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WSTEP

Niniejsze opracowanie jest pierwszym tego typu w Polsce i stanowi podsumowanie aktualnej wiedzy, zalecen §wiatowych ekspertow
oraz doswiadczen opracowujacego zespotu. W kazdym z rozdziatow podali$my definicj¢ wady oraz krotko scharakteryzowalismy
nieprawidtowosci morfologiczne i ich nastgpstwa czynno$ciowe. Wigkszo$¢ pacjentow, szczeg6lnie do tej pory nie leczonych, z
powiktaniami po leczeniu lub z jego p6Znymi nastgpstwami powinna by¢ diagnozowana i leczona w specjalnie przygotowanych do tego

osrodkach. Liczba mtodocianych i dorostych po leczeniu zabiegowym wrodzonych wad serca stale si¢ zwigksza, co wymaga

przygotowania odpowiednio przeszkolonej kadry lekarzy, pielggniarek i pracownikow socjalnych. Mamy nadziejg, ze przygotowane
wytyczne ulatwia podejmowanie wlasciwych decyzji oraz przyczynia si¢ do upowszechnienia wiedzy o tej grupie pacjentow.

DOROSLY z WRODZONA WADA SERCA - PROBLEM w POLSCE NIEDOCENIANY

Jako mlodocianych i dorostych z wrodzona wada serca okreslamy pacjentow powyzej 14. roku zycia, cho¢ granicg t¢ nalezy traktowaé
umownie. Do tej pory nie wiadomo, jak liczna jest to grupa w naszej populacji. Skalg problemu przyblizaja dane opublikowane w 1991
roku przez prof. M. Popczynska-Marek, z ktorych wynika, Ze w Polsce rodzi si¢ okoto 0.6% noworodkéw z wrodzona wada serca.
Przyjmujac, ze odsetek ten waha si¢ w kolejnych latach w granicach 0.6-1%, daje to liczbg ponad 17 000 noworodkéw z wada wrodzona

serca urodzonych pomigdzy 1994-1997 rokiem (tabela I).

Table I. Szacunkowe dane wg Rocznikdw Statystycznych za lata 1994-1997

Rok Liczba urodzen Liczba wad wrodzonych serca

1994 481 285
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1995 386 100 2316 3860
1996 428 200 2568 4280
1997 412700 2476 4120

W tabeli podano szacunkowa liczbg noworodkow z wadami wrodzonymi serca przyjmujac, ze rocznie rodzi si¢ 6-10 z wada wrodzona
serca na 1000 zywo urodzonych. Brak danych za rok 1998. Od roku 1998 osiem polskich referencyjnych osrodkéw kardiologii i
kardiochirurgii pediatrycznej bierze udziatl w Planie Badawczym Zamawianym MZiOS/KBN/PBZ/ dotyczacym kardiologicznych
stanow zagrozenia zycia u noworodkéw. Planem badawczym obj¢to ponad 1/3 terytorium Polski. W roku 1999 na terenie objetym
badaniami urodzito si¢ 145 967 noworodkdéw, wérdd ktorych wadg wrodzong serca rozpoznano u 1645. Wskazuje to, ze czgstosc
wystgpowania wad wrodzonych serca wynosi okoto 1%. Wedtug danych Klubu Kardiochirurgéw Polskich, w latach 1995-1999 rocznie
jest leczonych kardiochirurgicznie od 2926 do 3076 pacjentow z wada wrodzona serca w réznych grupach wiekowych. Uwzgledniajac
$miertelno$¢ ksztaltujaca si¢ na poziomie od 5.1-5.6%, oznacza to, ze rocznie przybywa w Polsce okoto 3000 pacjentéw po korekcjach
wad wrodzonych serca. Dane dotyczace kardiologicznych zabiegdéw interwencyjnych za lata 1997-1998 wykazuja, Ze rocznie przybywa
w Polsce ponad 500 pacjentéw po kardiologicznych zabiegach interwencyjnych, z ktérych okoto 50% stanowia zabiegi definitywnie
terapeutyczne.

W Polsce nie ma obecnie istotnych problemow w dostepnosci do leczenia chirurgicznego wad wrodzonych serca, jednak zakres operacji
ksztattuje si¢ zaleznie od do§wiadczenia danego o$rodka. Rowniez lista oczekujacych w kolejnosci na leczenie chirurgiczne w
poszczegdlnych osrodkach waha sig od kilkudziesigeiu do okoto 200 przypadkow. Oczywiscie nie dotyczy to stanéw naglych i
krytycznych u noworodkéw i niemowlat.

Powyzsze dane przekonuja, ze w najblizszych latach kardiolodzy dorosli beda musieli obja¢ opieka stale zwigkszajaca si¢ liczbe
pacjentéow z wrodzona wada serca, zarowno po zabiegach korekcyjnych, paliatywnych, jak i obserwowanych z powodu tagodnej czy
umiarkowanie zaawansowanej wady serca. Ponadto, nalezy do tych liczb doda¢ grupg pacjentéw diagnozowanych dopiero w wieku
dorostym. Dotychczas problematyce tej nie poswigcato si¢ odpowiednio duzo uwagi zarowno podczas studiow medycznych, jak i
podyplomowych. Na podstawie doswiadczen Standéw Zjednoczonych i niektorych krajow Europy zachodniej wydaje si¢ uzasadnione
zorganizowanie scentralizowanych osrodkdéw zajmujacych si¢ ta grupa chorych, w ktorych znajdowataby si¢ odpowiednio wyszkolona,
wspolpracujaca ze sobg kadra kardiologéw dziecigcych, dorostych, kardiochirurgéw, anestezjologow, dysponujaca wysokiej klasy
sprzetem diagnostycznym i odpowiednimi mozliwos$ciami terapeutycznymi. Osrodki takie powinny wspoétpracowac z klinikami
internistycznymi, chirurgii ogolnej, ginekologii i potoznictwa. Nalezy pamigtac, ze mtodociani i dorosli z wada wrodzona serca maja
rowniez szereg problemow wymagajacych kwalifikowanej porady psychologicznej i socjalnej, co wskazuje na koniecznos¢ wspotpracy
ze specjalistami z tych dziedzin, uzupehiajacymi zalecenia lekarskie.

Do tej pory w Polsce nie stworzono jeszcze o$rodka dedykowanego dorostym z wada wrodzona serca. Biorac pod uwage spodziewana
liczbg tych pacjentdow oraz obszar kraju wydaje sig, ze nalezy powotac 3 tego typu osrodki w oparciu o istniejace juz zespoly lekarskie
wykazujace zainteresowanie ta problematyka.

DROSNY OTWOR OWALNY

W zyciu plodowym drozny otwdr zapewnia niezbgdne potaczenie anatomiczne i czynnosciowe przedsionkdw. Stanowi rodzaj zastawki
utworzonej z wolnego brzegu przegrody pierwszej, ktéra moze otwierac si¢ w kierunku lewego przedsionka. Po urodzeniu wzrost
cisnienia w lewym przedsionku powoduje przycisnigcie uprzednio odchylonej zastawki przegrody pierwszej i zamknigcie otworu. U
wigkszo$ci ludzi blaszki przegrody zarastaja a w tym miejscu powstaje zaglgbienie zwane dotem owalnym. Drozny otwor owalny
stwierdza si¢ u okoto 20-30% dorostych, nie jest patologia i nie wymaga leczenia, moze sta¢ si¢ jednak droga dla systemowych zatoréw
obwodowych pochodzacych z systemu zylnego Zatorowos$¢ paradoksalna (skrzyzowana) przez drozny otwor owalny jest obecnie
uznanym mechanizmem odpowiedzialnym za udary niedokrwienne u chorych, u ktoérych nie ustalono innej przyczyny udaru (udar
kryptogenny). Zrodlem zatoréw paradoksalnych jest prawy przedsionek lub uktad zyt systemowych. Do powstania zatorow
skrzyzowanych dochodzi w sytuacjach, w ktorych wzrasta cisnienie w prawym przedsionku (proba Valsalvy, kaszel). Nawet bardzo
mate skrzepliny o wielko$ci 1-2 mm (niemozliwe do rozpoznania w badaniach dodatkowych) moga spowodowac udar.

Droznego otworu owalnego nalezy poszukiwaé u pacjentdw ponizej 55. roku zycia, ktdrzy przebyli epizod lub epizody niedokrwienne
moézgu i u ktérych w badaniach dodatkowych (tomografia komputerowa lub NMR mozgu, ultradzwigkowe badania tetnic szyjnych i
mobzgowych, przy podejrzeniu istotnych zwezen Doppler duplex tetnic szyjnych i krggowych, echokardiogram) nie stwierdzono ich
przyczyny. Wykazanie

badaniem echokardiograficznym otworu owalnego z towarzyszacym przeciekiem prawolewym wywotanym proba Valsalvy czy kaszlem,
pozwala z duzym prawdopodobienstwem na rozpoznanie mozgowej zatorowosci skrzyzowanej. Chorzy z podejrzeniem zatorow
paradoksalnych powinni rowniez by¢ badani w kierunku zakrzepicy zyt gtebokich.

Mozliwosci leczenia zapobiegajacego nawrotom niedokrwienia mézgu obejmuja:

przewlekle leczenie przeciwzakrzepowe (acenokumarol)

przewlekle leczenie przeciwplytkowe (aspiryna)

chirurgiczne zamknigcie (operacja w krazeniu pozaustrojowym na otwartym sercu)

przeznaczyniowe zamknigcie otworu przy uzyciu technik wprowadzonych ostatnio do zamykania ubytkow
migdzyprzedsionkowych.

Rodzaj wybranej terapii zalezy od indywidualnej dla pacjenta oceny ryzyka nawrotu udaru w poréwnaniu z ryzykiem leczenia
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zachowawczego czy metodami inwazyjnymi. Zamknigcie otworu owalnego powinno by¢ stosowane w podgrupie pacjentow o
najwyzszym stopniu ryzyka nawrotu udaréw. Do tej grupy zalicza si¢ chorych z:

® wspolistniejacym tetniakiem przegrody migdzyprzedsionkowej

e duzym przeciekiem prawo-lewym w kontrastowym badaniu echokardiograficznym

¢ kilkoma incydentami udaré6w (lub mnogimi zawatami mézgu w tomografii komputerowe;j)

e uydarem mozgu zwigzanym z proba Valsalvy.

WADY SERCA z PRZECIEKIEM LEWO-PRAWYM Definicja. Wady, w ktorych dochodzi do przecieku krwi utlenowanej do krwi
zylnej na skutek nieprawidtowego potaczenia wewnatrz- lub pozasercowego. Podzial. Do wad wrodzonych serca z przeciekiem lewo-
prawym zalicza sig:

e ubytki przegrody migdzyprzedsionkowej:* ubytki przegrody migdzykomorowej
o ubytek typu wtornego
o ubytek typu pierwotnego
o ubytek typu zyta glowna
o ubytek typu zatoki wiencowej
¢ nieprawidtowy splyw zyt ptucnych

Nieprawidlowe potaczenie na poziomie duzych pni tetniczych z przeciekiem lewo- prawym to:

przetrwaty przewdd tetniczy

okienko aortalno-ptucne

nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego
obwodowe przetoki tetniczo-zylne

Ubytki przegrody migdzyprzedsionkowej typu otworu wtérnego

sa jedna z najczgstszych wad wrodzonych serca u dorostych (ok. 40% pacjentdw powyzej 40. roku zycia). Najczgsciej sa zlokalizowane
centralnie w przegrodzie migdzyprzedsionkowej, moga by¢ pojedyncze lub mnogie, maja rézny ksztalt. Zaburzenia hemodynamiczne:
efektem przecieku na poziomie przedsionkow jest przeciazenie objgtosciowe jam prawego serca i zwigkszenie objgtosci przeplywu
plucnego. Duza objgtos¢ przecieku moze prowadzi¢ do skurczowego nadci$nienia ptucnego. Rozwoj zespotu Eisenmengera jest rzadki.

Rozpoznanie: na obecno$¢ przecieku na poziomie przedsionkéw moga wskazywac

dane z badania podmiotowego i przedmiotowego, EKG 1 RTG klatki piersiowej. Ubytek potwierdza echokardiograficzne badanie
przezklatkowe. Znaczenie czynnosciowe (hemodynamiczne) ubytku okresla stosunek objetosci przeptywu ptucnego do systemowego
(Qp:Qs). Mozna go okresli¢ badaniem echokardiograficznym i dopplerowskim, izotopowym oraz inwazyjnym, przy czym pierwsze jest
najbardziej dostgpne, najtansze, wymaga jednak duzego do§wiadczenia w wykonywaniu. Poszerzenie jamy prawej komory
wspotistniejace z ubytkiem wskazuje na istotny przeciek. Mozna wowczas zaniecha¢ obliczenia Qp:Qs, o ile nie ma innej przyczyny
poszerzenia jam prawego serca. Trudnosci w przezklatkowym obrazowaniu przegrody migdzyprzedsionkowej sa wskazaniem do
przezprzetykowego badania echokardiograficznego. Kliniczne lub echokardiograficzne podejrzenie nadci$nienia ptucnego z
podwyzszonym naczyniowym oporem ptucnym sa wskazaniem do diagnostyki inwazyjnej - pomiaru cisnien ptucnych i oporu, a w razie
stwierdzenia podwyzszonych warto$ci oporu phucnego - takze wykonania prob oceniajacych reaktywno$¢ tozyska phucnego (z tlenem,
tolazoling Iub tlenkiem azotu). Istotny spadek naczyniowego oporu ptucnego uzasadnia leczenie zabiegowe. W watpliwych przypadkach
mozna wykona¢ biopsj¢ ptuca. Zmiany 11° wedtug Heatha Edwardsa sa potencjalnie odwracalne.

Leczenie: wskazaniem do leczenia zabiegowego jest istotny czynno$ciowo przeciek

lewo-prawy (Qp:Qs >=1.5). Leczenie zabiegowe obejmuje chirurgiczne zamknigcie ubytku lub zamknigcie metoda przezskorna. Wielu
pacjentow z dlugotrwatym przeciekiem, przeciazeniem objgtoSciowym i poszerzeniem prawej komory oraz istotng niedomykalno$cia
zastawki trojdzielnej wymaga jej plastyki. W literaturze istnieja kontrowersje dotyczace leczenia operacyjnego pacjentéw >25 roku
zycia. Na podstawie wlasnego doswiadczenia uwazamy, ze pacjenci w kazdym wieku odnosza korzys$ci z zamknigcia istotnego
czynno$ciowo ubytku.

Pacjenci z mniejszym przeciekiem i prawidlowym ci$nieniem plucnym nie wymagaja leczenia zabiegowego, w szczego6lnosci
profilaktycznego zamknigcia ubytku w celu uniknigcia zatorowosci do CUN.

Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Korekcja chirurgiczna w rekach

doswiadczonego zespotu kardiochirurgiczno-anestezjologicznego jest bezpieczna, a Smiertelnosc¢ jest bliska 0% u pacjentow ponizej 25.
roku zycia i niewiele wzrasta z wiekiem, zwigksza si¢ wraz z podwyzszonym naczyniowym oporem plucnym. Zabiegowe przezskorne
zamknigcie ubytku jest metoda wprowadzona niedawno, a uzyskiwane efekty bardzo zachgcajace. Obecnie nie ma danych dotyczacych
odleglych nastgpstw takiego leczenia. Zaniechanie leczenia zabiegowego grozi stopniowym ograniczeniem tolerancji wysitku,
postepujaca dusznoscia, napadami arytmii przedsionkowej, ktora najczgsciej prowadzi do utrwalanego migotania przedsionkow,
najczes$ciej okoto 50. roku zycia. Dlugotrwale przeciazenie objgtosciowe prawej komory prowadzi do niedomykalno$ci zastawki
trojdzielnej, ktorej nastgpstwa moga zdominowac obraz kliniczny. Dysfunkcja rozkurczowa lewej komory (w przebiegu choroby
wiencowej, nadci$nienia tgtniczego, kardiomiopatii przerostowej) nasila przeciek lewo-prawy. Nalezy unika¢ stymulacji przezzylnej ze
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wzgledu na mozliwo$¢ paradoksalnego zatoru.

Po operacji nalezy wykluczy¢ resztkowy przeciek migdzyprzedsionkowy badaniem echokardiograficznym i, o ile to mozliwe, okresli¢
cisnienie w prawej komorze oraz zwrdci¢ uwagg na wspolistniejace zaburzenia, przede wszystkim niedomykalnosci zastawek
przedsionkowo-komorowych. Badaniem holterowskim nalezy szuka¢ arytmii przedsionkowej. Leczenie zaburzen rytmu wymaga
postgpowania zgodnego ze standardami Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego. Pacjenci z dobrym wynikiem korekcji moga
prowadzi¢ zwykly tryb zycia, podobnie jak leczeni zachowawczo, z mniejszym przeciekiem i prawidlowym ci$nieniem ptucnym.
Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana. T¢tniak przegrody micdzyprzedsionkowej jest rozpoznawany
badaniem echokardiograficznym. Moze towarzyszy¢ ubytkowi przegrody migdzyprzedsionkowej, czgsto wspotistnieje ze zwyrodnieniem
sluzakowatym zastawek i wypadaniem ptatkow zastawki mitralne;j.

Zaburzenia hemodynamiczne sa zalezne od obecnosci i istotnosci wspoétistniejacego przecieku lewo-prawego.

Rozpoznanie: na podstawie badania echokardiograficznego. W razie wspotistniejacych zaburzen rytmu konieczna jest ocena metoda
Holtera.

Leczenie: istotny przeciek wymaga leczenia zabiegowego. Wiotka tkanka t¢tniaka moze uniemozliwia¢ zamknigcie przezskorne. Nie ma
wskazan do chirurgicznego wycigcia tgtniaka i zamknigceia wspotistniejacego ubytku z towarzyszacym malym przeciekiem, o ile
weczeséniej nie wystapita zatorowos¢ do CUN. Pacjenci bezobjawowi moga przyjmowac leczenie przeciwplytkowe, cho¢ zwiazek tetniaka
z zatorowos$cia obwodowa nie zostal jednoznacznie potwierdzony.

Rokowanie: dobre. Pacjenci po operacji wymagaja obserwacji jak po zamknigciu ubytku w przegrodzie migdzyprzedsionkowe;.
Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana.
Ubytki przegrody migdzyprzedsionkowej typu otworu pierwotnego.

Inne nazwy wady to: czgsciowy ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej, czgsciowy kanat przedsionkowo-komorowy (postaé
catkowita spotykana niezwykle rzadko wsrdd dorostych). Ubytki typu pierwotnego wystepuja okoto 5 razy rzadziej niz ubytki typu
wtornego. Obejmuja one dolno-tylna czg$¢ przegrody, zas dolny brzeg tworza potozone na tym samym poziomie pierscienie zastawek
przedsionkowo-komorowych. Towarzyszy mu zawsze rozszczep przedniego ptatka lewej zastawki przedsionkowo-komorowej, ktory
powoduje niedomykalnos$¢ o roznym stopniu. Rzadziej stwierdza sig strukturalne wady prawej zastawki przedsionkowo-komorowe;j.

Zaburzenia hemodynamiczne: efektem przecieku na poziomie przedsionkdéw jestprzeciazenie objgtosciowe prawej komory i wzrost
objetosci przeptywu plucnego, podobnie jak w ubytku typu wtdrnego. Zaburzenia czynnosciowe sa rowniez zalezne od stopnia
niedomykalno$ci zastawki przedsionkowo-komorowej lewej, rzadziej - prawej. Duza objgtos¢ przecieku moze prowadzi¢ do
skurczowego nadcisnienia ptucnego. Rozpoznanie: na obecnos¢ przecieku na poziomie przedsionkéw moga wskazywac dane z badania
podmiotowego i przedmiotowego, EKG i RTG klatki piersiowej. Echokardiograficzne badanie przezklatkowe potwierdza obecno$¢
ubytku oraz nieprawidlowosci zastawek przedsionkowo-komorowych, a jego istotno$¢ hemodynamiczna okresla stosunek objetosci
przeptywu plucnego do systemowego (Qp:Qs). Niepetne badanie przezklatkowe jest wskazaniem do obrazowania przezprzetykowego.
Kliniczne Iub echokardiograficzne podejrzenie nadcisnienia ptucnego z podwyzszonym naczyniowym oporem plucnym sa wskazaniem
do diagnostyki inwazyjnej - pomiaru ci$nien ptucnych i oporu, a w razie stwierdzenia podwyzszonych wartosci - takze wykonania prob
oceniajacych reaktywnos$¢ tozyska ptucnego (z tlenem, tolazoling lub tlenkiem azotu). Spadek oporu plucnego przemawia za leczeniem
zabiegowym. Interpretacja ci$nien plucnych wymaga uwzglednienia stopnia niedomykalnosci zastawki przedsionkowo-komorowej
lewej. W watpliwych przypadkach mozna wykona¢ biopsj¢ ptuca. Zmiany I1° wedlug Heatha Edwardsa sa potencjalnie odwracalne.

Leczenie: wskazaniem do leczenia zabiegowego jest istotny czynnosciowo przeciek lewo-prawy (Qp:Qs >=1.5) i/lub istotna
niedomykalnos¢ zastawki przedsionkowo- komorowej lewej. Leczenie chirurgiczne obejmuje zamknigcie ubytku oraz plastyke, rzadziej
wymiang, zastawki przedsionkowo-komorowej lewej. Ubytku nie mozna zamkna¢ metodami przezskérnymi.

Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Korekcja chirurgiczna w rekach doswiadczonego zespotu kardiochirurgiczno-
anestezjologicznego jest bezpieczna, a $miertelnos¢ jest bliska 0%. Zaniechanie leczenia chirurgicznego prowadzi do nastgpstw jak w
ubytku typu wtdrnego, istotna niedomykalnos$¢ zastawki przedsionkowo-komorowej lewej przyspiesza rozwdj nadcisnienia ptucnego.

Nalezy unikaé¢ stymulacji przezzylnej ze wzgledu na mozliwo$¢ paradoksalnego zatoru. Po operacji nalezy oceni¢ szczelno$¢ przegrody
migdzyprzedsionkowej i okresli¢ stopien resztkowej niedomykalno$ci zastawki oraz ci$nienie w prawej komorze metoda
ultradzwigkowa. Obserwacji wymaga czgsta po korekcji niedomykalnos$¢ zastawki przedsionkowo-komorowej lewej. Ocena jej progresji
wymaga okresowej kontroli badaniem echokardiograficznym i radiologicznym klatki piersiowej, zaleznie od stanu klinicznego po
operacji i obrazu echokardiograficznego. W badaniu holterowskim nalezy szuka¢ przedsionkowych zaburzen rytmu oraz zaburzen
przewodzenia przedsionkowo-komorowego. Leczenie zaburzen rytmu wymaga postgpowania zgodnego ze standardami Polskiego
Towarzystwa Kardiologicznego Pacjenci po operacji, z dobrym wynikiem korekcji, moga prowadzi¢ zwyktly tryb zycia, podobnie jak
leczeni zachowawczo (z mniejszym przeciekiem, malq niedomykalnos$cia zastawek przedsionkowo-komorowych i prawidtowym
ci$nieniem ptucnym). W tej grupie okresowa kontrola co dwa lata jest wystarczajaca.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana ze wzgledu na wadg zastawek przedsionkowo-komorowych zar6wno

przed, jak i po leczeniu chirurgicznym. Ubytek typu zyly gtéwnej jest stwierdzany u okoto 5-10% badanych z przeciekiem
migdzyprzedsionkowym. Dziesigciokrotnie czgSciej jest on zwigzany z zyta glowna gorna niz dolna. Towarzyszy mu czg$ciowy
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nieprawidtowy splyw prawych zyt ptucnych - gornej do zyly gtownej gornej oraz dolnej do zyly gtownej dolnej (albo bezposrednio do
prawego przedsionka). Rzadszy jest nieprawidtowy sptyw zyly ptata srodkowego do prawego przedsionka. Zaburzenia
hemodynamiczne: efektem przecieku na poziomie przedsionkow jest przeciazenie objg¢tosciowe jam prawego serca i wzrost objetosci
przeptywu plucnego. Duza objgtos¢ przecieku moze prowadzi¢ do skurczowego nadci$nienia ptucnego. Rozpoznanie: na obecnos¢
przecieku na poziomie przedsionkéw moga wskazywac dane z badania podmiotowego i przedmiotowego, EKG i RTG klatki piersiowej.
Ubytek trudno jest wykazaé przezklatkowym badaniem echokardiograficznym. Jednoznacznych danych, takze dotyczacych sptywu zyt
phucnych, dostarcza badanie przezprzetykowe. Ocena czynnosciowa i diagnostyka przedoperacyjna - jak w ubytku
migdzyprzedsionkowym typu wtornego. Leczenie: wskazania do leczenia zabiegowego - jak w ubytku migdzyprzedsionkowym typu
wtornego. Ubytek nie kwalifikuje si¢ do zamykania metodami przezskornymi. Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Korekcja
chirurgiczna w rgkach dos§wiadczonego zespotu kardiochirurgiczno-anestezjologicznego jest bezpieczna, a $miertelnos¢ jest bliska 0%.
Historia naturalna wady nie leczonej chirurgicznie - jak w ubytku migdzyprzedsionkowym typu otworu wtdrnego.

Nalezy unika¢ stymulacji przezzylnej ze wzgledu na mozliwo$¢ paradoksalnego zatoru. Po operacji nalezy wykluczy¢ resztkowy
przeciek, zwezenie zyly gtownej oraz skorygowanej zyly ptucnej. Po operacji pacjenci z dobrym wynikiem korekcji moga prowadzic¢
zwykly tryb zycia, podobnie jak leczeni konserwatywnie z mniejszym przeciekiem i prawidlowym ci$nieniem plucnym.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana. Ubytek typu zatoki wiencowej (niezasklepiona zatoka wieficowa) jest
najrzadsza forma przecieku na poziomie przedsionkow, w ktorej za przeciek odpowiedzialny jest brak tkanki oddzielajacej dolna $ciang
lewego przedsionka od zatoki wiencowej, uchodzacej do prawego przedsionka. Zaburzenia hemodynamiczne: efektem przecieku na
poziomie przedsionkow jest przeciazenie objgtosciowe prawej komory i wzrost objgtosci przeptywu ptucnego. Duza objgtos¢ przecieku
moze prowadzi¢ do skurczowego nadcisnienia ptucnego. Nieprawidlowe potaczenie pomigdzy poszerzona zatoka wiencowa a lewym
przedsionkiem moze powodowac desaturacj¢ krwi t¢tniczej. Rozpoznanie: na obecno$¢ przecieku na poziomie przedsionkow moga
wskazywac¢ dane z badania podmiotowego i przedmiotowego, EKG i RTG klatki piersiowej. Zwykle obecno$ci ubytku nie mozna
wykaza¢ echokardiograficznym badaniem przezklatkowym, czgsto takze przezprzelykowym. Na rozpoznanie moze naprowadzi¢ obraz
przeciazenia objgtosciowego jam prawego serca z towarzyszacym poszerzeniem zatoki wiencowej, do ktorej uchodzi przetrwata zyta
gtéwna gorna lewa. W badaniu kontrastowym charakterystyczne jest pojawienie si¢ pecherzykow kontrastu w jamach lewego serca po
wstrzyknigciu do lewej zyly odlokciowej. Diagnostyka przedoperacyjna - jak w ubytku typu wtdrnego. Ze wzglgdu na trudnosci w
obrazowaniu echokardiograficznym czgsto konieczne jest badanie angiograficzne. Leczenie: wskazaniem do leczenia zabiegowego jest
istotny czynno$ciowo przeciek lewo-prawy (Qp:Qs >=1.5). Dodatkowym wskazaniem jest sinica spowodowana prawo- lewa sktadowa
przecieku, wtorna do morfologii ubytku, a nie wysokiego oporu naczyniowego ptuc. Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Korekcja
chirurgiczna w regkach dos§wiadczonego zespotu kardiochirurgiczno-anestezjologicznego jest bezpieczna, a $miertelnos¢ jest bliska 0%.
Po operacji nalezy wykluczy¢ resztkowy przeciek badaniem kontrastowym. Zalecenia pooperacyjne - jak po operacji ubytku typu
wtornego. Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana. Izolowany ubytek przegrody migdzykomorowej jest
rzadki u dorostych. Najczgsciej jest maty (Qp:Qs <1.5) i nierzadko wspotistnieje z t¢tniakiem cze$ci btoniastej. Duze, nierestrykcyjne
ubytki sa znacznie rzadsze, z reguly powiktane oporowym nadci$nieniem ptucnym (zesp6t Eisenmengera). Zaburzenia
hemodynamiczne: maly przeciek nie prowadzi do istotnych nast¢pstw czynno$ciowych. Nieliczne ubytki z duzym przeciekiem (Qp:Qs
>2) prowadzi¢ moga do podwyzszenia skurczowego ci$nienia w tozysku ptucnym, przecigzenia objgtosciowego lewego przedsionka i
lewej komory. Niektore ubytki moga wikta¢ si¢ niedomykalno$cia zastawki aortalnej i zwgzeniem podzastawkowym pnia ptucnego
(dwujamowa prawa komora) z rozwojem typowych nast¢pstw. Rozpoznanie: na obecnos$¢ niepowiktanego zespotem Eisenmengera
przecieku na poziomie komor wskazuja dane z badania podmiotowego i przedmiotowego, EKG i RTG klatki piersiowej. Obecnos¢
ubytku potwierdza echokardiograficzne badanie przezklatkowe. Konieczne jest poszukiwanie nastgpstw dtugotrwatego przecieku na
poziomie komor - niedomykalnosci zastawki aortalnej, czasem trdjdzielnej, oraz wspotistniejacej nierzadko dwujamowej prawe;j
komory. Istotno$¢ hemodynamiczng izolowanego ubytku okresla stosunek objetosci przeptywu ptucnego do systemowego (Qp:Qs). Jego
warto§¢ mozna okresli¢ badaniem echokardiograficznym i dopplerowskim, izotopowym i inwazyjnym. Trudnosci w przezklatkowym
obrazowaniu sa wskazaniem do przezprzetykowego badania echokardiograficznego, cho¢ uwidocznienie ta technika matego ubytku
takze moze by¢ trudne i wymaga obrazowania wieloptaszczyznowego. Kliniczne Iub echokardiograficzne podejrzenie nadcisnienia
ptucnego z podwyzszonym naczyniowym oporem plucnym jest wskazaniem do diagnostyki inwazyjnej - pomiaru ci$nien ptucnych i
naczyniowego oporu ptucnego, a w razie stwierdzenia podwyzszonych wartosci - takze wykonania prob oceniajacych reaktywno$é
tozyska ptucnego (z tlenem, tolazoling lub tlenkiem azotu). Spadek oporu ptucnego uzasadnia leczenie zabiegowe. W watpliwych
przypadkach mozna wykonacé biopsje ptuca. Zmiany I1° wedlug Heatha Edwardsa sg potencjalnie odwracalne. Leczenie: wskazaniem do
leczenia chirurgicznego jest istotny czynno$ciowo przeciek lewo-prawy (Qp:Qs >=1.5), szczegolnie, gdy towarzyszy mu pogarszajaca
si¢ funkcja lewej komory wtornie do przeciazenia objgtosciowego oraz wskaznik sercowo-ptucny w badaniu RTG klatki piersiowe;j
>50%. Pacjenci z mniejszym przeciekiem i prawidtowym ci$nieniem plucnym nie wymagaja leczenia zabiegowego. Do operacji moga
by¢ kierowani pacjenci z duzym, workowatym t¢tniakiem czgsci bloniastej i matym przeciekiem w celu zapobiezenia infekcyjnemu
zapaleniu wsierdzia i/lub powiktaniom zakrzepowo-zatorowym. Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Korekcja chirurgiczna w rekach
doswiadczonego zespotu kardiochirurgiczno-anestezjologicznego jest bezpieczna, a $miertelnos¢ jest niska (okoto 1%). Zaniechanie
postgpowania zabiegowego grozi rozwojem zespotu Eisenmengera czg$ciej niz u pacjentdw z przeciekiem migdzyprzedsionkowym.
Moze dojs¢ do niewydolnosci serca.

Nalezy unika¢ stymulacji przezzylnej ze wzgledu na mozliwos¢ paradoksalnego zatoru. Po operacji nalezy wykluczy¢ resztkowy
przeciek i okre$li¢ ciSnienie w prawej komorze, o ile to mozliwe, oraz zwréci¢ uwagg na ewentualne pozostate lub wspotistniejace
zaburzenia hemodynamiczne. W badaniu holterowskim nalezy szuka¢ zaburzen rytmu. Leczenie zaburzen rytmu wymaga postgpowania
zgodnego ze standardami Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego. Pacjenci z dobrym wynikiem korekcji moga prowadzi¢ zwykty
tryb zycia, podobnie jak leczeni zachowawczo z matym przeciekiem i prawidlowym ci$nieniem ptucnym. Pacjenci z dobrym wynikiem
korekcji oraz nieoperowani powinni by¢ kontrolowani co dwa lata.

Wady serca cz. 1 Strona 5z 11



https://www.fizjobaza.pl

Fiziobaza Materiat pobrany ze strony fizjobaza.pl - kompletne zrodto wiedzy o fizjoterapii

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana u wszystkich pacjentéw z przeciekiem, niezaleznie od jego objgtosci, 6
miesigcy po korekcji, ewentualnie pdZniej, w razie przetrwatego przecieku. Nieprawidtowy sptyw zyt plucnychjest u dorostych wada
niezwykle rzadka. Postac¢ calkowita najczesciej jest typu nadsercowego. Czgsciowy nieprawidlowy spltyw towarzyszy ubytkom
przegrody migdzyprzedsionkowej typu zyly glownej, izolowany jest bardzo rzadki. Zaburzenia hemodynamiczne: podobnie jak w
ubytku przegrody migdzyprzedsionkowej. Rozpoznanie: wadg potwierdza echokardiograficzne badanie przezprzelykowe. Przed
leczeniem operacyjnym nalezy wykona¢ angiografi¢ w celu uwidocznienia nieprawidlowego przebiegu i ujscia zyl. Istotnos¢
hemodynamiczna przecieku okresla stosunek objgtosci przeptywu ptucnego do systemowego. Kliniczne lub echokardiograficzne
podejrzenie nadci$nienia ptucnego z podwyzszonym naczyniowym oporem ptucnym sa wskazaniem do diagnostyki inwazyjnej -
pomiaru ci$nien ptucnych i oporu, a w razie stwierdzenia podwyzszonych warto$ci - takze wykonania prob oceniajacych reaktywno$é
tozyska ptucnego (z tlenem, tolazoling lub tlenkiem azotu). Spadek oporu ptucnego uzasadnia leczenie zabiegowe. Zmiany I1° wedtug
Heatha Edwardsa sa potencjalnie odwracalne. Leczenie: wskazaniem do leczenia zabiegowego jest istotny czynnosciowo przeciek lewo-
prawy (Qp:Qs >=1.5). Izolowany nieprawidlowy sptyw jednej zyly ptucnej do prawego przedsionka najczgsciej nie daje istotnych
powiktan czynno$ciowych. Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Korekcja chirurgiczna w regkach doswiadczonego zespotu
kardiochirurgiczno-anestezjologicznego jest bezpieczna, a $miertelnos¢ jest bliska 0%. Zaniechanie postgpowania zabiegowego grozi
nastgpstwami jak w przypadku przecieku na poziomie przedsionkow.

Po operacji nalezy oceni¢ drozno$¢ zespolenia zyly z lewym przedsionkiem w celu wykluczenia nabytego zwe¢zenia.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana. Przetrwaty przewdd tetniczy jest nieprawidlowym potaczeniem na
poziomie duzych pni tgtniczych z przeciekiem lewo- prawym. Zaburzenia hemodynamiczne zaleza od objgtosci nieprawidlowego
przecieku z aorty do tozyska ptucnego. Istotny przeciek prowadzi do wzrostu objgtosci przeptywu ptucnego, poszerzenia lewego
przedsionka i lewej komory. Duza objetos$¢ przecieku moze prowadzi¢ do nadcisnienia ptucnego. Rozpoznanie: na obecno$¢ przecieku
na poziomie duzych pni tgtniczych wskazuja dane z badania podmiotowego i przedmiotowego, RTG klatki piersiowe;j i
echokardiograficzne badanie dopplerowskie. Morfologiczne wykazanie przewodu badaniem przezklatkowym jest najczgsciej
niemozliwe, i uzasadnia skierowanie do przezprzetykowego badania echokardiograficznego. Badanie przezprzetykowe czgsto pozwala
uwidoczni¢ przewdd, ale nie ma pewnosci czy uzyskane ta droga pomiary jego szerokosci sa doktadne. Preferowane obecnie leczenie
metodami przezskornymi wymaga precyzyjnego okreslenia szeroko$ci przewodu, dlatego nie jest bigdem skierowanie do leczenia
interwencyjnego bez echokardiograficznego badania przezprzetykowego. Objgtos¢ przecieku nie decyduje o wyborze leczenia, gdyz
wszystkie przetrwale przewody nalezy zamkna¢, o ile nie doszto do oporowego nadcisnienia ptucnego. Kliniczne lub
echokardiograficzne podejrzenie nadcis$nienia ptucnego z podwyzszonym naczyniowym oporem plucnym sg wskazaniem do diagnostyki
inwazyjnej - pomiaru ci$nien plucnych i oporu, a w razie stwierdzenia podwyzszonych wartosci - takze wykonania prob oceniajacych
reaktywnos¢ tozyska ptucnego (z tlenem, tolazoling lub tlenkiem azotu). Spadek oporu ptucnego uzasadnia leczenie zabiegowe. Zmiany
1I° wedtug Heatha Edwardsa sa potencjalnie odwracalne. Leczenie: jak wspomniano, wszystkie przetrwate przewody tgtnicze nalezy
zamknag, o ile nie doszto do rozwoju nadci$nienia plucnego z wysokim oporem naczyniowym. Nawet te, ktorym nie towarzyszy
charakterystyczny szmer. Uzasadniajq to: ryzyko infekcyjnego zapalenia wsierdzia oraz bardzo dobre efekty bezposrednie i odlegte
zamykania zarowno technikami przezskornymi, jak i chirurgicznymi. Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Wyniki leczenia
interwencyjnego zamykania przewodu tgtniczego sa bardzo dobre. O ile po zamknigciu stwierdzi sig resztkowy przeciek, nalezy
ponowi¢ zabieg. Pacjenci moga prowadzi¢ zwykly tryb zycia. Kontrola raz na 3 lata jest uzasadniona mozliwoscia rekanalizacji.
Profilaktyka infekcyjnego zapalenia blony wewngtrznej jest wymagana przed leczeniem zabiegowym, przez 6 miesigcy po zabiegu oraz
pOzniej, w razie resztkowego przecieku. Inne formy przecieku na poziomie duzych pni tgtniczych u dorostych naleza do kazuistyki.
ZWESENIE DROGI ODPLYWU PRAWEJ KOMORY

Zwezenie drogi odptywu prawej komory moze byc¢:

e zastawkowe
® podzastawkowe
e nadzastawkowe

Zwezenia o roznej lokalizacji moga wspotistnie¢ ze soba. Zwezenie moze by¢ izolowane lub wspdtistnie¢ z innymi wadami, najczgsciej
ubytkiem przegrody migdzykomorowe;.

Zwezenie izolowane
Najczestsze jest zwgzenie zastawkowe.

Zaburzenia hemodynamiczne sa efektem utrudnionego wyplywu krwi z prawej komory, co prowadzi do podwyzszenia ci$nienia w
prawej komorze. Miara zwgzenia jest powodowana przez nie réznica skurczowych ci$nien (gradient) pomigdzy prawa komora a pniem
plucnym. Stopniowo dochodzi do przerostu migsnia prawej komory i pogorszenia funkcji rozkurczowej i skurczowej. Utrudnienie
napelniania prawej komory powoduje wzrost cisnien w prawym przedsionku i sprzyja przeciekowi prawo-lewemu przez otwor owalny.
Rozpoznanie: na obecnos¢ izolowanego zwezenia drogi odptywu prawej komory wskazuja dane z badania podmiotowego i
przedmiotowego, EKG i RTG klatki piersiowej. Obecnosc¢ i lokalizacjg zwezenia wykazuje echokardiograficzne badanie przezklatkowe,
za$ badanie dopplerowskie okresla stopien zaburzen czynnosciowych. Leczenie: wskazaniem do zabiegowego leczenia zwgzenia
zastawkowego jeststwierdzony badaniem dopplerowskim gradient ci$nien >30 mmHg. Najczg$ciej mozliwe jest poszerzenie zastawki
metoda balonowa. Wspdtistnienie z zastawkowym dominujacego anatomicznego podzastawkowego zwezenia jest przeciwwskazaniem
do plastyki balonowej Zwgzenia o innej lokalizacji wymagaja leczenia operacyjnego. Wskazaniem do takiego leczenia jest gradient
cisnien powyzej 50 mmHg, ktoremu towarzyszy przerost migsnia wolnej $ciany prawej komory (grubo$¢ powyzej 5 mm w badaniu
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echokardiograficznym). Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Plastyka balonowa zwegzenia zastawkowego jest postgpowaniem
skutecznym i bezpiecznym. Niedomykalno$¢ zastawki po zabiegu najczgsciej jest nieistotna czynnosciowo. Korekcja chirurgiczna
zwegzenia zarbwno zastawkowego, jak i o innej lokalizacji w rekach do§wiadczonego zespotu kardiochirurgiczno-anestezjologicznego
jest bezpieczna, a $miertelnosc jest bliska 0% w przypadku zwezenia zastawkowego i ok. 1% - dla zwezen o innej lokalizacji.

Po plastyce balonowej zwegzenia zastawkowego konieczna jest okresowa kontrola ze wzglgdu na mozliwo$¢ nawrotu. W przypadku
dobrego wyniku po zabiegu kontrola co trzy lata jest wystarczajaca, a przy stabilnym gradiencie przez zastawke podczas kolejnych
dwoch wizyt - co pigc lat. Po operacji zwezenia drogi odptywu prawej komory nalezy okresli¢ resztkowe zaburzenia hemodynamiczne.
O ile zabieg wymagatl wentrykulotomii nalezy pamigta¢ o okresowej ocenie EKG metoda Holtera. W razie dobrego wyniku zabiegu, bez
zaburzen rytmu, kontrola co dwa lata jest wystarczajaca.

Pacjenci, ktorzy nie wymagaja leczenia operacyjnego oraz ci z dobrym wynikiem leczenia zabiegowego moga prowadzi¢ zwykly tryb
zycia.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana. Tetralogia Fallota

Tetralogia Fallota jest najczgstsza sinicza wrodzong wada serca u dorostych. Nie leczeni zabiegowo pacjenci naleza do rzadkosci,
czegsciej spotyka sig chorych po korekeji catkowitej lub po zespoleniach paliatywnych.

Zaburzenia hemodynamiczne przed leczeniem zabiegowym sa zalezne od stopnia zwgzenia drogi odptywu prawej komory, gdyz ubytek
przegrody migdzykomorowej jest niezmiennie duzy (nierestrykcyjny). Czgsciej zwgzenie jest istotne, przyczyniajac si¢ do prawo-lewego
przecieku przez ubytek przegrody migdzykomorowej, czego klinicznym wyrazem jest sinica centralna. Mniejszy stopien zwgzenia moze
powodowaé prawo-lewy przeciek tylko podczas wysitku, a w rzadkich przypadkach tagodnego zwezenia przeciek moze by¢ lewo-
prawy. U pacjentéw z anatomicznie i czynno$ciowo ciasnym zwezeniem tagodna sinica lub jej brak wskazuje na zaopatrywanie krazenia
plucnego przez przetrwaty przewdd tetniczy lub potaczenia aortalno-ptucne. Chirurgiczne zespolenie systemowo-ptucne, zaleznie od
typu, moze prowadzi¢ po wielu latach do rozwoju nadci$nienia plucnego, obwodowego zwegzenia jednej lub obu tetnic ptucnych,
przeciazenia objgtosciowego jam lewego serca i niewydolnosci serca, rozwoju kolaterali t¢tniczo-zylnych i zylno-zylnych oraz
tetniakowatego poszerzenia zespolenia. Preferencyjny przeptyw z aorty do krazenia ptucnego przez zespolenie moze prowadzi¢do
nasilania si¢ zwg¢zenia drogi odptywu prawej komory az do jej nabytej atrezji. Resztkowe zaburzenia hemodynamiczne stwierdza sig¢
réwniez po korekeji wewnatrzsercowej, co zostanie omowione podzniej. Rozpoznanie: na rozpoznanie wady naprowadza badanie
podmiotowe i przedmiotowe, EKG i RTG klatki piersiowej. Badanie echokardiograficzne umozliwia rozpoznanie wady i, w wysokim
procencie przypadkow, petna oceng przedoperacyjna. Dla podjgcia decyzji o leczeniu zabiegowym konieczne jest ustalenie anatomii
drogi odplywu prawej komory, $rednicy pier§cienia zastawki pnia ptucnego i jej morfologii, Srednicy pnia plucnego i t¢tnic ptucnych.
Badaniem naczyniowym nalezy oceni¢ szczelnos¢ zastawki aortalnej, szeroko$¢ aorty wstepujacej, a u pacjentéw ze szmerem ciaglym -
obecnos¢ polaczen pomigdzy krazeniem systemowym i plucnym. O ile wcze$niej nie okreslono odejscia i przebiegu tetnicy przedniej
zstgpujacej - nalezy to rowniez ustali¢ badaniem naczyniowym. Pacjenci po leczeniu paliatywnym z nasileniem dolegliwosci, u ktoérych
planuje si¢ leczenie zabiegowe, wymagaja diagnostyki inwazyjnej w celu oceny droznosci zespolenia, morfologii t¢tnic ptucnych i
pomiaru ci$nien w prawym sercu i tgtnicach plucnych. Leczenie: o ile nie ma przeciwwskazan anatomicznych lub czynnosciowych,
nalezy dazy¢ do korekcji tetralogii Fallota. Pacjenci po zespoleniach paliatywnych najczes$ciej wymagaja po latach korekcji catkowite;j,
cho¢ moze zdarzy¢ sig, ze potaczenie zapewnia odpowiednie utlenowanie krwi t¢tniczej. Wowczas nalezy przyjaé postawg wyczekujaca.
U wczesniej nie leczonych decydujace dla rozleglosci i sposobu leczenia operacyjnego jest ustalenie miejsca zw¢zenia drogi odptywu
prawej komory, szerokosci piercienia i morfologii zastawki pnia ptucnego oraz szerokosci tgtnic ptucnych. Hypoplazja tgtnicplucnych,
wyrazona wskaznikiem Mc Goona <1.5 (iloraz sumy srednic dystalnych tgtnic ptucnych i $rednicy aorty brzusznej na wysokosci
przepony), bardzo rzadka u dorostych, jest wskazaniem do wykonania chirurgicznego zespolenia systemowo-ptucnego. Prowadzi ono do
poszerzenia tetnic ptucnych i pozwala w przysztosci przeprowadzic korekceje catkowita.

Istotna grupg stanowia pacjenci operowani w wieku dziecigcym, wymagajacy reoperacji.
Wskazania do reoperacji obejmuja:

¢ resztkowy, istotny przeciek migdzykomorowy z przeciekiem lewo-prawym (Qp:Qs >1.5)

¢ resztkowe zwezenie drogi odpltywu prawej komory powodujace wzrost ciSnienia skurczowego w prawej komorze powyzej 65%
cisnienia w lewej komorze

¢ istotna niedomykalnos$¢ zastawki pnia plucnego z rozstrzenia i skurczowa dysfunkcja prawej komory

® poszerzajacy si¢ tgtniak drogi odptywu prawej komory

® zwezenie tetnic ptucnych

Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie: wyniki korekcji tetralogii Fallota w wieku dorostym sa dobre i w do§wiadczonych osrodkach sa
poréwnywalne z uzyskiwanymi u dzieci. Smiertelno$é¢ waha si¢ w granicach 3%-17%. Do czynnikoéw zwiekszajacych ryzyko zabiegu
zalicza si¢ wysoki hematokryt, znaczng desaturacjg, zaburzenia krzepnigcia. Poprawg wydolno$ci obserwuje sig u okoto 90%
operowanych. Pacjenci po operacjach paliatywnych najcze¢sciej wymagaja korekcji catkowite;.

Po leczeniu zabiegowym nalezy ocenic:

¢ rytm serca w spoczynkowym EKG oraz ustali¢ obecno$¢ zaburzen rytmu i przewodzenia w badaniu holterowskim oraz probie
wysitkowej. W razie pooperacyjnego catkowitego bloku prawej odnogi pgczka Hisa okresli¢ czas trwania zespotu QRS

o sylwetke serca w RTG klatki piersiowej

® w badaniu echokardiograficznym szczelnos$¢ taty zamykajacej ubytek przegrody migdzykomorowej, resztkowy gradient w drodze
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odptywu prawej komory i stopien niedomykalnosci zastawki pnia plucnego (lub zastawki homograftu, jesli byt uzyty).

Badania sg istotne dla $ledzenia zmian wspomnianych parametrow w czasie obserwacji.

Pacjenci po korekceji calkowitej czgsto maja komorowe zaburzenia rytmu (ok. 45% w badaniu holterowskim). Nagta $mier¢ sercowa
zdarza si¢ u okoto 0.5% do 5% pacjentow, czgsciej z catkowitym blokiem prawej odnogi peczka Hisa z QRS >0.18s.

Komorowe zaburzenia rytmu wiaze si¢ z blizna po wentrykulotomii, miejscem przyszycia taty zamykajacej ubytek, tetniakiem drogi
odptywu prawej komory. Sa one czgstsze u pacjentow:

starszych

pézno operowanych

z resztkowym przeciekiem lewo-prawym

z wysokim ci$nieniem skurczowym w prawej komorze (60 mmHg)
dysfunkcja prawej komory

istotna niedomykalnoS$cia zastawki ptucne;j

wczesniejszym zespoleniem systemowo-ptucnym

dhuzszym czasem krazenia pozaustrojowego w czasie korekcji

Trzepotanie/migotanie przedsionkow czesto swiadczy o nieprawidtowej funkcji prawej komory. W razie wystapienia zaburzen rytmu u
pacjenta nalezy poszukiwaé przyczyny hemodynamicznej i, jesli to mozliwe, skorygowac ja. O ile nie ma odwracalnej chirurgicznie
przyczyny - leczenie zaburzen rytmu nalezy prowadzi¢ zgodnie ze standardami Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego.
Spoczynkowe pojedyncze ekstrasystole komorowe nie wymagaja leczenia antyarytmicznego, o ile w czasie wysitku nie wystgpuja
formy ztozone.

Pacjenci po operacji powinni by¢ regularnie badani. Dobry wynik operacji uzasadnia kontrolg co dwa lata obejmujaca EKG
spoczynkowe i wysitkowe, RTG, echokardiograficzne badanie przezklatkowe, monitorowanie rytmu metoda holterowska. W razie
nasilajacych si¢ dolegliwosci i istotnych resztkowych zaburzen czynno$ciowych badania kontrolne powinny by¢ odpowiednio czgstsze,
zaleznie od problemu klinicznego. Pacjenci z dobrym wynikiem leczenia zabiegowego moga prowadzi¢ zwykty tryb zycia, cho¢ ze
wzgledu na zmniejszona tolerancj¢ wysitku nie powinni wykonywac cig¢zkich

prac fizycznych.

Pacjenci nie operowani maja znacznie gorsze rokowanie. Paliatywne zespolenia systemowo-plucne wymagaja po latach peinej korekcji
ze wzgledu na pdzne nastgpstwa - zwegzenie/zamknigeie zespolenia, zwgzenie tgtnic ptucnych, duzy przeciek lewo-prawy z
przeciazeniem objgtos§ciowym lewych jam serca. Pacjenci wczesniej nie leczeni maja rokowanie zte. Najczgstsza przyczyng zgonu jest
krwotok ptucny, ropien mozgu, powiktania zakrzepowo-zatorowe. O ile nie mozna zastosowac leczenia zabiegowego, opieka nad tymi
pacjentami polega na zapobieganiu

uktadowym powiklaniom przewlektej hipoksji (patrz dalej).

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana zarowno przed, jak i po leczeniu operacyjnym. Atrezja ptucna z ubytkiem
przegrody migdzykomorowej Zaburzenia hemodynamiczne. Wada jest skrajna postacia tetralogii Fallota. Zaburzenia czynno$ciowe
zaleza od zaopatrzenia krazenia ptucnego krwia t¢tnicza kolateralami systemowo-plucnymi, przetrwatym przewodem tgtniczym lub
zespoleniem chirurgicznym i moga prowadzi¢ do szerokiego spektrum zawierajacego si¢ miedzy zwigkszonym przeptywem lewo-
prawym a hypowolemia ptucna z desaturacja, czasami skrajna w wyniku rozwoju zespotu Eisenmengera lub hypoplazji tetnic plucnych.
Rozpoznanie: na rozpoznanie wady naprowadza badanie podmiotowe i przedmiotowe,EKG 1 RTG klatki piersiowej. Badanie
echokardiograficzne umozliwia rozpoznanie wady i, w wysokim procencie przypadkow, petna oceng przedoperacyjna. Dla podjecia
decyzji o leczeniu zabiegowym konieczne jest ustalenie anatomii drogi odptywu prawej komory, anatomii centralnych tgtnic ptucnych i
polaczen krazenia systemowego i ptucnego oraz cisnien w tetnicy ptucnej. Nalezy takze oceni¢ szczelnos$¢ zastawki aortalnej i szerokosé
aorty wstepujacej. Jesli wezesniej nie okreslono odejscia i przebiegu tetnicy przedniej zstgpujacej, nalezy to ustali¢ badaniem
naczyniowym. Leczenie: jesli nie ma przeciwwskazan anatomicznych lub czynnosciowych, nalezy dazy¢ do korekcji. Pacjenci po
zespoleniach paliatywnych najczgsciej wymagaja takze korekeji catkowitej, cho¢ moze sig¢ zdarzy¢, ze potaczenie zapewnia odpowiednie
utlenowanie krwi tgtniczej. Wowczas nalezy przyja¢ postawe wyczekujaca. Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie: zaleza od nasilenia
zmian anatomicznych i czynno$ciowych. Ocena pooperacyjna - jak po operacji tetralogii Fallota. Profilaktyka infekcyjnego zapalenia
wsierdzia - jak u innych pacjentow z tetralogia Fallota. Zwezenie drogi odptywu prawej komory wspoétistniejace z ubytkiem przegrody
mig¢dzykomorowe]j Zaburzenia hemodynamiczne sa zalezne od stopnia zwgzenia i wielkosci ubytku. Ciasne zwezenie z duzym ubytkiem
przegrody migdzykomorowej upodobnia si¢ czynnosciowo do tetralogii Fallota. Spotyka si¢ mate ubytki przegrody migdzykomorowe;j,
ktorym towarzyszy ciasne zwe¢zenie podzastawkowe (dwujamowa prawa komora). Rozpoznanie: moze by¢ trudne, gdyz echograficzne
zobrazowanie ubytku thumaczy mruk skurczowy i szmer, co sprzyja pominigciu poszukiwania towarzyszacego zwegzenia, szczegdlnie
podzastawkowego. Na rozpoznanie naprowadzaja cechy przerostu prawej komory w EKG i w badaniu echokardiograficznym. Stopien
zaburzen czynno$ciowych mozna ustali¢ badaniem dopplerowskim. Leczenie: wskazaniem do zabiegowego leczenia sa istotne
zaburzenia hemodynamiczne, zalezne od dominujacej wady. Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Po korekcji chirurgicznej zwykle
stwierdza si¢ niewielkiego stopnia zwezenie drogi odptywu prawej komory. Ocena pooperacyjna - jak po operacji tetralogii Fallota.
Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana przed i po leczeniu operacyjnym. ZWESENIE DROGI ODPLYWU
LEWEJ KOMORY

Zaleznie od anatomicznego poziomu zw¢zenia wyrdznia si¢ zwezenie:

e nadzastawkowe
e zastawkowe
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® podzastawkowe

Zwezenie nadzastawkowe, rzadko izolowane, zwykle jest czgscia zespotu Williamsa (nietypowa twarz, opdznienie umystowe, anomalie
sercowo-naczyniowe), lub zespotu rozyczkowego (czgsto obwodowe zwezenia tetnic ptucnych). Zwezenie zwykle zaczyna sig od
gornego brzegu zatoki Valsalvy i moze obejmowacé tuk oraz duze tetnice. Zwegzenie zwykle postepuje, czgsta jest niedomykalnos¢
aortalna. W zespole Williamsa moga wspotistnie¢ obwodowe zwezenia tetnic plucnych oraz zwezenia tgtnic systemowych wiacznie ze
zwezeniami ujs$é tetnic wiencowych. Czgste jest nadcisnienie systemowe. Zwezenie zastawkowe (z wytaczeniem zwgzenia
poreumatycznego oraz typu starczego) jest najczesciej zwiazane z zastawka dwuptatkowa. Zwezenie czgsto postepuje wraz ze wzrostem
pacjenta. Zwezenie podzastawkowe, najczesciej ma postaé podaortalnej membrany lub dlugiego zwezenia widknisto-mig§niowego.
Zwezeniu moze towarzyszy¢ ubytek migdzykomorowy. Czasem zwegzenie ma posta¢ tunelu zwezajacego cata droge odptywu komory.
Zwezenie zwykle postepuje. Czgsto wspoétistnieje niedomykalnos$¢ aortalna, ktora narasta w wyniku uszkadzania zastawki przez waski
strumien krwi ptynacy przez zwegzenie.

Rozpoznanie powinno obejmowac:

poziom zwe¢zenia

oceng stopnia zwg¢zenia i jego anatomii

rozpoznanie wspotistniejacych wad (niedomykalnos$ci zastawki, poszerzenia aorty, koarktacji, zwezen tetnic ptucnych).
Rozpoznanie stawiane jest na podstawie badan:

fizykalne

EKG

RTG klatki piersiowej

echokardiogram z Dopplerem (przezklatkowy, a w razie potrzeby przezprzetykowy)

w pewnych przypadkach proba wysitkowa, cewnikowanie serca z aortografia, rezonans magnetyczny, aortografia brzuszna.

Leczenie: Zwgzenie nadzastawkowe wymaga leczenia operacyjnego, jezeli przy prawidtowej frakcji wyrzucania gradient przekracza 50
mmHg, ze wzglgdu na destrukcyjny wpltyw na krazenie wieficowe i migsien serca (uj$cia t¢tnic wiencowych znajduja si¢ ponizej
zwezenia, w uktadzie wysokoci$nieniowym). Operacja polega na poszerzeniu zwegzenia przy pomocy laty, lub rzadziej, na wymianie
aorty wstegpujacej. Wyniki odlegle sa dobre, a nawroty zwezenia rzadkie.

Zwezenie zastawkowe wymaga leczenia przy gradiencie 70 mmHg lub wigcej (przy prawidlowej frakcji wyrzucania), lub przy obecnos$ci
objawow klinicznych jak:

ograniczenie wydolnosci fizycznej
bole wiencowe

zaburzenia rytmu

omdlenia lub utraty przytomnosci.

W przypadkach granicznych decyduje proba wysitkowa: bol stenokardialny, niedokrwienie, zaburzenia rytmu, czy spadek ci$nienia w
trakcie wysitku przemawiajg za leczeniem inwazyjnym. Przy uszkodzonej kurczliwosci lewej komory lepszym od gradientu parametrem
oceny stopnia zwegzenia jest powierzchnia zastawki. Za krytyczne zwezenie uwaza si¢ powierzchnig ponizej 0,7 cm2. Zwezenie zastawki
aorty leczone jest operacyjnie. Operacja polega na rozcigceiu ptatkow (walwulotomia #na otwarto") lub wymianie zastawki na sztuczna,
biologiczng lub mechaniczna. Coraz cz¢sciej wykonywana jest operacja Rossa (pulmonary autograft operation). Polega ona na wszyciu
w pozycje aortalng wlasnej zastawki ptucnej z czgscia tetnicy ptucnej, a na jej miejsce wszywany jest zwykle homograft z zastawka.

Alternatywna dla leczenia operacyjnego, w przypadku zastawki niezwapniatej, jest przeztgtnicza walwuloplastyka przy pomocy cewnika
z balonem. Zabieg wykonywany w o$rodkach posiadajacych odpowiednie do§wiadczenie, jest mniej obciazajacy od leczenia
operacyjnego i prowadzi do skutecznego usunigcia zwegzenia. Zabieg wiaze si¢ z ryzykiem spowodowania istotnej niedomykalnosci
aortalnej (okoto 15%), prawdopodobnie wyzszej niz przy walwulotomii "na otwarto".

Zwezenie zastawkowe po walwuloplastyce czy walwulotomii moze nawracac i wowczas nalezy si¢ liczy¢ z konieczno$cia wymiany
zastawki. Zwegzenie podzastawkowe wymaga leczenia operacyjnego, jezeli gradient przekracza S0 mmHg lub wystepuja objawy
kliniczne, lub jezeli zwegzeniu towarzyszy umiarkowana, duza lub nasilajaca si¢ niedomykalnos¢ aortalna. Operacja polega na wycigciu
zwezenia. Zwezenie typu tunelowego moze wymagac operacji typu Konno, z poszerzeniem drogi odptywu komory i pier§cienia
aortalnego. Zwezenie typu wtoknisto-migsniowego moze nawracac. Duza jest czgstos¢ nawrotow zwezenia typu tunelowego.

Postgpowanie po leczeniu: W razie dobrego wyniku leczenia wskazane sa wizyty kontrolne okoto 1 raz w roku. Badanie powinno
obejmowac:

elektrokardiogram spoczynkowy

radiologiczne badanie klatki piersiowej

pelne badanie echokardiograficzne

holterowskie badanie EKG Nalezy zwrdci¢ szczegdlng uwagg na:

objawy nawrotu zwezenia

wspolistniejaca niedomykalno$¢ zastawki aortalnej

czynnos¢ lewej komory 1 jej wymiary

morfologig i czynno$¢ zastawki konduitu (homograftu) prawa komora - pien ptucny u pacjentéw po operacji Rossa.
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Obowiazuje profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia zarowno przed, jak i po leczeniu operacyjnym. Dwuplatkowa zastawka
aortalna. Jest to najczgstsza anomalia serca wystgpujaca u dorostych (1-2% populacji). U wigkszosci zastawka funkcjonuje prawidtowo.
Uwaza sig, Ze z ta anomalia zwiazane jest zwigkszone ryzyko infekcyjnego zapalenia wsierdzia. W okoto 20% przypadkéw towarzysza
jej inne wady (najczg$ciej koarktacja aorty 1 przetrwaty przewod tgtniczy). Moze prowadzi¢ do zwezenia zastawki (w wyniku zwapnien),
niedomykalnosci, rozwarstwienia aorty czy t¢tniakowatego poszerzenia jej czgsci wstgpujacej. Wskazania do leczenia operacyjnego
zwiazane sg z niedomykalno$cig i/lub zwegzeniem zastawki, poszerzeniem aorty wstepujacej (55 mm) lub jej dyssekcja. Obowiazuje
profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia. ZWESENIE DROGI ODPLYWU LEWEJ KOMORY

Zaleznie od anatomicznego poziomu zwe¢zenia wyroznia si¢ zwezenie:

e nadzastawkowe
e zastawkowe
® podzastawkowe

Zwezenie nadzastawkowe, rzadko izolowane, zwykle jest czgscia zespotu Williamsa (nietypowa twarz, opdznienie umystowe, anomalie
sercowo-naczyniowe), lub zespohu rézyczkowego (czgsto obwodowe zwezenia tgtnic plucnych). Zwezenie zwykle zaczyna sig od
gornego brzegu zatoki Valsalvy i moze obejmowacé tuk oraz duze tetnice. Zwgzenie zwykle postepuje, czgsta jest niedomykalnos¢
aortalna. W zespole Williamsa moga wspotistnie¢ obwodowe zwegzenia tetnic plucnych oraz zwezenia tetnic systemowych wiacznie ze
zwegzeniami uj$¢ tetnic wiencowych. Czgste jest nadci$nienie systemowe. Zwezenie zastawkowe (z wylaczeniem zwegzenia
poreumatycznego oraz typu starczego) jest najczesciej zwiazane z zastawka dwuptatkowa. Zwezenie czgsto postepuje wraz ze wzrostem
pacjenta. Zwezenie podzastawkowe, najczgsciej ma posta¢ podaortalnej membrany lub dlugiego zwezenia wtoknisto-migsniowego.
Zwezeniu moze towarzyszy¢ ubytek migdzykomorowy. Czasem zwegzenie ma postac tunelu zwgzajacego cata drogg odptywu komory.
Zwezenie zwykle postgpuje. Czgsto wspolistnieje niedomykalno$é aortalna, ktora narasta w wyniku uszkadzania zastawki przez waski
strumien krwi ptynacy przez zwezenie.

Rozpoznanie powinno obejmowac:

® poziom zwezenia
® oceng stopnia zwg¢zenia i jego anatomii
® rozpoznanie wspolistniejacych wad (niedomykalnosci zastawki, poszerzenia aorty, koarktacji, zwezen tgtnic ptucnych).

Rozpoznanie stawiane jest na podstawie badan:

fizykalne

EKG

RTG klatki piersiowej

echokardiogram z Dopplerem (przezklatkowy, a w razie potrzeby przezprzetykowy)

w pewnych przypadkach proba wysitkowa, cewnikowanie serca z aortografia, rezonans magnetyczny, aortografia brzuszna.

Leczenie: Zwgzenie nadzastawkowe wymaga leczenia operacyjnego, jezeli przy prawidtowej frakcji wyrzucania gradient przekracza 50
mmHg, ze wzgledu na destrukcyjny wptyw na krazenie wiencowe i migsien serca (ujscia tgtnic wiencowych znajduja sig¢ ponize;j
zwezenia, w uktadzie wysokoci$nieniowym). Operacja polega na poszerzeniu zwegzenia przy pomocy laty, lub rzadziej, na wymianie
aorty wstegpujacej. Wyniki odlegle sa dobre, a nawroty zwezenia rzadkie.

Zwezenie zastawkowe wymaga leczenia przy gradiencie 70 mmHg lub wigcej (przy prawidlowej frakcji wyrzucania), lub przy obecnos$ci
objawow klinicznych jak:

ograniczenie wydolnosci fizycznej
bole wiencowe

zaburzenia rytmu

omdlenia lub utraty przytomnosci.

W przypadkach granicznych decyduje proba wysitkowa: bol stenokardialny, niedokrwienie, zaburzenia rytmu, czy spadek cisnienia w
trakcie wysitku przemawiajg za leczeniem inwazyjnym. Przy uszkodzonej kurczliwosci lewej komory lepszym od gradientu parametrem
oceny stopnia zwezenia jest powierzchnia zastawki. Za krytyczne zwezenie uwaza si¢ powierzchni¢ ponizej 0,7 cm2. Zwezenie zastawki
aorty leczone jest operacyjnie. Operacja polega na rozcigciu ptatkow (walwulotomia #na otwarto") lub wymianie zastawki na sztuczna,
biologiczna lub mechaniczng. Coraz czgéciej wykonywana jest operacja Rossa (pulmonary autograft operation). Polega ona na wszyciu
W pozycje aortalng wlasnej zastawki ptucnej z czg$cia tetnicy ptucnej, a na jej miejsce wszywany jest zwykle homograft z zastawka.
Alternatywna dla leczenia operacyjnego, w przypadku zastawki niezwapniatej, jest przeztgtnicza walwuloplastyka przy pomocy cewnika
z balonem. Zabieg wykonywany w os$rodkach posiadajacych odpowiednie dos§wiadczenie, jest mniej obciazajacy od leczenia
operacyjnego i prowadzi do skutecznego usunigcia zwezenia. Zabieg wiaze si¢ z ryzykiem spowodowania istotnej niedomykalnosci
aortalnej (okoto 15%), prawdopodobnie wyzszej niz przy walwulotomii "na otwarto". Zwgzenie zastawkowe po walwuloplastyce czy
walwulotomii moze nawraca¢ i wowczas nalezy sig liczy¢ z konieczno$ciag wymiany zastawki. Zwegzenie podzastawkowe wymaga
leczenia operacyjnego, jezeli gradient przekracza 50 mmHg lub wystepuja objawy kliniczne, lub jezeli zwgzeniu towarzyszy
umiarkowana, duza lub nasilajaca si¢ niedomykalno$¢ aortalna. Operacja polega na wycigeiu zwegzenia. Zwgzenie typu tunelowego moze
wymagaé operacji typu Konno, z poszerzeniem drogi odptywu komory i pier§cienia aortalnego. Zwezenie typu wtoknisto-mig$niowego
moze nawraca¢. Duza jest czgsto$¢ nawrotow zwezenia typu tunelowego.
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Postgpowanie po leczeniu: W razie dobrego wyniku leczenia wskazane sa wizyty kontrolne okoto 1 raz w roku. Badanie powinno
obejmowac:

e clektrokardiogram spoczynkowy

e radiologiczne badanie klatki piersiowej

® peine badanie echokardiograficzne

e holterowskie badanie EKG Nalezy zwroci¢ szczegblng uwagg na:

® objawy nawrotu zwe¢zenia

e wspotistniejaca niedomykalno$¢ zastawki aortalne;j

e czynno$¢ lewej komory i jej wymiary

e morfologig i czynnosé¢ zastawki konduitu (homograftu) prawa komora - pien ptucny u pacjentdéw po operacji Rossa.

Obowiazuje profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia zarowno przed, jak i po leczeniu operacyjnym. Dwuplatkowa zastawka
aortalna. Jest to najczgstsza anomalia serca wystgpujaca u dorostych (1-2% populacji). U wigkszosci zastawka funkcjonuje prawidtowo.
Uwaza sig, ze z ta anomalia zwiazane jest zwigkszone ryzyko infekcyjnego zapalenia wsierdzia. W okoto 20% przypadkéw towarzysza
jej inne wady (najczgsciej koarktacja aorty i przetrwaty przewod tetniczy). Moze prowadzié¢ do zwezenia zastawki (w wyniku zwapnien),
niedomykalno$ci, rozwarstwienia aorty czy tgtniakowatego poszerzenia jej czgsci wstgpujacej. Wskazania do leczenia operacyjnego
zwigzane sa z niedomykalnos$cia i/lub zwezeniem zastawki, poszerzeniem aorty wstgpujacej (55 mm) lub jej dyssekcja. Obowiazuje
profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia. KOARKTACJA AORTY Definicja. Koarktacja jest zwezeniem aorty najczesciej na
wysokosci cie$ni (w miejscu przyczepu wigzadla tegtniczego). Moze obejmowac ujscie lewej tetnicy podobojczykowej. U dorostych
najczesciej wystgpuje jako wada izolowana, z dobrze rozwinigta aorta powyzej i ponizej zwgzenia oraz rozwinigtym krazeniem
obocznym. Zaburzenia czynno$ciowe. Istotne zwgzenie prowadzi do rozwoju nadci$nienia powyzej zwegzenia, przerostu lewej komory,
niewydolnosci serca i rozwoju miazdzycy tetnic wiencowych. Z koarktacja moga wspotistnie¢ wady wptywajace na obraz kliniczny:

dwuptatkowa zastawka aortalna (do 85%)

tetniaki wewnatrzmézgowe (najczesciej w obrebie kota Willisa)
ubytek przegrody migdzykomorowej

tetniaki tetnic migdzyzebrowych.

U wigkszosci chorych dochodzi do rozwoju nadci$nienia t¢tniczego juz w dziecinstwie, a nastgpnie do niewydolnosci lewej komory,
zwykle po 40. roku zycia. Chorzy umieraja z powodu:

peknigcia/rozwarstwienia aorty
krwotoku mozgowego

infekcyjnego zapalenia wsierdzia
niewydolnosci serca

choroby wiencowe;j

wspotistniejacej wady zastawki aorty.

Rozpoznanie. Ostateczne rozpoznanie powinno okresla¢ lokalizacjeg, rodzaj i stopien zwezenia, obecno$¢ kolaterali, obecno$¢ zwezen
tetnic tuku aorty, obecno$¢ innych anomalii (zastawki aorty, drogi odptywu lewej komory), czynno$é¢ lewej komory. Oprocz badania
fizykalnego z pomiarem cis$nien na konczynach gornych i dolnych oraz ocena tgtna na tgtnicach obwodowych i ostuchiwaniem okolic
topatkowych wymaga to wykonania:

elektrokardiogramu spoczynkowego

radiologicznego badania klatki piersiowej

echokardiogramu uzupelionego badaniem dopplerowskim

aortografii (ewentualnie rezonansu magnetycznego) w celu oceny anatomii zwegzenia, ewentualnych zwezen tetnic tuku aorty,
kolaterali i pomiaru ci$nien w aorcie

e koronarografii, u pacjentow powyzej 40. roku zycia.

Za istotna czynnosciowo uwaza si¢ koarktacj¢ z gradientem >20 mmHg w pomiarze metoda inwazyjna. Rozwinigte krazenie oboczne
moze zaniza¢ gradient, czasami znacznie. W praktyce istotne zwgzenie cie$ni aorty mozna rozpoznaé po stwierdzeniu co najmniej 20
mmHg roéznicy cisnien pomigdzy konczyna gorna (prawa) i dolna, mierzonych manometrem. Leczenie. Wskazaniem do leczenia
inwazyjnego jest istotne

zwezenie aorty, niezaleznie od wieku. Leczenie chirurgiczne jest obarczone wigkszym ryzykiem niz u dzieci i moze wymagacé krazenia
pozaustrojowego. Technika operacyjna obejmuje: zespolenie koniec do konca, wycigcie zwgzenia z wszczepieniem protezy, poszerzenie
przy pomocy laty lub wszczepienie pomostu omijajacego. Angioplastyka przy pomocy cewnika z balonem jest leczeniem
alternatywnym, stosowanym w niektorych osrodkach w przypadku ograniczonego zwegzenia. Zabieg wiaze si¢ z ryzykiem powstania
tetniakow w miejscu poszerzanym (do 10%), ktore w obserwacjach odlegtych nie powigkszaja sig, a ich znaczenie kliniczne nie jest
ustalone. Postgpowanie takie moze by¢ leczeniem z wyboru u pacjentéw z duzym ryzykiem operacyjnym. Rzadkim powiklaniem
pooperacyjnym, szczegolnie przy braku kolaterali, moze by¢ paraplegia. W p6zniejszym okresie opisywane sa rozwarstwienia $ciany
aorty oraz tetniaki rzekome lub prawdziwe (szczegdlnie po operacji z wszyciem laty). Po zabiegu nadcis$nienie tgtnicze ustgpuje u okoto
potowy chorych, u pozostatych konieczne jest utrzymanie leczenia. Wynik zalezny jest od czasu trwania i ci¢zkosci nadci$nienia przed
operacja oraz wieku chorego.
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