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Tematyka wrodzonych wad serca u dorostych jest w tym roku czesto przedstawiana w dziale
Wady serca. Po artykutach poswieconych zwezeniu ciesni aorty i dwuptatkowej zastawce
aortalnej u sportowcow prezentujemy bardzo interesujgce opracowanie Profesora Piotra
Hoffmana na temat probleméw hemodynamicznych u chorych operowanych w dziecinstwie

z powodu zespotu Fallota. Artykut koncentruje sie na pooperacyjnej niedomykalnosci zastawki
tetnicy ptucnej i jej znaczeniu dla rokowania. llosciowa ocena niedomykalnosci zastawki
ptucnej nie jest tatwa i nawet aktualne standardy Europejskiej Asocjacji Echokardiografii

nie precyzuja wartosci referencyjnych dla tej oceny. Przysztos¢ w tym wzgledzie rysuje sie przed
tréjwymiarowa echokardiografig oraz na razie mniej dostepng metoda rezonansu
magnetycznego serca. Duze ryzyko nagtego zgonu sercowego u chorych z ciezkg pooperacyjng
niedomykalnoscia zastawki ptucnej u chorych z zespotem Fallota nakazuje okresowe
nieinwazyjne monitorowanie parametréw hemodynamicznych prawego serca w celu podjecia
w odpowiednim czasie decyzji o zabiegu operacyjnym. Kontrowersje nadal dotyczg wskazan
operacyjnych wymiany zastawki pfucnej u chorych skapoobjawowych. Polecam ciekawy artykut
zawierajacy m.in. omowienie aktualnych wynikéw badan publikowanych w najnowszym
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Wprowadzenie

Tetralogia Fallota (ToF) jest najczestszg siniczg wrodzo-
ng wadg serca u dzieci i dorostych. Chorzy z tg wada
rzadko dozywajg wieku dorostego: bez operacji w pierw-
szych latach zycia umiera ok. 50% chorych, do 40 r.z. do-
zywa jedynie 5% [1]. Wada, opisana po raz pierwszy przez
Nielsa Stentona w 1671 roku, jest spowodowana niepra-
widlowym rozwojem przegrody stozka w strone¢ drogi
odptywu prawej komory. Prowadzi to do jej zwegzenia,
przemieszczenia aorty nad przegrode migdzykomorows
z wytworzeniem tzw. nieosiowego ubytku w przegrodzie
miedzykomorowej (malalignment). Podzastawkowemu
zwezeniu drogi odptywu prawej komory towarzyszy zwy-
kle nieprawidiowa budowa zastawki plucnej, ktora
moze by¢ dwuptatkowa lub dysplastyczna, moze wyste-
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powac zwe¢zenie nadzastawkowe na réznym poziomie.
W przebiegu choroby dochodzi do wyréwnania ciSnien
w komorach z dominujgcym prawo-lewym przeciekiem
1 desaturacji krwi tetniczej oraz ogélnoustrojowych na-
stepstw przewleklej hipoks;ji i erytrocytozy.

Operacyjna korekcja ToF polega na zamknieciu ubyt-
ku przegrody miedzykomorowej i poszerzeniu drogi od-
plywu prawej komory. Po raz pierwszy przeprowadzil ja
Walton Lillehei w 1955 roku. Obecnie wykonywana jest
zwykle w 3-6 miesigcu zycia dziecka. Wyniki leczenia
operacyjnego sg dobre, 86% chorych przezywa 30 lat, ale
u dorostych zwykle obecne sg odlegle nastepstwa lecze-
nia operacyjnego (tab. 1) [2].

Niedomykalnos¢ zastawki ptucnej wynika z metody
leczenia operacyjnego — wentrykulotomii i infundibu-
lektomii w czasie operacji, z wykorzystaniem laty przez-
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pierScieniowej wszywanej w celu poszerzenia waskiej
drogi odplywu prawej komory. Stopien niedomykalno-
Sci zalezy od wielu czynnikéw morfologicznych i anato-
micznych (tab. 2). Przewlekla niedomykalnos§¢ zastawki
pnia plucnego prowadzi do nast¢pstw istotnie pogarsza-
jacych rokowanie tych chorych (tab. 3).

Patofizjologia

Odmienna charakterystyka krazenia plucnego w poréw-
naniu z systemowym ma wplyw na objetoS¢ przeplywu
zwrotnego wskutek niedomykalnosci ptucnej. Na prze-
plyw ptucny ,,do przodu” wptywaja m.in. czynno$¢ lewe-
go przedsionka i lewej komory oraz skurcz prawego
przedsionka, o czym przekonuja prace dotyczace kraze-
nia po zabiegach typu Fontana. Czynno$¢ prawego przed-
sionka jest szczegéblnie istotna przy opisanej ponizej
restrykcyjnej fizjologii prawej komory. Druga istotna r6z-
nica wynika z matego oporu przeptywu przez tozysko
plucne, w calosci zlokalizowane w klatce piersiowej.
W granicach pewnej dodatkowej objetosci w rozkurczu
krew nie wraca z fozyska mikrokapilar ptucnych do pra-
wej komory mimo niedomykalnej zastawki ze wzgledu
na brak wstecznego gradientu ciSnien. Mozna to nazwac
efektem zastawki tozyska plucnego dla przeptywu zwrot-
nego. Dzieki temu przecigzenie objetoSciowe prawej ko-
mory jest mniejsze. Z drugiej strony wszelkie stany
prowadzace do wzrostu ciSnienia plucnego zwigkszajg ob-
jetos¢ niedomykalnosci plucnej. Wigksza niz umiarkowa-
na przewlekla niedomykalnosé prowadzi do przecigzenia
objetosciowego prawej komory. Z czasem wzrost objeto-
§ci koncoworozkurczowej prowadzi do dysfunkcji komo-
ry 1 wzrostu objetosci koncowoskurczowej, co zwigksza
naprezenie koncowoskurczowe $cian komory i pogarsza
ukrwienie widkien podwsierdziowych, co nasila dysfunk-
cje¢ skurczowa. U okoto 1/3 chorych rozwija si¢ niedomy-
kalnos§¢ zastawki tréjdzielnej, co zwigksza przecigzenie
objetosciowe prawej komory i jej dysfunkcje [3].

Diagnostyka i ocena zaawansowania
niedomykalnosci zastawki ptucnej

U kazdego chorego po korekcji ToF nalezy poszukiwac
niedomykalnosci zastawki plucnej. Wywiad ujawnia zwy-
kle bardzo dobry stan chorego, poniewaz wada jest dobrze
tolerowana przez wiele lat. Objawy pojawiajg si¢ z wiekiem
1 sg obecne u polowy chorych okoto 50 r.z. Wazng role
w diagnostyce i ocenie niedomykalnoSci ptucnej odgrywa
badanie przedmiotowe. Tetnienie i przepelnienie zyt szyj-
nych oraz unoszenie prawokomorowe to typowe objawy
istotnej wady. Rozkurczowy szmer niedomykalnosci ptuc-
nej jest lepiej styszalny lejkiem stuchawki ze wzgledu na
niskie czestotliwosci. Badanie elektrokardiograficzne
ujawnia zwykle blok prawej odnogi peczka Hisa z r6znym
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TABELA 1. Odlegte nastepstwa korekcji tetralogii Fallota

Niedomykalnos¢ zastawki pnia ptucnego
Komorowe i nadkomorowe zaburzenia rytmu serca
Blok przedsionkowo-komorowy réznego stopnia
Blok prawej odnogi peczka Hisa

Nagty zgon sercowy

Niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej

Resztkowe zwezenie drogi odptywu prawej komory
Poszerzenie aorty wstepujacej

Niedomykalnos¢ zastawki aortalnej

Dysfunkcja prawej komory

Dysfunkcja lewej komory

Niewydolnos¢ serca

TABELA 2. Czynniki wptywajace na wystapienie
i zaawansowanie niedomykalnosci ptucnej po korekcji
tetralogii Fallota [48]

Resztkowa nieprawidtowa morfologia zastawki
* Hipoplazja

* Brak zastawki

* Chirurgiczne poszerzenie lub wyciecie zastawki

tata przezpierscieniowa

Tetniak drogi odptywu prawej komory

Dysfunkcja rozkurczowa prawej komory

Wymiar pierscienia zastawki

Obwodowe zwezenie tetnic ptucnych

Naczyniowy opdr ptucny

Resztkowy przeciek miedzykomorowy lub
miedzyprzedsionkowy

Nabyte choroby sercowo-naczyniowe i pfuc
* Nadcisnienie ptucne

* Bezdech senny

* Nadcisnienie

* Przewlekta choroba migzszu ptucnego

* Kyfoskolioza

TABELA 3. Nastepstwa niedomykalnosci zastawki ptucnej
po korekgji tetralogii Fallota

Poszerzenie i dysfunkcja prawej komory
Niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej

Dysfunkcja lewej komory

Niewydolnos¢ serca

Przedsionkowe lub komorowe zaburzenia rytmu serca
Nagty zgon sercowy
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RYCINA 1. Duza pooperacyjna niedomykalnos¢ zastawki ptucnej.

W badaniu rezonansem magnetycznym PRy, ., 60%. [A] Badanie
echokardiograficzne 3D. Rekonstrukcja drogi odptywu prawej
komory (RVOT). U podstawy widoczna otwarta zastawka tréjdzielna
(TV), na gorze — zamknieta zastawka ptucna (PV). [B] Planimetryczna
ocena pola niedomykalnosci ptucnej 1,59 cm?. MV - zastawka
mitralna. Badanie wykonat dr Piotr Szymanski, Pracownia
Echokardiografii Klinicznej Kliniki Wad Wrodzonych Serca.

wydluzeniem czasu trwania zespolu QRS. RTG klatki
piersiowej wykazuje poszerzong sylwetke serca, wskaznik
sercowo-plucny zwykle wynosi >0,5.

Obecnie najdokladniejszym narzedziem iloSciowe;j
oceny stopnia niedomykalnosci ptucnej jest rezonans
magnetyczny serca (cardiac magnetic resonance, CMR).
Istotng zaletg tej metody obrazowania jest ocena iloScio-
wa objetoSci 1 czynnosci prawej komory, a takze innych
odleglych nastepstw chirurgicznej naprawy wady. Kon-
coworozkurczowa objetos¢ prawej komory powyzej
170 ml/m? i kohcowoskurczowa powyzej 85 ml/m? w ba-
daniu Therriena wigzaly sie z brakiem korzystnej
wstecznej przebudowy po zabiegu wszczepienia zastaw-
ki (w badaniu Oosterhofa odpowiednio 160/82 ml/m?)
[4]. Przydatnos¢ oceny objetoSci prawej komory jako
wskazania do wymiany zastawki plucnej wymaga jednak
dalszego potwierdzenia. Wspomniane warto$ci nie zosta-
ly uwzglednione w zaleceniach Europejskiego Towarzy-
stwa Kardiologicznego jako referencyjne do wymiany
zastawki plucne;.
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Zaawansowanie niedomykalnosci plucnej charaktery-
zuje frakcja niedomykalnosci ptucnej (iloraz objetosci
przeplywu zwrotnego i objgtoSci wyrzutowej x 100,
PRfrakq-a) oraz objetos¢ przeplywu zwrotnego (PRoijtoéé)‘
Istotna frakcja niedomykalnosci jest definiowana jako
>20% [S], w pracy Eyskensa za ci¢zkg niedomykalnos¢
uznano PRfrakcja >30% [6]. Warto pamieta¢ — co jest
logiczne z czynnoSciowego punktu widzenia — ze para-
metry te nalezy interpretowac Igcznie. Wald i wsp. po-
rownali je u 64 chorych po korekcji ToF. Wykazali duza
zmienno$¢ objetosci przy tej same;j frakcji niedomykal-
nosci ptucnej, szczeg6lnie dla duzych niedomykalnosci
[S]. Za wzgledu na lepsza korelacje z cigzkim poszerze-
niem prawej komory lepszym parametrem wydaje si¢
objetosé, zarowno u chorych z izolowang niedomykalno-
Scia, jak 1 z towarzyszacym zwe¢zeniem, co podkreslaja
w podsumowaniu wlasnej pracy Spiewak i wsp. [7].

Wobec niedostatecznej dostepnosci rezonansu magnetycz-
nego, duzych kosztéw oraz czasu badania echokardiografia
przezklatkowa nadal jest badaniem pierwszego wyboru w dia-
gnostyce omawianej wady. O ile jej rejestracja zwykle nie na-
strecza trudnosci, to ocena iloSciowa jest niepewna i nie zostata
jednoznacznie zdefiniowana. Standardy Europejskiego Sto-
warzyszenia Echokardiograficznego, dotyczace wprawdzie
niedomykalnoS$ci natywnej zastawki, nie sg w tym zakresie po-
mocne. Autorzy dokumentu wskazujg na pomiar talii jako naj-
doktadniejszego sposobu okreSlenia stopnia niedomykalnosci.
Metoda wykorzystujaca do obliczenia objgtosci efekt PISA
takze moze by¢ zastosowana, ale obecnie nie ma wartosci re-
ferencyjnych [8].

Echokardiografia tréojwymiarowa umozliwia pomiar
talii niedomykalnosci, pola niedomykalnosci zastawki
1 objetosci przeptywu zwrotnego (ryc. 1A, B). Pothineni
1 wsp. zbadali tg metodg 82 chorych. Przy podziale niedo-
mykalnos$ci na cztery stopnie zaawansowania niedomy-
kalnoé¢ tagodna (I%) cechowatla si¢ powierzchnig talii
<0,2 cm’ i objetoScig przeptywu zwrotnego <15 ml, a nie-
domykalnos¢ IV? (ciezka) — talig >1,15 cm? i objetoscia
zwrotng >115 ml. W pracy wykazano dobrg korelacje
z parametrami echokardiografii ptaszczyznowej [9]. Ze
wzgledu na kluczowg rol¢ oceny zaawansowania niedo-
mykalnosci ptucnej w postepowaniu klinicznym wielu
badaczy podjelo si¢ oceny przydatnosci r6znych nowych
parametrow echokardiograficznych. Wybrane prace, naj-
wazniejsze w opinii autora, zestawiono w tabeli 4.

Niedomykalno$¢ ptucna prowadzi do wielu nastgpstw
o udowodnionym niekorzystnym wplywie na rokowanie
1 jakos$¢ zycia (tab. 3). Zalezga one od siebie na zasadzie
sprzezen zwrotnych dodatnich, tworzac w zaawansowa-
nej postaci zlozony zespot chorobowy.

Poszerzenie i dysfunkcja prawej komory

Istotna niedomykalnos¢ zastawki ptucnej prowadzi do
przecigzenia objgtoSciowego prawej komory. Oprocz za-
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RYCINA 2. Przyktad restrykcyjnej fizjologii u chorego z duza
niedomykalnoscig zastawki ptucnej. Badanie doplerem pulsacyjnym.
Prébka umieszczona w pniu ptucnym rejestruje przeptyw na obwod
po skurczu przedsionka (biafa strzatka), nastepnie przeptyw po
skurczu komér (czerwona strzatka). PHT przeptywu zwrotnego 51 ms.

RYCINA 3. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne kolorowym
doplerem. Duza pooperacyjna niedomykalnosé zastawki ptucnej.
Przeptyw zwrotny obejmuje caty szerokos¢ drogi odptywu prawej
komory (RVOT), jest widoczny nawet w obwodowych odcinkach obu
tetnic ptucnych i obejmuje ich cata srednice. RPA — prawa tetnica
ptucna, LPA — lewa tetnica ptucna, Ao - aorta.

awansowania niedomykalnosci i czasu jej trwania nasile-
nie dysfunkcji prawej komory zalezy od czynnikow:

* przedoperacyjnych: stopnia desaturacji krwi tetni-
czej, obcigzenia skurczowego i stopnia przerostu
mie$nia prawej komory,

* zwigzanych z operacjg: uszkodzenia wskutek wen-
trykulotomii i resekcji beleczek mig§niowych,
wszycia niekurczacej si¢ faty poszerzajacej droge
odptywu prawej komory, mozliwego uszkodzenia
tetnic wienicowych,

* pooperacyjnych: stopnia niedomykalnosci zastaw-
ki pnia ptucnego i zastawki tréjdzielnej, resztkowe-
go zwezenia drogi odplywu prawej komory
1 rezydualnego przecieku mi¢dzykomorowego.
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Nalezy wspomnie¢ rowniez o ewentualnym, niezwy-
kle rzadkim, nadci$nieniu plucnym wskutek dtugotrwa-
fego zespolenia albo przeptywu lewo-prawego przez duze
tetnicze kolaterale aortalno-piucne.

Obrazowanie serca metodg rezonansu magnetycznego,
jak wspomniano, umozliwia wolumetryczng oceng prawej
komory i obliczenie jej frakcji wyrzutowej. Dzieki badaniu
z uzyciem gadoliny mozna zobrazowaé widknienie mie-
$nia prawej komory. W omawianej grupie chorych wyka-
zano wloknienie [10] w obszarach operowanych przez
kardiochirurga i bardziej odlegtych warstwach wsierdzia
komorowego oraz beleczek mig¢Sniowych. Widknienie ko-
relowalo z wiekiem chorych, stopniem uszkodzenia skur-
czowego, ograniczeniem tolerancji wysitku i zaburzeniami
rytmu serca. Wald i wsp. wykazali na podstawie analizy
tréjwymiarowych rekonstrukcji serca obrazowanego rezo-
nansem magnetycznym, ze najwieksze zaburzenia funk-
cji skurczowej dotycza drogi odptywu prawej komory.
W tej okolicy wykazano tez najwigksze p6zne wzmocnie-
nie w badaniu z gadoling. Wigzalo si¢ to z wigkszym stop-
niem uszkodzenia frakcji wyrzutowej prawej komory,
a takze zmniejszeniem maksymalnego zuzycia tlenu w ba-
daniu wysitkowym [11]. Wyniki badania mogg wptywac
na zakres ewentualnej reoperacji.

Przecigzenie objgtosciowe roznie wplywa na poszcze-
golne segmenty prawej komory. Praca Bodhey i wsp.
wskazuje nie tylko na uszkodzenie czynnoSci skurczowej
segmentu odplywowego, ale rowniez na najwicksza
adaptacje czesci beleczkowatej na przecigzenie objetos-
ciowe. Sledzenie czynnoS$ci segmentu beleczkowatego
moze mieC zatem znaczenie dla wykrycia wczesnej dys-
funkcji prawej komory w tej grupie chorych [12].

Niedomykalno$¢ plucna wtérna do taty przezpierscie-
niowej wplywa istotnie na rozwdj dysfunkcji rozkurczo-
wej z charakterystyczng fizjologia restrykcyjna,
wynikajaca z podwyzszonych ciSnien napelniania prawej
komory (ryc. 2). Prowadzi ona w odlegtej obserwacji
do zmniejszenia obj¢toSci niedomykalnosci plucnej
1w rezultacie do mniejszej objetosci koncoworozkurczo-
wej prawej komory. Stopien dysfunkcji rozkurczowe;j za-
lezy od tych samych czynnikdéw, ktore wplywajg na
dysfunkcje skurczowg. Do dysfunkcji rozkurczowej do-
chodzi zwykle po wszyciu laty przez pierScien zastawki
plucnej. W pracy Munkhammara 1 wsp. sposrod 47 bada-
nych echokardiograficznie restrykcyjng fizjologie wyka-
zano u 13 (28%) [13]. U tych chorych zwezenie drogi
odplywu prawej komory przed operacjg bylo wicksze, by-
li oni operowani w starszym wieku, a stopien niedomy-
kalnoSci ptucnej po operacji byt u nich mniejszy.

W ocenie zaawansowania nieprawidtowej przebudowy
prawej komory i uszkodzenia jej czynnosci istotne zna-
czenie ma objeto$¢ koncoworozkurczowa. Ztotym stan-
dardem jej oceny jest obecnie rezonans magnetyczny.
Jednak nie zaniechano préb wykorzystania w tym
celu echokardiografii, mimo jej znanych ograniczen
w ocenie prawej komory. Ostatnio grupa z Toronto na
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podstawie pomiaru powierzchni prawej komory w przez-
klatkowym badaniu ptaszczyznowym opracowalta wzor
umozliwiajacy ocene¢ indeksu objetosci koncoworozkur-
czowej prawej komory (right ventricular end-diastolic
volume index, RVEDVI), dobrze korelujgcy z wynikami
rezonansu magnetyczngeo [14]. Powierzchnia >20 cm?/m?
wskazuje na RVEDVI >170 ml/m? (czutos¢ 90%, swo-
istos¢ 60%), powierzchnia <15 cm?’m’ na RVEDVI
<125 ml/m? (czulo$¢ 60%, swoistosé 94%). Trwaja proby
wykorzystania echokardiograficznej analizy odksztatcen
mig$nia prawej komory w tej grupie chorych w nadziei
na okreSlenie parametrow jej wczesnego uszkodzenia.
Nieprawidlowe wartoSci wykazano u bezobjawowych
dzieci po operacji naprawczej [6]. Stwierdzono odwrotng
zalezno$¢ miedzy stopniem niedomykalnosci plucnej
w badaniu CMR a koficowoskurczowym odksztalceniem
mig¢Snia prawej komory i jego tempem. Stwierdzono row-
niez korelacje migdzy maksymalnym wysitkowym zuzy-
ciem tlenu a maksymalnym skurczowym odksztalceniem
1 tempem jego narastania. Nieprawidtowe parametry od-
ksztalcenia prawej i lewej komory u chorych bez objawow
wykazano wsrod 30 chorych. Nieprawidtowosci odksztat-
cenia prawej komory byly bardziej wyrazone po zalozeniu
laty przezpierScieniowej. Wykazano rowniez dysfunkcje
segmentow Sciany bocznej lewej komory [15].

Nowym parametrem charakteryzujacym czynnos¢
miesnia prawej komory jest przysSpieszenie skurczu izo-
wolumicznego (isovolumic acceleration, IVA). Nizsze
wartoSci IVA koreluja ze stopniem niedomykalnosci
plucnej, wigkszym stezeniem BNP i wydiuzeniem MPI
— wskaznika funkcji prawej komory [16]. Na wartosc te-
go parametru zwrocita uwage Frigiola i wsp. na podsta-
wie analizy danych 124 chorych. W przeciwienstwie
do parametréw odksztatcenia i predkoSci miokardial-
nych IVA prawej komory korelowala z nasileniem niedo-
mykalnosci ptucnej. Co ciekawe, takze IVA lewej
komory korelowata ze stopniem niedomykalnosci piuc-
nej (oraz z IVA prawej komory). IVA odwrotnie korelo-
wala z czasem trwania QRS.

Nastepstwem zaawansowanego uszkodzenia prawej ko-
mory po korekcji ToF jest niedomykalnos$¢ zastawki tréj-
dzielnej. Do jej rozwoju przyczynia sie wiele czynnikow,
w tym duza niedomykalno$¢ ptucna i wydluzenie QRS
[17,18]. Wykazano jej wplyw na zaburzenia rytmu serca.

Dysfunkcja lewej komory

Ci¢zka niedomykalno$§¢ zastawki plucnej jest jedna
z przyczyn nierzadkiej po korekcji ToF dysfunkcji lewej
komory, szczegdlnie u chorych z objawami. Davlouros
wykazal zaleznoS¢ frakcji wyrzutowej prawej i lewej ko-
mory w badaniu rezonansem magnetycznym [19]. Na
podstawie wynikow 100 chorych po korekcji ToF Geva
1 wsp. wykazali zwigzek nasilenia objawdw i ograniczonej
tolerancji wysitku z frakcjg wyrzutows lewej komory
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1 wiekiem w czasie operacji [20]. Dodatkowo na czynnos§¢
lewej komory wptywa asynchronia skurczu. Przyczynia
si¢ do niej nieprawidlowe napelnianie lewej komory
wtorne do przesuniecia w lewo przegrody miedzykomo-
rowej. Nie wykazano natomiast zaleznoSci miedzy frak-
cja niedomykalnosci ptucnej a frakcjg wyrzutowsg lewe;j
komory [21]. Ghai i wsp. na podstawie danych 125 cho-
rych opisali umiarkowane lub ciezkie uszkodzenie funk-
¢ji lewej komory u chorych, u ktérych doszio do nagtego
zgonu sercowego, szczegolnie gdy QRS >180 ms [22].

Uposledzona tolerancja wysitku

U wigkszosci chorych kilkanaScie lat po zabiegu stwier-
dza sie¢ zmniejszenie wydolnosci fizycznej w ocenie
spiroergometrycznej. Poza zaawansowang niedomykal-
nosScig plucng wykazano zwigzek gorszej wydolnoSci
z kardiomegalia, podwyzszonym ci$nieniem prawoko-
morowym, resztkowym ubytkiem miedzykomorowym,
nadci$nieniem plucnym oraz zaburzeniami rytmu serca
1 zmniejszeniem objetosci zyciowej ptuc. Lepszg wydol-
no$¢, mierzong wysitkowym maksymalnym zuzyciem
tlenu, majg chorzy z duzg niedomykalnoscig i restryk-
cyjnym profilem napelniania prawej komory w porow-
naniu z tymi, u ktérych nie stwierdzono restrykcji.
Indeks sercowo-ptucny w rtg klatki piersiowej jest u nich
rowniez mniejszy [23]. Zmniejszona wydolnos¢ wysitko-
wa w badaniu spiroergometrycznym wigze si€ z gorsza
funkcjg obu komoér. Samman na podstawie badania
99 dorostych wykazat nie tylko zmniejszone pochtania-
nie tlenu (Srednio 66% przewidywanego zgodnie z wie-
kiem i plcig), ale takze zalezno§¢ z pogorszeniem
czynnosci obu komor serca okres$long wskaznikiem Tei.
Co wazne, wykazal liniowa zalezno$¢ miedzy stopniem
uszkodzenia obu komor [24]. Wskazuje si¢ rowniez na
warto$§¢ oznaczenia peptydow natriuretycznych. Wydol-
nos¢ fizyczna oceniana wysitkowym testem spiroergo-
metrycznym koreluje z dysfunkcjg prawej komory
i stezeniem NT-proBNP [25,26].

Zaburzenia rytmu serca i nagty zgon
sercowy

U chorych po korekcji ToF stwierdza si¢ komorowe
1 nadkomorowe zaburzenia rytmu serca. Komorowe za-
burzenia rytmu sg czestsze, gdy prawa komora ulega po-
szerzeniu. Wsréd 178 operowanych przez jednego
chirurga Gatzoulis wykazal czestoskurcze komorowe po
zabiegu u 9 z nich, 4 zmarlo nagle. Nagly zgon wystapit
u chorych z QRS >180 ms. Czas trwania QRS korelowal
ze wskaznikiem sercowo-plucnym w rtg klatki piersio-
wej. Restrykcyjne napelnianie prawej komory wigzato si¢
z mniejszym poszerzeniem QRS. W badaniu wieloo$rod-
kowym z udzialem 793 chorych, ktérych obserwowano
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srednio przez 21 lat, utrwalony czestoskurcz komorowy
stwierdzono u 33, trzepotanie lub migotanie przedsion-
kow u 29, a u 16 doszto do nagtego zgonu. Ponownie wy-
kazano, ze QRS >180 ms byt czynnikiem predykcyjnym
tych zdarzen. Stabszy zwigzek wykazano mi¢dzy arytmig
a wczeSniejszym zespoleniem Waterstone’a i Pottsa oraz
starszym wiekiem w czasie operacji [27]. Helbing wyka-
zal zalezno$¢ czasu trwania QRS z masg i objgtoscig pra-
wej 1 lewej komory, PRfrakcia 1 wiekiem w czasie operacji
[28]. Wspotoddziatywanie tych czynnikoéw sprzyja nieho-
mogennemu rozprzestrzenianiu bodzca elektrycznego, co
stanowi podloze nawrotnych czestoskurczow. Wskutek
niekorzystnej przebudowy komér odpowiedZz hemodyna-
miczna na tachykardig jest bardziej wyrazona. Dlatego
Halbing proponuje, aby wydtuzenie QRS traktowac jako
czynnik ryzyka komorowych zaburzen rytmu. Zwigzek
czasu trwania QRS 1 stopnia niedomykalnosci z wigksza
objetoscig koncoworozkurczowsg i koncowoskurczowg
oraz uszkodzeniem funkcji prawej komory wykazano row-
niez na podstawie trojwymiarowej echokardiografii [29].
We wczeSniej wspominanej pracy Ghai i wsp. nagly zgon
sercowy wigzal si¢ z ciezkg niedomykalnos$cig ptucng,
przetrwalym czestoskurczem komorowym w wywiadzie
1 poszerzeniem QRS >180 ms. W ostatnio opublikowanej
pracy oceniajgcej 556 chorych potwierdzono istotne za-
grozenie arytmig (43,3%), z czego czestsza byla jednak
arytmia przedsionkowa (20,1 vs 14,6%). Zaburzenia ryt-
mu nasilaly sie po 45 roku zycia. Zwigzek z migotaniem
przedsionkéw 1 komorowymi zaburzeniami rytmu mialy
patologie lewego serca, natomiast nie wykazano zadnego
zwigzku z niedomykalnoscig zastawki plucnej oceniane;j
echokardiograficzne, ktéra w stopniu umiarkowanym
i cigzkim byla obecna u 47,6% badanych. Stwierdzono ja
u potowy chorych bez zaburzen rytmu, u 42% z zaburze-
niami przedsionkowymi i 27% z komorowymi. Brak kore-
lacji komorowych zaburzen rytmu z niedomykalnoscia
plucng autorzy ttumaczg duzym odsetkiem chorych po
wymianie zastawki plucnej, co stoi w sprzecznosci z wyni-
kami pracy Thierren i wsp. [30].

Nagly zgon sercowy jest tragicznym powiklaniem
u chorych po korekcji wady wrodzonej serca. Ryzyko zda-
rzenia w tej grupie zalezy od patologii i jest 25-100 razy
wigksze niz w zdrowej populacji. Sposrod 445 chorych ob-
serwowanych przez Silka i wsp. do naglego zgonu serco-
wego doszlo u 11, natomiast u 9 do zgonu doszto w innym
mechanizmie [31]. W okolo 25% przypadkéw zgon byl na-
gly, w podobnym odsetku przyczynita sie do niego niewy-
dolnos¢ serca [32]. Ryzyko nagtego zgonu jest wigksze po
operacji z wykorzystaniem wentrykulotomii prawostron-
nej i taty zamykajacej ubytek miedzykomorowy. Substra-
tem arytmii mogg by¢ zmiany tluszczowate w miejscach
blizn. Silka i wsp. wykazali, Ze ryzyko wzrasta z czasem:
z 2,2% po 20 latach od korekcji, do 4% po 25 latach i 6%
po 30 latach, czego jednak nie potwierdzajg Murphy i wsp.
[33]. W réznych pracach zagrozenie to szacowano na 1,2-
3,0% na 10 lat i jest mniejsze niz w nieskorygowanych wa-
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dach siniczych czy z zawezaniem drogi odplywu lewej ko-
mory. Zwykle podlozem naglego zgonu sercowego jest
czestoskurcz komorowy. Czynniki ryzyka obejmujg: star-
szy wiek w czasie operacji, zespolenie paliatywne w wy-
wiadzie, czestoskurcz komorowy indukowany w badaniu
elektrofizjologicznym, nieprawidiowg czynnos¢ prawe;j
komory, QRS >180 ms. Nalezy wspomnie¢, ze istnieja pra-
ce, ktore nie potwierdzajg znaczenia niektorych z wymie-
nionych. Na przyklad Kobayashi i wsp. nie potwierdzili
zwigzku czestoskurczéw komorowych z niedomykalno-
Scig plucng i dysfunkcja prawej komory [34], mimo ze
w wielu innych pracach ustalono takg zaleznos¢. Wedlug
innych znaczenie predykcyjne wyindukowanej arytmii
rowniez pozostaje niepewne. Nie ma takiej wartoSci row-
niez wynik badania elektrofizjologicznego. Holterowskie
badanie EKG ma ograniczong warto$¢ predykcyjna, o ile
nie ma innych czynnikéw ryzyka naglego zgonu sercowe-
go, podobnie analiza uSrednionego sygnalu EKG i zmien-
no$¢ rytmu zatokowego [35]. Wieloosrodkowa praca
Khairego i1 wsp. wykazala jednak prognostyczng wartos¢
programowanej stymulacji komor dla przysztych objawo-
wych czestoskurczow komorowych i omdlen [30].

Komorowe zaburzenia rytmu serca wystepujg u oko-
fo 73% chorych poddanych badaniu wysitkowemu, cze-
§ciej u tych z ciSnieniem skurczowym w prawej komorze
>60 mm Hg. Zwigzek przyczynowo-skutkowy niedomy-
kalnosci ptucnej i arytmii komorowej, szczegdlnie wo-
bec nieskutecznosci leczenia farmakologicznego, skionit
Thierren i wsp. do oceny wplywu wszczepienia zastaw-
ki plucnej na arytmi¢ komorows u 70 pacjentéw (takze
ze zwezeniem drogi odptywu prawej komory). Zabieg
zahamowal poszerzanie QRS, ktére ulegalo progres;ji
u nieoperowanych. Do zmniejszenia zaburzen rytmu
doszlo jednak przede wszystkim, gdy wymianie zastaw-
ki towarzyszyla jednoczasowa krioablacja [36]. Ciekawe,
ze w pracy stwierdzono czestszy zwigzek niedomykal-
nosci plucnej z arytmig przedsionkowg niz komorowg
(42 vs 27%), natomiast po operacji wymiany zastawki to
arytmia komorowa byla czestsza (71,6 vs 50,7%). Wyste-
powanie jakiejkolwiek arytmii dotyczyto 112 z 142 cho-
rych. Zaawansowane postacie komorowych zaburzen
rytmu skianiajg do wykorzystania elektroterapii w ich
leczeniu. Niniejsze opracowanie poSwiecone jest poope-
racyjnej niedomykalnosci ptucnej, zatem szczegoélowy
opis zalecen 1 wynikow terapii zaburzen rytmu wykracza
poza jego ramy. Podsumowujac, chorzy z objawami wy-
magaja ablacji podtoza zaburzen rytmu oraz implantacji
kardiowertera-defibrylatora, natomiast postgpowanie
u chorych bez objawow nie jest wsparte wynikami badan
1 wymaga indywidualnych decyz;ji.

Leczenie zabiegowe i jego wyniki

Opisane niekorzystne nastepstwa ci¢zkiej pooperacyjnej
niedomykalnosci zastawki plucnej u chorych z tetralogia
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zmniejsza si¢ zagrozenie arytmig. Porownanie 98 chorych
po wymianie zastawki plucnej z 77 pacjentami, ktérych
nie leczono tym sposobem, nie wykazato wplywu zabiegu
na zaburzenia rytmu serca [41]. Co wigcej, u chorych nie-
operowanych rzadziej stwierdzano zlozony punkt konco-
wy (VT lub zgon) niz u operowanych (2,9 vs 5,2 na 100
pacjentolat, granica istotnosci), mimo zmniejszenia obje-
tosci prawej komory. Warto dodaé, ze w operowane;j gru-
pie koncoworozkurczowa objetos¢ prawej komory byta
istotnie wigksza (Srednio 196 ml/m? vs 132 ml/m?), a ko-
mora ulegta korzystnej przebudowie pooperacyjne;j (re-
dukcja do $rednio 131 ml/m?). Czynnikiem predykcyjnym
zmniejszenia objetoSci prawej komory po wymianie za-
stawki jest szerokos¢ QRS, stezenie NT-proBNP, co moze
definiowaé chorych z gorszym spodziewanym wynikiem
zabiegu [42]. Wszczepienie zastawki moze by¢ potaczone
z rekonstrukcjg chirurgiczng prawej komory. Ghez
1 wsp. leczyli tym sposobem 19 chorych (w tym 7 dzieci)
z duzg niedomykalnoscig ptucng. Operacja prowadzita
do zmniejszenia rozkurczowej i skurczowej objetosci pra-
wej komory, zwigkszenia indeksu objetosci wyrzutowe;j
prawej komory i poprawy jej frakcji wyrzutowej. Popra-
wie ulegly wskazniki objetosSci lewej komory oraz iloraz
objetosci rozkurczowej prawej 1 lewej komory. W wyko-
nanym u 15 chorych teScie wysitkowym nie stwierdzono
jednak istotnych statystycznie réznic w zakresie maksy-
malnego zuzycia tlenu i progu beztlenowego [43].

Czy nalezy, a jezeli tak, to kiedy zaleca¢ operacje
choremu bez objawow z granicznymi parametrami morfo-
logii i funkcji prawej komory? Wprawdzie w doswiadczo-
nych osrodkach ryzyko zabiegu jest male, ale nigdy nie ma
pewnosci, ze niepowodzenie konkretnego chorego nie ze-
psuje tej statystyki. Kiedy nalezy przeprowadzi¢ reopera-
cj¢? Nalezy pamigtad, ze z kazda reoperacja roSnie
zagrozenie arytmia, ktdrej obecnos¢ moze by¢, wedtug nie-
ktorych wskazaniem do zabiegu. Ciekawe sg obserwacje
grupy holenderskiej, ktéra wykazata brak progresji obja-
wow u chorych z umiarkowang niedomykalnoscig ptucng
1 u wigkszoSci chorych bezobjawowych z cigzkg niedomy-
kalnoscig oraz znacznym poszerzeniem prawej komory. Je-
dynie u 11% chorych z cigzka niedomykalnoscig doszto
do poszerzenia QRS >180 ms. Autorzy kierowali do wy-
miany zastawki ptucnej chorych objawowych, uzyskujac
poprawe u 15 z 17 (88%). Doszto u nich do zmniejszenia
wymiaru drogi odptywu prawej komory, cho¢ wplyw na to
miala, oprocz wszczepienia zastawki, rekonstrukcja prawej
komory. Niemniej jednak u 9 z 17 zmniejszyly si¢ wymia-
ry drogi naptywu prawej komory, czyli poza obszarem dzia-
falnosci kardiochirurga. Redukcja dotyczyla takze czasu
trwania QRS, nastgpila poprawa wydolnosci fizycznej
w obserwacji. Brak poprawy obserwowano u 8 (47%). Za-
pewne ci chorzy skorzystaliby z wczeSniejszej interwencji.
Wyniki pracy potwierdzaja, ze wszczepianie zastawki
wszystkim chorym (takze bez objawow) z cigzka niedomy-
kalnoscig ptucng 1 poszerzeniem prawej komory narazito-
by wielu z nich na zbedne kolejne reoperacje, natomiast
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kierowanie si¢ wystgpieniem objawow prowadzitoby u nie-
ktorych do braku poprawy. Na podstawie wiasnych do-
swiadczen autorzy ci kierujg do leczenia operacyjnego
chorych, u ktoérych wyniki badan wskazujg na pogarszanie
sie funkcji prawej komory (objawéw podmiotowych, poja-
wienie si¢ zastoju, istotne poszerzanie si¢ QRS, poszerza-
nie si¢ prawej komory w badaniach obrazowych).
Pozostalych poddajg corocznej ocenie. Podkreslajg takze
bardzo dobre rokowanie chorych z matg lub umiarkowang
niedomykalnoScig plucng [44]. Korzyscig ze wszczepienia
zastawki plucnej jest opisywane wczesniej skrocenie czasu
trwania QRS po operacji, o ile wczeSniej czas trwania QRS
wynosil >150 ms. W czasie obserwacji QRS stopniowo si¢
poszerzal. U chorych z QRS >180 ms arytmia komorowa
wystepuje czeSciej, przy niskiej Smiertelnosci [45]. Alterna-
tywa dla reoperacji chirurgicznej moze stac si¢ wkrotce
implantacja przezskorna zastawki. Obecnie zabieg
zarezerwowany jest dla chorych operowanych wczesniej
z uzyciem homograftu, z jego $rednicg w czasie oceny
przedzabiegowej w granicach 14-22 mm. Dobry wynik za-
biegu likwiduje ptucny przeptyw zwrotny. Coats i wsp.
na podstawie badania 17 chorych z ciezkg niedomykal-
noscig plucng wykazali szybkie zmniejszenie objetosci
koncoworozkurczowej prawej komory (Srednio z 116,7 do
100,2 ml/m?), bez zmian objetosci koncowskurczowej oraz
frakcji wyrzutowej prawej komory (nieistotna statystycz-
nie redukcja po zabiegu). Zmniejszy! si¢ rzut prawej ko-
mory, ale wzrosla objetos¢ wyrzutowa ,,do przodu” (Srednio
z 34,8 do 45,4 ml/m?). Zmiany dotyczyly rowniez lewej ko-
mory. Objetos¢ koncoworozkurczowa wzrosta (Srednio
z 67,7 do 74,4 ml/m?), podobnie jak obj¢tosé wyrzutowa
(Srednio z 39 do 47,1 ml/m?) i frakcja (Srednio z 57,8
do 63,5%). Korzystny wzrost objetosci lewej komory jest
wtorny do wzrostu objetosci efektywnego przeplywu
»do przodu”, rozkurczowego cisnienia ptucnego, poprawy
ksztaltu jamy wskutek mniejszego obcigzenia objgtos-
ciowego prawej komory. Po zabiegu chorzy odczuwali
poprawe, ale nie stwierdzono r6znic maksymalnego zuzy-
cia tlenu i progu beztlenowego w wysitkowym badaniu
spiroergometrycznym. Zarejestrowano jedynie wzrost
VE/VCO, prawdopodobnie wtérnie do lepszej perfuzji
ptuc [46]. W grupie Khambadkone i wsp. podobnym zmia-
nom objetosci prawej i lewej komory towarzyszyta popra-
wa wspomnianych wskaznikow testu wysitkowego [47].
U nielicznych chorych z cigzkg niewydolnoscig serca
jest zbyt p6Zno na wymiane zastawki. Obecnie nie dyspo-
nujemy rekomendacjami postgpowania w tej grupie. Nie
jest to czesty scenariusz, ale z wlasnej praktyki pamie-
tam chorych, u ktorych byl rozwazany przeszczep serca.

Podsumowanie

Pooperacyjna niedomykalnos$¢ zastawki ptucnej u cho-
rych z tetralogig Fallota przez wiele lat byta uwazana za
fagodna wadg, bez istotnego wplyw na losy chorych.
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Obecnie wiemy, ze ci¢zka niedomykalno$¢ prowadzi
do niekorzystnej przebudowy prawej i lewej komory,
postepujacej niedomykalnosci tréjdzielnej, groznych za-
burzen rytmu serca, ktore mogg by¢ podlozem nagltego
zgonu sercowego. Wspolistnienie kilku oddziatujgcych
na siebie patomechanizméw prowadzacych do uszko-
dzenia serca, obnizenia jakosci zycia i znacznego pogor-
szenia rokowania uzasadnia w moim przekonaniu
wprowadzenie pojecia zespolu pooperacyjnej niedomy-
kalnosci ptucnej u chorych z tetralogia Fallota. Nadal
wiele watpliwosci dotyczy leczenia tych chorych. Powin-
ny one zostaé rozstrzygnig¢te w randomizowanych bada-
niach wielooSrodkowych. W powyzszym opracowaniu
przedstawiono wiele opinii i wynikéw badan, ktore mo-
ga wydawac si¢ sprzeczne. Wynika to z ogromnego zréoz-
nicowania tej grupy chorych, operowanych w ré6znym
okresie rozwoju kardiochirurgii i w r6znych o$rodkach.
Ze wzgledu na bardzo wiele czynnikéw wplywajgcych na
punkty koncowe badania te wymagalyby wigczenia du-
zej populacji 1 wieloletniej obserwacji. Dlatego obecne
zalecenia, mi¢dzy innymi Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego, powstaly na podstawie analizy mniej-
szych badan, doswiadczenia klinicznego grupy ekspertow
1 stalej wymiany doswiadczen. Zrobiono istotny postep
W zrozumieniu nastepstw pooperacyjnej niedomykalno-
Sci ptucnej, jej diagnostyki i leczeniu. Najistotniejsze jest
zidentyfikowanie jej ciezkiej postaci jako czynnika wielu
nastepstw, kiedys ze sobg niekojarzonych. Konsekwencja
jest konieczno$¢ $cistego monitorowania tych chorych
w specjalistycznych osrodkach, wykonywanie odpowied-
nich dla nich badan, poréwnywanie ich stanu z r6znych
okresow w celu wykrycia pogarszania si¢ funkcji serca
w okresie bezobjawowym. Dalszego usciSlenia wymagaja
zalecenia terapeutyczne, szczego6lnie dotyczace optymal-
nego czasu leczenia zabiegowego.
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