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Wady serca cz. 2

Postgpowanie po leczeniu zabiegowym wymaga zwrdcenia szczegdlnej uwagi na

e warto$ci systemowego ci$nienia tgtniczego

przy wspotistniejacej dwuptatkowej zastawce aorty mozliwo$¢ powstania/nasilenia zwgzenia lub niedomykalnos$ci, nawet po wielu
latach

nawrot koarktacji

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

po6zne rozwarstwienia (powyzej lub ponizej operowanego miejsca)

rozwdj t¢tniaka po operacjach z wszyciem faty.

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 sig, ze leczeniem z wyboru jest przeztgtnicza
angioplastyka balonowa. Kontrola powinna by¢ przeprowadzona w 6 miesigcy po leczeniu zabiegowym. Kolejne badania nalezy
przeprowadza¢ co rok u chorych z dobrym wynikiem leczenia. Obowiazuje profilaktyka infekcyjnego zapalenia blony wewngtrznej
aorty zardwno przed, jak i po leczeniu zabiegowym.

WADY ZASTAWEK PRZEDSIONKOWO-KOMOROWYCH Zastawka prawa Definicja. Nieprawidtowa budowa i/lub czynno$¢
zastawki przedsionkowo-komorowo prawej. Podzial. Najczgstsza postacia jest anomalia Ebsteina. Inna nieprawidlowoscia jest dysplazja.

Nieprawidlowa zastawka moze wystgpowac w czgsciowej postaci kanatu przedsionkowo-komorowego. Atrezja zastawki (brak
czynno$ciowego potaczenia pomigdzy prawym przedsionkiem i prawa komora) nigdy nie wystgpuje w formie izolowane;.

Zaburzenia hemodynamiczne zaleza od zmian morfologicznych, przejawiaja signiedomykalno$cia, zwe¢zeniem lub ich wspoétistnieniem.
Ich nastgpstwa sa podobne jak wprzebiegu wad nabytych. Rozpoznanie. Podejrzenie wady rodzi badanie kliniczne,
elektrokardiograficzne, radiologiczne klatki piersiowej. Wadg potwierdza przezklatkowe badanie echokardiograficzne. Leczenie, jego
wyniki oraz rokowanie jest zalezne od typu wady, zaawansowania zmian morfologicznych i czynno$ciowych. Anomalia Ebsteina

To najczegstsza posta¢ wady zastawki trojdzielnej, jest rzadka wada wrodzong. Charakteryzuje sig:

® rdznego stopnia przemieszczeniem przyczepu przegrodowego i tylnego ptatka zastawki w glab prawej komory
® podzialem prawej komory na czg$¢ zatrializowana i wlasciwa (w wyniku przemieszczenia platkow zastawki trojdzielne;).
e rdznego stopnia niedomykalnoscia zastawki, znacznie rzadziej zwezeniem.

Bardzo czgsto obecna jest sinica wynikajaca z prawo-lewego przecieku na poziomie przedsionkow (wspotistniejacy drozny otwor
owalny lub ubytek przegrody migdzyprzedsionkowe;j).
U okoto 25% stwierdza si¢ dodatkowa droge przewodzenia.

Zaburzenia hemodynamiczne: zaleza od stopnia niedomykalnosci zastawki oraz

przecieku na poziomie przedsionkéw. W cigzkich przypadkach obserwuje sig tgtniakowate poszerzenie prawego przedsionka oraz
nasilong sinicg spoczynkowa. Rozpoznanie: podejrzenie wady nasuwa badanie kliniczne (ostuchiwaniem - wielotonowo$¢ okreslana
mianem lopotu zagla), charakterystyczne zmiany w badaniu elektrokardiograficznym (dziwaczny blok prawej odnogi peczka Hisa),
badanie radiologiczne klatki piersiowej (duze serce, czgsto hypowolemiczny rysunek ptucny). Wadg potwierdza przezklatkowe badanie
echokardiograficzne, oceniajace takze stopien zaawansowania zmian morfologicznych i czynno$ciowych. Nalezy poszukiwac
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 si¢ wydolnosc¢ fizyczna, przejscie z I1 do IIT klasy NYHA
postepujace poszerzenie sylwetki serca

nasilona sinica

postepujace objawy niedomykalnos$ci zastawki

przebyty udar niedokrwienny mézgu.

Zaburzenia rytmu wymagaja postgpowania zgodnego z odpowiednimi Standardami PTK. U pacjentéw ze znacznym uposledzeniem
czynnosci skurczowej prawej komory lub wybitnym zmniejszeniem objgtosci jej czgsci wlasciwej nalezy rozwazy¢ wykonanie
paliatywnego zespolenia - dwukierunkowego Glenna lub operacji typu Fontan. W skrajnych przypadkach nalezy rozwazy¢ transplantacjg
serca.

Wiyniki leczenia, zalecenia, rokowanie: wyniki leczenia operacyjnego sa lepsze po
naprawie zastawki niz po jej wymianie ze wzglgdu na czgste powiklania zakrzepowe. Czgste uszkodzenie czynnosci prawej komory

zalezne od jej budowy ($cienczenie $cian, szczegolnie zatrializowanej prawej komory) ogranicza pooperacyjna poprawe czynno$ciowa.
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Po operacji nalezy ocenic:

® czynno$¢ zastawki po rekonstrukcji
® czynno$¢ zastawki po wszczepieniu
e zaburzenia rytmu serca w badaniu holterowskim i probie wysitkowe;.

Kontrola nie powinna by¢ zalecana rzadziej niz raz do roku. Poniewaz pacjenci sg operowani p6zno, w okresie nasilenia dolegliwosci,
zaniechanie leczenia operacyjnego prowadzi do dalszego pogorszenia klinicznego.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana przed leczeniem operacyjnym, jest natomiast konieczna przez 6
miesigcy po rekonstrukeji zastawki, a po wszczepieniu sztucznej zastawki - przez cale zycie. Dysplazja zastawki trojdzielnej. Klinicznie
imituje anomali¢ Ebsteina. R6zni si¢ od niej prawidtowym odejsciem wszystkich ptatkow od pierscienia trojdzielnego i czgsto wybitnie
nieprawidtowa koaptacja ptatkow. Moze towarzyszy¢ anomalii Uhla. Rozpoznanie pozwala ustali¢ przezklatkowe badanie
echokardiograficzne. Zalecenia - jak u pacjentdéw z anomalig Ebsteina. Zastawka lewa. Definicja. Nieprawidtowa budowa i/lub czynnosé
zastawki przedsionkowo-komorowo- lewej. Podziatl. Poza wypadaniem ptatka mitralnego, wtérnego do nadmiaru tkanki
ptatkéwmitralnych w przebiegu zwyrodnienia §luzakowatego, wrodzone wady zastawki mitralnej spotyka si¢ u dorostych bardzo
rzadko. Sa spowodowane réoznymi anomaliami morfologicznymi aparatu mitralnego:

¢ rozszczepem przedniego platka mitralnego, zwiazanego najczesciej z wada rozwoju poduszeczek wsierdziowych, rzadziej
izolowanego

e zastawka dwuujsciowa

e zastawka spadochronowata

e arkada mitralna.

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

Jest spowodowane obecnoscia btony tacznotkankowej w lewym przedsionku, pomigdzy zastawka mitralng a ujéciem zyt ptucnych.
Wada bardzo rzadka u dorostych Czynnosciowo nasladuje zwegzenie lewego ujscia zylnego. Towarzyszy mu najcz¢sciej ubytek
przegrody migdzyprzedsionkowej typu otworu wtoérnego.

Prawostronne serce trojprzedsionkowe nalezy do kazuistyki.

Leczenie operacyjne, gdy obecne sa objawy utrudnionego sptywu z zyt plucnych. ANOMALIE TETNIC WIENCOWYCH Naleza tu
trzy rodzaje anomalii.

e Ektopowe odejscie lewej lub prawej tetnicy z przeciwleglej zatoki wienicowe;j
e (Qdejscie lewej tetnicy wiencowej od tetnicy plucnej
® Wrodzone wiencowe przetoki t¢tniczo-zylne.

Ektopowe odejscie lewej lub prawej tetnicy z przeciwleglej zatoki wiencowej. Tetnica taka biegnie pomigdzy aorta i t¢tnica ptucna,
moze by¢ hypoplastyczna i/lub zagigta. Moze ona ulega¢ uci$nigciu przez duze tgtnice, szczegdlnie w czasie wysitku lub przy
nadci$nieniu t¢tniczym. U dzieci i dorostych ponizej 40. roku zycia anomalia moze ujawnic si¢ w postaci wysitkowej stenokardii,
komorowych zaburzen rytmu, lub moze by¢ przyczyna naglego zgonu (do 20% nagtych zgondw u atletow). W tych przypadkach tetnica
ektopowa jest dominujaca, z cechami hypoplazji i ucisku w czgsci poczatkowej. U starszych pacjentdéw anomalia moze by¢
przypadkowo zobrazowana podczas koronarografii. Wowczas t¢tnica nie wykazuje cech ucisku a anomalia nie ma znaczenia
klinicznego. Odejscie lewej tetnicy wiencowej od tetnicy ptucnej. Lewa tetnica wiencowa taczy si¢ zwykle bogata siecia kolaterali z
prawa tetnica wiencowa. Wada moze prowadzi¢ do odcinkowego uposledzenia kurczliwosci lewej komory z dyskineza wiacznie, oraz
dysfunkcji mig$nia brodawkowatego i niedomykalnoéci mitralnej. Anomalia ujawnia si¢ najczesciej juz w wieku niemowlgcym pod
postacia zawatu serca, niewydolnosci lewej komory lub niedomykalno$ci mitralnej. Do 10% chorych przezywa dzigki naturalnym
mechanizmom wyroéwnawczym (krazenie oboczne) a wada ujawnia si¢ w wieku dorostym bolami stenokardialnymi, komorowymi
zaburzeniami rytmu lub naglym zgonem. W badaniach dodatkowych stwierdza si¢ patologiczne zatamki Q w EKG, dyskinezg
segmentow lewej komory, niedomykalno$¢ mitralna. Wrodzone wiencowe przetoki te¢tniczo-zylne. Roznej wielkosci i ilosci potaczenia
tetnic wiencowych z jamami serca, duzymi tgtnicami czy zytami gtéwnymi, u starszych dorostych moga by¢ przyczyna niewydolnosci
(przeciazenie objetosciowe) czy niedokrwienia serca (podkradanie). Przetoki uchodzace do przedsionkéw moga by¢ przyczyna
migotania przedsionkow. Jezeli przetoki sa bardzo duze, anomalia ujawnia sig¢ 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 niewydolnoéci serca. Mate przetoki moga by¢ przypadkowym znaleziskiem w trakcie koronarografii. Przetoki moga
by¢ miejscem infekcyjnego zapalenia wsierdzia.

Rozpoznanie powinno obejmowac:

Ektopowe odej$cie tgtnicy wieficowej - ustalenie miejsca ujscia tgtnicy i relacji jej poczatkowego odcinka do aorty i t¢tnicy ptucne;j.
Nalezy ustali¢ obecnos¢ zaburzen perfuzji migsnia serca w wysitkowym badaniu scyntygraficznym i ewentualnych wysitkowych arytmii
komorowych. Odejscie lewej tgtnicy wienicowej od tgtnicy ptucnej. Konieczne jest ustalenie miejsca ujscia lewej tgtnicy wiencowej,
obecnosci kolaterali do prawej te¢tnicy wiencowej, funkcji lewej komory i zastawki mitralnej. Przeciek lewo-prawy jest zwykle
nieistotny, a ci$nienie ptucne prawidtowe. Wrodzone wiencowe przetoki tgtniczo-zylne. Wskazane jest ustalenie anatomii przetok, stanu
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tetnic wiencowych obwodowo do ujscia przetok, funkcji lewej komory i jam serca do ktorych przetoki uchodza. Przeciek lewo-prawy
jest zwykle nieistotny, a ci$nienie ptucne prawidtowe.

Rozpoznanie stawiane jest na podstawie badan:

badanie kliniczne

EKG

RTG klatki piersiowe;j

echokardiogram z dopplerowska ocena przeptywu

Holter EKG w celu poszukiwania arytmii komorowych

ocena wysitkowej izotopowej perfuzji migénia serca (SPECT)
cewnikowanie serca z selektywna koronarografia praktycznie u wszystkich.

Leczenie:

Ektopowe odejscie tgtnicy wienicowej. Wskazania do leczenia maja pacjenci z udokumentowanym niedokrwieniem mig$nia serca w
obszarze ukrwienia ektopowej tetnicy, lub u ktoérych stwierdza si¢ komorowe zaburzenia rytmu lub po przebytym epizodzie zatrzymania
krazenia. Leczenie operacyjne polega na wszyciu pomostu tgtniczego. Nie jest dotychczas ustalone, czy podwiazanie tetnicy ektopowe;j
jest wskazane podczas takiej operacji (w celu uniknigcia przeptywu konkurencyjnego). Operacja prowadzi do ustapienia bolow
wiencowych, niedokrwienia, zaburzen rytmu i zmniejsza ryzyko nagtego zgonu. Efekt odlegly zalezny jest od stanu pomostu aortalno-
wiencowego. Jezeli wskazania do operacji nie s oczywiste, poleca si¢ stosowanie lekow blokujacych receptory beta i/lub blokujacych
kanaly wapniowe.

Odejscie lewej tetnicy wiencowej od tgtnicy plucnej. Wszyscy ci pacjenci maja wskazania do zabiegu. Operacja moze polega¢ na
przeszczepieniu ujscia lewej tetnicy wiencowej do aorty, wytworzeniu tunelu wewnatrz tgtnicy ptucnej taczacego aortg z ujsciem tetnicy
wiencowej, potaczeniu lewej tetnicy podobojczykowej z ujSciem tgtnicy wiencowej, czy wszczepieniu pomostu aortalno-wiencowego.
Stosowana w przeszlosci operacja podwiazania lewej t¢tnicy wiencowej nie jest obecnie polecana. U niektorych chorych operacja moze
obejmowac rowniez naprawg zastawki mitralnej, czy resekcjg tgtniaka lewej komory. Celem zabiegu jest u ustapienie bolow
wiencowych, niedokrwienia, zaburzen rytmu, poprawa czynnos$ci lewej komory i zmniejszenie ryzyka nagtego zgonu. Wrodzone
wiencowe przetoki tgtniczo-zylne. Wskazaniem do leczenia sg przetoki objawowe. Uwaza sig, ze u mtodych chorych wskazane jest
profilaktyczne zamknigcie przetok, poniewaz moga si¢ powigkszac. Przy sprzyjajacej anatomii przetoki zamyka si¢ nieoperacyjnie,
najczes$ciej przy pomocy "koili" wprowadzanych przez cewnik. W pozostatych przypadkach wykonuje si¢ zabieg operacyjny. Po zabiegu
nastgpuje istotna poprawa, ustapienie dolegliwosci, niedokrwienia czy niewydolnosci serca. Nadkomorowe zaburzenia rytmu moga
pozostac.

Postgpowanie po leczeniu. Nalezy zwroci¢ szczegolna uwagg na:

nawroét niedokrwienia serca

funkcjg lewej komory i zastawki mitralnej
zaburzenia rytmu serca

nawroty przetok wiencowych

Kontrolne wizyty nalezy przeprowadzaé nie rzadziej niz co dwa lata, zaleznie od stanu klinicznego i wyniku interwencji.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana, jesli nie doszto douszkodzenia zastawek przedsionkowo-komorowych.
ZESPOL EISENMENGERA Definicja. Zespotem Eisenmengera okresla si¢ dwukierunkowy lub odwrocony (prawo- lewy) przeciek na
poziomie serca lub pni tgtniczych, wywotany wysokim, nieodwracalnym naczyniowym oporem ptucnym w przebiegu naczyniowe;j
choroby ptucnej (pulmonary vascular obstructive disease). W $cianie tetniczek tozyska ptucnego dochodzi do zmian
histopatologicznych, obejmujacych rozwdj migsnidwki w zwykle jej pozbawionych obwodowych naczyniach, przerost blony srodkowe;j
i stopniowe zmniejszenie liczby naczyn obwodowych. W przypadku ubytku przegrody migdzykomorowej wysoki opor ptucny, na
poziomie systemowego, stwierdzany jest najczeséciej juz w okresie niemowlgcym. W przypadku ubytku
przegrodymiedzyprzedsionkowej i przetrwatego przewodu tgtniczego moze rozwijac sig stopniowo. Zaburzenia czynnosciowe. Zespot
prowadzi do obnizenia wysycenia tlenem krwi tgtniczej (desaturacji), czego manifestacja kliniczna jest centralna sinica. Przewlekta
desaturacja prowadzi do wielu nastgpstw ogolnoustrojowych. Podstawa rozpoznania. Do rozpoznania zespotu Eisenmengera upowaznia
stwierdzenie wady przeciekowej z wysokim naczyniowym oporem ptucnym nie obnizajacym si¢ po zastosowaniu bodzca
wazodilatacyjnego (tlen, tolazolina, tlenek azotu). Towarzyszy jej desaturacja krwi tetniczej <90%. Podejrzenie zespotu rodzi doktadne
badanie podmiotowe i przedmiotowe, EKG i RTG klatki piersiowej. Pelnych danych morfologicznych i czynno$ciowych dostarcza
najczgsciej pelne przezklatkowe badanie echokardiograficzne i dopplerowskie. Metody inwazyjne sa zalecane jedynie w tych
nielicznych przypadkach, gdy ocena nieinwazyjna zostawia nadziej¢ na korekcje¢ chirurgiczng wady. Biopsja ptuca jest wykonywana
wyjatkowo rzadko, gdy pelne badanie inwazyjne nadal nie wyklucza odwracalno$ci wysokiego oporu. W tej grupie chorych jest to
zabieg obarczony duza $miertelno$cia. Leczenie. Leczenie zabiegowe jest przeciwwskazane. Teoretycznie mozliwa jest transplantacja
ptuc i serca, obarczona wysoka $miertelnoscia, w Polsce jest niedostgpna. Leczenie zachowawcze jest ukierunkowane na korygowanie
sercowo- naczyniowych i ogdélnoustrojowych nastgpstw zespotu oraz unikanie sytuacji mogacych prowadzi¢ do ich nasilenia.
Zagadnienia te zostang doktadniej oméwione w czgsci poswigconej powiktaniom uktadowym przewlektej hipoksji. Historia naturalna,
wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Zesp6t rozwija si¢ wczesniej i znacznie czgéciej u pacjentdw z przetrwatym przewodem
tetniczym i nierestrykcyjnym ubytkiem przegrody migdzykomorowej niz z izolowanym ubytkiem przegrody migdzyprzedsionkowe;.
Sinica pojawia si¢ w drugiej, trzeciej dekadzie zycia, duszno$¢ i mgezliwo$é jest proporcjonalna do stopnia sinicy.
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Dla zespotu charakterystyczne sa nast¢pujace powiklania, czgsto wspolistniejace ze soba i oddzialujace wzajemnie na siebie:

erytrocytoza

krwioplucie

zaburzenia krzepnigcia

hyperurykemia, dna moczanowa

zaburzenia rytmu (najczg$ciej trzepotanie/migotanie przedsionkow)
niewydolnos¢ serca (rzadko przed 40. r.z. oraz u pacjentow z ubytkiem przegrody migdzykomorowej, czg$ciej w razie
niedomykalno$ci zastawki przedsionkowo-komorowej)

omdlenia

nagly zgon

udar mozgu

zatory paradoksalne

kamica pecherzyka zotciowego

osteoartropatia przerostowa

zaburzenia czynnosci nerek

infekcyjne zapalenie wsierdzia

dusznica bolesna

ropien mozgu. Niebezpieczenstwo powiktan wzrasta:

w ciazy

podczas znieczulenia ogélnego i zabiegéw chirurgicznych

po podaniu lekéw rozszerzajacych naczynia, odwadniajacych, niektérych hormonalnych
po krwawieniu

w niedokrwisto$ci

podczas cewnikowania serca oraz duzych naczyn

w czasie przebywania w terenach gorskich

podczas infekcji ptucnych.

Stany te prowadza do nasilenia prawo-lewego przecieku, wigkszej desaturacji i/lub spadku rzutu serca i upo$ledzenia transportu tlenu do
tkanek. W ciagu kolejnych lat objawy nasilaja si¢. 10 lat przezywa 80% pacjentow, 77% - 15 lat, 42% - 25 lat. Wigkszos$¢ chorych
umiera pomigdzy 3. i 4. dekada zycia, pojedynczy chorzy dozywaja 7. dekady zycia. Nie ma jednoznacznej opinii, czy typ wady ma
wplyw na dlugos¢ przezycia. Na zte rokowanie wskazuja utraty przytomnosci, podwyzszone ci$nienie napetniania prawej komory,
desaturacja krwi tetniczej ponizej 85%. Najczegstsza przyczyna zgonu jest nagly zgon sercowy, prawdopodobnie wskutek komorowych
tachyarytmii. Inne przyczyny to niewydolno$¢ serca, krwotok plucny, ropien mozgu, powiktania zatorowo-zakrzepowe, powiktania
ciazy i zabiegow chirurgicznych. Leczenie zachowawcze, jesli nie ma wymaga tego stan pacjenta, powinno w jak najmniejszym stopniu
ingerowa¢ w wyrownawcze mechanizmy patofizjologiczne. Nalezy szczegolna uwage zwroci¢ na profilaktyke - antybiotyki w razie
mozliwosci powiktania infekcyjnym zapaleniem wsierdzia, unikanie infekcji, szczepienia przeciwko grypie, higiena jamy ustne;.
Krwioupusty wymagaja rozwaznego stosowania. Pacjenci z wigksza desaturacja wymagaja wyzszych pozioméw hematokrytu.
Doktadniejsze omowienie w czgsci poswigconej powiktaniom uktadowym hipoksji i ich leczeniu.

Leczenie chirurgiczne obejmuje transplantacje¢ serca i pluc lub transplantacje ptuca z korekcja wady wywotujacej zespot Eisenmengera.
Przezywalno$¢ jednoroczna wynosi okoto 70%-80%, ale 4 lata po transplantacji zyje mniej niz 50%. Zabieg w Polsce nie jest
wykonywany. Specjalne zalecenia obejmuja:

e przeciwwskazanie do zajscia w ciazg
® zabronione przebywanie na duzych wysokos$ciach
e dostegp do tlenoterapii podczas podrdzy samolotem.

Ciaza stanowi zagrozenie dla zycia matki (okoto 50% $miertelno$ci), najczesciej z powodu powiktan zakrzepowo-zatorowych,
odwodnienia, stanu przedrzucawkowego, do ktorych dochodzi w okresie porodu i w okresie do 1 miesiaca po porodzie. Sposdb porodu
nie ma znaczenia. Dane te uzasadniaja aborcj¢ ze wskazan lekarskich. Pacjentka, ktéra mimo wyczerpujacej informacji o stopniu
zagrozenia decyduje si¢ na kontynuowanie ciazy powinna zosta¢ otoczona bardzo troskliwa i wszechstronna opieka. Obejmuje ona:

tlenoterapig w razie nasilenia dusznosci

podawanie naparstnicy i diuretykow w razie niewydolnosci serca

monitorowanie saturacji pulsoksymetrem, rytmu serca, ci$nienia t¢tniczego najlepiej metoda krwawa w czasie porodu. Nalezy
prowadzi¢ stalg tlenoterapig. Nie powinno si¢ monitorowaé parametréw hemodynamicznych metoda Swan- Ganza ze wzgledu na
mozliwos$¢ powiktan zatorowych.

porod sitami natury by uniknaé powiktan zwiazanych ze znieczuleniem

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

przed wypisem nalezy wlaczy¢ doustne leczenie przeciwkrzepliwe w miejsce heparyny i kontynuowac do 8 tygodni po porodzie.

Pacjentki z zespotem Eisenmengera powinny zosta¢ jak najwcze$niej poinformowane o przeciwwskazaniu do ciazy oraz o sposobach
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skutecznej antykoncepcji. Leki hormonalne sa u nich przeciwwskazane, ograniczona skuteczno$¢ maja srodki mechaniczne. Zalecane
jest podwiazanie jajowodow.

Przygotowanie do zabiegdw pozasercowych chirurgicznych wymaga $cistegomonitorowania hemodynamicznego. Konieczna jest
wspotpraca do§wiadczonego anestezjologa. Znieczulenie nie powinno zmniejsza¢ ci$nienia i oporu systemowego. Jesli mozliwe,
powinno si¢ stosowaé znieczulenie miejscowe. Postgpowanie pooperacyjne obejmuje:

inwazyjne monitorowanie ci$nienia t¢tniczego i saturacji krwi tetniczej

doktadne uzupehienie objgtosci ptynow

presory w razie obnizenia ci$nienia tgtniczego

podawanie antybiotyku

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

® jak najszybsze uruchomienie dla zapobiezenia powiktaniom zatorowo- zakrzepowym.

Obowiazuje profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia. POWIKLANIA UKEADOWE PRZEWLEKLEJ HIPOKSJI I ICH
LECZENIE Definicja. Przewlekta hipoksja, klinicznie przejawiajaca sig sinica centralna, spowodowana jest obnizona saturacja krwi
tetniczej, wtorng do prawo-lewego przecieku lub nieprawidlowej czynnosci ptuc. Sinica jest widoczna, gdy ilo$¢ zredukowanej
hemoglobiny we krwi wlosniczkowej przekracza 5 g%.

Nastgpstwa sinicy i powiklania narzadowe przewlektej hipoksji. Nastgpstwem przewlektej desaturacji sa:

erytrocytoza

zaburzenia krzepnigcia

krwioplucie

zapalenie oraz kamica pgcherzyka zolciowego
zaburzenia czynnosci nerek

nieprawidtowa przemiana moczanowa
osteoartropatia przerostowa.

Leczenie. Jesli nie mozna doprowadzi¢ do prawidlowego utlenowania krwi t¢tniczej, korygujac wadg serca lub pni tgtniczych, nalezy
prowadzi¢ rozwazne leczenie zachowawcze, by nie ingerowac, o ile nie wymaga tego stan pacjenta, w wyréwnawcze mechanizmy
patofizjologiczne. Erytrocytoza. Obnizona saturacja krwi tgtniczej prowadzi do hipoksji tkanek, co jest bodzcem do produkeji
erytropoetyny i wzrostu liczby krwinek czerwonych. Zwigkszona masa erytrocytow jest zatem mechanizmem kompensacyjnym,
zapewniajacym lepsze utlenowanie tkanek. O ile nie towarzysza jej niepozadane objawy, okreslana jest skompensowana, i jest
mechanizmem wyréwnawczym. Dotaczenie si¢ objawdw zespotu lepkosci §wiadczy o zdekompensowanej erytrocytozie. W postaci
skompensowanej, stabilnie podwyzszonemu hematokrytowi (nawet powyzej 70%) i prawidlowemu poziomowi zelaza w surowicy krwi
towarzysza zaznaczone jedynie objawy zespotu lepkosci. Dekompensacja przejawia si¢ niestabilnym, rosnacym hematokrytem,
umiarkowanymi lub nasilonymi objawami zespohu lepkosci (bodle i zawroty gtowy, zaburzenia widzenia i shuchu, mroczki przed oczami,
zaburzenia koncentracji, ostabienie, sennosc¢). Pacjenci ze skompensowana erytrocytoza nie wymagaja terapeutycznych krwioupustow,
nawet przy warto$ciach hematokrytu powyzej 70%. Objawy takie sa rzadkie przy warto$ciach ponizej 65%. W tej grupie chorych nie
wykazano zadnych korzystnych efektow krwioupustow, powiktania zatorowo-zakrzepowych sa bardzo rzadkie. Bezzasadnie powtarzane
krwioupusty w celu jedynie obnizenia hematokrytu lub profilaktyki powiktan zakrzepowo-zatorowych prowadza do niedoboru zelaza ze
wszystkimi jego konsekwencjami, ktore klinicznie moga imitowaé zespot lepkosci. Ponadto, ze wzglgdu na zmiang wlasciwosci
reologicznych erytrocytow, dochodzi do powiktan zatorowo-zakrzepowych. U pacjentéw z hematokrytem <65% objawy zespotu
lepkosci $wiadcza najczesciej o niedoborze zelaza. Po potwierdzeniu niedokrwisto$ci nalezy podawac 325 mg siarczanu zelaza dziennie
pod Scista kontrolg poziomu hematokrytu (efekt odbicia). $elazo podajemy do czasu wzrostu poziomu zelaza. Wskazaniem do
krwioupustu jest nasilony zespo6t lepkosci u pacjentéw z hematokrytem >65%, po wykluczeniu odwodnienia i niedokrwisto$ci. Objgtosé
krwioupustu mozna obliczy¢ ze wzoru - [80-85ml/kg x (aktualny Ht - pozadany Ht)/aktualny Ht]. Zabieg powinien trwaé 30-45 minut z
nastgpowym uzupehnieniem objgtosci infuzja ptynu, na przyktad soli fizjologicznej lub dekstranu 40 000. Najczgsciej wystarczy
krwioupust o objgtosci 250-500 ml. Poprawa po krwioupuscie wystgpuje w ciagu 24 godzin. Krwioupust nalezy wykonaé takze przed
leczeniem operacyjnym pacjentom z objawami skazy krwotocznej i hematokrytem >65%. Chorzy z zespotem Eisenmengera nie powinni
otrzymywac lekdw uwazanych za wskazane przy nadci$nieniu ptucnym (na przyktad blokeréw kanatu wapniowego), gdyz moga
prowadzi¢ do nasilenia desaturacji krwi tgtniczej. Nie udowodniono korzystnego wptywu przewlektej tlenoterapii u dorostych,
jakkolwiek niektorzy pacjenci odczuwaja subiektywna poprawe. Zaburzenia krzepnigcia. Obejmuja trombocytopenig, wydtuzony czas
krwawienia i czas protrombinowy, niedobor czynnikéw krzepnigcia zaleznych od braku witaminy K oraz zaburzenia fibrynolizy.
Najczesciej maja tagodny charakter, nie wymagaja zatem specyficznego leczenia. Moga ulec nasileniu w wyniku urazu, na przyktad
zabiegu operacyjnego, ale takze w wyniku leczenia aspiryna i innymi niesterydowymi lekami przeciwzapalnymi oraz
przeciwplytkowymi. Nasilone krwawienie po krazeniu pozaustrojowym wymaga podawania desmopressiny.

Przy warto$ciach hematokrytu >65% zaburzenia krzepnigcia wystgpuja czgsciej, co uzasadnia stosowanie przedoperacyjnego
krwioupustu. W razie masywnego zagrazajacego zyciu krwotoku podaje si¢ czynniki krzepnigcia.

Krwioplucie. Wigkszo$¢ epizodéw krwioplucia nie wymaga wprawdzie leczenia, zawsze jednak groza one masywnym krwotokiem,
ktoéry moze doprowadzic¢ do zgonu. Leczenie jest rozne, w zaleznosci od przyczyny:

e zapalenie oskrzeli - leczenie antybiotykiem, leki przeciwkaszlowe
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zatorowos¢ phucna - leczenie przeciwzakrzepowe (heparyny drobnoczasteczkowe)

skaza krwotoczna - plytki krwi lub §wieze mrozone osocze, desmopressin

peknigcie kolaterali aortalno-ptucnej - embolizacja metoda przezskorna

peknigcie tgtnicy lub tgtniczki ptucnej - tamponada balonem, zaopatrzenie chirurgiczne, embolizacja tgtniczki metoda przezskorna.

Zapalenie oraz kamica pgcherzyka zotciowego. Prowadzi do niego prawdopodobnie podwyzszony poziom wolnej bilirubiny w zotci,
wtorny do zwigkszonej masy erytrocytow. W razie nieskutecznosci leczenia zachowawczego nalezy rozwazy¢ leczenie zabiegowe
kamicy. Zaburzenia czynnosci nerek. U ponad 30% pacjentow stwierdza si¢ objawy dysfunkcji ktebkéw nerkowych - biatkomocz,
podwyzszony poziom kreatyniny, krwinkomocz lub leukocyturig. Niekiedy moze wystapi¢ zespot nerczycowy. Nalezy unikaé lekow,
ktore moga nasilac te zaburzenia, oraz kontrolowa¢ diurezg po badaniach radiologicznych z uzyciem kontrastu. Nieprawidlowa
przemiana moczanowa. Wskutek zwigkszonej syntezy i spadku klirensu nerkowego dochodzi do podwyzszenia stgzenia kwasu
moczowego w surowicy krwi. Mimo to rzadko dochodzi do napadéw dny oraz kamicy moczanowej. Napad dny wymaga leczenia
dozylnego kolchicyna (leczenie z wyboru). Leczeniem profilaktycznym jest podawanie allopurinolu. Osteoartropatia przerostowa.
Przejawia si¢ nadmiernym rozrostem tkanek kostnych konczyn i skory. Dolegliwosci o typie tagodnej artralgii sa dos¢ czgste, podobnie
jak wysigki kaletek maziowych. NajczgSciej nie wymagaja leczenia. W razie uporczywych dolegliwosci zaleca sig salsalat (Disalgesic).
PRZELOSENIE WIELKICH PNI TETNICZYCH (d-TGA) PO LECZENIU OPERACYJNYM Definicja. Wada charakteryzuje si¢:

e zgodnym potaczeniem przedsionkowo-komorowym (prawidtowe potaczenie przedsionkéow i komor)
¢ niezgodnym potaczeniem komorowo-tgtniczym (aorta odchodzi od prawej komory, pien ptucny - od lewej)

Podziat

® Przelozenie proste, bez istotnych wad wspdtistniejacych (okoto 2/3 pacjentow)
® Przetozenie ztozone, w ktorym wspotistnieja inne wady, najczgsciej ubytek przegrody migdzykomorowej i zwegzenie drogi
odptywu prawej komory.

Zaburzenia anatomiczne i czynno$ciowe przed i po leczeniu operacyjnym. Przebieg wady jest uwarunkowany stopniem hipoksji
tkankowej, zdolno$ci komory systemowej (anatomicznie prawej) do utrzymania zwigkszonego obciazenia, rodzaju towarzyszacych
anomalii i stanu krazenia ptucnego. W tozu naczyn ptucnych moga rozwina¢ si¢ cigzkie zmiany morfologiczne przed uptywem 1-2 roku
zycia, szczegolnie u tych dzieci, ktore maja wspotistniejacy ubytek przegrody miedzykomorowej lub duzy przetrwaly przewdd tetniczy,
bez towarzyszacego zwegzenia drogi odptywu lewej komory. Blisko 90% nie leczonych pacjentdw umiera przed upltywem 1 roku zycia.
Glowna przyczyna $mierci jest anoksja i kwasica, a nastgpnie zastoinowa niewydolno$¢ serca. Inne przyczyny zgondw, to incydenty
zatorowo-zakrzepowe, szczegolnie mozgowe. Zabiegiem, ktory zmienit rokowanie wady bylta septostomia balonowa, poprawiajaca
mieszanie si¢ krwi na poziomie przedsionkoéw, zmniejszajaca anoksjg¢, pozwalajaca na odroczenie zabiegu operacyjnego na kilka
miesigcy. Obecnie, najliczniejsza jest grupa dorostych po operacji metoda Mustarda/Senninga, wykonywanej gldwnie w latach 60-80. Po
tych zabiegach krew z zyt systemowych jest nakierowana do zastawki mitralnej, a z zyt plucnych do zastawki trojdzielnej. Jest to tzw.
korekcja fizjologiczna, w wyniku ktdrej prawa komora nadal pelni funkcj¢ komory systemowej. Operacje te obecnie zastapiono korekcja
anatomiczng (tzw. arterial switch, operacja Jatene'a), ktora przywraca zgodno$¢ potaczen komorowo-tetniczych. W efekcie, lewa komora
petni rolg komory systemowej. Zabieg ten wymaga przeszczepienia t¢tnic wiencowych do neoaorty (wezesniej - pnia ptucnego). U
chorych ze wspdtistniejacym istotnym ubytkiem przegrody migdzykomorowej i zwezeniem zastawkowym lub podzastawkowym pnia
phucnego wykonuje si¢ operacj¢ metoda Rastelliego. Operacja polega na zmianie przeptywu krwi na poziomie komor - krew z komory
lewej, przez wewngtrzny tunel ptynie do aorty, a krew z komory prawej, poprzez wszczepiony zastawkowy konduit (zwykle homograft),
do tozyska plucnego. W efekcie komora lewa jest komora systemowa. U chorych z duzym ubytkiem przegrody migdzykomorowe;j i
rozwini¢tym nadci$nieniem ptucnym wykonuje si¢ czasem paliatywny zabieg metoda Mustarda lub Senninga z pozostawieniem ubytku,
Iub nawet jego poszerzeniem, dla poprawy saturacji krwi tgtniczej. Zabieg ten zwykle znacznie zmniejsza sinicg, poprawiajac stan
ogoblny pacjenta, pozostawiajac przeciek na poziomie komor jako wentyl bezpieczenstwa w przypadku wzrostu ciSnienia w tgtnicy
ptucne;j. Tacy pacjenci powinni by¢ leczeni jak inni chorzy z zespotem Eisenmengera. Uwagi ogolne. Niezaleznie od rodzaju wykonanej
operacji, wszyscy pacjenci wymagaja regularnej kontroli, na ktora sktada sig, oprocz wnikliwego badania podmiotowego i
przedmiotowego:

RTG klatki piersiowe;j

spoczynkowe badanie elektrokardiograficzne
pelne badanie echokardiograficzne

oznaczenie saturacji krwi tgtniczej lub kapilarnej.

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

Operacja Mustarda / Senninga (operacja fizjologiczna, atrial switch)
Najczgstszymi odlegtymi nastgpstwami i powiktaniami po operacji sa:

zwezenia tuneli wewnatrzprzedsionkowych

przeciek na poziomie przedsionkoéw

nadkomorowe zaburzenia rytmu

niedomykalno$¢ systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej (trojdzielnej)
zwezenie drogi odptywu lewej komory (zwezenie podptucne)
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® niewydolnos¢ komory systemowej. Diagnostyka powiktan i p6znych nast¢pstw wymaga:

e pelnego echokardiograficznego badania przezklatkowego, rozszerzonego o badanie przezprzelykowe w razie trudnos$ci
obrazowania

e monitorowanie rytmu serca metoda Holtera, dla oceny zagrozenia niewydolnoscia wezta zatokowego, nadkomorowych
tachyarytmii, rzadziej komorowych zaburzen rytmu

e clektrokardiograficznej proby wysitkowej, dla oceny wydolnos$ci fizycznej i zagrozenia zaburzeniami rytmu

® angiografii izotopowej, dla oceny czynno$ci komory systemowej, gdy sa kliniczne cechy jej dysfunkcji

e cewnikowania serca i angiografii, w przypadku watpliwosci po badaniach nieinwazyjnych, szczegélnie przed planowanym
poszerzeniem kanatu naptywu.

Wskazania do leczenia zabiegowego i zachowawczego obejmuja:

® objawowe zwe¢zenie naptywu z zyt systemowych - przezskorna plastyka balonowa, ewentualnie z implantacja stentu, u dorostych
leczenie chirurgiczne

® objawowe zwezenie naplywu z zyt ptucnych - préba plastyki przezskornej lub leczenie chirurgiczne

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

® objawowe zaburzenia rytmu i/lub przewodzenia - wykluczenie przyczyn hemodynamicznych, leczenie zgodne ze Standardami
PTK

¢ istotna niedomykalno$¢ systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej (anatomicznej trojdzielnej) - postgpowanie
zachowawcze (leczenie odciazajace komorg systemowa), leczenie chirurgiczne

¢ objawy dysfunkcji komory systemowej (anatomicznie prawej) - leczenie odcigzajace komorg systemowa, w przypadku
nieskuteczno$ci leczenia ewentualnie przeszczep serca lub zamiana operacji na arterial switch.

Operacja Jatene'a (korekcja anatomiczna, arterial switch)
Najczestszymi odleglymi nastgpstwami i powiktaniami sa:

niedokrwienie po wszczepieniu tgtnic wiencowych (skrgeenie tgtnicy, niewtasciwe wszycie)

zwegzenie w miejscu przecigeia i reimplantacji wielkich tgtnic

niedomykalno$¢ zastawki neoaorty

zwezenie drogi odptywu prawej komory. Diagnostyka powiktan i péznych nastgpstw obejmuje:

pelne echokardiograficzne badanie przezklatkowe

w razie podejrzenia niedokrwienia lewej komory - koronarografig, ewentualnie uzupetniona o scyntygrafi¢ perfuzyjna (SPECT)

Wskazania do leczenia zabiegowego i zachowawczego obejmuja:

istotne zwezenie drogi odplywu prawej komory (gradient skurczowy >60 mmHg)

- leczenie interwencyjne lub chirurgiczne

potwierdzone niedokrwienie mig$nia sercowego - pomostowanie aortalno- wiencowe,
istotna klinicznie niedomykalno$¢ zastawki neoaorty - leczenie chirurgiczne.

Operacja Rastelliego
Najczgstszymi odlegltymi nastgpstwami i powiktaniami sa:

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

rekanalizacja ubytku przegrody migdzykomorowej i nadci$nienie ptucne

podaortalne zwe¢zenie drogi odptywu lewej komory

niedomykalno$¢ zastawki aortalnej. Diagnostyka powiktan i pdznych nastgpstw obejmuje:

peine echokardiograficzne badanie przezklatkowe, w uzasadnionych przypadkach rozszerzone o badanie przezprzetykowe
cewnikowanie serca, przede wszystkim u pacjentdéw wymagajacych oceny naczyniowego oporu phucnego.

Wskazania do leczenia zabiegowego i zachowawczego.

istotne zwe¢zenie konduitu (>60 mmHg) i/lub istotna niedomykalno$¢ - chirurgiczna wymiana konduitu ($rednio po 7-10 latach)
zwezenie drogi odptywu lewej komory - leczenie chirurgiczne

resztkowy, istotny przeciek migdzykomorowy - zamknigcie chirurgiczne

zwezenie galezi tetnicy plucnej - poszerzenie tetnicy z implantacja stentu

niedomykalnos$¢ zastawki aortalnej - leczenie odciazajace lewa komorg, w przypadku zaawansowanej niedomykalnosci - leczenie
chirurgiczne.

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana przed i po leczeniu zabiegowym. Paliatywny zabieg Mustarda/Senninga
Leczenie i rokowanie jak w zespole Eisenmengera. SKORYGOWANE PRZELOSENIE WIELKICH TETNIC (cc-TGA, I-TGA)
Definicja. Wada charakteryzuje sig:

® niezgodnym polaczeniem przedsionkowo-komorowym (prawy przedsionek taczy si¢ z lewa komora, lewy przedsionek z prawa)
® niezgodnym potaczeniem komorowo-tgtniczym (aorta odchodzi od prawej komory, pien ptucny od komory lewe;.
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W efekcie krew z zyt systemowych wraca do prawego przedsionka, nastgpnie ptynie do anatomicznej komory lewej, od ktorej odchodzi
pien ptucny. Krew z zy! ptucnych wraca do lewego przedsionka, ktory jest potaczony z komora anatomicznie prawa, od ktorej odchodzi
aorta.

Podziat

e Posta¢ izolowana
e Postaé zlozona, znacznie czgstsza, w ktorej opisanym wyzej zmianom towarzysza dodatkowe anomalie, najczgsciej ubytek
przegrody migdzykomorowej i zastawkowe zwezenie pnia ptucnego.

Zaburzenia anatomiczne i czynno$ciowe. Komora anatomicznie prawa spetnia funkcjg komory systemowej. W izolowanej postaci wada
moze by¢ dtugo nie rozpoznana. Obraz kliniczny zmienia wspotistnienie innych wad. Moze wspotistnie¢ wrodzony catkowity blok
przedsionkowo-komorowy. Najczesciej w czwartej dekadzie Zycia ujawnia si¢ niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej (zastoj w krazeniu
phlucnym) oraz dysfunkcja komory systemowej. Wzrasta zagrozenie tachyarytmiami przedsionkowymi, mogacymi wyzwalaé obrzgk
ptuc. Od piatej dekady zycia czgsto obserwuje si¢ przedsionkowe zaburzenia rytmu. Podstawa rozpoznania

e RTG klatki piersiowej - rysunek naczyniowy plucny w zaleznosci od wad wspotistniejacych; zazwyczaj waska szyputa
naczyniowa, czgsto dekstrowersja

e EKG - czgsto blok przedsionkowo-komorowy

* pelne echokardiograficzne badanie przezklatkowe - najczgs$ciej badanie rozstrzygajace, pod warunkiem, ze mozna uzyska¢ obrazy
o odpowiedniej jako$ci. Konieczne poszukiwanie wad wspolistniejacych oraz ocena czynnosci komory systemowe;.

W niektorych ztozonych postaciach wady lub przed reoperacja przydatne jest cewnikowanie serca w celu pelnej oceny
hemodynamicznej. Dla ustalenia rokowania
przydatna jest ocena kurczliwos$ci komory systemowej przy uzyciu angiografii izotopowe;j oraz elektrokardiograficzny test wysitkowy.

Uwagi ogolne. Pacjenci wymagaja regularnej kontroli, na ktora sktada sig, oprocz starannego badania podmiotowego i przedmiotowego:

e RTG klatki piersiowej
® spoczynkowe badanie elektrokardiograficzne
® peine badanie echokardiograficzne.

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

Wskazania do leczenia zabiegowego i zachowawczego. Posta¢ izolowana nie wymaga leczenia operacyjnego, o ile nie ma wskazan do
korekcji niedomykalnosci systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej. Wada ze skompensowanym potaczeniem ubytku przegrody
migdzykomorowej i zwe¢zenia drogi odptywu lewej komory wymaga okresowej kontroli. Istotny lewo-prawy przeciek migdzykomorowy
wymaga chirurgicznego zamknigcia. Duza niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej moze wymagac leczenia operacyjnego, jesli
postgpowanie zachowawcze jest nieskuteczne. Zwezenie drogi odplywu lewej komory (ciasne zastawkowe zwezenie pnia ptucnego i/lub
zwezenie podzastawkowe) wymaga leczenia chirurgicznego:

® zespolenia systemowo-plucnego - operacja paliatywna

e korekeji z wszczepieniem konduitu zastawkowego pomigdzy anatomiczna komora lewa i tetnica plucna z zamknigciem ubytku
przegrody migdzykomorowej (czgsto z wszczepieniem uktadu stymulujacego z powodu jatrogennego bloku catkowitego) -
operacja definitywna, obciazona bardzo duzym ryzykiem

e korekcji naptywu na poziomie przedsionkow i potaczen komorowo-t¢tniczych (operacja Mustarda i Jatene'a, double switch) -
coraz czgSciej wykonywana, brak obserwacji odlegtych u dorostych

® operacji typu [lbawi - tunel taczacy lewa komoreg z aorta (podobnie jak w operacji Rastelliego), konduit taczacy prawa komorg z
tetnica ptucna, potaczone z korekcja na poziomie przedsionkdéw (typu Mustarda) z lub bez potaczenia zyty gtdéwnej gornej z
tetnica ptucng (bidirectional cavo-pulmonary anastomosis)

Catkowity blok przedsionkowo-komorowy wymaga wszczepienia uktadu stymulujacego, najlepiej typu DDD. Niewydolno$¢ komory
systemowej wskazuje na konieczno$¢ zintensyfikowania leczenia odcigzajacego komore systemowa (inhibitory enzymu konwertujacego,
diuretyki), naparstnica, a w ostatecznoS$ci przeszczep serca. Przedsionkowe zaburzenia rytmu - postgpowanie wedhug odpowiednich
Standardéw PTK.

Wskazania do reoperacji obejmuja:

zwezenie konduitu lewa komora - pien ptucny z maksymalnym gradientem skurczowym >60 mmHg (wymiana homograftu)
umiarkowang lub duza niedomykalnos¢ systemowej zastawki przedsionkowo- komorowe;j

resztkowy przeciek migdzykomorowy istotny czynno$ciowo (zamknigcie ubytku)

postepujace zwezenia plucne/podptucne

wymiang rozrusznika w razie jego dysfunkcji.

Wiyniki leczenia, rokowanie po leczeniu. Srednie przezycie w skorygowanej transpozycji z wadami towarzyszacymi wynosi ok. 40 lat;
przezycie jest lepsze w cc-TGA bez wad towarzyszacych, sigga okoto 60. roku zycia. Zgony najczg$ciej nagte (zaburzenia rytmu,
przewodzenia) lub z powodu postgpujacej niewydolnosci serca. Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana przed i po
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leczeniu zabiegowym. PACJENCI PO OPERACIJI FONTANA Definicja. Operacja Fontana jest zabiegiem paliatywnym, wykonywanym
u chorych z sercem jednokomorowym (anatomicznie lub czynnosciowo) i polega na potaczeniu zyt systemowych z tgtnica ptucna.
Klasyczny zabieg wprowadzono pierwotnie dla leczenia atrezji zastawki trojdzielnej, nastgpnie rozszerzono wskazania o serce
jednokomorowe, wspo6lna komorg i niektore cigzkie, ztozone wady serca.

Wedhug Choussata kryteria kwalifikujace do klasycznej operacji Fontana obejmuja:

rytm zatokowy

prawidtowa anatomig zyt gtdwnych

prawidlowa anatomig prawego przedsionka

prawidlowy naczyniowy opdr ptucny

$rednie ci$nienie w tgtnicy ptucnej <15 mmHg

prawidtowy wymiar pierscienia plucnego (<75% pierscienia aortalnego)

prawidtowa funkcj¢ komory systemowej (EF >50%)

szczelna lewa zastawke przedsionkowo-komorowa. Zespolenia zyt systemowych z tgtnica plucna obejmuja techniki:
bezposrednie potaczenie przedsionkowo-ptucne

przy uzyciu sztucznego potaczenia (tzw. konduitu), najczgsciej homograftu (potaczenie przedsionkowo-ptucne)
poprzez konduit taczacy prawy przedsionek ze szczatkowa prawa komora z wykorzystaniem komory (potaczenie przedsionkowo-
komorowe)

® bezposrednie zespolenie zyt systemowych z tetnica plucng (potaczenie zylno- ptucne)

a. poprzez tunel w prawym przedsionku
b. z ominigciem przedsionka przez zewnatrzsercowy konduit.

Zaburzenia morfologiczne i czynno$ciowe. Operacja likwiduje centralng sinicg, ale nie przywraca prawidtowej anatomii serca. Po
operacji nie powinno by¢ zwezenia na zadnym poziomie pomigdzy uktadem zyt systemowych i tetnica plucng. Bezposrednio po zabiegu
wzrasta ci$nienie w uktadzie zyt systemowych, prowadzac do objawdw zastoju przedsercowego (hepatomegalii, przesigkow, obrzekow).
Potaczenie prawego przedsionka z tgtnica ptucnag prowadzi do jego znacznego poszerzenia i przerostu, co powoduje zwolnienie
przeptywu, zast6j krwi i sprzyja powstaniu skrzeplin, przedsionkowych zaburzen rytmu, szczegélnie trzepotania. Do najczgstszych
odleglych powiktan naleza:

1. zaburzenia rytmu serca

® 0 trzepotanie/migotanie przedsionkow, wystepuje czgsciej w miarg uplywu czasu od zabiegu. Tachyarytmia przedsionkowa
zazwyczaj powoduje znaczne pogorszenie wydolnosci serca. Nalezy dazy¢ do usunigcia ewentualnej przyczyny (zwezenia migdzy
prawym przedsionkiem a tg¢tnicami ptucnymi, resztkowego przecieku wewnatrzsercowego) i przywrocenia rytmu zatokowego.

e 0 blok przedsionkowo-komorowy pojawiajacy si¢ w odlegtym czasie po zabiegu

2. powiklania zakrzepowo-zatorowe

® 0 zwigzane z migotaniem/trzepotaniem przedsionkéw i/lub zwigzane ze zwolnionym przeptywem krwi u uktadzie zyt
systemowych i prawego przedsionka
® o zalezne od zaburzen uktadu krzepnigcia

3. enteropatia powodujaca utratg biatka przez przewdd pokarmowy (protein losing enteropathy - PLE) wystepuje u okoto 10% pacjentéw
po operacji typu Fontana, czgsciej operowanych z powodu wspolnej komory, rzadziej z powodu atrezji trojdzielnej, z 5-letnim
przezyciem od momentu rozpoznania pomiedzy 46% a 59%. Za to powiktanie odpowiedzialne jest podwyzszone ci$nienie zylne z
naktadajaca si¢ komponenta prawdopodobnie immunologiczng i zapalna (limfangiektazja jelitowa). Zwiazane z tym sa wynikajace z
hipoproteinemii i hipoalbuminemii obrzgki obwodowe, przesigki do jam ciata, infekcje 4. postgpujaca dysfunkcja komory, bedaca raczej
akceptowanym, odlegltym nastgpstwem leczenia operacyjnego 5. zaburzenia czynnosci watroby

6. ucisk prawej zyly plucnej spowodowany powigkszeniem prawego przedsionka i przemieszczeniem w lewo taty
wewnatrzprzedsionkowej.

Wyniki leczenia, zalecenia i rokowanie. Kazdy pacjent wymaga regularnej specjalistycznej kontroli kardiologicznej co najmniej raz w
roku, ktdra obejmuje, oprocz starannego badania podmiotowego i przedmiotowego, kontrolg ze zwrdceniem uwagi na obecno$é
centralnej sinicy i jej ewentualne narastanie (ocena hematokrytu, pulsoksymetria):

badanie elektrokardiograficzne

monitorowanie EKG metoda Holtera

badanie radiologiczne klatki piersiowej

pelne echokardiograficzne badanie przezklatkowe dokumentujace kurczliwo$¢ komory systemowej, przeptyw na poziomie
zespolenia, morfologi¢ i czynno$¢ zastawki przedsionkowo-komorowej, ewentualny resztkowy przeciek i skrzepliny w prawym
przedsionku

e badania laboratoryjne czynnosci watroby, nerek, poziomu biatka catkowitego i albumin, a w przypadku niskiego poziomu -
oznaczenie klirensu alfa 1 antytrypsyny w stolcu, ktory wzrasta w przypadku enteropatii.
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W niektorych przypadkach moze by¢ konieczne:

e kontrastowe badanie echokardiograficzne w razie przecieku

e cchokardiograficzne badanie przezprzetykowe dla uwidocznienia morfologii zespolen i przeptywu, wykluczenia/potwierdzenia
obecnosci skrzepliny, szczelno$¢ zastawki przedsionkowo-komorowe;j

e cewnikowanie serca, jezeli poprzednie badania nie daly jednoznacznej odpowiedzi. Juz niewielki gradient przez zwe¢zenie rzedu 2-
3 mmHg w tego typu operacji moze istotnie uposledzac krazenie typu Fontana.

Wskazania do leczenia zabiegowego i zachowawczego. U kazdego pacjenta po operacji zaleca si¢ leczenie antyagregacyjne.
Udokumentowane arytmie przedsionkowe, fenestracja oraz poszerzenie prawego przedsionka ze spontanicznym kontrastem uzasadniaja
state leczenie przeciwzakrzepowe.

e resztkowy przeciek migdzyprzedsionkowy powodujacy sinicg - zamknigcie interwencyjne (okluderem) 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 (o ile byt uzyty) z powodu degeneracji

e rozwdj kolaterali zylnych lub nieprawidlowych polaczen ptucnych tgtniczo- zylnych - zamknigcie przezzylne kolaterali lub
wytworzenie przetoki tgtniczo- zylnej

* niewydolno$¢ komory systemowej - ocena przyczyn niewydolnosci, wykluczenie zwgzenia zyt ptucnych, zwgzenia zespolenia,
przecieku, niedomykalnos$ci zastawki przedsionkowo-komorowej. Leczenie lekami odciazajacymi komorg - diuretyki, naparstnica,
inhibitory konwertazy angiotensyny, rozwazenie przeszczepu serca

® istotne zaburzenia rytmu - rozwazenie zamiany potaczenia Fontana na bezposrednie potaczenie systemowo-ptucne bocznym
pozasercowym tunelem z ominig¢ciem przedsionka, ablacja przezzylna

® enteropatia z utratg biatka - potwierdzenie zwigkszonego klirensu alfa-1 antytrypsyny w stolcu - zastosowanie diety
wysokobiatkowej z wykluczeniem dlugotancuchowych kwasow thuszczowych, podawanie oleju NCT. Usunigcie potencjalnego
zwezenia w zespoleniu Fontana. Leczenie heparyna przez co najmniej 4-6 tygodni, wytworzenie fenestracji w przegrodzie
przedsionkowej, rozwazenie przeszczepu serca

o zwezenie zyt ptucnych - interwencyjne poszerzenie zyt ptucnych

Wiyniki leczenia, rokowanie po leczeniu. Rokowanie jest ostrozne ze wzgledu na duza ilos¢ powiktan, gorsza jakos¢ zycia w porownaniu
z innymi zabiegami. 10-letnie przezycie oceniane jest na 60%-80%. Pigcioletnie przezycie po wystapieniu enteropatii zmniejsza si¢ do
50%. Reoperacje sa obarczone bardzo duza $miertelno$cia, w enteropatii nawet do 75%, ale moga przyczyni¢ si¢ do ustapienie PLE.
Najczgstsza przyczyna zgonu po operacjach typu Fontana jest niewydolno$¢ serca, arytmie przedsionkowe, reoperacje i objawy
enteropatii. Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia jest wymagana. CIAZA 1 POROD. PLANOWANIE RODZINY

Ciaza u kobiet z wadami wrodzonymi serca moze stanowi¢ ryzyko zaréwno dla matki, jak i dla dziecka. Dla oceny ryzyka kluczowe jest
petne rozpoznanie. Wigkszo$¢ bezobjawowych pacjentek dobrze znosi zarowno ciaze, jak i porod.
Ryzyko powiklan zwiazanych z ciaza w przebiegu niektorych patologii zestawia ponizsza tabela.

Grupa I Grupa II Grupa III
ryzyko powiktan <1% ryzyko powiktan 5-15% ryzyko powiktan 25-50%
niepowiktane wady z przeciekiem lewo- zwezenie zastawki aortalnej
prawym
niepowiktana koarktacja aorty nadci$nienie plucne z wysokim naczyniowym oporem
wady zastawek prawego serca ptucnym
tetralogia Fallota zespot
po korekcji tetralogii Marfana z powiktana koarktacja aorty zespot Marfana z objgciem
Fallota prawidtows szerokoscia aorty
po wszczepieniu zastawki biologicznej aoarty

Najwigksze ryzyko dla kobiet w ciazy stanowia:

¢ nadcisnienie ptucne i zesp6t Eisenmengera - przy optymalnym prowadzeniu ciazy ryzyko zgonu matki sigga 50%, co uzasadnia
przerwanie ciazy. Jej kontynuacja wymaga hospitalizacji przy nasileniu sinicy i spadku saturacji krwi t¢tniczej, najpozniej przed
koncem drugiego trymestru. Leczenie odpoczynkiem, ewentualnie tlenoterapia, monitorowanie ptodu. Niewydolno$¢ serca
wymaga leczenia naparstnicg i diuretykiem. Nie ma jednoznacznej opinii dotyczacej konieczno$ci leczenia przeciwzakrzepowego.

e Zaleca si¢ pordd drogami natury ze skroceniem drugiego okresu (prozniociag, kleszcze), w razie wskazan potozniczych do
rozwigzania ciazy cigciem cesarskim w znieczuleniu og6élnym konieczna doktadna kontrola nawodnienia. Nalezy prowadzi¢
tlenoterapig przez caty okres porodu i bezposrednio po zakonczeniu, majac na uwadze jego wazodylatacyjne dzialanie na tozysko
plucne,

e wady sinicze, szczegdlnie z ciasnym zwgzeniem drogi odptywu prawej komory. Podobnie jak w zespole Eisenmengera, ciaza
prowadzi do zwigkszenia przecieku prawo-lewego. Nalezy unika¢ postgpowania prowadzacego do odwodnienia i spadku ci$nienia
tetniczego,

® ciasne zastawkowe zwgzenie drogi odptywu lewej komory. Objawy zte prognostycznie to: tachykardia, pojawienie si¢ duszno$ci
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Iub bolow wiencowych. Konieczna jest wowczas hospitalizacja, proba leczenia lekami blokujacymi receptory beta, balonowa
plastyka zastawki,

® znaczne uposledzenie funkcji komory systemowej. Pacjentkom po operacji Fontana nalezy ciaz¢ odradza¢, pomimo doniesien o
niepowiktanym istotnie przebiegu ciazy. Wzrost centralnego cisnienia zylnego prowadzi do nasilenia zastoju w watrobie 1
obrzekow obwodowych. Trzepotanie przedsionkow matki jest zle tolerowane przez ptoéd. Brak danych o wptywie ciazy na
naturalny przebieg wady leczonej ta metoda. Anatomicznie prawa komora w krazeniu systemowym (prosta transpozycja po
operacji metoda Mustarda/ Senninga, skorygowane przetozenie pni t¢tniczych) wymaga starannej oceny klinicznej, generalnie
ciazg nalezy odradzac,

e ostabienie §ciany aorty w przebiegu zespolu Marfana lub Ehlers-Danlosa. Ciaza grozi rozwarstwieniem lub peknigciem aorty, o
czym nalezy poinformowac pacjentke. Konieczna kontynuacja leczenia srodkami blokujacymi receptory beta przez cata ciazg. W
zespole Marfana z poszerzona aorta przed zajsciem w ciaz¢ mozna zaleci¢ chirurgiczna wymiang aorty wst¢pujacej bez wymiany
zastawki.

Zabiegi kardiochirurgiczne ze wskazan pilnych w ciazy czesciej sa wykonywane w wadach nabytych. W niektorych przypadkach
zespolu Marfana konieczna moze by¢é wymiana aorty wstepujacej wraz z zastawka aortalna, co stanowi jednak duze zagrozenie dla
ptodu. Znieczulenie w ciazy - najlepiej nadoponowe zmniejsza rzut serca i czgsto$¢ serca, powoduje obwodowa wazodilatacje
zmniejszajac powrdt zylny. Znieczulenie nadoponowe moze by¢ przeciwwskazane w zespole Eisenmengera i w kardiomiopatii
przerostowej. W przypadku konieczno$ci cigcie cesarskie moze by¢ wykonane w znieczuleniu nadoponowym lub ogo6lnym. Istnieja
kontrowersje co do uzywania oxytocyny. W przypadku koniecznosci jej podania zaleca si¢ jednoczesne podanie furosemidu dozylnie.
Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia. Zalecana jest w okresie okotoporodowym, przyktadowo - ampicylina 3 injekcje co 8
godzin od poczatku indukcji porodu, lub Vancomycyna jednorazowo 500 mg iv. Zaburzenia rytmu i niewydolno$¢ serca w ciazy
wymagaja postgpowania zalecanego przez Standardy PTK. Najczgséciej uzywane leki to naparstnica, chinidyna i beta-blokery. Chinidyna
dla podtrzymania rytmu zatokowego - dobrze tolerowana w ciazy, ma minimalny efekt oxytocynowy. Amiodaron - ze wzglgdu na
zawarto$¢ jodu - wymaga kontroli tarczycy plodu. Mozna stosowa¢ doraznie, leczenie przewlekte u wybranych pacjentéw wymaga
indywidualnej kontroli. Planowanie rodziny. Ryzyko wystapienia wad wrodzonych serca dzieci matek z wadami wrodzonymi serca jest
wyzsze niz w normalnej populacji i wynosi 4,9% to jest 2 na 41 urodzen. Konieczna zaré6wno edukacja zapobiegania ciazy, jak i
uswiadomienie indywidualnego niebezpieczenstwa zwigzanego z cigza. Nie mozna jednak zapominaé, ze znakomita wigkszo$¢
pacjentek z prostymi wadami serca bardzo dobrze toleruje ciazg. Zapobieganie ciazy obejmuje:

e sterylizacj¢ kobiet z najwigkszym ryzykiem

¢ antykoncepcj¢ hormonalna, skuteczng u wigkszosci, nalezy rozwaza¢ indywidualnie. Antykoncepcja ztozona grozi powiktaniami
zakrzepowymi (przeciwwskazana w sinicy, naczyniowej chorobie ptuc, niewydolnosci serca, przy zwolnionym powrocie zylnym
(Fontan), przedsionkowych tachyarytmiach, czy nie leczonym prawidlowo systemowym nadci$nieniu t¢tniczym). Antykoncepcja
dopochwowa jest mato skuteczna.

DIAGNOSTYCZNE CEWNIKOWANIE SERCA Wskazania. Petne przezklatkowe badanie echokardiograficzne (wraz z ocena
przeptywow metodami dopplerowskimi), uzupelnione w wybranych przypadkach o badanie przezprzetykowe lub rezonans magnetyczny,
istotnie ograniczyly wskazania do diagnostycznego cewnikowania serca do oceny:

e struktur pozasercowych

® hemodynamiki - ci$nien, przeptywow, przeciekéw oraz oporéw. Ocena struktur pozasercowych obejmuje okreslenie:

® spltywdow zylnych przy podejrzeniu ich anomalii: nieprawidtowych ujs$¢ zyt systemowych, czg¢sciowego czy catkowitego
nieprawidtowego ujscia zyt ptucnych, oraz przy podejrzeniu ich zwgzen

® anatomii unaczynienia ptuc; naleza tu zwe¢zenia pnia ptucnego i tgtnic ptucnych oraz wady serca z pierwotnie zmniejszonym

przeptywem plucnym z prawo- lewym przeciekiem

aorty i jej tetnic w przebiegu zwezenia nadzastawkowego, koarktacji, zwgzenia tetnic tuku

nieprawidtowych potaczen naczyniowych, takich jak przetrwaty przewod tetniczy, ptucne przetoki tetniczo-zylne

anomalii tgtnic wiencowych

anatomii wykonanego w dziecinstwie zespolenia aortalno-ptucnego

stanu tetnic wiencowych w celu wykluczenia miazdzycy - rutynowo przed operacja kardiochirurgiczna u mgzczyzn powyzej 40.

roku zycia, a u kobiet powyzej 50. roku zycia.

Ocena hemodynamiki jest wskazana u pacjentow:

e 7 lewo-prawym przeciekiem (np. ubytek migdzyprzedsionkowy, ubytek migdzykomorowy, przetrwaty przewod tetniczy) i
nadci$nieniem plucnym w celu ustalenia wskazan do operacyjnego leczenia wady. U pacjentéw z wysokim oporem ptucnym
nalezy wykona¢ proby czynno$ciowe (z tlenem, tolazoling lub tlenkiem azotu) w celu oceny reaktywnosci krazenia ptucnego.
Leczeni zabiegowo moga by¢ pacjenci z "reaktywnym" tozyskiem ptucnym. Pacjenci z zespotem Eisenmengera maja
zdecydowane przeciwwskazania do zabiegu. Oddzielna grupg stanowia chorzy z wadami serca, u ktorych niemozliwa jest
dwukomorowa korekcja (np. atrezja trdjdzielna, wspolna czy pojedyncza komora wspoélistniejace z innymi wadami), przed
ewentualna korekcja z wytworzeniem krazenia "typu Fontan". U tych chorych cewnikowanie serca wykonuje si¢ rutynowo w celu
oceny stopnia rozwoju tgtnic ptucnych, pomiaru ci$nienia i oporu plucnego a parametry hemodynamiczne dyskwalifikujace od
operacji saduzo bardziej restrykcyjne niz przy kwalifikacji do korekcji dwukomorowe;j.

INTERWENCYJNE CEWNIKOWANIE SERCA Przezskérna walwuloplastyka ptucna. Zabieg wprowadzony w 1982 roku obecnie jest
leczeniem z wyboru wrodzonego zwgzenia zastawki ptucnej u dzieci i dorostych. Wskazania: Wskazaniem do zabiegu jest zwgzenie
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zastawki z gradientem pomigdzy prawa komora a pniem plucnym przekraczajacym 30 mmHg, przy prawidlowym rzucie serca (przy
bardzo ciasnym zwgzeniu gradient moze by¢ zanizony uposledzong kurczliwo$cia komory i niskim rzutem). Zabieg: wykonywany jest w
znieczuleniu miejscowym, z dojscia od zyty udowej. Uzywas ig balonu o $rednicy przekraczajacej o 20-50% $rednicg pierscienia
zastawki. Wyniki: bezposrednie i odlegte sg bardzo dobre. U znacznej wigkszosci pacjentéw zabieg prowadzi do skutecznego
poszerzenia zastawki i zniesienia gradientu. W przypadkach ciasnych zwgzen, z duzym przerostem mig$nia prawej komory, po
skutecznym poszerzeniu zastawki moze dochodzi¢ do nasilenia Iub pojawienia si¢ dynamicznego, migSniowego zwezenia
podzastawkowego. W tej sytuacji ci$nienie skurczowe w prawej komorze moze si¢ nie obnizy¢. Zwezenie to jednak ustgpuje i w ciagu
pierwszych 6 miesi¢cy dochodzi do samoistnego obnizenia ciSnienia w prawej komorze. U niektorych pacjentéw, gdy cisnienie w
komorze po zabiegu wzrasta lub zblizone jest do systemowego, wskazane jest podawanie propranololu przez 3 miesiace w dawce 2
mg/kg/dobg w 3 dawkach.

Odlegty dobry wynik (gradient prawa komora-tgtnica plucna <30 mmHg) stwierdza si¢ u ponad 90% chorych. Nawroty zwezenia sa
rzadkie i dotycza glownie pacjentdw z dysplastyczng zastawka plucna. Wyniki zabiegu sa u nich wyraznie gorsze, wielu wymaga
leczenia operacyjnego. Niedomykalno$¢ ptucna po walwuloplastyce pojawia si¢ u okoto 10-20% i jezeli nawet jest istotna (pojedyncze
przypadki), to nie stanowi problemu klinicznego.

Powiklania: Zabieg jest bezpieczny. Opisywane powiktania (uszkodzenie naczynia biodrowego, pgknigcie pier§cienia ptucnego,
tamponada serca, krwotok, migotanie komor, zaburzenia przewodzenia, zatrzymanie krazenia) sa rzadkie i wystepuja gtoéwnie u
noworodkdow i niemowlat. Postgpowanie po zabiegu: Pacjenci po skutecznej walwuloplastyce ptucnej nie wymagaja profilaktyki
infekcyjnego zapalenia wsierdzia. Uwagi ogolne: Brak koniecznosci znieczulenia ogdlnego, bezpieczenstwo, powtarzalnos¢, nieduze
obcigzenie pacjenta, krotka hospitalizacja 1 niski koszt sprawiaja, ze walwuloplastyka balonowa jest leczeniem z wyboru wrodzonego
zwezenia zastawki ptucnej. Przezskorna walwuloplastyka zastawki aortalnej. Pierwsze wyniki klinicznego zastosowania przezskornej
balonowej walwuloplastyki aortalnej opublikowano w 1984 roku. Wskazania: Zastawkowe zwegzenie aorty ze skurczowym gradientem
ci$nien lewa komora - aorta powyzej 50 mmHg z najwyzej niewielka niedomykalnoscia. Zabieg: poprzedza precyzyjna ocena zastawki
aortalnej i jej piercienia. Celem zmniejszenia ryzyka niedomykalnosci wstgpnie dobiera sig balon o $rednicy 85-90% $rednicy
pierscienia zastawki. Balon powinien by¢ niskoprofilowy o dlugosci 5 cm. Przy braku efektu zabieg powtarza si¢ balonem o jeden
rozmiar szerszym. W przypadku duzej Srednicy pierscienia uzyteczna moze by¢ technika dwubalonowa z dostgpu przez obie tgtnice
udowe. Wyniki bezposrednie i odlegle: W trakcie zabiegu moze wystapi¢ naglte zatrzymanie krazenia, wstrzas kardiogenny, przejsciowe
zwykle zaburzenia rytmu serca. Bezposrednia skuteczno$¢ zabiegu jest wysoka. Problemem pozostaje nawrot zwegzenia i jatrogenna
niedomykalnos$¢ zastawki. Postgpowanie po zabiegu: Pacjenci po zabiegu wymagaja kontroli uwzgledniajacej wstgpny wynik zabiegu.
W przypadku istotnej niedomykalno$ci lub braku istotnego obnizenia gradientu badanie echokardiograficzne powinno by¢ wykonane po
okoto 3 miesigcach. W razie dobrego wyniku kontrolg nalezy przeprowadzi¢ po roku. Uwagi ogblne: Przezskorna walwuloplastyka
aortalna jest zabiegiem paliatywnym, poprzedzajacym leczenie chirurgiczne. Balonowa angioplastyka koarktacji aorty. Natywna
koarktacja jeszcze do niedawna uwazana byla za przeciwwskazanie do balonowej angioplastyki ze wzgledu na mozliwos¢ powstania
jatrogennych tgtniakow. Obecnie panuje poglad, ze w wyselekcjonowanych przypadkach, z morfologicznie korzystna postacia
koarktacji, zabieg mozna przeprowadzi¢ u dzieci powyzej 1 roku zycia i u mtodych dorostych, cho¢ dla nastolatkow nalezy
zarezerwowac raczej poszerzenie przy pomocy stentu. Wskazania

Wykonanie zabiegu uzasadnia:

e gradient ci$nien powyzej 20 mmHg
® ograniczone zwe¢zenie, bez hypoplaz;ji.

Dysfunkcja lewej komory, choroby ptuc zwigkszajace ryzyko torakotomii przemawiaja rowniez za leczeniem metodami przezskornymi.
Zabieg: Do poszerzenia nalezy uzy¢ balon o $rednicy co najmniej dwu- i potkrotnie

wigkszej niz Srednica zwe¢zenia, ale nie wigkszej od $rednicy aorty ponizej postenotycznego poszerzenia. Balon powinien by¢ krotki i
niskoprofilowy. Rekoarktacja: wskazania do zabiegu i jego technika sg podobne jak w przypadku pierwotnego zwe¢zenia. Leczenie
przezskorne jest jednak ch¢tniej wykonywane ze wzgledu na wigksze ryzyko retorakotomii. W przypadku rekoarktacji zmiany
morfologiczne dos¢ czgsto sa oporne na poszerzanie nawet przy zastosowaniu wysokich ci$nien w balonie. Wowczas nalezy rozwazy¢
opcje chirurgiczna. W przypadku "elasctic recoil" leczeniem z wyboru wydaje si¢ implantacja stentu. Nalezy jednak podkresli¢, ze nie
ma do tej pory odleglych wynikéw leczenia tym sposobem.

Wyniki bezposrednie i odlegle: U 74-88% leczonych tym sposobem dzieci udaje si¢ uzyskac spadek gradientu ponizej 75%. Wynik
zalezy od morfologii poszerzanego zwegzenia. Postgpowanie po zabiegu: Kontrolne badanie, w zaleznosci od skutecznos$ci zabiegu i jego
przebiegu - po 6-12 miesigcach. Nalezy metoda dopplerowska monitorowac gradient ci$nien w aorcie zst¢pujacej oraz wartos$ci ci$nienia
tetniczego. Nadcisnienie tetnicze wymaga leczenia farmakologicznego. Powiktania: Smiertelno$é wynosi mniej niz 1%. Opisano
peknigcie aorty podczas zabiegu. Tetniak aorty, zwykle niewielki, pojawia sig u 2-7% pacjentéw. Powiklania neurologiczne sa rzadkie
(ponizej 1%), raczej zwigzane z nieodpowiednia antykoagulacja w czasie interwencji. Przeznaczyniowe zamykanie ubytkow
migdzyprzedsionkowych typu drugiego Od ponad 20 lat trwaja proby skonstruowania urzadzenia, ktorym mozna zamykac¢ ubytek
metoda nieoperacyjna. Sposrod kilku stosowanych i dostgpnych obecnie zestawow, najwigcej zwolennikéw maja dwa: Cardioseal Cardio
Occluder oraz Amplatzer septal occluder. Wskazaniem do przezzylnego zamknigcia przy pomocy zapinki Amplatza jest ubytek
migdzyprzedsionkowy typu drugiego, z istotnym lewo-prawym przeciekiem powodujacym przeciazenie objgtosciowe (powigkszenie)
prawego serca (zwykle stosunek przeptywu ptucnego do systemowego przekracza 1,5).

Do zamknigcia nadaja sig:
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® ubytki potozone centralnie, z co najmniej S mm marginesem otaczajacej tkanki

e ubytki przednio-gorne, nawet z matym rabkiem przy aorcie lub bez niego, pozostate brzegi ubytku powinny mie¢ co najmniej 5
mm

® ubytki z towarzyszacym tgtniakowatym uwypukleniem czg$ci przegrody migdzyprzedsionkowej

* mnogie ubytki migdzyprzedsionkowe, o ile sa zlokalizowane na tyle blisko siebie, ze zamknigcie najwigkszego moze zamknac
pozostate (szeroko$¢ kotnierza okludera wynosi 7 mm)

¢ $rednica ubytku mierzona bezposrednio balonem cewnika nie powinna przekracza¢ 38 mm (wielkos¢ dostgpnego obecnie
najwigkszego okludera Amplatza). Srednica ta jest zwykle o 1/3 wigksza od maksymalnej $rednicy ubytku mierzonej w badaniu
ECHO 2D. Ocenia sig, ze okoto 3/4 ubytkow typu wtornego mozna zamknac ta technika.

Zabieg wykonuje si¢ w znieczuleniu ogdlnym, pod kontrola echokardiograficznego badania przezprzetykowego Wielkos$¢ ubytku ocenia
si¢ cewnikiem z balonikiem, mierzac $rednicg przy ktorej stawia on lekki opdr przy wyciaganiu z lewego do prawego przedsionka.
Urzadzenie zaczepiane jest na cewniku uwalniajacym przez nakrgcenie i wprowadzane przezzylnie przez dluga koszulkg. Po
umieszczeniu implantu w ubytku, przed jego odkrgceniem doktadnie ocenia si¢ jego potozenie i relacje do otaczajacych struktur (zyty
systemowe i ptucne, zastawki przedsionkowo-komorowe i zatoka wienicowa). W razie potrzeby, przy stwierdzeniu nieprawidtowe;j
pozycji, urzadzenie moze by¢ wciagnigte do cewnika a zabieg wykonany od poczatku.

Wiyniki bezposrednie oraz dotychczasowe obserwacje i doswiadczenia (zabiegi wykonuje si¢ na swiecie od 1996 roku a w Polsce od
1997 roku) dowodza wysokiej skuteczno$ci i niskiego ryzyka zabiegu. Szczelne zamknigcie stwierdza si¢ u prawie 100% leczonych tym
sposobem. Opisywane sa pojedyncze powiklania: embolizacje, przebicie Sciany przedsionka, przejsciowe zaburzenia przewodzenia
przedsionkowo- komorowego, przej$ciowe uniesienie w EKG odcinka ST-T nad $ciang dolng (zator powietrzny) oraz pojedyncze
przypadki przejsciowych zaburzen neurologicznych. Postgpowanie po zabiegu obejmuje podawanie aspiryny w dawce 150-300 mg
przez 3-6 miesigcy (w zalezno$ci od wagi pacjenta i wielkosci okludera). Zalecana jest profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia
przez 6 miesigcy. Przeznaczyniowe zamykanie przetrwalego przewodu tgtniczego (PDA). Przeznaczyniowe zamykanie PDA
rozpoczgto w 1967 roku przy uzyciu korka z gabki poliwinylowej. Od tego czasu opracowano szereg urzadzen zwykle nie nadajacych
si¢ do zamykania duzych przewodow z powodu czgstych resztkowych przeciekéw. Na poczatku lat 90. wprowadzono sprezynki
wewnatrznaczyniowe zwane rowniez koilami, ktore staly si¢ skuteczna i tanig technika przeznaczyniowego zamykania matych PDA.
Bardzo obiecujacy jest wprowadzony ostatnio do klinicznego zastosowania korek Amplatza (the Amplatzer duct occluder). Wskazania:
Ze wzgledu na podwyzszone ryzyko infekcyjnego zapalenia blony wewngtrznej przewodu, powszechnie uznawanym wskazaniem do
zamknigcia PDA jest samo jego rozpoznanie, niezaleznie od istotno$ci przecieku. Male przewody t¢tnicze (Srednica do 3 mm w
najwe¢zszym miejscu), nalezy zamykac przy pomocy koili, do zamykania wigkszych stosowany jest korek Amplatza. Wskazaniem do
przeznaczyniowego zamykania sa rowniez przecieki resztkowe po wezesniejszych operacjach. Zabieg i wyniki

Zamykanie PDA przy pomocy koili

Zamykanie PDA przy pomocy tych stalowych, zwinigtych spiralnie drucikéw z wbudowanymi wloskami z dakronu, ostatnio z
mozliwoscia lepszej kontroli (detachable coils), jest technika stosunkowo prosta i tania. Zabieg przeprowadza si¢ najczesciej od tetnicy
udowej, w miejscowym znieczuleniu. Polega on na wszczepieniu do $wiatta przewodu koila o srednicy co najmniej dwukrotnie wigkszej
od $rednicy PDA w najwezszym miejscu tak, aby umiescié¢ jego jeden zwoj od strony pnia ptucnego, a pozostate od strony aorty.
Skuteczno$¢ zabiegu jest wysoka (97-98% catkowitych zamknig¢é po 6 miesiacach). Nieistotne przecieki ustgpuja zwykle w ciagu
pierwszej doby po zabiegu. Opisywane powiktania (embolizacje do tgtnicy plucnej lub aorty, hemoliza zalezna od resztkowego
przecieku) wystepuja rzadko i sa zalezne od doswiadczenia wykonujacego zabieg.

Zamykanie PDA przy pomocy korka Amplatza

Korek Amplatza jest samorozpr¢zajacym si¢ urzadzeniem wykonanym z siatki drutu Nitinolowego, z wmontowanymi wioknami
poliestrowymi. Po rozprgzeniu przybiera ono ksztatt korka z cienkim, o 2 mm szerszym kotnierzem po jednej stronie. Nakrgcone na
prowadnik urzadzenie wprowadza si¢ przezzylnie od strony tetnicy ptucnej przez dtuga koszulke i wszczepia tak, aby jego kotnierz opart
sig¢ na wrotach PDA, a cz¢$¢ cylindryczna wypetnita przewdd. Skuteczno$¢ zabiegu jest bardzo wysoka. Do zamknigcia prowadzi
wypehienie przewodu przez implant, co w odrdznieniu od podwdjnej parasolki daje tak wysoka, praktycznie stuprocentowa skuteczno$é
zabiegu. Nalezy zwrdci¢ uwagg, ze u dorostych czgsto obecne sa zwapnienia $ciany przewodu oraz aorty. W takich przypadkach zabieg
operacyjny wykonuje si¢ w krazeniu pozaustrojowym ze sternotomii, a ryzyko i koszty sa wowczas wigksze niz w przypadku operacji
podwiazania PDA z bocznej torakotomii. Duza skuteczno$é, stosunkowo tatwa technika zabiegu oraz krotki okres pobytu pacjenta w
szpitalu pozwalaja przypuszczaé, ze korek Amplatza moze stac si¢ technika z wyboru do zamykania PDA o $rednicach >3 mm u
dorostych.

Postgpowanie po zabiegu: Po szczelnym zamknigciu PDA (ocena echokardiograficznym badaniem dopplerowskim) zalecana jest

profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia przez 6 miesigcy. W razie szczelnego zamknigcia przewodu pacjenci nie wymagaja
okresowej kontroli kardiologiczne;j.
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