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aby w pełni uwzględniali wytyczne ESC podczas oceny klinicznej, a także kiedy określają i realizują medyczne strategie prewencji, diagnostyki lub leczenia. Wytyczne nie znoszą jednak w żaden sposób 
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i urządzeń w momencie ich stosowania.
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Skróty I Akronimy
3D (three‑dimensional) – prezentacja trójwymiarowa
6MWT (6‑minute walk test) – test 6‑minutowego marszu
AAOCA (anomalous aortic origin of a coronary artery) – nieprawidłowe 
odejście tętnic wieńcowych od aorty
AAOLCA (anomalous aortic origin of the left coronary artery) – 
nieprawidłowe odejście lewej tętnicy wieńcowej od aorty
ACAPA (anomalous coronary artery from the pulmonary artery) – 
nieprawidłowe odejście tętnicy wieńcowej od pnia płucnego
ACE (angiotensin‑converting enzyme) – konwertaza angiotensyny
ACHD (adult congenital heart disease) – dorosły z wrodzoną wadą serca
AF (atrial fibrillation) – migotanie przedsionków
ALCAPA (anomalous left coronary artery from the pulmonary artery) – 
nieprawidłowe odejście lewej tętnicy wieńcowej od tętnicy płucnej
AR (aortic regurgitation) – niedomykalność aortalna
ARB (angiotensin II receptor blocker) – antagonista receptora 
angiotensyny
ARCAPA (anomalous right coronary artery from the pulmonary artery) – 
nieprawidłowe odejście prawej tętnicy wieńcowej od tętnicy płucnej
AS (aortic stenosis) – zwężenie zastawki aortalnej
ASD (atrial septal defect) – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej
ASI (aortic size index) – zindeksowany wymiar aorty
AT (atrial tachycardia) – tachykardia przedsionkowa
AV (atrioventricular) – przedsionkowo‑komorowy
AVA (aortic valve area) – pole otwarcia zastawki aortalnej
AVAi (indexed aortic valve area) – zindeksowane pole otwarcia zastawki 
aortalnej
AVNRT (atrioventricular node reentrant tachycardia) – nawrotny częstoskurcz 
węzłowy
AVRT (atrioventricular reentrant tachycardia) – nawrotny częstoskurcz  
przedsionkowo‑komorowy
AVSD (atrioventricular septal defect) – ubytek przegrody przedsionkowo

‑komorowej
BAV (bicuspid aortic valve) – dwupłatkowa zastawka aortalna
BNP (B‑type natriuretic peptide) – peptyd natriuretyczny typu B
BSA (body surface area) – powierzchnia ciała
CABG (coronary artery bypass graft) – pomostowanie aortalno‑wieńcowe
CAD (coronary artery disease) – choroba wieńcowa
CCT (cardiovascular computed tomography) – tomografia komputerowa 
serca i naczyń
ccTGA (congenitally corrected transposition of the great arteries) – 
skorygowane przełożenie wielkich pni tętniczych
CHD (congenital heart disease) – wrodzona wada serca
CHA2DS2‑VASc (Congestive Heart Failure, Hypertension, Age ≥75 [2 points], 
Diabetes Mellitus, Prior Stroke or Transient Ischemic Attack [2 points], Vascular 
Disease, Age 65–74, Female) – niewydolność serca, nadciśnienie tętnicze, 
wiek ≥75 lat (2 pkt), cukrzyca, udar mózgu (2 pkt), choroba naczyń, wiek 
65–74 lata, płeć (żeńska)

CMR (cardiovascular magnetic resonance) – rezonans magnetyczny serca 
i naczyń
CoA (coarctation of the aorta) – koarktacja aorty
CONCOR – CONgenital CORvitia
CPG (Committee for Practice Guidelines) – Komitet ds. Wytycznych 
Postępowania
CPET (cardiopulmonary exercise testing) – sercowo‑płucny test wysiłkowy
CRT (cardiac resynchronization therapy) – terapia resynchronizująca serca
DCRV (double‑chambered right ventricle) – dwujamowa prawa komora
EACVI (European Association of Cardiovascular Imaging) – Europejskie 
Stowarzyszenie Obrazowania Serca i Naczyń
EKG (electrocardiogram) – elektrokardiogram
EF (ejection fraction) – frakcja wyrzutowa
EP (electrophysiology/electrophysiological) – elektrofizjologia
ERA (endothelin receptor antagonist) – antagonista receptora 
endotelinowego
ESC (European Society of Cardiology) – Europejskie Towarzystwo 
Kardiologiczne
HAS‑BLED (Hypertension, Abnormal renal and liver function, Stroke, 
Bleeding, Labile INR, Elderly, Drugs or alcohol) – nadciśnienie tętnicze, 
nieprawidłowa funkcja nerek, nieprawidłowa funkcja wątroby, udar 
mózgu, predyspozycja do krwawień, niestabilne wartości INR, podeszły 
wiek, przyjmowane leki, nadużywanie alkoholu
HLHS (hypoplastic left heart syndrome) – zespół niedorozwoju lewego 
serca
HTAD (heritable thoracic aortic disease) – dziedziczna choroba aorty 
piersiowej
IART (intraatrial reentrant tachycardia) – nawrotny częstoskurcz 
międzyprzedsionkowy
ICD (implantable cardioverter defibrillator) – wszczepialny 
kardiowerter‑defibrylator
IE (infective endocarditis) – infekcyjne zapalenie wsierdzia
INR (international normalized ratio) – międzynarodowy współczynnik 
znormalizowany
IVC (inferior vena cava) – żyła główna dolna
LA (left atrium/atrial) – lewy przedsionek
L‑R (left‑to‑right) – lewo‑prawy
LV (left ventricle/ventricular) – lewa komora
LVEF (left ventricular ejection fraction) – frakcja wyrzutowa lewej komory
LVESD (left ventricular end systolic diameter) – wymiar końcowoskurczowy 
lewej komory
LVH (left ventricular hypertrophy) – przerost lewej komory
LVOT (left ventricular outflow tract) – droga odpływu lewej komory
LVOTO (left ventricular outflow tract obstruction) – zwężenie drogi 
odpływu lewej komory
MAPCA (major aortic pulmonary collaterals) – nieprawidłowe połączenie 
systemowo‑płucne
MCV (mean corpuscular volume) – średnia objętość erytrocytu
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kowników. Regulacje obowiązujące w przygoto-
wywaniu i wydawaniu wytycznych są dostęp-
ne na stronie internetowej ESC (pod adresem 
http://www.escardio.org/Guidelines-&-Educa-
tion/Clinical‑Practice‑Guidelines/Guidelines 
‑development/Writing‑ESC‑Guidelines). Wy-
tyczne ESC prezentują oficjalne stanowisko ESC 
na dany temat i są regularnie aktualizowane. 

Poza publikacją wytycznych postępowa-
nia (Clinical Practice Guidelines) ESC prowa-
dzi EurObservational Research Programme – 
międzynarodowe rejestry chorób sercowo

‑naczyniowych i  interwencji, które są nie-
zbędne do oceny procesów diagnostycznych 
i terapeutycznych, wykorzystania środków i za-
stosowania wytycznych. Rejestry te mają na celu 
zapewnienie lepszego zrozumienia praktyki me-
dycznej w Europie i na całym świecie w oparciu 
o wysokiej jakości dane zebrane podczas ruty-
nowej praktyki klinicznej.

1. Preambuła
Wytyczne stanowią podsumowanie i ocenę do-
stępnych danych naukowych w celu wsparcia 
personelu medycznego w podejmowaniu de-
cyzji co do strategii postępowania w odnie-
sieniu do indywidualnego pacjenta z określo-
ną chorobą. Wytyczne i ich zalecenia powinny 
ułatwiać podejmowanie decyzji w codziennej 
praktyce klinicznej. Niezależnie od tego osta-
teczne decyzje dotyczące indywidualnego cho-
rego musi podejmować – adekwatnie do sytuacji 
oraz w uzgodnieniu z pacjentem bądź z jego opie-
kunem – zajmujący się nim specjalista. 

W ostatnich latach Europejskie Towarzystwo 
Kardiologiczne (ESC) oraz inne organizacje i to-
warzystwa naukowe wydały bardzo wiele wy-
tycznych. Z uwagi na ich istotny wpływ na po-
dejmowanie decyzji klinicznych wprowadzono 
kryteria jakościowe, tak aby proces ich przygoto-
wywania był przejrzysty dla późniejszych użyt-

Słowa kluczowe
chirurgia wrodzonych 
wad serca, choroba, 
diagnoza, dorosły, 
interwencja 
przezskórna, leczenie 
farmakologiczne, 
obrazowanie, 
powikłania odległe, 
prowadzenie pacjenta, 
wrodzone wady serca, 
wytyczne, zalecenia 

mWHO (modified World Health Organization) – zmodyfikowana 
klasyfikacja Światowej Organizacji Zdrowia
NOAC (non‑vitamin K antagonist oral anticoagulant) – doustny lek 
przeciwkrzepliwy niebędący antagonistą witaminy K
NT‑proBNP (N‑terminal pro‑B‑type natriuretic peptide) – N‑końcowy 
fragment propeptydu natriuretycznego typu B
NYHA (New York Heart Association) – Nowojorskie Towarzystwo 
Kardiologiczne
PA (pulmonary artery) – tętnica płucna
PAH (pulmonary arterial hypertension) – tętnicze nadciśnienie płucne
PAH‑CHD (pulmonary arterial hypertension associated with congenital 
heart disease) – tętnicze nadciśnienie płucne związane z wrodzoną wadą 
serca
PAP (pulmonary artery pressure) – ciśnienie w tętnicy płucnej
PDA (patent ductus arteriosus) – przetrwały przewód tętniczy
PDE‑5 (phosphodiesterase type 5) – fosfodiesteraza typu 5
PES (programmed electrical stimulation) – programowana stymulacja 
elektryczna
PFO (patent foramen ovale) – przetrwały otwór owalny
PH (pulmonary hypertension) – nadciśnienie płucne
PLE (protein-losing enteropathy) – enteropatia z utratą białka
PM (pacemaker) – stymulator serca
PR (pulmonary regurgitation) – niedomykalność zastawki tętnicy płucnej
PS (pulmonary stenosis) – zwężenie zastawki tętnicy płucnej
PVD (pulmonary vascular disease) – płucna choroba naczyniowa
PVR (pulmonary vascular resistance) – naczyniowy opór płucny
PVRep (pulmonary valve replacement) – wymiana zastawki tętnicy 
płucnej
QI (quality indicators) – wskaźnik jakości
Qp:Qs (pulmonary to systemic flow ratio) – iloraz przepływu płucnego 
do systemowego
RA (right atrium/atrial) – prawy przedsionek
R‑L (right‑to‑left) – prawo‑lewy
rTOF (repaired tetralogy of Fallot) – skorygowana tetralogia Fallota
RV (right ventricle/ventricular) – prawa komora
RVEDVi (right ventricular end diastolic volume indexed) – indeksowana 
objętość końcoworozkurczowa prawej komory

RVEF (right ventricular ejection fraction) – frakcja wyrzutowa prawej 
komory
RVESVi (right ventricular end systolic volume indexed) – indeksowana 
objętość końcowoskurczowa prawej komory
RVH (right ventricular hypertrophy) – przerost prawej komory
RVOT (right ventricular outflow tract) – droga odpływu prawej komory
RVOTO (right ventricular outflow tract obstruction) – zwężenie drogi 
odpływu prawej komory
RVSP (right ventricular systolic pressure) – ciśnienie skurczowe w prawej 
komorze
SCD (sudden cardiac death) – nagły zgon sercowy
SND (sinus node dysfunction) – dysfunkcja węzła zatokowo

‑przedsionkowego
SubAS (subaortic stenosis) – podzastawkowe zwężenie aorty
SupraAS (supravalvular aortic stenosis) – nadzastawkowe zwężenie aorty
SVC (superior vena cava) – żyła główna górna
SVT (supraventricular tachycardia) – częstoskurcz nadkomorowy
TCPC (total cavopulmonary connection) – całkowite połączenie żylno-płucne
TGA (transposition of the great arteries) – przełożenie wielkich pni 
tętniczych
TOE (transoesophageal echocardiography) – echokardiografia 
przezprzełykowa
TOF (tetralogy of Fallot) – tetralogia Fallota
TPVI (transcatheter pulmonary valve implantation) – przezskórne 
wszczepienie zastawki tętnicy płucnej
TR (tricuspid regurgitation) – niedomykalność zastawki trójdzielnej
TTE (transthoracic echocardiography) – echokardiografia przezklatkowa
TV (tricuspid valve) – zastawka trójdzielna
UVH (univentricular heart) – serce jednokomorowe
VE/VCO₂ (ventilation to carbon dioxide output) – ekwiwalent wentylacyjny 
dla dwutlenku węgla
VF (ventricular fibrillation) – migotanie komór
VKA (vitamin K antagonist) – antagonista witaminy K
Vmax (maximum Doppler velocity) – maksymalna prędkość doplerowska
VSD (ventricular septal defect) – ubytek przegrody międzykomorowej
VT (ventricular tachycardia) – częstoskurcz komorowy
WHO (World Health Organisation) – Światowa Organizacja Zdrowia
WU (Wood units) – jednostka Wooda

http://www.escardio.org/
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interesów, uwzględniając wszelkie powiązania, 
które mogłyby być postrzegane jako potencjal
ne lub rzeczywiste źródła takiego konfliktu. De
klaracje zostały zebrane w jeden dokument, któ-
ry jest dostępny na stronie ESC (pod adresem 
http://www.escardio.org/guidelines). Zmiany, 
które powstawały w trakcie spisywania wytycz-
nych, były zgłaszane do ESC i stanowiły podsta-
wę aktualizacji tych oświadczeń. Grupa Robo-
cza przygotowująca wytyczne otrzymała za tę 
pracę wsparcie finansowe wyłącznie od ESC, 
bez finansowego udziału przedsiębiorstw bran-
ży medycznej.

CPG nadzoruje i koordynuje przygotowanie 
nowych wytycznych. Odpowiada ponadto za pro
ces ich zatwierdzania. Wytyczne ESC podlegają 
szczegółowym recenzjom, które przeprowadza
ją CPG oraz eksperci zewnętrzni. Po uwzględ
nieniu koniecznych poprawek wszyscy eksper
ci wchodzący w skład Grupy Roboczej akceptują 
wytyczne. Ostateczną wersję dokumentu apro
buje CPG, a na swoich łamach publikuje „Euro
pean Heart Journal”. Wytyczne opracowano 
na podstawie starannej analizy aktualnej wie
dzy naukowej i medycznej z uwzględnieniem do
stępnych danych. Proces przygotowania wytycz-
nych ESC obejmuje także przygotowanie narzę-
dzi edukacyjnych i programów wdrażania tych 
zaleceń, takich jak: skrócone wersje kieszonko-
we, slajdy podsumowujące, foldery z kluczowy-
mi informacjami, podsumowania dla niespe-
cjalistów, a także wersje elektroniczne w for-
mie aplikacji na urządzenia mobilne itd. Wer-
sje te są ograniczone, a zatem w poszukiwaniu 
dokładniejszych informacji użytkownik powi-
nien zawsze sięgać do pełnej wersji tekstu wy-
tycznych, udostępnianej bez żadnych ograni-
czeń na stronach ESC i „European Heart Jour-
nal”. Narodowe towarzystwa wchodzące w skład 
ESC zachęca się do aprobowania, tłumaczenia 
i wdrażania wszystkich wytycznych ESC. Pro-
gramy wdrożeniowe są potrzebne, ponieważ – 
jak udowodniono – to właśnie dzięki rzetelne-
mu stosowaniu zaleceń klinicznych można po-
prawić wyniki leczenia.

Pracownicy opieki zdrowotnej powinni 
uwzględniać wytyczne ESC w swojej całościo
wej ocenie klinicznej, a także używać ich do pla
nowania i realizacji strategii prewencyjnych, 
diagnostycznych i terapeutycznych w prakty
ce medycznej. Wytyczne ESC nie znoszą jednak, 
w jakimkolwiek zakresie, indywidualnej odpo
wiedzialności pracowników medycznych za po
dejmowanie właściwych decyzji adekwatnych 
do stanu klinicznego danego pacjenta, a tak
że uwzgledniających jego opinię albo – jeśli to 
uzasadnione i konieczne – opinię jego opieku
na. Obowiązkiem pracownika medycznego jest 
ponadto zweryfikowanie przepisów i regula
cji aktualnie obowiązujących w każdym z kra
jów, zanim zastosuje określony lek czy urządze
nie medyczne.

Ponadto ESC opracowało i zamieściło w tym 
dokumencie zestaw wskaźników jakości (QI), 
które mają stanowić narzędzia do oceny pozio-
mu zastosowania wytycznych, a także mogą być 
wykorzystywane równolegle do przekazu kluczo-
wych informacji z wytycznych przez ESC, szpi-
tale, instytucje zdrowia publicznego i profesjo-
nalistów zarówno do oceny praktyki klinicznej, 
jak i w programach edukacyjnych, i w ten spo-
sób poprawiać jakość opieki medycznej oraz wy-
ników klinicznych.

Członkowie Grupy Roboczej zostali wybrani 
przez ESC – w jej skład wchodzą reprezentanci 
odpowiednich grup podspecjalności ESC, tak aby 
swoją reprezentację mogli znaleźć różni specja-
liści medyczni zajmujący się pacjentami z kon-
kretną patologią. Wybrani eksperci w danej dzie-
dzinie podjęli się dokonania szczegółowej recen-
zji opublikowanych danych dotyczących postę-
powania w danych przypadkach zgodnie z po-
lityką Komitetu ds. Wytycznych Postępowania 
(CPG). Dokonano krytycznej oceny procedur 
diagnostycznych i terapeutycznych, uwzględ-
niając ocenę współczynnika ryzyka do korzy-
ści. Poziom wiarygodności danych naukowych 
oraz klasę zalecenia dla poszczególnych sposo-
bów postępowania wyważono i uszeregowano 
zgodnie z określonymi przez ESC skalami, któ-
re przedstawiono w TABELI 1 i TABELI 2.

Eksperci wchodzący w skład grup odpowie
dzialnych za spisanie i zrecenzowanie wytycz
nych złożyli deklaracje odnośnie do konfliktu 

Tabela 1.  Klasy zaleceń

Klasa 
zaleceń

Definicja Stosowane 
wyrażenia

I dane naukowe lub powszechnie akceptowana opinia 
wskazują, że określona metoda leczenia lub zabieg są 
korzystne, użyteczne i skuteczne

zaleca się /  
jest wskazane

II dane naukowe lub opinie dotyczące przydatności lub skuteczności 
określonej metody leczenia lub zabiegu nie są zgodne

IIa dane naukowe lub opinie przemawiają 
za użytecznością/skutecznością określonej metody 
leczenia lub zabiegu

należy 
rozważyć

IIb użyteczność lub skuteczność określonej metody 
leczenia lub zabiegu jest słabiej potwierdzona przez 
dane naukowe lub opinie

można 
rozważyć

III dane naukowe lub powszechnie akceptowana opinia 
wskazują, że określona metoda leczenia lub zabieg 
nie są użyteczne ani skuteczne, a w niektórych 
przypadkach mogą być szkodliwe

nie zaleca się

Tabela 2.  Poziom wiarygodności danych naukowych

poziom A dane pochodzące z licznych badań z randomizacją lub z metaanaliz

poziom B dane pochodzące z jednego badania z randomizacją lub z dużych 
badań bez randomizacji

poziom C uzgodniona opinia ekspertów lub dane pochodzące z małych badań 
albo z badań retrospektywnych bądź rejestrów
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z brakiem udokumentowanych danych na temat 
ACHD większość zaleceń to rezultat pewnego 
konsensusu ekspertów opartego na retrospek-
tywnych i prospektywnych badaniach obser-
wacyjnych oraz rejestrach. W niektórych oko-
licznościach klinicznych odstępstwo od niniej-
szych wytycznych może być zatem uzasadnione.

2.5. Co nowego w wytycznych 2020?
Wybrane poprawione zalecenia, nowe zalecenia 
i nowe koncepcje zostały przedstawione w tabeli 3.

3. Aspekty ogólne
3.1. Częstość występowania wrodzonych wad 
serca u osób dorosłych
Obecnie częstość występowania CHD na świe-
cie wynosi 9/1000 noworodków przy znacznym 
zróżnicowaniu geograficznym.2,3 Podczas gdy 
z powodu badań prenatalnych i przerywania cią-
ży częstość występowania ciężkich wrodzonych 
wad serca zmniejsza się w wielu krajach zachod-
nich/rozwiniętych, ogólna częstość występo-
wania w skali globalnej się zwiększa.4 W związ-
ku z rozwojem możliwości medycznych, chirur-
gicznych i technologicznych w ostatnich deka-
dach, >90% osób urodzonych z CHD dożywa 
obecnie dorosłości.5 Stąd występowanie CHD 
w społeczeństwie zwiększa się i obecnie znacz-
nie przewyższa liczbę dzieci z CHD.6 CHD moż-
na podzielić na: łagodne, umiarkowane i cięż-
kie (zob. tabela 4).

3.2. Organizacja opieki
Gdy pacjenci z CHD zbliżają się do wieku doro-
słego, powinni przejść pod opiekę odpowiednie-
go ośrodka jako ACHD. Powinno to być poprze-
dzone fazą przejściową, która zostaje przedłużo-
na w wiek dorosły zgodnie z potrzebami pacjen-
ta. Potrzeby społeczności takich pacjentów wy-
magają specjalnej organizacji opieki medycznej 
i programów szkoleniowych. Ważne jest, aby pa-
miętać, że opieka nad ACHD trwa przez całe ży-
cie i wymaga wcześniej ustalonej strategii.7 Gru-
pa Robocza ESC ds. Osób Dorosłych z Wrodzony-
mi Wadami Serca opublikowała swoje stanowisko 
w dokumencie opisującym zalecenia dotyczące 
organizacji opieki medycznej i szkoleń w pod-
specjalności ACHD w Europie.8 Artykuł ten od-
nosi się do poprzednich Wytycznych ESC9 i dzie-
li opiekę nad chorymi na 3 poziomy: 1) pacjenci 
wymagający opieki jedynie w centrum specjali-
stycznym; 2) pacjenci, nad którymi opieka po-
winna być łączona z ogólną opieką kardiologicz-
ną przeznaczoną dla osób dorosłych; 3) pacjen-
ci niewymagający opieki specjalistycznej (z do-
stępem do niej w razie konieczności). Sugerowa-
ne potrzeby kadrowe centrów specjalistycznych 
przedstawiono w tabeli 5. Złożoność wady serca nie 
powinna być jedynym kryterium przy przypisy-
waniu pacjenta do danego typu opieki medycz-
nej. Chociaż pacjenci ze skomplikowanymi wada-
mi w naturalny sposób przypisywani są do opie-

2. Wprowadzenie
2.1. Dlaczego potrzebne są nowe wytyczne 
dotyczące postępowania w przypadku osób 
dorosłych z wrodzonymi wadami serca?
Od czasu, gdy w 2010 r. opublikowano poprzed-
nią wersję wytycznych dotyczących postępowa-
nia u dorosłych z wrodzoną wadą serca (CHD), 
pojawiło się wiele danych na temat tej grupy 
chorych, zwłaszcza w odniesieniu do technik 
przezskórnej interwencji przy pomocy cewni-
ka i stratyfikacji ryzyka w zależności zarówno 
od czasu zabiegu i cewnikowania, jak i postępo-
wania medycznego. To spowodowało koniecz-
ność aktualizacji zaleceń.

Jako że dorośli pacjenci z wrodzoną wadą ser-
ca reprezentują obecnie coraz częściej grupę osób 
w wieku zaawansowanym, w tym starszym, ter-
min „osoba dorastająca z CHD” (grow‑up CHD) 
wydaje się mało adekwatny i w niniejszym doku-
mencie został zmieniony na ACHD (adult CHD – 
dorosły z wrodzoną wadą serca – przyp. tłum.). 
Zgodne to jest także z literaturą światową.

2.2. Treść wytycznych
Podejmowanie decyzji w przypadku ACHD po-
lega na postawieniu trafnej diagnozy, zaplano-
waniu terminu interwencji, ocenie ryzyka i do-
braniu najlepszego typu interwencji. Dodatko-
wo bierze się pod uwagę szczegółowe aspekty 
postępowania medycznego w przypadkach ta-
kich jak niewydolność serca, nadciśnienie płuc-
ne (PH) i leczenie przeciwkrzepliwe.

Niniejsze wytyczne skupiają się na postępo-
waniu u ACHD; po szczegółowe informacje na te-
mat zapalenia wsierdzia, izolowanej wady za-
stawkowej i choroby aorty należy sięgnąć do od-
powiednich osobnych wytycznych opublikowa-
nych przez ESC.

2.3. Nowy format wytycznych
Wytyczne zostały opracowane w sposób, któ-
ry ma ułatwić ich zastosowanie w praktyce kli-
nicznej i spełnić oczekiwania czytelnika, tak 
aby mógł on skupić się na skondensowanych 
i jasno zaprezentowanych zaleceniach. Rozdział 5 
w końcowej części dokumentu sugeruje tema-
ty do przyszłych badań, a rozdział 6 streszcza klu-
czowe informacje. Aby zdobyć więcej ogólnych 
informacji należy skorzystać z opublikowanego 
przez ESC podręcznika: ESC Textbook of Cardio‑
vascular Medicine.1

2.4. Jak korzystać z niniejszych wytycznych?
Komitet podkreśla, że wiele czynników osta-
tecznie wpływa na wybór najlepszego leczenia 
indywidualnych pacjentów w danej społeczno-
ści. Czynniki te to: dostępność sprzętu diagno-
stycznego, kompetencje kardiologów i chirurgów, 
zwłaszcza w zakresie chirurgii wrodzonych wad 
serca i interwencji przezskórnych, a także, na co 
należy zwrócić uwagę, oczekiwania dobrze po-
informowanego pacjenta. W dodatku w związku 
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Tabela 3.  Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwiązania

Zaburzenia rytmu serca

N W wydaniu wytycznych z 2010 r. nie było formalnych zaleceń dotyczących zaburzeń rytmu serca. W obecnych wytycznych zostały one 
uwzględnione (szczegółowe informacje – zob. tabele w rozdziałach 3.4.2 i 4.10). Podsumowanie najważniejszych informacji:
• podkreślenie konieczności zrozumienia przyczyn, mechanizmu zaburzeń rytmu serca i anatomii CHD leżącej u jej podstaw
• �podkreślenie wagi podejścia multidyscyplinarnego w ustalaniu optymalnego leczenia zaburzeń rytmu serca przed interwencją 

przezskórną lub chirurgiczną albo w jej trakcie
• �rozważenie wczesnej ablacji przezskórnej jako alternatywy dla długoterminowego leczenia farmakologicznego objawowych SVT i VT pod 

warunkiem, że zabieg przeprowadza się w ośrodku o dużym doświadczeniu
• �skupienie się na barierach anatomicznych związanych z częstoskurczem u pacjentów po operacji naprawczej tetralogii Fallota z utrwalonym VT 

przed przezskórną lub chirurgiczną interwencją w RVOT, ponieważ zabiegi korekcyjne mogą skutkować utrudnieniem dostępu do substratów VT
• rozpoznanie zależności pomiędzy bradykardią a IART oraz rozważenie potencjalnych korzyści z wszczepienia PM

Zespół Eisenmengera / tętnicze nadciśnienie płucne

N Zaleca się odradzanie ciąży pacjentkom z CHD i potwierdzonym przedwłośniczkowym PH

N Zaleca się ocenę ryzyka u wszystkich pacjentów z PAH‑CHD

N U pacjentów obciążonych małym lub średnim ryzykiem po korekcie prostych CHD i z przedwłośniczkowym PH zaleca się początkowe 
doustne leczenie skojarzone lub skojarzone leczenie sekwencyjne, a pacjentów obciążonych dużym ryzykiem należy poddać od początku 
leczeniu skojarzonemu zawierającemu prostanoidy podawane pozajelitowo

R Wytyczne podkreślały znaczenie strategii sekwencyjnej 
terapii PAH w zespole Eisenmengera i wykorzystania 6MWT 
w podjęciu decyzji o rozpoczęciu terapii

U pacjentów z zespołem Eisenmengera z obniżoną wydolnością fizyczną 
(dystans w 6MWT <450 m) należy rozważyć strategię leczenia początkowo 
monoterapią antagonistą receptorów endotelinowych, po której – jeśli 
stan pacjenta się nie poprawi – należy rozpocząć leczenie skojarzone

Przeciekowe wady serca

N U pacjentów z przeciekowymi wadami serca i cechami zwiększonego PAP w badaniach nieinwazyjnych zaleca się inwazyjny pomiar PVR

N/R Szczegółowe zalecenia dla decyzji o zamknięciu przecieku (gdy Qp:Qs >1,5) w zależności od obliczonego PVR:

<3 WU: klasa I dla ASD, VSD i PDA

3–5 WU: klasa IIa dla ASD, VSD i PDA

≥5 WU, ale ulegający obniżeniu <5 WU po celowanym leczeniu PAH: klasa IIb dla ASD (zamknięcie z fenestracją)

≥5 WU dla VSD i PDA (staranne podjęcie indywidualnej decyzji w ośrodku specjalistycznym); klasa IIb

≥5 WU pomimo celowanego leczenia PAH: klasa III dla ASD

N U pacjentów z ASD i chorobą LV zaleca się wykonanie testu z czasową okluzją balonem i staranne rozważenie korzyści z zamknięcia przecieku 
L‑R wobec potencjalnego negatywnego wpływu zamknięcia ASD na wyniki leczenia, wynikającego ze zwiększenia ciśnienia napełnienia 
komory (do rozważenia: zamknięcie przecieku, zamknięcie z fenestracją, niezamykanie ubytku)

N Uwzględnienie wieku pacjenta przy podejmowaniu decyzji 
o chirurgicznym zamknięciu ASD

U starszych pacjentów niekwalifikujących się do przezskórnego zamknięcia 
zaleca się rozważenie potencjalnej korzyści z chirurgicznego zamknięcia 
ASD w stosunku do ryzyka związanego z zabiegiem chirurgicznym

R Przezskórne zamknięcie VSD u niektórych pacjentów, 
szczególnie w przypadku resztkowego VSD, jest alternatywą 
dla postępowania chirurgicznego

Przezskórne zamknięcie VSD u niektórych pacjentów stało się 
alternatywnym rozwiązaniem, szczególnie w przypadku resztkowego VSD, 
VSD z trudnym dostępem chirurgicznym, a także w VSD mięśniowych 
zlokalizowanych centralnie w przegrodzie międzykomorowej

R Ustalono, że zamknięcie częściowego AVSD wymaga 
interwencji kardiochirurga operującego wrodzone wady 
serca

Zamknięcie chirurgiczne jest zalecane u pacjentów ze znacznym 
przeciążeniem objętościowym RV i powinno być wykonywane przez 
kardiochirurga operującego CHD

R Ustalono, że obecność AF lub PH stanowią czynniki 
wskazujące na konieczność rozważenia zabiegu naprawczego 
zastawki w AVSD

U bezobjawowych pacjentów z ciężką niedomykalnością systemowej 
zastawki AV, zachowaną funkcją LV (LVESD <45 mm i/lub LVEF >60%), 
z dużym prawdopodobieństwem powodzenia zabiegu naprawy zastawki 
i małym ryzykiem chirurgicznym, interwencję należy rozważyć przy 
obecności AF lub skurczowego PAP >50 mm Hg

R Ustalono opcję zamknięcia ASD z fenestracją U pacjentów z PVR >5 WU zamknięcie z fenestracją można rozważyć, jeśli 
po celowanym leczeniu PAH PVR obniży się <5 WU i obecny jest istotny 
przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5)

R Uwzględniono, że desaturacja w czasie wysiłku fizycznego 
stanowi przeciwwskazanie do zamknięcia ASD, VSD, AVSD i PDA

Nie zaleca się zamknięcia przecieku u pacjentów z ciężkim PAH (PVR ≥5 
WU) objawiającym się desaturacją w czasie wysiłku fizycznego

Zwężenie drogi odpływu lewej komory i patologie aorty

R Podwyższenie klasy zaleceń z IIa do I dla decyzji o interwencji 
w niskoprzepływowym i niskogradientowym AS

Zaleca się interwencję u pacjentów z ciężkim niskoprzepływowym 
i niskogradientowym (<40 mm Hg) AS ze zmniejszoną LVEF 
i z udokumentowaną rezerwą przepływu (kurczliwości) wykluczającą 
pseudociężkie AS
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Tabela 3.  Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwiązania, cd.

R Obniżenie punktu odcięcia średniego gradientu 
doplerowskiego dla interwencji w LVOTO z 50 do 40 mm Hg

U objawowych pacjentów z zastawkowym, podzastawkowym 
i nadzastawkowym AS i średnim gradientem doplerowskim ≥40 mm Hg 
zaleca się zabieg chirurgiczny

R Uwzględniono stężenie BNP i zwiększone PAP we wskazaniach 
do interwencji w zastawkowym AS

Należy rozważyć interwencję u bezobjawowych pacjentów z prawidłową 
LVEF i prawidłowym wynikiem próby wysiłkowej (zob. rozdział 4.5.1.), jeśli 
ryzyko związane z zabiegiem chirurgicznym jest małe i jeśli występuje 
jedno z poniższych:
• �znacząco podwyższone stężenie BNP (3‑krotnie dla normy dla danego 

wieku i płci) potwierdzone w powtórzonych pomiarach, jeśli nie istnieją 
inne tego przyczyny 

• �ciężkie PH (spoczynkowe skurczowe PAP >60 mm Hg potwierdzone 
pomiarem inwazyjnym) niespowodowane innymi przyczynami

R Potwierdzenie gradientów ciśnienia za pomocą pomiarów 
inwazyjnych i preferowanie wszczepienia stentu w koarktacji 
i rekoarktacji, jeśli to możliwe

Leczenie koarktacji i rekoarktacji (chirurgicznie lub przezskórnie) 
u pacjentów z nadciśnieniem tętniczym ze zwiększonym gradientem 
pomiędzy górnymi i dolnymi kończynami w pomiarze nieinwazyjnym 
potwierdzonym przez inwazyjny pomiar (gradient szczytowy >20 mm Hg), 
jeśli to technicznie wykonalne, preferowaną metodą jest leczenie 
przezskórne (wszczepienie stentu)

N Jeśli to możliwe, u pacjentów z prawidłowym ciśnieniem tętniczym ze zwiększonym gradientem w pomiarze nieinwazyjnym potwierdzonym 
przez inwazyjny pomiar (gradient szczytowy ≥20 mm Hg) należy rozważyć przezskórne leczenie koarktacji (za pomocą stentu)

N W patologiach aorty, jak zespół Marfana lub pozostałe zespoły HTAD, z poszerzeniem opuszki aorty, przy obecności zastawki aortalnej 
trójpłatkowej, zalecane jest u młodych pacjentów wykonanie zabiegu naprawczego zastawki i reimplantacji aorty jedynie przez 
doświadczony zespół kardiochirurgiczny

N U pacjentów z mutacją TGFBR1 lub TGFBR2 (w tym zespołem Loeysa i Dietza), z chorobą opuszki aorty z maksymalną średnicą aorty 
na poziomie zatok ≥45 mm należy rozważyć zabieg chirurgiczny

N W zespole Turnera u kobiet w wieku >16 lat z indeksem aorty wstępującej ASI >25 mm/m2 z jednoczesnym występowaniem czynników ryzyka 
rozwarstwienia aorty należy rozważyć zabieg chirurgiczny tętniaków opuszki aorty i/lub aorty wstępującej

N W zespole Turnera u kobiet w wieku >16 lat z indeksem aorty wstępującej ASI >25 mm/m2 bez czynników ryzyka rozwarstwienia aorty można 
rozważyć zabieg chirurgiczny tętniaków opuszki aorty i/lub aorty wstępującej

Zwężenie drogi odpływu prawej komory / tetralogia Fallota / anomalia Ebsteina

R Dostosowano zalecenia dotyczące interwencji chirurgicznej 
w RVOTO do objawów

Jeśli chirurgiczna wymiana zastawki jest jedyną opcją, jest ona wskazana 
u objawowych pacjentów z ciężkim zwężeniem

Jeśli chirurgiczna wymiana zastawki jest jedyną opcją, u bezobjawowych 
pacjentów z ciężkim zwężeniem jest ona wskazana, jeśli jest spełnione ≥1 
z poniższych kryteriów:
• obiektywne zmniejszenie wydolności fizycznej
• �pogarszająca się czynność RV i/lub postępująca TR do stopnia co najmniej 

umiarkowanego
• RVSP >80 mm Hg
• przeciek R‑L przez ASD lub VSD

R Uwzględniono preferencję dla przezskórnej interwencji 
wszczepienia zastawki płucnej w TOF

Jeśli to wykonalne anatomicznie, należy preferować interwencję 
przezskórną (TPVI) u pacjentów z nienatywną drogą wypływu

R Uszczegółowiono poszerzenie RV przy ustalaniu wymiany 
zastawki tętnicy płucnej w TOF i dla konduitów RVOT

U bezobjawowych pacjentów z ciężką PR i/lub RVOTO, przy obecności 
postępującego poszerzania się RV do RVESVi ≥80 ml/m2 i/lub 
RVEDVi ≥160 ml/m2, i/lub zwiększeniu TR do stopnia co najmniej 
umiarkowanego, należy rozważyć wymianę zastawki tętnicy płucnej

R W przypadku ASD w anomalii Ebsteina należy zwrócić 
szczególną uwagę na zwiększenie ciśnienia w RA lub 
zmniejszenie rzutu serca

W przypadku udokumentowanego zatoru systemowego, prawdopodobnie 
spowodowanego przez zator paradoksalny, należy rozważyć izolowane 
przezskórne zamknięcie ASD/PFO, ale wymaga to dokładnej oceny przed 
interwencją, aby wykluczyć możliwość indukowanego zabiegiem 
zwiększenia ciśnienia w RA i zmniejszenia rzutu serca

W przypadku sinicy (spoczynkowa saturacja tlenem <90%) jako głównego 
problemu można rozważyć izolowane przezskórne zamknięcie ASD/PFO, 
ale wymaga to dokładnej oceny przed interwencją, aby wykluczyć 
możliwość indukowanego zabiegiem zwiększenia ciśnienia w RA 
i zmniejszenia rzutu serca

Przełożenie wielkich pni tętniczych

R Obniżenie poziomu zaleceń dla operacji naprawczej AV w TGA 
/ po korekcji fizjologicznej z I do IIa u pacjentów objawowych

U pacjentów z ciężką niedomykalnością systemowej (trójdzielnej) 
zastawki AV bez znacznej dysfunkcji skurczowej komory (EF >40%)  
należy bez względu na objawy rozważyć operację naprawczą lub wymianę 
zastawki
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Tabela 3.  Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwiązania, cd.

R U pacjentów z TGA / po korekcji fizjologicznej wymagających 
implantacji PM/ICD należy zwrócić uwagę na obecność 
przecieku przez łatę tunelizującą

U pacjentów z TGA / po korekcji fizjologicznej wymagających PM/ICD, 
przed wprowadzeniem przezżylnych elektrod należy rozważyć zamknięcie 
przecieku przez łatę tunelizującą

N U chorych z ccTGA w przypadku całkowitego bloku AV lub konieczności stymulacji komorowej >40% należy rozważyć stymulację dwukomorową

R Poddano ponownej analizie wskazania do wymiany TV 
u chorych z ccTGA, zgodnie z objawami i czynnością komory 
systemowej (podniesiono poziom zaleceń dla objawowych 
pacjentów z ccTGA z IIa do I)

U pacjentów objawowych z ciężką TR i zachowaną lub łagodnie 
upośledzoną funkcją skurczową systemowej RV (EF >40%) zaleca się 
wymianę TV

U pacjentów bezobjawowych z ciężką TR i postępującym poszerzeniem RV 
i/lub łagodnie upośledzoną funkcją skurczową systemowej RV (EF >40%) 
należy rozważyć wymianę TV

U pacjentów objawowych z ciężką TR i bardziej niż łagodnie upośledzoną 
funkcją skurczową systemowej RV (EF ≤40%) można rozważać wymianę TV

R Naprawa anatomiczna (jednoczasowe wykonanie zamiany 
na poziomie przedsionków i na poziomie wielkich naczyń) 
w przypadku ccTGA została usunięta z zaleceń

Serce jednokomorowe

N U nieleczonych operacyjnie lub poddanych jedynie zabiegowi paliatywnemu dorosłych z pojedynczą komorą zaleca sie staranną ocenę 
kliniczną, obrazową i inwazyjną, w celu określenia potencjalnych korzyści, jakie pacjent mógłby odnieść z wykonania procedur 
chirurgicznych lub interwencyjnych 

Krążenie Fontana

N Utrwalona arytmia przedsionkowa z szybkim przewodzeniem AV jest stanem zagrożenia życia i zaleca się bezzwłoczne leczenie za pomocą 
kardiowersji elektrycznej

N Leczenie przeciwkrzepliwe jest zalecane w przypadku stwierdzenia obecnie lub w wywiadzie skrzepliny w przedsionku, arytmii 
przedsionkowych lub epizodów zakrzepowo‑zatorowych

N Zaleca się odradzanie ciąży kobietom z krążeniem Fontana i jakimikolwiek powikłaniami

N Zaleca się cewnikowanie serca w przypadku niewyjaśnionego obrzęku, pogorszenia wydolności wysiłkowej, ponownego wystąpienia 
arytmii, sinicy i krwioplucia

N U pacjentów z zaburzeniami rytmu serca należy rozważyć aktywne podejście do oceny elektrofizjologicznej i ablacji (jeśli to wskazane)

N Należy rozważyć regularne badania obrazowe wątroby (USG, tomografia komputerowa, rezonans magnetyczny)

N U niektórych pacjentów ze zwiększonym ciśnieniem w tętnicy płucnej / zwiększonym oporem płucnym, przy braku zwiększonego końcowo
rozkurczowego ciśnienia w komorze, można rozważyć stosowanie antagonistów receptorów endotelinowych i inhibitorów fosfodiesterazy typu 5

N U niektórych pacjentów ze znaczną sinicą można rozważyć zamknięcie fenestracji, ale wymaga to dokładnej oceny przed interwencją, aby 
wykluczyć indukowane procedurą zwiększenie systemowego ciśnienia żylnego i zmniejszenie rzutu serca

Anomalie naczyń wieńcowych

N W celu potwierdzenia lub wykluczenia niedokrwienia mięśnia sercowego u pacjentów z anomaliami naczyń wieńcowych zaleca się
niefarmakologiczne testy czynnościowe (np. badania scyntygraficzne, echokardiografia obciążeniowa lub CMR podczas wysiłku fizycznego)

a) Nieprawidłowe ujście tętnicy wieńcowej od pnia tętnicy płucnej

N U pacjentów z ALCAPA zaleca się zabieg chirurgiczny

N U pacjentów z ARCAPA i objawami, które można przypisać anomalii tętnicy wieńcowej, zaleca się zabieg chirurgiczny

N Zabieg chirurgiczny należy rozważyć w przypadku ARCAPA u bezobjawowych pacjentów z dysfunkcją komorową lub niedokrwieniem 
mięśnia sercowego, które można przypisać anomalii naczyń wieńcowych

b) Nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych

N U pacjentów AAOCA z typowymi objawami dławicy piersiowej i udokumentowanym niedokrwieniem mięśnia sercowego w odpowiadającym 
obszarze lub anatomią dużego ryzyka zaleca się zabieg chirurgiczny

N U bezobjawowych pacjentów z AAOCA (prawym lub lewym) i niedokrwieniem mięśnia sercowego należy rozważyć zabieg chirurgiczny

N U bezobjawowych pacjentów z AAOLCA i brakiem dowodu na niedokrwienie mięśnia sercowego, ale z anatomią dużego ryzyka, należy 
rozważyć zabieg chirurgiczny

N U pacjentów objawowych z AAOCA można rozważyć zabieg chirurgiczny, nawet jeśli brak udokumentowanego niedokrwienia mięśnia 
sercowego lub anatomii dużego ryzyka

N Zabieg chirurgiczny można rozważyć u pacjentów bezobjawowych z AAOLCA bez niedokrwienia mięśnia sercowego i anatomii dużego 
ryzyka, jeśli są w wieku <35 lat

N Nie zaleca się zabiegu w przypadku AAORCA u pacjentów bezobjawowych bez oznak niedokrwienia mięśnia sercowego i bez anatomii 
dużego ryzyka
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Tabela 3.  Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwiązania, cd.

Nowe koncepcje

Nazwa (ACHD)

Klasyfikacja stopnia złożoności choroby

Wymagania kadrowe dla ośrodków specjalistycznych zajmujących się ACHD

Zwiększająca się rola oznaczeń biomarkerów w obserwacji ACHD

Szczegółowe zalecenia dotyczące postępowania w zaburzeniach rytmu serca

Bardziej szczegółowe i dostosowane zalecenia dotyczące postępowania w PAH

Zalecenia dotyczące stosowania leków przeciwkrzepliwych

Uwzględnienie starzenia się i planowanej z wyprzedzeniem opieki nad pacjentem

Kategorie ciąży dużego ryzyka zgodnie z zaleceniami opieki nad ciężarną

Rozbudowanie rozdziału dotyczącego zespołu Marfana o patologie aorty (i włączenie HTAD, zespołu Turnera i dwupłatkowej zastawki 
aortalnej)

Wzrastająca rola interwencji przezskórnych u ACHD

Skróty: 6MWT – test 6‑minutowego marszu, AAOCA – nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych od aorty, AAOLCA – nieprawidłowe odejście lewej tętnicy wieńcowej 
od aorty, AAORCA – nieprawidłowe odejście prawej tętnicy wieńcowej od aorty, ACAPA – nieprawidłowe odejście tętnicy wieńcowej od pnia płucnego, ACHD – dorosły 
z wrodzoną wadą serca, AF – migotanie przedsionków, ALCAPA – nieprawidłowe odejście lewej tętnicy wieńcowej od tętnicy płucnej, ARCAPA – nieprawidłowe odejście 
prawej tętnicy wieńcowej od tętnicy płucnej, AS – zwężenie zastawki aortalnej, ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AV – przedsionkowo‑komorowy, 
AVSD – ubytek przegrody przedsionkowo‑komorowej, BNP – peptyd natriuretyczny typu B, ccTGA – skorygowane przełożenie wielkich pni tętniczych, CHD – wrodzona 
wada serca, CMR – rezonans magnetyczny serca i naczyń, EF – frakcja wyrzutowa, HTAD – dziedziczna choroba aorty piersiowej, IART – nawrotny częstoskurcz 
międzyprzedsionkowy, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, LVESD – wymiar 
końcowoskurczowy lewej komory, LVOT – droga odpływu lewej komory, LVOTO – zwężenie drogi odpływu lewej komory, N – nowe zalecenia, PAH – tętnicze nadciśnienie 
płucne, PAH‑CHD – tętnicze nadciśnienie płucne związane z wrodzoną wadą serca, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PDA – przetrwały przewód tętniczy, PFO – przetrwały 
otwór owalny, PH – nadciśnienie płucne, PM –  stymulator serca, PR – niedomykalność zastawki tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu 
płucnego do systemowego, R –  poprawione zalecenia, RA – prawy przedsionek, R‑L – prawo‑lewy, RV – prawa komora, RVEDVi – indeksowana objętość końcoworozkurczowa 
prawej komory, RVESVi – indeksowana objętość końcowoskurczowa prawej komory, RVOT – droga odpływu prawej komory, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej 
komory, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej komorze, SVT – częstoskurcz nadkomorowy, TGA – przełożenie wielkich pni tętniczych, TGFBR – receptor transformującego 
czynnika wzrostu β, TOF – tetralogia Fallota, TPVI – przezskórne wszczepienie zastawki tętnicy płucnej, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej, TV – zastawka 
trójdzielna, UVH – serce jednokomorowe, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, VT – częstoskurcz komorowy, WU – jednostka Wooda

Tabela 4.  Klasyfikacja złożoności wrodzonych wad serca

łagodne:

• �izolowana wrodzona wada zastawki aortalnej 
i dwupłatkowa zastawka aortalna

• �izolowana wrodzona wada zastawki mitralnej 
(z wykluczeniem zastawki spadochronowej, 
rozszczepu płatka)

• �łagodna izolowana stenoza płucna 
(podzastawkowa, zastawkowa, 
nadzastawkowa)

• izolowane małe ASD, VSD lub PDA

• �po korekcji ASD typu otworu wtórnego, 
ubytku typu zatoki żylnej, VSD lub PDA bez 
pozostałości lub następstw, takich jak 
powiększenie jam serca, dysfunkcja komory 
lub zwiększone PAP

umiarkowane (skorygowane lub bez korekcji, jeśli nie określono; kolejność alfabetyczna):

• anomalia Ebsteina
• anomalia odejścia tętnicy wieńcowej od PA
• �ASD typu otworu wtórnego, umiarkowany lub 

duży, bez korekcji (z wyłączeniem choroby 
naczyń płucnych)

• �AVSD, częściowy lub całkowity, w tym ASD 
typu otworu pierwotnego (z wyłączeniem 
choroby naczyń płucnych)

• dwujamowa prawa komora
• koarktacja aorty

• �nieprawidłowy spływ żył płucnych (całkowity 
lub częściowy)

• obwodowe zwężenie tętnic płucnych
• �PDA, umiarkowany lub duży, bez korekcji 

(z wyłączeniem choroby naczyń płucnych)
• �przełożenie wielkich pni tętniczych 

po korekcji anatomicznej
• �stenoza aortalna podzastawkowa lub 

nadzastawkowa
• tetralogia Fallota po korekcji chirurgicznej

• tętniak/przetoka zatoki Valsalvy
• ubytek typu zatoki żylnej
• �umiarkowana, ciężka stenoza płucna 

(podzastawkowa, zastawkowa, 
nadzastawkowa)

• �VSD z towarzyszącymi nieprawidłowościami 
(z wyłączeniem choroby naczyń płucnych) 
i/lub przeciekiem umiarkowanym lub 
większym 

• �zespół Marfana i powiązane HTAD, zespół 
Turnera

ciężkie (skorygowane lub bez korekcji, jeśli nie określono; kolejność alfabetyczna):

• �atrezja zastawki tętnicy płucnej (wszystkie 
postacie)

• dwuujściowa komora
• �jakakolwiek CHD (skorygowana lub bez 

korekcji) związana z płucną chorobą 
naczyniową (w tym zespół Eisenmengera)

• �jakakolwiek sinicza CHD (nieoperowana lub 
po leczeniu paliatywnym)

• krążenie Fontana
• �przełożenie wielkich pni tętniczych 

(z wyjątkiem chorych po korekcji 
anatomicznej) przerwany łuk aorty

• �serce jednokomorowe (w tym dwunapływowa 
lewa/prawa komora, atrezja trójdzielna/
mitralna, zespół niedorozwoju lewego serca, 
wszelkie inne nieprawidłowości anatomiczne 
z funkcjonalną pojedynczą komorą)

• wspólny pień tętniczy
• �inne złożone nieprawidłowości połączenia 

przedsionkowo-komorowego oraz 
komorowo‑tętniczego (np. crisscross heart, 
zespoły heterotaksji, inwersja komór)

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AVSD –  ubytek przegrody przedsionkowo‑komorowej, CHD – wrodzona wada serca, HTAD – dziedziczna choroba aorty 
piersiowej, LV – lewa komora, PA – tętnica płucna, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PDA – przetrwały przewód tętniczy, VSD – ubytek w przegrodzie międzykomorowej
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Tabela 5.  Wytyczne dotyczące personelu w centrach zajmujących się dorosłymi z wrodzonymi wadami sercaa

specjalizacja liczba zatrudnionych osób

kardiolog z doświadczeniem z zakresu ACHD dla dorosłych/dzieci ≥2

specjalista diagnostyki obrazowej ACHD (z certyfikatem TTE/TOE, CMR, CCT) ≥2

kardiolog interwencyjny z doświadczeniem w ACHD ≥2

kardiochirurg z doświadczeniem w ACHD ≥2

anestezjolog z doświadczeniem i kompetencjami w zakresie ACHD ≥2

wyspecjalizowany personel pielęgniarski (jeśli w kraju uznawane są specjalizacje 
pielęgniarskie)

≥2

elektrofizjolog inwazyjny z doświadczeniem z zakresu ACHD ≥1

specjalista ds. chorób naczyniowych płuc ≥1

genetyk kliniczny ≥1

psycholog ≥1

pracownik socjalny ≥1

zespół specjalistów opieki palliatywnej

a  zmodyfikowano za Baumgartner i wsp.8

Skróty: ACHD – dorosły z wrodzoną wadą serca, CMR – rezonans magnetyczny serca i naczyń, CCT – tomografia komputerowa serca 
i naczyń, TOE – echokardiografia przezprzełykowa, TTE – echokardiografia przezklatkowa

ki na wyższym poziomie, nawet anatomicznie 
proste uszkodzenia mogą w pewnych sytuacjach 
wymagać opieki wyspecjalizowanej (np. ubytek 
przegrody międzyprzedsionkowej [ASD] z tętni-
czym nadciśnieniem płucnym [PAH]). Stąd doro-
słym pacjentom z CHD zaleca się wizytę w cen-
trum specjalizacyjnym w celu ustalenia, jaki ro-
dzaj opieki i jakie odstępy czasowe między wi-
zytami będą dla nich najodpowiedniejsze.8 Dla 
danej populacji w określonym regionie powin-
na być utworzona sieć poradni i centrów specja-
listycznych z ogólną opieką medyczną dla doro-
słych. Przy zwiększającej się liczbie dorosłych 
z wrodzonymi wadami serca kardiolodzy ogól-
ni coraz częściej będą mieli do czynienia ze sta-
nami nagłymi u tych chorych, takimi jak zabu-
rzenia rytmu serca, niewydolność serca czy za-
palenie wsierdzia. W takich przypadkach kar-
diolog ogólny nie powinien opóźniać postępowa-
nia u pacjenta niestabilnego hemodynamicznie, 
a we współpracy z centrum specjalistycznym na-
leży natychmiast ustalić odpowiedni tok lecze-
nia lub skierować tam pacjenta. Szczególną uwa-
gę należy zwrócić na pacjentów po operacji Fon-
tana, u których obecna jest arytmia, gdyż nawet 
arytmia nadkomorowa jest przez nich źle tole-
rowana. Szczegółowe zalecenia dotyczące na-
głej interwencji u ACHD zostaną opublikowane 
w osobnym dokumencie.

Bardzo istotne jest, aby nastoletni pacjenci, 
wchodząc w dorosłość, mogli płynnie przejść pod 
opiekę ośrodka zajmującego się ACHD, bez przerw 
w opiece medycznej, i powinno to być poprzedzo-
ne fazą przygotowawczą z dodatkowym wspar-
ciem kontynuowanym aż do wczesnej dorosłości 

zgodnie z zapotrzebowaniem pacjenta.10 Przeka-
zanie wymaga specjalnej organizacji opieki me-
dycznej.10,11 Zaleca się, aby centra specjalizujące 
się w opiece nad ACHD dysponowały zespołami 
wyspecjalizowanego personelu pielęgniarskiego, 
psychologów i pracowników społecznych, ponie-
waż często się zdarza, że dorośli pacjenci z CHD 
skarżą się na występowanie stanów lękowych, 
depresji i problemów z radzeniem sobie z choro-
bą.12 Zespoły takie odgrywają także istotną rolę 
w procesie przekazania pacjenta poprzez przeję-
cie nad nim opieki, gdy przestaje on podlegać pod 
opiekę kardiologii dziecięcej. Aspektami, który-
mi muszą się zająć te zespoły współpracujących 
ze sobą specjalistów, są zdrowie psychiczne, do-
bre samopoczucie psychiczne i jakość życia pa-
cjenta.12,13 Podczas tego procesu wcześniejszy wy-
bór zaplanowanej opieki i strategie odnoszące się 
do postępowania przy końcu życia także wyma-
gają wsparcia specjalistów.

3.3. Postępowanie diagnostyczne
W opiece nad chorymi z ACHD niezwykle istotne 
jest – poza oceną kliniczną – zebranie wywiadu, 
w tym uzyskanie szczegółowych informacji doty-
czących wykonanego zabiegu paliatywnego lub na-
prawczego i przeprowadzenia interwencji przez
skórnych. Celem analizy historii choroby pacjen-
ta jest ocena obecnych i wcześniejszych objawów, 
jak również pojawiających się w międzyczasie zda-
rzeń oraz zmian w podawanych lekach. Najczęst-
szymi objawami zgłaszanymi przez ACHD są zła 
tolerancja wysiłku fizycznego i kołatanie serca. Sa-
moocena wydolności fizycznej rzadko korespon-
duje z obiektywnymi pomiarami wydolności.14 
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ści komór, frakcji wyrzutowej (EF), niedomykal-
ności zastawek,15 obliczania płucnego i systemo-
wego przepływu krwi, a także do oceny zwłók-
nienia mięśnia sercowego. Komputerowa tomo-
grafia serca i naczyń z nowoczesnym jedno- lub 
dwuźródłowym skanerem może być wykonywa-
na przy użyciu protokołów oszczędzających daw-
kę promieniowania i bywa wymagana w szcze-
gólnych wskazaniach, które wymieniono w tabeli 6. 
Ważna jest interdyscyplinarna współpraca eks-
pertów: eksperci w dziedzinie obrazowania CHD 
muszą odpowiadać na informacje zwrotne od chi-
rurgów zajmujących się CHD, kardiologów inter-
wencyjnych i elektrofizjologów, aby zoptymalizo-
wać efekt obrazowania i właściwie wykorzystać 
obrazowanie multimodalne w leczeniu chorych. 
Obrazowanie zaawansowane najlepiej przepro-
wadzać w centrum specjalistycznym, żeby unik-
nąć powtórnego wykonywania badań.

Echokardiografia, CMR i tomografia kompu-
terowa serca i naczyń (CCT) powinny być wyko-
nywane przez personel wykwalifikowany zarów-
no w zakresie CHD, jak i technik obrazowych, 
co z kolei wiąże się z koniecznością odbywa-
nia szkoleń i dostępu do odpowiedniego zaple-
cza. W ramach ESC jest to potwierdzane egza-
minem umożliwiającym uzyskanie certyfikatu 
Europejskiego Stowarzyszenia Obrazowania Ser-
ca i Naczyń (EACVI), niezależnego od standar-
dowych egzaminów z zakresu TTE, TOE i CMR, 
natomiast dotyczącego CHD.

3.3.1. Badanie echokardiograficzne
Echokardiografia pozostaje metodą obrazowa-
nia pierwszego wyboru.16 Do obrazowania sto-
suje się echokardiografię M‑mode, dwuwymia-

Dlatego też zarówno u pacjentów objawowych, jak 
i bezobjawowych w celu obiektywnej oceny tole-
rancji wysiłku coraz częściej stosuje się sercowo

‑płucny test wysiłkowy (CPET). Ponadto od pa-
cjenta należy uzyskać informacje na temat jego 
stylu życia i zmian w codziennych czynnościach, 
aby zredukować subiektywność oceny objawów. 
U pacjentów objawowych, poza wadą wrodzo-
ną lub jej następstwami, należy także uwzględ-
nić przyczyny dodatkowe, takie jak anemia, de-
presja, zwiększenie masy ciała czy utrata kondy-
cji fizycznej, i w razie potrzeby je wyeliminować.

Badanie kliniczne odgrywa istotną rolę i obej-
muje ocenę wszelkich zmian zjawisk osłucho-
wych, ciśnienia tętniczego krwi, a także rozwo-
ju objawów niewydolności serca. Wraz z bada-
niem klinicznym rutynowo wykonuje się elektro
kardiogram (EKG) i pulsoksymetrię. Zdjęcie 
rentgenowskie klatki piersiowej dostarcza in-
formacji o zmianach wielkości serca, jego syl-
wetki, a także naczyniowego łożyska płucnego. 
W niektórych przypadkach wykonuje się nie
inwazyjne badania obrazowe, jak np. echokardio
grafię przezklatkową (TTE), echokardiografię 
przezprzełykową (TOE) i rezonans magnetycz-
ny serca i naczyń (CMR). Z tego względu pacjen-
tom z CHD wskazane jest implantowanie takich 
stymulatorów i kardiowerterów-defibrylatorów, 
które są certyfikowane jako bezpieczne w cza-
sie badań za pomocą rezonansu magnetycznego.

Badanie CMR nie jest przeznaczone do oceny 
gradientów ciśnienia i ciśnienia w tętnicy płuc-
nej (PAP), a także w wykrywaniu małych, wyso-
ce ruchomych struktur takich jak wegetacje, do 
czego lepiej nadaje się badanie echokardiograficz-
ne. CMR jest idealny do oceny ilościowej objęto-

Tabela 6.  Wskazania do wykonania rezonansu magnetycznego serca i naczyń u dorosłych z wrodzonymi 
wadami serca

• ocena objętości RV, EF (w tym RV podpłucnej, systemowej RV i pojedynczej komory)
• ocena RVOTO i konduitów RV–PA
• ilościowa ocena PR
• ocena PA (zwężenia, tętniaki) i aorty (tętniak, rozwarstwienie, koarktacja [CCT może mieć przewagę])
• �ocena żył systemowych i płucnych (nieprawidłowe połączenie, niedrożność, anatomia żył wieńcowych przed 

zabiegami itd.)
• naczynia krążenia obocznego i malformacje tętniczo‑żylne (CCT może mieć przewagę)
• �anomalie wieńcowe i CAD (CCT ma przewagę w przypadku przebiegu śródściennego, przebiegu szczelinowego, 

odejścia pod ostrym kątem, mostu mięśniowego i oceny blaszek)
• wykrywanie i ocena ilościowa niedokrwienia mięśnia serca z oceną perfuzji w obciążeniowym CMR
• ocena mas wewnątrz- i pozasercowych
• ocena ilościowa masy mięśnia sercowego (LV i RV)
• �wykrywanie i oznaczanie ilościowe zwłóknienia/blizny mięśnia sercowego (późne wzmocnienie kontrastowe 

po podaniu gadoliny, mapowanie T1), charakterystyka tkanki (zwłóknienie, tłuszcz, żelazo itd.)
• ilościowa ocena systemowego i płucnego przepływu krwi w celu obliczenia Qp:Qs
• ilościowa ocena dystrybucji perfuzji do prawego/lewego płuca
• �pomiar przepływu krwi w płucach u chorych z wieloma źródłami dopływu krwi do płuc (np. dużych naczyń krążenia 

obocznego odchodzących od aorty)

Skróty: ACHD – dorosły z wrodzoną wadą serca, CAD – choroba wieńcowa, CMR – rezonans magnetyczny serca i naczyń, 
CCT – tomografia komputerowa serca i naczyń, EF – frakcja wyrzutowa, LV – lewa komora, PA – tętnica płucna, PR – niedomykalność 
zastawki tętnicy płucnej, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego do systemowego, RV – prawa komora, RVOTO – zwężenie drogi odpływu 
prawej komory
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gdy pomiary echokardiograficzne są graniczne 
lub niejednoznaczne. Ponadto brak promienio-
wania sprawia, że stanowi on przydatne narzę-
dzie, gdy potrzebne są badania wykonywane se-
ryjnie (np. do monitorowania wymiarów aorty). 
CMR pozwala na wyliczenie przepływu płucne-
go i systemowego u pacjentów z wieloma źródła-
mi dopływu krwi, a także – w powiązaniu z dia-
gnostyką inwazyjną – na wyliczenie naczynio-
wego oporu płucnego (PVR). CMR ma także uni-
kalną możliwość analizy zwłóknienia mięśnia 
sercowego. Podanie gadolinu jako środka kontra-
stowego dla obrazowania T1 zwłóknienia ogni-
skowego i śródmiąższowego staje się – w związ-
ku z potencjalną wartością diagnostyczną – co-
raz powszechniejsze u ACHD. Jednakże prowa-
dzone są duże liczebnie badania w poszczegól-
nych wadach u ACHD mające na celu ustalenie 
wartości rokowniczej.

Aby ograniczyć ryzyko uszkodzenia nerek, 
należy unikać podawania gadolinu pacjentom 
z niskim wskaźnikiem przesączania kłębusz-
kowego (<30 ml/min/1,73 m2). Zaleca się zatem 
sprawdzenie poziomu kreatyniny przed bada-
niem CMR. Mimo że nie odnotowano jeszcze na-
stępstw klinicznych, długotrwałe zaleganie ga-
dolinu w mózgu bez względu na funkcję nerek 
wzbudza niepokój w odniesieniu do skumulowa-
nych przez całe życie dawek u pacjentów z CHD, 
którzy poddawani są seryjnym badaniom CMR 
od młodego wieku. Dlatego preferuje się poda-
wanie gadolinu wybiórczo w specjalistycznych 
ośrodkach przy użyciu makrocyklicznego, a nie 
liniowego chelatowanego środka kontrastowe-
go gadolinu, który wykazuje zmniejszone ryzy-
ko przy najmniejszej dawce w celu uzyskania 
wzmocnienia obrazu.19

Dorośli z CHD, którym wszczepiono stymu-
lator serca (PM) lub wszczepialny kardiowerter

‑defibrylator (ICD), zgodnie z wytycznymi mogą 
być poddawani badaniom CMR w ośrodkach za-
bezpieczających odpowiedni sprzęt oraz opiekę 
elektrokardiologa.20

Trójwymiarowe obrazowanie CMR może zo-
stać zintegrowane z procedurami elektrofizjolo-
gicznymi (EP), aby dostarczać informacji i ukie-
runkować EP. Rekonstrukcje przy pomocy trój-
wymiarowej CCT i CMR danego pacjenta mogą 
być wykorzystywane do wirtualnych prób in-
terwencji i do ich planowania.

Wskazania do CMR podsumowano w tabeli 6.

3.3.3. Komputerowa tomografia serca i naczyń
CCT ma wysoką rozdzielczość przestrzenną 
i krótki czas akwizycji, co jest szczególnie istot-
ne przy uzyskiwaniu obrazu wielkich naczyń, na-
czyń wieńcowych i krążenia obocznego, a także 
przy śródmiąższowych chorobach płuc (tabela 6). 
W wielu instytucjach CCT jest preferowaną me-
todą obrazowania w planowaniu przezskórne-
go wszczepienia zastawki. Umożliwia ona rów-
nież ocenę rozmiarów i czynności komór serca, 

rową i trójwymiarową (3D), podczas gdy tkan-
kowa echokardiografia doplerowska i analiza 
odkształcenia (strain) podłużnego mięśnia ser-
ca i tempa odkształcenia stają się integralnymi 
częściami oceny czynności serca.17

W większości sytuacji echokardiografia do-
starcza danych dotyczących ogólnej anatomii 
serca, w tym orientacji i pozycji serca w klatce 
piersiowej, spływu żylnego, połączeń przedsion-
ków i komór, zastawek serca oraz połączeń ko-
mór i wielkich pni tętniczych. Preferowaną me-
todą obrazowania do oceny morfologii i funkcji 
zastawek serca jest TTE i – jeśli to konieczne – 
TOE (obecnie często w połączeniu z echokardio
grafią 3D). Dotyczy to również wad przecieko-
wych, takich jak ASD lub ubytki przegrody 
międzykomorowej (VSD): echokardiografia 3D 
umożliwia widok en face, co może być pomocne 
w ocenie wielkości i kształtu ubytku oraz jego 
związku z otaczającymi strukturami.

Wymiar, kształt, objętość i EF komór można 
zmierzyć i ocenić za pomocą TTE. Objawy prze-
ciążenia objętościowego w przypadku przecieku 
lub niedomykalności zastawkowej lub przecią-
żenia ciśnieniowego w przypadku zwiększone-
go obciążenia następczego są wykrywane w do-
brej jakości TTE. Nawet starsze techniki wyko-
rzystujące M‑mode do pomiaru skurczowego ru-
chu pierścienia zastawki trójdzielnej i skurczo-
wego ruchu pierścienia mitralnego dają dobre 
efekty. Do oceny funkcji skurczowej lewej komo-
ry (LV) echokardiografia trójwymiarowa, dople-
rowskie obrazowanie tkankowe i dwuwymiaro-
we obrazowanie odkształcenia okazują się nie-
ocenionymi narzędziami i zasługują na włącze-
nie do praktyki klinicznej. Nawet jeśli weźmie 
się pod uwagę nowsze techniki, echokardiogra-
fia zachowuje kluczową rolę w długoterminowej 
ocenie funkcji skurczowej prawej lub pojedyn-
czej komory, chociaż w celu uzyskania dokład-
niejszych pomiarów często trzeba wykonać do-
datkowe obrazowanie w postaci CMR.

3.3.2. Rezonans magnetyczny serca i naczyń
CMR stał się podstawowym narzędziem dia-
gnostycznym w ośrodku specjalistycznym. Po-
zwala on na trójwymiarową rekonstrukcję ana-
tomiczną, która nie jest ograniczona masą cia-
ła czy oknami akustycznymi, a jej rozdzielczość 
czasowa i przestrzenna jest szybko udoskona-
lana.18 Aby uzyskać optymalną jakość obrazu, 
CMR wymaga regularnego rytmu serca, jed-
nakże badania diagnostyczne CMR można wy-
konać nawet u pacjentów z nieregularnym ryt-
mem (częste ektopie czy migotanie przedsion-
ków [AF]), a także przy obecności wszczepów 
metalowych. CMR stanowi złoty standard w ba-
daniach obrazowych w przypadku oceny ilo-
ściowej. Może stanowić badanie alternatywne, 
gdy w badaniu echokardiograficznym nie moż-
na uzyskać obrazów o dostatecznej jakości, lub 
jest stosowany jako metoda drugiego wyboru, 
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wencji leczniczych. Wskazania do cewnikowa-
nia serca to: ocena PVR, funkcji rozkurczowej LV 
i prawej komory (RV), włączając fizjologię kon-
strykcyjną i restrykcyjną, wykonanie pomiarów 
gradientów ciśnień i oceny wielkości przecieków, 
wykonanie koronarografii oraz ocena naczyń po-
zasercowych, takich jak nieprawidłowe połącze-
nia systemowo‑płucne, jeśli metody nieinwazyj-
ne nie dały pewnych rezultatów.

W wadach przeciekowych z PH stwierdzo-
nym w echokardiografii doplerowskiej cewni-
kowanie serca z testem reaktywności naczyń 
płucnych pozostaje badaniem kluczowym przy 
podejmowaniu decyzji terapeutycznych. Po-
wszechnie używa się w tym celu testu z tlen-
kiem azotu. Ocena PVR wymaga dokładnego 
pomiaru przepływu płucnego przy użyciu zasa-
dy Ficka. Metoda ta w połączeniu z pomiarem 
zużycia tlenu pozwala na najtrafniejsze osza-
cowanie przepływów. 

Przed podjęciem decyzji o leczeniu zabiego-
wym należy wykonać obrazowanie naczyń wień-
cowych (za pomocą CCT lub inwazyjnej korona-
rografii wieńcowej) u mężczyzn w wieku >40 lat, 
u kobiet w okresie pomenopauzalnym i u pa-
cjentów z objawami choroby wieńcowej (CAD), 
względnie z jednym lub wieloma czynnikami 
ryzyka CAD.25

3.3.6. Biomarkery
Różne klasy biomarkerów wskazywano jako po-
wiązane ze zdarzeniami niepożądanymi wśród 
populacji z CHD, w tym neurohormony i mar-
kery uszkodzenia mięśnia sercowego (troponi-
ny mierzone metodą wysokoczułą) lub stanów 
zapalnych (CRP). W przypadku ACHD spośród 
neurohormonów najlepiej przebadane są pep-
tydy natriuretyczne typu B (BNP) i N‑końcowy 
fragment propeptydu natriuretycznego typu B 
(NT‑proBNP). Niosą one ważne informacje pro-
gnostyczne, ale są mniej przydatne w diagnozo-
waniu niewydolności serca w złożonych wadach 
serca ze względu na zmienność punktu odcię-
cia zależną od pierwotnej wady i typu zabiegu 
naprawczego.26 Są najbardziej przydatne u pa-
cjentów z krążeniem dwukomorowym, a naj-
mniej u pacjentów z krążeniem Fontana.27 Seryj-
ne oznaczanie BNP odgrywa rolę w identyfikacji 
pacjentów zagrożonych wystąpieniem zdarzeń 
niepożądanych. Warto zaznaczyć, że uwalnia-
nie peptydów natriuretycznych może być zwięk-
szone w siniczej wadzie serca ze względu na wy-
dzielanie białek indukowane niedotlenieniem.28

3.4. Leczenie
3.4.1. Niewydolność serca
Wystąpienie niewydolności serca jest częstym 
problemem, dotyczącym 20–50% populacji 
ACHD, i jest główną przyczyną śmiertelności 
w tej grupie.29 Liczba nowych przypadków zwięk-
sza się i prawdopodobnie jest niedoszacowana. 
Ponieważ objawy i cechy niewydolności serca 

jednak z mniejszą rozdzielczością czasową niż 
CMR, natomiast wysoka dawka promieniowa-
nia powoduje, że nie jest w tych wskazaniach 
wykorzystywana. W ostatnim czasie szybki po-
stęp technologiczny znacznie obniżył ekspozy-
cję na promieniowanie, osiągając <5 mSv dla 
złożonego tomograficznego angiogramu wień-
cowego, płucnego i aortalnego. W przypadku 
ACHD spowodowało to zwiększenie zastosowa-
nia CCT przy szczególnych wskazaniach, takich 
jak – przede wszystkim – ocena patologii w za-
kresie naczyń wieńcowych i szczegółowe bada-
nie krążenia obocznego.21

CCT jest szczególnie przydatna w stanach na-
głych, w tym w rozwarstwieniu aorty, zatorowo-
ści płucnej i ropniu okołozastawkowym w przy-
padku zapalenia wsierdzia, gdzie może mieć 
przewagę nad echokardiografią i CMR ze wzglę-
du na mniejszą podatność na artefakty spowo-
dowane sztuczną zastawką. 

U pacjentów ze sztucznymi zastawkami (in 
situ >3 mies.) pozytonowa tomografia emisyj-
na (fluor‑18‑fluorodeoksyglukoza) / tomografia 
komputerowa są przydatne we wczesnej diagno-
styce stanów zapalnych i infekcji w lokalizacji 
zastawki, a także w identyfikacji infekcji w lo-
kalizacjach wtórnych.2 2

3.3.4. Spiroergometria
Badania za pomocą testów wysiłkowych odgry-
wają istotną rolę w populacji pacjentów z CHD, 
w której jakość życia i wydolność wysiłkowa są 
głównymi miernikami skuteczności leczenia. 
CPET pozwala na obiektywną ocenę wydolno-
ści wysiłkowej (czas trwania wysiłku, maksy-
malne zużycie tlenu), wydolności wentylacji 
(ekwiwalent wentylacyjny dla dwutlenku wę-
gla [VE/VCO2 slope]), odpowiedzi chronotro-
powej i reakcji presyjnej, jak również zaburzeń 
rytmu serca i desaturacji indukowanych wysił-
kiem, umożliwia pełniejszą ocenę stanu czynno-
ściowego oraz wydolności pacjentów, a wyniki 
tego badania wykazują korelację z chorobowo-
ścią i śmiertelnością pacjentów z CHD.2 3 Dlate-
go seryjnie wykonywane badanie wysiłkowe po-
winno stanowić element składowy schematów 
długoterminowej obserwacji. Badanie wysiłko-
we odgrywa także ważną rolę w podejmowaniu 
decyzji o podjęciu interwencji lub o ponownej in-
terwencji. CPET jest również użytecznym narzę-
dziem do zalecania wysiłku fizycznego o indy-
widualnie ustalonej intensywności treningu.24 
Test 6‑minutowego marszu (6MWT) jest kolej-
nym prostym testem do oceny wydolności wy-
siłkowej; jego wyniki wykazują związek z wyni-
kami leczenia u pacjentów z PAH.

3.3.5. Cewnikowanie serca
Cewnikowanie serca jest metodą, której użycie 
ogranicza się obecnie do rozwiązywania specy-
ficznych problemów diagnostycznych z zakre-
su anatomii i fizjologii lub która służy do inter-
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z utrzymującym się przeciekiem prawo‑lewym 
(R‑L) należy rozpoczynać ostrożnie, biorąc pod 
uwagę chwiejną równowagę pomiędzy obciąże-
niem wstępnym komory a następczym obciąże-
niem systemowym. W przypadku ACHD z nie-
wydolnością serca opublikowano jak dotąd tyl-
ko kilka niewielkich badań dotyczących nowego 
leku sakubitryl/walsartan, który – jak stwierdzo-
no – zmniejsza chorobowość i śmiertelność i zo-
stał wprowadzony do leczenia przewlekłej nie-
wydolności serca w ostatnich wytycznych ESC.31 
Obecnie nie można sformułować takiego zalece-
nia dla ACHD. Niewydolność serca z zachowaną 
EF nie jest rzadkością u ACHD, dlatego zalecenia 
terapeutyczne powinny być zgodne z ogólnymi 
wytycznymi dotyczącymi niewydolności serca. 
U ACHD z niewydolnością serca poza leczeniem 
farmakologicznym rosnące znaczenie zyskuje te-
rapia resynchronizująca serca (CRT). Obecnie nie 
są dostępne wystarczające dane, na podstawie 
których można określić wskazania do takiego 
leczenia i jego wyniki. Skuteczność CRT w CHD 
może się różnić w zależności od podłoża struktu-
ralnego i czynnościowego, takiego jak anatomia 
komory systemowej (lewa, prawa lub czynnościo-
wo pojedyncza), obecność i stopień struktural-
nej niedomykalności zastawki przedsionkowo

‑komorowej (AV), pierwotna choroba serca lub 
blizny oraz rodzaj opóźnienia przewodzenia im-
pulsu elektrycznego.32

Zakłada się, że zapadalność na ostrą niewy-
dolność serca wśród ACHD będzie się z czasem 
zwiększać ze względu na starzenie się i złożone 
stany chorobowe. Wiedza na temat odpowiednie-
go podawania leków inotropowych, dostępność 
pozaustrojowego utlenowania krwi i zaawanso-
wanych technik pomostowych są minimalnymi 
wymaganiami do podejmowania odpowiedniego 
leczenia ACHD z ostrą niewydolnością serca; za-
leca się zatem przeniesienie pacjenta do ośrod-
ka specjalistycznego.33

Można także wziąć pod uwagę przeszcze-
pienie serca jako opcję terapeutyczną. Wyniki 
po operacjach transplantacyjnych są coraz bar-
dziej obiecujące, również w CHD, ale śmiertel-
ność okołooperacyjna ciągle jeszcze jest więk-
sza niż w innych chorobach serca. Wiąże się 
to głównie z poprzednimi zabiegami kardio
chirurgicznymi, skomplikowaną anatomią i pa-
tofizjologią, a także chorobami współistniejący-
mi (zaburzenia wielonarządowe). Zwiększające 
się wykorzystanie technologii wspomagających 
komory może stanowić dla pacjenta leczenie 
pomostowe do transplantacji; u wybranych pa-
cjentów może to być opcja docelowego leczenia. 
U niektórych pacjentów niezwykle złożona ana-
tomia lub wysokie poziomy przeciwciał przeciw-
ko antygenom ludzkich leukocytów mogą unie-
możliwić transplantację.

U niektórych pacjentów konieczna jest trans-
plantacja wielonarządowa. Transplantacja serca 
i płuc stosowana jest u pacjentów z nieodwracal-

mogą pojawiać się często jako utajone, pacjenci 
obciążeni ryzykiem rozwoju niewydolności serca 
wymagają regularnych wizyt kontrolnych i dia-
gnostycznych badań przesiewowych.30 Należy 
wykluczyć jakiekolwiek odchylenia hemodyna-
miczne, w tym arytmie, potencjalnie prowadzą-
ce do niewydolności serca, które wymagają inter-
wencji lub zabiegu chirurgicznego. Wobec braku 
szczegółowych wytycznych specjaliści zajmujący 
się ACHD postępują zgodnie z obowiązującymi 
wytycznymi dotyczącymi leczenia zarówno nie-
wydolności serca, jak i częstych chorób współist-
niejących z niewydolnością serca, takich jak cu-
krzyca, AF, bezdech w czasie snu, niedobór że-
laza i kacheksja.31 Jednak ponieważ patofizjo
logia dysfunkcji układu krążenia i oddechowego 
często istotnie różni się od niewydolności serca 
u pacjentów z nabytą jego chorobą, nie powinno 
się ekstrapolować wyników tych badań na popu-
lację ACHD, zwłaszcza pacjentów z systemową 
RV, niewydolnością komory podpłucnej lub u pa-
cjentów z fizjologią jednokomorową. Patofizjo-
logia niewydolności serca u ACHD z dysfunkcją 
skurczową komór ma wiele przyczyn. Zarówno 
komory systemowe, jak i podpłucne, czy to mor-
fologicznie prawe, czy lewe (w tym komory po-
jedyncze), mogą być przewlekle przeciążone ciś
nieniowo i/lub objętościowo, co prowadzi do po-
stępującej dysfunkcji komorowej. Zmieniona ar-
chitektura miokardialna (izolowane niescalenie 
mięśnia LV) i nieprawidłowa współzależność ko-
mór w worku osierdziowym mogą wpływać na 
upośledzenie funkcji jednej z nich. U pacjentów 
z CHD może pojawić się uszkodzenie mięśnia ser-
cowego (niewystarczająca protekcja śródopera-
cyjna, po wentrikulotomii i po przewlekłym nie-
dotlenieniu). Wreszcie choroba niedokrwienna 
serca, głównie związana z wiekiem i wrodzony-
mi anomaliami wieńcowymi, a także przetrwała 
tachyarytmia mogą być odpowiedzialne za upo-
śledzenie funkcji komory systemowej i podpłuc-
nej.30 Niewielka liczba dostępnych danych doty-
czących leczenia niewydolności serca u ACHD nie 
daje wystarczającego materiału do sformułowa-
nia wytycznych i pochodzi z badań na ograni-
czonej liczebnie grupie pacjentów. W konsekwen-
cji zalecenia dotyczące ACHD oparte są głównie 
na doświadczeniu klinicznym i stanowiskach 
ekspertów.30 W przypadku krążenia dwukomo-
rowego pacjenci z upośledzoną systemową LV są 
zwykle leczeni standardowo, co odnosi się także 
do pacjentów objawowych z niewydolną systemo-
wą RV. Diuretyki umożliwiają przede wszystkim 
kontrolę objawów; nie wiadomo, czy długotrwa-
łe podawanie inhibitorów układu renina–angio-
tensyna–aldosteron lub β‑adrenolityków ma zna-
czenie kliniczne. Nie udowodniono również dłu-
gotrwałej korzyści ze stosowania standardowe-
go leczenia niewydolności serca dla komory pod-
płucnej, chociaż diuretyki mogą łagodzić objawy. 
Leczenie pacjentów objawowych z niewydolno-
ścią pojedynczej komory w krążeniu Fontana lub 
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serca należy z wyprzedzeniem zaoferować opie-
kę, w tym ewentualnie także opiekę paliatywną.

3.4.2. Zaburzenia rytmu serca i nagły zgon sercowy
3.4.2.1. Podłoże zaburzeń rytmu serca
U ACHD spotyka się całe spektrum zaburzeń ryt-
mu serca. W niektórych przypadkach substrat 
arytmii związany jest bezpośrednio z wrodzo-
ną anomalią anatomiczną (tabela 7 i rozdział 4). Wy-
dłużenie przewidywanej długości życia (w po-
łączeniu z ekspozycją na standardowe substra-
ty arytmii) zwiększa częstość występowania 
zaburzeń rytmu serca wynikających ze zmian 
strukturalnych, tak że niektóre formy arytmii, 
jak AF, mogą pojawić sie w wieku wcześniejszym 
niż w pozostałej populacji.

nym PAH, jak na przykład w zespole Eisenmen-
gera. Brak dawców narządów jest jednak głów-
nym ograniczeniem.

Jednoczesna transplantacja serca i wątroby 
wykonywana jest rzadko w przypadku niewydol-
ności wątroby po operacji Fontana lub u pacjen-
tów z długotrwałym biernym przekrwieniem 
wątroby spowodowanym niewydolnością pra-
wego serca (np. nierozpoznana anomalia Ebste-
ina zastawki trójdzielnej [TV]); doświadczenie 
w zakresie tego typu postępowania jest znikome.

We wszystkich przypadkach wskazana jest 
wczesna kwalifikacja do transplantacji przez 
specjalistów w zakresie niewydolności serca 
u ACHD w ośrodku transplantacyjnym. Wszyst-
kim pacjentom z zaawansowaną niewydolnością 

Tabela 7.  Ocena ryzyka zdarzeń arytmicznych i bradykardii u dorosłych z wrodzonymi wadami serca

rodzaj wady Arytmie nadkomorowe Arytmie komorowe i nagły 
zgon sercowy

Bradykardia

AVRT IART/EAT AF utrwalony VT SCD SND blok AV

wrodzona nabyta wrodzony nabyty

ASD typu otworu 
wtórnego ++ ++ (+) + (+)

ubytek typu zatoki żyły 
głównej górnej ++ + +

AVSD/ASD typu otworu 
pierwotnego ++ ++ (+) (+) (+) ++

VSD + (+) + (+)a +

anomalia Ebsteina +++ ++ + (+) ++b ++

TOF ++ ++ ++ ++ + +

TGA

korekcja fizjologiczna +++ + ++c +++b +++ +

korekcja anatomiczna + +c (+) (+)

ccTGA ++ + + (+) ++b + ++

operacja Fontana

zespolenie 
przedsionkowo‑płucne +++ ++ +b ++

boczny tunel 
wewnątrzsercowy ++ + +b ++

konduit pozasercowy + + +b +

zespół Eisenmengera 
CHD po niepełnych 
zabiegach paliatywnych

++ ++ ++d

Puste komórki oznaczają, że pomimo braku wyraźnego wskazania mogą wystąpić zdarzenia arytmiczne (brak symbolu).

(+)  – minimalne ryzyko    +  – małe ryzyko    ++  – umiarkowane ryzyko    +++  – duże ryzyko

a  Ze względu na częste występowanie VSD, całkowite ryzyko u niewyselekcjonowanych pacjentów VSD uważa się za minimalne.
b  SCD może być spowodowany arytmiami nadkomorowymi z szybkim przewodzeniem AV.
c  większe szacowane ryzyko VT w złożonym dTGA
d  niearytmiczne

Skróty: AF – migotanie przedsionków, ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AV – przedsionkowo‑komorowy, AVRT – nawrotny częstoskurcz przedsionkowo
‑komorowy, AVSD – ubytek przegrody przedsionkowo‑komorowej, ccTGA –skorygowane przełożenie wielkich pni tętniczych, CHD – wrodzona wada serca, EAT – ektopowy 
częstoskurcz przedsionkowy, IART – nawrotny częstoskurcz międzyprzedsionkowy, SCD – nagły zgon sercowy, SND – dysfunkcja węzła zatokowo-przedsionkowego, 
TGA – przełożenie wielkich pni tętniczych, TOF – tetralogia Fallota, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, VT – częstoskurcz komorowy
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wdrożyć odpowiednie leczenie przeciwkrzepli-
we (>3 tyg.) i rozpocząć farmakologiczną kon-
trolę częstotliwości rytmu serca przy użyciu 
β‑andrenolityku lub antagonisty wapnia (u pa-
cjentów z prawidłową funkcją komór systemo-
wych i bez preekscytacji).32,37,38 U wszystkich cho-
rych na CHD celem jest utrzymanie rytmu za-
tokowego.32,37 Ablacja jest zalecana jako leczenie 
pierwszego rzutu i jest chętniej stosowana niż 
długotrwałe leczenie farmakologiczne w przy-
padkach arytmii o dogodnym do ablacji podło-
żu, ponieważ leki antyarytmiczne często koja-
rzą się z negatywnym efektem inotropowym 
i/lub dromotropowym.32

Leki antyarytmiczne takie jak leki klasy IC 
mogą zmniejszyć częstotliwość IART i nie blo-
kując przewodzenia AV, mogą umożliwić po-
garszające hemodynamikę przewodzenie 1:1.32 
Amiodaron można rozważyć w zapobieganiu na-
wrotom AT/AF u pacjentów z CHD z dysfunkcją 
komory systemowej, przerostem komory syste-
mowej lub CAD, u których ablacja nie dała po-
żądanych rezultatów lub nie może być wyko-
nana. Efekty uboczne stosowania amiodaronu 
występują często i lek należy stosować ostroż-
nie u pacjentów z siniczymi CHD, z niedowa-
gą, z chorobami wątroby, tarczycy i płuc, a tak-
że z wydłużonym odstępem QT. Nie zaleca się 
długotrwałej terapii amiodaronem u młodych 
pacjentów z CHD.32 W celu optymalnego po-
stępowania w przypadku arytmii przewlekłej 
konieczne jest skierowanie chorego do ośrod-
ka dysponującego zespołem multidyscyplinar-
nym specjalizującym się w zaburzeniach ryt-
mu serca powiązanych z CHD.32,37 Więcej szcze-
gółów dotyczących leczenia przeciwkrzepliwe-
go zawarto w rozdziale 3.4.7.

3.4.2.3. Dysfunkcja węzła zatokowo‑przedsionkowego, 
blok przedsionkowo‑komorowy i opóźnione 
przewodzenie poniżej pęczka Hisa
U bezobjawowych pacjentów zagrożonych SND 
i blokiem AV powinno się wykonywać okre-
sowe badanie holterowskie. Przewlekłe SND/
bradykardia powodujące nieefektywną hemo
dynamikę przedsionków mogą wpłynąć na prze-
budowę przedsionków i sprzyjać wystąpieniu 
IART. Uważa się, że pacjenci z pooperacyjnym 
blokiem AV są bardziej narażeni na SCD, stąd 
szersze wskazania do implantacji stymulato-
rów serca niż u pacjentów ze strukturalnie pra-
widłowym sercem.20,32

U  ACHD z  krążeniem dwukomorowym 
i systemową LV wskazania do CRT podlegają 
standardowym kryteriom. Należy zaznaczyć, 
że główną przyczyną dysfunkcji komory syste-
mowej jest standardowa stymulacja komorowa, 
a nie blok odnogi pęczka Hisa. Stąd CRT zaleca-
na jest u ACHD z systemową EF ≤35% i wąskim 
QRS oraz gdy przewidywana jest duża częstość 
stymulacji i istnieje prawdopodobieństwo wy-
miany urządzenia. Można także rozważyć sty-

Inne zaburzenia rytmu serca związane są 
z czasem przeprowadzenia i rodzajem zabiegu 
naprawczego. Blizna w obrębie prawego przed-
sionka (RA) łącznie z przebudową mięśnia ser-
cowego w efekcie obciążenia objętościowego 
u wielu pacjentów z CHD bywa przyczyną aryt-
mii przedsionkowych (AT). Najczęściej spoty-
kany jest nawrotny częstoskurcz wewnątrz-
przedsionkowy (IART), w szczególności trze-
potanie przedsionków zależne od cieśni żylno

‑trójdzielnej. Czynność przedsionków pomiędzy 
150 a 250 uderzeń na minutę może prowadzić 
do szybkiego przewodzenia AV, upośledzenia 
hemodynamicznego i nagłego zgonu sercowe-
go (SCD).

Monomorficzny częstoskurcz komorowy (VT) 
także jest uzależniony od rodzaju wady (tabela 7) 
i typu zabiegu naprawczego.34,35 Arytmia powsta-
je w mechanizmie fali nawrotnej w obszarze 
ograniczonym bliznami pooperacyjnymi i ma-
teriałem łaty. U pacjentów z postępującą nie-
wydolnością komory systemowej lub podpłuc-
nej mogą się pojawić bardziej złożone zmiany 
EP. Zmiany te mogą dotyczyć przebudowy ka-
nałów jonowych, zaburzeń w absorpcji wapnia 
oraz przebudowy macierzy międzykomórko-
wej i prowadzą do różnorodnych zaburzeń ryt-
mu serca, w tym szybkiego polimorficznego VT 
i migotania komór (VF).36

3.4.2.2. Ocena pacjenta z podejrzeniem /
udokumentowaną arytmią i postępowanie  
w arytmii
U objawowych pacjentów bez dokumentacji aryt-
mii podczas wizyty dobór metod oceny zależy 
od częstotliwości (badanie holterowskie, reje-
strator zdarzeń i sprawdzenie pamięci urządze-
nia [jeśli występuje u chorego]) i okoliczności wy-
stąpienia objawów (próba wysiłkowa). Korzyść 
z okresowej oceny poza 12‑kanałowym zapi-
sem EKG (okresowe monitorowanie EKG meto-
dą Holtera) u pacjentów bezobjawowych nie jest 
do końca jasna. Stwierdzono dużą częstość wy-
stępowania bezobjawowych arytmii, co rzadko 
zmienia postępowanie.37

U wszystkich pacjentów ważna jest ocena 
odwracalnej przyczyny zaburzeń rytmu ser-
ca (np. nadczynność tarczycy, proces zapalny) 
i nowych lub rezydualnych nieprawidłowości 
hemodynamicznych. Zgodnie z obowiązujący-
mi wytycznymi zaburzenia rytmu serca powo-
dujące niestabilność hemodynamiczną wyma-
gają natychmiastowego przerwania, bez wzglę-
du na relację czasu trwania arytmii do długo-
ści stosowania leczenia przeciwkrzepliwego.32 
Po konwersji może dojść do asystolii/brady-
kardii i u pacjentów obciążonych ryzykiem dys-
funkcji węzła zatokowo‑przedsionkowego (SND), 
należy więc rozważyć czasową stymulację za-
stępczą (tabela 7). Jeśli IART/AF są dobrze tolero-
wane i trwają ≥48 h, przed kardiowersją nale-
ży wykluczyć obecność skrzepliny (TOE) i/lub 
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biegiem kardiochirurgicznym lub inną poważ-
ną operacją. Do niedawna PH definiowano jako 
zwiększenie mierzonego inwazyjnie średniego 
PAP ≥25 mm Hg w spoczynku.44 Obecnie war-
tość ta została zmniejszona do >20 mm Hg,45 
a sklasyfikowanie jako przedwłośniczkowe PH, 
zwane również jako PAH, dodatkowo wyma-
ga stwierdzenia podwyższenia PVR ≥3 jedno-
stek Wooda (WU; Tabela 8).45 Zwiększenie opo-
ru w tej grupie spowodowane jest obstrukcyj-
ną waskulopatią płucną wynikającą z podłoża 
genetycznego, genów modyfikujących, naczy-
niowych sił ścinających i  czynników środo-
wiskowych.44 Należy rozróżnić PAH związa-
ne z CHD (PAH‑CHD, w grupie 1 klasyfikacji 
PH)44 od stanów związanych z ciśnieniem na-
pełniania LV >15 mm Hg (PH pozawłośniczko-
we związane z bierną transmisją ciśnienia na-
pełniania LV, w grupie 2 i 5 klasyfikacji PH)44, 
gdyż nie ma dobrych efektów leczenia celowa-
nego na naczynia płucne u chorych z pozawło-
śniczkowym PH.

Kliniczne podtypy PAH‑CHD to PAH z wro-
dzonymi przeciekami systemowo‑płucnymi, ze-
spół Eisenmengera, wady po korekcjach i PAH 
występujące w koincydencji z CHD, częstokroć 
z małymi wadami. Krążenie Fontana jest kolej-
ną sytuacją kliniczną związaną z płucną cho-
robą naczyniową (PVD) i niekiedy ze zwiększo-
nym PVR. Zwiększenie PAP u tych pacjentów 
ma jednak przyczynę pozawłośniczkową (zwięk-
szenie ciśnienia napełniania komory i/lub nie
domykalność zastawki AV). W wadach złożo-
nych PAH może się ograniczać do pewnych seg-
mentów naczyniowego łożyska płucnego (seg-
mentowe PAH).4 4 Często występuje w atrezji 
płucnej z VSD.

Chociaż PAH‑CHD może wystąpić u męż-
czyzn i kobiet w każdym wieku, choroba wy-
stępuje częściej u kobiet i nasila się wraz z wie-
kiem biologicznym i z wiekiem w momencie za-
mknięcia ubytku.47 Różnice zależne od płci zni-
kają w przypadku PAH‑CHD po zabiegu napraw-
czym wady.48 Niedawne badania populacji CHD 
w poszczególnych krajach wykazały występo-
wanie PAH u 3,2% pacjentów z CHD, co stano-
wi 100 na każdy milion osób w ogólnej popula-
cji dorosłych.47

3.4.3.2. Rozpoznanie
Wytyczne dotyczące rozpoznawania i leczenia 
PH z 2015 r. przedstawiają hemodynamiczny 
algorytm diagnostyczny PH4 4 i podkreślają rolę 
cewnikowania prawego serca w różnicowaniu 
PH przed- i pozawłośniczkowego. Algorytm ten 
niedawno zmodyfikowano45 i tabela 8 ilustruje 
obecne definicje różnych typów PH i okolicz-
ności, w których mogą one wystąpić u ACHD. 
W tej definicji punkt odcięcia dla średniego PAP 
wynosi >20 zamiast ≥25 mm Hg w obecności 
PVR ≥3 WU dla zdefiniowania przedwłośnicz-
kowego PH.45

mulację pęczka Hisa. Skuteczność CRT u ACHD 
może się różnić w zależności od rodzaju wady 
i zależeć od indywidualnej anatomii i przyczyn 
dyssynchronii (np. systemowa RV / pojedyncza 
komora, niedomykalność zastawki AV, blizny). 
Uogólniając, sama szerokość QRS może nie być 
wystarczającym czynnikiem predykcyjnym sku-
teczności leczenia, a dane z obserwacji odległej 
są ograniczone. Ponadto często konieczna jest 
chirurgiczna lub hybrydowa implantacja elek-
trod, a dane dotyczące czasu prawidłowego dzia-
łania CRT są znikome.32

3.4.2.4. Nagły zgon sercowy i stratyfikacja ryzyka
SCD związany z arytmią komorową budzi nie-
pokój (7–26% zgonów u dorosłych).29,39,40 Cho-
ciaż występowanie w populacji osób z CHD jest 
stosunkowo rzadkie (<0,1%/rok), niektóre wady 
stanowią dla pacjenta szczególne ryzyko, zawie-
rając w sobie specyficzny dla nich substrat aryt-
mii. (tabela 7). Identyfikacja pacjentów z ryzykiem 
SCD nadal stanowi wyzwanie.

Implantacja ICD w profilaktyce wtórnej SCD 
i w profilaktyce pierwotnej u pacjentów z fizjo
logią dwukomorową i systemową LV podlega 
standardowym zaleceniom.37,41 W celu zredu-
kowania obciążenia spowodowanego arytmią 
komorową można podawać leki antyarytmicz-
ne jako wsparcie dla ICD.32 Zalety terapii ICD 
w profilaktyce pierwotnej w pojedynczej komo-
rze lub w systemowej RV są mniej potwierdzone.

Z tego też powodu, z wyjątkiem tetralogii 
Fallota (TOF), szczegółowe wytyczne dotyczące 
wszczepienia ICD jako profilaktyki pierwotnej 
w CHD wydają się trudne do ustalenia.32,37 Sto-
sowane są przezżylne systemy ICD, ale u pacjen-
tów z ograniczonym dostępem żylnym do ko-
mory lub z przeciekiem wewnątrzsercowym al-
ternatywą może być wszczepienie ICD podskór-
nie. Jednak nie wszyscy pacjenci nadają się do 
implantacji takiego urządzenia ze względu na 
niewystarczającą czułość sensingu oraz możli-
wości aktywności antytachyarytmicznej i zapo-
biegającej zwolnieniu akcji serca.

Przydatność programowanej stymulacji elek-
trycznej (PES) u  bezobjawowych pacjentów 
z CHD jest niejasna. Wydaje się ona uzasadnio-
na u pacjentów po zabiegach z nacięciem komo-
ry i/lub podłożem do arytmii nawrotnej, typo-
wo, choć niewyłącznie, występującym w skory-
gowanej tetralogii Fallota (rTOF). Istotne jest 
rozpoznanie innych przyczyn SCD spowodowa-
nych bradykardią / całkowitym blokiem AV lub 
arytmią komorową wywołaną bradykardią z wy-
dłużonym odstępem QT lub bez niego oraz IART/
AF z szybkim przewodzeniem.

3.4.3. Nadciśnienie płucne
3.4.3.1. Wprowadzenie i klasyfikacja
PH jest ważnym czynnikiem prognostycznym 
u pacjentów z CHD,42 wymagającym szczególnej 
uwagi podczas ciąży43 i przed naprawczym za-

Zalecenia dotyczące postępowania w przypadku zaburzeń rytmu serca u dorosłych z wrodzonymi wadami serca

Zalecenie Klasaa Poziomb

Zaleca się skierowanie pacjentów z umiarkowaną i ciężką postacią CHD (zob. tabela 4) i udokumentowanymi zaburzeniami 
rytmu serca do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym wyspecjalizowanym w ACHD i w zaburzeniach rytmu 
serca związanych z ACHD

I C

Zaleca się skierowanie pacjentów z udokumentowanymi zaburzeniami rytmu serca lub obciążonych dużym ryzykiem 
pozabiegowych zaburzeń rytmu serca (np. zamknięcie ASD w późniejszym wieku) ze wskazaniem do interwencji lub 
powtórnej interwencji przezskórnej lub chirurgicznej do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym 
wyspecjalizowanym w takich interwencjach i w leczeniu inwazyjnym zaburzeń rytmu serca

I C

U pacjentów z łagodną CHD zaleca się ablację przezskórną zamiast długotrwałego leczenia farmakologicznego w przypadku 
objawowego utrwalonego nawracającego SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jeśli SVT jest potencjalnie związany z SCD 
(zob. tabela 7)

I C

U pacjentów z umiarkowaną lub ciężką CHD należy rozważyć ablację przezskórną w przypadku objawowych utrwalonych 
nawracających SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jeśli SVT jest potencjalnie związany z SCD (zob. tabela 7), pod warunkiem, 
że zabieg jest wykonywany w wyspecjalizowanym ośrodku

IIa C

Ablacja przezskórna jest zalecana jako leczenie wspomagające u pacjentów z ICD i z nawracającym monomorficznym VT, 
ustawicznym VT lub burzą elektryczną, której nie można opanować za pomocą farmakoterapii lub przeprogramowania ICD

I C

Ablację przezskórną należy rozważyć u objawowych pacjentów z monomorficznym utrwalonym VT, u których niewskazane 
jest leczenie farmakologiczne, pod warunkiem, że zabieg wykonywany jest w wyspecjalizowanym ośrodku

IIa C

Wszczepialny kardiowerter‑defibrylator

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD, którzy przebyli zatrzymanie krążenia z powodu VF lub 
hemodynamicznie nietolerowanego VT, po ustaleniu przyczyny zdarzenia i wykluczeniu przyczyn odwracalnych

I C

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD z utrwalonym VT po przeprowadzeniu diagnostyki 
hemodynamicznej i leczenia naprawczego, jeśli jest ono wskazane. Ocena EP jest wymagana w celu zidentyfikowania 
pacjentów, u których ablacja przezskórna lub chirurgiczna może być korzystna jako leczenie wspomagające lub u których 
może stanowić rozsądną alternatywę

I C

Wszczepienie ICD należy rozważyć u dorosłych z CHD z fizjologią dwukomorową i z systemową LV z objawami niewydolności 
serca (NYHA II/III) i frakcją wyrzutową ≤35% pomimo ≥3 mies. optymalnego leczenia farmakologicznego, jeśli rokowanie 
zakłada przeżycie w dobrym stanie klinicznym znacząco dłuższe niż jeden rokc

IIa C

Wszczepienie ICD należy rozważyć u pacjentów z CHD i niewyjaśnionym omdleniem podejrzanym o podłoże arytmiczne, 
ze współistniejącą oraz zaawansowaną dysfunkcją komorową lub indukowanym VT/VF w programowanej stymulacji 
komór

IIa C

Należy rozważyć wszczepienie ICD u wybranych pacjentów z TOF z wieloma czynnikami ryzyka SCD, w tym z: dysfunkcją LV, 
nieutrwalonym objawowym VT, czasem trwania QRS ≥180 ms, rozległym zbliznowaceniem RV widocznym w CMR lub 
indukowanym VT w programowanej stymulacji komór

IIa C

Można rozważyć wszczepienie ICD u pacjentów z zaawansowaną dysfunkcją pojedynczej komory lub systemowej RV (EF 
systemowej RV <35%) przy obecności dodatkowych czynników ryzykad

IIb C

Stymulator serca

Należy rozważyć wszczepienie PM w przypadku ACHD z zespołem bradykardia–tachykardia w celu zapobiegania IART, jeśli 
ablacja nie jest skuteczna lub jest niemożliwa

IIa C

Należy rozważyć wszczepienie PM u pacjentów z ciężką CHD i bradykardią zatokową lub węzłową (częstotliwość rytmu serca 
w czasie dziennej aktywności <40/min lub pauzy >3 s)

IIa C

Wszczepienie PM należy rozważyć u pacjentów z CHD niestabilnych hemodynamicznie ze względu na bradykardię zatokową 
lub utratę synchronii AV

IIa C

Można rozważyć wszczepienie PM u pacjentów z umiarkowaną CHD i bradykardią zatokową lub węzłową (częstotliwość 
rytmu serca w ciągu dziennej aktywności <40/min lub przerwy >3 s)

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Ze względu na szerokie spektrum ACHD z patologiami LV, które mogą się różnić od nabytych chorób serca, potencjalnie większe ryzyko powikłań związanych z ICD 

u ACHD i niedostatek danych na temat korzyści z zastosowania ICD w pierwotnej profilaktyce SCD u ACHD, odpowiednie wydaje się podejście indywidualne.
d � Dane są skąpe, a czynniki ryzyka mogą być specyficzne dla wady serca, w tym nieutrwalony VT, NYHA II/III, ciężka niedomykalność zastawek AV i szerokie QRS ≥140 ms 

(TGA).

Skróty: ACHD – dorosły z wrodzoną wadą serca, ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AT – częstoskurcz przedsionkowy, AV – przedsionkowo‑komorowy, 
AVNRT – nawrotny częstoskurcz węzłowy, AVRT – nawrotny częstoskurcz przedsionkowo‑komorowy, CHD – wrodzona wada serca, CMR – rezonans magnetyczny serca 
i naczyń, EF – frakcja wyrzutowa, EP – elektrofizjologia, IART – nawrotny częstoskurcz wewnątrzprzedsionkowy, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, LV – lewa 
komora, NYHA – New York Heart Association, PM – stymulator serca, RV – prawa komora, SCD – nagły zgon sercowy, SVT – częstoskurcz nadkomorowy, TGA – przełożenie 
wielkich pni tętniczych, TOF – tetralogia Fallota, VF – migotanie komór, VT – częstoskurcz komorowy
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Zalecenie Klasaa Poziomb

Zaleca się skierowanie pacjentów z umiarkowaną i ciężką postacią CHD (zob. tabela 4) i udokumentowanymi zaburzeniami 
rytmu serca do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym wyspecjalizowanym w ACHD i w zaburzeniach rytmu 
serca związanych z ACHD

I C

Zaleca się skierowanie pacjentów z udokumentowanymi zaburzeniami rytmu serca lub obciążonych dużym ryzykiem 
pozabiegowych zaburzeń rytmu serca (np. zamknięcie ASD w późniejszym wieku) ze wskazaniem do interwencji lub 
powtórnej interwencji przezskórnej lub chirurgicznej do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym 
wyspecjalizowanym w takich interwencjach i w leczeniu inwazyjnym zaburzeń rytmu serca

I C

U pacjentów z łagodną CHD zaleca się ablację przezskórną zamiast długotrwałego leczenia farmakologicznego w przypadku 
objawowego utrwalonego nawracającego SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jeśli SVT jest potencjalnie związany z SCD 
(zob. tabela 7)

I C

U pacjentów z umiarkowaną lub ciężką CHD należy rozważyć ablację przezskórną w przypadku objawowych utrwalonych 
nawracających SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jeśli SVT jest potencjalnie związany z SCD (zob. tabela 7), pod warunkiem, 
że zabieg jest wykonywany w wyspecjalizowanym ośrodku

IIa C

Ablacja przezskórna jest zalecana jako leczenie wspomagające u pacjentów z ICD i z nawracającym monomorficznym VT, 
ustawicznym VT lub burzą elektryczną, której nie można opanować za pomocą farmakoterapii lub przeprogramowania ICD

I C

Ablację przezskórną należy rozważyć u objawowych pacjentów z monomorficznym utrwalonym VT, u których niewskazane 
jest leczenie farmakologiczne, pod warunkiem, że zabieg wykonywany jest w wyspecjalizowanym ośrodku

IIa C

Wszczepialny kardiowerter‑defibrylator

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD, którzy przebyli zatrzymanie krążenia z powodu VF lub 
hemodynamicznie nietolerowanego VT, po ustaleniu przyczyny zdarzenia i wykluczeniu przyczyn odwracalnych

I C

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD z utrwalonym VT po przeprowadzeniu diagnostyki 
hemodynamicznej i leczenia naprawczego, jeśli jest ono wskazane. Ocena EP jest wymagana w celu zidentyfikowania 
pacjentów, u których ablacja przezskórna lub chirurgiczna może być korzystna jako leczenie wspomagające lub u których 
może stanowić rozsądną alternatywę

I C

Wszczepienie ICD należy rozważyć u dorosłych z CHD z fizjologią dwukomorową i z systemową LV z objawami niewydolności 
serca (NYHA II/III) i frakcją wyrzutową ≤35% pomimo ≥3 mies. optymalnego leczenia farmakologicznego, jeśli rokowanie 
zakłada przeżycie w dobrym stanie klinicznym znacząco dłuższe niż jeden rokc

IIa C

Wszczepienie ICD należy rozważyć u pacjentów z CHD i niewyjaśnionym omdleniem podejrzanym o podłoże arytmiczne, 
ze współistniejącą oraz zaawansowaną dysfunkcją komorową lub indukowanym VT/VF w programowanej stymulacji 
komór

IIa C

Należy rozważyć wszczepienie ICD u wybranych pacjentów z TOF z wieloma czynnikami ryzyka SCD, w tym z: dysfunkcją LV, 
nieutrwalonym objawowym VT, czasem trwania QRS ≥180 ms, rozległym zbliznowaceniem RV widocznym w CMR lub 
indukowanym VT w programowanej stymulacji komór

IIa C

Można rozważyć wszczepienie ICD u pacjentów z zaawansowaną dysfunkcją pojedynczej komory lub systemowej RV (EF 
systemowej RV <35%) przy obecności dodatkowych czynników ryzykad

IIb C

Stymulator serca

Należy rozważyć wszczepienie PM w przypadku ACHD z zespołem bradykardia–tachykardia w celu zapobiegania IART, jeśli 
ablacja nie jest skuteczna lub jest niemożliwa

IIa C

Należy rozważyć wszczepienie PM u pacjentów z ciężką CHD i bradykardią zatokową lub węzłową (częstotliwość rytmu serca 
w czasie dziennej aktywności <40/min lub pauzy >3 s)

IIa C

Wszczepienie PM należy rozważyć u pacjentów z CHD niestabilnych hemodynamicznie ze względu na bradykardię zatokową 
lub utratę synchronii AV

IIa C

Można rozważyć wszczepienie PM u pacjentów z umiarkowaną CHD i bradykardią zatokową lub węzłową (częstotliwość 
rytmu serca w ciągu dziennej aktywności <40/min lub przerwy >3 s)

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Ze względu na szerokie spektrum ACHD z patologiami LV, które mogą się różnić od nabytych chorób serca, potencjalnie większe ryzyko powikłań związanych z ICD 

u ACHD i niedostatek danych na temat korzyści z zastosowania ICD w pierwotnej profilaktyce SCD u ACHD, odpowiednie wydaje się podejście indywidualne.
d � Dane są skąpe, a czynniki ryzyka mogą być specyficzne dla wady serca, w tym nieutrwalony VT, NYHA II/III, ciężka niedomykalność zastawek AV i szerokie QRS ≥140 ms 

(TGA).

Skróty: ACHD – dorosły z wrodzoną wadą serca, ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AT – częstoskurcz przedsionkowy, AV – przedsionkowo‑komorowy, 
AVNRT – nawrotny częstoskurcz węzłowy, AVRT – nawrotny częstoskurcz przedsionkowo‑komorowy, CHD – wrodzona wada serca, CMR – rezonans magnetyczny serca 
i naczyń, EF – frakcja wyrzutowa, EP – elektrofizjologia, IART – nawrotny częstoskurcz wewnątrzprzedsionkowy, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, LV – lewa 
komora, NYHA – New York Heart Association, PM – stymulator serca, RV – prawa komora, SCD – nagły zgon sercowy, SVT – częstoskurcz nadkomorowy, TGA – przełożenie 
wielkich pni tętniczych, TOF – tetralogia Fallota, VF – migotanie komór, VT – częstoskurcz komorowy
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3.4.3.3. Postępowanie terapeutyczne w nadciśnieniu 
płucnym u osób dorosłych z wrodzoną wadą serca
3.4.3.3.1. Ośrodki specjalistyczne
Skuteczne leczenie pacjentów ACHD z PH wy-
maga pracy zespołu multidyscyplinarnego skła-
dającego się z ekspertów w dziedzinach obrazo-
wania, kardiologii, pulmonologii, hematologii, 
chorób zakaźnych, położnictwa, anestezjologii, 
neonatologii, PH, chirurgii klatki piersiowej, kar-
diochirurgii, pielęgniarstwa i genetyki medycznej.

3.4.3.3.2. Warunki ogólne
Główne warunki ogólne to wsparcie społeczne 
i psychologiczne, szczepienia i unikanie nad-
miernego wysiłku fizycznego. Wizyty lekar-
skie powinny być planowane indywidualnie. 
We wszystkich przypadkach przedwłośniczko-
wego PH należy unikać zajścia w ciążę. Przewle-
kła tlenoterapia zalecana jest, gdy ciśnienie par-
cjalne tlenu jest przewlekle <60 mm Hg,4 4 z wy-
jątkiem pacjentów z zespołem Eisenmengera, 
u których jest ona zalecana wyłącznie wtedy, 
gdy prowadzi do udokumentowanego, stałego 
i znacznego wzrostu saturacji krwi tlenem i re-
dukcji objawów.

3.4.3.3.3. Leczenie przeciwkrzepliwe
W PAH‑CHD nie zaleca się leczenia przeciw-
krzepliwego antagonistami witaminy K (VKA), 
o ile nie występują arytmia przedsionkowa, me-
chaniczne zastawki serca czy protezy naczynio-
we, a powinno się o niej decydować w sposób 
zindywidualizowany, np. w przypadku dużego 
tętniaka tętnicy płucnej z zakrzepem lub wcze-
śniejszego incydentu zakrzepowo‑zatorowego. 
Nie ma danych na temat stosowania doustnych 
leków przeciwkrzepliwych niebędących anta-

3.4.3.2.1. Postępowanie diagnostyczne w nadciśnieniu 
płucnym u osób dorosłych z wrodzonymi wadami serca
Diagnostyka obejmuje wywiad lekarski, bada-
nie przedmiotowe, badania czynności płuc, ga-
zometrię krwi tętniczej, obrazowanie (zwłasz-
cza echokardiografię) i badania laboratoryjne 
(w tym pełną morfologię krwi, stężenie żelaza 
w surowicy, hematokryt, choroby zakaźne i stę-
żenie NT‑proBNP). Zasadniczo cewnikowanie 
prawego serca z pomiarami utlenowania krwi 
jest wymagane przy podejmowaniu ważnych de-
cyzji, takich jak rozpoczęcie i kontynuacja tera-
pii rozszerzającej naczynia, ciąża lub operacja.

Wskazania do inwazyjnej diagnostyki zespołu 
Eisenmengera są natomiast istotnie ograniczone. 
Zwykle inwazyjna ocena hemodynamiczna nie 
jest wymagana przy podejmowaniu interwencji 
terapeutycznych w dalszej obserwacji. Ponieważ 
wyższe wartości hematokrytu mogą prowadzić 
do większego PVR, należy to wziąć to pod uwagę.49

3.4.3.2.2. Ocena ryzyka
Dzięki dostępności nowych sposobów leczenia 
PAH, doskonaleniu postępowania chirurgiczne-
go i pooperacyjnego oraz wykorzystaniu podej-
ścia multidyscyplinarnego opartego na pracy ze-
społowej, efekty leczenia pacjentów z PAH‑CHD 
uległy poprawie.44,50,51 Według ostatnich doniesień 
wyniki leczenia pacjentów z PAH‑CHD wydają 
się lepsze niż w PAH idiopatycznym,48 ale uza-
leżnione są od podtypu PH. Wyniki leczenia PAH 
związanego z małymi wadami wydają się podob-
ne do rozczarowujących wyników leczenia PAH 
idiopatycznego, prawdopodobnie ze względu na to, 
że stany te mają podobne podłoże związane z za-
burzeniem proliferacji naczyń. PAH po operacji 
naprawczej wady ma jeszcze gorsze rokowanie.48

Tabela 8.  Definicje podtypów nadciśnienia płucnego i ich występowanie u dorosłych z wrodzonymi wadami serca

Nadciśnienie płucne u dorosłych z wrodzonymi wadami serca

definicja charakterystyka hemodynamicznaa podłoże kliniczne

nadciśnienie płucne (PH) średnie PAP >20 mm Hg wszystkie możliwe

przedwłośniczkowe PH 
(PAH)

średnie PAP >20 mm Hg
PAWP ≤15 mm Hg
PVR ≥3 WU

wady przeciekowe przed i po leczeniu 
naprawczym (w tym zespół Eisenmengera), 
złożona CHD (w tym UVH, segmentalne PAH)

izolowane 
pozawłośniczkowe PH

średnie PAP >20 mm Hg
PAWP >15 mm Hg
PVR <3 WU

dysfunkcja komory systemowej
dysfunkcja systemowej zastawki AV
zwężenie żył płucnych
serce trójprzedsionkowe

złożone przed- 
i pozawłośniczkowe PH

średnie PAP >20 mm Hg
PAWP >15 mm Hg
PVR ≥3 WU

stany wymienione w izolowanym 
pozawłośniczkowym PH
stany wymienione w pozawłośniczkowym 
PH w połączeniu z przeciekową/złożoną CHD

a � Najnowsza definicja PH45 obniża średnie PAP z ≥25 mm Hg44 do >20 mm Hg, ale dodatkowo wymaga PVR ≥3 WU  
dla przedwłośniczkowego PH.

Skróty: AV – przedsionkowo‑komorowy, CHD – wrodzona wada serca, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, PAP – ciśnienie w tętnicy 
płucnej, PAWP – ciśnienie zaklinowania tętnicy płucnej, PH – nadciśnienie płucne, PVR – naczyniowy opór płucny, UVH – serce 
jednokomorowe, WU – jednostka Wooda
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3.4.3.3.5. Celowane leczenie farmakologiczne 
tętniczego nadciśnienia płucnego
Zaawansowane terapie celowane na naczynia 
tętnicze dają dobre wyniki u pacjentów z ze-
społem Eisenmengera,51 a prawdopodobnie tak-
że w innych PAH‑CHD.61,62 Według wytycznych 
ESC/ERS z 2015 r. dotyczących PH,4 4 przedwło-
śniczkowe PH (PAH), w tym zespół Eisenmen-
gera, jest stanem umiarkowanego i dużego ry-
zyka i wymaga aktywnego podejścia wykorzy-
stującego terapię skojarzoną od początku63 lub 
sekwencyjną terapię skojarzoną,6 4,65 w tym pro-
stacykliny podawane pozajelitowo.4 4 Prostacy-
kliny podawane pozajelitowo działają najlepiej, 
gdy zacznie się je podawać wcześnie.66 Jednak 
obecność centralnego wkłucia dożylnego do po-
dawania leków pozajelitowo zwiększa ryzyko za-
toru paradoksalnego i infekcji u pacjentów z ze-
społem Eisenmengera i pacjentów z przeciekiem 
R‑L. Z tego względu preferuje się podawanie leku 
podskórnie lub wziewnie.

Odstępstwem od tej reguły są pacjenci z za-
mkniętymi lub współistniejącymi wadami, którzy 
spełniają ścisłe kryteria reaktywności na środ-
ki poszerzające naczynia (głównie natychmia-
stowe zmniejszenie średniego PAP o >10 mm Hg 
oraz <40 mm Hg w czasie inhalacji tlenku azotu), 
którzy mogą być leczeni wyłącznie antagonista-
mi wapnia. Takie osoby spotyka się jednak wyjąt-
kowo rzadko wśród pacjentów z PAH‑CHD. Nie 
zaleca się wykonywania prób reaktywności na-
czyń u wszystkich osób z PAH‑CHD.4 4

Długoterminowa tlenoterapia w warunkach 
domowych może zredukować objawy, ale nie 
udowodniono, że zwiększa przeżywalność pa-
cjentów z zespołem Eisenmengera. Tlenotera-
pię powinno się ograniczać do tych przypadków, 

gonistami witaminy K (NOAC). U pacjentów 
z zespołem Eisenmengera brakuje danych po-
twierdzających zasadność rutynowego stoso-
wania leczenia przeciwkrzepliwego, ale doust-
ne leczenie przeciwkrzepliwe należy rozważyć 
w arytmiach przedsionkowych, a także moż-
na rozważyć przy obecnej zakrzepicy lub za-
torze tętnicy płucnej (PA) i przy małym ryzy-
ku krwawienia. Ponieważ ryzyko krwawienia 
zwiększa się u pacjentów siniczych, stosowa-
nie leków przeciwkrzepliwych i przeciwpłyt-
kowych należy starannie rozważyć indywidu-
alnie dla każdego pacjenta.

3.4.3.3.4. Zamykanie przecieków
Ze względu na fakt, że wynikające ze zwięk-
szonego przepływu zwiększone siły ścinające 
działające na śródbłonek są przyczyną PH,52 chi-
rurgiczne lub zabiegowe zamknięcie przecieku 
chroni unaczynienie płucne. Wartość PVR po-
zwalająca na zamknięcie chirurgiczne przecie-
ku lewo‑prawego (L‑R) bez niewydolności pra-
wego serca jest różna dla różnych przecieków 
(zob. rozdział 4.14.4). Decyzję o zamknięciu przecie-
ku podejmuje się jednak na podstawie wszelkich 
dostępnych informacji i nie zależy ona jedynie 
od hemodynamiki uzyskanej podczas cewniko-
wania serca53,54 – decyzja powinna zapaść jedynie 
w ośrodku specjalizującym się w leczeniu ACHD.

Nie ma obecnie prospektywnych danych po-
twierdzających, iż leczenie zabiegowe poprze-
dzone terapią celowaną na naczynia płucne 
u PAH-ACHD przynosi długoterminową po-
prawę.4 4,55 Nie ma też przekonujących danych 
na temat korzyści z testów reaktywności na-
czyń płucnych, testów okluzyjnych czy biopsji 
płuc dla oceny wykonalności operacji.53,5 4,56 ‑ 60

Zalecenia dotyczące leczenia tętniczego nadciśnienia płucnego związanego z wrodzonymi wadami serca

Zalecenie Klasaa Poziomb

Zaleca się odradzanie zajścia w ciążę pacjentkom z CHD i potwierdzonym 
przedwłośniczkowym PHc

I C

Ocena ryzyka jest zalecana u wszystkich chorych z PAH‑CHDd I C

U chorych obciążonych małym i średnim ryzykiem z prostymi wadami po korekcji 
i przedwłośniczkowym PH zaleca się doustną terapię skojarzoną od początku lub 
sekwencyjną terapię skojarzoną, a chorych obciążonych dużym ryzykiem należy od początku 
poddać terapii skojarzonej, w tym prostanoidami podawanymi pozajelitowoe 63 ‑ 65

I A

U chorych z zespołem Eisenmengera i zmniejszoną wydolnością fizyczną (dystans 
w 6MWT <450 m) należy rozważyć strategię leczenia z początkową monoterapią antagonistą 
receptora endoteliny, a następnie przy braku poprawy – terapią skojarzoną67‑ 69

IIa B

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Ryzyko związane z ciążą u pacjentek z przedwłośniczkowym PH jest bardzo duże. Ryzyko może być mniejsze u ciężarnych pacjentek 

z pozawłośniczkowym PH, dlatego w celu potwierdzenia rozpoznania konieczne jest cewnikowanie prawego serca u wszystkich 
pacjentek z podejrzeniem przedwłośniczkowego PH.

d  Szczegółowe informacje znajdują się w wytycznych ESC/ERS z 2015 r. dotyczących diagnostyki i leczenia PH4 4

e � Szczegółowe informacje na temat wyboru leków i zalecanego algorytmu leczenia w zależności od ryzyka znajdują się w wytycznych 
ESC/ERS z 2015 r. dotyczących diagnostyki i leczenia PH.4 4

Skróty: 6MWT – test 6‑minutowego marszu, CHD – wrodzona wada serca, PAH‑CHD – tętnicze nadciśnienie płucne związane z wrodzoną 
wadą serca, PH – nadciśnienie płucne
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du na naruszenie delikatnej równowagi, w ja-
kiej ci chorzy funkcjonują. Ryzyka tego nie da 
się oceniać w kategoriach standardowego ry-
zyka chirurgicznego. Wskaźnik dotyczący ope-
racji wrodzonych wad serca u dorosłych został 
opracowany na podstawie Bazy Danych Chirur-
gii Wad Wrodzonych Serca Towarzystwa Chirur-
gów Klatki Piersiowej, i stanowi pierwszy wskaź-
nik oparty na danych naukowych, przygotowany 
z myślą o chirurgii ACHD.70 Na podstawie ewa-
luacji wskaźnik ten okazał się mieć dużą war-
tość prognostyczną u ACHD, choć odpowiada-
jący mu wskaźnik pediatryczny sprawdził się le-
piej u dzieci,71 co wskazuje na to, że w ustalaniu 
wyników postępowania u ACHD ważniejszą rolę 
odgrywać będą choroby współistniejące u da-
nego pacjenta. Skala śmiertelności dla ACHD, 
oparta na ocenie ekspertów, która uwzględnia 
choroby współistniejące, może zatem być rów-
nież brana pod uwagę przy ocenie ryzyka ope-
racji kardiochirurgicznej u ACHD.7 2

Poza potrzebą zindywidualizowanej oceny 
ryzyka, do czynników wpływających na krót-
ko- i długoterminowe wyniki leczenia należą: 
zrozumienie konkretnej anatomii i hemodyna-
miki, doświadczenie w wykonywaniu zabiegów 
korekcyjnych i specjalne wymagania dotyczące 
oddziałów intensywnej opieki. Najlepsze wyni-
ki uzyskuje się, jeśli zabieg u ACHD wykonuje 
kardiochirurg specjalizujący się w operacjach 
wrodzonych wad serca.73 Dlatego też istnieje 
wyraźne zalecenie, żeby wszyscy ACHD ope-
rowani byli przez takiego właśnie specjalistę 
w ośrodku multidyscyplinarnym doświadczo-
nym w prowadzeniu ACHD. Dotyczy to wszyst-
kich zabiegów na sercu u ACHD w niniejszych 
wytycznych, z wyjątkiem operacji niepowikła-
nej dwupłatkowej zastawki aortalnej (BAV), 
dziedzicznej choroby aorty piersiowej (HTAD), 
takiej jak zespół Marfana i ASD typu otwo-
ru wtórnego bez nieprawidłowego spływu żył 
płucnych i bez PVD.

Doświadczenie środowiska eksperckich ze-
społów multidyscyplinarnych sprzyja zainte-
resowaniu procedurami hybrydowymi i wzra-
stającej potrzebie ich stosowania, a współpraca 
kardiochirurgów (wad wrodzonych), chirurgów 
naczyniowych, kardiologów interwencyjnych 
doświadczonych w wadach wrodzonych oraz 
elektrofizjologów pozwala na podejmowanie no-
wych wyzwań i trudnych technicznie zabiegów.

3.4.5. Interwencje przezskórne
Interwencje przezskórne, zarówno jako proce-
dura samodzielna, jak i hybrydowa, są chętnie 
wybieraną alternatywą w stosunku do standar-
dowej chirurgii na otwartym sercu, ponieważ 
zmniejszają konieczność kolejnej sternotomii/
torakotomii i podłączenia krążenia pozaustrojo-
wego. Najczęstszą interwencją przezskórną jest 
zamknięcie miejsca przecieku (szczególnie ASD 
typu otworu wtórnego, rzadko VSD i przetrwałe-

w których zanotowano udokumentowane, sta-
łe i znaczne zwiększenie wysycenia krwi tętni-
czej tlenem i złagodzenie objawów.

Wtórna erytrocytoza jest korzystna ze wzglę-
du na zwiększenie transportu tlenu do tkanek, 
dlatego należy unikać rutynowych krwioupu-
stów. Więcej szczegółowych informacji – zob. 
rozdział 3.4.8.

U pacjentów z zespołem Eisenmengera wyka-
zano, że bozentan będący antagonistą receptora 
endotelinowego (ERA) poprawia wynik 6MWT 
i zmniejsza PVR po 16 tyg. leczenia u pacjentów 
w III klasie czynnościowej według Światowej Or-
ganizacji Zdrowia (WHO).67 Mimo korzystnego 
wpływu bozentanu na wydolność wysiłkową i ja-
kość życia w tej grupie chorych, wpływ na śmier-
telność jest słabiej udokumentowany. Długoter-
minowa obserwacja wykazała trwałą poprawę 
kliniczną. Mniej wiarygodne dowody wskazują, 
że zastosowanie innych ERA oraz inhibitorów fos-
fodiesterazy typu 5 (PDE‑5), sildenafilu i tadalafi-
lu, wiąże się z korzystnymi wynikami czynnościo-
wymi i hemodynamicznymi u pacjentów z PAH
‑CHD i zespołem Eisenmengera. U chorych z PAH 
i CHD doświadczenie z najnowszymi lekami celo-
wanymi na PH, takimi jak macitentan, seleksy-
pag lub riociguat, jest niewielkie.66 Jako że do ba-
dań nad skutecznością tych substancji włączono 
również pacjentów z PAH pojawiającym się po za-
mknięciu ubytku, którzy korzystają z ich działa-
nia podobnie, jak to ma miejsce w idiopatycznym 
PAH, wyników nie da się przenieść na grupę cho-
rych z zespołem Eisenmengera. Wyniki niedaw-
nego randomizowanego kontrolowanego badania 
klinicznego dotyczącego skuteczności macitenta-
nu dla poprawy 6MWT w zespole Eisenmengera 
okazały się neutralne.68 W zespole Eisenmengera 
większość ośrodków stosuje strategię sekwencyj-
nego leczenia zorientowanego na objawy i z regu-
ły rozpoczyna leczenie od doustnie podawanego 
ERA lub inhibitora PDE‑5 i zwiększania dawek, 
jeśli objawy się utrzymują lub w razie pogorsze-
nia stanu klinicznego pacjenta. Jeśli nie nastę-
puje odpowiednia poprawa przy stosowaniu le-
czenia doustnego, należy rozważyć możliwości 
leczenia podawanego pozajelitowo.

Efekt leczenia PAH u pacjentów z segmento-
wym PAH pozostaje przedmiotem debaty. Pod-
czas gdy według niektórych doniesień leczenie 
dawało zadowalające rezultaty, istnieją przypad-
ki, gdzie leczenie nie było tolerowane.46

Przeszczepienie serca i płuc lub przeszczepie-
nie płuc z jednoczasową operacją serca jest opcją 
terapeutyczną w szczególnych przypadkach 
opornych na leczenie farmakologiczne, ale ogra-
niczoną przez złożoność zabiegu chirurgiczne-
go i dostępność organów.

3.4.4. Leczenie chirurgiczne
Chirurgiczne leczenie wad serca u ACHD zasłu-
guje na specjalną uwagę. Nawet niewielkie ope-
racje mogą nieść ze sobą duże ryzyko ze wzglę-
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Zalecenie Klasaa Poziomb

Zaleca się odradzanie zajścia w ciążę pacjentkom z CHD i potwierdzonym 
przedwłośniczkowym PHc

I C

Ocena ryzyka jest zalecana u wszystkich chorych z PAH‑CHDd I C

U chorych obciążonych małym i średnim ryzykiem z prostymi wadami po korekcji 
i przedwłośniczkowym PH zaleca się doustną terapię skojarzoną od początku lub 
sekwencyjną terapię skojarzoną, a chorych obciążonych dużym ryzykiem należy od początku 
poddać terapii skojarzonej, w tym prostanoidami podawanymi pozajelitowoe 63 ‑ 65

I A

U chorych z zespołem Eisenmengera i zmniejszoną wydolnością fizyczną (dystans 
w 6MWT <450 m) należy rozważyć strategię leczenia z początkową monoterapią antagonistą 
receptora endoteliny, a następnie przy braku poprawy – terapią skojarzoną67‑ 69

IIa B

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Ryzyko związane z ciążą u pacjentek z przedwłośniczkowym PH jest bardzo duże. Ryzyko może być mniejsze u ciężarnych pacjentek 

z pozawłośniczkowym PH, dlatego w celu potwierdzenia rozpoznania konieczne jest cewnikowanie prawego serca u wszystkich 
pacjentek z podejrzeniem przedwłośniczkowego PH.

d  Szczegółowe informacje znajdują się w wytycznych ESC/ERS z 2015 r. dotyczących diagnostyki i leczenia PH4 4

e � Szczegółowe informacje na temat wyboru leków i zalecanego algorytmu leczenia w zależności od ryzyka znajdują się w wytycznych 
ESC/ERS z 2015 r. dotyczących diagnostyki i leczenia PH.4 4

Skróty: 6MWT – test 6‑minutowego marszu, CHD – wrodzona wada serca, PAH‑CHD – tętnicze nadciśnienie płucne związane z wrodzoną 
wadą serca, PH – nadciśnienie płucne
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się (poszukiwanie pomocy lekarskiej, koniecz-
ność wykonania posiewów krwi przed rozpoczę-
ciem kuracji antybiotykowej) w przypadku po-
jawienia się tych objawów.

Niedawne badania potwierdziły duże ryzyko 
wystąpienia IE u pacjentów po zabiegach na za-
stawkach,75 ‑78 zwłaszcza z przebytym uprzednio 
zapaleniem wsierdzia i konduitami wykonany-
mi z tkanek zwierzęcych. Szczególnej uwagi wy-
magają pacjenci po wszczepieniu przeznaczy-
niowym zastawki płucnej (TPVI) typu Melody.75

3.4.7. Leczenie przeciwzakrzepowe
ACHD są szczególnie narażeni na wystąpienie 
powikłań zakrzepowo‑zatorowych, ale dane do-
tyczące ich zapobiegania są ograniczone. U pa-
cjentów z IART lub AF skale CHA2DS2‑VASc 
i HAS‑BLED okazały się korzystne w przypad-
ku osób dorosłych z nabytą chorobą serca.38 Jed-
nak wiarygodność tych skal w populacji CHD jest 
niepewna, dlatego powinny być stosowane łącz-
nie z indywidualnie ocenionym stopniem ryzy-
ka. Tradycyjnie w celu zapobiegania epizodom 
zakrzepowo‑zatorowym wykorzystuje się VKA, 
ale w kardiologii ogólnej preferowane są obec-
nie NOAC. Także w populacji chorych z CHD 
NOAC wydają się równie bezpieczne i skutecz-
ne, o ile nie mają oni zastawek mechanicznych 
ani ciężkiego zwężenia zastawki mitralnej.79,80 
U pacjentów z umiarkowaną lub ciężką CHD, 
przy napadowym lub przetrwałym AF/IART 
zaleca się leczenie przeciwkrzepliwe, niemniej 
konieczne jest podejście indywidualne. U pa-
cjentów z łagodną CHD skale38 CHA2DS2‑VASc 
i HAS‑BLED powinny być wykorzystywane zgod-
nie z ogólnymi zaleceniami.81 Nie zostało jesz-
cze wyjaśnione, czy leczenie przeciwkrzepliwe 
jest korzystne u wszystkich pacjentów z krąże-
niem Fontana. Ryzyko krwawienia należy tak-
że wziąć pod uwagę i rozważyć względem ryzyka 
zakrzepowo‑zatorowego, zwłaszcza u pacjentów 
z sinicą. W profilaktyce wtórnej leczenie prze-
ciwkrzepliwe jest zalecane u pacjentów po epizo-
dach zakrzepowo‑zatorowych lub incydentalnie 
stwierdzonej wewnątrzsercowej lub wewnątrzna-
czyniowej skrzeplinie (zob. także wytyczne ESC/
EACTS z 2017 r. dotyczące zastawkowych wad 
serca i wytyczne ESC z 2018 r. dotyczące ciąży).

3.4.8. Postępowanie u chorych z sinicą
Sinica spowodowana jest przeciekiem R‑L po-
wstającym w wyniku anatomicznej komunika-
cji pomiędzy krążeniem systemowym i płucnym 
na poziomie przedsionkowym, komorowym lub 
naczyń tętniczych. Sinicza choroba serca obej-
muje niejednorodną grupę wad serca o różnej 
anatomii i patofizjologii: prawidłowy lub ograni-
czony przepływ krwi w krążeniu płucnym przy 
obecności zwężenia drogi odpływu komory pod-
płucnej lub zwiększony przepływ krwi w krąże-
niu płucnym przy braku takiego zwężenia, co 
w niektórych wadach może prowadzić do rozwo-

go przewodu tętniczego), przetok lub naczyń krą-
żenia obocznego; poszerzenie za pomocą balona 
zastawki płucnej i graftów zastawkowych; posze-
rzenie za pomocą balona i/lub stentowanie zwę-
żonych wielkich naczyń (np. re‑koarktacja aor-
ty [re‑CoA]) i zwężenie tętnicy płucnej); przez
skórne wszczepienie zastawki tętnicy płucnej 
(TPVI). Postawienie prawidłowego rozpozna-
nia ACHD, a zwłaszcza opieka okołozabiego-
wa, powinny być zapewnione przez personel 
przeszkolony w opiece nad pacjentami z CHD, 
którzy pracują w wyspecjalizowanym ośrodku, 
gdzie poszczególne zabiegi są planowane i oma-
wiane w zespołach multidyscyplinarnych.74 Co 
jest szczególnie ważne, interwencje przezskórne 
u ACHD należy wykonywać w ośrodkach zapew-
niających odpowiednie postępowanie we wro-
dzonych wadach serca w razie powikłań okołoza-
biegowych. W wielu ośrodkach istotną rolę w dia-
gnostyce i leczeniu interwencyjnym u ACHD 
odgrywają doświadczeni interwencyjni kardio-
lodzy dziecięcy, ale w innych (tych zlokalizo-
wanych poza szpitalami pediatrycznymi) spe-
cjaliści dziecięcy mogą nie czuć się komforto-
wo w postępowaniu interwencyjnym u ACHD. 
Z tego też powodu zaleca się pełną współpracę 
między kardiologami dziecięcymi i kardiologa-
mi pacjentów dorosłych. Koncentracja pracow-
ni hemodynamicznych w ośrodkach specjalizu-
jących się w ACHD pozwala na zapewnienie naj-
wyższej jakości wykonywanych zabiegów.74 Mi-
nimalna roczna liczba interwencji przypadająca 
na jeden ośrodek została zaproponowana w nie-
dawno opublikowanych wytycznych.74

3.4.6. Infekcyjne zapalenie wsierdzia
Ryzyko infekcyjnego zapalenia wsierdzia (IE) 
u ACHD jest większe niż w populacji ogólnej, 
z wyraźnie zaznaczonymi różnicami pomiędzy 
poszczególnymi wadami serca. Wytyczne ESC 
z 2015 r. podtrzymują ograniczenie profilakty-
ki antybiotykowej do pacjentów o dużym ryzy-
ku wystąpienia IE poddanych zabiegom stoma-
tologicznym stanowiącym dodatkowe ryzyko.2 2

Sytuacje o dużym ryzyku to protezy zastawek, 
w tym zastawki wszczepiane przezskórnie, na-
prawa zastawki z użyciem protezy pierścienia, 
każda wrodzona wada sinicza, każda wada serca 
operowana z użyciem materiału protetycznego 
do 6 mies. po zabiegu lub przez całe życie w przy-
padku przecieku resztkowego, lub gdy utrzymu-
je się niedomykalność zastawki.

U wszystkich ACHD należy stosować szczegól-
ne zalecenia profilaktyczne: prawidłową higienę 
jamy ustnej i skóry oraz postępowanie aseptycz-
ne podczas zabiegów medycznych i procedur in-
wazyjnych. Odradza się poddawanie zabiegom 
takim jak zakładanie kolczyków czy tatuowa-
nie, jeżeli jednak są one wykonywane, to nale-
ży zapewnić optymalne warunki higieniczne.

Wszyscy chorzy powinni być wyszkoleni w za-
kresie objawów IE i odpowiedniego zachowania 
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nia jest uzależniony od warunków anatomicz-
nych, patofizjologicznych, procedur paliatyw-
nych, powikłań związanych z sinicą i środków 
zapobiegawczych.88,89 Mała liczba płytek, cięż-
kie niedotlenienie, kardiomegalia i zwiększo-
ny hematokryt w dzieciństwie są parametra-
mi pozwalającymi przewidzieć przedwczesny 
zgon i zdarzenia niepożądane zarówno w PVD, 
jak i bez niej.90 Niedobór żelaza jest związa-
ny z niekorzystnym rokowaniem odległym.91,92 
BNP może być wskaźnikiem rokowania u pa-
cjentów z zespołem Eisenmengera.93,94 Jednakże 
w wieloośrodkowych badaniach89 najsilniejszy-
mi czynnikami rokowniczymi dla zgonu były: 
wiek, przeciek przed zastawką trójdzielną (pre

‑tricuspid shunt), rytm inny niż zatokowy, obni-
żona saturacja krwi tlenem w spoczynku, obec-
ność wysięku osierdziowego, natomiast nie stę-
żenie BNP.

3.4.8.4. Powikłania odległe
•	 Objawy nadmiernej lepkości krwi obejmują: 

ból głowy, omdlenia, zawroty głowy, zmęcze-
nie, szumy uszne, niewyraźne widzenie, pare-
stezje palców rąk i nóg, a także parestezje warg, 
bóle mięśniowe i osłabienie (sklasyfikowane 
jako umiarkowane, jeśli upośledzają niektó-
re aktywności, i jako ciężkie, jeśli upośledza-
ją większość z nich).82,83 Mało prawdopodobne 
jest pojawienie się nadmiernej lepkości krwi 
u pacjentów z odpowiednim zaopatrzeniem 
ustroju w żelazo i hematokrytem <65%.

•	 Pojawiają się krwawienie i skaza zakrzepowa. 
Oba zjawiska powodują dylematy terapeu-
tyczne (ryzyko zakrzepicy i krwotoków). Sa-
moistne krwawienie zazwyczaj nie jest duże 
i ustaje samoczynnie (krwawienie z dziąseł, 
krwawienie z nosa, występowanie podbie-
gnięć krwawych, krwotoki menstruacyjne). 
Najczęściej występującym poważnym pro-
blemem jest krwioplucie i stanowi ono ze-
wnętrzny objaw krwawienia śródpłucnego 
nieodzwierciedlający nasilenia krwawienia 
miąższowego (stwierdzanego u 100% pacjen-
tów z zespołem Eisenmengera).95,96 Zakrzepica 
jest spowodowana zaburzeniami krzepnięcia, 
zastojem krwi w poszerzonych jamach i na-
czyniach, miażdżycą i/lub dysfunkcją śród-
błonka, obecnością materiału trombogen-
nego (konduity) i zaburzeniami rytmu serca. 
Nieprawidłowości hemostatyczne nie chronią 
przed powikłaniami zakrzepowymi. Często 
(do 30%)97‑100 występują przyścienne częściowo 
zwapniałe skrzepliny w tętniakowatych tęt-
nicach płucnych. Jako czynniki ryzyka wy-
mienia się płeć żeńską, niską saturację krwi 
tlenem, starszy wiek, dysfunkcję obukomo-
rową i poszerzoną PA.97,100,101

•	 Zawały mózgu są częste, choć rzadko zgła-
szane.9 7 Mogą być spowodowane zdarze-
niem zakrzepowo‑zatorowym (zator para-
doksalny, arytmia nadkomorowa), czynnika-

ju PAH i ostatecznie do objawów zespołu Eisen-
mengera (zob. rozdziały 3.4.3 i 4.15). Mogą się one po-
jawić się po wcześniejszej interwencji paliatyw-
nej lub bez niej. Chorzy z sinicą stanowią złożo-
ny problem i powinni być leczeni przez specjali-
stę w zakresie ACHD.

3.4.8.1. Mechanizmy adaptacyjne
Sinica powoduje uruchomienie mechanizmów 
adaptacyjnych w celu ułatwienia transportu tle-
nu i dostarczania go tkankom, takich jak: czer-
wienica wtórna, przesunięcie w prawo krzywej 
dysocjacji utlenowanej hemoglobiny i zwiększe-
nie rzutu serca.82,83 Czerwienica wtórna zależ-
na jest od stymulacji wydzielania erytropoety-
ny jako odpowiedzi fizjologicznej na przewlekłą 
hipoksemię. Wyrównana czerwienica odzwier-
ciedla równowagę, a niewyrównana czerwie-
nica wskazuje na brak równowagi (nadmierne 
zwiększenie liczby czerwonych krwinek / stęże-
nia hemoglobiny i niestabilny rosnący hemato-
kryt z objawami nadmiernej lepkości krwi).82,84

3.4.8.2. Zaburzenia wielonarządowe
Sinica i czerwienica wtórna niosą za sobą po-
ważne konsekwencje dla całego organizmu:82,84,85

•	 Dochodzi do zwiększenia lepkości krwi, co 
bezpośrednio wiąże się z masą czerwonych 
krwinek.8 4

•	 Zaburzenia hemostatyczne są częste i zło-
żone, co przypisuje się nieprawidłowościom 
płytek krwi (trombocytopenia i trombaste-
nia), szlaków krzepnięcia i innym nieprawi-
dłowym mechanizmom krzepnięcia. Wystę-
puje obniżenie stężenia czynników krzep-
nięcia zależnych od witaminy K i czynnika V, 
zwiększona jest aktywność fibrynolityczna, 
a liczba największych multimerów czynnika 
von Willebranda się zmniejsza.

•	 Zwiększony obrót krwinek czerwonych/he-
moglobiny i upośledzona filtracja moczanów 
prowadzą do hiperurykemii.86 Zwiększone 
stężenie wolnej bilirubiny naraża pacjentów 
z sinicą na ryzyko wystąpienia kamieni żół-
ciowych z bilirubinianu wapnia.

•	 Ciężka dysfunkcja śródbłonka objawia się 
istotnym upośledzeniem zależnego od śród-
błonka rozszerzania się naczyń.85

•	 Przewlekła hipoksemia, zwiększona lepkość 
krwi i dysfunkcja śródbłonka wpływają na mi-
krokrążenie, czynność mięśnia sercowego 
i funkcjonowanie innych narządów.

3.4.8.3. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Na obraz kliniczny składają się sinica centralna 
jako rezultat zwiększonego stężenia odtlenowa-
nej hemoglobiny (>5 g/100 ml krwi), palce pa-
łeczkowate i często skolioza. Podłoże anatomicz-
ne/patofizjologiczne wpływa istotnie na objawy 
stwierdzane w badaniu serca. 

Śmiertelność u chorych z sinicą jest znacząco 
większa niż w grupie bez sinicy.87 Wynik lecze-
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•	 Hematokryt oznaczany za pomocą automa-
tycznych elektronicznych liczników cząstek 
(mikro‑wirowanie hematokrytowe) powoduje 
fałszywe zawyżenie wyniku na skutek uwię-
zienia osocza.

•	 Stężenie glukozy może być zmniejszone 
(zwiększona glikoliza in vitro, wynikająca 
ze zwiększonej liczby krwinek czerwonych).

3.4.8.7. Wskazania do leczenia interwencyjnego
Wnikliwe rozważenie zysków i ryzyka potencjal-
nych zabiegów wymaga doświadczenia. Chorych 
z sinicą bez PAH / zespołu Eisenmengera nale-
ży okresowo oceniać w aspekcie ewentualne-
go zabiegu, który mógłby poprawić jakość życia 
i zmniejszyć chorobowość, jak również pod kątem 
możliwości korekcji fizjologicznej (zob. rozdział 4.15).

3.4.8.8. Leczenie zachowawcze
•	 Szczegółowe informacje dotyczące leczenia 

PAH znajdują się w rozdziale 3.4.3.
•	 Zaburzenia rytmu serca: należy utrzymać 

rytm zatokowy, jeśli tylko jest to możliwe. 
Leczenie antyarytmiczne należy zindywidu-
alizować w przypadku każdego pacjenta (far-
makoterapia, ablacja, epikardialne wszczepie-
nie stymulatora serca/ICD). Leczenie anty
arytmiczne w tej grupie pacjentów jest bar-
dzo trudne. Farmakoterapię należy włączać 
ze szczególną ostrożnością i z zasady w wa-
runkach szpitalnych.

•	 Leczniczy upust krwi należy wykonywać 
wyłącznie przy obecności umiarkowanych/
ciężkich objawów nadmiernej lepkości krwi 
na  skutek czerwienicy wtórnej (hemato-
kryt co najmniej >65%) i po wykluczeniu od-
wodnienia oraz niedoboru żelaza.8 2 Nale-
ży zlecić izowolumetryczną podaż płynów 
(750–1000 ml izotonicznej soli fizjologicznej 
przy upuście 400–500 ml krwi).

•	 Przetoczenie krwi może być konieczne w przy-
padku niedokrwistości bez niedoboru żelaza 
(stężenie hemoglobiny jest niewystarczające 
do prawidłowego wysycenia krwi tlenem) i nie 
powinno być oparte na wskazaniach stan-
dardowych.

•	 Suplementację żelaza należy podjąć w przy-
padku niedoboru żelaza (MCV <80 fl, niskie 
zapasy żelaza w ustroju) i starannie monito-
rować następstwa (efekt z odbicia).

•	 Rutynowe stosowanie leczenia przeciwkrze-
pliwego / kwasu acetylosalicylowego: dostęp-
ne dane nie potwierdzają jakiejkolwiek korzy-
ści z ich stosowania u pacjentów z sinicą w celu 
zapobiegania powikłaniom zakrzepowo

‑zatorowym. Udowodniono za to zwiększo-
ne ryzyko wystąpienia krwawienia.

•	 Wskazania do  leczenia przeciwkrzepliwe-
go: trzepotanie przedsionków/AF (docelo-
wy międzynarodowy wskaźnik znormali-
zowany [INR] 2–2,5; wyższy w obecności in-
nych czynników ryzyka). Należy szczególnie 

mi reologicznymi (mikrocytoza), dysfunkcją 
śródbłonka, tradycyjnymi czynnikami ryzy-
ka miażdżycy. Ciężkość czerwienicy wtórnej 
nie jest sama w sobie czynnikiem ryzyka.102 
W jednym badaniu, mikrocytoza spowodo-
wana niedoborem żelaza w wyniku niewła-
ściwych krwioupustów była najpoważniej-
szym czynnikiem predykcyjnym incyden-
tów naczyniowo‑mózgowych.91 Nasilenie si-
nicy i złożoność CHD są kolejnymi czynni-
kami ryzyka.97

•	 Zatory skrzyżowane mogą być spowodowa-
ne przez elektrody wewnątrznaczyniowe lub 
cewniki.

•	 Niedobór żelaza często jest spowodowany lub 
może być nasilany przez niewłaściwe krwio-
upusty lub obfite krwawienia menstruacyj-
ne u kobiet.

•	 Zaburzenia rytmu serca – komorowe i nad-
komorowe.

•	 Powikłania o charakterze zapalnym to za-
palenie wsierdzia, ropień mózgu i zapalenie 
płuc. Gorączka, w skojarzeniu z bólem gło-
wy występującym de novo lub o zmienionym 
charakterze, rodzi podejrzenie ropnia mózgu.

•	 Dysfunkcja nerek jest częsta i spowodowana 
czynnościowymi i strukturalnymi nieprawi-
dłowościami nerek

•	 Często występuje kamica żółciowa, która 
może być powikłana zapaleniem pęcherzy-
ka żółciowego / kamicą przewodową.

•	 Powikłania reumatologiczne obejmują dna-
we zapalenie stawów, osteoartropatię prze-
rostową i kifoskoliozę.83

3.4.8.5. Aspekty diagnostyczne
Szczególną uwagę należy zwrócić na objawy nad-
miernej lepkości krwi oraz powikłania związa-
ne z krwawieniem/niedokrwieniem. Wysycenie 
krwi tlenem należy oceniać za pomocą pulso
ksymetrii w spoczynku przez ≥5 min, a wydol-
ność fizyczną należy regularnie oceniać, najle-
piej za pomocą 6MWT. Badanie krwi powinno 
obejmować morfologię krwi, średnią objętość 
erytrocytów (MCV), stężenie ferrytyny w su-
rowicy (oznaczenia stężenia żelaza w surowi-
cy, stężenia transferyny i wysycenia transfery-
ny żelazem mogą być wymagane do wcześniej-
szego wykrycia niedoboru żelaza), stężenie kre-
atyniny i kwasu moczowego w surowicy, profil 
krzepnięcia, BNP/NT‑proBNP, stężenie kwasu 
foliowego i witaminy B12 przy obecności zwięk-
szonej MCV lub przy prawidłowej MCV i małym 
stężeniu ferrytyny w surowicy.

3.4.8.6. Środki ostrożności dotyczące interpretacji 
badań laboratoryjnych
•	 Parametry oceniające układ krzepnięcia: obję-

tość osocza jest zmniejszona na skutek czer-
wienicy wtórnej; ilość cytrynianu sodu nale-
ży dostosować do hematokrytu, jeśli wyno-
si on >55%.
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3.4.8.9. Zalecenia dotyczące dalszego prowadzenia 
pacjentów
Wszyscy pacjenci z sinicą wymagają dożywot-
niej kontroli, wizyty kontrolne należy plano-
wać co 6–12 mies. w specjalistycznych ośrod-
kach zajmujących się ACHD, a opiekę prowadzi 
się w bliskiej współpracy z lekarzem rodzinnym.

Wizyta kontrolna obejmuje:
•	 całościową szczegółową ocenę pacjenta oraz 

systematyczny przegląd w celu zdiagnozowa-
nia potencjalnych powikłań

•	 badania laboratoryjne krwi (zob. rozdział 3.4.8.8)
•	 edukację dotyczącą strategii redukcji ryzy-

ka (tabela 9).

3.4.8.10. Informacje dodatkowe
•	 Podróże lotnicze: podróże transportem lot-

niczym są dobrze tolerowane.104,105 Strategie 
redukcji ryzyka uwzględniają unikanie stre-
su związanego z podróżą i innymi czynnika-
mi, unikanie odwodnienia, napojów alkoho-
lowych i stosowanie metod zapobiegających 
zakrzepicy żył głębokich.

•	 Przebywanie na dużej wysokości: należy uni-
kać gwałtownego przemieszczenia na dużą 
wysokość (>2500 m). Stopniowe wznoszenie 
się do 2500 m może być dobrze tolerowane.

•	 Ciąża: ciąża u pacjentek z sinicą, bez PH, po-
woduje istotne powikłania u kobiety ciężarnej 
i płodu. Saturacja krwi tlenem (>85%) i stęże-
nie hemoglobiny (<200 g/l) przed ciążą były 
najważniejszymi czynnikami rokowniczy-
mi żywego urodzenia w jednej serii przypad-
ków.106 Ciąża powinna być odradzana w zespo-

uważać: fałszywie wysokie oznaczenia war-
tości INR występują z powodu zwiększone-
go hematokrytu. Nie ma danych (jedynie po-
jedyncze doniesienia) o stosowaniu NOAC 
(zob. rozdział 3.4.7).

•	 Krwioplucie: wymaga wykonania CT klat-
ki piersiowej, jeśli stwierdza się obecność 
nacieku w RTG klatki piersiowej. Broncho-
skopia stanowi ryzyko dla pacjenta i rzad-
ko dostarcza użytecznych informacji. Postę-
powanie obejmuje odstawienie kwasu ace-
tylosalicylowego, niesteroidowych leków 
przeciwzapalnych oraz doustnych leków prze-
ciwkrzepliwych, leczenie hipowolemii i niedo-
krwistości, ograniczenie aktywności fizycznej 
i tłumienie nieproduktywnego kaszlu. W ra-
zie nawracających krwotoków wewnątrzpłuc-
nych / krwioplucia może być konieczne wyko-
nanie selektywnej embolizacji tętnic oskrze-
lowych. Badane są obecnie leki antyfibryno-
lityczne (np. wziewny kwas traneksamowy), 
które mogą stanowić nowe podejście w lecze-
niu krwioplucia.103 Wymaga to większej licz-
by badań.

•	 Hiperurykemia: nie zaleca się leczenia bez-
objawowej hiperurykemii.

•	 Ostre dnawe zapalenie stawów (prezentacja 
atypowa) leczy się podawaną doustnie lub 
dożylnie kolchicyną, probenecidem i leka-
mi przeciwzapalnymi, należy jednak zwrócić 
uwagę na ryzyko niewydolności nerek i krwa-
wienia. Leki urykozuryczne (np. probenecid) 
lub urykostatyczne (np. allopurinol) zapobie-
gają nawrotom.

Tabela 9.  Strategie redukcji ryzyka u pacjentów z wrodzonymi siniczymi wadami serca

Środki zapobiegawcze stanowią podstawę opieki mającej na celu uniknięcie powikłań83

Należy unikać następujących sytuacji/aktywności: Inne sposoby redukcji ryzyka obejmują:

• �ciąża u pacjentek z zespołem Eisenmengera oraz pacjentek z siniczą 
wadą serca bez PAH, ale z saturacją krwi tętniczej tlenem <90%

• �stosowanie filtra powietrza we wkłuciach dożylnych, aby uniknąć zatoru 
powietrznego

• �niedobór żelaza i niedokrwistość (nie wykonywać rutynowo 
krwioupustów w celu utrzymania z góry założonego stężenia 
hemoglobiny) – leczenie niedoboru żelaza i anemii spowodowanej 
niedoborem żelaza

• �konsultację z kardiologiem specjalizującym się w zakresie ACHD przed 
zastosowaniem jakichkolwiek leków i przed każdym zabiegiem 
chirurgicznym/interwencyjnym

• niewłaściwe leczenie przeciwkrzepliwe • �szybkie wdrożenie leczenia infekcji górnych dróg oddechowych

• odwodnienie • �ostrożne stosowanie leków upośledzających funkcję nerek lub unikanie ich

• �choroby zakaźne: zaleca się szczepienie przeciwko grypie i szczepienie 
przeciwko pneumokokom

• �poradnictwo antykoncepcyjne przy każdej wizycie u lekarza

• palenie tytoniu, okazjonalne stosowanie używek, w tym alkoholu

• stosowanie przezżylnych elektrod stymulujących/defibrylujących

• forsowny wysiłek fizyczny

• �gwałtowne narażenie na wysokie temperatury (sauna, gorące kąpiele 
i prysznice) lub na niskie temperatury

• antykoncepcja zawierająca estrogen

Skróty: ACHD – dorosły z wrodzoną wadą serca, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne
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nych (np. spadek zdolności poznawczych, trud-
ności w poruszaniu się, upadki, brak łaknienia, 
zaburzenia sensoryczne) i zmianami psycho-
społecznymi.118,119 W celu zapewnienia opieki 
w tej szczególnie narażonej grupie pacjentów 
należy zapoznać się ze specjalnymi wytyczny-
mi dla osób z CHD w podeszłym wieku.120 Za-
padalność na choroby nabyte pojawia się wcze-
śnie, dlatego też strategie prewencyjne należy 
wprowadzać już w pierwszych dekadach życia 
(na etapie kardiologii pediatrycznej).

3.5.3. Planowanie przyszłej opieki i opieki u schyłku 
życia
Większość pacjentów, bez względu na poziom 
złożoności wady serca, ma potrzebę rozmowy 
na temat oczekiwanej długości życia, zanim po-
jawią się powikłania zagrażające życiu.121 Powi-
kłania takie mogą wystąpić podczas ryzykow-
nych zabiegów interwencyjnych lub odzwiercie-
dlać niepewny przebieg choroby. Odpowiednio 
wcześnie przeprowadzona rozmowa na temat 
dalszego leczenia stanowi kluczowy element 
ogólnej opieki nad pacjentem.121,12 2 Zainicjowa-
nie tej wymagającej rozmowy jest trudne. Nie-
planowane przyjęcie do szpitala, wszczepienie 
ICD lub pogarszające się funkcjonowanie mogą 
się stać pretekstem do przeprowadzenia takiej 
rozmowy. Większość pacjentów sama nie roz-
poczyna rozmowy na temat dalszego postępo-
wania i czeka na inicjatywę ze strony lekarza. 
Treść takiej rozmowy zależy od stanu fizycz-
nego i psychicznego pacjenta, a także od jego 
oczekiwań. Początkowo tym, czego zwykle pa-
cjent oczekuje, jest informacja o oczekiwanej 
długości życia i wybranym leczeniu. W miarę 
pogarszania się stanu pacjenta pojawia się po-
trzeba bardziej holistycznego podejścia do oce-
ny woli pacjenta, wyznaczenia osoby do podej-
mowania decyzji w jego imieniu i decyzji doty-
czących zastosowania urządzenia medycznego 
u pacjentów z ICD.

Podczas procesu opieki aktywne leczenie zo-
rientowane na daną chorobę może zostać stop-
niowo wsparte przez opiekę paliatywną, a w koń-
cu przez nią zastąpione. Zaangażowanie specja-
listów opieki paliatywnej może być elementem 
wspierającym. W każdym momencie należy pod-
kreślać, że aktywne leczenie choroby może być 
kontynuowane nawet u schyłku życia, zgodnie 
z wolą i oczekiwaniami pacjenta. Po śmierci pa-
cjenta rolą opieki paliatywnej jest kontynuowa-
nie wsparcia rodziny w żałobie.12 3

Jeśli to tylko możliwe, na wszystkich etapach 
opieki należy angażować członków rodzin. Pre-
ferencje pacjenta mogą się z czasem zmieniać 
i konieczna jest okresowa powtórna ocena jego 
oczekiwań.

3.5.4. Ubezpieczenie i zatrudnienie
ACHD często jest trudno uzyskać ubezpiecze-
nie na życie, ubezpieczenie zdrowotne i podróż-

le Eisenmengera i u pacjentek z sinicą bez PAH, 
ale z utlenowaniem krwi tętniczej <90%43 (zob. 
rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana u wszystkich pacjen-
tów (zob. rozdział 3.4.6).

3.5. Uwagi dodatkowe
3.5.1. Różnice związane z płcią
W badaniach uwzględniono odpowiedni odsetek 
kobiet i do pewnego stopnia dostępne są anali-
zy uwzgledniające płeć. Dane dotyczące różnic 
w zależności od płci w zakresie występowania 
CHD, chorobowości i śmiertelności są niejedno
znaczne.76,107‑110 Mimo że w badaniu CONgenital 
CORvitia (CONCOR) nie zaobserwowano różnic 
w śmiertelności, to stwierdzono istotne różni-
ce między płciami w chorobowości (zwiększone 
ryzyko PH u kobiet, ale mniejsze ryzyko wystą-
pienia IE, powikłań aortalnych i wszczepienia 
ICD).111 Konieczne są dalsze badania, aby stwier-
dzić, czy rozbieżności te są związane z różnicami 
genetycznymi i nieodłącznymi różnicami biolo-
gicznymi, mniejszymi rozmiarami ciała czy in-
nymi czynnikami, do tej pory jeszcze niezdefi-
niowanymi.112

Różnice między płciami mają duże znaczenie 
dla oceny diagnostycznej i podczas podejmowa-
nia decyzji klinicznych. Mimo że zalecenia zwy-
kle nie są uzależnione od płci, to jednak znor-
malizowane względem powierzchni ciała (BSA) 
wartości referencyjne wielkości aorty i jam ser-
ca uwzględniają mniejszą BSA u kobiet.113 U ko-
biet rozważających ciążę konieczne jest porad-
nictwo zindywidualizowane, ponieważ wska-
zania do interwencji w ich przypadku mogą za-
istnieć przy mniejszych wartościach bezwzględ-
nych dla operacji aorty (dziedziczna / związana 
z CHD patologia aorty) lub dla wymiany zastaw-
ki tętnicy płucnej (PVRep) u pacjentek z TOF.112

Istnieją dane wskazujące na  inny wpływ 
na mężczyzn niż kobiety: zatrudnienia,114 przerw 
w opiece medycznej115 oraz aktywności fizycz-
nej.116 Ocena kliniczna, podejmowanie decyzji 
i poradnictwo mogą wymagać podejścia indy-
widualnego, tak aby zapewnić równość wyni-
ków leczenia pomiędzy płciami.

3.5.2. Wrodzone wady serca u dorosłych w starszym 
wieku
Obecnie 90% pacjentów z łagodną, 75% z umiar-
kowaną i 40% ze złożoną wadą serca osiąga wiek 
60 lat.117 Oczekuje się, że proporcje te w najbliż-
szych dekadach będą się dalej zwiększać. Dla-
tego też istnieje coraz większa populacja osób 
starszych z CHD i ze szczególnymi potrzebami 
zabezpieczenia medycznego. Pacjenci tacy cha-
rakteryzują się większą liczbą chorób współist-
niejących, nieodłącznym, związanym z wiekiem 
ryzykiem wystąpienia arytmii (zwłaszcza AF), 
szybszym starzeniem się, chorobami nabytymi, 
zmienioną reakcją na leczenie farmakologiczne, 
wcześniejszymi objawami zespołów geriatrycz-
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istotne zaburzenia rytmu serca i poszerzenie 
aorty wymagają większej ostrożności.

3.5.6. Operacje niekardiochirurgiczne
Ocena i postępowanie w przypadku ACHD po-
winny przebiegać zgodnie z wytycznymi ESC 
z 2014 r. dotyczącymi operacji niekardiochi-
rurgicznych130 i uwzględniać specyfikę CHD. 
Czynnikami związanymi ze zwiększonym ry-
zykiem powikłań okołooperacyjnych i śmiertel-
nością są: sinica, zastoinowa niewydolność ser-
ca, zły stan ogólny, młodszy wiek, PH, operacje 
w zakresie układu oddechowego lub nerwowe-
go, złożona wada serca i interwencje w trybie 
nagłym/pilnym. U pacjentów z wadą złożoną 
(krążenie typu Fontana, zespół Eisenmengera, 
sinica) niekardiochirurgiczne zabiegi chirur-
giczne i interwencyjne powinny być wykony-
wane w ośrodkach specjalistycznych.130,131 Pro-
blemy, które należy uwzględnić, to: profilak-
tyka zapalenia wsierdzia, powikłania związa-
ne z wyjściową hemodynamiką, wadliwa ana-
tomia naczyń żylnych i/lub tętniczych mająca 
wpływ na dostęp przezżylny lub przeztętniczy, 
utrzymujące się przecieki, choroby zastawko-
we, zaburzenia rytmu serca, w tym bradyaryt-
mia, czerwienica, PVD, zapobieganie zakrzepi-
cy żylnej, monitorowanie funkcji nerek i wątro-
by, okołozabiegowe leczenie przeciwkrzepliwe, 
możliwa potrzeba niestandardowego dawko-
wania leków, zwiększona częstość występo-
wania wirusowego zapalenia wątroby typu C 
ze względu na przeprowadzone wcześniej pro-
cedury i przetoczenia krwi, i w końcu, niepeł-
nosprawność rozwojową.

3.5.7. Ciąża, antykoncepcja i poradnictwo genetyczne
3.5.7.1. Ciąża i antykoncepcja
Większość pacjentek ACHD dobrze znosi cią-
żę, jednakże kobiety ze złożonymi CHD obcią-
żone są większym ryzykiem. Szczegółowe wy-
tyczne ESC dotyczące ciąży u pacjentek z cho-
robami serca zostały opublikowane w 2018 r.43 

Należy zapewnić im najkorzystniejszą opiekę 
wielospecjalistyczną Kardiogrupy ds. postępowa-
nia w ciąży. W jej skład powinni wchodzić specja-
liści z zakresu kardiologii zaznajomieni z proble-
matyką ACHD, z zakresu położnictwa, anestezjo-
logii i innych specjalności, w tym także genetyki. 
Zespół taki powinien obejmować opieką wszyst-
kie pacjentki z co najmniej umiarkowaną do zło-
żonej wadą serca jeszcze przed zajściem w cią-
żę, aby zapewnić im opiekę na wczesnym etapie 
ciąży, zaplanować opiekę prenatalną, w tym po-
ród oraz opiekę poporodową i w razie potrzeby 
monitorowanie kardiologiczne. Należy szaco-
wać ryzyko indywidualnie według zmodyfiko-
wanej klasyfikacji WHO (mWHO) – zob. Tabela 10).43

Do czynników prognostycznych należą stan 
czynnościowy pacjentki przed ciążą, czynność 
komór, ciężkość wady serca oraz wywiad wcze-
śniejszych incydentów kardiologicznych.132 CPET 

ne, a także kredyt hipoteczny.124 ‑126 Jeśli decyzja 
o objęciu ubezpieczeniem zostanie podjęta, to 
pacjenci zwykle muszą płacić dodatkowe skład-
ki albo wada serca jako choroba przewlekła ich 
z ubezpieczenia wyklucza. Zasadniczo decyzja 
o objęciu ubezpieczeniem i ewentualnej wyższej 
składce nie zależy od stopnia skomplikowania 
wady, ogólnej funkcjonalności pacjenta i roko-
wania,124 ‑126 ale od polityki ubezpieczyciela, i jest 
zmienna w zależności od kraju, ale również w ob-
rębie tego samego kraju. Obecnie pacjenci zmu-
szeni są do poszukiwań odpowiedniego ubez-
pieczyciela, a pomocni mogą być w tym zarów-
no klinicyści, jak i stowarzyszenia pacjentów. 
Brak możliwości ubezpieczenia się zdecydowa-
nie stanowi problem, który należy omówić z pa-
cjentem. Podobnie jest w kwestii zatrudnienia, 
zwłaszcza jeśli chodzi o wymagania w konkret-
nych zawodach, które powinny być brane pod 
uwagę.127 Już w okresie dojrzewania należy po-
dejmować decyzje dotyczące przebiegu edukacji 
pacjenta z uwzględnieniem możliwości wykony-
wania dużego wysiłku fizycznego, pracy w nocy 
czy zażywania specyficznych leków, takich jak 
doustne leki przeciwkrzepliwe.

3.5.5. Aktywność fizyczna i sport
Zalecenia dotyczące wysiłku fizycznego oraz 
uprawiania sportu dostosowuje się do indywi-
dualnych możliwości pacjenta, bieżącego stanu 
hemodynamicznego oraz ryzyka nagłej dekom-
pensacji i wcześniejszej sprawności fizycznej.24 
Należy również zwrócić uwagę na rodzaj spor-
tu oraz spodziewany poziom intensywności wy-
siłku. Zwykle lekarze są nadmiernie zachowaw-
czy podczas doradzania w kwestii podejmowania 
wysiłku fizycznego, zwłaszcza że regularny wysi-
łek fizyczny ma korzystny, dobrze udokumento-
wany wpływ na sprawność fizyczną, samopoczu-
cie psychiczne oraz kontakty społeczne, a także 
zmniejsza ryzyko wystąpienia w przyszłości na-
bytych chorób serca. Korzystniejszy jest wysiłek 
dynamiczny niż statyczny. U pacjentów, których 
stan kardiologiczny jest znany, powikłania pod-
czas wysiłku, w tym SCD są rzadkością.128 Szcze-
gółowe zalecenia dotyczące udziału w zajęciach 
sportowych o dużej i małej intensywności zosta-
ły opublikowane w artykule Budts i wsp.24 Wska-
zania dotyczące uprawiania sportu wyczynowe-
go przez sportowców z CHD zostały opubliko-
wane w wytycznych ESC z 2020 r. dotyczących 
kardiologii sportowej.129 Aby uniknąć zbyt in-
tensywnego wysiłku u pacjentów nie wykazu-
jących się odpowiednim poziomem sprawności, 
przed wydaniem opinii o podjęciu rekreacyjnej 
aktywności fizycznej lub uprawiania sportu na-
leży wykonać ocenę wydolności fizycznej. Więk-
szość pacjentów z CHD może bezpiecznie wyko-
nywać regularne ćwiczenia o umiarkowanej in-
tensywności. Niektóre sytuacje kliniczne, takie 
jak dysfunkcja skurczowa, zwężenie drogi odpły-
wu komory systemowej, PH, hemodynamicznie 



W Y T Y C Z N E  E S C   Dorośli z wrodzonymi wadami serca 37

nym uwzględnieniem skuteczności i bezpieczeń-
stwa.136 Metody barierowe uważa się za bezpiecz-
ne, a dodatkowo zapobiegają one chorobom prze-
noszonym drogą płciową, jednak mogą zagwa-
rantować wysoką skuteczność antykoncepcyjną 
jedynie w przypadku właściwego stosowania.
Hormonalne środki antykoncepcyjne są wy-
soce skuteczne, ale brakuje wystarczającej ilo-
ści danych dotyczących ich stosowania u ko-
biet ACHD. Złożone doustne środki antykon-
cepcyjne charakteryzują się wysoką skutecz-
nością (99,9%), ale należy unikać ich stosowa-
nia u pacjentek z wyjściowo dużym ryzykiem 
powikłań zakrzepowo‑zatorowych (krążenie 
typu Fontana, sinica, zastawki mechaniczne, 
wcześniejsze incydenty zakrzepowo‑zatorowe, 
PAH), tym bardziej że dane świadczące o tym, 
że równoległe stosowanie doustnych leków prze-
ciwkrzepliwych znosi to ryzyko, są nieliczne. 
Z drugiej strony stosowanie jednoskładniko-
wych środków zawierających wyłącznie proge-
steron nie niesie ze sobą tak znacznego ryzyka 
zakrzepowego, a nowsze preparaty przezna-
czone do stosowania doustnego lub za pomocą 
wkładek domacicznych charakteryzują się wy-
soką skutecznością (>95%). Ryzyko wystąpienia 
IE na skutek wprowadzenia wkładek domacicz-
nych pokrytych progesteronem jest najprawdo-
podobniej małe. Niemniej istnieje ryzyko wy-
stąpienia reakcji wazowagalnych (5%) podczas 
wprowadzania i usuwania wkładek. U pacjen-
tek wrażliwych na zaburzenia hemodynamicz-
ne (z krążeniem typu Fontana, PH, sinicą, ze-
społem Eisenmengera) zabieg umieszczania 

wykonany przed zajściem w ciążę może prze-
widywać wyniki kliniczne dla kobiety i dziec-
ka. Upośledzona reakcja chronotropowa w od-
powiedzi na wysiłek wiąże się z większym ry-
zykiem incydentów kardiologicznych u kobiety 
ciężarnej i niepożądanych incydentów u nowo-
rodków. Wskaźnik śmiertelności kobiet ciężar-
nych wynosi 0,1%, a niewydolność serca powo-
duje powikłania ciążowe u 11% kobiet z choroba-
mi serca, przy czym największe ryzyko jest zwią-
zane z PAH.133,134 Sinica stanowi poważne ryzy-
ko dla płodu, z małym prawdopodobieństwem 
żywego porodu (<12%), jeśli saturacja krwi tle-
nem wynosi <85%.106

Kobiety z chorobami serca są również obcią-
żone zwiększonym ryzykiem powikłań położni-
czych takich jak przedwczesny poród, stan prze-
drzucawkowy, krwawienie poporodowe.135 Nale-
ży także wziąć pod uwagę potencjalny wpływ le-
ków na płód; nie należy podawać zwłaszcza in-
hibitorów konwertazy angiotensyny (ACE) ani 
antagonistów receptora angiotensyny (ARB). 
Szczególną uwagę należy zwrócić na ciężarne 
wymagające doustnego leczenia przeciwkrzep
liwego. Preparaty VKA są teratogenne, zwłasz-
cza w większych dawkach. W wytycznych ESC 
z 2018 r. dotyczących ciąży zaproponowano al-
gorytm dostosowywania dawki w leczeniu.43

Decyzję o czasie trwania ciąży i sposobie roz-
wiązania ciąży powinna podjąć Kardiogrupa 
ds. postępowania w ciąży z uwzględnieniem tego, 
jak poważna jest CHD.

Dobór antykoncepcji powinien zostać odpo-
wiednio wcześnie przedyskutowany ze szczegól-

Tabela 10.  Wrodzone wady serca o dużym ryzyku i bardzo dużym ryzyku w ciąży

Istotnie zwiększone ryzyko zgonu kobiety ciężarnej 
lub ciężkiej chorobowości (klasa III mWHO) (częstość 
incydentów sercowych 19–27%)

Ekstremalnie duże ryzyko śmiertelności kobiety 
ciężarnej lub ciężkiej chorobowości (klasa IV mWHO)a 
(częstość incydentów sercowych 40–100%)

nieoperowane sinicze wady serca tętnicze nadciśnienie płucne

umiarkowane upośledzenie funkcji LV (EF 30–45%) ciężkie upośledzenie funkcji LV (EF <30% lub III–IV klasa 
czynnościowa NYHA)

systemowa RV z prawidłową lub łagodnie obniżoną 
funkcją skurczową

systemowa RV z umiarkowanie lub ciężko obniżoną 
funkcją skurczową

krążenie Fontana, jeśli poza tym pacjentka czuje się 
dobrze, bez powikłań odległych

krążenie Fontana z jakimkolwiek powikłaniem odległym

ciężkie bezobjawowe AS ciężkie objawowe AS

umiarkowana stenoza mitralna ciężka stenoza mitralna

umiarkowane poszerzenie aorty (40–45 mm w zespole 
Marfana lub w innej HTAD; 45–50 mm w BAV,  
20–25 mm/m2 w zespole Turnera)

ciężkie poszerzenie aorty (>45 mm w zespole Marfana 
lub w innej HTAD, >50 mm w BAV, >25 mm/m2 w zespole 
Turnera)

sztuczna zastawka ciężka (re)koarktacja aorty

Zmieniono w stosunku do wytycznych ESC 2018 dotyczących leczenia chorób układu krążenia w czasie ciąży.43

a  Kobiety z tymi schorzeniami zdecydowanie powinny unikać ciąży.

Skróty: AS – zwężenie zastawki aortalnej, ASI – zindeksowany wymiar aorty, BAV – dwupłatkowa zastawka aortalna, CHD – wrodzona 
wada serca, EF – frakcja wyrzutowa, HTAD – dziedziczna choroba aorty piersiowej, LV – lewa komora, mWHO – zmodyfikowana 
klasyfikacja WHO, NYHA – New York Heart Association, RV – prawa komora, TOF – tetralogia Fallota
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robami serca, ponieważ ciąża mnoga wiąże się 
większymi zmianami sercowo‑naczyniowymi 
i większą liczbą powikłań u kobiety ciężarnej 
i płodu.138 Ciąża i leczenie niepłodności u kobiet 
obciążonych ryzykiem sercowo‑naczyniowym 
klasy IV według mWHO są przeciwwskazane. 
U kobiet w klasie III według mWHO i tych, któ-
re otrzymują leczenie przeciwkrzepliwe, ryzy-
ko superowulacji jest bardzo duże i jako alter-
natywę zaleca się zapłodnienie in vitro w cy-
klu naturalnym.

Seksualność jest ważnym elementem skła-
dającym się na jakość życia. Nieliczne istnieją-
ce dane świadczą o tym, że życie seksualne jest 
ważne zarówno dla kobiet, jak i dla mężczyzn 
i powinno być częstszym tematem rozmów.139

3.5.7.2. Poradnictwo genetyczne i ryzyko dziedziczenia 
Poradnictwo genetyczne, uzupełnione dalszy-
mi testami lub nie, należy co najmniej rozważyć 
u każdego pacjenta ACHD. Wykazanie nieprawi-
dłowości genetycznej może mieć wpływ na dal-
sze decyzje pacjenta i jest szczególnie ważne tak-
że w planowaniu rodziny. Szacuje się, że 10–30% 
wszystkich strukturalnych CHD ma podłoże ge-
netyczne. Wskaźnik ten jest większy w przypad-
kach współistniejących wad innych narządów 
i występowania rodzinnego, a mniejszy w izo-
lowanych wadach serca. Wraz z postępem tech-
nicznym i możliwościami testowania genetycz-
nego wiarygodność tych testów wzrasta. Oczy-
wiście opracowanie genetyczne w przypadku 
każdego pacjenta musi mieć charakter multi-
dyscyplinarny, z wzięciem pod uwagę koniecz-
nych danych klinicznych i odpowiednią interpre-
tacją wykrytych wariantów genetycznych. Nie-
dawno opublikowane zostało szczegółowe sta-
nowisko kilku towarzystw naukowych przed-
stawiające algorytm dla testów genetycznych 
i przegląd głównych zespołów, które powinny 
być wzięte pod uwagę.140

Jednym ze szczególnych i ważnych aspek-
tów poradnictwa genetycznego jest ocena ry-
zyka dziedziczenia wady (dotyczy to zarówno 
kobiet, jak i mężczyzn). Ryzyko powtórzenia 
się CHD u potomstwa osoby w wadą serca wy-
nosi 2–50% i jest większe, jeśli CHD występuje 
u matki, niż jeśli CHD występuje u ojca. Naj-
większe ryzyko powtórzenia się wady u potom-
stwa występuje w przypadku zaburzeń dziedzi-
czonych jednogenowo i/lub nieprawidłowości 
chromosomalnych, takich jak zespół Marfa-
na, zespół Noonan, zespoły delecji 22q11 czy 
zespół Holt i Orama. Wśród pacjentów z izo-
lowaną CHD, niepojawiającą się rodzinnie, 
wskaźnik ryzyka pojawienia się wady u po-
tomstwa wynosi 1–21%,141 w zależności od ro-
dzaju wady serca. Zestawienie przedstawiono 
w tabeli 11. U par, których dotyczy ten problem, 
zaleca się badanie echokardiograficzne płodu 
w 19.–22. tyg. ciąży, ale można je wykonać już 
w 15.–16. tyg. ciąży.

i usuwania wkładki powinien być przeprowa-
dzony w ośrodku zapewniającym bezpieczeń-
stwo (np. specjalizującym się w opiece nad pa-
cjentkami ACHD).

Sterylizację pacjentki lub jej partnera można 
rozważyć jedynie po dokładnym przedyskutowa-
niu z nimi tego zagadnienia, szczególnie w od-
niesieniu do rokowania odległego.

Wspomagana prokreacja niesie za sobą ry-
zyko związane nie tylko z ciążą, a zatem roz-
mowa ze specjalistą z zakresu ACHD powin-
na odbyć się przed leczeniem. Superowulacja 
sprzyja tworzeniu zakrzepów i jako jej powi-
kłanie może wystąpić syndrom hiperstymula-
cji jajników, ze znaczącym gromadzeniem się 
płynów w organizmie i jeszcze większym ryzy-
kiem wystąpienia zakrzepicy.13 7 Ryzyko wystą-
pienia zespołu hiperstymulacji jajników może 
zostać zmniejszone przez dokładne monitoro-
wanie, zastosowanie małych dawek hormonu 
stymulującego pęcherzyki zestawionego z an-
tagonistą hormonu wydzielającego gonadotro-
pinę, mrożenie wszystkich embrionów i prze-
noszenie tylko jednego embrionu. Tę ostatnią 
opcję zdecydowanie zaleca się u kobiet z cho-

Tabela 11.  Wskaźniki wystąpienia wrodzonej wady serca u potomstwa 
w zależności od płci rodzica dotkniętego chorobąa

Ryzyko dziedziczenia (%)*

kobiety mężczyźni

ASD 4–6 1,5–3,5

VSD 6–10 2–3,5

AVSD 11,5–14 1–4,5

PDA 3,5–4 2–2,5

CoA 4–6,5 2–3,5

zespół Marfana / HTAD 50b

LVOTO 8–18 3–4

RVOTO (PS) 4–6,5 2–3,5

zespół Eisenmengera 6 brak danych

TOF 2–2,5 1,5

atrezja zastawki płucnej / VSD brak danych brak danych

TGA 2b

ccTGA 3–5b

UVH (HLHS) 21b

* � Z wyjątkiem zespołu Marfana zakresy dotyczą pacjentów z izolowanymi zmianami w sercu, 
u których wykluczono znane jednostki genetyczne/zespoły.

a  zmodyfikowany na podstawie Pierpont i wsp.141

b  dane dotyczące płci niedostępne lub nieistotne

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AVSD – ubytek przegrody przedsionkowo
‑komorowej, ccTGA – skorygowane przełożenie wielkich pni tętniczych, CHD – wrodzona wada 
serca, CoA – koarktacja aorty, HLHS – zespół niedorozwoju lewego serca, HTAD – dziedzina choroba 
aorty piersiowej, LVOTO – zwężenie drogi odpływu lewej komory, PDA – przetrwały przewód 
tętniczy, PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, 
TGA – przełożenie wielkich pni tętniczych, TOF – tetralogia Fallota, UVH – serce jednokomorowe, 
VSD – ubytek przegrody międzykomorowej
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niczenie wydolności czynnościowej, duszność 
wysiłkową oraz kołatania serca (tachyarytmie 
nadkomorowe), a także – rzadziej – częste in-
fekcje dróg oddechowych i objawy prawokomo-
rowej niewydolności serca. Oczekiwana długość 
życia pacjentów jest skrócona, choć jest dużo 
dłuższa, niż niegdyś przypuszczano.142 Wartości 
PAP mogą być w normie, ale na ogół zwiększa-
ją się wraz z wiekiem. Niemniej ciężka PVD wy-
stępuje rzadko (<5%), jej rozwój zależy prawdo
podobnie od dodatkowych czynników, a prze-
bieg choroby jest podobny jak w idiopatycznym 
PAH.48 Wraz z wiekiem i ze zwiększeniem PAP 
coraz częściej występuje tachyarytmia (trzepo-
tanie przedsionków, AF).143 Zatorowość syste-
mowa może występować w mechanizmie zato-
rów skrzyżowanych (rzadko) lub w następstwie 
trzepotania przedsionków i AF.

4.1.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Do głównych objawów klinicznych można za-
liczyć sztywne rozdwojenie drugiego tonu ser-
ca oraz skurczowy szmer przepływu płucnego. 
W EKG stwierdza się typowo niezupełny blok 
prawej odnogi pęczka Hisa oraz prawogram (le-
wogram w częściowym AVSD). Wzmożenie ry-
sunku naczyniowego płuc w RTG klatki piersio-
wej często zostaje przeoczone.
•	 Echokardiografia stanowi główną metodę dia-

gnostyczną, umożliwiającą rozpoznanie oraz 
ocenę ilościową wady. Kluczowym znalezi-
skiem echokardiograficznym jest przeciążenie 
objętościowe RV, które może być pierwszym 
niespodziewanym znaleziskiem u pacjenta 
z dotychczas nierozpoznanym ASD i które 
najlepiej świadczy o hemodynamicznej istot-
ności przecieku (bardziej niż wskaźnik prze-
cieku). Użycie TOE jest konieczne do prawi-
dłowej oceny ubytków typu zatoki żylnej. TOE 
jest również wymagana do dokładnej oceny 
ubytków typu otworu wtórnego przez zabie-
giem ich przezskórnego zamknięcia, w tym 
do oceny wymiarów ubytku, anatomii pozo-
stałej części przegrody międzyprzedsionko-
wej, wymiarów i jakości rąbka otworu, do-
datkowo umożliwia wykluczenie wad towa-
rzyszących oraz potwierdzenie prawidłowe-
go spływu żył płucnych. Echokardiografia 
3D umożliwia wizualizację morfologii ASD. 
Inne kluczowe informacje, które można uzy-
skać w ten sposób, to wartość PAP oraz ocena 
niedomykalności zastawki trójdzielnej (TR).

•	 CMR jest rzadko wymagany, ale może być 
przydatny do oceny przeciążenia objętościo-
wego RV, zidentyfikowania ubytku typu za-
toki żylnej dolnej, oceny stosunku przepływu 
płucnego do systemowego (Qp:Qs) oraz oceny 
spływu żył płucnych (alternatywnie, w dru-
gim przypadku należy użyć CCT).

•	 W przypadku cech podwyższonego PAP w ba-

4. Poszczególne wady serca
4.1. Ubytek przegrody międzyprzedsionkowej 
i nieprawidłowy spływ żył płucnych
4.1.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
ASD jest stosunkowo często diagnozowany do-
piero w wieku dojrzałym. Wyróżnia się nastę-
pujące typy ASD:
•	 ASD typu otworu wtórnego (80% wszystkich 

ASD; zlokalizowany w rejonie dołu owalnego 
lub w jego pobliżu).

•	 ASD typu otworu pierwotnego (15%; sy-
nonimy: częściowy ubytek przegrody 
przedsionkowo‑komorowej [AVSD], częścio-
wy kanał AV; zlokalizowany w okolicy krzyża 
serca [crux], zastawki AV są zazwyczaj niepra-
widłowo wykształcone, co skutkuje ich niedo-
mykalnością różnego stopnia [zob. rozdział 4.3]).

•	 ASD typu zatoki żylnej – górny (5%; zlokali-
zowany w okolicy ujścia żyły głównej górnej 
[SVC], związany z częściowym lub całkowitym 
spływem prawych żył płucnych do SVC/RA).

•	 ASD typu zatoki żylnej – dolny (<1%; zloka-
lizowany w pobliżu ujścia żyły głównej dol-
nej [IVC]).

•	 ASD typu zatoki wieńcowej – niepokryta za-
toka wieńcowa (<1%; częściowy lub całkowity 
brak sklepienia zatoki wieńcowej oddzielają-
cego ją od lewego przedsionka [LA]).
Do nieprawidłowości współistniejących na-

leżą: nieprawidłowy spływ żył płucnych, prze-
trwała żyła główna górna lewa, zwężenie za-
stawki tętnicy płucnej oraz wypadanie płatka 
zastawki mitralnej. ASD są najczęstszymi wa-
dami towarzyszącymi w anomalii Ebsteina (zob. 
rozdział 4.9.). Decyzje dotyczące leczenia są bardziej 
złożone w tej ostatniej kombinacji. Niniejszy roz-
dział skupia się na izolowanym ASD.

Wielkość przecieku zależy od podatności RV/
LV, wielkości ubytku oraz ciśnienia w obrębie 
RA/LA. Prosty ASD powoduje wystąpienie prze-
cieku L‑R ze względu na większą podatność RV 
w porównaniu z LV (istotny przeciek występu-
je przeważnie w przypadku ubytków ≥10 mm) 
i prowadzi do przeciążenia objętościowego RV 
oraz nadmiernego przepływu płucnego krwi. 
Zmniejszenie podatności LV lub wystąpienie ja-
kiejkolwiek sytuacji prowadzącej do zwiększenia 
ciśnienia w LA (nadciśnienie tętnicze, choroba 
wieńcowa, kardiomiopatia, choroby zastawki 
aortalnej i mitralnej) powodują nasilenie prze-
cieku L‑R. W konsekwencji ASD może z wiekiem 
stać się istotne hemodynamicznie. Zmniejsze-
nie podatności RV (zwężenie zastawki tętni-
cy płucnej, PAH, inne choroby RV) lub choroby 
TV mogą powodować zmniejszenie przecieku 
L‑R lub ostatecznie doprowadzić do odwróce-
nia przecieku, co skutkuje wystąpieniem sinicy.

4.1.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Pierwsze objawy mogą wystąpić dopiero w wie-
ku dorosłym, u większości pacjentów pojawiają 
się po czwartej dekadzie życia i obejmują ogra-
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Zamknięcie przezskórne stało się metodą 
z wyboru leczenia ubytku typu otworu wtór-
nego, jeśli tylko jest to wykonalne, biorąc pod 
uwagę morfologię ubytku (w tym maksymalna 
średnica <38 mm i wystarczający rąbek o sze-
rokości 5 mm na całym obwodzie z wyjątkiem 
części skierowanej w kierunku aorty). Takie wa-
runki spełnia ~80% pacjentów. Choć nie moż-
na założyć zerowej śmiertelności, w kilku naj-
nowszych badaniach nie obserwowano zgonów. 
Poważne powikłania wystąpiły u ≤1% pacjen-
tów.14 8,149 Tachyarytmie przedsionkowe wystę-
pujące we wczesnym okresie pozabiegowym naj-
częściej mają charakter przemijający. Uszkodze-
nie ściany przedsionka lub aorty, a także zda-
rzenia zakrzepowo‑zatorowe występują bardzo 
rzadko.150,151 Po zabiegu należy stosować leczenie 
przeciwpłytkowe przez 6 mies. (≥75 mg kwasu 
acetylosalicylowego na dobę). Występowanie 
zaburzeń rytmu serca i innych zdarzeń nie-
pożądanych w późnym okresie pozabiegowym 
wymaga dalszych badań. W doniesieniach po-
równujących leczenie chirurgiczne z interwen-
cjami przezskórnymi obserwowano podobną 

daniach nieinwazyjnych (obliczone skurczo-
we PAP >40 mm Hg lub cechy pośrednie, gdy 
nie można oszacować PAP) wymagane jest 
cewnikowanie serca.

•	 Próby wysiłkowe należy wykonywać u pacjen-
tów z PAH, aby wykluczyć spadek saturacji 
krwi tlenem.

4.1.4. Leczenie chirurgiczne i interwencje przezskórne
Wskazania dotyczące interwencji podsumowa-
no w tabeli z zaleceniami dotyczącymi inter-
wencji w ASD (natywnym i szczątkowym) oraz 
na rycinie 2.

Śmiertelność w operacjach naprawczych jest 
niska (<1% u pacjentów bez istotnych chorób 
towarzyszących), leczenie to wiąże się też z do-
brym rokowaniem odległym, jeśli jest przepro-
wadzone w młodym wieku (dzieciństwo, okres 
dorastania) i jeśli nie występuje PH.14 4,145 Chociaż 
naprawa chirurgiczna może być wykonywana 
przy bardzo małym ryzyku, nawet u osób star-
szych, należy rozważyć ryzyko związane z cho-
robami współistniejącymi w porównaniu z po-
tencjalnymi korzyściami.

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego ubytku przegrody międzyprzedsionkowej (natywnego i resztkowego)

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z udowodnionym przeciążeniem RVc bez PAH (brak cech zwiększonego PAP 
w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjnego potwierdzenia PVR <3 WU w przypadku takich 
objawów) ani choroby LV zamknięcie ASD jest wskazane bez względu na objawy14 6,147

I B

Zamknięcie ubytku za pomocą zestawu przezskórnego zaleca się jako metodę z wyboru dla 
zamknięcia ASD secundum, jeśli to jest możliwe technicznie

I C

U pacjentów w podeszłym wieku niekwalifikujących się do zamknięcia ubytku za pomocą 
zestawu przezskórnego zaleca się staranną ocenę ryzyka operacyjnego w stosunku 
do potencjalnych korzyści z zamknięcia ASD

I C

U pacjentów z cechami zwiększonego PAP w badaniach nieinwazyjnych konieczne jest 
wykonanie pomiaru inwazyjnego PVR

I C

U pacjentów z chorobą LV zaleca się wykonanie balonowej próby okluzyjnej i ocenę korzyści 
z wyeliminowania przecieku L‑R w porównaniu do potencjalnych negatywnych konsekwencji 
zamknięcia ASD wynikających ze zwiększenia ciśnienia napełniania LV (należy wziąć pod 
uwagę: wykonanie zamknięcia, wykonanie zamknięcia z fenestracją i niewykonywanie 
zamknięcia)

I C

U pacjentów z podejrzeniem zatorowości skrzyżowanej (po wykluczeniu innych przyczyn) 
należy rozważyć zamknięcie ASD bez względu na wielkość ubytku, jeśli nie stwierdza się 
obecności PAH ani choroby LV

IIa C

U pacjentów z PVR 3–5 WU należy rozważyć zamknięcie ASD, jeśli istnieje istotny przeciek L‑R 
(Qp:Qs >1,5)

IIa C

U pacjentów z PVR ≥5 WU można rozważyć zamknięcie ASD z fenestracją, jeśli PVR spadnie  
<5 WU po celowanym leczeniu PAH i obecny jest istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5)

IIb C

Nie zaleca się zamknięcia ASD u pacjentów z zespołem Eisenmengera, pacjentów z PAH 
i PVR ≥5 WU pomimo celowanego leczenia PAH lub ze spadkiem saturacji w próbie 
wysiłkowejd

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  powiększenie RV ze zwiększeniem objętości wyrzutowej
d � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, ale doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako 

obniżenie saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, 
PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego do systemowego, RV – prawa 
komora, WU – jednostka Wooda
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U  pacjentów z  upośledzeniem funkcji LV 
(skurczowej i rozkurczowej) zamknięcie ASD 
może pogłębić niewydolność serca. Pacjentów 
tych należy poddać dokładnej ocenie i w ich przy-
padku może być konieczne przeprowadzenie 
badań przed interwencją (zamknięcie ubytku 
za pomocą balonu wraz z ponowną oceną para-
metrów hemodynamicznych), aby zdecydować 
o wyborze pomiędzy całkowitym zamknięciem 
ubytku, zamknięciem z fenestracją lub pozo-
stawieniem bez zamknięcia, biorąc pod uwagę, 
że wzrost ciśnienia napełniania spowodowany 
zamknięciem ASD może pogorszyć objawy i wy-
nik leczenia.15 4

skuteczność i śmiertelność, jednak chorobo-
wość była mniejsza, a okres hospitalizacji krót-
szy w przypadku zabiegów przezskórnych, pod-
czas gdy wskaźnik ponownej interwencji był 
nieco wyższy.14 8,152

Wyniki leczenia są najkorzystniejsze, jeśli 
jest ono przeprowadzone przed 25. rż.14 4,145 Wy-
daje się, że zamknięcie ASD po upływie 40. rż. 
nie wpływa na częstość występowania zaburzeń 
rytmu serca.146,153 Niemniej zamknięcie ubytku 
w każdym wieku korzystnie wpływa na choro-
bowość (wydolność wysiłkową, duszność, niewy-
dolność prawokomorową), szczególnie jeśli moż-
liwe jest zamknięcie przezskórne.146,153
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Rycina 2.  Postępowanie w ubytku przegrody międzyprzedsionkowej

 a  powiększenie RV ze zwiększoną objętością wyrzutową
 b  Pod warunkiem, że nie występują PAH ani LV.
 c   U pacjentów w podeszłym wieku, u których nie można zastosować urządzenia zamykającego, należy starannie ocenić ryzyko 

chirurgiczne względem potencjalnych korzyści z zamknięcia ASD.
 d   Starannie ocenić korzyści wynikające z wyeliminowania przecieku L‑R względem potencjalnego negatywnego wpływu 

zamknięcia ASD na stan chorego wynikający ze wzrostu ciśnienia (biorąc pod uwagę zamknięcie, zamknięcie z fenestracją 
okluderem i niezamykanie ubytku).

 Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, 
PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – wskaźnik przepływu płucnego do systemowego, WU – jednostka Wooda
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Rycina 2.  Postępowanie w ubytku przegrody międzyprzedsionkowej

�a  powiększenie RV ze zwiększoną objętością wyrzutową
�b  Pod warunkiem, że nie występują PAH ani LV.
�c  �U pacjentów w podeszłym wieku, u których nie można zastosować urządzenia zamykającego, należy starannie ocenić ryzyko 

chirurgiczne względem potencjalnych korzyści z zamknięcia ASD.
�d  �Starannie ocenić korzyści wynikające z wyeliminowania przecieku L‑R względem potencjalnego negatywnego wpływu 

zamknięcia ASD na stan chorego wynikający ze wzrostu ciśnienia (biorąc pod uwagę zamknięcie, zamknięcie z fenestracją 
okluderem i niezamykanie ubytku).

�Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, 
PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego do systemowego, WU – jednostka Wooda
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Wskazania do zabiegu operacyjnego są zgod-
ne z zaleceniami dotyczącymi zamknięcia ASD, 
ale należy rozważyć techniczne możliwości na-
prawy i ryzyko operacyjne w stosunku do po-
tencjalnych korzyści wynikających z interwen-
cji. Niezwykle rzadko się zdarza, aby pojedynczy 
nieprawidłowy płucny spływ żylny tylko z jed-
nego płata płucnego powodował wystarczające 
obciążenie objętościowe uzasadniające przepro-
wadzenie naprawy chirurgicznej.

4.1.6. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
W badaniach kontrolnych należy uwzględnić 
ocenę przecieku resztkowego, wielkości i funkcji 
RV, TR i PAP w badaniu echokardiograficznym 
oraz ocenę zaburzeń rytmu serca w wywiadzie, 
EKG i – tylko jeśli jest to wskazane, nie rutyno-
wo – 24‑godzinne monitorowanie EKG metodą 
Holtera. Pacjenci poddani interwencji napraw-
czej w wieku <25 lat bez istotnych następstw lub 
pozostałości (brak resztkowego przecieku, pra-
widłowe PAP, prawidłowa RV, brak arytmii) nie 
wymagają regularnej obserwacji. Należy jednak 
poinformować chorych i lekarzy prowadzących 
o możliwości wystąpienia tachyarytmii w póź-
nym okresie obserwacji.

Pacjentów z przeciekiem resztkowym, zwięk-
szonym PAP lub zaburzeniami rytmu serca (wy-
stępującymi przed zabiegiem lub po nim) oraz pa-
cjentów poddanych leczeniu w wieku dorosłym 
(szczególnie po 40. rż.) należy kontrolować regu-
larnie, także w specjalistycznych ośrodkach zaj-
mujących się ACHD (odstęp pomiędzy wizytami 
kontrolnymi zależy od rodzaju występujących 
u danego pacjenta zaburzeń resztkowych). Po za-
mknięciu przezskórnym zaleca się regularne kon-
trole przez pierwsze 2 lata po zabiegu, a następnie, 
w zależności od wyników leczenia, raz na 3–5 lat.

Późne pooperacyjne zaburzenia rytmu serca 
po zabiegu chirurgicznym przeprowadzonym 
w wieku <40 lat to najczęściej IART lub trzepo-
tanie przedsionków, które można leczyć z powo-
dzeniem za pomocą ablacji prądem o częstotli-
wości radiowej lub za pomocą krioablacji. U pa-
cjentów nieleczonych zabiegowo lub leczonych 
po 40. rż. AF staje się powszechniejsze. U pacjen-
tów, u których zamknięto ASD w wieku >40 lat, 
częstość występowania arytmii przedsionkowej 
wynosi do 40–60%. Dostęp do LA może być ogra-
niczony po zamknięciu przezskórnym.

Zwężenia SVC mogą wystąpić po leczeniu ope-
racyjnym ubytku typu zatoki żylnej, możliwe 
są również zwężenia żył płucnych po korekcji.

4.1.7. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: nie ma ograniczeń 

u bezobjawowych pacjentów przed zabiegiem 
lub po nim, jeśli nie występują: PH, istotne 
zaburzenia rytmu serca lub dysfunkcja RV. 
U pacjentów z PAH należy ograniczyć wysi-
łek do aktywności rekreacyjnej o małym na-
tężeniu (zob. rozdział 3.5.5).

Pacjenci z PH muszą być oceniani ze szcze-
gólną ostrożnością. Obliczenie PVR jest obo-
wiązkowe. U pacjentów z PVR <5 WU wykaza-
no, że zamknięcie ASD jest bezpieczne i wiąże 
się ze zmniejszeniem PAP oraz zmniejszeniem 
objawów.60,153,155 Jednak nawet w tej grupie za-
kres poprawy zmniejsza się wraz ze zwiększe-
niem PAP. Stan pacjentów z PVR ≥5 WU najpraw-
dopodobniej nie ulegnie poprawie60 i prawdo
podobnie będą mieli jeszcze gorsze rokowanie 
po całkowitym zamknięciu ASD.4 8,156 Badanie 
wazoreaktywności nie jest zalecane przy po-
dejmowaniu decyzji o zamknięciu ASD u pa-
cjentów z PVR ≥5 WU. Wydaje się, że bezpiecz-
niej jest leczyć PAH, dokonać ponownej oceny 
hemodynamiki podczas dalszej obserwacji i roz-
ważyć zamknięcie z fenestracją tylko wtedy, gdy 
PVR spadnie <5 WU przy obecności znaczące-
go przecieku L‑R. Jeśli tak się nie stanie, nale-
ży unikać zamykania ASD.

U pacjentów z trzepotaniem przedsionków / 
AF należy rozważyć możliwość wykonania abla-
cji prądem o częstotliwości radiowej lub krioabla-
cji (zmodyfikowana procedura Maze) w czasie 
zabiegu chirurgicznego. Zamknięcie przezskór-
ne może ograniczyć dostęp do LA przy później-
szych interwencjach EP.

U pacjentów w podeszłym wieku z ASD niena-
dającym się do zamknięcia przezskórnego nale-
ży starannie ocenić ryzyko operacyjne wynika-
jące z chorób współistniejących w odniesieniu 
do potencjalnych korzyści z zamknięcia ubytku.

4.1.5. Specyficzne aspekty izolowanych 
nieprawidłowych spływów żył płucnych
Nieprawidłowy spływ żył płucnych występuje 
zwykle nie tylko w połączeniu z ASD (zwykle 
w ubytkach typu zatoki żylnej), ale może być 
również izolowany. Powoduje to przeciążenie ob-
jętościowe prawego serca z fizjologicznym efek-
tem podobnym do ASD, ale jako defekt izolowa-
ny różni się tym, że nie ma możliwości przecie-
ku R‑L, a wielkość przecieku L‑R nie zaostrza 
się przez rozwój nabytej choroby lewego serca. 
Najczęściej jest to połączenie prawej górnej żyły 
płucnej z SVC. Inne nieprawidłowe połączenia 
to żyła(y) płucna(e) prawa(e) do IVC (zespół sza-
bli tureckiej, który może być związany z sekwe-
stracją prawego dolnego płata), żyła(y) płucna(e) 
lewa górna(e) do żyły bezimiennej oraz żyła(y) 
płucna(e) prawa górna(e) łącząca(e) się wysoko 
z SVC. Długotrwałe następstwa nieprawidłowe-
go spływu żył płucnych odzwierciedlają wpływ 
przeciążenia objętościowego prawego serca i są 
podobne do następstw ASD.

Naprawa chirurgiczna może być trudna, po-
nieważ mała prędkość przepływu żylnego stwa-
rza ryzyko zakrzepicy żyły operowanej chirur-
gicznie, szczególnie w zespole szabli tureckiej; 
powinna być ona wykonywana wyłącznie przez 
kardiochirurga mającego doświadczenie w za-
kresie wad wrodzonych.
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ciństwa i jest rzadko spotykane w ubytkach czę-
ści odpływowej.158

Kierunek i nasilenie przecieku zależą od na-
stępujących czynników: PVR, systemowego 
oporu naczyniowego, wielkości ubytku, funk-
cji skurczowej i rozkurczowej LV/RV oraz obec-
ności zawężenia drogi odpływu prawej komo-
ry (RVOTO) lub drogi odpływu lewej komory 
(LVOTO).

4.2.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Najczęstsze sytuacje kliniczne spotykane u do-
rosłych to:
•	 VSD operowany w dzieciństwie bez wady 

resztkowej
•	 VSD operowany w dzieciństwie z obecnością 

wady resztkowej; od wielkości przecieku reszt-
kowego zależy stopień przeciążenia objęto-
ściowego LV i rozwój PH

•	 mały VSD z nieistotnym przeciekiem L‑R, bez 
przeciążenia objętościowego LV ani PH (ogra-
niczający VSD), którego nie zakwalifikowa-
no do leczenia operacyjnego w dzieciństwie

•	 VSD z przeciekiem L‑R, PH (różnego stopnia) 
oraz z przeciążeniem objętościowym LV róż-
nego stopnia (rzadko)

•	 VSD z przeciekiem R‑L (zespół Eisenmenge-
ra): duży, nierestrykcyjny VSD z pierwotnie 
dużym przeciekiem L‑R i rozwojem ciężkiego 
PVD, który ostatecznie prowadzi do odwró-
cenia przecieku (sinica; zob. rozdziały 3.4.3 i 3.4.8).
Większość pacjentów z całkowicie zamknię-

tym w dzieciństwie VSD (spontanicznie lub ope-
racyjnie) oraz pacjentów z małym VSD nigdy nie-
operowanych lub z wadą resztkową po leczeniu 
operacyjnym, bez przeciążenia objętościowego 
LV w badaniu echokardiograficznym to pacjen-
ci zwykle bezobjawowi, niewymagający dalsze-
go leczenia operacyjnego.159 Niemniej u pew-
nego nieznanego odsetka pacjentów z małym 
resztkowym VSD może dojść do rozwoju powi-
kłań w późniejszym okresie życia.160 Przeżywal-
ność po 40 latach od zamknięcia wydaje się nie-
co mniejsza niż w populacji ogólnej.161

Wraz z wiekiem może dojść do wystąpienia 
powikłań wady, takich jak:
•	 wytworzenie dwujamowej prawej komory 

(DCRV) na skutek uszkodzenia z czasem śród-
błonka RV strumieniem przecieku przez VSD 
o dużej prędkości

•	 w przypadku VSD w części odpływowej (nad-
grzebieniastej lub – rzadziej – błoniastej) ist-
nieje duże ryzyko wypadania prawowieńcowe-
go (lub niewieńcowego) płatka zastawki aorty, 
co skutkuje rozwojem postępującej AR i two-
rzenia się tętniaka zatoki Valsalvy

•	 mogą występować zaburzenia rytmu serca, 
ale pojawiają się one rzadziej niż w przypad-
ku innych CHD162

•	 całkowity blok AV, obecnie rzadko spotyka-
ny, obserwowano częściej na wcześniejszych 
etapach rozwoju leczenia kardiochirurgicz-

•	 Ciąża: ryzyko związane z ciążą u pacjentek 
bez PH jest niewielkie, ale zwiększone może 
być ryzyko zatorów skrzyżowanych. Pacjent-
kom z przedwłośniczkowym PH powinno się 
odradzać zajście w ciążę. (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana w ciągu 6 mies. 
po zamknięciu przezskórnym ubytku (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.2. Ubytek przegrody międzykomorowej
4.2.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
VSD jest najczęściej diagnozowany i w razie po-
trzeby leczony przed osiągnięciem wieku do-
rosłego. Spontaniczne zamknięcie jest częste 
w dzieciństwie. Możliwych jest kilka lokaliza-
cji ubytku w obrębie przegrody międzykomo-
rowej, które można podzielić na 4 grupy w za-
leżności od ich umiejscowienia w obrębie VSD 
(nazewnictwo nie jest jednorodne i podano sy-
nonimy):157

•	 ubytek w  części błoniastej / ubytek pod
aortalny / ubytek okołobłoniasty (typ naj-
częstszy, ~80% wszystkich przypadków VSD; 
zlokalizowany w obrębie przegrody błonia-
stej, możliwe również objęcie części napły-
wowej, beleczkowanej lub odpływowej prze-
grody; obszar przylegający do zastawki trój-
dzielnej i aortalnej; tzw. tętniaki przegrody 
błoniastej, czyli tkanki z płatka przegrodowe-
go TV, są częste i mogą powodować częściowe 
lub całkowite zamknięcie ubytku)

•	 ubytek w części mięśniowej/beleczkowanej 
(do 15–20%; otoczony w całości tkanką mię-
śniową; różne lokalizacje; często mnogie ubyt-
ki; szczególnie często dochodzi do samoistne-
go zamknięcia)

•	 ubytek (z  nieprawidłowym ustawieniem 
części odpływowej przegrody lub bez niego) 
w części odpływowej / nadgrzebieniowej / 
podtętniczej / podpłucnej / stożkowej / po-
dwójnie związany z obiema głównymi tętni-
cami (~5%; zlokalizowany poniżej zastawek 
półksiężycowatych w części stożkowej lub od-
pływowej przegrody; często związany z postę-
pującą niedomykalnością aortalną [AR], wyni-
kającą z wypadania płatka prawego zastawki 
aortalnej i tętniaka zatoki Valsalvy)

•	 ubytek w części napływowej / kanał przed-
sionkowo‑komorowy / AVSD (część napły-
wowa przegrody międzykomorowej, tuż poni-
żej aparatu zastawek AV; związany ze wspól-
ną zastawką AV; może być związany z nie-
prawidłowym ustawieniem przegrody AV 
i przemieszczeniem TV; występuje typowo 
w zespole Downa).
Najczęściej występuje pojedynczy ubytek, jed-

nak zdarzają się również ubytki mnogie. VSD 
może być także częścią składową anomalii zło-
żonych, takich jak TOF, przełożenie wielkich 
pni tętniczych (TGA) i skorygowane przełoże-
nie wielkich pni tętniczych (ccTGA). Samoistne 
zamknięcie występuje głównie w okresie dzie-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego ubytku przegrody międzyprzedsionkowej (natywnego i resztkowego)

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z udowodnionym przeciążeniem RVc bez PAH (brak cech zwiększonego PAP 
w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjnego potwierdzenia PVR <3 WU w przypadku takich 
objawów) ani choroby LV zamknięcie ASD jest wskazane bez względu na objawy14 6,147

I B

Zamknięcie ubytku za pomocą zestawu przezskórnego zaleca się jako metodę z wyboru dla 
zamknięcia ASD secundum, jeśli to jest możliwe technicznie

I C

U pacjentów w podeszłym wieku niekwalifikujących się do zamknięcia ubytku za pomocą 
zestawu przezskórnego zaleca się staranną ocenę ryzyka operacyjnego w stosunku 
do potencjalnych korzyści z zamknięcia ASD

I C

U pacjentów z cechami zwiększonego PAP w badaniach nieinwazyjnych konieczne jest 
wykonanie pomiaru inwazyjnego PVR

I C

U pacjentów z chorobą LV zaleca się wykonanie balonowej próby okluzyjnej i ocenę korzyści 
z wyeliminowania przecieku L‑R w porównaniu do potencjalnych negatywnych konsekwencji 
zamknięcia ASD wynikających ze zwiększenia ciśnienia napełniania LV (należy wziąć pod 
uwagę: wykonanie zamknięcia, wykonanie zamknięcia z fenestracją i niewykonywanie 
zamknięcia)

I C

U pacjentów z podejrzeniem zatorowości skrzyżowanej (po wykluczeniu innych przyczyn) 
należy rozważyć zamknięcie ASD bez względu na wielkość ubytku, jeśli nie stwierdza się 
obecności PAH ani choroby LV

IIa C

U pacjentów z PVR 3–5 WU należy rozważyć zamknięcie ASD, jeśli istnieje istotny przeciek L‑R 
(Qp:Qs >1,5)

IIa C

U pacjentów z PVR ≥5 WU można rozważyć zamknięcie ASD z fenestracją, jeśli PVR spadnie  
<5 WU po celowanym leczeniu PAH i obecny jest istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5)

IIb C

Nie zaleca się zamknięcia ASD u pacjentów z zespołem Eisenmengera, pacjentów z PAH 
i PVR ≥5 WU pomimo celowanego leczenia PAH lub ze spadkiem saturacji w próbie 
wysiłkowejd

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  powiększenie RV ze zwiększeniem objętości wyrzutowej
d � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, ale doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako 

obniżenie saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, 
PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego do systemowego, RV – prawa 
komora, WU – jednostka Wooda
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niach nieinwazyjnych (obliczone skurczowe 
PAP >40 mm Hg lub objawy pośrednie, gdy nie 
można oszacować PAP) w celu określenia PVR.

•	 U pacjentów z PAH należy wykonać badania 
wysiłkowe w celu wykluczenia desaturacji.

4.2.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Wskazania do interwencji są podsumowane 
w tabeli z zaleceniami dotyczącymi interwencji 
w VSD (natywnym i resztkowym) oraz na rycinie 3.

Zamknięcie chirurgiczne jest obarczone ry-
zykiem niewielkiej śmiertelności operacyjnej 
(1–2%) i charakteryzuje się dobrymi wynikami 
długoterminowymi.163 Zamknięcie przezskórne 
stało się rozwiązaniem alternatywnym, szcze-
gólnie w przypadku szczątkowych VSD, VSD 
słabo dostępnych do chirurgicznego zamknię-
cia, a także w VSD mięśniowych, które znajdu-
ją się centralnie w przegrodzie międzykomoro-
wej. W okołobłoniastym VSD wykazano, że jest 
ono wykonalne. Nie wiadomo, czy ryzyko całko-
witego bloku AV i uwięzienia tkanki TV prowa-
dzącego do TR, czy też ryzyko wystąpienia AR 
obserwowane u dzieci są istotne u osób doro-
słych poddawanych interwencyjnemu zamknię-
ciu okołobłoniastego VSD.

Pacjenci kwalifikujący się do zamknięcia VSD 
w wieku dorosłym są rzadkością. Większość pa-
cjentów ma małe VSD z nieistotnymi przecieka-
mi lub ma już PH. Tych ostatnich należy ocenić 
ze szczególną ostrożnością. Wydaje się, że pa-
cjenci po zamknięciu przecieku i z przetrwa-
łym/postępującym PAH mają szczególnie złe 
rokowanie.48

nego i dlatego może występować u starszych 
pacjentów; tacy pacjenci zazwyczaj wymagają 
dożywotnio elektrostymulacji serca

•	 późna dysfunkcja LV i niewydolność serca
•	 zapalenie wsierdzia.

4.2.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady, które opisano w rozdziale 3.3.

Do charakterystycznych objawów klinicznych 
należy holosystoliczny szmer słyszalny w III i IV 
przestrzeni międzyżebrowej, a także wyczuwal-
ne drżenie przedsercowe (mruk).
•	 Echokardiografia jest najważniejszą metodą 

diagnostyczną, umożliwiającą rozpoznanie 
oraz ocenę stopnia istotności wady. Głów-
ne informacje, których może dostarczyć ba-
danie echokardiograficzne, to: umiejscowie-
nie ubytku, liczba oraz rozmiary ubytków, 
stopień przeciążenia objętościowego LV oraz 
szacowane PAP. Należy również poszukiwać 
AR na skutek wypadania prawowieńcowego 
lub niewieńcowego płatka zastawki aortal-
nej, zwłaszcza w przypadku lokalizacji ubyt-
ku w części odpływowej (nadgrzebieniowej) 
oraz wysokiej błoniastej. Należy wykluczyć 
DCRV i tętniaka zatoki Valsalvy.

•	 CMR może być metodą alternatywną, jeśli 
badanie echokardiograficzne jest niewystar-
czające, szczególnie w celu oceny przeciąże-
nia objętościowego LV oraz oceny ilościowej 
przecieku.

•	 Cewnikowanie serca jest wymagane w przy-
padku objawów podwyższenia PAP w bada-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego ubytku przegrody międzykomorowej (natywnego i resztkowego)

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z udowodnionym przeciążeniem objętościowym LVc i bez obecności PAH (brak 
cech zwiększenia PAP w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU 
w przypadku takich cech) zaleca się zamknięcie VSD bez względu na objawy

I C

U pacjentów bez istotnego przecieku L‑R, ale z powtarzającymi się epizodami IE w wywiadzie, 
należy rozważyć zamknięcie VSD

IIa C

U pacjentów z wypadaniem płatka zastawki aortalnej związanym z VSD powodującym 
postępującą AR należy rozważyć zabieg operacyjny

IIa C

U pacjentów, u których rozwinęło się PAH z PVR 3–5 WU, należy rozważyć zamknięcie VSD, 
jeśli ciągle istnieje istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5)

IIa C

U pacjentów, u których rozwinęło się PAH z PVR ≥5 WU, można rozważyć zamknięcie VSD, 
jeśli ciągle istnieje istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5), ale wymagana jest indywidualna decyzja 
podjęta w wyspecjalizowanym ośrodku

IIb C

Nie zaleca się zamknięcia VSD u pacjentów z fizjologią Eisenmengera oraz u pacjentów 
z ciężkim PAH (PVR ≥5 WU) objawiającym się desaturacją w czasie wysiłkud

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  powiększenie LV ze zwiększeniem objętości wyrzutowej
d � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako obniżenie 

saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, IE – infekcyjne zapalenie wsierdzia, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze 
nadciśnienie płucne, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego 
do systemowego, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, WU – jednostka Wooda
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mknięciu przezskórnym zaleca się regularne 
wizyty kontrolne przez pierwsze 2 lata po za-
biegu, a następnie – w zależności od wyniku le-
czenia – co 2–5 lat. Pacjentów po zamknięciu 
operacyjnym bez wady resztkowej można kon-
trolować co 5 lat.

4.2.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: nie ma ograniczeń 

u pacjentów po zamknięciu VSD lub z małym 
VSD bez PH, istotnych arytmii lub dysfunk-
cji LV. U pacjentów z PAH należy ograniczyć 
wysiłek do aktywności rekreacyjnej o małym 
natężeniu (zob. rozdział 3.5.5).

•	 Ciąża: pacjentki z przedwłośniczkowym PH 
(PAH) powinny otrzymać poradę dotyczącą 
zapobiegania ciąży. Ryzyko jest małe u bez-
objawowych pacjentek z prawidłową LV i bez 
PAH (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego ubytku przegrody międzykomorowej (natywnego i resztkowego)

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z udowodnionym przeciążeniem objętościowym LVc i bez obecności PAH (brak 
cech zwiększenia PAP w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU 
w przypadku takich cech) zaleca się zamknięcie VSD bez względu na objawy

I C

U pacjentów bez istotnego przecieku L‑R, ale z powtarzającymi się epizodami IE w wywiadzie, 
należy rozważyć zamknięcie VSD

IIa C

U pacjentów z wypadaniem płatka zastawki aortalnej związanym z VSD powodującym 
postępującą AR należy rozważyć zabieg operacyjny

IIa C

U pacjentów, u których rozwinęło się PAH z PVR 3–5 WU, należy rozważyć zamknięcie VSD, 
jeśli ciągle istnieje istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5)

IIa C

U pacjentów, u których rozwinęło się PAH z PVR ≥5 WU, można rozważyć zamknięcie VSD, 
jeśli ciągle istnieje istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5), ale wymagana jest indywidualna decyzja 
podjęta w wyspecjalizowanym ośrodku

IIb C

Nie zaleca się zamknięcia VSD u pacjentów z fizjologią Eisenmengera oraz u pacjentów 
z ciężkim PAH (PVR ≥5 WU) objawiającym się desaturacją w czasie wysiłkud

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  powiększenie LV ze zwiększeniem objętości wyrzutowej
d � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako obniżenie 

saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, IE – infekcyjne zapalenie wsierdzia, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze 
nadciśnienie płucne, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego 
do systemowego, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, WU – jednostka Wooda

4.2.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Za pomocą badania echokardiograficznego na-
leży wykluczyć występowanie lub – w razie wy-
stępowania – dokonać dokładnej oceny AR lub 
TR, stopnia (resztkowego) przecieku, dysfunkcji 
LV, zwiększenia PAP oraz rozwoju DCRV.

Należy zwrócić uwagę na możliwość wystą-
pienia całkowitego bloku AV (u pacjentów, u któ-
rych po zamknięciu VSD dochodzi do wystąpie-
nia bloku dwuwiązkowego lub przejściowego blo-
ku trójwiązkowego, istnieje zwiększone ryzyko 
rozwoju bloku całkowitego w kolejnych latach).

Pacjenci z więcej niż niewielkim resztkowym 
VSD, wadami zastawkowymi lub zaburzeniami 
hemodynamicznymi (dysfunkcją LV lub PAH) 
powinni być poddawani wizytom kontrolnym 
co roku, z uwzględnieniem oceny w specjali-
stycznych ośrodkach leczenia ACHD. U pacjen-
tów z małym VSD (natywnym lub resztkowym 
po zamknięciu, z prawidłową LV, prawidłowym 
PAP, bezobjawowych) rozsądne jest planowa-
nie kontroli w odstępach 3–5‑letnich. Po za-

   3

Rycina 3.  Postępowanie w ubytku przegrody międzykomorowej

 a  powiększenie LV ze zwiększoną objętością wyrzutową
 b  Obejmuje wszystkich pacjentów z desaturacją w spoczynku (fi zjologia Eisenmengera) lub podczas wysiłku fi zycznego.
 c  wymagane staranne podjęcie indywidualnej decyzji w specjalistycznym ośrodku

 Skróty: AR – niedomykalność zastawki aortalnej, IE – infekcyjne zapalenie wsierdzia, LV – lewa komora, Qp:Qs – wskaźnik przepływu 
płucnego do systemowego, PVR – naczyniowy opór płucny, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, WU – jednostka Wooda
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Rycina 3.  Postępowanie w ubytku przegrody międzykomorowej

�a  powiększenie LV ze zwiększoną objętością wyrzutową
�b  Obejmuje wszystkich pacjentów z desaturacją w spoczynku (fizjologia Eisenmengera) lub podczas wysiłku fizycznego.
�c  wymagane staranne podjęcie indywidualnej decyzji w specjalistycznym ośrodku

�Skróty: AR – niedomykalność aortalna, IE – infekcyjne zapalenie wsierdzia, LV – lewa komora, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego 
do systemowego, PVR – naczyniowy opór płucny, WU – jednostka Wooda
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objawy narastają wraz z wiekiem. U większo-
ści pacjentów objawy rozwijają się przed 40. ro-
kiem życia.

4.3.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Objawy kliniczne zależą od  indywidual-
nej konfiguracji wady u danego pacjenta (zob. 
rozdziały 4.3.1 i 4.3.2).
•	 Echokardiografia jest najważniejszą metodą 

diagnostyczną. Umożliwia ocenę anatomiczną 
każdego z elementów składowych AVSD, za-
stawek AV oraz ich połączeń, istotności i do-
kładnego charakteru fali zwrotnej przez za-
stawkę AV, wielkości i kierunku przecieku we-
wnątrzsercowego, funkcji RV i LV, PAP oraz 
stwierdzenia obecności/braku LVOTO.

•	 CMR jest zalecany, jeśli do podjęcia decyzji 
klinicznych konieczna jest dodatkowa oce-
na objętości i funkcji komór oraz przecieku 
wewnątrzsercowego.

•	 Cewnikowanie serca jest wymagane w przy-
padku objawów podwyższenia PAP w bada-
niach nieinwazyjnych (obliczone skurczowe 
PAP >40 mm Hg lub objawy pośrednie, gdy nie 
można oszacować PAP) w celu określenia PVR.

•	 U pacjentów z PAH należy wykonać próbę wy-
siłkową w celu wykluczenia desaturacji.

4.3.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Nie jest możliwe przezskórne zamknięcie AVSD 
i z tego powodu konieczne jest leczenie kardio-
chirurgiczne (zamknięcie ubytku, naprawa za-
stawek). Jeśli istnieją resztkowe połączenia 
międzyprzedsionkowe lub międzykomorowe, 
mogą być one przyczyną zatorów skrzyżowa-
nych przy endokawitarnej stymulacji serca; na-
leży o tym pamiętać w razie stwierdzenia wska-
zań do stymulacji serca. Może zajść konieczność 
zastosowania stymulacji nasierdziowej. Zale-
cana jest więc wiedza specjalistyczna w zakre-
sie kardiochirurgii wad wrodzonych serca przy 
wszelkiego rodzaju zamknięciach AVSD i napra-
wach zastawek AV.

4.3.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Zaleca się bezterminową regularną kontrolę 
wszystkich pacjentów z AVSD, zarówno leczo-
nych, jak i nieleczonych operacyjnie, w tym także 
kontrolę w ośrodkach specjalizujących się w le-
czeniu ACHD. Należy zwracać szczególną uwa-
gę na resztkowe przecieki, dysfunkcje zastawek 
AV, powiększenie i dysfunkcję LV i RV, zwiększe-
nie PAP, wystąpienie LVOTO oraz występowa-
nie zaburzeń rytmu serca.16 4 Częstość wizyt am-
bulatoryjnych zależy od obecności i istotności 
stwierdzanych nieprawidłowości. W przypadku 
pacjenta z AVSD po leczeniu operacyjnym bez 
istotnych resztkowych nieprawidłowości nale-
ży planować wizyty kontrolne przynajmniej co 
2–3 lata. Jeśli u pacjenta stwierdza się resztko-

4.3. Ubytek przegrody przedsionkowo‑komorowej
4.3.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
AVSD (kanał AV, wada poduszeczek wsierdzio-
wych) charakteryzuje się występowaniem wspól-
nego połączenia AV. Częściowy AVSD jest ubyt-
kiem tylko na poziomie przedsionkowym (ASD 
typu otworu pierwotnego) lub – w rzadkich przy-
padkach – tylko na poziomie komór. W tej po-
staci płatki ograniczające pierścień od przodu 
i od tyłu łączą się pośrodku, powodując rozdzie-
lenie ujścia na część prawostronną i lewostronną.
W całkowitym AVSD nie dochodzi do połącze-
nia płatków pośrodku pierścienia i występu-
je pojedyncze ujście AV. Całkowity AVSD (cał-
kowity kanał AV) charakteryzuje się ubytkiem 
na poziomie krzyża sercowego, obejmującym 
zarówno przegrodę międzyprzedsionkową, jak 
i międzykomorową. Węzeł AV jest umiejscowio-
ny do tyłu i ku dołowi od zatoki wieńcowej. Pę-
czek Hisa i jego lewa odnoga są przemieszczone 
do tyłu. Stanowi to przyczynę nieprawidłowej 
sekwencji aktywacji komór (wydłużenie czasu 
przewodzenia AV, odchylenie osi w lewo) i ważne 
jest, by je uwzględnić podczas badań EP i abla-
cji przezskórnej.

Pacjenci z zespołem Downa stanowią 35% 
pacjentów z AVSD. Całkowity AVSD występu-
je najczęściej u pacjentów z zespołem Downa 
(>75%), natomiast częściowy AVSD występu-
je najczęściej u pacjentów bez rozpoznania ze-
społu Downa (>90%). AVSD może występować 
w skojarzeniu z TOF i innymi formami złożo-
nych CHD. AVSD z nierównomiernym położe-
niem wspólnej zastawki AV nad komorami to-
warzyszy zmienny stopień hipoplazji komoro-
wej (AVSD niezrównoważony). Poniższe zalece-
nia dotyczą zrównoważonych AVSD.

4.3.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Obraz kliniczny zależy od obecności i rozmia-
rów ASD i VSD oraz wydolności lewostronnej za-
stawki AV. Objawy nie są specyficzne dla AVSD 
i są one konsekwencją przecieku wewnątrzser-
cowego (L‑R, R‑L, dwukierunkowego), PH, nie-
domykalności zastawki AV, dysfunkcji komory 
lub LVOTO. U pacjentów mogą występować: zła 
tolerancja wysiłku, duszność, zaburzenia ryt-
mu serca oraz sinica. LVOTO (podzastawkowe) 
może być obecne wyjściowo lub rozwijać się wraz 
z upływem czasu. Całkowity blok AV może się 
rozwinąć w późniejszych latach.

Przebieg naturalny całkowitego AVSD niele-
czonego operacyjnie prowadzi do rozwoju zespo-
łu Eisenmengera, chyba że VSD jest niewielkich 
rozmiarów (zob. rozdziały 3.4.3 i 3.4.8).

Nie poddany operacji naprawczej ASD typu 
otworu pierwotnego (częściowy AVSD) nie wy-
stępuje często wśród osób dorosłych. Objawy 
kliniczne wynikają z przecieku L‑R na pozio-
mie przedsionkowym (zob. rozdział 4.1) i/lub z nie
domykalności lewostronnej zastawki AV („cleft”). 
Pacjenci mogą być bezobjawowi, ale najczęściej 
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•	 Ciąża: pacjentki po całkowitej korekcji ubyt-
ku bez istotnych nieprawidłowości resztko-
wych dobrze znoszą ciążę. Niezoperowany 
częściowy AVSD zwiększa ryzyko wystąpienia 
zatorów skrzyżowanych. Pacjentki z przed
włośniczkowym PH powinny otrzymać pora-
dę dotyczącą zapobiegania ciąży. Zazwyczaj 
pacjentki z resztkową niedomykalnością le-
wostronnej zastawki AV, u których nie stwier-
dza się wskazań do leczenia operacyjnego, 
dość dobrze znoszą ciążę, choć może docho-
dzić do nasilenia niedomykalności oraz wystą-
pienia zaburzeń rytmu serca (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem167 (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.4. Przetrwały przewód tętniczy
4.4.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Przetrwały przewód tętniczy (PDA) to przetrwa-
łe połączenie pomiędzy proksymalną częścią 
lewej PA a aortą zstępującą, tuż za odejściem 
lewej tętnicy podobojczykowej. Wada ta może 

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego ubytku przegrody przedsionkowo‑komorowej

Zalecenie Klasaa Poziomb

Całkowity AVSD

Naprawa operacyjna nie jest zalecana u pacjentów z fizjologią Eisenmengera oraz 
u pacjentów z PAH (PVR ≥5 WU) objawiającym się desaturacją w czasie wysiłkuc

III C

Wskazania do interwencji – zob. także zalecenia do interwencji w VSD (rozdział 4.2)

Częściowy AVSD (ASD typu otworu pierwotnego)

Zamknięcie operacyjne jest wskazane u pacjentów z istotnym przeciążeniem objętościowym 
RV i powinno być wykonywane jedynie przez kardiochirurga specjalizującego się w wadach 
wrodzonych serca

I C

Więcej szczegółowych informacji we wskazaniach do interwencji w ASD (rozdział 4.1)

Niedomykalność zastawki przedsionkowo‑komorowej

Zabieg na zastawce, najlepiej naprawa zastawki AV, jest zalecany u objawowych pacjentów 
z umiarkowaną lub ciężką niedomykalnością zastawki AV i powinien być przeprowadzony 
przez kardiochirurga specjalizującego się w wadach wrodzonych serca

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężką niedomykalnością lewostronnej zastawki AV zalecany 
jest zabieg na zastawce, jeśli LVESD ≥45 mmd i/lub LVEF ≤60%, o ile wykluczono inne 
przyczyny dysfunkcji LV

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężką niedomykalnością lewostronnej zastawki AV 
z zachowaną funkcją LV (LVESD <45 mmd i/lub LVEF >60%), z dużym prawdopodobieństwem 
udanej naprawy zastawki i małym ryzykiem operacyjnym należy rozważyć interwencję przy 
obecności migotania przedsionków lub skurczowego PAP >50 mm Hg

IIa C

Zwężenie drogi odpływu lewej komory

Zob. zalecenia dotyczące interwencji w SubAS (rozdział 4.5.3)

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako obniżenie 

saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.
d � Punkt odcięcia dotyczy dorosłych o przeciętnej budowie ciała i może wymagać dostosowania u pacjentów z nietypowo drobną lub 

masywną sylwetką. 

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AV – przedsionkowo‑komorowy, AVSD – ubytek przegrody przedsionkowo
‑komorowej, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, LVESD – wymiar końcowoskurczowy lewej komory, 
PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, RV – prawa komora, 
SubAS – podzastawkowe zwężenie aorty, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, WU – jednostka Wooda

we nieprawidłowości, okres pomiędzy wizyta-
mi należy skrócić.

Wskazania do ponownego leczenia opera-
cyjnego zaburzeń resztkowych są podobne jak 
wskazania do pierwotnego leczenia kardiochi-
rurgicznego. Najczęściej występującym proble-
mem u operowanych pacjentów jest niedomy-
kalność lewostronnej zastawki AV.165,166 Należy 
podkreślić, że zastawki te różnią się od zasta-
wek mitralnych i są trudniejsze do naprawy. Na-
leży operować zwężenie lewostronnej zastawki 
AV (najczęściej będące wynikiem wcześniejszej 
naprawy), jeżeli jest objawowe.

4.3.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: większość pacjen-

tów z niepowikłanym, leczonym operacyjnie 
AVSD nie wymaga ograniczenia aktywności fi-
zycznej. Niemniej u wielu z nich w obiektyw-
nych pomiarach stwierdza się niską wydol-
ność wysiłkową. Pacjenci z istotnymi reszt-
kowymi zaburzeniami wymagają indywidu-
alizacji zaleceń (zob. rozdział 3.5.5).

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego ubytku przegrody przedsionkowo‑komorowej

Zalecenie Klasaa Poziomb

Całkowity AVSD

Naprawa operacyjna nie jest zalecana u pacjentów z fizjologią Eisenmengera oraz 
u pacjentów z PAH (PVR ≥5 WU) objawiającym się desaturacją w czasie wysiłkuc

III C

Wskazania do interwencji – zob. także zalecenia do interwencji w VSD (rozdział 4.2)
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wrodzonych serca

I C
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przez kardiochirurga specjalizującego się w wadach wrodzonych serca

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężką niedomykalnością lewostronnej zastawki AV zalecany 
jest zabieg na zastawce, jeśli LVESD ≥45 mmd i/lub LVEF ≤60%, o ile wykluczono inne 
przyczyny dysfunkcji LV

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężką niedomykalnością lewostronnej zastawki AV 
z zachowaną funkcją LV (LVESD <45 mmd i/lub LVEF >60%), z dużym prawdopodobieństwem 
udanej naprawy zastawki i małym ryzykiem operacyjnym należy rozważyć interwencję przy 
obecności migotania przedsionków lub skurczowego PAP >50 mm Hg

IIa C

Zwężenie drogi odpływu lewej komory

Zob. zalecenia dotyczące interwencji w SubAS (rozdział 4.5.3)

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako obniżenie 

saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.
d � Punkt odcięcia dotyczy dorosłych o przeciętnej budowie ciała i może wymagać dostosowania u pacjentów z nietypowo drobną lub 

masywną sylwetką. 

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AV – przedsionkowo‑komorowy, AVSD – ubytek przegrody przedsionkowo
‑komorowej, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, LVESD – wymiar końcowoskurczowy lewej komory, 
PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, RV – prawa komora, 
SubAS – podzastawkowe zwężenie aorty, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, WU – jednostka Wooda
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Do swoistych objawów klinicznych należy 
szmer ciągły, który zanika wraz z rozwojem ze-
społu Eisenmengera (niejednorodna sinica – zob. 
rozdział 4.4.2; utlenowanie krwi tętniczej powinno 
być mierzone na górnych i dolnych kończynach).
•	 Echokardiografia jest najważniejszą metodą 

diagnostyczną, która umożliwia rozpoznanie 
(może to być trudne u pacjentów z zespołem 
Eisenmengera), ocenę stopnia przeciążenia 
objętościowego LV, PAP, wymiarów PA oraz 
zmian w obrębie prawego serca.

•	 CMR jest wskazany, gdy konieczne jest do-
datkowe oznaczenie objętości LV i oznacze-
nie ilościowe przecieku (Qp:Qs).

•	 W razie potrzeby CMR/CCT może dodatko-
wo ocenić anatomię.

•	 Cewnikowanie serca jest wymagane w przy-
padku cech zwiększenia PAP w badaniach 
nieinwazyjnych (obliczone skurczowe 
PAP >40 mm Hg lub objawy pośrednie, gdy 
PAP nie może być oszacowane) w celu okre-
ślenia PVR. Pomiar przepływu krwi w krąże-
niu płucnym jest w tym przypadku wyzwa-
niem. Pomiar nasycenia tlenem krwi zarów-
no w lewej, jak i prawej PA jest obowiązkowy. 
U pacjentów z PAH należy wykonać test wy-
siłkowy, aby wykluczyć spadek saturacji krwi 
w tętnicach kończyn dolnych.

4.4.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Wskazówki dotyczące interwencji podsumowa-
no w tabeli z zaleceniami dotyczącymi leczenia 
zabiegowego przetrwałego przewodu tętnicze-
go oraz na rycinie 4.

U dorosłych pacjentów zwapnienie PDA może 
stanowić problem dla zamknięcia chirurgiczne-
go. Metodą z wyboru jest zamknięcie przezskór-
ne, nawet jeśli zabieg kardiochirurgiczny jest 

występować w skojarzeniu z wieloma innymi 
CHD. U dorosłych jest jednak najczęściej wadą 
izolowaną.

PDA wyjściowo prowadzi do powstania prze-
cieku L‑R oraz przeciążenia objętościowego LV. 
W przypadku umiarkowanych i dużych PDA, 
podwyższone jest PAP. U pacjentów, u których 
umiarkowany PDA występuje do okresu doro-
słości, może dominować albo przeciążenie ob-
jętościowe LV, albo PAH. U dorosłych pacjentów 
z dużym PDA zazwyczaj stwierdza się już rów-
nież zespół Eisenmengera.

4.4.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Obraz kliniczny dorosłych pacjentów z PDA 
może być następujący:
•	 mały przewód, bez przeciążenia objętościo-

wego LV (prawidłowa LV) i z prawidłowym 
PAP (najczęściej bezobjawowe)

•	 umiarkowany PDA z dominującym objętościo-
wym przeciążeniem LV: duża LV o prawidło-
wej lub upośledzonej funkcji (mogą być rów-
nież obecne objawy lewokomorowej niewy-
dolności serca)

•	 umiarkowany PDA z dominującym PAH: prze-
ciążenie ciśnieniowe RV (mogą być również 
obecne objawy prawokomorowej niewydol-
ności serca)

•	 duży PDA: fizjologia Eisenmengera z niejed-
norodną hipoksemią i niejednorodną sinicą 
(sinica kończyn dolnych, czasami również 
lewej kończyny górnej); zob. rozdziały 3.4.3 i 3.4.8.
Przekształcenie przewodu w tętniak jest rzad-

kim powikłaniem.

4.4.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady, które opisano w rozdziale 3.3.

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego przetrwałego przewodu tętniczego

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z objawami przeciążenia objętościowego LVc bez obecności PAH (brak cech 
zwiększenia PAP w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU 
w przypadku takich cech) zaleca się zamknięcie PDA bez względu na objawy

I C

Zamknięcie przezskórne jest zalecane jako metoda z wyboru, jeśli jest technicznie możliwe I C

Zamknięcie PDA należy rozważyć u pacjentów z PAH i PVR 3–5 WU, jeśli ciągle istnieje istotny 
przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5)

IIa C

U pacjentów, u których rozwinęło się PAH z PVR ≥5 WU, można rozważyć zamknięcie PDA, 
jeśli ciągle istnieje istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5), ale decyzję należy podjąć w ośrodku 
specjalistycznym

IIb C

Nie zaleca się zamykania PDA w zespole Eisenmengera i u pacjentów z desaturacją w zakresie 
kończyn dolnych indukowaną wysiłkiemd

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  powiększenie LV ze zwiększeniem objętości wyrzutowej
d � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako obniżenie 

saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.

Skróty: L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PDA – przetrwały 
przewód tętniczy, PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego do systemowego, WU – jednostka Wooda
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po leczeniu interwencyjnym bez PH; wysiłek 
o niewielkim natężeniu u pacjentów z PAH.

•	 Ciąża: u pacjentek bez PH nie ma zwiększonego 
ryzyka związanego z ciążą. Pacjentki z przed-
włośniczkowym PH powinny otrzymać poradę 
dotyczącą zapobiegania ciąży (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.5. Zwężenie drogi odpływu lewej komory
4.5.1. Zwężenie zastawki aortalnej
4.5.1.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Najczęstszą przyczyną wrodzonego zwężenia 
zastawki aortalnej (AS) na poziomie zastawko-
wym jest BAV. Nawet u 80% pacjentów z BAV 
dojdzie do poszerzenia aorty wstępującej, co zo-
stało omówione w rozdziale 4.7.2. Zalecenia dotyczą-
ce postępowania w AR związanym z BAV znaj-
dują się w wytycznych ESC/EACTS z 2017 r. do-
tyczących leczenia wad zastawkowych serca.25

4.5.1.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Pacjenci często przez wiele lat są bezobjawo-
wi. Progresja zwężenia jest zmienna i zależy 
od wyjściowego stopnia ciężkości, zaawanso-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego przetrwałego przewodu tętniczego

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z objawami przeciążenia objętościowego LVc bez obecności PAH (brak cech 
zwiększenia PAP w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU 
w przypadku takich cech) zaleca się zamknięcie PDA bez względu na objawy

I C

Zamknięcie przezskórne jest zalecane jako metoda z wyboru, jeśli jest technicznie możliwe I C

Zamknięcie PDA należy rozważyć u pacjentów z PAH i PVR 3–5 WU, jeśli ciągle istnieje istotny 
przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5)

IIa C

U pacjentów, u których rozwinęło się PAH z PVR ≥5 WU, można rozważyć zamknięcie PDA, 
jeśli ciągle istnieje istotny przeciek L‑R (Qp:Qs >1,5), ale decyzję należy podjąć w ośrodku 
specjalistycznym

IIb C

Nie zaleca się zamykania PDA w zespole Eisenmengera i u pacjentów z desaturacją w zakresie 
kończyn dolnych indukowaną wysiłkiemd

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  powiększenie LV ze zwiększeniem objętości wyrzutowej
d � Dostępne są ograniczone dane dotyczące dokładnego punktu odcięcia, doświadczenie kliniczne pozwala go określić jako obniżenie 

saturacji krwi tętniczej tlenem <90%.

Skróty: L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PDA – przetrwały 
przewód tętniczy, PVR – naczyniowy opór płucny, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego do systemowego, WU – jednostka Wooda

wskazany z powodu innych wad serca. U znacz-
nej większości dorosłych pacjentów możliwe jest 
przezskórne zamknięcie PDA, obarczone małym 
ryzykiem powikłań.168‑170 Leczenie chirurgiczne 
można zastosować jedynie u niewielkiej liczby 
pacjentów, u których przewód jest zbyt duży, aby 
możliwe było jego przezskórne zamknięcie, lub 
u których stwierdza się nieodpowiednią anato-
mię, na przykład tętniaka przewodu.

4.4.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Ocena echokardiograficzna powinna obejmo-
wać ocenę wymiarów i czynności LV, PAP, prze-
cieku resztkowego oraz towarzyszących niepra-
widłowości.

Pacjenci bez przecieku resztkowego, z prawi-
dłową LV i prawidłowym PAP wymagają kontro-
li jedynie przez pierwszych 6 mies.

Pacjenci z dysfunkcją LV i PAH powinni być 
kontrolowani w odstępach 1–3‑letnich, także 
w ośrodkach specjalistycznych ACHD, w zależ-
ności od stopnia ciężkości objawów.

4.4.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: bez ograniczeń u pa-

cjentów bezobjawowych przed leczeniem lub 

KARDIOLOGIA POLSKA  4

Rycina 4.  Postępowanie w przetrwałym przewodzie tętniczym

 a  powiększenie LV ze zwiększoną objętością wyrzutową
 b  Obejmuje wszystkich pacjentów z desaturacją podczas w spoczynku (fi zjologia Eisenmengera) lub podczas wysiłku fi zycznego.
 c  wymagane staranne podjęcie indywidualnej decyzji w specjalistycznym ośrodku

  Skróty: LV – lewa komora, Qp:Qs – wskaźnik przepływu płucnego do systemowego, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, 
PDA – przetrwały przewód tętniczy, PVR – naczyniowy opór płucny, WU – jednostka Wooda

postępowanie w przetrwałym przewodzie tętniczym

przeciążenie objętościowe LVa

PVR ≥5 WU i Qp:Qs >1,5

tętnicze nadciśnienie płucne (PVR ≥3 WU)?

bez zamknięcia

zamknięcie

zamknięcie

I

IIa

bez zamknięciab

III

nie

nie

taknie

tak

tak

nie

PVR <5 WU i Qp:Qs >1,5

zamknięciec

IIb

tak

Rycina 4.  Postępowanie w przetrwałym przewodzie tętniczym

�a  powiększenie LV ze zwiększoną objętością wyrzutową
�b  Obejmuje wszystkich pacjentów z desaturacją podczas w spoczynku (fizjologia Eisenmengera) lub podczas wysiłku fizycznego.
�c  wymagane staranne podjęcie indywidualnej decyzji w specjalistycznym ośrodku

��Skróty: LV – lewa komora, Qp:Qs – iloraz przepływu płucnego do systemowego, PAH – tętnicze nadciśnienie płucne, 
PVR – naczyniowy opór płucny, WU – jednostka Wooda
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głości. Dodatkowe informacje można znaleźć 
w niedawno opublikowanych zaleceniach do-
tyczących oceny echokardiograficznej AS.173

•	 Za pomocą TOE można uzyskać więcej szcze-
gółów anatomicznych dotyczących dysfunk-
cji zastawek lub planimetrycznie określić AVA 
w przypadku zastawek nieuwapnionych.

•	 U pacjentów bezobjawowych zaleca się wy-
konanie próby wysiłkowej, szczególnie 
w przypadku umiarkowanego do ciężkiego 
AS, w celu potwierdzenia bezobjawowości 
i oceny tolerancji wysiłku, oceny odpowie-
dzi presyjnej i występowania zaburzeń ryt-
mu serca, jak również stratyfikacji ryzyka 
i wyboru właściwego momentu do leczenia 
chirurgicznego.

•	 Echokardiografia obciążeniowa z małą daw-
ką dobutaminy lub echokardiografia wysiłko-
wa są pomocne w ocenie AS ze zmniejszoną 
objętością wyrzutową i upośledzoną czynno-
ścią LV (klasyczne niskoprzepływowe, nisko
gradientowe AS).17 3

•	 Badania CMR/CT, pomimo pewnego potencja-
łu diagnostycznego w AS, są najczęściej uży-
wane do oceny poszerzenia aorty wstępującej, 
w przypadkach gdy pomiar jest niewiarygod-
ny w badaniu echokardiograficznym.

•	 CCT stała się szczególnie ważna dla ilościowe-
go określenia zwapnienia zastawek podczas 
oceny nasilenia AS w niskogradientowym AS, 
chociaż należy zauważyć, że AS u młodych 
pacjentów niekoniecznie wiąże się ze znacz-
nym zwapnieniem.

•	 Cewnikowanie serca jest konieczne, gdy postę-
powanie nieinwazyjne daje niepewne wyniki, 
do oceny tętnic wieńcowych lub gdy rozważa-
na jest przezskórna angioplastyka balonowa.

4.5.1.4. Leczenie farmakologiczne
Pacjenci objawowi wymagają pilnego leczenia 
chirurgicznego. Leczenie farmakologiczne nie-
wydolności serca związanej z AS ma zastoso-
wanie wyłącznie u pacjentów nieoperacyjnych. 
Do tej pory nie wykazano, aby stosowanie statyn 
lub jakiejkolwiek innej terapii farmakologicznej 
powodowało zwolnienie progresji AS.

4.5.1.5. Leczenie chirurgiczne / interwencje 
przezskórne
Wskazania do interwencji podsumowano w tabe-
li z zaleceniami dotyczącymi interwencji w zwę-
żeniu zastawkowym aorty oraz na Rycinie 5.

Można rozważyć zastosowanie walwulopla-
styki balonowej u wybranych pacjentów w wieku 
dojrzewania i młodych dorosłych, u których nie 
stwierdza się uwapnienia zastawek. Taka sytu-
acja może mieć miejsce w przypadku pacjentów 
niestabilnych hemodynamicznie jako pomost 
do operacji lub w celu opóźnienia wymiany za-
stawki u kobiet z anatomicznie odpowiednimi 
zastawkami i chcących zajść w ciążę. U pacjen-
tów, u których zastawki wykazują zwapnienia, 

wania zwapnienia, wieku oraz czynników ryzy-
ka miażdżycy. W przypadku BAV progresja jest 
szybsza u pacjentów z bardziej ekscentryczną li-
nią zamknięcia oraz linią zamknięcia ustawio-
ną w osi przednio‑tylnej.

Rokowanie jest dobre, a nagły zgon zdarza się 
rzadko u pacjentów bezobjawowych o dobrej wy-
dolności wysiłkowej, nawet w przypadku cięż-
kiego zwężenia.171

Jeśli pojawią się objawy kliniczne (dławica, 
duszność lub omdlenia), rokowanie gwałtow-
nie się pogarsza. U pacjentów z BAV śmiertel-
ność z przyczyn sercowych wynosi 0,3% na oso-
borok obserwacji, częstość występowania roz-
warstwienia aorty – 0,03%, a częstość IE – 0,3%. 
U 45% pacjentów po 9 latach obserwacji stwier-
dzono poszerzenie zatok aorty i/lub poszerze-
nie aorty wstępującej.17 2

4.5.1.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowią-
zują zasady ogólne, których opis znajduje się 
w rozdziale 3.3. Kryteria diagnostyczne dla stop-
nia zaawansowania AS podsumowano w Tabeli 12.

Do swoistych objawów klinicznych należy 
typowy skurczowy szmer wyrzutu nad zastaw-
ką aortalną, promieniujący do tętnic szyjnych. 
Może być również słyszalny klik wyrzutowy 
oraz wyczuwalny mruk. W EKG można stwier-
dzić przerost lewej komory (LVH) z cechami 
przeciążenia lub bez nich. U pacjentów, u któ-
rych zdiagnozowano BAV, należy wykluczyć CoA 
(zob. rozdział 4.6).
•	 Echokardiografia jest złotym standardem 

w diagnostyce AS i przy ocenie stopnia zwap-
nienia, czynności LV, LVH oraz zmian towa-
rzyszących, włącznie z poszerzeniem aor-
ty wstępującej. Przy użyciu echokardiogra-
ficznych metod doplerowskich można ocenić 
istotność AS za pomocą szczytowej prędko-
ści przepływu przez zastawkę (Vmax), śred-
niego gradientu oraz pola otwarcia zastawki 
aortalnej (AVA) wyliczonego z równania cią-

Tabela 12.  Kryteria diagnostyczne poszczególnych stopni ciężkości zwężenia 
zastawki aortalnej173

łagodne AS umiarkowane AS ciężkie AS

Vmax (m/s)a 2,6–2,9 3,0–3,9 ≥4,0

średni gradient (mm Hg)a <20 20–39 ≥40

AVA (cm2) >1,5 1,0–1,5 <1,0

AVAi (cm2/m2 BSA) >0,85 0,60–0,85 <0,60

LVOT prędkość / prędkość 
na poziomie zastawki aortalnej

>0,5 0,25–0,50 <0,25

a  przy prawidłowym przepływie przezzastawkowym

Skróty: AS – zwężenie zastawki aortlanej, AVA – pole otwarcia zastawki aortalnej, 
AVAi – zindeksowane pole otwarcia zastawki aortalnej, BSA – powierzchnia ciała, LVOT – droga 
odpływu lewej komory, Vmax – maksymalna prędkość doplerowska
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4.5.1.6. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Konieczna jest bezterminowa i regularna kon-
trola pacjentów, a odstęp pomiędzy wizytami 
kontrolnymi zależy od stopnia ciężkości zwę-
żenia. Obowiązuje również co najmniej corocz-
na kontrola po leczeniu zabiegowym.

Konieczna jest echokardiograficzna ocena za-
stawki aortalnej i opuszki aorty w poszukiwaniu 
progresji zwężenia i poszerzenia aorty. Badanie 
CMR lub CCT aorty zalecane są u pacjentów z na-
tywną BAV, u pacjentów po izolowanej wymianie 
zastawki, u których aorta wstępująca nie jest do-
brze widoczna w badaniu echokardiograficznym 
(TTE), a także u pacjentów ze średnicą pierście-
nia aorty / aorty wstępującej >40 mm.176

4.5.1.7. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjenci z ciężkim 

objawowym i bezobjawowym AS oraz pacjenci 

leczeniem z wyboru jest wymiana zastawki. Za-
stawki mechaniczne są trwalsze niż zastawki 
biologiczne lub homografty, ale wymagają do-
żywotniego stosowania leczenia przeciwkrze-
pliwego. U pacjentek w wieku prokreacyjnym 
oraz pacjentów obojga płci chcących uniknąć 
leczenia przeciwkrzepliwego można rozważyć 
operację Rossa (zabieg na dwóch zastawkach). 
Postępujące zwyrodnienie homografu po ope-
racji Rossa jest najczęstszą przyczyną ponow-
nej interwencji w trakcie obserwacji. Przezskór-
ne wszczepienie zastawki płucnej stało się al-
ternatywną techniką dla leczenia chirurgicz-
nego zdegenerowanej zastawki pnia płucnego. 
Przezskórne wszczepienie zastawki aortalnej 
nie jest obecnie stosowane w leczeniu wrodzo-
nego AS z wyjątkiem bardzo rzadkich przypad-
ków o dużym ryzyku operacyjnym, o ile jest to 
technicznie wykonalne.

   5

Rycina 5.  Postępowanie w ciężkim zwężeniu drogi odpływu lewej komory

 a  Zob. ROZDZIAł 4.5. Istnieją fundamentalne różnice w postępowaniu decyzyjnym w porównaniu z zastawkowym AS, zwłaszcza że 
zamienniki zastawkowe nie są wymagane.

 b  prędkość szczytowa >5,5 m/s; zwiększenie prędkości szczytowej ≥0,3 m/s/rok, wyraźnie zwiększone stężenie neurohormonów 
(>3‑krotność zakresu prawidłowego skorygowanego pod względem wieku i płci), ciężkie PH (skurczowe PAP >60 mm Hg bez 
innej przyczyny)

  Skróty: AS – zwężenie zastawki aortalnej, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, 
PH – nadciśnienie płucne

postępowanie w ciężkim zwężeniu drogi odpływu lewej komory

zwężenie na poziomie zastawek?

zob. zalecenia dotyczące podaortalnego 
i nadzastawkowego ASa

objawy?

nie tak

LVEF <50%?

ciśnienie tętnicze obniża się podczas wysiłku fi zycznego

interwencja

interwencja

obserwacja

interwencja

IIa

I

IIa

czynniki ryzykab i małe ryzyko operacyjne

nie

nie

nie

nie

nie

tak

tak

tak

tak

tak

test wysiłkowy ujawnia objawy

interwencja

I

Rycina 5.  Postępowanie w ciężkim zwężeniu drogi odpływu lewej komory

�a � Zob. rozdział 4.5. Istnieją fundamentalne różnice w postępowaniu decyzyjnym w porównaniu z zastawkowym AS, zwłaszcza że 
zamienniki zastawkowe nie są wymagane.

�b  �prędkość szczytowa >5,5 m/s; zwiększenie prędkości szczytowej ≥0,3 m/s/rok, wyraźnie zwiększone stężenie neurohormonów 
(>3‑krotność zakresu prawidłowego skorygowanego pod względem wieku i płci), ciężkie PH (skurczowe PAP >60 mm Hg bez 
innej przyczyny)

��Skróty: AS – zwężenie zastawki aortalnej, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, 
PH – nadciśnienie płucne
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•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.5.2. Nadzastawkowe zwężenie aorty
4.5.2.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Nadzastawkowe zwężenie aorty (SupraAS) 
może występować jako charakterystyczna skła-
dowa dla zespołu Williamsa i Beurena lub jako 
postać izolowana występująca rodzinnie. Po-
staci te są spowodowane odpowiednio dele-
cją genu elastyny znajdującego się na chromo-
somie 7q11.23 lub mutacją w tym samym ge-
nie. Te wady genetyczne prowadzą do zawęża-
jącej arteriopatii o różnym stopniu nasilenia, 
która jest najbardziej widoczna na połączeniu 
opuszkowo‑aortalnym.17 7

SupraAS można również spotkać w przypad-
ku rodzinnej homozygotycznej hipercholeste-
rolemii.178 Może występować także jako ogra-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego zwężenia zastawki aortalnej

Zalecenie Klasaa Poziomb

Objawowi pacjenci z zastawkowym zwężeniem aorty

U objawowych pacjentów z ciężkim wysokogradientowym AS (średni gradient ≥40 mm Hg) 
interwencja jest zalecana25,171,174,175

I B

Interwencja jest zalecana u objawowych pacjentów z ciężkim niskoprzepływowym 
niskogradientowym AS (średni gradient <40 mm Hg) ze zmniejszoną EF i dowodami 
świadczącymi o zachowanej rezerwie przepływu (kurczliwości), po wykluczeniu 
pseudociężkiego AS

I C

Bezobjawowi pacjenci z zastawkowym zwężeniem aorty

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS i nieprawidłowościami 
w teście wysiłkowym wykazującym objawy związane z wysiłkiem wyraźnie powiązane z AS

I C

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS i dysfunkcją skurczową 
LV (LVEF <50%) niespowodowaną inną przyczyną

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS należy rozważyć interwencję, jeśli podczas próby 
wysiłkowej wystąpi u nich spadek ciśnienia tętniczego poniżej wartości wyjściowych

IIa C

Interwencję należy rozważyć u bezobjawowych pacjentów z prawidłową EF i bez żadnej 
z ww. nieprawidłowości w teście wysiłkowym, jeśli ryzyko operacyjne jest małe i występuje 
jeden z poniższych czynników:
• bardzo ciężkie AS zdefiniowane przez Vmax >5,5 m/s
• �istotne zwapnienie zastawki oraz narastanie szczytowej prędkości przepływu 

w tempie ≥0,3 m/s/rok
• �znaczne zwiększone stężenie BNP (więcej niż trzykrotność wartości prawidłowych dla 

danego wieku i płci), potwierdzone w powtarzanych pomiarach, których nie da się 
przypisać innym czynnikom

• �ciężkie PH (skurczowe PAP w spoczynku >60 mm Hg potwierdzone przez pomiar inwazyjny) 
bez innego wytłumaczenia

IIa C

Jednoczasowa operacja zastawki aortalnej podczas innych zabiegów na sercu lub aorcie wstępującej

Operacja jest wskazana, gdy pacjent z ciężkim AS poddany jest zabiegowi na aorcie 
wstępującej lub innej zastawce lub CABG

I C

Należy rozważyć wymianę zastawki u pacjentów z umiarkowanym AS poddawanych CABG 
lub operacji aorty wstępującej, lub innej zastawki

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AS – zwężenie zastawki aortalnej, BNP – peptyd natriuretyczny typu B, CABG – pomostowanie aortalno‑wieńcowe, EF – frakcja 
wyrzutowa, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PH – nadciśnienie płucne, 
Vmax – maksymalna prędkość doplerowska

z umiarkowanym zwężeniem na skutek BAV 
i poszerzeniem aorty powinni unikać forsow-
nego wysiłku oraz ćwiczeń izometrycznych. 
W łagodnym i umiarkowanym AS dozwolone 
są intensywniejsze aktywności fizyczne. Za-
leca się wcześniejsze wykonanie próby wy-
siłkowej.24

•	 Ciąża: jest przeciwwskazana u  pacjentek 
z ciężkim objawowym AS. Przed zajściem 
w  ciążę zalecane jest leczenie za  pomocą 
walwuloplastyki balonowej lub leczenie chi-
rurgiczne. U wybranych pacjentek z bezob-
jawowym ciężkim AS i prawidłowym wyni-
kiem próby wysiłkowej ciąża może być do-
puszczalna. Ocena aorty wymaga szczegól-
nej uwagi podczas oraz zaraz po ciąży, ponie-
waż może wtedy dochodzić do związanego 
z BAV poszerzenia się aorty i dalszej jego pro-
gresji. Istnieje ryzyko rozwarstwienia aorty 
(zob. rozdział 3.5.7).

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego zwężenia zastawki aortalnej

Zalecenie Klasaa Poziomb

Objawowi pacjenci z zastawkowym zwężeniem aorty

U objawowych pacjentów z ciężkim wysokogradientowym AS (średni gradient ≥40 mm Hg) 
interwencja jest zalecana25,171,174,175

I B

Interwencja jest zalecana u objawowych pacjentów z ciężkim niskoprzepływowym 
niskogradientowym AS (średni gradient <40 mm Hg) ze zmniejszoną EF i dowodami 
świadczącymi o zachowanej rezerwie przepływu (kurczliwości), po wykluczeniu 
pseudociężkiego AS

I C

Bezobjawowi pacjenci z zastawkowym zwężeniem aorty

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS i nieprawidłowościami 
w teście wysiłkowym wykazującym objawy związane z wysiłkiem wyraźnie powiązane z AS

I C

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS i dysfunkcją skurczową 
LV (LVEF <50%) niespowodowaną inną przyczyną

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS należy rozważyć interwencję, jeśli podczas próby 
wysiłkowej wystąpi u nich spadek ciśnienia tętniczego poniżej wartości wyjściowych

IIa C

Interwencję należy rozważyć u bezobjawowych pacjentów z prawidłową EF i bez żadnej 
z ww. nieprawidłowości w teście wysiłkowym, jeśli ryzyko operacyjne jest małe i występuje 
jeden z poniższych czynników:
• bardzo ciężkie AS zdefiniowane przez Vmax >5,5 m/s
• �istotne zwapnienie zastawki oraz narastanie szczytowej prędkości przepływu 

w tempie ≥0,3 m/s/rok
• �znaczne zwiększone stężenie BNP (więcej niż trzykrotność wartości prawidłowych dla 

danego wieku i płci), potwierdzone w powtarzanych pomiarach, których nie da się 
przypisać innym czynnikom

• �ciężkie PH (skurczowe PAP w spoczynku >60 mm Hg potwierdzone przez pomiar inwazyjny) 
bez innego wytłumaczenia

IIa C

Jednoczasowa operacja zastawki aortalnej podczas innych zabiegów na sercu lub aorcie wstępującej

Operacja jest wskazana, gdy pacjent z ciężkim AS poddany jest zabiegowi na aorcie 
wstępującej lub innej zastawce lub CABG

I C

Należy rozważyć wymianę zastawki u pacjentów z umiarkowanym AS poddawanych CABG 
lub operacji aorty wstępującej, lub innej zastawki

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AS – zwężenie zastawki aortalnej, BNP – peptyd natriuretyczny typu B, CABG – pomostowanie aortalno‑wieńcowe, EF – frakcja 
wyrzutowa, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PH – nadciśnienie płucne, 
Vmax – maksymalna prędkość doplerowska
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•	 Informacje dotyczące próby wysiłkowej moż-
na znaleźć w części dotyczącej zastawkowe-
go AS (rozdział 4.5.1).

•	 CMR/CCT są przydatne do szczegółowej oce-
ny anatomii nadzastawkowej, w szczególno-
ści w przypadku obecności wielopoziomowe-
go LVOTO, lub do (przedoperacyjnej) oceny 
anatomii tętnic wieńcowych i innych zmian 
w obrębie aorty lub w odgałęzieniach aorty 
(np. zwężenia tętnic szyjnych i nerkowych), 
a także w tętnicach płucnych i ich odgałę-
zieniach.

•	 Cewnikowanie serca: ocena hemodynamicz-
na jest zalecana, gdy diagnostyka nieinwazyj-
na pozostawia wątpliwości.

•	 Przydatne jest przeprowadzenie diagnostyki 
genetycznej wraz z poradnictwem i później-
szym badaniem przy użyciu technik mikroma-
cierzy do zdiagnozowania zespołu Williamsa 
i Beurena oraz sekwencjonowania genu ela-
styny w przypadku wady izolowanej.

4.5.2.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje 
przezskórne
Głównym sposobem leczenia jest leczenie ope-
racyjne. Śmiertelność zabiegowa w przypadku 
przegrody włóknistej oraz deformacji klepsy-
drowatej wynosi <5%. Ze względu na duże ciś-
nienie panujące w naczyniach wieńcowych le-
czenie chirurgiczne można rozważyć wcześniej 
niż u pacjentów z zastawkowym AS, szczegól-
nie jeśli nie jest wymagana wymiana zastawki. 
Przeżywalność po zabiegu naprawy operacyjnej 
wynosi 80–85% po 20 latach obserwacji.181 Nie-
domykalność zastawki aortalnej może być obec-
na u ~5% pacjentów, ale zazwyczaj nie postępuje 
po kardiochirurgicznym odbarczeniu SupraAS.

4.5.2.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Konieczna jest bezterminowa i regularna kon-
trola pacjentów, w tym kontrola echokardiogra-

niczona włóknista przepona zlokalizowana dy-
stalnie od ujść wieńcowych lub – najczęściej – 
jako widoczna od zewnątrz deformacja klepsy-
drowa z odpowiadającym jej zwężeniem światła 
aorty lub jako rozlane zwężenie aorty wstępu-
jącej. Może być związane z nieprawidłowościa-
mi zastawki aortalnej, niedorozwojem całej aor-
ty, zajęciem ujść tętnic wieńcowych lub zwęże-
niem głównych gałęzi aorty lub PA.

4.5.2.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
U większości pacjentów w dzieciństwie występu-
ją objawy wynikające z zawężenia drogi odpływu 
lub niedokrwienia mięśnia sercowego. Podczas 
gdy progresja SupraAS jest rzadka w dorosłym 
życiu, osoby dorosłe są nadal narażone na ryzy-
ko powikłań sercowych.179 SCD występuje rzad-
ko, ale zdarza się częściej w SupraAS związanym 
z zespołem Williamsa i Beurena, z rozlanym ob-
wodowym zwężeniem PA lub CAD, w szczegól-
ności związany jest z procedurami anestezjo-
logicznymi.

4.5.2.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Osłuchiwanie zazwyczaj ujawnia głośny 
skurczowy szmer wyrzutu najlepiej słyszal-
ny przy lewym brzegu mostka w jego dolnej 
części bez kliku wyrzutu lub rozkurczowego 
szmeru AR.
•	 Echokardiografia umożliwia anatomiczne roz-

poznanie SupraAS, gdy pozwala na to okno 
akustyczne. Za pomocą echokardiografii do-
plerowskiej można zmierzyć gradienty ciśnień, 
ale pomiar ten może zawyżać lub zaniżać fak-
tyczne obniżenie ciśnienia w obrębie zwęże-
nia. TOE pozwala na dobrą wizualizację uj-
ścia naczyń wieńcowych, a TOE w wersji 3D 
może być wykorzystane do szczegółowej oce-
ny zwężonego obszaru.180

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego nadzastawkowego zwężenia aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z objawami wady (samoistnymi lub wywołanymi próbą wysiłkową) i średnim 
gradientem doplerowskim ≥40 mm Hg zaleca się leczenie operacyjne

I C

U pacjentów ze średnim gradientem doplerowskim <40 mm Hg zaleca się leczenie 
operacyjne, jeśli stwierdza się u nich ≥1 z poniższych czynników:
• objawy, które można przypisać zwężeniu (duszność wysiłkowa, dławica, omdlenie)
• dysfunkcja skurczowa LV (EF <50% bez innej przyczyny)
• wymagane leczenie operacyjne istotnej CAD lub wady zastawkowej

I C

U bezobjawowych pacjentów ze średnim gradientem doplerowskim ≥40 mm Hgc, bez 
dysfunkcji skurczowej LV, bez LVH i bez nieprawidłowego wyniku próby wysiłkowej można 
rozważyć leczenie operacyjne, jeśli ryzyko zabiegu kardiochirurgicznego jest małe

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  Gradienty doplerowskie mogą przeszacowywać zwężenie i wymagać potwierdzenia przez cewnikowanie serca.

Skróty: CAD – choroba wieńcowa, EF – frakcja wyrzutowa, LV – lewa komora, LVH – przerost lewej komory
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4.5.3.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Przebieg kliniczny tej wady jest bardzo zróżnico-
wany. Obecność towarzyszących CHD, w szcze-
gólności VSD, jest związana z progresją SubAS. 
Wiek wydaje się nie odgrywać roli w tej choro-
bie. Niedomykalność aortalna jest zjawiskiem 
częstym, ale rzadko istotnym hemodynamicz-
nie lub postępującym.182 Chociaż jest to rzadkie, 
zdarzają się nagłe zgony u pacjentów z SubAS.

4.5.3.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Do stwierdzanych objawów klinicznych moż-
na zaliczyć skurczowy szmer wyrzutu przy le-
wym brzegu mostka, bez skurczowego kliku wy-
rzutu. Szmer rozkurczowy oznacza obecność AR.
•	 Echokardiografia umożliwia zobrazowanie 

anatomii LVOT, współistniejących niepra-
widłowości zastawki aortalnej, stopnia AR, 
czynności LV, LVH oraz innych zmian współ-
istniejących. Za pomocą echokardiografii do-
plerowskiej można określić stopień ciężko-
ści zwężenia podzastawkowego, ale wartości 
gradientów wyliczone w ten sposób mogą po-
wodować przeszacowanie zwężenia, co z ko-
lei wymusza konieczność potwierdzenia wy-
ników za pomocą cewnikowania serca. Nie-
kiedy przy użyciu TOE można zobrazować 
obecność błony lub pierścienia. Trójwymiaro-
wa TOE może pomóc w ocenie złożonej ana-
tomii LVOT.

•	 CMR może być przydatny do charakteryzo-
wania złożonych anatomii LVOTO, szczegól-
nie u pacjentów ze złym oknem akustycznym.

ficzna, w celu oceny progresji zwężenia (rzadko), 
wymiarów i czynności LV oraz wystąpienia ob-
jawów, jak również kontrola po leczeniu opera-
cyjnym w celu wykrycia późnego nawrotu zwę-
żenia, powstania tętniaka (CMR/CCT) oraz wy-
stąpienia lub progresji CAD. W kontroli należy 
uwzględnić ocenę w specjalistycznych ośrod-
kach zajmujących się ACHD.

4.5.2.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: zob. zastawkowe 

AS (rozdział 4.5.1).
•	 Ciąża: zob. zastawkowe AS (rozdział 4.5.1). Męż-

czyźni i kobiety z zespołem Williamsa i Beu-
rena i mutacjami genu elastyny są obciążeni 
50% ryzykiem transmisji (zalecane badania 
przesiewowe rodzin).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.5.3. Podzastawkowe zwężenie aorty
4.5.3.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Podzastawkowe zwężenie aorty (SubAS) może 
występować jako wada izolowana, ale często jest 
związane z wadą zastawki aortalnej, VSD, AVSD 
lub z zespołem Shone’a (wielopoziomowe zwę-
żenie w obrębie lewego serca). Może się również 
rozwinąć w następstwie leczenia operacyjnego 
tych wad. Jest to spowodowane obecnością włók-
nistego grzebienia/pierścienia w obrębie LVOT, 
proksymalnie w stosunku do zastawki aortalnej, 
lub może mieć postać włóknisto‑mięśniowego 
zawężenia. SubAS należy odróżniać od kardio-
miopatii przerostowej.

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego nadzastawkowego zwężenia aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

U pacjentów z objawami wady (samoistnymi lub wywołanymi próbą wysiłkową) i średnim 
gradientem doplerowskim ≥40 mm Hg zaleca się leczenie operacyjne

I C

U pacjentów ze średnim gradientem doplerowskim <40 mm Hg zaleca się leczenie 
operacyjne, jeśli stwierdza się u nich ≥1 z poniższych czynników:
• objawy, które można przypisać zwężeniu (duszność wysiłkowa, dławica, omdlenie)
• dysfunkcja skurczowa LV (EF <50% bez innej przyczyny)
• wymagane leczenie operacyjne istotnej CAD lub wady zastawkowej

I C

U bezobjawowych pacjentów ze średnim gradientem doplerowskim ≥40 mm Hgc, bez 
dysfunkcji skurczowej LV, bez LVH i bez nieprawidłowego wyniku próby wysiłkowej można 
rozważyć leczenie operacyjne, jeśli ryzyko zabiegu kardiochirurgicznego jest małe

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  Gradienty doplerowskie mogą przeszacowywać zwężenie i wymagać potwierdzenia przez cewnikowanie serca.

Skróty: CAD – choroba wieńcowa, EF – frakcja wyrzutowa, LV – lewa komora, LVH – przerost lewej komory

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego podzastawkowego zwężenia aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

U objawowych pacjentów (objawy spontanicznie lub w próbie wysiłkowej) ze średnim 
gradientem doplerowskim ≥40 mm Hgc lub z ciężką AR zaleca się leczenie operacyjne

I C

Należy rozważyć leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentów, gdy stwierdza się ≥1 
z poniższych czynników:
• średni gradient <40 mm Hg, ale LVEF <50%
• AR jest ciężka i LVESD >50 mm (lub 25 mm/m2 BSA) i/lub EF <50%d

• średni gradient doplerowski ≥40 mm Hgc i obecny znaczny LVH
• �średni gradient doplerowski ≥40 mm Hgc i spadek ciśnienia tętniczego podczas próby 

wysiłkowej poniżej wartości wyjściowej

IIa C

Można rozważyć leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentów, gdy stwierdza się ≥1 
z poniższych czynników:
• �średni gradient doplerowski ≥40 mm Hgc, LV prawidłowa (EF >50% i brak LVH), próba 

wysiłkowa w normie, a ryzyko operacyjne jest małe
• �udokumentowano postępujące nasilenie się AR i AR staje się większa niż łagodna (dla 

uniknięcia dalszego powiększania)

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  Gradienty doplerowskie mogą przeszacowywać zwężenie i wymagać potwierdzenia przez cewnikowanie serca.
d  Zob. wytyczne ESC z 2017 r. dotyczące postępowania w zastawkowych wadach serca.

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, BSA – powierzchnia ciała, EF – frakcja wyrzutowa, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa 
lewej komory, LVESD – wymiar końcowoskurczowy lewej komory, LVH – przerost lewej komory
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(w tym spadochronową zastawkę mitralną), ze-
spół Shone’a lub złożone wrodzone wady serca. 
CoA może być związana z zespołem Turnera i ze-
społem Williamsa i Beurena. U pacjentów z CoA 
stwierdzano pozasercowe anomalie naczynio-
we, w tym nieprawidłowe odejście prawej tętni-
cy podobojczykowej (w 4–5% przypadków), krą-
żenie oboczne i tętniaki śródmózgowe (do 10%).

4.6.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Objawy podmiotowe i przedmiotowe zależą 
od ciężkości CoA. W przypadku istotnej CoA 
objawy pojawiają się we wczesnym okresie życia, 
natomiast łagodne postaci CoA mogą pozostawać 
bezobjawowe nawet aż do wieku dorosłego, kie-
dy to CoA wykrywana jest w badaniach diagno-
stycznych w kierunku nadciśnienia tętniczego.
Do głównych objawów należą: ból głowy, krwa-
wienia z nosa, zawroty głowy, szum w uszach, 
duszność, angina brzuszna, chromanie prze-
stankowe oraz chłodne stopy.

Pacjenci z CoA, którzy osiągnęli wiek dojrze-
wania, mają bardzo dobre rokowanie z przeży-
ciem długoterminowym do 60 lat. Chorobowość 
długoterminowa jest jednak powszechna, w du-
żej mierze wiąże się z powikłaniami aortalny-
mi i długotrwałym nadciśnieniem tętniczym.183

Przebieg naturalny może być powikłany wy-
stąpieniem: lewokomorowej niewydolności ser-
ca, krwawień śródczaszkowych (z jagodowego 
tętniaka), IE, pęknięcia/rozwarstwienia aorty, 
przedwczesnej miażdżycy tętnic wieńcowych 
i mózgowych oraz innych wad serca.

4.6.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Gabinetowe pomiary ciśnienia tętniczego 
krwi w kończynach górnych i dolnych są pod-
stawowymi badaniami wymaganymi u wszyst-
kich pacjentów z koarktacją aorty. Gradient 
ciśnienia tętniczego krwi pomiędzy górnymi 
i dolnymi kończynami (dla ciśnienia skurczo-
wego ≥20 mm Hg) wskazuje na istotną CoA. Sła-
be lub nieobecne tętno na kończynach dolnych 
lub opóźnienie tętna pomiędzy tętnicą promie-
niową a udową również wskazują na istotną ko-
arktację aorty.
•	 Całodobowe pomiary ciśnienia tętniczego (pra-

we ramię) zaleca się w celu wykrycia/potwier-
dzenia nadciśnienia tętniczego (średnia dla ciś-
nienia skurczowego z całej doby >130 mm Hg 
i/lub średnia dla ciśnienia rozkurczowego z ca-
łej doby >80 mm Hg).

•	 Do innych objawów należą: mruk nadmost-
kowy (niedrożność proksymalna), szmer mię-
dzyłopatkowy (skurczowy) lub szmer ciągły 
(z powodu obecności naczyń krążenia obocz-
nego). W przypadku punktowej CoA szmery 
mogą być całkowicie nieobecne.

•	 Obrazy RTG klatki piersiowej mogą cechować 
się ubytkami trzeciego i czwartego (do ósme-

4.5.3.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje 
przezskórne
Leczenie kardiochirurgiczne jest jedynym sku-
tecznym zabiegiem i polega na całkowitej re-
sekcji włóknistego grzbietu/pierścienia i czę-
ściowo jego mięśniowej podstawy wzdłuż lewej 
powierzchni przegrodowej. Postać włóknisto

‑mięśniowa lub kanałowa SubAS wymaga roz-
leglejszej resekcji lub wykonania operacji Kon-
no. Wyniki leczenia chirurgicznego są dobre, 
niemniej może dochodzić do nawrotu zwężenia. 
U pacjentów z małym ryzykiem związanym z za-
biegiem chirurgicznym i morfologią wady kwali-
fikującą się do zabiegu naprawczego próg decyzji 
o leczeniu operacyjnym jest niższy niż w przy-
padku AS, ponieważ nie ma konieczności użycia 
protezy zastawki. W przypadku współistnienia 
umiarkowanej i ciężkiej AR w czasie operacji na-
leży naprawić lub wymienić zastawkę aortalną.

4.5.3.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Konieczna jest bezterminowa i regularna kon-
trola pacjentów nieleczonych operacyjnie, w tym 
kontrola echokardiograficzna w celu oceny pro-
gresji zwężenia, AR oraz wymiarów i czynności 
LV. Po leczeniu operacyjnym również koniecz-
na jest regularna kontrola, mająca na celu wy-
krycie późnego nawrotu zwężenia, progresji AR 
oraz powikłań pod postacią zaburzeń rytmu ser-
ca, zaburzeń przewodzenia i jatrogennego VSD. 
W schemacie kontroli należy uwzględnić ocenę 
w specjalistycznych ośrodkach zajmujących się 
ACHD, a ich częstotliwość jest związana z prze-
widywanym postępem choroby.

4.5.3.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: zob. zastawkowe 

AS (rozdział 4.5.1).
•	 Ciąża: jest przeciwwskazana jedynie w przy-

padku ciężkiego objawowego SubAS; w takiej 
sytuacji przed planowaną ciążą należy prze-
prowadzić leczenie operacyjne. Leczenie ope-
racyjne należy również rozważyć u chorej pla-
nującej ciążę w przypadku ciężkiego bezobja-
wowego SubAS. (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.6. Koarktacja aorty
4.6.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
CoA uznaje się za element uogólnionej arteriopa-
tii, a nie tylko izolowane okrężne zwężenie aor-
ty. Może mieć postać niewielkiego przewężenia 
lub długiego, hipoplastycznego odcinka (łuku) 
aorty. Typowo CoA stwierdza się w okolicy uj-
ścia przewodu tętniczego, a jedynie w rzadkich 
przypadkach w innych lokalizacjach (aorta wstę-
pująca, zstępująca lub brzuszna).

Zmiany towarzyszące obejmują BAV (do 85%), 
tętniaka aorty wstępującej, SubAS lub SupraAS, 
(nadzastawkowe) zwężenie zastawki mitralnej 

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego podzastawkowego zwężenia aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

U objawowych pacjentów (objawy spontanicznie lub w próbie wysiłkowej) ze średnim 
gradientem doplerowskim ≥40 mm Hgc lub z ciężką AR zaleca się leczenie operacyjne

I C

Należy rozważyć leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentów, gdy stwierdza się ≥1 
z poniższych czynników:
• średni gradient <40 mm Hg, ale LVEF <50%
• AR jest ciężka i LVESD >50 mm (lub 25 mm/m2 BSA) i/lub EF <50%d

• średni gradient doplerowski ≥40 mm Hgc i obecny znaczny LVH
• �średni gradient doplerowski ≥40 mm Hgc i spadek ciśnienia tętniczego podczas próby 

wysiłkowej poniżej wartości wyjściowej

IIa C

Można rozważyć leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentów, gdy stwierdza się ≥1 
z poniższych czynników:
• �średni gradient doplerowski ≥40 mm Hgc, LV prawidłowa (EF >50% i brak LVH), próba 

wysiłkowa w normie, a ryzyko operacyjne jest małe
• �udokumentowano postępujące nasilenie się AR i AR staje się większa niż łagodna (dla 

uniknięcia dalszego powiększania)

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  Gradienty doplerowskie mogą przeszacowywać zwężenie i wymagać potwierdzenia przez cewnikowanie serca.
d  Zob. wytyczne ESC z 2017 r. dotyczące postępowania w zastawkowych wadach serca.

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, BSA – powierzchnia ciała, EF – frakcja wyrzutowa, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa 
lewej komory, LVESD – wymiar końcowoskurczowy lewej komory, LVH – przerost lewej komory
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cie leczenia interwencyjnego. Należy jednak 
zauważyć, że u pacjenta w stanie znieczule-
nia ogólnego wyniki inwazyjnych pomiarów 
gradientu ciśnienia mogą być niedoszacowane.

4.6.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Wskazówki dotyczące interwencji podsumowa-
no w tabeli z zaleceniami dotyczącymi lecze-
nia zabiegowego koarktacji i rekoarktacji aor-
ty oraz na rycinie 6.

We wrodzonej CoA o odpowiedniej anatomii 
poszerzanie za pomocą stentów stało się w wie-
lu ośrodkach zajmujących się leczeniem ACHD 
leczeniem pierwszego rzutu.185 Stosowanie sten-
tów powlekanych jest preferowane ze względu 
na niższy średnio- i długoterminowy wskaźnik 
powikłań.186 Stenty biodegradowalne są w fazie 
rozwoju, ale stosuje się je głównie u dzieci, kie-
dy aorta nadal ma rosnąć.

Angioplastyka balonowa u osób dorosłych jest 
wskazana jedynie w celu ponownego poszerze-
nia wcześniej stentowanej aorty.

Podczas gdy pediatryczne techniki chirur-
giczne obejmują resekcję i zespolenie koniec 
do końca, resekcję i rozszerzone zespolenie ko-
niec do końca, aortoplastykę z zastosowaniem 
łaty, aortoplastykę z wykorzystaniem płata 
z proksymalnego odcinka tętnicy podobojczy-
kowej lewej, wstawianie graftu (walcowatego) 
oraz pomostowanie przy użyciu graftu skaczą-
cego, to u dorosłych możliwe jest wykonanie tyl-
ko tych dwóch ostatnich. Wszczepienie kondu-
itu od aorty wstępującej do zstępującej jest pre-
ferowaną metodą u osób dorosłych z trudnym 
wariantem anatomicznym. Choć ryzyko chirur-
giczne w prostej CoA wynosi obecnie <1%, zwięk-
sza się ono istotnie w wieku 30–40 lat. Uszko-
dzenie rdzenia kręgowego jako powikłanie sta-
ło się niezwykle rzadkie.187

go) żebra ze względu na obecność naczyń krą-
żenia obocznego.

•	 Echokardiografia dostarcza informacji na te-
mat lokalizacji, struktury i nasilenia CoA, 
czynności i przerostu LV, współistniejących 
nieprawidłowości serca oraz wymiarów aor-
ty i naczyń odchodzących od aorty. Gradienty 
doplerowskie nie mają zastosowania w ocenie 
nasilenia wady wrodzonej ani zwężenia poope-
racyjnego. W przypadku obecności rozległych 
tętnic krążenia obocznego ocena gradientu nie 
daje wiarygodnego wyniku. Po zabiegu chi-
rurgicznym lub stetowaniu może dochodzić 
do zwiększenia skurczowych prędkości prze-
pływu, nawet przy braku istotnego zwężenia, 
co wynika ze zmniejszonej/nieobecnej podat-
ności aorty i zjawiska powrotu ciśnienia (pres‑
sure recovery), zawyżającego wartość pomiaru 
gradientu metodą Dopplera. Zjawisko przedłu-
żenia przepływu w aorcie zstępującej na fazę 
rozkurczu i rozkurczowy przepływ w aorcie 
brzusznej są wskaźnikami znaczącej (re-)CoA.

•	 CMR/CT, włącznie z rekonstrukcją 3D, są pre-
ferowanymi metodami nieinwazyjnej oceny 
całej aorty u osób dorosłych: zarówno loka-
lizacji zwężenia, jego rozległości i nasilenia, 
jak i oceny łuku aorty, odcinka przed zwęże-
niem i za nim oraz naczyń krążenia oboczne-
go. Obie metody umożliwiają wykrycie powi-
kłań, takich jak tętniak, nawrót zwężenia lub 
zwężenie resztkowe.18 4

•	 Obrazowanie naczyń wewnątrzmózgowych 
jest wskazane w razie objawów i/lub mani-
festacji klinicznej tętniaka/jego pęknięcia.

•	 Cewnikowanie serca połączone z  pomia-
rem ciśnień (gradient szczytowy ciśnienia 
≥20 mm Hg) oznacza istotność hemodynamicz-
ną CoA przy braku dobrze rozwiniętego krą-
żenia obocznego i jest wykonywane w aspek-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego koarktacji i rekoarktacji aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

Leczenie koarktacji lub rekoarktacji aorty (operacyjne lub przezskórne) jest wskazane 
u pacjentów z nadciśnieniem tętniczymc ze zwiększonym gradientem pomiędzy dolnymi 
a górnymi kończynami w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym przez pomiar inwazyjny 
(gradient szczytowy ≥20 mm Hg) z preferencją dla leczenia przezskórnego (stentowanie), 
jeśli to technicznie możliwe

I C

Leczenie przezskórne (stentowanie) należy rozważyć u pacjentów z nadciśnieniem tętniczymc 
ze zwężeniem cieśni aorty ≥50% w stosunku do średnicy aorty na poziomie przepony, nawet 
jeśli inwazyjny gradient szczytowy <20 mm Hg, jeśli to technicznie możliwe

IIa C

Leczenie przezskórne (stentowanie) należy rozważyć u pacjentów z prawidłowym ciśnieniem 
tętniczymc ze zwiększonym gradientem ciśnień w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym 
przez pomiar inwazyjny (gradient szczytowy ≥20 mm Hg), jeśli to technicznie możliwe

IIa C

Leczenie przezskórne (stentowanie) można rozważyć u pacjentów z prawidłowym ciśnieniem 
tętniczymc ze zwężeniem cieśni ≥50% w odniesieniu do średnicy aorty na poziomie przepony, 
nawet gdy inwazyjny gradient szczytowy wynosi <20 mm Hg, jeśli to technicznie możliwe

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � W celu rozpoznania nadciśnienia tętniczego należy rozważyć wykonanie całodobowego monitorowania ciśnienia tętniczego 

na prawym ramieniu.



W Y T Y C Z N E  E S C   Dorośli z wrodzonymi wadami serca 57

niczego nad pomiarem przygodnym.189 Zna-
czenie izolowanego, wywołanego wysiłkiem 
fizycznym nadciśnienia pozostaje zagadnie-
niem dyskusyjnym.

•	 Zwiększony gradient ciśnienia tętniczego (dla 
ciśnienia skurczowego ≥20 mm Hg) pomię-
dzy kończynami górnymi i dolnymi wskazu-
je na rekoarktację i uzasadnia inwazyjną oce-
nę w celu potwierdzenia i leczenia.

•	 Leczenie nadciśnienia tętniczego powinno być 
zgodne z wytycznymi ESC/ESH z 2018 r.190

•	 Nawracająca lub resztkowa CoA może induko-
wać lub nasilać systemowe nadciśnienie tęt-
nicze oraz jego powikłania.

•	 Tętniaki aorty wstępującej lub w miejscu in-
terwencji chirurgicznej niosą za sobą ryzyko 
pęknięcia i zgonu. Zabiegi naprawcze przy 
użyciu łaty (np. dakronowej) obciążone są 
szczególnie dużym ryzykiem powstania tęt-
niaka w operowanym miejscu,191 z tego wzglę-
du miejsce to należy regularnie obrazować.

•	 Należy zwrócić uwagę na występowanie BAV, 
chorób zastawki mitralnej, przedwczesnej 
CAD oraz wrodzonych małych jagodowych 
tętniaków wewnątrzczaszkowych koła tętni-
czego Willisa (nie zaleca się rutynowych badań 
przesiewowych u pacjentów bezobjawowych).
Wszyscy pacjenci z CoA wymagają systema-

tycznej kontroli, przynajmniej corocznie. Ob-
razowanie aorty (najlepiej za pomocą CMR) jest 
wymagane w celu udokumentowania anatomii 

Ponieważ CoA nie jest chorobą, która dotyczy 
jedynie aorty, należy wziąć pod uwagę współist-
niejące wady, które mogą wymagać interwen-
cji, takie jak:
•	 współistniejące istotne AS lub jej niedomy-

kalność (BAV)
•	 tętniak aorty wstępującej o średnicy >50 mm 

lub jego szybka progresja
•	 tętniak lub tętniak rzekomy w  miejscu 

uprzedniej CoA
•	 objawowe lub duże tętniaki koła tętnicze-

go Willisa.
Leczenie należy prowadzić w ośrodkach o du-

żym doświadczeniu w leczeniu CHD.

4.6.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Poniżej wymieniono potencjalne problemy po-
jawiające się w wyniku leczenia, jego następ-
stwa i powikłania:
•	 U pacjentów często występuje nadciśnienie 

tętnicze spoczynkowe lub indukowane wysił-
kiem (nawet po skutecznym leczeniu), które 
jest istotnym czynnikiem ryzyka przedwcze-
snej CAD, dysfunkcji komór oraz pęknięcia 
tętniaków aorty lub tętnic mózgu.188

•	 Geometria łuku (gotycki, krenelowy, prawi-
dłowy) i mniejsze rozmiary aorty w obszarze 
stentowanym mogą przyczyniać się do rozwo-
ju nadciśnienia. Całodobowy pomiar ciśnie-
nia tętniczego krwi na prawym ramieniu ma 
przewagę w wykrywaniu nadciśnienia tęt-
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Rycina 6.  Postępowanie w koarktacji i rekoarktacji aorty

 a  W celu rozpoznania należy rozważyć całodobowe monitorowanie ciśnienia tętniczego na prawym ramieniu.
 b   inwazyjnie potwierdzony pomiar
 c  względem średnicy aorty na poziomie przepony

postępowanie w koarktacji i rekoarktacji aorty

postępowanie zachowawcze

nadciśnienie tętnicze?a

gradient szczytowy ≥20 mm Hgb gradient szczytowy ≥20 mm Hgb

nie tak

interwencja

interwencja

interwencja

interwencja

IIa

IIb

I

IIa

≥50% zwężenie aortyc ≥50% zwężenie aortyc

nie

nie

nie

nie

tak

tak

tak

tak

Rycina 6.  Postępowanie w koarktacji i rekoarktacji aorty

�a  W celu rozpoznania należy rozważyć całodobowe monitorowanie ciśnienia tętniczego na prawym ramieniu.
�b  �inwazyjnie potwierdzony pomiar
�c  względem średnicy aorty na poziomie przepony
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rozwarstwienie jako ostre powikłanie – jest 
główną cechą charakterystyczną zespołu Mar-
fana / HTAD, to kluczem do postawienia roz-
poznania u niektórych pacjentów mogą być po-
zaaortalne objawy w obrębie układu szkieleto-
wego / narządu wzroku. Rokowanie we wszyst-
kich postaciach HTAD zależy głównie od stop-
niowego poszerzania się aorty, prowadzącego 
do jej rozwarstwienia lub pęknięcia. Rokowanie 
różni się w zależności od podłoża genetycznego. 
Średni wiek w chwili zgonu u nieleczonych pa-
cjentów z zespołem Marfana wynosi <40 lat, ale 
może zbliżać się do wieku całej populacji u pa-
cjentów, u których rozpoznanie jest znane i któ-
rzy są właściwie leczeni.29,194 Do rzadszych przy-
czyn zgonów z przyczyn sercowo‑naczyniowych 
należą niewydolność serca i SCD.29

W zespole Marfana główną determinantą roz-
warstwienia aorty typu A jest średnica pierście-
nia aorty ze zwiększonym ryzykiem pęknię-
cia ≥50 mm.195 Inne czynniki ryzyka to wywiad 
rodzinny występowania pęknięcia aorty przy 
małej średnicy,193 tempo przyrostu średnicy pier-
ścienia aorty, ciąża i nadciśnienie tętnicze. Poja-
wia się coraz więcej danych naukowych na istnie-
nie różnic w ryzyku powikłań aortalnych zależ-
nych od genetyki pacjenta i dane te należy brać 
pod uwagę. Inne części aorty – lub w przypad-
ku niektórych postaci jej główne odgałęzienia – 
mogą również poszerzać się lub rozwarstwić.

Obecność istotnej niedomykalności zastaw-
ki aortalnej, trójdzielnej lub mitralnej – zwy-
kle związana z wypadaniem płatków zastawki – 
może prowadzić do objawów przeciążenia obję-
tościowego komory. Choroba LV może jednak 
występować również niezależnie od dysfunkcji 
zastawki, co może mieć związek z zaburzeniami 
rytmu serca. Wypadanie płatków zastawki mi-
tralnej u pacjentów z zespołem Marfana objawia 
się wcześnie i postępuje do ciężkiej niedomykal-
ności mitralnej, z koniecznością wykonania za-
biegu chirurgicznego oraz prowadzi do występo-
wania IE wcześniej niż w idiopatycznym wypa-
daniu płatków zastawki mitralnej.196

4.7.1.3. Postępowanie diagnostyczne
Bardzo istotne jest wczesne rozpoznanie choroby, 
ponieważ profilaktyczna operacja chirurgiczna 
może zapobiec rozwarstwieniu i pęknięciu aor-
ty. Wymaga to multidyscyplinarnego, zespoło-
wego podejścia z uwzględnieniem wyników ba-
dań klinicznych i genetycznych.197 Rozpoznanie 
zespołu Marfana opiera się na kryteriach Gan-
dawy, przy czym głównymi cechami są: tętniak 
opuszki aorty / dysekcja i ektopia soczewek.198 
Kryteria dla pozostałych postaci HTAD nie zo-
stały dokładnie określone.

Badanie panelowe genów ma istotne znacze-
nie dla potwierdzenia rozpoznania i ustalenia 
postępowania. Odsetek wykrywania mutacji 
w postaciach objawowych jest większy (>90%) 
niż w przypadkach bezobjawowych (20–30%).199 

pooperacyjnej lub po zabiegu interwencyjnym 
oraz powikłań (nawrót zwężenia, tętniak, po-
wstanie tętniaka rzekomego). Zalecane odstę-
py czasu między kolejnymi badaniami to zwy-
kle 3–5 lat, ale zależą one również od wyjścio-
wej patologii.

4.6.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjenci bez reszt-

kowego zwężenia, z prawidłowym spoczyn-
kowym i wysiłkowym ciśnieniem tętniczym 
najczęściej mogą podejmować normalną ak-
tywność bez ograniczeń. Pacjenci z nadciś-
nieniem tętniczym, rezydualnym zwężeniem 
lub innymi powikłaniami powinni unikać for-
sownych ćwiczeń izometrycznych, proporcjo-
nalnie do nasilenia problemów zdrowotnych.

•	 Ciąża: po skutecznym leczeniu CoA wiele ko-
biet znosi ciążę bez większych problemów.43 
U kobiet niepoddanych naprawie CoA, jak rów-
nież u kobiet poddanych leczeniu operacyjne-
mu, u których występuje nadciśnienie tętni-
cze, resztkowa CoA lub tętniak aorty, istnieje 
zwiększone ryzyko pęknięcia aorty i tętnia-
ków tętnic mózgu podczas ciąży i porodu. Ist-
nieją doniesienia o zwiększonym ryzyku poro-
nienia i nadciśnienia w ciąży192 (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.7. Patologie aorty
4.7.1. Zespół Marfana i pokrewne mu dziedziczne 
choroby aorty piersiowej
4.7.1.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Zespół Marfana jest prototypem jednostek ze-
społów HTAD, obejmujących klinicznie i gene-
tycznie niejednorodną grupę zaburzeń z tętnia-
kiem lub rozwarstwieniem aorty piersiowej jako 
wspólnym mianownikiem. Zarówno zespołowe, 
jak i niezespołowe (lub izolowane) formy HTAD 
należą do spektrum klinicznego, przy czym pre-
zentacja kliniczna poszczególnych jednostek na-
kłada się na siebie w znacznym stopniu.

Więcej informacji na temat różnych zespołów 
można znaleźć w wytycznych ESC z 2014 r. do-
tyczących choroby aorty193 oraz w stanowisku 
towarzystw naukowych w sprawie badań ge-
netycznych w ACHD/HTAD.140 Ponieważ więk-
szość dzieci, u których występują głównie ze-
społowe postaci HTAD, w wieku dorosłym zo-
stanie skierowana do ośrodków prowadzących 
opiekę nad ACHD, niniejsze wytyczne koncen-
trują się na określonych powikłaniach sercowo
‑naczyniowych. Zespół Marfana jest przedsta-
wiony jako choroba modelowa, inne zespoły zo-
stały omówione w przypadku istotnych różnic 
w stosunku do zespołu Marfana.

4.7.1.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Chociaż choroba aorty piersiowej – tętniak wy-
kryty w wyniku badania przesiewowego lub 

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego koarktacji i rekoarktacji aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

Leczenie koarktacji lub rekoarktacji aorty (operacyjne lub przezskórne) jest wskazane 
u pacjentów z nadciśnieniem tętniczymc ze zwiększonym gradientem pomiędzy dolnymi 
a górnymi kończynami w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym przez pomiar inwazyjny 
(gradient szczytowy ≥20 mm Hg) z preferencją dla leczenia przezskórnego (stentowanie), 
jeśli to technicznie możliwe

I C

Leczenie przezskórne (stentowanie) należy rozważyć u pacjentów z nadciśnieniem tętniczymc 
ze zwężeniem cieśni aorty ≥50% w stosunku do średnicy aorty na poziomie przepony, nawet 
jeśli inwazyjny gradient szczytowy <20 mm Hg, jeśli to technicznie możliwe

IIa C

Leczenie przezskórne (stentowanie) należy rozważyć u pacjentów z prawidłowym ciśnieniem 
tętniczymc ze zwiększonym gradientem ciśnień w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym 
przez pomiar inwazyjny (gradient szczytowy ≥20 mm Hg), jeśli to technicznie możliwe

IIa C

Leczenie przezskórne (stentowanie) można rozważyć u pacjentów z prawidłowym ciśnieniem 
tętniczymc ze zwężeniem cieśni ≥50% w odniesieniu do średnicy aorty na poziomie przepony, 
nawet gdy inwazyjny gradient szczytowy wynosi <20 mm Hg, jeśli to technicznie możliwe

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � W celu rozpoznania nadciśnienia tętniczego należy rozważyć wykonanie całodobowego monitorowania ciśnienia tętniczego 

na prawym ramieniu.
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4.7.1.5. Leczenie chirurgiczne
Wskazania do interwencji podsumowano w ta-
beli z zaleceniami dotyczącymi wskazań do le-
czenia chirurgicznego aorty w patologiach aorty.
Profilaktyczny zabieg chirurgiczny na opuszce 
aorty jest jedyną ostateczną metodą zapobie-
gania rozwarstwieniu aorty w zespole Marfana 
i pokrewnych HTAD. U pacjentów z anatomicz-
nie prawidłową zastawką aortalną i małą niedo-
mykalnością preferowaną metodą leczenia jest 
zastępowanie opuszki aorty protezą z dakro-
nu i reimplantacja tętnic wieńcowych do prote-
zy (procedura Davida), która ma dobry, długo-
trwały efekt, również u pacjentów z zespołem 
Marfana.193,208 Wykorzystanie kompozytowego 
graftu, zwykle z zastawką mechaniczną, jest 
trwalszym alternatywnym rozwiązaniem, ale 
wymaga długotrwałego leczenia przeciwkrzep
liwego. Decyzję o wyborze techniki należy po-
dejmować indywidualnie, a pod uwagę powin-
ny być brane preferencje pacjenta i doświadcze-
nie chirurgiczne.209

Zespół Marfana i pokrewne HTAD wiążą się 
z ryzykiem powtórnego rozwarstwienia i nawro-
tów tętniaka w dystalnej części aorty, zwłasz-
cza u pacjentów z wcześniejszym rozwarstwie-
niem.210,211 Wraz ze zwiększeniem średniej długo-
ści życia powikłania te występują coraz częściej. 
Chirurgia otwarta aorty pozostaje referencyj-
ną metodą leczenia dystalnej choroby aortal-
nej, chociaż w wybranych przypadkach można 
rozważyć procedury hybrydowe ze stentowa-
niem wewnątrznaczyniowym, w których moż-
liwe jest umieszczenie proksymalne i dystalne 
stentu w protezie dakronowej.

4.7.1.6. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Wymagana jest ciągła i regularna wielodyscy-
plinarna obserwacja w centrum specjalistycz-
nym. Echokardiografia i CCT/CMR są kluczo-
wymi badaniami.

4.7.1.7. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjentom należy za-

lecić unikanie maksymalnego wysiłku, współ-
zawodnictwa sportowego, sportów kontakto-
wych i ćwiczeń izometrycznych. Szacowanie 
ryzyka na podstawie wielkości aorty zostało 
zasugerowane przez Budtsa i wsp.24

•	 Ciąża: w genetycznie potwierdzonym zespole 
Marfana / HTAD istnieje 50% ryzyko trans-
misji zarówno dla mężczyzn, jak i kobiet. Ko-
nieczne jest właściwe i odpowiednie czasowo 
poradnictwo genetyczne. Kobietom o średni-
cy opuszki aorty >45 mm zdecydowanie od-
radza się zajście w ciążę bez uprzedniej napra-
wy z uwagi na duże ryzyko rozwarstwienia.43 
Średnica opuszki aorty <40 mm rzadko stano-
wi problem, choć nie można określić całkowi-
cie bezpiecznej średnicy. Gdy średnica opusz-
ki aorty wynosi pomiędzy 40 a 45 mm, wcze-
śniejszy przyrost wymiaru aorty i wywiad ro-

Po zidentyfikowaniu wariantu patogennego obo-
wiązkowe jest przeprowadzenie badań genetycz-
nych członków rodziny, aby umożliwić wczesne 
i właściwe postępowanie.
•	 Ocena echokardiograficzna opuszki aorty po-

winna obejmować pomiary na poziomie pier-
ścienia, zatoki, łącza zatokowo‑tubularnego, 
aorty wstępującej, łuku i aorty zstępującej. 
U osób dorosłych zaleca się wykonywanie po-
miarów w końcowej fazie rozkurczu na zasa-
dzie „krawędź wiodąca do wiodącej” (leading

‑to‑leading edge). Uzyskane wartości należy 
skorygować w zależności od wieku, płci i roz-
miaru ciała za pomocą standaryzowanych no
mogramów.200,201 Należy ocenić morfologię za-
stawek (wypadanie płatków zastawki mitral-
nej, BAV) i ich funkcję, a także obecność PDA. 
Wymiary i czynność LV należy oceniać zgod-
nie z ogólnie przyjętymi zaleceniami.

•	 Angiografię CMR lub CCT od głowy do miedni-
cy należy wykonać u każdego pacjenta w oce-
nie wyjściowej, zapewniając obrazowanie całej 
aorty i naczyń od niej odchodzących. Oprócz 
pomiaru wymiarów średnicy aorty, informa-
cje na temat krętości aorty / tętnic kręgowych 
są ważne dla celów diagnostycznych i progno-
stycznych.202,203

•	 Monitorowanie metodą Holtera należy prze-
prowadzić u pacjentów objawowych, ponie-
waż mogą wystąpić arytmie komorowe, za-
burzenia przewodzenia i SCD.

4.7.1.4. Leczenie farmakologiczne
Chociaż w żadnym badaniu nie stwierdzono 
zmniejszenia śmiertelności ani szybkości roz-
warstwienia, β‑adrenolityki pozostają podsta-
wą leczenia pacjentów z zespołem Marfana / 
HTAD, ponieważ zmniejszają siły ścinające dzia-
łające na ścianę naczynia i tempo poszerzania 
aorty.20 4 Rygorystyczne leczenie przeciwnadci-
śnieniowe ukierunkowane na obniżenie skur-
czowego ciśnienia tętniczego w całodobowym 
monitorowaniu <130 mm Hg (110 mm Hg u pa-
cjentów z rozwarstwieniem aorty) jest ważne, 
chociaż nie ma danych pozwalających na usta-
lenie bezsprzecznych wartości progowych dla 
ciśnienia tętniczego. ARB nie wykazały lepsze-
go wyniku w porównaniu z β‑adrenolitykami 
lub jako dodatek do β‑adrenolityków w kilku 
badaniach, ale można je rozważyć jako alter-
natywne leczenie u pacjentów nietolerujących 
β‑adrenolityków.205, 206 Leczenie farmakologicz-
ne powinno być kontynuowane po zabiegu ope-
racyjnym.

Trwające metaanalizy badań nad leczeniem 
farmakologicznym mogą pomóc w zdefiniowa-
niu podgrup – w oparciu o dane genetyczne i kli-
niczne – które odniosą korzyści z określonego le-
czenia.207 Ponieważ nie przeprowadzono żadnych 
badań klinicznych w HTAD poza zespołem Mar-
fana, leczenie jest zwykle przyjmowane na pod-
stawie danych dotyczących zespołu Marfana.
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mi/genetycznymi zaburzeniami budowy ścia-
ny lub zmienioną hemodynamiką, ale prawdo-
podobnie istotne są oba te czynniki.

Przy nieobecności istotnych zaburzeń czyn-
ności zastawki poszerzenie aorty w przebiegu 
dwupłatkowej choroby aorty rozwija się zwykle 
bezobjawowo. Wraz ze wzrostem średnicy zwięk-
sza się jednak ryzyko wystąpienia ostrego roz-
warstwienia aorty. W porównaniu z populacją 
ogólną częstość występowania rozwarstwienia 
aorty u pacjentów z dwupłatkową chorobą aorty 
jest 8 razy większa, co w liczbach bezwzględnych 
nadal przedstawia małe ryzyko (31/100 000 pa-
cjentolat),17 2,176,213 znacznie mniejsze niż w przy-
padku zespołu Marfana / HTAD. Badania obser-
wacyjne wskazują, że stan kliniczny pacjentów 
z dwupłatkową chorobą aorty jest bardziej zbli-
żony do stanu klinicznego u osób z tętniakami 
w populacji ogólnej i stanowi łagodniejszą pa-
tologię aorty niż zespół Marfana / HTAD.176,214

dzinny są istotnymi czynnikami przy podej-
mowaniu decyzji o operacji naprawczej aorty 
przed zajściem w ciążę. Nawet po naprawie 
aorty wstępującej, pacjentki z zespołem Marfa-
na są nadal narażone na ryzyko rozwarstwie-
nia w pozostałej części aorty (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pa-
cjentów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.7.2. Dwupłatkowa choroba aorty
W zależności od przytaczanej serii opisów przy-
padków u 20–84% pacjentów z BAV będzie się 
rozwijać poszerzenie aorty wstępującej, co wska-
zuje na to, że BAV należy traktować jako część 
spektrum aortopatii obejmujących zastawkę 
aortalną,212 dlatego dwupłatkowa choroba aor-
ty może być odpowiedniejszym terminem. Na-
dal przedmiotem dyskusji jest w jakim stopniu 
patogeneza uwarunkowana jest wewnętrzny-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego aorty w patologiach aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

Zespół Marfana i HTAD

Naprawa zastawki aortalnej za pomocą reimplantacji lub plastyki techniką anuloplastyki 
aortalnej jest zalecana u młodych pacjentów z zespołem Marfana lub pokrewnych HTAD 
z poszerzoną opuszką aorty i trójpłatkową zastawką aortalną, jeśli jest wykonywana przez 
doświadczonego chirurga

I C

Operacja jest zalecana u pacjentów z zespołem Marfana, z chorobą opuszki aorty 
z maksymalną średnicą aorty na poziomie zatok ≥50 mmc

I C

Należy rozważyć operację u pacjentów z zespołem Marfana, z chorobą opuszki aorty 
z maksymalną średnicą aorty na poziomie zatok ≥45 mmc i dodatkowymi czynnikami ryzykad

IIa C

Należy rozważyć operację u pacjentów z mutacją TGFBR1 lub TGFBR2 (w tym z zespołem Loeysa 
i Dietza) z chorobą opuszki aorty z maksymalną średnicą aorty na poziomie zatok ≥45 mmc

IIa C

Dwupłatkowa zastawka aortalna

Leczenie operacyjne aorty należy rozważyć, jeśli aorta wstępująca jest:
• �≥50 mm przy obecności dwupłatkowej zastawki aortalnej z dodatkowymi czynnikami 

ryzykae lub koarktacją aorty
• ≥55 mm u wszystkich pozostałych pacjentów

IIa C

Zespół Turnera

U kobiet z zespołem Turnera w wieku >16 lat z indeksem aorty wstępującej >25 mm/m2 
i dodatkowymi czynnikami ryzyka rozwarstwienia aorty f należy rozważyć planową operację 
tętniaków opuszki aorty i/lub aorty wstępującej

IIa C

U kobiet z zespołem Turnera w wieku >16 lat z indeksem aorty wstępującej >25 mm/m2 
i bez dodatkowych czynników ryzyka rozwarstwienia aorty f można rozważyć planową 
operację tętniaków opuszki aorty i/lub aorty wstępującej

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  W przypadku ekstremalnie małych lub dużych rozmiarów BSA może być konieczne dostosowanie zalecanych punktów odcięcia.
d � w wywiadzie rodzinnym rozwarstwienie aorty przy małej średnicy (lub wcześniejsze wystąpienie u pacjenta spontanicznego 

rozwarstwienia naczynia), postępująca AR, chęć zajścia w ciążę, niekontrolowane nadciśnienie i/lub zwiększanie się wymiaru 
aorty >3 mm/rok (w powtarzanych pomiarach wykonanych tą samą techniką obrazowania bramkowaną EKG, na tym samym 
poziomie aorty, bezpośrednio porównywanych i potwierdzone inną techniką obrazowania)

e � w wywiadzie rodzinnym rozwarstwienie aorty przy małej średnicy, chęć zajścia w ciążę, nadciśnienie systemowe i/lub wzrost 
wymiaru aorty >3 mm/rok (w powtarzanych pomiarach wykonanych tą samą techniką obrazowania bramkowaną EKG, na tym 
samym poziomie aorty, bezpośrednio porównywanych i potwierdzone inną techniką obrazowania)

f  BAV, wydłużenie łuku aorty, CoA i/lub nadciśnienie

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, BAV – dwupłatkowa zastawka aortalna, BSA – powierzchnia ciała, CoA – koarktacja aorty, 
EKG – elektrokardiogram, HTAD – dziedziczna choroba aorty piersiowej
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warstwienie aorty (zarówno typu A, jak i typu B) 
występuje w ~40/100 000 osobolat w porówna-
niu z 6/100 000 osobolat w populacji ogólnej.218

Informacje na temat postępowania diagno-
stycznego zamieszczono w rozdziale 4.7.1.3.

Wskazania dotyczące interwencji podsumo-
wano w tabeli z zaleceniami dotyczącymi ope-
racji chirurgicznych aorty w patologiach aorty.

Wraz z postępem w technologii wspomaga-
nego rozrodu i donacji komórek jajowych, coraz 
więcej kobiet z zespołem Turnera może obecnie 
zajść w ciążę. Występowanie poszerzenia aorty 
i CHD zwiększa ryzyko związane z ciążą, a ko-
biety z zespołem Turnera są również narażone 
na zwiększone ryzyko wystąpienia nadciśnie-
nia w ciąży, w tym stanu przedrzucawkowego. 
Wszystkie kobiety z zespołem Turnera należy 
poinformować o zwiększonym ryzyku sercowo

‑naczyniowym związanym z zajściem w ciążę 
i leczeniem niepłodności.43

4.8. Zwężenie drogi odpływu prawej komory
4.8.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Zwężenie drogi odpływu RV może wystąpić 
u podstawy stożka tętniczego, na poziomie stoż-
ka, na poziomie zastawki lub ponad zastawką.
•	 Podstożkowemu zwężeniu lub DCRV czę-

sto towarzyszy VSD. Jest ono spowodowane 
przewężeniem utworzonym przez wydatne 
i przerośnięte beleczki mięśniowe lub grze-
bienie, które oddzielają przerośniętą wysoko
ciśnieniową część dopływową i wierzchołko-
wą od niskociśnieniowej, nieprzerośniętej 
i niezwężonej części odpływowej RV.219

•	 Zwężenie stożkowe najczęściej występuje 
w połączeniu z innymi wadami, szczególnie 
z VSD, TOF oraz w następstwie zwężenia za-
stawki tętnicy płucnej (PS; odczynowy prze-
rost mięśnia sercowego). Zwężenie na pozio-
mie stożka tętniczego i do pewnego stopnia 
również zwężenie na poziomie podstożko-
wym mają charakter dynamiczny, co oznacza, 
że ujście zawęża się podczas skurczu.

•	 Na poziomie zastawkowym PS jest zazwyczaj 
izolowaną zmianą chorobową. Może wystąpić 
poszerzenie PA, głównie z powodu rzeczywi-
stych nieprawidłowości budowy ściany, nie-
zależne od hemodynamiki. Najczęściej wy-
stępuje charakterystyczna zastawka tętni-
cy płucnej w kształcie kopuły z wąskim, cen-
tralnym otworem, ale zachowaną ruchomą 
podstawy zastawki. Dysplastyczna zastaw-
ka tętnicy płucnej, ze słabo ruchomymi płat-
kami zastawki i zgrubieniem śluzakowatym, 
występuje rzadziej (15–20%; jeszcze rzadziej 
u nieleczonych dorosłych) i często jest skła-
dową zespołu Noonan. U dorosłych zwężona 
zastawka tętnicy płucnej może ulegać zwap-
nieniu w późniejszych etapach życia.

•	 Nadzastawkowe PS, czyli zwężenie tętnicy 
płucnej, jest spowodowane przez zwężenie 
głównego pnia płucnego, jego podziału na tęt-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego aorty w patologiach aorty

Zalecenie Klasaa Poziomb

Zespół Marfana i HTAD

Naprawa zastawki aortalnej za pomocą reimplantacji lub plastyki techniką anuloplastyki 
aortalnej jest zalecana u młodych pacjentów z zespołem Marfana lub pokrewnych HTAD 
z poszerzoną opuszką aorty i trójpłatkową zastawką aortalną, jeśli jest wykonywana przez 
doświadczonego chirurga

I C

Operacja jest zalecana u pacjentów z zespołem Marfana, z chorobą opuszki aorty 
z maksymalną średnicą aorty na poziomie zatok ≥50 mmc

I C

Należy rozważyć operację u pacjentów z zespołem Marfana, z chorobą opuszki aorty 
z maksymalną średnicą aorty na poziomie zatok ≥45 mmc i dodatkowymi czynnikami ryzykad

IIa C

Należy rozważyć operację u pacjentów z mutacją TGFBR1 lub TGFBR2 (w tym z zespołem Loeysa 
i Dietza) z chorobą opuszki aorty z maksymalną średnicą aorty na poziomie zatok ≥45 mmc

IIa C

Dwupłatkowa zastawka aortalna

Leczenie operacyjne aorty należy rozważyć, jeśli aorta wstępująca jest:
• �≥50 mm przy obecności dwupłatkowej zastawki aortalnej z dodatkowymi czynnikami 

ryzykae lub koarktacją aorty
• ≥55 mm u wszystkich pozostałych pacjentów

IIa C

Zespół Turnera

U kobiet z zespołem Turnera w wieku >16 lat z indeksem aorty wstępującej >25 mm/m2 
i dodatkowymi czynnikami ryzyka rozwarstwienia aorty f należy rozważyć planową operację 
tętniaków opuszki aorty i/lub aorty wstępującej

IIa C

U kobiet z zespołem Turnera w wieku >16 lat z indeksem aorty wstępującej >25 mm/m2 
i bez dodatkowych czynników ryzyka rozwarstwienia aorty f można rozważyć planową 
operację tętniaków opuszki aorty i/lub aorty wstępującej

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  W przypadku ekstremalnie małych lub dużych rozmiarów BSA może być konieczne dostosowanie zalecanych punktów odcięcia.
d � w wywiadzie rodzinnym rozwarstwienie aorty przy małej średnicy (lub wcześniejsze wystąpienie u pacjenta spontanicznego 

rozwarstwienia naczynia), postępująca AR, chęć zajścia w ciążę, niekontrolowane nadciśnienie i/lub zwiększanie się wymiaru 
aorty >3 mm/rok (w powtarzanych pomiarach wykonanych tą samą techniką obrazowania bramkowaną EKG, na tym samym 
poziomie aorty, bezpośrednio porównywanych i potwierdzone inną techniką obrazowania)

e � w wywiadzie rodzinnym rozwarstwienie aorty przy małej średnicy, chęć zajścia w ciążę, nadciśnienie systemowe i/lub wzrost 
wymiaru aorty >3 mm/rok (w powtarzanych pomiarach wykonanych tą samą techniką obrazowania bramkowaną EKG, na tym 
samym poziomie aorty, bezpośrednio porównywanych i potwierdzone inną techniką obrazowania)

f  BAV, wydłużenie łuku aorty, CoA i/lub nadciśnienie

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, BAV – dwupłatkowa zastawka aortalna, BSA – powierzchnia ciała, CoA – koarktacja aorty, 
EKG – elektrokardiogram, HTAD – dziedziczna choroba aorty piersiowej

CoA wiąże się ze zwiększonym ryzykiem roz-
warstwienia.215

Informacje na temat postępowania diagno-
stycznego zamieszczono w rozdziale 4.7.1.3.

Dotychczas nie ma danych naukowych na te-
mat skuteczności leczenia farmakologiczne-
go poszerzenia aorty w dwupłatkowej choro-
bie aorty, ale uzasadnione może być uznanie 
β‑adrenolityków lub ARB za leczenie pierwsze-
go rzutu w razie występowania nadciśnienia 
tętniczego.

Wskazówki dotyczące interwencji podsumo-
wano w tabeli z zaleceniami dotyczącymi ope-
racji chirurgicznych aorty w patologiach aorty.

Rodzinne występowanie BAV zostało wy-
raźnie określone w zakresie 5–10% u krewnych 
I stopnia w różnych badaniach.216 Badania echo-
kardiograficzne u krewnych I stopnia pacjentów 
z BAV są zalecane i mogą być szczególnie przy-
datne u chłopców, u sportowców oraz w przy-
padku występowania nadciśnienia tętniczego. 
Rzadkie patogenne warianty w wielu genach sta-
nowią <5% wszystkich przypadków dwupłat-
kowej choroby aorty i rutynowe badania gene-
tyczne w tej sytuacji nie są zalecane, ale moż-
na je rozważyć w przypadkach rodzinnego wy-
stępowania.140

Nie ma danych na temat ryzyka rozwarstwie-
nia związanego z ciążą u kobiet z poszerzoną 
aortą. Zgodnie z wytycznymi ESC z 2018 r. do-
tyczącymi postępowania w przypadku chorób 
układu krążenia w czasie ciąży43 kobietom po-
winno się odradzać ciążę, gdy średnica aorty 
wynosi >50 mm.

Informacje dotyczące leczenia AR – zob. wy-
tyczne ESC/EACTS z 2017 r. na temat postępo-
wania w zastawkowych wadach serca.25

4.7.3. Zespół Turnera
Zespół Turnera jest spowodowany częściową 
lub całkowitą monosomią chromosomu X i wy-
stępuje u 1/2500 żywo urodzonych dziewczy-
nek.217 Zespół Turnera wiąże się z niskim wzro-
stem, opóźnionym dojrzewaniem, dysgenezją 
jajników, hipogonadyzmem hipergonadotropo-
wym, niepłodnością, wrodzonymi wadami ser-
ca, cukrzycą, osteoporozą i zaburzeniami au-
toimmunologicznymi. CHD występuje u ~50% 
kobiet z zespołem Turnera i obejmuje wyso-
ką częstość występowania BAV, CoA, częścio-
wy nieprawidłowy spływ żył płucnych, prze-
trwałą lewą SVC, wydłużony łuk aorty, posze-
rzenie tętnic ramienno‑głowowych i poszerze-
nie aorty. Ze względu na tak dużą częstość wy-
stępowania nieprawidłowości, każda kobieta 
z zespołem Turnera powinna zostać przynaj-
mniej jednokrotnie skonsultowana przez kar-
diologa.217 U wszystkich osób z zespołem Tur-
nera, nawet w przypadku braku CHD, wystę-
puje uogólniona patologia naczyń tętniczych, 
a sam zespół Turnera jest niezależnym czynni-
kiem ryzyka poszerzenia aorty piersiowej. Roz-
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jawowi lub mogą zgłaszać objawy dławicowe, 
duszność, zawroty głowy lub omdlenia. Sto-
pień zwężenia postępuje z czasem.2 20

•	 Zwężenie zastawkowe: pacjenci z łagodnym 
i umiarkowanym zwężeniem zastawki tętnicy 
płucnej (PS) są zwykle bezobjawowi. Łagodne 
zastawkowe PS u nieoperowanych dorosłych 
zazwyczaj nie jest postępujące.221 Umiarkowa-
ne PS może postępować na poziomie zastaw-
kowym (zwapnienia) lub podzastawkowym 
na skutek odczynowego przerostu mięśnia 
sercowego. U pacjentów z ciężkim zwężeniem 
może występować duszność i ograniczenie 
tolerancji wysiłku, wiąże się ono z gorszym 
rokowaniem.

•	 Zwężenie nadzastawkowe: pacjenci mogą być 
bezobjawowi lub mogą zgłaszać duszność 
i ograniczenie tolerancji wysiłku. Rozpozna-
nie formułuje się zazwyczaj w kontekście róż-
nych zespołów chorobowych lub w następ-
stwie diagnostyki z powodu podejrzenia PH. 
Obwodowe zwężenie PA może być postępujące.

4.8.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązu-
ją zasady ogólne, których opis zamieszczono 
w rozdziale 3.3.

Do objawów klinicznych należy szorstki szmer 
skurczowy nad zwężeniem z szerokim rozdwo-
jeniem drugiego tonu serca. W obwodowym PS 
szmer skurczowy może być wysłuchiwany ty-
powo nad polami płucnymi.
•	 Echokardiografia: można ocenić wielkość, 

kształt i czynność RV, a także uwidocznić 
dokładne położenie/poziom RVOTO oraz za-
stawkę pnia płucnego, główne PA i proksy-
malne gałęzie PA. CMR jest dokładniejszą 
i bardziej niezawodną techniką od ilościo-
wego określania rozmiarów RV, jej objęto-
ści i EF. USG doplerowskie służy do pomia-
ru prędkości przepływu przez przeszkodę 
w celu oceny stopnia ciężkości. Korelacja mię-
dzy prędkościami przepływu a gradientami 
ciśnienia jest silna tylko w przypadku dys-
kretnego zwężenia, np. izolowanego zastaw-
kowego PS. W obecności prawidłowej czyn-
ności RV i prawidłowego przepływu przez-
zastawkowego RVOTO jest uważana za ła-
godną, gdy gradient szczytowy w obrębie prze-
szkody wynosi <36 mm Hg, umiarkowaną, 
gdy wynosi 36–64 mm Hg, i ciężką, gdy wy-
nosi >64 mm Hg. Jeśli zwężenie jest rozla-
ne lub jeśli występuje >1 zwężenie szeregowe 
(np. podzastawkowe i zastawkowe), zasto-
sowanie równania Bernoulliego doprowadzi 
do przeszacowania gradientu ciśnienia. Do-
plerowski pomiar prędkości przepływu TR 
daje wiarygodniejsze oszacowanie ciśnienia 
w RV – a co za tym idzie, ciężkości RVOTO – 
niż prędkość przepływu przez RVOTO. Gra-
dienty odzwierciedlają stopień zwężenia tylko 
wtedy, gdy występuje dobra skurczowa czyn-

nice płucne lub gałęzi tętnic płucnych. Rzad-
ko występuje jako wada izolowana, może wy-
stępować w zespole Williamsa i Beurena, w ze-
spole Noonan, zespole różyczki wrodzonej lub 
zespole Alagille’a. Zwężenie może być umiej-
scowione w obrębie głównych gałęzi lub bar-
dziej obwodowo, może być ograniczone lub 
rozległe (hipoplastyczne), aż do całkowitego 
zamknięcia, może być pojedyncze lub mnogie. 
Zwężenie może być następstwem uprzednie-
go założenia opaski na tętnice płucną lub wy-
stępować w miejscu zamknięcia uprzedniego 
przecieku. Zwężenie średnicy o ≥50% zwykle 
uważa się za istotne, ponieważ wiąże się z wy-
stępowaniem gradientu ciśnienia i skutku-
je nadciśnieniem w proksymalnej części PA.

4.8.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
•	 Zwężenie podstożkowe/stożkowe: dorośli pa-

cjenci z nieoperowaną DCRV mogą być bezob-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego zwężenia drogi odpływu prawej komory

Zalecenie Klasaa Poziomb

W przypadku zastawkowego PS interwencją z wyboru, jeśli to 
anatomicznie możliwe, jest walwuloplastyka balonowa

I C

O ile nie jest wymagana wymiana zastawki, zaleca się 
leczenie inwazyjne zwężenia drogi odpływu prawej komory 
(RVOTO) na każdym poziomie bez względu na występowanie 
objawów, jeśli zwężenie jest ciężkie (szczytowy gradient 
doplerowski >64 mm Hgc)

I C

Jeśli jedyną opcją jest operacyjna wymiana zastawki, zaleca 
się ją u pacjentów z ciężkim zwężeniem, którzy są objawowid

I C

Jeśli jedyną opcją jest operacyjna wymiana zastawkid jest ona 
zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim zwężeniem 
w przypadku obecności ≥1 z następujących czynników:
• obiektywny spadek wydolności fizycznej
• �pogarszająca się czynność RV i/lub postępująca TR 

do co najmniej umiarkowanej
• RVSP >80 mm Hg
• przeciek R‑L przez ASD lub VSD

I C

Interwencję u pacjentów ze szczytowym gradientem 
doplerowskim <64 mm Hg należy rozważyć przy obecności ≥1 
z następujących czynników:
• objawy związane z PS
• �pogarszająca się czynność RV i/lub postępująca TR do co 

najmniej umiarkowanej
• Przeciek R‑L przez ASD lub VSD

IIa C

Należy rozważyć przezskórne leczenie interwencyjne 
położonego obwodowo PS niezależnie od objawów, jeśli 
stwierdza się zwężenie o >50% średnicy i RVSP >50 mm Hg 
i/lub związane z tym nieprawidłowości przepływu płucnego

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  RVSP szacowane z prędkości TR powinno potwierdzić ciężkie PS.
d � Wskazania są bardziej wymagające, kiedy konieczna jest wymiana zastawki, biorąc pod uwagę 

ryzyko w obserwacji odległej, takie jak zapalenie wsierdzia lub powtórna interwencja 
ze względu na dysfunkcję sztucznej zastawki.

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, 
R‑L – prawo‑lewy, RV – prawa komora, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – 
ciśnienie skurczowe w prawej komorze, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej, VSD – ubytek 
przegrody międzykomorowej
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ki tętnicy płucnej, z dysplastyczną zastawką tęt-
nicy płucnej, a także u pacjentów ze zmianami 
współistniejącymi, które wymagają leczenia chi-
rurgicznego, takimi jak ciężka niedomykalność 
zastawki tętnicy płucnej (PR) lub ciężka TR. Ob-
wodowe PS rzadko można zaopatrzyć za pomo-
cą zabiegów chirurgicznych.

Zarówno zabiegi chirurgiczne, jak i interwen-
cje przezskórne powinny być wykonywane tylko 
w ośrodkach specjalizujących się w leczeniu CHD.

U chorych z PS podzastawkowym, zastawko-
wym i nadzastawkowym może występować wy-
raźnie poszerzony pień płucny. W tych nisko
ciśnieniowych, bardzo elastycznych naczyniach 
pęknięcie jest niezwykle rzadkie, stąd tętniaki 
naczyń płucnych nie wymagają zazwyczaj lecze-
nia zabiegowego.2 24

Informacje dotyczące konduitu RV‑PA – zob. 
rozdział 4.14.

Wskazania do  interwencji podsumowano 
w tabeli z zaleceniami dotyczącymi interwen-
cji w zwężeniu drogi odpływu prawej komory 
oraz na rycinie 7.

ność RV. W sytuacji niskoprzepływowego i ni-
skogradientowego przepływu bardzo trudno 
jest ocenić stopień nasilenia RVOTO.2 2 2

•	 CMR i CCT często dostarczają dodatkowo 
ważnych informacji identyfikujących pozio-
m(y) zwężenia, w tym poziom(y) podstożko-
wy (DCRV), konduitu lub gałęzi PA oraz oce-
nę objętości RV, pierścienia płucnego, wymia-
rów drogi wypływu i tętnicy oraz zróżnico-
wany przepływ krwi w płucach. CMR i CCT 
są metodami z wyboru do obrazowania po-
szerzenia tętnicy płucnej i obwodowego PS.

•	 Cewnikowanie serca może być niezbędne 
do potwierdzenia stopnia, nasilenia i pozio-
mu zwężenia (np. DCRV).

4.8.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Walwulotomia balonowa z użyciem cewnika jest 
zalecana u pacjentów z niedysplastycznym za-
stawkowym PS oraz z obwodowym PS (często 
z wszczepieniem stentu).2 2 3 Operacja jest zale-
cana u pacjentów z podstożkowym lub stożko-
wym PS i hipoplastycznym pierścieniem zastaw-

   7

Rycina 7.  Postępowanie w zwężeniu drogi odpływu prawej komory

 a   W zlokalizowanym obwodowo PS, niezależnie od objawów, należy rozważyć interwencję przezskórną, jeśli zwężenie wynosi 
>50% średnicy >50% i RVSP >50 mm Hg i/lub istnieje powiązana zmniejszona perfuzja płuc.

 b   W zastawkowym PS walwuloplastyka balonowa jest interwencją z wyboru, jeśli jest to anatomicznie możliwe.

  Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, R‑L – prawo‑lewy, RV – prawa 
komora, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej komorze, TR – niedomykalność 
zastawki trójdzielnej, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej

postępowanie w zwężeniu drogi odpływu prawej komory

gradient szczytowy ≥64 mm Hg?

jedno z poniższych:
• objawy powiązane z RVOTO
• czynność RV↓ ± TR↑
• przeciek R‑L przez ASD/VSD

wymiana zastawki konieczna przy interwencji?

objawy?

nie tak

interwencjab bez 
względu na objawy

jedno z poniższych:
• zdolność wysiłkowa ↓
• funkcja RV↓ ± TR↑
• RVSP >80 mm Hg
• przeciek R‑L przez 

ASD/VSD

obserwacja

interwencja

interwencja

interwencjaa,bobserwacja

IIa

I

I

I

nie

nie

nie

tak

tak

tak

taknie

Rycina 7.  Postępowanie w zwężeniu drogi odpływu prawej komory

�a  �W zlokalizowanym obwodowo PS, niezależnie od objawów, należy rozważyć interwencję przezskórną, jeśli zwężenie wynosi 
>50% średnicy i RVSP >50 mm Hg i/lub obecna jest zmniejszona perfuzja płuc.

�b  �W zastawkowym PS walwuloplastyka balonowa jest interwencją z wyboru, jeśli jest to anatomicznie możliwe.

��Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, R‑L – prawo-lewy, RV – prawa 
komora, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej komorze, TR – niedomykalność 
zastawki trójdzielnej, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej
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Nieprawidłowości hemodynamiczne zależą 
od nasilenia dysfunkcji TV, stopnia atrializa-
cji RV, kurczliwości pozostałej czynnościowej 
RV oraz komory systemowej, typu i ciężkości 
współistniejących nieprawidłowości oraz zabu-
rzeń rytmu serca.

Obraz patofizjologiczny określa skurczowa 
fala zwrotna krwi z czynnościowej RV przez 
TV do zatrializowanej RV lub RA, które mają 
skłonność do poszerzania się. Połączenie mię-
dzyprzedsionkowe umożliwia przeciek L‑R lub – 
szczególnie podczas wysiłku fizycznego – R‑L. 
Anomalia Ebsteina może powodować przewlekłe 
zmniejszenie systemowego rzutu serca.

4.9.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Stan kliniczny obejmuje postaci od prawie bezob-
jawowej do nasilonej siniczej wady serca. Pacjenci 
z łagodnymi formami anomalii mogą przez de-
kady pozostawać bezobjawowi aż do czasu roz-
poznania. Do typowych powikłań można zali-
czyć: wysokiego stopnia TR, dysfunkcję RV, nie-
wydolność RV, marskość wątroby, ropnie mózgu, 
zatory skrzyżowane, zatorowość płucną, tachy-
arytmie, SCD oraz IE.

Główne objawy to: zaburzenia rytmu ser-
ca (nawrotny częstoskurcz przedsionkowo

‑komorowy [AVRT] jest najczęstszy), duszność, 
męczliwość, zła tolerancja wysiłku, ból w klatce 
piersiowej oraz sinica obwodowa i/lub centralna.

4.9.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Objawy kliniczne obejmują sinicę i powięk-
szenie wątroby. Osłuchowo można stwierdzić: 
szerokie rozdwojenie pierwszego i drugiego 
tonu serca, seryjne kliki, trzeci i czwarty ton 
serca oraz szmer skurczowy wynikający z TR. 
W EKG można zaobserwować: przerost RA, wy-
dłużenie odstępu PQ, blok prawej odnogi pęcz-
ka Hisa (często z wielofazowym zespołem QRS), 
głęboki załamek Q w odprowadzeniach II, III, 
aVF oraz V1–V4, zespół preekscytacji, niski wol-
taż, dodatkowe drogi przewodzenia (AVRT) 
oraz nadkomorowe i komorowe zaburzenia ryt-
mu serca.
•	 Zdjęcie RTG klatki piersiowej może być po-

mocne w ocenie zmian wielkości sylwetki 
serca.

•	 Echokardiografia umożliwia zobrazowanie: 
budowy anatomicznej i czynności TV; prze-
sunięcia płatka przegrodowego lub tylne-
go w kierunku koniuszka komory (u doro-
słych ≥0,8 cm/m2 BSA); rozmiarów przednie-
go płatka; przytwierdzenia płatka przegrodo-
wego lub tylnego TV do wsierdzia przegrody 
lub wolnej ściany komory; wymiarów i czyn-
ności poszczególnych fragmentów jam serca 
(RA, zatrializowana komora, pozostała czyn-
nościowa RV oraz LV) i RVOTO oraz współ-
istniejących nieprawidłowości.

4.8.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
U pacjentów z RVOTO konieczna jest beztermi-
nowa kontrola i systematyczna ocena echokardio
graficzna. Częstość wizyt kontrolnych zależy 
od stopnia ciężkości wady, jednak większość pa-
cjentów – z wyjątkiem tych, którzy mają łagodne 
lub odpowiednio naprawione zwężenie zastaw-
kowe – wymaga kontroli raz w roku, w tym rów-
nież wizyty w specjalistycznych ośrodkach zaj-
mujących się leczeniem ACHD. Po interwencji chi-
rurgicznej lub przezskórnej resztkowe PR mogą 
wymagać ponownej interwencji w późniejszym 
okresie życia u pacjentów, u których wystąpią ob-
jawy, lub w przypadku postępującego poszerze-
nia lub dysfunkcji RV (zob. rozdział 4.10). Pacjentów 
z łagodnym zastawkowym lub łagodnym resztko-
wym PS należy kontrolować jedynie raz na 5 lat.

4.8.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: bez ograniczeń 

w przypadku pacjentów z łagodnym (reszt-
kowym) PS. Pacjenci z umiarkowanym PS po-
winni unikać współzawodnictwa sportowego 
oraz sportów o charakterze statycznym. Pa-
cjentom z ciężkim PS należy zalecić aktyw-
ność sportową o niewielkim nasileniu.

•	 Ciąża: ciąża jest dobrze tolerowana, jeśli zwę-
żenie RVOTO nie jest skrajnie ciężkie i jeśli nie 
występują nasilone objawy niewydolności RV. 
Przezskórną walwulotomię balonową można 
wykonać w okresie ciąży, jednak rzadko jest 
to konieczne (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.9. Anomalia Ebsteina
4.9.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Anomalia Ebsteina charakteryzuje się nieprawi-
dłowością uformowania płatków TV i ich prze-
mieszczeniem w stronę wierzchołka RV. Przed-
ni płatek zazwyczaj jest umiejscowiony prawi-
dłowo na poziomie pierścienia zastawkowego, 
ale jest powiększony i „żaglowaty”, natomiast 
płatki przegrodowy i tylny są przemieszczone 
w kierunku wierzchołka komory i często przy-
twierdzone do wsierdzia.

Przemieszczenie TV w kierunku wierzchoł-
ka RV oznacza, że prawa połowa serca składa 
się z morfologicznego RA, zatrializowanej czę-
ści RV oraz pozostałej czynnościowej RV; często 
występuje niedomykalność TV.

Do najczęściej współistniejących nieprawi-
dłowości można zaliczyć: przeciek na poziomie 
przedsionków (ASD typu otworu wtórnego lub 
przetrwały otwór owalny [PFO]) oraz (utajone) 
dodatkowe drogi przewodzenia, w tym typu Ma-
haima. Mnogie dodatkowe drogi przewodze-
nia w połączeniu z AT i AF są związane z SCD. 
Podobne jak w anomalii Ebsteina nieprawidło-
wości systemowej TV występują w ⅓ przypad-
ków ccTGA.

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego zwężenia drogi odpływu prawej komory

Zalecenie Klasaa Poziomb

W przypadku zastawkowego PS interwencją z wyboru, jeśli to 
anatomicznie możliwe, jest walwuloplastyka balonowa

I C

O ile nie jest wymagana wymiana zastawki, zaleca się 
leczenie inwazyjne zwężenia drogi odpływu prawej komory 
(RVOTO) na każdym poziomie bez względu na występowanie 
objawów, jeśli zwężenie jest ciężkie (szczytowy gradient 
doplerowski >64 mm Hgc)

I C

Jeśli jedyną opcją jest operacyjna wymiana zastawki, zaleca 
się ją u pacjentów z ciężkim zwężeniem, którzy są objawowid

I C

Jeśli jedyną opcją jest operacyjna wymiana zastawkid jest ona 
zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim zwężeniem 
w przypadku obecności ≥1 z następujących czynników:
• obiektywny spadek wydolności fizycznej
• �pogarszająca się czynność RV i/lub postępująca TR 

do co najmniej umiarkowanej
• RVSP >80 mm Hg
• przeciek R‑L przez ASD lub VSD

I C

Interwencję u pacjentów ze szczytowym gradientem 
doplerowskim <64 mm Hg należy rozważyć przy obecności ≥1 
z następujących czynników:
• objawy związane z PS
• �pogarszająca się czynność RV i/lub postępująca TR do co 

najmniej umiarkowanej
• Przeciek R‑L przez ASD lub VSD

IIa C

Należy rozważyć przezskórne leczenie interwencyjne 
położonego obwodowo PS niezależnie od objawów, jeśli 
stwierdza się zwężenie o >50% średnicy i RVSP >50 mm Hg 
i/lub związane z tym nieprawidłowości przepływu płucnego

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  RVSP szacowane z prędkości TR powinno potwierdzić ciężkie PS.
d � Wskazania są bardziej wymagające, kiedy konieczna jest wymiana zastawki, biorąc pod uwagę 

ryzyko w obserwacji odległej, takie jak zapalenie wsierdzia lub powtórna interwencja 
ze względu na dysfunkcję sztucznej zastawki.

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, 
R‑L – prawo‑lewy, RV – prawa komora, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – 
ciśnienie skurczowe w prawej komorze, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej, VSD – ubytek 
przegrody międzykomorowej
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ten może prowadzić do dalszego zwiększania ci-
śnień w prawych jamach serca i zmniejszenia sys-
temowego rzutu serca. Chirurgiczny zabieg na-
prawczy stanowi duże wyzwanie i powinien być 
wykonywany przez chirurgów doświadczonych 
w leczeniu tej wady. Plastyka TV, jeśli tylko jest 
możliwa, jest lepszym rozwiązaniem niż wymia-
na TV (z zamknięciem współwystępującego po-
łączenia międzyprzedsionkowego). Jeżeli RV jest 
zbyt mała do naprawy lub rozwinęła się dysfunk-
cja RV, można rozważyć dodatkowe dwukierun-
kowe zespolenie żyły głównej górnej z tętnicami 
płucnymi (zespolenie Glenna) u osób dorosłych 
z zachowaną funkcją LV, gdy ciśnienie w lewym 
przedsionku i ciśnienie końcoworozkurczowe 
LV nie są zwiększone.228 U pacjentów po nieuda-
nej operacji naprawczej lub u pacjentów z ciężką 
niewydolnością obukomorową serca przeszcze-
pienie serca może być jedynym rozwiązaniem.

Uprzednio duża śmiertelność okołooperacyj-
na (>25%) zmalała do wartości <6% w wyspecja-
lizowanych ośrodkach. Ponad 90% pacjentów 
poddanych operacji prowadzonej przez doświad-
czonego kardiochirurga przeżywa >10 lat, wie-
lu z nich w klasie czynnościowej I lub II. Późne 
zgony są najprawdopodobniej konsekwencją za-
burzeń rytmu serca. W dużych grupach pacjen-
tów przeżycie bez konieczności późnej reopera-
cji wynosiło 86%, 74%, 62% i 46% odpowiednio 
w okresie 5, 10, 15 i 20 lat.2 29

•	 CMR jest przydatny przy prognozowaniu2 25 
oraz ocenie przed- i pooperacyjnej ze wzglę-
du na nieograniczoną możliwość obrazowania 
pozwalającą na ocenę ilościową poszerzonej 
prawej połowy serca oraz czynności RV i TV.

4.9.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Sposób leczenia zależy od objawów klinicznych. 
Leczenie zachowawcze może przejściowo złago-
dzić objawy i stworzyć korzystną sytuację wyj-
ściową do następczego leczenia operacyjnego.226 
Stosowanie doustnego leczenia przeciwkrzepli-
wego jest zalecane u pacjentów z zatorem skrzy-
żowanym lub AF w wywiadzie. W przypadku 
zwiększonego ryzyka zakrzepowo‑zatorowego 
lub przecieku R‑L można rozważyć stosowanie 
doustnego leczenia przeciwkrzepliwego. Obja-
wowe zaburzenia rytmu serca można leczyć za-
chowawczo lub – najlepiej – za pomocą interwen-
cji EP.227 Przezskórny dostęp do prawostronnych 
dodatkowych dróg przewodzenia i ścieżki wolnej 
fali nawrotnej w węźle AV może być utrudniony 
przez operację TV, tak więc uzasadnione może 
być dokonanie oceny substratów arytmii i prze-
prowadzenie ablacji przezskórnej, jeśli będzie ona 
uzasadniona, przed operacją chirurgiczną. Cza-
sem może też zajść konieczność przeprowadze-
nia zabiegu ograniczonego do zamknięcia połą-
czenia międzyprzedsionkowego. Taką decyzję na-
leży jednak starannie rozważyć, ponieważ zabieg 

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego anomalii Ebsteina

Zalecenie Klasaa Poziomb

Wskazania do leczenia operacyjnego

U pacjentów z ciężką TR i objawami lub obiektywnym zmniejszeniem wydolności fizycznej 
zaleca się operację naprawczą

I C

Zaleca się, aby operacja naprawcza była wykonywana przez chirurga specjalizującego się 
we wrodzonych wadach serca z doświadczeniem w operowaniu anomalii Ebsteina

I C

Jeśli istnieje wskazanie do zabiegu na TV, zaleca się zamknięcie ASD/PFO w trakcie naprawy 
zastawki, jeżeli spodziewana jest dobra tolerancja hemodynamiczna

I C

U pacjentów z postępującym poszerzeniem prawego serca i pogorszeniem czynności 
skurczowej RV należy rozważyć operację naprawczą bez względu na objawy

IIa C

Wskazania do interwencji przezskórnej

U pacjentów z objawowymi zaburzeniami rytmu serca lub cechami preekscytacji w EKG 
zaleca się wykonanie badania elektrofizjologicznego z następowym zabiegiem ablacji, jeśli 
to możliwe, lub leczenie chirurgiczne arytmii w przypadku planowanej operacji serca

I C

W przypadku udokumentowanego zatoru obwodowego prawdopodobnie spowodowanego 
zatorem skrzyżowanym należy rozważyć izolowane zamknięcie przezskórne ASD/PFO, 
ale wymaga to dokładnej oceny przedzabiegowej, aby wykluczyć możliwość indukowanego 
zabiegiem zwiększenia ciśnienia w RA lub zmniejszenia rzutu serca

IIa C

Jeśli dominującym problemem jest sinica (spoczynkowa saturacja krwi tętniczej 
tlenem <90%), można rozważyć izolowane zamknięcie przezskórne ASD/PFO, ale wymaga 
to dokładnej oceny przedzabiegowej, aby wykluczyć możliwość indukowanego zabiegiem 
zwiększenia ciśnienia w RA lub zmniejszenia rzutu serca

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, EKG – elektrokardiogram, PFO – przetrwały otwór owalny, RA – prawy 
przedsionek, RV – prawa komora, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej, TV – zastawka trójdzielna
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operacją naprawczą wykonuje się paliatywne 
zespolenie mające na celu zwiększenie przepły-
wu krwi do płuc. Do częstych powikłań w doro-
słym wieku należą:
•	 PR: istotna PR występuje prawie zawsze po za-

biegu naprawczym z użyciem łaty przezpier-
ścieniowej. Zazwyczaj PR długo jest dobrze to-
lerowana. Jednak ciężka przewlekła PR pro-
wadzi ostatecznie do objawowego poszerze-
nia RV i jej dysfunkcji.2 32 Ciężkość PR i jej ne-
gatywne skutki długoterminowe nasilają się 
w przypadku współistnienia dystalnego zwę-
żenia PA lub PAH.

•	 Resztkowe RVOTO może występować na po-
ziomie stożka tętniczego, zastawki tętnicy 
płucnej oraz głównego pnia tętnicy płucnej 
i w gałęziach lewej i prawej tętnicy płucnej. 
Podwyższone ciśnienie w RV i RVH zostały 
opisane jako niezależne czynniki ryzyka złe-
go rokowania i obniżonej wydolności fizycz-
nej, pomimo mniejszej objętości RV.2 33

•	 Resztkowy VSD może wystąpić na skutek czę-
ściowego rozejścia się łaty lub niepowodzenia 
próby całkowitego zamknięcia w czasie zabie-
gu operacyjnego. Może prowadzić do przecią-
żenia objętościowego LV.

•	 Powikłania aortalne mogą pojawić się wiele lat 
po wyjściowej operacji naprawczej i obejmują 
postępujące poszerzenie aorty oraz niedomy-
kalność aortalną (rzadko rozwarstwienie aor-
ty). Mechanizm do nich prowadzący nie jest 
do końca poznany i może obejmować poszerze-
nie aorty wstępującej, nieprawidłową elastycz-
ność aorty lub rodzaj operacji naprawczej.234

•	 Dysfunkcja RV i LV / niewydolność serca: po-
szerzenie RV jest zwykle spowodowane reszt-
kową długotrwałą PR ± RVOTO. Znacząca TR 
może pojawić się w wyniku poszerzenia RV 
i przyczynia się do dalszego poszerzania RV. 
Poszerzenie LV może być wynikiem długo-
trwałego działania tętniczych zespoleń o cha-
rakterze paliatywnym, resztkowego VSD i/lub 
AR. Zarówno dysfunkcja RV, jak i LV mogą być 
spowodowane długotrwałą sinicą przed ope-
racją i/lub niedostateczną ochroną mięśnia 
sercowego podczas zabiegu operacyjnego, nie-
korzystnymi interakcjami międzykomorowy-
mi, dyssynchronią elektromechaniczną2 35,2 36 
i nieprawidłowościami tętnic wieńcowych. 
Obserwowano zmniejszone odkształcenie po-
dłużne wolnej ściany LV pomimo zachowanej 
frakcji wyrzutowej lewej komory (LVEF).2 37 
Częstość nowych rozpoznań niewydolności 
serca, z jej typowymi objawami zwiększa się 
znacząco wraz z wiekiem. Podłożem mogą 
być również: uszkodzenie mięśnia sercowego, 
następstwa strategii operacji naprawczej lub 
zaburzenia przewodnictwa elektrycznego.238 
Strategie postępowania skuteczne w nabytej 
chorobie serca są często stosowane u tych pa-
cjentów, chociaż ich skuteczność w niewydol-
ności RV pozostaje niepewna.2 39

4.9.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Konieczna jest regularna kontrola wszystkich 
pacjentów (co najmniej raz w roku) w specja-
listycznych ośrodkach zajmujących się lecze-
niem ACHD. Typowe resztkowe nieprawidłowo-
ści po zabiegach operacyjnych, na które należy 
zwrócić uwagę, to: przetrwała lub nowa TR, ty-
powe powikłania po wymianie zastawki, niewy-
dolność RV lub LV, resztkowe przecieki na pozio-
mie przedsionków, zaburzenia rytmu serca oraz 
wyższego stopnia zaburzenia przewodzenia AV.
W  przypadku nawracającej TR i  dysfunkcji 
sztucznych zastawek może być konieczna po-
nowna interwencja.

4.9.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjenci bez reszt-

kowych nieprawidłowości mogą zazwyczaj 
prowadzić zwyczajny, aktywny tryb życia bez 
ograniczeń, z wyjątkiem ciężkiego wysiłku 
statycznego. Pacjenci z co najmniej łagodną 
TR, dysfunkcją komory, przeciekami, zabu-
rzeniami rytmu serca lub innymi powikła-
niami powinni unikać ciężkich ćwiczeń izo-
metrycznych odpowiednio do skali proble-
mów zdrowotnych.

•	 Ciąża: bezobjawowe pacjentki z dobrą czyn-
nością komór mogą dobrze znieść ciążę. Ist-
nieje pewne ryzyko niewydolności RV, zabu-
rzeń rytmu serca lub zatoru skrzyżowanego. 
W obecności istotnej sinicy, poważnych zabu-
rzeń rytmu serca i niewydolności RV ryzyko 
związane z ciążą zwiększa się (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6).

4.10. Tetralogia Fallota
4.10.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
TOF charakteryzuje się następującymi 4 cecha-
mi: nierestrykcyjnym VSD, aortą jeźdźcem (ale 
w <50%), RVOTO na poziomie stożkowym, za-
stawkowym lub nadzastawkowym i/lub zwę-
żeniem gałęzi PA oraz następczym przerostem 
prawej komory (RVH). Populację z TOF można 
podzielić na pacjentów ze współistniejącymi ze-
społami genetycznymi (~20%, np. mikrodelekcja 
22q11, trisomia 21, zespoły: Alagille’a, Noonan, 
Williamsa oraz Klippla i Feila) i bez zespołów ge-
netycznych (ci pacjenci stanowią zdecydowaną 
większość).2 30 Standaryzowany współczynnik 
śmiertelności wśród pacjentów po korekcji TOF 
jest prawie 2‑krotnie wyższy niż wśród pacjen-
tów z wadami prostymi (ASD i VSD).2 31

4.10.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Chirurgiczna naprawa TOF wyewoluowała z cza-
sem w kierunku zniesienia RVOTO, co zwykle 
obejmuje usunięcie zwężenia podzastawkowe-
go, wycięcie zawężających odnóg mięśniowych 
oraz użycie łaty w celu poszerzenia drogi po-
między RV a PA. U niektórych pacjentów przed 

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego anomalii Ebsteina

Zalecenie Klasaa Poziomb

Wskazania do leczenia operacyjnego

U pacjentów z ciężką TR i objawami lub obiektywnym zmniejszeniem wydolności fizycznej 
zaleca się operację naprawczą

I C

Zaleca się, aby operacja naprawcza była wykonywana przez chirurga specjalizującego się 
we wrodzonych wadach serca z doświadczeniem w operowaniu anomalii Ebsteina

I C

Jeśli istnieje wskazanie do zabiegu na TV, zaleca się zamknięcie ASD/PFO w trakcie naprawy 
zastawki, jeżeli spodziewana jest dobra tolerancja hemodynamiczna

I C

U pacjentów z postępującym poszerzeniem prawego serca i pogorszeniem czynności 
skurczowej RV należy rozważyć operację naprawczą bez względu na objawy

IIa C

Wskazania do interwencji przezskórnej

U pacjentów z objawowymi zaburzeniami rytmu serca lub cechami preekscytacji w EKG 
zaleca się wykonanie badania elektrofizjologicznego z następowym zabiegiem ablacji, jeśli 
to możliwe, lub leczenie chirurgiczne arytmii w przypadku planowanej operacji serca

I C

W przypadku udokumentowanego zatoru obwodowego prawdopodobnie spowodowanego 
zatorem skrzyżowanym należy rozważyć izolowane zamknięcie przezskórne ASD/PFO, 
ale wymaga to dokładnej oceny przedzabiegowej, aby wykluczyć możliwość indukowanego 
zabiegiem zwiększenia ciśnienia w RA lub zmniejszenia rzutu serca

IIa C

Jeśli dominującym problemem jest sinica (spoczynkowa saturacja krwi tętniczej 
tlenem <90%), można rozważyć izolowane zamknięcie przezskórne ASD/PFO, ale wymaga 
to dokładnej oceny przedzabiegowej, aby wykluczyć możliwość indukowanego zabiegiem 
zwiększenia ciśnienia w RA lub zmniejszenia rzutu serca

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, EKG – elektrokardiogram, PFO – przetrwały otwór owalny, RA – prawy 
przedsionek, RV – prawa komora, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej, TV – zastawka trójdzielna
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skiej częstotliwości świadczy o występowa-
niu istotnej PR. Długi, głośny szmer skurczo-
wy wyrzutu wskazuje na obecność RVOTO, 
rozkurczowy szmer o wysokiej częstotliwo-
ści wskazuje na AR, a szmer holosystoliczny – 
na resztkowy VSD.

•	 W EKG można stwierdzić zupełny blok pra-
wej odnogi pęczka Hisa w zależności od po-
dejścia chirurgicznego. Szerokość zespołu 
QRS może być również zależna od stopnia 
poszerzenia RV.

•	 Echokardiografia umożliwia ocenę: resztko-
wych RVOTO i PR, resztkowego VSD, wymia-
rów i czynności RV i LV,241 TR, ciśnienia w pra-
wej komorze (RVP), wymiarów opuszki aorty 
oraz AR. Pomiary odkształcenia są pomocne 
w ilościowym określeniu stopnia elektrome-
chanicznej dyssychronii.243

•	 Badanie CMR jest metodą z wyboru dla oceny: 
objętości i czynności RV, PR, wymiarów, kształ-
tu i poszerzenia tętnic płucnych, stożka tęt-
niczego, aorty wstępującej oraz umiejscowie-
nia wielkich naczyń lub konduitów w stosun-
ku do mostka (resternotomia) i oceny rezydu-
alnego przecieku (Qp:Qs). Późne wzmocnienie 
pokontrastowe pozwala uwidocznić włóknie-
nie, którego nasilenie wiąże się z innymi czyn-
nikami ryzyka wystąpienia VT i SCD.244 Mapo-
wanie T1 może odgrywać coraz większą rolę.

•	 CCT dostarcza również informacji dotyczących 
tętnic wieńcowych (jest to szczególnie ważne 
przy ocenie relacji przestrzennej z drogą od-
pływu prawej komory [RVOT] przed TPVI lub 
operacją chirurgiczną), stopnia uwapnienia 
konduitów (przezskórna implantacja zastaw-
ki) oraz obecności dużych, nieprawidłowych 
połączeń aortalno‑płucnych (MAPCA). CCT 
może być również brana pod uwagę jako alter-
natywne badanie dla oceny ilościowej RV u pa-
cjentów, u których nie można wykonać CMR.

•	 Spiroergometria pomaga w dobraniu odpo-
wiedniego momentu do ponownej interwencji 
i dostarcza danych prognostycznych.2 3

•	 U wybranych pacjentów konieczne jest wyko-
nanie monitorowania EKG metodą Holtera, 
implantacja rejestratora pętlowego lub wyko-
nanie badania elektrofizjologicznego (pacjen-
ci z grupy dużego ryzyka, z podejrzeniem za-
burzeń rytmu serca lub objawami kliniczny-
mi ich występowania i/lub pacjenci przed re-
operacją RVOT). Indukowalny utrwalony VT 
ma wartość prognostyczną dla występowa-
nia jawnego klinicznie VT i SCD.245

•	 Cewnikowanie serca powinno być zarezer-
wowane dla pacjentów poddawanych inter-
wencjom przezskórnym (tj. poszerzeniu dy-
stalnego zwężenia PA, przezskórnej implan-
tacji zastawki) i kiedy diagnostyczne postę-
powanie nieinwazyjne nie jest rozstrzygające. 
Przed zabiegiem koronarografia może zobra-
zować tętnice wieńcowe, co jest ważne w oce-
nie relacji przestrzennej z RVOT przed TPVI.

•	 tachykardia przedsionkowa/komorowa i SCD: 
zaburzenia rytmu serca i nagły zgon to ważne 
powikłania odległe. Szacunkowa częstość wy-
stępowania arytmii przedsionkowych w ciągu 
całego życia wynosi 20%. IART z udziałem cie-
śni trójdzielno‑żylnej lub miejsc nacięcia chi-
rurgicznego RA jest związany z powiększe-
niem RA, natomiast powiększenie LA sprzyja 
występowaniu AF. Komorowe zaburzenia ryt-
mu serca obejmują polimorficzne VT/VF, zwy-
kle związane z ciężko upośledzoną funkcją RV 
i LV, oraz monomorficzne utrwalone VT, które 
jest szczególnie istotne w rTOF.34 Chociaż za-
równo polimorficzne VT/VF, jak i monomor-
ficzne VT mogą prowadzić do SCD, a w bada-
niach32 retrospektywnych raportowana czę-
stość występowania SCD wynosi 1–3,5%, to 
należy wziąć pod uwagę różne substraty komo-
rowych zaburzeń rytmu serca w celu stratyfi-
kacji ryzyka i leczenia. Skurczowa lub rozkur-
czowa dysfunkcja LV oraz komorowe i przed-
sionkowe tachyarytmie przewidują ryzyko 
zgonu i wystąpienia utrwalonego VT u doro-
słych z rTOF.240 Do możliwych czynników ry-
zyka związanych z każdą arytmią komorową 
i SCD w rTOF należą szerokość QRS ≥180 ms, 
dysfunkcja skurczowa lub rozkurczowa LV 
oraz indukowany VT w badaniu EP. Starszy 
wiek podczas PVRep, występowanie RVH 
oraz dysfunkcji przed PVRep mogą wskazy-
wać na ryzyko skrócenia okresu do zgonu po-
operacyjnego i wystąpienia utrwalonej aryt-
mii komorowej.241 Dominującymi substrata-
mi dla monomorficznej tachykardii komoro-
wej są anatomicznie zdefiniowane cieśni, gra-
niczące ze zmienioną tkanką. Wymiary cieśni 
i jej właściwości przewodzące można ocenić 
za pomocą mapowania serca, prawdopodob-
nie określają również podatność na arytmię. 
Ukierunkowanie na anatomiczne cieśni pod-
czas zabiegu ablacji wykazuje wysoką skutecz-
ność w kontroli VT.242 To, czy mapowanie serca 
może przyczynić się do zindywidualizowanej 
stratyfikacji ryzyka, wymaga dalszych badań.

•	 IE może wystąpić zarówno po operacyjnej, jak 
i przezskórnej PVRep. Protezy zastawkowe są 
ważnym niezależnym czynnikiem ryzyka IE 
w krótkim i długim okresie po wszczepieniu, 
podczas gdy materiał protetyczny niezastaw-
kowy stanowi czynnik ryzyka tylko w ciągu 
pierwszych 6 mies. po implantacji.76

Schematyczny przegląd długookresowych po-
wikłań po operacji naprawczej TOF przedsta-
wiono na rycinie 8.

4.10.3. Postępowanie diagnostyczne u pacjentów 
po operacjach naprawczych
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.
•	 Do objawów klinicznych  należy głównie sze-

rokie rozdwojenie drugiego tonu serca. Wcze-
śnie kończący się szmer rozkurczowy o ni-
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mocą zabiegu przezskórnego wszczepienia za-
stawki. Doświadczenia dotyczące użycia zasta-
wek mechanicznych w tej pozycji są ograniczone, 
istnieje ponadto problem odpowiedniego lecze-
nia przeciwkrzepliwego. W czasie zabiegu nale-
ży również uwzględnić wskazania do wykonania 
anuloplastyki TV, zamknięcia resztkowych VSD 
i/lub operacji naprawczej poszerzenia opuszki 
aorty /AR. Wskazania do zabiegu chirurgiczne-
go z powodu poszerzenia opuszki aorty nie róż-
nią się od wskazań w populacji ogólnej.25 4

Techniki TPVI stały się alternatywnym roz-
wiązaniem dla operacji na  otwartym sercu 
przede wszystkim u pacjentów ze zwężeniem/
niedomykalnością konduitu RVOT, ale także 
u wybranych pacjentów z wrodzoną niedomy-
kalnością/zwężeniem natywnej RVOT. TPVI, gdy 
jest to technicznie wykonalne, daje wyniki po-
równywalne z chirurgicznym PVRep i ma na celu 
wydłużenie żywotności konduitu, a tym samym 
zmniejszenie liczby ponownych operacji w okre-
sie życia pacjenta.255 Złamanie stentu – począt-
kowo najczęstsze powikłanie – stało się mniej-
szym problemem przy starannym przygotowa-
niu landing zone z użyciem dodatkowych sten-
tów. Najlepsze długoterminowe wyniki odnoto-
wano, gdy możliwe było osiągnięcie gradientu 
rezydualnego <15 mm Hg.256 Niezbyt częste po-
wikłania, występujące u <2% pacjentów, to pęk-
nięcie konduitu i ucisk na tętnice wieńcowe. Ry-

4.10.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne 
w późnym okresie
Zabiegi PVRep i/lub poszerzenia RVOTO cechu-
ją się małą śmiertelnością u pacjentów, u któ-
rych nie występuje niewydolność serca i/lub za-
wansowana dysfunkcja komorowa.246 Leczenie 
operacyjne rozważa się najczęściej z powodu PR. 
Wybór optymalnego czasu zabiegu jest dużym 
wyzwaniem. Podczas podejmowania decyzji do-
tyczącej momentu ponownej interwencji dane 
długoterminowe są ważniejsze niż pojedyncze 
pomiary.247 Jeśli wskaźnik końcowoskurczowy 
przekracza 80 ml/m2 oraz wskaźnik objętości 
końcoworozkurczowej osiągnie 160 ml/m2,248‑250 
normalizacja wymiarów RV po reinterwencji 
staje się mało prawdopodobna, ale ta granica 
dla reinterwencji może nie korelować z korzy-
ścią kliniczną. Niedawno przeprowadzona me-
taanaliza wykazała, że PVRep może złagodzić 
objawy i zmniejszyć objętość RV, ale potrzeb-
ne jest jeszcze wykazanie korzyści związanych 
z przeżyciem.251

Należy również rozwiązać problem dystal-
nego zwężenia PA – podczas zabiegu operacyj-
nego (możliwe śródoperacyjne zastosowanie 
stentów) lub za pomocą dostępu przezskórne-
go. Średni okres funkcjonowania biologicznej 
zastawki tętnicy płucnej (ksenograft lub ho-
mograft) to 10–20 lat,24 8,252,253 a w przyszłości 
wymiana może zostać przeprowadzona za po-
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Rycina 8.  Postępowanie po operacji naprawczej tetralogii Fallota: odległe powikłania do uwzględnienia podczas obserwacji

 Skróty: Ao – aorta, LA – lewy przedsionek, LV – lewa komora, PA – tętnica płucna, PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, RA – prawy przedsionek, RV –prawa komora, 
SCD – nagły zgon sercowy, TV – zastawka trójdzielna, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej
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Rycina 8.  Postępowanie po operacji naprawczej tetralogii Fallota: odległe powikłania do uwzględnienia podczas obserwacji

�Skróty: Ao – aorta, LA – lewy przedsionek, LV – lewa komora, PA – tętnica płucna, PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, RA – prawy przedsionek, RV – prawa 
komora, SCD – nagły zgon sercowy, TV – zastawka trójdzielna, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej
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szerzonej łatą RVOT ma istotne implikacje dla 
pacjentów poddawanych ponownym interwen-
cjom.259 Obecnie przedmiotem badań jest to, czy 
korzystne jest mapowanie przedoperacyjne i za-
pobiegawcza ablacja wolnoprzewodzących cieśni 
anatomicznych w trakcie zabiegu interwencyj-
nego lub przed nim u pacjentów bez udokumen-
towanego samoistnego utrwalonego VT.

4.10.5. Wskazania do badania elektrofizjologicznego 
i wszczepienia kardiowertera‑defibrylatora
ICD należy wszczepiać w prewencji wtórnej SCD 
(pacjenci po zatrzymaniu krążenia lub z utrwa-
lonym VT) (zalecenie IC). Kwestia implantacji 
ICD w prewencji pierwotnej jest kontrowersyj-
na, dotychczas nie opracowano ostatecznie sche-
matu stratyfikacji ryzyka. Pacjenci z omdlenia-

zyko zapalenia wsierdzia po TPVI pozostaje nie-
pokojące, a roczny wskaźnik zapadalności wy-
nosi 2–3%.257,258 Ponieważ ucisk tętnic wieńco-
wych może zagrażać życiu, przed wykonaniem 
TPVI należy wykonać balonowy test okluzyjny 
w celu wykluczenia potencjalnego ucisku tętnic 
wieńcowych, chociaż badanie to niesie ze sobą 
ryzyko pęknięcia konduitu. W przypadku cięż-
kiego zwapnienia konduitu TPVI powinno być 
wykonywane tylko wtedy, gdy skan CCTV wyka-
że wystarczającą odległość pomiędzy konduitem 
a tętnicami wieńcowymi. Silny związek pomię-
dzy powolnym przewodzeniem w anatomicznej 
cieśni a utrwalonym monomorficznym VT oraz 
potencjalna utrata dostępu do anatomicznej cie-
śni w czasie przezskórnej ablacji po PVRep lub 
po przezskórnym wszczepieniu zastawki w po-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego po operacjach naprawczych tetralogii Fallota

Zalecenie Klasaa Poziomb

PVRep jest zalecana u objawowych pacjentów z ciężką PRc i/lub co najmniej umiarkowanym 
RVOTOd

I C

U pacjentów z nienatywną drogą odpływue należy preferować interwencję przezskórną 
(TPVI), jeśli to anatomicznie możliwe

I C

Należy rozważyć PVRep u bezobjawowych pacjentów z ciężką PR i/lub RVOTO, gdy obecne 
jest jedno z poniższych kryteriów:
• obiektywne zmniejszenie wydolności wysiłkowej
• �postępujące poszerzenie RV do RVESVi ≥80 ml/m2 i/lub RVEDVi ≥160 ml/m2f, i/lub 

zwiększenie TR do co najmniej umiarkowanej
• postępująca dysfunkcja skurczowa RV
• RVOTO z RVSP >80 mm Hg

IIa C

Należy rozważyć zamknięcie VSD u pacjentów z resztkowym VSD i istotnym przeciążeniem 
objętościowym LV lub jeśli pacjent poddany jest zabiegowi operacyjnemu na zastawce 
tętnicy płucnej

IIa C

U pacjentów z utrwalonym VT, którzy są poddani operacyjnemu PVRep lub przezskórnej 
implantacji zastawki, przed zabiegiem lub w jego trakcie należy rozważyć przezcewnikowe 
mapowanie i ablację cieśni anatomicznych związanych z VT

IIa C

Należy rozważyć ocenę elektrofizjologiczną, w tym programowaną stymulację komór 
do stratyfikacji ryzyka SCD u pacjentów z dodatkowymi czynnikami ryzyka (dysfunkcje LV/RV, 
nieutrwalony objawowy VT, czas trwania QRS ≥180 ms, rozległe zbliznowacenie RV w CMR)

IIa C

Wszczepienie ICD powinno być rozważone u niektórych pacjentów z TOF z wieloma 
czynnikami ryzyka SCD, w tym z dysfunkcją LV, nieutrwalonym objawowym VT, czasem 
trwania QRS ≥180 ms, zbliznowaceniem RV w CMR lub z VT indukowanym przez 
programowaną stymulację komór

IIa C

Można rozważyć ablację przezskórną lub równoczesną ablację operacyjną objawowego 
monomorficznego utrwalonego VT u pacjentów z zachowaną funkcją obu komór jako 
alternatywę do wszczepienia ICD, jeśli procedura będzie wykonana w ośrodku wysoce 
wyspecjalizowanym i zostaną uzyskane punkty końcowe ablacji definiujące jej skuteczność 
(nieindukowalność, blok przewodzenia wzdłuż linii ablacji)

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  frakcja niedomykalności w CMR >30–40%
d  prędkość szczytowa >3 m/s
e  pacjenci z poprzednią operacją RVOT przy użyciu homograftów, graftów z bydlęcej żyły szyjnej, bioprotez/konduitów
f  potwierdzone w powtarzanych badaniach

Skróty: CMR – rezonans magnetyczny serca i naczyń, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, LV – lewa komora, 
PR – niedomykalność zastawki tętnicy płucnej, PVRep – wymiana zastawki tętnicy płucnej, RV – prawa komora, RVESVi – indeksowana 
objętość końcowoskurczowa prawej komory, RVEDVi – indeksowana objętość końcoworozkurczowa prawej komory, RVOT – droga 
odpływu prawej komory, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej komorze, SCD – nagły 
zgon sercowy, TOF – tetralogia Fallota, TPVI – przezskórne wszczepienie zastawki tętnicy płucnej, TR – niedomykalność zastawki 
trójdzielnej, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, VT – częstoskurcz komorowy
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sób postępowania (złożoność łożyska naczynio-
wego płuc może sprawić, że naprawa stanie się 
trudna lub niemożliwa).

Postępowanie u pacjentów z niezgodnością 
połączeń wewnątrzsercowych i/lub fizjologią 
pojedynczej komory zostanie omówione w od-
powiednich rozdziałach.

Można wyodrębnić 3 schematy układu tęt-
nic płucnych:
•	 jednoogniskowy z łączącymi się tętnicami 

płucnymi o prawidłowych rozmiarach, za-
opatrywanymi przez PDA

•	 wieloogniskowy z łączącymi się, lecz hipopla-
stycznymi tętnicami płucnymi (obraz przy-
pominający mewę), zaopatrywanymi przez 
MAPCA

•	 wieloogniskowy z niełączącymi się lub bra-
kującymi tętnicami płucnymi, zaopatrywa-
nymi przez MAPCA.
Postępowanie chirurgiczne jest przedmiotem 

intensywnych dyskusji ze względu na brak kon-
sensusu co do optymalnego leczenia.

Pacjenci z łączącymi się tętnicami płucnymi 
o prawidłowych wymiarach z zachowanym pniem 
płucnym (zazwyczaj z atrezją zastawki) mogą być 
poddawani zabiegowi naprawczemu jak w TOF 
przy użyciu łaty przezpierścieniowej. U pacjen-
tów z tętnicami płucnymi o prawidłowej wielko-
ści, ale bez pnia płucnego zabieg naprawczy wy-
maga użycia konduitu RV–PA. Pacjenci z łączą-
cymi się, ale hipoplastycznymi PA, często wyma-
gają zespolenia systemowo‑płucnego lub rekon-
strukcji RVOT (bez zamknięcia VSD), co może 
stymulować rozwój PA, a następnie mogą zostać 
poddani ocenie w celu przeprowadzenia zabie-
gu naprawczego przy użyciu konduitu z zastaw-
ką. Pacjenci z niełączącymi się tętnicami płuc-
nymi z odpowiednim, ale nie nadmiernym prze-
pływem płucnym w okresie niemowlęcym, mogą 
dożyć do wieku dorosłego bez konieczności prze-
prowadzania operacji. Istnieją zwolennicy etapo-
wego doprowadzenia do układu jednoogniskowe-
go, tzw. unifolizacji, w tej ostatniej trudnej grupie 
niemowląt, którego ostatecznym celem jest ope-
racja naprawcza z wykorzystaniem konduitu.264

4.11.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
W wieku dorosłym objawy kliniczne u pacjentów 
poddanych leczeniu chirurgicznemu są podobne 
do tych z TOF (zob. rozdział 4.10 i 4.14). U osób niepod-
danych operacji naprawczej występują duszność 
wysiłkowa, męczenie się i postępująca przewlekła 
sinica, spowodowane zmniejszeniem przepływu 
krwi w płucach w wyniku zwężenia naczyń obocz-
nych, zwężenia PA, zwiększonego PVR lub zwięk-
szonego ciśnienia końcoworozkurczowego w ko-
morze.265 Sinica w końcu doprowadzi do zajęcia 
wielu narządów (zob. rozdział 3.4.8). U nieoperowa-
nych pacjentów może wystąpić szereg powikłań:
•	 krwioplucie, które może być spowodowane 

pęknięciem zwykle małych naczyń krąże-
nia obocznego i/lub niewielką zakrzepicą PA

mi z niewyjaśnionej przyczyny i upośledzeniem 
czynności komór lub innymi czynnikami ryzyka 
wystąpienia SCD powinni zostać poddani oce-
nie hemodynamicznej i badaniu EP. W przypad-
ku nieobecności odwracalnych przyczyn zabu-
rzeń rytmu serca należy rozważyć wszczepienie 
ICD (zob. rozdział 3.4.2).260,261

4.10.6. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Wszystkich pacjentów z TOF należy okresowo 
kontrolować w specjalistycznych ośrodkach zaj-
mujących się leczeniem ACHD, z czego większość 
pacjentów raz w roku. W czasie wizyt kontrol-
nych należy poszukiwać powikłań wymienio-
nych w rozdziale 4.10.2. U wszystkich pacjentów na-
leży wykonać CMR w regularnych odstępach 
czasu, przy czym ich długość zależy od wykry-
tych nieprawidłowości.

4.10.7. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: bez ograniczeń 

u bezobjawowych pacjentów po operacji na-
prawczej w dobrym stanie hemodynamicz-
nym. Pacjenci obciążeni dużym ryzykiem wy-
stąpienia klinicznie jawnych zaburzeń rytmu 
serca / SCD, z zaawansowaną dysfunkcją obu-
komorową i pacjenci z istotną patologią aor-
ty wstępującej powinni ograniczyć wysiłek 
do aktywności o małej intensywności i uni-
kać wysiłku izometrycznego.

•	 Ciąża: u chorych niepoddanych zabiegom na-
prawczym ciąża wiąże się z istotnym ryzy-
kiem powikłań i zgonu zarówno kobiety cię-
żarnej, jak i płodu. Ryzyko związane z ciążą 
u pacjentek po zabiegach naprawczych zale-
ży od stanu hemodynamicznego (małe u pa-
cjentek w dobrym stanie hemodynamicznym). 
U kobiet, u których występują istotne niepra-
widłowości resztkowe, istnieje ryzyko poja-
wienia się zaburzeń rytmu serca i niewydol-
ności RV. Ciąża najprawdopodobniej nie bę-
dzie miała negatywnego długotrwałego wpły-
wu na funkcję układu krążenia w perspekty-
wie długoterminowej262 (zob. rozdział 3.5.7).

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (zob. 
rozdział 3.4.6.).

4.11. Atrezja tętnicy płucnej z ubytkiem przegrody 
międzykomorowej
4.11.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Dorośli pacjenci z atrezją tętnicy płucnej z VSD 
stanowią niejednorodną populację pod wzglę-
dem anatomii, fizjologii i wcześniejszych inter-
wencji. Chorzy z atrezją tętnicy płucnej i VSD 
mają podobną wewnątrzsercową anatomię jak 
w TOF, ale nie mają bezpośredniej komunika-
cji pomiędzy RV i PA. Częste są mikrodelekcje 
22q11.2 (anomalie twarzy, mowa nosowa i opóź-
nienie rozwojowe).263 Napływ krwi do PA jest 
zróżnicowany w atrezji tętnicy płucnej i VSD 
i determinuje zarówno obraz kliniczny, jak i spo-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego po operacjach naprawczych tetralogii Fallota

Zalecenie Klasaa Poziomb

PVRep jest zalecana u objawowych pacjentów z ciężką PRc i/lub co najmniej umiarkowanym 
RVOTOd

I C

U pacjentów z nienatywną drogą odpływue należy preferować interwencję przezskórną 
(TPVI), jeśli to anatomicznie możliwe

I C

Należy rozważyć PVRep u bezobjawowych pacjentów z ciężką PR i/lub RVOTO, gdy obecne 
jest jedno z poniższych kryteriów:
• obiektywne zmniejszenie wydolności wysiłkowej
• �postępujące poszerzenie RV do RVESVi ≥80 ml/m2 i/lub RVEDVi ≥160 ml/m2f, i/lub 

zwiększenie TR do co najmniej umiarkowanej
• postępująca dysfunkcja skurczowa RV
• RVOTO z RVSP >80 mm Hg

IIa C

Należy rozważyć zamknięcie VSD u pacjentów z resztkowym VSD i istotnym przeciążeniem 
objętościowym LV lub jeśli pacjent poddany jest zabiegowi operacyjnemu na zastawce 
tętnicy płucnej

IIa C

U pacjentów z utrwalonym VT, którzy są poddani operacyjnemu PVRep lub przezskórnej 
implantacji zastawki, przed zabiegiem lub w jego trakcie należy rozważyć przezcewnikowe 
mapowanie i ablację cieśni anatomicznych związanych z VT

IIa C

Należy rozważyć ocenę elektrofizjologiczną, w tym programowaną stymulację komór 
do stratyfikacji ryzyka SCD u pacjentów z dodatkowymi czynnikami ryzyka (dysfunkcje LV/RV, 
nieutrwalony objawowy VT, czas trwania QRS ≥180 ms, rozległe zbliznowacenie RV w CMR)

IIa C

Wszczepienie ICD powinno być rozważone u niektórych pacjentów z TOF z wieloma 
czynnikami ryzyka SCD, w tym z dysfunkcją LV, nieutrwalonym objawowym VT, czasem 
trwania QRS ≥180 ms, zbliznowaceniem RV w CMR lub z VT indukowanym przez 
programowaną stymulację komór

IIa C

Można rozważyć ablację przezskórną lub równoczesną ablację operacyjną objawowego 
monomorficznego utrwalonego VT u pacjentów z zachowaną funkcją obu komór jako 
alternatywę do wszczepienia ICD, jeśli procedura będzie wykonana w ośrodku wysoce 
wyspecjalizowanym i zostaną uzyskane punkty końcowe ablacji definiujące jej skuteczność 
(nieindukowalność, blok przewodzenia wzdłuż linii ablacji)

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  frakcja niedomykalności w CMR >30–40%
d  prędkość szczytowa >3 m/s
e  pacjenci z poprzednią operacją RVOT przy użyciu homograftów, graftów z bydlęcej żyły szyjnej, bioprotez/konduitów
f  potwierdzone w powtarzanych badaniach

Skróty: CMR – rezonans magnetyczny serca i naczyń, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, LV – lewa komora, 
PR – niedomykalność zastawki tętnicy płucnej, PVRep – wymiana zastawki tętnicy płucnej, RV – prawa komora, RVESVi – indeksowana 
objętość końcowoskurczowa prawej komory, RVEDVi – indeksowana objętość końcoworozkurczowa prawej komory, RVOT – droga 
odpływu prawej komory, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej komorze, SCD – nagły 
zgon sercowy, TOF – tetralogia Fallota, TPVI – przezskórne wszczepienie zastawki tętnicy płucnej, TR – niedomykalność zastawki 
trójdzielnej, VSD – ubytek przegrody międzykomorowej, VT – częstoskurcz komorowy
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leźć w rozdziale 4.10; u pacjentów po operacjach na-
prawczych z użyciem konduitu RV‑PA z zastaw-
ką – w rozdziale 4.14.

Pacjentów z PA i VSD dożywających dorosłego 
wieku bez operacji naprawczej lub po uprzednich 
procedurach paliatywnych wiele lat temu uważa-
no by za nieoperacyjnych, ale obecnie mogą oni 
odnieść korzyść z użycia współczesnych metod 
chirurgicznych oraz interwencyjnych.268,269 Pa-
cjenci z łączącymi się PA oraz pacjenci z duży-
mi MAPCA anatomicznie odpowiednimi do do-
prowadzenia do układu jednoogniskowego (uni-
fokalizacji), którzy nie rozwinęli ciężkich PVD 
ze względu na protekcyjne działanie zwężeń, 
powinni być brani pod uwagę przy kwalifikacji 
do operacji naprawczej. Wielu nieleczonych pa-
cjentów może jednak nie kwalifikować się do dal-
szego leczenia operacyjnego, głównie ze względu 
na złożoność ich naczyń płucnych. Ważne jest, 
aby wziąć pod uwagę, że podczas gdy leczenie 
kardiochirurgiczne może doprowadzić do popra-
wy stanu klinicznego lub rokowania (to ostat-
nie jest wyłącznie przypuszczalne), jest również 
główną przyczyną śmiertelności.

Interwencja przezcewnikowa może obejmować 
balonowe poszerzenie/stentowanie naczyń krą-
żenia obocznego w celu zwiększenia przepływu 
krwi do płuc.270 Z drugiej strony pacjenci z cięż-
kim krwiopluciem mogą wymagać zabezpiecze-
nia pękniętych naczyń krążenia obocznego.

Przeżywalność zależy od stopnia złożoności 
malformacji płucnych i wyników naprawy chi-
rurgicznej. Przeżywalność u pacjentów leczo-
nych paliatywnie jest znacznie mniejsza i wynosi 
60% w ciągu 20 lat obserwacji. Przeszczepienie 
serca i płuc może stanowić opcję tylko w przy-
padku wysoce wyselekcjonowanych pacjentów.

4.11.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Pacjenci z PA i VSD powinni być poddawani okre-
sowym kontrolom w specjalistycznym ośrodku 
zajmującym się leczeniem ACHD (przynajmniej 
raz w roku). Informacje dotyczące postępowa-
nia w przypadku zajęcia narządów związanego 
z sinicą można znaleźć w rozdziale 3.4.8.

U pacjentów z segmentalnym PAH można roz-
ważyć celowane leczenie PAH; zob. rozdział 3.4.3.271,27 2

Wystąpienie objawów, takich jak duszność, 
narastająca sinica, zmiana szmeru pochodzące-
go z przecieku, niewydolność serca oraz zabu-
rzenia rytmu serca, wymaga szczególnej uwagi. 
Objawy te powodują konieczność przeprowa-
dzenia wcześniejszej kontroli i oceny wskazań 
do leczenia interwencyjnego.

4.11.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjentów z prawi-

dłowym stanem hemodynamicznym powinno 
się zachęcać do regularnej aktywności, z wy-
łączeniem skrajnego wysiłku izometrycznego. 
Pacjenci z mniej korzystnymi warunkami he-
modynamicznymi powinni podlegać większym 

•	 przewlekła niewydolność serca zwykle o wie-
loczynnikowym podłożu, która może być 
skutkiem długotrwałej sinicy, wczesnego nad-
miernego przepływu płucnego krwi, zwięk-
szenia PVR, dysfunkcji RV, AR lub wynikać 
z innych przyczyn

•	 postępujące poszerzenie aorty wstępującej 
z narastającą AR (i rzadko z rozwarstwie-
niem aorty)

•	 IE, które może szczególnie niekorzystnie 
wpływać na pacjentów z ograniczoną rezerwą 
sercowo‑naczyniową oraz pacjentów z istot-
ną sinicą

•	 zaburzenia rytmu serca i SCD – nie są rzadkie
•	 segmentalne PAH.46

4.11.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.
•	 Objawy kliniczne: u pacjentów niepoddanych 

zabiegom naprawczym sinica może być znacz-
nie nasilona, nawet przy minimalnym wysił-
ku fizycznym. Szmer ciągły słyszalny na ple-
cach sugeruje obecność MAPCA. Do objawów 
elektrokardiograficznych należy prawogram 
i RVH. W RTG klatki piersiowej może być wi-
doczny zarys serca w kształcie buta (pusta 
zatoka tętnicy płucnej) i nieprawidłowy, zu-
bożony rysunek płucny (na przemian z ob-
szarami zwiększonego unaczynienia przez 
duże MAPCA).

•	 Echokardiografia: znaleziska echokardio-
graficzne zależą od typu operacji naprawczej 
(zob. rozdziały 4.10 i 4.16). U pacjentów niepodda-
nych zabiegom naprawczym można stwierdzić 
brak bezpośredniego przepływu z RV do PA, 
z  ciągłym wielomiejscowym przepływem 
w MAPCA widocznym w kolorowym dople-
rze. Echokardiografia 3D może dodatkowo po-
móc w określeniu patologii anatomicznej oraz 
wielkości i funkcji komór serca. TOE jest przy-
datne u niektórych pacjentów do oceny ana-
tomii zastawek, gdy obrazowanie przezklat-
kowe jest trudne lub gdy podejrzewa się IE.266

•	 CMR, CCT i cewnikowanie serca są niezbęd-
ne do określenia źródeł dopływu krwi do płuc 
i wielkości PA, do oceny MAPCA i uzyskania 
informacji na temat hemodynamiki. U leczo-
nych pacjentów CMR jest zalecany w odnie-
sieniu do wymagań podobnych jak u pacjen-
tów z TOF (do oceny objętości i funkcji RV, PR, 
wielkości, kształtu PA oraz szerokości aorty 
wstępującej, a także do oceny przecieku reszt-
kowego [Qp:Qs]). Angiografia rotacyjna 3D 
i obrazowanie nakładkowe 3D, a także fuzja 
obrazów rentgenowskich i rezonansu magne-
tycznego, pomagają w precyzyjnej ocenie.267

4.11.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Informacje dotyczące prowadzenia i leczenia 
interwencyjnego u pacjentów po naprawie jak 
w TOF z łatą przezpierścieniową można zna-
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żylno‑trójdzielnej, z pętlą reentry związaną 
z chirurgicznymi nacięciami/blizną; AF może 
wystąpić w starszym wieku. Wysokie tętno 
jest często słabo tolerowane hemodynamicz-
nie z powodu braku możliwości zwiększenia 
obciążenia wstępnego, co jest efektem (re-
strykcyjnych) tuneli przedsionkowych. Bra-
dykardia z powodu SND może przyczyniać 
się do AT.

•	 częstoskurcze komorowe: pierwotny polimor-
ficzny VT lub VF z powodu obniżonej czynno-
ści komór i mechanizmu związanego z niewy-
dolnością serca lub monomorficzny VT z po-
wodu blizny/nacięcia/łat w naprawionym zło-
żonym TGA; wtórne VT lub VF, poprzedzo-
ne częstoskurczem nadkomorowym (SVT) 
z szybkim przewodzeniem i następczym nie-
dokrwieniem mięśnia sercowego z powodu 
bardzo małej objętości wyrzutowej związa-
nej z SVT

•	 zwężenie w obrębie łaty tunelizującej zarów-
no górnego (najczęstsze), jak i dolnego napły-
wu z żył systemowych

•	 przeciek przez łatę tunelizującą zarówno 
z przeciekiem L‑R prowadzącym do zwięk-
szonego przepływu płucnego, jak i przecie-
kiem R‑L w przypadku zwężenia drogi wy-
pływu z komory podpłucnej, z sinicą lub za-
torowością skrzyżowaną

•	 zwężenia żył płucnych / ujść żył płucnych, naj-
częściej w miejscu, gdzie żyły płucne łączą się 
z przedsionkiem/RA

•	 LVOTO może się rozwijać z powodu prze-
mieszczenia przegrody międzykomorowej 
w kierunku niskociśnieniowej podpłucnej 
LV, często związane ze skurczowym ruchem 
przednim zastawki mitralnej

•	 PH może się ujawnić czasami kilkadziesiąt lat 
po zabiegu korekcji fizjologicznej; zwykle jest 
to pozawłośniczkowe PH,27 3 ale PAH może być 
również obecne

•	 śmierć z powodu niewydolności serca lub SCD 
prawdopodobnie spowodowany arytmią.
W większych liczebnie badaniach, z okresem 

obserwacji do 40 lat, przeżycie wynosiło 60–
75%.2 74,2 75 Przeżycie wolne od niepożądanych 
zdarzeń wynosi zaledwie 20%.276,27 7 Wydolność 
wysiłkowa jest zazwyczaj zmniejszona przez nie-
wystarczające zwiększenie pojemności minuto-
wej serca: niewydolność chronotropową, zmniej-
szone obciążenie wstępne wynikające ze względ-
nie zwężonych i/lub niepodatnych łat tunelizu-
jących właściwych dla operacji korekcji fizjolo-
gicznej oraz przez zmniejszoną funkcję RV.

4.12.2.2. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Ocena kliniczna musi obejmować poszuki-
wanie oznak zastoju żylnego w górnej i/lub dol-
nej połowie ciała. Objawy obrzęku głowy i szyi 
są oznaką zwężenia ujścia żyły głównej górnej. 

ograniczeniom czynnościowym. Należy uni-
kać skrajnego wysiłku, jednak regularna ak-
tywność fizyczna o niewielkim nasileniu (spa-
cery, pływanie, jazda na rowerze) jest zalecana.

•	 Ciąża: ryzyko związane z ciążą u pacjentek 
poddanych zabiegom naprawczym z dobry-
mi warunkami hemodynamicznymi i bez wy-
wiadu zaburzeń rytmu serca jest małe. Ryzy-
ko się zwiększa, jeśli stwierdza się: hipokse-
mię, PAH, dysfunkcję komorową, objawy nie-
wydolności serca oraz zaburzenia rytmu serca 
(zob. rozdział 3.5.7). Ponieważ wada ta dość często 
wiąże się z mikrodelecją chromosomu 22q11, 
należy kontrolować pacjentki pod tym wzglę-
dem przed zajściem w ciążę.

•	 Profilaktyka IE: zalecana wyłącznie u pacjen-
tów obciążonych dużym ryzykiem (również 
u wszystkich pacjentów niepoddanych zabie-
gom naprawczym; zob. rozdział 3.4.6).

4.12. Przełożenie wielkich pni tętniczych
4.12.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
TGA charakteryzuje się zgodnością AV i niezgod-
nością połączeń komorowo‑tętniczych: aorta 
uchodzi z RV, a PA uchodzi z LV. TGA nazywa-
ne jest prostym w przypadku braku wrodzonych 
wad współistniejących; TGA nazywane jest zło-
żonym w przypadku występowania wad współ-
istniejących: VSD (~45%), LVOTO (~25%) i CoA 
(~5%). Długotrwały wynik leczenia TGA złożo-
nego jest, niezależnie od rodzaju naprawczego 
zabiegu chirurgicznego, gorszy od wyniku le-
czenia prostego TGA.

Etiologia TGA nie jest znana, a patogeneza 
kontrowersyjna. TGA może występować rodzin-
nie, ale zdarza się to bardzo rzadko. Istnieje 
przewaga u mężczyzn 2:1.

Przebieg naturalny jest niezwykle niepomyśl-
ny, a przeżycie do wieku dorosłego bez naprawy 
chirurgicznej jest rzadkością. Techniki chirur-
giczne ewoluowały: korekcja fizjologiczna zo-
stała zastąpiona korekcją anatomiczną, a złożo-
ne TGA są często operowane (operacja napraw-
cza Rastelliego).

Schematyczny przegląd technik chirurgicz-
nych i ich długotrwałych powikłań w TGA przed-
stawiono na rycinie 9.

4.12.2. Korekcja fizjologiczna
4.12.2.1. Obraz kliniczny po korekcji fizjologicznej
Osoby starsze z  prostym TGA przebyły już 
najprawdopodobniej korekcję fizjologiczną 
typu Mustarda lub Senninga. Najczęstsze po-
wikłania to:
•	 dysfunkcja i niewydolność systemowej RV
•	 wtórna postępująca TR (systemowa zastaw-

ka AV)
•	 bradykardia i niewydolność chronotropowa 

spowodowana utratą rytmu zatokowego; prze-
wodnictwo AV jest zwykle zachowane

•	 tachyarytmia nadkomorowa, zwykle typowe 
trzepotanie przedsionków zależne od cieśni 
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Szmer skurczowy typu wyrzutu sugeruje zwę-
żenie drogi odpływu komory podpłucnej, a skur-
czowy szmer niedomykalności sugeruje niedo-
mykalność systemowej TV. Znaleziska w EKG 
obejmują RVH i – co nie jest rzadkością – za-
stępczy rytm z wąskimi zespołami QRS, bez 
widocznych fal P.

Obrzęk nóg, żylaki, powiększenie wątroby i mar-
skość wątroby są widoczne przy zwężeniu ujścia 
żyły głównej dolnej. Zwężenie, a nawet całko-
wita niedrożność, mogą być bezobjawowe dzię-
ki skutecznemu krążeniu obocznemu zapew-
nionemu przez żyłę nieparzystą lub żyłę niepa-
rzystą krótką.

   9

Rycina 9.  Postępowanie w przełożeniu wielkich pni tętniczych: odległe powikłania do uwzględnienia podczas obserwacji

 Skróty: Ao – aorta, AV – przedsionkowo‑komorowy, IVC – żyła główna dolna, LA – lewy przedsionek, LV – lewa komora, LVOT – droga odpływu lewej komory, 
PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, PV –żyła płuc na, PVA – przedsionek spływu żył płucnych, RA – prawy przedsionek, RV – prawa komora, SCD – nagły zgon 
sercowy, SN‑dysf. – dysfunkcja węzła zatokowo‑przedsionkowego, SVA – przedsionek spływu żył systemowych, SVC– żyła główna górna, TV – zastawka trójdzielna
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Rycina 9.  Postępowanie w przełożeniu wielkich pni tętniczych: odległe powikłania do uwzględnienia podczas obserwacji

�Skróty: Ao – aorta, AV – przedsionkowo‑komorowy, IVC – żyła główna dolna, LA – lewy przedsionek, LV – lewa komora, LVOT – droga odpływu lewej komory, 
PS – zwężenie zastawki tętnicy płucnej, PV – żyła płucna, PVA – przedsionek spływu żył płucnych, RA – prawy przedsionek, RV – prawa komora, SCD – nagły zgon 
sercowy, SN‑dysf. – dysfunkcja węzła zatokowo‑przedsionkowego, SVA – przedsionek spływu żył systemowych, SVC – żyła główna górna, TV – zastawka trójdzielna
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nięcie kontrastu do jednej z żył udowych. TOE 
jest przydatna do oceny łat tunelizujących.

•	 CMR zapewnia większą niezawodność i ilościo-
wą dokładność oceny funkcji skurczowej sys-
temowej RV w porównaniu z echokardiogra-
fią oraz drożności przedsionkowych łat tune-
lizujących. Rozmiar wielkich tętnic może być 
wiarygodnie zmierzony; nieprawidłowo sze-
roka PA i/lub duża podpłucna LV mogą wska-
zywać na PH. Przeciek przez przedsionkową 
łatę tunelizującą może być określony ilościo-
wo (Qp:Qs). Niewielkie nieszczelności łaty nie-
prowadzące do znaczącego przecieku są trud-
ne do wykrycia za pomocą CMR (echokardio-
grafia kontrastowa jest lepsza). Późne wzmoc-
nienie gadolinowe w systemowej RV pozwala 
przewidywać wynik kliniczny.279

•	 Przed wszczepieniem PM/ICD lub wprowa-
dzeniem nowych/dodatkowych elektrod sty-
mulatora serca należy wykluczyć zwężenie/
przeciek w górnej części łaty tunelizującej 
(i ewentualnie przeprowadzić leczenie). Alter-

•	 Echokardiografia jest podstawową metodą dia-
gnostyczną dostarczającą informacji o wiel-
kości i funkcji skurczowej komory systemo-
wej i podpłucnej, zwężeniu drogi odpływu ko-
mory podpłucnej, TR, przecieku lub zwężeniu 
przedsionkowych łat tunelizujących oraz oce-
nę spływu żył płucnych. Objawy PH są czę-
sto subtelne, jak zmniejszone spłaszczenie 
przegrody międzykomorowej podczas skurczu 
i nieprawidłowo szeroka PA – mogą być trud-
ne do rozpoznania. Podejrzenie PH nakazuje 
diagnostyczne cewnikowanie serca w celu wy-
kluczenia/potwierdzenia PH, ponieważ rozpo-
znanie PH może mieć wpływ na postępowanie. 
Echokardiografia kontrastowa może wykazać 
nieszczelność łat tunelizujących, występują-
cą nawet u 50% nieselekcjonowanych i bezob-
jawowych pacjentów lub zwężenie w obrębie 
łat.278 Wstrzyknięcie kontrastu do kończyn 
górnych często powoduje pominięcie prze-
cieku w obrębie spływu żyły głównej dolnej; 
można to wykluczyć jedynie poprzez wstrzyk-

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego w przełożeniu wielkich pni tętniczych po korekcji fizjologicznej

Zalecenie Klasaa Poziomb

Zalecenia dotyczące interwencji operacyjnej

U objawowych pacjentów ze zwężeniem przedsionka żył płucnych zaleca się naprawę 
operacyjną (interwencja przezskórna rzadko jest możliwa)

I C

U objawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej niekwalifikującym się 
do interwencji przezskórnej zaleca się naprawę operacyjną

I C

U pacjentów objawowych z przeciekiem przez łatę tunelizującą niekwalifikującym się 
do zamknięcia przezskórnego zaleca się naprawę operacyjną

I C

U pacjentów z ciężką niedomykalnością systemowej (trójdzielnej) zastawki AV bez istotnej 
dysfunkcji skurczowej komory (EF >40%) powinno się rozważyć naprawę lub wymianę 
zastawki bez względu na objawy

IIa C

Nie zaleca się bandingu na PA u dorosłych, jako przygotowania LV przed z późniejszym 
zabiegiem korekcji anatomicznej

III C

Wskazania do interwencji przezskórnej

U objawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej zaleca się wszczepienie stentu, 
jeśli to technicznie możliwe

I C

U objawowych pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą i sinicą w spoczynku i podczas 
wysiłku lub z poważnym podejrzeniem zatoru paradoksalnego zaleca się, jeśli to technicznie 
możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub zamknięcie przezskórne

I C

U pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą i objawami spowodowanymi przeciekiem 
L‑R zaleca się, jeśli to technicznie możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub zamknięcie 
przezskórne

I C

U bezobjawowych pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą z istotnym komorowym 
przeciążeniem objętościowym spowodowanym przeciekiem L‑R powinno się rozważyć,  
jeśli to technicznie możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub zamknięcie przezskórne

IIa C

U pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą, którzy wymagają PM/ICD, powinno się 
rozważyć zamknięcie przecieku przez łatę powlekanym stentem, jeśli to technicznie możliwe, 
przed wprowadzeniem elektrod przezżylnych

IIa C

U bezobjawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej można rozważyć założenie 
stentu, jeśli to technicznie możliwe

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AV – przedsionkowo‑komorowy, EF – frakcja wyrzutowa, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, L‑R – lewo‑prawy, 
LV – lewa komora, PA – tętnica płucna, PM – stymulator serca
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tyczna może zostać użyta do wstecznego do-
stępu do przedsionka. Standardowy dostęp 
wsteczny do przedsionka u osób dorosłych 
zwykle nie jest skuteczny w osiągnięciu dostę-
pu do cieśni. W przypadku wskazania do prze-
kłucia łaty zalecany jest zabieg pod kontrolą 
TOE. Programowana stymulacja elektryczna 
w celu stratyfikacji ryzyka nie jest przydatna.

•	 Stymulatory serca: zob. rozdział 3.4.2.
Wskazania do interwencji podsumowano w ta-

beli z zaleceniami dotyczącymi interwencji chi-
rurgicznej i przezcewnikowej w TGA po opera-
cji korekcji fizjologicznej.

4.12.3. Operacja korekcji anatomicznej
4.12.3.1. Obraz kliniczny po korekcji anatomicznej
Młodzi dorośli z prostym TGA prawdopodob-
nie przejdą operację korekcji anatomicznej. Naj-
częstsze powikłania to:
•	 poszerzenie opuszki neoaorty powodujące AR
•	 nadzastawkowe PS i zwężenie gałęzi tętnicy 

płucnej (jednostronnie lub obustronnie),281 
będące konsekwencją położenia rozwidle-
nia tętnicy płucnej przed aortą wstępującą 
po manewrze Lecompte’a oraz poszerzenia 
opuszki neoaorty

•	 zaburzenia czynności LV i komorowe zabu-
rzenia rytmu serca są rzadkie, ale mogą wy-
stępować; oba mogą mieć związek z proble-
mami z tętnicami wieńcowymi, które były 
reimplantowane w neoaorcie

•	 ostry kąt łuku aorty, który może prowadzić 
do czynnościowego zwężenia i nadciśnienia 
tętniczego.
Przeżywalność do 30 lat jest bardzo dobra 

(>90% osób, które przeżyły leczenie szpitalne)282, 
a przeżycie bez zdarzeń niepożądanych jest za-
dowalające (60–80%)283‑285. Zdecydowana więk-
szość tych pacjentów jest bezobjawowa. Z regu-
ły wydolność wysiłkowa jest nieznacznie ograni-
czona, ale może być prawidłowa. Częstość wystę-
powania późnych problemów z tętnicami wień-
cowymi jest podawana jako bardzo niska,286,287 
co stawia pod znakiem zapytania, czy rutyno-
we badania przesiewowe tętnic wieńcowych są 
uzasadnione.

4.12.3.2. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.
•	 Echokardiografia jest kluczową metodą dia-

gnostyczną, dostarczającą informacji na te-
mat czynności LV (globalnej i regionalnej), 
zwężenia w miejscach zespolenia tętniczego, 
najczęściej PS, niedomykalności zastawki neo-
aortalnej, wymiaru opuszki neoaorty i prok-
symalnej aorty wstępującej oraz ostrego kąta 
łuku aorty. Można ocenić czynność skurczo-
wą RV i – jeśli to możliwe – zmierzyć ciśnie-
nie skurczowe w prawej komorze (RVSP; pręd-
kość TR). Ze względu na swoje położenie (da-
leko do przodu i tuż za mostkiem) echokardio

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego w przełożeniu wielkich pni tętniczych po korekcji fizjologicznej

Zalecenie Klasaa Poziomb

Zalecenia dotyczące interwencji operacyjnej

U objawowych pacjentów ze zwężeniem przedsionka żył płucnych zaleca się naprawę 
operacyjną (interwencja przezskórna rzadko jest możliwa)

I C

U objawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej niekwalifikującym się 
do interwencji przezskórnej zaleca się naprawę operacyjną

I C

U pacjentów objawowych z przeciekiem przez łatę tunelizującą niekwalifikującym się 
do zamknięcia przezskórnego zaleca się naprawę operacyjną

I C

U pacjentów z ciężką niedomykalnością systemowej (trójdzielnej) zastawki AV bez istotnej 
dysfunkcji skurczowej komory (EF >40%) powinno się rozważyć naprawę lub wymianę 
zastawki bez względu na objawy

IIa C

Nie zaleca się bandingu na PA u dorosłych, jako przygotowania LV przed z późniejszym 
zabiegiem korekcji anatomicznej

III C

Wskazania do interwencji przezskórnej

U objawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej zaleca się wszczepienie stentu, 
jeśli to technicznie możliwe

I C

U objawowych pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą i sinicą w spoczynku i podczas 
wysiłku lub z poważnym podejrzeniem zatoru paradoksalnego zaleca się, jeśli to technicznie 
możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub zamknięcie przezskórne

I C

U pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą i objawami spowodowanymi przeciekiem 
L‑R zaleca się, jeśli to technicznie możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub zamknięcie 
przezskórne

I C

U bezobjawowych pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą z istotnym komorowym 
przeciążeniem objętościowym spowodowanym przeciekiem L‑R powinno się rozważyć,  
jeśli to technicznie możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub zamknięcie przezskórne

IIa C

U pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą, którzy wymagają PM/ICD, powinno się 
rozważyć zamknięcie przecieku przez łatę powlekanym stentem, jeśli to technicznie możliwe, 
przed wprowadzeniem elektrod przezżylnych

IIa C

U bezobjawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej można rozważyć założenie 
stentu, jeśli to technicznie możliwe

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AV – przedsionkowo‑komorowy, EF – frakcja wyrzutowa, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, L‑R – lewo‑prawy, 
LV – lewa komora, PA – tętnica płucna, PM – stymulator serca

natywą dla CMR i CCT do oceny górnej części 
łaty tunelizującej jest wstrzyknięcie kontra-
stu w prawe ramię i fluoroskopia.

•	 CPET jest istotny w obserwacji odległej przy 
seryjnej ocenie wydolności wysiłkowej i nie-
wydolności chronotropowej. Może również 
ujawnić nieszczelność łaty tunelizującej (desa-
turacja), która jest bezobjawowa w spoczynku.

•	 W przypadku podejrzenia bradykardii i/lub 
tachyarytmii u niektórych pacjentów wska-
zane jest monitorowanie holterowskie, reje-
strator zdarzeń i badanie EP.

•	 Cewnikowanie serca jest wskazane, gdy oce-
na nieinwazyjna jest niejednoznaczna lub gdy 
istnieje podejrzenie, że PH wymaga oceny 
(zob. rozdział 3.3.5).

4.12.2.3. Leczenie farmakologiczne
•	 Dysfunkcja skurczowa systemowej RV: braku-

je danych na poparcie hipotezy, że inhibitory 
ACE, ARB, β‑adrenolityki czy antagoniści al-
dosteronu – same lub w połączeniu – popra-
wiają wyniki leczenia.280 Obecnie nie można 
wydać żadnego jasnego zalecenia.

•	 Niewydolność systemowej RV: w przypadku 
objawowej niewydolności serca diuretyki ła-
godzą objawy. Chociaż nie wykazano żadnych 
korzyści w przypadku standardowej terapii 
niewydolności serca u pacjentów z systemo-
wą RV, bardziej objawowi pacjenci mogą od-
nieść korzyści z przepisywania „klasycznych” 
leków na niewydolność serca.

•	 Arytmia: leki zmniejszające częstość akcji ser-
ca należy stosować ostrożnie, ponieważ po ko-
rekcji fizjologicznej pacjenci są podatni na bra-
dykardię i SND.

•	 PH: dokładny mechanizm PH musi zostać wy-
jaśniony przed rozważeniem leczenia farma-
kologicznego. Najczęstsze wydaje się być poza
włośniczkowe PH rozwijające się późno po ope-
racji korekcji fizjologicznej, czego konsekwen-
cją jest to, że specyficzna terapia rozszerza-
jąca naczynia płucne jest przeciwwskazana, 
choć przedwłośniczkowe PH może być rów-
nież obecne. Dlatego tak ważna jest dokładna 
ocena hemodynamiczna.

4.12.2.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje 
przezskórne
Badania elektrofizjologiczne, ablacja, terapia re-
synchronizująca serca oraz ICD.

Ogólne zasady, obowiązujące również u pa-
cjentów z korekcją fizjologiczną, omówiono 
w rozdziale 3.4.2.32,37

•	 Badania i interwencje EP są skomplikowane, 
ponieważ łaty tunelizujące zakłócają prawi-
dłowy dostęp do przedsionków. Dominują-
cym mechanizmem arytmii nadkomorowej 
jest trzepotanie przedsionków zależne od cie-
śni żylno‑trójdzielnej, często wymagające na-
kłucia łaty w celu uzyskania dostępu do cie-
śni. Alternatywnie zdalna nawigacja magne-
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RVOTO może być podzastawkowe, zastawko-
we (oba rzadkie) lub nadzastawkowe (najczęst-
sze). Wskazania dotyczące leczenia podobne są 
do tych opisanych w rozdziale 4.8, ale różnice ana-
tomiczne wymagać mogą różnych podejść kli-
nicznych.

4.12.4. Operacja Rastelliego
4.12.4.1. Obraz kliniczny po operacji Rastelliego
Dorośli z TGA, VSD i PS (złożona transpozycja) 
często byli poddawani operacji metodą Rastel-
liego. Łata na VSD kieruje krew z LV do aorty, 
a RV jest połączona z PA konduitem z zastaw-
ką. Inne techniki operacyjne podobne do meto-
dy Rastelliego, to réparation à l’etage ventricula‑
ire lub operacja Nikaidoh.

Powszechnymi powikłaniami są:
•	 zwężenie lub niedomykalność konduitu za-

stawkowego pomiędzy RV a PA
•	 LVOTO, tj. utrudniony przepływ z LV do aorty
•	 resztkowy VSD
•	 AR
•	 dysfunkcja LV
•	 komorowe i nadkomorowe zaburzenia ryt-

mu serca
•	 zapalenie wsierdzia w konduicie zastawko-

wym
•	 SCD (zaburzenia rytmu serca) lub zgon spo-

wodowany niewydolnością serca.
W kilku długoterminowych analizach wy-

ników odnotowano 20‑letnie przeżycie <60%, 
a 20‑letnie przeżycie bez zdarzeń niepożądanych 
jako 20–30%. Wymiana konduitu pomiędzy RV 
a PA jest najczęstszym wskazaniem do reoperacji. 
Drugim co do częstości wskazaniem do reopera-
cji jest usunięcie LVOTO, a następnie zamknięcie 
resztkowego VSD.288 Zapalenie wsierdzia kondu-
itu zastawkowego jest stosunkowo częste.

Wydolność wysiłkowa jest lekko lub znacznie 
zmniejszona. Powtórna interwencja, chirurgicz-
na lub przezskórna, czeka większość pacjentów 
po operacji naprawczej typu Rastelliego.

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego w przełożeniu wielkich pni tętniczych po korekcji anatomicznej

Zalecenie Pozioma Klasab

Przy zwężeniu tętnicy wieńcowej powodującym niedokrwienie zaleca się założenie stentu lub 
operację (w zależności od substratu)

I C

Operację opuszki neoaorty należy rozważyć, kiedy ma ona >55 mm przy przeciętnym 
wzroście dorosłego człowieka (szczegółowe informacje na temat wymiany zastawki 
neoaortalnej w ciężkiej neoaortalnej AR – zob. wytyczne dotyczące chorób zastawek serca, 
sytuacje szczególnec)

IIa C

W przypadku zwężenia gałęzi PA należy rozważyć założenie stentu bez względu na objawy, 
jeżeli występują >50% zwężenie średnicy i RVSP >50 mm Hg i/lub wtórna do zwężenia 
zmniejszona perfuzja płuc

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Przy podejmowaniu decyzji o operacji w oparciu o wytyczne ESC/EACTS z 2017 r.25 dotyczące wad zastawkowych serca należy 

uwzględnić, że mamy do czynienia z powtórną operacją, która jest technicznie trudniejsza.

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, ESC – European Society of Cardiology, PA – tętnica płucna, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej 
komorze

graficzna wizualizacja rozwidlenia i obu gałę-
zi tętnicy płucnej jest rzadko możliwa.

•	 Echokardiografia wysiłkowa służy do oceny 
zaburzeń kurczliwości wywołanych wysił-
kiem fizycznym.

•	 CMR zapewnia bardziej wiarygodną ocenę 
ilościową objętości komorowych, EF oraz po-
szerzenia neoaorty lub niedomykalności neo-
aortalnej. Pień i gałęzie płucne mogą być wi-
zualizowane wraz z ich zależnością od (po-
szerzonej) opuszki neoaorty. Można obliczyć 
dystrybucję przepływu krwi pomiędzy lewym 
i prawym płucem. CMR obciążeniowy jest 
alternatywną techniką oceny perfuzji mię-
śnia sercowego i ewentualnego ucisku tętnic 
wieńcowych, jeśli jest to wskazane klinicznie.

•	 CCT jest preferowaną techniką nieinwazyj-
nego obrazowania tętnic wieńcowych, w tym 
ich ujść, w przypadku podejrzenia zwężenia. 
Niewielka częstość występowania problemów 
wieńcowych sprawia, że wątpliwe jest, czy ru-
tynowe badania przesiewowe w kierunku pa-
tologii tętnic wieńcowych (z jakąkolwiek mo-
dalnością) mogą być uzasadnione.286,287

•	 Techniki radioizotopowe nie są już stosowane 
jako metoda obrazowania pierwszego wyboru, 
ale mogą nadal odgrywać pewną rolę, jeżeli inne 
techniki nie są dostępne lub prowadzą do nie-
jednoznacznych lub sprzecznych wyników.

•	 Cewnikowanie serca, w tym koronarografia, 
jest wskazane w przypadku dysfunkcji LV i po-
dejrzenia niedokrwienia mięśnia sercowego. 
W przypadku ciężkiego zwężenia gałęzi tęt-
nicy płucnej i niejednoznacznej oceny nie
inwazyjnej lub podejrzenia PAH wskazane 
jest wykonanie cewnikowania serca.

4.12.3.3. Leczenie chirurgiczne / interwencje 
przezskórne
Wskazania do interwencji podsumowano w tabe-
li z zaleceniami dotyczącymi interwencji w TGA 
po operacji korekcji anatomicznej.

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego w przełożeniu wielkich pni tętniczych po korekcji anatomicznej

Zalecenie Pozioma Klasab

Przy zwężeniu tętnicy wieńcowej powodującym niedokrwienie zaleca się założenie stentu lub 
operację (w zależności od substratu)

I C

Operację opuszki neoaorty należy rozważyć, kiedy ma ona >55 mm przy przeciętnym 
wzroście dorosłego człowieka (szczegółowe informacje na temat wymiany zastawki 
neoaortalnej w ciężkiej neoaortalnej AR – zob. wytyczne dotyczące chorób zastawek serca, 
sytuacje szczególnec)

IIa C

W przypadku zwężenia gałęzi PA należy rozważyć założenie stentu bez względu na objawy, 
jeżeli występują >50% zwężenie średnicy i RVSP >50 mm Hg i/lub wtórna do zwężenia 
zmniejszona perfuzja płuc

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Przy podejmowaniu decyzji o operacji w oparciu o wytyczne ESC/EACTS z 2017 r.25 dotyczące wad zastawkowych serca należy 

uwzględnić, że mamy do czynienia z powtórną operacją, która jest technicznie trudniejsza.

Skróty: AR – niedomykalność aortalna, ESC – European Society of Cardiology, PA – tętnica płucna, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej 
komorze
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4.12.4.2. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Wyniki badań klinicznych mogą sugerować 
zwężenie konduitu, resztkowe VSD, TR, niedo-
mykalność mitralną lub AR.
•	 Badanie echokardiograficzne: należy oce-

nić połączenie między ustawioną z  tyłu 
LV a umiejscowioną z przodu (ze względu 
na TGA) zastawką aortalną, funkcję zastawki 
aortalnej oraz średnicę opuszki aorty. Anato-
mia i funkcja konduitu pomiędzy RV a pniem 
płucnym muszą być uwidocznione i ocenione 
za pomocą badania doplerowskiego. Ciśnienie 
w RV oceniane za pomocą doplerowskiego po-
miaru prędkości strumienia TR ma szczegól-
ne znaczenie, ponieważ technika doplerow-
ska często zawyża gradient ciśnienia w kon-
duicie RV‑PA.

•	 CMR zapewnia dokładniejszą ilościową oce-
nę objętości LV i RV, średnicy aorty oraz EF. 
Konduit RV‑PA, często trudny do uwidocz-
nienia w badaniu echokardiograficznym, oraz 
obwodowe PA można łatwo zobaczyć i zmie-
rzyć za pomocą CMR. W obecności resztko-
wego VSD można obliczyć Qp:Qs.

•	 Do oceny hemodynamicznej zwężenia kon-
duitów może być konieczne cewnikowanie 
serca. Angiografia może być pomocna w oce-
nie stopnia zwężenia konduitu i zwężenia ob-
wodowego PA.

4.12.4.3. Leczenie chirurgiczne / interwencje 
przezskórne
Wskazania dotyczące leczenia zwężenia kondu-
itów – zob. rozdział 4.14.

Jeśli przeciek L-R przez resztkowy VSD powo-
duje wystąpienie objawów lub znaczne przeciąże-
nie objętościowe LV, należy przeprowadzić lecze-
nie chirurgiczne/przezcewnikowe (zalecenie IC).

4.12.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów 
(niezależnie od typu zabiegu operacyjnego)
Wszystkich pacjentów z  TGA, niezależnie 
od typu operacji, jaką przebyli, należy kontro-
lować co najmniej raz w roku w specjalistycz-
nym ośrodku zajmującym się leczeniem ACHD, 
zwracając uwagę na opisane zagadnienia (zob. 
rozdziały 4.12.2.1, 4.12.3.1 i 4.12.4.1).

4.12.6. Informacje dodatkowe (niezależnie od typu 
zabiegu operacyjnego)
Wysiłek fizyczny / ciąża / profilaktyka IE: zob. 
rozdziały 3.4.6, 3.5.5 i 3.5.7.

4.13. Wrodzone skorygowane przełożenie wielkich 
pni tętniczych
4.13.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
ccTGA lub niezgodność AV i komorowo‑tętnicza 
to rzadko występująca wada.

Komory są zamienione miejscami, aorta od-
chodzi z przodu od RV (zazwyczaj po lewej stro-

nie), a PA – z tyłu od LV (zazwyczaj po prawej 
stronie). Nieprawidłowe połączenia w podwójnej 
niezgodności mogą występować w sercach o ty-
powym lub lustrzanym układzie przedsionków. 
Nieprawidłowa orientacja serca w osi podstawa
‑koniuszek, zwłaszcza dekstrokardia (koniuszek 
serca skierowany w prawą stronę), jest częsta 
(20%). Wady towarzyszące są częste (80–90%): 
VSD (70%), PS (40%), dysplastyczna systemo-
wa TV (np. malformacja przypominająca ano-
malię Ebsteina).

Położenie węzła AV (czasami mnogich węzłów 
AV) oraz przebieg jego wiązki są często niepra-
widłowe i prowadzą do zaburzeń przewodze-
nia AV. Przednie i boczne przemieszczenie de-
likatnego pęczka Hisa jest ważnym elementem 
do wzięcia pod uwagę podczas badań EP i inter-
wencji przezskórnych.

4.13.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Przebieg naturalny i objawy kliniczne zazwyczaj 
wynikają z współwystępujących wad serca. Pa-
cjenci z wadami towarzyszącymi, którzy osiąga-
ją wiek dorosły, albo byli już operowani z ich po-
wodu (zamknięcie VSD, usunięcie PS lub [rzad-
ko] naprawa lub wymiana TV) albo są czynno-
ściowo skompensowani. U pacjentów z izolowa-
nym ccTGA rzadko występują powikłania przed 
osiągnięciem dorosłości.

Do późniejszych powikłań należą:
•	 dysfunkcja i niewydolność systemowej RV
•	 postępująca TR (systemowa zastawka AV)
•	 całkowity blok AV (2% utraty przewodnictwa 

AV rocznie); częściej występuje po zamknię-
ciu VSD i/lub wymianie TV i może wystąpić 
w czasie ciąży

•	 VT (niezwykle rzadkie).
Oczekiwana długość życia jest obniżona: 50% 

pacjentów z wadami towarzyszącymi dożyło wie-
ku 40 lat; 50% pacjentów bez wad towarzyszą-
cych dożyło wieku 60 lat. Pacjenci umierają z po-
wodu zastoinowej niewydolności serca lub umie-
rają nagle, prawdopodobnie z powodu VT/VF, 
niezależnie od obecności zaawansowanej nie-
wydolności serca.

4.13.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.
•	 Objawy kliniczne obejmują szmery wynika-

jące z obecności TR, VSD i/lub PS.
•	 W EKG stwierdza się wydłużenie odstępu PQ 

lub całkowity blok przewodzenia AV.
•	 Wczesna aktywacja przegrody od prawej do le-

wej może powodować głębokie załamki Q 
w odprowadzeniach II, III, aVF i V1–V3. Od-
wrócenie prawidłowej progresji w odprowa-
dzeniach przedsercowych ma postać zespo-
łu QR w V1 i rS w V6. Zespół Wolffa, Parkin-
sona i White’a występuje u 2–4% pacjentów.

•	 RTG klatki piersiowej może wykazywać nie-
prawidłowo prostą granicę lewego zarysu ser-
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zasługuje gruba trabekularyzacja koniuszka 
RV, która może blokować kaniulę dopływu. 
Należy rozważyć przeprowadzenie selektyw-
nej miomektomii.

4.13.5. Leczenie operacyjne / interwencje  
przezskórne
Interwencja przezskórna może być zalecana 
w przypadku zwężenia PA lub zwężenia kon-
duitu, które mogą być poszerzone lub poddane 
implantacji stentu. Jednak rezydualne LVOTO 
może mieć korzystny wpływ na czynność po-
szerzonej systemowej RV (komory podaortal-
nej) oraz niedomykalność systemowej zastaw-
ki AV (trójdzielnej) w mechanizmie przesunię-
cia przegrody międzykomorowej. W przypadku 
wystąpienia całkowitego bloku AV standardem 
jest sekwencyjna stymulacja AV. Umiejscowie-
nie końcówki elektrody komorowej w gładkiej 
ścianie LV jest trudne i wymaga użycia elektro-
dy wkręcanej. Istnieją dane sugerujące, że sty-
mulacja dwukomorowa z użyciem drugiej elek-
trody komorowej implantowanej przez zatokę 
wieńcową za podaortalną RV może prowadzić 
do lepszego zachowania funkcji skurczowej RV 
niż sama stymulacja LV.290

Największe wyzwanie stanowią zagadnienia 
dotyczące TR, dysfunkcji RV i tego, kiedy doko-
nać wszczepienia TV i/lub ICD. W przeciwień-
stwie do sytuacji w grupie pediatrycznej, w któ-
rej podwójne przełożenie jest uznaną opcją le-
czenia w przypadku niewydolności systemowej 
RV, u dorosłych to podejście bardzo rzadko się 
sprawdza. Niedomykalność systemowej zastaw-
ki AV (trójdzielnej) często stanowi główny cel le-
czenia chirurgicznego. Naprawa rzadko jest moż-
liwa i wymiana zastawki jest z reguły leczeniem 
z wyboru. Przedoperacyjna frakcja wyrzutowa 
prawej komory (RVEF) ≤40%, PAP >50 mm Hg, 
AF i klasa III do IV w klasyfikacji NYHA zwią-
zane są z śmiertelnością w długoterminowej 
obserwacji.291

ca z powodu lewostronnego i przedniego poło-
żenia aorty wstępującej, dekstrokardii (20%) 
lub mezokardii (stosunkowo często).

•	 Echokardiografia jest kluczową metodą dia-
gnostyczną, wykazującą podwójną niezgod-
ność oraz identyfikującą towarzyszące niepra-
widłowości (malformacja TV jak w anomalii 
Ebsteina, TR, VSD, LVOTO i PS). Czynność 
skurczowa LV i RV oraz nasilenie TR mogą 
zostać ocenione ilościowo.

•	 CMR umożliwia zobrazowanie anatomii ser-
ca oraz dużych naczyń i jest wskazane do ilo-
ściowego określania objętości komór, masy 
i EF, zwłaszcza że echokardiograficzna oce-
na funkcji skurczowej w systemowej RV jest 
trudna i mniej wiarygodna.

•	 Monitorowanie holterowskie, rejestrator zda-
rzeń i badania EP mogą być wskazane w celu 
wykrycia arytmii, postępującego bloku AV 
i oceny ryzyka wystąpienia SCD.

•	 Cewnikowanie serca jest wskazane, gdy wy-
niki oceny nieinwazyjnej są niejednoznaczne 
lub oceny wymaga PH (zob. rozdział 3.4.5).

4.13.4. Leczenie farmakologiczne
Nie ma dowodów naukowych na poparcie hipo-
tezy, że inhibitory ACE, ARB, β‑adrenolityki lub 
antagoniści aldosteronu, same lub w połączeniu, 
poprawiają wyniki leczenia.280 Rutynowe prze-
pisywanie tych leków w celu zapobiegania nie-
wydolności serca / uzyskania lepszego wyniku 
leczenia nie jest zalecane.
•	 Diuretyki mogą łagodzić objawy w przypadku 

jawnej niewydolności serca. Chociaż nie udo-
wodniono korzyści ze standardowego lecze-
nia niewydolności serca u pacjentów z syste-
mową RV, „klasyczne” leki na niewydolność 
serca lub ARB mogą przynieść pewne korzy-
ści u bardziej objawowych pacjentów.289 Mor-
fologia systemowej RV nie jest przeciwwska-
zaniem do wszczepienia urządzenia wspoma-
gającego pracę komory. Na szczególną uwagę 

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego we wrodzonym skorygowanym przełożeniu wielkich pni tętniczych

Zalecenie Klasaa Poziomb

U objawowych pacjentów z ciężką TR i zachowaną lub łagodnie upośledzoną funkcją 
skurczową systemowej RV (EF >40%) zalecana jest wymiana TV

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężką TR i postępującym poszerzeniem systemowej RV 
i/lub łagodnie upośledzoną funkcją skurczową systemowej RV (EF >40%) należy rozważyć 
wymianę TV

IIa C

Należy rozważyć dwukomorową stymulację w przypadku całkowitego bloku AV lub 
konieczność >40% stymulacji komorowej

IIa C

U objawowych pacjentów z ciężką TR i bardziej niż łagodnie upośledzoną funkcją skurczową 
systemowej RV (EF ≤40%) można rozważyć wymianę TV

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AV – przedsionkowo‑komorowy, EF – frakcja wyrzutowa, RV – prawa komora, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej, 
TV – zastawka trójdzielna
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4.13.6. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Pacjenci z ccTGA wymagają bezterminowej opie-
ki w specjalistycznym ośrodku zajmującym się 
leczeniem ACHD i corocznej kontroli, głównie 
z powodu zaburzeń przewodzenia oraz dysfunk-
cji komory systemowej i systemowej zastawki AV.
Informacje na temat zaburzeń rytmu serca – zob. 
rozdział 3.4.2.

4.13.7. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjenci objawowi 

z ccTGA i zachowaną RVEF powinni unikać 
sportów o dużej intensywności, a najlepiej nie 
uprawiać sportów bardziej niż umiarkowanie 
statycznych i o większej niż umiarkowanej 
intensywności. Pacjenci z istotnymi wadami 
towarzyszącymi i/lub zmniejszoną czynno-
ścią podaortalnej RV powinni ograniczyć się 
do uprawiania sportów o małej statyce i ma-
łej intensywności.

•	 Ciąża: ryzyko zależy od stanu czynnościo-
wego, czynności komór, czynności systemo-
wej zastawki AV, obecności arytmii (zwłasz-
cza bloku AV) i wad towarzyszących (zob. 
rozdział 3.5.7).

4.14. Konduit z prawej komory serca do tętnicy 
płucnej
4.14.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Konduity zapewniają ciągłość pomiędzy RV i PA 
w przypadku wad złożonych, gdy nie można od-
tworzyć natywnych dróg odpływu, w tym atrezji 
tętnicy płucnej, wspólnego pnia tętniczego, TOF, 
zespołu braku zastawki tętnicy płucnej, stanu 
po operacji Rastelliego i stanu po operacji Rossa.

Typy konduitów obejmują: konduity zastaw-
kowe (homografty płucne lub aortalne, zastawki 
biologiczne, konduity z bydlęcej żyły szyjnej we-
wnętrznej [Contegra]) oraz konduity bezzastaw-
kowe. Nie ma konduitów idealnych. Ograniczo-
na trwałość oznacza wczesną ponowną opera-
cję. Przewidywanymi czynnikami powodujący-
mi niewydolność konduitów są: proces steryliza-
cji/konserwacji, mniejszy rozmiar konduitu, typ 
konduitu, młodszy wiek przy implantacji, zwę-
żenie PA oraz rozpoznanie przełożenia.269,292,293 
Brak konieczności reoperacji z powodu niewydol-
ności konduitu po 20 latach odnotowano na po-
ziomie 32% i 40%.269,292

Powikłania obejmują „wyrośnięcie” pacjenta 
z konduitu, postępujące zwężenie z niedomy-
kalnością lub bez niej, zapalenie wsierdzia oraz 
tętniaki lub tętniaki rzekome.

Objawy kliniczne powikłań to duszność wy-
siłkowa, kołatanie serca, omdlenia i SCD.

4.14.2. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostyczny obowiązują za-
sady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Można stwierdzić następujące objawy przed-
miotowe: mruk przedsercowy, wydatna fala 
A na żyłach szyjnych i szmer skurczowy. Zwap-

nienie konduitu jest widoczne na zdjęciach rent-
genowskich klatki piersiowej.
•	 Echokardiografia jest metodą diagnostycz-

ną pierwszego rzutu, która pozwala określić 
wielkość, kształt i funkcję obu komór, PR, TR 
i wad towarzyszących. Pomiar gradientu ci-
śnień przez konduit jest trudny i niewiary-
godny. W ocenie zwężenia konduitów należy 
się posługiwać ciśnieniem w RV obliczonym 
na postawie prędkości TR.

•	 CMR jest używany do ilościowego określenia 
zwężenia i/lub niedomykalności konduitu, ob-
jętości i masy RV oraz do oceny PA.

•	 CMR/CCT są pomocne w ocenie anatomii tęt-
nic wieńcowych i odległości RV/konduitu oraz 
innych struktur od wewnętrznej powierzch-
ni mostka.

•	 Cewnikowanie z oceną hemodynamiczną jest 
zawsze wymagane przy rozważaniu interwen-
cji. Angiografia dostarcza informacji na temat 
poziomu zwężenia, obwodowych zwężeń PA 
oraz anatomii naczyń wieńcowych (anoma-
lie / prawidłowy przebieg).

4.14.3. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskórne
Poszerzenie za pomocą balonu i wszczepienie 
stentu zostały opisane jako bezpieczne i prze-
dłużające czas funkcjonowania uszkodzonych 
konduitów.294,295 Przezskórna implantacja za-
stawki tętnicy płucnej stała się obecnie metodą 
z wyboru w przypadku dysfunkcyjnych zastawek, 
jeżeli jest to technicznie wykonalne. Aktualne 
przeciwwskazania do TPVI obejmują zwężenie 
żył systemowych, aktywną infekcję, nieodpo-
wiednią morfologię drogi odpływu oraz nieko-
rzystną anatomię wieńcową (uciskanie przez 
rozszerzony implant). Leczenie operacyjne jest 
preferowane w przypadku rozważania dodat-
kowych interwencji (plastyka pierścienia TV). 
Przy wyborze odpowiedniego momentu do po-
nownej interwencji istotniejsze są trendy para-
metrów niż wartości pojedynczych pomiarów.

4.14.4. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Zalecana jest regularna kontrola w specjalistycz-
nym ośrodku zajmującym się leczeniem ACHD, 
przynajmniej raz w roku. Szczególną uwagę na-
leży zwrócić na wydolność wysiłkową (CPET), 
RVSP (gradient przez konduit), czynność RV, TR 
i zaburzenia rytmu serca.

4.14.5. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: u pacjentów bezob-

jawowych z łagodnym zwężeniem nie ma żad-
nych ograniczeń. Pacjenci z grupy dużego ry-
zyka z wysokim ciśnieniem w RV muszą ogra-
niczyć się do aktywności/sportów o małej in-
tensywności i unikać ćwiczeń izometrycznych. 
Inni pacjenci powinni ograniczać swoją ak-
tywność w zależności od objawów.

•	  Ciąża: ryzyko dla kobiety ciężarnej i płodu za-
leży od wyjściowej wrodzonej wady serca i na-
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silenia RVOTO, występowania zaburzeń ryt-
mu serca i niewydolności serca (zob. rozdział 3.5.7).

•	  Profilaktyka IE: zalecana u wszystkich pa-
cjentów (zob. rozdział 3.4.6).

4.15. Serce jednokomorowe
W tej części omówiono zagadnienia dotyczące 
pacjentów nieoperowanych i leczonych palia-
tywnie. Informacje dotyczące pacjentów po ope-
racji Fontana znajdują się w rozdziale 4.16.

4.15.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogólne
Określenie „serce jednokomorowe” obejmuje 
wiele wad, w których nieobecna jest RV albo LV, 
lub – jeśli jest obecna – jest ona hipoplastyczna 
i dlatego nie można przeprowadzić dwukomo-
rowego zabiegu naprawczego. Do tej grupy za-
licza się takie wady, jak:
•	 atrezja TV
•	 warianty zespołu niedorozwoju prawego ser-

ca, np. warianty atrezji tętnicy płucnej z cią-
głą przegrodą międzykomorową

•	 warianty zespołu niedorozwoju lewego ser-
ca (HLHS), w tym atrezja zastawki mitralnej

•	 dwunapływowa LV
•	 dwunapływowa RV
•	 skrajne formy niezrównoważonego całkowi-

tego ubytku przegrody AV
•	 pojedyncza komora o nieokreślonej morfo-

logii.
Wady te są zawsze powiązane z dodatkowy-

mi nieprawidłowościami wewnątrz- i/lub ze-
wnątrzsercowymi, takimi jak:
•	 ASD, VSD, AVSD, PDA
•	 AS (zastawkowe, podzastawkowe)
•	 anomalie łuku aorty: hipoplazja, przerwa-

nie, koarktacja
•	 PS (zastawkowe, podzastawkowe), atrezja tęt-

nicy płucnej

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego u pacjentów z konduitem łączącym prawą komorę z tętnicą płucną

Zalecenie Klasaa Poziomb

Objawowych pacjentów z RVSP >60 mm Hg (może być mniejsze w przypadku zmniejszonego 
przepływu) i/lub ciężką PRc należy poddać interwencji z preferencją dla interwencji 
przezskórnej, jeśli jest to anatomicznie wykonalne (TPVI)

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężkim RVOTO i/lub ciężką PR należy rozważyć interwencję, 
najlepiej przezskórną (TPVI), jeśli jest to anatomicznie wykonalne, gdy spełnione jest ≥1 
z poniższych kryteriów:
• zmniejszenie obiektywnej wydolności fizycznej (CPET)
• �postępujące powiększenie RV do RVESVi ≥80 ml/m2 i/lub RVEDVi ≥160 ml/m2, i/lub 

zwiększenie TR do co najmniej umiarkowanej
• postępująca dysfunkcja skurczowa RV
• RVSP >80 mm Hg

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  frakcja niedomykalności w CMR >30–40%

Skróty: CPET – sercowo‑płucny test wysiłkowy, CMR – rezonans magnetyczny serca i naczyń, PR – niedomykalność zastawki tętnicy 
płucnej, RV – prawa komora, RVEDVi – indeksowana objętość końcoworozkurczowa prawej komory, RVESVi – indeksowana objętość 
końcowoskurczowa prawej komory, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej komorze, 
TPVI – przezskórne wszczepienie zastawki tętnicy płucnej, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej

•	 anomalie PA: zwężenie obwodowe, hipopla-
zja, jednostronny brak PA

•	 niezgodne połączenia, nieprawidłowe poło-
żenie wielkich pni tętniczych

•	 zwężenie zastawki AV, niedomykalność, za-
stawka „jeździec” (overriding), zastawka umiej-
scowiona „okrakiem” nad przegrodą między-
komorową (straddling)

•	 izomeryzm LA lub RA, nieprawidłowe połą-
czenia żył systemowych lub płucnych

•	 lewa SVC, brak żyły bezimiennej, brak pra-
wej SVC, brak IVC poniżej wątroby z ciągło-
ścią żyły nieparzystej lub nieparzystej krótkiej

•	 tętnice oboczne aortalno‑płucne
•	 polisplenia lub asplenia.

Szczegółowy opis anatomiczny wykracza poza 
zakres niniejszych wytycznych, można go odna-
leźć w odpowiednich podręcznikach. Z powodu 
braku wystarczających danych zalecenia oparto 
w większości na zgodnej opinii ekspertów.296 ‑300 
Biorąc pod uwagę osoby dorosłe, zdecydowana 
większość pacjentów z tymi schorzeniami prze-
szła wcześniejsze leczenie paliatywne za pomocą 
jakiegoś typu zespolenia systemowo‑płucnego 
(Glena) lub preferowanej teraz operacji Fontana, 
lub jednej z jej odmian; operacja Fontana zosta-
ła omówiona w rozdziale 4.16.
Można wyróżnić 2 sytuacje hemodynamiczne:
•	 �Bez anatomicznego ograniczenia płucnego 

przepływu krwi. Jeśli krążenie płucne nie zo-
stanie poddane modyfikacji (czyli zabiegowi 
operacyjnemu), wielu takich pacjentów umrze 
w wieku dziecięcym z powodu niewydolności 
serca niepoddającej się leczeniu. U tych, któ-
rzy przeżyją, rozwinie się ciężka naczyniowa 
choroba płuc. Jest to główny czynnik wpły-
wający na rokowanie odległe. Wielu pacjen-
tów jest poddawanych zabiegowi bandingu 
tętnicy płucnej we wczesnym dzieciństwie, 

Zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego u pacjentów z konduitem łączącym prawą komorę z tętnicą płucną

Zalecenie Klasaa Poziomb

Objawowych pacjentów z RVSP >60 mm Hg (może być mniejsze w przypadku zmniejszonego 
przepływu) i/lub ciężką PRc należy poddać interwencji z preferencją dla interwencji 
przezskórnej, jeśli jest to anatomicznie wykonalne (TPVI)

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężkim RVOTO i/lub ciężką PR należy rozważyć interwencję, 
najlepiej przezskórną (TPVI), jeśli jest to anatomicznie wykonalne, gdy spełnione jest ≥1 
z poniższych kryteriów:
• zmniejszenie obiektywnej wydolności fizycznej (CPET)
• �postępujące powiększenie RV do RVESVi ≥80 ml/m2 i/lub RVEDVi ≥160 ml/m2, i/lub 

zwiększenie TR do co najmniej umiarkowanej
• postępująca dysfunkcja skurczowa RV
• RVSP >80 mm Hg

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c  frakcja niedomykalności w CMR >30–40%

Skróty: CPET – sercowo‑płucny test wysiłkowy, CMR – rezonans magnetyczny serca i naczyń, PR – niedomykalność zastawki tętnicy 
płucnej, RV – prawa komora, RVEDVi – indeksowana objętość końcoworozkurczowa prawej komory, RVESVi – indeksowana objętość 
końcowoskurczowa prawej komory, RVOTO – zwężenie drogi odpływu prawej komory, RVSP – ciśnienie skurczowe w prawej komorze, 
TPVI – przezskórne wszczepienie zastawki tętnicy płucnej, TR – niedomykalność zastawki trójdzielnej
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mającemu na celu ograniczenie przepływu 
krwi przez płuca. Skuteczny banding chro-
ni przed wystąpieniem choroby naczyniowej 
płuc, jednocześnie zapewniając wystarcza-
jący przepływ, aby zmniejszyć nasilenie si-
nicy. Zbyt luźny banding skutkuje nadmier-
nym przepływem przez płuca i rozwojem na-
czyniowej choroby płuc mimo zabiegu. Jeśli 
jest natomiast zbyt ścisły, przepływ płucny 
będzie zbyt ograniczony, co spowoduje nasi-
loną sinicę.

•	 Ograniczenie płucnego przepływu krwi (czę-
sto zastawkowe i/lub podzastawkowe PS lub 
atrezja). Czasem pomimo takiego ogranicze-
nia krążenie płucne jest prawidłowe (nie-
nadmierne, co pozwala uniknąć rozwoju PH, 
i niezbyt ograniczone, dlatego bez skrajnej 
sinicy). Takie stany równowagi są rzadkie, 
ale umożliwiają osiągnięcie dorosłego wie-
ku bez leczenia chirurgicznego. U większo-
ści pacjentów przepływ płucny jest znacznie 
ograniczony, co powoduje konieczność wyko-
nania operacyjnego zespolenia systemowo

‑płucnego w dzieciństwie, najczęściej zespo-
lenia typu Blalock‑Taussig (podobojczykowo

‑płucnego), rzadko zespolenia typu Water-
stona lub Pottsa (odpowiednio wstępującej 
lub zstępującej aorty z PA). Jeśli przeciek 
systemowo‑płucny jest zbyt duży, nadmier-
ny przepływ krwi przez płuca spowoduje cho-
robę naczyniową płuc w dorosłym wieku. Je-
śli przeciek jest zbyt mały, u pacjentów będzie 
występować skrajna sinica. Poza wiekiem nie-
mowlęcym możliwe jest zespolenie SVC i PA: 
klasyczne zespolenie Glenna do prawej PA 
(historyczne) lub zespolenie koniec do boku 
z PA z wytworzeniem dwukierunkowego ze-
spolenia żyły głównej z krążeniem płucnym. 
Odpowiedni przeciek prowadzi do stabiliza-
cji sytuacji.

4.15.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
W zależności od nasilenia płucnego przepływu 
krwi, obecności lub braku naczyniowej choroby 
płuc oraz czynności komory u pacjentów może 
występować różnego stopnia sinica i niewydol-
ność serca. Wydolność wysiłkowa jest zazwyczaj 
znacznie ograniczona (z wyjątkami); mogą wy-
stąpić: całkowity blok AV, zaburzenia rytmu ser-
ca (nadkomorowe, ale również komorowe; SCD 
nie jest rzadkością), udar mózgu, ropień mózgu 
i incydenty zakrzepowo‑zatorowe. W tej grupie 
pacjentów IE jest stosunkowo częste. Więcej in-
formacji – zob. rozdział 3.4.8.

Sinica jest typowo obecna u pacjentów z ser-
cem jednokomorowym (UVH) niepoddanych 
operacji Fontana. Saturacja krwi tętniczej tle-
nem wynosi często 75–85%, ale w rzadkich przy-
padkach z idealnie zrównoważonym krążeniem 
może osiągać wartości >90%.

U pacjentów może występować postępujące 
zwężenie w kierunku aorty. Prowadzi to do prze-

rostu komory i w konsekwencji do zmniejszenia 
rzutu serca. Postępujące zwężenie w kierunku PA 
powoduje narastającą sinicę. U pacjentów z po-
łączeniem Glenna narastająca sinica może być 
również skutkiem wytworzenia płucnych mal-
formacji tętniczo‑żylnych lub krążenia obocz-
nego IVC do SVC.

Serce jednokomorowe musi przyjąć zarówno 
systemowy, jak i płucny powrót żylny. Przewle-
kłe przeciążenie objętościowe prowadzi do duże-
go prawdopodobieństwa niewydolności komory 
w relatywnie młodym wieku. Może pojawić się 
lub nasilać niedomykalność zastawki AV. Wyj-
ściowo zmniejszona wydolność wysiłkowa pogar-
sza się jeszcze bardziej. Ostatecznie oprócz sini-
cy może rozwinąć się jawna niewydolność serca.

W rzadkich przypadkach, przy dobrze zrów-
noważonej sytuacji hemodynamicznej, nie do-
chodzi do rozwoju dysfunkcji komory. Opisywa-
no przeżycie pacjentów do piątej, szóstej, a na-
wet siódmej dekady życia.

4.15.3. Postępowanie diagnostyczne
W postępowaniu diagnostycznym obowiązują 
zasady ogólne, które opisano w rozdziale 3.3.

Objawy kliniczne obejmują sinicę centralną, 
palce pałeczkowate, często asymetryczną klatkę 
piersiową z uwypukleniem po tej stronie klat-
ki piersiowej, po której znajduje się serce. Sko-
lioza jest częstym problemem. Drugi ton ser-
ca jest typowo pojedynczy, pozostałe zjawiska 
osłuchowe zależą od towarzyszących nieprawi-
dłowości. EKG może wykazać zaburzenia rytmu 
serca lub zaburzenia przewodnictwa. Nawrotny 
częstoskurcz przedsionkowy z przewodzeniem 
2:1 i jedynie nieznaczną tachykardią może zo-
stać łatwo przeoczony.
•	 TTE jest kluczową techniką diagnostyczną, 

dostarczającą informacji na temat anatomii 
i umożliwiającą monitorowanie czynności 
serca podczas obserwacji. W badaniu echo-
kardiograficznym wymagane jest zastoso-
wanie analizy segmentowej; UVH są zawsze 
złożone i mogą zawierać szeroki zakres nie-
prawidłowości w zakresie lokalizacji, orien-
tacji i połączeń. Podstawowymi parametra-
mi/kwestiami/zagadnieniami TTE w diagno-
styce UVH są:

–– wzajemne położenie trzewi brzusznych 
i przedsionków

–– pozycja serca w klatce piersiowej i lokaliza-
cja koniuszka

–– połączenia żylno‑przedsionkowe, AV oraz 
komorowo‑tętnicze

–– szczegóły morfologiczne i hemodynamiczne 
dotyczące całego serca

–– dokładna ocena anatomii połączenia komo
rowo‑tętniczego i  jego stan funkcjonalny, 
ze szczególnym uwzględnieniem zwężenia 
w kierunku aorty lub naczyniowego łożyska 
płucnego

–– ocena funkcji zastawki AV ze szczególnym 
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uwzględnieniem jej niedomykalności
–– czynność komory / przerost
–– ASD/VSD – typ, rozmiar, liczba, lokalizacja
–– aorta wstępująca, łuk aorty i aorta zstępują-

ca, wykrycie/wykluczenie koarktacji
–– tętnice płucne – pień, gałęzie i źródła zaopa-

trzenia krążenia płucnego w krew
–– wizualizacja zespoleń (Blalock‑Taussig, Wa-

terston itd.).
TOE może być przydatne w przypadku nieza-

dowalających obrazów w TTE.
•	 CMR jest metodą obrazowania z  wyboru 

w ocenie anatomii zewnątrzsercowej, w tym 
połączeń żylno‑przedsionkowych i komorowo

‑tętniczych (alternatywną metodą jest CCT). 
Można również uzyskać szczegółowe dane 
morfologiczne dotyczące anatomii wnętrza 
serca. Jest to również metoda z wyboru do ilo-
ściowej oceny objętości komory, EF i względnej 
dystrybucji przepływu krwi do lewego i pra-
wego płuca.

•	 Cewnikowanie serca wykonuje się, jeśli rozwa-
żane jest leczenie interwencyjne w celu oceny 
hemodynamicznej, w szczególności PAP i gra-
dientu przezpłucnego (w takiej sytuacji ocena 
PVR jest często trudna). Jest to konieczne, je-
śli pacjenta przygotowuje się do operacji Fon-
tana. Ocena połączeń systemowo‑płucnych 
lub połączenia Glenna, jak również ich na-
stępstw (zwężenie gałęzi płucnych) i innych 
nieprawidłowości naczyniowych (naczynia 
oboczne tętniczo‑żylne, przetoki itd.) może 
również wymagać cewnikowania serca.
Kwestia interwencyjnego leczenia przezskór-

nego, takiego jak walwulotomia balonowa w celu 
zwiększenia płucnego przepływu krwi w przy-

padku ciężkiego PS, jest dyskusyjna.
W sytuacji stabilnej klinicznie należy bardzo 

starannie rozważyć ryzyko (często jest duże) 
jakiegokolwiek typu interwencji chirurgicznej 
w odniesieniu do potencjalnych korzyści.

Wykonanie operacji Fontana można rozwa-
żyć jedynie u starannie dobranych pacjentów 
(zob. rozdział 4.16). U pacjentów z nasiloną sinicą, 
ze zmniejszonym płucnym przepływem krwi 
bez zwiększonego PVR rozwiązaniem może być 
wykonanie dwukierunkowego połączenia Glen-
na (SVC do PA). Jeśli jedynym wyjściem jest ze-
spolenie systemowo‑płucne (np. tętniczo‑żylna 
przetoka pachowa lub zespolenie krążenia syste-
mowego z tętnicą płucną; dwukierunkowe połą-
czenie Glenna jest niewystarczające lub PAP zbyt 
duże do potrzeb tego połączenia), korzyści pły-
nące ze zwiększenia płucnego przepływu krwi 
należy rozważyć w odniesieniu do zwiększonego 
obciążenia objętościowego komory systemowej.

W  przypadku przeszczepienia serca tech-
nicznym i medycznym wyzwaniem, jak rów-
nież czynnikiem ograniczającym wyniki lecze-
nia, jest przebyta sternotomia/torakotomia, krą-
żenie oboczne aortalno‑płucne oraz wieloukła-
dowy charakter siniczej wady serca.

4.15.4. Leczenie zachowawcze
Informacje dotyczące postępowania hematolo-
gicznego i roli terapii celowanej w chorobie na-
czyniowej płuc opisano w rozdziałach 3.4.3 i 3.4.8.

4.15.5. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Konieczna jest regularna kontrola w ośrodku spe-
cjalistycznym zajmującym się leczeniem ACHD.

Częstość wizyt dobiera się indywidualnie, za-

Specyficzne problemy i zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego w przypadku serca jednokomorowego

Zalecenie Klasaa Poziomb

Zaleca się, aby dorośli z nieoperowanym lub po operacji paliatywnej UVH poddani byli 
dokładnej ocenie w specjalistycznym ośrodku przy wykorzystaniu obrazowania z użyciem 
wielu technik, jak również badania inwazyjnego w celu podjęcia decyzji, czy korzystna może 
być dla nich procedura operacyjna lub interwencyjna

I C

Kandydatami do operacji Fontana mogą być jedynie starannie wyselekcjonowani objawowi 
pacjenci z sinicą, po przeprowadzeniu dokładnej oceny (niski opór naczyń płucnych, 
odpowiednia funkcja zastawek AV, zachowana czynność komory)

IIa C

U pacjentów ze zwiększonym płucnym przepływem krwi – mało prawdopodobnym w wieku 
dorosłym – należy rozważyć banding tętnicy płucnej lub zaciśnięcie wcześniej założonej 
opaski

IIa C

U pacjentów z ciężką sinicą i zmniejszonym płucnym przepływem krwi, ale bez zwiększonego 
PVR i PAP, należy rozważyć wykonanie dwukierunkowego zespolenia Glenna

IIa C

U pacjentów z ciężką sinicą i zmniejszonym płucnym przepływem krwi niekwalifikujących się 
do zespolenia Glenna można rozważyć zespolenie systemowo‑płucne

IIb C

Transplantację serca lub transplantację płuc i serca należy rozważyć u pacjentów w złym 
stanie klinicznym, jeśli standardowe leczenie operacyjne nie jest możliwe

IIa C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AV – przedsionkowo‑komorowy, PA – tętnica płucna, PAP – ciśnienie w tętnicy płucnej, PVR – naczyniowy opór płucny, 
UVH – serce jednokomorowe
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leca się wizyty co najmniej raz w roku. Kontro-
la powinna obejmować badanie przedmiotowe, 
pomiar saturacji tlenem, badania laboratoryjne 
(wskaźniki hematologiczne, zaopatrzenie ustro-
ju w żelazo, czynność wątroby, czynność nerek 
itd.), EKG, RTG oraz badanie echokardiograficz-
ne (zob. również rozdział 3.4.8).

CMR i badanie wysiłkowe są wymagane co 
najmniej raz w wieku dorosłym i w dalszych od-
stępach czasu zgodnie z wynikami badań wyj-
ściowych.

4.15.6. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjenci nie są z za-

sady obciążeni zwiększonym ryzykiem zgo-
nu podczas wysiłku, ale ich wydolność fizycz-
na jest znacznie ograniczona. Można rozwa-
żyć rekreacyjną aktywność sportową o ma-
łym natężeniu ograniczonym przez wystą-
pienie objawów.

•	 Ciąża: ciąża jest przeciwwskazana u pacjen-
tek ze znacznie zmniejszonym przepływem 
płucnym krwi lub ciężką PVD lub jeśli czyn-
ność komory jest upośledzona. Sinica stanowi 
istotne ryzyko dla płodu, a urodzenie żywe-
go dziecka jest mało prawdopodobne (<12%), 
jeśli saturacja tlenem wynosi <85%106 (zob. 
rozdział 3.5.7).

•	 W antykoncepcji należy unikać pigułek dwu-
składnikowych ze względu na ryzyko działa-
nia prozakrzepowego i powikłań zakrzepowo

‑zatorowych. Pigułki jednoskładnikowe za-
wierające progesteron oraz wkładki doma-
ciczne uwalniające progesteron zapewniają 
bezpieczną antykoncepcję przy mniejszym 
ryzyku powikłań sercowo‑naczyniowych.

•	 Profilaktyka IE: wskazana u wszystkich pa-
cjentów (zob. rozdział 3.4.6).

4.16. Pacjenci po operacji Fontana
4.16.1. Wprowadzenie i informacje podstawowe
Operacja Fontana została wprowadzona w 1968 r. 
i stała się ostateczną metodą leczenia dla od-
powiednich pacjentów z całym szeregiem mal-
formacji serca charakteryzujących się pojedyn-
czą czynnościową komorą (zob. rozdział 4.15). Za-
bieg polega na oddzieleniu spływu żył systemo-
wych i płucnych bez udziału komory podpłucnej. 
Od czasu wprowadzenia operacji Fontana doko-
nano wielu jej modyfikacji w porównaniu z ope-
racją wyjściową, które miały na celu skierowanie 
systemowego powrotu żylnego do PA. Obecnie 
całkowite połączenie żylno‑płucne (TCPC) zastą-
piło połączenie przedsionkowo‑płucne (APC, po-
łączenie uszka RA do PA), z wewnątrzsercowym 
lub pozasercowym konduitem pomiędzy IVC 
i PA, wraz z zespoleniem SVC‑PA (dwukierun-
kowe zespolenie Glenn).301 Krążenie to jest czę-
sto tworzone w dwóch etapach. Dorośli z HLHS 
stanowią małą, ale rosnącą grupę pacjentów. 
Pierwsze dane dotyczące wieku dorosłego opi-
sują znaczną liczbę występujących poważnych 

Specyficzne problemy i zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego w przypadku serca jednokomorowego
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niepożądanych zdarzeń naczyniowo‑sercowych 
i wydaje się, że pacjenci z HLHS są bardziej na-
rażeni na wystąpienie powikłań niż inni pacjen-
ci po operacji Fontana, co wymaga dalszych ba-
dań i oceny.302

Przebieg naturalny i rokowanie w innych ty-
pach zabiegów paliatywnych w przypadku serca 
jednokomorowego są złe, dlatego operację Fonta-
na wykonuje się zwykle u wszystkich pacjentów 
z odpowiednią hemodynamiką. Obecnie wiado-
mo, że śmiertelność okołooperacyjna i rokowa-
nie zależą od odpowiedniej konfiguracji krąże-
nia i spełnienia zdefiniowanych kryteriów. Ry-
gorystyczna selekcja umożliwia uzyskanie naj-
lepszych wczesnych i odległych wyników w od-
niesieniu do śmiertelności okołooperacyjnej <5% 
we współczesnych grupach pacjentów i uwzględ-
nia: małe PVR i PAP (śr. <15 mm Hg), zachowaną 
funkcję komory, odpowiednie wymiary PA, brak 
istotnej niedomykalności zastawki AV i prawidło-
wy rytm serca. W niektórych ośrodkach u wy-
branych lub u wszystkich pacjentów stosuje się 
fenestrację, aby umożliwić przeciek krwi odtle-
nionej do krążenia systemowego na poziomie 
przedsionka, czego celem jest poprawa rzutu ser-
ca kosztem wystąpienia sinicy.303 Ze względu na 
ograniczone długotrwałe efekty zabiegu, wyko-
nanie operacji Fontana w wieku dorosłym nie jest 
działaniem paliatywnym z wyboru.

4.16.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Brak komory podpłucnej powoduje przewlekłe 
systemowe nadciśnienie żylne, istotne zmiany 
hemodynamiki krążenia płucnego oraz prze-
wlekłe zmniejszenie obciążenia wstępnego ko-
mory. W czasie długoterminowej obserwacji pa-
cjentów stwierdzono kilka istotnych problemów. 
Choć 10‑letnie przeżycie może sięgać 90%, nale-
ży wziąć pod uwagę to, że przedwczesne pogor-
szenie funkcji układu sercowo‑naczyniowego, 
skracające przeżycie, jest nieuniknione nawet 
u najlepiej funkcjonujących pacjentów po ope-
racji Fontana.30 4 Do istotnych czynników he-
modynamicznych, przyczyniających się do póź-
nego niepowodzenia leczenia metodą Fonta-
na, należą: postępujące pogorszenie czynności 
komory systemowej, niedomykalność zastaw-
ki AV, zwiększenie PVR, powiększenie przed-
sionków, utrudnienie żylnego spływu płucne-
go oraz następstwa przewlekłego systemowe-
go nadciśnienia żylnego, powodującego zastój 
krwi w wątrobie i jej dysfunkcję.305 Do dalszych 
powikłań można zaliczyć: tworzenie skrzeplin 
w przedsionku i PA, rozwój płucnych malfor-
macji tętniczo‑żylnych, połączeń tętnic syste-
mowych z żyłami płucnymi lub tętnic systemo-
wych z tętnicami płucnymi oraz wytworzenia 
obocznych naczyń żylnych systemowo‑płucnych.

Większość pacjentów po operacji Fontana 
czuje się dobrze w dzieciństwie i w okresie do-
rastania, choć obiektywnie można stwierdzić 
zmniejszenie wydolności wysiłkowej. Później 
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mogą jednak wystąpić powikłania kliniczne, 
prowadzące do postępującego pogorszenia wy-
dolności wysiłkowej i niewydolności serca, sini-
cy, przewlekłej niewydolności żylnej oraz wystą-
pienia istotnych zaburzeń rytmu serca, zwłasz-
cza po klasycznej operacji Fontana.306 Przed 
upływem 10 lat od operacji Fontana u ~20% pa-
cjentów występują tachyarytmie nadkomoro-
we (w tym typowy IATR, trzepotanie przed-
sionków, jak również AF i ogniskowy często-
skurcz przedsionkowy).307 Bradykardia spowo-
dowana SND może sprzyjać pojawieniu się AT. 
Częstość występowania jest mniejsza po połą-
czeniu żylno‑płucnym niż po przedsionkowo

‑płucnym i mniejsza po pozasercowym kondu-
icie, niż po połączeniu wewnątrzsercowym.309 
Tachyarytmie przedsionkowe z szybkim prze-
wodzeniem są związane z SCD.

Spektrum powiązanych z operacją Fontana 
chorób wątroby jest szerokie i obejmuje prze-
krwienie bierne i ciężkie zwłóknienie z ozna-
kami nadciśnienia wrotnego i guzków, jak rów-
nież raka wątrobowokomórkowego.

Enteropatia z utratą białka (PLE) jest rzadkim, 
ale istotnym powikłaniem i prowadzi do obrzę-
ków obwodowych, wysięku opłucnowego i wodo
brzusza. Może być rozpoznana na podstawie ma-
łego stężenia albumin osoczowych i zwiększo-
nego stężenia α1‑antytrypsyny w kale.310 Wiąże 
się z bardzo złym rokowaniem (5‑letnie prze-
życie <50%), choć ostatnie badania donoszą, 
że na 5‑letnie przeżycie liczyć może 88% pa-
cjentów. Niemniej leczenie nie daje pożądanych 
rezultatów.311 Plastyczne zapalenie oskrzeli i dys-
funkcja układu limfatycznego mogą jeszcze bar-
dziej pogarszać rokowanie. 

Szczegółowe informacje zawarto w niedawno 
opublikowanym obszernym raporcie.312

4.16.3. Postępowanie diagnostyczne
Zasady ogólne zawarto w rozdziale 3.3.

Do objawów klinicznych należy często łagod-
ne nietętniące poszerzenie żył szyjnych. Jednak 
znaczne poszerzenie żył szyjnych i hepatome-
galia mogą budzić podejrzenie zwężenia połą-
czeń w układzie Fontana lub niewydolności ko-
mory. W EKG często można stwierdzić rytm wę-
złowy i arytmie przedsionkowe. Wysięki opłuc-
nowe w RTG mogą wskazywać na enteropatię 
z utratą białka.
•	 Echokardiografia jest metodą diagnostyczną 

pierwszego wyboru. Dostarcza informacji do-
tyczących czynności komory i zastawek serca. 
Aby uwidocznić połączenia w układzie Fonta-
na, potrzebne jest zastosowanie TOE lub in-
nych metod obrazowania.

•	 Coroczne badanie krwi powinno obejmować 
oznaczenia hematologiczne, stężenie albu-
miny w osoczu oraz czynność nerek i wątro-
by. Jeśli podejrzewa się PLE, należy obliczyć 
klirens α1‑antytrypsyny.

•	 CMR jest szczególnie przydatny do  oce-

ny przebiegu połączenia Fontana, krążenia 
obocznego i żył płucnych (m.in. zwężenia pra-
wej tętnicy płucnej przez powiększony RA) 
oraz do oceny skrzepliny, co może być rów-
nież osiągnięte przy pomocy CCT. CCT wy-
maga doświadczenia w ograniczaniu arte-
faktu strumieniowego i fałszywie dodatnie-
go rozpoznania skrzepliny. Regularne bada-
nie CMR wykonuje się w celu oceny objętości 
komory, drożności zespoleń krążenia Fonta-
na i przepływu przez nie, do oceny niedomy-
kalności zastawki AV, zwężenia podaortalne-
go, zwłóknienia mięśnia sercowego i wykry-
cia skrzepliny.

•	 Ważna jest ocena wątroby w badaniach ob-
razowych (ultrasonograficzna, CCT i CMR), 
ze względu na dysfunkcję wątroby, włóknie-
nie i raka wątrobowokomórkowego, które są 
znane jako typowe powikłania; należy także 
wykonywać badania laboratoryjne.

•	 Cewnikowanie serca należy wykonać u pa-
cjentów z niewyjaśnionymi obrzękami, po-
gorszeniem wydolności wysiłkowej, nowo wy-
stępującymi zaburzeniami rytmu serca, sinicą 
i krwiopluciem. Dostarcza ono informacji do-
tyczących czynności komory i zastawek, pa-
rametrów hemodynamicznych, w tym PVR, 
oraz zwężenia połączenia Fontana i niepra-
widłowych połączeń żylnych (zob. rozdział 4.16.2). 
Integracja z CMR do oceny przepływów (rzut 
serca) może pozwolić na bardziej precyzyjny 
pomiar PVR.

4.16.4. Leczenie farmakologiczne
•	 Leczenie przeciwkrzepliwe: zastój krwi w RA 

i zaburzenia krzepnięcia mogą prowadzić 
do zakrzepicy. Możliwość występowania sub-
klinicznej, nawracającej zatorowości płucnej, 
prowadzącej do zwiększenia PVR spowodowa-
ła pojawienie się zaleceń bezterminowego le-
czenia przeciwkrzepliwego. Brak jednak do-
wodów naukowych potwierdzających korzyści 
z takiego leczenia, a praktyka kliniczna różni 
się w zależności od ośrodka. Leczenie przeciw-
krzepliwe jest bezwzględnie wskazane w przy-
padku występowania skrzeplin w przedsion-
ku, arytmii przedsionkowych oraz wywiadu 
incydentów zakrzepowo‑zatorowych. Mimo 
że istnieją doniesienia, że w przypadku nie-
których pacjentów po operacji Fontana bez-
pieczne było zastosowanie NOAC,79 brakuje 
wystarczającej ilości danych to potwierdzają-
cych, stąd nie można obecnie zalecać tych le-
ków jako terapii standardowej.

•	 Leczenie antyarytmiczne: utrata rytmu zato-
kowego może wywołać gwałtowne załamanie 
hemodynamiczne, a przetrwałe zaburzenia 
rytmu serca należy traktować jako stan zagro-
żenia życia. Podstawą leczenia jest kardiower-
sja elektryczna, ponieważ leczenie farmako
logiczne jest często nieskuteczne. Amioda-
ron może się okazać lekiem skutecznym w za-
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pobieganiu nawrotom arytmii, ale stosowa-
ny długoterminowo powoduje wiele działań 
niepożądanych. Alternatywnym rozwiąza-
niem może być stosowanie sotalolu. Powin-
no się wcześnie kierować pacjentów na zabieg 
ablacji prądem o częstotliwości fal radiowych, 
choć są to arytmie trudne do leczenia w pra-
cowni elektrofizjologicznej.313 Wystąpienie 
zaburzeń rytmu serca wymaga szybkiej oce-
ny hemodynamicznej. Ponadto, powinno się 
rozważyć wykonanie oceny EP i ablacji (tam, 
gdzie możliwe), w tym konwersję krążenia 
Fontana z jednoczasowym zabiegiem chirur-
gicznego leczenia arytmii. U niektórych pa-
cjentów można rozważyć wszczepienie ICD. 
Zob. rozdział 3.4.2.

•	 Leczenie PLE stanowi duże wyzwanie. Po-
jawiło się wiele różnych propozycji terapii 
(po wykluczeniu zaburzeń hemodynamicz-
nych), w tym ograniczenie spożycia soli, die-
ta bogatobiałkowa, stosowanie inhibitorów 
ACE (mogą być źle tolerowane), steroidów, wle-
wów albumin, przewlekłe stosowanie hepa-
ryny podskórnie, wytworzenie fenestracji 
(za pomocą interwencyjnych metod przez
skórnych) oraz ostatecznie rozważenie prze-
szczepienia serca.

•	 Leki rozszerzające naczynia płucne: u niektó-
rych pacjentów ze zwiększonym ciśnieniem/
oporem płucnym przy braku zwiększenia ciś-
nienia końcoworozkurczowego można rozwa-
żyć zastosowanie ERA i inhibitorów PDE‑5. 
Dane na temat rutynowego podawania tych 

leków pacjentom po operacji Fontana są ogra-
niczone. Randomizowane badania kliniczne 
ERA – bosantanu wykazały wyraźną popra-
wę wydolności wysiłkowej w CPET u 75 pa-
cjentów po operacji Fontana.314

4.16.5. Leczenie operacyjne
U pacjentów z niewydolnym krążeniem Fontana 
(kombinacja niepoddających się leczeniu zabu-
rzeń rytmu serca, poszerzenia prawego przed-
sionka, nasilenia niedomykalności zastawki AV, 
pogorszenia czynności komory i/lub występo-
wania skrzeplin w przedsionku) należy rozwa-
żyć leczenie operacyjne.315 U pacjentów z upośle-
dzoną czynnością komory systemowej korzystne 
może być przeszczepienie serca (wykonane w do-
świadczonym ośrodku), a u pacjentów z zacho-
waną czynnością komory systemowej, arytmią 
przedsionkową i upośledzoną dynamiką prze-
pływu w połączeniu Fontana korzystna może 
być konwersja do pozasercowego TCPC z równo-
czesną krioablacją,316 co okazało się zabiegiem 
o pomyślnych wczesnych wynikach, gdy prze-
prowadzał go doświadczony zespół. Niemniej 
zabieg taki wiąże się z ryzykiem śmiertelności 
okołooperacyjnej i postępującą chorobowością, 
wymagającą w większości przypadków zarów-
no kontynuacji leczenia farmakologicznego, jak 
i wszczepienia stymulatora serca.317 Jeśli zabieg 
konwersji przeprowadzi się zbyt późno, szansa 
na uzyskanie pozytywnego wyniku jest mniej-
sza i może być konieczne przeszczepienie serca. 
Nie ma jednak pewnych kryteriów do wyboru 

Specyficzne uwagi i zalecenia dotyczące leczenia zabiegowego po operacji Fontana
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U wybranych pacjentów ze zwiększonym ciśnieniem / oporem płucnym przy braku 
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U wybranych pacjentów z istotną sinicą można rozważyć przezskórne zamknięcie fenestracji, 
ale wymaga to dokładnej oceny przed zabiegiem w celu wykluczenia indukowanego wzrostu 
ciśnienia żylnego systemowego i możliwego spadku rzutu serca

IIb C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AV – przedsionkowo‑komorowy
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odpowiedniego momentu na przeprowadzenie 
operacji. U wybranych dorosłych pacjentów wła-
ściwe może być rozważenie przezskórnego za-
mknięcia fenestracji, jeśli stwierdza się istotną 
sinicę, ale postępowanie takie może także po-
gorszyć stan pacjenta. Zabiegowe leczenie inter-
wencyjne jest również konieczne w przypadku 
upośledzenia przepływu lub nieprawidłowych 
połączeń naczyniowych.

4.16.6. Zalecenia dotyczące prowadzenia pacjentów
Z powodu wielu opisanych powyżej problemów 
opieka nad pacjentami po operacji Fontana jest 
jednym z największych wyzwań dla specjalisty 
z zakresu ACHD, a chorzy powinni być prowa-
dzeni w ośrodkach wysokospecjalistycznych.
Zaleca się wizytę co najmniej raz w roku, z kon-
trolą echokardiograficzną, EKG, oceną badań la-
boratoryjnych i wykonaniem próby wysiłkowej. 
Odstępy pomiędzy kolejnymi badaniami CMR 
i ultrasonograficznym (lub CT) badaniem wą-
troby dobiera się indywidualnie. W przypadku 
pacjentów dorosłych rozsądne wydaje się prze-
prowadzenie wstępnej oceny wątroby przy uży-
ciu rezonansu magnetycznego podczas pierw-
szej wizyty, aby na podstawie stopnia już wcze-
śniej istniejących zmian ustalić częstotliwość 
i metodę kolejnych badań kontrolnych. Ponad-
to po konsultacji z ośrodkiem hepatologicznym 
należy rozważyć coroczną ocenę stanu wątro-
by, na przykład przy użyciu USG lub pomiaru 
α‑fetoprotein.

Konieczna jest wszechstronna ocena pacjen-
tów z objawami zespołu niewydolności krąże-
nia typu Fontana, szczególnie wykrycie nawet 
najmniejszych przeszkód w przepływie żylno

‑płucnym i płucnym powrocie żylnym, które 
mogą mieć istotne znaczenie hemodynamiczne.

4.16.7. Informacje dodatkowe
•	 Wysiłek fizyczny / sport: pacjenci po operacji 

Fontana cechują się znacznym ograniczeniem 
wydolności wysiłkowej, co wynika ze specy-
fiki krążenia. Niemniej powinno się im zale-
cać umiarkowanie intensywne ćwiczenia ae-
robowe niepowodujące wystąpienia objawów, 
w celu wzmocnienia układu mięśniowego i po-
prawy jakości życia.24

•	 Ciąża: pacjentkom z krążeniem Fontana z ja-
kimikolwiek powikłaniami należy odradzać 
zajście w ciążę. Ciąża zakończona powodze-
niem jest możliwa, jednakże wiąże się z du-
żym ryzykiem dla kobiety ciężarnej, zwłasz-
cza jeśli chodzi o niewydolność serca i arytmię, 
ale także powikłania zakrzepowo‑zatorowe. 
Należy pamiętać o leczeniu przeciwkrzepli-
wym w kontekście zwiększonego ryzyka krwa-
wienia u tych pacjentek. Konieczne jest inten-
sywne monitorowanie, w tym także po poro-
dzie. Odnotowuje się wysoki odsetek poronień 
(27–55%), a także wysoki wskaźnik przed-
wczesnych porodów i ograniczonego wzrostu 

wewnątrzmacicznego. Kwestia tego, czy ciąża 
z jej obciążeniem objętościowym ma nieko-
rzystny wpływ na długoterminowy stan pa-
cjentki z pojedynczą komorą serca, wymaga 
jeszcze badań.

•	 Profilaktyka IE: wskazana wyłącznie u pacjen-
tów po niedawno przebytej reoperacji Fon-
tana (<6 mies.), z sinicą, sztuczną zastawką, 
resztkowym przeciekiem przez łatę lub prze-
bytym IE.

4.17. Nieprawidłowości naczyń wieńcowych
4.17.1. Wstęp i informacje podstawowe
Nieprawidłowości naczyń wieńcowych obejmu-
ją nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych od 
aorty (AAOCA), nieprawidłowe odejście tętni-
cy wieńcowej od pnia płucnego (ACAPA) i prze-
toki wieńcowe.

4.17.1.1. Nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych 
od tętnicy płucnej
Mimo że wiele nieprawidłowości tętnic wieńco-
wych ma charakter łagodny, przebieg naturalny 
nieprawidłowego odejścia lewej tętnicy wień-
cowej od tętnicy płucnej (ALCAPA), jeśli ano-
malia nie jest leczona, jest związany ze złym 
rokowaniem.318 Rezultatem ACAPA jest małe 
utlenowanie krwi w tętnicy wieńcowej, zespół 
podkradania wieńcowego i niedokrwienie mię-
śnia sercowego. ALCAPA może objawiać się w po-
staci niemego lub objawowego zawału mięśnia 
sercowego, dysfunkcji LV, VT lub nawet SCD. Pa-
cjenci mogą także głównie przejawiać przeciąże-
nie objętościowe w związku z przeciekiem L‑R 
prowadzące do objawów niewydolności serca. 
Jednakże nieprawidłowe odejście prawej tętni-
cy wieńcowej od tętnicy płucnej (ARCAPA) czę-
sto jest diagnozowane przypadkowo. Preferowa-
na jest podwójna naprawa systemu wieńcowego, 
obejmująca przeszczepienie ujścia wieńcowego 
z użyciem lub bez użycia łączącego graftu. Opera-
cję pomostowania aortalno‑wieńcowego (CABG) 
z zamknięciem ACAPA należy ograniczyć tylko 
do tych pacjentów, u których nie jest możliwe 
wykonanie przeszczepienia naczyń wieńcowych.

4.17.1.2. Nieprawidłowe odejście aortalne tętnic 
wieńcowych
W badaniach przebiegu naturalnego brak jest 
danych dotyczących pacjentów z nieleczonym 
AAOCA. Dyskusja na temat postępowania na-
dal trwa, szczególnie w odniesieniu do pacjen-
tów z międzytętniczym przebiegiem nieprawi-
dłowej tętnicy wieńcowej. Ocena ryzyka SCD 
jest trudna ze względu na brak danych. Seria 
badań autopsyjnych wskazuje, że większość pa-
cjentów jest młoda (<35. rż.) i umiera podczas 
wysiłku lub krótko po nim. Wykazano zwłók-
nienie mięśnia sercowego świadczące o jego 
niedokrwieniu. Lewa tętnica wieńcowa wycho-
dząca z przeciwnej (prawej) zatoki występuje 
rzadziej, ale jest to postać groźniejsza niż pra-
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wa tętnica wieńcowa odchodząca z lewej za-
toki. Wysokie odejście, zwężenie ostialne, uj-
ście w kształcie rozcięcia lub rybich ust, wzno-
szenie się tętnicy pod ostrym kątem, przebieg 
śródścienny i jego długość lub przebieg między
tętniczy i hipoplazja proksymalnej części tęt-
nicy wieńcowej są związane z niedokrwieniem 
mięśnia sercowego i uważa się je za czynniki 
ryzyka.3 19 ‑32 2

Stratyfikacja ryzyka musi także uwzględniać 
wiek (<35 lat) i poziom wysiłku (np. sport wy-
czynowy). Niewiele jest dowodów na to, że za-
bieg chirurgiczny u pacjentów bezobjawowych 
w średnim wieku wydłuża przeżycie lub wpły-
wa korzystnie na ryzyko SCD.32 3,324

4.17.1.3. Przetoki tętnic wieńcowych
Przetoka tętnicy wieńcowej (wrodzona lub na-
byta) to nieprawidłowe połączenie tętnicy wień-
cowej z jamą serca lub naczyniem. Małe przeto-
ki mają dobre rokowanie bez leczenia. Przetoki 
umiarkowane lub duże związane są z długoter-
minowymi powikłaniami (dławica piersiowa, za-

wał mięśnia sercowego, zaburzenia rytmu serca, 
niewydolność serca i zapalenie wsierdzia). Obec-
ność objawów, powikłania i znaczący przeciek są 
wskazaniami do zamknięcia przezskórnego lub 
chirurgicznego.

4.17.2. Ocena diagnostyczna
CCT jest preferowaną techniką do oceny ana-
tomii dużego ryzyka, w tym takich jak prze-
bieg śródścienny czy anomalie odejścia (odejście 
przypominające rozcięcie, odejście pod kątem 
ostrym, >1 cm powyżej połączenia opuszkowo-

-aortalnego). Kluczem do podejmowania decy-
zji jest wykorzystanie zaawansowanych metod 
obrazowania podczas oceny fizycznego niedo-
krwienia indukowanego obciążeniem.

4.17.3. Leczenie chirurgiczne
Wskazania do leczenia chirurgicznego podsu-
mowano w tabeli z zaleceniami postępowania 
u pacjentów z nieprawidłowymi tętnicami wień-
cowymi.

Zalecenia dotyczące postępowania w przypadku pacjentów z anomaliami tętnic wieńcowych

Zalecenia Klasaa Poziomb

U pacjentów z anomaliami wieńcowymi zaleca się niefarmakologiczne obrazowe próby 
czynnościowe (np. scyntygrafię, echokardiografię lub CMR z obciążeniem wysiłkiem) w celu 
potwierdzenia/wykluczenia niedokrwienia mięśnia sercowego

I C

Nieprawidłowe odejście tętnicy wieńcowej od pnia płucnego

U pacjentów z ALCAPA zaleca się leczenie operacyjne I C

U pacjentów z ARCAPA i objawami, które można przypisać nieprawidłowej tętnicy wieńcowej, 
zaleca się leczenie operacyjne

I C

Leczenie operacyjne należy rozważyć w przypadku ARCAPA u bezobjawowych pacjentów 
z dysfunkcją komory lub z niedokrwieniem mięśnia sercowego, które można przypisać 
anomalii wieńcowej

IIa C

Nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych od aorty

U pacjentów z typowymi objawami dławicy piersiowej z udokumentowanym indukowanym 
obciążeniem niedokrwieniem mięśnia sercowego w odpowiadającym obszarze lub 
z anatomią dużego ryzykac zaleca się leczenie operacyjne AAOCA

I C

U bezobjawowych pacjentów z AAOCA (prawym lub lewym) i udokumentowanym 
niedokrwieniem mięśnia sercowego należy rozważyć leczenie operacyjne

IIa C

Leczenie operacyjne należy rozważyć u bezobjawowych pacjentów z AAOLCA bez dowodów 
niedokrwienia mięśnia sercowego, ale z anatomią dużego ryzykac

IIa C

U pacjentów objawowych z AAOCA można rozważyć leczenie operacyjne, nawet jeśli nie ma 
dowodów niedokrwienia mięśnia sercowego lub anatomii dużego ryzyka

IIb C

Można rozważyć leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentów z AAOLCA bez 
niedokrwienia mięśnia sercowego i bez anatomii dużego ryzyka,c jeśli są w wieku <35 lat

IIb C

Nie zaleca się leczenia operacyjnego w przypadku AAORCA u bezobjawowych pacjentów 
bez niedokrwienia mięśnia sercowego i bez anatomii dużego ryzykac

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Anatomia dużego ryzyka obejmuje takie cechy jak: przebieg śródścienny i nieprawidłowe odejście (szczelinowate ujście, odejście 

o ostrym kącie, odejście >1 cm nad łączem opuszkowo‑aortalnym).

Skróty: AAOCA – nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych od aorty, AAOLCA – nieprawidłowe odejście lewej tętnicy wieńcowej 
od aorty, AAORCA – nieprawidłowe odejście prawej tętnicy wieńcowej od aorty, ALCAPA – nieprawidłowe odejście lewej tętnicy 
wieńcowej od pnia tętnicy płucnej, ARCAPA – nieprawidłowe odejście prawej tętnicy wieńcowej tętnicy płucnej, CMR – rezonans 
magnetyczny serca i naczyń

Zalecenia dotyczące postępowania w przypadku pacjentów z anomaliami tętnic wieńcowych

Zalecenia Klasaa Poziomb

U pacjentów z anomaliami wieńcowymi zaleca się niefarmakologiczne obrazowe próby 
czynnościowe (np. scyntygrafię, echokardiografię lub CMR z obciążeniem wysiłkiem) w celu 
potwierdzenia/wykluczenia niedokrwienia mięśnia sercowego

I C

Nieprawidłowe odejście tętnicy wieńcowej od pnia płucnego

U pacjentów z ALCAPA zaleca się leczenie operacyjne I C

U pacjentów z ARCAPA i objawami, które można przypisać nieprawidłowej tętnicy wieńcowej, 
zaleca się leczenie operacyjne

I C

Leczenie operacyjne należy rozważyć w przypadku ARCAPA u bezobjawowych pacjentów 
z dysfunkcją komory lub z niedokrwieniem mięśnia sercowego, które można przypisać 
anomalii wieńcowej

IIa C

Nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych od aorty

U pacjentów z typowymi objawami dławicy piersiowej z udokumentowanym indukowanym 
obciążeniem niedokrwieniem mięśnia sercowego w odpowiadającym obszarze lub 
z anatomią dużego ryzykac zaleca się leczenie operacyjne AAOCA

I C

U bezobjawowych pacjentów z AAOCA (prawym lub lewym) i udokumentowanym 
niedokrwieniem mięśnia sercowego należy rozważyć leczenie operacyjne

IIa C

Leczenie operacyjne należy rozważyć u bezobjawowych pacjentów z AAOLCA bez dowodów 
niedokrwienia mięśnia sercowego, ale z anatomią dużego ryzykac

IIa C

U pacjentów objawowych z AAOCA można rozważyć leczenie operacyjne, nawet jeśli nie ma 
dowodów niedokrwienia mięśnia sercowego lub anatomii dużego ryzyka

IIb C

Można rozważyć leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentów z AAOLCA bez 
niedokrwienia mięśnia sercowego i bez anatomii dużego ryzyka,c jeśli są w wieku <35 lat

IIb C

Nie zaleca się leczenia operacyjnego w przypadku AAORCA u bezobjawowych pacjentów 
bez niedokrwienia mięśnia sercowego i bez anatomii dużego ryzykac

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych
c � Anatomia dużego ryzyka obejmuje takie cechy jak: przebieg śródścienny i nieprawidłowe odejście (szczelinowate ujście, odejście 

o ostrym kącie, odejście >1 cm nad łączem opuszkowo‑aortalnym).

Skróty: AAOCA – nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych od aorty, AAOLCA – nieprawidłowe odejście lewej tętnicy wieńcowej 
od aorty, AAORCA – nieprawidłowe odejście prawej tętnicy wieńcowej od aorty, ALCAPA – nieprawidłowe odejście lewej tętnicy 
wieńcowej od pnia tętnicy płucnej, ARCAPA – nieprawidłowe odejście prawej tętnicy wieńcowej tętnicy płucnej, CMR – rezonans 
magnetyczny serca i naczyń
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5. Wskaźniki jakości
Wskaźniki jakości (QI) to zestawy pomiarowe, 
które umożliwiają ustalenie poziomu zastoso-
wania zaleceń zawartych w wytycznych i stwo-
rzenie mechanizmu do zapewnienia poprawy 
opieki sercowo‑naczyniowej i jej wyników.325

QI wskazują na odstępstwa od wytycznych. 
Wytyczne są zaleceniami dotyczącymi plano-
wania przyszłej opieki u indywidualnych pa-
cjentów, podczas gdy QI stosuje się retrospek-
tywnie w odniesieniu do grupy pacjentów, aby 
ustalić, czy opieka zgodna z wytycznymi była 
zapewniona, czy nie.325

QI są poparte dowodami naukowymi, są moż-
liwe do zastosowania, jasnej interpretacji i wy-
korzystania.326 Celem stosowania QI jest popra-
wa jakości opieki zdrowotnej i są one coraz czę-
ściej stosowane przez organy opieki zdrowotnej, 
organizacje zawodowe, płatników w ochronie 
zdrowia, jak również przez opinię publiczną.327‑329

Proces opracowywania i formułowania QI dla 
postępowania w poszczególnych typach ACHD 
został zainicjowany w trakcie pisania wytycz-
nych, a rezultaty zostaną opublikowane póź-
niej w specjalnym dokumencie.

6. Luki w danych naukowych
6.1. Aspekty ogólne
6.1.1. Organizacja opieki i ocena pacjenta
•	 Wrodzone wady serca są arbitralnie klasyfi-

kowane jako wady o różnym stopniu złożo-
ności (łagodne, umiarkowane, ciężkie; tabela 4). 
Przydatność tej klasyfikacji w postępowaniu 
klinicznym i stratyfikacja ryzyka wymagają 
oceny w dużych rejestrach.

•	 Należy określić minimalną liczbę pacjentów 
pod opieką każdego z ośrodków specjalizują-
cych się w opiece nad ACHD, a także koniecz-
ny skład personelu w celu zapewnienia opty-
malnych wyników terapeutycznych.

•	 Aby ocenić jakość działań, należy określić od-
powiednie sposoby pomiaru wyników lecze-
nia, poza współczynnikiem śmiertelności.

•	 Rola neurohormonów w ocenie stopnia złożo-
ności wady i wyznaczania czasu interwencji 
nie została ostatecznie potwierdzona i musi 
zostać zdefiniowana.

6.1.2. Niewydolność serca
•	 Patofizjologia / mechanizm niewydolności 

serca, zwłaszcza u pacjentów z systemową 
RV i krążeniem Fontana, nie jest do końca 
poznana i konieczne są dalsze badania w celu 
znalezienia lepszych sposobów zapobiegania 
jej i leczenia.

•	 Należy lepiej zdefiniować wskazania do za-
stosowania typowego leczenia niewydolno-
ści serca zarówno w odniesieniu do postaci 
przewlekłej, jak i ostrej.

•	 Należy lepiej zdefiniować możliwość przewi-
dywania i przebieg niewydolności serca, tak 
aby uściślić wskazania i czas zastosowania 

urządzenia wspomagającego pracę komory/ 
przeszczepienie.

•	 Istnieje potrzeba stworzenia we współpracy 
międzynarodowej na wielką skalę rejestrów 
leczenia farmakologicznego i zastosowania 
urządzeń wszczepialnych u ACHD, a także ko-
nieczne jest wsparcie w utworzeniu go i prak-
tycznym zastosowaniu.

6.1.3. Zaburzenia rytmu serca
•	 W umiarkowanych i złożonych CHD istnieje 

potrzeba stworzenia specjalnych systemów 
punktowych do oceny wskazań do leczenia 
przeciwkrzepliwego w arytmiach przedsion-
kowych.

•	 Celowanie w anatomiczne cieśni zwolnione-
go przewodzenia podczas ablacji przezskórnej 
jest wysoce skuteczne w kontrolowaniu mono-
morficznego VT u chorych po korekcji tetralo-
gii Fallota. Należy przeprowadzić badania nad 
znaczeniem mapowania wewnątrzsercowego 
w stratyfikacji zindywidualizowanego ryzyka 
u pacjentów bez spontanicznego VT po korek-
cji tetralogii Fallota i pokrewnych wad.

•	 Potencjalna utrata dostępu do wolno przewo-
dzących obszarów anatomicznych podczas 
przezskórnej ablacji po ponownej operacji 
wszczepienia zastawki w rTOF i pokrewnych 
wadach jest niepokojąca. Należy zbadać, czy 
pacjenci bez udokumentowanego VT odno-
szą korzyści z ablacji zapobiegawczej przed 
ponowną operacją wszczepienia zastawki lub 
w jej trakcie.

•	 Wskazania do stymulacji i resynchronizacji 
serca (CRT) u ACHD pochodzą z wytycznych 
dotyczących postępowania u dorosłych z ser-
cem bez wad anatomicznych z kardiomiopatią 
niedokrwienną lub rozstrzeniową i nie są do-
stosowane do różnorodności strukturalnych 
i funkcjonalnych substratów w CHD. Dalszych 
badań wymagają kwestie wyboru kandydatów 
do CRT, wszczepienie CRT i optymalna sty-
mulacja w różnych substratach w CHD.

6.1.4. Tętnicze nadciśnienie płucne
•	 Wpływ leczenia farmakologicznego PAH 

na przeżycie pacjentów z zespołem Eisen-
mengera wymaga dalszych badań.

•	 Znaczenie rozpoczynania leczenia od tera-
pii skojarzonej w PAH‑CHD wymaga dalszej 
uwagi.

•	 Obserwacje na temat wyników leczenia pro-
stacykliną u pacjentów z PAH‑CHD są ogra-
niczone i to zagadnienie wymaga dalszych 
badań.

6.1.5. Pacjenci z sinicą
Korzyść z rutynowego leczenia przeciwkrzepli-
wego przy braku obecności silnego czynnika po-
wikłań zakrzepowo‑zatorowych (np. arytmii 
przedsionkowych) jest kontrowersyjna i wyma-
ga dalszych badań.
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6.2. Poszczególne wady
6.2.1. Przeciekowe wady serca
•	 Należy przeprowadzić dalsze badania odle-

głych następstw zamknięcia przecieku przy 
pomocy zapinek, zwłaszcza w odniesieniu 
do zaburzeń rytmu serca.

•	 Obszarem ciągle jeszcze budzącym wątpliwo-
ści jest wpływ zamknięcia przecieku na wy-
niki długoterminowe u pacjentów z PAH; po-
trzebne są badania w celu lepszego zdefinio-
wania wskazań dla zaleceń terapeutycznych.

6.2.2. Zwężenie drogi odpływu lewej komory 
i koarktacja aorty
•	 Należy zbadać optymalny czas przeprowadze-

nia interwencji w przypadku bezobjawowego 
ciężkiego LVOTO.

•	 Metoda przezskórnego wszczepiania zastawki 
aortalnej szybko się rozwija; jej rola w ACHD 
wymaga dalszego dopracowania.

•	 Według wytycznych ESC dotyczących postępo-
wania u pacjentów z nadciśnieniem tętniczym,190 
definicje nadciśnienia u pacjentów z CoA po ko-
rekcji są takie same jak u pozostałych pacjen-
tów z nadciśnieniem tętniczym, a pacjenci po-
winni być leczeni zgodnie z ogólnymi wytycz-
nymi; brak danych uzasadniających tę strategię, 
a zatem potrzebne są prospektywne badania.

6.2.3. Patologie aorty
•	 Ocena ryzyka rozwarstwienia aorty i wyzna-

czanie wartości granicznych do zabiegu profi-
laktycznego w HTAD oparte jedynie na śred-
nicy jest niedoskonałe i wymaga bardziej in-
dywidualnego podejścia. Dalszych badań wy-
maga to, czy typ defektu genu jest pomocny 
w tej stratyfikacji.

•	 Obecne środki stosowane w profilaktyce HTAD 
obejmują β‑adrenolityki i ARB. Ani w mono
terapii, ani w skojarzeniu te klasy leków nie 
zapobiegają dalszemu poszerzaniu aorty. Na-
leży kontynuować poszukiwania nowych, sku-
teczniejszych środków farmakologicznych.

6.2.4. Zwężenie drogi odpływu prawej komory
•	 Należy dopracować kryteria wskazań do jedno

czasowej naprawy TV z plastyką RVOT.
•	 Należy udoskonalić metody identyfikacji pa-

cjentów z niskogradientowym RVOTO, któ-
rzy mają ciężkie zwężenie i którzy odnieśli-
by korzyść z interwencji.

•	 Kryteria identyfikacji pacjentów z RVOTO, 
u których korzystna byłaby kolejna interwen-
cja w odniesieniu do resztkowego PR, wyma-
gają dalszych badań.

•	 Rola badania EP w stratyfikacji ryzyka SCD 
jest kontrowersyjna u pacjentów z rTOF i wy-
maga dalszych badań.

6.2.5. Anomalia Ebsteina
•	 Dalszego udoskonalenia wymaga identyfika-

cja bezobjawowych pacjentów z anomalią Eb-

steina z ciężką TR, którzy odnieśliby korzyść 
z zabiegu chirurgicznego na TV.

•	 Należy udoskonalić identyfikację pacjentów 
obciążonych ryzykiem wystąpienia zagraża-
jących życiu zaburzeń rytmu serca w obser-
wacji odległej.

6.2.6. Tetralogia Fallota
•	 Należy nadal pracować nad znalezieniem 

optymalnego czasu dla PVRep u pacjentów 
bezobjawowych z istotną TR.

•	 W celu uzyskania wiedzy na temat trwało-
ści zastawki, konsekwencji pęknięcia sten-
tu i występowania zapalenia wsierdzia, nale-
ży przeprowadzić obserwacje odległe u cho-
rych po TPVI.

•	 Istnieje potrzeba poprawy w zakresie iden-
tyfikacji pacjentów z rTOF obciążonych ry-
zykiem zagrażających życiu zaburzeń rytmu 
serca, którzy odnieśliby korzyść z wszczepie-
nia ICD w profilaktyce pierwotnej.

•	 Należy ustalić, jaki jest wpływ leczenia far-
makologicznego na powiększenie i/lub dys-
funkcję RV u pacjentów z rTOF.

6.2.7. Przełożenie wielkich pni tętniczych
•	 Potencjalne korzyści z klasycznej terapii nie-

wydolności serca i stymulacji dwukomorowej 
u pacjentów z systemową RV po korekcji fizjo-
logicznej wymagają dalszych badań.

•	 Stratyfikacja ryzyka SCD i wskazania do im-
plantacji ICD w profilaktyce pierwotnej po ko-
rekcji fizjologicznej wymagają dopracowania.

•	 Ryzyko pęknięcia/rozwarstwienia tętniaków 
opuszki neoaorty po korekcji anatomicznej 
wymaga dalszych badań w celu dopracowania 
zaleceń dla operacji profilaktycznej.

•	 Istnieje potrzeba przeprowadzenia obserwa-
cji odległych po korekcji anatomicznej, któ-
rych celem byłoby określenie ryzyka rozwo-
ju CAD po reimplantacji naczyń wieńcowych 
do opuszki neoaorty.

6.2.8. Wrodzone skorygowane przełożenie wielkich pni 
tętniczych
•	 Ustalenie wskazań do wymiany TV u pacjen-

tów z ciężką bezobjawową TR wymaga więk-
szej liczby danych.

•	 Dalszych badań wymaga potencjalna korzyść 
z bandingu tętnicy płucnej w celu zachowa-
nia funkcji komory systemowej.

6.2.9. Serce jednokomorowe i operacja Fontana
•	 Rola leczenia farmakologicznego, w tym sto-

sowania leków rozszerzających naczynia tęt-
nicze, u pacjentów po operacji Fontana nie jest 
do końca wyjaśniona i wymaga dalszych badań.

•	 Należy określić wpływ ciąży na długotermi-
nowy stan kobiet po operacji Fontana.

•	 Dalszych badań wymagają fizjologiczne czyn-
niki determinujące stan pacjentów po operacji 
Fontana, w tym rola systemu limfatycznego.
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6.2.10. Nieprawidłowości wieńcowe
Identyfikacja dorosłych pacjentów z nieprawi-
dłowościami wieńcowymi (AAOCA, ACAPA), 
u których istnieje ryzyko SCD i u których ko-
rzystne może być przeprowadzenie zabiegu chi-
rurgicznego w wieku dorosłym, wymaga dal-
szych badań.

7. Najważniejsze informacje
7.1. Aspekty ogólne
7.1.1. Organizacja opieki i ocena pacjenta
•	 Aby sprostać potrzebom ACHD należy zapew-

nić specjalną strukturę i organizację opieki 
zdrowotnej, spełniającą określone wymagania.

•	 Obrazowanie z użyciem wielu metod ma klu-
czowe znaczenie dla odpowiedniej oceny ogól-
nej anatomii oraz czynności komór i zasta-
wek serca, a także oceny ilościowej przepły-
wu krwi, w tym dystrybucji perfuzji.

•	 Obiektywny test wysiłkowy jest ważnym na-
rzędziem w wyznaczaniu czasu interwencji 
i ponownej interwencji.

•	 Cewnikowanie serca pozostaje kluczowym na-
rzędziem do oceny hemodynamiki, zwłaszcza 
PAP i płucnego oporu naczyniowego.

7.1.2. Niewydolność serca
•	 Kluczowym sposobem leczenia niewydolno-

ści serca u ACHD jest zapobieganie poprzez 
optymalizację hemodynamiki i rytmu serca. 
Wymaga to systematycznej obserwacji w wy-
specjalizowanych ośrodkach, tak aby ułatwić 
podjęcie w porę decyzji o interwencji. 

•	 W krążeniu dwukomorowym standardowe 
leczenie niewydolności serca można ekstra-
polować na ACHD z systemową LV i może 
być stosowane u pacjentów z systemową RV, 
chociaż nadal nie ma pewności co do tego, 
czy można oczekiwać uzyskania znanych 
korzyści leczenia niewydolności LV. Pato
fizjologia pacjentów po korekcji fizjologicz-
nej, a zwłaszcza z UVH i paliatywnym krą-
żeniem Fontana, różni się znacznie od „pra-
widłowego krążenia” i standardową tera-
pię niewydolności serca należy stosować 
ostrożnie.

•	 Zalecane jest odpowiednio wczesne skierowa-
nie i konsultacja ACHD ze specjalistami w za-
kresie niewydolności serca w ośrodku trans-
plantacyjnym i z wiedzą ekspercką w zakre-
sie ACHD, zwłaszcza jeśli chodzi o chorych 
z umiarkowaną i ciężką złożoną CHD.

7.1.3. Zaburzenia rytmu serca
•	 U wszystkich pacjentów należy przeprowa-

dzić ocenę odwracalnych przyczyn arytmii 
i zaburzeń hemodynamicznych (nowych lub 
resztkowych).

•	 U większości ACHD celem jest utrzymanie 
rytmu zatokowego.

•	 W celu optymalnego leczenia arytmii niezbęd-
ne jest skierowanie chorych do ośrodka z ze-

społem multidyscyplinarnym i wiedzą eks-
percką w zakresie arytmii dotyczących ACHD.

•	 Postępowanie u pacjentów z udokumentowa-
nymi arytmiami lub obciążonych ryzykiem 
arytmii pooperacyjnych, którzy są kandyda-
tami do interwencji przezskórnych lub chi-
rurgicznych, powinno być omówione w ze-
spole multidyscyplinarnym z wiedzą eksperc-
ką w zakresie interwencji i leczenia inwazyj-
nego arytmii.

7.1.4. Tętnicze nadciśnienie płucne
•	 PAH w CHD jest chorobą postępującą ze złym 

rokowaniem.
•	 Zalecane jest podejrzewanie PAH i regularne 

badania w kierunku obecności PAH u pacjen-
tów z wadami przeciekowymi po zamknię-
ciu przecieku.

•	 U wszystkich pacjentów z PAH, w tym z ze-
społem Eisenmengera, wymagane jest lecze-
nie aktywne.

•	 Należy odradzać ciążę pacjentkom z CHD i po-
twierdzonym przedwłośniczkowym PH.

7.1.5. Pacjenci z sinicą
•	 U pacjentów z sinicą występują zaburzenia 

wielonarządowe i są oni narażeni na ryzyko 
zarówno krwawień, jak i powikłań zakrzepo-
wych, co rodzi dylemat terapeutyczny. 

•	 Należy unikać rutynowego upuszczania krwi, 
ponieważ naraża ono pacjentów na niedo-
krwistość z niedoboru żelaza i powikłania 
naczyniowo‑mózgowe. Terapeutyczna fleboto-
mia jest wskazana tylko w przypadku umiar-
kowanych/ciężkich objawów nadmiernej lep-
kości krwi. 

•	 Pacjenci z sinicą mają bardzo zrównoważoną, 
ale wrażliwą patofizjologię, a każda interwen-
cja naraża pacjenta na duże ryzyko; dlatego 
wszystkie interwencje muszą być przeprowa-
dzane w specjalistycznym ośrodku zajmują-
cym się opieką nad ACHD.

•	 W celu zapobiegania powikłaniom i unikaniu 
ich jako główną metodę przyjmuje się działa-
nia profilaktyczne.

7.2. Poszczególne wady serca
7.2.1. Wady przeciekowe
•	 Decyzje dotyczące leczenia wymagają staran-

nej oceny przeciążenia objętościowego komo-
ry i krążenia płucnego.

•	 U pacjentów z nieinwazyjnymi oznakami 
zwiększonego PAP konieczne jest wykona-
nie cewnikowania serca z oceną RVR. W przy-
padku obecności PVR ≥5 WU powinno się uni-
kać zamknięcia ASD.

•	 Zamknięcie VSD i PDA można rozważyć u nie-
których pacjentów ze znacznym przeciekiem 
po dokładnej ocenie w ośrodku specjalizują-
cym się w leczeniu ACHD i PH.

•	 Zamknięcie przezskórne jest metodą z wybo-
ru, gdy jest to technicznie możliwe.
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7.2.2. Zwężenie drogi odpływu lewej komory
•	 Najsilniejszym wskazaniami do zabiegu chi-

rurgicznego pozostają występowanie obja-
wów zwężenia drogi odpływu i dysfunkcja LV.

•	 U pacjentów z ciężkim zwężeniem, którzy 
nie zgłaszają objawów, należy wykonać testy 
wysiłkowe w celu potwierdzenia stanu bez-
objawowego.

•	 We wrodzonym AS należy wykluczyć towarzy-
szącą chorobę aorty (poszerzenie aorty wstę-
pującej i/lub CoA).

7.2.3. Koarktacja aorty
•	 U pacjentów z CoA prawidłowy pomiar ciś-

nienia tętniczego (całodobowy, ambulato-
ryjny, na prawym ramieniu) jest niezbędny 
w obserwacji odległej.

•	 Decyzja o ponownej interwencji zależy od ciś-
nienia tętniczego krwi, gradientu i morfolo-
gii zwężenia.

•	 Gdy jest to technicznie możliwe, za techni-
kę z wyboru uznaje się wszczepienie stentu.

7.2.4. Patologie aorty
•	 Najważniejsza u pacjentów z HTAD jest obser-

wacja przez całe życie, która powinna obejmo-
wać badania obrazowe całej aorty, a także oce-
nę funkcji zastawek serca i mięśnia sercowego.

•	 Średnica aorty kwalifikująca do operacji za-
leży od choroby leżącej u jej podstawy i obec-
ności czynników ryzyka.

7.2.5. Zwężenie drogi odpływu prawej komory
•	 RVOTO może być przeszacowane przez pręd-

kość przepływu przez zwężenie, szczególnie 
jeśli zwężenie jest długie lub następuje na wie-
lu poziomach (np. podzastawkowe, zastaw-
kowe). Stąd wymagane jest sprawdzenie da-
nych z ciśnieniem w RV szacowanym na pod-
stawie prędkości TR.

•	 Interwencja przezskórna jest metodą z wy-
boru u pacjentów z niedysplastycznym za-
stawkowym PS (walwuloplastyka balono-
wa) i w obwodowym PS (często z implanta-
cją stentu).

•	 Wskazania do interwencji polegającej na wy-
mianie zastawki są zawsze bardziej restrykcyj-
ne z powodu potencjalnych konsekwencji dłu-
goterminowych i konieczności reinterwencji.

7.2.6. Anomalia Ebsteina
•	 Ustalenie terminu zabiegu jest trudne i ope-

racja powinna być wykonywana jedynie przez 
chirurgów z doświadczeniem z tego typu 
wadą.

•	 Preferowaną techniką zabiegu jest naprawa 
zastawki, o ile jest to wykonalne.

7.2.7. Tetralogia Fallota
•	 Częstymi powikłaniami w obserwacji odle-

głej są istotna PR i/lub RVOTO, dysfunkcja 
RV i LV, a także zaburzenia rytmu serca.

•	 Możliwymi czynnikami ryzyka związanymi 
z każdą arytmią komorową i SCD w rTOF są 
czas trwania QRS >180 ms, dysfunkcja skur-
czowa i rozkurczowa LV, dysfunkcja RV, in-
dukowalne VT przy programowanej stymu-
lacji elektrycznej i arytmia przedsionkowa 
w wywiadzie.

•	 Optymalne wyznaczenie terminu interwen-
cji u bezobjawowych chorych z ciężką PR na-
dal jest trudne. Gdy indeks objętości końco-
worozkurczowej przekracza 160 ml/m2, nor-
malizacja wielkości RV jest mało prawdopo-
dobna, a ten punkt odcięcia dla ponownej 
interwencji może nie korelować z korzyścią 
kliniczną.

•	 TPVI stała się metodą leczenia z wyboru przy 
ponownej interwencji w zakresie RVOT, gdy 
jest to anatomicznie wykonalne.

7.2.8. Przełożenie wielkich pni tętniczych
•	 Do częstych powikłań w obserwacji odległej 

po korekcji fizjologicznej, którymi należy się 
zająć, zaliczamy: niewydolność komory syste-
mowej, wtórną niedomykalność systemowej 
zastawki AV, zaburzenia rytmu serca, zwę-
żenie/przecieki przez łaty tunelizujące we-
wnątrz przedsionków.

•	 Wyniki odległe znacząco się poprawiły 
po wprowadzeniu techniki korekcji anato-
micznej.

•	 Poszerzenie opuszki neoaorty ze znaczną nie-
domykalnością zastawki neoaortalnej lub 
bez niej, nadzastawkowe PS i zwężenie gałę-
zi płucnych występują głównie w okresie nie-
mowlęctwa, ale mogą wymagać ponownej in-
terwencji w wieku dorosłym. Pojawienie się 
dysfunkcji skurczowej LV i/lub zaburzeń ryt-
mu serca po korekcji anatomicznej wymaga-
ją pełnej oceny, w tym wykluczenia zwężenia 
ostialnego/proksymalnego odcinka przeszcze-
pionych tętnic wieńcowych.

•	 Nieprawidłowości w zakresie konduitu RV‑PA 
(zwężenie, niedomykalność lub oba) są głów-
nym odległym powikłaniem wymagającym 
ponownej interwencji po operacji Rastelliego.

7.2.9. Skorygowane przełożenie wielkich pni tętniczych
•	 Niewydolność systemowej RV, niedomykal-

ność systemowej zastawki AV, blok AV i aryt-
mia przedsionkowa są częstymi powikłania-
mi odległymi.

•	 Niedomykalność systemowej zastawki AV jest 
ważnym czynnikiem wpływającym na roko-
wanie odległe i – jeśli jest ciężka – należy ją le-
czyć chirurgiczne przed upośledzeniem funk-
cji systemowej prawej komory.

7.2.10. Serce jednokomorowe i pacjenci po operacji 
Fontana
•	 Chociaż jakość życia jest na dobrym pozio-

mie u wielu pacjentów z krążeniem Fontana, 
wszyscy wymagają regularnej częstej kon-
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troli w ośrodkach zajmujących się leczeniem 
ACHD. W tej grupie chorych istnieje ryzy-
ko wystąpienia wielu poważnych powikłań, 
w tym arytmii, niewydolności serca, choro-
by wątroby i PLE. 

•	 Utrzymywanie niskiego ciśnienia w tętnicy 
płucnej jest konieczne dla dobrego funkcjo-
nowania krążenia Fontana, a niski próg inwa-
zyjnej oceny hemodynamicznej jest zalecany 
w przypadku podejrzenia dysfunkcji lub wy-
stąpienia powikłań.

•	 Arytmie są źle tolerowane i wymagają natych-
miastowego działania.

•	 Ciąża jest możliwa u wybranych pacjentek 
z dobrze funkcjonującym krążeniem Fonta-
na, ale istnieje duże ryzyko poronienia, a ciąża 
powinna być prowadzona w specjalistycznym 
ośrodku zajmującym się opieką nad ACHD.

•	 U wszystkich pacjentek z krążeniem Fonta-
na obowiązkowe jest monitorowanie stanu 
wątroby.

7.2.11. Nieprawidłowości naczyń wieńcowych
•	 CCT jest preferowaną techniką oceny ana-

tomii dużego ryzyka, obejmującą takie ce-
chy, jak przebieg śródścienny i anomalie uj-
ścia (ujście przypominające szczelinę, odej-
ście pod ostrym kątem, ujście >1 cm powyżej 
połączenia zatokowo‑tubularnego).

•	 Ocena niedokrwienia za pomocą zaawanso-
wanych metod obrazowania obciążeniem wy-
siłkiem fizycznym jest kluczowa w podejmo-
waniu decyzji.

•	 U pacjentów z przetokami wieńcowymi obec-
ność objawów, powikłań i znacznego przecie-
ku to główne wskazania do przezskórnego lub 
chirurgicznego zamknięcia.

8. Co należy, a  czego nie należy robić  – 
przesłanie z wytycznych
Zob. s. 93–96.
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Co należy, a czego nie należy robić

Zalecenie Klasaa Poziomb

Leczenie zaburzeń rytmu serca u pacjentów z wrodzonymi wadami serca

Zaleca się skierowanie pacjentów z umiarkowaną i ciężką postacią CHD (zob. tabela 4) i udokumentowanymi zaburzeniami 
rytmu serca do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym wyspecjalizowanym w leczeniu ACHD 
i w zaburzeniach rytmu serca związanych z ACHD

I C

Zaleca się skierowanie pacjentów z udokumentowanymi zaburzeniami rytmu serca lub obciążonych dużym ryzykiem 
pozabiegowych zaburzeń rytmu serca (np. zamknięcie ASD w późniejszym wieku) ze wskazaniem do interwencji lub 
powtórnej interwencji przezskórnej lub chirurgicznej do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym 
wyspecjalizowanym w takich interwencjach i w leczeniu inwazyjnym zaburzeń rytmu serca

I C

U pacjentów z łagodną CHD zaleca się ablację przezskórną zamiast długotrwałego leczenia farmakologicznego w przypadku 
objawowego utrwalonego nawracającego SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jeśli SVT jest potencjalnie związany z SCD 
(zob. tabela 7)

I C

Ablacja przezskórna jest zalecana jako leczenie wspomagające u pacjentów z ICD i z nawracającym monomorficznym VT, 
ustawicznym VT lub burzą elektryczną, której nie można opanować za pomocą farmakoterapii lub przeprogramowania ICD

I C

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD, którzy przebyli zatrzymanie krążenia z powodu VF lub 
hemodynamicznie nietolerowanego VT, po ustaleniu przyczyny zdarzenia i wykluczeniu przyczyn odwracalnych

I C

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD z utrwalonym VT po przeprowadzeniu diagnostyki 
hemodynamicznej i leczenia naprawczego, jeśli jest ono wskazane. Ocena EP jest wymagana w celu zidentyfikowania 
pacjentów, u których ablacja przezskórna lub chirurgiczna może być korzystna jako leczenie wspomagające lub u których 
może stanowić rozsądną alternatywę

I C

Leczenie tętniczego nadciśnienia płucnego związanego z wrodzoną wadą serca

Zaleca się odradzanie zajścia w ciążę pacjentkom z CHD i potwierdzonym przedwłośniczkowym PH I C

Ocena ryzyka jest zalecana u wszystkich chorych z PAH‑CHD I C

U chorych obciążonych małym i średnim ryzykiem z prostymi wadami po korekcji i przedwłośniczkowym PH zaleca się 
doustną terapię skojarzoną od początku lub sekwencyjną terapię skojarzoną, a chorych obciążonych dużym ryzykiem należy 
od początku poddać terapii skojarzonej, w tym prostanoidami podawanymi pozajelitowo

I A

Ubytek przegrody międzyprzedsionkowej (natywny i resztkowy)

U pacjentów z rozpoznaniem przeciążenia RV bez PAH (brak cech zwiększonego PAP w badaniach nieinwazyjnych lub 
inwazyjnego potwierdzenia PVR <3 WU w przypadku takich objawów) ani choroby LV zamknięcie ASD jest wskazane bez 
względu na objawy

I B

Zamknięcie ubytku za pomocą zestawu przezskórnego zaleca się jako metodę z wyboru dla zamknięcia ASD secundum, jeśli 
to jest możliwe technicznie

I C

U pacjentów w podeszłym wieku niekwalifikujących się do zamknięcia ubytku za pomocą zestawu przezskórnego zaleca się 
staranną ocenę ryzyka operacyjnego w stosunku do potencjalnych korzyści z zamknięcia ASD

I C

U pacjentów z cechami zwiększonego PAP w badaniach nieinwazyjnych konieczne jest wykonanie pomiaru inwazyjnego PVR I C

U pacjentów z chorobą LV zaleca się wykonanie balonowej próby okluzyjnej i ocenę korzyści z wyeliminowania przecieku L‑R 
w porównaniu do potencjalnych negatywnych konsekwencji zamknięcia ASD wynikających ze zwiększenia ciśnienia 
napełniania LV (należy wziąć pod uwagę: wykonanie zamknięcia, wykonanie zamknięcia fenestracją i niewykonywanie 
zamknięcia)

I C
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Co należy, a czego nie należy robić

Zalecenie Klasaa Poziomb

Leczenie zaburzeń rytmu serca u pacjentów z wrodzonymi wadami serca

Zaleca się skierowanie pacjentów z umiarkowaną i ciężką postacią CHD (zob. tabela 4) i udokumentowanymi zaburzeniami 
rytmu serca do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym wyspecjalizowanym w leczeniu ACHD 
i w zaburzeniach rytmu serca związanych z ACHD

I C

Zaleca się skierowanie pacjentów z udokumentowanymi zaburzeniami rytmu serca lub obciążonych dużym ryzykiem 
pozabiegowych zaburzeń rytmu serca (np. zamknięcie ASD w późniejszym wieku) ze wskazaniem do interwencji lub 
powtórnej interwencji przezskórnej lub chirurgicznej do ośrodka dysponującego zespołem multidyscyplinarnym 
wyspecjalizowanym w takich interwencjach i w leczeniu inwazyjnym zaburzeń rytmu serca

I C

U pacjentów z łagodną CHD zaleca się ablację przezskórną zamiast długotrwałego leczenia farmakologicznego w przypadku 
objawowego utrwalonego nawracającego SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jeśli SVT jest potencjalnie związany z SCD 
(zob. tabela 7)

I C

Ablacja przezskórna jest zalecana jako leczenie wspomagające u pacjentów z ICD i z nawracającym monomorficznym VT, 
ustawicznym VT lub burzą elektryczną, której nie można opanować za pomocą farmakoterapii lub przeprogramowania ICD

I C

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD, którzy przebyli zatrzymanie krążenia z powodu VF lub 
hemodynamicznie nietolerowanego VT, po ustaleniu przyczyny zdarzenia i wykluczeniu przyczyn odwracalnych

I C

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorosłych pacjentów z CHD z utrwalonym VT po przeprowadzeniu diagnostyki 
hemodynamicznej i leczenia naprawczego, jeśli jest ono wskazane. Ocena EP jest wymagana w celu zidentyfikowania 
pacjentów, u których ablacja przezskórna lub chirurgiczna może być korzystna jako leczenie wspomagające lub u których 
może stanowić rozsądną alternatywę

I C

Leczenie tętniczego nadciśnienia płucnego związanego z wrodzoną wadą serca

Zaleca się odradzanie zajścia w ciążę pacjentkom z CHD i potwierdzonym przedwłośniczkowym PH I C

Ocena ryzyka jest zalecana u wszystkich chorych z PAH‑CHD I C

U chorych obciążonych małym i średnim ryzykiem z prostymi wadami po korekcji i przedwłośniczkowym PH zaleca się 
doustną terapię skojarzoną od początku lub sekwencyjną terapię skojarzoną, a chorych obciążonych dużym ryzykiem należy 
od początku poddać terapii skojarzonej, w tym prostanoidami podawanymi pozajelitowo

I A

Ubytek przegrody międzyprzedsionkowej (natywny i resztkowy)

U pacjentów z rozpoznaniem przeciążenia RV bez PAH (brak cech zwiększonego PAP w badaniach nieinwazyjnych lub 
inwazyjnego potwierdzenia PVR <3 WU w przypadku takich objawów) ani choroby LV zamknięcie ASD jest wskazane bez 
względu na objawy

I B

Zamknięcie ubytku za pomocą zestawu przezskórnego zaleca się jako metodę z wyboru dla zamknięcia ASD secundum, jeśli 
to jest możliwe technicznie

I C

U pacjentów w podeszłym wieku niekwalifikujących się do zamknięcia ubytku za pomocą zestawu przezskórnego zaleca się 
staranną ocenę ryzyka operacyjnego w stosunku do potencjalnych korzyści z zamknięcia ASD

I C

U pacjentów z cechami zwiększonego PAP w badaniach nieinwazyjnych konieczne jest wykonanie pomiaru inwazyjnego PVR I C

U pacjentów z chorobą LV zaleca się wykonanie balonowej próby okluzyjnej i ocenę korzyści z wyeliminowania przecieku L‑R 
w porównaniu do potencjalnych negatywnych konsekwencji zamknięcia ASD wynikających ze zwiększenia ciśnienia 
napełniania LV (należy wziąć pod uwagę: wykonanie zamknięcia, wykonanie zamknięcia fenestracją i niewykonywanie 
zamknięcia)

I C

Nie zaleca się zamknięcia ASD u pacjentów z fizjologią Eisenmengera, pacjentów z PAH i PVR ≥5 WU pomimo celowanego 
leczenia PAH lub ze spadkiem saturacji w próbie wysiłkowej

III C

Ubytek przegrody międzykomorowej (natywny i resztkowy)

U pacjentów z udowodnionym przeciążeniem objętościowym LV i bez obecności PAH (brak cech zwiększenia PAP 
w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU w przypadku takich cech) zaleca się zamknięcie VSD 
bez względu na objawy

I C

Nie zaleca się zamknięcia VSD u pacjentów z fizjologią Eisenmengera oraz u pacjentów z ciężkim PAH (PVR ≥5 WU) 
objawiającym się desaturacją w czasie wysiłku

III C

Ubytek przegrody przedsionkowo‑komorowej

Naprawa operacyjna nie jest zalecana u pacjentów z fizjologią Eisenmengera oraz u pacjentów z PAH (PVR ≥5 WU) 
objawiającym się desaturacją w czasie wysiłku

III C

Zamknięcie operacyjne jest wskazane u pacjentów z istotnym przeciążeniem objętościowym RV i powinno być wykonywane 
jedynie przez kardiochirurga specjalizującego się w wadach wrodzonych serca

I C

Zabieg na zastawce, najlepiej naprawa zastawki AV, jest zalecany u objawowych pacjentów z umiarkowaną lub ciężką 
niedomykalnością zastawki AV i powinien być przeprowadzony przez kardiochirurga specjalizującego się w wadach 
wrodzonych serca

I C

U bezobjawowych pacjentów z ciężką niedomykalnością lewostronnej zastawki AV zalecany jest zabieg na zastawce, jeśli 
LVESD ≥45 mm i/lub LVEF ≤60%, o ile wykluczono inne przyczyny dysfunkcji LV

I C
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Zalecenie Klasaa Poziomb

Przetrwały przewód tętniczy

U pacjentów z objawami przeciążenia objętościowego LV bez obecności PAH (brak cech zwiększenia PAP w badaniach 
nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU w przypadku takich cech) zaleca się zamknięcie PDA bez względu 
na objawy

I C

Zamknięcie przezskórne jest zalecane jako metoda z wyboru, jeśli jest technicznie możliwe I C

Nie zaleca się zamykania PDA w zespole Eisenmengera i u pacjentów z desaturacją w zakresie kończyn dolnych indukowaną 
wysiłkiem

III C

Zastawkowe zwężenie aortalne

U objawowych pacjentów z ciężkim wysokogradientowym AS (średni gradient ≥40 mm Hg) interwencja jest zalecana I B

Interwencja jest zalecana u objawowych pacjentów z ciężkim niskoprzepływowym niskogradientowym AS (średni 
gradient <40 mm Hg) ze zmniejszoną EF i dowodami świadczącymi o zachowanej rezerwie przepływu (kurczliwości), 
po wykluczeniu pseudociężkiego AS

I C

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS i nieprawidłowościami w teście wysiłkowym 
wykazującym objawy związane z wysiłkiem wyraźnie powiązane z AS

I C

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim AS i dysfunkcją skurczową LV (LVEF <50%) 
niespowodowaną inną przyczyną

I C

Operacja jest wskazana, gdy pacjent z ciężkim AS poddany jest zabiegowi na aorcie wstępującej lub innej zastawce  
lub CABG

I C

Nadzastawkowe zwężenie aortalne

U pacjentów z objawami wady (samoistnymi lub wywołanymi próbą wysiłkową) i średnim gradientem 
doplerowskim ≥40 mm Hg zaleca się leczenie operacyjne

I C

U pacjentów ze średnim gradientem doplerowskim <40 mm Hg zaleca się leczenie operacyjne, jeśli stwierdza się u nich ≥1 
z poniższych czynników:

•  objawy, które można przypisać zwężeniu (duszność wysiłkowa, dławica, omdlenie)
•  dysfunkcja skurczowa LV (EF <50% bez innej przyczyny)
•  wymagane leczenie operacyjne istotnej CAD lub wady zastawkowej

I C

Zwężenie podaortalne

U objawowych pacjentów (objawy spontanicznie lub w próbie wysiłkowej) ze średnim gradientem doplerowskim 
≥40 mm Hg lub z ciężką AR zaleca się leczenie operacyjne

I C

Koarktacja lub rekoarktacja aorty

Leczenie koarktacji lub rekoarktacji aorty (operacyjne lub przeskórne) jest wskazane u pacjentów z nadciśnieniem tętniczym 
ze zwiększonym gradientem pomiędzy dolnymi a górnymi kończynami w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym przez 
pomiar inwazyjny (gradient szczytowy ≥20 mm Hg) z preferencją dla leczenia przezskórnego (stentowanie), jeśli to 
technicznie możliwe

I C

Chirurgia aorty w patologiach aorty

Naprawa zastawki aortalnej za pomocą reimplantacji lub plastyki techniką anuloplastyki aortalnej jest zalecana u młodych 
pacjentów z zespołem Marfana lub pokrewnych HTAD z poszerzoną opuszką aorty i trójpłatkową zastawką aortalną, jeśli 
jest wykonywana przez doświadczonego chirurga

I C

Operacja jest zalecana u pacjentów z zespołem Marfana, z chorobą opuszki aorty z maksymalną średnicą aorty na poziomie 
zatok ≥50 mm

I C

Zwężenie drogi odpływu prawej komory

W przypadku zastawkowego PS interwencją z wyboru, jeśli to anatomicznie możliwe, jest walwuloplastyka balonowa I C

Przy założeniu, że nie jest wymagana wymiana zastawki zaleca się leczenie inwazyjne zwężenia drogi odpływu prawej 
komory (RVOTO) na każdym poziomie bez względu na występowanie objawów, jeśli zwężenie jest ciężkie (szczytowy 
gradient doplerowski >64 mm Hg)

I C

Jeśli jedyną opcją jest operacyjna wymiana zastawki, zaleca się ją u pacjentów z ciężkim zwężeniem, którzy są objawowi I C

Jeśli jedyną opcją jest operacyjna wymiana zastawki jest ona zalecana u bezobjawowych pacjentów z ciężkim zwężeniem 
w przypadku obecności ≥1 z następujących czynników:

•  obiektywny spadek wydolności fizycznej
•  pogarszająca się czynność RV i/lub postępująca TR do co najmniej umiarkowanej
•  RVSP >80 mm Hg
•  przeciek R‑L przez ASD lub VSD

I C



W Y T Y C Z N E  E S C   Dorośli z wrodzonymi wadami serca 95

Co należy, a czego nie należy robić, cd.

Zalecenie Klasaa Poziomb

Anomalia Ebsteina

U pacjentów z ciężką TR i objawami lub obiektywnym zmniejszeniem wydolności fizycznej zaleca się operację naprawczą I C

Zaleca się, aby operacja naprawcza była wykonywana przez chirurga specjalizującego się we wrodzonych wadach serca 
z doświadczeniem w operowaniu anomalii Ebsteina

I C

Jeśli istnieje wskazanie do zabiegu na TV, zaleca się zamknięcie ASD/PFO w trakcie naprawy zastawki, jeżeli spodziewana 
jest dobra tolerancja hemodynamiczna

I C

U pacjentów z objawowymi zaburzeniami rytmu serca lub cechami preekscytacji w EKG zaleca się wykonanie badania 
elektrofizjologicznego z następowym zabiegiem ablacji, jeśli to możliwe, lub leczenie chirurgiczne arytmii, o ile operacja 
serca jest planowana

I C

Po naprawie tetralogii Fallota

PVRep jest zalecana u objawowych pacjentów z ciężką PR i/lub co najmniej umiarkowanym RVOTO I C

U pacjentów z nienatywną drogą odpływu należy preferować interwencję przezskórną (TPVI), jeśli to anatomicznie  
możliwe

I C

Przełożenie wielkich pni tętniczych po korekcji fizjologicznej

U objawowych pacjentów ze zwężeniem przedsionka żył płucnych zaleca się naprawę operacyjną (interwencja przezskórna 
rzadko jest możliwa)

I C

U objawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej niekwalifikującym się do interwencji przezskórnej zaleca się 
naprawę operacyjną

I C

U pacjentów objawowych z przeciekiem przez łatę tunelizującą niekwalifikującym się do zamknięcia przezskórnego zaleca 
się naprawę operacyjną

I C

Nie zaleca się bandingu na PA u dorosłych, jako przygotowania LV przed późniejszym zabiegiem korekcji anatomicznej III C

U objawowych pacjentów ze zwężeniem łaty tunelizującej zaleca się wszczepienie stentu, jeśli to technicznie możliwe I C

U objawowych pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą i sinicą w spoczynku i podczas wysiłku lub z poważnym 
podejrzeniem zatoru paradoksalnego zaleca się, jeśli to technicznie możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub 
zamknięcie przezskórne

I C

U pacjentów z przeciekiem przez łatę tunelizującą i objawami spowodowanymi przeciekiem L‑R zaleca się, jeśli to technicznie 
możliwe, założenie stentu (powlekanego) lub zamknięcie przezskórne

I C

Przełożenie wielkich pni tętniczych po operacji korekcji anatomicznej

Przy zwężeniu tętnicy wieńcowej powodującym niedokrwienie zaleca się założenie stentu lub operację (w zależności 
od substratu)

I C

Wrodzone skorygowane przełożenie wielkich pni tętniczych

U objawowych pacjentów z ciężką TR i zachowaną lub łagodnie upośledzoną funkcją skurczową systemowej RV (EF >40%) 
zalecana jest wymiana TV

I C

Konduity łączące prawą komorę z tętnicą płucną

Objawowych pacjentów z RVSP >60 mm Hg (może być mniejsze w przypadku zmniejszonego przepływu) i/lub ciężką PR 
należy poddać interwencji z preferencją dla interwencji przezskórnej, jeśli jest to anatomicznie wykonalne (TPVI)

I C

Serce jednokomorowe

Zaleca się, aby dorośli z nieoperowanym lub po operacji paliatywnej UVH poddani byli dokładnej ocenie w specjalistycznym 
ośrodku przy wykorzystaniu obrazowania z użyciem wielu technik, jak również badania inwazyjnego w celu podjęcia decyzji, 
czy korzystna może być dla nich procedura operacyjna lub interwencyjna

I C

Po operacji Fontana

Przetrwała arytmia przedsionkowa z szybkim przewodzeniem AV jest stanem zagrażającym życiu i zaleca się leczenie 
w trybie pilnym za pomocą kardiowersji elektrycznej

I C

Leczenie przeciwkrzepliwe jest zalecane w przypadku obecności (aktualnie lub w wywiadzie) skrzepliny w przedsionku, 
arytmii przedsionkowych lub incydentów zakrzepowo‑zatorowych

I C

Zaleca się odradzanie ciąży kobietom z krążeniem Fontana i z jakimkolwiek jego powikłaniem  I C

Zaleca się cewnikowanie serca w przypadkach niewyjaśnionych obrzęków, zmniejszenia wydolności wysiłkowej, nowo 
powstałej arytmii, sinicy, krwioplucia

I C

Anomalie tętnic wieńcowych

U pacjentów z anomaliami wieńcowymi zaleca się niefarmakologiczne obrazowe próby czynnościowe (np. scyntygrafię, 
echokardiografię lub CMR z obciążeniem wysiłkiem) w celu potwierdzenia/wykluczenia niedokrwienia mięśnia sercowego

I C
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Zalecenie Klasaa Poziomb

Nieprawidłowe ujście tętnicy wieńcowej od tętnicy płucnej

U pacjentów z ALCAPA zaleca się leczenie operacyjne I C

U pacjentów z ARCAPA i objawami, które można przypisać nieprawidłowej tętnicy wieńcowej, zaleca się leczenie operacyjne I C

Nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych

U pacjentów z typowymi objawami dławicy piersiowej z udokumentowanym indukowanym obciążeniem niedokrwieniem 
mięśnia sercowego w odpowiadającym obszarze lub z anatomią dużego ryzyka zaleca się leczenie operacyjne AAOCA

I C

Nie zaleca się leczenia operacyjnego w przypadku AAORCA u bezobjawowych pacjentów bez niedokrwienia mięśnia 
sercowego i bez anatomii dużego ryzyka

III C

a  klasa zaleceń
b  poziom wiarygodności danych

Skróty: AAOCA – nieprawidłowe odejście tętnic wieńcowych od aorty, AAORCA – nieprawidłowe odejście prawej tętnicy wieńcowej od aorty, ACHD – dorosły  
z wrodzoną chorobą serca, ALCAPA – nieprawidłowe odejście lewej tętnicy wieńcowej od pnia tętnicy płucnej, ARCAPA – nieprawidłowe odejście prawej tętnicy  
wieńcowej tętnicy płucnej, AR – niedomykalność aortalna, AS – zwężenie zastawki aortalnej, ASD – ubytek przegrody międzyprzedsionkowej, AT – tachykardia komorowa, 
AV – przedsionkowo‑komorowy, AVNRT – nawrotny częstoskurcz węzłowy, AVRT – nawrotny częstoskurcz  przedsionkowo‑komorowy, AVSD – ubytek przegrody 
przedsionkowo‑komorowej, CABG – pomostowanie aortalno‑wieńcowe, CAD – choroba wieńcowa, CHD – wada wrodzona serca, CMR –rezonans magnetyczny serca 
i naczyń, EKG – elektrokardiogram, EF – frakcja wyrzutowa, EP – elektrofizjologia, HTAD – dziedziczna choroba aorty piersiowej, IART – nawrotny częstoskurcz 
międzyprzedsionkowy, ICD – wszczepialny kardiowerter‑defibrylator, L‑R – lewo‑prawy, LV – lewa komora, LVEF – frakcja wyrzutowa lewej komory, LVESD – wymiar 
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