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Postepowanie po leczeniu zabiegowym wymaga zwrdcenia szczegolnej uwagi na

e wartosci systemowego cisnienia tetniczego

 przy wspotistniejacej dwuptatkowej zastawce aorty — mozliwosé
powstania/nasilenia zwezenia lub niedomykalnosci, nawet po wielu latach

» nawrot koarktacji

* szeroko$¢ aorty wstepujacej (mozliwos$¢ poszerzania w przypadku zastawki
dwuptatkowej)

» pdzne rozwarstwienia (powyzej lub ponizej operowanego miejsca)

e rozw(j tetniaka po operacjach z wszyciem taty

Oddzielny problem stanowia nawroty zwezenia po operacjach koarktacji. Reoperacje sa
wowczas trudniejsze i obarczone wyzszym ryzykiem ze wzgledu na trudniejszy dostep
(blizna) i brak krazenia obocznego. Uwaza sie, ze leczeniem z wyboru jest
przezcewnikowa angioplastyka balonowa. Kontrola powinna by¢ przeprowadzona w 6
miesiecy po leczeniu zabiegowym. Kolejne badania nalezy przeprowadzac co rok u
chorych z dobrym wynikiem leczenia. Obowigzuje profilaktyka infekcyjnego zapalenia
blony wewnetrznej aorty zaréwno przed, jak i po leczeniu zabiegowym.

Wady zastawek przedsionkowo-komorowych

Zastawka prawa

Definicja. Nieprawidtowa budowa i/lub czynnosé zastawki przedsionkowo-komorowo
prawej.

Podzial. Najczestsza postacia jest anomalia Ebsteina. Inna nieprawidtowoscia jest
dysplazja.

Nieprawidlowa zastawka moze wystepowa¢ w czesciowej postaci kanatu przedsionkowo-
komorowego. Atrezja zastawki (brak czynnosciowego potaczenia pomiedzy prawym
przedsionkiem i prawa komora) nigdy nie wystepuje w formie izolowane;.

Zaburzenia hemodynamiczne zaleza od zmian morfologicznych, przejawiaja sie
niedomykalnoscig, zwezeniem lub ich wspdtistnieniem. Ich nastepstwa sa podobne jak w
przebiegu wad nabytych. Rozpoznanie. Podejrzenie wady rodzi badanie kliniczne,
elektrokardiograficzne, radiologiczne klatki piersiowej. Wade potwierdza przezklatkowe
badanie echokardiograficzne. Leczenie, jego wyniki oraz rokowanie zaleza od typu wady,
zaawansowania zmian morfologicznych i czynnosciowych.
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Anomalia Ebsteina

To najczestsza posta¢ wady zastawki trojdzielnej, jest rzadka wada wrodzona.
Charakteryzuje sie:

e r0znego stopnia przemieszczeniem przyczepu przegrodowego i tylnego ptatka
zastawki w gtab prawej komory

 podzialem prawej komory na czes$¢ zatrializowana i wtasciwa (w wyniku
przemieszczenia ptatkdw zastawki trojdzielnej)

 r6znego stopnia niedomykalnoscia zastawki, znacznie rzadziej zwezeniem

Bardzo czesto obecna jest sinica wynikajaca z prawo-lewego przecieku na poziomie
przedsionkow (wspdlistniejacy drozny otwor owalny lub ubytek przegrody
miedzyprzedsionkowej). U okoto 25% stwierdza sie dodatkowa droge przewodzenia.

Zaburzenia hemodynamiczne zaleza od stopnia niedomykalnosci zastawki oraz przecieku
na poziomie przedsionkéw. W ciezkich przypadkach obserwuje sie tetniakowate
poszerzenie prawego przedsionka oraz nasilong sinice spoczynkowa.

Rozpoznanie: podejrzenie wady nasuwa badanie kliniczne (ostuchiwanie —
wielotonowos¢ okreslana mianem lopotu zagla), charakterystyczne zmiany w badaniu
elektrokardiograficznym (dziwaczny blok prawej odnogi peczka Hisa), badanie
radiologiczne klatki piersiowej (duze serce, czesto hypowolemiczny rysunek ptucny).
Wade potwierdza przezklatkowe badanie echokardiograficzne, oceniajace takze stopien
zaawansowania zmian morfologicznych i czynnosciowych. Nalezy poszukiwaé¢ dodatkowej
drogi przewodzenia i oceni¢ zaburzenia rytmu serca badaniem holterowskim.

Leczenie operacyjne polega na naprawie zastawki, rzadziej wszczepieniu zastawki
biologicznej (zastawka mechaniczna nie jest zalecana). Wskazaniem do zabiegu jest:

 pogarszajaca sie wydolnos¢ fizyczna, przejscie z II do III klasy NYHA
e postepujace poszerzenie sylwetki serca

e nasilona sinica

 postepujace objawy niedomykalnosci zastawki

e przebyty udar niedokrwienny moézgu

Zaburzenia rytmu wymagaja postepowania zgodnego z odpowiednimi standardami PTK.
U pacjentow ze znacznym uposledzeniem czynnosci skurczowej prawej komory lub
wybitnym zmniejszeniem objetosci jej czesci wiasciwej nalezy rozwazy¢ wykonanie
paliatywnego zespolenia — dwukierunkowego Glenna lub operacji typu Fontan. W
skrajnych przypadkach nalezy rozwazy¢ transplantacje serca.
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Wyniki leczenia, zalecenia, rokowanie: wyniki leczenia operacyjnego sa lepsze po
naprawie zastawki niz po jej wymianie ze wzgledu na czeste powiktania zakrzepowe.
Czeste uszkodzenie czynnosci prawej komory zalezne od jej budowy (Scienczenie Scian,
szczegolnie zatrializowanej czesci) ogranicza pooperacyjna poprawe czynnosciowa.

Po operacji nalezy oceni¢:

¢ czynnos¢ zastawki po rekonstrukcji
e czynnos¢ zastawki po wszczepieniu
 zaburzenia rytmu serca w badaniu holterowskim i probie wysitkowej

Kontrola nie powinna by¢ zalecana rzadziej niz raz do roku. Poniewaz pacjenci sa
operowani pdzno, w okresie nasilenia dolegliwos$ci, zaniechanie leczenia operacyjnego
prowadzi do dalszego pogorszenia klinicznego.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana przed leczeniem
operacyjnym, jest natomiast konieczna przez 6 miesiecy po rekonstrukcji zastawki, a po
wszczepieniu sztucznej zastawki — przez catle zycie.

Dysplazja zastawki trojdzielnej

Klinicznie imituje anomalie Ebsteina. R6zni sie od niej prawidlowym odejsciem
wszystkich ptatkdw od pierscienia trdjdzielnego i czesto wybitnie nieprawidtowa
koaptacja ptatkow. Moze towarzyszy¢ anomalii Uhla. Rozpoznanie pozwala ustali¢
przezklatkowe badanie echokardiograficzne. Zalecenia — jak u pacjentow z anomalia
Ebsteina.

Zastawka lewa

Definicja. Nieprawidtowa budowa i/lub czynnosé zastawki przedsionkowo-komorowo-
lewej. Podzial. Poza wypadaniem ptatka mitralnego, wtérnego do nadmiaru tkanki
platkow mitralnych w przebiegu zwyrodnienia sluzakowatego, wrodzone wady zastawki
mitralnej spotyka sie u dorostych bardzo rzadko. S spowodowane réznymi anomaliami
morfologicznymi aparatu mitralnego:

 rozszczepem przedniego ptatka mitralnego, zwigzanego najczesciej z wada rozwoju
poduszeczek wsierdziowych, rzadziej izolowanego

 zastawka dwuujsciowa

e zastawka spadochronowata

e arkada mitralna

Zaburzenia hemodynamiczne, rozpoznanie, leczenie i rokowanie: gdy jest to wada
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izolowana — jak w wadzie nabytej zastawki mitralnej. W przypadku wspotistnienia z
innymi wadami o leczeniu i rokowaniu decyduje cato$¢ obrazu klinicznego. Obowiazuje
profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia.

Serce tréjprzedsionkowe

Jest spowodowane obecnoscia btony tacznotkankowej w lewym przedsionku, pomiedzy
zastawka mitralng a ujsciem zyt ptucnych. Wada bardzo rzadka u dorostych.
Czynnosciowo nasladuje zwezenie lewego ujscia zylnego. Towarzyszy mu najczesciej
ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu otworu wtérnego. Prawostronne serce
tréjprzedsionkowe nalezy do kazuistyki.

Leczenie operacyjne, gdy obecne sa objawy utrudnionego sptywu z zyt ptucnych.

Anomalie tetnic wiencowych

Naleza tu trzy rodzaje anomalii:

» ektopowe odejscie lewej lub prawej tetnicy z przeciwlegtej zatoki wiencowej
 odejscie lewej tetnicy wiencowej od tetnicy ptucnej
e wrodzone wiencowe przetoki tetniczo-zylne

Ektopowe odejscie tetnicy wiencowej z przeciwleglej zatoki

Tetnica taka biegnie pomiedzy aorta i tetnica plucna, moze by¢ hipoplastyczna i/lub
zagieta. Moze ona ulega¢ uci$nieciu przez duze tetnice, szczegoélnie w czasie wysitku lub
przy nadcisnieniu tetniczym. U dzieci i dorostych ponizej 40. roku zycia anomalia moze
ujawnic sie w postaci wysitkowej stenokardii, komorowych zaburzen rytmu lub moze by¢
przyczyna nagtego zgonu (do 20% nagtych zgonow u atletow). W tych przypadkach
tetnica ektopowa jest dominujaca, z cechami hipoplazji i ucisku w czesci poczatkowej. U
starszych pacjentéw anomalia moze by¢ przypadkowo zobrazowana podczas
koronarografii i nie wykazywac cech ucisku — wowczas nie ma znaczenia klinicznego.

Odejscie lewej tetnicy wiencowej od tetnicy ptucnej
Lewa tetnica wienicowa laczy sie zwykle bogata siecia kolaterali z prawa tetnica
wiencowa. Wada moze prowadzi¢ do odcinkowego uposledzenia kurczliwosci lewej

komory z dyskineza wtacznie, oraz dysfunkcji miesnia brodawkowatego i niedomykalnosci
mitralnej. Anomalia ujawnia sie najczesciej juz w wieku niemowlecym pod postacia
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zawalu serca, niewydolnosci lewej komory lub niedomykalnosci mitralnej. Do 10%
chorych przezywa dzieki naturalnym mechanizmom wyréwnawczym (krazenie oboczne) i
wada ujawnia sie w wieku dorostym bélami stenokardialnymi, komorowymi zaburzeniami
rytmu lub nagtym zgonem.

Wrodzone wiencowe przetoki tetniczo-zylne

Roznej wielkosci i ilosci potaczenia tetnic wieicowych z jamami serca, duzymi tetnicami
czy zytami gtéwnymi. U starszych dorostych moga by¢ przyczyna niewydolnosci
(przeciazenie objetosciowe) czy niedokrwienia serca (podkradanie). Przetoki uchodzace
do przedsionkéw moga by¢ przyczyng migotania przedsionkéw. Jezeli przetoki sg bardzo
duze, anomalia ujawnia sie wczesnie w postaci niewydolnosci serca. W pozostatych
przypadkach przetoki rozpoznawane sa w trakcie ostuchiwania serca u dzieci czy
dorostych, rzadziej w trakcie diagnostyki migotania przedsionkow czy niewydolnosci
serca. Male przetoki moga by¢ przypadkowym znaleziskiem w trakcie koronarografii.
Przetoki moga by¢ miejscem infekcyjnego zapalenia wsierdzia.

Rozpoznanie
Powinno obejmowac:

¢ badanie kliniczne

* EKG

RTG Kklatki piersiowej

echokardiogram z dopplerowska ocena przeptywu

Holter EKG w celu poszukiwania arytmii komorowych

ocena wysitkowej izotopowej perfuzji miesnia serca (SPECT)

e cewnikowanie serca z selektywna koronarografia — praktycznie u wszystkich

Leczenie
Ektopowe odejscie tetnicy wiencowej

Wskazania do leczenia maja pacjenci z udokumentowanym niedokrwieniem miesnia
sercowego w obszarze ukrwienia ektopowe;j tetnicy, lub u ktorych stwierdza sie
komorowe zaburzenia rytmu lub po przebytym epizodzie zatrzymania krazenia. Leczenie
operacyjne polega na wszyciu pomostu tetniczego. Nie jest dotychczas ustalone, czy
podwiazanie tetnicy ektopowej jest wskazane podczas takiej operacji (w celu unikniecia
przeplywu konkurencyjnego). Operacja prowadzi do ustgpienia boléw wiencowych,
niedokrwienia i zaburzen rytmu oraz zmniejsza ryzyko nagtego zgonu. Efekt odlegty
zalezny jest od stanu pomostu aortalno-wiencowego. Jezeli wskazania do operacji nie sa
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oczywiste, poleca sie stosowanie lekdw blokujacych receptory beta i/lub blokujacych
kanaly wapniowe.

Odejscie lewej tetnicy wiencowej od tetnicy plucnej

Wszyscy ci pacjenci maja wskazania do zabiegu. Operacja moze polega¢ na
przeszczepieniu ujscia lewej tetnicy wiencowej do aorty, wytworzeniu tunelu wewnatrz
tetnicy ptucnej taczacego aorte z ujsciem tetnicy wiencowej, potaczeniu lewej tetnicy
podobojczykowej z ujSciem tetnicy wienicowej, czy wszczepieniu pomostu aortalno-
wiencowego. Stosowana wczesniej operacja podwiazania lewej tetnicy wiencowej nie jest
obecnie polecana. U niektdrych chorych operacja moze obejmowac roéwniez naprawe
zastawki mitralnej, czy resekcje tetniaka lewej komory. Celem zabiegu jest ustapienie
béléw wiencowych, niedokrwienia, zaburzen rytmu, poprawa czynnosci lewej komory i
zmniejszenie ryzyka nagtego zgonu.

Wrodzone wiencowe przetoki tetniczo-zylne

Wskazaniem do leczenia sa przetoki objawowe. Uwaza sie, ze u mtodych chorych
wskazane jest profilaktyczne zamkniecie przetok, poniewaz moga sie powiekszaé. Przy
sprzyjajacej anatomii przetoki zamyka sie nieoperacyjnie, najczesciej przy pomocy koili
wprowadzanych przez cewnik. W pozostatych przypadkach wykonuje sie zabieg
operacyjny. Po zabiegu nastepuje istotna poprawa, ustapienie dolegliwosci,
niedokrwienia czy niewydolnosci serca. Nadkomorowe zaburzenia rytmu moga pozostac.

Postepowanie po leczeniu
Nalezy zwrécic¢ szczegolng uwage na:

e nawrot niedokrwienia serca

e funkcje lewej komory i zastawki mitralnej
e zaburzenia rytmu serca

e nawroty przetok wiencowych

Kontrolne wizyty nalezy przeprowadzac nie rzadziej niz co dwa lata, zaleznie od stanu

klinicznego i wyniku interwencji. Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest
wymagana, jesli nie doszto do uszkodzenia zastawek przedsionkowo-komorowych.

Zespol Eisenmengera

Definicja. Zespotem Eisenmengera okresla sie dwukierunkowy lub odwrécony (prawo-
lewy) przeciek na poziomie serca lub pni tetniczych, wywotany wysokim, nieodwracalnym
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naczyniowym oporem ptucnym w przebiegu naczyniowej choroby ptucnej (pulmonary
vascular obstructive disease). W Scianie tetniczek tozyska ptucnego dochodzi do zmian
histopatologicznych, obejmujacych rozwdj miesniéwki w zwykle jej pozbawionych
obwodowych naczyniach, przerost btony srodkowej i stopniowe zmniejszenie liczby
naczyn obwodowych. W przypadku ubytku przegrody miedzykomorowej wysoki opor
plucny, na poziomie systemowego, stwierdzany jest najczesciej juz w okresie
niemowlecym. W przypadku ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej i przetrwatego
przewodu tetniczego moze rozwijac sie stopniowo.

Zaburzenia czynnosciowe

Zespot prowadzi do obnizenia wysycenia tlenem krwi tetniczej (desaturacji), czego
manifestacja kliniczna jest centralna sinica. Przewlekta desaturacja prowadzi do wielu
nastepstw ogdlnoustrojowych.

Podstawa rozpoznania

Do rozpoznania zespotu Eisenmengera upowaznia stwierdzenie wady przeciekowej z
wysokim naczyniowym oporem ptucnym nie obnizajacym sie po zastosowaniu bodZca
wazodilatacyjnego (tlen, tolazolina, tlenek azotu). Towarzyszy jej desaturacja krwi
tetniczej <90%. Podejrzenie zespotu rodzi doktadne badanie podmiotowe i przedmiotowe,
EKG i RTG Kklatki piersiowej. Pelnych danych morfologicznych i czynnosciowych dostarcza
najczesciej pelne przezklatkowe badanie echokardiograficzne i dopplerowskie. Metody
inwazyjne sa zalecane jedynie w tych nielicznych przypadkach, gdy ocena nieinwazyjna
pozostawia nadzieje na korekcje chirurgiczna wady. Biopsja ptuca jest wykonywana
wyjatkowo rzadko — zwykle gdy peine badanie inwazyjne nadal nie wyklucza
odwracalnosci wysokiego oporu; w tej grupie chorych jest to zabieg obarczony duza
$Smiertelnoscia.

Leczenie

Leczenie zabiegowe jest przeciwwskazane. Teoretycznie mozliwa jest transplantacja ptuc
i serca, obarczona wysoka Smiertelnoscig; w Polsce jest niedostepna. Leczenie
zachowawcze jest ukierunkowane na korygowanie sercowo-naczyniowych i
ogolnoustrojowych nastepstw zespotu oraz unikanie sytuacji mogacych prowadzi¢ do ich

nasilenia. Zagadnienia te zostana doktadniej omdéwione w czesci poswieconej
powiktaniom uktadowym przewleklej hipoks;ji.

Historia naturalna, wyniki leczenia, rokowanie

Zespot rozwija sie wezesniej i znacznie czesciej u pacjentow z przetrwatym przewodem
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tetniczym i nierestrykcyjnym ubytkiem przegrody miedzykomorowej niz z izolowanym
ubytkiem przegrody miedzyprzedsionkowej. Sinica pojawia sie w drugiej, trzeciej
dekadzie zycia, dusznosc i meczliwosé sa proporcjonalne do stopnia sinicy.

Dla zespotu charakterystyczne sa nastepujace powiklania, czesto wspdtistniejace ze soba
i wplywajace wzajemnie na siebie:

e erytrocytoza

e krwioplucie

e zaburzenia krzepniecia

e hyperurykemia, dna moczanowa

 zaburzenia rytmu (najczesciej trzepotanie/migotanie przedsionkow)

e niewydolnos¢ serca (rzadko przed 40. r.z., czeSciej w razie niedomykalnosci
zastawki przedsionkowo-komorowej)

e omdlenia

e nagly zgon

e udar mozgu

e zatory paradoksalne

e kamica pecherzyka zétciowego

e osteoartropatia przerostowa

e zaburzenia czynnosci nerek

e infekcyjne zapalenie wsierdzia

e dusznica bolesna

e ropien mézgu

Niebezpieczenstwo powiktan wzrasta:

* W Cigzy

* podczas znieczulenia ogdlnego i zabiegdéw chirurgicznych

 po podaniu lekéw rozszerzajacych naczynia, odwadniajacych, niektorych
hormonalnych

¢ po krwawieniu

e w niedokrwistosci

e podczas cewnikowania serca oraz duzych naczyn

e W czasie przebywania w terenach gérskich

 podczas infekcji ptucnych

Stany te prowadza do nasilenia prawo-lewego przecieku, wiekszej desaturacji i/lub
spadku rzutu serca oraz uposledzenia transportu tlenu do tkanek. W ciagu kolejnych lat
objawy nasilaja sie. 10 lat przezywa 80% pacjentéw, 77% — 15 lat, 42% — 25 lat.
Wiekszo$¢ chorych umiera pomiedzy 3. i 4. dekada zycia; pojedynczy chorzy dozywaja 7.
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dekady zycia. Na zte rokowanie wskazuja utraty przytomnosci, podwyzszone cisnienie
napetniania prawej komory, desaturacja krwi tetniczej ponizej 85%. Najczestsza
przyczyna zgonu jest nagly zgon sercowy, prawdopodobnie wskutek komorowych
tachyarytmii. Inne przyczyny to niewydolnos¢ serca, krwotok ptucny, ropien mozgu,
powiktania zatorowo-zakrzepowe, powiklania ciazy i zabiegéw chirurgicznych.

Leczenie zachowawcze

Jesli stan pacjenta tego nie wymaga, leczenie zachowawcze powinno w jak najmniejszym
stopniu ingerowa¢ w wyréwnawcze mechanizmy patofizjologiczne. Nalezy szczegolna
uwage zwrodcic na profilaktyke — antybiotyki w razie mozliwosci powiklania infekcyjnym
zapaleniem wsierdzia, unikanie infekcji, szczepienia przeciwko grypie, higiena jamy
ustnej. Krwioupusty wymagaja rozwaznego stosowania. Pacjenci z wieksza desaturacja
wymagaja wyzszych pozioméw hematokrytu. Doktadniejsze oméwienie w czesci
poswieconej powiktaniom uktadowym hipoksji i ich leczeniu.

Leczenie chirurgiczne

Obejmuje transplantacje serca i ptuc lub transplantacje ptuca z korekcja wady
wywolujacej zespo6t Eisenmengera. Przezywalnos$¢ jednoroczna wynosi okoto 70-80%, ale
4 lata po transplantacji zyje mniej niz 50%. Zabieg w Polsce nie jest wykonywany.

Specjalne zalecenia

e przeciwwskazanie do zajscia w ciaze
 zabronione przebywanie na duzych wysokosciach
« dostep do tlenoterapii podczas podrozy samolotem

Ciaza stanowi zagrozenie dla zycia matki (okoto 50% smiertelnosci), najczesciej z powodu
powiktan zakrzepowo-zatorowych, odwodnienia, stanu przedrzucawkowego, do ktérych
dochodzi w okresie porodu i w okresie do 1 miesigca po porodzie. Sposéb porodu nie ma
znaczenia. Dane te uzasadniajq aborcje ze wskazan lekarskich. Pacjentka, ktéra mimo
wyczerpujacej informacji o stopniu zagrozenia decyduje sie na kontynuowanie ciazy,
powinna zosta¢ otoczona bardzo troskliwa i wszechstronna opieka.

Opieka powinna obejmowac¢ m.in.:

.....

wymaga

e tlenoterapie w razie nasilenia dusznosci

¢ podawanie naparstnicy i diuretykdw w razie niewydolnosci serca

e monitorowanie saturacji pulsoksymetrem, rytmu serca, ciSnienia tetniczego —
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najlepiej metoda inwazyjna w czasie porodu; prowadzenie statej tlenoterapii

e porod sitami natury ze skroceniem drugiego okresu porodu, aby uniknaé¢ powiktan
zwigzanych ze znieczuleniem

e podawanie ptynéw i srodkéw presyjnych w razie hipotonii i hipowolemii

« skrocenie drugiego okresu porodu

» podawanie heparyny podskornie od 20. tygodnia az do porodu i ponownie okoto 1-2
dni po porodzie

e przed wypisem — wiaczenie doustnego leczenia przeciwkrzepliwego zamiast
heparyny i kontynuacja do 8 tygodni po porodzie

Pacjentki z zespotem Eisenmengera powinny zostac jak najwczesniej poinformowane o
przeciwwskazaniu do ciazy oraz o sposobach skutecznej antykoncepcji. Leki hormonalne
sa u nich przeciwwskazane; ograniczong skuteczno$¢ maja srodki mechaniczne. Zalecane
jest podwiazanie jajowodow.

Postepowanie przy zabiegach pozasercowych

Przygotowanie do zabiegéw wymaga sScistego monitorowania hemodynamicznego i
wspotpracy doswiadczonego anestezjologa. Znieczulenie nie powinno zmniejszac
ci$nienia i oporu systemowego. Jesli mozliwe, powinno sie stosowac znieczulenie
miejscowe. Postepowanie pooperacyjne obejmuje:

¢ inwazyjne monitorowanie cisnienia tetniczego i saturacji krwi tetniczej

 doktadne uzupekienie objetosci ptynéw

e presory w razie obnizenia cisnienia tetniczego

e podawanie antybiotyku

¢ zaopatrzenie linii do podawania dozylnego w filtry eliminujace mikropecherzyki
powietrza w celu zapobiezenia paradoksalnym zatorom

« jak najszybsze uruchomienie pacjenta w celu zapobiezenia powiklaniom zatorowo-
zakrzepowym

Obowiazuje profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia.

Powiklania ukladowe przewleklej hipoksiji i ich
leczenie

Definicja. Przewlekta hipoksja, klinicznie przejawiajaca sie sinica centralng,
spowodowana jest obnizona saturacja krwi tetniczej, wtdrna do prawo-lewego przecieku

lub nieprawidtowej czynnosci ptuc. Sinica jest widoczna, gdy ilosé zredukowanej
hemoglobiny we krwi wtosniczkowej przekracza 5 g/dl.
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Nastepstwa i powiklania narzadowe
Nastepstwem przewleklej desaturacji sa:

e erytrocytoza

¢ zaburzenia krzepniecia

e krwioplucie

e zapalenie oraz kamica pecherzyka zoétciowego
e zaburzenia czynnosci nerek

e nieprawidtowa przemiana moczanowa

e osteoartropatia przerostowa

Leczenie

Jesli nie mozna doprowadzi¢ do prawidlowego utlenowania krwi tetniczej, korygujac
wade serca lub pni tetniczych, nalezy prowadzi¢ rozwazne leczenie zachowawcze, by nie
ingerowac, o ile nie wymaga tego stan pacjenta, w wyréwnawcze mechanizmy
patofizjologiczne.

Erytrocytoza

Obnizona saturacja krwi tetniczej prowadzi do hipoksji tkanek, co jest bodZcem do
produkcji erytropoetyny i wzrostu liczby krwinek czerwonych. Zwiekszona masa
erytrocytéw jest mechanizmem kompensacyjnym, zapewniajacym lepsze utlenowanie
tkanek. O ile nie towarzysza jej niepozadane objawy, okreslana jest jako skompensowana
i nie wymaga leczenia. Dolaczenie sie objawdéw zespotu lepkosci swiadczy o
zdekompensowanej erytrocytozie.

Pacjenci ze skompensowana erytrocytoza nie wymagaja terapeutycznych krwioupustow,
nawet przy wartosciach hematokrytu powyzej 70%. Objawy zespotu lepkosci sa rzadkie
przy wartosciach ponizej 65% i czesto Swiadcza o niedoborze zelaza. Po potwierdzeniu
niedokrwistosci nalezy podawac¢ 325 mg siarczanu zelaza dziennie pod $cista kontrola
poziomu hematokrytu (efekt odbicia). Zelazo podajemy do czasu wyréwnania stanu
zelazowego.

Wskazaniem do krwioupustu jest nasilony zespot lepkosci u pacjentéw z hematokrytem
>65%, po wykluczeniu odwodnienia i niedokrwistosci. Objeto$¢ krwioupustu mozna
obliczy¢ ze wzoru: [80-85 ml/kg X (aktualny Ht — pozadany Ht)/aktualny Ht]. Zabieg
powinien trwaé¢ 30-45 minut z nastepowym uzupelnieniem objetosci infuzja ptynu (np.
soli fizjologicznej lub dekstranu). Najczesciej wystarczy krwioupust o objetosci 250-500
ml. Poprawa po krwioupuscie wystepuje w ciagu 24 godzin. Krwioupust nalezy wykonaé
takze przed leczeniem operacyjnym pacjentom z objawami skazy krwotocznej i
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hematokrytem >65%.
Zaburzenia krzepniecia

Obejmuja trombocytopenie, wydtuzony czas krwawienia i czas protrombinowy, niedobdr
czynnikow krzepniecia zaleznych od braku witaminy K oraz zaburzenia fibrynolizy.
Najczesciej maja tagodny charakter i nie wymagaja specyficznego leczenia. Moga ulec
nasileniu w wyniku urazu lub terapii ASA i innymi NLPZ. W przypadku masywnego
zagrazajacego zyciu krwotoku podaje sie czynniki krzepniecia.

Krwioplucie

Wiekszo$¢ epizodow nie wymaga leczenia, lecz zawsze istnieje ryzyko masywnego
krwotoku. Leczenie zalezy od przyczyny:

» zapalenie oskrzeli — leczenie antybiotykiem, leki przeciwkaszlowe

e zatorowos¢ ptucna — leczenie przeciwzakrzepowe (heparyny drobnoczasteczkowe)

e skaza krwotoczna — ptytki krwi lub Swieze mrozone osocze, desmopresyna

* pekniecie kolaterali aortalno-plucnej — embolizacja przezskorna

» pekniecie tetnicy lub tetniczki ptucnej — tamponada balonem, zaopatrzenie
chirurgiczne, embolizacja przezskorna

Zapalenie oraz kamica pecherzyka zolciowego

Prawdopodobnie zwiazane z podwyzszonym poziomem wolnej bilirubiny w zétci, wtérnym
do zwiekszonej masy erytrocytéw. W razie nieskutecznosci leczenia zachowawczego
rozwaza sie leczenie zabiegowe kamicy.

Zaburzenia czynnosci nerek
U ponad 30% pacjentéw stwierdza sie objawy dysfunkcji ktebkéw nerkowych —
biatkomocz, podwyzszony poziom kreatyniny, krwinkomocz lub leukocyturie. Niekiedy

moze wystapi¢ zespdt nerczycowy. Nalezy unikac lekow nasilajacych te zaburzenia oraz
kontrolowa¢ diureze po badaniach z kontrastem.

Nieprawidlowa przemiana moczanowa

Wskutek zwiekszonej syntezy i spadku klirensu nerkowego dochodzi do podwyzszenia
stezenia kwasu moczowego. Napad dny wymaga leczenia dozylnego kolchicyna (leczenie
z wyboru). Leczeniem profilaktycznym jest allopurinol.

Strona 12 z 24




|E| Material pobrany ze strony fizjobaza.pl - kompletne Zrédlo wiedzy o fizjoterapii

Osteoartropatia przerostowa

Przejawia sie nadmiernym rozrostem tkanek kostnych konczyn i skéry. Objawy
najczesciej nie wymagaja leczenia; w razie uporczywych dolegliwosci zaleca sie salsalat
(Disalgesic).

Przelozenie wielkich pni tetniczych (d-TGA) po
leczeniu operacyjnym

Definicja. Wada charakteryzuje sie:

e zgodnym potaczeniem przedsionkowo-komorowym (prawidtowe potaczenie
przedsionkow i komor)

¢ niezgodnym potaczeniem komorowo-tetniczym (aorta odchodzi od prawej komory,
pien ptucny — od lewej)

Podzial

 Przelozenie proste, bez istotnych wad wspotistniejacych (okoto 2/3 pacjentdw)
» Przelozenie zlozone, z towarzyszacymi wadami — najczesciej ubytek przegrody
miedzykomorowej i zwezenie drogi odptywu prawej komory

Zaburzenia anatomiczne i czynnosciowe przed i po leczeniu operacyjnym zaleza od
stopnia hipoksji, zdolnosci komory systemowej (anatomicznie prawej) do utrzymania
obciazenia, rodzaju towarzyszacych anomalii i stanu krazenia ptucnego. W tozu naczyn
ptucnych moga rozwinac¢ sie ciezkie zmiany morfologiczne przed uptywem 1-2 roku zycia,
szczegolnie u dzieci z duzym przeciekiem ptucnym.

Wprowadzenie septostomii balonowej poprawito przezywalnos¢, a pdzniej rozwinety sie
operacje korekcyjne. Obecnie najczesciej wykonywana operacja anatomiczna jest arterial

switch (operacja Jatene'a), ktora przywraca zgodnos¢ polaczen komorowo-tetniczych;
zabieg wymaga reimplantacji tetnic wieicowych do neoaorty.

Uwagi ogdlne

Niezaleznie od rodzaju operacji, wszyscy pacjenci wymagaja regularnej kontroli
obejmujace;j:

e RTG klatki piersiowej
¢ spoczynkowe badanie elektrokardiograficzne
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¢ pelne badanie echokardiograficzne
e oznaczenie saturacji krwi tetniczej lub kapilarne;j

U pacjentow z resztkowym przeciekiem wewnatrzsercowym nalezy unika¢ stymulacji
endokawitarnej z powodu ryzyka zatorow paradoksalnych.

Operacja Mustarda / Senninga (atrial switch)
Najczestszymi odleglymi nastepstwami i powiktaniami po operacji sa:

e zwezenia tuneli wewnatrzprzedsionkowych

e przeciek na poziomie przedsionkow

nadkomorowe zaburzenia rytmu

niedomykalnos¢ systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej (tréjdzielnej)
e zwezenie drogi odptywu lewej komory (zwezenie podptucne)

niewydolnos$¢ komory systemowej

Diagnostyka powiklan wymaga m.in. pelnego badania echokardiograficznego,
monitorowania rytmu Holterem, proby wysitkowej i angiografii izotopowej w ocenie
czynnosci komory systemowe;j.

Wskazania do leczenia

e objawowe zwezenie naptywu z zyt systemowych — plastyka balonowa, stenty lub
leczenie chirurgiczne

» objawowe zwezenie naptywu z zyt ptucnych — préba plastyki przezskornej lub
leczenie chirurgiczne

« rekanalizacja na poziomie przedsionkow z istotnym przeciekiem lewo-prawym —
leczenie chirurgiczne

¢ objawowe zaburzenia rytmu — leczenie zgodne ze standardami PTK

* istotna niedomykalnos¢ systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej — leczenie
zachowawcze badz chirurgiczne

¢ objawy dysfunkcji komory systemowej — leczenie odciazajace, rozwazenie
przeszczepu serca lub konwersji na arterial switch

Operacja Jatene'a (arterial switch)
Najczestszymi odlegltymi nastepstwami i powiktaniami sa:
» niedokrwienie po reimplantacji tetnic wiencowych (skrecenie tetnicy, niewtasciwe

wszycie)
e zZwezenie w miejscu przeciecia i reimplantacji wielkich tetnic
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» niedomykalnos$¢ zastawki neoaorty
e zwezenie drogi odptywu prawej komory

Diagnostyka obejmuje peine echokardiograficzne badanie przezklatkowe i — w razie
podejrzenia niedokrwienia — koronarografie z ewentualnym uzupetnieniem perfuzja
SPECT.

Wskazania do zabiegéw obejmuja istotne zwezenia, potwierdzone niedokrwienie miesnia
sercowego czy istotng niedomykalnos¢ neoaorty.

Operacja Rastelliego
Najczestszymi odlegtymi nastepstwami i powiktaniami sa:

e degeneracja wszczepionego konduitu (homograftu) — zwezenie i/lub
niedomykalnos¢ jego zastawki

 rekanalizacja ubytku przegrody miedzykomorowej i nadcisnienie ptucne

e podaortalne zwezenie drogi odptywu lewej komory

» niedomykalno$¢ zastawki aortalnej

Diagnostyka powiktan obejmuje echokardiografie przezklatkowa, czasem
przezprzelykowa i cewnikowanie serca, zwlaszcza u pacjentéw wymagajacych oceny
naczyniowego oporu ptucnego.

Wskazania do reoperacji obejmuja istotne zwezenie konduitu (>60 mmHg) i/lub istotna
niedomykalnos¢ — zwykle wymiane konduitu srednio po 7-10 latach, zwezenie drogi
odplywu lewej komory, resztkowy istotny przeciek miedzykomorowy, zwezenia gatezi
tetnicy ptucnej lub niedomykalnos¢ aortalna wymagajaca leczenia chirurgicznego.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana przed i po leczeniu
zabiegowym. Paliatywny zabieg Mustarda/Senninga — leczenie i rokowanie jak w zespole
Eisenmengera.

Skorygowane przetozenie wielkich tetnic (cc-TGA, I-
TGA)

Definicja. Wada charakteryzuje sie niezgodnym potaczeniem przedsionkowo-komorowym
(prawy przedsionek taczy sie z lewa komorg, lewy przedsionek z prawa) oraz niezgodnym
potaczeniem komorowo-tetniczym (aorta odchodzi od prawej komory, pien ptucny od
lewej).
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Podzial

* Postac izolowana
 Postac ztozona — znacznie czestsza, z dodatkowymi anomaliami (najczesciej ubytek
przegrody miedzykomorowej i zwezenie pnia ptucnego)

Zaburzenia anatomiczne i czynnosciowe

Komora anatomicznie prawa pei funkcje komory systemowej. W izolowanej postaci
wada moze by¢ dtugo nierozpoznana. Moze towarzyszy¢ wrodzony catkowity blok
przedsionkowo-komorowy. Najczesciej w czwartej dekadzie zycia ujawnia sie
niedomykalnos¢ zastawki trdjdzielnej oraz dysfunkcja komory systemowej. Wzrasta
zagrozenie tachyarytmiami przedsionkowymi, mogacymi wyzwalac¢ obrzek ptuc. Od piatej
dekady zycia czesto obserwuje sie przedsionkowe zaburzenia rytmu.

Podstawa rozpoznania

e RTG klatki piersiowej — rysunek naczyniowy ptucny w zaleznosci od wad
wspotistniejacych; czesto dekstrowersja

¢ EKG — czesto blok przedsionkowo-komorowy

e pelne badanie echokardiograficzne przezklatkowe — najczesciej rozstrzygajace

W ztozonych postaciach lub przed reoperacja przydatne jest cewnikowanie serca w celu
pelnej oceny hemodynamicznej. Dla ustalenia rokowania przydatna jest ocena
kurczliwosci komory systemowej angiografia izotopowa oraz préba wysitkowa z EKG.

Uwagi ogdlne

Pacjenci wymagaja regularnej kontroli obejmujacej RTG klatki piersiowej, spoczynkowe
EKG oraz pelne badanie echokardiograficzne. U pacjentéw z przeciekiem
wewnatrzsercowym nalezy unika¢ stymulacji endokawitarnej z powodu ryzyka zatorow
paradoksalnych.

Wskazania do leczenia

Postac izolowana nie wymaga operacji, o ile nie ma wskazan do korekcji niedomykalnos$ci
systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej. Istotny lewo-prawy przeciek
miedzykomorowy wymaga chirurgicznego zamkniecia. Duza niedomykalnos$¢ zastawki
trojdzielnej moze wymagac leczenia operacyjnego. Zwezenie drogi odptywu lewej komory
wymaga leczenia chirurgicznego (zespolenia systemowo-ptucnego, korekcji z konduitem,
operacji typu double switch itp.).

Strona 16 z 24




|E| Material pobrany ze strony fizjobaza.pl - kompletne Zrédlo wiedzy o fizjoterapii

Catkowity blok przedsionkowo-komorowy wymaga wszczepienia uktadu stymulujacego,
najlepiej typu DDD. Niewydolnos$¢ komory systemowej — leczenie odciazajace (ACEI,
diuretyki), naparstnica, a w ostatecznosci przeszczep serca. Przedsionkowe zaburzenia
rytmu — postepowanie wedlug standardow PTK.

Wskazania do reoperaciji

e zwezenie konduitu lewa komora — pien ptucny z gradientem skurczowym >60
mmHg (wymiana homograftu)

e umiarkowana lub duza niedomykalnos$¢ systemowej zastawki przedsionkowo-
komorowej

¢ resztkowy, istotny przeciek miedzykomorowy — zamkniecie

e postepujace zwezenia ptucne/podptucne

e wymiana rozrusznika w razie dysfunkcji

Wyniki leczenia: srednie przezycie w cc-TGA z wadami towarzyszacymi wynosi ok. 40 lat;
bez wad towarzyszacych — okoto 60. roku zycia. Zgony najczesciej nagte (zaburzenia
rytmu) lub z powodu postepujacej niewydolnosci serca. Profilaktyka infekcyjnego
zapalenia wsierdzia jest wymagana przed i po leczeniu zabiegowym.

Pacjenci po operacji Fontana

Definicja. Operacja Fontana jest zabiegiem paliatywnym wykonywanym u chorych z
sercem jednokomorowym i polega na potaczeniu zyt systemowych z tetnica ptucna.
Wprowadza sie rézne techniki zespolenia (tunel w prawym przedsionku, zewnetrzny
konduit itp.).

Kryteria kwalifikacyjne (wg Choussata)

e rytm zatokowy

» prawidlowa anatomia zyt gtéwnych

e prawidlowa anatomia prawego przedsionka

e prawidtowy naczyniowy opdr ptucny

e drednie cisnienie w tetnicy ptucnej <15 mmHg

o prawidtowy wymiar pierscienia ptucnego (<75% pierscienia aortalnego)
e prawidtowa funkcja komory systemowej (EF >50%)

¢ szczelna lewa zastawka przedsionkowo-komorowa
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Zaburzenia morfologiczne i czynnosciowe

Operacja likwiduje centralna sinice, ale nie przywraca prawidtowej anatomii serca. Po
zabiegu nie powinno by¢ zwezenia na zadnym poziomie pomiedzy uktadem zyt
systemowych a tetnica ptucna. Bezposrednio po zabiegu wzrasta ciSnienie w uktadzie zyt
systemowych, prowadzac do objawdw zastoju przedsercowego (hepatomegalii,
przesiekow, obrzekow). Polgczenie prawego przedsionka z tetnica ptucna prowadzi do
jego znacznego poszerzenia i przerostu, co sprzyja powstaniu skrzeplin i zaburzen rytmu
(trzepotanie). Do najczestszych odlegtych powiktan naleza:

1. Zaburzenia rytmu serca
o trzepotanie/migotanie przedsionkéw — czestsze z uptywem czasu;
tachyarytmia przedsionkowa zazwyczaj powoduje pogorszenie wydolnosci
o blok przedsionkowo-komorowy pojawiajacy sie w odlegtym czasie po zabiegu
2. Powiklania zakrzepowo-zatorowe
o zZwiazane z migotaniem/trzepotaniem przedsionkdéw i/lub ze zwolnionym
przeptywem w uktadzie zyt systemowych
o zalezne od zaburzen uktadu krzepniecia
3. Enteropatia powodujaca utrate biatka przez przewdd pokarmowy (protein losing
enteropathy — PLE) — wystepuje u okoto 10% pacjentéw po operacji typu Fontana;
zwiazana jest z podwyzszonym cisnieniem zylnym i komponenta
immunologiczng/zapalna (limfangiektazja jelitowa)
4. postepujaca dysfunkcja komory
. zaburzenia czynnosci watroby
6. ucisk prawej zyly ptucnej spowodowany powiekszeniem prawego przedsionka i
przemieszczeniem taty wewnatrzprzedsionkowej

ol

Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie

Kazdy pacjent wymaga regularnej specjalistycznej kontroli co najmniej raz w roku,
obejmujacej ocene obecnosci centralnej sinicy (hematokryt, pulsoksymetria), EKG, holter,
RTG klatki piersiowej, petne echokardiograficzne badanie przezklatkowe oraz badania
laboratoryjne (watroba, nerki, poziom biatka i albumin). W razie niskiego poziomu biatka
wskazane jest oznaczenie klirensu alfa-1 antytrypsyny w stolcu.

W niektdrych przypadkach konieczne jest dodatkowe badanie: kontrastowe echo w razie
przecieku, echo przezprzetykowe w celu uwidocznienia skrzeplin, lub cewnikowanie serca
— juz niewielki gradient 2-3 mmHg moze istotnie uposledza¢ krazenie typu Fontana.
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Wskazania do leczenia zabiegowego i zachowawczego

U kazdego pacjenta po operacji zaleca sie leczenie antyagregacyjne. Udokumentowane
arytmie przedsionkowe, fenestracja oraz poszerzenie prawego przedsionka ze
spontanicznym kontrastem uzasadniaja state leczenie przeciwzakrzepowe.

e resztkowy przeciek miedzyprzedsionkowy powodujacy sinice — zamkniecie
interwencyjne (okluder) lub operacyjnie

* istotna niedomykalnos$¢ zastawki przedsionkowo-komorowej — leczenie
chirurgiczne

e zwezenie zespolenia — leczenie interwencyjne (angioplastyka balonowa z uzyciem
stentu lub bez), leczenie chirurgiczne, wymiana homograftu

e rozwdj kolaterali zylnych lub nieprawidtowych potaczen ptucnych tetniczo-zylnych
— zamkniecie przezzylne kolaterali lub wytworzenie przetoki tetniczo-zylnej

» niewydolnos¢ komory systemowej — ocena przyczyn (zwezenie zyt ptucnych,
zwezenie zespolenia, przeciek, niedomykalnos¢) i leczenie odciazajace komore;
rozwazenie przeszczepu serca

e istotne zaburzenia rytmu — rozwazenie konwersji potaczenia na bezposrednie
potaczenie systemowo-ptucne z ominieciem przedsionka, ablacja przezzylna

e enteropatia z utrata biatka — dieta wysokobiatkowa z wykluczeniem
dhugotancuchowych kwasow tluszczowych, podawanie oleju MCT; leczenie
heparyna przez co najmniej 4-6 tygodni, rozwazenie fenestracji lub przeszczepu
serca

e zwezenie zyl plucnych — interwencyjne poszerzenie

Wyniki leczenia i rokowanie sa ostrozne: 10-letnie przezycie oceniane jest na 60-80%.
Piecioletnie przezycie po wystapieniu enteropatii zmniejsza sie do okoto 50%. Reoperacje
sa obarczone duza $miertelnoscia, szczegdlnie przy enteropatii.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana.

Ciaza i porod. Planowanie rodziny

Ciaza u kobiet z wadami wrodzonymi serca moze stanowic¢ ryzyko zaréwno dla matki, jak
i dla dziecka. Dla oceny ryzyka kluczowe jest pelne rozpoznanie. Wiekszos¢
bezobjawowych pacjentek dobrze znosi zaréwno ciaze, jak i porod.

Ryzyko powiktan zwiazanych z cigza w przebiegu niektdrych patologii zestawiono w tabeli
ponize;j.
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Grupal Grupa II Grupa III

ryzyko powiktan <1% ryzyko powiktan 5-15% ryzyko powiktan 25-50%
niepowiklane wady z
przeciekiem lewo-prawym
wady zastawek prawego

zwezenie zastawki aortalnej
niepowiktana koarktacja nadcisnienie ptucne z wysokim

serca aorty naczyniowym oporem plucnym
po korekgji tetralogii tetra}ogia Fallota powi%dana koarktacja aorty
Fallota zespot Marfana z zespol Marfana z objeciem

po wszezepieniu zastawk prawidtowa szerokoscia aorty

biologicznej aorty

Najwieksze ryzyko dla kobiet w ciazy stanowia

 nadcis$nienie ptucne i zespdt Eisenmengera — przy optymalnym prowadzeniu ciazy
ryzyko zgonu matki siega 50%, co uzasadnia przerwanie cigzy; kontynuacja
wymaga hospitalizacji i Scistej opieki

* Zaleca sie pordd drogami natury ze skréceniem drugiego okresu (prézniociag,
kleszcze); w znieczuleniu ogélnym konieczna jest doktadna kontrola nawodnienia

» wady sinicze, szczegdlnie z ciasnym zwezeniem drogi odptywu prawej komory —
ciaza zwieksza przeciek prawo-lewy; nalezy unika¢ odwodnienia i spadku ci$nienia
tetniczego

e ciasne zastawkowe zwezenie drogi odptywu lewej komory — w razie pogorszenia:
hospitalizacja, beta-blokery, balonowa plastyka zastawki

e znaczne uposledzenie funkcji komory systemowej — pacjentkom po operacji
Fontana nalezy cigzy odradzac¢; anatomicznie prawa komora w krazeniu
systemowym wymaga starannej oceny

e ostabienie Sciany aorty w przebiegu zespotu Marfana lub Ehlers-Danlosa — cigza
grozi rozwarstwieniem lub peknieciem aorty; kontynuacja leczenia beta-blokerami
zalecana przez ciaze

Zabiegi kardiochirurgiczne w cigzy niosa ryzyko dla ptodu; w niektérych przypadkach
(np. zespdt Marfana z ostrym rozwarstwieniem) wymagana moze by¢ wymiana aorty z
zastawka, co stanowi duze zagrozenie dla cigzy.

Znieczulenie w ciazy — najlepiej nadoponowe, jednak moze by¢ przeciwwskazane w
zespole Eisenmengera i w kardiomiopatii przerostowej. W razie cesarskiego ciecia
znieczulenie nadoponowe lub ogdlne nalezy rozwazy¢ indywidualnie. Uzycie oksytocyny
wigze sie z kontrowersjami; w razie koniecznosci jej podania zaleca sie jednoczesne
podanie furosemidu dozylnie.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia zalecana jest w okresie okotoporodowym
(np. ampicylina — 3 injekcje co 8 godzin od poczatku indukcji porodu, lub w zaleznosci od
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sytuacji — wankomycyna 500 mg iv jednorazowo).

Planowanie rodziny

Ryzyko wystapienia wad wrodzonych serca u dzieci matek z wadami wrodzonymi serca
jest wyzsze niz w populacji ogolnej wynoszac okoto 4,9% (ok. 2 na 41 urodzen). Konieczna
jest edukacja dotyczaca zapobiegania ciazy i indywidualnego ryzyka. Wiekszosé pacjentek
z prostymi wadami dobrze toleruje ciaze.

Zapobieganie ciazy obejmuje:

e sterylizacje kobiet z najwiekszym ryzykiem

 antykoncepcje hormonalna — rozwazy¢ indywidualnie; antykoncepcja ztozona grozi
powiklaniami zakrzepowymi i jest przeciwwskazana u pacjentek z sinica,
nadcisnieniem ptucnym, niewydolnoscia serca, po Fontanie, przy przedsionkowych
tachyarytmiach

« antykoncepcje mechaniczna nalezy rozwazac ostroznie (skutecznos¢ rézna)

Diagnostyczne cewnikowanie serca

Wskazania. Pelne przezklatkowe badanie echokardiograficzne (z ocena dopplerowska),
uzupetnione w wybranych przypadkach badaniem przezprzetykowym lub rezonansowym,
istotnie ograniczyty wskazania do diagnostycznego cewnikowania serca. Cewnikowanie
jest wskazane m.in. do oceny:

e struktur pozasercowych

e hemodynamiki — ci$nien, przeptywdw, przeciekow oraz oporéw

* splywéw zylnych przy podejrzeniu anomalii (nieprawidlowe ujscia zyt systemowych,
czesciowe/catkowite nieprawidtowe ujscia zyt ptucnych, zwezenia)

e anatomii unaczynienia ptuc (zwezenia pnia ptucnego i tetnic ptucnych)

e aorty i jej tetnic w przebiegu zwezen nadzastawkowych, koarktacji

« nieprawidtowych potaczen naczyniowych (przetrwaly przewod tetniczy, ptucne
przetoki tetniczo-zylne)

e anomalii tetnic wiencowych

¢ anatomii wykonanych w dziecinstwie zespotéw aortalno-ptucnych

e stanu tetnic wiencowych przed planowana kardiochirurgia u starszych pacjentéw

Ocena hemodynamiki jest wskazana u pacjentéw z lewo-prawym przeciekiem i
nadcisnieniem plucnym w celu ustalenia wskazan do leczenia operacyjnego. U pacjentow
z wysokim oporem ptucnym nalezy wykona¢ proby czynnosciowe (tlen, tolazolina lub
tlenek azotu) w celu oceny reaktywnosci tozyska ptucnego. Pacjenci z zespotem

Strona 21 z 24




|E| Material pobrany ze strony fizjobaza.pl - kompletne Zrédlo wiedzy o fizjoterapii

Eisenmengera maja przeciwwskazania do operacji. Oddzielna grupe stanowia chorzy, u
ktorych niemozliwa jest dwukomorowa korekcja — u nich cewnikowanie rutynowo
wykonuje sie przed kwalifikacja do krazenia typu Fontan.

Interwencyjne cewnikowanie serca

Przezskorna walwuloplastyka plucna

Zabieg wprowadzony w 1982 roku jest leczeniem z wyboru wrodzonego zwezenia
zastawki ptucnej u dzieci i dorostych. Wskazania: gradient miedzy prawa komora a
pniem ptucnym >30 mmHg przy prawidtowym rzucie serca (przy bardzo ciasnym
zwezeniu gradient moze by¢ zanizony). Zabieg: wykonywany w znieczuleniu miejscowym,
z dojscia od zyly udowej; stosuje sie balon o srednicy wiekszej niz pierscien zastawki o
20-50%.

Wyniki: bezposrednie i odlegte sa bardzo dobre — u znacznej wiekszosci pacjentow
dochodzi do skutecznego poszerzenia zastawki i zniesienia gradientu. U czesci chorych z
dysplastyczna zastawka wyniki sa gorsze i wymagana jest operacja. Niedomykalnos¢
ptucna po walwuloplastyce wystepuje u okoto 10-20% i rzadko stanowi istotny problem
kliniczny.

Powiklania: uszkodzenie naczynia biodrowego, pekniecie pierscienia ptucnego,
tamponada serca, krwotok, migotanie komor, zaburzenia przewodzenia — wystepuja
rzadko i czesciej u niemowlat.

Po skutecznej walwuloplastyce pacjenci nie wymagaja profilaktyki infekcyjnego zapalenia
wsierdzia.

Przezskorna walwuloplastyka zastawki aortalnej

Pierwsze zastosowania kliniczne opublikowano w 1984 roku. Wskazania: zwezenie
aortalne ze skurczowym gradientem LV-aorta powyzej 50 mmHg z najwyzej niewielka
niedomykalnoscia. Zabieg: precyzyjna ocena zastawki i pierscienia, balon o srednicy
85-90% srednicy pierscienia. Przy duzych pierscieniach stosuje sie technike
dwubalonowa. Wyniki sa wstepnie skuteczne, ale problemem pozostaje nawrdt zwezenia i
jatrogenna niedomykalnos¢. Po zabiegu konieczne monitorowanie echokardiograficzne
(po ~3 miesigcach, a nastepnie po roku).
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Balonowa angioplastyka koarktacji aorty

Poprzednio uwazana za przeciwwskazang, obecnie w wyselekcjonowanych przypadkach
mozliwa u dzieci powyzej 1 roku zycia i u mtodych dorostych; u nastolatkéw czesciej
stosuje sie stent. Wskazania: gradient cisSnien powyzej 20 mmHg, ograniczone zwezenie
bez hipoplazji. Zabieg: uzycie balonu o Srednicy co najmniej 2,5-krotnie wiekszej niz
Srednica zwezenia, ale nie wiekszej niz sSrednica aorty ponizej poszerzenia. Przy
rekoarktacji rozwaza sie implantacje stentu przy "elastic recoil".

Wyniki: u 74-88% dzieci uzyskuje sie spadek gradientu ponizej 75%. Powiktania:
$Smiertelnos¢ <1%, opisano pekniecie aorty i tetniaki u 2-7% pacjentéw. Kontrola: po
6-12 miesiacach; monitorowac cisnienie i dopplerowsko gradient w aorcie zstepujace;j.

Przeznaczyniowe zamykanie ubytkow miedzyprzedsionkowych typu
drugiego

Od lat 90. stosowane sa urzadzenia takie jak Cardioseal czy Amplatzer. Wskazaniem do
zamkniecia jest ubytek typu drugiego z istotnym lewo-prawym przeciekiem powodujacym
przeciazenie objetosciowe prawego serca (stosunek przeptywu ptucnego do systemowego
>1,5).

Do zamkniecia nadaja sie ubytki:

¢ potozone centralnie z co najmniej 5 mm marginesem otaczajacej tkanki

e przednio-gérne z odpowiednimi brzegami

* 7 tetniakowatym uwypukleniem czesci przegrody

e mnogie ubytki, jesli zamkniecie najwiekszego zamyka pozostate

* $rednica mierzona balonem nie powinna przekracza¢ 38 mm (ograniczenie
dostepnych okluderéw)

Zabieg wykonuje sie w znieczuleniu ogdélnym pod kontrola echo przezprzelykowego.
Wyniki — wysoka skutecznos¢ i niski odsetek powiklan (embolia, perforacja przedsionka,
zaburzenia przewodzenia). Po zabiegu zalecana jest aspiryna 150-300 mg przez 3-6
miesiecy oraz profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia przez 6 miesiecy.

Przeznaczyniowe zamykanie przetrwalego przewodu tetniczego (PDA)
Zamykanie PDA przez cewnik stosuje sie od lat 60.; techniki ewoluowaty od korkéw z
gabki do koili i korka Amplatza. Wskazania: powszechnie uznaje sie, ze PDA powinien

by¢ zamkniety ze wzgledu na ryzyko infekcyjnego zapalenia przewodu, niezaleznie od
wielkosci przecieku. Mate przewody (<3 mm) zamyka sie koilami; wieksze przy uzyciu
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korka Amplatza.

Zabieg i wyniki: Zamykanie koilami — skutecznos$¢ 97-98% catkowitych zamknie¢ po 6
miesigcach. Zamykanie korkiem Amplatza — bardzo wysoka skutecznos¢; u dorostych
nalezy zwréci¢ uwage na zwapnienia $ciany przewodu i aorty, ktére moga wymagac
leczenia operacyjnego. Po szczelnym zamknieciu PDA zalecana jest profilaktyka
infekcyjnego zapalenia wsierdzia przez 6 miesiecy. W razie szczelnego zamkniecia
pacjenci nie wymagaja okresowej kontroli kardiologiczne;j.
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