.
Obecnie istnieje rowniez problem niedostatecznego dawstwa
narzadow.

Interwencje przezskorne obejmuja balonowe poszerze-
nie/stentowanie naczyn krazenia obocznego w celu zwiek-
szenia ptucnego przeptywu krwi [103].

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow
Pacjenci z PA + VSD powinni by¢ okresowo kontrolowa-
ni w specjalistycznym o$rodku GUCH (= 1 raz w roku). Infor-
macje dotyczace postepowania w przypadku zajecia narzadéw
zwiazanego z sinicg mozna znalez¢ w rozdziale 4.18.
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U pacjentéw z odcinkowym PAH rozwaza sie celowane
leczenie PAH, cho¢ brak danych na poparcie takiego poste-
powania (patrz rozdziat 4.17).

Wystgpienie objawow takich jak duszno$¢, narastajaca
sinica, zmiana szmeru pochodzacego z przecieku, niewydol-
nos$¢ serca oraz zaburzenia rytmu serca, wymaga szczegolnej
uwagi. Objawy te powoduja konieczno$¢ wczesniejszej kon-
troli i oceny wskazan do leczenia interwencyjnego.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjentéw z prawidtowa hemo-
dynamika powinno sie zacheca¢ do regularnej aktywnosci,
by¢ moze z wytaczeniem skrajnych wysitkéw izometrycznych.
Pacjenci z mniej korzystnymi warunkami hemodynamiczny-
mi powinni podlega¢ wiekszym ograniczeniom czynnoscio-
wym. Nalezy unikac skrajnych wysitkéw oraz uprawiania spor-
tow kontaktowych, jednak regularna aktywnos¢ fizyczna
o niewielkim nasileniu (spacery, ptywanie, jazda na rowerze)
jest zalecana.

Ciaza: ryzyko zwiazane z cigza u pacjentek poddanych
zabiegom naprawczym z dobrymi warunkami hemodyna-
micznymi i bez wywiadu zaburzen rytmu serca jest niskie.
Ryzyko wzrasta, jesli stwierdza sie: hipoksemie, PAH, dys-
funkcje komory, objawy niewydolnosci serca oraz zaburze-
nia rytmu serca (patrz rozdziat 3.4.3). Poniewaz wada ta dos¢
czesto wiaze sie z mikrodelecjag chromosomu 22q11, nalezy
kontrolowa¢ pacjentki pod tym wzgledem przed zajsciem
w ciagze.

Profilaktyka IZW: zalecana wytacznie u pacjentow z wy-
sokim ryzykiem (rowniez u wszystkich pacjentéw niepodda-
nych zabiegom naprawczym; patrz rozdziat 3.3.5).

4.12. PRZELOZENIE WIELKICH
PNI TETNICZYCH

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Przetozenie wielkich pni tetniczych (TGA), ktére stano-
wi okoto 5% wszystkich CHD, charakteryzuije sie niezgodno-
Scig pofaczerr komorowo-tetniczych: LV potaczona jest z PA,
a RV z aorta. Wystepuje zgodnos¢ AV. Jesli nie wykazano
innych istotnych wad wspétistniejacych, wade okresla sie jako
proste TGA. W ztozonym TGA stwierdza sie wspotistniejace
nieprawidfowosci serca, takie jak VSD (< 45% przypadkéw),
LVOTO (ok. 25%) oraz CoA (ok. 5%).

Na og6t wada ta nie wystepuje rodzinnie. Nie stwierdzo-
no powiazan z zadnym z zespotéw ani nieprawidtowosciami
chromosomalnymi. Wsréd chorych obserwuje sie przewage
mezczyzn w stosunku 2:1.

Dorosli pacjenci przewaznie maja za sobg leczenie chi-
rurgiczne. Ze wzgledu na zasadnicza zmienno$¢ objawow
i przebiegu klinicznego w zaleznosci od stanu wyjsciowego
oraz rodzaju leczenia operacyjnego przebieg pooperacyjny
w poszczegélnych sytuacjach zostanie opisany osobno.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Wiekszos¢ dorostych pacjentéw z prostym TGA bedzie
nadal miato za sobg operacje fizjologiczna Mustarda lub Sen-
ninga. U wiekszosci pacjentéw obserwuje sie zmniejszong
wydolnos¢ wysitkowa w poréwnaniu z populacja ogélng
[104]. Najpowazniejszym problemem klinicznym jest nie-
wydolnos¢ RV, ktora petni funkcje komory systemowej
[105]. Rozpowszechnienie tego zjawiska znacznie wzrasta
wraz z czasem trwania obserwacji [106, 107]. Objawem po-
szerzenia RV czesto jest rozwijajaca sie TR, ktéra postepuje
wraz z postepem niewydolnosci serca [108]. Czesto wyste-
puja zaburzenia rytmu serca. Najczestsza postacig tachyaryt-
mii jest trzepotanie przedsionkéw, ale moze réwniez wy-
stapi¢ AF, jak réwniez wszystkie inne typy arytmii nadko-
morowych [109]. Donoszono o wystepowaniu VT i VF oraz
ich zwiazku z SCD [110]. W miare wydtuzania czasu obser-
wacji wzrasta czestos¢ dysfunkcji wezta zatokowego. Na
skutek dysfunkcji wezta zatokowego czesto wystepuje bra-
dykardia zatokowa wymagajaca implantacji stymulatora ser-
ca [111]. Tunele wewnatrzprzedsionkowe okresla sie cze-
sto jako taty tunelizujace. Moga one mie¢ przecieki L-R lub
R-L, a takze uposledza¢ drenaz zylny systemowy i/lub ptuc-
ny. Uposledzenie drenazu ptucnego czesto prowadzi do
nadci$nienia pfucnego. Zwezenie faty tunelizujacej syste-
mowej zylnej, najczesciej gornej, stwierdza sie u niemal 25%
pacjentéw po operacji Mustarda. Zwezenie SVC prowadzi
do zylnego zastoju krwi w gornej potowie ciata i wymaga
reinterwencji. Zwezenie dolnej faty tunelizujacej systemo-
wej zylnej powoduje zast6j krwi w dolnej potowie ciata
i w watrobie oraz marskos¢ watroby. Jednak zaréwno w zwe-
zeniu gornej, jak i dolnej faty tunelizujacej objawy moga
w ogole nie wystepowac ze wzgledu na wydolne krazenie
oboczne zapewnione przez zyte nieparzysta i nieparzysta
krotka. Moze wystapi¢ zwezenie podptucnej drogi odpty-
wu na skutek lewostronnego uwypuklenia przegrody mie-
dzykomorowej. Prowadzi to do powstania istotnego gradien-
tu, ktory jest czesto dobrze tolerowany przez podptucng LV.
Zjawisko to moze nawet ochronnie wptywa¢ na czynnos¢
komory systemowej na skutek przesuniecia przegrody mie-
dzykomorowej w prawo. Inne opisywane problemy to VSD
i PAH.

Mtodzi dorosli pacjenci najprawdopodobniej maja za
soba operacje korekgji anatomicznej. Wiekszos¢ z tych pa-
cjentéw jest bezobjawowa w | klasie czynnosciowej wedtug
NYHA. Do powikfar odlegtych naleza: dysfunkcja LV i zabu-
rzenia rytmu serca (oba te powiktania wigza sie z problema-
mi dotyczacymi naczyn wierficowych, reimplantowanych do
nowej aorty podczas operacji korekcji anatomicznej), posze-
rzenie proksymalnej czesci aorty wstepujacej skutkujace AR
[112, 113], nadzastawkowe PS, zwezenie gafezi tetnic ptuc-
nych (jednostronnie lub obustronnie) wynikajace z umiejsco-
wienia rozwidlenia tetnicy ptucnej do przodu od aorty wste-
pujacej na skutek manewru Lecompte’a.
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Dorosli pacjenci ze ztozong postacia TGA, u ktérych
wykonano operacje Rastelliego — pofaczenie przez fate VSD
anatomicznej LV z aorta, a poprzez konduit z zastawka RV
z PA — moga by¢ catkowicie bezobjawowi i mie¢ normalng
tolerancje wysitku. Jednak czesto wystepuja resztkowe nie-
prawidfowosci lub problemy rozwijajace sie wiele lat po ope-
racji. Najczesciej problemy te dotycza konduitu z zastawka
taczacego RV z PA oraz resztkowego VSD. Moga réwniez
wystepowa¢ komorowe i nadkomorowe zaburzenia rytmu
serca.

4.12.1. Operacja fizjologiczna

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogoélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

W ocenie klinicznej nalezy zwréci¢ uwage na objawy
zastoju zylnego w goérnej i/lub dolnej potowie ciafa. Skurczo-
wy szmer wyrzutu sugeruje podptucne zwezenie drogi od-
ptywu, a skurczowy szmer niedomykalnosci sugeruje niedo-
mykalno$¢ systemowej zastawki trojdzielnej. W EKG mozna
znalez¢ RVH i nierzadko zastepczy rytm z waskimi zespota-
mi QRS. Czesto widuje sie trzepotanie przedsionkéw (jak
réwniez inne rodzaje arytmii nadkomorowych).

Echokardiografia jest metoda diagnostyczng pierwsze-
go rzutu. Dostarcza informacji dotyczacych wymiaréw i czyn-
nosci komory systemowej i podptucnej, zwezenia podptuc-
nej drogi odptywu, TR, przeciekania lub zwezenia przedsion-
kowych fat tunelizujacych oraz ptucnego powrotu zylnego.
Zwezenie SVC jest jednak najtrudniejsze do zobrazowania
za pomocg echokardiografii przezklatkowej (TTE).

Echokardiografia kontrastowa jest wskazana w przypadku
podejrzenia przeciekania faty tunelizujacej i jest bardzo po-
mocna w wykrywaniu zwezenia fat tunelizujacych. Jesli kon-
trast podaje sie przez reke i dostaje sie on do serca od dotu,
stanowi to wiarygodny objaw zwezenia gérnej faty tunelizuja-
cej (jesli kontrast podany przez noge dostaje sie do serca od
gory, oznacza to zwezenie dolnej faty tunelizujacej). Badanie
TEE jest uzyteczne w ocenie fat tunelizujacych.

Uzycie CMR jest wskazane w ocenie czynnosci syste-
mowej RV oraz droznosci przedsionkowych fat tunelizuja-
cych. Alternatywna metoda jest CT, szczeg6lnie w przypad-
ku pacjentéw z implantowanymi stymulatorami serca lub cier-
piacych na klaustrofobie.

Spiroergometria moze ujawnic przeciek faty tunelizu-
jacej, ktory w spoczynku jest bezobjawowy. Stosuje sie ja
rébwniez w ocenie zaburzeii rytmu serca i zaleca sie jej regu-
larne wykonywanie.

Zaburzenia rytmu serca i ocena ryzyka SCD wymagaja
szczegblnej uwagi. U wybranych pacjentéw konieczne jest
wykonanie monitorowania EKG metoda Holtera, implanta-
cja rejestratora zdarzen lub wykonanie badania elektrofi-

zjologicznego (u pacjentdéw wysokiego ryzyka, diagnozowa-
nych z powodu podejrzenia zaburzer rytmu serca).
Cewnikowanie serca jest zalecane, jesli metody niein-
wazyjne nie przyniosty rozstrzygajacych rezultatow lub jesli
istnieje koniecznos¢ oceny PAH (patrz rozdziaf 3.2.5).

Leczenie farmakologiczne

Niewydolnos¢ systemowej RV: podstawg terapii farma-
kologicznej sa diuretyki i digoksyna. Kontrowersje budzi rola
inhibitoréw ACE [114] oraz beta-adrenolitykéw. Zastosowa-
nie CRT jest w fazie eksperymentalnej.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
Patrz tabela 16.

Badanie elektrofizjologiczne, ablacja
i implantowany kardiowerter-defibrylator

Zabiegi te dodatkowo komplikuje fakt, Ze nie ma stan-
dardowego dostepu do serca cewnikami z powodu obecno-
Sci fat tunelizujacych, tak jak podczas normalnych procedur
elektrofizjologicznych [115]. Z tego wzgledu zabiegi takie
nalezy planowac w specjalistycznych oérodkach doswiadczo-
nych w ich wykonywaniu.

U pacjentow istnieje zwiekszone ryzyko SCD. Jako czyn-
niki ryzyka zidentyfikowano tachyarytmie przedsionkowe
[116], uposledzenie czynnosci systemowej RV oraz szerokos¢
zespotu QRS = 140 ms [117]. Dotychczas nie okreslono do-
ktadnych kryteriow kwalifikacji do ICD w prewencji pierwot-
nej (zalecenia ogélne mozna znalez¢ w rozdziale 3.3.2).

4.12.2. Operacja korekcji anatomicznej

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogoélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

U pacjentéw mozna stwierdzi¢ objawy kliniczne AR
lub PS.

Echokardiografia jest gtéowna metoda diagnostyczna,
dostarczajaca informacji dotyczacych: czynnosci LV (ogdlnej
i odcinkowej), zwezeri w miejscu zespoleri tetniczych, naj-
czesciej PS, niedomykalnosci nowej zastawki aortalnej, wy-
miaréw aorty wstepujacej [118] oraz ostrego zagiecia fuku
aorty [112]. Pier ptucny, jego rozgatezienie oraz obie tetnice
ptucne nalezy réwniez oceni¢ pod wzgledem wystepowania
zwezen, ich lokalizacji i nasilenia. Nalezy oceni¢ czynnos¢
RV oraz oszacowac cisnienia skurczowe (predkos¢ TR). Uj-
Scia i poczatkowy przebieg tetnic wiericowych ocenia sie za
pomocy TEE.

Echokardiografia obcigzeniowa moze ujawni¢ dysfunk-
cje LV oraz wykry¢ prowokowane niedokrwienie miokardium.

Badanie CMR moze by¢ zastosowane, jesli dane echo-
kardiograficzne sa niewystarczajace, szczegélnie dla oceny
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Tabela 16. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego w przetozeniu wielkich pni tetniczych po operacji fizjologicznej

Zalecenia

Zalecenia dotyczace leczenia operacyjnego

Klasa? Poziom®

U pacjentow z ciezkg objawowa niedomykalnoscia systemowej (tréjdzielnej) zastawki AV,
bez istotnej dysfunkgcji komory (RVEF = 45%), nalezy wykona¢ plastyke lub wymiane zastawki C

lub ostatecznie wykonac przeszczep serca

Istotng dysfunkcje komory systemowej u pacjentow, z TR lub bez niej, nalezy leczy¢ zachowawczo

LVOTO nalezy leczy¢ chirurgicznie, jesli jest objawowe lub jesli stwierdza sie pogorszenie czynnosci LV | C

zabieg naprawczy (leczenie przezskorne rzadko jest mozliwe)

W przypadku objawowego zwezenia zyt pfucnych u pacjentéw nalezy wykonac chirurgiczny

nalezy poddac leczeniu operacyjnemu

Objawowych pacjentdw ze zwezeniem taty tunelizujacej, niekwalifikujgcych sie do leczenia przezskdrnego,

do stentowania, nalezy poddac leczeniu operacyjnemu

Objawowych pacjentéw z przeciekiem w obrebie faty tunelizujacej, niekwalifikujacych sie

lub wymiane zastawki

W przypadku ciezkiej bezobjawowej niedomykalnosci systemowej (trojdzielnej) zastawki AV
bez istotnego pogorszenia czynnosci komory (RVEF = 45%) u pacjentdw nalezy rozwazy¢ plastyke

lla C

Banding tetnicy ptucnej u dorostych pacjentéw, majacy na celu przesuniecie przegrody lub stosowany
jako przygotowanie (trening) lewej komory przed nastepcza operacja korekcji anatomicznej, znajduje sie
obecnie w fazie eksperymentalnej i nalezy unika¢ takiego postepowania Il C

Wytyczne dotyczace przezskérnego leczenia interwencyjnego

U objawowych pacjentéw ze zwezeniem faty tunelizujgcej nalezy wykonac poszerzenie za pomoca stentu C

za pomocg zestawu przezskérnego

U objawowych pacjentéw z przeciekiem w obrebie faty tunelizujgcej i nasilong sinica
spoczynkowa lub wysitkowa, nalezy implantowac stent (pokryty) lub zamknac ubytek

U pacjentdw z przeciekiem w obrebie faty tunelizujacej i objawami wynikajgcymi
z przecieku L-R nalezy implantowac stent (pokryty) lub zamknac¢ ubytek za pomoca zestawu przezskérnego C

lub zamkniecie ubytku za pomocg zestawu przezskérnego

U bezobjawowych pacjentow z przeciekiem w obrebie taty tunelizujgcej i istotnym przecigzeniem
objetosciowym komory na skutek przecieku L-R nalezy rozwazy¢ implantowanie stentu (pokrytego)

lla C

stymulatora serca, nalezy rozwazyc poszerzenie za pomoca stentu

U bezobjawowych pacjentéw ze zwezeniem faty tunelizujacej, ktérzy wymagaja wszczepienia

lla C

ze zwezeniem faty tunelizujgcej

Poszerzenie za pomoca stentu mozna rozwazy¢ u innych bezobjawowych pacjentéw

b C

*Klasa zalecen

Poziom wiarygodnosci danych

AV — przedsionkowo-komorowy; L-R — lewo—prawy; LV — lewa komora; LVOTO — zwezenie drogi odptywu lewej komory; RVEF — frakcja

wyrzutowa prawej komory; TR — niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej

aorty, zwezen gafezi tetnic ptucnych oraz rozktadu przepty-
wu krwi pomiedzy prawym i lewym ptucem.

Badanie CT moze by¢ przeprowadzone do nieinwazyj-
nej oceny tetnic wieicowych oraz ich ujs¢ w przypadku po-
dejrzenia zwezer oraz jako alternatywa dla CMR.

Techniki radioizotopowe mozna zastosowa¢ w ocenie
perfuzji wieficowej w przypadku podejrzenia niedokrwienia
miesnia serca, natomiast w przypadku zwezenia gafezi tetnic
ptucnych zaleca sie wykonanie badania perfuzyjnego ptuc
w celu oceny dystrybucji przeptywu pomiedzy lewym i pra-
wym ptucem (alternatywnym badaniem jest CMR).

Cewnikowanie serca oraz koronarografia sa wska-
zane w przypadku dysfunkcji LV i podejrzenia niedokrwie-
nia miesnia serca. U pacjentéw bezobjawowych mozna
rozwazy¢ jednorazowa inwazyjna kontrole droznosci na-
czyh wieficowych. W przypadku ciezkiego zwezenia ga-
tezi tetnic ptucnych przy nierozstrzygajacych wynikach
diagnostyki nieinwazyjnej nalezy wykona¢ cewnikowa-
nie serca.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
Patrz tabela 17.
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Tabela 17. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego w przetozeniu wielkich pni tetniczych po operacji korekcji anatomicznej

Zalecenia

W przypadku zwezenia tetnic wienicowych powodujgcego niedokrwienie u pacjentéw nalezy wdrozyé
leczenie przezskdrne (stentowanie) lub chirurgiczne (w zaleznosci od substratu) I C

Klasa? Poziom®

nalezy przeprowadzi¢ leczenie chirurgiczne RVOTO

U objawowych pacjentow ze skurczowym cisnieniem w RV > 60 mm Hg (predkos¢ TR > 3,5 my/s)

dysfunkcja RV (RVP moze by¢ nizsze)

Leczenie chirurgiczne RVOTO nalezy przeprowadzi¢ niezaleznie od objawow, jezeli rozwinie sie

wynosi > 80 mm Hg (predkos¢ TR > 4,3 m/s)

U bezobjawowych pacjentdéw nalezy rozwazyc leczenie chirurgiczne RVOTO, jesli skurczowe RVP

lla C

Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne opuszki aorty, jesli wymiar opuszki (nowej) aorty wynosi > 55 mm
przy zatozeniu $redniej budowy ciata osoby dorostej (zalecenia dotyczgce wymiany zastawki aorty
z powodu ciezkiej AR mozna znalez¢ w wytycznych obejmujgcych AR [35]) lla C

Nalezy rozwazy¢ leczenie przezskorne (stentowanie) lub chirurgiczne (w zaleznosci od substratu)
u pacjentdw w przypadku obwodowego PS, niezaleznie od objawéw, jesli stwierdza sie zwezenie
> 50% srednicy, ci$nienie skurczowe w RV > 50 mm Hg i/lub zaburzenia perfuzji ptuc lla C

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych

AR — niedomykalnos¢ zastawki aorty; PS — zwezenie zastawki tetnicy ptucnej; RV — prawa komora; RVOTO — zwezenie drogi odptywu prawej
komory; RVP — cisnienie w prawej komorze; TR — niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej

4.12.3. Operacja Rastelliego

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogoélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Objawy kliniczne sugeruja wystepowanie: zwezenia kon-
duitu, resztkowego VSD, TR, niedomykalnosci mitralnej lub AR.

Echokardiografia jest metoda diagnostyczng pierwsze-
go rzutu, umozliwiajaca ocene czynnosci LV i RV. Pofacze-
nie pomiedzy potozona z tytu LV a umiejscowiong z przodu
(na skutek TGA) zastawka aortalna i czynnos¢ konduitu facza-
cego RV z pniem ptucnym nalezy zobrazowac i oceni¢ za
pomoca technik doplerowskich. Resztkowy VSD czesto trud-
no oceni¢ z powodu nienaturalnego przebiegu konduitu lub
taty, uzytych do potaczenia LV z zastawka aortalng. Pomiar
doplerowski gradientéw przez konduit moze sie okazac sie
trudny, a dodatkowo réwniez dawac niewiarygodne wyniki.
Dlatego ocena RVP z predkosci TR jest szczegdlnie wazng
metoda oceny zwezenia konduitu (patrz rozdziat 4.16).

Badanie CMR stosuje sie do nieinwazyjnej oceny czyn-
nosci LV i RV. Ocenia sie takze konduity i zastawki potksie-
zycowate, jak i obecno$¢ resztkowego VSD wraz z oceng
Qp:Qs.

Cewnikowanie serca moze by¢ koniecznym elemen-
tem oceny hemodynamicznej zwezen konduitéw. Angiogra-
fia jest metoda przydatng w ocenie poziomu zwezenia oraz
obwodowego zwezenia tetnic ptucnych (patrz rozdziat 3.2.5).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
Wskazania do leczenia zwezenia konduitu znajduja sie
w rozdziale 4.16.

Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne zwezenia potacze-
nia pomiedzy LV i zastawkga aortalng z gradientem > 50 mm
Hg (lub mniejszym w przypadku pogorszenia czynnosci LV
i rzutu serca) (lla C).

Leczenie operacyjne nalezy rowniez przeprowadzic, jesli
przeciek L-R przez resztkowy VSD powoduje objawy klinicz-
ne lub istotne lewostronne przeciazenie objetosciowe (I C).

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow
(niezaleznie od typu zabiegu operacyjnego)

Wszystkich pacjentéw z TGA, niezaleznie od typu ope-
racji, jaka przebyli, nalezy kontrolowac co najmniej raz w roku
w specjalistycznym osrodku GUCH, zwracajac uwage na
opisane zagadnienia.

Informacje dodatkowe (niezaleznie
od typu zabiegu operacyjnego)

Wysitek fizyczny/sport: sytuacje pacjentéw objawowych
lub z wywiadem zaburzen rytmu serca nalezy starannie i indy-
widualnie rozwazy¢ ze wzgledu na prawdopodobnie podwyz-
szone ryzyko wystepowania zaburzeri rytmu indukowanych
wysitkiem (zalecane wykonanie préby wysitkowej). Pacjentow
bez zaburzeii hemodynamicznych nalezy zacheca¢ do regu-
larnej aktywnosci fizycznej, z unikaniem jedynie skrajnych wy-
sitkéw. Pacjenci z mniej korzystnymi warunkami hemodyna-
micznymi podlegajg wiekszym ograniczeniom czynnosciowym.
Nalezy unika¢ skrajnych wysitkéw oraz uprawiania sportow
kontaktowych, jednak regularna aktywno$¢ fizyczna o niewiel-
kim lub $rednim nasileniu powinna by¢ korzystna.

Ciaza: ryzyko zwigzane z cigzg jest podwyzszone u pa-
cjentek z uposledzong hemodynamika. U pacjentek z TGA
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po operacji fizjologicznej istnieje podwyzszone ryzyko wy-
stapienia groznych dla zycia zaburzen rytmu serca lub nie-
wydolnosci RV, ktéra moze okaza¢ sie nieodwracalna
[119]. Pacjentki z TGA, niezaleznie od typu przebytego
zabiegu operacyjnego, ktére sa klinicznie w dobrym sta-
nie, majg szanse na prawidtowy przebieg ciazy, choc¢ ryzy-
ko poronienia, op6znienia wzrostu pfodu oraz porodu
przedwczesnego jest wieksze niz w populacji ogélnej [120]
(patrz rozdziat 3.4.3). Ryzyko powtérzenia TGA u potom-
stwa jest niskie.

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentow z wy-
sokim ryzykiem (patrz rozdziat 3.3.5).

4.13. WRODZONE SKORYGOWANE PRZELOZENIE
WIELKICH PNI TETNICZYCH

Wprowadzenie i zagadnienia ogdlne

Wrodzone skorygowane przetozenie wielkich pni tetni-
czych (ccTGA) lub niezgodnoé¢ AV i komorowo-tetnicza to
rzadko wystepujaca wada, stanowiaca mniej niz 1% wszyst-
kich przypadkéw CHD. Komory sa odwr6cone w poréwna-
niu z ich normalnym usytuowaniem, aorta odchodzi z przo-
du z RV (po lewej stronie), a PA odchodzi z tytu z LV (po
prawej stronie). Nieprawidfowe pofaczenia w podwdjnej nie-
zgodnosci moga wystepowacé w sercach o typowym lub lu-
strzanym ustawieniu przedsionkéw. Orientacja serca lub o3
przechodzaca od koniuszka do podstawy ma posta¢ lewo-
kardii, dekstrokardii lub mezokardii. Czesto wspotwystepuija
inne wady (80-90%), w tym VSD (70%) i PS (40%). Czeste sa
nieprawidfowosci systemowej zastawki tréjdzielnej, moga by¢
rébwniez obecne cechy anomalii Ebsteina.

Wezet AV i peczek Hisa czasem sg nieprawidtowo umiej-
scowione, co prowadzi do zaburzen przewodzenia.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Przebieg naturalny i objawy kliniczne zazwyczaj wyni-
kaja z wspotwystepujacych wad serca [108, 121-123]. U pa-
cjentéw z duzym VSD dochodzi do zastoinowej niewydol-
nosci serca w wieku niemowlecym. Jesli wystepuje VSD i PS,
moze rozwingc si¢ postepujaca sinica.

Izolowane ccTGA moze nie mie¢ nastepstw hemodyna-
micznych w dziecifstwie i wczesnym wieku dojrzatym. Pa-
cjenci sa czesto bezobjawowi, a diagnoze stawia sie w wieku
dorostym po wykryciu nieprawidtowego obrazu RTG klatki
piersiowej lub zmian w EKG (czesto w czasie przegladowych
badan medycznych). Niewydolnos$¢ systemowej prawej (po-
daortalnej) komory serca i/lub ciezka niedomykalnos¢ syste-
mowej zastawki AV (szczegblnie w przypadku zastawki troj-
dzielnej o budowie przypominajacej anomalie Ebsteina) sta-
nowia przyczyne dusznosci i nietolerancji wysitku, pojawia-
jacych sie w czwartej i piatej dekadzie zycia. W takim
przypadku pacjentéw mozna nieprawidfowo zdiagnozowac
jako cierpiacych na kardiomiopatie rozstrzeniowa. Niedosta-

teczne zaopatrzenie miesnia serca w krew w stosunku do
obciazenia komory systemowej (podaortalnej) moze przyczy-
ni¢ sie do rozwoju niewydolnosci serca.

Istnieje wzrastajaca tendencja do wystepowania zaburzeri
przewodzenia AV (obecnos¢ bloku catkowitego na poziomie
2% rocznie), a blok AV czesciej stwierdza sie u pacjentéw po
operacyjnym zamknieciu VSD lub wymianie zastawki trojdziel-
nej. W piatej lub széstej dekadzie zycia mogga sie pojawi¢ kota-
tania serca spowodowane nadkomorowymi zaburzeniami ryt-
mu serca. Komorowe zaburzenia rytmu moga wiazac sie z za-
burzeniami hemodynamicznymi i/lub dysfunkcja komor.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogoélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Objawy kliniczne obejmuja szmery wynikajace z obec-
nosci TR, VSD i/lub PS. W EKG stwierdza sie wydtuzenie od-
stepu PQ lub catkowity blok przewodzenia AV. Poniewaz
odnogi peczka Hisa lezg odwrotnie, obecna jest wczesna ak-
tywacja przegrody od strony prawej do lewej, co moze da-
wac obraz gtebokich zatamkéw Q w odprowadzeniach 11, 1lI,
aVF oraz V1-V3. Zmiany te moga by¢ mylnie interpretowa-
ne jako obraz zawatu serca. Odwrdcenie normalnej progres;ji
w odprowadzeniach przedsercowych ma posta¢ zespotu QR
wVTirSwVe6. U 2-4% pacjentow stwierdza sie zespot WPW.

W RTG klatki piersiowej wida¢ nieprawidtowe wypro-
stowanie lewego zarysu serca, spowodowane lewostronnym
przednim pofozeniem aorty wstepujacej, dekstrokardia (20%)
lub mezokardia (stosunkowo czesto).

Echokardiografia jest podstawowa metoda pozwalajaca
na uwidocznienie podwdjnej niezgodnosci. (Odwrdcenie
pozycji komor przy typowym ustawieniu przedsionkéw moz-
na rozpoznac¢ na podstawie gtéownych cech morfologicznych
odroézniajacych obie komory od siebie. Anatomiczna RV ma
wzmozone beleczkowanie, beleczke przegrodowo-brzezng
oraz zastawke tr6jdzielng osadzona blizej wierzchotka komo-
ry. Nie ma ciaglosci pomiedzy zastawka AV i zastawka tet-
nicza. W obrebie LV przyczep zastawki mitralnej znajduje sie
blizej podstawy serca, Sciana migsnia jest gladsza i mozna
stwierdzi¢ ciaglos¢ pomiedzy zastawka mitralna i zastawka
tetnicza). Wazna kwestia jest identyfikacja wspdfistniejacych
nieprawidtowosci, szczegélnie AV (malformacja przypomina-
jaca anomalie Ebsteina) oraz niedomykalnosci, VSD, LVO-
TO, a takze PS. Mozna réwniez ocenic¢ jakosciowo czynno$¢
skurczowa komory systemowej (subaortalnej) oraz ciezkos¢
niedomykalnosci zastawki AV.

Badanie CMR umozliwia zobrazowanie anatomii serca
oraz duzych naczyn, a jego wykonanie jest wskazane w celu
ilosciowej oceny objetosci komér, ich masy oraz EF [124].

Szczegblnej uwagi wymagaja zaburzenia rytmu serca,
postepujace zaburzenia przewodzenia AV oraz ocena ryzyka
SCD. U wybranych pacjentéw (wysokiego ryzyka, diagnozo-
wanych z powodu podejrzenia arytmii lub jej klinicznego
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potwierdzenia) moze by¢ konieczne przeprowadzenie mo-
nitorowania EKG metoda Holtera, implantacja rejestratora
zdarzen lub wykonanie badania elektrofizjologicznego.

Cewnikowanie serca jest wskazane wtedy, gdy diagno-
styka nieinwazyjna nie przyniosta rozstrzygajacych wynikow
lub konieczna jest ocena PAH (patrz rozdziat 3.2.5).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 18)

Interwencyjne leczenie przezskérne zaleca sie w przy-
padku pacjentéw ze zwezeniem PA lub zwezeniem kondu-
itu, ktére mozna poszerzy¢ lub zaopatrzy¢ stentem. Jednak
resztkowe LVOTO korzystnie wptywa na czynnos¢ posze-
rzonej systemowej RV (komory podaortalnej) oraz niedomy-
kalnos¢ systemowej (trojdzielnej) zastawki AV w mechani-
zmie przesuniecia przegrody miedzykomorowe;j.

Udowodniono wykonalnos$¢ u dzieci operacji napraw-
czej podwojnej korekgji (operadiji fizjologicznej i anatomicz-
nej) lub korekgji fizjologicznej z operacja Rastelliego (prze-
kierowanie wewngatrzkomorowe + konduit) [125-127]. Ce-
lem zabiegu jest przywrdcenie LV funkcji komory systemo-
wej (podaortalnej). Wyniki sa niejednoznaczne, a wykony-
wanie zabiegu u niemowlat i dzieci budzi kontrowersje.
W przypadku dorostych pacjentéw $miertelnos¢ jest wysoka
i nie zaleca sie takiego leczenia operacyjnego. Celem lecze-
nia chirurgicznego jest najczesciej niedomykalnos¢ systemo-
wej zastawki AV (tréjdzielnej). Plastyka zastawki najczesciej
nie jest mozliwa ze wzgledu na jej nieprawidtowa budowe.
Nalezy przeprowadzi¢ leczenie operacyjne ciezkiej niedomy-
kalnosci zastawki, zanim EF komory systemowej spadnie po-
nizej 45% [128]. Niedomykalno$¢ systemowej zastawki AV
(tr6jdzielnej) moze by¢ zmniejszona przez zwezenie drogi od-
ptywu LV (podptucnej) w mechanizmie przesuniecia prze-
grody miedzykomorowej w kierunku poszerzonej systemo-
wej (podaortalnej) RV. Sugeruje sie, ze banding PA korzyst-
nie wplywa na poszerzong systemowa (podaortalna) RV i nie-
domykalnos¢ systemowej zastawki AV (tréjdzielnej), ale na-
dal istnieja kontrowersje.

Postepujace zaburzenia przewodzenia AV powoduja
konieczno$¢ zastosowania stymulacji serca. Umiejscowienie
koncowki elektrody komorowej w gladkiej Scianie podptuc-

nej LV moze by¢ trudne i wymaga¢ doswiadczenia w wyko-
nywaniu takich procedur.

U niektérych pacjentéw z uposledzeniem czynnosci
komory systemowej stymulacja dwukomorowa moze by¢
korzystna, ale brakuje wystarczajacych danych potwierdza-
jacych skutecznosc¢ takiego leczenia.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Pacjenci z ccTGA wymagaja dozywotniej terapii w spe-
cjalistycznym osrodku GUCH [129] i corocznej kontroli, gtow-
nie z powodu zaburzeri przewodzenia oraz dysfunkcji ko-
mory systemowej i systemowej zastawki AV. Coraz czesciej
w leczeniu i zapobieganiu dysfunkcji RV stosuje sie inhibito-
ry ACE. Jednak dane dotyczace skutecznosci takiej terapii,
pochodzace z matych badan, sg sprzeczne. Informacje doty-
czace zaburzed rytmu serca znajduja sie powyzej i w roz-
dziale 3.3.2.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjenci z ccTGA powinni uni-
ka¢ wspdtzawodnictwa sportowego i sportéw statycznych.
Wysitek pacjentéw z istotnymi wadami wspdtistniejgcymi
i/lub gorsza czynnoscig systemowej RV nalezy ograniczy¢ do
niewielkiego nasilenia (patrz rozdziat 3.4.2).

Ciaza: ryzyko zwiazane z cigza zalezy od stanu funkcjonal-
nego, czynnoéci komor, obecnosci zaburzer rytmu serca oraz
zaburzen towarzyszacych (patrz rozdziat 3.4.3). Ryzyko powto-
rzenia sie CHD u potomstwa jest prawdopodobnie niskie.

Profilaktyka IZW: zalecana wyfacznie u pacjentéw z wy-
sokim ryzykiem (patrz rozdziat 3.3.5).

4.14. SERCE JEDNOKOMOROWE

W tej czesci oméwiono zagadnienia dotyczace pacjen-
tow nieoperowanych i leczonych paliatywnie. Informacje
dotyczace pacjentdéw po operacji Fontana znajduja sie w cze-
Sci 4.15.

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Okredlenie ,serce jednokomorowe” obejmuje wiele wad,
w ktorych brakuje RV albo LV, lub jedna z komor — jesli jest
obecna — jest hipoplastyczna i dlatego nie mozna przepro-

Tabela 18. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego we wrodzonym skorygowanym przetozeniu wielkich pni tetniczych

Zalecenia Klasa? PoziomP
Nalezy rozwazyc leczenie operacyjne ciezkiej niedomykalnosci systemowej zastawki AV (tréjdzielnej),

zanim dojdzie do pogorszenia czynnosci komory systemowej (podaortalnej) (zanim RVEF spadnie < 45%) lla C
Mozna rozwazy¢ korekcje operacyjng (operacja fizjologiczna + operacja korekcji anatomicznej

lub operacja Rastelliego, jesli jest wykonalna w przypadku nieograniczajgcego VSD), jesli LV pracuje

w warunkach ci$nienia systemowego lib C

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

AV — przedsionkowo-komorowy; LV — lewa komora; RVEF — frakcja wyrzutowa prawej komory; VSD — ubytek przegrody miedzykomorowej
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wadzi¢ dwukomorowego zabiegu naprawczego. Do tej gru-

py zalicza sie takie wady jak:

— atrezja zastawki trojdzielnej;

— warianty zespotu hipolazji prawego serca, np. warianty
atrezji tetnicy ptucnej z ciagfa przegroda miedzykomo-
rowa;

— warianty zespotu hipoplazji lewego serca, w tym atrezja
zastawki mitralnej;

— dwunaptywowa LV;

— dwunaptywowa RV;

— skrajne formy niezréwnowazonego catkowitego ubytku
przegrody AV;

— pojedyncza komora o nieokreslonej morfologii.

Wady te sg zawsze powiazane z dodatkowymi nieprawi-
dtowosciami wewnatrz- i/lub zewnatrzsercowymi, takimi jak:
— ASD, VSD, AVSD, PDA;

— AS (zastawkowe, podzastawkowe);

— anomalie fuku aorty: hipoplazja, przerwanie, koarktacja;

— PS (zastawkowe, podzastawkowe), atrezja tetnicy ptucnej;

— anomalie PA: zwezenie obwodowe, hipoplazja, jedno-
stronny brak;

— niezgodne pofaczenia, nieprawidiowe potozenie wielkich
pni tetniczych;

— zwezenie zastawki AV, niedomykalnos¢, zastawka jez-
dziec (overriding), zastawka umiejscowiona ,okrakiem”
nad przegroda miedzykomorowa (straddling);

— lewy lub prawy izomeryzm przedsionkowy, nieprawidto-
we pofaczenia zyt systemowych lub ptucnych;

— lewa SVC, brak zyty bezimiennej, brak prawej SVC, brak
IVC ponizej watroby z ciagtoscia zyty nieparzystej lub
nieparzystej krotkiej;

— tetnice oboczne aortalno-ptucne;

— polisplenia lub asplenia.

Szczegbtowy opis anatomiczny wykracza poza zakres
niniejszych wytycznych, mozna go odnalez¢ w odpowied-
nich podrecznikach [130]. Z powodu braku wystarczajacych
danych zalecenia w wiekszosci oparto na zgodnej opinii eks-
pertow [130-135].

Mozna wyréznic 2 sytuacje hemodynamiczne:

(1) Bez anatomicznego ograniczenia pfucnego przeptywu
krwi. Jesli krazenie ptucne nie zostanie poddane mody-
fikacji (czyli zabiegowi operacyjnemu), wielu takich pa-
cjentéw umrze w wieku dzieciecym z powodu niewy-
dolnosci serca niepoddajacej sie leczeniu. U tych, kt6-
rzy przezyja, rozwinie sie ciezka naczyniowa choroba
ptuc. Jest to gtéwny czynnik warunkujacy rokowanie
odlegte. Wielu spoéréd pacjentéw jest poddawanych
zabiegowi bandingu tetnicy ptucnej podczas wczesnego
dziecifistwa, majacemu na celu ograniczenie przeptywu
krwi przez ptuca. Skuteczny banding chroni przed wy-
stapieniem choroby naczyniowej ptuc, jednoczesnie za-
pewniajac wystarczajacy przeptyw, aby zmniejszy¢ nasi-
lenie sinicy. Zbyt luzny banding skutkuje nadmiernym

przeptywem przez ptuca i rozwojem naczyniowej cho-

roby ptuc mimo zabiegu. Natomiast jesli jest zbyt Scisty,

przeptyw ptucny bedzie zbyt ograniczony, co spowodu-
je nasilona sinice.

(2) Ograniczenie ptucnego przeplywu krwi (czesto
zastawkowe i/lub nadzastawkowe PS lub atrezja). Cza-
sem istnieje ograniczenie takiego stopnia, ze krazenie
ptucne jest prawidtowe (nienadmierne, co pozwala unik-
nac rozwoju nadcisnienia ptucnego, i niezbyt ograniczo-
ne, dlatego bez skrajnej sinicy). Takie stany réwnowagi
sq rzadkie, ale umozliwiajg dozycie dorostego wieku bez
leczenia chirurgicznego. U wiekszosci pacjentow prze-
ptyw plucny jest znacznie ograniczony, co powoduje
koniecznos¢ wykonania operacyjnego zespolenia syste-
mowo-ptucnego w dziecifistwie, najczesciej zespolenia
typu Blalocka-Taussig (podobojczykowo-ptucnego), rzad-
ko zespolenia typu Waterstona lub Pottsa (odpowiednio
wstepujacej lub zstepujacej aorty z PA). Jesli przeciek
systemowo-ptucny jest zbyt duzy, nadmierny przeptyw
krwi przez ptuca spowoduje chorobe naczyniowa ptuc
w dorostym wieku. Jesli przeciek jest zbyt maty, u pa-
cjentéw bedzie wystepowac skrajna sinica. Poza wiekiem
niemowlecym mozliwe jest zespolenie SVC i PA: kla-
syczne zespolenie Glenna do prawej PA (historyczne) lub
zespolenie koniec do boku z PA z wytworzeniem dwu-
kierunkowego zespolenia zyty gléwnej z krazeniem ptuc-
nym. Odpowiedni przeciek prowadzi do stabilizacji sy-
tuacji (patrz powyzej).

W dorostym wieku wiekszo$¢ pacjentow z opisanymi
problemami bedzie miafa za sobg uprzednie leczenie palia-
tywne za pomoca jakiegos typu zespolenia systemowo-ptuc-
nego, pofaczenia zylno-ptucnego (Glenna) lub obecnie pre-
ferowanej operacji Fontana lub jednej z jej modyfikacji. Te
ostatnie zabiegi opisano w rozdziale 4.15.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

W zaleznosci od nasilenia ptucnego przeptywu krwi,
obecnosci lub braku naczyniowej choroby ptuc oraz czyn-
nosci komory u pacjentéw moze wystepowac réznego stop-
nia sinica i niewydolnos¢ serca. Wydolno$¢ wysitkowa jest
zazwyczaj znacznie ograniczona (z wyjatkami), moga wy-
stapi¢: catkowity blok AV, zaburzenia rytmu serca (nadko-
morowe, ale réwniez komorowe, SCD nie jest rzadkoscia),
udar, ropiefi mézgu i incydenty zakrzepowo-zatorowe. W tej
grupie pacjentéw IZW jest stosunkowo czeste. Wiecej szcze-
g6téw mozna znalez¢ w czesci dotyczacej zespotu Eisen-
mengera oraz pacjentéw z sinica (odpowiednio rozdzia-
ly 4.1714.18).

Sinica jest typowo obecna u pacjentéw z UVH niepod-
danych operacji Fontana. Wysycenie krwi tetniczej tlenem
wynosi czesto 75-85%, ale w rzadkich przypadkach z ideal-
nie zréwnowazonym krazeniem moze osigga¢ wartosci po-
wyzej 90%.
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U pacjentdbw moze wystepowac postepujace zwezenie
w kierunku aorty. Prowadzi to do przerostu komory i w kon-
sekwengji do spadku rzutu serca. Postepujace zwezenie w kie-
runku PA powoduje narastajaca sinice. U pacjentow z pota-
czeniem Glenna narastajaca sinica moze by¢ réwniez skut-
kiem wytworzenia ptucnych malformacji AV lub krazenia
obocznego IVC do SVC.

Serce jednokomorowe musi przyja¢ zaréwno systemo-
wy, jak i ptucny powr6t zylny. Przewlekte przeciazenie obje-
toéciowe prowadzi do zwiekszenia prawdopodobierstwa nie-
wydolnosci komory w relatywnie mtodym wieku. Moze po-
jawic sie lub nasila¢ niedomykalno$¢ zastawki AV. Wyjscio-
wo zmniejszona wydolno$¢ wysitkowa pogarsza sie jeszcze
bardziej. Ostatecznie oprocz sinicy moze rozwing¢ sie jawna
niewydolnos¢ serca.

W rzadkich przypadkach, przy dobrze zréwnowazonej
sytuacji hemodynamicznej, nie dochodzi do rozwoju dysfunk-
cji komory. Opisywano przezycie pacjentéw do piatej, sz6-
stej, a nawet siodmej dekady zycia.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogolne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do objawéw klinicznych naleza: sinica centralna, patecz-
kowate palce stop i dtoni oraz czesto asymetria klatki piersio-
wej z garbem przedsercowym po tej stronie, po ktérej znaj-
duje sie serce. Powszechnym problemem jest skolioza. Dru-
gi ton serca jest najczesciej pojedynczy, a pozostate zjawiska
ostuchowe zaleza od wspdtistniejacych nieprawidtowosci.
Badanie EKG moze ujawni¢ zaburzenia rytmu i przewodze-
nia. tatwo mozna przeoczy¢ nawrotng arytmie przedsion-
kowa z przewodzeniem do komory 2:1 i jedynie nieznaczng
tachykardia.

Echokardiografia jest gtowng metoda diagnostyczna,
dostarczajaca informacji dotyczacych anatomii i umozliwia-
jaca monitorowanie czynnosci serca w przebiegu wizyt kon-
trolnych. W badaniu echokardiograficznym konieczna jest
ocena sekwencyjna, poniewaz UVH jest zawsze wadg zto-
zong i wspotistnieje z duzym zakresem nieprawidtowosci
dotyczacych pofozenia, relacji przestrzennych i potaczen.

Niezbednymi elementami w ocenie UVH jest ocena:
— ukfadu trzewno-przedsionkowego;

— pozycji serca w klatce piersiowej i lokalizacji koniuszka;
— pofaczen trzewno-przedsionkowych, przedsionkowo-

-trzewnych i komorowo-przedsionkowych;

— aspektow morfologicznych i hemodynamicznych cafe-
g0 serca:

* nalezy dokfadnie oceni¢ anatomie pofaczenia komo-
rowo-tetniczego i jego stan funkcjonalny, ze szcze-
g6élnym uwzglednieniem zwezenia w kierunku aorty
lub naczyniowego tozyska ptucnego,

* nalezy oceni¢ funkcje zastawki AV ze szczeg6lnym
uwzglednieniem jej niedomykalnosci,

* czynno$¢ komory/przerost,

* ASD/VSD: typ, rozmiar, liczba, lokalizacja,

* aorta wstepujaca, fuk aorty i aorta zstepujaca, wykry¢/

/wykluczy¢ koarktacje,

* tetnice plucne — pien, gafezie i Zrodta zaopatrzenia

krazenia ptucnego w krew,

* wizualizacja zespolen (Blalocka-Taussig, Waterstona

itd.).

Badanie TEE moze by¢ przydatne w przypadku niezado-
walajacych obrazéw w TTE.

Badanie CMR jest metoda obrazowania z wyboru w oce-
nie anatomii zewnatrzsercowej, w tym pofaczen zylno-tetni-
czych i komorowo-tetniczych (alternatywng metoda jest CT).
Mozna réwniez uzyskac szczegétowe dane morfologiczne
dotyczace anatomii wnetrza serca. Jest to réwniez metoda
z wyboru do ilosciowej oceny objetosci komory, EF i dystry-
bucji przeptywu krwi do lewego i prawego ptuca.

Cewnikowanie serca wykonuije sig, jesli planuje sie in-
wazyjna ocene hemodynamiczng, w szczegdlnosci ocene PAP
i gradientu przezptucnego (w takiej sytuacji ocena PVR jest
czesto trudna). Jest to konieczne, jesli pacjenta przygotowuje
sie do operacji Fontana. Ocena pofaczen systemowo-ptuc-
nych lub pofaczenia Glenna, jak réwniez ich nastepstw (zwe-
zenie gatezi ptucnych) i innych nieprawidtowosci naczynio-
wych (naczynia oboczne tetniczo-zylne, przetoki itd.) moze
rowniez wymagac cewnikowania serca.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
(tab. 19)

Kwestia interwencyjnego leczenia przezskornego, takie-
go jak walwulotomia balonowa w celu zwiekszenia ptucnego
przeptywu krwi w przypadku ciezkiego PS, jest dyskusyjna.

W sytuadji stabilnej klinicznie nalezy bardzo starannie roz-
wazy¢ ryzyko (czesto wysokie) jakiegokolwiek typu interwen-
cji chirurgicznej w odniesieniu do potencjalnych korzysci.

Wykonanie operacji Fontana mozna rozwazac jedynie
u starannie dobranych pacjentéw (patrz rozdziat 4.15). U pa-
cjentéw z nasilong sinica, ze zmniejszonym ptucnym prze-
ptywem krwi bez zwigkszonego PVR rozwigzaniem moze by¢
wykonanie dwukierunkowego potaczenia Glenna (SVC do
PA). Jesli jedynym wyjsciem jest zespolenie systemowo-ptuc-
ne (np. tetniczo-zylna przetoka pachowa lub zespolenie kra-
Zenia systemowego z tetnicg ptucna; dwukierunkowe pota-
czenie Glenna jest niewystarczajace lub PAP zbyt wysokie
do potrzeb tego potaczenia), korzysci ptynace ze zwieksze-
nia ptucnego przeptywu krwi nalezy rozwazy¢ w odniesieniu
do zwiekszonego obciazenia objetosciowego komory syste-
mowej.

W przypadku przeszczepu serca technicznym i medycz-
nym wyzwaniem, jak réwniez czynnikiem ograniczajacym
wyniki leczenia jest przebyta sternotomia/torakotomia, kra-
Zenie oboczne aortalno-ptucne oraz wielouktadowy charak-
ter siniczej wady serca.
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Tabela 19. Specyficzne problemy i zalecenia do leczenia zabiegowego w przypadku serca jednokomorowego

Specyficzne problemy i zalecenia Klasa? Poziom"
Kandydatami do operacji Fontana moga by¢ jedynie starannie wyselekcjonowani pacjenci po doktadnej ocenie

[niski naczyniowy opdr ptucny, odpowiednia funkcja zastawki (zastawek) AV, zachowana czynnos¢ komory] lla C

U pacjentow ze zwiekszonym przeptywem ptucnym krwi — mato prawdopodobne u 0séb dorostych

— nalezy rozwazy¢ banding PA lub zacisniecie uprzednio zatozonej opaski lla C

U pacjentéw z nasilong sinicg, zmniejszonym ptucnym przeptywem krwi, bez podwyzszonego PVR,

nalezy rozwazy¢ wykonanie potgczenia dwukierunkowego Glenna lla C
Nalezy rozwazy¢ przeszczep serca i przeszczep ptuco-serca, jesli konwencjonalne metody chirurgiczne

nie przynosza skutku u pacjentéw w ztym stanie klinicznym lla C

aKlasa zalecen

Poziom wiarygodnosci danych

AV — przedsionkowo-komorowy; PA — tetnica ptucna; PVR — naczyniowy opér ptucny

Leczenie zachowawcze

Informacje dotyczace leczenia hematologicznego i roli
terapii celowanej w chorobie naczyniowej ptuc znajduja sie
w czesci dotyczacej zespotu Eisenmengera i pacjentéw z si-
nica (odpowiednio rozdziaty 4.17 i 4.18).

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Konieczna jest regularna kontrola w osrodku specjalistycz-
nym GUCH.

Czesto$¢ wizyt dobiera sie indywidualnie, co najmniej
raz w roku. Kontrola powinna obejmowa¢ badanie przed-
miotowe, pomiar saturacji, badania laboratoryjne (wskazniki
hematologiczne, stezenie zelaza, czynnos¢ nerek itd.), EKG,
RTG oraz badanie echokardiograficzne (patrz réwniez roz-
dziat 4.18).

Konieczne jest co najmniej jednorazowe wykonanie CMR
u kazdego pacjenta w dorostym wieku, a nastepnie powta-
rzanie badania wedtug wskazan.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjenci nie maja z zasady pod-
wyzszonego ryzyka zgonu podczas wysitku, ale ich wydol-
nos¢ fizyczna jest znacznie ograniczona. Mozna rozwazy¢
rekreacyjna aktywnos¢ sportowa o niskim natezeniu ograni-
czonym przez wystapienie objawow.

Ciaza: cigza jest przeciwwskazana u pacjentek ze znacz-
nie obnizonym przeptywem ptucnym krwi lub ciezka cho-
robg naczyniowa pfuc (zespét Eisenmengera) lub jesli czyn-
no$¢ komory jest uposledzona. Sinica stanowi istotne ryzyko
dla ptodu, a urodzenie zywego dziecka jest mafo prawdopo-
dobne (< 12%), jesli saturacja tlenem wynosi < 85% [15]
(patrz rozdziat 3.4.3).

W leczeniu antykoncepcyjnym nalezy unika¢ pigutek
dwusktadnikowych ze wzgledu na ryzyko dziatania proza-
krzepowego i powikfar zakrzepowo-zatorowych. Pigutki
jednosktadnikowe zawierajace progesteron oraz wkfadki do-

maciczne uwalniajace progesteron zapewniaja bezpieczng
antykoncepcje przy nizszym ryzyku powikfan sercowo-
-naczyniowych.

Profilaktyka 1ZW: wskazana u wszystkich pacjentow
(patrz rozdziat 3.3.5).

4.15. PACJENCI PO OPERAC]JI FONTANA

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Operacje Fontana wprowadzono w 1968 roku jako le-
czenie ostateczne nadajacych sie do tego pacjentow z rézny-
mi wadami serca, charakteryzujacymi sie pojedyncza funkcjo-
nalna komora (patrz rozdziat 4.14). Operacja obejmuje od-
dzielenie systemowego i ptucnego sptywu zylnego bez udzia-
tu komory podptucnej. Od czasu wprowadzenia metody
dokonano licznych modyfikacji w poréwnaniu z operacja wyj-
Sciowa, ktére mialy na celu skierowanie systemowego powro-
tu zylnego do tetnic ptucnych. Obecnie catkowite potaczenie
zylno-ptucne (TCPC) zastapito potaczenie przedsionkowo-
-ptucne (APC, potaczenie uszka prawego przedsionka z PA)
z wewnatrzsercowym lub zewnatrzsercowym konduitem po-
miedzy IVC i PA, wraz z zespoleniem SVC i PA (dwukierunko-
we pofaczenie Clenna) [136]. Krazenie takie jest czesto wy-
twarzane dwuetapowo.

Przebieg naturalny i rokowanie w innych typach zabie-
goéw paliatywnych w przypadku serca jednokomorowego sa
zte, stad zabieg Fontana jest podejmowany zazwyczaj
u wszystkich pacjentéw o odpowiednich warunkach hemo-
dynamicznych. Obecnie wiadomo, ze $miertelnos¢ okoto-
operacyjna i rokowanie zalezg od odpowiedniej konfiguracj
krazenia i spefniania zdefiniowanych kryteriéw. Scista selek-
cja umozliwia uzyskanie najlepszych wynikéw wczesnych
i odlegtych, ze Smiertelnoscia operacyjna < 5% we wspot-
czesnych grupach badanych, i uwzglednia ona: niskie PVR
i PAP (Srednie < 15 mm Hg), zachowana czynnos¢ komory,
odpowiednie wymiary PA, bez istotnej niedomykalnosci za-
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stawki AV i z prawidlowym rytmem serca. W niektérych
osrodkach w wybranych lub wszystkich przypadkach stosuje
sie fenestracje [137]. Ze wzgledu na ograniczone rokowanie
dfugoterminowe operacja Fontana nie zawsze jest metodg z
wyboru leczenia paliatywnego.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Brak komory podptucnej powoduje przewlekte syste-
mowe nadcisnienie zylne, istotne zmiany hemodynamiki
ptuc oraz przewlekte pozbawienie komory obciazenia
wstepnego. W czasie diugoterminowej obserwacji pacjen-
tow stwierdzono kilka istotnych probleméw. Cho¢ 10-let-
nie przezycie moze siega¢ 90%, nalezy wzia¢ pod uwage
to, ze przedwczesne pogorszenie funkcji uktadu sercowo-
-naczyniowego, skracajace przezycie, jest nieuniknione
nawet u najlepiej funkcjonujacych pacjentéw po operacji
Fontana [138]. Do istotnych czynnikéw hemodynamicz-
nych, przyczyniajacych sie do péznego niepowodzenia
leczenia metoda Fontana, naleza: postepujace pogorsze-
nie czynnosci komory systemowej, niedomykalnos¢ za-
stawki AV, wzrost PVR, powiekszenie przedsionka, utrud-
nienie zylnego sptywu ptucnego oraz nastepstwa przewle-
ktego systemowego nadcisnienia zylnego, powodujacego
zast6j krwi w watrobie i jej dysfunkcje [139]. Do dalszych
powiktai mozna zaliczy¢: utworzenie skrzeplin w przed-
sionku i PA, rozwéj ptucnych malformagji tetniczo-zylnych,
potaczenia systemowego krazenia tetniczego z ptucnym
krazeniem Zylnym lub systemowego krazenia tetniczego
z ptucnym krazeniem tetniczym oraz obocznych naczyn
zylnych systemowo-ptucnych.

Wiekszos¢ pacjentéw po operacji Fontana czuje sie do-
brze w dziecifstwie i w okresie dorastania, cho¢ obiektywnie
mozna stwierdzi¢ zmniejszenie wydolnosci wysitkowej. Jed-
nak p6zniej moga wystapi¢ powiktania kliniczne, prowadza-
ce do postepujacego pogorszenia wydolnosci wysitkowej i nie-
wydolnosci serca, sinicy (szczegélnie przy fenestracji), prze-
wlekfej niewydolnosci zylnej oraz wystapienia istotnych za-
burzen rytmu serca [140]. Przed uptywem 10 lat od operacji
Fontana u okoto 20% pacjentéw wystepuja tachyarytmie nad-
komorowe (wliczajac w to typowa arytmie przedsionkowa
wynikajaca z reentry w obrebie przedsionka, trzepotanie
przedsionkéw, jak réowniez AF i ogniskowy czestoskurcz
przedsionkowy) [141]. Czesto$¢ wystepowania moze by¢
mniejsza po TCPC niz po APC Fontana, ale nie zostafo to
jeszcze udowodnione [142].

Enteropatia z utratg biatka (PLE) jest rzadkim, ale istot-
nym powiktaniem i prowadzi do obrzekéw obwodowych,
wysieku optucnowego i wodobrzusza. Moze by¢ rozpozna-
na na podstawie niskiego stezenia albumin osoczowych i pod-
wyzszonego stezenia alfa-1-antytrypsyny w kale [143]. Wia-
ze sie z bardzo ztym rokowaniem (5-letnie przezycie < 50%),
a dostepne leczenie ma ograniczona skutecznos¢ [143].

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Do objawdw klinicznych nalezy czesto tagodne, nietet-
nigce poszerzenie zyt szyjnych. Istotne poszerzenie zyt szyj-
nych i hepatomegalia jednak budza podejrzenie zwezenia
potaczenia Fontana lub niewydolnosci komory. W EKG moz-
na czesto stwierdzi¢ rytm weztowy lub arytmie przedsionko-
we. Wysiek optucnowy widoczny w RTG klatki piersiowej
budzi istotne podejrzenie PLE.

Echokardiografia jest metoda diagnostyczng pierwsze-
go rzutu. Dostarcza informacji dotyczacych czynnosci komory
i zastawki. Aby uwidoczni¢ stan po operacji Fontana, zaleca
sie zastosowanie TEE lub innych metod obrazowania.

Coroczne badanie krwi powinno obejmowac oznacze-
nia hematologiczne, stezenie albuminy w osoczu oraz czyn-
nos¢ nerek i watroby. Jesli podejrzewa sie PLE, nalezy obli-
czy¢ Klirens alfa-1-antytrypsyny.

Badania CMR i CT s3 szczeg6lnie przydatne do oceny
przebiegu pofaczenia Fontana, krazenia obocznego i zyt ptuc-
nych (czyli zwezenia prawej tetnicy ptucnej przez powiek-
szajacy sie RA) oraz réznicowania przeptywu ptucnego.

Wazna jest ultrasonograficzna (i CT) ocena watroby (pod
wzgledem wibknienia, marskosci i raka).

Cewnikowanie serca powinno sie wykonywac czesciej
u pacjentéw z niewyjasnionymi obrzekami, pogorszeniem wy-
dolnosci wysitkowej, zaburzeniami rytmu serca, sinicg i krwio-
pluciem. Dostarcza ono informacji dotyczacych czynnosci ko-
mory i zastawki, parametréw hemodynamicznych, w tym
PVR, oraz zwezenia potaczenia Fontana i nieprawidtowych
potaczen zylnych.

Leczenie farmakologiczne

Antykoagulacja: zastoj krwi w prawym przedsionku i za-
burzenia krzepniecia moga prowadzi¢ do zakrzepicy. Mozli-
wos¢ wystepowania subklinicznej, nawracajacej zatorowosci
ptucnej, prowadzacej do wzrostu PVR sprowokowata poja-
wienie sie zalecer dozywotniego leczenia przeciwzakrzepo-
wego [144]. Brak jednak dowodéw naukowych dotyczacych
korzysci z takiego leczenia, a praktyka kliniczna rézni sie w za-
leznosci od osrodka. Leczenie przeciwzakrzepowe jest bez-
wzglednie wskazane w przypadku wystepowania skrzeplin
w przedsionku, arytmii przedsionkowych oraz wywiadu in-
cydentéw zakrzepowo-zatorowych.

Leczenie antyarytmiczne: utrata rytmu zatokowego
moze wywota¢ gwaltowne zatamanie hemodynamiczne,
a utrwalone zaburzenia rytmu serca nalezy traktowac jako
stan naglacy. Podstawa leczenia jest kardiowersja elektrycz-
na, poniewaz leczenie farmakologiczne jest czesto niesku-
teczne. Amiodaron moze sie okazac lekiem skutecznym w za-
pobieganiu nawrotom arytmii, ale stosowany dtugotermino-
wo powoduje wiele dziatah niepozadanych. Alternatywa
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moze by¢ sotalol. Powinno sie wczesnie kierowac pacjentow
na zabieg ablacji zaburzen rytmu, cho¢ w wypadku takich
arytmii leczenie zabiegowe w pracowni elektrofizjologicznej
nie jest fatwe [145]. Pomocna moze by¢ réwniez antyaryt-
miczna stymulacja przedsionka. Jesli konieczne jest zastoso-
wanie stymulacji dwujamowej, nalezy wykorzysta¢ uktad na-
sierdziowy. Wystapienie zaburze rytmu wymaga szybkiej
oceny hemodynamicznej. Patrz rozdziat 3.3.2.

Leczenie PLE stanowi duze wyzwanie, pojawito sie wie-
le r6znych propozycji terapii (po wykluczeniu zaburzen he-
modynamicznych), w tym ograniczenie spozycia soli, dieta
wysokobiatkowa, stosowanie inhibitorow ACE (moga by¢ Zle
tolerowane), steroidéw, infuzji albumin, przewlekte stosowa-
nie heparyny podskornie, fenestracja (za pomoca interwen-
cyjnych metod przezskérnych) oraz ostatecznie rozwazenie
przeszczepu serca.

Patrz réwniez rozdziat 3.3.1.

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
W przypadku pacjentdéw z niewydolnym krazeniem Fon-
tana (kombinacja niepoddajacych sie leczeniu zaburzen ryt-
mu serca, poszerzenia prawego przedsionka, nasilenia nie-
domykalnosci zastawki AV, pogorszenia czynnosci komory
i/lub wystepowania skrzeplin w przedsionku) nalezy rozwa-
zy¢ leczenie operacyjne [146]. Przeksztalcenie potaczenia
przedsionkowo-ptucnego w bardziej efektywne TCPC, wraz
z operacyjnym leczeniem zaburzen rytmu serca, okazato sie
zabiegiem o korzystnych wczesnych wynikach, gdy przepro-
wadzat je doswiadczony zespdt, ale zabieg taki wigze sie ze
Smiertelnoscia operacyjna i postepujaca chorobowoscig, wy-
magajaca w wiekszosci przypadkéw zaréwno leczenia farma-
kologicznego, jak i wszczepienia stymulatora serca [147]. Je-
8li zabieg konwersji przeprowadzi sie zbyt p6zno, mniejsza
jest szansa pozytywnego wyniku i moze by¢ konieczne prze-
szczepienie serca. Jednak nie ma pewnych kryteriow dla wy-
boru odpowiedniego momentu do przeprowadzenia opera-
cji. U wybranych dorostych pacjentéw wtasciwe jest rozwa-
zenie zamkniecia przezskérnego fenestracji, jesdli stwierdza sie
istotna sinice, ale dziatanie takie moze takze pogorszy¢ stan
pacjenta. Zabiegowe leczenie interwencyjne jest réwniez
konieczne w przypadku uposledzenia przeptywu lub niepra-
widtowych pofaczen naczyniowych (patrz powyzej).

Zalecenia dotyczqce prowadzenia pacjentow

Z powodu wielu opisanych powyzej probleméw opieka
nad pacjentami po operacji Fontana jest jednym z najwiek-
szych wyzwan dla specjalisty z zakresu GUCH, a chorzy po-
winni by¢ prowadzeni w osrodkach wysokospecjalistycznych.
Zaleca sie wizyte co najmniej raz w roku, z kontrola echokar-
diograficzna, EKG, oceng badar laboratoryjnych i wykonaniem
proby wysitkowej. Odstepy pomiedzy kolejnymi badaniami
CMR i ultrasonograficznym (lub CT) badaniem watroby dobie-
ra sie indywidualnie. Konieczna jest wszechstronna ocena pa-

cjentéw z objawami zespotu niewydolnosci krazenia typu Fon-
tana, szczegdlnie wykrycie nawet najmniejszych przeszkod
w przeptywie zylno-ptucnym i ptucnym powrocie zylnym, ktére
moga miec istotne znaczenie hemodynamiczne.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: pacjenci po operacji Fontana
cechuja sie znacznym ograniczeniem wydolnosci wysitkowe;j,
co wynika ze specyfiki krazenia, i powinno si¢ im zalecac¢
ograniczenie rekreacyjnego uprawiania sportu.

Ciaza: cigza zakoniczona powodzeniem jest mozliwa
u wybranych pacjentek pod warunkiem intensywnego mo-
nitorowania, w tym réwniez po porodzie. Jesli krazenie typu
Fontana jest nieoptymalne, ryzyko matki zwiazane z ciaza
jest wyzsze i w takiej sytuacji stwierdza sie wyzszy odsetek
poronien, zwlaszcza w przypadku wystepujacej sinicy. Nale-
zy odstawi¢ inhibitory ACE, istotng kwestia jest réwniez le-
czenie przeciwzakrzepowe.

Profilaktyka IZW: wskazana wyfacznie u pacjentéw po
niedawno przebytej reoperacji Fontana (< 6 miesiecy), z si-
nica, sztuczng zastawka, resztkowym przeciekiem faty lub
przebytym [ZW.

4.16. KONDUIT EACZACY PRAWA KOMORE
Z TETNICA PLUCNA

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Konduity umozliwiaja zachowanie ciagtosci pomiedzy RV
i PA w wadach ztozonych, gdzie natywna droga odptywu nie
jest odpowiednia dla celéw rekonstrukcyjnych, takich jak:
atrezja tetnicy ptucnej, wspélny pien tetniczy, ToF, zespot
braku zastawki tetnicy ptucnej oraz operacja Rastelliego i ope-
racja Rossa.

Konduity mozna podzieli¢ na majace zastawke [homo-
graft ptucny lub aortalny, zastawki biologiczne, konduity z by-
dlecej zyty szyjnej (Contegra)] i jej niemajace.

Nie istnieje konduit idealny. Ograniczona trwato$¢ ozna-
cza konieczno$¢ wezesnej reoperacji. Czynnikami predykcyj-
nymi niewydolnosci konduitu sa: proces sterylizacji/konser-
wacji, mniejszy rozmiar, typ konduitu, mfodszy wiek pod-
czas implantacji, zwezenie PA i rozpoznanie przefozenia [101,
148, 149]. W doniesieniach na temat odsetka przypadkéw
bez koniecznosci reoperacji z powodu niewydolnosci kon-
duitu po 20 latach podaje sie wartosci 32 i 40% [101, 148].

Do powikfai naleza: ,wyrosniecie” pacjenta z kondu-
itu, postepujace zwezenie z niedomykalnoscia lub bez niej,
zapalenie wsierdzia oraz tetniaki i pseudotetniaki.

Objawy obejmuja dusznos¢ wysitkowa, kofatania serca,
omdlenia i SCD.

Postepowanie diagnostyczne
Obowiazuja zasady ogélne, ktorych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.
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Mozna stwierdzi¢ nastepujace objawy przedmiotowe:
mruk przedsercowy, wydatna fale A widoczng na zytach szyj-
nych i szmer skurczowy. Zwapnienie konduitu moze by¢
widoczne w RTG klatki piersiowej.

Echokardiografia jest metodg diagnostyczng pierwsze-
go rzutu, umozliwiajaca ocene rozmiardéw i czynnosci obu
komér, PR, TR i wad towarzyszacych. Pomiar gradientow
przez konduit moze by¢ trudny i dawaé niewiarygodne wy-
niki. W ocenie zwezen konduitéw nalezy postugiwac sie cis-
nieniem w RV zmierzonym na podstawie predkosci TR.

Badania CMR i CT moga by¢ wymagane do oceny kon-
duitu (poziom zwezenia), PA i anatomii tetnic wieicowych,
oceny RV i ciezkodci PR. Przed podjeciem resternotomii na-
lezy oceni¢ relacje przestrzenne pomiedzy konduitem/RV
a wewnetrzng powierzchnig mostka.

Cewnikowanie serca z oceng hemodynamiczna jest
konieczne zawsze, ilekro¢ rozwaza sie leczenie zabiegowe.
Angiografia dostarcza informacji dotyczacych poziomu zwe-
zenia, zwezen obwodowych PA oraz anatomii tetnic wien-
cowych (anomalie/nieprawidtowy przebieg).

Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskdrne
(tab. 20)

Poszerzenie za pomoca balonu i implantacja stentu sg
bezpiecznymi procedurami, ktére moga wydtuzy¢ czas funk-
cjonowania niewydolnych konduitéw [150, 151]. Przezskor-
ne wszczepienie zastawki tetnicy ptucnej (PPVI) to najnow-
sza metoda leczenia nieprawidtowo dziafajacych konduitow
[152-155]. Dane dotyczace wynikéw $rednio- i dfugotermi-
nowych nie sa jeszcze dostepne. Obecne przeciwwskazania
do PPVI to: zwezenie zyt centralnych, aktywna infekcja, dro-
ga odptywu z tkanek natywnych i o niekorzystnej morfologii
(Srednica > 22 mm) lub konduit < 16 mm i niekorzystna
anatomia tetnic wieficowych (ucisk przez rozszerzony im-

plant). Leczenie operacyjne jest preferowane, jesli rozwaza
sie dodatkowe interwencje (plastyka pierscienia zastawki tr6j-
dzielnej). Dla wyboru odpowiedniego momentu do ponow-
nej interwengji istotniejsze sg trendy parametréw niz poje-
dyncze wartosci pomiaréw.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow

Nalezy regularnie kontrolowa¢ pacjentéw w specjalistycz-
nym osrodku GUCH co najmniej raz w roku. Nalezy zwrdcic¢
szczegblna uwage na wydolnos¢ wysitkowa (CPET), skurczo-
we ci$nienie w RV (gradient przez konduit), czynnos¢ RV, TR
oraz zaburzenia rytmu serca.

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: nie ma koniecznoéci ogranicza-
nia aktywnosci u bezobjawowych pacjentéw z tagodnym
zwezeniem. Pacjenci wysokiego ryzyka z wysokim ci$nieniem
w RV muszg ograniczy¢ wysitek do aktywnosci/sportu o nie-
wielkim nasileniu i unika¢ wysitkéw izometrycznych. Inni
pacjenci powinni stosowac ograniczenia w zaleznosci od
wystepujacych objawow.

Ciaza: ryzyko dla matki i ptodu zalezy od: wyjsciowej
wrodzonej wady serca i ciezkosci RVOTO, wystepowania
zaburzen rytmu serca i niewydolnosci serca (patrz rozdziat
3.4.3).

Profilaktyka 1ZW: zalecana u wszystkich pacjentow
(patrz rozdziat 3.3.5).

4.17. ZESPOL EISENMENGERA 1 CIEZKIE
TETNICZE NADCISNIENIE PLUCNE

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne
U duzej liczby pacjentéw z CHD, szczegélnie w przy-
padku istnienia istotnych przeciekéw systemowo-ptucnych,

Tabela 20. Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego u pacjentéw z konduitami taczacymi prawa komore (RV) z tetnica ptucna

Zalecenia Klasa® Poziom"
U objawowych pacjentéw z cisnieniem skurczowym w RV > 60 mm Hg (predkos¢ TR > 3,5 m/s;

moze by¢ nizsza w przypadku zmniejszonego przeptywu) i/lub umiarkowana/ciezkg PR

nalezy przeprowadzi¢ leczenie operacyjne C
U bezobjawowych pacjentéw z ciezkim RVOTO i/lub ciezkg PR nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne,

jesli stwierdza sie obecnos¢ = 1 z wymienionych ponizej czynnikéw:

* zmnigjszenie wydolnosci wysitkowej (spiroergometria)

* postepujace poszerzenie RV

* postepujaca dysfunkgja skurczowa RV

* postepujaca TR (co najmniej umiarkowana)

* cisnienie skurczowe w RV > 80 mm Hg (predkos¢ TR > 4,3 m/s)

* utrwalone nadkomorowe i komorowe zaburzenia rytmu serca lla C

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

PR — niedomykalnos¢ zastawki tetnicy ptucnej; RVOTO — zwezenie drogi odptywu prawej komory; TR — niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej
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bez leczenia dochodzi do rozwoju PAH. Zespét Eisenmen-
gera definiowany jest jako CHD z wyjsciowo duzym przecie-
kiem systemowo-ptucnym, ktéry powoduje ciezka naczy-
niowa chorobe ptuc i PAH, prowadzace do odwrécenia kie-
runku przeptywu i sinicy centralnej [156]. W rejestrze Euro
Heart Survey dorostych pacjentéw z CHD wéréd 1877 pa-
cjentéw z ASD, VSD lub wadami siniczymi z inna patologia
u podfoza u 28% wystepowato nadciénienie ptucne, a u 12%
— zesp6t Eisenmengera. W nowszym badaniu [157] czestos¢
wystepowania PAH (definiowanego wedtug RVP w badaniu
echokardiograficznym) wéréd 1824 dorostych pacjentéow
z CHD z ubytkami przegrodowymi wyniosta 6,1%, a czestos¢
zespotu Eisenmengera — 3,5%.

Zmiany patologiczne i patobiologiczne naczyn ptucnych
obserwowane u pacjentéw z PAH zwiazanym z wrodzonymi
przeciekami systemowo-ptucnymi sg bardzo podobne do
zmian obserwowanych w innych postaciach PAH [158].
Monoklonalnej proliferacji komérek endotelium, stwierdzo-
nej w idiopatycznym PAH, jednak nie potwierdzono w in-
nych postaciach PAH, co Swiadczy o réznicach w zmienio-
nych mechanizmach wzrostu komérkowego. Dysfunkcja
endotelium w zespole Eisenmengera moze réwniez dotyczy¢
krazenia systemowego [159]. Wyjsciowe procesy prowadza-
ce do dysfunkgji srodbtonka obejmuja obciazenie $cinajace
oraz okrezne wywierane na $rédbtonek naczyn ptucnych
przez zwiekszony przeptyw ptucny i zwiekszone cisnienie.
Poczatkowe zmiany morfologiczne (przerost bfony srodko-
wej i proliferacja bfony wewnetrznej) sa potencjalnie odwra-
calne. Jednak w miare postepu choroby rozwijajace sie bar-
dziej zaawansowane zmiany patologiczne (zmiany splotowate
i zapalenie tetnic) wydaja sie nieodwracalne (typowo osiaga-
ne w wieku dorostym).

Klasyfikacja CHD powodujacych PAH zostata niedawno
zaktualizowana i obecnie bierze pod uwage aspekty klinicz-
ne, jak réwniez anatomiczno-patofizjologiczne [160]. Klinicz-
nie mozna wyrdznic: (1) zespét Eisenmengera; (2) umiarko-
wane i duze przecieki z ciezkim PAH, ale jeszcze bez odwro-
cenia przecieku (bez sinicy); (3) mate wady z PAH (obraz kli-
niczny podobny do idiopatycznego PAH) i (4) PAH po operacji
naprawczej CHD (przetrwate lub nawracajace). Utrzymano
klasyfikacje anatomiczno-patofizjologiczna i uwzglednia ona
hemodynamiczng i patofizjologiczng niejednorodnos¢ tych
stanow. Uwzglednia gtéwne czynniki o istotnym znaczeniu
diagnostycznym, prognostycznym i terapeutycznym: typ
wady, rozmiary i kierunek przecieku, wspdtistniejace anomalie
pozasercowe oraz stan po zabiegach naprawczych [160].

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Zespot Eisenmengera jest zaburzeniem wielonarzado-
wym o przebiegu postepujacym w miare uptywu czasu (patrz
rozdziat 4.18). Objawy obejmuja: sinice centralna, dusznos¢,

meczliwos¢, krwioplucie, omdlenia oraz prawokomorowa
niewydolno$¢ serca w stanach zaawansowanych. Poniewaz

u pacjentéw z obnizonym wysyceniem krwi tlenem wyste-
puja zaburzenia hemostazy, w tym mafoptytkowos¢, istnieje
u nich ryzyko zaréwno krwawien, jak i zakrzepicy. Skrzepli-
ny przyscienne w poszerzonych proksymalnych odcinkach
tetnic ptucnych stwierdza sie u 20% pacjentéw. Wiaza sie
one z dysfunkcja obukomorowg i zmniejszeniem szybkosci
ptucnego przeptywu krwi i moga by¢ przyczyna zatorowosci
obwodowej oraz zawatéw ptuc [161].

Dtugos¢ zycia pacjentéw z zespotem Eisenmengera jest
krotsza w poréwnaniu z populacja ogélng [162], cho¢ wielu
z nich dozywa trzeciej lub czwartej, a niektérzy nawet siéd-
mej dekady zycia [163]. Przezycie jest istotnie lepsze niz prze-
zycie pacjentéw z idiopatycznym PAH w poréwnywalnym
stanie czynno$ciowym. Za niekorzystne czynniki rokownicze
uwaza sie niewydolno$¢ prawokomorowg oraz postepujace
pogorszenie wydolnosci wysitkowej.

Leczenie (tab. 21)

Informacje og6lne znajduja sie w rozdziale 4.18.

Stosowanie antykoagulacji doustnej i lekdw przeciwptyt-
kowych budzi kontrowersje i koniecznos¢ ich stosowania
nalezy rozwazy¢ indywidualnie na podstawie wywiadu da-
nego pacjenta i ryzyka krwawienia. Na przykfad stosowanie
doustnej antykoagulacji powinno sie rozwazy¢ u pacjentow
z AF, a takze u pacjentéw z zakrzepicg w PA i niskim ryzy-
kiem krwawienia.

Nie ma spéjnych dowodéw $wiadczacych o korzyst-
nym wplywie stosowania antagonistéw kanatéw wapnio-
wych.

Ostatnio zatwierdzono uzycie w leczeniu PAH 3 klas le-
kow, ktére maja modyfikowac¢ dysfunkcje srédbfonka: pro-
stanoidéw, antagonistéw receptora endoteliny (ERA) oraz in-
hibitorow fosfodiesterazy typu 5. Ich skutecznos¢ i bezpie-
czefhstwo stosowania potwierdzono w PAH zwigzanym CHD
i zespotem Eisenmengera, w wiekszosci wypadkéw w bada-
niach bez grupy kontrolnej.

W jedynym randomizowanym badaniu z grupa kon-
trolna, obejmujacym 54 pacjentéw, udowodniono korzyst-
ny wplyw leczenia bosentanem na wydolnoé¢ wysitkowa i pa-
rametry hemodynamiczne pacjentéw z zespofem Eisenmen-
gera [164], potwierdzajac wyniki badan bez grupy kontrol-
nej. W niedawnej retrospektywnej analizie zaawansowanego
leczenia (gtéwnie bosentanem) pacjentow z zespotem Eisen-
mengera stwierdzono nawet korzystny wptyw na przezywal-
nos¢ [165].

W jednym niewielkim badaniu [166] inhibitora fosfodie-
sterazy 5 — sildenafilu — udokumentowano korzystny efekt
czynnoéciowy i hemodynamiczny u 10 pacjentéw z zespo-
tem Eisenmengera, a podobne wyniki obserwowano w ba-
daniach bez grupy kontrolnej. Poréwnywalne korzystne dzia-
tanie zaobserwowano réwniez u 16 pacjentéw z zespotem
Eisenmengera leczonych innym inhibitorem fosfodiesterazy 5
— tadalafilem [167].
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Tabela 21. Zalecenia dotyczgce celowanego leczenia tetniczego nadcisnienia ptucnego (PAH) w wadach wrodzonych serca

Zalecenia

Celowane leczenie PAH w CHD powinno by¢ prowadzone wytacznie w specjalistycznych osrodkach I C

Klasa? PoziomP

w klasie czynnosciowej WHO-FC Il

Antagoniste receptora endoteliny — bosentan — nalezy wiaczy¢ u pacjentdw z zespotem Eisenmengera

Stosowanie innych lekéw z grupy ERA, inhibitoréw fosfodiesterazy typu 5 oraz prostanoidow
nalezy rozwazyc u pacjentéw z zespotem Eisenmengera w klasie WHO-FC llI¢ lla

U pacjentéw z zespotem Eisenmengera w klasie WHO-FC Ill° mozna rozwazyc leczenie skojarzone b

Nalezy unikac stosowania antagonistéw kanatu wapniowego u pacjentéw z zespotem Eisenmengera Il C

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych

cCho¢ w najnowszych danych uzasadniono stosowanie lekéw z grupy ERA, takich jak bosentan, réwniez w klasie WHO-FC Il u pacjentéw z idiopatycz-
nym PAH i PAH zwigzanym z chorobami tkanki tacznej, obecnie nie sg dostepne poréwnywalne dane dotyczace pacjentéw z zespotem Eisenmengera.
Ze wzgledu na istotne réznice w przebiegu naturalnym istniejgce miedzy tymi grupami wynikéw nie mozna w prosty sposéb odnies¢ do pacjentéw

z wadami wrodzonymi i przed wydaniem zalecen jest konieczne przeprowadzenie dalszych badan

CHD — wada wrodzona serca; ERA — antagonista receptora angiotensyny; WHO-FC — klasa czynnosciowa Swiatowej Organizacji Zdrowia

W badaniach otwartych wykazano korzystny wptyw na
hemodynamike i wydolnos¢ wysitkowa ciagtego dozylnego
wlewu epoprostenolu, a wyniki byty poréwnywalne z uzy-
skiwanymi u pacjentéw z idiopatycznym PAH [168, 169].
Centralne wktucie dozylne zwieksza jednak ryzyko wystapie-
nia zatoréw skrzyzowanych i infekgji.

W wieloosrodkowym, randomizowanym badaniu pod-
skornego leku treprostinilu [170] badano podgrupe 109 pa-
cjentéw z PAH zwigzanym z CHD, a korzystny wptyw leku
na wydolnos¢ wysitkowa nie roznit sie od efektu obserwowa-
nego w idiopatycznym PAH.

Przeszczep ptuc z naprawa wady serca lub jednoczesny
przeszczep serca i ptuc stanowia ostateczng forme leczenia
pacjentéw z zespotem Eisenmengera, u ktérych wystepuja
czynniki prognostyczne ztego rokowania, takie jak pogorsze-
nie stanu czynnos$ciowego, epizody niewydolnosci prawoko-
morowej i zaawansowane pogarszajace sie zmiany hemody-
namiczne, szczegblnie zta funkcja komory lub podwyzszone
stezenie peptydu natriuretycznego typu B (BNP). Wybér mo-
mentu wpisania pacjenta na liste oczekujacych na zabieg jest
trudny.

4.18. POSTEPOWANIE U PACJENTOW Z SINICA

Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Sinica jest wywotana dwukierunkowym lub odwréconym
przeciekiem powstajacym na skutek komunikacji anatomicz-
nej pomiedzy krazeniem systemowym i ptucnym na pozio-
mie przedsionkowym, komorowym lub tetniczym. Pacjenci
zssinica to niejednorodna grupa, obejmujaca wiele wad o zréz-
nicowanej anatomii i patofizjologii: z prawidtowym lub ogra-
niczonym przeptywem ptucnym w obecnosci przeszkody
w obrebie ptucnej drogi odptywu lub w obecnosci zwigkszo-
nego przeptywu ptucnego przy braku takiej przeszkody, co
powoduje rozw6j PAH i w konsekwencji zespotu Eisenmen-

gera (patrz rozdziat 4.14 i 4.17). Pacjenci moga mie¢ w wy-
wiadzie przebyty zabieg paliatywny lub nie. Postepowanie
z takimi pacjentami jest skomplikowane i powinno by¢ pro-
wadzone przez specjaliste GUCH.

Mechanizmy adaptacyjne

Sinica powoduje uaktywnienie mechanizméw adapta-
cyjnych, majacych na celu poprawe transportu tlenu i jego
dostaw do tkanek, takich jak wtérna erytrocytoza, przesu-
niecie w prawo krzywej dysocjacji hemoglobiny i wzrost
rzutu serca [171, 172]. Erytrocytoza wtérna do stymulacji
erytropoetyna jest fizjologiczna odpowiedzia na przewlekia
hipoksemie. Erytrocytoza skompensowana odzwierciedla
stan rownowagi (stabilne stezenie hemoglobiny w stanie
wysycenia zelazem), a erytrocytoza zdekompensowana
oznacza niemozno$¢ osiggniecia stanu réwnowagi (zwiek-
szajacy sie hematokryt).

Zaburzenie wielouktadowe
Sinica i wtérna erytrocytoza silnie wptywaja na cafe uktady

narzadow:

— lepkos¢ krwi wzrasta i bezposrednio wiaze sie z masa
krwinek czerwonych [173];

— zaburzenia hemostazy czesto wystepuja i sa zfozone,
stanowia pochodna zaburzen zwiazanych z ptytkami
krwi (trombocytopenii i trombastenii), szlakéw krzep-
niecia i innych mechanizméw nieprawidtowosci krzep-
niecia. Stezenie czynnikow krzepniecia zaleznych od
witaminy K (czynniki Il, VII, IX i X) oraz czynnika V jest
zmniejszone, zwigksza sie aktywnos¢ fibrynolityczna,
zmniejsza sie ilo$¢ najwiekszych multimeréw czynnika
von Willebranda;

— zwiekszony obrét krwinek czerwonych i hemoglobiny
i uposledzenie wydalania kwasu moczowego prowadzi
do hiperurykemii [174]. Zwiekszone stezenie bilirubiny
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niezwiazanej powoduje zwiekszenie ryzyka powstawa-
nia z6fciowych kamieni z bilirubinianu wapnia u pacjen-
toéw z sinica;

— ciezka dysfunkcja srodbtonka objawia sie uderzajagcym
uposledzeniem wazodylatacji zaleznej od srédbtonka;

— przewlekta hipoksemia, zwigkszona lepko$¢ krwi oraz dys-
funkcja srodbtonka wptywajg na mikrokrazenie, funkcje
miesnia serca oraz czynnos¢ innych uktadéw narzadow.

Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Objawy kliniczne obejmuja: sinice centralng na skutek
zwiekszonej ilosci zredukowanej hemoglobiny (> 5 g/100 ml
krwi), pateczkowate palce oraz czesto skolioze. Objawy ze
strony serca sg réznorodne i zaleza od anatomii/patofizjologii
wady lezacej u jej podtoza.

Smiertelno$¢ pacjentéw z sinica jest istotnie wieksza niz
pacjentéw bez sinicy [175]. Rokowanie zalezy od wyjsciowej
anatomii, patofizjologii, przebytych zabiegdéw paliatywnych,
powikfan sinicy oraz srodkéw zapobiegawczych. Niskie ste-
zenie plytek krwi, ciezka hipoksja, kardiomegalia i zwiekszo-
ny hematokryt w dziecifistwie sa przydatnymi parametrami
pozwalajacymi przewidzie¢ przedwczesny zgon i zdarzenia
niepozadane zaréwno u pacjentéw z naczyniowg chorobg
ptuc, jak i bez niej [176].

Pozne powiktania

— Nadmierna lepkos¢ krwi powoduje takie objawy, jak bole
glowy, ostabienie, zawroty glowy, meczliwos¢, szumy
w uszach, zamazane pole widzenia, parestezje palcow
rak i n6g oraz warg, béle miesniowe i ostabienie mie-
$niowe (klasyfikowane jako umiarkowane, jesli uniemoz-
liwiaja pewne aktywnosci, i ciezkie, jesli uniemozliwiaja
wykonywanie wigkszosci czynnosci) [171, 172]. Obja-
wy nadmiernej lepkosci sa mafo prawdopodobne u pa-
cjentéw wysyconych zelazem z hematokrytem < 65%.

—  Wspdtistniejace krwawienia i skaza zakrzepowa powoduja
istotng trudnos¢ terapeutyczng, poniewaz u pacjentéw
wystepuje zwiekszone ryzyko zaréwno krwawien, jak i za-
krzepow. Samoistne krwawienie jest najczesciej niewiel-
kie i samoograniczajace (krwawienie z zeboéw, z nosa,
tatwos¢ wystepowania podbiegnie¢ krwawych i krwotok
miesigczkowy). Krwioplucie jest najczesciej wystepujacym
drobnym incydentem krwotocznym i jest zewnetrznym
objawem krwotoku wewnatrzptucnego, nie odzwiercie-
dla rozlegtosci krwawienia miazszowego (wystepuje
< 100% pacjentoéw z zespotem Eisenmengera) [163, 177].
Zakrzepica jest spowodowana: zaburzeniami krzepniecia,
zastojem krwi w poszerzonych jamach serca i naczyniach,
miazdzyca tetnic i/lub dysfunkcja Srédbtonka, obecnoscia
materiatu trombogennego (np. konduitéw) oraz zaburze-
niami rytmu serca. Nieprawidfowosci hemostazy nie chro-
nig przed powikfaniami zakrzepowymi. Czesto wystepuja
utozone warstwowo skrzepliny w duzych, czesciowo

zwapniatych i tetniakowatych tetnicach ptucnych (< 30%)
[178-180]. Zidentyfikowano nastepujace czynniki ryzy-
ka: ptec zenska, niska saturacja, podeszty wiek i poszerze-
nie tetnic ptucnych [161, 180].

— Incydenty naczyniowo-mézgowe moga by¢ powiktaniem
zdarzen zakrzepowo-zatorowych (zatory skrzyzowane),
czynnikéw reologicznych (mikrocytoza), dysfunkcji Srod-
btonka oraz ,tradycyjnych” czynnikéw ryzyka miazdzy-
cy. Ciezko$¢ wtérnej erytrocytozy per se nie jest czynni-
kiem ryzyka [181]. Najsilniejszym niezaleznym czynni-
kiem ryzyka incydentéw naczyniowo-mézgowych [182]
byta mikrocytoza spowodowana niedoborem zelaza na
skutek niewfasciwych upustéw krwi.

— Zatory skrzyzowane moga by¢ skutkiem nadkomoro-
wych zaburzer rytmu serca lub obecnosci przezzylnych
elektrod i cewnikow.

— Niedobor Zelaza to czesto skutek nieprawidfowych upu-
stow krwi.

— Zaburzenia rytmu serca mogg by¢ nadkomorowe i ko-
morowe.

— Powiktania infekcyjne, do ktérych zalicza sie zapalenie
wsierdzia, ropnie mozgu oraz zapalenia ptuc. Goraczka,
zwigzana z nowym lub innym niz dotychczasowe bo-
lem glowy, budzi podejrzenie ropnia mézgu.

— Niewydolnos¢ nerek jest czesta i wystepuje na skutek czyn-
nosciowych i strukturalnych nieprawidtowosci nerek.

— Kamica zétciowa jest czesta. Kamienie z bilirubinianu
wapnia moga powodowac powikfania w postaci zapale-
nia lub kamicy pecherzyka Zotciowego.

— Powiktania reumatologiczne obejmujg moczanowe za-
palenie stawdw, osteoartropatie przerostowa oraz kyfo-
skolioze.

Postepowanie diagnostyczne

Obowiazuja zasady ogoélne, ktérych opis znajduje sie
w rozdziale 3.2.

Informacje na temat wad serca bedacych przyczyna sini-
cy mozna znalez¢ w rozdziale 4.14 i w rozdziatach dotycza-
cych konkretnych wad.

Nalezy zwrdci¢ szczegblng uwage na objawy nadmier-
nej lepkosci krwi oraz powiktan krwotocznych/niedokrwien-
nych. Powinno sie zmierzy¢ saturacje za pomoca pulsoksy-
metru w spoczynku przez co najmniej 5 minut. Wydolnos¢
wysitkowa ocenia sie regularnie, najlepiej za pomocg testu
6-minutowego marszu.

Badania laboratoryjne powinny obejmowac ocene mor-
fologii, w tym Sredniej objetosci erytrocytow (MCV), stezenia
ferrytyny w osoczu (oznaczenie stezenia zelaza, transferyny
i wysycenia transferyny moze by¢ konieczne do wczesnego
wykrycia niedoboru zelaza), kreatyniny, stezenia kwasu mo-
czowego, koagulogramu, BNP i pro-BNP, kwasu foliowego
i witaminy B12, jesli parametr MCV jest zwiekszony lub pra-
widtowy przy niskim stezeniu ferrytyny w osoczu.
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Srodki ostroznosci dotyczgce

badan laboratoryjnych

— Koagulogram: objetos¢ osocza jest zmniejszona na sku-
tek wtdrnej erytrocytozy; ilos¢ cytrynianu sodu nalezy
dostosowac do hematokrytu, jesli wynosi on > 55%.

— Hematokryt oceniany za pomoca automatycznych elek-
tronicznych licznikdw czastek (ocena za pomoca mikro-
hematokrytu powoduje fatszywe zawyzenie wyniku na
skutek uwiezienia osocza).

— Stezenie glukozy moze by¢ obnizone (zwiekszona gliko-
liza in vitro, wynikajaca ze zwiekszonej liczby krwinek
czerwonych).

Wskazania do leczenia interwencyjnego

Nalezy starannie rozwazy¢ ryzyko i korzysci, co wymaga
doswiadczenia. Pacjenta z sinicg bez PAH/zespotu Eisenmen-
gera nalezy okresowo ocenia¢ pod wzgledem kazdej proce-
dury, ktéra moze poprawi¢ jako$¢ zycia i zmniejszy¢ choro-
bowos¢, jak rowniez pod katem mozliwosci korekgji fizjolo-
gicznej (patrz rozdziat 4.14).

Leczenie zachowawcze
Dane dotyczace leczenia PAH znajduja sie w rozdziale 4.17.

— Zaburzenia rytmu serca: nalezy utrzymac rytm zatoko-
wy, jesli tylko jest to mozliwe. Leczenie antyarytmiczne
nalezy zindywidualizowac dla kazdego pacjenta (farma-
koterapia, ablacja, epikardialna implantacja stymulatora
serca/ICD). Leczenie antyarytmiczne w tej grupie pacjen-
tow jest bardzo trudne. Farmakoterapie nalezy wiaczac¢
ze szczegblng ostroznoscia i z zasady w warunkach szpi-
talnych. Nalezy unikac implantacji elektrod przezzylnych.

— Leczniczy upust krwi nalezy wykonywac wytacznie w przy-
padku obecnosci umiarkowanych/ciezkich objaw6w nad-
miernej lepkosci krwi na skutek wtérnej erytrocytozy (he-
matokryt > 65%) i po wykluczeniu odwodnienia oraz nie-
doboru zelaza. Nalezy zleci¢ podaz ptynéw izowolume-
trycznych (750-1000 ml izotonicznej soli fizjologicznej
z jednoczesnym upustem 400-500 ml krwi).

— Przetoczenie krwi moze by¢ konieczne w przypadku nie-
dokrwistosci mimo wysycenia zelazem (stezenie hemo-
globiny nieadekwatne do wysycenia krwi tlenem).

— Suplementacje Zelaza nalezy podja¢ w przypadku jego
niedoboru (MCV < 80 fl), starannie monitorujac nastep-
stwa (efekt z odbicia).

— Rutynowe stosowanie antykoagulacji/kwasu acetylosali-
cylowego: obecnie dostepne dane nie potwierdzajq ist-
nienia jakiejkolwiek korzysci z ich stosowania u pacjen-
tow z sinica w celu zapobiegania powiktaniom zakrze-
powo-zatorowym. Udowodniono za to zwiekszone ry-
zyko wystapienia krwawienia.

—  Zalecenia do antykoagulagji: trzepotanie przedsionkéw/AF [do-
celowy miedzynarodowy wskaznik znormalizowany (INR) 2—
—2,5; wyzszy w przypadku obecnosci zastawki mechanicznej).

— Krwioplucie: wymaga wykonania RTG oraz CT klatki
piersiowej, jesli stwierdza sie obecnos¢ nacieku. Bron-
choskopia jest badaniem niebezpiecznym dla pacjen-
ta i rzadko daje uzyteczne informacje. Postepowanie
obejmuje odstawienie kwasu acetylosalicylowego, nie-
steroidowych lekéw przeciwzapalnych oraz doustnych
antykoagulantow, leczenie hipowolemii i niedokrwi-
stosci, ograniczenie aktywnosci fizycznej i ttumienie
nieproduktywnego kaszlu. W przypadku nawracaja-
cych krwotokéw wewnatrzptucnych/krwioplucia moze
by¢ konieczne wykonanie selektywnej embolizacji
tetnic ptucnych.

— Hiperurykemia: nie zaleca sie leczenia bezobjawowej hi-
perurykemii.

— Ostre dnawe zapalenie stawéw leczy sie podawana do-
ustnie lub dozylnie kolchicyna, probenecidem i lekami
przeciwzapalnymi, zwracajac uwage na ryzyko niewy-
dolnosci nerek i krwawienia. Leki urykozuryczne (np.
probenecid) lub urykostatyczne (np. allopurinol) zapo-
biegaja nawrotom.

Zalecenia dotyczgce prowadzenia pacjentow
Wszyscy pacjenci z sinica wymagaja dozywotniej kon-

troli: wizyty kontrolne nalezy planowa¢ co 6-12 miesiecy

w specjalistycznych osrodkach zajmujacych sie GUCH,

a opieke prowadzi sie w bliskiej wspotpracy z lekarzem ro-

dzinnym. Wizyta kontrolna obejmuje:

— szczegblowa ocene pacjenta w poszukiwaniu potencjal-
nych powikfan;

— badania laboratoryjne (patrz powyzej);

— edukacje dotyczaca strategii redukgji ryzyka (tab. 22).

Informacje dodatkowe

Wysitek fizyczny/sport: unikanie umiarkowanych i ciez-
kich wysitkow.

Podréze lotnicze: podréze transportem lotniczym sa
dobrze tolerowane [183, 184]. Strategie redukcji ryzyka
uwzgledniaja unikanie stresu zwigzanego z podréza i inny-
mi przyczynami, unikanie odwodnienia, napojéw alkoho-
lowych i stosowanie srodkéw zapobiegajacych zakrzepicy
zyt gtebokich.

Przebywanie na duzej wysokosci: nalezy unika¢ gwat-
townego przemieszczenia na duza wysokos¢ (> 2500 m).
Stopniowe wznoszenie sie (np. w kolejce linowej) do 2500 m
moze by¢ dobrze tolerowane.

Ciaza: cigza u pacjentek z sinica, bez nadcisnienia ptuc-
nego, powoduje w istotnym odsetku powiktania u matki i pfo-
du. Saturacja (> 85%) i stezenie hemoglobiny (< 200 g/l)
przed ciaza sa najwazniejszymi czynnikami rokowniczymi
zywego urodzenia [15]. Ciaza jest przeciwwskazana w zespole
Eisenmengera.

Profilaktyka 1ZW: wskazana u wszystkich pacjentéw
(patrz rozdziat 3.3.5).
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Tabela 22. Strategie redukgji ryzyka u pacjentéw z siniczymi wrodzonymi wadami serca

Srodki zapobiegawcze stanowig podstawe opieki majacej na celu unikniecie powikfah. Powinno sie unika¢ narazenia na
nastepujace sytuacje i aktywnosci:

* cigza

* niedobdr Zelaza i niedokrwistos¢ (nie wykonywac rutynowo krwioupustéw w celu utrzymania z gory zatozonego stezenia hemoglobiny)
* odwodnienie

* choroby zakazZne: zaleca sie coroczne szczepienie przeciw grypie i szczepienie przeciw pneumokokom (co 5 lat)

* palenie tytoniu, okazjonalne stosowanie uzywek, w tym alkoholu

* stosowanie przezzylnych elektrod stymulatorowych/defibrylujacych

* forsowny wysitek fizyczny

* gwattowne narazenie na gorgco (sauna, gorace kapiele i prysznice)

Inne sposoby redukcji ryzyka obejmuja:

* stosowanie filtra powietrza we wktuciach dozylnych, aby unikna¢ zatoru powietrznego

* konsultacje z kardiologiem specjalistg w zakresie wrodzonych wad serca u dorostych przed zastosowaniem jakichkolwiek lekdw
i przed kazdym zabiegiem operacyjnym/interwencyjnym

* szybkie wdrozenie leczenia infekgji gérnych drég oddechowych

* ostrozne stosowanie lub unikanie lekéw uposledzajacych funkcje nerek

* poradnictwo antykoncepcyjne

Tekst CME , Wytyczne dotyczace leczenia dorostych pacjentéw z wrodzonymi wadami serca (nowa wersja — 2010)” uzyskat akredytacje EBAC
(European Board for Accreditation in Cardiology) w wysokosci 2 godzin zewnetrznych punktéw CME. Kazdy uczestnik powinien przypisa¢ sobie
tyle godzin, ile faktycznie poswiecit na nauke. EBAC pracuje wedtug standardéw jakosci EACCME (European Accreditation Council for Continuing
Medical Education), stanowiacej organ EUMS (European Union of Medical Specialists). Wedtug zaleceri EBAC/EACCME wszyscy autorzy uczestni-
czacy w tym programie zadeklarowali potencjalny konflikt intereséw, ktory mégtby wptywaé na powyzszy dokument. Komitet Organizacyjny
odpowiada za sprawdzenie wszystkich potencjalnych konfliktéw intereséw deklarowanych przez uczestnikéw programu.

Uwagi ze strony CME dotyczace niniejszego artykutu sg dostepne na stronach internetowych European Heart Journal http://cme.oxfordjour-
nals.org/cgi/hierarchy/oupcme_node;ehj oraz European Society of Cardiology http://www.escardio.org/knowedge/guidelines.
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