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SKROTY I AKRONIMY

3D (three-dimensional) - prezentacja tréjwymiarowa

6MWT (6-minute walk test) - test 6-minutowego marszu

AAOCA (anomalous aortic origin of a coronary artery) - nieprawidtowe
odejscie tetnic wieicowych od aorty

AAOLCA (anomalous aortic origin of the left coronary artery) -
nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wieicowej od aorty

ACAPA (anomalous coronary artery from the pulmonary artery) -
nieprawidtowe odejscie tetnicy wieicowej od pnia ptucnego

ACE (angiotensin-converting enzyme) - konwertaza angiotensyny
ACHD (adult congenital heart disease) - dorosty z wrodzong wadg serca
AF (atrial fibrillation) - migotanie przedsionkéw

ALCAPA (anomalous left coronary artery from the pulmonary artery) -
nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wiedcowej od tetnicy ptucnej
AR (aortic regurgitation) - niedomykalnos¢ aortalna

ARB (angiotensin II receptor blocker) - antagonista receptora
angiotensyny

ARCAPA (anomalous right coronary artery from the pulmonary artery) -
nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy wieicowej od tetnicy ptucnej
AS (aortic stenosis) - zwezenie zastawki aortalnej

ASD (atrial septal defect) - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej
ASI (aortic size index) - zindeksowany wymiar aorty

AT (atrial tachycardia) - tachykardia przedsionkowa

AV (atrioventricular) - przedsionkowo-komorowy

AVA (aortic valve area) - pole otwarcia zastawki aortalnej

AVA.I (indexed aortic valve area) - zindeksowane pole otwarcia zastawki
aortalnej

AVNRT (atrioventricular node reentrant tachycardia) - nawrotny czestoskurcz
weztowy

AVRT (atrioventricular reentrant tachycardia) - nawrotny czestoskurcz
przedsionkowo-komorowy

AVSD (atrioventricular septal defect) - ubytek przegrody przedsionkowo-
-komorowej

BAV (bicuspid aortic valve) - dwuptatkowa zastawka aortalna

BNP (B-type natriuretic peptide) - peptyd natriuretyczny typu B

BSA (body surface area) - powierzchnia ciata

CABG (coronary artery bypass graft) - pomostowanie aortalno-wieficowe
CAD (coronary artery disease) - choroba wiericowa

CCT (cardiovascular computed tomography) — tomografia komputerowa
sercainaczyn

ccTGA (congenitally corrected transposition of the great arteries) -
skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych

CHD (congenital heart disease) - wrodzona wada serca

CHA DS ,-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) - niewydolno$¢ serca, nadcisnienie tetnicze,
wiek >75 lat (2 pkt), cukrzyca, udar mézgu (2 pkt), choroba naczyn, wiek
65-74 lata, ptec (zefiska)
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CMR (cardiovascular magnetic resonance) - rezonans magnetyczny serca
i naczyn

CoA (coarctation of the aorta) - koarktacja aorty

CONCOR - CONgenital CORvitia

CPG (Committee for Practice Guidelines) - Komitet ds. Wytycznych
Postepowania

CPET (cardiopulmonary exercise testing) - sercowo-ptucny test wysitkowy
CRT (cardiac resynchronization therapy) - terapia resynchronizujaca serca
DCRYV (double-chambered right ventricle) - dwujamowa prawa komora

EACVI (European Association of Cardiovascular Imaging) - Europejskie
Stowarzyszenie Obrazowania Serca i Naczyn

EKG (electrocardiogram) - elektrokardiogram
EF (gjection 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,
Bleedling, Labile INR, Elderly, Drugs or alcohol) - nadci$nienie tetnicze,
nieprawidtowa funkcja nerek, nieprawidtowa funkcja watroby, udar
mézgu, predyspozycja do krwawien, niestabilne wartosci INR, podeszty
wiek, przyjmowane leki, naduzywanie alkoholu

HLHS (hypoplastic left heart syndrome) - zesp6t niedorozwoju lewego
serca

HTAD (heritable thoracic aortic disease) - dziedziczna choroba aorty
piersiowej

IART (intraatrial reentrant tachycardia) - nawrotny czestoskurcz
miedzyprzedsionkowy

ICD (implantable cardioverter defibrillator) - wszczepialny
kardiowerter-defibrylator

IE (infective endocarditis) - infekcyjne zapalenie wsierdzia

INR (international normalized ratio) - miedzynarodowy wspétczynnik
znormalizowany

IVC (inferior vena cava) - zyta gtéwna dolna

LA (left atrium/atrial) - lewy przedsionek

L-R (left-to-right) - lewo-prawy

LV (left ventricle/ventricular) - lewa komora

LVEF (/eft ventricular ejection fraction) - frakcja wyrzutowa lewej komory

LVESD (left ventricular end systolic diameter) - wymiar koricowoskurczowy
lewej komory

LVH (left ventricular hypertrophy) - przerost lewej komory
LVOT (left ventricular outflow tract) - droga odptywu lewej komory

LVOTO (left ventricular outflow tract obstruction) - zwezenie drogi
odptywu lewej komory

MAPCA (major aortic pulmonary collaterals) - nieprawidtowe potaczenie
systemowo-ptucne

MCV (mean corpuscular volume) - $rednia objetos¢ erytrocytu
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mWHO (modified World Health Organization) - zmodyfikowana
klasyfikacja Swiatowej Organizacji Zdrowia

NOAC (non-vitamin K antagonist oral anticoagulant) - doustny lek
przeciwkrzepliwy niebedgcy antagonistg witaminy K

NT-proBNP (N-terminal pro-B-type natriuretic peptide) - N-koficowy
fragment propeptydu natriuretycznego typu B

NYHA (New York Heart Association) - Nowojorskie Towarzystwo
Kardiologiczne

PA (pulmonary artery) - tetnica ptucna
PAH (pulmonary arterial hypertension) - tetnicze nadci$nienie ptucne

PAH-CHD (pulmonary arterial hypertension associated with congenital
heart disease) - tetnicze nadcisnienie ptucne zwigzane z wrodzong wada
serca

PAP (pulmonary artery pressure) - cisnienie w tetnicy ptucnej
PDA (patent ductus arteriosus) - przetrwaty przewdd tetniczy
PDE-5 (phosphodiesterase type 5) - fosfodiesteraza typu 5

PES (programmed electrical stimulation) — programowana stymulacja
elektryczna

PFO (patent foramen ovale) - przetrwaty otwdr owalny

PH (pulmonary hypertension) - nadci$nienie ptucne

PLE (protein-losing enteropathy) - enteropatia z utrata biatka

PM (pacemaker) - stymulator serca

PR (pulmonary regurgitation) - niedomykalnos¢ zastawki tetnicy ptucnej
PS (pulmonary stenosis) - zwezenie zastawki tetnicy ptucnej

PVD (pulmonary vascular disease) - ptucna choroba naczyniowa

PVR (pulmonary vascular resistance) - naczyniowy opor ptucny

PVRep (pulmonary valve replacement) - wymiana zastawki tetnicy
ptucnej

QI (quality indicators) - wskaznik jakosci

Qp:Qs (pulmonary to systemic flow ratio) - iloraz przeptywu ptucnego
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
objetos¢ koricoworozkurczowa prawej komory

SLOWA KLUCZOWE 1. Preambuta

RVEF (right ventricular ejection fraction) - frakcja wyrzutowa prawej
komory

RVESVi (right ventricular end systolic volume indexed) - indeksowana
objetos¢ koricowoskurczowa prawej komory

RVH (right ventricular hypertrophy) - przerost prawej komory

RVOT (right ventricular outflow tract) - droga odptywu prawej komory
RVOTO (right ventricular outflow tract obstruction) - zwezenie drogi
odptywu prawej komory

RVSP (right ventricular systolic pressure) - ci$nienie skurczowe w prawej
komorze

SCD (sudden cardiac death) - nagty zgon sercowy

SND (sinus node dysfunction) - dysfunkcja wezta zatokowo-
-przedsionkowego

SubAS (subaortic stenosis) - podzastawkowe zwezenie aorty
SupraAS (supravalvular aortic stenosis) - nadzastawkowe zwezenie aorty
SVC (superior vena cava) - zyta gtéwna gérna

SVT (supraventricular tachycardia) - czestoskurcz nadkomorowy

TCPC (total cavopulmonary connection) - catkowite potaczenie zylno-ptucne
TGA (transposition of the great arteries) — przetozenie wielkich pni
tetniczych

TOE (transoesophageal echocardiography) - echokardiografia
przezprzetykowa

TOF (tetralogy of Fallot) - tetralogia Fallota

TPVI (transcatheter pulmonary valve implantation) - przezskérne
wszczepienie zastawki tetnicy ptucnej

TR (tricuspid regurgitation) - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej

TTE (transthoracic echocardiography) - echokardiografia przezklatkowa
TV (tricuspid valve) - zastawka tréjdzielna

UVH (univentricular heart) - serce jednokomorowe

VE/VCO;, (ventilation to carbon dioxide output) - ekwiwalent wentylacyjny
dla dwutlenku wegla

VF (ventricular fibrillation) - migotanie komér

VKA (vitamin K antagonist) — antagonista witaminy K

V..., (maximum Doppler velocity) - maksymalna predkos¢ doplerowska
VSD (ventricular septal defect) - ubytek przegrody miedzykomorowej
VT (ventricular tachycardia) - czestoskurcz komorowy

WHO (World Health Organisation) - Swiatowa Organizacja Zdrowia
WU (Wood units) - jednostka Wooda

max (

kownikéw. Regulacje obowiazujace w przygoto-

chirurgia wrodzonych
wad serca, choroba,
diagnoza, dorosty,
interwencja
przezskdrna, leczenie
farmakologiczne,
obrazowanie,
powiktania odlegte,
prowadzenie pacjenta,
wrodzone wady serca,
wytyczne, zalecenia

Wytyczne stanowia podsumowanie i ocene do-
stepnych danych naukowych w celu wsparcia
personelu medycznego w podejmowaniu de-
cyzji co do strategii postepowania w odnie-
sieniu do indywidualnego pacjenta z okreslo-
na chorobg. Wytyczne i ich zalecenia powinny
ulatwia¢ podejmowanie decyzji w codziennej
praktyce klinicznej. Niezaleznie od tego osta-
teczne decyzje dotyczace indywidualnego cho-
rego musi podejmowac — adekwatnie do sytuacji
oraz w uzgodnieniu z pacjentem badz z jego opie-
kunem - zajmujacy sie nim specjalista.

W ostatnich latach Europejskie Towarzystwo
Kardiologiczne (ESC) oraz inne organizacje i to-
warzystwa naukowe wydaly bardzo wiele wy-
tycznych. Z uwagi na ich istotny wptyw na po-
dejmowanie decyzji klinicznych wprowadzono
kryteria jakosciowe, tak aby proces ich przygoto-
wywania byl przejrzysty dla pézniejszych uzyt-

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

wywaniu i wydawaniu wytycznych sa dostep-
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 prezentuja oficjalne stanowisko ESC
na dany temat i sa regularnie aktualizowane.

Poza publikacja wytycznych postepowa-
nia (Clinical Practice Guidelines) ESC prowa-
dzi EurObservational Research Programme -
miedzynarodowe rejestry choréb sercowo-
-naczyniowych i interwencji, ktére sa nie-
zbedne do oceny proceséw diagnostycznych
i terapeutycznych, wykorzystania §rodkéw i za-
stosowania wytycznych. Rejestry te maja na celu
zapewnienie lepszego zrozumienia praktyki me-
dycznej w Europie i na calym $wiecie w oparciu
o wysokiej jakosci dane zebrane podczas ruty-
nowej praktyki klinicznej.
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TABELA 1.

Klasy zalecen

Stosowane
wyrazenia

Klasa
zalecen

Definicja

dane naukowe lub powszechnie akceptowana opinia
wskazuja, Ze okre$lona metoda leczenia lub zabieg sg
korzystne, uzyteczne i skuteczne

I dane naukowe lub opinie dotyczace przydatnosci lub skutecznosci
okreslonej metody leczenia lub zabiegu nie s zgodne

Ila dane naukowe lub opinie przemawiajg nalezy
za uzytecznoscig/skutecznoscia okreslonej metody rozwazy¢
leczenia lub zabiegu

IIb uzytecznos¢ lub skutecznos$¢ okre$lonej metody mozna
leczenia lub zabiegu jest stabiej potwierdzona przez rozwazyc

dane naukowe lub opinie

111 dane naukowe lub powszechnie akceptowana opinia
wskazuja, ze okre$lona metoda leczenia lub zabieg
nie sg uzyteczne ani skuteczne, a w niektérych
przypadkach moga by¢ szkodliwe

TABELA 2. Poziom wiarygodnosci danych naukowych

poziom B dane pochodzace z jednego badania z randomizacjg lub z duzych
badan bez randomizacji
poziom C uzgodniona opinia ekspertéw lub dane pochodzgce z matych badan

albo z badari retrospektywnych badz rejestréw

Ponadto ESC opracowato i zamiescito w tym
dokumencie zestaw wskaznikéw jakosci (QI),
ktére maja stanowic narzedzia do oceny pozio-
mu zastosowania wytycznych, a takze moga by¢
wykorzystywane réwnolegle do przekazu kluczo-
wych informacji z wytycznych przez ESC, szpi-
tale, instytucje zdrowia publicznego i profesjo-
nalistéw zaréwno do oceny praktyki klinicznej,
jak i w programach edukacyjnych, i w ten spo-
s6b poprawiac jakos¢ opieki medycznej oraz wy-
nikéw klinicznych.

Czlonkowie Grupy Roboczej zostali wybrani
przez ESC — w jej sktad wchodza reprezentanci
odpowiednich grup podspecjalnosci ESC, tak aby
swoja reprezentacje mogli znalez¢ rézni specja-
lisci medyczni zajmujacy sie pacjentami z kon-
kretna patologia. Wybrani eksperci w danej dzie-
dzinie podjeli sie dokonania szczegétowej recen-
zji opublikowanych danych dotyczacych poste-
powania w danych przypadkach zgodnie z po-
lityka Komitetu ds. Wytycznych Postepowania
(CPG). Dokonano krytycznej oceny procedur
diagnostycznych i terapeutycznych, uwzgled-
niajac ocene wspélczynnika ryzyka do korzy-
$ci. Poziom wiarygodnosci danych naukowych
oraz klase zalecenia dla poszczegélnych sposo-
béw postepowania wywazono i uszeregowano
zgodnie z okreslonymi przez ESC skalami, kté-
re przedstawiono w TABELI1 1 TABELI2.

Eksperci wchodzacy w sktad grup odpowie-
dzialnych za spisanie i zrecenzowanie wytycz-
nych ztozyli deklaracje odnosnie do konfliktu
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interes6w, uwzgledniajac wszelkie powigzania,
ktére moglyby by¢ postrzegane jako potencjal-
ne lub rzeczywiste zrédla takiego konfliktu. De-
klaracje zostaly zebrane w jeden dokument, kto-
ry jest dostepny na stronie ESC (pod adresem
http://www.escardio.org/guidelines). Zmiany,
ktoére powstawaty w trakcie spisywania wytycz-
nych, byly zglaszane do ESC i stanowily podsta-
we aktualizacji tych o$wiadczen. Grupa Robo-
cza przygotowujaca wytyczne otrzymala za te
prace wsparcie finansowe wylacznie od ESC,
bez finansowego udziatu przedsiebiorstw bran-
zy medycznej.

CPG nadzoruje i koordynuje przygotowanie
nowych wytycznych. Odpowiada ponadto za pro-
ces ich zatwierdzania. Wytyczne ESC podlegaja
szczegétowym recenzjom, ktdre przeprowadza-
ja CPG oraz eksperci zewnetrzni. Po uwzgled-
nieniu koniecznych poprawek wszyscy eksper-
ciwchodzacy w sktad Grupy Roboczej akceptuja
wytyczne. Ostateczng wersje dokumentu apro-
buje CPG, a na swoich tamach publikuje ,,Euro-
pean Heart Journal”. Wytyczne opracowano
na podstawie starannej analizy aktualnej wie-
dzy naukowej i medycznej z uwzglednieniem do-
stepnych danych. Proces przygotowania wytycz-
nych ESC obejmuje takze przygotowanie narze-
dzi edukacyjnych i programéw wdrazania tych
zalecen, takich jak: skrécone wersje kieszonko-
we, slajdy podsumowujace, foldery z kluczowy-
mi informacjami, podsumowania dla niespe-
cjalistéw, a takze wersje elektroniczne w for-
mie aplikacji na urzadzenia mobilne itd. Wer-
sje te sa ograniczone, a zatem w poszukiwaniu
doktadniejszych informacji uzytkownik powi-
nien zawsze siega¢ do pelnej wersji tekstu wy-
tycznych, udostepnianej bez zadnych ograni-
czen na stronach ESC i ,European Heart Jour-
nal”. Narodowe towarzystwa wchodzace w sktad
ESC zacheca sie do aprobowania, ttumaczenia
i wdrazania wszystkich wytycznych ESC. Pro-
gramy wdrozeniowe s3 potrzebne, poniewaz —
jak udowodniono - to wtaénie dzieki rzetelne-
mu stosowaniu zalecen klinicznych mozna po-
prawi¢ wyniki leczenia.

Pracownicy opieki zdrowotnej powinni
uwzglednia¢ wytyczne ESC w swojej catoscio-
wej ocenie klinicznej, a takze uzywac ich do pla-
nowania i realizacji strategii prewencyjnych,
diagnostycznych i terapeutycznych w prakty-
ce medycznej. Wytyczne ESC nie znosza jednak,
w jakimkolwiek zakresie, indywidualnej odpo-
wiedzialno$ci pracownikéw medycznych za po-
dejmowanie wtasciwych decyzji adekwatnych
do stanu klinicznego danego pacjenta, a tak-
ze uwzgledniajacych jego opinie albo - jesli to
uzasadnione i konieczne — opinie jego opieku-
na. Obowiazkiem pracownika medycznego jest
ponadto zweryfikowanie przepiséw i regula-
¢ji aktualnie obowiazujacych w kazdym z kra-
jow, zanim zastosuje okreslony lek czy urzadze-
nie medyczne.



2. Wprowadzenie

2.1. Dlaczego potrzebne s3 nowe wytyczne
dotyczace postepowania w przypadku oséb
dorostych z wrodzonymi wadami serca?

Od czasu, gdy w 2010 r. opublikowano poprzed-
nig wersje wytycznych dotyczacych postepowa-
nia u dorostych z wrodzona wada serca (CHD),
pojawilo sie wiele danych na temat tej grupy
chorych, zwlaszcza w odniesieniu do technik
przezskornej interwencji przy pomocy cewni-
ka i stratyfikacji ryzyka w zalezno$ci zaréwno
od czasu zabiegu i cewnikowania, jak i postepo-
wania medycznego. To spowodowalo koniecz-
nosc¢ aktualizacji zalecen.

Jako ze doro$li pacjenci z wrodzong wada ser-
careprezentuja obecnie coraz czesciej grupe oséb
w wieku zaawansowanym, w tym starszym, ter-
min ,,0soba dorastajaca z CHD” (grow-up CHD)
wydaje sie mato adekwatny i w niniejszym doku-
mencie zostal zmieniony na ACHD (adult CHD -
dorosty z wrodzona wada serca - przyp. ttum.).
Zgodne to jest takze z literatura $wiatowa.

2.2.Tres¢ 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 sie pod uwage szczegétowe aspekty
postepowania medycznego w przypadkach ta-
kich jak niewydolnos¢ serca, nadcisnienie ptuc-
ne (PH) i leczenie przeciwkrzepliwe.

Niniejsze wytyczne skupiaja sie na postepo-
waniu u ACHD; po szczegétowe informacje na te-
mat zapalenia wsierdzia, izolowanej wady za-
stawkowej i choroby aorty nalezy siegna¢ do od-
powiednich osobnych wytycznych opublikowa-
nych przez ESC.

2.3. Nowy format wytycznych

Wytyczne zostaly opracowane w sposéb, kté-
ry ma ulatwic ich zastosowanie w praktyce kli-
nicznej i spelni¢ oczekiwania czytelnika, tak
aby mégl on skupi¢ sie na skondensowanych
ijasno zaprezentowanych zaleceniach. RozpziaL 5
w konicowej czesci dokumentu sugeruje tema-
ty do przysztych badan, a rozziat 6 streszcza klu-
czowe informacje. Aby zdoby¢ wiecej ogélnych
informacji nalezy skorzysta¢ z opublikowanego
przez ESC podrecznika: ESC Textbook of Cardio-
vascular Medicine.

2.4. Jak korzystac z niniejszych wytycznych?
Komitet podkresla, ze wiele czynnikéw osta-
tecznie wplywa na wyboér najlepszego leczenia
indywidualnych pacjentéw w danej spoteczno-
$ci. Czynniki te to: dostepnosc sprzetu diagno-
stycznego, kompetencje kardiologéw i chirurgéw,
zwlaszcza w zakresie chirurgii wrodzonych wad
serca i interwencji przezskérnych, a takze, na co
nalezy zwréci¢ uwage, oczekiwania dobrze po-
informowanego pacjenta. W dodatku w zwiazku
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z brakiem udokumentowanych danych na temat
ACHD wiekszo$¢ zalecen to rezultat pewnego
konsensusu ekspertéw opartego na retrospek-
tywnych i prospektywnych badaniach obser-
wacyjnych oraz rejestrach. W niektérych oko-
licznosciach klinicznych odstepstwo od niniej-
szych wytycznych moze by¢ zatem uzasadnione.

2.5. Co nowego w wytycznych 2020?
Wybrane poprawione zalecenia, nowe zalecenia
inowe koncepcje zostaly przedstawione w TABELI3.

3. Aspekty ogdlne

3.1. Czestos¢ wystepowania wrodzonych wad

serca u os6h dorostych

Obecnie czesto$¢ wystepowania CHD na $wie-
cie wynosi 9/1000 noworodkéw przy znacznym
zréznicowaniu geograficznym.”? Podczas gdy
z powodu badan prenatalnych i przerywania cia-
zy czesto$é wystepowania ciezkich wrodzonych
wad serca zmniejsza sie w wielu krajach zachod-
nich/rozwinietych, ogélna czesto$¢ wystepo-
wania w skali globalnej sie zwieksza.* W zwigz-
ku z rozwojem mozliwosci medycznych, chirur-
gicznych i technologicznych w ostatnich deka-
dach, >90% oséb urodzonych z CHD dozywa
obecnie dorostosci.’ Stad wystepowanie CHD
w spoleczenistwie zwieksza sie i obecnie znacz-
nie przewyzsza liczbe dzieci z CHD.® CHD moz-
na podzieli¢ na: tagodne, umiarkowane i ciez-
kie (zob. TABELA4).

3.2. Organizacja opieki

Gdy pacjenci z CHD zblizaja sie do wieku doro-
stego, powinni przej$é pod opieke odpowiednie-
go osrodka jako ACHD. Powinno to by¢ poprze-
dzone faza przejsciows, ktéra zostaje przedtuzo-
na w wiek dorosty zgodnie z potrzebami pacjen-
ta. Potrzeby spotecznosci takich pacjentéw wy-
magaja specjalnej organizacji opieki medycznej

iprogramoéw szkoleniowych. Wazne jest, aby pa-
mietaé, ze opieka nad ACHD trwa przez cale zy-
cie i wymaga wczesniej ustalonej strategii.” Gru-
pa Robocza ESC ds. Oséb Dorostych z Wrodzony-
mi Wadami Serca opublikowata swoje stanowisko

w dokumencie opisujacym zalecenia dotyczace

organizacji opieki medycznej i szkolen w pod-
specjalnosci ACHD w Europie.® Artykut ten od-
nosi sie do poprzednich Wytycznych ESC’ i dzie-
li opieke nad chorymi na 3 poziomy: 1) pacjenci

wymagajacy opieki jedynie w centrum specjali-
stycznym; 2) pacjenci, nad ktérymi opieka po-
winna by¢ faczona z ogélna opieka kardiologicz-
na przeznaczona dla o0séb dorostych; 3) pacjen-
ci niewymagajacy opieki specjalistycznej (z do-
stepem do niej w razie konieczno$ci). Sugerowa-
ne potrzeby kadrowe centréw specjalistycznych

przedstawiono w TBELIS. Ztozono$¢ wady serca nie

powinna by¢ jedynym kryterium przy przypisy-
waniu pacjenta do danego typu opieki medycz-
nej. Chociaz pacjenci ze skomplikowanymi wada-
miw naturalny sposéb przypisywani sa do opie-
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TABELA3. Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwiazania

Zaburzenia rytmu serca

N W wydaniu wytycznych z 2010 r. nie byto formalnych zalecer dotyczacych zaburzen rytmu serca. W obecnych wytycznych zostaty one
uwzglednione (szczegétowe informacje — zob. tabele w ROzDZIALACH 3.4.2 i 4.10). Podsumowanie najwazniejszych informacji:

» podkreslenie konieczno$ci zrozumienia przyczyn, mechanizmu zaburzen rytmu serca i anatomii CHD lezacej u jej podstaw

» podkreslenie wagi podejscia multidyscyplinarnego w ustalaniu optymalnego leczenia zaburzen rytmu serca przed interwencja
przezskérng lub chirurgiczng albo w jej trakcie

* rozwazenie wczesnej ablacji przezskérnej jako alternatywy dla dtugoterminowego leczenia farmakologicznego objawowych SVTi VT pod
warunkiem, ze zabieg przeprowadza sie w o$rodku o duzym do$wiadczeniu

* skupienie sie na barierach anatomicznych zwigzanych z czestoskurczem u pacjentéw po operacji naprawczej tetralogii Fallota z utrwalonym VT
przed przezskdrna lub chirurgiczng interwencjg w RVOT, poniewaz zabiegi korekcyjne mogg skutkowac utrudnieniem dostepu do substratéw VT

* rozpoznanie zaleznosci pomiedzy bradykardia a IART oraz rozwazenie potencjalnych korzysci z wszczepienia PM

Zespot Eisenmengera/ tetnicze nadcisnienie ptucne

R Wytyczne podkreslaty znaczenie strategii sekwencyjnej U pacjentdéw z zespotem Eisenmengera z obnizong wydolnoscia fizyczng
terapii PAH w zespole Eisenmengera i wykorzystania 6MWT (dystans w 6MWT <450 m) nalezy rozwazy¢ strategie leczenia poczatkowo
w podjeciu decyzji o rozpoczeciu terapii monoterapig antagonista receptoréw endotelinowych, po ktdrej - jesli

stan pacjenta sie nie poprawi - nalezy rozpoczac leczenie skojarzone

Przeciekowe wady serca

N/R  Szczegbtowe zalecenia dla decyzji o zamknieciu przecieku (gdy Qp:Qs >1,5) w zaleznosci od obliczonego PVR:

3-5WU: klasa ITa dla ASD, VSD i PDA

>5WU, ale ulegajacy obnizeniu <5 WU po celowanym leczeniu PAH: klasa IIb dla ASD (zamkniecie z fenestracjg)

>5WU dla VSD i PDA (staranne podjecie indywidualnej decyzji w osrodku specjalistycznym); klasa ITb

Uwzglednienie wieku pacjenta przy podejmowaniu decyzji
o chirurgicznym zamknieciu ASD

R Przezskdrne zamkniecie VSD u niektérych pacjentéw, Przezskdrne zamkniecie VSD u niektérych pacjentéw stato sie
szczeg6lnie w przypadku resztkowego VSD, jest alternatywa alternatywnym rozwigzaniem, szczegdlnie w przypadku resztkowego VSD,
dla postepowania chirurgicznego VSD z trudnym dostepem chirurgicznym, a takze w VSD mie$niowych

zlokalizowanych centralnie w przegrodzie miedzykomorowej

R Ustalono, ze zamkniecie cze$ciowego AVSD wymaga
interwencji kardiochirurga operujacego wrodzone wady
serca
R Ustalono, ze obecnos$¢ AF lub PH stanowia czynniki U bezobjawowych pacjentéw z ciezka niedomykalnoscig systemowej
wskazujace na konieczno$¢ rozwazenia zabiegu naprawczego  zastawki AV, zachowana funkcjg LV (LVESD <45 mm i/lub LVEF >60%),
zastawki w AVSD z duzym prawdopodobieristwem powodzenia zabiegu naprawy zastawki
i matym ryzykiem chirurgicznym, interwencje nalezy rozwazyc¢ przy
obecnosci AF lub skurczowego PAP >50 mm Hg
R Ustalono opcje zamkniecia ASD z fenestracja U pacjentéw z PVR >5 WU zamkniecie z fenestracja mozna rozwazy¢, jesli
po celowanym leczeniu PAH PVR obnizy sie <5 WU i obecny jest istotny
przeciek L-R (Qp:Qs >1,5)
R Uwzgledniono, ze desaturacja w czasie wysitku fizycznego

stanowi przeciwwskazanie do zamkniecia ASD, VSD, AVSD i PDA
Zwezenie drogi odptywu lewej komory i patologie aorty

R Podwyiszenie klasy zaleceri z IIa do I dla decyzji o interwencji
w niskoprzeptywowym i niskogradientowym AS
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TABELA3. Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwigzania, cd.

R Obnizenie punktu odciecia $redniego gradientu
doplerowskiego dla interwencji w LVOTO z 50 do 40 mm Hg
R Uwzgledniono stezenie BNP i zwiekszone PAP we wskazaniach ~ Nalezy rozwazy¢ interwencje u bezobjawowych pacjentéw z prawidtowa
do interwencji w zastawkowym AS LVEF i prawidtowym wynikiem préby wysitkowej (zob. RozDzIAL 4.5.1.), jesli
ryzyko zwigzane z zabiegiem chirurgicznym jest mate i jesli wystepuje
jedno z ponizszych:

* znaczgco podwyzszone stezenie BNP (3-krotnie dla normy dla danego
wieku i ptci) potwierdzone w powtdrzonych pomiarach, jesli nie istnieja
inne tego przyczyny

* ciezkie PH (spoczynkowe skurczowe PAP >60 mm Hg potwierdzone
pomiarem inwazyjnym) niespowodowane innymi przyczynami

R Potwierdzenie gradientdw ci$nienia za pomocg pomiaréw
inwazyjnych i preferowanie wszczepienia stentu w koarktacji
i rekoarktacji, jesli to mozliwe

N Jesli to mozliwe, u pacjentéw z prawidtowym cisnieniem tetniczym ze zwiekszonym gradientem w pomiarze nieinwazyjnym potwierdzonym
przez inwazyjny pomiar (gradient szczytowy >20 mm Hg) nalezy rozwazy¢ przezskérne leczenie koarktacji (za pomocg stentu)

N

N U pacjentéw z mutacja TGFBRT lub TGFBR2 (w tym zespotem Loeysa i Dietza), z chorobg opuszki aorty z maksymalng Srednica aorty
na poziomie zatok >45 mm nalezy rozwazyc¢ zabieg chirurgiczny

N W zespole Turnera u kobiet w wieku >16 lat zindeksem aorty wstepujacej ASI >25 mm/m? z jednoczesnym wystepowaniem czynnikow ryzyka
rozwarstwienia aorty nalezy rozwazyc zabieg chirurgiczny tetniakdw opuszki aorty i/lub aorty wstepujacej

N W zespole Turnera u kobiet w wieku >16 lat zindeksem aorty wstepujacej ASI >25 mm/m? bez czynnikéw ryzyka rozwarstwienia aorty mozna

Zwezenie drogi odptywu prawej komory/tetralogia Fallota/anomalia Ebsteina

rozwazyc zabieg chirurgiczny tetniakéw opuszki aorty i/lub aorty wstepujacej

R Dostosowano zalecenia dotyczgce interwencji chirurgicznej
w RVOTO do objawéw
R Uwzgledniono preferencje dla przezskérnej interwencji
wszczepienia zastawki ptucnej w TOF
R Uszczeg6towiono poszerzenie RV przy ustalaniu wymiany U bezobjawowych pacjentéw z ciezka PR i/lub RVOTO, przy obecnosci
zastawki tetnicy ptucnej w TOF i dla konduitéw RVOT postepujacego poszerzania sie RV do RVESVi >80 ml/m?i/lub
RVEDVi 2160 mI/m?, i/lub zwiekszeniu TR do stopnia co najmniej
umiarkowanego, nalezy rozwazy¢ wymiane zastawki tetnicy ptucnej
R W przypadku ASD w anomalii Ebsteina nalezy zwrdcic W przypadku udokumentowanego zatoru systemowego, prawdopodobnie
szczeg6lng uwage na zwiekszenie cisnienia w RA lub spowodowanego przez zator paradoksalny, nalezy rozwazy¢ izolowane
zmniejszenie rzutu serca przezskdrne zamkniecie ASD/PFO, ale wymaga to doktadnej oceny przed

interwencja, aby wykluczy¢ mozliwo$¢ indukowanego zabiegiem
zwigkszenia ci$nienia w RA i zmniejszenia rzutu serca

W przypadku sinicy (spoczynkowa saturacja tlenem <90%) jako gtéwnego
problemu mozna rozwazy¢ izolowane przezskérne zamkniecie ASD/PFO,
ale wymaga to doktadnej oceny przed interwencja, aby wykluczy¢
mozliwos¢ indukowanego zabiegiem zwiekszenia cisnienia w RA

i zmniejszenia rzutu serca

Przetozenie wielkich pni tetniczych

R

Obnizenie poziomu zalecen dla operacji naprawczej AVw TGA U pacjentéw z ciezka niedomykalnoscia systemowej (tréjdzielnej)

/ po korekgji fizjologicznej z I do ITa u pacjentéw objawowych  zastawki AV bez znacznej dysfunkcji skurczowej komory (EF >40%)
nalezy bez wzgledu na objawy rozwazy¢ operacje naprawczg lub wymiane
zastawki
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TABELA3. Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwiazania, cd.

R U pacjentéw z TGA / po korekdji fizjologicznej wymagajacych U pacjentéw z TGA / po korekgji fizjologicznej wymagajacych PM/ICD,
implantacji PM/ICD nalezy zwréci¢ uwage na obecnos¢ przed wprowadzeniem przezzylnych elektrod nalezy rozwazy¢ zamkniecie
przecieku przez tate tunelizujacg przecieku przez tate tunelizujaca

N U chorych z ccTGA w przypadku catkowitego bloku AV lub koniecznosci stymulacji komorowej >40% nalezy rozwazy¢ stymulacje dwukomorowa

R Poddano ponownej analizie wskazania do wymiany TV
u chorych z ccTGA, zgodnie z objawami i czynnoscia komory
systemowej (podniesiono poziom zalecen dla objawowych
pacjentdw z ccTGAzIladoI)

U pacjentéw bezobjawowych z ciezka TR i postepujacym poszerzeniem RV
i/lub tagodnie uposledzona funkcjg skurczowa systemowej RV (EF >40%)
nalezy rozwazy¢ wymiane TV

U pacjentéw objawowych z ciezka TR i bardziej niz tagodnie uposledzong
funkeja skurczowa systemowej RV (EF <40%) mozna rozwaza¢ wymiane TV

R Naprawa anatomiczna (jednoczasowe wykonanie zamiany
na poziomie przedsionkéw i na poziomie wielkich naczyn)
w przypadku ccTGA zostata usunieta z zalecen

Serce jednokomorowe

Krazenie Fontana

N U pacjentéw z zaburzeniami rytmu serca nalezy rozwazy¢ aktywne podejscie do oceny elektrofizjologicznej i ablacji (jesli to wskazane)
N Nalezy rozwazyc regularne badania obrazowe watroby (USG, tomografia komputerowa, rezonans magnetyczny)
N U niektdrych pacjentow ze zwiekszonym cisnieniem w tetnicy ptucnej/zwiekszonym oporem ptucnym, przy braku zwiekszonego koricowo-

rozkurczowego ci$nienia w komorze, mozna rozwazy¢ stosowanie antagonistéw receptoréw endotelinowych i inhibitoréw fosfodiesterazy typu 5

N U niektdrych pacjentéw ze znaczng sinica mozna rozwazy¢ zamkniecie fenestracji, ale wymaga to doktadnej oceny przed interwencjg, aby
wykluczy¢indukowane procedurg zwiekszenie systemowego cisnienia zylnego i zmniejszenie rzutu serca

Anomalie naczyn wieficowych

a) Nieprawidtowe ujscie tetnicy wieficowej od pnia tetnicy ptucnej

N Zabieg chirurgiczny nalezy rozwazy¢ w przypadku ARCAPA u bezobjawowych pacjentéw z dysfunkcja komorowa lub niedokrwieniem
mie$nia sercowego, ktdre mozna przypisa¢ anomalii naczyn wieicowych

N U bezobjawowych pacjentéw z AAOCA (prawym lub lewym) i niedokrwieniem mig$nia sercowego nalezy rozwazy¢ zabieg chirurgiczny

N U bezobjawowych pacjentéw z AAOLCA i brakiem dowodu na niedokrwienie migsnia sercowego, ale z anatomia duzego ryzyka, nalezy
rozwazyc zabieg chirurgiczny

N U pacjentéw objawowych z AAOCA mozna rozwazy¢ zabieg chirurgiczny, nawet jesli brak udokumentowanego niedokrwienia miesnia
sercowego lub anatomii duzego ryzyka

N Zabieg chirurgiczny mozna rozwazy¢ u pacjentéw bezobjawowych z AAOLCA bez niedokrwienia mie$nia sercowego i anatomii duzego
ryzyka, jesli sa w wieku <35 lat

_
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TABELA 3. Wybrane poprawione zalecenia (R), nowe zalecenia (N) i nowe rozwigzania, cd.

Nowe koncepcje

Nazwa (ACHD)

Klasyfikacja stopnia ztozonosci choroby

Wymagania kadrowe dla o$rodkdéw specjalistycznych zajmujacych sie ACHD

Zwiekszajaca sie rola oznaczer biomarkeréw w obserwacji ACHD

Szczegbtowe zalecenia dotyczace postepowania w zaburzeniach rytmu serca

Bardziej szczeg6towe i dostosowane zalecenia dotyczace postepowania w PAH

Zalecenia dotyczace stosowania lekdw przeciwkrzepliwych

Uwzglednienie starzenia sie i planowanej z wyprzedzeniem opieki nad pacjentem

Kategorie cigzy duzego ryzyka zgodnie z zaleceniami opieki nad ciezarng

Rozbudowanie rozdziatu dotyczgcego zespotu Marfana o patologie aorty (i wtgczenie HTAD, zespotu Turnera i dwuptatkowej zastawki

aortalnej)

Wzrastajaca rola interwencji przezskérnych u ACHD

Skréty: 6MWT — test 6-minutowego marszu, AAOCA - nieprawidtowe odejscie tetnic wieicowych od aorty, AAOLCA - nieprawidtowe odejécie lewej tetnicy wiericowej

od aorty, AAORCA - nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy wiericowej od aorty, ACAPA - nieprawidtowe odejécie tetnicy wierficowej od pnia ptucnego, ACHD - dorosty
zwrodzong wadg serca, AF — migotanie przedsionkéw, ALCAPA - nieprawidtowe odejécie lewej tetnicy wiericowej od tetnicy ptucnej, ARCAPA - nieprawidtowe odejscie
prawej tetnicy wieicowej od tetnicy ptucnej, AS - zwezenie zastawki aortalnej, ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, AV - przedsionkowo-komorowy,

AVSD - ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej, BNP - peptyd natriuretyczny typu B, ccTGA - skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych, CHD - wrodzona
wada serca, CMR - rezonans magnetyczny serca i naczyn, EF - frakcja wyrzutowa, HTAD - dziedziczna choroba aorty piersiowej, IART - nawrotny czestoskurcz
miedzyprzedsionkowy, ICD - wszczepialny kardiowerter-defibrylator, L-R - lewo-prawy, LV - lewa komora, LVEF - frakcja wyrzutowa lewej komory, LVESD - wymiar
koricowoskurczowy lewej komory, LVOT - droga odptywu lewej komory, LVOTO - zwezenie drogi odptywu lewej komory, N — nowe zalecenia, PAH - tetnicze nadcisnienie
ptucne, PAH-CHD - tetnicze nadcisnienie ptucne zwigzane z wrodzong wada serca, PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PDA - przetrwaty przewdd tetniczy, PFO - przetrwaty
otwér owalny, PH - nadci$nienie ptucne, PM - stymulator serca, PR - niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej, PVR - naczyniowy opdr ptucny, Qp:Qs - iloraz przeptywu
ptucnego do systemowego, R - poprawione zalecenia, RA - prawy przedsionek, R-L - prawo-lewy, RV - prawa komora, RVEDVi - indeksowana objeto$¢ koricoworozkurczowa
prawej komory, RVESVi - indeksowana objeto$¢ koricowoskurczowa prawej komory, RVOT - droga odptywu prawej komory, RVOTO - zwezenie drogi odptywu prawej
komory, RVSP - ci$nienie skurczowe w prawej komorze, SVT - czestoskurcz nadkomorowy, TGA - przetozenie wielkich pni tetniczych, TGFBR - receptor transformujacego
czynnika wzrostu B, TOF - tetralogia Fallota, TPVI - przezskdrne wszczepienie zastawki tetnicy ptucnej, TR - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej, TV - zastawka
tréjdzielna, UVH - serce jednokomorowe, VSD - ubytek przegrody miedzykomorowej, VT - czestoskurcz komorowy, WU - jednostka Wooda

TABELA 4. Klasyfikacja ztozono$ci wrodzonych wad serca

tagodne:

* izolowana wrodzona wada zastawki aortalnej

i dwupfatkowa zastawka aortalna

* izolowana wrodzona wada zastawki mitralnej

(z wykluczeniem zastawki spadochronowej,
rozszczepu ptatka)

* fagodna izolowana stenoza ptucna
(podzastawkowa, zastawkowa,
nadzastawkowa)

* izolowane mate ASD, VSD lub PDA

* po korekcji ASD typu otworu wtérnego,
ubytku typu zatoki zyInej, VSD lub PDA bez
pozostatosci lub nastepstw, takich jak
powiekszenie jam serca, dysfunkcja komory
lub zwiekszone PAP

umiarkowane (skorygowane lub bez korekgji, jesli nie okreslono; kolejnos¢ alfabetyczna):

* anomalia Ebsteina
+ anomalia odejscia tetnicy wiedcowej od PA

* ASD typu otworu wtdrnego, umiarkowany lub

duzy, bez korekcji (z wytaczeniem choroby
naczyn ptucnych)

* AVSD, czesciowy lub catkowity, w tym ASD
typu otworu pierwotnego (z wytgczeniem
choroby naczyr ptucnych)

* dwujamowa prawa komora
* koarktacja aorty

* nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych (catkowity
lub czesciowy)
+ obwodowe zwezenie tetnic ptucnych

* PDA, umiarkowany lub duzy, bez korekcji
(z wytaczeniem choroby naczyr ptucnych)

* przetozenie wielkich pni tetniczych
po korekcji anatomicznej

* stenoza aortalna podzastawkowa lub
nadzastawkowa

* tetralogia Fallota po korekcji chirurgicznej

* tetniak/przetoka zatoki Valsalvy
* ubytek typu zatoki zylnej

* umiarkowana, ciezka stenoza ptucna
(podzastawkowa, zastawkowa,
nadzastawkowa)

* VSD z towarzyszacymi nieprawidtowosciami
(z wytaczeniem choroby naczyn ptucnych)
i/lub przeciekiem umiarkowanym lub
wiekszym

+ zesp6t Marfana i powigzane HTAD, zesp6t
Turnera

ciezkie (skorygowane lub bez korekgji, jesli nie okreslono; kolejnos¢ alfabetyczna):

* atrezja zastawki tetnicy ptucnej (wszystkie
postacie)

+ dwuujsciowa komora

* jakakolwiek CHD (skorygowana lub bez
korekcji) zwigzana z ptucng chorobg
naczyniowa (w tym zesp6t Eisenmengera)

* jakakolwiek sinicza CHD (nieoperowana lub
po leczeniu paliatywnym)

* krazenie Fontana

* przetozenie wielkich pni tetniczych
(z wyjatkiem chorych po korekji
anatomicznej) przerwany tuk aorty

* serce jednokomorowe (w tym dwunaptywowa
lewa/prawa komora, atrezja tréjdzielna/
mitralna, zesp6t niedorozwoju lewego serca,
wszelkie inne nieprawidtowosci anatomiczne
z funkcjonalng pojedyncza komora)

* wspdlny pien tetniczy

* inne ztozone nieprawidtowosci potaczenia
przedsionkowo-komorowego oraz
komorowo-tetniczego (np. crisscross heart,
zespoty heterotaksji, inwersja komor)

Skréty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, AVSD - ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej, CHD - wrodzona wada serca, HTAD - dziedziczna choroba aorty
piersiowej, LV - lewa komora, PA - tetnica ptucna, PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PDA - przetrwaty przewdd tetniczy, VSD - ubytek w przegrodzie miedzykomorowej

WYTYCZNE ESC
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TABELA5. Wytyczne dotyczace personelu w centrach zajmujacych sie dorostymi z wrodzonymi wadami serca?

specjalizacja liczba zatrudnionych oséb

kardiolog z doswiadczeniem z zakresu ACHD dla dorostych/dzieci >2
specjalista diagnostyki obrazowej ACHD (z certyfikatem TTE/TOE, CMR, CCT) >2
kardiolog interwencyjny z do$wiadczeniem w ACHD >2
kardiochirurg z do$wiadczeniem w ACHD >2
anestezjolog z doswiadczeniem i kompetencjami w zakresie ACHD >2
wyspecjalizowany personel pielegniarski (jesli w kraju uznawane sg specjalizacje >2
pielegniarskie)

elektrofizjolog inwazyjny z doswiadczeniem z zakresu ACHD >1
specjalista ds. choréb naczyniowych ptuc >1
genetyk kliniczny >1
psycholog >1
pracownik socjalny >1

zesp6t specjalistow opieki palliatywnej

a zmodyfikowano za Baumgartner i wsp.?

Skroty: ACHD - dorosty z wrodzong wada serca, CMR - rezonans magnetyczny serca i naczyn, CCT - tomografia komputerowa serca
inaczyn, TOE - echokardiografia przezprzetykowa, TTE - echokardiografia przezklatkowa

ki na wyzszym poziomie, nawet anatomicznie

proste uszkodzenia moga w pewnych sytuacjach
wymagac opieki wyspecjalizowanej (np. ubytek
przegrody miedzyprzedsionkowej [ASD] z tetni-
czym nadci$nieniem ptucnym [PAH]). Stad doro-
stym pacjentom z CHD zaleca sie wizyte w cen-
trum specjalizacyjnym w celu ustalenia, jaki ro-
dzaj opieki i jakie odstepy czasowe miedzy wi-
zytami beda dla nich najodpowiedniejsze.® Dla

danej populacji w okreslonym regionie powin-
na by¢ utworzona sie¢ poradni i centréw specja-
listycznych z ogdlng opieka medyczna dla doro-
stych. Przy zwiekszajacej sie liczbie dorostych

z wrodzonymi wadami serca kardiolodzy ogdl-
ni coraz czesciej beda mieli do czynienia ze sta-
nami naglymi u tych chorych, takimi jak zabu-
rzenia rytmu serca, niewydolnosc¢ serca czy za-
palenie wsierdzia. W takich przypadkach kar-
diolog ogdlny nie powinien opéznia¢ postepowa-
nia u pacjenta niestabilnego hemodynamicznie,
a we wspolpracy z centrum specjalistycznym na-
lezy natychmiast ustali¢ odpowiedni tok lecze-
nia lub skierowa¢ tam pacjenta. Szczegdlng uwa-
ge nalezy zwrdci¢ na pacjentéw po operacji Fon-
tana, u ktérych obecna jest arytmia, gdyz nawet

arytmia nadkomorowa jest przez nich zle tole-
rowana. Szczegdtowe zalecenia dotyczace na-
glej interwencji u ACHD zostana opublikowane

w osobnym dokumencie.

Bardzo istotne jest, aby nastoletni pacjenci,
wchodzac w dorostos¢, mogli plynnie przejs¢ pod
opieke os$rodka zajmujacego sie ACHD, bez przerw
w opiece medycznej, i powinno to by¢ poprzedzo-
ne faza przygotowawcza z dodatkowym wspar-
ciem kontynuowanym az do wczesnej dorostosci
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zgodnie z zapotrzebowaniem pacjenta.’ Przeka-
zanie wymaga specjalnej organizacji opieki me-
dycznej."""" Zaleca sie, aby centra specjalizujace
sie w opiece nad ACHD dysponowaly zespotami
wyspecjalizowanego personelu pielegniarskiego,
psychologéw i pracownikéw spotecznych, ponie-
waz czesto sie zdarza, ze doro$li pacjenci z CHD
skarza sie na wystepowanie stanéw lekowych,
depresji i probleméw z radzeniem sobie z choro-
ba.” Zespoty takie odgrywaja takze istotna role
w procesie przekazania pacjenta poprzez przeje-
cie nad nim opieki, gdy przestaje on podlega¢ pod
opieke kardiologii dzieciecej. Aspektami, ktory-
mi musza sie zajac te zespoly wspéipracujacych
ze soba specjalistéw, sa zdrowie psychiczne, do-
bre samopoczucie psychiczne i jako$¢ zycia pa-
cjenta.”B Podczas tego procesu wczesniejszy wy-
bér zaplanowanej opieki i strategie odnoszace sie
do postepowania przy korcu zycia takze wyma-
gaja wsparcia specjalistow.

3.3. Postepowanie diagnostyczne

W opiece nad chorymi z ACHD niezwykle istotne
jest — poza ocena kliniczna — zebranie wywiadu,
w tym uzyskanie szczegétowych informacji doty-
czacych wykonanego zabiegu paliatywnego lub na-
prawczego i przeprowadzenia interwencji przez-
skérnych. Celem analizy historii choroby pacjen-
ta jest ocena obecnych i wczeséniejszych objawéw,
jak réwniez pojawiajacych sie w miedzyczasie zda-
rzen oraz zmian w podawanych lekach. Najczest-
szymi objawami zgtaszanymi przez ACHD sa zta
tolerancja wysitku fizycznego i kolatanie serca. Sa-
moocena wydolnosci fizycznej rzadko korespon-
duje z obiektywnymi pomiarami wydolnosci."
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TABELA 6. Wskazania do wykonania rezonansu magnetycznego serca i naczyn u dorostych z wrodzonymi

wadami serca

* ocena objetosci RV, EF (w tym RV podptucnej, systemowej RV i pojedynczej komory)

* ocena RVOTO i konduitéw RV-PA
* ilosciowa ocena PR

* ocena PA (zwezenia, tetniaki) i aorty (tetniak, rozwarstwienie, koarktacja [CCT moze mie¢ przewage])
* ocena zyt systemowych i ptucnych (nieprawidtowe potaczenie, niedroznos¢, anatomia zyt wiericowych przed

zabiegami itd.)

* naczynia krazenia obocznego i malformacje tetniczo-zylne (CCT moze mie¢ przewage)

+ anomalie wiericowe i CAD (CCT ma przewage w przypadku przebiegu $rédsciennego, przebiegu szczelinowego,
odejécia pod ostrym katem, mostu mie$niowego i oceny blaszek)

*» wykrywanie i ocena ilo$ciowa niedokrwienia miesnia serca z oceng perfuzji w obcigzeniowym CMR

* 0cena mas wewnatrz- i pozasercowych
+ ocena iloSciowa masy mie$nia sercowego (LV i RV)

* wykrywanie i oznaczanie ilosciowe zwtéknienia/blizny mie$nia sercowego (péZne wzmocnienie kontrastowe
po podaniu gadoliny, mapowanie T,), charakterystyka tkanki (zwtdknienie, ttuszcz, zelazo itd.)

* iloSciowa ocena systemowego i ptucnego przeptywu krwi w celu obliczenia Qp:Qs
* ilodciowa ocena dystrybucji perfuzji do prawego/lewego ptuca
* pomiar przeptywu krwi w ptucach u chorych z wieloma Zrédtami doptywu krwi do ptuc (np. duzych naczyn krazenia

obocznego odchodzacych od aorty)

Skroty: ACHD - dorosty z wrodzong wadg serca, CAD - choroba wierficowa, CMR - rezonans magnetyczny serca i naczyn,
CCT - tomografia komputerowa serca i naczyn, EF - frakcja wyrzutowa, LV - lewa komora, PA - tetnica ptucna, PR - niedomykalnos¢
zastawki tetnicy ptucnej, Qp:Qs - iloraz przeptywu ptucnego do systemowego, RV - prawa komora, RVOTO - zwezenie drogi odptywu

prawej komory

Dlatego tez zaréwno u pacjentéw objawowych, jak
i bezobjawowych w celu obiektywnej oceny tole-
rancji wysitku coraz czesciej stosuje sie sercowo-
-plucny test wysitkowy (CPET). Ponadto od pa-
cjenta nalezy uzyska¢ informacje na temat jego
stylu zycia i zmian w codziennych czynnosciach,
aby zredukowac subiektywno$¢ oceny objawéw.
U pacjentéw objawowych, poza wada wrodzo-
na lub jej nastepstwami, nalezy takze uwzgled-
nié¢ przyczyny dodatkowe, takie jak anemia, de-
presja, zwiekszenie masy ciala czy utrata kondy-
¢ji fizycznej, i w razie potrzeby je wyeliminowad.

Badanie kliniczne odgrywa istotna role i obej-
muje ocene wszelkich zmian zjawisk ostucho-
wych, ci$nienia tetniczego krwi, a takze rozwo-
ju objawéw niewydolnosci serca. Wraz z bada-
niem klinicznym rutynowo wykonuje sie elektro-
kardiogram (EKG) i pulsoksymetrie. Zdjecie
rentgenowskie klatki piersiowej dostarcza in-
formacji o zmianach wielko$ci serca, jego syl-
wetki, a takze naczyniowego tozyska ptucnego.
W niektérych przypadkach wykonuje sie nie-
inwazyjne badania obrazowe, jak np. echokardio-
grafie przezklatkowa (TTE), echokardiografie
przezprzetykowa (TOE) i rezonans magnetycz-
ny sercainaczyn (CMR). Z tego wzgledu pacjen-
tom z CHD wskazane jest implantowanie takich
stymulatoréw i kardiowerter6w-defibrylatoréw,
ktére sa certyfikowane jako bezpieczne w cza-
sie badan za pomoca rezonansu magnetycznego.

Badanie CMR nie jest przeznaczone do oceny
gradientéw ci$nienia i ci$nienia w tetnicy ptuc-
nej (PAP), a takze w wykrywaniu matych, wyso-
ce ruchomych struktur takich jak wegetacje, do
czego lepiej nadaje sie badanie echokardiograficz-
ne. CMR jest idealny do oceny ilo$ciowej objeto-
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$ci komor, frakeji wyrzutowej (EF), niedomykal-
nosci zastawek,"” obliczania ptucnego i systemo-
wego przeptywu krwi, a takze do oceny zwidk-
nienia miesnia sercowego. Komputerowa tomo-
grafia serca i naczyn z nowoczesnym jedno- lub
dwuzrédlowym skanerem moze by¢ wykonywa-
na przy uzyciu protokoléw oszczedzajacych daw-
ke promieniowania i bywa wymagana w szcze-
go6lnych wskazaniach, ktére wymieniono w TABELI6.
Wazna jest interdyscyplinarna wspétpraca eks-
pertéw: eksperci w dziedzinie obrazowania CHD
musza odpowiada¢ na informacje zwrotne od chi-
rurgdéw zajmujacych sie CHD, kardiologéw inter-
wencyjnych i elektrofizjologéw, aby zoptymalizo-
wac efekt obrazowania i wlasciwie wykorzysta¢
obrazowanie multimodalne wleczeniu chorych.
Obrazowanie zaawansowane najlepiej przepro-
wadzad w centrum specjalistycznym, zeby unik-
nac powtérnego wykonywania badan.

Echokardiografia, CMR i tomografia kompu-
terowa serca inaczyn (CCT) powinny by¢ wyko-
nywane przez personel wykwalifikowany zaréw-
no w zakresie CHD, jak i technik obrazowych,
co z kolei wiaze sie z konieczno$ciag odbywa-
nia szkolen i dostepu do odpowiedniego zaple-
cza. W ramach ESC jest to potwierdzane egza-
minem umozliwiajacym uzyskanie certyfikatu
Europejskiego Stowarzyszenia Obrazowania Ser-
ca i Naczyn (EACVI), niezaleznego od standar-
dowych egzaminéw z zakresu TTE, TOE i CMR,
natomiast dotyczacego CHD.

3.3.1. Badanie echokardiograficzne

Echokardiografia pozostaje metoda obrazowa-
nia pierwszego wyboru." Do obrazowania sto-
suje sie echokardiografie M-mode, dwuwymia-



rowg i tréjwymiarowa (3D), podczas gdy tkan-
kowa echokardiografia doplerowska i analiza
odksztalcenia (strain) podtuznego miesnia ser-
caitempa odksztalcenia staja sie integralnymi
cze$ciami oceny czynno$ci serca.'’

W wiekszosci sytuacji echokardiografia do-
starcza danych dotyczacych ogélnej anatomii
serca, w tym orientacji i pozycji serca w klatce
piersiowej, sptywu zylnego, potaczen przedsion-
koéw i komor, zastawek serca oraz potaczen ko-
mor i wielkich pni tetniczych. Preferowana me-
toda obrazowania do oceny morfologii i funkcji
zastawek serca jest TTE i - jesli to konieczne —
TOE (obecnie czesto w potaczeniu z echokardio-
grafia 3D). Dotyczy to réwniez wad przecieko-
wych, takich jak ASD lub ubytki przegrody
miedzykomorowej (VSD): echokardiografia 3D
umozliwia widok en face, co moze by¢ pomocne
w ocenie wielko$ci i ksztattu ubytku oraz jego
zwiazku z otaczajacymi strukturami.

Wymiar, ksztalt, objetosé i EF komér mozna
zmierzy¢ i oceni¢ za pomocg TTE. Objawy prze-
cigzenia objetosciowego w przypadku przecieku
lub niedomykalnosci zastawkowej lub przecia-
zenia ci$nieniowego w przypadku zwiekszone-
go obciazenia nastepczego sa wykrywane w do-
brej jakosci TTE. Nawet starsze techniki wyko-
rzystujace M-mode do pomiaru skurczowego ru-
chu pierscienia zastawki tréjdzielnej i skurczo-
wego ruchu pierécienia mitralnego daja dobre
efekty. Do oceny funkcji skurczowej lewej komo-
ry (LV) echokardiografia tréjwymiarowa, dople-
rowskie obrazowanie tkankowe i dwuwymiaro-
we obrazowanie odksztalcenia okazuja sie nie-
ocenionymi narzedziami i zastuguja na wiacze-
nie do praktyki klinicznej. Nawet jesli wezmie
sie pod uwage nowsze techniki, echokardiogra-
fia zachowuje kluczowa role w dtugoterminowe;j
ocenie funkcji skurczowej prawej lub pojedyn-
czej komory, chociaz w celu uzyskania doktad-
niejszych pomiaréw czesto trzeba wykonac do-
datkowe obrazowanie w postaci CMR.

3.3.2. Rezonans magnetyczny serca i naczyn

CMR stat sie podstawowym narzedziem dia-
gnostycznym w o$rodku specjalistycznym. Po-
zwala on na tréjwymiarowa rekonstrukcje ana-
tomiczna, ktéra nie jest ograniczona masa cia-
ta czy oknami akustycznymi, a jej rozdzielczo$c
czasowa i przestrzenna jest szybko udoskona-
lana."® Aby uzyskac optymalnga jakoé¢ obrazu,
CMR wymaga regularnego rytmu serca, jed-
nakze badania diagnostyczne CMR mozna wy-
kona¢ nawet u pacjentéw z nieregularnym ryt-
mem (czeste ektopie czy migotanie przedsion-
kéw [AF]), a takze przy obecnos$ci wszczepéw
metalowych. CMR stanowi zloty standard w ba-
daniach obrazowych w przypadku oceny ilo-
$ciowej. Moze stanowi¢ badanie alternatywne,
gdy w badaniu echokardiograficznym nie moz-
na uzyskac obrazéw o dostatecznej jakosci, lub
jest stosowany jako metoda drugiego wyboru,
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gdy pomiary echokardiograficzne sg graniczne

lub niejednoznaczne. Ponadto brak promienio-
wania sprawia, ze stanowi on przydatne narze-
dzie, gdy potrzebne sa badania wykonywane se-
ryjnie (np. do monitorowania wymiaréw aorty).
CMR pozwala na wyliczenie przeptywu ptucne-
go i systemowego u pacjentéw z wieloma zrédta-
mi doptywu krwi, a takze - w powiazaniu z dia-
gnostyka inwazyjna - na wyliczenie naczynio-
wego oporu plucnego (PVR). CMR ma takze uni-
kalna mozliwo$¢ analizy zwléknienia mies$nia

sercowego. Podanie gadolinu jako srodka kontra-
stowego dla obrazowania T, zwtéknienia ogni-
skowego i $rédmiazszowego staje sie - w zwiaz-
ku z potencjalna wartoscia diagnostyczna - co-
raz powszechniejsze u ACHD. Jednakze prowa-
dzone sa duze liczebnie badania w poszczegdl-
nych wadach u ACHD majace na celu ustalenie

wartosci rokownicze;j.

Aby ograniczy¢ ryzyko uszkodzenia nerek,
nalezy unika¢ podawania gadolinu pacjentom
z niskim wskaznikiem przesaczania klebusz-
kowego (<30 ml/min/1,73 m?). Zaleca sie zatem
sprawdzenie poziomu kreatyniny przed bada-
niem CMR. Mimo ze nie odnotowano jeszcze na-
stepstw klinicznych, dlugotrwate zaleganie ga-
dolinu w mézgu bez wzgledu na funkcje nerek
wzbudza niepokdj w odniesieniu do skumulowa-
nych przez cate zycie dawek u pacjentéw z CHD,
ktérzy poddawani sa seryjnym badaniom CMR
od mlodego wieku. Dlatego preferuje sie poda-
wanie gadolinu wybiérczo w specjalistycznych
osrodkach przy uzyciu makrocyklicznego, a nie
liniowego chelatowanego $rodka kontrastowe-
go gadolinu, ktéry wykazuje zmniejszone ryzy-
ko przy najmniejszej dawce w celu uzyskania
wzmocnienia obrazu.”

Dorosli z CHD, ktérym wszczepiono stymu-
lator serca (PM) lub wszczepialny kardiowerter-
-defibrylator (ICD), zgodnie z wytycznymi moga
by¢ poddawani badaniom CMR w o$rodkach za-
bezpieczajacych odpowiedni sprzet oraz opieke
elektrokardiologa.?’

Tréjwymiarowe obrazowanie CMR moze zo-
sta¢ zintegrowane z procedurami elektrofizjolo-
gicznymi (EP), aby dostarcza¢ informacji i ukie-
runkowaé EP. Rekonstrukcje przy pomocy tréj-
wymiarowej CCT i CMR danego pacjenta moga
by¢ wykorzystywane do wirtualnych préb in-
terwencji i do ich planowania.

Wskazania do CMR podsumowano w TABELI.

3.3.3. Komputerowa tomografia serca i naczyn

CCT ma wysoka rozdzielczo$¢ przestrzenna
ikrotki czas akwizycji, co jest szczegdlnie istot-
ne przy uzyskiwaniu obrazu wielkich naczyn, na-
czyn wiericowych i krazenia obocznego, a takze
przy sré6dmiazszowych chorobach ptuc (1ABeLA6).
W wielu instytucjach CCT jest preferowana me-
toda obrazowania w planowaniu przezskérne-
go wszczepienia zastawki. Umozliwia ona réw-
niez ocene rozmiaréw i czynnosci komér serca,
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jednak z mniejsza rozdzielczoscia czasowa niz
CMR, natomiast wysoka dawka promieniowa-
nia powoduje, ze nie jest w tych wskazaniach
wykorzystywana. W ostatnim czasie szybki po-
step technologiczny znacznie obnizyt ekspozy-
cje na promieniowanie, osiagajac <5 mSv dla
zlozonego tomograficznego angiogramu wien-
cowego, plucnego i aortalnego. W przypadku
ACHD spowodowalo to zwiekszenie zastosowa-
nia CCT przy szczegélnych wskazaniach, takich
jak — przede wszystkim — ocena patologii w za-
kresie naczyn wienicowych i szczegétowe bada-
nie krazenia obocznego.”!

CCT jest szczegodlnie przydatna w stanach na-
glych, w tym w rozwarstwieniu aorty, zatorowo-
$ci plucnej i ropniu okolozastawkowym w przy-
padku zapalenia wsierdzia, gdzie moze mie¢
przewage nad echokardiografia i CMR ze wzgle-
du na mniejsza podatno$¢ na artefakty spowo-
dowane sztuczna zastawka.

U pacjentéw ze sztucznymi zastawkami (in
situ >3 mies.) pozytonowa tomografia emisyj-
na (fluor-18-fluorodeoksyglukoza) / tomografia
komputerowa sa przydatne we wczesnej diagno-
styce stanéw zapalnych i infekcji w lokalizacji
zastawki, a takze w identyfikacji infekcji w lo-
kalizacjach wtérnych.??

3.3.4. Spiroergometria

Badania za pomoca testéw wysitkowych odgry-
waja istotna role w populacji pacjentéw z CHD,
w ktorej jakosé zycia i wydolnosé wysitkowa sa
gltéwnymi miernikami skutecznosci leczenia.
CPET pozwala na obiektywna ocene wydolno-
$ci wysitkowej (czas trwania wysitku, maksy-
malne zuzycie tlenu), wydolnosci wentylacji
(ekwiwalent wentylacyjny dla dwutlenku we-
gla [VE/VCO, slope]), odpowiedzi chronotro-
powej i reakcji presyjnej, jak réwniez zaburzen
rytmu serca i desaturacji indukowanych wysit-
kiem, umozliwia pelniejsza ocene stanu czynno-
$ciowego oraz wydolnosci pacjentéw, a wyniki
tego badania wykazuja korelacje z chorobowo-
$cig i émiertelnoscia pacjentéw z CHD.? Dlate-
go seryjnie wykonywane badanie wysitkowe po-
winno stanowi¢ element sktadowy schematéw
dlugoterminowej obserwacji. Badanie wysitko-
we odgrywa takze wazna role w podejmowaniu
decyzji o podjeciu interwencji lub o ponownej in-
terwencji. CPET jest réwniez uzytecznym narze-
dziem do zalecania wysitku fizycznego o indy-
widualnie ustalonej intensywnoéci treningu.?*
Test 6-minutowego marszu (6MWT) jest kolej-
nym prostym testem do oceny wydolnosci wy-
sitkowej; jego wyniki wykazuja zwigzek z wyni-
kami leczenia u pacjentéw z PAH.

3.3.5. Cewnikowanie serca

Cewnikowanie serca jest metoda, ktérej uzycie
ogranicza sie obecnie do rozwigzywania specy-
ficznych probleméw diagnostycznych z zakre-
su anatomii i fizjologii lub ktéra stuzy do inter-
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wengji leczniczych. Wskazania do cewnikowa-
nia serca to: ocena PVR, funkgji rozkurczowej LV
i prawej komory (RV), wlaczajac fizjologie kon-
strykcyjna i restrykcyjna, wykonanie pomiaréw
gradientéw ci$nien i oceny wielko$ci przeciekéw,
wykonanie koronarografii oraz ocena naczyn po-
zasercowych, takich jak nieprawidlowe potacze-
nia systemowo-plucne, jesli metody nieinwazyj-
ne nie daty pewnych rezultatéw.

W wadach przeciekowych z PH stwierdzo-
nym w echokardiografii doplerowskiej cewni-
kowanie serca z testem reaktywnosci naczyn
plucnych pozostaje badaniem kluczowym przy
podejmowaniu decyzji terapeutycznych. Po-
wszechnie uzywa sie w tym celu testu z tlen-
kiem azotu. Ocena PVR wymaga doktadnego
pomiaru przeptywu ptucnego przy uzyciu zasa-
dy Ficka. Metoda ta w polaczeniu z pomiarem
zuzycia tlenu pozwala na najtrafniejsze osza-
cowanie przeplywoéw.

Przed podjeciem decyzji o leczeniu zabiego-
wym nalezy wykonac obrazowanie naczyn wien-
cowych (za pomoca CCT lub inwazyjnej korona-
rografii wieicowej) u mezczyzn w wieku >40 lat,
u kobiet w okresie pomenopauzalnym i u pa-
cjentéw z objawami choroby wiericowej (CAD),
wzglednie z jednym lub wieloma czynnikami
ryzyka CAD.»

3.3.6. Biomarkery

Ro6zne klasy biomarker6w wskazywano jako po-
wiazane ze zdarzeniami niepozadanymi wéréd
populacji z CHD, w tym neurohormony i mar-
kery uszkodzenia mie$nia sercowego (troponi-
ny mierzone metoda wysokoczula) lub stanéw
zapalnych (CRP). W przypadku ACHD sposréd
neurohormondéw najlepiej przebadane sa pep-
tydy natriuretyczne typu B (BNP) i N-konicowy
fragment propeptydu natriuretycznego typu B
(NT-proBNP). Niosa one wazne informacje pro-
gnostyczne, ale s3 mniej przydatne w diagnozo-
waniu niewydolnosci serca w ztozonych wadach
serca ze wzgledu na zmienno$¢ punktu odcie-
cia zalezna od pierwotnej wady i typu zabiegu
naprawczego.?® Sa najbardziej przydatne u pa-
cjentéw z krazeniem dwukomorowym, a naj-
mniej u pacjentéw z krazeniem Fontana.”’ Seryj-
ne oznaczanie BNP odgrywa role w identyfikacji
pacjentéw zagrozonych wystapieniem zdarzen
niepozadanych. Warto zaznaczy¢, ze uwalnia-
nie peptydéw natriuretycznych moze by¢ zwiek-
szone w siniczej wadzie serca ze wzgledu na wy-
dzielanie biatek indukowane niedotlenieniem.?

3.4. Leczenie

3.4.1. Niewydolnos¢ serca

Wystapienie niewydolnosci serca jest czestym
problemem, dotyczacym 20-50% populacji
ACHD, i jest gléwna przyczyna $miertelnosci
w tej grupie.?? Liczba nowych przypadkéw zwiek-
sza sie i prawdopodobnie jest niedoszacowana.
Poniewaz objawy i cechy niewydolnosci serca



moga pojawiac sie czesto jako utajone, pacjenci
obciazeni ryzykiem rozwoju niewydolnosci serca
wymagaja regularnych wizyt kontrolnych i dia-
gnostycznych badan przesiewowych.3? Nalezy
wykluczy¢ jakiekolwiek odchylenia hemodyna-
miczne, w tym arytmie, potencjalnie prowadza-
ce do niewydolnosci serca, ktore wymagaja inter-
wengji lub zabiegu chirurgicznego. Wobec braku
szczegdlowych wytycznych specjalisci zajmujacy
sie ACHD postepuja zgodnie z obowiazujacymi
wytycznymi dotyczacymi leczenia zaréwno nie-
wydolnosci serca, jak i czestych choréb wspolist-
niejacych z niewydolnoscia serca, takich jak cu-
krzyca, AF, bezdech w czasie snu, niedobér ze-
laza i kacheksja.’! Jednak poniewaz patofizjo-
logia dysfunkcji uktadu krazenia i oddechowego
czesto istotnie rézni sie od niewydolnosci serca
u pacjent6éw z nabyta jego choroba, nie powinno
sie ekstrapolowac wynikéw tych badan na popu-
lacje ACHD, zwlaszcza pacjentéw z systemowa
RV, niewydolnoscig komory podptucne;j lub u pa-
cjentéw z fizjologia jednokomorows. Patofizjo-
logia niewydolnosci serca u ACHD z dysfunkcja
skurczowa komér ma wiele przyczyn. Zaréwno
komory systemowe, jak i podptucne, czy to mor-
fologicznie prawe, czy lewe (w tym komory po-
jedyncze), moga by¢ przewlekle przeciazone cis-
nieniowo i/lub objeto$ciowo, co prowadzi do po-
stepujacej dysfunkeji komorowej. Zmieniona ar-
chitektura miokardialna (izolowane niescalenie
miesnia LV) i nieprawidlowa wspétzaleznosc ko-
moér w worku osierdziowym moga wplywaé na
uposledzenie funkcji jednej z nich. U pacjentéw
z CHD moze pojawi¢ sie uszkodzenie miesnia ser-
cowego (niewystarczajaca protekcja srédopera-
cyjna, po wentrikulotomii i po przewleklym nie-
dotlenieniu). Wreszcie choroba niedokrwienna
serca, gléwnie zwiazana z wiekiem i wrodzony-
mi anomaliami wieficowymi, a takze przetrwala
tachyarytmia moga by¢ odpowiedzialne za upo-
$ledzenie funkcji komory systemowej i podptuc-
nej.’? Niewielka liczba dostepnych danych doty-
czacych leczenia niewydolnosci serca u ACHD nie
daje wystarczajacego materiatu do sformutowa-
nia wytycznych i pochodzi z badan na ograni-
czonej liczebnie grupie pacjentéw. W konsekwen-
cji zalecenia dotyczace ACHD oparte sa gtéwnie
na do$wiadczeniu klinicznym i stanowiskach
ekspertéw.’! W przypadku krazenia dwukomo-
rowego pacjenci z uposledzona systemowa LV sa
zwykle leczeni standardowo, co odnosi sie takze
do pacjent6w objawowych z niewydolna systemo-
wa RV. Diuretyki umozliwiaja przede wszystkim
kontrole objaw6w; nie wiadomo, czy dtugotrwa-
te podawanie inhibitoréw uktadu renina-angio-
tensyna-aldosteron lub B-adrenolitykéw ma zna-
czenie kliniczne. Nie udowodniono réwniez dtu-
gotrwalej korzysci ze stosowania standardowe-
go leczenia niewydolnosci serca dla komory pod-
plucnej, chociaz diuretyki moga tagodzi¢ objawy.
Leczenie pacjentéw objawowych z niewydolno-
$cia pojedynczej komory w krazeniu Fontana lub
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z utrzymujacym sie przeciekiem prawo-lewym

(R-L) nalezy rozpoczynac ostroznie, biorac pod

uwage chwiejna réwnowage pomiedzy obcigze-
niem wstepnym komory a nastepczym obciaze-
niem systemowym. W przypadku ACHD z nie-
wydolnoscia serca opublikowano jak dotad tyl-
ko kilka niewielkich badan dotyczacych nowego

leku sakubitryl/walsartan, ktéry —jak stwierdzo-
no - zmniejsza chorobowos¢ i $miertelno$é i zo-
stal wprowadzony do leczenia przewleklej nie-
wydolnosci serca w ostatnich wytycznych ESC.3'!

Obecnie nie mozna sformutowac¢ takiego zalece-
nia dla ACHD. Niewydolno$¢ serca z zachowana
EF nie jest rzadkos$cia u ACHD, dlatego zalecenia

terapeutyczne powinny by¢ zgodne z ogélnymi

wytycznymi dotyczacymi niewydolnosci serca.
U ACHD z niewydolno$cia serca poza leczeniem

farmakologicznym rosnace znaczenie zyskuje te-
rapia resynchronizujaca serca (CRT). Obecnie nie

sa dostepne wystarczajace dane, na podstawie

ktérych mozna okresli¢ wskazania do takiego

leczenia i jego wyniki. Skutecznos$¢ CRT w CHD

moze sie rézni¢ w zaleznos$ci od podloza struktu-
ralnego i czynnosciowego, takiego jak anatomia

komory systemowej (lewa, prawa lub czynnoscio-
wo pojedyncza), obecnos¢ i stopien struktural-
nej niedomykalnosci zastawki przedsionkowo-
-komorowej (AV), pierwotna choroba serca lub

blizny oraz rodzaj op6znienia przewodzenia im-
pulsu elektrycznego.?

Zaklada sie, ze zapadalno$¢ na ostra niewy-
dolnos¢ serca wéréd ACHD bedzie sie z czasem
zwiekszac ze wzgledu na starzenie sie i ztozone
stany chorobowe. Wiedza na temat odpowiednie-
go podawania lekéw inotropowych, dostepnos¢
pozaustrojowego utlenowania krwi i zaawanso-
wanych technik pomostowych sa minimalnymi
wymaganiami do podejmowania odpowiedniego
leczenia ACHD z ostra niewydolno$cia serca; za-
leca sie zatem przeniesienie pacjenta do os$rod-
ka specjalistycznego.®

Mozna takze wzia¢ pod uwage przeszcze-
pienie serca jako opcje terapeutyczna. Wyniki
po operacjach transplantacyjnych sa coraz bar-
dziej obiecujace, réwniez w CHD, ale $miertel-
nosc¢ okolooperacyjna ciagle jeszcze jest wiek-
sza niz w innych chorobach serca. Wigze sie
to gtéwnie z poprzednimi zabiegami kardio-
chirurgicznymi, skomplikowang anatomia i pa-
tofizjologia, a takze chorobami wspoétistniejacy-
mi (zaburzenia wielonarzadowe). Zwiekszajace
sie wykorzystanie technologii wspomagajacych
komory moze stanowi¢ dla pacjenta leczenie
pomostowe do transplantacji; u wybranych pa-
cjentéw moze to by¢ opcja docelowego leczenia.
U niektérych pacjentéw niezwykle ztozona ana-
tomia lub wysokie poziomy przeciwcial przeciw-
ko antygenom ludzkich leukocytéw moga unie-
mozliwié¢ transplantacje.

U niektérych pacjentéw konieczna jest trans-
plantacja wielonarzadowa. Transplantacja serca
ipluc stosowana jest u pacjentéw z nieodwracal-
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TABELA7. Ocenaryzykazdarzen arytmicznych i bradykardii u dorostych z wrodzonymi wadami serca

rodzaj wady

ASD typu otworu
wtérnego

Arytmie nadkomorowe

AVRT IART/EAT AF

utrwalony VT

Arytmie komorowe i nagty
zgon sercowy

Bradykardia

SCD blok AV

wrodzona  nabyta  wrodzony  nabyty

() + *)

ubytek typu zatoki zyty

gtéwnej gornej

AVSD/ASD typu otworu

pierwotnego

(*)

o o

VSD

anomalia Ebsteina

TOF

TGA

korekcja fizjologiczna

korekcja anatomiczna

ccTGA

operacja Fontana

(+) v

zespolenie

przedsionkowo-ptucne

boczny tunel
wewnatrzsercowy

konduit pozasercowy

zesp6t Eisenmengera
CHD po niepetnych

zabiegach paliatywnych

Puste komérki oznaczaja, ze pomimo braku wyraznego wskazania moga wystapic zdarzenia arytmiczne (brak symbolu).

+ - mate ryzyko - - umiarkowane ryzyko - duze ryzyko

Ze wzgledu na czeste wystepowanie VSD, catkowite ryzyko u niewyselekcjonowanych pacjentéw VSD uwaza sie za minimalne.

(+)  -minimalne ryzyko

wieksze szacowane ryzyko VT w ztozonym dTGA

a
b SCD moze by¢ spowodowany arytmiami nadkomorowymi z szybkim przewodzeniem AV.
c
d

niearytmiczne

Skréty: AF - migotanie przedsionkéw, ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, AV - przedsionkowo-komorowy, AVRT - nawrotny czestoskurcz przedsionkowo-
-komorowy, AVSD - ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej, ccTGA -skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych, CHD - wrodzona wada serca, EAT - ektopowy
czestoskurcz przedsionkowy, IART - nawrotny czestoskurcz miedzyprzedsionkowy, SCD - nagty zgon sercowy, SND - dysfunkcja wezta zatokowo-przedsionkowego,

TGA - przetozenie wielkich pni tetniczych, TOF - tetralogia Fallota, VSD - ubytek przegrody miedzykomorowej, VT - czestoskurcz komorowy
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nym PAH, jak na przyktad w zespole Eisenmen-
gera. Brak dawcéw narzadéw jest jednak glow-
nym ograniczeniem.

Jednoczesna transplantacja serca i watroby
wykonywana jest rzadko w przypadku niewydol-
nosci watroby po operacji Fontana lub u pacjen-
téw z dtugotrwalym biernym przekrwieniem
watroby spowodowanym niewydolnoscia pra-
wego serca (np. nierozpoznana anomalia Ebste-
ina zastawki tréjdzielnej [TV]); doswiadczenie
w zakresie tego typu postepowania jest znikome.

We wszystkich przypadkach wskazana jest
wczesna kwalifikacja do transplantacji przez
specjalistéw w zakresie niewydolnosci serca
uACHD w oérodku transplantacyjnym. Wszyst-
kim pacjentom z zaawansowana niewydolnoscia
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serca nalezy z wyprzedzeniem zaoferowaé opie-
ke, w tym ewentualnie takze opieke paliatywna.

3.4.2. Zaburzenia rytmu serca i nagty zgon sercowy
3.4.2.1. Podtoze zaburzen rytmu serca

U ACHD spotyka sie cate spektrum zaburzen ryt-
mu serca. W niektdérych przypadkach substrat
arytmii zwigzany jest bezposrednio z wrodzo-
na anomalia anatomiczng (TABELA7 1 ROZDZIAL 4). Wy-
dluzenie przewidywanej dtugosci zycia (w po-
laczeniu z ekspozycja na standardowe substra-
ty arytmii) zwieksza czesto$¢ wystepowania
zaburzen rytmu serca wynikajacych ze zmian
strukturalnych, tak ze niektére formy arytmii,
jak AF, moga pojawic sie w wieku wczeéniejszym
niz w pozostatej populacji.



Inne zaburzenia rytmu serca zwigzane sa
z czasem przeprowadzenia i rodzajem zabiegu
naprawczego. Blizna w obrebie prawego przed-
sionka (RA) lacznie z przebudowa miesnia ser-
cowego w efekcie obciazenia objetosciowego
u wielu pacjentéw z CHD bywa przyczyna aryt-
mii przedsionkowych (AT). Najczesciej spoty-
kany jest nawrotny czestoskurcz wewnatrz-
przedsionkowy (IART), w szczegdlnosci trze-
potanie przedsionkéw zalezne od cieéni zylno-
-tréjdzielnej. Czynnos¢ przedsionkéw pomiedzy
150 a 250 uderzen na minute moze prowadzi¢
do szybkiego przewodzenia AV, uposledzenia
hemodynamicznego i nagtego zgonu sercowe-
go (SCD).

Monomorficzny czestoskurcz komorowy (VT)
takze jest uzalezniony od rodzaju wady (1ABeLA7)
itypu zabiegu naprawczego.’** Arytmia powsta-
je w mechanizmie fali nawrotnej w obszarze
ograniczonym bliznami pooperacyjnymi i ma-
teriatem laty. U pacjentéw z postepujaca nie-
wydolnos$cia komory systemowej lub podptuc-
nej moga sie pojawic bardziej ztozone zmiany
EP. Zmiany te moga dotyczy¢ przebudowy ka-
naléw jonowych, zaburzen w absorpcji wapnia
oraz przebudowy macierzy miedzykomoérko-
wej i prowadza do réznorodnych zaburzen ryt-
mu serca, w tym szybkiego polimorficznego VT
i migotania komér (VF).*

3.4.2.2. Ocena pacjenta z podejrzeniem /
udokumentowang arytmia i postepowanie

w arytmii

U objawowych pacjentéw bez dokumentacji aryt-
mii podczas wizyty dobdr metod oceny zalezy
od czestotliwo$ci (badanie holterowskie, reje-
strator zdarzen i sprawdzenie pamieci urzadze-
nia [jesli wystepuje u chorego]) i okolicznosci wy-
stapienia objawéw (préba wysitkowa). Korzys¢
z okresowej oceny poza 12-kanalowym zapi-
sem EKG (okresowe monitorowanie EKG meto-
da Holtera) u pacjentéw bezobjawowych nie jest
do korica jasna. Stwierdzono duza czesto$¢ wy-
stepowania bezobjawowych arytmii, co rzadko
zmienia postepowanie.’

U wszystkich pacjentéw wazna jest ocena
odwracalnej przyczyny zaburzen rytmu ser-
ca (np. nadczynno$¢ tarczycy, proces zapalny)
i nowych lub rezydualnych nieprawidtowosci
hemodynamicznych. Zgodnie z obowiazujacy-
mi wytycznymi zaburzenia rytmu serca powo-
dujace niestabilnos¢ hemodynamiczng wyma-
gaja natychmiastowego przerwania, bez wzgle-
du na relacje czasu trwania arytmii do dtugo-
§ci stosowania leczenia przeciwkrzepliwego.?
Po konwersji moze dojs¢ do asystolii/brady-
kardiiiu pacjentéw obcigzonych ryzykiem dys-
funkcji wezta zatokowo-przedsionkowego (SND),
nalezy wiec rozwazy¢ czasowa stymulacje za-
stepcza (1ABeLA7). Jesli IART/AF sa dobrze tolero-
wane i trwaja 248 h, przed kardiowersja nale-
zy wykluczy¢ obecnoé¢ skrzepliny (TOE) i/lub
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wdrozy¢ odpowiednie leczenie przeciwkrzepli-
we (>3 tyg.) i rozpoczac farmakologiczna kon-
trole czestotliwosci rytmu serca przy uzyciu
B-andrenolityku lub antagonisty wapnia (u pa-
cjentéw z prawidlowa funkcja komér systemo-
wych i bez preekscytacji).?¥*® U wszystkich cho-
rych na CHD celem jest utrzymanie rytmu za-
tokowego.**” Ablacja jest zalecana jako leczenie
pierwszego rzutu i jest chetniej stosowana niz
dtugotrwate leczenie farmakologiczne w przy-
padkach arytmii o dogodnym do ablacji podto-
zu, poniewaz leki antyarytmiczne czesto koja-
rz3 sie z negatywnym efektem inotropowym
i/lub dromotropowym.*

Leki antyarytmiczne takie jak leki klasy IC
moga zmniejszy¢ czestotliwosé IART i nie blo-
kujac przewodzenia AV, moga umozliwié po-
garszajace hemodynamike przewodzenie 1:1.32
Amiodaron mozna rozwazy¢ w zapobieganiu na-
wrotom AT/AF u pacjentéw z CHD z dysfunkcja
komory systemowej, przerostem komory syste-
mowej lub CAD, u ktérych ablacja nie dala po-
zadanych rezultatéw lub nie moze by¢ wyko-
nana. Efekty uboczne stosowania amiodaronu
wystepuja czesto i lek nalezy stosowac ostroz-
nie u pacjentéw z siniczymi CHD, z niedowa-
ga, z chorobami watroby, tarczycy i ptuc, a tak-
ze z wydluzonym odstepem QT. Nie zaleca sie
dlugotrwalej terapii amiodaronem u mtodych
pacjentéw z CHD.?? W celu optymalnego po-
stepowania w przypadku arytmii przewleklej
konieczne jest skierowanie chorego do osrod-
ka dysponujacego zespotem multidyscyplinar-
nym specjalizujacym sie w zaburzeniach ryt-
mu serca powiazanych z CHD.?*¥ Wiecej szcze-
go6tow dotyczacych leczenia przeciwkrzepliwe-
g0 zawarto w ROZDZIALE3.4.7.

3.4.2.3. Dysfunkcja wezta zatokowo-przedsionkowego,
blok przedsionkowo-komorowy i opéznione
przewodzenie ponizej peczka Hisa
U bezobjawowych pacjentéw zagrozonych SND
i blokiem AV powinno sie wykonywac okre-
sowe badanie holterowskie. Przewlekte SND/
bradykardia powodujace nieefektywna hemo-
dynamike przedsionkéw moga wptynac na prze-
budowe przedsionkéw i sprzyja¢ wystapieniu
IART. Uwaza sie, ze pacjenci z pooperacyjnym
blokiem AV sa bardziej narazeni na SCD, stad
szersze wskazania do implantacji stymulato-
réw serca niz u pacjentéw ze strukturalnie pra-
widltowym sercem.?%

U ACHD z krazeniem dwukomorowym
i systemowa LV wskazania do CRT podlegaja
standardowym kryteriom. Nalezy zaznaczy¢,
ze gléwna przyczyna dysfunkeji komory syste-
mowej jest standardowa stymulacja komorowa,
anie blok odnogi peczka Hisa. Stad CRT zaleca-
najest u ACHD z systemowa EF <35% i waskim
QRS oraz gdy przewidywana jest duza czestos¢
stymulacji i istnieje prawdopodobienstwo wy-
miany urzadzenia. Mozna takze rozwazy¢ sty-
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mulacje peczka Hisa. Skutecznos¢ CRT u ACHD

moze sie r6zni¢ w zaleznosci od rodzaju wady
izaleze¢ od indywidualnej anatomii i przyczyn

dyssynchronii (np. systemowa RV / pojedyncza

komora, niedomykalno$¢ zastawki AV, blizny).
Uogodlniajac, sama szeroko$¢ QRS moze nie by¢

wystarczajacym czynnikiem predykcyjnym sku-
tecznosci leczenia, a dane z obserwacji odlegtej

sa ograniczone. Ponadto czesto konieczna jest
chirurgiczna lub hybrydowa implantacja elek-
trod, a dane dotyczace czasu prawidtowego dzia-
tania CRT s3 znikome.*

3.4.2.4. Nagty zgon sercowy i stratyfikacja ryzyka

SCD zwiazany z arytmia komorowa budzi nie-
pokéj (7-26% zgondéw u dorostych).?93%40 Cho-
ciaz wystepowanie w populacji oséb z CHD jest
stosunkowo rzadkie (<0,1%/rok), niektére wady
stanowia dla pacjenta szczegélne ryzyko, zawie-
rajac w sobie specyficzny dla nich substrat aryt-
mii. (TaBeLa7). Identyfikacja pacjentéw z ryzykiem
SCD nadal stanowi wyzwanie.

Implantacja ICD w profilaktyce wtérnej SCD
i w profilaktyce pierwotnej u pacjentéw z fizjo-
logia dwukomorows i systemowa LV podlega
standardowym zaleceniom.*’*' W celu zredu-
kowania obcigzenia spowodowanego arytmia
komorowa mozna podawac leki antyarytmicz-
ne jako wsparcie dla ICD.?? Zalety terapii ICD
w profilaktyce pierwotnej w pojedynczej komo-
rze lub w systemowej RV s3 mniej potwierdzone.

Z tego tez powodu, z wyjatkiem tetralogii
Fallota (TOF), szczegétowe wytyczne dotyczace
wszczepienia ICD jako profilaktyki pierwotnej
w CHD wydaja sie trudne do ustalenia.’?3’ Sto-
sowane s przezzylne systemy ICD, ale u pacjen-
téw z ograniczonym dostepem zylnym do ko-
mory lub z przeciekiem wewnatrzsercowym al-
ternatywa moze by¢ wszczepienie ICD podskér-
nie. Jednak nie wszyscy pacjenci nadaja sie do
implantacji takiego urzadzenia ze wzgledu na
niewystarczajaca czulos¢ sensingu oraz mozli-
wosci aktywno$ci antytachyarytmicznej i zapo-
biegajacej zwolnieniu akgji serca.

Przydatnosc programowanej stymulacji elek-
trycznej (PES) u bezobjawowych pacjentéw
z CHD jest niejasna. Wydaje sie ona uzasadnio-
na u pacjentéw po zabiegach z nacieciem komo-
ry i/lub podlozem do arytmii nawrotnej, typo-
wo, cho¢ niewylacznie, wystepujacym w skory-
gowanej tetralogii Fallota (TOF). Istotne jest
rozpoznanie innych przyczyn SCD spowodowa-
nych bradykardia / catkowitym blokiem AV lub
arytmia komorowa wywolang bradykardia z wy-
dtuzonym odstepem QT lub bez niego oraz IART/
AF z szybkim przewodzeniem.

3.4.3. Nadcisnienie ptucne

3.4.3.1. Wprowadzenie i klasyfikacja

PH jest waznym czynnikiem prognostycznym

u pacjentéow z CHD,*” wymagajacym szczegdlnej

uwagi podczas cigzy*® i przed naprawczym za-
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biegiem kardiochirurgicznym lub inna powaz-
na operacja. Do niedawna PH definiowano jako
zwiekszenie mierzonego inwazyjnie sredniego
PAP >25 mm Hg w spoczynku.* Obecnie war-
tos¢ ta zostala zmniejszona do >20 mm Hg,®
a sklasyfikowanie jako przedwlosniczkowe PH,
zwane réwniez jako PAH, dodatkowo wyma-
ga stwierdzenia podwyzszenia PVR 23 jedno-
stek Wooda (WU; 1BeLa8).* Zwiekszenie opo-
ru w tej grupie spowodowane jest obstrukcyj-
na waskulopatia ptucna wynikajaca z podtoza
genetycznego, genéw modyfikujacych, naczy-
niowych sit $cinajacych i czynnikéw srodo-
wiskowych.* Nalezy rozrézni¢ PAH zwiaza-
ne z CHD (PAH-CHD, w grupie 1 klasyfikacji
PH)* od stanéw zwiazanych z ci§nieniem na-
pelniania LV >15 mm Hg (PH pozawtloséniczko-
we zwiazane z bierna transmisja ci$nienia na-
peiniania LV, w grupie 2 i 5 klasyfikacji PH)*,
gdyz nie ma dobrych efektéw leczenia celowa-
nego na naczynia ptucne u chorych z pozawto-
$niczkowym PH.

Kliniczne podtypy PAH-CHD to PAH z wro-
dzonymi przeciekami systemowo-ptucnymi, ze-
spot Eisenmengera, wady po korekcjach i PAH
wystepujace w koincydencji z CHD, czestokro¢
z malymiwadami. Krazenie Fontana jest kolej-
na sytuacja kliniczna zwiazang z ptucna cho-
roba naczyniowa (PVD) i niekiedy ze zwiekszo-
nym PVR. Zwiekszenie PAP u tych pacjentéw
ma jednak przyczyne pozawlosniczkowa (zwiek-
szenie ci$nienia napelniania komory i/lub nie-
domykalnos¢ zastawki AV). W wadach ztozo-
nych PAH moze sie ogranicza¢ do pewnych seg-
mentéw naczyniowego tozyska ptucnego (seg-
mentowe PAH).* Czesto wystepuje w atrezji
ptucnej z VSD.

Chociaz PAH-CHD moze wystapi¢ u mez-
czyzn i kobiet w kazdym wieku, choroba wy-
stepuje czesciej u kobiet i nasila sie wraz z wie-
kiem biologicznym i z wiekiem w momencie za-
mkniecia ubytku.”” R6znice zalezne od plci zni-
kaja w przypadku PAH-CHD po zabiegu napraw-
czym wady.*® Niedawne badania populacji CHD
w poszczegdlnych krajach wykazalty wystepo-
wanie PAH u 3,2% pacjentéw z CHD, co stano-
wi 100 na kazdy milion oséb w ogdlnej popula-
cji dorostych.”

3.4.3.2. Rozpoznanie

Wytyczne dotyczace rozpoznawania i leczenia
PH z 2015 r. przedstawiaja hemodynamiczny
algorytm diagnostyczny PH*! i podkreslaja role
cewnikowania prawego serca w réznicowaniu
PH przed- i pozawlosniczkowego. Algorytm ten
niedawno zmodyfikowano® i TaBeLA8 ilustruje
obecne definicje r6znych typéw PH i okolicz-
nosci, w ktérych moga one wystapi¢ u ACHD.
W tej definicji punkt odciecia dla $redniego PAP
wynosi >20 zamiast 225 mm Hg w obecnosci
PVR >3 WU dla zdefiniowania przedwloénicz-
kowego PH.%»



Zalecenia dotyczace postepowania w przypadku zaburzen rytmu serca u dorostych z wrodzonymi wadami serca

Zalecenie Klasa? Poziom®

Zaleca sie skierowanie pacjentéw z umiarkowana i ciezkg postacig CHD (zob. TABELA4) | udokumentowanymi zaburzeniami
rytmu serca do o$rodka dysponujacego zespotem multidyscyplinarnym wyspecjalizowanym w ACHD i w zaburzeniach rytmu
serca zwigzanych z ACHD

Zaleca sie skierowanie pacjentéw z udokumentowanymi zaburzeniami rytmu serca lub obcigzonych duzym ryzykiem
pozabiegowych zaburzen rytmu serca (np. zamkniecie ASD w pdzniejszym wieku) ze wskazaniem do interwencji lub
powtdrnej interwencji przezskdrnej lub chirurgicznej do o$rodka dysponujacego zespotem multidyscyplinarnym
wyspecjalizowanym w takich interwencjach i w leczeniu inwazyjnym zaburzen rytmu serca

U pacjentéw z tagodng CHD zaleca sie ablacje przezskdrng zamiast dtugotrwatego leczenia farmakologicznego w przypadku
objawowego utrwalonego nawracajacego SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jedli SVT jest potencjalnie zwigzany z SCD
(zob. TABELA7)

U pacjentéw z umiarkowang lub ciezka CHD nalezy rozwazyc¢ ablacje przezskdrng w przypadku objawowych utrwalonych Ila C
nawracajgcych SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jesli SVT jest potencjalnie zwigzany z SCD (zob. TABELA7), pod warunkiem,
ze zabieg jest wykonywany w wyspecjalizowanym osrodku

Ablacja przezskdrna jest zalecana jako leczenie wspomagajace u pacjentéw z ICD i z nawracajgcym monomorficznym VT,
ustawicznym VT lub burzg elektryczna, ktérej nie mozna opanowac za pomoca farmakoterapii lub przeprogramowania ICD

Ablacje przezskdrna nalezy rozwazy¢ u objawowych pacjentéw z monomorficznym utrwalonym VT, u ktérych niewskazane
jest leczenie farmakologiczne, pod warunkiem, ze zabieg wykonywany jest w wyspecjalizowanym o$rodku

Wszczepialny kardiowerter-defibrylator

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorostych pacjentéw z CHD, ktérzy przebyli zatrzymanie krazenia z powodu VF lub
hemodynamicznie nietolerowanego VT, po ustaleniu przyczyny zdarzenia i wykluczeniu przyczyn odwracalnych

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorostych pacjentéw z CHD z utrwalonym VT po przeprowadzeniu diagnostyki
hemodynamicznej i leczenia naprawczego, jesli jest ono wskazane. Ocena EP jest wymagana w celu zidentyfikowania
pacjentdw, u ktérych ablacja przezskdrna lub chirurgiczna moze by¢ korzystna jako leczenie wspomagajace lub u ktérych
moze stanowic rozsgdna alternatywe

Wszczepienie ICD nalezy rozwazy¢ u dorostych z CHD z fizjologig dwukomorowa i z systemowa LV z objawami niewydolnosci ~ Ila C
serca (NYHAII/III) i frakcjg wyrzutowa <35% pomimo >3 mies. optymalnego leczenia farmakologicznego, jesli rokowanie
zaktada przezycie w dobrym stanie klinicznym znaczgco dtuzsze niz jeden roke

Wszczepienie ICD nalezy rozwazy¢ u pacjentéw z CHD i niewyjasnionym omdleniem podejrzanym o podtoze arytmiczne, IIa C
ze wspotistniejacg oraz zaawansowang dysfunkcja komorowa lub indukowanym VT/VF w programowanej stymulacji
komér

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u wybranych pacjentéw z TOF z wieloma czynnikami ryzyka SCD, w tym z: dysfunkcja LV, Ila C
nieutrwalonym objawowym VT, czasem trwania QRS =180 ms, rozlegtym zbliznowaceniem RV widocznym w CMR lub
indukowanym VT w programowanej stymulacji komér

Mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z zaawansowang dysfunkcja pojedynczej komory lub systemowej RV (EF 1Ib C
systemowej RV <35%) przy obecnosci dodatkowych czynnikdw ryzykad

Stymulator serca

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie PM w przypadku ACHD z zespotem bradykardia-tachykardia w celu zapobiegania IART, jesli Ila C
ablacja nie jest skuteczna lub jest niemozliwa

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie PM u pacjentéw z ciezka CHD i bradykardia zatokowg lub weztowg (czestotliwo$¢ rytmu serca  Ila C
w czasie dziennej aktywnosci <40/min lub pauzy >3 s)

Wszczepienie PM nalezy rozwazy¢ u pacjentéw z CHD niestabilnych hemodynamicznie ze wzgledu na bradykardie zatokowg  1Ila C
lub utrate synchronii AV

Mozna rozwazy¢ wszczepienie PM u pacjentéw z umiarkowang CHD i bradykardig zatokowa lub weztowa (czestotliwos¢ IIb C
rytmu serca w ciggu dziennej aktywnosci <40/min lub przerwy >3 s)

klasa zaleceri

b poziom wiarygodnosci danych

¢ Zewzgledu na szerokie spektrum ACHD z patologiami LV, ktére mogg sie rézni¢ od nabytych choréb serca, potencjalnie wieksze ryzyko powiktan zwigzanych z ICD
uACHD i niedostatek danych na temat korzysci z zastosowania ICD w pierwotnej profilaktyce SCD u ACHD, odpowiednie wydaje sie podejscie indywidualne.

d Dane sa skape, a czynniki ryzyka moga by¢ specyficzne dla wady serca, w tym nieutrwalony VT, NYHA II/I1I, ciezka niedomykalno$¢ zastawek AV i szerokie QRS >140 ms

(TGA).

kY

Skréty: ACHD - dorosty z wrodzong wada serca, ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, AT - czestoskurcz przedsionkowy, AV - przedsionkowo-komorowy,
AVNRT - nawrotny czestoskurcz weztowy, AVRT - nawrotny czestoskurcz przedsionkowo-komorowy, CHD - wrodzona wada serca, CMR - rezonans magnetyczny serca
inaczyn, EF - frakcja wyrzutowa, EP - elektrofizjologia, IART - nawrotny czestoskurcz wewnatrzprzedsionkowy, ICD - wszczepialny kardiowerter-defibrylator, LV - lewa
komora, NYHA - New York Heart Association, PM - stymulator serca, RV - prawa komora, SCD - nagty zgon sercowy, SVT - czestoskurcz nadkomorowy, TGA - przetozenie
wielkich pni tetniczych, TOF - tetralogia Fallota, VF - migotanie komér, VT - czestoskurcz komorowy
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TABELA 8. Definicje podtypéw nadcisnienia ptucnego i ich wystepowanie u dorostych z wrodzonymi wadami serca

Nadci$nienie ptucne u dorostych z wrodzonymi wadami serca

definicja charakterystyka hemodynamiczna? podtoze kliniczne

nadciénienie ptucne (PH)  $rednie PAP >20 mm Hg

wszystkie mozliwe

przedwtosniczkowe PH $rednie PAP >20 mm Hg wady przeciekowe przed i po leczeniu
(PAH) PAWP <15 mm Hg naprawczym (w tym zesp6t Eisenmengera),

PVR >3 WU ztozona CHD (w tym UVH, segmentalne PAH)
izolowane $rednie PAP >20 mm Hg dysfunkcja komory systemowej
pozawtosniczkowe PH PAWP >15 mm Hg dysfunkcja systemowej zastawki AV

PVR <3 WU zwezenie zyt ptucnych

serce trdjprzedsionkowe

ztozone przed- $rednie PAP >20 mm Hg stany wymienione w izolowanym
i pozawto$niczkowe PH PAWP >15 mm Hg pozawtos$niczkowym PH

PVR >3 WU stany wymienione w pozawto$niczkowym

PH w potaczeniu z przeciekowg/ztozong CHD

a Najnowsza definicja PH* obniza $rednie PAP z >25 mm Hg** do >20 mm Hg, ale dodatkowo wymaga PVR >3 WU

dla przedwto$niczkowego PH.

Skréty: AV - przedsionkowo-komorowy, CHD - wrodzona wada serca, PAH - tetnicze nadci$nienie ptucne, PAP - ci$nienie w tetnicy
ptucnej, PAWP - ci$nienie zaklinowania tetnicy ptucnej, PH - nadci$nienie ptucne, PVR - naczyniowy opér ptucny, UVH - serce

jednokomorowe, WU - jednostka Wooda

3.4.3.2.1. Postepowanie diagnostyczne w nadcisnieniu
ptucnym u oséb dorostych z wrodzonymi wadami serca
Diagnostyka obejmuje wywiad lekarski, bada-
nie przedmiotowe, badania czynnosci ptuc, ga-
zometrie krwi tetniczej, obrazowanie (zwlasz-
cza echokardiografie) i badania laboratoryjne
(w tym pelna morfologie krwi, stezenie zelaza
w surowicy, hematokryt, choroby zakazne i ste-
zenie NT-proBNP). Zasadniczo cewnikowanie
prawego serca z pomiarami utlenowania krwi
jest wymagane przy podejmowaniu waznych de-
cyzji, takich jak rozpoczecie i kontynuacja tera-
pii rozszerzajacej naczynia, ciaza lub operacja.
Wskazania do inwazyjnej diagnostyki zespotu
Eisenmengera s3 natomiast istotnie ograniczone.
Zwykle inwazyjna ocena hemodynamiczna nie
jest wymagana przy podejmowaniu interwencji
terapeutycznych w dalszej obserwacji. Poniewaz
wyzsze wartosci hematokrytu moga prowadzi¢
do wiekszego PVR, nalezy to wzia¢ to pod uwage.*’

3.4.3.2.2. Ocena ryzyka

Dzieki dostepnosci nowych sposobéw leczenia
PAH, doskonaleniu postepowania chirurgiczne-
go 1 pooperacyjnego oraz wykorzystaniu podej-
$cia multidyscyplinarnego opartego na pracy ze-
spotowej, efekty leczenia pacjentéw z PAH-CHD
ulegly poprawie.***%"' Wedlug ostatnich doniesien
wyniki leczenia pacjentéw z PAH-CHD wydaja
sie lepsze niz w PAH idiopatycznym,* ale uza-
leznione sa od podtypu PH. Wyniki leczenia PAH
zwiazanego z matymi wadami wydaja sie podob-
ne do rozczarowujacych wynikéw leczenia PAH
idiopatycznego, prawdopodobnie ze wzgledu na to,
ze stany te maja podobne podloze zwigzane z za-
burzeniem proliferacji naczyn. PAH po operacji
naprawczej wady ma jeszcze gorsze rokowanie.*®
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3.4.3.3. Postepowanie terapeutyczne w nadcisnieniu
ptucnym u oséb dorostych z wrodzong wadga serca
3.4.3.3.1. Osrodki specjalistyczne

Skuteczne leczenie pacjentéw ACHD z PH wy-
maga pracy zespotu multidyscyplinarnego skta-
dajacego sie z ekspertéw w dziedzinach obrazo-
wania, kardiologii, pulmonologii, hematologii,
choréb zakaznych, potoznictwa, anestezjologii,
neonatologii, PH, chirurgii klatki piersiowej, kar-
diochirurgii, pielegniarstwa i genetyki medyczne;j.

3.4.3.3.2. Warunki ogélne

Gléwne warunki ogélne to wsparcie spoteczne
i psychologiczne, szczepienia i unikanie nad-
miernego wysitku fizycznego. Wizyty lekar-
skie powinny by¢ planowane indywidualnie.
We wszystkich przypadkach przedwlosniczko-
wego PH nalezy unikac zaj$cia w cigze. Przewle-
kla tlenoterapia zalecana jest, gdy ci$nienie par-
cjalne tlenu jest przewlekle <60 mm Hg,** z wy-
jatkiem pacjentéw z zespotem Eisenmengera,
u ktérych jest ona zalecana wylacznie wtedy,
gdy prowadzi do udokumentowanego, statego
i znacznego wzrostu saturacji krwi tlenem i re-
dukeji objawéw.

3.4.3.3.3. Leczenie przeciwkrzepliwe

W PAH-CHD nie zaleca sie leczenia przeciw-
krzepliwego antagonistami witaminy K (VKA),
oile nie wystepuja arytmia przedsionkowa, me-
chaniczne zastawki serca czy protezy naczynio-
we, a powinno sie o niej decydowaé w sposéb

zindywidualizowany, np. w przypadku duzego

tetniaka tetnicy ptucnej z zakrzepem lub wcze-
$niejszego incydentu zakrzepowo-zatorowego.
Nie ma danych na temat stosowania doustnych

lekéw przeciwkrzepliwych niebedacych anta-



Zalecenia dotyczace leczenia tetniczego nadcisnienia ptucnego zwigzanego z wrodzonymi wadami serca

Zalecenie

przedwtosniczkowym PH¢

Zaleca sie odradzanie zajScia w cigze pacjentkom z CHD i potwierdzonym

Poziom®

Ocena ryzyka jest zalecana u wszystkich chorych z PAH-CHD?

U chorych obcigzonych matym i $rednim ryzykiem z prostymi wadami po korekcji
i przedwtosniczkowym PH zaleca sie doustna terapie skojarzong od poczatku lub
sekwencyjng terapie skojarzong, a chorych obcigzonych duzym ryzykiem nalezy od poczatku
poddac terapii skojarzonej, w tym prostanoidami podawanymi pozajelitowoe 6365

U chorych z zespotem Eisenmengera i zmniejszong wydolnoscig fizyczng (dystans Ila B
w 6MWT <450 m) nalezy rozwazyc strategie leczenia z poczgtkowa monoterapia antagonistg
receptora endoteliny, a nastepnie przy braku poprawy - terapia skojarzong®’-¢°

klasa zalecen
b poziom wiarygodnosci danych

¢ Ryzykozwigzane z cigzg u pacjentek z przedwtosniczkowym PH jest bardzo duze. Ryzyko moze by¢ mniejsze u ciezarnych pacjentek
z pozawtosniczkowym PH, dlatego w celu potwierdzenia rozpoznania konieczne jest cewnikowanie prawego serca u wszystkich

pacjentek z podejrzeniem przedwto$niczkowego PH.

d Szczeg6towe informacje znajdujg sie w wytycznych ESC/ERS z 2015 r. dotyczacych diagnostyki i leczenia PH*
e Szczegétowe informacje na temat wyboru lekéw i zalecanego algorytmu leczenia w zaleznosci od ryzyka znajduja sie w wytycznych

ESC/ERS 22015 r. dotyczacych diagnostyki i leczenia PH.*

Skroty: 6MWT - test 6-minutowego marszu, CHD - wrodzona wada serca, PAH-CHD - tetnicze nadci$nienie ptucne zwigzane z wrodzong

wada serca, PH - nadcisnienie ptucne

gonistami witaminy K (NOAC). U pacjentéw
z zespoltem Eisenmengera brakuje danych po-
twierdzajacych zasadno$¢ rutynowego stoso-
wania leczenia przeciwkrzepliwego, ale doust-
ne leczenie przeciwkrzepliwe nalezy rozwazy¢
w arytmiach przedsionkowych, a takze moz-
na rozwazy¢ przy obecnej zakrzepicy lub za-
torze tetnicy ptucnej (PA) i przy matym ryzy-
ku krwawienia. Poniewaz ryzyko krwawienia
zwieksza sie u pacjentéw siniczych, stosowa-
nie lekéw przeciwkrzepliwych i przeciwptyt-
kowych nalezy starannie rozwazy¢ indywidu-
alnie dla kazdego pacjenta.

3.4.3.3.4. Zamykanie przeciekéw
Ze wzgledu na fakt, ze wynikajace ze zwiek-
szonego przepltywu zwiekszone sity $cinajace
dziatajace na srédbtonek sa przyczyna PH,*? chi-
rurgiczne lub zabiegowe zamkniecie przecieku
chroni unaczynienie ptucne. Wartos¢ PVR po-
zwalajaca na zamkniecie chirurgiczne przecie-
ku lewo-prawego (L-R) bez niewydolnosci pra-
wego serca jest rézna dla réznych przeciekow
(zob. roznziAt 4.14.4). Decyzje o zamknieciu przecie-
ku podejmuje sie jednak na podstawie wszelkich
dostepnych informacji i nie zalezy ona jedynie
od hemodynamiki uzyskanej podczas cewniko-
wania serca’*** — decyzja powinna zapas¢ jedynie
w oérodku specjalizujacym sie w leczeniu ACHD.
Nie ma obecnie prospektywnych danych po-
twierdzajacych, iz leczenie zabiegowe poprze-
dzone terapia celowana na naczynia ptucne
u PAH-ACHD przynosi dlugoterminowa po-
prawe.**>> Nie ma tez przekonujacych danych
na temat korzysci z testéw reaktywnosci na-
czyn plucnych, testéw okluzyjnych czy biopsji
ptuc dla oceny wykonalnosci operacji.**>#36-60
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3.4.3.3.5. Celowane leczenie farmakologiczne
tetniczego nadcisnienia ptucnego

Zaawansowane terapie celowane na naczynia
tetnicze daja dobre wyniki u pacjentéw z ze-
spotem Eisenmengera,”' a prawdopodobnie tak-
ze w innych PAH-CHD."%2 Wedlug wytycznych
ESC/ERS z 2015 r. dotyczacych PH,* przedwlo-
$niczkowe PH (PAH), w tym zesp6t Eisenmen-
gera, jest stanem umiarkowanego i duzego ry-
zyka i wymaga aktywnego podejscia wykorzy-
stujacego terapie skojarzona od poczatku® lub
sekwencyjna terapie skojarzona,’* % w tym pro-
stacykliny podawane pozajelitowo.** Prostacy-
kliny podawane pozajelitowo dzialaja najlepiej,
gdy zacznie sie je podawa¢ wczesnie.®® Jednak
obecno$c centralnego wktucia dozylnego do po-
dawania lekéw pozajelitowo zwieksza ryzyko za-
toru paradoksalnego i infekcji u pacjentéw z ze-
spolem Eisenmengera i pacjentéw z przeciekiem
R-L. Z tego wzgledu preferuje sie podawanie leku
podskérnie lub wziewnie.

Odstepstwem od tej reguly sa pacjenci z za-
mknietymilub wspélistniejacymi wadami, ktérzy
spelniaja $cisle kryteria reaktywnosci na $rod-
ki poszerzajace naczynia (gtéwnie natychmia-
stowe zmniejszenie §redniego PAP 0 >10 mm Hg
oraz <40 mm Hg w czasie inhalagji tlenku azotu),
ktérzy moga by¢ leczeni wylacznie antagonista-
mi wapnia. Takie osoby spotyka sie jednak wyjat-
kowo rzadko wsréd pacjentéw z PAH-CHD. Nie
zaleca sie wykonywania préb reaktywnosci na-
czyh u wszystkich oséb z PAH-CHD.*

Dlugoterminowa tlenoterapia w warunkach
domowych moze zredukowaé objawy, ale nie
udowodniono, ze zwieksza przezywalnos¢ pa-
cjentéw z zespolem Eisenmengera. Tlenotera-
pie powinno sie ograniczac do tych przypadkéw,
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w ktérych zanotowano udokumentowane, sta-
te i znaczne zwiekszenie wysycenia krwi tetni-
czej tlenem i ztagodzenie objawow.

Wtérna erytrocytoza jest korzystna ze wzgle-
du na zwiekszenie transportu tlenu do tkanek,
dlatego nalezy unika¢ rutynowych krwioupu-
stow. Wiecej szczegétowych informacji - zob.
ROZDZIAE3.4.8.

U pacjentéw z zespotem Eisenmengera wyka-
zano, ze bozentan bedacy antagonista receptora
endotelinowego (ERA) poprawia wynik 6MWT
izmniejsza PVR po 16 tyg. leczenia u pacjentéw
w ITI klasie czynnoéciowej wedtug Swiatowej Or-
ganizacji Zdrowia (WHO).” Mimo korzystnego
wplywu bozentanu na wydolnosé wysitkowa i ja-
kos¢ zycia w tej grupie chorych, wplyw na $mier-
telnosc jest stabiej udokumentowany. Diugoter-
minowa obserwacja wykazatla trwala poprawe
kliniczna. Mniej wiarygodne dowody wskazuja,
ze zastosowanie innych ERA oraz inhibitoréw fos-
fodiesterazy typu 5 (PDE-5), sildenafilu i tadalafi-
lu, wigze sie z korzystnymi wynikami czynnoscio-
wymi i hemodynamicznymi u pacjentéw z PAH-

-CHD i zespotem Eisenmengera. U chorych z PAH

i CHD dos$wiadczenie z najnowszymi lekami celo-
wanymi na PH, takimi jak macitentan, seleksy-
pag lub riociguat, jest niewielkie.*® Jako ze do ba-
dan nad skutecznoscia tych substancji wlaczono

réwniez pacjentéw z PAH pojawiajacym sie po za-
mknieciu ubytku, ktérzy korzystaja z ich dziata-
nia podobnie, jak to ma miejsce w idiopatycznym

PAH, wynikéw nie da sie przeniesé na grupe cho-
rych z zespotem Eisenmengera. Wyniki niedaw-
nego randomizowanego kontrolowanego badania

klinicznego dotyczacego skuteczno$ci macitenta-
nu dla poprawy 6MWT w zespole Eisenmengera

okazaly sie neutralne.®® W zespole Eisenmengera

wiekszo$¢ osrodkéw stosuje strategie sekwencyj-
nego leczenia zorientowanego na objawy i z regu-
ty rozpoczyna leczenie od doustnie podawanego

ERA lub inhibitora PDE-5 i zwiekszania dawek,
jesli objawy sie utrzymuja lub w razie pogorsze-
nia stanu klinicznego pacjenta. Jesli nie naste-
puje odpowiednia poprawa przy stosowaniu le-
czenia doustnego, nalezy rozwazy¢ mozliwosci

leczenia podawanego pozajelitowo.

Efekt leczenia PAH u pacjentéw z segmento-
wym PAH pozostaje przedmiotem debaty. Pod-
czas gdy wedlug niektérych doniesieni leczenie
dawato zadowalajace rezultaty, istnieja przypad-
ki, gdzie leczenie nie byto tolerowane.*t

Przeszczepienie serca i ptuc lub przeszczepie-
nie ptuc z jednoczasowa operacja serca jest opcja
terapeutyczna w szczeg6lnych przypadkach
opornych na leczenie farmakologiczne, ale ogra-
niczona przez zlozonos¢ zabiegu chirurgiczne-
go i dostepnos¢ organéw.

3.4.4. Leczenie chirurgiczne

Chirurgiczne leczenie wad serca u ACHD zastu-
guje na specjalng uwage. Nawet niewielkie ope-
racje moga nie$¢ ze soba duze ryzyko ze wzgle-
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du na naruszenie delikatnej réwnowagi, w ja-
kiej ci chorzy funkcjonuja. Ryzyka tego nie da
sie ocenia¢ w kategoriach standardowego ry-
zyka chirurgicznego. Wskaznik dotyczacy ope-
racji wrodzonych wad serca u dorostych zostat
opracowany na podstawie Bazy Danych Chirur-
gii Wad Wrodzonych Serca Towarzystwa Chirur-
g6w Klatki Piersiowej, i stanowi pierwszy wskaz-
nik oparty na danych naukowych, przygotowany
z my$la o chirurgii ACHD.”” Na podstawie ewa-
luacji wskaznik ten okazat sie mie¢ duza war-
tos¢ prognostyczna u ACHD, cho¢ odpowiada-
jacy mu wskaznik pediatryczny sprawdzit sie le-
piej u dzieci,” co wskazuje na to, ze w ustalaniu
wynikéw postepowania u ACHD wazniejsza role
odgrywac beda choroby wspélistniejace u da-
nego pacjenta. Skala $miertelno$ci dla ACHD,
oparta na ocenie ekspertéw, ktéra uwzglednia
choroby wspétistniejace, moze zatem by¢ row-
niez brana pod uwage przy ocenie ryzyka ope-
racji kardiochirurgicznej u ACHD.”

Poza potrzeba zindywidualizowanej oceny
ryzyka, do czynnikéw wplywajacych na krét-
ko- i dtugoterminowe wyniki leczenia naleza:
zrozumienie konkretnej anatomii i hemodyna-
miki, doswiadczenie w wykonywaniu zabiegéw
korekcyjnych i specjalne wymagania dotyczace
oddzialéw intensywnej opieki. Najlepsze wyni-
ki uzyskuje sie, jesli zabieg u ACHD wykonuje
kardiochirurg specjalizujacy sie w operacjach
wrodzonych wad serca.” Dlatego tez istnieje
wyrazne zalecenie, zeby wszyscy ACHD ope-
rowani byli przez takiego wtasnie specjaliste
w o$rodku multidyscyplinarnym doswiadczo-
nym w prowadzeniu ACHD. Dotyczy to wszyst-
kich zabiegéw na sercu u ACHD w niniejszych
wytycznych, z wyjatkiem operacji niepowikla-
nej dwuptatkowej zastawki aortalnej (BAV),
dziedzicznej choroby aorty piersiowej (HTAD),
takiej jak zesp6t Marfana i ASD typu otwo-
ru wtdérnego bez nieprawidlowego sptywu zyt
plucnych i bez PVD.

Doswiadczenie §rodowiska eksperckich ze-
spotéw multidyscyplinarnych sprzyja zainte-
resowaniu procedurami hybrydowymi i wzra-
stajacej potrzebie ich stosowania, a wsp6tpraca
kardiochirurgéw (wad wrodzonych), chirurgéw
naczyniowych, kardiologéw interwencyjnych
doswiadczonych w wadach wrodzonych oraz
elektrofizjologéw pozwala na podejmowanie no-
wych wyzwan i trudnych technicznie zabiegéw.

3.4.5. Interwencje przezskérne

Interwencje przezskorne, zaréwno jako proce-
dura samodzielna, jak i hybrydowa, sa chetnie
wybierana alternatywa w stosunku do standar-
dowej chirurgii na otwartym sercu, poniewaz
zmniejszaja koniecznosé kolejnej sternotomii/
torakotomii i podtaczenia krazenia pozaustrojo-
wego. Najczestsza interwencja przezskorna jest
zamkniecie miejsca przecieku (szczegélnie ASD
typu otworu wtérnego, rzadko VSD i przetrwale-



go przewodu tetniczego), przetok lub naczyn kra-
zenia obocznego; poszerzenie za pomoca balona
zastawki ptucnej i graftéw zastawkowych; posze-
rzenie za pomoca balona i/lub stentowanie zwe-
zonych wielkich naczyn (np. re-koarktacja aor-
ty [re-CoAl) i zwezenie tetnicy ptucnej); przez-
skérne wszczepienie zastawki tetnicy ptucnej
(TPVI). Postawienie prawidlowego rozpozna-
nia ACHD, a zwlaszcza opieka okolozabiego-
wa, powinny by¢ zapewnione przez personel
przeszkolony w opiece nad pacjentami z CHD,
ktérzy pracuja w wyspecjalizowanym osrodku,
gdzie poszczegélne zabiegi s planowane i oma-
wiane w zespotach multidyscyplinarnych.”* Co
jest szczeg6lnie wazne, interwencje przezskérne
u ACHD nalezy wykonywaé w o$rodkach zapew-
niajacych odpowiednie postepowanie we wro-
dzonych wadach serca w razie powiktan okotoza-
biegowych. W wielu osrodkach istotna role w dia-
gnostyce i leczeniu interwencyjnym u ACHD
odgrywaja doswiadczeni interwencyjni kardio-
lodzy dzieciecy, ale w innych (tych zlokalizo-
wanych poza szpitalami pediatrycznymi) spe-
cjalisci dzieciecy moga nie czu¢ sie komforto-
wo w postepowaniu interwencyjnym u ACHD.
Z tego tez powodu zaleca sie pelna wspétprace
miedzy kardiologami dzieciecymi i kardiologa-
mi pacjentéw dorostych. Koncentracja pracow-
ni hemodynamicznych w osrodkach specjalizu-
jacych sie w ACHD pozwala na zapewnienie naj-
wyzsze]j jakoéci wykonywanych zabiegéw.”* Mi-
nimalna roczna liczba interwencji przypadajaca
najeden osrodek zostata zaproponowana w nie-
dawno opublikowanych wytycznych.”

3.4.6. Infekcyjne zapalenie wsierdzia

Ryzyko infekcyjnego zapalenia wsierdzia (IE)

u ACHD jest wieksze niz w populacji ogdlne;j,
z wyraznie zaznaczonymi réznicami pomiedzy

poszczegblnymi wadami serca. Wytyczne ESC

z 2015 r. podtrzymuja ograniczenie profilakty-
ki antybiotykowej do pacjentéw o duzym ryzy-
ku wystapienia IE poddanych zabiegom stoma-
tologicznym stanowiacym dodatkowe ryzyko.?

Sytuacje o duzym ryzyku to protezy zastawek,
w tym zastawki wszczepiane przezskérnie, na-
prawa zastawki z uzyciem protezy pierscienia,
kazda wrodzona wada sinicza, kazda wada serca

operowana z uzyciem materiatu protetycznego

do 6 mies. po zabiegu lub przez cale zycie w przy-
padku przecieku resztkowego, lub gdy utrzymu-
je sie niedomykalno$¢ zastawki.

U wszystkich ACHD nalezy stosowa¢ szczeg6l-
ne zalecenia profilaktyczne: prawidtowa higiene
jamy ustnej i skéry oraz postepowanie aseptycz-
ne podczas zabiegéw medycznych i procedur in-
wazyjnych. Odradza sie poddawanie zabiegom
takim jak zakladanie kolczykéw czy tatuowa-
nie, jezeli jednak sa one wykonywane, to nale-
zy zapewnic optymalne warunki higieniczne.

Wszyscy chorzy powinni by¢ wyszkoleni w za-
kresie objawéw IE i odpowiedniego zachowania

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

sie (poszukiwanie pomocy lekarskiej, koniecz-
no$¢ wykonania posiewéw krwi przed rozpocze-
ciem kuracji antybiotykowej) w przypadku po-
jawienia sie tych objawéw.

Niedawne badania potwierdzity duze ryzyko
wystapienia IE u pacjentéw po zabiegach na za-
stawkach,”>’® zwlaszcza z przebytym uprzednio
zapaleniem wsierdzia i konduitami wykonany-
mi z tkanek zwierzecych. Szczegélnej uwagi wy-
magaja pacjenci po wszczepieniu przeznaczy-
niowym zastawki ptucnej (TPVI) typu Melody.”

3.4.7. Leczenie przeciwzakrzepowe

ACHD sa szczegélnie narazeni na wystapienie
powiklan zakrzepowo-zatorowych, ale dane do-
tyczace ich zapobiegania s3 ograniczone. U pa-
cjentéw z IART lub AF skale CHA,DS,-VASc
i HAS-BLED okazaly sie korzystne w przypad-
ku 0s6b dorostych z nabyta choroba serca.®® Jed-
nak wiarygodnos¢ tych skal w populacji CHD jest
niepewna, dlatego powinny by¢ stosowane tacz-
nie z indywidualnie ocenionym stopniem ryzy-
ka. Tradycyjnie w celu zapobiegania epizodom
zakrzepowo-zatorowym wykorzystuje sie VKA,
ale w kardiologii ogélnej preferowane sa obec-
nie NOAC. Takze w populacji chorych z CHD
NOAC wydaja sie réwnie bezpieczne i skutecz-
ne, o ile nie maja oni zastawek mechanicznych
ani ciezkiego zwezenia zastawki mitralne;j.””
U pacjentéw z umiarkowang lub ciezka CHD,
przy napadowym lub przetrwaltym AF/IART
zaleca sie leczenie przeciwkrzepliwe, niemniej
konieczne jest podejscie indywidualne. U pa-
cjentow z tagodna CHD skale®® CHA,DS -VASc
i HAS-BLED powinny by¢ wykorzystywane zgod-
nie z ogélnymi zaleceniami.?’ Nie zostatlo jesz-
cze wyjasnione, czy leczenie przeciwkrzepliwe
jest korzystne u wszystkich pacjentéw z kraze-
niem Fontana. Ryzyko krwawienia nalezy tak-
ze wziaé pod uwage i rozwazy¢ wzgledem ryzyka
zakrzepowo-zatorowego, zwlaszcza u pacjentéw
z sinica. W profilaktyce wtérnej leczenie prze-
ciwkrzepliwe jest zalecane u pacjentéw po epizo-
dach zakrzepowo-zatorowych lub incydentalnie
stwierdzonej wewnatrzsercowej lub wewnatrzna-
czyniowej skrzeplinie (zob. takze wytyczne ESC/
EACTS z 2017 r. dotyczace zastawkowych wad
serca i wytyczne ESC z 2018 r. dotyczace ciazy).

3.4.8. Postepowanie u chorych z sinicg

Sinica spowodowana jest przeciekiem R-L po-
wstajacym w wyniku anatomicznej komunika-
¢ji pomiedzy krazeniem systemowym i ptucnym

na poziomie przedsionkowym, komorowym lub

naczyn tetniczych. Sinicza choroba serca obej-
muje niejednorodna grupe wad serca o réznej

anatomii i patofizjologii: prawidtowy lub ograni-
czony przeptyw krwi w krazeniu ptucnym przy

obecno$ci zwezenia drogi odptywu komory pod-
plucnejlub zwiekszony przeptyw krwi w kraze-
niu plucnym przy braku takiego zwezenia, co

w niektérych wadach moze prowadzi¢ do rozwo-

31



32

ju PAH i ostatecznie do objawéw zespotu Eisen-
mengera (zob. ROzDZIAY3.4.3 1 4.15). Moga sie one po-
jawi¢ sie po wczeéniejszej interwencji paliatyw-
nej lub bez niej. Chorzy z sinica stanowia ztozo-
ny problem i powinni by¢ leczeni przez specjali-
ste w zakresie ACHD.

3.4.8.1. Mechanizmy adaptacyjne

Sinica powoduje uruchomienie mechanizméw
adaptacyjnych w celu utatwienia transportu tle-
nu i dostarczania go tkankom, takich jak: czer-
wienica wtérna, przesuniecie w prawo krzywej

dysocjacji utlenowanej hemoglobiny i zwieksze-
nie rzutu serca.?”# Czerwienica wtérna zalez-
na jest od stymulacji wydzielania erytropoety-
ny jako odpowiedzi fizjologicznej na przewlekla
hipoksemie. Wyréwnana czerwienica odzwier-
ciedla réwnowage, a niewyréwnana czerwie-
nica wskazuje na brak réwnowagi (nadmierne

zwiekszenie liczby czerwonych krwinek/ steze-
nia hemoglobiny i niestabilny rosnacy hemato-
kryt z objawami nadmiernej lepkosci krwi).#8

3.4.8.2. Zaburzenia wielonarzadowe

Sinica i czerwienica wtérna niosa za soba po-

wazne konsekwencje dla calego organizmu:#234%

+ Dochodzi do zwiekszenia lepkosci krwi, co
bezposrednio wigze sie z masa czerwonych
krwinek.%

+ Zaburzenia hemostatyczne sa czeste i zlo-
zone, co przypisuje sie nieprawidtowosciom
plytek krwi (trombocytopenia i trombaste-
nia), szlakéw krzepniecia i innym nieprawi-
dlowym mechanizmom krzepniecia. Wyste-
puje obnizenie stezenia czynnikéw krzep-
niecia zaleznych od witaminy Ki czynnikaV,
zwiekszona jest aktywnos$¢ fibrynolityczna,
a liczba najwiekszych multimeréw czynnika
von Willebranda sie zmniejsza.

+ Zwiekszony obrét krwinek czerwonych/he-
moglobiny i upoéledzona filtracja moczanéw
prowadza do hiperurykemii.®® Zwiekszone
stezenie wolnej bilirubiny naraza pacjentéw
z sinica na ryzyko wystapienia kamieni z61-
ciowych z bilirubinianu wapnia.

+ Ciezka dysfunkcja srédbtonka objawia sie
istotnym upo$ledzeniem zaleznego od $réd-
blonka rozszerzania sie naczyn.®

+ Przewlekla hipoksemia, zwiekszona lepkogé
krwi i dysfunkcja srédbtonka wptywaja na mi-
krokrazenie, czynno$¢ miesnia sercowego
i funkcjonowanie innych narzadéw.

3.4.8.3. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Na obraz kliniczny skladaja sie sinica centralna
jako rezultat zwiekszonego stezenia odtlenowa-
nej hemoglobiny (>5 g/100 ml krwi), palce pa-
teczkowate i czesto skolioza. Podloze anatomicz-
ne/patofizjologiczne wptywa istotnie na objawy
stwierdzane w badaniu serca.

Smiertelnos¢ u chorych z sinica jest znaczaco

wieksza niz w grupie bez sinicy.®’ Wynik lecze-
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nia jest uzalezniony od warunkéw anatomicz-
nych, patofizjologicznych, procedur paliatyw-
nych, powiklan zwiazanych z sinica i srodkéw
zapobiegawczych.?8#° Mala liczba ptytek, ciez-
kie niedotlenienie, kardiomegalia i zwiekszo-
ny hematokryt w dziecinstwie sa parametra-
mi pozwalajacymi przewidzie¢ przedwczesny
zgon i zdarzenia niepozadane zaréwno w PVD,
jak i bez niej.’® Niedobér zelaza jest zwigza-
ny z niekorzystnym rokowaniem odlegtym.*'*2
BNP moze by¢ wskaznikiem rokowania u pa-
cjentéw z zespotem Eisenmengera.”®** Jednakze
w wieloosrodkowych badaniach® najsilniejszy-
mi czynnikami rokowniczymi dla zgonu byty:
wiek, przeciek przed zastawka tréjdzielna (pre-
-tricuspid shunt), rytm inny niz zatokowy, obni-
zona saturacja krwi tlenem w spoczynku, obec-
no$¢ wysieku osierdziowego, natomiast nie ste-
zenie BNP.

3.4.8.4. Powiktania odlegte

+ Objawy nadmiernej lepkosci krwi obejmuja:
bol glowy, omdlenia, zawroty glowy, zmecze-
nie, szumy uszne, niewyrazne widzenie, pare-
stezje palcéw rak i nég, a takze parestezje warg,
boéle miesniowe i ostabienie (sklasyfikowane
jako umiarkowane, jesli uposledzajg niekté-
re aktywnosci, i jako ciezkie, jesli uposledza-
ja wiekszos¢ z nich).828 Mato prawdopodobne
jest pojawienie sie nadmiernej lepkosci krwi
u pacjentéw z odpowiednim zaopatrzeniem
ustroju w zelazo i hematokrytem <65%.

+ Pojawiaja sie krwawienie i skaza zakrzepowa.
Oba zjawiska powoduja dylematy terapeu-
tyczne (ryzyko zakrzepicy i krwotokéw). Sa-
moistne krwawienie zazwyczaj nie jest duze
i ustaje samoczynnie (krwawienie z dziasel,
krwawienie z nosa, wystepowanie podbie-
gnie¢ krwawych, krwotoki menstruacyjne).
Najczesciej wystepujacym powaznym pro-
blemem jest krwioplucie i stanowi ono ze-
wnetrzny objaw krwawienia $rédptucnego
nieodzwierciedlajacy nasilenia krwawienia
miazszowego (stwierdzanego u 100% pacjen-
téw z zespolem Eisenmengera).”* Zakrzepica
jest spowodowana zaburzeniami krzepniecia,
zastojem krwi w poszerzonych jamach i na-
czyniach, miazdzyca i/lub dysfunkcja $rod-
blonka, obecnoscia materialu trombogen-
nego (konduity) i zaburzeniami rytmu serca.
Nieprawidlowosci hemostatyczne nie chronia
przed powiklaniami zakrzepowymi. Czesto
(do 30%)7"" wystepuja przyscienne czesciowo
zwapniale skrzepliny w tetniakowatych tet-
nicach plucnych. Jako czynniki ryzyka wy-
mienia sie plec¢ zenska, niska saturacje krwi
tlenem, starszy wiek, dysfunkcje obukomo-
rowa i poszerzong PA.°7100101

+ Zawaly moézgu sa czeste, cho¢ rzadko zgta-
szane.”” Moga by¢ spowodowane zdarze-
niem zakrzepowo-zatorowym (zator para-
doksalny, arytmia nadkomorowa), czynnika-



mi reologicznymi (mikrocytoza), dysfunkcja
$rédblonka, tradycyjnymi czynnikami ryzy-
ka miazdzycy. Ciezko$¢ czerwienicy wtérnej
nie jest sama w sobie czynnikiem ryzyka.'”
W jednym badaniu, mikrocytoza spowodo-
wana niedoborem zelaza w wyniku niewla-
$ciwych krwioupustéw byla najpowazniej-
szym czynnikiem predykcyjnym incyden-
tow naczyniowo-mézgowych.’! Nasilenie si-
nicy i ztozonos¢ CHD sa kolejnymi czynni-
kami ryzyka.”’

+ Zatory skrzyzowane moga by¢ spowodowa-
ne przez elektrody wewnatrznaczyniowe lub
cewniki.

+ Niedobér zelaza czesto jest spowodowany lub
moze by¢ nasilany przez niewtasciwe krwio-
upusty lub obfite krwawienia menstruacyj-
ne u kobiet.

+ Zaburzenia rytmu serca — komorowe i nad-
komorowe.

+ Powiklania o charakterze zapalnym to za-
palenie wsierdzia, ropiet mézgu i zapalenie
pluc. Goraczka, w skojarzeniu z bélem gto-
wy wystepujacym de novo lub o zmienionym
charakterze, rodzi podejrzenie ropnia mézgu.

+ Dysfunkcja nerek jest czesta i spowodowana
czynnosciowymi i strukturalnymi nieprawi-
dlowosciami nerek

+ Czesto wystepuje kamica zélciowa, ktéra
moze by¢ powiklana zapaleniem pecherzy-
ka zélciowego / kamica przewodowa.

+ Powiklania reumatologiczne obejmuja dna-
we zapalenie stawéw, osteoartropatie prze-
rostowa i kifoskolioze.®

3.4.8.5. Aspekty diagnostyczne

Szczeg6lng uwage nalezy zwrdci¢ na objawy nad-
miernej lepkosci krwi oraz powiktania zwiaza-
ne z krwawieniem/niedokrwieniem. Wysycenie
krwi tlenem nalezy ocenia¢ za pomoca pulso-
ksymetrii w spoczynku przez 25 min, a wydol-
nos¢ fizyczna nalezy regularnie ocenia¢, najle-
piej za pomoca 6MWT. Badanie krwi powinno
obejmowaé morfologie krwi, $rednia objetos¢
erytrocytéow (MCV), stezenie ferrytyny w su-
rowicy (0znaczenia stezenia zelaza w surowi-
cy, stezenia transferyny i wysycenia transfery-
ny zelazem moga by¢ wymagane do wczeséniej-
szego wykrycia niedoboru zelaza), stezenie kre-
atyniny i kwasu moczowego w surowicy, profil
krzepniecia, BNP/NT-proBNP, stezenie kwasu
foliowego i witaminy B, przy obecnosci zwiek-
szonej MCV lub przy prawidtowej MCV i matym
stezeniu ferrytyny w surowicy.

3.4.8.6. Srodki ostroznosci dotyczace interpretacji

badar laboratoryjnych

+ Parametry oceniajace uktad krzepniecia: obje-
tos¢ osocza jest zmniejszona na skutek czer-
wienicy wtérnej; iloé¢ cytrynianu sodu nale-
zy dostosowa¢ do hematokrytu, jesli wyno-
sion >55%.
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+ Hematokryt oznaczany za pomoca automa-
tycznych elektronicznych licznikéw czastek
(mikro-wirowanie hematokrytowe) powoduje
falszywe zawyzenie wyniku na skutek uwie-
zienia osocza.

+ Stezenie glukozy moze by¢ zmniejszone
(zwiekszona glikoliza in vitro, wynikajaca
ze zwiekszonej liczby krwinek czerwonych).

3.4.8.7. Wskazania do leczenia interwencyjnego

Whnikliwe rozwazenie zyskéw i ryzyka potencjal-
nych zabiegéw wymaga doswiadczenia. Chorych
z sinicg bez PAH / zespolu Eisenmengera nale-
zy okresowo ocenia¢ w aspekcie ewentualne-
go zabiegu, ktéry méglby poprawic jakos¢ zycia
izmniejszy¢ chorobowo$(, jak rowniez pod katem
mozliwosci korekgji fizjologicznej (zob. Rozbziat4.15).

3.4.8.8. Leczenie zachowawcze

+ Szczegbdlowe informacje dotyczace leczenia
PAH znajduja sie w ROIDZIALE3.4.3.

+ Zaburzenia rytmu serca: nalezy utrzymac
rytm zatokowy, jesli tylko jest to mozliwe.
Leczenie antyarytmiczne nalezy zindywidu-
alizowac w przypadku kazdego pacjenta (far-
makoterapia, ablacja, epikardialne wszczepie-
nie stymulatora serca/ICD). Leczenie anty-
arytmiczne w tej grupie pacjentéw jest bar-
dzo trudne. Farmakoterapie nalezy wlaczac
ze szczegblna ostroznoscia i z zasady w wa-
runkach szpitalnych.

+ Leczniczy upust krwi nalezy wykonywa¢é
wylacznie przy obecnosci umiarkowanych/
ciezkich objaw6w nadmiernej lepkosci krwi
na skutek czerwienicy wtérnej (hemato-
kryt co najmniej >65%) i po wykluczeniu od-
wodnienia oraz niedoboru zelaza.?? Nale-
zy zleci¢ izowolumetryczna podaz ptynéw
(750-1000 ml izotonicznej soli fizjologicznej
przy upuscie 400-500 ml krwi).

+ Przetoczenie krwi moze by¢ konieczne w przy-
padku niedokrwistosci bez niedoboru zelaza
(stezenie hemoglobiny jest niewystarczajace
do prawidlowego wysycenia krwi tlenem) i nie
powinno by¢ oparte na wskazaniach stan-
dardowych.

+ Suplementacje zelaza nalezy podja¢ w przy-
padku niedoboru zelaza (MCV <80 fl, niskie
zapasy zelaza w ustroju) i starannie monito-
rowa¢ nastepstwa (efekt z odbicia).

+ Rutynowe stosowanie leczenia przeciwkrze-
pliwego / kwasu acetylosalicylowego: dostep-
ne dane nie potwierdzaja jakiejkolwiek korzy-
$cizich stosowania u pacjent6éw z sinica w celu
zapobiegania powiklaniom zakrzepowo-
-zatorowym. Udowodniono za to zwiekszo-
ne ryzyko wystapienia krwawienia.

+ Wskazania do leczenia przeciwkrzepliwe-
go: trzepotanie przedsionkéw/AF (docelo-
wy miedzynarodowy wskaznik znormali-
zowany [INR] 2-2,5; wyzszy w obecnosci in-
nych czynnikéw ryzyka). Nalezy szczegélnie
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TABELA 9. Strategie redukcji ryzyka u pacjentéw z wrodzonymi siniczymi wadami serca

Srodki zapobiegawcze stanowia podstawe opieki majacej na celu unikniecie powiktan®

Nalezy unika¢ nastepujacych sytuacji/aktywnosci: Inne sposoby redukji ryzyka obejmuja:

* cigza u pacjentek z zespotem Eisenmengera oraz pacjentek z sinicza * stosowanie filtra powietrza we wktuciach dozylnych, aby unikna¢ zatoru
wadg serca bez PAH, ale z saturacja krwi tetniczej tlenem <90% powietrznego

* niedobor zelaza i niedokrwistos¢ (nie wykonywac rutynowo * konsultacje z kardiologiem specjalizujgcym sie w zakresie ACHD przed
krwioupustéw w celu utrzymania z géry zatozonego stezenia zastosowaniem jakichkolwiek lekéw i przed kazdym zabiegiem
hemoglobiny) - leczenie niedoboru zelaza i anemii spowodowanej chirurgicznym/interwencyjnym
niedoborem zelaza

* niewtasciwe leczenie przeciwkrzepliwe * szybkie wdrozenie leczenia infekcji gérnych drég oddechowych

+ odwodnienie * ostrozne stosowanie lekéw uposledzajacych funkcje nerek lub unikanie ich

« choroby zakaZne: zaleca sie szczepienie przeciwko grypie i szczepienie  * poradnictwo antykoncepcyjne przy kazdej wizycie u lekarza
przeciwko pneumokokom

« palenie tytoniu, okazjonalne stosowanie uzywek, w tym alkoholu

* stosowanie przezzylnych elektrod stymulujacych/defibrylujacych

« forsowny wysitek fizyczny

* gwattowne narazenie na wysokie temperatury (sauna, gorace kapiele
i prysznice) lub na niskie temperatury

« antykoncepcja zawierajaca estrogen

Skréty: ACHD - dorosty z wrodzong wada serca, PAH - tetnicze nadci$nienie ptucne
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uwazac: falszywie wysokie oznaczenia war-
tosci INR wystepuja z powodu zwiekszone-
go hematokrytu. Nie ma danych (jedynie po-
jedyncze doniesienia) o stosowaniu NOAC
(zob. ROIDZIAL3.4.7).

Krwioplucie: wymaga wykonania CT klat-
ki piersiowej, jesli stwierdza sie obecnos¢
nacieku w RTG klatki piersiowej. Broncho-
skopia stanowi ryzyko dla pacjenta i rzad-
ko dostarcza uzytecznych informacji. Poste-
powanie obejmuje odstawienie kwasu ace-
tylosalicylowego, niesteroidowych lekéw
przeciwzapalnych oraz doustnych lekéw prze-
ciwkrzepliwych, leczenie hipowolemii i niedo-
krwistosci, ograniczenie aktywno$ci fizycznej
i ttumienie nieproduktywnego kaszlu. W ra-
zie nawracajacych krwotokéw wewnatrzptuc-
nych / krwioplucia moze by¢ konieczne wyko-
nanie selektywnej embolizacji tetnic oskrze-
lowych. Badane sa obecnie leki antyfibryno-
lityczne (np. wziewny kwas traneksamowy),
ktére moga stanowi¢ nowe podejscie w lecze-
niu krwioplucia.'”® Wymaga to wiekszej licz-
by badan.

Hiperurykemia: nie zaleca sie leczenia bez-
objawowej hiperurykemii.

Ostre dnawe zapalenie stawéw (prezentacja
atypowa) leczy sie podawana doustnie lub
dozylnie kolchicyna, probenecidem i leka-
mi przeciwzapalnymi, nalezy jednak zwrécié
uwage na ryzyko niewydolnosci nerek i krwa-
wienia. Leki urykozuryczne (np. probenecid)
lub urykostatyczne (np. allopurinol) zapobie-
gaja nawrotom.
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3.4.8.9. Zalecenia dotyczace dalszego prowadzenia

pacjentow

Wszyscy pacjenci z sinicag wymagaja dozywot-

niej kontroli, wizyty kontrolne nalezy plano-

wac co 6-12 mies. w specjalistycznych osrod-

kach zajmujacych sie ACHD, a opieke prowadzi

sie w bliskiej wspoétpracy z lekarzem rodzinnym.
Wizyta kontrolna obejmuje:

+ calo$ciowy szczeg6lowa ocene pacjenta oraz
systematyczny przeglad w celu zdiagnozowa-
nia potencjalnych powiktan

+ badania laboratoryjne krwi (zob. rozdziAL 3.4.8.8)

+ edukacje dotyczaca strategii redukdji ryzy-
ka (TABELA9).

3.4.8.10. Informacje dodatkowe

+ Podroéze lotnicze: podréze transportem lot-
niczym sa dobrze tolerowane."*'% Strategie
redukgcji ryzyka uwzgledniaja unikanie stre-
su zwigzanego z podr6za i innymi czynnika-
mi, unikanie odwodnienia, napojéw alkoho-
lowych i stosowanie metod zapobiegajacych
zakrzepicy zyl gtebokich.

+ Przebywanie na duzej wysokosci: nalezy uni-
ka¢ gwaltownego przemieszczenia na duza
wysoko$¢ (>2500 m). Stopniowe wznoszenie
sie do 2500 m moze by¢ dobrze tolerowane.

+ Ciaza: ciaza u pacjentek z sinica, bez PH, po-
woduje istotne powiklania u kobiety ciezarnej
iplodu. Saturacja krwi tlenem (>85%) i steze-
nie hemoglobiny (<200 g/1) przed ciaza byty
najwazniejszymi czynnikami rokowniczy-
mi zywego urodzenia w jednej serii przypad-
koéw."% Cigza powinna by¢ odradzana w zespo-



le Eisenmengera i u pacjentek z sinica bez PAH,
ale z utlenowaniem krwi tetniczej <90%* (zob.
ROZDZIAL3.5.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana u wszystkich pacjen-
téw (zob. ROZDZIAL 3.4.6).

3.5. Uwagi dodatkowe

3.5.1. Réznice zwigzane z ptcig

W badaniach uwzgledniono odpowiedni odsetek
kobiet i do pewnego stopnia dostepne sa anali-
zy uwzgledniajace pte¢. Dane dotyczace réznic
w zaleznosci od plci w zakresie wystepowania
CHD, chorobowosci i §miertelnosci sa niejedno-
znaczne./*'""" Mimo ze w badaniu CONgenital
CORvitia (CONCOR) nie zaobserwowano réznic
w $miertelnoéci, to stwierdzono istotne rézni-
ce miedzy ptciami w chorobowosci (zwiekszone
ryzyko PH u kobiet, ale mniejsze ryzyko wysta-
pienia IE, powiklan aortalnych i wszczepienia
ICD)."" Konieczne sa dalsze badania, aby stwier-
dzi¢, czy rozbieznosci te sa zwigzane z réznicami
genetycznymi i nieodlacznymi réznicami biolo-
gicznymi, mniejszymi rozmiarami ciala czy in-
nymi czynnikami, do tej pory jeszcze niezdefi-
niowanymi.'"

Réznice miedzy plciami maja duze znaczenie
dla oceny diagnostycznej i podczas podejmowa-
nia decyzji klinicznych. Mimo ze zalecenia zwy-
kle nie sa uzaleznione od plci, to jednak znor-
malizowane wzgledem powierzchni ciata (BSA)
wartosci referencyjne wielkosci aorty i jam ser-
ca uwzgledniaja mniejsza BSA u kobiet.™ U ko-
biet rozwazajacych ciaze konieczne jest porad-
nictwo zindywidualizowane, poniewaz wska-
zania do interwencji w ich przypadku moga za-
istnie¢ przy mniejszych wartosciach bezwzgled-
nych dla operacji aorty (dziedziczna / zwiazana
z CHD patologia aorty) lub dla wymiany zastaw-
ki tetnicy ptucnej (PVRep) u pacjentek z TOF.™

Istnieja dane wskazujace na inny wplyw
na mezczyzn niz kobiety: zatrudnienia," przerw
w opiece medycznej'" oraz aktywnosci fizycz-
nej.""® Ocena kliniczna, podejmowanie decyzji
i poradnictwo moga wymaga¢ podejscia indy-
widualnego, tak aby zapewnic¢ réwnos$¢ wyni-
kéw leczenia pomiedzy ptciami.

3.5.2. Wrodzone wady serca u dorostych w starszym
wieku

Obecnie 90% pacjentéw z tagodna, 75% z umiar-
kowana i 40% ze ztozona wada serca osiaga wiek
60 lat."” Oczekuje sie, ze proporcje te w najbliz-
szych dekadach beda sie dalej zwieksza¢. Dla-
tego tez istnieje coraz wieksza populacja oséb
starszych z CHD i ze szczegélnymi potrzebami
zabezpieczenia medycznego. Pacjenci tacy cha-
rakteryzuja sie wieksza liczba choréb wspétist-
niejacych, nieodlacznym, zwigzanym z wiekiem
ryzykiem wystapienia arytmii (zwlaszcza AF),
szybszym starzeniem sie, chorobami nabytymi,
zmieniona reakcja naleczenie farmakologiczne,
weczedniejszymi objawami zespotéw geriatrycz-
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nych (np. spadek zdolnosci poznawczych, trud-
noéci w poruszaniu sie, upadki, brak taknienia,
zaburzenia sensoryczne) i zmianami psycho-
spotecznymi.®¥ W celu zapewnienia opieki
w tej szczegblnie narazonej grupie pacjentéw
nalezy zapoznad sie ze specjalnymi wytyczny-
mi dla 0os6b z CHD w podesztym wieku.'?’ Za-
padalno$¢ na choroby nabyte pojawia sie wcze-
$nie, dlatego tez strategie prewencyjne nalezy
wprowadzac¢ juz w pierwszych dekadach zycia
(na etapie kardiologii pediatrycznej).

3.5.3. Planowanie przysztej opieki i opieki u schytku
zycia

Wiekszos$¢ pacjentéw, bez wzgledu na poziom
zlozonosci wady serca, ma potrzebe rozmowy
na temat oczekiwanej dtugosci zycia, zanim po-
jawia sie powiklania zagrazajace zyciu."?! Powi-
klania takie moga wystapic¢ podczas ryzykow-
nych zabiegéw interwencyjnych lub odzwiercie-
dla¢ niepewny przebieg choroby. Odpowiednio
wczesnie przeprowadzona rozmowa na temat
dalszego leczenia stanowi kluczowy element
ogélnej opieki nad pacjentem.”"'?? Zainicjowa-
nie tej wymagajacej rozmowy jest trudne. Nie-
planowane przyjecie do szpitala, wszczepienie
ICD lub pogarszajace sie funkcjonowanie moga
sie sta¢ pretekstem do przeprowadzenia takiej
rozmowy. Wiekszo$¢ pacjentéw sama nie roz-
poczyna rozmowy na temat dalszego postepo-
wania i czeka na inicjatywe ze strony lekarza.
Tres¢ takiej rozmowy zalezy od stanu fizycz-
nego i psychicznego pacjenta, a takze od jego
oczekiwan. Poczatkowo tym, czego zwykle pa-
cjent oczekuje, jest informacja o oczekiwanej
dtugosci zycia i wybranym leczeniu. W miare
pogarszania sie stanu pacjenta pojawia sie po-
trzeba bardziej holistycznego podejscia do oce-
ny woli pacjenta, wyznaczenia osoby do podej-
mowania decyzji w jego imieniu i decyzji doty-
czacych zastosowania urzadzenia medycznego
u pacjentéw z ICD.

Podczas procesu opieki aktywne leczenie zo-
rientowane na dana chorobe moze zosta¢ stop-
niowo wsparte przez opieke paliatywna, a w kon-
cu przez nia zastapione. Zaangazowanie specja-
listéw opieki paliatywnej moze by¢ elementem
wspierajacym. W kazdym momencie nalezy pod-
kresla¢, ze aktywne leczenie choroby moze by¢
kontynuowane nawet u schytku zycia, zgodnie
zwola i oczekiwaniami pacjenta. Po §mierci pa-
cjenta rola opieki paliatywnej jest kontynuowa-
nie wsparcia rodziny w zalobie.'”®

Jesli to tylko mozliwe, na wszystkich etapach
opieki nalezy angazowac cztonkéw rodzin. Pre-
ferencje pacjenta moga sie z czasem zmienia¢
i konieczna jest okresowa powtérna ocena jego
oczekiwan.

3.5.4. Ubezpieczenie i zatrudnienie
ACHD czesto jest trudno uzyskac¢ ubezpiecze-
nie na zycie, ubezpieczenie zdrowotne i podréz-
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ne, a takze kredyt hipoteczny.''%¢ Jesli decyzja

o objeciu ubezpieczeniem zostanie podjeta, to

pacjenci zwykle musza placi¢ dodatkowe sktad-
ki albo wada serca jako choroba przewlekta ich

z ubezpieczenia wyklucza. Zasadniczo decyzja

o objeciu ubezpieczeniem i ewentualnej wyzszej

skladce nie zalezy od stopnia skomplikowania

wady, ogdlnej funkcjonalnosci pacjenta i roko-
wania,”*1% ale od polityki ubezpieczyciela, i jest
zmienna w zalezno$ci od kraju, ale réwniez w ob-
rebie tego samego kraju. Obecnie pacjenci zmu-
szeni sa do poszukiwan odpowiedniego ubez-
pieczyciela, a pomocni moga by¢ w tym zaréw-
no klinicy$ci, jak i stowarzyszenia pacjentéw.
Brak mozliwos$ci ubezpieczenia sie zdecydowa-
nie stanowi problem, ktéry nalezy oméwié z pa-
cjentem. Podobnie jest w kwestii zatrudnienia,
zwlaszcza jesli chodzi o wymagania w konkret-
nych zawodach, ktére powinny by¢ brane pod

uwage.'”’ Juz w okresie dojrzewania nalezy po-
dejmowac decyzje dotyczace przebiegu edukacji

pacjenta z uwzglednieniem mozliwo$ci wykony-
wania duzego wysitku fizycznego, pracy w nocy

czy zazywania specyficznych lekéw, takich jak

doustne leki przeciwkrzepliwe.

3.5.5. Aktywnos¢ fizyczna i sport

Zalecenia dotyczace wysitku fizycznego oraz

uprawiania sportu dostosowuje sie do indywi-
dualnych mozliwosci pacjenta, biezacego stanu

hemodynamicznego oraz ryzyka nagtej dekom-
pensacji i wezesniejszej sprawnosci fizycznej.?*

Nalezy réwniez zwréci¢ uwage na rodzaj spor-
tu oraz spodziewany poziom intensywnosci wy-
sitku. Zwykle lekarze sa nadmiernie zachowaw-
czy podczas doradzania w kwestii podejmowania

wysitku fizycznego, zwlaszcza ze regularny wysi-
tek fizyczny ma korzystny, dobrze udokumento-
wany wplyw na sprawnoé¢ fizyczna, samopoczu-
cie psychiczne oraz kontakty spoteczne, a takze

zmniejsza ryzyko wystapienia w przysztosci na-
bytych choréb serca. Korzystniejszy jest wysitek

dynamiczny niz statyczny. U pacjent6w, ktérych

stan kardiologiczny jest znany, powiktania pod-
czas wysitku, w tym SCD sa rzadkoscia.'”® Szcze-
golowe zalecenia dotyczace udziatu w zajeciach

sportowych o duzej i malej intensywnosci zosta-
ty opublikowane w artykule Budts i wsp.?* Wska-
zania dotyczace uprawiania sportu wyczynowe-
go przez sportowcéw z CHD zostaly opubliko-
wane w wytycznych ESC z 2020 r. dotyczacych

kardiologii sportowe;j."”’ Aby uniknaé zbyt in-
tensywnego wysitku u pacjentéw nie wykazu-
jacych sie odpowiednim poziomem sprawnosci,
przed wydaniem opinii o podjeciu rekreacyjnej

aktywnosci fizycznej lub uprawiania sportu na-
lezy wykona¢ ocene wydolnosci fizycznej. Wiek-
szo$¢ pacjentéw z CHD moze bezpiecznie wyko-
nywac regularne ¢wiczenia o umiarkowanej in-
tensywnosci. Niektore sytuacje kliniczne, takie

jak dysfunkcja skurczowa, zwezenie drogi odpty-
wu komory systemowej, PH, hemodynamicznie

ZESZYTY EDUKACYJNE. KARDIOLOGIA POLSKA  1/2021

istotne zaburzenia rytmu serca i poszerzenie
aorty wymagaja wiekszej ostroznosci.

3.5.6. Operacje niekardiochirurgiczne

Ocena i postepowanie w przypadku ACHD po-
winny przebiega¢ zgodnie z wytycznymi ESC
z 2014 r. dotyczacymi operacji niekardiochi-
rurgicznych™ i uwzglednia¢ specyfike CHD.
Czynnikami zwigzanymi ze zwiekszonym ry-
zykiem powiklani okolooperacyjnych i §miertel-
noécia sa: sinica, zastoinowa niewydolnosc ser-
ca, zly stan ogélny, mlodszy wiek, PH, operacje
w zakresie ukladu oddechowego lub nerwowe-
go, ztozona wada serca i interwencje w trybie
naglym/pilnym. U pacjentéw z wada zlozona
(krazenie typu Fontana, zesp6! Eisenmengera,
sinica) niekardiochirurgiczne zabiegi chirur-
giczne i interwencyjne powinny by¢ wykony-
wane w oérodkach specjalistycznych.*! Pro-
blemy, ktére nalezy uwzgledni¢, to: profilak-
tyka zapalenia wsierdzia, powiklania zwigza-
ne z wyj$ciowa hemodynamika, wadliwa ana-
tomia naczyn zylnych i/lub tetniczych majaca
wplyw na dostep przezzylny lub przeztetniczy,
utrzymujace sie przecieki, choroby zastawko-
we, zaburzenia rytmu serca, w tym bradyaryt-
mia, czerwienica, PVD, zapobieganie zakrzepi-
cy zylnej, monitorowanie funkcji nerek i watro-
by, okotozabiegowe leczenie przeciwkrzepliwe,
mozliwa potrzeba niestandardowego dawko-
wania lekéw, zwiekszona czesto$¢ wystepo-
wania wirusowego zapalenia watroby typu C
ze wzgledu na przeprowadzone wczesniej pro-
cedury i przetoczenia krwi, i w koricu, niepel-
nosprawnosé rozwojowa.

3.5.7. Ciaza, antykoncepcja i poradnictwo genetyczne
3.5.7.1. Cigza i antykoncepcja
Wiekszos¢ pacjentek ACHD dobrze znosi cig-
ze, jednakze kobiety ze zlozonymi CHD obcia-
zone sa wiekszym ryzykiem. Szczegétowe wy-
tyczne ESC dotyczace ciazy u pacjentek z cho-
robami serca zostaty opublikowane w 2018 r.#3
Nalezy zapewnic im najkorzystniejsza opieke
wielospecjalistyczna Kardiogrupy ds. postepowa-
nia w ciazy. W jej sktad powinni wchodzi¢ specja-
lisci z zakresu kardiologii zaznajomieni z proble-
matyka ACHD, z zakresu poloznictwa, anestezjo-
logii i innych specjalnosci, w tym takze genetyki.
Zespo6! taki powinien obejmowac opieka wszyst-
kie pacjentki z co najmniej umiarkowana do zto-
zonej wada serca jeszcze przed zajsciem w cia-
ze, aby zapewnic im opieke na wczesnym etapie
ciagzy, zaplanowac opieke prenatalna, w tym po-
r6d oraz opieke poporodowa i w razie potrzeby
monitorowanie kardiologiczne. Nalezy szaco-
wacé ryzyko indywidualnie wedtug zmodyfiko-
wanej klasyfikacji WHO (mWHO) - zob. ageLA10).#
Do czynnikéw prognostycznych naleza stan
czynnosciowy pacjentki przed ciaza, czynnosé
komor, ciezkos$¢ wady serca oraz wywiad wcze-
$niejszych incydentéw kardiologicznych.*? CPET



TABELA10. Wrodzone wady serca o duzym ryzyku i bardzo duzym ryzyku w cigzy

Istotnie zwiekszone ryzyko zgonu kobiety ciezarnej

lub ciezkiej chorobowosci (klasa III mWHO) (czestos¢

Ekstremalnie duze ryzyko $miertelnosci kobiety
ciezarnej lub ciezkiej chorobowosci (klasa IV mWHO)?

incydentéw sercowych 19-27%)

nieoperowane sinicze wady serca

(czestos¢ incydent6éw sercowych 40-100%)

tetnicze nadciSnienie ptucne

umiarkowane uposledzenie funkcji LV (EF 30-45%)

ciezkie uposledzenie funkcji LV (EF <30% lub ITII-1V klasa
czynnosciowa NYHA)

systemowa RV z prawidtowg lub tagodnie obnizong
funkcja skurczowa

systemowa RV z umiarkowanie lub ciezko obnizona
funkcja skurczowa

krazenie Fontana, jesli poza tym pacjentka czuje sie
dobrze, bez powiktan odlegtych

krazenie Fontana z jakimkolwiek powiktaniem odlegtym

ciezkie bezobjawowe AS

ciezkie objawowe AS

umiarkowana stenoza mitralna

ciezka stenoza mitralna

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

ciezkie poszerzenie aorty (>45 mm w zespole Marfana
lub winnej HTAD, >50 mm w BAV, >25 mm/m? w zespole
Turnera)

sztuczna zastawka

ciezka (re)koarktacja aorty

Zmieniono w stosunku do wytycznych ESC 2018 dotyczacych leczenia choréb uktadu krazenia w czasie ciazy.”

a Kobiety z tymi schorzeniami zdecydowanie powinny unikac ciazy.

Skroty: AS — zwezenie zastawki aortalnej, ASI - zindeksowany wymiar aorty, BAV - dwuptatkowa zastawka aortalna, CHD - wrodzona
wada serca, EF - frakcja wyrzutowa, HTAD - dziedziczna choroba aorty piersiowej, LV - lewa komora, mMWHO - zmodyfikowana
klasyfikacja WHO, NYHA — New York Heart Association, RV - prawa komora, TOF - tetralogia Fallota

wykonany przed zajciem w cigze moze prze-
widywa¢ wyniki kliniczne dla kobiety i dziec-
ka. Uposledzona reakcja chronotropowa w od-
powiedzi na wysitek wiaze sie z wiekszym ry-
zykiem incydentéw kardiologicznych u kobiety
ciezarnej i niepozadanych incydentéw u nowo-
rodkéw. Wskaznik $miertelnoéci kobiet ciezar-
nych wynosi 0,1%, a niewydolno$¢ serca powo-
duje powiklania cigzowe u11% kobiet z choroba-
mi serca, przy czym najwieksze ryzyko jest zwia-
zane z PAH.**"* Sinica stanowi powazne ryzy-
ko dla ptodu, z malym prawdopodobienistwem
zywego porodu (<12%), jesli saturacja krwi tle-
nem wynosi <85%.!%

Kobiety z chorobami serca s réwniez obcig-
zone zwiekszonym ryzykiem powiklan potozni-
czych takich jak przedwczesny pordd, stan prze-
drzucawkowy, krwawienie poporodowe.” Nale-
zy takze wzia¢ pod uwage potencjalny wptyw le-
kéw na ptéd; nie nalezy podawaé zwlaszcza in-
hibitoréw konwertazy angiotensyny (ACE) ani
antagonistéw receptora angiotensyny (ARB).
Szczego6lng uwage nalezy zwrdcic na ciezarne
wymagajace doustnego leczenia przeciwkrzep-
liwego. Preparaty VKA sa teratogenne, zwlasz-
cza w wiekszych dawkach. W wytycznych ESC
z 2018 r. dotyczacych ciazy zaproponowano al-
gorytm dostosowywania dawki w leczeniu.*?

Decyzje o czasie trwania ciazy i sposobie roz-
wiazania cigzy powinna podjaé¢ Kardiogrupa
ds. postepowania w ciazy z uwzglednieniem tego,
jak powazna jest CHD.

Dobér antykoncepcji powinien zostaé odpo-
wiednio wczesnie przedyskutowany ze szczeg6l-
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nym uwzglednieniem skuteczno$ci i bezpieczen-
stwa.® Metody barierowe uwaza sie za bezpiecz-
ne, a dodatkowo zapobiegaja one chorobom prze-
noszonym droga plciowa, jednak moga zagwa-
rantowac wysoka skutecznos$¢ antykoncepcyjna
jedynie w przypadku wlasciwego stosowania.

Hormonalne srodki antykoncepcyjne sa wy-
soce skuteczne, ale brakuje wystarczajacej ilo-
$ci danych dotyczacych ich stosowania u ko-
biet ACHD. Ztozone doustne $rodki antykon-
cepcyjne charakteryzuja sie wysoka skutecz-
noscia (99,9%), ale nalezy unikac¢ ich stosowa-
nia u pacjentek z wyjsciowo duzym ryzykiem
powiklan zakrzepowo-zatorowych (krazenie
typu Fontana, sinica, zastawki mechaniczne,
wczedniejsze incydenty zakrzepowo-zatorowe,
PAH), tym bardziej ze dane $wiadczace o tym,
ze réwnolegle stosowanie doustnych lekéw prze-
ciwkrzepliwych znosi to ryzyko, sa nieliczne.
Z drugiej strony stosowanie jednosktadniko-
wych $rodkéw zawierajacych wylacznie proge-
steron nie niesie ze soba tak znacznego ryzyka
zakrzepowego, a nowsze preparaty przezna-
czone do stosowania doustnego lub za pomoca
wkladek domacicznych charakteryzuja sie wy-
soka skutecznoscia (>95%). Ryzyko wystapienia
IE na skutek wprowadzenia wktadek domacicz-
nych pokrytych progesteronem jest najprawdo-
podobniej mate. Niemniej istnieje ryzyko wy-
stapienia reakcji wazowagalnych (5%) podczas
wprowadzania i usuwania wkladek. U pacjen-
tek wrazliwych na zaburzenia hemodynamicz-
ne (z krazeniem typu Fontana, PH, sinica, ze-
spotem Eisenmengera) zabieg umieszczania
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TABELA11.

Wskainiki wystapienia wrodzonej wady serca u potomstwa

w zalezno$ci od pici rodzica dotknietego choroba?

Ryzyko dziedziczenia (%)

kobiety mezczyzni
ASD 4-6 1,5-3,5
VSD 6-10 2-35
AVSD 11,5-14 1-4,5
PDA 3,5-4 2-2,5
CoA 4-6,5 2-35
zesp6t Marfana / HTAD 500
LvoTo 8-18 3-4
RVOTO (PS) 4-6,5 2-35
zesp6t Eisenmengera 6 brak danych
TOF 2-2,5 1,5
atrezja zastawki ptucnej / VSD brak danych brak danych
TGA 2v
CcTGA 3-50
UVH (HLHS) 210

*  Zwyjatkiem zespotu Marfana zakresy dotyczg pacjentdw z izolowanymi zmianami w sercu,
u ktérych wykluczono znane jednostki genetyczne/zespoty.

a zmodyfikowany na podstawie Pierpont i wsp.*!

b dane dotyczace ptci niedostepne lub nieistotne

Skréty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, AVSD - ubytek przegrody przedsionkowo-
-komorowej, ccTGA - skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych, CHD - wrodzona wada
serca, CoA - koarktacja aorty, HLHS - zespét niedorozwoju lewego serca, HTAD - dziedzina choroba
aorty piersiowej, LVOTO - zwezenie drogi odptywu lewej komory, PDA - przetrwaty przewéd
tetniczy, PS - zwezenie zastawki tetnicy ptucnej, RVOTO - zwezenie drogi odptywu prawej komory,
TGA - przetozenie wielkich pni tetniczych, TOF - tetralogia Fallota, UVH - serce jednokomorowe,
VSD - ubytek przegrody migdzykomorowej

38

i usuwania wktadki powinien by¢ przeprowa-
dzony w osrodku zapewniajacym bezpieczen-
stwo (np. specjalizujacym sie w opiece nad pa-
cjentkami ACHD).

Sterylizacje pacjentki lub jej partnera mozna
rozwazy¢ jedynie po doktadnym przedyskutowa-
niu z nimi tego zagadnienia, szczegélnie w od-
niesieniu do rokowania odleglego.

Wspomagana prokreacja niesie za sobg ry-
zyko zwigzane nie tylko z ciaza, a zatem roz-
mowa ze specjalista z zakresu ACHD powin-
na odby¢ sie przed leczeniem. Superowulacja
sprzyja tworzeniu zakrzepéw i jako jej powi-
ktanie moze wystapi¢ syndrom hiperstymula-
cji jajnikéw, ze znaczacym gromadzeniem sie
plynéw w organizmie i jeszcze wiekszym ryzy-
kiem wystapienia zakrzepicy.”?’ Ryzyko wysta-
pienia zespotu hiperstymulacji jajnikéw moze
zosta¢ zmniejszone przez dokladne monitoro-
wanie, zastosowanie matych dawek hormonu
stymulujacego pecherzyki zestawionego z an-
tagonista hormonu wydzielajacego gonadotro-
pine, mrozenie wszystkich embrionéw i prze-
noszenie tylko jednego embrionu. Te ostatnia
opcje zdecydowanie zaleca sie u kobiet z cho-
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robami serca, poniewaz ciagza mnoga wigze sie
wiekszymi zmianami sercowo-naczyniowymi
i wieksza liczba powiktan u kobiety ciezarnej
iptodu.”® Cigzaileczenie nieptodnosci u kobiet
obciazonych ryzykiem sercowo-naczyniowym
klasy IV wedtug mWHO sa przeciwwskazane.
U kobiet w klasie III wedtug mWHO i tych, kté-
re otrzymuja leczenie przeciwkrzepliwe, ryzy-
ko superowulacji jest bardzo duze i jako alter-
natywe zaleca sie zaplodnienie in vitro w cy-
klu naturalnym.

Seksualnos¢ jest waznym elementem skta-
dajacym sie na jako$¢ zycia. Nieliczne istnieja-
ce dane $wiadcza o tym, ze zycie seksualne jest
wazne zaréwno dla kobiet, jak i dla mezczyzn
i powinno by¢ czestszym tematem rozmoéw.™

3.5.7.2. Poradnictwo genetyczne i ryzyko dziedziczenia
Poradnictwo genetyczne, uzupelnione dalszy-
mi testami lub nie, nalezy co najmniej rozwazy¢
u kazdego pacjenta ACHD. Wykazanie nieprawi-
dlowosci genetycznej moze mie¢ wplyw na dal-
sze decyzje pacjenta ijest szczegdlnie wazne tak-
ze w planowaniu rodziny. Szacuje sie, ze 10-30%
wszystkich strukturalnych CHD ma podloze ge-
netyczne. Wskaznik ten jest wiekszy w przypad-
kach wspélistniejacych wad innych narzadéw
i wystepowania rodzinnego, a mniejszy w izo-
lowanych wadach serca. Wraz z postepem tech-
nicznym i mozliwosciami testowania genetycz-
nego wiarygodnosc tych testéw wzrasta. Oczy-
wiscie opracowanie genetyczne w przypadku
kazdego pacjenta musi mie¢ charakter multi-
dyscyplinarny, z wzieciem pod uwage koniecz-
nych danych klinicznych i odpowiednia interpre-
tacja wykrytych wariantéw genetycznych. Nie-
dawno opublikowane zostalo szczegétowe sta-
nowisko kilku towarzystw naukowych przed-
stawiajace algorytm dla testéw genetycznych
i przeglad gtéwnych zespotéw, ktére powinny
by¢ wziete pod uwage.'*

Jednym ze szczegdlnych i waznych aspek-
téw poradnictwa genetycznego jest ocena ry-
zyka dziedziczenia wady (dotyczy to zaréwno
kobiet, jak i mezczyzn). Ryzyko powtdrzenia
sie CHD u potomstwa osoby w wada serca wy-
nosi 2-50% i jest wieksze, jesli CHD wystepuje
u matki, niz jesli CHD wystepuje u ojca. Naj-
wieksze ryzyko powtdrzenia sie wady u potom-
stwa wystepuje w przypadku zaburzen dziedzi-
czonych jednogenowo i/lub nieprawidtowosci
chromosomalnych, takich jak zespét Marfa-
na, zesp6t Noonan, zespoty delecji 22q11 czy
zesp6l Holt i Orama. Wsréd pacjentéw z izo-
lowang CHD, niepojawiajaca sie rodzinnie,
wskaznik ryzyka pojawienia sie wady u po-
tomstwa wynosi 1-21%,"
dzaju wady serca. Zestawienie przedstawiono
w TaBELI 1. U par, ktérych dotyczy ten problem,
zaleca sie badanie echokardiograficzne ptodu
w19.-22. tyg. ciazy, ale mozna je wykonac juz
w 15.-16. tyg. ciazy.

w zaleznosci od ro-



4. Poszczegblne wady serca

4.1. Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej

i nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych

4.1.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

ASD jest stosunkowo czesto diagnozowany do-

piero w wieku dojrzaltym. Wyréznia sie naste-

pujace typy ASD:

+ ASD typu otworu wtérnego (80% wszystkich
ASD; zlokalizowany w rejonie dotu owalnego
lub w jego poblizu).

+ ASD typu otworu pierwotnego (15%; sy-
nonimy: cze$ciowy ubytek przegrody
przedsionkowo-komorowej [AVSD], czescio-
wy kanat AV; zlokalizowany w okolicy krzyza
serca [crux], zastawki AV sa zazwyczaj niepra-
widltowo wyksztalcone, co skutkuje ich niedo-
mykalnoscia réznego stopnia [zob. rozdziAL4.3]).

+ ASD typu zatoki zylnej — gérny (5%; zlokali-
zowany w okolicy ujécia zyly gléwnej gérnej
[SVC], zwiazany z cze$ciowym lub catkowitym
splywem prawych zyl ptucnych do SVC/RA).

+ ASD typu zatoki zylnej — dolny (<1%; zloka-
lizowany w poblizu ujsécia zyly gtéwnej dol-
nej [IVC]).

+ ASD typu zatoki wiericowej — niepokryta za-
toka wiencowa (<1%; czesciowy lub catkowity
brak sklepienia zatoki wiericowej oddzielaja-
cego ja od lewego przedsionka [LA]).

Do nieprawidtowos$ci wspétistniejacych na-
leza: nieprawidlowy sptyw zyt ptucnych, prze-
trwala zyta gléwna gérna lewa, zwezenie za-
stawki tetnicy ptucnej oraz wypadanie ptatka
zastawki mitralnej. ASD sa najczestszymi wa-
dami towarzyszacymiw anomalii Ebsteina (zob.
rRozDZIAL4.9.). Decyzje dotyczace leczenia sa bardziej
zlozone w tej ostatniej kombinacji. Niniejszy roz-
dzial skupia sie na izolowanym ASD.

Wielkos¢ przecieku zalezy od podatnosci RV/
LV, wielkoséci ubytku oraz ci$nienia w obrebie
RA/LA. Prosty ASD powoduje wystapienie prze-
cieku L-R ze wzgledu na wieksza podatnosé RV
w poréwnaniu z LV (istotny przeciek wystepu-
je przewaznie w przypadku ubytkéw 210 mm)
i prowadzi do przecigzenia objeto$ciowego RV
oraz nadmiernego przeptywu ptucnego krwi.
Zmniejszenie podatnosci LV lub wystapienie ja-
kiejkolwiek sytuacji prowadzacej do zwiekszenia
ci$nienia w LA (nadcisnienie tetnicze, choroba
wienicowa, kardiomiopatia, choroby zastawki
aortalnej i mitralnej) powoduja nasilenie prze-
cieku L-R. W konsekwencji ASD moze z wiekiem
stac sie istotne hemodynamicznie. Zmniejsze-
nie podatnosci RV (zwezenie zastawki tetni-
cy plucnej, PAH, inne choroby RV) lub choroby
TV moga powodowac¢ zmniejszenie przecieku
L-R lub ostatecznie doprowadzi¢ do odwrdéce-
nia przecieku, co skutkuje wystapieniem sinicy.

4.1.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Pierwsze objawy moga wystapic¢ dopiero w wie-
ku dorostym, u wiekszosci pacjentéw pojawiaja
sie po czwartej dekadzie zycia i obejmuja ogra-
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niczenie wydolnosci czynnosciowej, dusznos¢
wysitkowa oraz kolatania serca (tachyarytmie
nadkomorowe), a takze — rzadziej — czeste in-
fekcje drég oddechowych i objawy prawokomo-
rowej niewydolnosci serca. Oczekiwana dlugosé
zycia pacjentéw jest skrocona, choé jest duzo
dtuzsza, niz niegdy$ przypuszczano."? Wartosci
PAP moga by¢ w normie, ale na ogét zwieksza-
ja sie wraz z wiekiem. Niemniej ciezka PVD wy-
stepuje rzadko (<5%), jej rozwoj zalezy prawdo-
podobnie od dodatkowych czynnikéw, a prze-
bieg choroby jest podobny jak w idiopatycznym
PAH.* Wraz z wiekiem i ze zwiekszeniem PAP
coraz czesciej wystepuje tachyarytmia (trzepo-
tanie przedsionkéw, AF)."? Zatorowo$¢ syste-
mowa moze wystepowaé w mechanizmie zato-
r6éw skrzyzowanych (rzadko) lub w nastepstwie
trzepotania przedsionkéw i AF.

4.1.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady og6lne, ktore opisano w ROZDZIALE33.

Do gtéwnych objaw6w klinicznych mozna za-
liczy¢ sztywne rozdwojenie drugiego tonu ser-
ca oraz skurczowy szmer przeptywu plucnego.
W EKG stwierdza sie typowo niezupelny blok
prawej odnogi peczka Hisa oraz prawogram (le-
wogram w cze$ciowym AVSD). Wzmozenie ry-
sunku naczyniowego ptuc w RTG klatki piersio-
wej czesto zostaje przeoczone.

« Echokardiografia stanowi gtéwna metode dia-
gnostyczna, umozliwiajaca rozpoznanie oraz
ocene ilo$ciowa wady. Kluczowym znalezi-
skiem echokardiograficznym jest przeciazenie
objetosciowe RV, ktére moze by¢ pierwszym
niespodziewanym znaleziskiem u pacjenta
z dotychczas nierozpoznanym ASD i ktére
najlepiej $wiadczy o hemodynamicznej istot-
noéci przecieku (bardziej niz wskaznik prze-
cieku). Uzycie TOE jest konieczne do prawi-
dlowej oceny ubytkéw typu zatoki zylnej. TOE
jest réwniez wymagana do dokladnej oceny
ubytkéw typu otworu wtérnego przez zabie-
giem ich przezskérnego zamkniecia, w tym
do oceny wymiaréw ubytku, anatomii pozo-
stalej czesci przegrody miedzyprzedsionko-
wej, wymiaréw i jakosci rabka otworu, do-
datkowo umozliwia wykluczenie wad towa-
rzyszacych oraz potwierdzenie prawidlowe-
go sptywu zyl ptucnych. Echokardiografia
3D umozliwia wizualizacje morfologii ASD.
Inne kluczowe informacje, ktére mozna uzy-
ska¢ w ten sposéb, to warto$¢ PAP oraz ocena
niedomykalnosci zastawki tréjdzielnej (TR).

+ CMR jest rzadko wymagany, ale moze by¢
przydatny do oceny przecigzenia objetoscio-
wego RV, zidentyfikowania ubytku typu za-
toki zylnej dolnej, oceny stosunku przeptywu
plucnego do systemowego (Qp:Qs) oraz oceny
spltywu zyl ptucnych (alternatywnie, w dru-
gim przypadku nalezy uzy¢ CCT).

+ Wprzypadku cech podwyzszonego PAP w ba-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej (natywnego i resztkowego)

Zalecenie

U pacjentéw z udowodnionym przecigzeniem RV< bez PAH (brak cech zwiekszonego PAP
w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjnego potwierdzenia PVR <3 WU w przypadku takich
objawdw) ani choroby LV zamkniecie ASD jest wskazane bez wzgledu na objawy46.147

Klasa? Poziom®

Zamkniecie ubytku za pomocg zestawu przezskérnego zaleca sie jako metode z wyboru dla

zamkniecia ASD secundum, jesli to jest mozliwe technicznie

U pacjentéw w podesztym wieku niekwalifikujgcych sie do zamkniecia ubytku za pomocg
zestawu przezskérnego zaleca sie staranng ocene ryzyka operacyjnego w stosunku

do potencjalnych korzy$ci z zamkniecia ASD

U pacjent6w z cechami zwiekszonego PAP w badaniach nieinwazyjnych konieczne jest

wykonanie pomiaru inwazyjnego PVR

U pacjentéw z chorobg LV zaleca sie wykonanie balonowej préby okluzyjnej i ocene korzysci
zwyeliminowania przecieku L-R w poréwnaniu do potencjalnych negatywnych konsekwencji
zamkniecia ASD wynikajacych ze zwiekszenia ci$nienia napetniania LV (nalezy wzig¢ pod
uwage: wykonanie zamkniecia, wykonanie zamkniecia z fenestracjg i niewykonywanie

zamkniecia)

U pacjentéw z podejrzeniem zatorowosci skrzyzowanej (po wykluczeniu innych przyczyn) Ila C
nalezy rozwazy¢ zamkniecie ASD bez wzgledu na wielko$¢ ubytku, jesli nie stwierdza sie

obecnosci PAH ani choroby LV

U pacjentéw z PVR 3-5 WU nalezy rozwazy¢ zamkniecie ASD, jesli istnieje istotny przeciek L-R ~ Ila C

(Qp:Qs>1,5)

U pacjentéw z PVR =5 WU mozna rozwazy¢ zamkniecie ASD z fenestracja, jedli PVR spadnie IIb C
<5 WU po celowanym leczeniu PAH i obecny jest istotny przeciek L-R (Qp:Qs >1,5)

Nie zaleca sie zamkniecia ASD u pacjentéw z zespotem Eisenmengera, pacjentéw z PAH C
i PVR >5 WU pomimo celowanego leczenia PAH lub ze spadkiem saturacji w probie

wysitkowejd

klasa zalecer
poziom wiarygodnosci danych
powiekszenie RV ze zwigkszeniem objetosci wyrzutowej

on oo

obnizenie saturacji krwi tetniczej tlenem <90%.

Dostepne s ograniczone dane dotyczace doktadnego punktu odciecia, ale doswiadczenie kliniczne pozwala go okresli¢ jako

Skréty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, L-R - lewo-prawy, LV - lewa komora, PAH - tetnicze nadci$nienie ptucne,
PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PVR - naczyniowy op6r ptucny, Qp:Qs - iloraz przeptywu ptucnego do systemowego, RV - prawa

komora, WU - jednostka Wooda

daniach nieinwazyjnych (obliczone skurczo-
we PAP >40 mm Hg lub cechy posrednie, gdy
nie mozna oszacowac PAP) wymagane jest
cewnikowanie serca.

+ Préby wysitkowe nalezy wykonywac u pacjen-
téw z PAH, aby wykluczy¢ spadek saturacji
krwi tlenem.

4.1.4. Leczenie chirurgiczne i interwencje przezskérne
Wskazania dotyczace interwencji podsumowa-
no w tabeli z zaleceniami dotyczacymi inter-
wengcji w ASD (natywnym i szczatkowym) oraz
na RYCINIE2.

Smiertelnoé¢ w operacjach naprawczych jest
niska (<1% u pacjentéw bez istotnych choréb
towarzyszacych), leczenie to wiaze sie tez z do-
brym rokowaniem odleglym, jesli jest przepro-
wadzone w mtodym wieku (dziecinstwo, okres
dorastania) i jesli nie wystepuje PH."*"*> Chociaz
naprawa chirurgiczna moze byé wykonywana
przy bardzo matym ryzyku, nawet u oséb star-
szych, nalezy rozwazy¢ ryzyko zwiazane z cho-
robami wspoélistniejacymi w poréwnaniu z po-
tencjalnymi korzy$ciami.
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Zamkniecie przezskorne stalo sie metoda
z wyboru leczenia ubytku typu otworu wtor-
nego, jesli tylko jest to wykonalne, biorac pod
uwage morfologie ubytku (w tym maksymalna
$rednica <38 mm i wystarczajacy rabek o sze-
rokosci 5 mm na calym obwodzie z wyjatkiem
czesci skierowanej w kierunku aorty). Takie wa-
runki spelnia ~80% pacjentéw. Cho¢ nie moz-
na zalozy¢ zerowej $miertelnosci, w kilku naj-
nowszych badaniach nie obserwowano zgonéw.
Powazne powiklania wystapity u <1% pacjen-
tow 814 Tachyarytmie przedsionkowe wyste-
pujace we wczesnym okresie pozabiegowym naj-
czesciej maja charakter przemijajacy. Uszkodze-
nie $ciany przedsionka lub aorty, a takze zda-
rzenia zakrzepowo-zatorowe wystepuja bardzo
rzadko.”0"! Po zabiegu nalezy stosowa¢ leczenie
przeciwplytkowe przez 6 mies. (275 mg kwasu
acetylosalicylowego na dobe). Wystepowanie
zaburzen rytmu serca i innych zdarzen nie-
pozadanych w p6znym okresie pozabiegowym
wymaga dalszych badarn. W doniesieniach po-
réwnujacych leczenie chirurgiczne z interwen-
cjami przezskérnymi obserwowano podobna
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Postepowanie w ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej

¢ U pacjentéw w podesztym wieku, u ktorych nie mozna zastosowac urzadzenia zamykajacego, nalezy starannie ocenic ryzyko
chirurgiczne wzgledem potencjalnych korzysci z zamkniecia ASD.

d  Starannie ocenic korzysci wynikajace z wyeliminowania przecieku L-R wzgledem potencjalnego negatywnego wptywu
zamkniecia ASD na stan chorego wynikajacy ze wzrostu ci$nienia (biorgc pod uwage zamkniecie, zamkniecie z fenestracja

okluderem i niezamykanie ubytku).

Skroty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, L-R — lewo-prawy, LV — lewa komora, PAH - tetnicze nadcisnienie ptucne,
PVR - naczyniowy opdr ptucny, Qp:Qs — iloraz przeptywu ptucnego do systemowego, WU — jednostka Wooda

skutecznos¢ i $miertelnos¢, jednak chorobo-
wo$¢ byla mniejsza, a okres hospitalizacji krét-
szy w przypadku zabiegéw przezskérnych, pod-
czas gdy wskaznik ponownej interwencji byt
nieco wyzszy."81%2

Wyniki leczenia sa najkorzystniejsze, jesli
jest ono przeprowadzone przed 25. rz."4'* Wy-
daje sie, ze zamkniecie ASD po uptywie 40. rz.
nie wplywa na czesto$¢ wystepowania zaburzen
rytmu serca.*®'>3 Niemniej zamkniecie ubytku
w kazdym wieku korzystnie wptywa na choro-
bowos¢ (wydolnos¢ wysitkowa, duszno$é, niewy-
dolno$¢ prawokomorowa), szczeg6lnie jesli moz-
liwe jest zamkniecie przezskérne. #6153
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U pacjentéw z uposledzeniem funkcji LV
(skurczowej i rozkurczowej) zamkniecie ASD
moze poglebi¢ niewydolnos$¢ serca. Pacjentow
tych nalezy podda¢ doktadnej ocenie i wich przy-
padku moze by¢ konieczne przeprowadzenie
badan przed interwencja (zamkniecie ubytku
za pomoca balonu wraz z ponowna ocena para-
metréw hemodynamicznych), aby zdecydowaé
o wyborze pomiedzy catkowitym zamknieciem
ubytku, zamknieciem z fenestracja lub pozo-
stawieniem bez zamkniecia, biorac pod uwage,
ze wzrost cisnienia napelniania spowodowany
zamknieciem ASD moze pogorszy¢ objawy i wy-
nik leczenia.*

a1
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Pacjenci z PH musza by¢ oceniani ze szcze-
g6lna ostroznoscia. Obliczenie PVR jest obo-
wigzkowe. U pacjentéw z PVR <5 WU wykaza-
no, ze zamkniecie ASD jest bezpieczne i wigze
sie ze zmniejszeniem PAP oraz zmniejszeniem
objawéw.t0133155 Jednak nawet w tej grupie za-
kres poprawy zmniejsza sie wraz ze zwieksze-
niem PAP. Stan pacjentéw z PVR 25 WU najpraw-
dopodobniej nie ulegnie poprawie®® i prawdo-
podobnie beda mieli jeszcze gorsze rokowanie
po catkowitym zamknieciu ASD.***® Badanie
wazoreaktywnosci nie jest zalecane przy po-
dejmowaniu decyzji o zamknieciu ASD u pa-
cjentéw z PVR 25 WU. Wydaje sie, ze bezpiecz-
niej jest leczy¢ PAH, dokona¢ ponownej oceny
hemodynamiki podczas dalszej obserwacjiiroz-
wazy¢ zamkniecie z fenestracja tylko wtedy, gdy
PVR spadnie <5 WU przy obecno$ci znaczace-
go przecieku L-R. Jedli tak sie nie stanie, nale-
zy unika¢ zamykania ASD.

U pacjentéw z trzepotaniem przedsionkéw /
AF nalezy rozwazy¢ mozliwosé wykonania abla-
¢ji pradem o czestotliwo$ci radiowej lub krioabla-
¢ji (zmodyfikowana procedura Maze) w czasie
zabiegu chirurgicznego. Zamkniecie przezskor-
ne moze ograniczy¢ dostep do LA przy p6zniej-
szych interwencjach EP.

U pacjentéw w podesztym wieku z ASD niena-
dajacym sie do zamkniecia przezskérnego nale-
zy starannie oceni¢ ryzyko operacyjne wynika-
jace z choréb wspélistniejacych w odniesieniu
do potencjalnych korzysci z zamkniecia ubytku.

4.1.5. Specyficzne aspekty izolowanych
nieprawidtowych sptywéw zyt ptucnych
Nieprawidlowy sptyw zyt ptucnych wystepuje
zwykle nie tylko w polaczeniu z ASD (zwykle
w ubytkach typu zatoki zylnej), ale moze by¢
réwniez izolowany. Powoduje to przecigzenie ob-
jetosciowe prawego serca z fizjologicznym efek-
tem podobnym do ASD, ale jako defekt izolowa-
ny rézni sie tym, ze nie ma mozliwosci przecie-
ku R-L, a wielko$¢ przecieku L-R nie zaostrza
sie przez rozwéj nabytej choroby lewego serca.
Najczesciej jest to polaczenie prawej gérnej zyty
plucnej z SVC. Inne nieprawidtowe polaczenia
to zyta(y) ptucna(e) prawa(e) do IVC (zesp6t sza-
bli tureckiej, ktéry moze by¢ zwiazany z sekwe-
stracja prawego dolnego ptata), zyta(y) ptucna(e)
lewa gérna(e) do zyly bezimiennej oraz zyta(y)
plucna(e) prawa gérna(e) taczaca(e) sie wysoko
z SVC. Dlugotrwale nastepstwa nieprawidtowe-
go spltywu zyt ptucnych odzwierciedlaja wptyw
przeciazenia objeto$ciowego prawego sercaisa
podobne do nastepstw ASD.

Naprawa chirurgiczna moze by¢ trudna, po-
niewaz mata predko$¢ przeptywu zylnego stwa-
rza ryzyko zakrzepicy zyly operowanej chirur-
gicznie, szczegblnie w zespole szabli tureckiej;
powinna by¢ ona wykonywana wylacznie przez
kardiochirurga majacego doswiadczenie w za-
kresie wad wrodzonych.
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Wskazania do zabiegu operacyjnego sa zgod-
ne z zaleceniami dotyczacymi zamkniecia ASD,
ale nalezy rozwazy¢ techniczne mozliwosci na-
prawy i ryzyko operacyjne w stosunku do po-
tencjalnych korzysci wynikajacych z interwen-
cji. Niezwykle rzadko sie zdarza, aby pojedynczy
nieprawidtowy ptucny sptyw zylny tylko z jed-
nego plata ptucnego powodowat wystarczajace
obciazenie objeto$ciowe uzasadniajace przepro-
wadzenie naprawy chirurgiczne;j.

4.1.6. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow

W badaniach kontrolnych nalezy uwzgledni¢
ocene przecieku resztkowego, wielkosci i funkgji
RV, TR i PAP w badaniu echokardiograficznym
oraz ocene zaburzen rytmu serca w wywiadzie,
EKG i - tylko jesli jest to wskazane, nie rutyno-
wo — 24-godzinne monitorowanie EKG metoda
Holtera. Pacjenci poddani interwencji napraw-
czej wwieku <25 lat bez istotnych nastepstw lub
pozostatosci (brak resztkowego przecieku, pra-
widlowe PAP, prawidtowa RV, brak arytmii) nie
wymagaja regularnej obserwacji. Nalezy jednak
poinformowaé chorych ilekarzy prowadzacych
o mozliwosci wystapienia tachyarytmii w péz-
nym okresie obserwacji.

Pacjentéw z przeciekiem resztkowym, zwiek-
szonym PAP lub zaburzeniami rytmu serca (wy-
stepujacymi przed zabiegiem lub po nim) oraz pa-
cjentéw poddanych leczeniu w wieku dorostym
(szczegdlnie po 40. rz.) nalezy kontrolowac regu-
larnie, takze w specjalistycznych osrodkach zaj-
mujacych sie ACHD (odstep pomiedzy wizytami
kontrolnymi zalezy od rodzaju wystepujacych
u danego pacjenta zaburzen resztkowych). Po za-
mknieciu przezskérnym zaleca sie regularne kon-
trole przez pierwsze 2 lata po zabiegu, a nastepnie,
w zalezno$ci od wynikéw leczenia, raz na 3-5 lat.

Pézne pooperacyjne zaburzenia rytmu serca
po zabiegu chirurgicznym przeprowadzonym
w wieku <40 lat to najczesciej IART lub trzepo-
tanie przedsionkéw, ktére mozna leczyé z powo-
dzeniem za pomoca ablacji pradem o czestotli-
wosci radiowej lub za pomoca krioablacji. U pa-
cjent6éw nieleczonych zabiegowo lub leczonych
po 40. rz. AF staje sie powszechniejsze. U pacjen-
téw, u ktérych zamknieto ASD w wieku >40 lat,
czesto$é wystepowania arytmii przedsionkowej
wynosi do 40-60%. Dostep do LA moze by¢ ogra-
niczony po zamknieciu przezskérnym.

Zwezenia SVC moga wystapi¢ po leczeniu ope-
racyjnym ubytku typu zatoki zylnej, mozliwe
sa réwniez zwezenia zy! ptucnych po korekgji.

4.1.7. Informacje dodatkowe

+ Wysilek fizyczny / sport: nie ma ograniczen
u bezobjawowych pacjentéw przed zabiegiem
lub po nim, jesli nie wystepuja: PH, istotne
zaburzenia rytmu serca lub dysfunkcja RV.
U pacjentéw z PAH nalezy ograniczy¢ wysi-
ek do aktywnosci rekreacyjnej o matym na-
tezeniu (zob. ROIDZIAL3.5.5).



+ Ciaza: ryzyko zwiazane z ciaza u pacjentek
bez PH jest niewielkie, ale zwiekszone moze
by¢ ryzyko zatoréw skrzyzowanych. Pacjent-
kom z przedwlosniczkowym PH powinno sie
odradzac zajscie w cigze. (zob. ROIDZIAL35.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana w ciggu 6 mies.
po zamknieciu przezskérnym ubytku (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).

4.2, Ubytek przegrody miedzykomorowej

4.2.1. Wprowadzenie i zagadnienia og6Ine

VSD jest najczesciej diagnozowany i w razie po-

trzeby leczony przed osiagnieciem wieku do-

rostego. Spontaniczne zamkniecie jest czeste

w dziecinstwie. Mozliwych jest kilka lokaliza-

cji ubytku w obrebie przegrody miedzykomo-

rowej, ktére mozna podzieli¢ na 4 grupy w za-
leznosci od ich umiejscowienia w obrebie VSD

(nazewnictwo nie jest jednorodne i podano sy-

nonimy):"’

+ ubytek w czesci bloniastej / ubytek pod-
aortalny / ubytek okolobtoniasty (typ naj-
czestszy, ~80% wszystkich przypadkéw VSD;
zlokalizowany w obrebie przegrody blonia-
stej, mozliwe réwniez objecie czesci naply-
wowej, beleczkowanej lub odptywowej prze-
grody; obszar przylegajacy do zastawki tréj-
dzielnej i aortalnej; tzw. tetniaki przegrody
bloniastej, czyli tkanki z ptatka przegrodowe-
g0 TV, s3 czeste i moga powodowac cze$ciowe
lub catkowite zamkniecie ubytku)

+ ubytek w czesci miesniowej/beleczkowanej
(do 15-20%; otoczony w calosci tkanka mie-
$niowa; rézne lokalizacje; czesto mnogie ubyt-
ki; szczegélnie czesto dochodzi do samoistne-
go zamkniecia)

+ ubytek (z nieprawidlowym ustawieniem
czesci odpltywowej przegrody lub bez niego)
w czesci odptywowej / nadgrzebieniowej /
podtetniczej / podptucnej / stozkowej / po-
dwdjnie zwiazany z obiema gtéwnymi tetni-
cami (~5%; zlokalizowany ponizej zastawek
potksiezycowatych w czesci stozkowej lub od-
plywowej przegrody; czesto zwiazany z poste-
pujaca niedomykalno$cia aortalng [AR], wyni-
kajaca z wypadania ptatka prawego zastawki
aortalnej i tetniaka zatoki Valsalvy)

+ ubytek w czesci naptywowej / kanal przed-
sionkowo-komorowy / AVSD (czes$¢ napty-
wowa przegrody miedzykomorowej, tuz poni-
zej aparatu zastawek AV; zwiazany ze wspol-
na zastawka AV; moze by¢ zwiazany z nie-
prawidlowym ustawieniem przegrody AV
i przemieszczeniem TV; wystepuje typowo
w zespole Downa).

Najczesciej wystepuje pojedynczy ubytek, jed-
nak zdarzaja sie réwniez ubytki mnogie. VSD
moze by¢ takze czescia sktadowa anomalii zto-
zonych, takich jak TOF, przelozenie wielkich
pni tetniczych (TGA) i skorygowane przetoze-
nie wielkich pni tetniczych (ccTGA). Samoistne
zamkniecie wystepuje gtéwnie w okresie dzie-

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

cinstwa i jest rzadko spotykane w ubytkach cze-
$ci odplywowej."*®

Kierunek i nasilenie przecieku zaleza od na-
stepujacych czynnikéw: PVR, systemowego
oporu naczyniowego, wielko$ci ubytku, funk-
cji skurczowej i rozkurczowej LV/RV oraz obec-
nosci zawezenia drogi odptywu prawej komo-
ry (RVOTO) lub drogi odptywu lewej komory
(LVOTO).

4.2.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Najczestsze sytuacje kliniczne spotykane u do-
rostych to:

+ VSD operowany w dziecinstwie bez wady
resztkowej

+ VSD operowany w dziecinistwie z obecnoscia
wady resztkowej; od wielkosci przecieku reszt-
kowego zalezy stopien przeciazenia objeto-
Sciowego LV i rozwéj PH

+ maly VSD z nieistotnym przeciekiem L-R, bez
przeciazenia objetos$ciowego LV ani PH (ogra-
niczajacy VSD), ktérego nie zakwalifikowa-
no do leczenia operacyjnego w dziecinistwie

+ VSD z przeciekiem L-R, PH (r6znego stopnia)
oraz z przecigzeniem objetos$ciowym LV réz-
nego stopnia (rzadko)

+ VSD z przeciekiem R-L (zesp6t Eisenmenge-
ra): duzy, nierestrykcyjny VSD z pierwotnie
duzym przeciekiem L-R i rozwojem ciezkiego
PVD, ktéry ostatecznie prowadzi do odwré-
cenia przecieku (sinica; zob. ROzDZIALY3.4.3 1 3.4.8).
Wiekszo$¢ pacjentéw z catkowicie zamknie-

tym w dziecinstwie VSD (spontanicznie lub ope-

racyjnie) oraz pacjentéw z matym VSD nigdy nie-
operowanych lub z wada resztkowa po leczeniu
operacyjnym, bez przeciazenia objetosciowego

LV w badaniu echokardiograficznym to pacjen-

ci zwykle bezobjawowi, niewymagajacy dalsze-

go leczenia operacyjnego.””® Niemniej u pew-
nego nieznanego odsetka pacjentéw z matym
resztkowym VSD moze doj$¢ do rozwoju powi-
klan w pézniejszym okresie zycia.'®® Przezywal-
no$é po 40 latach od zamkniecia wydaje sie nie-
co mniejsza niz w populacji ogélnej.'®!

Wraz z wiekiem moze doj$¢ do wystapienia
powiktan wady, takich jak:

+ wytworzenie dwujamowej prawej komory
(DCRV) na skutek uszkodzenia z czasem $réd-
btonka RV strumieniem przecieku przez VSD
o duzej predkosci

+ wprzypadku VSD w czesci odptywowej (nad-
grzebieniastej lub - rzadziej - bloniastej) ist-
nieje duze ryzyko wypadania prawowienicowe-
go (lub niewiencowego) ptatka zastawki aorty,
co skutkuje rozwojem postepujacej AR i two-
rzenia sie tetniaka zatoki Valsalvy

+ moga wystepowac zaburzenia rytmu serca,
ale pojawiaja sie one rzadziej niz w przypad-
ku innych CHD'®?

+ caltkowity blok AV, obecnie rzadko spotyka-
ny, obserwowano czesciej na wezesniejszych
etapach rozwoju leczenia kardiochirurgicz-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego ubytku przegrody miedzykomorowej (natywnego i resztkowego)

Zalecenie

U pacjentéw z udowodnionym przecigzeniem objetosciowym LV¢i bez obecnosci PAH (brak
cech zwiekszenia PAP w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU
w przypadku takich cech) zaleca sie zamkniecie VSD bez wzgledu na objawy

Klasa? Poziom®

U pacjentéw bez istotnego przecieku L-R, ale z powtarzajgcymi sie epizodami IE w wywiadzie, Ila C

nalezy rozwazy¢ zamkniecie VSD

U pacjentéw z wypadaniem ptatka zastawki aortalnej zwigzanym z VSD powodujacym Ila C

postepujaca AR nalezy rozwazyc zabieg operacyjny

U pacjentéw, u ktérych rozwineto sie PAH z PVR 3-5 WU, nalezy rozwazy¢ zamkniecie VSD, Ila C

jesli ciggle istnieje istotny przeciek L-R (Qp:Qs >1,5)

U pacjentéw, u ktérych rozwineto sie PAH z PVR >5 WU, mozna rozwazy¢ zamkniecie VSD, IIb C
jesli ciggle istnieje istotny przeciek L-R (Qp:Qs >1,5), ale wymagana jest indywidualna decyzja

podjeta w wyspecjalizowanym o$rodku

Nie zaleca sie zamkniecia VSD u pacjentdw z fizjologig Eisenmengera oraz u pacjentéw
z ciezkim PAH (PVR =5 WU) objawiajacym sie desaturacjg w czasie wysitku®

L

klasa zalecer
poziom wiarygodnosci danych
powiekszenie LV ze zwigkszeniem objetosci wyrzutowej

o n oo

saturacji krwi tetniczej tlenem <90%.

Dostepne sg ograniczone dane dotyczace doktadnego punktu odciecia, doswiadczenie kliniczne pozwala go okresli¢ jako obnizenie

Skréty: AR - niedomykalno$¢ aortalna, IE - infekcyjne zapalenie wsierdzia, L-R - lewo-prawy, LV - lewa komora, PAH - tetnicze
nadcisnienie ptucne, PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PVR - naczyniowy opér ptucny, Qp:Qs - iloraz przeptywu ptucnego
do systemowego, VSD - ubytek przegrody miedzykomorowej, WU - jednostka Wooda

nego i dlatego moze wystepowac u starszych
pacjentéw; tacy pacjenci zazwyczaj wymagaja
dozywotnio elektrostymulacji serca

+ poézna dysfunkcja LV i niewydolnoéc serca

+ zapalenie wsierdzia.

4.2.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady, ktére opisano w ROZDZIALE3 3.

Do charakterystycznych objawéw klinicznych
nalezy holosystoliczny szmer styszalny w II1i IV
przestrzeni miedzyzebrowej, a takze wyczuwal-
ne drzenie przedsercowe (mruk).

+ Echokardiografia jest najwazniejsza metoda
diagnostyczna, umozliwiajaca rozpoznanie
oraz ocene stopnia istotnosci wady. Gtow-
ne informacje, ktérych moze dostarczy¢ ba-
danie echokardiograficzne, to: umiejscowie-
nie ubytku, liczba oraz rozmiary ubytkéw,
stopien przecigzenia objetosciowego LV oraz
szacowane PAP. Nalezy réwniez poszukiwac
AR na skutek wypadania prawowienicowego
lub niewienicowego platka zastawki aortal-
nej, zwlaszcza w przypadku lokalizacji ubyt-
ku w czesci odptywowej (nadgrzebieniowej)
oraz wysokiej btoniastej. Nalezy wykluczy¢
DCRV i tetniaka zatoki Valsalvy.

+ CMR moze by¢ metoda alternatywna, jesli
badanie echokardiograficzne jest niewystar-
czajace, szczegblnie w celu oceny przeciaze-
nia objetosciowego LV oraz oceny ilosciowej
przecieku.

+ Cewnikowanie serca jest wymagane w przy-
padku objawéw podwyzszenia PAP w bada-
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niach nieinwazyjnych (obliczone skurczowe
PAP >40 mm Hg lub objawy posrednie, gdy nie
mozna oszacowac PAP) w celu okreslenia PVR.
+ U pacjentéw z PAH nalezy wykona¢ badania
wysitkowe w celu wykluczenia desaturacji.

4.2.4. Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskérne
Wskazania do interwencji sa podsumowane
w tabeli z zaleceniami dotyczacymi interwencji
w VSD (natywnym i resztkowym) oraz na RYCINIE3.

Zamkniecie chirurgiczne jest obarczone ry-
zykiem niewielkiej §miertelnosci operacyjnej
(1-2%) i charakteryzuje sie dobrymi wynikami
dlugoterminowymi.'3 Zamkniecie przezskoérne
stalo sie rozwiazaniem alternatywnym, szcze-
gblnie w przypadku szczatkowych VSD, VSD
stabo dostepnych do chirurgicznego zamknie-
cia, a takze w VSD mie$niowych, ktére znajdu-
ja sie centralnie w przegrodzie miedzykomoro-
wej. W okotobloniastym VSD wykazano, ze jest
ono wykonalne. Nie wiadomo, czy ryzyko catko-
witego bloku AV i uwiezienia tkanki TV prowa-
dzacego do TR, czy tez ryzyko wystapienia AR
obserwowane u dzieci s istotne u 0séb doro-
stych poddawanych interwencyjnemu zamknie-
ciu okotobloniastego VSD.

Pacjenci kwalifikujacy sie do zamkniecia VSD
w wieku dorostym sa rzadkos$cia. Wiekszo$¢ pa-
cjentéw ma mate VSD z nieistotnymi przecieka-
mi lub ma juz PH. Tych ostatnich nalezy ocenic¢
ze szczegblna ostroznoscia. Wydaje sie, ze pa-
cjenci po zamknieciu przecieku i z przetrwa-
lym/postepujacym PAH maja szczegdlnie zle
rokowanie.*
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b Obejmuje wszystkich pacjentow z desaturacjg w spoczynku (fizjologia Eisenmengera) lub podczas wysitku fizycznego.
¢ wymagane staranne podjecie indywidualnej decyzji w spedjalistycznym osrodku

Skroty: AR — niedomykalnos¢ aortalna, IE - infekcyjne zapalenie wsierdzia, LV — lewa komora, Qp:Qs - iloraz przeptywu ptucnego
do systemowego, PVR - naczyniowy opdr ptucny, WU - jednostka Wooda

4.2.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentéw
Za pomoca badania echokardiograficznego na-
lezy wykluczy¢ wystepowanie lub - w razie wy-
stepowania — dokona¢ doktadnej oceny AR lub
TR, stopnia (resztkowego) przecieku, dysfunkcji
LV, zwiekszenia PAP oraz rozwoju DCRV.
Nalezy zwréci¢ uwage na mozliwos$é wysta-
pienia catkowitego bloku AV (u pacjentéw, u kto-
rych po zamknieciu VSD dochodzi do wystapie-
nia bloku dwuwiazkowego lub przejsciowego blo-
ku tréjwiazkowego, istnieje zwiekszone ryzyko
rozwoju bloku catkowitego w kolejnych latach).
Pacjenci z wiecej niz niewielkim resztkowym
VSD, wadami zastawkowymi lub zaburzeniami
hemodynamicznymi (dysfunkcja LV lub PAH)
powinni by¢ poddawani wizytom kontrolnym
co roku, z uwzglednieniem oceny w specjali-
stycznych osrodkach leczenia ACHD. U pacjen-
téw z matym VSD (natywnym lub resztkowym
po zamknieciu, z prawidtowa LV, prawidtowym
PAP, bezobjawowych) rozsadne jest planowa-
nie kontroli w odstepach 3-5-letnich. Po za-
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mknieciu przezskérnym zaleca sie regularne
wizyty kontrolne przez pierwsze 2 lata po za-
biegu, a nastepnie — w zaleznosci od wyniku le-
czenia — co 2-5 lat. Pacjentéw po zamknieciu
operacyjnym bez wady resztkowej mozna kon-
trolowac¢ co 5 lat.

4.2.6. Informacje dodatkowe

+ Wysilek fizyczny / sport: nie ma ograniczen
u pacjentéw po zamknieciu VSD lub z matym
VSD bez PH, istotnych arytmii lub dysfunk-
cji LV. U pacjentéw z PAH nalezy ograniczy¢
wysitek do aktywno$ci rekreacyjnej o matym
natezeniu (zob. R0ZDZIAE3.5.5).

+ Ciaza: pacjentki z przedwlosniczkowym PH
(PAH) powinny otrzymac porade dotyczaca
zapobiegania ciazy. Ryzyko jest male u bez-
objawowych pacjentek z prawidlowa LV i bez
PAH (zob. RozDZIAL3.5.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téw obcigzonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).
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4.3. Ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej
4.3.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogéIne

AVSD (kanatl AV, wada poduszeczek wsierdzio-
wych) charakteryzuje sie wystepowaniem wspdl-
nego polaczenia AV. Czesciowy AVSD jest ubyt-
kiem tylko na poziomie przedsionkowym (ASD
typu otworu pierwotnego) lub - w rzadkich przy-
padkach - tylko na poziomie komér. W tej po-
staci platki ograniczajace pierscien od przodu
iod tytutacza sie posrodku, powodujac rozdzie-
lenie ujécia na cze$¢ prawostronna ilewostronna.
W catkowitym AVSD nie dochodzi do polacze-
nia platkéw posrodku pierscienia i wystepu-
je pojedyncze ujscie AV. Catkowity AVSD (cal-
kowity kanal AV) charakteryzuje sie ubytkiem
na poziomie krzyza sercowego, obejmujacym
zar6wno przegrode miedzyprzedsionkows, jak
imiedzykomorowa. Wezel AV jest umiejscowio-
ny do tytuiku dotowi od zatoki wiericowej. Pe-
czek Hisa ijego lewa odnoga sa przemieszczone
do tytu. Stanowi to przyczyne nieprawidtowej
sekwencji aktywacji komér (wydluzenie czasu
przewodzenia AV, odchylenie osi w lewo) i wazne
jest, by je uwzgledni¢ podczas badan EP i abla-
cji przezskornej.

Pacjenci z zespolem Downa stanowia 35%
pacjentéw z AVSD. Catkowity AVSD wystepu-
je najczesdciej u pacjentéw z zespotem Downa
(>75%), natomiast cze$ciowy AVSD wystepu-
je najczesciej u pacjentéw bez rozpoznania ze-
spotu Downa (>90%). AVSD moze wystepowaé
w skojarzeniu z TOF i innymi formami zlozo-
nych CHD. AVSD z nieréwnomiernym potoze-
niem wspélnej zastawki AV nad komorami to-
warzyszy zmienny stopien hipoplazji komoro-
wej (AVSD niezréwnowazony). Ponizsze zalece-
nia dotycza zréwnowazonych AVSD.

4.3.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Obraz kliniczny zalezy od obecno$ci i rozmia-
réw ASD i VSD oraz wydolnosci lewostronnej za-
stawki AV. Objawy nie sa specyficzne dla AVSD
i s3 one konsekwencja przecieku wewnatrzser-
cowego (L-R, R-L, dwukierunkowego), PH, nie-
domykalnosci zastawki AV, dysfunkcji komory
lub LVOTO. U pacjentéw moga wystepowac: zta
tolerancja wysitku, duszno$¢, zaburzenia ryt-
mu serca oraz sinica. LVOTO (podzastawkowe)
moze by¢ obecne wyj$ciowo lub rozwija¢ sie wraz
z uptywem czasu. Catkowity blok AV moze sie
rozwinaé w p6zniejszych latach.

Przebieg naturalny catkowitego AVSD niele-
czonego operacyjnie prowadzi do rozwoju zespo-
tu Eisenmengera, chyba ze VSD jest niewielkich
rozmiaréw (zob. ROZDZIAY3.4.31 3.4.8).

Nie poddany operacji naprawczej ASD typu
otworu pierwotnego (cze$ciowy AVSD) nie wy-
stepuje czesto wsrdd os6b dorostych. Objawy
kliniczne wynikaja z przecieku L-R na pozio-
mie przedsionkowym (zob. rozpziat4.1) i/lub z nie-
domykalnosci lewostronnej zastawki AV (,,cleft”).
Pacjenci moga by¢ bezobjawowi, ale najczesciej
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objawy narastaja wraz z wiekiem. U wiekszo-
$ci pacjentéw objawy rozwijaja sie przed 40. ro-
kiem zycia.

4.3.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady og6lne, ktore opisano w ROIDZIALE33.
Objawy kliniczne zaleza od indywidual-

nej konfiguracji wady u danego pacjenta (zob.

ROZDZIALY 4.3.114.3.2).

+ Echokardiografia jest najwazniejsza metoda
diagnostyczna. Umozliwia ocene anatomiczna
kazdego z elementéw sktadowych AVSD, za-
stawek AV oraz ich potaczen, istotnosci i do-
ktadnego charakteru fali zwrotnej przez za-
stawke AV, wielkosci i kierunku przecieku we-
wnatrzsercowego, funkcji RV i LV, PAP oraz
stwierdzenia obecno$ci/braku LVOTO.

+ CMR jest zalecany, jesli do podjecia decyzji
klinicznych konieczna jest dodatkowa oce-
na objetosci i funkcji komoér oraz przecieku
wewnatrzsercowego.

+ Cewnikowanie serca jest wymagane w przy-
padku objawéw podwyzszenia PAP w bada-
niach nieinwazyjnych (obliczone skurczowe
PAP >40 mm Hg lub objawy posrednie, gdy nie
mozna oszacowal PAP) w celu okreslenia PVR.

+ U pacjentéw z PAH nalezy wykonaé prébe wy-
sitkowa w celu wykluczenia desaturacji.

4.3.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskérne
Nie jest mozliwe przezskérne zamkniecie AVSD
iz tego powodu konieczne jest leczenie kardio-
chirurgiczne (zamkniecie ubytku, naprawa za-
stawek). Jesli istnieja resztkowe polaczenia
miedzyprzedsionkowe lub miedzykomorowe,
moga by¢ one przyczyna zatoréw skrzyzowa-
nych przy endokawitarnej stymulacji serca; na-
lezy o tym pamietaé w razie stwierdzenia wska-
zan do stymulacji serca. Moze zaj$¢ koniecznosé
zastosowania stymulacji nasierdziowej. Zale-
cana jest wiec wiedza specjalistyczna w zakre-
sie kardiochirurgii wad wrodzonych serca przy
wszelkiego rodzaju zamknieciach AVSD i napra-
wach zastawek AV.

4.3.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentéw

Zaleca sie bezterminowa regularna kontrole
wszystkich pacjentéw z AVSD, zaréwno leczo-
nych, jak i nieleczonych operacyjnie, w tym takze
kontrole w osrodkach specjalizujacych sie w le-
czeniu ACHD. Nalezy zwraca¢ szczegdlng uwa-
ge na resztkowe przecieki, dysfunkcje zastawek
AV, powiekszenie i dysfunkcje LV i RV, zwieksze-
nie PAP, wystapienie LVOTO oraz wystepowa-
nie zaburzen rytmu serca.'® Czesto$¢ wizyt am-
bulatoryjnych zalezy od obecnosci i istotnosci
stwierdzanych nieprawidlowosci. W przypadku
pacjenta z AVSD po leczeniu operacyjnym bez
istotnych resztkowych nieprawidlowosci nale-
zy planowa¢ wizyty kontrolne przynajmniej co
2-3 lata. Jesli u pacjenta stwierdza sie resztko-



Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego ubytku przegrody przedsionkowo-komorowej

Zalecenie Klasa? Poziom®
Catkowity AVSD

Naprawa operacyjna nie jest zalecana u pacjentéw z fizjologig Eisenmengera oraz
u pacjentéw z PAH (PVR =5 WU) objawiajacym sie desaturacja w czasie wysitku¢

Wskazania do interwencji - zob. takze zalecenia do interwencji w VSD (R0zDZIAL 4.2)

Czesciowy AVSD (ASD typu otworu pierwotnego)

Zamkniecie operacyjne jest wskazane u pacjentow z istotnym przecigzeniem objetosciowym
RV i powinno by¢ wykonywane jedynie przez kardiochirurga specjalizujacego sie w wadach
wrodzonych serca

Wiecej szczegdtowych informacji we wskazaniach do interwencji w ASD (R0zDzIAL 4.1)

Niedomykalno$¢ zastawki przedsionkowo-komorowej

Zabieg na zastawce, najlepiej naprawa zastawki AV, jest zalecany u objawowych pacjentéw
zumiarkowang lub ciezka niedomykalnoscia zastawki AV i powinien by¢ przeprowadzony
przez kardiochirurga specjalizujgcego sie w wadach wrodzonych serca

U bezobjawowych pacjentdéw z ciezka niedomykalnoscia lewostronnej zastawki AV zalecany
jest zabieg na zastawce, jesli LVESD >45 mm¢i/lub LVEF <60%, o ile wykluczono inne
przyczyny dysfunkgji LV

-

U bezobjawowych pacjentéw z ciezka niedomykalnoscig lewostronnej zastawki AV Ila C
zzachowana funkcjg LV (LVESD <45 mm¢i/lub LVEF >60%), z duzym prawdopodobieristwem

udanej naprawy zastawki i matym ryzykiem operacyjnym nalezy rozwazy¢ interwencje przy

obecnosci migotania przedsionkéw lub skurczowego PAP >50 mm Hg

Zwezenie drogi odptywu lewej komory

Zob. zalecenia dotyczace interwencji w SubAS (ROZDZIAL 4.5.3)

a klasazalecen

b poziom wiarygodnosci danych

¢ Dostepne sg ograniczone dane dotyczace doktadnego punktu odciecia, doswiadczenie kliniczne pozwala go okresli¢ jako obnizenie
saturacji krwi tetniczej tlenem <90%.

d  Punktodciecia dotyczy dorostych o przecietnej budowie ciata i moze wymagac dostosowania u pacjentéw z nietypowo drobng lub
masywna sylwetka.

Skroty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, AV - przedsionkowo-komorowy, AVSD - ubytek przegrody przedsionkowo-
-komorowej, LV - lewa komora, LVEF - frakcja wyrzutowa lewej komory, LVESD - wymiar koficowoskurczowy lewej komory,

PAH - tetnicze nadci$nienie ptucne, PAP - cisnienie w tetnicy ptucnej, PVR - naczyniowy op6r ptucny, RV - prawa komora,

SubAS - podzastawkowe zwezenie aorty, VSD - ubytek przegrody miedzykomorowej, WU - jednostka Wooda

we nieprawidlowosci, okres pomiedzy wizyta- « Ciaza: pacjentki po catkowitej korekcji ubyt-

mi nalezy skrécic. ku bez istotnych nieprawidtowosci resztko-
Wskazania do ponownego leczenia opera- wych dobrze znosza cigze. Niezoperowany
cyjnego zaburzen resztkowych sa podobne jak czesciowy AVSD zwieksza ryzyko wystapienia
wskazania do pierwotnego leczenia kardiochi- zatoréw skrzyzowanych. Pacjentki z przed-
rurgicznego. Najczesciej wystepujacym proble- wtlosniczkowym PH powinny otrzymac pora-
mem u operowanych pacjentéw jest niedomy- de dotyczaca zapobiegania cigzy. Zazwyczaj
kalnos$¢ lewostronnej zastawki AV.'%'6¢ Nalezy pacjentki z resztkowa niedomykalnoscia le-
podkresli¢, ze zastawki te réznig sie od zasta- wostronnej zastawki AV, u ktérych nie stwier-
wek mitralnych i sg trudniejsze do naprawy. Na- dza sie wskazan do leczenia operacyjnego,
lezy operowaé zwezenie lewostronnej zastawki do$¢ dobrze znosza ciaze, cho¢ moze docho-
AV (najczesciej bedace wynikiem wczesniejszej dzi¢ do nasilenia niedomykalnosci oraz wysta-
naprawy), jezeli jest objawowe. pienia zaburzen rytmu serca (zob. R0DZIAL3.5.7).
+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
4.3.6. Informacje dodatkowe téw obcigzonych duzym ryzykiem'®’ (zob.
+ Wysitek fizyczny / sport: wiekszos¢ pacjen- ROZDZIAL 3.4.6).

téw z niepowiklanym, leczonym operacyjnie

AVSD nie wymaga ograniczenia aktywnoscifi-  4.4. Przetrwaty przewéd tetniczy

zycznej. Niemniej u wielu z nich w obiektyw-  4.4.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogéIne

nych pomiarach stwierdza sie niska wydol-  Przetrwaly przewdd tetniczy (PDA) to przetrwa-
nosc wysitkowa. Pacjenci z istotnymi reszt- e polaczenie pomiedzy proksymalng czescia
kowymi zaburzeniami wymagaja indywidu- lewej PA a aorta zstepujaca, tuz za odej$ciem
alizacji zalecen (zob. Roz0zIAL3.5.5). lewej tetnicy podobojczykowej. Wada ta moze

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca 47
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego przetrwatego przewodu tetniczego

Zalecenie

U pacjentéw z objawami przeciazenia objeto$ciowego LV¢ bez obecnosci PAH (brak cech
zwiekszenia PAP w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU
w przypadku takich cech) zaleca sie zamkniecie PDA bez wzgledu na objawy

Poziom®

Zamkniecie przezskorne jest zalecane jako metoda z wyboru, jesli jest technicznie mozliwe

Zamkniecie PDA nalezy rozwazy¢ u pacjentéw z PAH i PVR 3-5 WU, jesli ciggle istnieje istotny ~ Ila C

przeciek L-R (Qp:Qs >1,5)

U pacjentéw, u ktérych rozwineto sie PAH z PVR >5 WU, mozna rozwazy¢ zamkniecie PDA, IIb C
jesliciggle istnieje istotny przeciek L-R (Qp:Qs >1,5), ale decyzje nalezy podja¢ w o$rodku

specjalistycznym

Nie zaleca sie zamykania PDA w zespole Eisenmengera i u pacjentdw z desaturacjg w zakresie - C

koriczyn dolnych indukowang wysitkiem¢

klasa zalecen
poziom wiarygodnosci danych
powiekszenie LV ze zwiekszeniem objetosci wyrzutowej

o N T o

saturacji krwi tetniczej tlenem <90%.

Dostepne sa ograniczone dane dotyczace doktadnego punktu odciecia, doswiadczenie kliniczne pozwala go okresli¢ jako obnizenie

Skréty: L-R - lewo-prawy, LV - lewa komora, PAH - tetnicze nadci$nienie ptucne, PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PDA - przetrwaty
przewdd tetniczy, PVR - naczyniowy opdr ptucny, Qp:Qs - iloraz przeptywu ptucnego do systemowego, WU - jednostka Wooda

wystepowad w skojarzeniu z wieloma innymi
CHD. U dorostych jest jednak najczesciej wada
izolowana.

PDA wyjsciowo prowadzi do powstania prze-
cieku L-R oraz przeciazenia objeto$ciowego LV.
W przypadku umiarkowanych i duzych PDA,
podwyzszone jest PAP. U pacjentéw, u ktérych
umiarkowany PDA wystepuje do okresu doro-
stosci, moze dominowac albo przecigzenie ob-
jetosciowe LV, albo PAH. U dorostych pacjentéow
z duzym PDA zazwyczaj stwierdza sie juz réw-
niez zesp6t Eisenmengera.

4.4.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Obraz kliniczny dorostych pacjentéw z PDA

moze by¢ nastepujacy:

+ maly przewdd, bez przeciazenia objetoscio-
wego LV (prawidtowa LV) i z prawidlowym
PAP (najczesciej bezobjawowe)

+ umiarkowany PDA z dominujacym objetoscio-
wym przecigzeniem LV: duza LV o prawidlo-
wej lub uposledzonej funkcji (moga by¢ réw-
niez obecne objawy lewokomorowej niewy-
dolnosci serca)

+ umiarkowany PDA z dominujacym PAH: prze-
cigzenie ci$nieniowe RV (moga by¢ réwniez
obecne objawy prawokomorowej niewydol-
nosci serca)

+ duzy PDA: fizjologia Eisenmengera z niejed-
norodna hipoksemia i niejednorodna sinica
(sinica koniczyn dolnych, czasami réwniez
lewej koniczyny gérnej); zob. ROZDZIALY3.4.313.4.8.
Przeksztalcenie przewodu w tetniak jest rzad-

kim powiktaniem.

4.4.3. Postepowanie diagnostyczne
W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja
zasady, ktére opisano w ROZDZIALE33.
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Do swoistych objawéw klinicznych nalezy
szmer ciagly, ktéry zanika wraz z rozwojem ze-
spotu Eisenmengera (niejednorodna sinica - zob.
ROZDZIAL4.4.2; utlenowanie krwi tetniczej powinno
by¢ mierzone na gérnych i dolnych koniczynach).
+ Echokardiografia jest najwazniejsza metoda

diagnostyczna, ktéra umozliwia rozpoznanie

(moze to by¢ trudne u pacjentéw z zespotem

Eisenmengera), ocene stopnia przecigzenia

objetosciowego LV, PAP, wymiaréw PA oraz

zmian w obrebie prawego serca.

+ CMR jest wskazany, gdy konieczne jest do-
datkowe oznaczenie objetosci LV i oznacze-
nie ilosciowe przecieku (Qp:Qs).

+ W razie potrzeby CMR/CCT moze dodatko-
wo oceni¢ anatomie.

+ Cewnikowanie serca jest wymagane w przy-
padku cech zwiekszenia PAP w badaniach
nieinwazyjnych (obliczone skurczowe
PAP >40 mm Hg lub objawy posrednie, gdy
PAP nie moze by¢ oszacowane) w celu okre-
$lenia PVR. Pomiar przeptywu krwi w kraze-
niu plucnym jest w tym przypadku wyzwa-
niem. Pomiar nasycenia tlenem krwi zaréw-
no w lewej, jak i prawej PA jest obowiazkowy.
U pacjentéw z PAH nalezy wykona¢ test wy-
sitkowy, aby wykluczy¢ spadek saturacji krwi
w tetnicach konczyn dolnych.

4.4.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskérne
Wskazowki dotyczace interwencji podsumowa-
no w tabeli z zaleceniami dotyczacymi leczenia
zabiegowego przetrwalego przewodu tetnicze-
g0 oraz na RYCINIE4.

U dorostych pacjentéw zwapnienie PDA moze
stanowi¢ problem dla zamkniecia chirurgiczne-
go. Metoda z wyboru jest zamkniecie przezskér-
ne, nawet jesli zabieg kardiochirurgiczny jest



postepowanie w przetrwatym przewodzie tetniczym

y

przeciazenie objetosciowe LV?

Lnie

bez zamknigcia

tak

tetnicze nadci$nienie ptucne (PVR >3 WU)?

Lnie

zamkniecie

Ltak

PVR<5WUiQp:Qs>1,5
nie

L tak

zamkniecie

IIa

PVR>5WUiQp:Qs>1,5

Lnie

Ltak

bez zamkniecia®

RYCINA 4. Postepowanie w przetrwatym przewodzie tetniczym

a powiekszenie LV ze zwiekszong objetoscig wyrzutowa

zamknieciec

IIb

b Obejmuje wszystkich pacjentéw z desaturacjg podczas w spoczynku (fizjologia Eisenmengera) lub podczas wysitku fizycznego.
c wymagane staranne podjecie indywidualnej decyzji w specjalistycznym o$rodku

Skroty: LV — lewa komora, Qp:Qs - iloraz przeptywu ptucnego do systemowego, PAH - tetnicze nadci$nienie ptucne,

PVR - naczyniowy opdr ptucny, WU - jednostka Wooda

wskazany z powodu innych wad serca. U znacz-
nej wiekszosci dorostych pacjentéw mozliwe jest
przezskoérne zamkniecie PDA, obarczone matym
ryzykiem powiklan.'®"? Leczenie chirurgiczne
mozna zastosowac jedynie u niewielkiej liczby
pacjentéw, u ktérych przewéd jest zbyt duzy, aby
mozliwe bylo jego przezskérne zamkniecie, lub
u ktérych stwierdza sie nieodpowiednia anato-
mie, na przyklad tetniaka przewodu.

4.4.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentéw
Ocena echokardiograficzna powinna obejmo-
wac ocene wymiardw i czynnosci LV, PAP, prze-
cieku resztkowego oraz towarzyszacych niepra-
widlowosci.

Pacjenci bez przecieku resztkowego, z prawi-
dtowa LV i prawidtowym PAP wymagaja kontro-
li jedynie przez pierwszych 6 mies.

Pacjenci z dysfunkcja LV i PAH powinni by¢
kontrolowani w odstepach 1-3-letnich, takze
w osrodkach specjalistycznych ACHD, w zalez-
noéci od stopnia ciezkosci objawow.

4.4.6. Informacje dodatkowe
+ Wysilek fizyczny / sport: bez ograniczen u pa-
cjentéw bezobjawowych przed leczeniem lub

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

po leczeniu interwencyjnym bez PH; wysitek
o niewielkim natezeniu u pacjentéw z PAH.

+ Ciaza: u pacjentek bez PH nie ma zwiekszonego
ryzyka zwiazanego z ciaza. Pacjentki z przed-
wlo$niczkowym PH powinny otrzymac porade
dotyczaca zapobiegania cigzy (zob. RoDzZIAL35.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téw obcigzonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL3.4.6).

4.5.Zwezenie drogi odptywu lewej komory

4.5.1. Zwezenie zastawki aortalnej

4.5.1.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne
Najczestsza przyczyna wrodzonego zwezenia
zastawki aortalnej (AS) na poziomie zastawko-
wym jest BAV. Nawet u 80% pacjentéw z BAV
dojdzie do poszerzenia aorty wstepujacej, co zo-
stato oméwione w RozDZIALE4.72. Zalecenia dotycza-
ce postepowania w AR zwigzanym z BAV znaj-
duja sie w wytycznych ESC/EACTS z 2017 r. do-
tyczacych leczenia wad zastawkowych serca.?

4.5.1.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Pacjenci czesto przez wiele lat s3 bezobjawo-
wi. Progresja zwezenia jest zmienna i zalezy
od wyjsciowego stopnia ciezko$ci, zaawanso-
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TABELA12. Kryteria diagnostyczne poszczegdlnych stopni ciezkosci zwezenia
zastawki aortalnej'”?

tagodne AS umiarkowane AS  ciezkie AS

V.., (m/s) 2,6-2,9 3,0-3,9 >4,0

$redni gradient (mm Hg)? <20 20-39 >40

AVA (cm?) >1,5 1,0-1,5 <1,0 .
AVAi (cm?/m2 BSA) >0,85 0,60-0,85 <0,60

LVOT predkos¢ / predkos¢ >0,5 0,25-0,50 <0,25

na poziomie zastawki aortalnej

a przy prawidtowym przeptywie przezzastawkowym

Skréty: AS - zwezenie zastawki aortlanej, AVA - pole otwarcia zastawki aortalnej,
AVAi - zindeksowane pole otwarcia zastawki aortalnej, BSA - powierzchnia ciata, LVOT - droga
odptywu lewej komory, V. - maksymalna predko$¢ doplerowska

max

wania zwapnienia, wieku oraz czynnikéw ryzy-

ka miazdzycy. W przypadku BAV progresja jest
szybsza u pacjentéw z bardziej ekscentryczna li-
nig zamkniecia oraz linig zamkniecia ustawio- -
na w osi przednio-tylne;j.

Rokowanie jest dobre, a nagty zgon zdarza sie
rzadko u pacjentéw bezobjawowych o dobrej wy-
dolnosci wysitkowej, nawet w przypadku ciez-
kiego zwezenia."”

Jesli pojawia sie objawy kliniczne (dtawica,
duszno$¢ lub omdlenia), rokowanie gwaltow-
nie sie pogarsza. U pacjentéw z BAV $miertel-
noéc z przyczyn sercowych wynosi 0,3% na oso-
borok obserwacji, czesto$¢ wystepowania roz-
warstwienia aorty — 0,03%, a czesto$¢ IE - 0,3%. -«
U 45% pacjentéw po 9 latach obserwacji stwier-
dzono poszerzenie zatok aorty i/lub poszerze-
nie aorty wstepujacej.'”?

gtosci. Dodatkowe informacje mozna znalez¢
w niedawno opublikowanych zaleceniach do-
tyczacych oceny echokardiograficznej AS."
Zapomoca TOE mozna uzyskac wiecej szcze-
g6t6w anatomicznych dotyczacych dysfunk-
cji zastawek lub planimetrycznie okresli¢ AVA
w przypadku zastawek nieuwapnionych.

U pacjentéw bezobjawowych zaleca sie wy-
konanie préby wysitkowej, szczegélnie
w przypadku umiarkowanego do ciezkiego
AS, w celu potwierdzenia bezobjawowo$ci
i oceny tolerancji wysitku, oceny odpowie-
dzi presyjnej i wystepowania zaburzen ryt-
mu serca, jak réwniez stratyfikacji ryzyka
i wyboru wlasciwego momentu do leczenia
chirurgicznego.

Echokardiografia obcigzeniowa z mata daw-
ka dobutaminy lub echokardiografia wysitko-
wa sa pomocne w ocenie AS ze zmniejszong
objetoscia wyrzutowa i uposledzona czynno-
$cig LV (klasyczne niskoprzeptywowe, nisko-
gradientowe AS)."3

Badania CMR/CT, pomimo pewnego potencja-
tu diagnostycznego w AS, sa najczesciej uzy-
wane do oceny poszerzenia aorty wstepujacej,
w przypadkach gdy pomiar jest niewiarygod-
ny w badaniu echokardiograficznym.

CCT stala sie szczegdlnie wazna dla ilosciowe-
go okreslenia zwapnienia zastawek podczas
oceny nasilenia AS w niskogradientowym AS,
chociaz nalezy zauwazy¢, ze AS u mlodych
pacjentéw niekoniecznie wiaze sie ze znacz-
nym zwapnieniem.

Cewnikowanie serca jest konieczne, gdy poste-
powanie nieinwazyjne daje niepewne wyniki,
do oceny tetnic wieticowych lub gdy rozwaza-
na jest przezskérna angioplastyka balonowa.

4.5.1.3. Postepowanie diagnostyczne 4.5.1.4. Leczenie farmakologiczne
W postepowaniu diagnostycznym obowia- Pacjenci objawowi wymagaja pilnego leczenia
zuja zasady ogodlne, ktérych opis znajduje sie  chirurgicznego. Leczenie farmakologiczne nie-
w RozDZIALE33. Kryteria diagnostyczne dla stop- wydolnosci serca zwigzanej z AS ma zastoso-
nia zaawansowania AS podsumowano w TABELI12.  wanie wylacznie u pacjentéw nieoperacyjnych.
Do swoistych objaw6éw klinicznych nalezy = Do tej pory nie wykazano, aby stosowanie statyn
typowy skurczowy szmer wyrzutu nad zastaw-  lub jakiejkolwiek innej terapii farmakologicznej
ka aortalna, promieniujacy do tetnic szyjnych. powodowato zwolnienie progresji AS.

Moze by¢ réwniez styszalny klik wyrzutowy

oraz wyczuwalny mruk. W EKG mozna stwier-  4.5.1.5. Leczenie chirurgiczne / interwencje

dzi¢ przerost lewej komory (LVH) z cechami  przezskérne

przeciazenia lub bez nich. U pacjentéw, u kt6- Wskazania do interwencji podsumowano w tabe-
rych zdiagnozowano BAV, nalezy wykluczyé CoA  lizzaleceniami dotyczacymiinterwencji w zwe-
(zob. RozDzIAL 4.6). zeniu zastawkowym aorty oraz na RYCINIES.

+ Echokardiografia jest ztotym standardem

Mozna rozwazy¢ zastosowanie walwulopla-

w diagnostyce AS i przy ocenie stopnia zwap-  styki balonowej u wybranych pacjentéw w wieku
nienia, czynnosci LV, LVH oraz zmian towa-  dojrzewania i mtodych dorostych, u ktérych nie
rzyszacych, wlacznie z poszerzeniem aor-  stwierdza sie uwapnienia zastawek. Taka sytu-
ty wstepujacej. Przy uzyciu echokardiogra-  acja moze mie¢ miejsce w przypadku pacjentéw
ficznych metod doplerowskich mozna oceni¢  niestabilnych hemodynamicznie jako pomost
istotno$¢ AS za pomoca szczytowej predko-  do operacji lub w celu opéznienia wymiany za-
$ci przeplywu przez zastawke (V__), sred- stawki u kobiet z anatomicznie odpowiednimi

max:

niego gradientu oraz pola otwarcia zastawki ~ zastawkami i chcacych zajs¢ w ciaze. U pacjen-
aortalnej (AVA) wyliczonego z réwnania cig-  téw, u ktérych zastawki wykazuja zwapnienia,
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postepowanie w ciezkim zwezeniu drogi odptywu lewej komory

zwezenie na poziomie zastawek?

Lnie

zob. zalecenia dotyczace podaortalnego
i nadzastawkowego AS?

LVEF <50%?
i nie
test wysitkowy ujawnia objawy

nie Ltak

Ltak

objawy?

L nie i tak

interwencja

tak

interwencja

ci$nienie tetnicze obniza sie podczas wysitku fizycznego

L nie
czynniki ryzyka® i mate ryzyko operacyjne

nie Ltak

L tak

interwencja

interwencja

Ila

obserwacja Ila

RYCINA5.

Postepowanie w ciezkim zwezeniu drogi odptywu lewej komory

a Zob. rozbziAt 4.5. Istnieja fundamentalne réznice w postepowaniu decyzyjnym w poréwnaniu z zastawkowym AS, zwtaszcza ze

zamienniki zastawkowe nie s3 wymagane.

b predko$c szczytowa >5,5 m/s; zwiekszenie predkosci szczytowej 20,3 m/s/rok, wyraznie zwiekszone stezenie neurohormondw
(>3-krotno$¢ zakresu prawidtowego skorygowanego pod wzgledem wieku i ptci), ciezkie PH (skurczowe PAP >60 mm Hg bez

innej przyczyny)

Skroty: AS — zwezenie zastawki aortalnej, LVEF - frakcja wyrzutowa lewej komory, PAP — ci$nienie w tetnicy ptucnej,

PH - nadci$nienie ptucne

leczeniem z wyboru jest wymiana zastawki. Za-
stawki mechaniczne s3 trwalsze niz zastawki
biologiczne lub homografty, ale wymagaja do-
zywotniego stosowania leczenia przeciwkrze-
pliwego. U pacjentek w wieku prokreacyjnym
oraz pacjentéw obojga pici chcacych unikna¢
leczenia przeciwkrzepliwego mozna rozwazy¢
operacje Rossa (zabieg na dwo6ch zastawkach).
Postepujace zwyrodnienie homografu po ope-
racji Rossa jest najczestsza przyczyna ponow-
nej interwencji w trakcie obserwacji. Przezskor-
ne wszczepienie zastawki ptucnej stalo sie al-
ternatywna technika dla leczenia chirurgicz-
nego zdegenerowanej zastawki pnia ptucnego.
Przezskérne wszczepienie zastawki aortalnej
nie jest obecnie stosowane w leczeniu wrodzo-
nego AS z wyjatkiem bardzo rzadkich przypad-
kéw o duzym ryzyku operacyjnym, o ile jest to
technicznie wykonalne.

WYTYCZNE ESC Dorosli zwrodzonymi wadami serca

4.5.1.6. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentéw
Konieczna jest bezterminowa i regularna kon-
trola pacjentéw, a odstep pomiedzy wizytami
kontrolnymi zalezy od stopnia ciezkosci zwe-
zenia. Obowiazuje réwniez co najmniej corocz-
na kontrola po leczeniu zabiegowym.

Konieczna jest echokardiograficzna ocena za-
stawki aortalnej i opuszki aorty w poszukiwaniu
progresji zwezenia i poszerzenia aorty. Badanie
CMR lub CCT aorty zalecane sa u pacjentéw z na-
tywna BAV, u pacjentéw po izolowanej wymianie
zastawki, u ktérych aorta wstepujaca nie jest do-
brze widoczna w badaniu echokardiograficznym
(TTE), a takze u pacjentéw ze Srednica pierscie-
nia aorty / aorty wstepujacej >40 mm."’

4.5.1.7. Informacje dodatkowe
« Wysilek fizyczny / sport: pacjenci z ciezkim
objawowym i bezobjawowym AS oraz pacjenci
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego zwezenia zastawki aortalnej

Zalecenie

Objawowi pacjenci z zastawkowym zwezeniem aorty

U objawowych pacjentdw z ciezkim wysokogradientowym AS (Sredni gradient >40 mm Hg)

interwencja jest zalecana?>171174.175

Klasa2 Poziom®

Interwencja jest zalecana u objawowych pacjentéw z ciezkim niskoprzeptywowym
niskogradientowym AS (Sredni gradient <40 mm Hg) ze zmniejszong EF i dowodami
$wiadczacymi o zachowanej rezerwie przeptywu (kurczliwosci), po wykluczeniu

pseudociezkiego AS

Bezobjawowi pacjenci z zastawkowym zwezeniem aorty

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentéw z ciezkim AS i nieprawidtowosciami
w tedcie wysitkowym wykazujgcym objawy zwigzane z wysitkiem wyraZnie powigzane z AS

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentéw z ciezkim AS i dysfunkcjg skurczowa

LV (LVEF <50%) niespowodowang inng przyczyna

U bezobjawowych pacjentéw z ciezkim AS nalezy rozwazy¢ interwencje, jesli podczas préby Ila C
wysitkowej wystapi u nich spadek ci$nienia tetniczego ponizej wartosci wyjsciowych

Interwencje nalezy rozwazy¢ u bezobjawowych pacjentéw z prawidtowga EF i bez zadnej Ila C
zww. nieprawidtowosci w tescie wysitkowym, jesli ryzyko operacyjne jest mate i wystepuje

jeden z ponizszych czynnikéw:

* bardzo ciezkie AS zdefiniowane przezV__ >5,5m/s

max

« istotne zwapnienie zastawki oraz narastanie szczytowej predkosci przeptywu

w tempie >0,3 m/s/rok

* znaczne zwiekszone stezenie BNP (wiecej niz trzykrotnos¢ wartosci prawidtowych dla
danego wieku i ptci), potwierdzone w powtarzanych pomiarach, ktérych nie da sie

przypisa¢ innym czynnikom

» ciezkie PH (skurczowe PAP w spoczynku >60 mm Hg potwierdzone przez pomiar inwazyjny)

bez innego wyttumaczenia

Jednoczasowa operacja zastawki aortalnej podczas innych zabiegéw na sercu lub aorcie wstepujacej

Operacja jest wskazana, gdy pacjent z ciezkim AS poddany jest zabiegowi na aorcie C

wstepujacej lub innej zastawce lub CABG

Nalezy rozwazy¢ wymiane zastawki u pacjentéw z umiarkowanym AS poddawanych CABG ITa C

lub operacji aorty wstepujacej, lub innej zastawki

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych

Skréty: AS - zwezenie zastawki aortalnej, BNP - peptyd natriuretyczny typu B, CABG - pomostowanie aortalno-wieficowe, EF - frakcja
wyrzutowa, LV - lewa komora, LVEF - frakcja wyrzutowa lewej komory, PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PH - nadci$nienie ptucne,

V..., — maksymalna predko$¢ doplerowska

z umiarkowanym zwezeniem na skutek BAV
iposzerzeniem aorty powinni unika¢ forsow-
nego wysitku oraz ¢wiczen izometrycznych.
W tagodnym i umiarkowanym AS dozwolone
s3 intensywniejsze aktywnosci fizyczne. Za-
leca sie wczesniejsze wykonanie préby wy-
sitkowej.?*

+ Ciaza: jest przeciwwskazana u pacjentek
z ciezkim objawowym AS. Przed zaj$ciem
w cigze zalecane jest leczenie za pomoca
walwuloplastyki balonowej lub leczenie chi-
rurgiczne. U wybranych pacjentek z bezob-
jawowym ciezkim AS i prawidtowym wyni-
kiem préby wysitkowej ciaza moze by¢ do-
puszczalna. Ocena aorty wymaga szczegdl-
nej uwagi podczas oraz zaraz po ciazy, ponie-
waz moze wtedy dochodzi¢ do zwigzanego
z BAV poszerzenia sie aorty i dalszej jego pro-
gresji. Istnieje ryzyko rozwarstwienia aorty
(zob. R07DZIAL3.5.7).
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+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téw obcigzonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL3.4.6).

4.5.2. Nadzastawkowe zwezenie aorty
4.5.2.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne
Nadzastawkowe zwezenie aorty (SupraAS)
moze wystepowac jako charakterystyczna skta-
dowa dla zespotu Williamsa i Beurena lub jako
postac izolowana wystepujaca rodzinnie. Po-
staci te s3 spowodowane odpowiednio dele-
cja genu elastyny znajdujacego sie na chromo-
somie 7q11.23 lub mutacja w tym samym ge-
nie. Te wady genetyczne prowadza do zaweza-
jacej arteriopatii o réznym stopniu nasilenia,
ktora jest najbardziej widoczna na polaczeniu
opuszkowo-aortalnym."”

SupraAS mozna réwniez spotkaé w przypad-
ku rodzinnej homozygotycznej hipercholeste-
rolemii.”® Moze wystepowac takze jako ogra-



Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego nadzastawkowego zwezenia aorty

Zalecenie

U pacjentéw z objawami wady (samoistnymi lub wywotanymi préba wysitkowa) i Srednim
gradientem doplerowskim >40 mm Hg zaleca sie leczenie operacyjne

Klasa2 Poziom®

U pacjentéw ze $rednim gradientem doplerowskim <40 mm Hg zaleca sie leczenie
operacyjne, jesli stwierdza sie u nich >1z ponizszych czynnikéw:

* objawy, ktére mozna przypisac zwezeniu (duszno$¢ wysitkowa, dtawica, omdlenie)

« dysfunkcja skurczowa LV (EF <50% bez innej przyczyny)

» wymagane leczenie operacyjne istotnej CAD lub wady zastawkowej

U bezobjawowych pacjentéw ze Srednim gradientem doplerowskim >40 mm Hg¢, bez 1Ib C
dysfunkcji skurczowej LV, bez LVH i bez nieprawidtowego wyniku préby wysitkowej mozna
rozwazyc¢ leczenie operacyjne, jesli ryzyko zabiegu kardiochirurgicznego jest mate

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych

¢ Gradienty doplerowskie moga przeszacowywac zwezenie i wymagac potwierdzenia przez cewnikowanie serca.

Skréty: CAD - choroba wiericowa, EF - frakcja wyrzutowa, LV - lewa komora, LVH - przerost lewej komory

niczona widknista przepona zlokalizowana dy-
stalnie od uj$¢ wiencowych lub - najczesciej —
jako widoczna od zewnatrz deformacja klepsy-
drowa z odpowiadajacym jej zwezeniem $wiatta
aorty lub jako rozlane zwezenie aorty wstepu-
jacej. Moze by¢ zwiazane z nieprawidtowoscia-
mi zastawki aortalnej, niedorozwojem catej aor-
ty, zajeciem uj$¢ tetnic wienicowych lub zweze-
niem gltéwnych galezi aorty lub PA.

4.5.2.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

U wiekszo$ci pacjentéw w dziecinistwie wystepu-
ja objawy wynikajace z zawezenia drogi odptywu

lub niedokrwienia mie$nia sercowego. Podczas

gdy progresja SupraAS jest rzadka w dorostym

zyciu, osoby doroste sa nadal narazone na ryzy-
ko powiktan sercowych.” SCD wystepuje rzad-
ko, ale zdarza sie czesciej w SupraAS zwigzanym

z zespotem Williamsa i Beurena, z rozlanym ob-
wodowym zwezeniem PA lub CAD, w szczegdl-
noséci zwigzany jest z procedurami anestezjo-
logicznymi.

4.5.2.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady ogdlne, ktdre opisano w ROZDZIALE33.
Ostuchiwanie zazwyczaj ujawnia glosny

skurczowy szmer wyrzutu najlepiej styszal-
ny przy lewym brzegu mostka w jego dolnej
czedci bez kliku wyrzutu lub rozkurczowego
szmeru AR.

+ Echokardiografia umozliwia anatomiczne roz-
poznanie SupraAS, gdy pozwala na to okno
akustyczne. Za pomoca echokardiografii do-
plerowskiej mozna zmierzy¢ gradienty ci$nien,
ale pomiar ten moze zawyzac lub zanizaé fak-
tyczne obnizenie ci$nienia w obrebie zweze-
nia. TOE pozwala na dobra wizualizacje uj-
$cia naczyn wienicowych, a TOE w wersji 3D
moze by¢ wykorzystane do szczegétowej oce-
ny zwezonego obszaru.'8!

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

+ Informacje dotyczace préby wysitkowej moz-
na znalez¢ w czesci dotyczacej zastawkowe-
g0 AS (ROzDZIAL 4.5.1).

+ CMR/CCT sa przydatne do szczeg6étowej oce-
ny anatomii nadzastawkowej, w szczegélno-
$ci w przypadku obecnosci wielopoziomowe-
go LVOTO, lub do (przedoperacyjnej) oceny
anatomii tetnic wienicowych i innych zmian
w obrebie aorty lub w odgatezieniach aorty
(np. zwezenia tetnic szyjnych i nerkowych),
a takze w tetnicach ptucnych i ich odgate-
zieniach.

+ Cewnikowanie serca: ocena hemodynamicz-
najest zalecana, gdy diagnostyka nieinwazyj-
na pozostawia watpliwosci.

+ Przydatne jest przeprowadzenie diagnostyki
genetycznej wraz z poradnictwem i pdzniej-
szym badaniem przy uzyciu technik mikroma-
cierzy do zdiagnozowania zespotu Williamsa
i Beurena oraz sekwencjonowania genu ela-
styny w przypadku wady izolowane;j.

4.5.2.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje
przezskérne

Gléwnym sposobem leczenia jest leczenie ope-
racyjne. Smiertelnoé¢ zabiegowa w przypadku
przegrody wiéknistej oraz deformacji klepsy-
drowatej wynosi <5%. Ze wzgledu na duze cis-
nienie panujace w naczyniach wiericowych le-
czenie chirurgiczne mozna rozwazy¢ wczesniej
niz u pacjentéw z zastawkowym AS, szczeg6l-
nie jedli nie jest wymagana wymiana zastawki.
Przezywalno$¢ po zabiegu naprawy operacyjnej
wynosi 80-85% po 20 latach obserwacji.”®! Nie-
domykalno$¢ zastawki aortalnej moze by¢ obec-
na u ~5% pacjentéw, ale zazwyczaj nie postepuje
po kardiochirurgicznym odbarczeniu SupraAS.

4.5.2.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
Konieczna jest bezterminowa i regularna kon-
trola pacjentéw, w tym kontrola echokardiogra-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego podzastawkowego zwezenia aorty

Zalecenie

U objawowych pacjentéw (objawy spontanicznie lub w prébie wysitkowej) ze Srednim
gradientem doplerowskim >40 mm Hg¢ lub z ciezka AR zaleca sie leczenie operacyjne

Klasa? Poziom®

Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentéw, gdy stwierdza sie >1 Ila C

z ponizszych czynnikéw:
* Sredni gradient <40 mm Hg, ale LVEF <50%

* AR jest ciezka i LVESD >50 mm (lub 25 mm/m2 BSA) i/lub EF <50%¢
* Sredni gradient doplerowski >40 mm Hgc i obecny znaczny LVH
« $redni gradient doplerowski >40 mm Hgc i spadek cisnienia tetniczego podczas proby

wysitkowej ponizej wartosci wyjsciowej

Mozna rozwazy¢ leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentéw, gdy stwierdza sig >1 1Ib C

z ponizszych czynnikdw:

* $redni gradient doplerowski >40 mm Hg¢, LV prawidtowa (EF >50% i brak LVH), préba

wysitkowa w normie, a ryzyko operacyjne jest mate

* udokumentowano postepujace nasilenie sie AR i AR staje sie wieksza niz tagodna (dla

unikniecia dalszego powiekszania)

klasa zalecen
poziom wiarygodnosci danych

o n oo

Gradienty doplerowskie moga przeszacowywac zwezenie i wymagac potwierdzenia przez cewnikowanie serca.
Zob. wytyczne ESCz 2017 r. dotyczace postepowania w zastawkowych wadach serca.

Skroty: AR - niedomykalno$¢ aortalna, BSA - powierzchnia ciata, EF - frakcja wyrzutowa, LV - lewa komora, LVEF - frakcja wyrzutowa
lewej komory, LVESD - wymiar koricowoskurczowy lewej komory, LVH - przerost lewej komory

ficzna, w celu oceny progresji zwezenia (rzadko),
wymiaréw i czynnosci LV oraz wystapienia ob-
jawow, jak réwniez kontrola po leczeniu opera-
cyjnym w celu wykrycia p6znego nawrotu zwe-
zenia, powstania tetniaka (CMR/CCT) oraz wy-
stapienia lub progresji CAD. W kontroli nalezy
uwzglednié¢ ocene w specjalistycznych osrod-
kach zajmujacych sie ACHD.

4.5.2.6. Informacje dodatkowe

+ Wysitek fizyczny / sport: zob. zastawkowe
AS (ROZDZIA4.5.1).

+ Ciaza: zob. zastawkowe AS (Roz0z1At 45.1). Mez-
czyzni i kobiety z zespotem Williamsa i Beu-
rena i mutacjami genu elastyny s3 obcigzeni
50% ryzykiem transmisji (zalecane badania
przesiewowe rodzin).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téow obciazonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).

4.5.3. Podzastawkowe zwezenie aorty

4.5.3.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogéIne
Podzastawkowe zwezenie aorty (SubAS) moze
wystepowac jako wada izolowana, ale czesto jest
zwiazane z wada zastawki aortalnej, VSD, AVSD
lub z zespotem Shone’a (wielopoziomowe zwe-
zenie w obrebie lewego serca). Moze sie réwniez
rozwina¢ w nastepstwie leczenia operacyjnego
tych wad. Jest to spowodowane obecnoscig wiék-
nistego grzebienia/pierscienia w obrebie LVOT,
proksymalnie w stosunku do zastawki aortalnej,
lub moze mie¢ posta¢ wldknisto-miesniowego
zawezenia. SubAS nalezy odréznia¢ od kardio-
miopatii przerostowe;j.
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4.5.3.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Przebieg kliniczny tej wady jest bardzo zréznico-
wany. Obecno$¢ towarzyszacych CHD, w szcze-
g6lnosci VSD, jest zwigzana z progresja SubAS.
Wiek wydaje sie nie odgrywac roli w tej choro-
bie. Niedomykalnos¢ aortalna jest zjawiskiem
czestym, ale rzadko istotnym hemodynamicz-
nie lub postepujacym.'® Chociaz jest to rzadkie,
zdarzaja sie nagte zgony u pacjentéw z SubAS.

4.5.3.3. Postepowanie diagnostyczne
W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja
zasady og6lne, ktore opisano w ROZDZIALE33.

Do stwierdzanych objawéw klinicznych moz-
na zaliczy¢ skurczowy szmer wyrzutu przy le-
wym brzegu mostka, bez skurczowego kliku wy-
rzutu. Szmer rozkurczowy oznacza obecnos¢ AR.
+ Echokardiografia umozliwia zobrazowanie

anatomii LVOT, wspélistniejacych niepra-

widlowosci zastawki aortalnej, stopnia AR,
czynnosci LV, LVH oraz innych zmian wspél-
istniejacych. Za pomoca echokardiografii do-
plerowskiej mozna okresli¢ stopien ciezko-
$ci zwezenia podzastawkowego, ale wartosci
gradientéw wyliczone w ten sposéb moga po-
wodowaé przeszacowanie zwezenia, co z ko-
lei wymusza konieczno$¢ potwierdzenia wy-
nikéw za pomoca cewnikowania serca. Nie-
kiedy przy uzyciu TOE mozna zobrazowaé
obecno$¢ blony lub pierscienia. Tréjwymiaro-
wa TOE moze pomdc w ocenie zlozonej ana-
tomii LVOT.

+ CMR moze by¢ przydatny do charakteryzo-
wania zlozonych anatomii LVOTO, szczeg6l-
nie u pacjentéw ze ztym oknem akustycznym.



4.5.3.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje
przezskérne

Leczenie kardiochirurgiczne jest jedynym sku-
tecznym zabiegiem i polega na catkowitej re-
sekcji widknistego grzbietu/piericienia i cze-
$ciowo jego miesniowej podstawy wzdtuz lewej
powierzchni przegrodowej. Posta¢ wiéknisto-
-mie$niowa lub kanatowa SubAS wymaga roz-
leglejszej resekcji lub wykonania operacji Kon-
no. Wyniki leczenia chirurgicznego sa dobre,
niemniej moze dochodzi¢ do nawrotu zwezenia.
U pacjentéw z malym ryzykiem zwiazanym z za-
biegiem chirurgicznym i morfologia wady kwali-
fikujaca sie do zabiegu naprawczego prég decyzji
o leczeniu operacyjnym jest nizszy niz w przy-
padku AS, poniewaz nie ma koniecznosci uzycia
protezy zastawki. W przypadku wspétistnienia
umiarkowanej i ciezkiej AR w czasie operacji na-
lezy naprawic¢ lub wymieni¢ zastawke aortalng.

4.5.3.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
Konieczna jest bezterminowa i regularna kon-
trola pacjentéw nieleczonych operacyjnie, w tym
kontrola echokardiograficzna w celu oceny pro-
gresji zwezenia, AR oraz wymiaréw i czynnosci
LV. Po leczeniu operacyjnym réwniez koniecz-
na jest regularna kontrola, majaca na celu wy-
krycie p6Znego nawrotu zwezenia, progresji AR
oraz powiktan pod postacia zaburzen rytmu ser-
ca, zaburzen przewodzenia i jatrogennego VSD.
W schemacie kontroli nalezy uwzgledni¢ ocene
w specjalistycznych osrodkach zajmujacych sie
ACHD, a ich czestotliwo$é jest zwiazana z prze-
widywanym postepem choroby.

4.5.3.6. Informacje dodatkowe

+ Wrysilek fizyczny / sport: zob. zastawkowe
AS (RoZDZIAL 4.5.1).

+ Cigza: jest przeciwwskazana jedynie w przy-
padku ciezkiego objawowego SubAS; w takiej
sytuacji przed planowana cigza nalezy prze-
prowadzi¢ leczenie operacyjne. Leczenie ope-
racyjne nalezy réwniez rozwazy¢ u chorej pla-
nujacej cigze w przypadku ciezkiego bezobja-
wowego SubAS. (zob. ROIDZIAL3.5.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téw obciazonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).

4.6. Koarktacja aorty
4.6.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogéine
CoA uznaje sie za element uogélnionej arteriopa-
tii, a nie tylko izolowane okrezne zwezenie aor-
ty. Moze mie¢ posta¢ niewielkiego przewezenia
lub dtugiego, hipoplastycznego odcinka (tuku)
aorty. Typowo CoA stwierdza sie w okolicy uj-
$cia przewodu tetniczego, a jedynie w rzadkich
przypadkach w innych lokalizacjach (aorta wste-
pujaca, zstepujaca lub brzuszna).

Zmiany towarzyszace obejmuja BAV (do 85%),
tetniaka aorty wstepujacej, SubAS lub SupraAsS,
(nadzastawkowe) zwezenie zastawki mitralnej

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

(w tym spadochronowa zastawke mitralna), ze-
sp6t Shone’a lub ztozone wrodzone wady serca.
CoA moze by¢ zwiazana z zespotem Turnera i ze-
spolem Williamsa i Beurena. U pacjentéw z CoA
stwierdzano pozasercowe anomalie naczynio-
we, w tym nieprawidlowe odejscie prawej tetni-
cy podobojczykowej (w 4-5% przypadkéw), kra-
zenie oboczne i tetniaki srédmoézgowe (do 10%).

4.6.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Objawy podmiotowe i przedmiotowe zaleza
od ciezkosci CoA. W przypadku istotnej CoA
objawy pojawiaja sie we wczesnym okresie zycia,
natomiast tagodne postaci CoA moga pozostawaé
bezobjawowe nawet az do wieku dorostego, kie-
dy to CoA wykrywana jest w badaniach diagno-
stycznych w kierunku nadciénienia tetniczego.
Do gtéwnych objawéw naleza: bél gtowy, krwa-
wienia z nosa, zawroty glowy, szum w uszach,
duszno$¢, angina brzuszna, chromanie prze-
stankowe oraz chlodne stopy.

Pacjenci z CoA, ktérzy osiagneli wiek dojrze-
wania, maja bardzo dobre rokowanie z przezy-
ciem dtugoterminowym do 60 lat. Chorobowos¢
dlugoterminowa jest jednak powszechna, w du-
zej mierze wiaze sie z powiktaniami aortalny-
miidlugotrwalym nadcisnieniem tetniczym.'s3
Przebieg naturalny moze by¢ powiklany wy-
stapieniem: lewokomorowej niewydolno$ci ser-
ca, krwawien $rédczaszkowych (z jagodowego
tetniaka), IE, pekniecia/rozwarstwienia aorty,
przedwczesnej miazdzycy tetnic wieicowych
i mézgowych oraz innych wad serca.

4.6.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady ogdlne, ktore opisano w ROIDZIALE33.
Gabinetowe pomiary ci$nienia tetniczego

krwi w koniczynach gérnych i dolnych sa pod-
stawowymi badaniami wymaganymi u wszyst-
kich pacjentéw z koarktacja aorty. Gradient
ci$nienia tetniczego krwi pomiedzy gérnymi
i dolnymi koniczynami (dla ci$nienia skurczo-
wego 220 mm Hg) wskazuje na istotna CoA. Sta-
be lub nieobecne tetno na konczynach dolnych
lub opéznienie tetna pomiedzy tetnica promie-
niowa a udowa réwniez wskazuja na istotna ko-
arktacje aorty.

+ Calodobowe pomiary ci$nienia tetniczego (pra-
we ramie) zaleca sie w celu wykrycia/potwier-
dzenia nadcisnienia tetniczego (Srednia dla cis$-
nienia skurczowego z calej doby >130 mm Hg
i/lub $rednia dla ci$nienia rozkurczowego z ca-
tej doby >80 mm Hg).

+ Do innych objaw6w naleza: mruk nadmost-
kowy (niedrozno$¢ proksymalna), szmer mie-
dzylopatkowy (skurczowy) lub szmer ciagly
(z powodu obecnosci naczyn krazenia obocz-
nego). W przypadku punktowej CoA szmery
moga by¢ catkowicie nieobecne.

+ Obrazy RTG klatki piersiowej moga cechowac
sie ubytkami trzeciego i czwartego (do 6sme-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego koarktacji i rekoarktacji aorty

Zalecenie Poziom®

Leczenie koarktacji lub rekoarktacji aorty (operacyjne lub przezskérne) jest wskazane
u pacjentéw z nadcisnieniem tetniczyme ze zwiekszonym gradientem pomiedzy dolnymi

a gornymi koriczynami w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym przez pomiar inwazyjny
(gradient szczytowy >20 mm Hg) z preferencjq dla leczenia przezskdrnego (stentowanie),
jesli to technicznie mozliwe

Leczenie przezskdrne (stentowanie) nalezy rozwazyc¢ u pacjentéw z nadcisnieniem tetniczyme ~ 1Ila C
ze zwezeniem ciesni aorty >50% w stosunku do Srednicy aorty na poziomie przepony, nawet
jesli inwazyjny gradient szczytowy <20 mm Hg, jesli to technicznie mozliwe

Leczenie przezskérne (stentowanie) nalezy rozwazy€ u pacjentdw z prawidtowym cisnieniem  Ila C
tetniczyme ze zwiekszonym gradientem ci$nief w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym
przez pomiar inwazyjny (gradient szczytowy >20 mm Hg), jesli to technicznie mozliwe

Leczenie przezskérne (stentowanie) mozna rozwazy¢ u pacjentéw z prawidtowym cisnieniem | IIb C
tetniczyme ze zwezeniem ciesni >50% w odniesieniu do $rednicy aorty na poziomie przepony,
nawet gdy inwazyjny gradient szczytowy wynosi <20 mm Hg, jesli to technicznie mozliwe

a klasazalecen

b poziom wiarygodnosci danych

¢ W celurozpoznania nadci$nienia tetniczego nalezy rozwazy¢ wykonanie catodobowego monitorowania cisnienia tetniczego
na prawym ramieniu.

go) zebra ze wzgledu na obecno$¢ naczyn kra- cie leczenia interwencyjnego. Nalezy jednak
zenia obocznego. zauwazyd¢, ze u pacjenta w stanie znieczule-
+ Echokardiografia dostarcza informacji na te- nia ogélnego wyniki inwazyjnych pomiaréw
mat lokalizacji, struktury i nasilenia CoA, gradientu ci$nienia moga by¢ niedoszacowane.

czynnosci i przerostu LV, wspélistniejacych

nieprawidtowosci serca oraz wymiaréw aor-  4.6.4. Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskorne
tyinaczyn odchodzacych od aorty. Gradienty ~ Wskazowki dotyczace interwencji podsumowa-
doplerowskie nie maja zastosowaniaw ocenie  no w tabeli z zaleceniami dotyczacymi lecze-
nasilenia wady wrodzonej ani zwezenia poope-  nia zabiegowego koarktacji i rekoarktacji aor-
racyjnego. W przypadku obecnoscirozlegltych  ty oraz na rvciniee.

tetnic krazenia obocznego ocena gradientu nie We wrodzonej CoA o odpowiedniej anatomii
daje wiarygodnego wyniku. Po zabiegu chi- poszerzanie za pomoca stentéw stalo sie w wie-
rurgicznym lub stetowaniu moze dochodzi¢  lu o$rodkach zajmujacych sie leczeniem ACHD
do zwiekszenia skurczowych predkosci prze-  leczeniem pierwszego rzutu.”®® Stosowanie sten-
plywu, nawet przy braku istotnego zwezenia, téw powlekanych jest preferowane ze wzgledu
co wynika ze zmniejszonej/nieobecnej podat-  na nizszy $rednio- i dtugoterminowy wskaznik
noéci aorty i zjawiska powrotu ci§nienia (pres-  powiklan.'® Stenty biodegradowalne sa w fazie
sure recovery), zawyzajacego warto$¢ pomiaru  rozwoju, ale stosuje sie je gtéwnie u dzieci, kie-
gradientu metoda Dopplera. Zjawisko przedtu-  dy aorta nadal ma rosnac.

zenia przeplywu w aorcie zstepujacej na faze Angioplastyka balonowa u 0s6b dorostych jest
rozkurczu i rozkurczowy przeptyw w aorcie  wskazana jedynie w celu ponownego poszerze-
brzusznej sa wskaznikami znaczacej (re-)CoA.  nia wczesniej stentowanej aorty.

+ CMR/CT, wlacznie z rekonstrukecja 3D, sa pre- Podczas gdy pediatryczne techniki chirur-
ferowanymi metodami nieinwazyjnej oceny  giczne obejmuja resekcje i zespolenie koniec
calej aorty u os6b dorostych: zaréwno loka-  do konica, resekcje i rozszerzone zespolenie ko-
lizacji zwezenia, jego rozleglosci i nasilenia, niec do konca, aortoplastyke z zastosowaniem
jak i oceny tuku aorty, odcinka przed zweze- laty, aortoplastyke z wykorzystaniem plata
niem i za nim oraz naczyn krazenia oboczne-  z proksymalnego odcinka tetnicy podobojczy-
go. Obie metody umozliwiaja wykrycie powi- kowej lewej, wstawianie graftu (walcowatego)
ktan, takich jak tetniak, nawr6t zwezenialub ~ oraz pomostowanie przy uzyciu graftu skacza-
zwezenie resztkowe.'® cego, to u dorostych mozliwe jest wykonanie tyl-

+ Obrazowanie naczyn wewnatrzmézgowych ko tych dwéch ostatnich. Wszczepienie kondu-
jest wskazane w razie objawéw i/lub mani-  itu od aorty wstepujacej do zstepujacej jest pre-
festacji klinicznej tetniaka/jego pekniecia. ferowana metoda u oséb dorostych z trudnym

+ Cewnikowanie serca potaczone z pomia- wariantem anatomicznym. Cho¢ ryzyko chirur-
rem ci$nien (gradient szczytowy ci$nienia  giczne w prostej CoA wynosi obecnie <1%, zwiek-
220 mm Hg) oznacza istotno$¢ hemodynamicz-  sza sie ono istotnie w wieku 30-40 lat. Uszko-
na CoA przy braku dobrze rozwinietego kra-  dzenie rdzenia kregowego jako powiklanie sta-
zenia obocznego i jest wykonywane w aspek- 1o sie niezwykle rzadkie.'’
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postepowanie zachowawcze

RYCINA 6. Postepowanie w koarktacji i rekoarktacji aorty

a W celu rozpoznania nalezy rozwazy¢ catodobowe monitorowanie ci$nienia tetniczego na prawym ramieniu.

b inwazyjnie potwierdzony pomiar
¢ wzgledem Srednicy aorty na poziomie przepony

Poniewaz CoA nie jest choroba, ktéra dotyczy
jedynie aorty, nalezy wzia¢ pod uwage wsp6list-
niejace wady, ktére moga wymagac interwen-
qji, takie jak:

+ wspolistniejace istotne AS lub jej niedomy-
kalnosé (BAV)

+ tetniak aorty wstepujacej o $rednicy >50 mm
lub jego szybka progresja

+ tetniak lub tetniak rzekomy w miejscu
uprzedniej CoA

+ objawowe lub duze tetniaki kotla tetnicze-
go Willisa.

Leczenie nalezy prowadzi¢ w o$rodkach o du-
zym do$wiadczeniu w leczeniu CHD.

4.6.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentéw

Ponizej wymieniono potencjalne problemy po-

jawiajace sie w wyniku leczenia, jego nastep-

stwa i powiklania:

+ U pacjentéw czesto wystepuje nadci$nienie
tetnicze spoczynkowe lub indukowane wysit-
kiem (nawet po skutecznym leczeniu), ktére
jestistotnym czynnikiem ryzyka przedwcze-
snej CAD, dysfunkcji komér oraz pekniecia
tetniakow aorty lub tetnic mézgu.'®®

+ Geometria tuku (gotycki, krenelowy, prawi-
dlowy) i mniejsze rozmiary aorty w obszarze
stentowanym moga przyczynia¢ sie do rozwo-
ju nadci$nienia. Calodobowy pomiar cis$nie-
nia tetniczego krwina prawym ramieniu ma
przewage w wykrywaniu nadci$nienia tet-

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

niczego nad pomiarem przygodnym.'®® Zna-
czenie izolowanego, wywolanego wysitkiem
fizycznym nadci$nienia pozostaje zagadnie-
niem dyskusyjnym.

+ Zwiekszony gradient ci$nienia tetniczego (dla
ci$nienia skurczowego 220 mm Hg) pomie-
dzy koniczynami gérnymi i dolnymi wskazu-
je na rekoarktacje i uzasadnia inwazyjna oce-
ne w celu potwierdzenia i leczenia.

+ Leczenie nadci$nienia tetniczego powinno by¢
zgodne z wytycznymi ESC/ESH z 2018 r."*°

+ Nawracajaca lub resztkowa CoA moze induko-
wac lub nasila¢ systemowe nadci$nienie tet-
nicze oraz jego powiklania.

+ Tetniaki aorty wstepujacej lub w miejscu in-
terwencji chirurgicznej niosa za soba ryzyko
pekniecia i zgonu. Zabiegi naprawcze przy
uzyciu laty (np. dakronowej) obciazone sa
szczegblnie duzym ryzykiem powstania tet-
niaka w operowanym miejscu,'’ z tego wzgle-
du miejsce to nalezy regularnie obrazowac.

+ Nalezy zwrdci¢ uwage na wystepowanie BAV,
choréb zastawki mitralnej, przedwczesnej
CAD oraz wrodzonych matych jagodowych
tetniakéw wewnatrzczaszkowych kota tetni-
czego Willisa (nie zaleca sie rutynowych badan
przesiewowych u pacjentéw bezobjawowych).
Wszyscy pacjenci z CoA wymagaja systema-

tycznej kontroli, przynajmniej corocznie. Ob-

razowanie aorty (najlepiej za pomoca CMR) jest
wymagane w celu udokumentowania anatomii
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pooperacyjnej lub po zabiegu interwencyjnym
oraz powiklan (nawré6t zwezenia, tetniak, po-
wstanie tetniaka rzekomego). Zalecane odste-
py czasu miedzy kolejnymi badaniami to zwy-
kle 3-5 lat, ale zaleza one réwniez od wyjscio-
wej patologii.

4.6.6. Informacje dodatkowe

+ Wysitek fizyczny / sport: pacjenci bez reszt-
kowego zwezenia, z prawidlowym spoczyn-
kowym i wysitkowym ci$nieniem tetniczym
najczesciej moga podejmowaé normalng ak-
tywno$c¢ bez ograniczen. Pacjenci z nadcis-
nieniem tetniczym, rezydualnym zwezeniem
lub innymi powiklaniami powinni unika¢ for-
sownych ¢wiczen izometrycznych, proporcjo-
nalnie do nasilenia probleméw zdrowotnych.

+ Cigza: po skutecznym leczeniu CoA wiele ko-
biet znosi ciaze bez wigkszych probleméw.*
U kobiet niepoddanych naprawie CoA, jak réw-
niez u kobiet poddanych leczeniu operacyjne-
mu, u ktérych wystepuje nadci$nienie tetni-
cze, resztkowa CoA lub tetniak aorty, istnieje
zwiekszone ryzyko pekniecia aorty i tetnia-
kéw tetnic mézgu podczas ciazy i porodu. Ist-
nieja doniesienia o zwiekszonym ryzyku poro-
nieniainadci$nienia w cigzy'? (zob. rozbz1AL3.57).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téw obciazonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).

4.7. Patologie aorty

4.7.1. Zesp6t Marfana i pokrewne mu dziedziczne
choroby aorty piersiowej

4.71.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Zespol Marfana jest prototypem jednostek ze-
spotéw HTAD, obejmujacych klinicznie i gene-
tycznie niejednorodna grupe zaburzen z tetnia-
kiem lub rozwarstwieniem aorty piersiowej jako
wsp6lnym mianownikiem. Zaréwno zespotowe,
jakiniezespotowe (lub izolowane) formy HTAD
naleza do spektrum klinicznego, przy czym pre-
zentacja kliniczna poszczegdlnych jednostek na-
klada sie na siebie w znacznym stopniu.

Wiecej informacji na temat réznych zespotéw
mozna znalez¢é w wytycznych ESC z 2014 r. do-
tyczacych choroby aorty'” oraz w stanowisku
towarzystw naukowych w sprawie badan ge-
netycznych w ACHD/HTAD."? Poniewaz wiek-
szo$¢ dzieci, u ktérych wystepuja gtéwnie ze-
spotowe postaci HTAD, w wieku dorostym zo-
stanie skierowana do o$rodkéw prowadzacych
opieke nad ACHD, niniejsze wytyczne koncen-
truja sie na okreslonych powiktaniach sercowo-
-naczyniowych. Zesp6l Marfana jest przedsta-
wiony jako choroba modelowa, inne zespoty zo-
staly oméwione w przypadku istotnych r6znic
w stosunku do zespotu Marfana.

4.7.1.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Chociaz choroba aorty piersiowej — tetniak wy-
kryty w wyniku badania przesiewowego lub
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rozwarstwienie jako ostre powiklanie - jest
gtéwna cecha charakterystyczna zespotu Mar-
fana /HTAD, to kluczem do postawienia roz-
poznania u niektérych pacjentéw moga by¢ po-
zaaortalne objawy w obrebie uktadu szkieleto-
wego / narzadu wzroku. Rokowanie we wszyst-
kich postaciach HTAD zalezy gtéwnie od stop-
niowego poszerzania sie aorty, prowadzacego
do jej rozwarstwienia lub pekniecia. Rokowanie
r6zni sie w zalezno$ci od podtoza genetycznego.
Sredni wiek w chwili zgonu u nieleczonych pa-
cjent6éw z zespotem Marfana wynosi <40 lat, ale
moze zblizaé sie do wieku catej populacji u pa-
cjentéw, u ktérych rozpoznanie jest znane i kto-
rzy sa wlasciwie leczeni.?’ Do rzadszych przy-
czyn zgondw z przyczyn sercowo-naczyniowych
naleza niewydolno$é serca i SCD.?

W zespole Marfana gléwna determinanta roz-
warstwienia aorty typu A jest $rednica pierscie-
nia aorty ze zwiekszonym ryzykiem peknie-
cia 250 mm."”® Inne czynniki ryzyka to wywiad
rodzinny wystepowania pekniecia aorty przy
malej srednicy,””? tempo przyrostu $rednicy pier-
$cienia aorty, ciaza i nadci$nienie tetnicze. Poja-
wia sie coraz wiecej danych naukowych na istnie-
nie r6znic w ryzyku powiktan aortalnych zalez-
nych od genetyki pacjenta i dane te nalezy brac
pod uwage. Inne czesci aorty - lub w przypad-
ku niektérych postaci jej gtéwne odgatezienia -
moga réwniez poszerzac sie lub rozwarstwic.

Obecnos¢ istotnej niedomykalnosci zastaw-
ki aortalnej, tréjdzielnej lub mitralnej — zwy-
kle zwigzana z wypadaniem platkéw zastawki -
moze prowadzi¢ do objawéw przeciazenia obje-
tosciowego komory. Choroba LV moze jednak
wystepowac réwniez niezaleznie od dysfunkcji
zastawki, co moze mie¢ zwigzek z zaburzeniami
rytmu serca. Wypadanie ptatkéw zastawki mi-
tralnej u pacjent6w z zespolem Marfana objawia
sie wczesnie i postepuje do ciezkiej niedomykal-
noéci mitralnej, z koniecznoscia wykonania za-
biegu chirurgicznego oraz prowadzi do wystepo-
wania IE wczeéniej niz w idiopatycznym wypa-
daniu platkéw zastawki mitralnej.'%

4.7.1.3. Postepowanie diagnostyczne

Bardzo istotne jest wczesne rozpoznanie choroby,
poniewaz profilaktyczna operacja chirurgiczna
moze zapobiec rozwarstwieniu i peknieciu aor-
ty. Wymaga to multidyscyplinarnego, zespoto-
wego podejscia z uwzglednieniem wynikéw ba-
dan klinicznych i genetycznych.”’ Rozpoznanie
zespotu Marfana opiera sie na kryteriach Gan-
dawy, przy czym gléwnymi cechami sa: tetniak
opuszki aorty / dysekcja i ektopia soczewek."%
Kryteria dla pozostatych postaci HTAD nie zo-
staly dokltadnie okreslone.

Badanie panelowe genéw ma istotne znacze-
nie dla potwierdzenia rozpoznania i ustalenia
postepowania. Odsetek wykrywania mutacji
w postaciach objawowych jest wiekszy (>90%)
niz w przypadkach bezobjawowych (20-30%)."*’



Po zidentyfikowaniu wariantu patogennego obo-
wiagzkowe jest przeprowadzenie badan genetycz-
nych czlonkéw rodziny, aby umozliwi¢ wczesne
i wlasciwe postepowanie.

+ Ocena echokardiograficzna opuszki aorty po-
winna obejmowaé pomiary na poziomie pier-
$cienia, zatoki, tacza zatokowo-tubularnego,
aorty wstepujacej, tuku i aorty zstepujacej.
U os6b dorostych zaleca sie wykonywanie po-
miaréw w koncowej fazie rozkurczu na zasa-
dzie , krawedz wiodaca do wiodacej” (leading-

-to-leading edge). Uzyskane wartosci nalezy
skorygowaé w zaleznosci od wieku, plci i roz-
miaru ciata za pomoca standaryzowanych no-
mograméw.?02"" Nalezy oceni¢ morfologie za-
stawek (wypadanie ptatkéw zastawki mitral-
nej, BAV) iich funkgcje, a takze obecnos¢ PDA.
Wymiary i czynno$¢ LV nalezy ocenia¢ zgod-
nie z ogélnie przyjetymi zaleceniami.

+ Angiografie CMR lub CCT od glowy do miedni-
cy nalezy wykonac u kazdego pacjenta w oce-
nie wyjéciowej, zapewniajac obrazowanie catej
aorty i naczyn od niej odchodzacych. Oprécz
pomiaru wymiaréw $rednicy aorty, informa-
cje na temat kretosci aorty / tetnic kregowych
sa wazne dla celéw diagnostycznych i progno-
stycznych.202203

+ Monitorowanie metoda Holtera nalezy prze-
prowadzi¢ u pacjentéw objawowych, ponie-
waz moga wystapic arytmie komorowe, za-
burzenia przewodzenia i SCD.

4.71.4. Leczenie farmakologiczne

Chociaz w zadnym badaniu nie stwierdzono
zmniejszenia $miertelnosci ani szybkosci roz-
warstwienia, B-adrenolityki pozostaja podsta-
wa leczenia pacjentéw z zespolem Marfana /
HTAD, poniewaz zmniejszaja sity $cinajace dzia-
tajace na $ciane naczynia i tempo poszerzania
aorty.?% Rygorystyczne leczenie przeciwnadci-
$nieniowe ukierunkowane na obnizenie skur-
czowego ci$nienia tetniczego w calodobowym
monitorowaniu <130 mm Hg (110 mm Hg u pa-
cjentéw z rozwarstwieniem aorty) jest wazne,
chociaz nie ma danych pozwalajacych na usta-
lenie bezsprzecznych wartosci progowych dla
ci$nienia tetniczego. ARB nie wykazaty lepsze-
go wyniku w poréwnaniu z B-adrenolitykami
lub jako dodatek do B-adrenolitykéw w kilku
badaniach, ale mozna je rozwazy¢ jako alter-
natywne leczenie u pacjentéw nietolerujacych
B-adrenolitykéw.22% Leczenie farmakologicz-
ne powinno by¢é kontynuowane po zabiegu ope-
racyjnym.

Trwajace metaanalizy badan nad leczeniem
farmakologicznym moga poméc w zdefiniowa-
niu podgrup - w oparciu o dane genetyczne i kli-
niczne — ktére odniosa korzysci z okreslonego le-
czenia.?” Poniewaz nie przeprowadzono zadnych
badan klinicznych w HTAD poza zespotem Mar-
fana, leczenie jest zwykle przyjmowane na pod-
stawie danych dotyczacych zespotu Marfana.
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4.71.5. Leczenie chirurgiczne
Wskazania do interwencji podsumowano w ta-
beli z zaleceniami dotyczacymi wskazan do le-
czenia chirurgicznego aorty w patologiach aorty.
Profilaktyczny zabieg chirurgiczny na opuszce
aorty jest jedyna ostateczng metoda zapobie-
gania rozwarstwieniu aorty w zespole Marfana
i pokrewnych HTAD. U pacjentéw z anatomicz-
nie prawidtowa zastawka aortalng i mala niedo-
mykalno$cia preferowana metoda leczenia jest
zastepowanie opuszki aorty proteza z dakro-
nu i reimplantacja tetnic wieticowych do prote-
zy (procedura Davida), ktéra ma dobry, dtugo-
trwaty efekt, réwniez u pacjentéw z zespotem
Marfana."”*2® Wykorzystanie kompozytowego
graftu, zwykle z zastawka mechaniczna, jest
trwalszym alternatywnym rozwiazaniem, ale
wymaga dtugotrwatego leczenia przeciwkrzep-
liwego. Decyzje o wyborze techniki nalezy po-
dejmowac indywidualnie, a pod uwage powin-
ny by¢ brane preferencje pacjenta i do§wiadcze-
nie chirurgiczne.?%

Zespol Marfana i pokrewne HTAD wiaza sie
z ryzykiem powtérnego rozwarstwienia i nawro-
tow tetniaka w dystalnej czesci aorty, zwlasz-
cza u pacjentéw z wczedniejszym rozwarstwie-
niem.?'0?" Wraz ze zwiekszeniem $redniej dtugo-
$ci zycia powiklania te wystepuja coraz czesciej.
Chirurgia otwarta aorty pozostaje referencyj-
na metoda leczenia dystalnej choroby aortal-
nej, chociaz w wybranych przypadkach mozna
rozwazy¢ procedury hybrydowe ze stentowa-
niem wewnatrznaczyniowym, w ktérych moz-
liwe jest umieszczenie proksymalne i dystalne
stentu w protezie dakronowej.

4.7.1.6. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
Wymagana jest ciagta i regularna wielodyscy-
plinarna obserwacja w centrum specjalistycz-
nym. Echokardiografia i CCT/CMR sa kluczo-
wymi badaniami.

4.71.7. Informacje dodatkowe

+ Wrysitek fizyczny / sport: pacjentom nalezy za-
leci¢ unikanie maksymalnego wysitku, wspot-
zawodnictwa sportowego, sportéw kontakto-
wych i éwiczen izometrycznych. Szacowanie
ryzyka na podstawie wielkosci aorty zostato
zasugerowane przez Budtsa i wsp.?

+ Ciaza: w genetycznie potwierdzonym zespole
Marfana / HTAD istnieje 50% ryzyko trans-
misji zaréwno dla mezczyzn, jak i kobiet. Ko-
nieczne jest wlasciwe i odpowiednie czasowo
poradnictwo genetyczne. Kobietom o $redni-
cy opuszki aorty >45 mm zdecydowanie od-
radza sie zajscie w ciaze bez uprzedniej napra-
wy z uwagi na duze ryzyko rozwarstwienia.*3
Srednica opuszki aorty <40 mm rzadko stano-
wi problem, cho¢ nie mozna okregli¢ catkowi-
cie bezpiecznej $rednicy. Gdy $rednica opusz-
ki aorty wynosi pomiedzy 40 a 45 mm, wcze-
$niejszy przyrost wymiaru aorty i wywiad ro-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego aorty w patologiach aorty

Zalecenie Klasa? Poziom®

Zesp6t Marfana i HTAD

Naprawa zastawki aortalnej za pomoca reimplantacji lub plastyki technikg anuloplastyki
aortalnej jest zalecana u mtodych pacjentéw z zespotem Marfana lub pokrewnych HTAD

z poszerzong opuszkg aorty i tréjptatkowg zastawka aortalng, jesli jest wykonywana przez
doswiadczonego chirurga

Operacja jest zalecana u pacjentéw z zespotem Marfana, z chorobg opuszki aorty
zmaksymalng Srednicg aorty na poziomie zatok >50 mm¢

Nalezy rozwazy¢ operacje u pacjentéw z zespotem Marfana, z chorobg opuszki aorty
zmaksymalng Srednicg aorty na poziomie zatok >45 mm¢i dodatkowymi czynnikami ryzyka¢

Nalezy rozwazy¢ operacje u pacjentéw z mutacja TGFBRT lub TGFBR2 (w tym z zespotem Loeysa  Ila C
i Dietza) z chorobg opuszki aorty z maksymalna Srednicg aorty na poziomie zatok >45 mm¢

Dwuptatkowa zastawka aortalna

Leczenie operacyjne aorty nalezy rozwazy¢, jedli aorta wstepujaca jest: Ila C

* >50 mm przy obecno$ci dwuptatkowej zastawki aortalnej z dodatkowymi czynnikami
ryzyka® lub koarktacja aorty

* >55 mm u wszystkich pozostatych pacjentéw

Zesp6t Turnera

U kobiet z zespotem Turnera w wieku >16 lat z indeksem aorty wstepujacej >25 mm/m? Ila C
i dodatkowymi czynnikami ryzyka rozwarstwienia aorty nalezy rozwazy¢ planowa operacje
tetniakéw opuszki aorty i/lub aorty wstepujacej

U kobiet z zespotem Turnera w wieku >16 lat zindeksem aorty wstepujacej >25 mm/m? IIb C
i bez dodatkowych czynnikéw ryzyka rozwarstwienia aorty'mozna rozwazy¢ planowg
operacje tetniakéw opuszki aorty i/lub aorty wstepujacej

o n oo

klasa zalecen

poziom wiarygodnosci danych

W przypadku ekstremalnie matych lub duzych rozmiaréw BSA moze by¢ konieczne dostosowanie zalecanych punktéw odciecia.
w wywiadzie rodzinnym rozwarstwienie aorty przy matej $rednicy (lub wcze$niejsze wystapienie u pacjenta spontanicznego
rozwarstwienia naczynia), postepujaca AR, chec zajécia w cigze, niekontrolowane nadcisnienie i/lub zwigkszanie sie wymiaru
aorty >3 mm/rok (w powtarzanych pomiarach wykonanych tg sama technika obrazowania bramkowang EKG, na tym samym
poziomie aorty, bezposrednio poréwnywanych i potwierdzone inng technikg obrazowania)

e wwywiadzie rodzinnym rozwarstwienie aorty przy matej Srednicy, che¢ zajScia w ciaze, nadci$nienie systemowe i/lub wzrost
wymiaru aorty >3 mm/rok (w powtarzanych pomiarach wykonanych ta sama technika obrazowania bramkowang EKG, na tym

samym poziomie aorty, bezpo$rednio poréwnywanych i potwierdzone inng technika obrazowania)

f BAV, wydtuzenie tuku aorty, CoA i/lub nadcisnienie

Skroty: AR — niedomykalno$¢ aortalna, BAV - dwuptatkowa zastawka aortalna, BSA - powierzchnia ciata, CoA - koarktacja aorty,
EKG - elektrokardiogram, HTAD - dziedziczna choroba aorty piersiowej

dzinny s3 istotnymi czynnikami przy podej-
mowaniu decyzji o operacji naprawczej aorty
przed zajsciem w ciaze. Nawet po naprawie
aorty wstepujacej, pacjentki z zespolem Marfa-
na sa nadal narazone na ryzyko rozwarstwie-
nia w pozostalej czesci aorty (zob. R0zDZIAL3.5.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pa-
cjentéw obciazonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).

4.7.2. Dwuptatkowa choroba aorty

W zaleznosci od przytaczanej serii opiséw przy-
padkéw u 20-84% pacjentéw z BAV bedzie sie
rozwijaé poszerzenie aorty wstepujacej, co wska-
zuje na to, ze BAV nalezy traktowac jako czesé
spektrum aortopatii obejmujacych zastawke
aortalna,’"” dlatego dwuptatkowa choroba aor-
ty moze by¢ odpowiedniejszym terminem. Na-
dal przedmiotem dyskus;ji jest w jakim stopniu
patogeneza uwarunkowana jest wewnetrzny-

ZESZYTY EDUKACYJNE. KARDIOLOGIA POLSKA  1/2021

mi/genetycznymi zaburzeniami budowy $cia-
ny lub zmieniong hemodynamika, ale prawdo-
podobnie istotne sa oba te czynniki.

Przy nieobecnosci istotnych zaburzen czyn-
nosci zastawki poszerzenie aorty w przebiegu
dwuptatkowej choroby aorty rozwija sie zwykle
bezobjawowo. Wraz ze wzrostem $rednicy zwiek-
sza sie jednak ryzyko wystapienia ostrego roz-
warstwienia aorty. W poréwnaniu z populacja
og6lna czestosé wystepowania rozwarstwienia
aorty u pacjentéw z dwuplatkowa choroba aorty
jest 8 razy wieksza, co w liczbach bezwzglednych
nadal przedstawia mate ryzyko (31/100 000 pa-
cjentolat),'”>"6283 znacznie mniejsze niz w przy-
padku zespotu Marfana / HTAD. Badania obser-
wacyjne wskazuja, ze stan kliniczny pacjentéw
z dwuptatkowa choroba aorty jest bardziej zbli-
zony do stanu klinicznego u 0s6b z tetniakami
w populacji ogdlnej i stanowi tagodniejsza pa-
tologie aorty niz zesp6t Marfana / HTAD."6.214



CoA wiaze sie ze zwiekszonym ryzykiem roz-
warstwienia.””®

Informacje na temat postepowania diagno-
stycznego zamieszczono w ROZDIIALE4713.

Dotychczas nie ma danych naukowych na te-
mat skutecznosci leczenia farmakologiczne-
go poszerzenia aorty w dwuplatkowej choro-
bie aorty, ale uzasadnione moze by¢ uznanie
B-adrenolitykéw lub ARB za leczenie pierwsze-
go rzutu w razie wystepowania nadci$nienia
tetniczego.

Wskazéwki dotyczace interwencji podsumo-
wano w tabeli z zaleceniami dotyczacymi ope-
racji chirurgicznych aorty w patologiach aorty.

Rodzinne wystepowanie BAV zostalo wy-
raznie okre$lone w zakresie 5-10% u krewnych
I stopnia w réznych badaniach.?’ Badania echo-
kardiograficzne u krewnych I stopnia pacjentéw
z BAV s3 zalecane i moga by¢ szczegélnie przy-
datne u chtopcéw, u sportowcéw oraz w przy-
padku wystepowania nadci$nienia tetniczego.
Rzadkie patogenne warianty w wielu genach sta-
nowia <5% wszystkich przypadkéw dwuptat-
kowej choroby aorty i rutynowe badania gene-
tyczne w tej sytuacji nie sa zalecane, ale moz-
na je rozwazy¢ w przypadkach rodzinnego wy-
stepowania.’

Nie ma danych na temat ryzyka rozwarstwie-
nia zwigzanego z cigza u kobiet z poszerzona
aorta. Zgodnie z wytycznymi ESC z 2018 r. do-
tyczacymi postepowania w przypadku choréb
uktadu krazenia w czasie cigzy*® kobietom po-
winno sie odradza¢ cigze, gdy srednica aorty
wynosi >50 mm.

Informacje dotyczace leczenia AR - zob. wy-
tyczne ESC/EACTS z 2017 r. na temat postepo-
wania w zastawkowych wadach serca.”

4.7.3. Zesp6t Turnera

Zesp6t Turnera jest spowodowany czesciowa
lub catkowita monosomia chromosomu X i wy-
stepuje u 1/2500 zywo urodzonych dziewczy-
nek.?” Zesp6t Turnera wiaze sie z niskim wzro-
stem, op6znionym dojrzewaniem, dysgenezja
jajnikéw, hipogonadyzmem hipergonadotropo-
wym, nieptodnoscia, wrodzonymi wadami ser-
ca, cukrzyca, osteoporoza i zaburzeniami au-
toimmunologicznymi. CHD wystepuje u ~50%
kobiet z zespotem Turnera i obejmuje wyso-
ka czestos¢ wystepowania BAV, CoA, czescio-
wy nieprawidlowy sptyw zyt ptucnych, prze-
trwala lewa SVC, wydtuzony tuk aorty, posze-
rzenie tetnic ramienno-gtowowych i poszerze-
nie aorty. Ze wzgledu na tak duza czestos$¢ wy-
stepowania nieprawidlowosci, kazda kobieta
z zespolem Turnera powinna zosta¢ przynaj-
mniej jednokrotnie skonsultowana przez kar-
diologa.?” U wszystkich 0séb z zespotem Tur-
nera, nawet w przypadku braku CHD, wyste-
puje uogdlniona patologia naczyn tetniczych,
a sam zesp6t Turnera jest niezaleznym czynni-
kiem ryzyka poszerzenia aorty piersiowej. Roz-
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warstwienie aorty (zaréwno typu A, jak i typu B)
wystepuje w ~40/100 000 osobolat w poréwna-
niu z 6/100 000 osobolat w populacji ogélnej.?'®

Informacje na temat postepowania diagno-
stycznego zamieszczono w ROZDZIALE4.713.

Wskazania dotyczace interwencji podsumo-
wano w tabeli z zaleceniami dotyczacymi ope-
racji chirurgicznych aorty w patologiach aorty.

Wraz z postepem w technologii wspomaga-
nego rozrodu i donacji komoérek jajowych, coraz
wiecej kobiet z zespotem Turnera moze obecnie
zaj$¢ w ciaze. Wystepowanie poszerzenia aorty
i CHD zwieksza ryzyko zwiazane z ciaza, a ko-
biety z zespotem Turnera sa réwniez narazone
na zwiekszone ryzyko wystapienia nadcisnie-
nia w ciagzy, w tym stanu przedrzucawkowego.
Wszystkie kobiety z zespolem Turnera nalezy
poinformowac o zwiekszonym ryzyku sercowo-
-naczyniowym zwigzanym z zajéciem w cigze
ileczeniem nieptodnosci.*®

4.8.Zwezenie drogi odptywu prawej komory

4.8.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogéIne

Zwezenie drogi odptywu RV moze wystapic¢

u podstawy stozka tetniczego, na poziomie stoz-

ka, na poziomie zastawki lub ponad zastawka.

+ Podstozkowemu zwezeniu lub DCRV cze-
sto towarzyszy VSD. Jest ono spowodowane
przewezeniem utworzonym przez wydatne
i przerosniete beleczki miesniowe lub grze-
bienie, ktore oddzielaja przerosnieta wysoko-
ci$nieniowa cze$¢ doptywowa i wierzchotko-
wa od niskoci$nieniowej, nieprzeroénietej
i niezwezonej czesci odptywowej RV.?"°

+ Zwezenie stozkowe najcze$ciej wystepuje
w potaczeniu z innymi wadami, szczegélnie
z VSD, TOF oraz w nastepstwie zwezenia za-
stawki tetnicy ptucnej (PS; odczynowy prze-
rost miesnia sercowego). Zwezenie na pozio-
mie stozka tetniczego i do pewnego stopnia
réwniez zwezenie na poziomie podstozko-
wym maja charakter dynamiczny, co oznacza,
ze ujscie zaweza sie podczas skurczu.

+ Napoziomie zastawkowym PS jest zazwyczaj
izolowana zmiana chorobowa. Moze wystapi¢
poszerzenie PA, gtéwnie z powodu rzeczywi-
stych nieprawidtowosci budowy $ciany, nie-
zalezne od hemodynamiki. Najczesciej wy-
stepuje charakterystyczna zastawka tetni-
cy ptucnej w ksztalcie koputy z waskim, cen-
tralnym otworem, ale zachowanga ruchoma
podstawy zastawki. Dysplastyczna zastaw-
ka tetnicy ptucnej, ze stabo ruchomymi ptat-
kami zastawki i zgrubieniem $luzakowatym,
wystepuje rzadziej (15-20%; jeszcze rzadziej
u nieleczonych dorostych) i czesto jest skia-
dowa zespotu Noonan. U dorostych zwezona
zastawka tetnicy plucnej moze ulega¢ zwap-
nieniu w p6zniejszych etapach zycia.

+ Nadzastawkowe PS, czyli zwezenie tetnicy
plucnej, jest spowodowane przez zwezenie
gléwnego pnia ptucnego, jego podziatu na tet-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego zwezenia drogi odptywu prawej komory

Zalecenie Klasa2 Poziom®

W przypadku zastawkowego PS interwencjg z wyboru, jesli to
anatomicznie mozliwe, jest walwuloplastyka balonowa

O'ile nie jest wymagana wymiana zastawki, zaleca sie
leczenie inwazyjne zwezenia drogi odptywu prawej komory
(RVOTO) na kazdym poziomie bez wzgledu na wystepowanie
objawdw, jedli zwezenie jest ciezkie (szczytowy gradient
doplerowski >64 mm Hg)

Jedlijedyng opcja jest operacyjna wymiana zastawki, zaleca
sie ja u pacjentow z ciezkim zwezeniem, ktérzy sg objawowid

Jedlijedyna opcja jest operacyjna wymiana zastawkid jest ona
zalecana u bezobjawowych pacjentéw z ciezkim zwezeniem
w przypadku obecnosci >1 z nastepujgcych czynnikdw:

* obiektywny spadek wydolnosci fizycznej

* pogarszajaca sie czynno$¢ RV i/lub postepujaca TR
do co najmniej umiarkowanej

* RVSP >80 mm Hg
* przeciek R-L przez ASD lub VSD

Interwencje u pacjentéw ze szczytowym gradientem Ila C
doplerowskim <64 mm Hg nalezy rozwazy¢ przy obecnosci >1
z nastepujacych czynnikéw:
* objawy zwigzane z PS
* pogarszajaca sie czynno$¢ RV i/lub postepujaca TR do co
najmniej umiarkowanej
* Przeciek R-L przez ASD lub VSD

Nalezy rozwazy¢ przezskérne leczenie interwencyjne Ila C
potozonego obwodowo PS niezaleznie od objawdw, jesli

stwierdza sie zwezenie 0 >50% Srednicy i RVSP >50 mm Hg

i/lub zwigzane z tym nieprawidtowosci przeptywu ptucnego

klasa zalecer

poziom wiarygodnosci danych

RVSP szacowane z predkosci TR powinno potwierdzic ciezkie PS.

Wskazania sg bardziej wymagajace, kiedy konieczna jest wymiana zastawki, biorac pod uwage
ryzyko w obserwacji odlegtej, takie jak zapalenie wsierdzia lub powtdrna interwencja

ze wzgledu na dysfunkcje sztucznej zastawki.

o N TR

Skréty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, PS — zwezenie zastawki tetnicy ptucnej,
R-L - prawo-lewy, RV - prawa komora, RVOTO - zwezenie drogi odptywu prawej komory, RVSP -
ci$nienie skurczowe w prawej komorze, TR - niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej, VSD - ubytek
przegrody miedzykomorowej

nice ptucne lub gatezi tetnic ptucnych. Rzad-
ko wystepuje jako wada izolowana, moze wy-
stepowac w zespole Williamsa i Beurena, w ze-
spole Noonan, zespole r6zyczki wrodzonej lub
zespole Alagille’a. Zwezenie moze by¢ umiej-
scowione w obrebie gtéwnych gatezi lub bar-
dziej obwodowo, moze by¢ ograniczone lub
rozlegte (hipoplastyczne), az do catkowitego
zamkniecia, moze by¢ pojedyncze lub mnogie.
Zwezenie moze by¢ nastepstwem uprzednie-
go zalozenia opaski na tetnice ptucna lub wy-
stepowac w miejscu zamkniecia uprzedniego
przecieku. Zwezenie $rednicy o 250% zwykle
uwaza sie za istotne, poniewaz wigze sie z wy-
stepowaniem gradientu ci$nienia i skutku-
je nadci$nieniem w proksymalnej czesci PA.

4.8.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
+ Zwezenie podstozkowe/stozkowe: dorosli pa-
cjenci z nieoperowana DCRV moga by¢ bezob-
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jawowi lub moga zgtasza¢ objawy dtawicowe,
duszno$¢, zawroty gtowy lub omdlenia. Sto-
pien zwezenia postepuje z czasem.??

. Zwezenie zastawkowe: pacjenci z tagodnym
iumiarkowanym zwezeniem zastawki tetnicy
plucnej (PS) sa zwykle bezobjawowi. Lagodne
zastawkowe PS u nieoperowanych dorostych
zazwyczaj nie jest postepujace.”?! Umiarkowa-
ne PS moze postepowac na poziomie zastaw-
kowym (zwapnienia) lub podzastawkowym
na skutek odczynowego przerostu miesnia
sercowego. U pacjentéw z ciezkim zwezeniem
moze wystepowac dusznos¢ i ograniczenie
tolerancji wysitku, wigze sie ono z gorszym
rokowaniem.

+ Zwezenie nadzastawkowe: pacjenci moga by¢
bezobjawowi lub moga zglasza¢ dusznosé
i ograniczenie tolerancji wysitku. Rozpozna-
nie formuluje sie zazwyczaj w kontekscie r6z-
nych zespotéw chorobowych lub w nastep-
stwie diagnostyki z powodu podejrzenia PH.
Obwodowe zwezenie PA moze by¢ postepujace.

4.8.3. Postepowanie diagnostyczne
W postepowaniu diagnostycznym obowiazu-
ja zasady ogoélne, ktérych opis zamieszczono
W ROZDZIALE 3.3

Do objawéw klinicznych nalezy szorstki szmer
skurczowy nad zwezeniem z szerokim rozdwo-
jeniem drugiego tonu serca. W obwodowym PS
szmer skurczowy moze by¢ wystuchiwany ty-
powo nad polami ptucnymi.
+ Echokardiografia: mozna oceni¢ wielkos¢,
ksztalt i czynnosc¢ RV, a takze uwidocznié
doktadne potozenie/poziom RVOTO oraz za-
stawke pnia ptucnego, gtéwne PA i proksy-
malne galezie PA. CMR jest doktadniejsza
i bardziej niezawodna technika od iloscio-
wego okreslania rozmiaréw RV, jej objeto-
$ci i EF. USG doplerowskie stuzy do pomia-
ru predkosci przeptywu przez przeszkode
w celu oceny stopnia ciezkosci. Korelacja mie-
dzy predkosciami przeptywu a gradientami
ci$nienia jest silna tylko w przypadku dys-
kretnego zwezenia, np. izolowanego zastaw-
kowego PS. W obecnosci prawidlowej czyn-
nos$ci RV i prawidlowego przeptywu przez-
zastawkowego RVOTO jest uwazana za la-
godna, gdy gradient szczytowy w obrebie prze-
szkody wynosi <36 mm Hg, umiarkowana,
gdy wynosi 36-64 mm Hg, i ciezka, gdy wy-
nosi >64 mm Hg. Jesli zwezenie jest rozla-
ne lub jesli wystepuje >1 zwezenie szeregowe
(np. podzastawkowe i zastawkowe), zasto-
sowanie réwnania Bernoulliego doprowadzi
do przeszacowania gradientu ci$nienia. Do-
plerowski pomiar predkosci przeptywu TR
daje wiarygodniejsze oszacowanie ci$nienia
w RV - a co za tym idzie, ciezkosci RVOTO -
niz predkosé przeptywu przez RVOTO. Gra-
dienty odzwierciedlaja stopien zwezenia tylko
wtedy, gdy wystepuje dobra skurczowa czyn-
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a W zlokalizowanym obwodowo PS, niezaleznie od objawow, nalezy rozwazy(¢ interwencje przezskdrna, jesli zwezenie wynosi
>50% Srednicy i RVSP >50 mm Hg i/Iub obecna jest zmniejszona perfuzja ptuc.
b W zastawkowym PS walwuloplastyka balonowa jest interwencja z wyboru, jesi jest to anatomicznie mozliwe.

Skréty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, PS — zwezenie zastawki tetnicy ptucnej, R-L — prawo-lewy, RV - prawa
komora, RVOTO - zwezenie drogi odptywu prawej komory, RVSP - cisnienie skurczowe w prawej komorze, TR — niedomykalno$¢

zastawki tréjdzielnej, VSD - ubytek przegrody miedzykomorowe]

nos$¢ RV. W sytuacji niskoprzeptywowego i ni-
skogradientowego przeptywu bardzo trudno
jest ocenié stopierr nasilenia RVOTO.?%

+ CMR i CCT czesto dostarczaja dodatkowo
waznych informacji identyfikujacych pozio-
m(y) zwezenia, w tym poziom(y) podstozko-
wy (DCRV), konduitu lub gatezi PA oraz oce-
ne objetosci RV, pier$cienia ptucnego, wymia-
réw drogi wyptywu i tetnicy oraz zréznico-
wany przeptyw krwi w ptucach. CMR i CCT
sa metodami z wyboru do obrazowania po-
szerzenia tetnicy ptucnej i obwodowego PS.

+ Cewnikowanie serca moze by¢ niezbedne
do potwierdzenia stopnia, nasilenia i pozio-
mu zwezenia (np. DCRV).

4.8.4. Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskérne

Walwulotomia balonowa z uzyciem cewnika jest
zalecana u pacjentéw z niedysplastycznym za-
stawkowym PS oraz z obwodowym PS (czesto
z wszczepieniem stentu).??? Operacja jest zale-
cana u pacjentéw z podstozkowym lub stozko-
wym PS i hipoplastycznym pierscieniem zastaw-

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

ki tetnicy ptucnej, z dysplastyczna zastawka tet-
nicy plucnej, a takze u pacjentéw ze zmianami
wspolistniejacymi, ktére wymagaja leczenia chi-
rurgicznego, takimi jak ciezka niedomykalnos¢
zastawki tetnicy ptucnej (PR) lub ciezka TR. Ob-
wodowe PS rzadko mozna zaopatrzy¢ za pomo-
ca zabiegéw chirurgicznych.

Zaréwno zabiegi chirurgiczne, jak i interwen-
cje przezskérne powinny by¢ wykonywane tylko
w osrodkach specjalizujacych sie w leczeniu CHD.

U chorych z PS podzastawkowym, zastawko-
wym i nadzastawkowym moze wystepowaé wy-
raznie poszerzony pien ptucny. W tych nisko-
ci$nieniowych, bardzo elastycznych naczyniach
pekniecie jest niezwykle rzadkie, stad tetniaki
naczyn plucnych nie wymagaja zazwyczaj lecze-
nia zabiegowego.??

Informacje dotyczace konduitu RV-PA - zob.
ROZDZIAL 4.14.

Wskazania do interwencji podsumowano
w tabeli z zaleceniami dotyczacymi interwen-
cji w zwezeniu drogi odptywu prawej komory
oraz na RYCINIET.
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4.8.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentéw

U pacjentéw z RVOTO konieczna jest beztermi-
nowa kontrola i systematyczna ocena echokardio-
graficzna. Czesto$¢ wizyt kontrolnych zalezy

od stopnia ciezkosci wady, jednak wiekszos¢ pa-
cjentéw - z wyjatkiem tych, ktérzy maja tagodne

lub odpowiednio naprawione zwezenie zastaw-
kowe - wymaga kontroli raz w roku, w tym réw-
niez wizyty w specjalistycznych osrodkach zaj-
mujacych sie leczeniem ACHD. Po interwencji chi-
rurgicznej lub przezskérnej resztkowe PR moga

wymagaé ponownej interwencji w pézniejszym

okresie zycia u pacjentéw, u ktorych wystapia ob-
jawy, lub w przypadku postepujacego poszerze-
nia lub dysfunkcji RV (zob. rozpziat4.10). Pacjentéw

zlagodnym zastawkowym lub tagodnym resztko-
wym PS nalezy kontrolowa¢ jedynie raz na 5 lat.

4.8.6. Informacje dodatkowe

+ Wysitek fizyczny / sport: bez ograniczen
w przypadku pacjentéw z tagodnym (reszt-
kowym) PS. Pacjenci z umiarkowanym PS po-
winni unikaé wspétzawodnictwa sportowego
oraz sportéw o charakterze statycznym. Pa-
cjentom z ciezkim PS nalezy zaleci¢ aktyw-
nosc¢ sportowa o niewielkim nasileniu.

+ Ciaza: cigza jest dobrze tolerowana, jesli zwe-
zenie RVOTO nie jest skrajnie ciezkie i jedli nie
wystepuja nasilone objawy niewydolnosci RV.
Przezskérna walwulotomie balonowa mozna
wykonac w okresie ciazy, jednak rzadko jest
to konieczne (zob. R0zDZIAL3.5.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téow obciazonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).

4.9. Anomalia Ebsteina

4.9.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Anomalia Ebsteina charakteryzuje sie nieprawi-
dlowoscia uformowania ptatkéw TV iich prze-
mieszczeniem w strone wierzchotka RV. Przed-
ni platek zazwyczaj jest umiejscowiony prawi-
dtowo na poziomie pierscienia zastawkowego,
ale jest powiekszony i ,zaglowaty”, natomiast
platki przegrodowy i tylny sa przemieszczone
w kierunku wierzchotka komory i czesto przy-
twierdzone do wsierdzia.

Przemieszczenie TV w kierunku wierzchot-
ka RV oznacza, ze prawa polowa serca sklada
sie z morfologicznego RA, zatrializowanej cze-
$ci RV oraz pozostalej czynnosciowej RV; czesto
wystepuje niedomykalnos¢ TV.

Do najczesciej wspélistniejacych nieprawi-
dlowosci mozna zaliczy¢: przeciek na poziomie
przedsionkéw (ASD typu otworu wtérnego lub
przetrwaly otwér owalny [PFO]) oraz (utajone)
dodatkowe drogi przewodzenia, w tym typu Ma-
haima. Mnogie dodatkowe drogi przewodze-
nia w polaczeniu z AT i AF sa zwiazane z SCD.
Podobne jak w anomalii Ebsteina nieprawidto-
wosci systemowej TV wystepuja w % przypad-
kéw ccTGA.
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Nieprawidtowosci hemodynamiczne zaleza
od nasilenia dysfunkcji TV, stopnia atrializa-
cji RV, kurczliwoéci pozostalej czynnosciowej
RV oraz komory systemowej, typu i ciezkosci
wspélistniejacych nieprawidlowosci oraz zabu-
rzen rytmu serca.

Obraz patofizjologiczny okresla skurczowa
fala zwrotna krwi z czynno$ciowej RV przez
TV do zatrializowanej RV lub RA, ktére maja
sklonnos¢ do poszerzania sie. Polaczenie mie-
dzyprzedsionkowe umozliwia przeciek L-R lub -
szczeg6lnie podczas wysitku fizycznego - R-L.
Anomalia Ebsteina moze powodowa¢é przewlekte
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 tagodnymi formami anomalii moga przez de-
kady pozostawaé bezobjawowi az do czasu roz-
poznania. Do typowych powiklan mozna zali-
czy¢: wysokiego stopnia TR, dysfunkcje RV, nie-
wydolno$¢ RV, marsko$¢ watroby, ropnie mézgu,
zatory skrzyzowane, zatorowo$¢ ptucna, tachy-
arytmie, SCD oraz IE.

Gléwne objawy to: zaburzenia rytmu ser-
ca (nawrotny czestoskurcz przedsionkowo-
-komorowy [AVRT] jest najczestszy), dusznos¢,
meczliwo$¢, zla tolerancja wysitku, b6l w klatce
piersiowej oraz sinica obwodowa i/lub centralna.

4.9.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady og6lne, ktore opisano w ROIDZIALE33.
Objawy kliniczne obejmuja sinice i powiek-

szenie watroby. Ostuchowo mozna stwierdzié:
szerokie rozdwojenie pierwszego i drugiego
tonu serca, seryjne kliki, trzeci i czwarty ton
serca oraz szmer skurczowy wynikajacy z TR.

W EKG mozna zaobserwowac: przerost RA, wy-

dluzenie odstepu PQ, blok prawej odnogi pecz-

ka Hisa (czesto z wielofazowym zespotem QRS),

gleboki zalamek Q w odprowadzeniach II, III,

aVF oraz V.-V, zespét preekscytacji, niski wol-

taz, dodatkowe drogi przewodzenia (AVRT)
oraz nadkomorowe i komorowe zaburzenia ryt-
mu serca.

+ Zdjecie RTG klatki piersiowej moze by¢ po-
mocne w ocenie zmian wielkosci sylwetki
serca.

+ Echokardiografia umozliwia zobrazowanie:
budowy anatomicznej i czynnosci TV; prze-
suniecia platka przegrodowego lub tylne-
go w kierunku koniuszka komory (u doro-
stych 20,8 cm/m? BSA); rozmiaréw przednie-
go platka; przytwierdzenia ptatka przegrodo-
wego lub tylnego TV do wsierdzia przegrody
lub wolnej $ciany komory; wymiaréw i czyn-
noéci poszczegdlnych fragmentéw jam serca
(RA, zatrializowana komora, pozostala czyn-
noséciowa RV oraz LV) i RVOTO oraz wspét-
istniejacych nieprawidtowosci.



Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego anomalii Ebsteina

Zalecenie

Wskazania do leczenia operacyjnego

U pacjentéw z ciezkg TR i objawami lub obiektywnym zmniejszeniem wydolnosci fizycznej

zaleca sie operacje naprawcza

Klasa2 Poziom®

Zaleca sie, aby operacja naprawcza byta wykonywana przez chirurga specjalizujacego sie
we wrodzonych wadach serca z doswiadczeniem w operowaniu anomalii Ebsteina

Jesliistnieje wskazanie do zabiegu na TV, zaleca sie zamkniecie ASD/PFO w trakcie naprawy
zastawki, jezeli spodziewana jest dobra tolerancja hemodynamiczna

U pacjent6éw z postepujacym poszerzeniem prawego serca i pogorszeniem czynnosci

skurczowej RV nalezy rozwazy¢ operacje naprawcza bez wzgledu na objawy

Wskazania do interwencji przezskérnej

U pacjent6éw z objawowymi zaburzeniami rytmu serca lub cechami preekscytacji w EKG
zaleca sie wykonanie badania elektrofizjologicznego z nastepowym zabiegiem ablacji, jesli

to mozliwe, lub leczenie chirurgiczne arytmii w przypadku planowanej operacji serca

W przypadku udokumentowanego zatoru obwodowego prawdopodobnie spowodowanego  Ila C
zatorem skrzyzowanym nalezy rozwazyc izolowane zamkniecie przezskérne ASD/PFO,

ale wymaga to doktadnej oceny przedzabiegowej, aby wykluczy¢ mozliwos¢ indukowanego

zabiegiem zwiekszenia ci$nienia w RA lub zmniejszenia rzutu serca

Jesli dominujacym problemem jest sinica (spoczynkowa saturacja krwi tetniczej IIb C
tlenem <90%), mozna rozwazy¢ izolowane zamkniecie przezskérne ASD/PFO, ale wymaga
to doktadnej oceny przedzabiegowej, aby wykluczy¢ mozliwos¢ indukowanego zabiegiem

zwiekszenia cisnienia w RA lub zmniejszenia rzutu serca

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych

Skréty: ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, EKG - elektrokardiogram, PFO — przetrwaty otwér owalny, RA - prawy
przedsionek, RV - prawa komora, TR - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej, TV - zastawka tréjdzielna

+ CMR jest przydatny przy prognozowaniu??®
oraz ocenie przed- i pooperacyjnej ze wzgle-
du na nieograniczona mozliwo$¢ obrazowania
pozwalajaca na ocene ilo$ciowa poszerzonej
prawej potowy serca oraz czynnosci RViTV.

4.9.4. Leczenie chirurgiczne/interwencje przezskérne
Sposdb leczenia zalezy od objawéw klinicznych.
Leczenie zachowawcze moze przej$ciowo zltago-
dzi¢ objawy i stworzy¢ korzystna sytuacje wyj-
$ciowa do nastepczego leczenia operacyjnego.??®
Stosowanie doustnego leczenia przeciwkrzepli-
wego jest zalecane u pacjentéw z zatorem skrzy-
zowanym lub AF w wywiadzie. W przypadku
zwiekszonego ryzyka zakrzepowo-zatorowego
lub przecieku R-L mozna rozwazy¢ stosowanie
doustnego leczenia przeciwkrzepliwego. Obja-
wowe zaburzenia rytmu serca mozna leczy¢ za-
chowawczo lub — najlepiej — za pomoca interwen-
cji EP.?”" Przezskérny dostep do prawostronnych
dodatkowych drég przewodzenia i $ciezki wolnej
fali nawrotnej w wezle AV moze by¢ utrudniony
przez operacje TV, tak wiec uzasadnione moze
by¢ dokonanie oceny substratéw arytmii i prze-
prowadzenie ablacji przezskornej, jesli bedzie ona
uzasadniona, przed operacja chirurgiczna. Cza-
sem moze tez zaj$¢ koniecznos¢ przeprowadze-
nia zabiegu ograniczonego do zamkniecia pota-
czenia miedzyprzedsionkowego. Taka decyzje na-
lezy jednak starannie rozwazy¢, poniewaz zabieg

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

ten moze prowadzi¢ do dalszego zwiekszania ci-
$nien w prawych jamach serca i zmniejszenia sys-
temowego rzutu serca. Chirurgiczny zabieg na-
prawczy stanowi duze wyzwanie i powinien by¢
wykonywany przez chirurgéw doswiadczonych
w leczeniu tej wady. Plastyka TV, jesli tylko jest
mozliwa, jest lepszym rozwigzaniem niz wymia-
na TV (z zamknieciem wsp6twystepujacego po-
laczenia miedzyprzedsionkowego). Jezeli RV jest
zbyt mata do naprawy lub rozwineta sie dysfunk-
¢ja RV, mozna rozwazy¢ dodatkowe dwukierun-
kowe zespolenie zyty gléwnej gornej z tetnicami
plucnymi (zespolenie Glenna) u oséb dorostych
z zachowana funkcja LV, gdy ci$nienie w lewym
przedsionku i ci$nienie koricoworozkurczowe
LV nie s3 zwigkszone.””® U pacjentéw po nieuda-
nej operacji naprawczej lub u pacjentéw z ciezka
niewydolnoscig obukomorowa serca przeszcze-
pienie serca moze by¢ jedynym rozwigzaniem.

Uprzednio duza $miertelnosé okolooperacyj-
na (>25%) zmalata do wartosci <6% w wyspecja-
lizowanych osrodkach. Ponad 90% pacjentéw
poddanych operacji prowadzonej przez doswiad-
czonego kardiochirurga przezywa >10 lat, wie-
lu z nich w klasie czynnosciowej I lub II. Pézne
zgony sa najprawdopodobniej konsekwencja za-
burzen rytmu serca. W duzych grupach pacjen-
tow przezycie bez konieczno$ci p6znej reopera-
cji wynosito 86%, 74%, 62% i 46% odpowiednio
w okresie 5,10, 151 20 lat.??*
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4.9.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
Konieczna jest regularna kontrola wszystkich
pacjentéw (co najmniej raz w roku) w specja-
listycznych osrodkach zajmujacych sie lecze-
niem ACHD. Typowe resztkowe nieprawidtowo-
$ci po zabiegach operacyjnych, na ktére nalezy
zwr6ci¢ uwage, to: przetrwata lub nowa TR, ty-
powe powiklania po wymianie zastawki, niewy-
dolno$¢ RV lub LV, resztkowe przecieki na pozio-
mie przedsionkéw, zaburzenia rytmu serca oraz
wyzszego stopnia zaburzenia przewodzenia AV.
W przypadku nawracajacej TR i dysfunkcji
sztucznych zastawek moze by¢ konieczna po-
nowna interwencja.

4.9.6. Informacje dodatkowe

+ Wysitek fizyczny / sport: pacjenci bez reszt-
kowych nieprawidlowosci moga zazwyczaj
prowadzi¢ zwyczajny, aktywny tryb zycia bez
ograniczen, z wyjatkiem ciezkiego wysitku
statycznego. Pacjenci z co najmniej fagodna
TR, dysfunkcja komory, przeciekami, zabu-
rzeniami rytmu serca lub innymi powikta-
niami powinni unikaé ciezkich ¢wiczen izo-
metrycznych odpowiednio do skali proble-
moéw zdrowotnych.

+ Ciaza: bezobjawowe pacjentki z dobra czyn-
noscia komér moga dobrze znies¢ cigze. Ist-
nieje pewne ryzyko niewydolnosci RV, zabu-
rzen rytmu serca lub zatoru skrzyzowanego.
W obecnosci istotnej sinicy, powaznych zabu-
rzen rytmu serca i niewydolnosci RV ryzyko
zwiazane z cigza zwieksza sie (zob. ROZDZIAL3.5.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téw obciazonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL 3.4.6).

4.10. Tetralogia Fallota

4.10.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

TOF charakteryzuje sie nastepujacymi 4 cecha-
mi: nierestrykcyjnym VSD, aorta jezdzcem (ale
w <50%), RVOTO na poziomie stozkowym, za-
stawkowym lub nadzastawkowym i/lub zwe-
zeniem galezi PA oraz nastepczym przerostem
prawej komory (RVH). Populacje z TOF mozna
podzieli¢ na pacjentéw ze wspélistniejacymi ze-
spotami genetycznymi (~20%, np. mikrodelekcja
22q11, trisomia 21, zespoty: Alagille’a, Noonan,
Williamsa oraz Klippla i Feila) i bez zespoléw ge-
netycznych (ci pacjenci stanowia zdecydowana
wieksz0$¢).*0 Standaryzowany wspoétczynnik
$miertelno$ci wéréd pacjentéw po korekcji TOF
jest prawie 2-krotnie wyzszy niz wéréd pacjen-
téw z wadami prostymi (ASD i VSD).??'

4.10.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

Chirurgiczna naprawa TOF wyewoluowata z cza-
sem w kierunku zniesienia RVOTO, co zwykle
obejmuje usuniecie zwezenia podzastawkowe-
go, wyciecie zawezajacych odnég miesniowych
oraz uzycie taty w celu poszerzenia drogi po-
miedzy RV a PA. U niektérych pacjentéw przed
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operacja naprawcza wykonuje sie paliatywne

zespolenie majace na celu zwiekszenie przepty-

wu krwi do ptuc. Do czestych powiklan w doro-
stym wieku naleza:

« PR:istotna PR wystepuje prawie zawsze po za-
biegu naprawczym z uzyciem laty przezpier-
$cieniowej. Zazwyczaj PR dtugo jest dobrze to-
lerowana. Jednak ciezka przewlekta PR pro-
wadzi ostatecznie do objawowego poszerze-
nia RV ijej dysfunkcji.?*? Ciezkosé PR i jej ne-
gatywne skutki dtugoterminowe nasilaja sie
w przypadku wspélistnienia dystalnego zwe-
zenia PA lub PAH.

+ Resztkowe RVOTO moze wystepowac na po-
ziomie stozka tetniczego, zastawki tetnicy
plucnej oraz gléwnego pnia tetnicy ptucnej
i w galeziach lewej i prawej tetnicy ptucne;j.
Podwyzszone cisnienie w RV i RVH zostaly
opisane jako niezalezne czynniki ryzyka zte-
go rokowania i obnizonej wydolnosci fizycz-
nej, pomimo mniejszej objetosci RV.?

+ Resztkowy VSD moze wystapi¢ na skutek cze-
$ciowego rozejécia sie taty lub niepowodzenia
proby catkowitego zamkniecia w czasie zabie-
gu operacyjnego. Moze prowadzi¢ do przecia-
zenia objetosciowego LV.

+ Powikltania aortalne moga pojawic¢ sie wiele lat
po wyjsciowej operacji naprawczej i obejmuja
postepujace poszerzenie aorty oraz niedomy-
kalnoé¢ aortalna (rzadko rozwarstwienie aor-
ty). Mechanizm do nich prowadzacy nie jest
do korica poznany i moze obejmowac poszerze-
nie aorty wstepujacej, nieprawidtows elastycz-
noé¢ aorty lub rodzaj operacji naprawczej.”*

+ Dysfunkcja RV iLV / niewydolno$¢ serca: po-
szerzenie RV jest zwykle spowodowane reszt-
kowa dtugotrwatla PR + RVOTO. Znaczaca TR
moze pojawic sie w wyniku poszerzenia RV
i przyczynia sie do dalszego poszerzania RV.
Poszerzenie LV moze by¢ wynikiem diugo-
trwatego dziatania tetniczych zespoleni o cha-
rakterze paliatywnym, resztkowego VSD i/lub
AR. Zaréwno dysfunkcja RV, jak i LV moga by¢
spowodowane dlugotrwala sinica przed ope-
racja i/lub niedostateczna ochrona mie$nia
sercowego podczas zabiegu operacyjnego, nie-
korzystnymi interakcjami miedzykomorowy-
mi, dyssynchronia elektromechaniczna?**23
i nieprawidlowosciami tetnic wieticowych.
Obserwowano zmniejszone odksztatcenie po-
dluzne wolnej §ciany LV pomimo zachowanej
frakcji wyrzutowej lewej komory (LVEF).?
Czesto$¢ nowych rozpoznan niewydolnosci
serca, z jej typowymi objawami zwieksza sie
znaczaco wraz z wiekiem. Podlozem moga
by¢ réwniez: uszkodzenie mie$nia sercowego,
nastepstwa strategii operacji naprawczej lub
zaburzenia przewodnictwa elektrycznego.*®
Strategie postepowania skuteczne w nabytej
chorobie serca sa czesto stosowane u tych pa-
cjentéw, chociaz ich skuteczno$¢ w niewydol-
nosci RV pozostaje niepewna.?



+ tachykardia przedsionkowa/komorowa i SCD:
zaburzenia rytmu serca i nagly zgon to wazne
powiklania odlegte. Szacunkowa czestos$¢ wy-
stepowania arytmii przedsionkowych w ciagu
calego zycia wynosi 20%. IART z udzialem cie-
$ni tréjdzielno-zylnej lub miejsc naciecia chi-
rurgicznego RA jest zwiazany z powieksze-
niem RA, natomiast powiekszenie LA sprzyja
wystepowaniu AF. Komorowe zaburzenia ryt-
mu serca obejmuja polimorficzne VT/VE, zwy-
kle zwiazane z ciezko uposledzona funkcja RV
iLV, oraz monomorficzne utrwalone VT, ktére
jest szczeg6lnie istotne w ¥rTOF.3* Chociaz za-
réwno polimorficzne VT/VE, jak i monomor-
ficzne VT moga prowadzi¢ do SCD, a w bada-
niach® retrospektywnych raportowana cze-
sto$¢ wystepowania SCD wynosi 1-3,5%, to
nalezy wziac pod uwage rézne substraty komo-
rowych zaburzen rytmu serca w celu stratyfi-
kacjiryzykaileczenia. Skurczowa lub rozkur-
czowa dysfunkcja LV oraz komorowe i przed-
sionkowe tachyarytmie przewiduja ryzyko
zgonu i wystapienia utrwalonego VT u doro-
stych z yTOF.?*" Do mozliwych czynnikéw ry-
zyka zwiazanych z kazda arytmia komorowa
i SCD w rTOF naleza szerokosé QRS 2180 ms,
dysfunkcja skurczowa lub rozkurczowa LV
oraz indukowany VT w badaniu EP. Starszy
wiek podczas PVRep, wystepowanie RVH
oraz dysfunkcji przed PVRep moga wskazy-
wac na ryzyko skrécenia okresu do zgonu po-
operacyjnego i wystapienia utrwalonej aryt-
mii komorowej.?*’ Dominujacymi substrata-
mi dla monomorficznej tachykardii komoro-
wej sa anatomicznie zdefiniowane cieéni, gra-
niczace ze zmieniona tkanka. Wymiary ciesni
i jej wlasciwosci przewodzace mozna ocenié
za pomoca mapowania serca, prawdopodob-
nie okreslaja réwniez podatno$¢ na arytmie.
Ukierunkowanie na anatomiczne cie$ni pod-
czas zabiegu ablacji wykazuje wysoka skutecz-
noé¢ w kontroli VT.?*? To, czy mapowanie serca
moze przyczyni¢ sie do zindywidualizowane;j
stratyfikacji ryzyka, wymaga dalszych badan.
IE moze wystapi¢ zar6wno po operacyjnej, jak
iprzezskoérnej PVRep. Protezy zastawkowe sa
waznym niezaleznym czynnikiem ryzyka IE
w krétkim i dtugim okresie po wszczepieniu,
podczas gdy material protetyczny niezastaw-
kowy stanowi czynnik ryzyka tylko w ciagu
pierwszych 6 mies. po implantacji.’®
Schematyczny przeglad dtugookresowych po-

skiej czestotliwosci $wiadczy o wystepowa-
niu istotnej PR. Dlugi, glosény szmer skurczo-
wy wyrzutu wskazuje na obecno$é RVOTO,
rozkurczowy szmer o wysokiej czestotliwo-
$ci wskazuje na AR, a szmer holosystoliczny —
na resztkowy VSD.

+ W EKG mozna stwierdzi¢ zupelny blok pra-

wej odnogi peczka Hisa w zaleznosci od po-
dejscia chirurgicznego. Szeroko$é¢ zespotu
QRS moze by¢ réwniez zalezna od stopnia
poszerzenia RV.

Echokardiografia umozliwia ocene: resztko-
wych RVOTO i PR, resztkowego VSD, wymia-
réw i czynnosci RViLV,*' TR, ci$nienia w pra-
wej komorze (RVP), wymiaréw opuszki aorty
oraz AR. Pomiary odksztalcenia sa pomocne
w ilo$ciowym okreséleniu stopnia elektrome-
chanicznej dyssychronii.?*?

Badanie CMR jest metoda z wyboru dla oceny:
objetosciiczynnosci RV, PR, wymiaréw, ksztal-
tu i poszerzenia tetnic ptucnych, stozka tet-
niczego, aorty wstepujacej oraz umiejscowie-
nia wielkich naczyn lub konduitéw w stosun-
ku do mostka (resternotomia) i oceny rezydu-
alnego przecieku (Qp:Qs). Pézne wzmocnienie
pokontrastowe pozwala uwidoczni¢ widknie-
nie, ktérego nasilenie wiaze sie z innymi czyn-
nikami ryzyka wystapienia VT i SCD.?** Mapo-
wanie T, moze odgrywac coraz wieksza role.
CCT dostarcza réwniez informacji dotyczacych
tetnic wienicowych (jest to szczeg6lnie wazne
przy ocenie relacji przestrzennej z droga od-
plywu prawej komory [RVOT] przed TPVIlub
operacja chirurgiczng), stopnia uwapnienia
konduitéw (przezskérna implantacja zastaw-
ki) oraz obecnosci duzych, nieprawidlowych
polaczen aortalno-ptucnych (MAPCA). CCT
moze by¢ réwniez brana pod uwage jako alter-
natywne badanie dla oceny ilo$ciowej RV u pa-
cjentow, u ktérych nie mozna wykona¢ CMR.
Spiroergometria pomaga w dobraniu odpo-
wiedniego momentu do ponownej interwencji
i dostarcza danych prognostycznych.”

U wybranych pacjentéw konieczne jest wyko-
nanie monitorowania EKG metoda Holtera,
implantacja rejestratora petlowego lub wyko-
nanie badania elektrofizjologicznego (pacjen-
ci z grupy duzego ryzyka, z podejrzeniem za-
burzen rytmu serca lub objawami kliniczny-
mi ich wystepowania i/lub pacjenci przed re-
operacja RVOT). Indukowalny utrwalony VT
ma warto$¢ prognostyczna dla wystepowa-

wiklan po operacji naprawczej TOF przedsta- nia jawnego klinicznie VT i SCD.?*®

wiono na RYCINIES. + Cewnikowanie serca powinno by¢ zarezer-
wowane dla pacjentéw poddawanych inter-
wencjom przezskérnym (tj. poszerzeniu dy-
stalnego zwezenia PA, przezskdrnej implan-
tacji zastawki) i kiedy diagnostyczne poste-
powanie nieinwazyjne nie jest rozstrzygajace.
Przed zabiegiem koronarografia moze zobra-
zowac tetnice wieicowe, co jest wazne w oce-
nie relacji przestrzennej z RVOT przed TPVI.

4.10.3. Postepowanie diagnostyczne u pacjentéw

po operacjach naprawczych

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady ogdlne, ktdre opisano w ROZDZIALE33.

+ Do objawéw klinicznych nalezy gtéwnie sze-
rokie rozdwojenie drugiego tonu serca. Wcze-
$nie koniczacy sie szmer rozkurczowy o ni-
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Postepowanie po operacji naprawcze] tetralogii Fallota: odlegte powiktania do uwzglednienia podczas obserwadji

Skréty: Ao - aorta, LA - lewy przedsionek, LV — lewa komora, PA - tetnica ptucna, PS - zweZzenie zastawki tetnicy ptucnej, RA - prawy przedsionek, RV - prawa
komora, SCD - nagty zgon sercowy, TV - zastawka tréjdzielna, VSD — ubytek przegrody miedzykomorowe]

4.10.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskérne
w péZnym okresie

Zabiegi PVRep i/lub poszerzenia RVOTO cechu-
ja sie mala $miertelnoscia u pacjentéw, u kté-
rych nie wystepuje niewydolnos¢ serca i/lub za-
wansowana dysfunkcja komorowa.?® Leczenie
operacyjne rozwaza sie najczesciej z powodu PR.
Wybér optymalnego czasu zabiegu jest duzym
wyzwaniem. Podczas podejmowania decyzji do-
tyczacej momentu ponownej interwencji dane
dlugoterminowe s3 wazniejsze niz pojedyncze
pomiary.?’ Jedli wskaznik koricowoskurczowy
przekracza 80 ml/m? oraz wskaznik objetosci
koncoworozkurczowej osiagnie 160 ml/m?,248-250
normalizacja wymiaréw RV po reinterwencji
staje sie mato prawdopodobna, ale ta granica
dla reinterwencji moze nie korelowac z korzy-
$cia kliniczna. Niedawno przeprowadzona me-
taanaliza wykazata, ze PVRep moze ztagodzi¢
objawy i zmniejszy¢ objetos¢ RV, ale potrzeb-
ne jest jeszcze wykazanie korzysci zwigzanych
z przezyciem.”'

Nalezy réwniez rozwigzac problem dystal-
nego zwezenia PA — podczas zabiegu operacyj-
nego (mozliwe $rédoperacyjne zastosowanie
stentéw) lub za pomoca dostepu przezskérne-
go. Sredni okres funkcjonowania biologicznej
zastawki tetnicy ptucnej (ksenograft lub ho-
mograft) to 10-20 lat,?*82°22%3 3 w przysztosci
wymiana moze zosta¢ przeprowadzona za po-
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moca zabiegu przezskérnego wszczepienia za-
stawki. Doswiadczenia dotyczace uzycia zasta-
wek mechanicznych w tej pozycji sa ograniczone,
istnieje ponadto problem odpowiedniego lecze-
nia przeciwkrzepliwego. W czasie zabiegu nale-
zy réwniez uwzgledni¢ wskazania do wykonania
anuloplastyki TV, zamkniecia resztkowych VSD
i/lub operacji naprawczej poszerzenia opuszki
aorty /AR. Wskazania do zabiegu chirurgiczne-
go z powodu poszerzenia opuszki aorty nie r6z-
nia sie od wskazan w populacji ogélnej.?>
Techniki TPVI staly sie alternatywnym roz-
wigzaniem dla operacji na otwartym sercu
przede wszystkim u pacjentéw ze zwezeniem/
niedomykalnoscia konduitu RVOT, ale takze
u wybranych pacjentéw z wrodzong niedomy-
kalnoscia/zwezeniem natywnej RVOT. TPV, gdy
jest to technicznie wykonalne, daje wyniki po-
réownywalne z chirurgicznym PVRep i ma na celu
wydluzenie zywotno$ci konduitu, a tym samym
zmniejszenie liczby ponownych operacji w okre-
sie zycia pacjenta.’®® Ztamanie stentu - poczat-
kowo najczestsze powiklanie - stalo sie mniej-
szym problemem przy starannym przygotowa-
niu landing zone z uzyciem dodatkowych sten-
tow. Najlepsze dlugoterminowe wyniki odnoto-
wano, gdy mozliwe byto osiagniecie gradientu
rezydualnego <15 mm Hg.”*® Niezbyt czeste po-
wiklania, wystepujace u <2% pacjentéw, to pek-
niecie konduitu i ucisk na tetnice wiericowe. Ry-



Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego po operacjach naprawczych tetralogii Fallota

Zalecenie Poziom®

PVRep jest zalecana u objawowych pacjentéw z ciezka PRCi/lub co najmniej umiarkowanym
RVOTOH

U pacjentéw z nienatywna drogg odptywue nalezy preferowac interwencje przezskérng
(TPVI), jedli to anatomicznie mozliwe

Nalezy rozwazy¢ PVRep u bezobjawowych pacjentéw z ciezkg PR i/lub RVOTO, gdy obecne Ila C
jest jedno z ponizszych kryteriow:
* obiektywne zmniejszenie wydolno$ci wysitkowej

* postepujace poszerzenie RV do RVESVi >80 ml/m?i/lub RVEDVi =160 ml/m?, i/lub
zwiekszenie TR do co najmniej umiarkowanej

* postepujaca dysfunkcja skurczowa RV
* RVOTO z RVSP >80 mm Hg

Nalezy rozwazy¢ zamkniecie VSD u pacjentéw z resztkowym VSD i istotnym przecigzeniem Ila C
objetosciowym LV lub jesli pacjent poddany jest zabiegowi operacyjnemu na zastawce
tetnicy ptucnej

U pacjentéw z utrwalonym VT, ktérzy sg poddani operacyjnemu PVRep lub przezskérnej IIa C
implantacji zastawki, przed zabiegiem lub w jego trakcie nalezy rozwazy¢ przezcewnikowe
mapowanie i ablacje ciesni anatomicznych zwigzanych z VT

Nalezy rozwazy¢ ocene elektrofizjologiczng, w tym programowana stymulacje komér Ila C
do stratyfikacji ryzyka SCD u pacjentéw z dodatkowymi czynnikami ryzyka (dysfunkcje LV/RV,
nieutrwalony objawowy VT, czas trwania QRS =180 ms, rozlegte zbliznowacenie RV w CMR)

Wszczepienie ICD powinno by¢ rozwazone u niektérych pacjentéw z TOF z wieloma IIa C
czynnikami ryzyka SCD, w tym z dysfunkcja LV, nieutrwalonym objawowym VT, czasem
trwania QRS 2180 ms, zbliznowaceniem RV w CMR lub z VT indukowanym przez

programowang stymulacje komér

Mozna rozwazy¢ ablacje przezskorng lub réwnoczesng ablacje operacyjng objawowego

1Ib C

monomorficznego utrwalonego VT u pacjentéw z zachowang funkcja obu komér jako
alternatywe do wszczepienia ICD, jesli procedura bedzie wykonana w oSrodku wysoce
wyspecjalizowanym i zostang uzyskane punkty koricowe ablacji definiujace jej skutecznos¢

(nieindukowalnos¢, blok przewodzenia wzdtuz linii ablacji)

a klasazalecen

b poziom wiarygodnosci danych

¢ frakcja niedomykalno$ci w CMR >30-40%
predkos$¢ szczytowa >3 m/s

d
e pacjenciz poprzednig operacjg RVOT przy uzyciu homograftéw, graftéw z bydlecej zyty szyjnej, bioprotez/konduitéw
f

potwierdzone w powtarzanych badaniach

Skroty: CMR - rezonans magnetyczny serca i naczyn, ICD - wszczepialny kardiowerter-defibrylator, LV - lewa komora,

PR - niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej, PVRep - wymiana zastawki tetnicy ptucnej, RV - prawa komora, RVESVi - indeksowana
objetosc¢ koricowoskurczowa prawej komory, RVEDVi - indeksowana objetos¢ koricoworozkurczowa prawej komory, RVOT - droga
odptywu prawej komory, RVOTO - zwezenie drogi odptywu prawej komory, RVSP - ci$nienie skurczowe w prawej komorze, SCD - nagty
zgon sercowy, TOF - tetralogia Fallota, TPVI - przezskérne wszczepienie zastawki tetnicy ptucnej, TR - niedomykalnos¢ zastawki
tréjdzielnej, VSD - ubytek przegrody miedzykomorowej, VT - czestoskurcz komorowy

zyko zapalenia wsierdzia po TPVI pozostaje nie-
pokojace, a roczny wskaznik zapadalnosci wy-
nosi 2-3%.%"2°8 Poniewaz ucisk tetnic wienico-
wych moze zagrazac zyciu, przed wykonaniem
TPVI nalezy wykona¢ balonowy test okluzyjny
w celu wykluczenia potencjalnego ucisku tetnic
wienicowych, chociaz badanie to niesie ze soba
ryzyko pekniecia konduitu. W przypadku ciez-
kiego zwapnienia konduitu TPVI powinno by¢
wykonywane tylko wtedy, gdy skan CCTV wyka-
ze wystarczajaca odleglo$¢ pomiedzy konduitem
a tetnicami wieicowymi. Silny zwigzek pomie-
dzy powolnym przewodzeniem w anatomicznej
cie$ni a utrwalonym monomorficznym VT oraz
potencjalna utrata dostepu do anatomicznej cie-
$niw czasie przezskérnej ablacji po PVRep lub
po przezskérnym wszczepieniu zastawki w po-

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

szerzonej tata RVOT ma istotne implikacje dla
pacjentéw poddawanych ponownym interwen-
cjom.”® Obecnie przedmiotem badan jest to, czy
korzystne jest mapowanie przedoperacyjne i za-
pobiegawcza ablacja wolnoprzewodzacych ciesni
anatomicznych w trakcie zabiegu interwencyj-
nego lub przed nim u pacjentéw bez udokumen-
towanego samoistnego utrwalonego VT.

4.10.5. Wskazania do badania elektrofizjologicznego

i wszczepienia kardiowertera-defibrylatora

ICD nalezy wszczepia¢ w prewencji wtérnej SCD
(pacjenci po zatrzymaniu krazenia 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-
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mi z niewyjasnionej przyczyny i uposledzeniem

czynno$ci komoér lub innymi czynnikami ryzyka

wystapienia SCD powinni zostaé poddani oce-
nie hemodynamicznej i badaniu EP. W przypad-
ku nieobecnosci odwracalnych przyczyn zabu-
rzen rytmu serca nalezy rozwazy¢ wszczepienie

ICD (zob. rozpzIAL3.4.2).260.261

4.10.6. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
Wszystkich pacjentéw z TOF nalezy okresowo
kontrolowa¢ w specjalistycznych osrodkach zaj-
mujacych sie leczeniem ACHD, z czego wiekszo$¢
pacjentéw raz w roku. W czasie wizyt kontrol-
nych nalezy poszukiwaé¢ powiklan wymienio-
nych w rozoziate4.10.2. U wszystkich pacjentéw na-
lezy wykona¢ CMR w regularnych odstepach
czasu, przy czym ich dtugosé zalezy od wykry-
tych nieprawidlowosci.

4.10.7. Informacje dodatkowe

+ Wrysitek fizyczny / sport: bez ograniczen
u bezobjawowych pacjentéw po operacji na-
prawczej w dobrym stanie hemodynamicz-
nym. Pacjenci obcigzeni duzym ryzykiem wy-
stapienia klinicznie jawnych zaburzen rytmu
serca/ SCD, z zaawansowang dysfunkcja obu-
komorowa i pacjenci z istotna patologia aor-
ty wstepujacej powinni ograniczy¢ wysitek
do aktywnosci o malej intensywnosci i uni-
ka¢ wysitku izometrycznego.

+ Ciaza: u chorych niepoddanych zabiegom na-
prawczym cigza wigze sie z istotnym ryzy-
kiem powiktan i zgonu zaréwno kobiety cie-
zarnej, jak i ptodu. Ryzyko zwiagzane z ciaza
u pacjentek po zabiegach naprawczych zale-
zy od stanu hemodynamicznego (mate u pa-
cjentek w dobrym stanie hemodynamicznym).
U kobiet, u ktérych wystepuja istotne niepra-
widlowosci resztkowe, istnieje ryzyko poja-
wienia sie zaburzen rytmu serca i niewydol-
nosci RV. Ciaza najprawdopodobniej nie be-
dzie miata negatywnego dtugotrwatego wpty-
wu na funkcje uktadu krazenia w perspekty-
wie dtugoterminowe;j?®? (zob. Roz07IAL3.57).

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téow obciazonych duzym ryzykiem (zob.
ROZDZIAL3.4.6.).

4.11. Atrezja tetnicy ptucnejz ubytkiem przegrody

migedzykomorowej

4.11.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne

Dorosli pacjenci z atrezja tetnicy ptucnej z VSD

stanowia niejednorodna populacje pod wzgle-
dem anatomii, fizjologii i wcze$niejszych inter-
wencji. Chorzy z atrezja tetnicy ptucnej i VSD

maja podobna wewnatrzsercowa anatomie jak
w TOF, ale nie majg bezposredniej komunika-
cji pomiedzy RV i PA. Czeste sa mikrodelekcje

22q11.2 (anomalie twarzy, mowa nosowa i op6z-
nienie rozwojowe).?53 Naptyw krwi do PA jest
zréznicowany w atrezji tetnicy ptucnej i VSD

ideterminuje zaréwno obraz kliniczny, jak i spo-
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s6b postepowania (ztozono$¢ tozyska naczynio-

wego pluc moze sprawic, ze naprawa stanie sie

trudna lub niemozliwa).

Postepowanie u pacjentéw z niezgodnoscia
polaczen wewnatrzsercowych i/lub fizjologia
pojedynczej komory zostanie oméwione w od-
powiednich rozdziatach.

Mozna wyodrebni¢ 3 schematy uktadu tet-
nic ptucnych:

- jednoogniskowy z taczacymi sie tetnicami
plucnymi o prawidtowych rozmiarach, za-
opatrywanymi przez PDA

« wieloogniskowy z taczacymi sie, lecz hipopla-
stycznymi tetnicami ptucnymi (obraz przy-
pominajacy mewe), zaopatrywanymi przez
MAPCA

+ wieloogniskowy z nietaczacymi sie lub bra-
kujacymi tetnicami ptucnymi, zaopatrywa-
nymi przez MAPCA.

Postepowanie chirurgiczne jest przedmiotem
intensywnych dyskusji ze wzgledu na brak kon-
sensusu co do optymalnego leczenia.

Pacjenci z taczacymi sie tetnicami ptucnymi
o prawidlowych wymiarach z zachowanym pniem
plucnym (zazwyczaj z atrezja zastawki) moga by¢
poddawani zabiegowi naprawczemu jak w TOF
przy uzyciu laty przezpierscieniowej. U pacjen-
tow z tetnicami ptucnymi o prawidlowej wielko-
§ci, ale bez pnia ptucnego zabieg naprawczy wy-
maga uzycia konduitu RV-PA. Pacjenci z tacza-
cymi sie, ale hipoplastycznymi PA, czesto wyma-
gaja zespolenia systemowo-ptucnego lub rekon-
strukcji RVOT (bez zamkniecia VSD), co moze
stymulowa¢ rozwdj PA, a nastepnie moga zostaé
poddani ocenie w celu przeprowadzenia zabie-
gu naprawczego przy uzyciu konduitu z zastaw-
ka. Pacjenci z nielaczacymi sie tetnicami ptuc-
nymi z odpowiednim, ale nie nadmiernym prze-
ptywem plucnym w okresie niemowlecym, moga
dozy¢ do wieku dorostego bez koniecznosci prze-
prowadzania operacji. Istnieja zwolennicy etapo-
wego doprowadzenia do uktadu jednoogniskowe-
go, tzw. unifolizacji, w tej ostatniej trudnej grupie
niemowlat, ktérego ostatecznym celem jest ope-
racja naprawcza z wykorzystaniem konduitu.?*

4.11.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
W wieku dorostym objawy kliniczne u pacjentéw
poddanych leczeniu chirurgicznemu sa podobne
do tych z TOF (zob. rozoziAt 4.0 1 4.14). U 0s6b niepod-
danych operacji naprawczej wystepuja dusznosé
wysitkowa, meczenie sie i postepujaca przewlekla
sinica, spowodowane zmniejszeniem przeptywu
krwiw ptucach w wyniku zwezenia naczyn obocz-
nych, zwezenia PA, zwiekszonego PVR lub zwiek-
szonego ci$nienia koncoworozkurczowego w ko-
morze.” Sinica w koricu doprowadzi do zajecia
wielu narzadéw (zob. rozziA:3.4.8). U nieoperowa-
nych pacjentéw moze wystapic szereg powiklan:
+ krwioplucie, ktére moze by¢ spowodowane
peknieciem zwykle matych naczyn kraze-
nia obocznego i/lub niewielka zakrzepica PA



+ przewlekla niewydolno$¢ serca zwykle o wie-
loczynnikowym podtozu, ktéra moze by¢
skutkiem dtugotrwalej sinicy, wczesnego nad-
miernego przeptywu ptucnego krwi, zwiek-
szenia PVR, dysfunkgcji RV, AR lub wynika¢
z innych przyczyn

« postepujace poszerzenie aorty wstepujacej
z narastajaca AR (i rzadko z rozwarstwie-
niem aorty)

+ IE, ktére moze szczegblnie niekorzystnie
wplywac na pacjentéw z ograniczona rezerwa
sercowo-naczyniowa oraz pacjentéw z istot-
na sinica

+ zaburzenia rytmu sercaiSCD - nie sg rzadkie

+ segmentalne PAH.#

4.11.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady ogdlne, ktére opisano w ROZDZIALE33.

+ Objawy kliniczne: u pacjentéw niepoddanych
zabiegom naprawczym sinica moze by¢ znacz-
nie nasilona, nawet przy minimalnym wysit-
ku fizycznym. Szmer ciagly styszalny na ple-
cach sugeruje obecno$¢ MAPCA. Do objawéw
elektrokardiograficznych nalezy prawogram
i RVH. W RTG klatki piersiowej moze by¢ wi-
doczny zarys serca w ksztalcie buta (pusta
zatoka tetnicy plucnej) i nieprawidtowy, zu-
bozony rysunek plucny (na przemian z ob-
szarami zwiekszonego unaczynienia przez
duze MAPCA).

+ Echokardiografia: znaleziska echokardio-
graficzne zaleza od typu operacji naprawczej
(zob. rozdzIALY 410 i 4.6). U pacjentéw niepodda-
nych zabiegom naprawczym mozna stwierdzi¢
brak bezposredniego przeptywu z RV do PA,
z ciagltym wielomiejscowym przepltywem
w MAPCA widocznym w kolorowym dople-
rze. Echokardiografia 3D moze dodatkowo po-
moc w okresleniu patologii anatomicznej oraz
wielko$ci i funkeji komoér serca. TOE jest przy-
datne u niektérych pacjentéw do oceny ana-
tomii zastawek, gdy obrazowanie przezklat-
kowe jest trudne lub gdy podejrzewa sie IE. 26

+ CMR, CCT i cewnikowanie serca sa niezbed-
ne do okreslenia zrédet doptywu krwi do ptuc
iwielkosci PA, do oceny MAPCA i uzyskania
informacji na temat hemodynamiki. U leczo-
nych pacjentéw CMR jest zalecany w odnie-
sieniu do wymagan podobnych jak u pacjen-
toéw z TOF (do oceny objetosci i funkeji RV, PR,
wielko$ci, ksztattu PA oraz szeroko$ci aorty
wstepujacej, a takze do oceny przecieku reszt-
kowego [Qp:Qs]). Angiografia rotacyjna 3D
i obrazowanie nakladkowe 3D, a takze fuzja
obrazéw rentgenowskich i rezonansu magne-
tycznego, pomagaja w precyzyjnej ocenie.?s

4.11.4. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskérne
Informacje dotyczace prowadzenia i leczenia
interwencyjnego u pacjentéw po naprawie jak
w TOF z lata przezpierscieniowa mozna zna-
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lez¢ w ROZDZIALE410; u pacjentéw po operacjach na-
prawczych z uzyciem konduitu RV-PA z zastaw-
ka — w ROZDZIALE4.14.

Pacjentéw z PAiVSD dozywajacych dorostego
wieku bez operacji naprawczej lub po uprzednich
procedurach paliatywnych wiele lat temu uwaza-
no by za nieoperacyjnych, ale obecnie moga oni
odnie$é korzys¢ z uzycia wspélczesnych metod
chirurgicznych oraz interwencyjnych.?68269 Pa-
cjenci z taczacymi sie PA oraz pacjenci z duzy-
mi MAPCA anatomicznie odpowiednimi do do-
prowadzenia do uktadu jednoogniskowego (uni-
fokalizacji), ktérzy nie rozwineli ciezkich PVD
ze wzgledu na protekcyjne dzialanie zwezen,
powinni by¢ brani pod uwage przy kwalifikacji
do operacji naprawczej. Wielu nieleczonych pa-
cjentéw moze jednak nie kwalifikowac sie do dal-
szego leczenia operacyjnego, gtéwnie ze wzgledu
na zlozonosc¢ ich naczyn plucnych. Wazne jest,
aby wzia¢ pod uwage, ze podczas gdy leczenie
kardiochirurgiczne moze doprowadzi¢ do popra-
wy stanu klinicznego lub rokowania (to ostat-
nie jest wylacznie przypuszczalne), jest réwniez
gléwna przyczyna $miertelnosci.

Interwencja przezcewnikowa moze obejmowaé
balonowe poszerzenie/stentowanie naczyn kra-
zenia obocznego w celu zwiekszenia przeptywu
krwi do ptuc.”’’ Z drugiej strony pacjenci z ciez-
kim krwiopluciem moga wymagac¢ zabezpiecze-
nia peknietych naczyn krazenia obocznego.

Przezywalnos¢ zalezy od stopnia ztozonosci
malformacji ptucnych i wynikéw naprawy chi-
rurgicznej. Przezywalnos$¢ u pacjentéw leczo-
nych paliatywnie jest znacznie mniejsza i wynosi
60% w ciagu 20 lat obserwacji. Przeszczepienie
serca i ptuc moze stanowi¢ opcje tylko w przy-
padku wysoce wyselekcjonowanych pacjentéw.

4.11.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
Pacjenciz PA i VSD powinni by¢ poddawani okre-
sowym kontrolom w specjalistycznym osrodku
zajmujacym sie leczeniem ACHD (przynajmniej
raz w roku). Informacje dotyczace postepowa-
nia w przypadku zajecia narzad6éw zwigzanego
z sinica mozna znaleZ¢ w ROZDZIALE3.4.8.

U pacjent6éw z segmentalnym PAH mozna roz-
wazy¢ celowane leczenie PAH; zob. Rozzia3.43.71272

Wystapienie objawéw, takich jak dusznos¢,
narastajaca sinica, zmiana szmeru pochodzace-
go z przecieku, niewydolno$¢ serca oraz zabu-
rzenia rytmu serca, wymaga szczegdlnej uwagi.
Objawy te powoduja konieczno$¢ przeprowa-
dzenia wczes$niejszej kontroli i oceny wskazan
do leczenia interwencyjnego.

4.11.6. Informacje dodatkowe

+ Wysitek fizyczny / sport: pacjentéw z prawi-
dtowym stanem hemodynamicznym powinno
sie zacheca¢ do regularnej aktywnosci, z wy-
laczeniem skrajnego wysitku izometrycznego.
Pacjenci z mniej korzystnymi warunkami he-
modynamicznymi powinni podlega¢ wiekszym
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ograniczeniom czynno$ciowym. Nalezy uni-
ka¢ skrajnego wysitku, jednak regularna ak-
tywno$¢ fizyczna o niewielkim nasileniu (spa-
cery, ptywanie, jazda na rowerze) jest zalecana.

+ Ciaza: ryzyko zwiazane z ciaza u pacjentek
poddanych zabiegom naprawczym z dobry-
mi warunkami hemodynamicznymiibez wy-
wiadu zaburzen rytmu serca jest mate. Ryzy-
ko sie zwieksza, jesli stwierdza sie: hipokse-
mie, PAH, dysfunkcje komorowa, objawy nie-
wydolno$ci serca oraz zaburzenia rytmu serca
(zob. rozpz1AL3.5.7). Poniewaz wada ta do$¢ czesto
wiaze sie z mikrodelecja chromosomu 22q11,
nalezy kontrolowaé pacjentki pod tym wzgle-
dem przed zaj$ciem w ciaze.

+ Profilaktyka IE: zalecana wylacznie u pacjen-
téw obciazonych duzym ryzykiem (réwniez
u wszystkich pacjentéw niepoddanych zabie-
gom naprawczym; zob. ROIDZIAL3.4.6).

4.12. Przetozenie wielkich pni tetniczych

4.12.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogdlne

TGA charakteryzuje sie zgodnoscia AV i niezgod-
noscia polaczen komorowo-tetniczych: aorta

uchodzi z RV, a PA uchodzi z LV. TGA nazywa-
ne jest prostym w przypadku braku wrodzonych

wad wspélistniejacych; TGA nazywane jest zto-
zonym w przypadku wystepowania wad wspét-
istniejacych: VSD (~45%), LVOTO (~25%) i CoA
(~5%). Dlugotrwaly wynik leczenia TGA zlozo-
nego jest, niezaleznie od rodzaju naprawczego

zabiegu chirurgicznego, gorszy od wyniku le-
czenia prostego TGA.

Etiologia TGA nie jest znana, a patogeneza
kontrowersyjna. TGA moze wystepowac rodzin-
nie, ale zdarza sie to bardzo rzadko. Istnieje
przewaga u mezczyzn 2:1.

Przebieg naturalny jest niezwykle niepomysl-
ny, a przezycie do wieku dorostego bez naprawy
chirurgicznej jest rzadkoscia. Techniki chirur-
giczne ewoluowaty: korekcja fizjologiczna zo-
stala zastgpiona korekcja anatomiczna, a zlozo-
ne TGA s3 czesto operowane (operacja napraw-
cza Rastelliego).

Schematyczny przeglad technik chirurgicz-
nychiich dtugotrwatych powiktan w TGA przed-
stawiono na RYCINIE9.

4.12.2. Korekcja fizjologiczna

4.12.2.1. Obraz kliniczny po korekgji fizjologicznej

Osoby starsze z prostym TGA przebyly juz

najprawdopodobniej korekcje fizjologiczna

typu Mustarda lub Senninga. Najczestsze po-
wiklania to:

+ dysfunkcja i niewydolno$¢ systemowej RV

+ wtérna postepujaca TR (systemowa zastaw-
ka AV)

+ bradykardia i niewydolnos¢ chronotropowa
spowodowana utrata rytmu zatokowego; prze-
wodnictwo AV jest zwykle zachowane

+ tachyarytmia nadkomorowa, zwykle typowe
trzepotanie przedsionkéw zalezne od cie$ni
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zylno-tréjdzielnej, z petla reentry zwiazana
z chirurgicznymi nacieciami/blizna; AF moze
wystapié¢ w starszym wieku. Wysokie tetno
jest czesto stabo tolerowane hemodynamicz-
nie z powodu braku mozliwoéci zwiekszenia
obciazenia wstepnego, co jest efektem (re-
strykcyjnych) tuneli przedsionkowych. Bra-
dykardia z powodu SND moze przyczyniac
sie do AT.

+ czestoskurcze komorowe: pierwotny polimor-
ficzny VT lub VF z powodu obnizonej czynno-
$ci komor i mechanizmu zwigzanego z niewy-
dolnoscia serca lub monomorficzny VT z po-
wodu blizny/naciecia/tat w naprawionym zlo-
zonym TGA; wtérne VT lub VF, poprzedzo-
ne czestoskurczem nadkomorowym (SVT)
z szybkim przewodzeniem i nastepczym nie-
dokrwieniem mie$nia sercowego z powodu
bardzo matej objetosci wyrzutowej zwigza-
nejz SVT

+ zwezenie w obrebie laty tunelizujacej zaréw-
no goérnego (najczestsze), jak i dolnego napty-
wu z zyt systemowych

+ przeciek przez late tunelizujaca zaréwno
z przeciekiem L-R prowadzacym do zwiek-
szonego przeptywu plucnego, jak i przecie-
kiem R-L w przypadku zwezenia drogi wy-
plywu z komory podptucnej, z sinica lub za-
torowoscia skrzyzowana

+ zwezenia zyt ptucnych/ujs¢ zyt ptucnych, naj-
czesciej w miejscu, gdzie zyly ptucne tacza sie
z przedsionkiem/RA

+ LVOTO moze sie rozwija¢ z powodu prze-
mieszczenia przegrody miedzykomorowej
w kierunku niskoci$nieniowej podptucne;j
LV, czesto zwiazane ze skurczowym ruchem
przednim zastawki mitralnej

+ PHmoze sie ujawni¢ czasami kilkadziesiat lat
po zabiegu korekdji fizjologicznej; zwykle jest
to pozawloséniczkowe PH,”’* ale PAH moze by¢
réwniez obecne

+ $mier¢ z powodu niewydolnosci serca lub SCD
prawdopodobnie spowodowany arytmia.

W wiekszych liczebnie badaniach, z okresem
obserwacji do 40 lat, przezycie wynosito 60-
75%.74275 Przezycie wolne od niepozadanych
zdarzen wynosi zaledwie 20%.27¢?"” Wydolnos¢
wysitkowa jest zazwyczaj zmniejszona przez nie-
wystarczajace zwiekszenie pojemnosci minuto-
wej serca: niewydolnos¢ chronotropowa, zmniej-
szone obcigzenie wstepne wynikajace ze wzgled-
nie zwezonych i/lub niepodatnych tat tunelizu-
jacych wilasciwych dla operacji korekgji fizjolo-
gicznej oraz przez zmniejszona funkcje RV.

4.12.2.2. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady og6lne, ktore opisano w ROIDZIALE33.
Ocena kliniczna musi obejmowac poszuki-

wanie oznak zastoju zylnego w gérnej i/lub dol-

nej potowie ciata. Objawy obrzeku glowy i szyi

sa oznaka zwezenia ujscia zylty gtéwnej gérne;j.
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schemat przetozenia wielkich pni tetniczych po operacji korekgji
anatomicznej z wymienionymi odlegtymi powiktaniami
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Postepowanie w przetozeniu wielkich pni tetniczych: odlegte powiktania do uwzglednienia podczas obserwadji

Skroty: Ao - aorta, AV — przedsionkowo-komorowy, IVC - zyta gtéwna dolna, LA - lewy przedsionek, LV — lewa komora, LVOT - droga odptywu lewej komory,
PS — zwezenie zastawki tetnicy ptucnej, PV - zyta ptucna, PVA - przedsionek sptywu zyt ptucnych, RA — prawy przedsionek, RV - prawa komora, SCD - nagty zgon
sercowy, SN-dysf. — dysfunkcja wezta zatokowo-przedsionkowego, SVA - przedsionek sptywu zyt systemowych, SVC - zyta gtéwna gérna, TV - zastawka trojdzielna

Obrzek nég, zylaki, powiekszenie watroby i mar-
skos¢ watroby sa widoczne przy zwezeniu ujscia
zyly gléwnej dolnej. Zwezenie, a nawet catko-
wita niedrozno$¢, moga by¢ bezobjawowe dzie-
ki skutecznemu krazeniu obocznemu zapew-
nionemu przez zyle nieparzysta lub zyle niepa-
rzysta krétka.

WYTYCZNE ESC Dorosli zwrodzonymi wadami serca

Szmer skurczowy typu wyrzutu sugeruje zwe-
zenie drogi odptywu komory podptucnej, a skur-
czowy szmer niedomykalnosci sugeruje niedo-
mykalnos¢ systemowej TV. Znaleziska w EKG
obejmuja RVH i - co nie jest rzadkoscia — za-
stepczy rytm z waskimi zespotami QRS, bez
widocznych fal P.
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Zalecenie
Zalecenia dotyczace interwencji operacyjnej

U objawowych pacjentéw ze zwezeniem przedsionka zyt ptucnych zaleca sie naprawe
operacyjng (interwencja przezskdrna rzadko jest mozliwa)

U objawowych pacjentéw ze zwezeniem taty tunelizujgcej niekwalifikujacym sie
do interwencji przezskérnej zaleca sie naprawe operacyjng

U pacjentéw objawowych z przeciekiem przez tate tunelizujacg niekwalifikujgcym sie
do zamkniecia przezskdrnego zaleca sie naprawe operacyjng

U pacjentéw z ciezkg niedomykalnoscia systemowej (tréjdzielnej) zastawki AV bez istotnej
dysfunkgji skurczowej komory (EF >40%) powinno sie rozwazy¢ naprawe lub wymiane
zastawki bez wzgledu na objawy

Nie zaleca sie bandingu na PA u dorostych, jako przygotowania LV przed z péZniejszym
zabiegiem korekcji anatomicznej

Wskazania do interwencji przezskérnej

U objawowych pacjentéw ze zwezeniem taty tunelizujgcej zaleca sie wszczepienie stentu,
jesli to technicznie mozliwe

U objawowych pacjentéw z przeciekiem przez tate tunelizujacg i sinicg w spoczynku i podczas
wysitku lub z powaznym podejrzeniem zatoru paradoksalnego zaleca sie, jesli to technicznie

mozliwe, zatozenie stentu (powlekanego) lub zamkniecie przezskdrne

U pacjentéw z przeciekiem przez tate tunelizujaca i objawami spowodowanymi przeciekiem
L-R zaleca sie, jedli to technicznie mozliwe, zatozenie stentu (powlekanego) lub zamkniecie
przezskérne

U bezobjawowych pacjentéw z przeciekiem przez tate tunelizujaca z istotnym komorowym
przecigzeniem objetosciowym spowodowanym przeciekiem L-R powinno sie rozwazy¢,
jesli to technicznie mozliwe, zatozenie stentu (powlekanego) lub zamkniecie przezskérne

Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego w przetozeniu wielkich pni tetniczych po korekgji fizjologicznej

Klasa2

JIE]

JIE]

U pacjentéw z przeciekiem przez tate tunelizujaca, ktérzy wymagajg PM/ICD, powinno sie

rozwazy¢ zamkniecie przecieku przez tate powlekanym stentem, jesli to technicznie mozliwe,

przed wprowadzeniem elektrod przezzylnych

JIE]

U bezobjawowych pacjentéw ze zwezeniem taty tunelizujacej mozna rozwazy¢ zatozenie
stentu, jesli to technicznie mozliwe

1Ib

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych

Skréty: AV - przedsionkowo-komorowy, EF - frakcja wyrzutowa, ICD - wszczepialny kardiowerter-defibrylator, L-R - lewo-prawy,

LV - lewa komora, PA - tetnica ptucna, PM - stymulator serca

+ Echokardiografia jest podstawowa metoda dia-

gnostyczna dostarczajaca informacji o wiel-
kosci i funkcji skurczowej komory systemo-
wej i podptucnej, zwezeniu drogi odptywu ko-
mory podptucnej, TR, przecieku lub zwezeniu
przedsionkowych lat tunelizujacych oraz oce-
ne sptywu zyt ptucnych. Objawy PH sa cze-
sto subtelne, jak zmniejszone splaszczenie
przegrody miedzykomorowej podczas skurczu
i nieprawidlowo szeroka PA — moga by¢ trud-
ne do rozpoznania. Podejrzenie PH nakazuje
diagnostyczne cewnikowanie serca w celu wy-
kluczenia/potwierdzenia PH, poniewaz rozpo-
znanie PH moze mie¢ wpltyw na postepowanie.
Echokardiografia kontrastowa moze wykaza¢
nieszczelnos(¢ tat tunelizujacych, wystepuja-
ca nawet u 50% nieselekcjonowanych i bezob-
jawowych pacjentéw lub zwezenie w obrebie
lat.?”’® Wstrzykniecie kontrastu do konczyn
gornych czesto powoduje pominiecie prze-
cieku w obrebie sptywu zyly gtéwnej dolnej;
mozna to wykluczy¢ jedynie poprzez wstrzyk-
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niecie kontrastu do jednej z zyt udowych. TOE
jest przydatna do oceny tat tunelizujacych.
CMR zapewnia wieksza niezawodnoé¢ i iloscio-
wa doktadnos¢ oceny funkcji skurczowej sys-
temowej RV w poréwnaniu z echokardiogra-
fia oraz droznosci przedsionkowych tat tune-
lizujacych. Rozmiar wielkich tetnic moze by¢
wiarygodnie zmierzony; nieprawidlowo sze-
roka PA i/lub duza podptucna LV moga wska-
zywad na PH. Przeciek przez przedsionkowa
late tunelizujaca moze by¢ okreslony iloscio-
wo (Qp:Qs). Niewielkie nieszczelnosci taty nie-
prowadzace do znaczacego przecieku sg trud-
ne do wykrycia za pomoca CMR (echokardio-
grafia kontrastowa jest lepsza). P6zne wzmoc-
nienie gadolinowe w systemowej RV pozwala
przewidywaé wynik kliniczny.”’°

Przed wszczepieniem PM/ICD lub wprowa-
dzeniem nowych/dodatkowych elektrod sty-
mulatora serca nalezy wykluczy¢ zwezenie/
przeciek w gérnej czesci laty tunelizujacej
(i ewentualnie przeprowadzié¢ leczenie). Alter-



natywa dla CMR i CCT do oceny gérnej czesci
laty tunelizujacej jest wstrzykniecie kontra-
stu w prawe ramie i fluoroskopia.

+ CPET jest istotny w obserwacji odlegtej przy
seryjnej ocenie wydolnosci wysitkowej i nie-
wydolnosci chronotropowej. Moze réwniez
ujawnié nieszczelno$¢ taty tunelizujacej (desa-
turacja), ktéra jest bezobjawowa w spoczynku.

+ W przypadku podejrzenia bradykardii i/lub
tachyarytmii u niektérych pacjentéw wska-
zane jest monitorowanie holterowskie, reje-
strator zdarzen i badanie EP.

+ Cewnikowanie serca jest wskazane, gdy oce-
na nieinwazyjna jest niejednoznaczna lub gdy
istnieje podejrzenie, ze PH wymaga oceny
(zob. ROZDZIAE335).

4.12.2.3. Leczenie farmakologiczne

+ Dysfunkcja skurczowa systemowej RV: braku-
je danych na poparcie hipotezy, ze inhibitory
ACE, ARB, B-adrenolityki czy antagonisci al-
dosteronu - same lub w potaczeniu - popra-
wiaja wyniki leczenia.?®’ Obecnie nie mozna
wydac zadnego jasnego zalecenia.

+ Niewydolnos¢ systemowej RV: w przypadku
objawowej niewydolnosci serca diuretyki ta-
godza objawy. Chociaz nie wykazano zadnych
korzysci w przypadku standardowej terapii
niewydolno$ci serca u pacjentéw z systemo-
wa RV, bardziej objawowi pacjenci moga od-
nies$¢ korzysci z przepisywania ,klasycznych”
lekéw na niewydolno$¢ serca.

+ Arytmia: leki zmniejszajace czesto$¢ akeji ser-
canalezy stosowac ostroznie, poniewaz po ko-
rekeji fizjologicznej pacjenci sa podatni na bra-
dykardie i SND.

+ PH: doktadny mechanizm PH musi zostac wy-
jasniony przed rozwazeniem leczenia farma-
kologicznego. Najczestsze wydaje sie by¢ poza-
wloéniczkowe PH rozwijajace sie p6Zno po ope-
racji korekgji fizjologicznej, czego konsekwen-
Cja jest to, ze specyficzna terapia rozszerza-
jaca naczynia plucne jest przeciwwskazana,
cho¢ przedwlosniczkowe PH moze by¢ réw-
niez obecne. Dlatego tak wazna jest doktadna
ocena hemodynamiczna.

4.12.2.4. Leczenie chirurgiczne/interwencje
przezskérne

Badania elektrofizjologiczne, ablacja, terapia re-
synchronizujaca serca oraz ICD.

Ogoélne zasady, obowiazujace réwniez u pa-
cjentéw z korekcja fizjologiczna, oméwiono
W ROZDZIALE 3.4.2. 3237
+ Badania i interwencje EP s3 skomplikowane,

poniewaz laty tunelizujace zakl6caja prawi-

dlowy dostep do przedsionkéw. Dominuja-
cym mechanizmem arytmii nadkomorowej
jest trzepotanie przedsionkéw zalezne od cie-
$ni zylno-tréjdzielnej, czesto wymagajace na-
ktucia taty w celu uzyskania dostepu do cie-
$ni. Alternatywnie zdalna nawigacja magne-
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tyczna moze zosta¢ uzyta do wstecznego do-
stepu do przedsionka. Standardowy dostep
wsteczny do przedsionka u 0séb dorostych
zwykle nie jest skuteczny w osiagnieciu doste-
pu do cie$ni. W przypadku wskazania do prze-
ktucia taty zalecany jest zabieg pod kontrola
TOE. Programowana stymulacja elektryczna
w celu stratyfikacji ryzyka nie jest przydatna.
+ Stymulatory serca: zob. ROZDZIAL3.4.2.
Wskazania do interwencji podsumowano w ta-
beli z zaleceniami dotyczacymi interwencji chi-
rurgicznej i przezcewnikowej w TGA po opera-
cji korekgji fizjologicznej.

4.12.3. Operacja korekcji anatomicznej

4.12.3.1. Obraz kliniczny po korekcji anatomicznej

Mtodzi dorosli z prostym TGA prawdopodob-

nie przejda operacje korekcji anatomicznej. Naj-

czestsze powiktania to:

+ poszerzenie opuszki neoaorty powodujace AR

+ nadzastawkowe PS i zwezenie galezi tetnicy
plucnej (jednostronnie lub obustronnie),?®!
bedace konsekwencja polozenia rozwidle-
nia tetnicy plucnej przed aorta wstepujaca
po manewrze Lecompte’a oraz poszerzenia
opuszki neoaorty

+ zaburzenia czynnoéci LV i komorowe zabu-
rzenia rytmu serca sa rzadkie, ale moga wy-
stepowa¢; oba moga miec zwiazek z proble-
mami z tetnicami wieticowymi, ktére byty
reimplantowane w neoaorcie

+ ostry kat tuku aorty, ktéry moze prowadzi¢
do czynnosciowego zwezenia i nadci$nienia
tetniczego.

Przezywalnos$¢ do 30 lat jest bardzo dobra
(>90% o0s6b, ktére przezyly leczenie szpitalne)?,
a przezycie bez zdarzen niepozadanych jest za-
dowalajace (60-80%)%3%%. Zdecydowana wiek-
szo$¢ tych pacjentéw jest bezobjawowa. Z regu-
1y wydolnos¢ wysitkowa jest nieznacznie ograni-
czona, ale moze by¢ prawidlowa. Czesto$¢ wyste-
powania péznych probleméw z tetnicami wien-
cowymi jest podawana jako bardzo niska,?¢2%
co stawia pod znakiem zapytania, czy rutyno-
we badania przesiewowe tetnic wienicowych sa
uzasadnione.

4.12.3.2. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady ogélne, ktdre opisano w ROZDZIALE33.

+ Echokardiografia jest kluczowa metoda dia-
gnostyczna, dostarczajaca informacji na te-
mat czynno$ci LV (globalnej i regionalnej),
zwezenia w miejscach zespolenia tetniczego,
najczesciej PS, niedomykalnosci zastawki neo-
aortalnej, wymiaru opuszki neoaorty i prok-
symalnej aorty wstepujacej oraz ostrego kata
tuku aorty. Mozna oceni¢ czynno$¢ skurczo-
wa RV i - jesli to mozliwe — zmierzy¢ ci$nie-
nie skurczowe w prawej komorze (RVSP; pred-
ko$¢ TR). Ze wzgledu na swoje polozenie (da-
leko do przodu i tuz za mostkiem) echokardio-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego w przetozeniu wielkich pni tetniczych po korekcji anatomicznej

Zalecenie

operacje (w zaleznosci od substratu)

Przy zwezeniu tetnicy wieicowej powodujacym niedokrwienie zaleca sie zatozenie stentu lub

Poziom?  Klasa®

Operacje opuszki neoaorty nalezy rozwazy¢, kiedy ma ona >55 mm przy przecietnym Ila C
wzro$cie dorostego cztowieka (szczeg6towe informacje na temat wymiany zastawki
neoaortalnej w ciezkiej neoaortalnej AR - zob. wytyczne dotyczgce choréb zastawek serca,

sytuacje szczeg6lne©)

W przypadku zweZenia gatezi PA nalezy rozwazy( zatozenie stentu bez wzgledu na objawy, Ila C
jezeli wystepuja >50% zwezenie $rednicy i RVSP >50 mm Hg i/lub wtérna do zwezenia

zmniejszona perfuzja ptuc

klasa zalecen
b poziom wiarygodnosci danych

1Y)

¢ Przy podejmowaniu decyzji o operacji w oparciu o wytyczne ESC/EACTS 2 2017 r.>* dotyczace wad zastawkowych serca nalezy
uwzgledni¢, ze mamy do czynienia z powtdrna operacja, ktéra jest technicznie trudniejsza.

Skréty: AR - niedomykalnos¢ aortalna, ESC - European Society of Cardiology, PA - tetnica ptucna, RVSP - ciSnienie skurczowe w prawej

komorze

graficzna wizualizacja rozwidlenia i obu gate-
zi tetnicy ptucnej jest rzadko mozliwa.

+ Echokardiografia wysitkowa stuzy do oceny
zaburzen kurczliwosci wywotanych wysit-
kiem fizycznym.

+ CMR zapewnia bardziej wiarygodna ocene
ilosciowa objetosci komorowych, EF oraz po-
szerzenia neoaorty lub niedomykalnosci neo-
aortalnej. Pien i gatezie ptucne moga by¢ wi-
zualizowane wraz z ich zaleznoscia od (po-
szerzonej) opuszki neoaorty. Mozna obliczy¢
dystrybucje przeptywu krwi pomiedzy lewym
i prawym plucem. CMR obcigzeniowy jest
alternatywna technika oceny perfuzji mie-
$nia sercowego i ewentualnego ucisku tetnic
wienicowych, jesli jest to wskazane klinicznie.

+ CCT jest preferowana technika nieinwazyj-
nego obrazowania tetnic wienicowych, w tym
ich uj$¢, w przypadku podejrzenia zwezenia.
Niewielka czesto$¢ wystepowania probleméw
wiencowych sprawia, ze watpliwe jest, czy ru-
tynowe badania przesiewowe w kierunku pa-
tologii tetnic wienicowych (z jakakolwiek mo-
dalnoscia) moga by¢ uzasadnione.?86:28

+ Techniki radioizotopowe nie s3 juz stosowane
jako metoda obrazowania pierwszego wyboru,
ale moga nadal odgrywac pewna role, jezeli inne
techniki nie sa dostepne lub prowadza do nie-
jednoznacznych lub sprzecznych wynikéw.

+ Cewnikowanie serca, w tym koronarografia,
jest wskazane w przypadku dysfunkeji LV i po-
dejrzenia niedokrwienia mieénia sercowego.
W przypadku ciezkiego zwezenia gatezi tet-
nicy plucnej i niejednoznacznej oceny nie-
inwazyjnej lub podejrzenia PAH wskazane
jest wykonanie cewnikowania serca.

4.12.3.3. Leczenie chirurgiczne/interwencje
przezskérne

Wskazania do interwencji podsumowano w tabe-
li z zaleceniami dotyczacymi interwencji w TGA
po operacji korekcji anatomiczne;.
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RVOTO moze by¢ podzastawkowe, zastawko-
we (oba rzadkie) lub nadzastawkowe (najczest-
sze). Wskazania dotyczace leczenia podobne sa
do tych opisanych w roznziaLE 4.8, ale réznice ana-
tomiczne wymagac¢ moga réznych podejsé¢ kli-
nicznych.

4.12.4. Operacja Rastelliego

4.12.4.1. Obraz kliniczny po operacji Rastelliego
Doroéli z TGA, VSD i PS (zlozona transpozycja)
czesto byli poddawani operacji metoda Rastel-
liego. Lata na VSD kieruje krew z LV do aorty,
a RV jest polaczona z PA konduitem z zastaw-
ka. Inne techniki operacyjne podobne do meto-
dy Rastelliego, to réparation a l'etage ventricula-
ire lub operacja Nikaidoh.

Powszechnymi powiklaniami sa:

+ zwezenie lub niedomykalno$¢ konduitu za-
stawkowego pomiedzy RV a PA

+ LVOTO, tj. utrudniony przeptyw 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 niewydolno$cia serca.

W kilku dlugoterminowych analizach wy-
nikéw odnotowano 20-letnie przezycie <60%,
a 20-letnie przezycie bez zdarzen niepozadanych
jako 20-30%. Wymiana konduitu pomiedzy RV
a PAjest najczestszym wskazaniem do reoperacji.
Drugim co do czesto$ci wskazaniem do reopera-
cjijest usuniecie LVOTO, a nastepnie zamkniecie
resztkowego VSD.2®8 Zapalenie wsierdzia kondu-
itu zastawkowego jest stosunkowo czeste.

Wydolno$¢ wysitkowa jest lekko lub znacznie
zmniejszona. Powtérna interwencja, chirurgicz-
nalub przezskdrna, czeka wiekszos¢ pacjentéw
po operacji naprawczej typu Rastelliego.



4.12.4.2. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady ogdlne, ktére opisano w ROZDZIALE3.3.
Wyniki badan klinicznych moga sugerowac

zwezenie konduitu, resztkowe VSD, TR, niedo-
mykalno$¢ mitralng lub AR.

+ Badanie echokardiograficzne: nalezy oce-
ni¢ potaczenie miedzy ustawiona z tylu
LV a umiejscowiong z przodu (ze wzgledu
na TGA) zastawka aortalng, funkcje zastawki
aortalnej oraz $rednice opuszki aorty. Anato-
mia ifunkcja konduitu pomiedzy RV a pniem
plucnym musza by¢ uwidocznione i ocenione
za pomoca badania doplerowskiego. Cisnienie
w RV oceniane za pomoca doplerowskiego po-
miaru predko$ci strumienia TR ma szczegdl-
ne znaczenie, poniewaz technika doplerow-
ska czesto zawyza gradient ci$nienia w kon-
duicie RV-PA.

+ CMR zapewnia dokladniejsza ilosciowa oce-
ne objetosci LV i RV, rednicy aorty oraz EF.
Konduit RV-PA, czesto trudny do uwidocz-
nienia w badaniu echokardiograficznym, oraz
obwodowe PA mozna tatwo zobaczy¢ i zmie-
rzy¢ za pomocg CMR. W obecnosci resztko-
wego VSD mozna obliczy¢ Qp:Qs.

+ Do oceny hemodynamicznej zwezenia kon-
duitéw moze by¢ konieczne cewnikowanie
serca. Angiografia moze by¢ pomocna w oce-
nie stopnia zwezenia konduitu i zwezenia ob-
wodowego PA.

4.12.4.3. Leczenie chirurgiczne / interwencje
przezskérne

Wskazania dotyczace leczenia zwezenia kondu-
itéw — zob. ROZDZIAL 4.14.

Jesli przeciek L-R przez resztkowy VSD powo-
duje wystapienie objawéw lub znaczne przeciaze-
nie objeto$ciowe LV, nalezy przeprowadzi¢ lecze-
nie chirurgiczne/przezcewnikowe (zalecenie IC).

4.12.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
(niezaleznie od typu zabiegu operacyjnego)
Wszystkich pacjentéw z TGA, niezaleznie
od typu operacji, jaka przebyli, nalezy kontro-
lowa¢ co najmniej raz w roku w specjalistycz-
nym osrodku zajmujacym sie leczeniem ACHD,
zwracajac uwage na opisane zagadnienia (zob.
ROZDZIALY4.12.2.1, 412.31 1 412.4.1).

4.12.6. Informacje dodatkowe (niezaleznie od typu
zabiegu operacyjnego)

Wrysitek fizyczny/ ciaza/ profilaktyka IE: zob.
ROZDZIALY3.4.6, 3.5.5 1 3.5.7.

4.13. Wrodzone skorygowane przetozenie wielkich
pni tetniczych
4.13.1. Wprowadzenie i zagadnienia og6Ine
ccTGA lub niezgodno$¢ AV i komorowo-tetnicza
to rzadko wystepujaca wada.

Komory sa zamienione miejscami, aorta od-
chodzi z przodu od RV (zazwyczaj po lewej stro-
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nie), a PA - z tylu od LV (zazwyczaj po prawej
stronie). Nieprawidlowe potaczenia w podwéjnej
niezgodno$ci moga wystepowad w sercach o ty-
powym lub lustrzanym uktadzie przedsionkow.
Nieprawidlowa orientacja serca w osi podstawa-
-koniuszek, zwlaszcza dekstrokardia (koniuszek
serca skierowany w prawa strone), jest czesta
(20%). Wady towarzyszace sa czeste (80-90%):
VSD (70%), PS (40%), dysplastyczna systemo-
wa TV (np. malformacja przypominajaca ano-
malie Ebsteina).

Polozenie wezta AV (czasami mnogich weztéw
AV) oraz przebieg jego wiazki sa czesto niepra-
widlowe i prowadza do zaburzen przewodze-
nia AV. Przednie i boczne przemieszczenie de-
likatnego peczka Hisa jest waznym elementem
do wziecia pod uwage podczas badan EP i inter-
wencji przezskérnych.

4.13.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Przebieg naturalny i objawy kliniczne zazwyczaj
wynikaja z wspétwystepujacych wad serca. Pa-
cjenci z wadami towarzyszacymi, ktérzy osiaga-
ja wiek dorosty, albo byli juz operowani z ich po-
wodu (zamkniecie VSD, usuniecie PS lub [rzad-
ko] naprawa lub wymiana TV) albo s3 czynno-
$ciowo skompensowani. U pacjentéw z izolowa-
nym ccTGA rzadko wystepuja powiklania przed
osiagnieciem dorostosci.

Do pézniejszych powiklan naleza:

+ dysfunkcja i niewydolnos$¢ systemowej RV

+ postepujaca TR (systemowa zastawka AV)

+ catkowity blok AV (2% utraty przewodnictwa
AV rocznie); cze$ciej wystepuje po zamknie-
ciu VSD i/lub wymianie TV i moze wystapi¢
W czasie cigzy

+ VT (niezwykle rzadkie).

Oczekiwana dtugo$é zycia jest obnizona: 50%
pacjentéw z wadami towarzyszacymi dozyto wie-
ku 40 lat; 50% pacjentéw bez wad towarzysza-
cych dozyto wieku 60 lat. Pacjenci umieraja z po-
wodu zastoinowej niewydolnosci serca lub umie-
raja nagle, prawdopodobnie z powodu VT/VF,
niezaleznie od obecno$ci zaawansowanej nie-
wydolno$ci serca.

4.13.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady og6lne, ktore opisano w ROIDZIALE33.

+ Objawy kliniczne obejmuja szmery wynika-
jace z obecnoéci TR, VSD i/lub PS.

+ W EKG stwierdza sie wydtuzenie odstepu PQ
lub catkowity blok przewodzenia AV.

+ Weczesna aktywacja przegrody od prawej do le-
wej moze powodowac glebokie zatamki Q
w odprowadzeniach II, III, aVF i V -V,. Od-
wrécenie prawidlowej progresji w odprowa-
dzeniach przedsercowych ma postac zespo-
tu QRw V, irS w V. Zesp6t Wolffa, Parkin-
sona i White’a wystepuje u 2-4% pacjentéw.

+ RTG Kklatki piersiowej moze wykazywacé nie-
prawidlowo prosta granice lewego zarysu ser-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego we wrodzonym skorygowanym przetozeniu wielkich pni tetniczych

Zalecenie

U objawowych pacjentéw z ciezka TR i zachowang lub tagodnie uposledzong funkcja
skurczowg systemowej RV (EF >40%) zalecana jest wymiana TV

Poziom®

U bezobjawowych pacjentéw z ciezka TR i postepujacym poszerzeniem systemowej RV Ila C
i/lub tagodnie uposledzong funkcjg skurczowg systemowej RV (EF >40%) nalezy rozwazy¢

wymiane TV

Nalezy rozwazy¢ dwukomorowg stymulacje w przypadku catkowitego bloku AV lub Ila C

konieczno$¢ >40% stymulacji komorowej

U objawowych pacjentéw z ciezka TR i bardziej niz tagodnie uposledzona funkcjg skurczowa | IIb C

systemowej RV (EF <40%) mozna rozwazy¢ wymiane TV

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych

Skroty: AV - przedsionkowo-komorowy, EF - frakcja wyrzutowa, RV - prawa komora, TR - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej,

TV - zastawka tréjdzielna

ca z powodu lewostronnego i przedniego poto-
zenia aorty wstepujacej, dekstrokardii (20%)
lub mezokardii (stosunkowo czesto).

+ Echokardiografia jest kluczowa metoda dia-
gnostyczna, wykazujaca podwéjna niezgod-
no$¢ oraz identyfikujaca towarzyszace niepra-
widlowosci (malformacja TV jak w anomalii
Ebsteina, TR, VSD, LVOTO i PS). Czynnos¢
skurczowa LV i RV oraz nasilenie TR moga
zosta¢ ocenione ilogciowo.

+ CMR umozliwia zobrazowanie anatomii ser-
ca oraz duzych naczynijest wskazane do ilo-
$ciowego okreslania objetosci komér, masy
i EF, zwlaszcza ze echokardiograficzna oce-
na funkcji skurczowej w systemowej RV jest
trudna i mniej wiarygodna.

+ Monitorowanie holterowskie, rejestrator zda-
rzen i badania EP moga by¢ wskazane w celu
wykrycia arytmii, postepujacego bloku AV
i oceny ryzyka wystapienia SCD.

+ Cewnikowanie serca jest wskazane, gdy wy-
niki oceny nieinwazyjnej sa niejednoznaczne
lub oceny wymaga PH (zob. rozdziAL3.4.5).

4.13.4. Leczenie farmakologiczne
Nie ma dowod6éw naukowych na poparcie hipo-
tezy, ze inhibitory ACE, ARB, -adrenolityki lub
antagonisci aldosteronu, same lub w potaczeniu,
poprawiaja wyniki leczenia.?®’ Rutynowe prze-
pisywanie tych lekéw w celu zapobiegania nie-
wydolnosci serca / uzyskania lepszego wyniku
leczenia nie jest zalecane.

+ Diuretyki moga tagodzi¢ objawy w przypadku
jawnej niewydolnosci serca. Chociaz nie udo-
wodniono korzysci ze standardowego lecze-
nia niewydolnosci serca u pacjentéw z syste-
mowa RV, ,klasyczne” leki na niewydolnogé
serca lub ARB moga przynie$¢ pewne korzy-
$ci u bardziej objawowych pacjentéw.”® Mor-
fologia systemowej RV nie jest przeciwwska-
zaniem do wszczepienia urzadzenia wspoma-
gajacego prace komory. Na szczegélna uwage
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zastuguje gruba trabekularyzacja koniuszka
RV, ktéra moze blokowaé kaniule doptywu.
Nalezy rozwazy¢ przeprowadzenie selektyw-
nej miomektomii.

4.13.5. Leczenie operacyjne / interwencje

przezskérne

Interwencja przezskdérna moze by¢ zalecana
w przypadku zwezenia PA lub zwezenia kon-
duitu, ktére moga by¢ poszerzone lub poddane

implantacji stentu. Jednak rezydualne LVOTO

moze mieé¢ korzystny wplyw na czynnos¢ po-
szerzonej systemowej RV (komory podaortal-
nej) oraz niedomykalnos¢ systemowej zastaw-
ki AV (tr6jdzielnej) w mechanizmie przesunie-
cia przegrody miedzykomorowej. W przypadku

wystapienia catkowitego bloku AV standardem

jest sekwencyjna stymulacja AV. Umiejscowie-
nie konicéwki elektrody komorowej w gtadkiej

$cianie LV jest trudne i wymaga uzycia elektro-
dy wkrecanej. Istnieja dane sugerujace, ze sty-
mulacja dwukomorowa z uzyciem drugiej elek-
trody komorowej implantowanej przez zatoke

wienicowa za podaortalng RV moze prowadzi¢

do lepszego zachowania funkcji skurczowej RV
niz sama stymulacja LV.2%

Najwieksze wyzwanie stanowia zagadnienia
dotyczace TR, dysfunkcji RV i tego, kiedy doko-
nac wszczepienia TV i/lub ICD. W przeciwien-
stwie do sytuacji w grupie pediatrycznej, w kto-
rej podwdjne przetozenie jest uznana opcja le-
czenia w przypadku niewydolnosci systemowej
RV, u dorostych to podejécie bardzo rzadko sie
sprawdza. Niedomykalno$é systemowej zastaw-
ki AV (tréjdzielnej) czesto stanowi gléwny cel le-
czenia chirurgicznego. Naprawa rzadko jest moz-
liwa i wymiana zastawki jest z reguly leczeniem
z wyboru. Przedoperacyjna frakcja wyrzutowa
prawej komory (RVEF) <40%, PAP >50 mm Hg,
AF iklasa III do IV w klasyfikacji NYHA zwia-
zane s3 z $miertelnoscia w dlugoterminowej
obserwacji.?"!



4.13.6. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow
Pacjenci z ccTGA wymagaja bezterminowej opie-
ki w specjalistycznym o$rodku zajmujacym sie
leczeniem ACHD i corocznej kontroli, gtéwnie
z powodu zaburzen przewodzenia oraz dysfunk-
cji komory systemowej i systemowej zastawki AV.
Informacje na temat zaburzen rytmu serca — zob.
ROZDZIAL 3.4.2.

4.13.7. Informacje dodatkowe

+ Wysitek fizyczny / sport: pacjenci objawowi
z ccTGA i zachowana RVEF powinni unika¢
sportéw o duzej intensywnosci, a najlepiej nie
uprawiac sportéw bardziej niz umiarkowanie
statycznych i o wiekszej niz umiarkowanej
intensywnosci. Pacjenci z istotnymi wadami
towarzyszacymi i/lub zmniejszong czynno-
$cig podaortalnej RV powinni ograniczy¢ sie
do uprawiania sportéw o malej statyce i ma-
lej intensywnosci.

+ Ciaza: ryzyko zalezy od stanu czynnoscio-
wego, czynnosci komér, czynnosci systemo-
wej zastawki AV, obecnoéci arytmii (zwlasz-
cza bloku AV) i wad towarzyszacych (zob.
ROZDZIA 3.5.7).

4.14. Konduit z prawej komory serca do tetnicy
ptucnej
4.14.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogélne
Konduity zapewniaja ciagtos¢ pomiedzy RViPA
w przypadku wad zlozonych, gdy nie mozna od-
tworzy¢ natywnych drég odptywu, w tym atrezji
tetnicy ptucnej, wspélnego pnia tetniczego, TOF,
zespotlu braku zastawki tetnicy ptucnej, stanu
po operacji Rastelliego i stanu po operacji Rossa.

Typy konduitéw obejmuja: konduity zastaw-
kowe (homografty ptucne lub aortalne, zastawki
biologiczne, konduity z bydlecej zyly szyjnej we-
wnetrznej [Contegra]) oraz konduity bezzastaw-
kowe. Nie ma konduitéw idealnych. Ograniczo-
na trwalo$¢ oznacza wczesna ponownga opera-
cje. Przewidywanymi czynnikami powodujacy-
mi niewydolnos¢ konduitéw sa: proces steryliza-
cji/konserwacji, mniejszy rozmiar konduitu, typ
konduitu, mtodszy wiek przy implantacji, zwe-
zenie PA oraz rozpoznanie przetozenia.?®2°22%
Brak koniecznoéci reoperacji z powodu niewydol-
nosci konduitu po 20 latach odnotowano na po-
ziomie 32% i 40%.26%2%2

Powiklania obejmuja ,wyroéniecie” pacjenta
z konduitu, postepujace zwezenie z niedomy-
kalnoscia lub bez niej, zapalenie wsierdzia oraz
tetniaki lub tetniaki rzekome.

Objawy kliniczne powiklan to dusznos¢ wy-
sitkowa, kolatanie serca, omdlenia i SCD.

4.14.2. Postepowanie diagnostyczne
W postepowaniu diagnostyczny obowiazuja za-
sady ogdlne, ktdre opisano w ROZDZIALE3.3.

Mozna stwierdzi¢ nastepujace objawy przed-
miotowe: mruk przedsercowy, wydatna fala
A na zytach szyjnych i szmer skurczowy. Zwap-

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

nienie konduitu jest widoczne na zdjeciach rent-

genowskich klatki piersiowe;j.

+ Echokardiografia jest metoda diagnostycz-
na pierwszego rzutu, ktéra pozwala okresli¢
wielkos¢, ksztatt i funkcje obu komor, PR, TR
i wad towarzyszacych. Pomiar gradientu ci-
$nienl przez konduit jest trudny i niewiary-
godny. W ocenie zwezenia konduitéw nalezy
sie postugiwaé cisnieniem w RV obliczonym
na postawie predkosci TR.

+ CMR jest uzywany do ilosciowego okreslenia
zwezenia i/lub niedomykalnosci konduitu, ob-
jetosciimasy RV oraz do oceny PA.

+ CMR/CCT s3 pomocne w ocenie anatomii tet-
nic wienicowych i odlegtosci RV/konduitu oraz
innych struktur od wewnetrznej powierzch-
ni mostka.

+ Cewnikowanie z oceng hemodynamiczna jest
zZawsze wymagane przy rozwazaniu interwen-
cji. Angiografia dostarcza informacji na temat
poziomu zwezenia, obwodowych zwezenn PA
oraz anatomii naczyn wiencowych (anoma-
lie / prawidlowy przebieg).

4.14.3. Leczenie chirurgiczne / interwencje przezskérne
Poszerzenie za pomoca balonu i wszczepienie
stentu zostaly opisane jako bezpieczne i prze-
dluzajace czas funkcjonowania uszkodzonych
konduitéw.??42% Przezskérna implantacja za-
stawki tetnicy ptucnej stala sie obecnie metoda
zwyboru w przypadku dysfunkcyjnych zastawek,
jezeli jest to technicznie wykonalne. Aktualne
przeciwwskazania do TPVI obejmuja zwezenie
zyt systemowych, aktywna infekcje, nieodpo-
wiednia morfologie drogi odptywu oraz nieko-
rzystna anatomie wiericowa (uciskanie przez
rozszerzony implant). Leczenie operacyjne jest
preferowane w przypadku rozwazania dodat-
kowych interwencji (plastyka pierscienia TV).
Przy wyborze odpowiedniego momentu do po-
nownej interwencji istotniejsze sa trendy para-
metréw niz wartosci pojedynczych pomiaréw.

4.14.4. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentéw
Zalecana jest regularna kontrola w specjalistycz-
nym osrodku zajmujacym sie leczeniem ACHD,
przynajmniej raz w roku. Szczegdélna uwage na-
lezy zwrdci¢ na wydolnos$¢ wysitkowa (CPET),
RVSP (gradient przez konduit), czynnos¢ RV, TR
i zaburzenia rytmu serca.

4.14.5. Informacje dodatkowe

+ Wysilek fizyczny / sport: u pacjentéw bezob-
jawowych z tagodnym zwezeniem nie ma zad-
nych ograniczen. Pacjenci z grupy duzego ry-
zyka z wysokim ci$nieniem w RV musza ogra-
niczy¢ sie do aktywnosci/sportéw o matej in-
tensywnosci i unikaé ¢wiczen izometrycznych.
Inni pacjenci powinni ograniczac swoja ak-
tywnos$¢ w zaleznosci od objawéw.

+ Ciaza: ryzyko dla kobiety ciezarnej i ptodu za-
lezy od wyjsciowej wrodzonej wady serca i na-
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Zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego u pacjentéw z konduitem taczacym prawa komore z tetnicg ptucna

Zalecenie

przezskérnej, jesli jest to anatomicznie wykonalne (TPVI)

Objawowych pacjentéw z RVSP >60 mm Hg (moze by¢ mniejsze w przypadku zmniejszonego
przeptywu) i/lub ciezka PR¢ nalezy poddac interwencji z preferencja dla interwencji

Klasa? Poziom®

U bezobjawowych pacjentéw z ciezkim RVOTO i/lub ciezka PR nalezy rozwazy¢ interwencje, Ila C
najlepiej przezskérna (TPVI), jesli jest to anatomicznie wykonalne, gdy spetnione jest >1

z ponizszych kryteriéw:
* zmniejszenie obiektywnej wydolnosci fizycznej (CPET)

* postepujace powiekszenie RV do RVESVi >80 ml/m?2i/lub RVEDVi >160 ml/m2, i/lub

zwiekszenie TR do co najmniej umiarkowanej
* postepujaca dysfunkcja skurczowa RV
* RVSP >80 mm Hg

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych
¢ frakcja niedomykalnosci w CMR >30-40%

Skréty: CPET - sercowo-ptucny test wysitkowy, CMR - rezonans magnetyczny serca i naczyn, PR - niedomykalno$¢ zastawki tetnicy
ptucnej, RV - prawa komora, RVEDVi - indeksowana objeto$¢ koricoworozkurczowa prawej komory, RVESVi - indeksowana objetos¢
koricowoskurczowa prawej komory, RVOTO - zwezenie drogi odptywu prawej komory, RVSP - ci$nienie skurczowe w prawej komorze,
TPVI - przezskérne wszczepienie zastawki tetnicy ptucnej, TR - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej

silenia RVOTO, wystepowania zaburzen ryt-
mu serca i niewydolno$ci serca (zob. ROZDZIAL3.5.7).

+ Profilaktyka IE: zalecana u wszystkich pa-
cjentéw (zob. ROZDZIAL3.4.6).

4.15. Serce jednokomorowe

W tej czesci oméwiono zagadnienia dotyczace
pacjentéw nieoperowanych i leczonych palia-
tywnie. Informacje dotyczace pacjentéw po ope-
racji Fontana znajduja sie w ROZDZIALE 4.16.

4.15.1. Wprowadzenie i zagadnienia ogéIne

Okreslenie ,serce jednokomorowe” obejmuje

wiele wad, w ktérych nieobecna jest RV albo LV,

lub - jeslijest obecna - jest ona hipoplastyczna

i dlatego nie mozna przeprowadzi¢ dwukomo-

rowego zabiegu naprawczego. Do tej grupy za-

licza sie takie wady, jak:

« atrezja TV

+ warianty zespolu niedorozwoju prawego ser-
ca, np. warianty atrezji tetnicy ptucnej z cia-
gla przegroda miedzykomorowa

+ warianty zespolu niedorozwoju lewego ser-
ca (HLHS), w tym atrezja zastawki mitralnej

+ dwunaplywowa LV

+ dwunaptywowa RV

+ skrajne formy niezréwnowazonego catkowi-
tego ubytku przegrody AV

+ pojedyncza komora o nieokreslonej morfo-
logii.

Wady te sa zawsze powiazane z dodatkowy-
mi nieprawidlowosciami wewnatrz- i/lub ze-
wnatrzsercowymi, takimi jak:

« ASD, VSD, AVSD, PDA

+ AS (zastawkowe, podzastawkowe)

+ anomalie tuku aorty: hipoplazja, przerwa-
nie, koarktacja

+ PS (zastawkowe, podzastawkowe), atrezja tet-
nicy plucnej
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+ anomalie PA: zwezenie obwodowe, hipopla-
zja, jednostronny brak PA

+ niezgodne potlaczenia, nieprawidtowe poto-
zenie wielkich pni tetniczych

+ zwezenie zastawki AV, niedomykalno$¢, za-
stawka ,jezdziec” (overriding), zastawka umiej-
scowiona ,okrakiem” nad przegroda miedzy-
komorowg (straddling)

+ izomeryzm LA lub RA, nieprawidlowe pota-
czenia zyl systemowych lub ptucnych

+ lewa SVC, brak zyly bezimiennej, brak pra-
wej SVC, brak IVC ponizej watroby z ciaglo-
$cia zyly nieparzystej lub nieparzystej krotkiej

+ tetnice oboczne aortalno-ptucne

+ polisplenia lub asplenia.

Szczegblowy opis anatomiczny wykracza poza
zakres niniejszych wytycznych, mozna go odna-
lez¢ w odpowiednich podrecznikach. Z powodu
braku wystarczajacych danych zalecenia oparto
w wiekszo$ci na zgodnej opinii ekspertow.?%6-300
Biorac pod uwage osoby doroste, zdecydowana
wiekszo$¢ pacjentéw z tymi schorzeniami prze-
szta wezesniejsze leczenie paliatywne za pomoca
jakiego$ typu zespolenia systemowo-ptucnego
(Glena) lub preferowanej teraz operacji Fontana,
lub jednej z jej odmian; operacja Fontana zosta-
ta oméwiona w ROZDZIALE 4.16.

Mozna wyrézni¢ 2 sytuacje hemodynamiczne:

+ Bez anatomicznego ograniczenia ptucnego
przeptywu krwi. Jesli krazenie ptucne nie zo-
stanie poddane modyfikacji (czyli zabiegowi
operacyjnemu), wielu takich pacjentéw umrze

w wieku dzieciecym z powodu niewydolnosci

serca niepoddajacej sie leczeniu. U tych, kté-

rzy przezyja, rozwinie sie ciezka naczyniowa
choroba ptuc. Jest to gléwny czynnik wpty-
wajacy na rokowanie odlegte. Wielu pacjen-
téw jest poddawanych zabiegowi bandingu
tetnicy ptucnej we weczesnym dziecinstwie,



majacemu na celu ograniczenie przeptywu
krwi przez ptuca. Skuteczny banding chro-
ni przed wystapieniem choroby naczyniowej
ptuc, jednoczesnie zapewniajac wystarcza-
jacy przepltyw, aby zmniejszy¢ nasilenie si-
nicy. Zbyt luzny banding skutkuje nadmier-
nym przeplywem przez ptucairozwojem na-
czyniowej choroby ptuc mimo zabiegu. Jesli
jest natomiast zbyt §cisty, przeptyw plucny
bedzie zbyt ograniczony, co spowoduje nasi-
lona sinice.

+ Ograniczenie ptucnego przeptywu krwi (cze-
sto zastawkowe i/lub podzastawkowe PS lub
atrezja). Czasem pomimo takiego ogranicze-
nia krazenie plucne jest prawidlowe (nie-
nadmierne, co pozwala uniknaé rozwoju PH,
i niezbyt ograniczone, dlatego bez skrajnej
sinicy). Takie stany réwnowagi sa rzadkie,
ale umozliwiaja osiagniecie dorostego wie-
ku bez leczenia chirurgicznego. U wiekszo-
$ci pacjentéw przepltyw plucny jest znacznie
ograniczony, co powoduje koniecznos¢ wyko-
nania operacyjnego zespolenia systemowo-
-plucnego w dziecinistwie, najczesciej zespo-
lenia typu Blalock-Taussig (podobojczykowo-
-ptucnego), rzadko zespolenia typu Water-
stona lub Pottsa (odpowiednio wstepujacej
lub zstepujacej aorty z PA). Jesli przeciek
systemowo-ptucny jest zbyt duzy, nadmier-
ny przeplyw krwi przez ptuca spowoduje cho-
robe naczyniowa ptuc w dorostym wieku. Je-
$li przeciek jest zbyt maty, u pacjentéw bedzie
wystepowacd skrajna sinica. Poza wiekiem nie-
mowlecym mozliwe jest zespolenie SVC i PA:
klasyczne zespolenie Glenna do prawej PA
(historyczne) lub zespolenie koniec do boku
z PA z wytworzeniem dwukierunkowego ze-
spolenia zyly gléwnej z krazeniem plucnym.
Odpowiedni przeciek prowadzi do stabiliza-
cji sytuacji.

4.15.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny

W zalezno$ci od nasilenia ptucnego przeptywu

krwi, obecnoéci lub braku naczyniowej choroby

pluc oraz czynnosci komory u pacjentéw moze

wystepowaé réznego stopnia sinica i niewydol-
noé¢ serca. Wydolnosé wysitkowa jest zazwyczaj

znacznie ograniczona (z wyjatkami); moga wy-
stapic: catkowity blok AV, zaburzenia rytmu ser-
ca (nadkomorowe, ale réwniez komorowe; SCD

nie jest rzadkoscia), udar mézgu, ropiert mézgu

iincydenty zakrzepowo-zatorowe. W tej grupie

pacjentéw IE jest stosunkowo czeste. Wiecej in-
formacji — zob. ROZDZIAL3.4.8.

Sinica jest typowo obecna u pacjentéw z ser-
cem jednokomorowym (UVH) niepoddanych
operacji Fontana. Saturacja krwi tetniczej tle-
nem wynosi czesto 75-85%, ale w rzadkich przy-
padkach z idealnie zréwnowazonym krazeniem
moze osiagac wartosci >90%.

U pacjentéw moze wystepowac postepujace
zwezenie w kierunku aorty. Prowadzi to do prze-
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rostu komory i w konsekwencji do zmniejszenia
rzutu serca. Postepujace zwezenie w kierunku PA
powoduje narastajaca sinice. U pacjentéw z po-
Iaczeniem Glenna narastajaca sinica moze by¢
réwniez skutkiem wytworzenia ptucnych mal-
formacji tetniczo-zylnych lub krazenia obocz-
nego IVC do SVC.

Serce jednokomorowe musi przyja¢ zaré6wno
systemowy, jak i ptucny powr6t zylny. Przewle-
kle przeciazenie objetosciowe prowadzi do duze-
go prawdopodobienstwa niewydolnos$ci komory
w relatywnie mlodym wieku. Moze pojawi¢ sie
lub nasila¢ niedomykalnos¢ zastawki AV. Wyj-
$ciowo zmniejszona wydolnosé¢ wysitkowa pogar-
sza sie jeszcze bardziej. Ostatecznie oprdcz sini-
cy moze rozwinac¢ sie jawna niewydolnos¢ serca.

W rzadkich przypadkach, przy dobrze zréw-
nowazonej sytuacji hemodynamicznej, nie do-
chodzi do rozwoju dysfunkcji komory. Opisywa-
no przezycie pacjentéw do piatej, szdstej, a na-
wet siédmej dekady zycia.

4.15.3. Postepowanie diagnostyczne

W postepowaniu diagnostycznym obowiazuja

zasady og6lne, ktore opisano w ROZDZIALE33.
Objawy kliniczne obejmuja sinice centralna,

palce pateczkowate, czesto asymetryczna klatke

piersiowa z uwypukleniem po tej stronie klat-

ki piersiowej, po ktérej znajduje sie serce. Sko-

lioza jest czestym problemem. Drugi ton ser-

ca jest typowo pojedynczy, pozostale zjawiska

ostuchowe zaleza od towarzyszacych nieprawi-

dlowosci. EKG moze wykazaé zaburzenia rytmu

serca lub zaburzenia przewodnictwa. Nawrotny

czestoskurcz przedsionkowy z przewodzeniem

2:11i jedynie nieznaczna tachykardia moze zo-

stac tatwo przeoczony.

+ TTE jest kluczowa technika diagnostyczna,
dostarczajaca informacji na temat anatomii
i umozliwiajaca monitorowanie czynnosci
serca podczas obserwacji. W badaniu echo-
kardiograficznym wymagane jest zastoso-
wanie analizy segmentowej; UVH sa zawsze
zlozone i moga zawiera¢ szeroki zakres nie-
prawidlowosci w zakresie lokalizacji, orien-
tacji i potaczen. Podstawowymi parametra-
mi/kwestiami/zagadnieniami TTE w diagno-
styce UVH sa:

- wzajemne polozenie trzewi brzusznych
i przedsionkéw

- pozycja serca w klatce piersiowej i lokaliza-
cja koniuszka

— polaczenia zylno-przedsionkowe, AV oraz
komorowo-tetnicze

- szczeg6ly morfologiczne i hemodynamiczne
dotyczace catego serca

- dokladna ocena anatomii potaczenia komo-
rowo-tetniczego i jego stan funkcjonalny,
ze szczegblnym uwzglednieniem zwezenia
w kierunku aorty lub naczyniowego tozyska
ptucnego

- ocena funkcji zastawki AV ze szczegélnym
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Specyficzne problemy i zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego w przypadku serca jednokomorowego

Zalecenie

by¢ dla nich procedura operacyjna lub interwencyjna

Zaleca sie, aby dorosli z nieoperowanym lub po operacji paliatywnej UVH poddani byli
doktadnej ocenie w specjalistycznym o$rodku przy wykorzystaniu obrazowania z uzyciem
wielu technik, jak réwniez badania inwazyjnego w celu podjecia decyzji, czy korzystna moze

Klasa? Poziom®

Kandydatami do operacji Fontana mogg by¢ jedynie starannie wyselekcjonowani objawowi Ila C
pacjenci z sinicg, po przeprowadzeniu doktadnej oceny (niski opdr naczyr ptucnych,
odpowiednia funkcja zastawek AV, zachowana czynno$¢ komory)

U pacjentéw ze zwiekszonym ptucnym przeptywem krwi - mato prawdopodobnym w wieku  Ila C
dorostym - nalezy rozwazy¢ banding tetnicy ptucnej lub zaci$niecie wczesniej zatozonej

opaski

U pacjentéw z ciezka sinica i zmniejszonym ptucnym przeptywem krwi, ale bez zwiekszonego ~ Ila C

PVR i PAP, nalezy rozwazy¢ wykonanie dwukierunkowego zespolenia Glenna

U pacjentéw z ciezka sinicg i zmniejszonym ptucnym przeptywem krwi niekwalifikujacych sie | IIb C
do zespolenia Glenna mozna rozwazy¢ zespolenie systemowo-ptucne

Transplantacje serca lub transplantacje ptuc i serca nalezy rozwazy¢ u pacjentédw w ztym Ila C
stanie klinicznym, jesli standardowe leczenie operacyjne nie jest mozliwe

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych

Skroty: AV - przedsionkowo-komorowy, PA - tetnica ptucna, PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PVR - naczyniowy opér ptucny,

UVH - serce jednokomorowe

uwzglednieniem jej niedomykalnosci

- czynno$¢ komory / przerost

— ASD/VSD - typ, rozmiar, liczba, lokalizacja

- aorta wstepujaca, tuk aorty i aorta zstepuja-
ca, wykrycie/wykluczenie koarktacji

— tetnice plucne - pien, galezie i zrédla zaopa-
trzenia krazenia ptucnego w krew

- wizualizacja zespolen (Blalock-Taussig, Wa-
terston itd.).

TOE moze by¢ przydatne w przypadku nieza-
dowalajacych obrazéw w TTE.

+ CMR jest metoda obrazowania z wyboru
w ocenie anatomii zewnatrzsercowej, w tym
polaczen zylno-przedsionkowych i komorowo-
-tetniczych (alternatywna metoda jest CCT).
Mozna réwniez uzyskac szczegétowe dane
morfologiczne dotyczace anatomii wnetrza
serca. Jest to réwniez metoda z wyboru do ilo-
$ciowej oceny objetosci komory, EF i wzglednej
dystrybucji przeptywu krwi do lewego i pra-
wego pluca.

+ Cewnikowanie serca wykonuje sie, jesli rozwa-
zane jest leczenie interwencyjne w celu oceny
hemodynamicznej, w szczegélnosci PAP i gra-
dientu przezpltucnego (w takiej sytuacji ocena
PVR jest czesto trudna). Jest to konieczne, je-
$li pacjenta przygotowuje sie do operacji Fon-
tana. Ocena potaczen systemowo-plucnych
lub potaczenia Glenna, jak réwniez ich na-
stepstw (zwezenie galezi ptucnych) i innych
nieprawidlowosci naczyniowych (naczynia
oboczne tetniczo-zylne, przetoki itd.) moze
réwniez wymaga¢ cewnikowania serca.
Kwestia interwencyjnego leczenia przezskor-

nego, takiego jak walwulotomia balonowa w celu

zwiekszenia plucnego przeptywu krwi w przy-

ZESZYTY EDUKACYJNE. KARDIOLOGIA POLSKA  1/2021

padku ciezkiego PS, jest dyskusyjna.

W sytuacji stabilnej klinicznie nalezy bardzo
starannie rozwazy¢ ryzyko (czesto jest duze)
jakiegokolwiek typu interwencji chirurgicznej
w odniesieniu do potencjalnych korzysci.

Wykonanie operacji Fontana mozna rozwa-
zy¢ jedynie u starannie dobranych pacjentéw
(zob. romziat 416). U pacjentéw z nasilong sinica,
ze zmniejszonym plucnym przeptywem krwi
bez zwiekszonego PVR rozwiazaniem moze by¢
wykonanie dwukierunkowego potaczenia Glen-
na (SVC do PA). Jesli jedynym wyjsciem jest ze-
spolenie systemowo-ptucne (np. tetniczo-zylna
przetoka pachowa lub zespolenie krazenia syste-
mowego z tetnicg ptucng; dwukierunkowe pota-
czenie Glenna jest niewystarczajace lub PAP zbyt
duze do potrzeb tego polaczenia), korzysci pty-
nace ze zwiekszenia ptucnego przeptywu krwi
nalezy rozwazy¢ w odniesieniu do zwiekszonego
obcigzenia objetosciowego komory systemowej.

W przypadku przeszczepienia serca tech-
nicznym i medycznym wyzwaniem, jak réw-
niez czynnikiem ograniczajacym wyniki lecze-
nia, jest przebyta sternotomia/torakotomia, kra-
zenie oboczne aortalno-ptucne oraz wieloukta-
dowy charakter siniczej wady serca.

4.15.4. Leczenie zachowawcze

Informacje dotyczace postepowania hematolo-
gicznego i roli terapii celowanej w chorobie na-
czyniowej ptuc opisano w ROZDZIALACH3.431 3.4.8.

4.15.5. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow

Konieczna jest regularna kontrola w osrodku spe-

cjalistycznym zajmujacym sie leczeniem ACHD.
Czestosc¢ wizyt dobiera sie indywidualnie, za-



leca sie wizyty co najmniej raz w roku. Kontro-
la powinna obejmowa¢ badanie przedmiotowe,
pomiar saturacji tlenem, badania laboratoryjne
(wskazniki hematologiczne, zaopatrzenie ustro-
juw zelazo, czynno$¢ watroby, czynnosc nerek
itd.), EKG, RTG oraz badanie echokardiograficz-
ne (zob. réwniez R0ZDZIAL3.4.8).

CMR i badanie wysitkowe sa wymagane co
najmniej raz w wieku dorostym i w dalszych od-
stepach czasu zgodnie z wynikami badan wyj-
$ciowych.

4.15.6. Informacje dodatkowe

+ Wysilek fizyczny / sport: pacjenci nie s3 z za-
sady obcigzeni zwiekszonym ryzykiem zgo-
nu podczas wysitku, ale ich wydolno$¢ fizycz-
na jest znacznie ograniczona. Mozna rozwa-
zyé rekreacyjna aktywnos$¢ sportowa o ma-
lym natezeniu ograniczonym przez wysta-
pienie objawéw.

+ Ciaza: ciaza jest przeciwwskazana u pacjen-
tek ze znacznie zmniejszonym przeplywem
ptucnym krwi lub ciezka PVD lub jesli czyn-
noéé komory jest uposledzona. Sinica stanowi
istotne ryzyko dla ptodu, a urodzenie zywe-
go dziecka jest mato prawdopodobne (<12%),
jesli saturacja tlenem wynosi <85%'°° (zob.
ROZDZIA 3.5.7).

+ W antykoncepcji nalezy unika¢ pigutek dwu-

sktadnikowych ze wzgledu na ryzyko dziata-

nia prozakrzepowego i powiktan zakrzepowo-

-zatorowych. Pigulki jednosktadnikowe za-

wierajace progesteron oraz wktadki doma-

ciczne uwalniajace progesteron zapewniaja
bezpieczna antykoncepcje przy mniejszym
ryzyku powiklan sercowo-naczyniowych.

Profilaktyka IE: wskazana u wszystkich pa-

cjentéw (zob. ROZDZIAL 3.4.6).

4.16. Pacjenci po operacji Fontana

4.16.1. Wprowadzenie i informacje podstawowe
Operacja Fontana zostala wprowadzona w1968 r.
i stala sie ostateczng metoda leczenia dla od-
powiednich pacjentéw z calym szeregiem mal-
formacji serca charakteryzujacych sie pojedyn-
cz3 czynno$ciowa komora (zob. rozdziat 4.5). Za-
bieg polega na oddzieleniu sptywu zyt systemo-
wych i ptucnych bez udziatu komory podptucnej.
Od czasu wprowadzenia operacji Fontana doko-
nano wielu jej modyfikacji w poréwnaniu z ope-
racja wyj$ciowa, ktore mialy na celu skierowanie
systemowego powrotu zylnego do PA. Obecnie
catkowite potaczenie zylno-ptucne (TCPC) zasta-
pilo polaczenie przedsionkowo-ptucne (APC, po-
taczenie uszka RA do PA), z wewnatrzsercowym
lub pozasercowym konduitem pomiedzy IVC
i PA, wraz z zespoleniem SVC-PA (dwukierun-
kowe zespolenie Glenn).’’' Krazenie to jest cze-
sto tworzone w dwdch etapach. Doroéli z HLHS
stanowia mala, ale rosnaca grupe pacjentéw.
Pierwsze dane dotyczace wieku dorostego opi-
suja znaczna liczbe wystepujacych powaznych

WYTYCZNE ESC  Dorosli zwrodzonymi wadami serca

niepozadanych zdarzen naczyniowo-sercowych
i wydaje sie, ze pacjenci z HLHS sa bardziej na-
razenina wystapienie powiklan niz inni pacjen-
ci po operacji Fontana, co wymaga dalszych ba-
dari i oceny.?”?

Przebieg naturalny i rokowanie w innych ty-
pach zabiegéw paliatywnych w przypadku serca
jednokomorowego sa zle, dlatego operacje Fonta-
na wykonuje sie zwykle u wszystkich pacjentéw
z odpowiednia hemodynamika. Obecnie wiado-
mo, ze $miertelnos$¢ okotooperacyjna i rokowa-
nie zaleza od odpowiedniej konfiguracji kraze-
nia i spelnienia zdefiniowanych kryteriéw. Ry-
gorystyczna selekcja umozliwia uzyskanie naj-
lepszych wczesnych i odlegtych wynikéw w od-
niesieniu do $miertelnosci okolooperacyjnej <5%
we wspolczesnych grupach pacjentéw i uwzgled-
nia: mate PVRiPAP ($r. <15 mm Hg), zachowana
funkcje komory, odpowiednie wymiary PA, brak
istotnej niedomykalnosci zastawki AV i prawidlo-
wy rytm serca. W niektérych osrodkach u wy-
branych lub u wszystkich pacjentéw stosuje sie
fenestracje, aby umozliwic¢ przeciek krwi odtle-
nionej do krazenia systemowego na poziomie
przedsionka, czego celem jest poprawa rzutu ser-
ca kosztem wystapienia sinicy.’”® Ze wzgledu na
ograniczone dlugotrwale efekty zabiegu, wyko-
nanie operacji Fontana w wieku dorostym nie jest
dzialaniem paliatywnym z wyboru.

4.16.2. Obraz kliniczny i przebieg naturalny
Brak komory podptucnej powoduje przewlekte
systemowe nadci$nienie zylne, istotne zmiany
hemodynamiki krazenia ptucnego oraz prze-
wlekle zmniejszenie obciazenia wstepnego ko-
mory. W czasie dlugoterminowej obserwacji pa-
cjentéw stwierdzono kilka istotnych probleméw.
Cho¢ 10-letnie przezycie moze siega¢ 90%, nale-
zy wziagé pod uwage to, ze przedwczesne pogor-
szenie funkcji uktadu sercowo-naczyniowego,
skracajace przezycie, jest nieuniknione nawet
u najlepiej funkcjonujacych pacjentéw po ope-
racji Fontana.’ Do istotnych czynnikéw he-
modynamicznych, przyczyniajacych sie do péz-
nego niepowodzenia leczenia metoda Fonta-
na, naleza: postepujace pogorszenie czynnosci
komory systemowej, niedomykalno$é zastaw-
ki AV, zwiekszenie PVR, powiekszenie przed-
sionkéw, utrudnienie zylnego sptywu ptucne-
go oraz nastepstwa przewleklego systemowe-
go nadcisnienia zylnego, powodujacego zast6j
krwi w watrobie ijej dysfunkcje.’”® Do dalszych
powiklan mozna zaliczy¢: tworzenie skrzeplin
w przedsionku i PA, rozwéj ptucnych malfor-
macji tetniczo-zylnych, polaczen tetnic syste-
mowych z zytami ptucnymi lub tetnic systemo-
wych z tetnicami plucnymi oraz wytworzenia
obocznych naczyn zylnych systemowo-ptucnych.
Wiekszos$¢ pacjentéw po operacji Fontana
czuje sie dobrze w dziecinstwie i w okresie do-
rastania, cho¢ obiektywnie mozna stwierdzic
zmniejszenie wydolnosci wysitkowej. Pézniej
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moga jednak wystapi¢ powiklania kliniczne,
prowadzace do postepujacego pogorszenia wy-
dolnosci wysitkowej i niewydolnosci serca, sini-
cy, przewleklej niewydolnosci zylnej oraz wysta-
pienia istotnych zaburzen rytmu serca, zwlasz-
cza po klasycznej operacji Fontana.’? Przed
uplywem 10 lat od operacji Fontana u ~20% pa-
cjentéw wystepuja tachyarytmie nadkomoro-
we (w tym typowy IATR, trzepotanie przed-
sionkéw, jak réwniez AF i ogniskowy czesto-
skurcz przedsionkowy).’” Bradykardia spowo-
dowana SND moze sprzyjac pojawieniu sie AT.
Czesto$¢ wystepowania jest mniejsza po pola-
czeniu zylno-plucnym niz po przedsionkowo-
-plucnym i mniejsza po pozasercowym kondu-
icie, niz po polaczeniu wewnatrzsercowym.’*®
Tachyarytmie przedsionkowe z szybkim prze-
wodzeniem s3 zwigzane z SCD.

Spektrum powiazanych z operacja Fontana
choréb watroby jest szerokie i obejmuje prze-
krwienie bierne i ciezkie zwldknienie z ozna-
kami nadci$nienia wrotnego i guzkéw, jak réw-
niez raka watrobowokomoérkowego.

Enteropatia z utrata biatka (PLE) jest rzadkim,
ale istotnym powiklaniem i prowadzi do obrze-
kéw obwodowych, wysieku optucnowego i wodo-
brzusza. Moze by¢ rozpoznana na podstawie ma-
tego stezenia albumin osoczowych i zwiekszo-
nego stezenia a,-antytrypsyny w kale.>"* Wigze
sie z bardzo zlym rokowaniem (5-letnie prze-
zycie <50%), cho¢ ostatnie badania donosza,
ze na 5-letnie przezycie liczy¢ moze 88% pa-
cjentéw. Niemniej leczenie nie daje pozadanych
rezultatow.’"" Plastyczne zapalenie oskrzeli i dys-
funkcja uktadu limfatycznego moga jeszcze bar-
dziej pogarszac rokowanie.

Szczegblowe informacje zawarto w niedawno
opublikowanym obszernym raporcie.>”?

4.16.3. Postepowanie diagnostyczne

Zasady ogblne zawarto w ROZDZIALE33.

Do objawéw klinicznych nalezy czesto tagod-
ne nietetniace poszerzenie zy! szyjnych. Jednak
znaczne poszerzenie zyl szyjnych i hepatome-
galia moga budzi¢ podejrzenie zwezenia pota-
czen w ukladzie Fontana lub niewydolnosci ko-
mory. W EKG czesto mozna stwierdzi¢ rytm we-
zltowy i arytmie przedsionkowe. Wysieki optuc-
nowe w RTG moga wskazywaé na enteropatie
z utrata biatka.

+ Echokardiografia jest metoda diagnostyczna
pierwszego wyboru. Dostarcza informacji do-
tyczacych czynno$ci komory i zastawek serca.
Aby uwidocznié polaczenia w ukladzie Fonta-
na, potrzebne jest zastosowanie TOE lub in-
nych metod obrazowania.

+ Coroczne badanie krwi powinno obejmowaé
oznaczenia hematologiczne, stezenie albu-
miny w osoczu oraz czynno$¢ nerek i watro-
by. Jesli podejrzewa sie PLE, nalezy obliczy¢
klirens a,-antytrypsyny.

+ CMR jest szczegélnie przydatny do oce-
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ny przebiegu polaczenia Fontana, krazenia
obocznego i zyt ptucnych (m.in. zwezenia pra-
wej tetnicy plucnej przez powiekszony RA)
oraz do oceny skrzepliny, co moze by¢ réw-
niez osiagniete przy pomocy CCT. CCT wy-
maga do$wiadczenia w ograniczaniu arte-
faktu strumieniowego i falszywie dodatnie-
go rozpoznania skrzepliny. Regularne bada-
nie CMR wykonuje sie w celu oceny objetosci
komory, droznosci zespolen krazenia Fonta-
na i przeplywu przez nie, do oceny niedomy-
kalnosci zastawki AV, zwezenia podaortalne-
go, zwioknienia miesnia sercowego i wykry-
cia skrzepliny.

+ Wazna jest ocena watroby w badaniach ob-
razowych (ultrasonograficzna, CCT i CMR),
ze wzgledu na dysfunkcje watroby, widknie-
nie i raka watrobowokomoérkowego, ktére sa
znane jako typowe powiklania; nalezy takze
wykonywa¢ badania laboratoryjne.

+ Cewnikowanie serca nalezy wykonaé u pa-
cjentéw z niewyjasnionymi obrzekami, po-
gorszeniem wydolnosci wysitkowej, nowo wy-
stepujacymi zaburzeniami rytmu serca, sinica
i krwiopluciem. Dostarcza ono informacji do-
tyczacych czynnosci komory i zastawek, pa-
rametré6w hemodynamicznych, w tym PVR,
oraz zwezenia polaczenia Fontana i niepra-
widlowych potaczen zylnych (zob. rozoziat 4.16.2).
Integracja z CMR do oceny przeptywoéw (rzut
serca) moze pozwoli¢ na bardziej precyzyjny
pomiar PVR.

4.16.4. Leczenie farmakologiczne

+ Leczenie przeciwkrzepliwe: zast6j krwiw RA
i zaburzenia krzepniecia moga prowadzic
do zakrzepicy. Mozliwo$¢ wystepowania sub-
klinicznej, nawracajacej zatorowosci ptucnej,
prowadzacej do zwiekszenia PVR spowodowa-
1a pojawienie sie zalecen bezterminowego le-
czenia przeciwkrzepliwego. Brak jednak do-
wodéw naukowych potwierdzajacych korzysci
z takiego leczenia, a praktyka kliniczna rézni
sie w zaleznosci od osrodka. Leczenie przeciw-
krzepliwe jest bezwzglednie wskazane w przy-
padku wystepowania skrzeplin w przedsion-
ku, arytmii przedsionkowych oraz wywiadu
incydentéw zakrzepowo-zatorowych. Mimo
ze istnieja doniesienia, ze w przypadku nie-
ktérych pacjentéw po operacji Fontana bez-
pieczne byto zastosowanie NOAC,” brakuje
wystarczajacej ilosci danych to potwierdzaja-
cych, stad nie mozna obecnie zaleca¢ tych le-
kow jako terapii standardowe;j.

+ Leczenie antyarytmiczne: utrata rytmu zato-
kowego moze wywola¢ gwaltowne zalamanie
hemodynamiczne, a przetrwale zaburzenia
rytmu serca nalezy traktowac¢ jako stan zagro-
zenia zycia. Podstawa leczenia jest kardiower-
sja elektryczna, poniewaz leczenie farmako-
logiczne jest czesto nieskuteczne. Amioda-
ron moze sie okazac lekiem skutecznym w za-



Specyficzne uwagi i zalecenia dotyczace leczenia zabiegowego po operacji Fontana

Zalecenie

Przetrwata arytmia przedsionkowa z szybkim przewodzeniem AV jest stanem zagrazajacym
zyciu i zaleca sie leczenie w trybie pilnym za pomocg kardiowersji elektrycznej

Poziom®

Leczenie przeciwkrzepliwe jest zalecane w przypadku obecnosci (aktualnie lub
w wywiadzie) skrzepliny w przedsionku, arytmii przedsionkowych lub incydentéw

zakrzepowo-zatorowych

Zaleca sie odradzanie cigzy kobietom z krgzeniem Fontana i z jakimkolwiek jego

powiktaniem

Zaleca sie cewnikowanie serca w przypadkach niewyjasnionych obrzekéw, zmniejszenia
wydolnosci wysitkowej, nowo powstatej arytmii, sinicy, krwioplucia

U pacjentéw z zaburzeniami rytmu serca nalezy rozwazy¢ wykonanie oceny Ila C

elektrofizjologicznej i ablacji (tam, gdzie jest wskazana)

Nalezy rozwazy¢ regularne badania obrazowe watroby (ultrasonografia, tomografia Ila C

komputerowa, rezonans magnetyczny)

U wybranych pacjentéw ze zwiekszonym ci$nieniem / oporem ptucnym przy braku IIb C
zwiekszenia cisnienia koricoworozkurczowego komory mozna rozwazy¢ leczenie
antagonistami receptoréw endotelinowych i inhibitorami fosfodiesterazy typu 5

U wybranych pacjentéw z istotng sinicg mozna rozwazy¢ przezskérne zamkniecie fenestracji, = IIb C
ale wymaga to doktadnej oceny przed zabiegiem w celu wykluczenia indukowanego wzrostu
ci$nienia zylnego systemowego i mozliwego spadku rzutu serca

a klasazalecen
b poziom wiarygodnosci danych

Skréty: AV - przedsionkowo-komorowy

pobieganiu nawrotom arytmii, ale stosowa-
ny dlugoterminowo powoduje wiele dziatan
niepozadanych. Alternatywnym rozwiaza-
niem moze by¢ stosowanie sotalolu. Powin-
no sie wcze$nie kierowaé pacjentéw na zabieg
ablacji pradem o czestotliwo$ci fal radiowych,
cho¢ sa to arytmie trudne do leczenia w pra-
cowni elektrofizjologiczne;j.’’* Wystapienie
zaburzen rytmu serca wymaga szybkiej oce-
ny hemodynamicznej. Ponadto, powinno sie
rozwazy¢ wykonanie oceny EP i ablacji (tam,
gdzie mozliwe), w tym konwersje krazenia
Fontana z jednoczasowym zabiegiem chirur-
gicznego leczenia arytmii. U niektérych pa-
cjentéw mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD.
Zob. ROIDIIAL3.4.2.

+ Leczenie PLE stanowi duze wyzwanie. Po-
jawito sie wiele réznych propozycji terapii
(po wykluczeniu zaburzen hemodynamicz-
nych), w tym ograniczenie spozycia soli, die-
ta bogatobiatkowa, stosowanie inhibitoréw
ACE (moga by¢ zle tolerowane), steroid6éw, wle-
woéw albumin, przewlekle stosowanie hepa-
ryny podskoérnie, wytworzenie fenestracji
(za pomoca interwencyjnych metod przez-
skérnych) oraz ostatecznie rozwazenie prze-
szczepienia serca.

+ Lekirozszerzajace naczynia ptucne: u niekto-
rych pacjentéw ze zwiekszonym ci§nieniem/
oporem ptucnym przy braku zwiekszenia ci$-
nienia konicoworozkurczowego mozna rozwa-
zy¢ zastosowanie ERA i inhibitoréw PDE-5.
Dane na temat rutynowego podawania tych
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lekéw pacjentom po operacji Fontana sa ogra-
niczone. Randomizowane badania kliniczne
ERA - bosantanu wykazaly wyrazna popra-
we wydolnosci wysitkowej w CPET u 75 pa-
cjentéw po operacji Fontana.’"

4.16.5. Leczenie operacyjne

U pacjent6w z niewydolnym krazeniem Fontana
(kombinacja niepoddajacych sie leczeniu zabu-
rzeh rytmu serca, poszerzenia prawego przed-
sionka, nasilenia niedomykalnosci zastawki AV,
pogorszenia czynnosci komory i/lub wystepo-
wania skrzeplin w przedsionku) nalezy rozwa-
zy¢ leczenie operacyjne.’” U pacjentéw z uposle-
dzona czynnoscia komory systemowej korzystne

moze by¢ przeszczepienie serca (wykonane w do-
$wiadczonym osrodku), a u pacjentéw z zacho-
wana czynno$cia komory systemowej, arytmia
przedsionkowa i uposledzona dynamika prze-
plywu w polaczeniu Fontana korzystna moze

by¢ konwersja do pozasercowego TCPC z réwno-
czesng krioablacja,’'® co okazalo sie zabiegiem

o pomyslnych wczesnych wynikach, gdy prze-
prowadzatl go doswiadczony zesp6l. Niemniej

zabieg taki wiaze sie z ryzykiem $miertelnosci

okolooperacyjnej i postepujaca chorobowoscia,
wymagajaca w wiekszosci przypadkéw zaréw-
no kontynuacji leczenia farmakologicznego, jak
iwszczepienia stymulatora serca.’” Jesli zabieg
konwersji przeprowadzi sie zbyt pézno, szansa

na uzyskanie pozytywnego wyniku jest mniej-
szaimoze by¢ konieczne przeszczepienie serca.
Nie ma jednak pewnych kryteriéw do wyboru
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odpowiedniego momentu na przeprowadzenie
operacji. U wybranych dorostych pacjentéw wia-
$ciwe moze by¢ rozwazenie przezskérnego za-
mkniecia fenestracji, jesli stwierdza sie istotna
sinice, ale postepowanie takie moze takze po-
gorszyc stan pacjenta. Zabiegowe leczenie inter-
wencyjne jest réwniez konieczne w przypadku
uposledzenia przeptywu lub nieprawidtowych
polaczen naczyniowych.

4.16.6. Zalecenia dotyczace prowadzenia pacjentow

Z powodu wielu opisanych powyzej problemoéw
opieka nad pacjentami po operacji Fontana jest
jednym z najwiekszych wyzwan dla specjalisty
z zakresu ACHD, a chorzy powinni by¢ prowa-
dzeni w os$rodkach wysokospecjalistycznych.
Zaleca sie wizyte co najmniej raz w roku, z kon-
trola echokardiograficzna, EKG, ocena badan la-
boratoryjnych i wykonaniem préby wysitkowe;j.
Odstepy pomiedzy kolejnymi badaniami CMR
i ultrasonograficznym (lub CT) badaniem wa-
troby dobiera sie indywidualnie. W przypadku
pacjentéw dorostych rozsadne wydaje sie prze-
prowadzenie wstepnej oceny watroby przy uzy-
ciu rezonansu magnetycznego podczas pierw-
szej wizyty, aby na podstawie stopnia juz wcze-
$niej istniejacych zmian ustali¢ czestotliwosé¢
i metode kolejnych badan kontrolnych. Ponad-
to po konsultacji z osrodkiem hepatologicznym
nalezy rozwazy¢ coroczna ocene stanu watro-
by, na przyklad przy uzyciu USG lub pomiaru
a-fetoprotein.

Konieczna jest wszechstronna ocena pacjen-
téw z objawami zespotu niewydolnosci kraze-
nia typu Fontana, szczegélnie wykrycie nawet
najmniejszych przeszkéd w przeplywie zylno-
-plucnym i ptucnym powrocie zylnym, ktére
moga miec istotne znaczenie hemodynamiczne.

4.16.7. Informacje dodatkowe

+ Wysilek fizyczny / sport: pacjenci po operacji
Fontana cechuja sie znacznym ograniczeniem
wydolnosci wysitkowej, co wynika ze specy-
fiki krazenia. Niemniej powinno sie im zale-
ca¢ umiarkowanie intensywne ¢wiczenia ae-
robowe niepowodujace wystapienia objawdw,
w celu wzmocnienia uktadu miesniowego i po-
prawy jakosci zycia.?

+ Ciaza: pacjentkom z krazeniem Fontana z ja-
kimikolwiek powiklaniami nalezy odradza¢
zajsécie w cigze. Cigza zakoniczona powodze-
niem jest mozliwa, jednakze wiaze sie z du-
zym ryzykiem dla kobiety ciezarnej, zwlasz-
cza jesli chodzi o niewydolnos¢ sercaiarytmie,
ale takze powiklania zakrzepowo-zatorowe.
Nalezy pamieta¢ o leczeniu przeciwkrzepli-
wym w kontekscie zwiekszonego ryzyka krwa-
wienia u tych pacjentek. Konieczne jest inten-
sywne monitorowanie, w tym takze po poro-
dzie. Odnotowuje sie wysoki odsetek poronien
(27-55%), a takze wysoki wskaznik przed-
wczesnych porodéw i ograniczonego wzrostu
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wewnatrzmacicznego. Kwestia tego, czy ciaza
z jej obcigzeniem objetosciowym ma nieko-
rzystny wplyw na dlugoterminowy stan pa-
cjentki z pojedyncza komora serca, wymaga
jeszcze badan.

+ Profilaktyka IE: wskazana wytacznie u pacjen-
téw po niedawno przebytej reoperacji Fon-
tana (<6 mies.), z sinica, sztuczna zastawka,
resztkowym przeciekiem przez tate lub prze-
bytym IE.

4.17. Nieprawidtowosci naczyi wieficowych

4.17.1. Wstep i informacje podstawowe
Nieprawidtowosci naczyn wiencowych obejmu-
ja nieprawidlowe odejscie tetnic wiencowych od
aorty (AAOCA), nieprawidlowe odejscie tetni-
cy wieticowej od pnia ptucnego (ACAPA) i prze-
toki wieficowe.

4.17.1.1. Nieprawidtowe odejscie tetnic wieficowych

od tetnicy ptucnej

Mimo ze wiele nieprawidtowosci tetnic wierico-
wych ma charakter tagodny, przebieg naturalny
nieprawidlowego odejscia lewej tetnicy wien-
cowej od tetnicy ptucnej (ALCAPA), jesli ano-
malia nie jest leczona, jest zwigzany ze ztym

rokowaniem.’”® Rezultatem ACAPA jest mate

utlenowanie krwi w tetnicy wieficowej, zespé6t

podkradania wiericowego i niedokrwienie mie-
$nia sercowego. ALCAPA moze objawiac sie w po-
staci niemego lub objawowego zawalu mie$nia

sercowego, dysfunkcji LV, VT lub nawet SCD. Pa-
cjenci mogg takze gléwnie przejawia¢ przeciaze-
nie objetosciowe w zwiazku z przeciekiem L-R
prowadzace do objawéw niewydolnosci serca.
Jednakze nieprawidlowe odejscie prawej tetni-
cy wiencowej od tetnicy ptucnej (ARCAPA) cze-
sto jest diagnozowane przypadkowo. Preferowa-
na jest podwéjna naprawa systemu wiericowego,
obejmujaca przeszczepienie uj$cia wiericowego

z uzyciem lub bez uzycia taczacego graftu. Opera-
cje pomostowania aortalno-wiericowego (CABG)

z zamknieciem ACAPA nalezy ograniczy¢ tylko

do tych pacjentéw, u ktérych nie jest mozliwe

wykonanie przeszczepienia naczyn wiencowych.

4.17.1.2. Nieprawidtowe odejscie aortalne tetnic
wieficowych

W badaniach przebiegu naturalnego brak jest
danych dotyczacych pacjentéw z nieleczonym
AAOCA. Dyskusja na temat postepowania na-
dal trwa, szczegélnie w odniesieniu do pacjen-
téw z miedzytetniczym przebiegiem nieprawi-
dlowej tetnicy wieicowej. Ocena ryzyka SCD
jest trudna ze wzgledu na brak danych. Seria
badan autopsyjnych wskazuje, ze wiekszos¢ pa-
cjentow jest mtoda (<35. rz.) i umiera podczas
wysitku lub krétko po nim. Wykazano zwtok-
nienie mie$nia sercowego $wiadczace o jego
niedokrwieniu. Lewa tetnica wiericowa wycho-
dzaca z przeciwnej (prawej) zatoki wystepuje
rzadziej, ale jest to posta¢ grozniejsza niz pra-



Zalecenia dotyczace postepowania w przypadku pacjentéw z anomaliami tetnic wieficowych

Zalecenia Poziom®

U pacjent6éw z anomaliami wieicowymi zaleca sie niefarmakologiczne obrazowe préby
czynnosciowe (np. scyntygrafie, echokardiografie lub CMR z obcigzeniem wysitkiem) w celu
potwierdzenia/wykluczenia niedokrwienia migsnia sercowego

Nieprawidtowe odejscie tetnicy wieicowej od pnia ptucnego

U pacjentéw z ALCAPA zaleca sie leczenie operacyjne C
U pacjentéw z ARCAPA i objawami, ktére mozna przypisa¢ nieprawidtowej tetnicy wieficowej, C
zaleca sie leczenie operacyjne

Leczenie operacyjne nalezy rozwazy¢ w przypadku ARCAPA u bezobjawowych pacjentéw C
z dysfunkcjg komory lub z niedokrwieniem miesnia sercowego, ktére mozna przypisac

anomalii wiericowej

Nieprawidtowe odejscie tetnic wieicowych od aorty

U pacjentow z typowymi objawami dtawicy piersiowej z udokumentowanym indukowanym C
obcigzeniem niedokrwieniem miesnia sercowego w odpowiadajacym obszarze lub

zanatomig duzego ryzykac zaleca sie leczenie operacyjne AAOCA

U bezobjawowych pacjentédw z AAOCA (prawym lub lewym) i udokumentowanym IIa C
niedokrwieniem mie$nia sercowego nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne

Leczenie operacyjne nalezy rozwazy¢ u bezobjawowych pacjentéw z AAOLCA bez dowodéw IIa C
niedokrwienia miesnia sercowego, ale zanatomia duzego ryzyka

U pacjentéw objawowych z AAOCA mozna rozwazy¢ leczenie operacyjne, nawet jesli nie ma 1Ib C
dowodéw niedokrwienia mie$nia sercowego lub anatomii duzego ryzyka

Mozna rozwazyc leczenie operacyjne u bezobjawowych pacjentéw z AAOLCA bez 1Ib C

niedokrwienia miesnia sercowego i bez anatomii duzego ryzyka, ¢ jesli sg w wieku <35 lat

Nie zaleca sie leczenia operacyjnego w przypadku AAORCA u bezobjawowych pacjentéw
bez niedokrwienia miesnia sercowego i bez anatomii duzego ryzyka

klasa zalecen

-i
poziom wiarygodnosci danych

Anatomia duzego ryzyka obejmuje takie cechy jak: przebieg $rédScienny i nieprawidtowe odejscie (szczelinowate ujécie, odejscie
o ostrym kacie, odejscie >1 cm nad taczem opuszkowo-aortalnym).

Y]

Skroty: AAOCA - nieprawidtowe odejécie tetnic wieicowych od aorty, AAOLCA - nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wiericowej
od aorty, AAORCA - nieprawidtowe odej$cie prawej tetnicy wiericowej od aorty, ALCAPA - nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy
wiericowej od pnia tetnicy ptucnej, ARCAPA - nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy wiericowej tetnicy ptucnej, CMR - rezonans

magnetyczny serca i naczyn

wa tetnica wieicowa odchodzaca z lewej za-
toki. Wysokie odejscie, zwezenie ostialne, uj-
$cie w ksztalcie rozciecia lub rybich ust, wzno-
szenie sie tetnicy pod ostrym katem, przebieg
$rédscienny ijego dtugosc lub przebieg miedzy-
tetniczy i hipoplazja proksymalnej czesci tet-
nicy wiericowej s3 zwigzane z niedokrwieniem
mie$nia sercowego i uwaza sie je za czynniki
ryzyka.?1322

Stratyfikacja ryzyka musi takze uwzglednia¢
wiek (<35 lat) i poziom wysitku (np. sport wy-
czynowy). Niewiele jest dowodéw na to, ze za-
bieg chirurgiczny u pacjentéw bezobjawowych
w $rednim wieku wydtuza przezycie lub wpty-
wa korzystnie na ryzyko SCD.3?33%

4.17.1.3. Przetoki tetnic wieficowych

Przetoka tetnicy wiencowej (wrodzona lub na-
byta) to nieprawidtowe polaczenie tetnicy wien-
cowej z jama serca lub naczyniem. Mate przeto-
ki maja dobre rokowanie bez leczenia. Przetoki
umiarkowane lub duze zwiazane sa z dtugoter-
minowymi powiklaniami (dtawica piersiowa, za-
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wal miesnia sercowego, zaburzenia rytmu serca,
niewydolno$¢ serca i zapalenie wsierdzia). Obec-
nosé objawéw, powiklania i znaczacy przeciek sa
wskazaniami do zamkniecia przezskérnego lub
chirurgicznego.

4.17.2. Ocena diagnostyczna

CCT jest preferowana technika do oceny ana-
tomii duzego ryzyka, w tym takich jak prze-
bieg sr6dscienny czy anomalie odejécia (odejscie
przypominajace rozciecie, odejécie pod katem
ostrym, >1 cm powyzej potaczenia opuszkowo-
-aortalnego). Kluczem do podejmowania decy-
zji jest wykorzystanie zaawansowanych metod
obrazowania podczas oceny fizycznego niedo-
krwienia indukowanego obciazeniem.

4.17.3. Leczenie chirurgiczne

Wskazania do leczenia chirurgicznego podsu-
mowano w tabeli z zaleceniami postepowania
u pacjent6éw z nieprawidlowymi tetnicami wien-
cowymi.
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5. Wskazniki jakosci

Wskazniki jakosci (QI) to zestawy pomiarowe,
ktére umozliwiajg ustalenie poziomu zastoso-
wania zalecen zawartych w wytycznych i stwo-
rzenie mechanizmu do zapewnienia poprawy
opieki sercowo-naczyniowej i jej wynikéw.??*

QI wskazuja na odstepstwa od wytycznych.
Wytyczne sa zaleceniami dotyczacymi plano-
wania przyszlej opieki u indywidualnych pa-
cjentéw, podczas gdy QI stosuje sie retrospek-
tywnie w odniesieniu do grupy pacjentéw, aby
ustali¢, czy opieka zgodna z wytycznymi byta
zapewniona, czy nie.’?

QI sa poparte dowodami naukowymi, s3 moz-
liwe do zastosowania, jasnej interpretacji i wy-
korzystania.’?¢ Celem stosowania QI jest popra-
wa jakosci opieki zdrowotnej i s3 one coraz cze-
$ciej stosowane przez organy opieki zdrowotnej,
organizacje zawodowe, ptatnikéw w ochronie
zdrowia, jak ré6wniez przez opinie publiczng 3?32

Proces opracowywania i formutowania QI dla
postepowania w poszczegdlnych typach ACHD
zostal zainicjowany w trakcie pisania wytycz-
nych, a rezultaty zostana opublikowane p6z-
niej w specjalnym dokumencie.

6. Luki w danych naukowych

6.1. Aspekty ogélne

6.1.1. Organizacja opieki i ocena pacjenta

+ Wrodzone wady serca sa arbitralnie klasyfi-
kowane jako wady o réznym stopniu zlozo-
nosci (Yagodne, umiarkowane, ciezkie; TABELA4).
Przydatnos¢ tej klasyfikacji w postepowaniu
klinicznym i stratyfikacja ryzyka wymagaja
oceny w duzych rejestrach.

+ Nalezy okresli¢ minimalna liczbe pacjentéw
pod opieka kazdego z osrodkéw specjalizujg-
cych sie w opiece nad ACHD, a takze koniecz-
ny sklad personelu w celu zapewnienia opty-
malnych wynikéw terapeutycznych.

+ Aby ocenicjakos¢ dziatan, nalezy okresli¢ od-
powiednie sposoby pomiaru wynikéw lecze-
nia, poza wspoélczynnikiem $miertelnosci.

+ Rola neurohormonéw w ocenie stopnia ztozo-
nosci wady i wyznaczania czasu interwencji
nie zostala ostatecznie potwierdzona i musi
zostac zdefiniowana.

6.1.2. Niewydolnosc¢ serca

+ Patofizjologia / mechanizm niewydolnosci
serca, zwlaszcza u pacjentéw z systemowa
RV i krazeniem Fontana, nie jest do konca
poznanaikonieczne sa dalsze badania w celu
znalezienia lepszych sposobéw zapobiegania
jej ileczenia.

+ Nalezy lepiej zdefiniowaé wskazania do za-
stosowania typowego leczenia niewydolno-
$ci serca zaréwno w odniesieniu do postaci
przewleklej, jak i ostre;j.

+ Nalezy lepiej zdefiniowa¢ mozliwos¢ przewi-
dywania i przebieg niewydolno$ci serca, tak
aby uscisli¢ wskazania i czas zastosowania
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urzadzenia wspomagajacego prace komory/
przeszczepienie.

+ Istnieje potrzeba stworzenia we wspo6lpracy
miedzynarodowej na wielka skale rejestréw
leczenia farmakologicznego i zastosowania
urzadzen wszczepialnych u ACHD, a takze ko-
nieczne jest wsparcie w utworzeniu go i prak-
tycznym zastosowaniu.

6.1.3. Zaburzenia rytmu serca

+ W umiarkowanych i ztozonych CHD istnieje
potrzeba stworzenia specjalnych systeméw
punktowych do oceny wskazan do leczenia
przeciwkrzepliwego w arytmiach przedsion-
kowych.

+ Celowanie w anatomiczne cie$ni zwolnione-
go przewodzenia podczas ablacji przezskornej
jest wysoce skuteczne w kontrolowaniu mono-
morficznego VT u chorych po korekgji tetralo-
gii Fallota. Nalezy przeprowadzi¢ badania nad
znaczeniem mapowania wewnatrzsercowego
w stratyfikacji zindywidualizowanego ryzyka
u pacjentéw bez spontanicznego VT po korek-
cji tetralogii Fallota i pokrewnych wad.

+ Potencjalna utrata dostepu do wolno przewo-
dzacych obszaréw anatomicznych podczas
przezskornej ablacji po ponownej operacji
wszczepienia zastawki w rTOF i pokrewnych
wadach jest niepokojaca. Nalezy zbada¢, czy
pacjenci bez udokumentowanego VT odno-
sza korzysci z ablacji zapobiegawczej przed
ponowna operacja wszczepienia zastawki lub
w jej trakcie.

+ Wskazania do stymulacji i resynchronizacji
serca (CRT) u ACHD pochodza z wytycznych
dotyczacych postepowania u dorostych z ser-
cem bez wad anatomicznych z kardiomiopatia
niedokrwienna lub rozstrzeniowa i nie sa do-
stosowane do r6znorodnosci strukturalnych
ifunkcjonalnych substratéw w CHD. Dalszych
badan wymagaja kwestie wyboru kandydatéw
do CRT, wszczepienie CRT i optymalna sty-
mulacja w r6znych substratach w CHD.

6.1.4. Tetnicze nadcisnienie ptucne

- Wplyw leczenia farmakologicznego PAH
na przezycie pacjentéw z zespotem Eisen-
mengera wymaga dalszych badan.

+ Znaczenie rozpoczynania leczenia od tera-
pii skojarzonej w PAH-CHD wymaga dalszej
uwagi.

+ Obserwacje na temat wynikéw leczenia pro-
stacyklina u pacjentéw z PAH-CHD s3 ogra-
niczone i to zagadnienie wymaga dalszych

badan.

6.1.5. Pacjenciz sinica
Korzys¢ z rutynowego leczenia przeciwkrzepli-
wego przy braku obecnosci silnego czynnika po-
wiklan zakrzepowo-zatorowych (np. arytmii
przedsionkowych) jest kontrowersyjna i wyma-
ga dalszych badan.



6.2. Poszczegdlne wady

6.2.1. Przeciekowe wady serca

+ Nalezy przeprowadzié¢ dalsze badania odle-
gtych nastepstw zamkniecia przecieku przy
pomocy zapinek, zwlaszcza w odniesieniu
do zaburzen rytmu serca.

+ Obszarem ciagle jeszcze budzacym watpliwo-
$ci jest wplyw zamkniecia przecieku na wy-
niki dtugoterminowe u pacjentéw z PAH; po-
trzebne sa badania w celu lepszego zdefinio-
wania wskazan dla zalecen terapeutycznych.

6.2.2. Zwezenie drogi odptywu lewej komory

i koarktacja aorty

+ Nalezy zbada¢ optymalny czas przeprowadze-
nia interwencji w przypadku bezobjawowego
ciezkiego LVOTO.

+ Metoda przezskérnego wszczepiania zastawki
aortalnej szybko sie rozwija; jej rola w ACHD
wymaga dalszego dopracowania.

+ Wedlug wytycznych ESC dotyczacych postepo-
wania u pacjentéw z nadci$nieniem tetniczym,"
definicje nadci$nienia u pacjentéw z CoA po ko-
rekcji sg takie same jak u pozostatych pacjen-
téw z nadci$nieniem tetniczym, a pacjenci po-
winni by¢ leczeni zgodnie z ogélnymi wytycz-
nymi; brak danych uzasadniajacych te strategie,
a zatem potrzebne s3 prospektywne badania.

6.2.3. Patologie aorty

+ Ocena ryzyka rozwarstwienia aorty i wyzna-
czanie wartoéci granicznych do zabiegu profi-
laktycznego w HTAD oparte jedynie na $red-
nicy jest niedoskonale i wymaga bardziej in-
dywidualnego podejécia. Dalszych badan wy-
maga to, czy typ defektu genu jest pomocny
w tej stratyfikacji.

+ Obecne $rodki stosowane w profilaktyce HTAD
obejmuja B-adrenolityki i ARB. Ani w mono-
terapii, ani w skojarzeniu te klasy lekéw nie
zapobiegaja dalszemu poszerzaniu aorty. Na-
lezy kontynuowa¢ poszukiwania nowych, sku-
teczniejszych srodkéw farmakologicznych.

6.2.4. Zwezienie drogi odptywu prawej komory

+ Nalezy dopracowac kryteria wskazan do jedno-
czasowej naprawy TV z plastyka RVOT.

+ Nalezy udoskonali¢ metody identyfikacji pa-
cjentéw z niskogradientowym RVOTO, kté-
rzy maja ciezkie zwezenie i ktérzy odniesli-
by korzy$¢ z interwencji.

+ Kryteria identyfikacji pacjentéw z RVOTO,
u ktoérych korzystna bytaby kolejna interwen-
cja w odniesieniu do resztkowego PR, wyma-
gaja dalszych badan.

+ Rola badania EP w stratyfikacji ryzyka SCD
jest kontrowersyjna u pacjentéw z rTOF i wy-
maga dalszych badan.

6.2.5. Anomalia Ebsteina
+ Dalszego udoskonalenia wymaga identyfika-
cja bezobjawowych pacjentéw z anomaliag Eb-
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steina z ciezka TR, ktérzy odniesliby korzys¢
z zabiegu chirurgicznego na TV.

+ Nalezy udoskonali¢ identyfikacje pacjentéw
obciagzonych ryzykiem wystapienia zagraza-
jacych zyciu zaburzen rytmu serca w obser-
wacji odlegtej.

6.2.6. Tetralogia Fallota

+ Nalezy nadal pracowa¢ nad znalezieniem
optymalnego czasu dla PVRep u pacjentéw
bezobjawowych z istotna TR.

+ W celu uzyskania wiedzy na temat trwato-
$ci zastawki, konsekwencji pekniecia sten-
tuiwystepowania zapalenia wsierdzia, nale-
2y przeprowadzi¢ obserwacje odlegte u cho-
rych po TPVL.

+ Istnieje potrzeba poprawy w zakresie iden-
tyfikacji pacjentéw z rTOF obcigzonych ry-
zykiem zagrazajacych zyciu zaburzen rytmu
serca, ktérzy odniesliby korzysc z wszczepie-
nia ICD w profilaktyce pierwotnej.

+ Nalezy ustali¢, jaki jest wptyw leczenia far-
makologicznego na powiekszenie i/lub dys-
funkcje RV u pacjentéw z rTOF.

6.2.7. Przetozenie wielkich pni tetniczych

+ Potencjalne korzysci z klasycznej terapii nie-
wydolnosci serca i stymulacji dwukomorowej
u pacjent6éw z systemowa RV po korekgji fizjo-
logicznej wymagaja dalszych badan.

« Stratyfikacja ryzyka SCD i wskazania do im-
plantacji ICD w profilaktyce pierwotnej po ko-
rekcji fizjologicznej wymagaja dopracowania.

+ Ryzyko pekniecia/rozwarstwienia tetniakow
opuszki neoaorty po korekcji anatomicznej
wymaga dalszych badan w celu dopracowania
zalecen dla operacji profilaktycznej.

+ Istnieje potrzeba przeprowadzenia obserwa-
cji odlegtych po korekcji anatomicznej, kté-
rych celem bytoby okreslenie ryzyka rozwo-
ju CAD po reimplantacji naczyn wienicowych
do opuszki neoaorty.

6.2.8. Wrodzone skorygowane przetozenie wielkich pni

tetniczych

+ Ustalenie wskazan do wymiany TV u pacjen-
téw z ciezka bezobjawowa TR wymaga wiek-
szej liczby danych.

+ Dalszych badan wymaga potencjalna korzys¢
z bandingu tetnicy ptucnej w celu zachowa-
nia funkcji komory systemowej.

6.2.9. Serce jednokomorowe i operacja Fontana

+ Rola leczenia farmakologicznego, w tym sto-
sowania lek6w rozszerzajacych naczynia tet-
nicze, u pacjentéw po operacji Fontana nie jest
do korica wyjasniona i wymaga dalszych badan.

+ Nalezy okresli¢ wplyw ciazy na dtugotermi-
nowy stan kobiet po operacji Fontana.

+ Dalszych badan wymagaja fizjologiczne czyn-
niki determinujace stan pacjentéw po operacji
Fontana, w tym rola systemu limfatycznego.
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6.2.10. Nieprawidtowosci wieficowe

Identyfikacja dorostych pacjentéw z nieprawi-
dlowosciami wieicowymi (AAOCA, ACAPA),
u ktérych istnieje ryzyko SCD i u ktérych ko-
rzystne moze by¢ przeprowadzenie zabiegu chi-
rurgicznego w wieku dorostym, wymaga dal-
szych badan.

7. Najwazniejsze informacje

74. Aspekty ogélne

7.1.1. Organizacja opieki i ocena pacjenta

+ Aby sprosta¢ potrzebom ACHD nalezy zapew-
nic specjalng strukture i organizacje opieki
zdrowotnej, spelniajaca okreslone wymagania.

+ Obrazowanie z uzyciem wielu metod ma klu-
czowe znaczenie dla odpowiedniej oceny ogdl-
nej anatomii oraz czynnos$ci komér i zasta-
wek serca, a takze oceny ilo$ciowej przepty-
wu krwi, w tym dystrybucji perfuzji.

+ Obiektywny test wysitkowy jest waznym na-
rzedziem w wyznaczaniu czasu interwencji
i ponownej interwencji.

+ Cewnikowanie serca pozostaje kluczowym na-
rzedziem do oceny hemodynamiki, zwlaszcza
PAP i plucnego oporu naczyniowego.

7.1.2. Niewydolnos¢ serca

+ Kluczowym sposobem leczenia niewydolno-
$ci serca u ACHD jest zapobieganie poprzez
optymalizacje hemodynamiki i rytmu serca.
Wymaga to systematycznej obserwacji w wy-
specjalizowanych osrodkach, tak aby utatwi¢
podjecie w pore decyzji o interwencji.

+ W krazeniu dwukomorowym standardowe
leczenie niewydolno$ci serca mozna ekstra-
polowa¢ na ACHD z systemowa LV i moze
by¢ stosowane u pacjentéw z systemowa RV,
chociaz nadal nie ma pewnosci co do tego,
czy mozna oczekiwa¢ uzyskania znanych
korzysci leczenia niewydolno$ci LV. Pato-
fizjologia pacjentéw po korekeji fizjologicz-
nej, a zwlaszcza z UVH i paliatywnym kra-
zeniem Fontana, r6zni sie znacznie od ,pra-
widlowego krazenia” i standardowg tera-
pie niewydolnosci serca nalezy stosowaé
ostroznie.

+ Zalecane jest odpowiednio wczesne skierowa-
nie i konsultacja ACHD ze specjalistami w za-
kresie niewydolnosci serca w o$rodku trans-
plantacyjnym i z wiedza ekspercka w zakre-
sie ACHD, zwtlaszcza jesli chodzi o chorych
z umiarkowanga i ciezka ztozong CHD.

7.1.3. Zaburzenia rytmu serca

+ U wszystkich pacjentéw nalezy przeprowa-
dzi¢ ocene odwracalnych przyczyn arytmii
i zaburzen hemodynamicznych (nowych lub
resztkowych).

+ U wiekszosci ACHD celem jest utrzymanie
rytmu zatokowego.

+ W celu optymalnego leczenia arytmii niezbed-
ne jest skierowanie chorych do osrodka z ze-
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spotem multidyscyplinarnym i wiedza eks-
percka w zakresie arytmii dotyczacych ACHD.

+ Postepowanie u pacjentéw z udokumentowa-
nymi arytmiami lub obcigzonych ryzykiem
arytmii pooperacyjnych, ktérzy sa kandyda-
tami do interwencji przezskérnych lub chi-
rurgicznych, powinno by¢ oméwione w ze-
spole multidyscyplinarnym z wiedza eksperc-
ka w zakresie interwencji i leczenia inwazyj-
nego arytmii.

7.1.4. Tetnicze nadcisnienie ptucne

« PAH w CHD jest choroba postepujaca ze ztym
rokowaniem.

+ Zalecane jest podejrzewanie PAH i regularne
badania w kierunku obecnosci PAH u pacjen-
téw z wadami przeciekowymi po zamknie-
ciu przecieku.

+ U wszystkich pacjentéw z PAH, w tym z ze-
spotem Eisenmengera, wymagane jest lecze-
nie aktywne.

+ Nalezy odradza¢ ciaze pacjentkom z CHD i po-
twierdzonym przedwlo$niczkowym PH.

7.1.5. Pacjenci z sinicg

+ U pacjentéw z sinica wystepuja zaburzenia
wielonarzadowe i s3 oni narazeni na ryzyko
zaréwno krwawien, jak i powiklan zakrzepo-
wych, co rodzi dylemat terapeutyczny.

+ Nalezy unika¢ rutynowego upuszczania krwi,
poniewaz naraza ono pacjentéw na niedo-
krwisto$¢ z niedoboru zelaza i powiktania
naczyniowo-moézgowe. Terapeutyczna fleboto-
mia jest wskazana tylko w przypadku umiar-
kowanych/ciezkich objawéw nadmiernej lep-
kosci krwi.

+ Pacjenci z sinica maja bardzo zr6wnowazona,
ale wrazliwa patofizjologie, a kazda interwen-
cja naraza pacjenta na duze ryzyko; dlatego
wszystkie interwencje musza by¢ przeprowa-
dzane w specjalistycznym osrodku zajmuja-
cym sie opieka nad ACHD.

+ W celu zapobiegania powiktaniom i unikaniu
ich jako gtéwna metode przyjmuje sie dziata-
nia profilaktyczne.

7.2. Poszczegdbine wady serca

7.2.1. Wady przeciekowe

+ Decyzje dotyczace leczenia wymagaja staran-
nej oceny przeciazenia objeto$ciowego komo-
ry i krazenia ptucnego.

+ U pacjentéw z nieinwazyjnymi oznakami
zwiekszonego PAP konieczne jest wykona-
nie cewnikowania serca z ocenag RVR. W przy-
padku obecnosci PVR 25 WU powinno sie uni-
ka¢ zamkniecia ASD.

+ Zambkniecie VSD i PDA mozna rozwazy¢ u nie-
ktérych pacjentéw ze znacznym przeciekiem
po dokladnej ocenie w osrodku specjalizuja-
cym sie w leczeniu ACHD i PH.

+ Zamkniecie przezskérne jest metoda z wybo-
ru, gdy jest to technicznie mozliwe.



7.2.2. Zwezenie drogi odptywu lewej komory

+ Najsilniejszym wskazaniami do zabiegu chi-
rurgicznego pozostaja wystepowanie obja-
woéw zwezenia drogi odptywu i dysfunkcja LV.

+ U pacjentéw z ciezkim zwezeniem, ktérzy
nie zgtaszaja objawéw, nalezy wykonac¢ testy
wysitkowe w celu potwierdzenia stanu bez-
objawowego.

+ Wewrodzonym AS nalezy wykluczy¢ towarzy-
szaca chorobe aorty (poszerzenie aorty wste-
pujacej i/lub CoA).

7.2.3. Koarktacja aorty

+ U pacjentéw z CoA prawidlowy pomiar ci$-
nienia tetniczego (calodobowy, ambulato-
ryjny, na prawym ramieniu) jest niezbedny
w obserwacji odlegtej.

+ Decyzja o ponownej interwencji zalezy od cis-
nienia tetniczego krwi, gradientu i morfolo-
gii zwezenia.

+ Gdy jest to technicznie mozliwe, za techni-
ke z wyboru uznaje sie wszczepienie stentu.

7.2.4. Patologie aorty

+ Najwazniejsza u pacjentéw z HTAD jest obser-
wacja przez cale zycie, ktéra powinna obejmo-
wac badania obrazowe calej aorty, a takze oce-
ne funkcji zastawek serca i mie$nia sercowego.

+ Srednica aorty kwalifikujaca do operacji za-
lezy od choroby lezacej u jej podstawy i obec-
nosci czynnikéw ryzyka.

7.2.5. Zweienie drogi odptywu prawej komory

+ RVOTO moze by¢ przeszacowane przez pred-
ko$¢ przeptywu przez zwezenie, szczegélnie
jesli zwezenie jest dlugie lub nastepuje na wie-
lu poziomach (np. podzastawkowe, zastaw-
kowe). Stad wymagane jest sprawdzenie da-
nych z ci$nieniem w RV szacowanym na pod-
stawie predkosci TR.

+ Interwencja przezskérna jest metoda z wy-
boru u pacjentéw z niedysplastycznym za-
stawkowym PS (walwuloplastyka balono-
wa) i w obwodowym PS (czesto z implanta-
cja stentu).

+ Wskazania do interwencji polegajacej na wy-
mianie zastawki sa zawsze bardziej restrykcyj-
ne z powodu potencjalnych konsekwencji dtu-
goterminowych i konieczno$ci reinterwencji.

7.2.6. Anomalia Ebsteina

+ Ustalenie terminu zabiegu jest trudne i ope-
racja powinna by¢ wykonywana jedynie przez
chirurgéw z doswiadczeniem z tego typu
wada.

+ Preferowana technika zabiegu jest naprawa
zastawki, o ile jest to wykonalne.

7.2.7. Tetralogia Fallota

+ Czestymi powiklaniami w obserwacji odle-
glej sa istotna PR i/lub RVOTO, dysfunkcja
RViLV, a takze zaburzenia rytmu serca.
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+ Mozliwymi czynnikami ryzyka zwigzanymi
z kazda arytmia komorowa i SCD w 1TOF sa
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 ciezka PR na-
dal jest trudne. Gdy indeks objetosci konco-
worozkurczowej przekracza 160 ml/m?, nor-
malizacja wielkosci RV jest mato prawdopo-
dobna, a ten punkt odciecia dla ponownej
interwencji moze nie korelowac¢ z korzyscia
kliniczna.

+ TPVI stala sie metoda leczenia z wyboru przy
ponownej interwencji w zakresie RVOT, gdy
jest to anatomicznie wykonalne.

7.2.8. Przetozenie wielkich pni tetniczych

+ Do czestych powiklan w obserwacji odlegtej
po korekgji fizjologicznej, ktérymi nalezy sie
zaja¢, zaliczamy: niewydolnos$¢ komory syste-
mowej, wtérna niedomykalnosé systemowej
zastawki AV, zaburzenia rytmu serca, zwe-
zenie/przecieki przez laty tunelizujace we-
wnatrz przedsionkow.

+ Wyniki odlegte znaczaco sie poprawity
po wprowadzeniu techniki korekcji anato-
micznej.

+ Poszerzenie opuszkineoaorty ze znaczna nie-
domykalnoscig zastawki neoaortalnej lub
bez niej, nadzastawkowe PS i zwezenie gale-
zi ptucnych wystepuja gtéwnie w okresie nie-
mowlectwa, ale moga wymagac ponownej in-
terwencji w wieku dorostym. Pojawienie sie
dysfunkcji skurczowej LV i/lub zaburzen ryt-
mu serca po korekcji anatomicznej wymaga-
ja pelnej oceny, w tym wykluczenia zwezenia
ostialnego/proksymalnego odcinka przeszcze-
pionych tetnic wieticowych.

+ Nieprawidlowosci w zakresie konduitu RV-PA
(zwezenie, niedomykalno$¢ lub oba) sg gtow-
nym odlegltym powiklaniem wymagajacym
ponownej interwencji po operacji Rastelliego.

7.2.9. Skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych

+ Niewydolnos¢ systemowej RV, niedomykal-
nosé systemowej zastawki AV, blok AV i aryt-
mia przedsionkowa sa czestymi powiktania-
mi odlegtymi.

+ Niedomykalno$¢ systemowej zastawki AV jest
waznym czynnikiem wplywajacym na roko-
wanie odlegle i - jesli jest ciezka — nalezy ja le-
czy¢ chirurgiczne przed uposledzeniem funk-
¢ji systemowej prawej komory.

7.2.10. Serce jednokomorowe i pacjenci po operacji

Fontana

+ Chociaz jako$¢ zycia jest na dobrym pozio-
mie u wielu pacjentéw z krazeniem Fontana,
wszyscy wymagaja regularnej czestej kon-
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troli w os§rodkach zajmujacych sie leczeniem
ACHD. W tej grupie chorych istnieje ryzy-
ko wystapienia wielu powaznych powiktan,
w tym arytmii, niewydolnosci serca, choro-
by watroby i PLE.

+ Utrzymywanie niskiego ci$nienia w tetnicy
plucnej jest konieczne dla dobrego funkcjo-
nowania krazenia Fontana, a niski prég inwa-
zyjnej oceny hemodynamicznej jest zalecany
w przypadku podejrzenia dysfunkecji lub wy-
stapienia powiklan.

+ Arytmie s3 zle tolerowane i wymagaja natych-
miastowego dzialania.

+ Ciaza jest mozliwa u wybranych pacjentek
z dobrze funkcjonujacym krazeniem Fonta-
na, ale istnieje duze ryzyko poronienia, a cigza
powinna by¢ prowadzona w specjalistycznym
o$rodku zajmujacym sie opieka nad ACHD.

+ U wszystkich pacjentek z krazeniem Fonta-
na obowiazkowe jest monitorowanie stanu
watroby.

7.2.11. Nieprawidtowosci naczyh wieficowych

+ CCT jest preferowana technika oceny ana-
tomii duzego ryzyka, obejmujaca takie ce-
chy, jak przebieg srédscienny i anomalie uj-
$cia (ujscie przypominajace szczeline, odej-
$cie pod ostrym katem, ujscie >1 cm powyzej
polaczenia zatokowo-tubularnego).

+ Ocena niedokrwienia za pomoca zaawanso-
wanych metod obrazowania obcigzeniem wy-
sitkiem fizycznym jest kluczowa w podejmo-
waniu decyzji.

+ U pacjentéw z przetokami wieticowymi obec-
nosc¢ objawéw, powiktan i znacznego przecie-
ku to gtéwne wskazania do przezskérnego lub
chirurgicznego zamkniecia.

8. Co nalezy, a czego nie nalezy robic -
przestanie z wytycznych
Zob. s. 93-96.
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Christophe Leclercq (Francja), Maddalena Letti-
no (Wiochy), Basil S. Lewis (Izrael), Béla Merke-
ly (Wegry), Christian Mueller (Szwajcaria), Stef-
fen E. Petersen (Wielka Brytania), Anna Sonia
Petronio (Wlochy), Dimitrios J. Richter (Grecja),
Marco Roffi (Szwajcaria), Evgeny Shlyakhto (Fe-
deracja Rosyjska), lain A. Simpson (Wielka Bry-
tania), Miguel Sousa-Uva (Portugalia), Rhian M.
Touyz (Wielka Brytania).

Narodowe towarzystwa kardiologiczne
wchodzace w sktad ESC, ktore aktywnie uczest-
niczyly w procesie recenzowania ,Wytycznych
ESC dotyczacych leczenia os6b dorostych z wro-
dzonymi wadami serca (2020)™:

Algeria: Algerian Society of Cardiology, Nai-
ma Hammoudi; Armenia: Armenian Cardiolo-
gists Association, Svetlana V. Grigoryan; Aus-
tria: Austrian Society of Cardiology, Johannes
Mair; Azerbejdzan: Azerbaijan Society of Car-
diology, Galib Imanov; Biatorus: Belorussian
Scientific Society of Cardiologists, Jouri Ches-
nov; Belgia: Belgian Society of Cardiology, An-
toine Bondue; Bosnia i Hercegowina: Associ-
ation of Cardiologists of Bosnia and Herzego-
vina, Naser Nabil; Bulgaria: Bulgarian Society
of Cardiology, Anna Kaneva; Chorwacja: Croa-
tian Cardiac Society, Margarita Brida; Cypr: Cy-
prus Society of Cardiology, Ourania Hadjisav-
va; Czarnogéra: Montenegro Society of Cardi-
ology, Nebojsa Bulatovic; Dania: Danish Society
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Zalecenie Klasa? Poziom®

Leczenie zaburzen rytmu serca u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca

Zaleca sie skierowanie pacjentéw z umiarkowang i ciezka postacig CHD (zob. TABELA4) | udokumentowanymi zaburzeniami
rytmu serca do osrodka dysponujacego zespotem multidyscyplinarnym wyspecjalizowanym w leczeniu ACHD
i w zaburzeniach rytmu serca zwigzanych z ACHD

Zaleca sie skierowanie pacjentéw z udokumentowanymi zaburzeniami rytmu serca lub obcigzonych duzym ryzykiem
pozabiegowych zaburzeri rytmu serca (np. zamkniecie ASD w p6Zniejszym wieku) ze wskazaniem do interwencji lub
powtérnej interwencji przezskdrnej lub chirurgicznej do oérodka dysponujgcego zespotem multidyscyplinarnym
wyspecjalizowanym w takich interwencjach i w leczeniu inwazyjnym zaburzeri rytmu serca

U pacjentéw z fagodng CHD zaleca sie ablacje przezskdrna zamiast dtugotrwatego leczenia farmakologicznego w przypadku
objawowego utrwalonego nawracajacego SVT (AVNRT, AVRT, AT i IART) lub jedli SVT jest potencjalnie zwigzany z SCD
(zob. TABELA7)

Ablacja przezskérna jest zalecana jako leczenie wspomagajace u pacjentéw z ICD i z nawracajgcym monomorficznym VT,
ustawicznym VT lub burza elektryczna, ktérej nie mozna opanowac za pomoca farmakoterapii lub przeprogramowania ICD

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorostych pacjentéw z CHD, ktdrzy przebyli zatrzymanie krazenia z powodu VF lub
hemodynamicznie nietolerowanego VT, po ustaleniu przyczyny zdarzenia i wykluczeniu przyczyn odwracalnych

Wszczepienie ICD jest zalecane u dorostych pacjentéw z CHD z utrwalonym VT po przeprowadzeniu diagnostyki
hemodynamicznej i leczenia naprawczego, jesli jest ono wskazane. Ocena EP jest wymagana w celu zidentyfikowania
pacjentéw, u ktérych ablacja przezskérna lub chirurgiczna moze by¢ korzystna jako leczenie wspomagajace lub u ktérych
moze stanowi¢ rozsadna alternatywe

Leczenie tetniczego nadcisnienia ptucnego zwigzanego z wrodzong wadg serca

Zaleca sie odradzanie zajScia w cigze pacjentkom z CHD i potwierdzonym przedwtosniczkowym PH

Ocena ryzyka jest zalecana u wszystkich chorych z PAH-CHD

U chorych obcigzonych matym i $rednim ryzykiem z prostymi wadami po korekcji i przedwtosniczkowym PH zaleca sie
doustng terapie skojarzong od poczatku lub sekwencyjng terapie skojarzona, a chorych obcigzonych duzym ryzykiem nalezy
od poczatku poddac terapii skojarzonej, w tym prostanoidami podawanymi pozajelitowo

Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej (natywny i resztkowy)

U pacjentéw z rozpoznaniem przecigzenia RV bez PAH (brak cech zwiekszonego PAP w badaniach nieinwazyjnych lub
inwazyjnego potwierdzenia PVR <3 WU w przypadku takich objawdw) ani choroby LV zamkniecie ASD jest wskazane bez
wzgledu na objawy

Zamkniecie ubytku za pomocg zestawu przezskdrnego zaleca sie jako metode z wyboru dla zamkniecia ASD secundum, jesli
to jest mozliwe technicznie

U pacjentéw w podesztym wieku niekwalifikujacych sie do zamkniecia ubytku za pomocg zestawu przezskdrnego zaleca sie
staranng ocene ryzyka operacyjnego w stosunku do potencjalnych korzysci z zamkniecia ASD

U pacjentéw z cechami zwiekszonego PAP w badaniach nieinwazyjnych konieczne jest wykonanie pomiaru inwazyjnego PVR

U pacjentéw z chorobg LV zaleca sie wykonanie balonowej proby okluzyjnej i ocene korzysci z wyeliminowania przecieku L-R
w poréwnaniu do potencjalnych negatywnych konsekwencji zamkniecia ASD wynikajacych ze zwiekszenia ci$nienia
napetniania LV (nalezy wzig¢ pod uwage: wykonanie zamkniecia, wykonanie zamkniecia fenestracjg i niewykonywanie
zamkniecia)

Nie zaleca sie zamkniecia ASD u pacjentéw z fizjologig Eisenmengera, pacjentéw z PAH i PVR =5 WU pomimo celowanego
leczenia PAH lub ze spadkiem saturacji w prébie wysitkowej

Ubytek przegrody miedzykomorowej (natywny i resztkowy)

U pacjentéw z udowodnionym przecigzeniem objetosciowym LV i bez obecnosci PAH (brak cech zwiekszenia PAP
w badaniach nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU w przypadku takich cech) zaleca sie zamknigcie VSD
bez wzgledu na objawy

Nie zaleca sie zamkniecia VSD u pacjentdw z fizjologig Eisenmengera oraz u pacjentéw z ciezkim PAH (PVR =5 WU)
objawiajacym sie desaturacjg w czasie wysitku

Ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej

Naprawa operacyjna nie jest zalecana u pacjentéw z fizjologia Eisenmengera oraz u pacjentéw z PAH (PVR >5 WU)
objawiajacym sie desaturacja w czasie wysitku

Zamkniecie operacyjne jest wskazane u pacjentdw z istotnym przecigzeniem objetosciowym RV i powinno by¢ wykonywane
jedynie przez kardiochirurga specjalizujacego sie w wadach wrodzonych serca

Zabieg na zastawce, najlepiej naprawa zastawki AV, jest zalecany u objawowych pacjentédw z umiarkowang lub ciezka
niedomykalnoscia zastawki AV i powinien by¢ przeprowadzony przez kardiochirurga specjalizujacego sie w wadach
wrodzonych serca

U bezobjawowych pacjentdw z ciezka niedomykalnoscia lewostronnej zastawki AV zalecany jest zabieg na zastawce, jesli
LVESD >45 mm i/lub LVEF <60%, o ile wykluczono inne przyczyny dysfunkgji LV

WYTYCZNE ESC Dorosli zwrodzonymi wadami serca 93



Co nalezy, a czego nie nalezy robi¢, cd.

Zalecenie
Przetrwaty przewdd tetniczy

U pacjent6éw z objawami przecigzenia objetosciowego LV bez obecnosci PAH (brak cech zwiekszenia PAP w badaniach
nieinwazyjnych lub inwazyjne potwierdzenie PVR <3 WU w przypadku takich cech) zaleca sie zamkniecie PDA bez wzgledu
na objawy

Zamkniecie przezskorne jest zalecane jako metoda z wyboru, jesli jest technicznie mozliwe

Nie zaleca sie zamykania PDA w zespole Eisenmengera i u pacjentéw z desaturacjg w zakresie koficzyn dolnych indukowana
wysitkiem

Zastawkowe zwezenie aortalne

U objawowych pacjentéw z ciezkim wysokogradientowym AS (sredni gradient >40 mm Hg) interwencja jest zalecana

Interwencja jest zalecana u objawowych pacjentéw z ciezkim niskoprzeptywowym niskogradientowym AS (Sredni
gradient <40 mm Hg) ze zmniejszong EF i dowodami $wiadczacymi o zachowanej rezerwie przeptywu (kurczliwosci),
po wykluczeniu pseudociezkiego AS

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentdw z ciezkim AS i nieprawidtowo$ciami w tescie wysitkowym
wykazujacym objawy zwigzane z wysitkiem wyraZnie powigzane z AS

Interwencja jest zalecana u bezobjawowych pacjentéw z ciezkim AS i dysfunkcjg skurczowa LV (LVEF <50%)
niespowodowang inng przyczyna

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

Nadzastawkowe zwezenie aortalne

U pacjent6éw z objawami wady (samoistnymi lub wywotanymi préba wysitkowa) i Srednim gradientem
doplerowskim >40 mm Hg zaleca sie leczenie operacyjne

Klasa2 Poziom®

U pacjentéw ze $rednim gradientem doplerowskim <40 mm Hg zaleca sie leczenie operacyjne, jesli stwierdza sie u nich >1
z ponizszych czynnikdw:
* objawy, ktdre mozna przypisac zwezeniu (dusznos¢ wysitkowa, dtawica, omdlenie)
+ dysfunkcja skurczowa LV (EF <50% bez innej przyczyny)
* wymagane leczenie operacyjne istotnej CAD lub wady zastawkowe]

Zwezenie podaortalne

U objawowych pacjentéw (objawy spontanicznie lub w prébie wysitkowej) ze srednim gradientem doplerowskim
>40 mm Hg lub z ciezka AR zaleca sie leczenie operacyjne

Koarktacja lub rekoarktacja aorty

Leczenie koarktacji lub rekoarktacji aorty (operacyjne lub przeskdrne) jest wskazane u pacjentéw z nadcisnieniem tetniczym
ze zwiekszonym gradientem pomiedzy dolnymi a gérnymi koficzynami w pomiarze nieinwazyjnym, potwierdzonym przez
pomiar inwazyjny (gradient szczytowy >20 mm Hg) z preferencjg dla leczenia przezskérnego (stentowanie), jesli to
technicznie mozliwe

Chirurgia aorty w patologiach aorty

Naprawa zastawki aortalnej za pomoca reimplantacji lub plastyki technika anuloplastyki aortalnej jest zalecana u mtodych
pacjentéw z zespotem Marfana lub pokrewnych HTAD z poszerzong opuszka aorty i tréjptatkowa zastawka aortalna, jesli
jest wykonywana przez doswiadczonego chirurga

Operacja jest zalecana u pacjentéw z zespotem Marfana, z chorobg opuszki aorty z maksymalng $rednicg aorty na poziomie
zatok >50 mm

Zwezenie drogi odptywu prawej komory

W przypadku zastawkowego PS interwencjg z wyboru, jesli to anatomicznie mozliwe, jest walwuloplastyka balonowa

Przy zatozeniu, Ze nie jest wymagana wymiana zastawki zaleca sie leczenie inwazyjne zwezenia drogi odptywu prawej
komory (RVOTO) na kazdym poziomie bez wzgledu na wystepowanie objawéw, jesli zwezenie jest ciezkie (szczytowy
gradient doplerowski >64 mm Hg)

Jesdlijedyna opcja jest operacyjna wymiana zastawki, zaleca sie ja u pacjentéw z ciezkim zwezeniem, ktérzy sg objawowi

Jesdli jedyna opcja jest operacyjna wymiana zastawki jest ona zalecana u bezobjawowych pacjentéw z ciezkim zwezeniem
w przypadku obecnosci >1 z nastepujacych czynnikéw:

* obiektywny spadek wydolnosci fizycznej

* pogarszajaca sie czynno$¢ RV i/lub postepujaca TR do co najmniej umiarkowanej
* RVSP >80 mm Hg

* przeciek R-L przez ASD lub VSD
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Zalecenie Klasa? Poziom®

Anomalia Ebsteina

U pacjentéw z ciezka TR i objawami lub obiektywnym zmniejszeniem wydolnosci fizycznej zaleca sie operacje naprawcza

Zaleca sie, aby operacja naprawcza byta wykonywana przez chirurga specjalizujgcego sie we wrodzonych wadach serca
zdoswiadczeniem w operowaniu anomalii Ebsteina

Jedliistnieje wskazanie do zabiegu na TV, zaleca sie zamkniecie ASD/PFO w trakcie naprawy zastawki, jezeli spodziewana
jest dobra tolerancja hemodynamiczna

U pacjent6éw z objawowymi zaburzeniami rytmu serca lub cechami preekscytacji w EKG zaleca sie wykonanie badania
elektrofizjologicznego z nastepowym zabiegiem ablacji, jesli to mozliwe, lub leczenie chirurgiczne arytmii, o ile operacja
serca jest planowana

Po naprawie tetralogii Fallota

PVRep jest zalecana u objawowych pacjentéw z ciezkg PR i/lub co najmniej umiarkowanym RVOTO

U pacjentéw z nienatywna drogg odptywu nalezy preferowac interwencje przezskérng (TPVI), jedli to anatomicznie
mozliwe

Przetozenie wielkich pni tetniczych po korekdji fizjologicznej

U objawowych pacjentéw ze zwezeniem przedsionka zyt ptucnych zaleca sie naprawe operacyjng (interwencja przezskérna
rzadko jest mozliwa)

U objawowych pacjentéw ze zwezeniem faty tunelizujacej niekwalifikujgcym sie do interwencji przezskérnej zaleca sie
naprawe operacyjng

U pacjentéw objawowych z przeciekiem przez fate tunelizujgca niekwalifikujgcym sie do zamkniecia przezskérnego zaleca
sie naprawe operacyjng

Nie zaleca sie bandingu na PA u dorostych, jako przygotowania LV przed péiniejszym zabiegiem korekcji anatomicznej

U objawowych pacjentdw ze zwezeniem taty tunelizujacej zaleca sie wszczepienie stentu, jesli to technicznie mozliwe

U objawowych pacjentéw z przeciekiem przez fate tunelizujacg i sinicg w spoczynku i podczas wysitku lub z powaznym
podejrzeniem zatoru paradoksalnego zaleca sie, jesli to technicznie mozliwe, zatozenie stentu (powlekanego) lub
zamknigcie przezskérne

U pacjentéw z przeciekiem przez tate tunelizujaca i objawami spowodowanymi przeciekiem L-R zaleca sie, jesli to technicznie
mozliwe, zatozenie stentu (powlekanego) lub zamkniecie przezskérne

Przetozenie wielkich pni tetniczych po operacji korekcji anatomicznej

Przy zwezeniu tetnicy wieicowej powodujacym niedokrwienie zaleca sie zatozenie stentu lub operacje (w zaleznosci
od substratu)

Wrodzone skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych

U objawowych pacjentéw z ciezka TR i zachowana lub tagodnie uposledzong funkcja skurczowg systemowej RV (EF >40%)
zalecana jest wymiana TV

Konduity faczace prawg komore z tetnicg ptucna

Objawowych pacjentéw z RVSP >60 mm Hg (moze by¢ mniejsze w przypadku zmniejszonego przeptywuy) i/lub ciezka PR
nalezy poddac interwencji z preferencja dla interwencji przezskérnej, jesli jest to anatomicznie wykonalne (TPVI)

Serce jednokomorowe

Zaleca sie, aby dorosli z nieoperowanym lub po operacji paliatywnej UVH poddani byli doktadnej ocenie w specjalistycznym
o$rodku przy wykorzystaniu obrazowania z uzyciem wielu technik, jak réwniez badania inwazyjnego w celu podjecia decyzji,
czy korzystna moze by¢ dla nich procedura operacyjna lub interwencyjna

Po operacji Fontana

Przetrwata arytmia przedsionkowa z szybkim przewodzeniem AV jest stanem zagrazajacym Zyciu i zaleca sie leczenie
w trybie pilnym za pomoca kardiowersji elektrycznej

Leczenie przeciwkrzepliwe jest zalecane w przypadku obecnosci (aktualnie lub w wywiadzie) skrzepliny w przedsionku,
arytmii przedsionkowych lub incydentéw zakrzepowo-zatorowych

Zaleca sie odradzanie cigzy kobietom z kraZzeniem Fontana i z jakimkolwiek jego powiktaniem

Zaleca sie cewnikowanie serca w przypadkach niewyjasnionych obrzekéw, zmniejszenia wydolnosci wysitkowej, nowo
powstatej arytmii, sinicy, krwioplucia

Anomalie tetnic wieficowych

U pacjentéw z anomaliami wieficowymi zaleca sie niefarmakologiczne obrazowe préby czynnosciowe (np. scyntygrafie,
echokardiografie lub CMR z obcigzeniem wysitkiem) w celu potwierdzenia/wykluczenia niedokrwienia miesnia sercowego
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Zalecenie

Nieprawidtowe ujscie tetnicy wiericowej od tetnicy ptucnej

U pacjentéw z ALCAPA zaleca sie leczenie operacyjne

Klasa2 Poziom®

U pacjentéw z ARCAPA i objawami, ktére mozna przypisac nieprawidtowej tetnicy wierficowej, zaleca sie leczenie operacyjne

Nieprawidtowe odejscie tetnic wiericowych

U pacjentow z typowymi objawami dtawicy piersiowej z udokumentowanym indukowanym obcigzeniem niedokrwieniem
mie$nia sercowego w odpowiadajacym obszarze lub z anatomia duzego ryzyka zaleca sie leczenie operacyjne AAOCA

Nie zaleca sie leczenia operacyjnego w przypadku AAORCA u bezobjawowych pacjentéw bez niedokrwienia mie$nia

sercowego i bez anatomii duzego ryzyka

a klasazalecen

b poziom wiarygodnosci danych

Skréty: AAOCA - nieprawidtowe odejscie tetnic wieficowych od aorty, AAORCA - nieprawidtowe odejScie prawej tetnicy wiericowej od aorty, ACHD - dorosty

zwrodzong chorobg serca, ALCAPA - nieprawidtowe odejécie lewej tetnicy wieficowej od pnia tetnicy ptucnej, ARCAPA - nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy
wiericowej tetnicy ptucnej, AR - niedomykalno$¢ aortalna, AS - zwezenie zastawki aortalnej, ASD - ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej, AT - tachykardia komorowa,
AV - przedsionkowo-komorowy, AVNRT - nawrotny czestoskurcz weztowy, AVRT — nawrotny czestoskurcz przedsionkowo-komorowy, AVSD - ubytek przegrody
przedsionkowo-komorowej, CABG - pomostowanie aortalno-wieficowe, CAD - choroba wiericowa, CHD - wada wrodzona serca, CMR -rezonans magnetyczny serca
inaczyn, EKG - elektrokardiogram, EF - frakcja wyrzutowa, EP - elektrofizjologia, HTAD - dziedziczna choroba aorty piersiowej, IART - nawrotny czestoskurcz
miedzyprzedsionkowy, ICD - wszczepialny kardiowerter-defibrylator, L-R - lewo-prawy, LV - lewa komora, LVEF - frakcja wyrzutowa lewej komory, LVESD - wymiar
koficowoskurczowy lewej komory, PAH - tetnicze nadci$nienie ptucne, PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej, PAH-CHD - nadci$nienie ptucne zwigzane z wrodzong wada serca,
PDA - przetrwaty przewdd tetniczy, PFO - przetrwaty otwér owalny, PH - nadcisnienie ptucne, PR - niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej, PS - zwezenie zastawki
tetnicy ptucnej, PVR - naczyniowy opér ptucny, PVRep - wymiana zastawki tetnicy ptucnej, R-L - prawo-lewy, RV - prawa komora, RVOTO - zwezenie drogi odptywu
prawej komory, RVSP - ci$nienie skurczowe w prawej komorze, SCD - nagty zgon sercowy, SVT - czestoskurcz nadkomorowy, TPVI - przezskérne wszczepienie zastawki
tetnicy ptucnej, TR - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej, TV - zastawka tréjdzielna, UVH - serce jednokomorowe, VF — migotanie komér, VSD - ubytek przegrody
miedzykomorowej VT - czestoskurcz komorowy, WU - jednostki Wooda
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