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Populacja 0s6b dorostych z wrodzonymi wadami serca zwickszyla sie do tego
stopnia, ze obecnie jest wigecej dorostych niz dzieci z wrodzonymi wadami serca.
W miare starzenia si¢ tej populacji pacjenci ci beda wymagali optymalnego
leczenia zachowawczego, bedg zagrozeni rozwojem istotnych klinicznie
pozasercowych choréb wspoétistniejgcych, a takze bedg wymagac stosowania
szczegollnych strategii i metod majacych na celu poprawe rokowania.
Zasadnicze znaczenie w opiece nad tg wyjatkowg grupg pacjentow ma
identyfikacja pozasercowych czynnikéw ryzyka, a takze wielodyscyplinarne

podejscie do leczenia.

Wprowadzenie

Czestos¢ wystepowania wrodzonych wad serca (conge-
nital heart disease, CHD) wynosi w przyblizeniu 8-10
na 1000 dzieci oraz 4 na 1000 os6b dorostych. Ocenia
si¢, ze obecnie liczba dorostych z cigzkimi CHD prze-
kracza liczbe takich pacjentow wsrod dzieci [1¢]. Moz-
liwos¢ wykonywania zlozonych zabiegéw chirurgicz-
nych, mata chorobowos¢ i $miertelnosc, a takze lepsze
rozumienie probleméw medycznych u pacjentéow pod-
danych operacjom korekcyjnym i paliatywnym dopro-
wadzily do zwigkszenia liczby dzieci z CHD, ktére osig-
gajg wiek dorosly. Grupa Badawcza amerykanskiego
National Heart, Lung, and Blood Institute Research
Group uznala t¢ zfozong grupe pacjentéw za populacje
wymagajacg systematycznych badan w celu zmniejsze-
nia chorobowosci i umieralno$ci w nastgpstwie skutecz-
nego leczenia [2¢]. Ostatnio w czasopi$mie British Medi-
cal Bulletin opublikowano doskonaly przeglad czestych
postaci CHD, w ktéorym omoéwiono typowe zmiany ana-
tomiczne, obraz kliniczny, leczenie oraz powiklania tych
wad [3e°].
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W miare jak populacja os6b dorostych z CHD starze-
je si¢, opieka nad tymi pacjentami staje si¢ coraz bardziej
zlozona ze wzgledu na czestsze wystepowanie nieprawi-
diowosci w innych uktadach i narzadach poza sercem, ta-
kich jak watroba, nerki, uktad krwiotworczy, pluca i uktad
nerwowy. Dodatkowe utrudnienie stwarzajg nabyte choro-
by wspolistniejace wiasciwe dla wieku doroslego, a takze
typowe odlegle powiklania wyst¢pujace w tej populacji,
takie jak zaburzenia rytmu, zastoinowa niewydolnos¢ ser-
ca, choroba naczyn ptucnych oraz nagle zgony sercowe.

Aby zmniejszy¢ chorobowo$¢ i umieralnos$¢ wéréd do-
rostych z CHD, trzeba zrozumie¢ role dysfunkcji innych
uktadéw i narzadéw poza sercem. W niniejszym przegla-
dzie podkreslono wspdlng role, jaka pelnig kardiolodzy
i specjalisci choréb wewnetrznych opiekujacy si¢ dorosty-
mi pacjentami z CHD w wykrywaniu pozasercowych cho-
rob wspolistniejacych w odréznieniu od typowej choro-
bowosci z przyczyn sercowych. Dokladna ocena dorostych
pacjentéw z CHD, kt6rzy maja zlozone potrzeby i stano-
wig grupe zwigkszonego ryzyka, polaczona z wprowadze-
niem strategii ograniczajacych niepomyslne rokowanie,
spowoduje znaczny postep w leczeniu tych chorych.
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Dorosli z wrodzonymi wadami serca: populacja o ztozonych potrzebach

Przerwa w opiece medycznej

e W jednej z przychodni dla dorostych pacjentéw z CHD oceniono problem
przerw w opiece medycznej u chorych z CHD o umiarkowanym lub znacznym
nasileniu. Przerwe w opiece medycznej zdefiniowano jako brak specjalistyczne;j
kontroli kardiologicznej w ciggu 2 lat od zakonczenia opieki w dziecigcym
osrodku kardiologicznym. Sposrdd 158 pacjentéw, ktorzy spetnili kryteria wia-
czenia, tak zdefiniowana przerwa w opiece medycznej dotyczyta 63% pacjentéw,
a mediana czasu jej trwania wyniosla 10 lat (zakres 2-50 lat). Najczestszymi po-
wodami przerwy w opiece medycznej byly: poinformowanie pacjenta o braku
potrzeby dalszej kontroli (32%) oraz brak konkretnego oSrodka, w ktérym moz-
liwa bylaby dalsza opieka (23%). Najczgstszymi przyczynami zgloszenia si¢
do lekarza byty objawy ze strony serca (28%), rutynowa kontrola (22%), bezpo-
srednie przeniesienie z innego oS§rodka (22%), cigza (12%), potrzeba uzyskania
opinii zezwalajacej na operacj¢ niekardiochirurgiczng (8%), zaburzenia rytmu
serca (6%) oraz nieprawidtowe funkcjonowanie stymulatora (3%). Nowe roz-
poznanie hemodynamicznie istotnej nieprawidlowosci postawiono podczas
wstepnej wizyty w przychodni dla dorostych z CHD u 60% pacjentéow. Do tych
rozpoznan nalezaly: istotna niedomykalno$¢ zastawki, zmiana zawezajgca, dys-
funkcja komory, nowa nieprawidtowos¢ anatomiczna, nadci$nienie ptucne oraz
zwezenia tetnic wiencowych. U pacjentow, u ktorych nastgpila przerwa w opie-
ce medycznej, stwierdzono wiekszg potrzebe pilnych interwencji kardiologicz-
nych. W tym badaniu skala problemu przerwy w opiece medycznej mogta
zostaé zanizona, poniewaz oceniano w nim pacjentéw leczonych w wyspecjali-
zowanym oSrodku dla dorostych z CHD [4].

Pozasercowe choroby wspétistniejace

e W badaniu obejmujgcym 9952 pacjentéw z CHD w $rednim wieku 28,1 lat
stwierdzono istotnie wigkszg czestoS¢ wystgpowania przewleklej choroby ne-
rek (0,8%), cukrzycy (2,6%) 1 padaczki (2,4%) niz w dobranej grupie kontrolne;j
[5]- U pacjentéw z siniczymi CHD rozwijajg sie takie powiktania, jak dna mo-
czanowa, dysfunkcja nerek oraz erytrocytoza z niedoborem Zelaza.

e Z powodu pozasercowych choréb wspdlistniejacych coraz liczniejsza po-
pulacja dorostych z CHF bedzie wywierata istotny wplyw na system opieki
zdrowotnej. Plan leczenia prowadzonego przez lekarzy podstawowej opieki
zdrowotnej, ktéry bylby swoiscie ukierunkowany na tych pacjentéw, spowodo-
walby najprawdopodobniej ograniczenie czynnikow ryzyka, ale konieczne sa
dalsze badania w celu opracowania wytycznych z uwzglednieniem swoistych
parametrow, aby dalo si¢ okreslié, jakie korzySci mozna osiggnaé. Duze znacze-
nie ma edukacja pacjentéw z CHD oraz niekardiologicznego personelu me-
dycznego dotyczaca nastepstw roznych pozasercowych chorob wspétistniejg-
cych u tych oséb.

Hospitalizacje w trybie nagtym

® Zlozonosc i czgstoS¢ wystgpowania stanow nagltych u dorostych z CHD zwigk-
sza si¢ W miarg starzenia si¢ tej populacji. Przeprowadzono prospektywne wie-
loosrodkowe badanie, ktérego celem bylo okreslenie potrzeb optymalnego le-
czenia w tym zakresie. Przeanalizowano dane na temat hospitalizacji dorostych
pacjentow z CHD w trybie naglym, pochodzgce z pigciu osrodkow specjalizu-
jacych sie w leczeniu takich chorych. W ciggu roku do szpitala przyjeto 1033
dorostych z CHD, a 201 sposrdod tych hospitalizacji (u 160 pacjentéw) byto
niezaplanowane i spowodowane 241 réznymi stanami naglymi. Sredni wiek
0sob hospitalizowanych w trybie nagtym wyniost 31,8 roku. Pigcdziesigt osiem
procent wszystkich hospitalizacji w trybie nagtym dotyczylo pacjentéw z po-
jedyncza komora, tetralogia Fallota lub przelozeniem wielkich pni t¢tniczych.
U siedemdziesi¢ciu procent pacjentdéw przeprowadzono uprzednio co najmniej
jedng operacj¢ kardiochirurgiczng z powodu CHD. Najczgstszym powodem
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hospitalizacji byly powiklania sercowo-naczyniowe. Najczgstszymi kardiolo-
gicznymi przyczynami hospitalizacji w trybie naglym byly zaburzenia rytmu
(37%) 1 ostra niewydolnos$¢ serca (26%). WigkszoS¢ pacjentow (70%) byta
w I lub II klasie czynnos$ciowej wedlug NYHA. W przypadku 63% sposrod
201 stanow naglych konieczna bylta konsultacja co najmniej jednego specjali-
sty. Leczenie wymagalo najczeSciej udziatu kardiochirurgéw i internistow,
a rzadziej specjalistow neurologow, okulistow, otorynolaryngologéw, gineko-
logdw, psychiatrow, radiologéw, dermatologéw i ortopedéw. Niekardiologicz-
ne stany nagle odpowiadaly za 25% hospitalizacji. Wykonywane niekardiolo-
giczne procedury diagnostyczne obejmowaly scyntygrafi¢ perfuzyjna pluc,
ultrasonografie jamy brzusznej, badania czynnosci pluc oraz bronchoskopig.
Mozna oczekiwac, ze czgsto$¢ wystepowania stanéw naglych zwigzanych z nie-
wydolno$cia serca bedzie wzrasta¢ wraz ze starzeniem si¢ dorostych pacjen-
tow z czynnoSciowo pojedynczg komorg oraz prawg komorg petnigcg role ko-
mory systemowej (skorygowane przetozenie wielkich pni t¢tniczych oraz stan
po korekgji fizjologicznej przelozenia wielkich pni tetniczych) [6].

Istotna czgstosé hospitalizacji w trybie naglym podkresla potrzebe edukacji le-
karzy pracujgcych na oddziatach pomocy doraznej, ktora dotyczylaby czgstych
stan6w nagltych obserwowanych u dorostych pacjentéw z CHD. Takie stany na-
gle, jak udar mézgu, hemodynamicznie istotne krwioplucie, ostry brzuch czy
krwawienie z przewodu pokarmowego, wymagajg wspolipracy wielu réznych
specjalistow, aby mozliwe bylo optymalne leczenie tych trudnych pacjentéw.
Zasadnicze znaczenie dla optymalizacji wynikow leczenia ma sprawna komu-
nikacja migdzy wszystkimi stronami zaangazowanymi w opieke nad takimi
chorymi.

Dorosli z wrodzonymi wadami serca: zagrozona populacja

Dysfunkcja nerek
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e Wiadomo, ze dysfunkcja nerek wiaze si¢ z wigksza chorobowoscig i umieral-

noscig wérdd pacjentdéw z nabytymi chorobami serca, w tym chorobg niedo-
krwienng serca i niewydolnoscig serca. W retrospektywnym badaniu Dimopo-
ulos i wsp. [7°*] oznaczyli stezenie kreatyniny u 1102 dorostych pacjentow
z CHD i1 obliczyli oszacowang filtracje kiebuszkowg (GFR), postugujac sie wzo-
rem z badania Modification of Diet in Renal Disease (MDRD). Pacjentéw po-
dzielono na tych z prawidlows, nieco zmniejszong, umiarkowanie zmniejszo-
na i znacznie zmniejszong GFR. Czg¢sto$¢ wystgpowania umiarkowanie lub
znacznie zmniejszonej GFR wyniosta 16% wsrod osob z sinicg i 7,9% wsrod
0s0b bez sinicy. W calej badanej grupie umiarkowana lub cigzka dysfunkcja ne-
rek wystgpowata u 9% pacjentow. Mediana czasu obserwacji wyniosta 4,1 roku,
a w ciagu tego okresu zmarlo 103 pacjentéw. Sredni wiek w chwili zgonu wy-
nidst 41 lat. Wickszo§¢ zgondw dotyczyla pacjentow z zespolem Eisenmenge-
ra, ze ztozonymi wadami, po operacji Fontana lub z wadg zastawkowg. Wsrod
pacjentéw z niewielkim zmniejszeniem GFR stwierdzono dwukrotny wzrost
umieralnoS$ci 6-letniej w poréwnaniu z grupg z prawidlowg GFR. Wsrod pa-
cjentdw z umiarkowanie lub znacznie zmniejszong GFR umieralno$¢ 6-letnia
byla, po uwzglednieniu innych parametréw klinicznych, trzykrotnie wigksza
niz w grupie z prawidlowg GFR. W poréwnaniu z populacjg ogolng stwierdzo-
no 18-krotnie wigksza czgstos¢ wystepowania istotnej dysfunkcji nerek u doro-
stych z CHD bez sinicy oraz 35-krotnie wigkszg czestos¢ wystepowania istotne;j
dysfunkcji nerek u dorostych z siniczag CHD [7¢ ¢].

Do mechanizméw dysfunkcji nerek u dorostych pacjentow z CHD nalezg: ma-
ta pojemnos¢ minutowa bedaca przyczyng zmniejszenia perfuzji nerek, aktywa-
cja ukiadu renina-angiotensyna-aldosteron, skurcz naczyn nerkowych oraz
przewlekla hipoksja prowadzaca do wtornej erytrocytozy i zwigkszenia lepko-
Sci krwi. U wszystkich dorostych z CHD nalezy okresowo przesiewowo oce-
nia¢ czynno$¢ nerek w celu identyfikacji grupy ryzyka oraz uzyskania infor-
macji prognostycznych. Konieczne sa dalsze prospektywne badania w celu
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ustalenia, czy dysfunkcja nerek u dorostych z CHD wiaze si¢ z innymi czynni-
kami ryzyka obserwowanymi typowo w przypadku nabytej choroby serca, taki-
mi jak nadci$nienie t¢tnicze, stan prozakrzepowy, stres oksydacyjny, zapalenie
oraz homocysteinemia, ktére prowadzg do rozwoju miazdzycy, dysfunkeji srod-
blonka lub obu tych nastepstw.

Przekrwienie watroby

e U wielu dorostych pacjentéw z CHD obserwuje si¢ zaburzenia czynnosci lub
chorobg¢ watroby z powodu zastoju krwi w tym narzadzie w przebiegu prawo-
komorowej niewydolnosci serca. Najwazniejszym przykladem takiej nieprawi-
dlowosci jest krazenie typu Fontana, poniewaz u takich pacjentéw moga wyste-
powaé zaburzenia hemodynamiczne prowadzace do uszkodzenia watroby
z powodu przewlektej hipoksji w okresie przed operacjg Fontana, a po operacji
z powodu przewleklego nadciSnienia w zytach centralnych.

e Zmiany budowy i czynnosci watroby, oceniane za pomocg tomografii kompu-
terowej i biopsji watroby, stwierdzono u 12 pacjentow z krazeniem typu Fon-
tana (Sredni wiek 24,6 roku). Pacjentéw tych oceniano poczatkowo z powodu
pogorszenia tolerancji wysitku, a ocena kliniczna i hemodynamiczna wykaza-
fa u nich niewydolnos¢ krazenia typu Fontana. U ponad potowy (58%) stwier-
dzono nieprawidlowe wyniki badan czynnosci watroby, w tym zwigkszong ak-
tywnos¢ aminotransferazy alaninowej i fosfatazy alkalicznej oraz zwiekszone
stezenie bilirubiny catkowitej. U wszystkich pacjentéw wyniki badan serolo-
gicznych w kierunku wirusowego zapalenia watroby byly ujemne i nie stwier-
dzono cech przetadowania zelazem. U jednego pacjenta wystepowata co naj-
mniej umiarkowana niedomykalno$¢ zastawki przedsionkowo-komorowej,
au dwoch pacjentéw umiarkowana lub cigzka dysfunkcja komory systemowe;j.
Istotne nieprawidlowosci stwierdzone w watrobie w badaniu obrazowym 1i hi-
stopatologicznym najprawdopodobniej wigzaly si¢ ze zwigkszonym ciSnieniem
w obrebie prawej polowy serca, ktdre jest odzwierciedlane przez ci$nienie pa-
nujace w zylach systemowych i wiaze si¢ z czasem trwania krazenia typu Fon-
tana. Sekwencja zdarzen prowadzacych do sercowej marskosci watroby obej-
muje poszerzenie naczyn zatokowych oraz zanik migzszu watroby, ulegajace
progresji do stadium odktadania sie kolagenu wokol naczyn zatokowych.
W dalszych fazach choroby widknienie wokol naczyn zatokowych rozszerza si¢
poza strefy Srodkowe zrazikéw i dochodzi do odwrécenia rysunku zrazikowe-
go oraz powstawania widknistych przegrod tworzacych mostki taczace strefy
srodkowe zrazikow (zawierajace zyly srodkowe) z przestrzeniami bramnoz61-
ciowymi (zawierajacymi odgaltezienia zyly wrotnej). Widknienie jest odpowie-
dzig na hipoksj¢ hepatocytow, ktora jest spowodowana zmniejszeniem pojem-
noS$ci minutowej serca i zastojem krwi w watrobie [8].

e W prospektywnym badaniu 27 pacjentéw z kragzeniem typu Fontana (Sredni
wiek 22,8 roku) przypisywano losowo do podania pojedynczej doustnej dawki
sildenafilu, wybidrczego inhibitora fosfodiesterazy typu 5, na godzing przed
proba wysitkowa (w pozycji pionowej na cykloergometrze rowerowym) wyko-
nywang w celu oceny wydolnosci fizycznej i odpowiedzi hemodynamicznej na
wysilek. U pacjentéw, ktorzy otrzymali sildenafil, zaobserwowano zwiekszenie
maksymalnego zuzycia tlenu (VO,) i zmniejszenie stosunku wentylacji minu-
towej do objetosci wydalanego dwutlenku wegla (VE/VCO,), jak réwniez zwigk-
szenie wskaznika przeptywu ptucnego w poréwnaniu z grupg kontrolng. Obser-
wowane zmiany mogly czeSciowo wynikac z poprawy czynnoSci §rodblonka
naczyn ptucnych pod wptywem sildenafilu [9].

e Konieczne sg dalsze badania w celu ustalenia, czy modulacja oporu naczyn
plucnych za pomocs takich lekéw, jak sildenafil lub bosentan, ktéry jest niese-
lektywnym antagonistg endoteliny, poprawitaby ci$nienie perfuzji przezwatro-
bowej lub zmniejszyla opor naczyn watrobowych, prowadzac do zmniejszenia
nasilenia widknienia watroby, zwlaszcza u pacjentéw bez cech niewydolnoSci
krazenia wytworzonego w nastg¢pstwie operacji Fontana. Biorac pod uwage
wplyw krazenia typu Fontana na zyly systemowe, wazna bedzie ocena pacjen-
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tow pod katem wystgpowania zylakow przetyku, marskos$ci watroby i bogato
unaczynionych guzkéw w watrobie w celu identyfikacji potencjalnych nieko-
rzystnych nast¢pstw dlugotrwatego krazenia typu Fontana.

Wirusowe zapalenie watroby typu C

e Przed epoka rutynowych badan przesiewowych dorosli pacjenci z CHD mogli

by¢ narazeni na wirusowe zapalenie watroby typu C i inne zakazenia przenoszo-
ne drogg krwiopochodng. Ustalenie, czy u tych os6b wystepuje przewlekle za-
kazenie przenoszone przez krew, jest wazne, poniewaz moze to zmienia¢ moz-
liwosci leczenia w przyszlosci.

Czgsto$¢ wystepowania zakazenia wirusem zapalenia watroby typu C (HCV)
okreslono w kohorcie dorostych z CHD, u ktérych przeprowadzono operacje
kardiochirurgiczng przed wprowadzeniem rutynowej przesiewowej oceny pro-
duktoéw krwiopochodnych w 1992 roku. Wrodzona wada serca o umiarkowa-
nym lub duzym stopniu zlozonoSci wystepowala u 94,4% pacjentéw. Obecnosc
przeciwcial przeciwko HCV stwierdzono u 8,6% sposrod 198 pacjentéw, ktorzy
spelnili kryteria wiaczenia, a obecno$¢ RNA HCV, wskazujaca na przewlekle za-
kazenie, stwierdzono u 4% pacjentéw. Jak wynika z danych uzyskanych w ba-
daniu NHANES (National Health and Nutrition Examination Survey), cz¢-
sto§¢ wystepowania przeciwcial przeciwko HCV w populacji ogélnej wynosi
1,6%, a czestosé wystepowania przewlekiego zakazenia wykrywanego na podsta-
wie obecnosci RNA HCV wynosi 1,3%. W badanej kohorcie stwierdzono wiec
mniej wiecej pieciokrotnie czestsze wystepowanie przeciwcial przeciwko HCV
oraz mniej wiecej czterokrotne czestsze wystepowanie przewleklego zakazenia
HCV w poréwnaniu z populacja ogdlna. Stwierdzono wprost proporcjonalng
zalezno$¢ mig¢dzy liczbg zabiegow kardiochirurgicznych a ryzykiem zakazenia
HCV [10].

Przesiewowe wykrywanie zakazen przenoszonych droga krwiopochodna,
takich jak wirusowe zapalenie watroby typu C, u dorostych pacjentéw z CHD
poddanych operacji kardiochirurgicznej lub otrzymujacych produkty krwio-
pochodne powinno stac si¢ standardowg praktyka ze wzgledu na duzg czestosc
wystepowania zakazenia HCV w tej populacji. Przewlekle zapalenie watroby
moze pogarszaé rokowanie u pacjentéw, ktorzy sg podatni na rozwoj marskosci
sercowej z powodu zwigkszonego ciSnienia w zylach systemowych w przebie-
gu prawokomorowej niewydolnoSci serca. Mozliwosci leczenia zakazenia HCV
obejmujg podawanie interferonu i rybawiryny, a obecnie trwaja badania nad
nowszymi metodami leczenia, takimi jak stosowanie réznych interleukin. Do-
datkowe informacje, ktore uzyskuje si¢ dzigki wyjasnieniu, czy chory jest zaka-
zony HCV, maja znaczenie w postgpowaniu klinicznym u dorostych pacjentow
z CHD.

Obturacyjny bezdech podczas snu
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e Wystepowanie obturacyjnego bezdechu podczas snu, a takze jego nasilenie sg

czynnikami narazajacymi osoby z tym zaburzeniem na zwigkszone ryzyko roz-
woju nadci$nienia w krazeniu systemowym, niedokrwiennej choroby uktadu
sercowo-naczyniowego, nadci$nienia plucnego i dysfunkcji komory [11]. Do
proponowanych mechanizméw nalezg hipoksemia, hiperkapnia, zwi¢kszona
aktywno$¢ uktadu wspoétczulnego, ostre nadciSnienie w krazeniu systemowym,
ktore moze prowadzi¢ do niedokrwienia mie$nia sercowego, przerost komory,
zaburzenia rytmu serca oraz zastoinowa niewydolnos§¢ serca [11]. Moze row-
niez dochodzi¢ do aktywacji i agregacji plytek, prowadzacych do stanu nad-
krzepliwosci [11], ktory moze by¢ szkodliwy w przypadku wystapienia powi-
ktan zakrzepowo-zatorowych, zwlaszcza u pacjentéw z krazeniem typu Fontana
i nadci$nieniem plucnym. Leczenie obturacyjnego bezdechu podczas snu za
pomocg urzadzen pozwalajgcych na utrzymanie ciaglego dodatniego ciSnienia
w drogach oddechowych, prowadzone u pacjentéw ze strukturalnie prawidio-
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wym sercem, wigze si¢ ze zmniejszeniem umieralnosci [11]. Konsekwencjg ob-
turacyjnego bezdechu podczas snu u dorostych z CHD moze by¢ wigksza cho-
robowos¢ 1 umieralnos$¢ niz w populacji ogélnej, jezeli wzig¢ pod uwage zmniej-
szong rezerwe¢ czynno$ciowg u pacjentdéw z CHD o umiarkowanym lub
znacznym nasileniu. Mimo iz dotychczas nie przeprowadzono szeroko zakro-
jonych badan dotyczacych obturacyjnego bezdechu podczas snu u dorostych
z CHD, uzasadnione wydaje si¢ przesiewowe wykonywanie badan snu u pa-
cjentow z uznanymi czynnikami ryzyka (zwigkszona masa ciata, duzy obwod
szyi, nadci$nienie w krazeniu systemowym, zwezenie drog oddechowych, cu-
krzyca) lub objawami klinicznymi (nadmierna sennos¢ w ciagu dnia, chrapanie,
poranne béle glowy oraz epizody bezdechu podczas snu) wskazujacymi na
obturacyjny bezdech podczas snu. Konieczne s dalsze badania w celu okresle-
nia nastgpstw obturacyjnego bezdechu podczas snu u dorostych pacjentow
z r6znymi postaciami CHD, w tym u pacjentéw z pojedynczg komorg po ope-
racji Fontana.

Boczne skrzywienie kregostupa

e W badaniu, w ktorym oceniano rozwoj deformacji krggostupa po sternotomii
u pacjentéw z CHD, stwierdzono, ze skolioza i/lub kifoza wystgpowala u 34%
0soOb, a wiec z czgstoscia dziesigciokrotnie wigkszg od czestoSci wystgpowania
idiopatycznej skoliozy. Wyrazono poglad, ze rozwoj skoliozy ma wieloczynni-
kowe podloze i zalezy bardziej od wady serca, niz od zastosowanego chirurgicz-
nego leczenia CHD [12].

e Spiroergometryczna proba wysitkowa wykonywana w grupie dorostych z roz-
nymi CHD wykazata istotne zmniejszenie natezonej pojemnoSci zyciowej
(FVC) w poréwnaniu z warto$ciami przewidywanymi. W poréwnaniu ze Sred-
nimi warto$ciami przewidywanymi mniejsza FVC wyrazong jako odsetek war-
toSci przewidywanej stwierdzono u pacjentow po operacji Fontana, z anomalig
Ebsteina, a takze u starszych pacjentéw z przetozeniem wielkich pni t¢tniczych
po operacji Mustarda (korekcji fizjologicznej) [13].

e U pacjentéw z istotnym znieksztalceniem kregostupa moze rozwijac si¢ restryk-
cyjna choroba ptuc, ktéra w polgczeniu z chorobg serca moze by¢ przyczyng
nietolerancji wysitkow fizycznych i zwigkszaé podatnos¢ na zakazenia drog od-
dechowych. Badania czynno$ciowe pluc mogg by¢ przydatne u pacjentéw
z istotng skolioza, kifoza, podejrzeniem porazenia przepony po operacji, a tak-
ze z oslabieniem mig$ni oddechowych, pozwalajac na okreslenie, czy wystepu-
je istotna restrykcyjna choroba pluc, ktora wplywa na postepowanie terapeu-
tyczne.

Depresja i lek

e Przewleklym chorobom czesto towarzyszg depresja i lek. Te, a takze inne zabu-
rzenia psychiatryczne mogg stawac sie przeszkodami utrudniajgcymi odpowied-
nie leczenie choroby podstawowej, powodujac pogorszenie rokowania i spraw-
nosci czynnos$ciowej w takich chorobach, jak cukrzyca i choroba wieicowa [14].
Prawdopodobnie wywieraja one rowniez podobny wplyw w przypadku ztozo-
nych stanow, takich jak CHD. Wykazano, ze depresja jest niezaleznym czynni-
kiem ryzyka skumulowanej umieralnosci po zawale mig¢$nia sercowego [15].
Niektorzy pacjenci moga wymagac wigkszego wykorzystania zasobow w zwigz-
ku z leczeniem choroby podstawowej, natomiast inni mogg nie stosowac si¢
do waznych zalecen dotyczacych leczenia zachowawczego lub chirurgicznego.
Rozpoznanie i leczenie depresji oraz niepokoju moze poprawic stan czyn-
nosciowy i samopoczucie.

e Biorac pod uwage powyzsze dane, wazne jest okreSlenie potrzeb psychospotecz-
nych dorostych z CHD. Przeprowadzono prospektywne wstepne badanie w ce-
lu oceny wystgpowania depres;ji i l¢ku, a takze zwigzku tych stanéw z nasile-
niem choroby podstawowej u dorostych z CHD [16]. Standaryzowana,
czgSciowo usystematyzowana ocena psychiatryczna obejmowala elementy skia-
dowe klasyfikacji DSM-IV w celu rozpoznania depres;ji i Igku, a takze kwestio-
nariusz Brief Symptom Inventory oraz skalg¢ Cardiologist’s Perception of
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Medical Severity [22]. W kohorcie 22 pacjentéw, ktérych na podstawie para-
metréw uwzglednionych podczas przesiewowej oceny uznano za ,dobrze dosto-
sowanych”, u 36,4% chorych stwierdzono znaczny lgk oraz objawy depresji [16].
Mimo iz w celu oceny tych zagadnien potrzebne s dalsze badania, lekarze po-
winni zwraca¢ uwage na objawy leku i depresji u pozostajacych pod ich opiekg
dorostych pacjentow z CHD.

Metody poprawy rokowania
Planowanie postepowania w okresie okotooperacyjnym w zwigzku z operacjami

niekardiochirurgicznymi

www.podyplomie.pl/kardiologiapodyplomie

e Zanim u dorostego z CHD przeprowadzi si¢ operacj¢ niekardiochirurgiczna,

chirurg, anestezjolog i kardiolog opiekujacy sie chorym muszg opracowac plan
postepowania w celu unikniecia nieprzewidywanej chorobowosci i umieralno-
Sci, zwlaszcza jezeli wada wystepujaca u pacjenta ma umiarkowane lub znacz-
ne nasilenie. Mimo iz American College of Cardiology i American Heart Asso-
ciation opublikowaly wytyczne dotyczace okotooperacyjnej oceny uktadu
krazenia przed operacja niekardiochirurgiczng [17], te zalecenia odnoszg si¢
do nabytych chordéb serca, a nie CHD. W badaniu obejmujacym 276 pacjentow
z CHD, u ktérych wykonano 480 zabiegéw niekardiochirurgicznych, Warner
1 wsp. [18] stwierdzili najwigksza czgsto$¢ wystepowania powiklan u pacjentow
poddawanych zabiegom w obrebie uktadu oddechowego (15%) lub uktadu ner-
wowego (60%), a takze u pacjentéw z nadci$nieniem ptucnym. Obecnie nie ma
skal ryzyka, ktore odnosityby sie swoiscie do operacji niekardiochirurgicznych
u dorostych pacjentéw z CHD.

Aby mozna bylo jak najbezpieczniej przeprowadzi¢ pacjenta przez okres oko-
looperacyjny, trzeba najpierw ustalic, jaka wada serca wyst¢puje u chorego, na
czym polegaly wcze$niejsze chirurgiczne lub przezcewnikowe zabiegi napraw-
cze badz paliatywne, a takze jaki jest zakres nieprawidtowosci pozostatych po
tym leczeniu, w tym nieprawidlowych przeciekdéw [3 ¢]. Ten pierwszy krok
pozwoli na okreSlenie ryzyka chirurgicznego, potrzeby monitorowania oraz
mozliwych powiklan hemodynamicznych i arytmicznych w okresie pooperacyj-
nym. Uwaza sig, ze do grupy wiekszego ryzyka w okresie okotooperacyjnym
naleza pacjenci z sinica, nadciSnieniem ptucnym, ci¢zkg dysfunkcjg komory,
zastoinowg niewydolno$cig serca, prawg komora pelniacg rol¢ komory syste-
mowej, a takze z pojedynczg komora.

Nastepnym krokiem jest okreslenie ryzyka chirurgicznego zwigzanego z zabiegiem,
a takze mozliwego obcigzenia hemodynamicznego w danych warunkach anato-
micznych i fizjologicznych. Nalezy oceni¢ choroby wspoélistniejace, a takze serco-
we 1 pozasercowe czynniki ryzyka, ktore sa unikatowe dla CHD u osoby doroste;j.
W zaleznosci od pilnosci operacji konieczne moze by¢ wykonanie dalszych badan
w celu optymalizacji przygotowania pacjenta do zabiegu. Nalezy szczegétowo omo-
wié warunki anatomiczne i fizjologiczne wystepujace u pacjenta z operujgcym chi-
rurgiem oraz anestezjologiem, postugujac si¢ odpowiednimi diagramami. W pew-
nych sytuacjach konieczny moze by¢ udzial kardioanestezjologa majacego
doswiadczenie z wrodzonymi nieprawidtowoSciami w sercu, zwlaszcza w przypad-
ku zabiegéw wykonywanych u pacjentéw ze zlozonymi wadami wrodzonymi.
Nalezy przedyskutowac oczekiwane nastgpstwa hemodynamiczne niektorych
standw, takie jak hipo- lub hiperwolemia, hipoksja, zwiekszony badZ zmniejszo-
ny systemowy i/lub ptucny opdr naczyniowy, hipotermia, kwasica/zasadowica
oraz niedokrwisto$¢ [3¢ *]. Nalezy ocenié ryzyko potencjalnej zatorowosci pa-
radoksalnej w miejscach przeciekow. W celu zmniejszenia tego ryzyka koniecz-
ne moze by¢ zastosowanie filtrow wszczepianych do zyl. W trakcie ustalania
planu postepowania nalezy okresli¢ wymagany zakres monitorowania hemo-
dynamicznego i telemetrycznego w okresie okotooperacyjnym. Zasadnicze zna-
czenie dla zmniejszenia ryzyka okotooperacyjnego u pacjentdéw ze ztozong ana-
tomig serca ma uzgodnienie planu postgpowania ze wszystkimi giéwnymi
stronami uczestniczgcymi w leczeniu.
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Zaprzestanie palenia tytoniu

e W populacji ogdlnej palenie tytoniu jest istotnym niezaleznym czynnikiem ry-
zyka incydentéw sercowo-naczyniowych i mézgowo-naczyniowych, a takze
umieralnoSci og6lnej i umieralnosci z przyczyn sercowo-naczyniowych. W sta-
rzejacej si¢ populacji dorostych z CHD palenie tytoniu moze wigzac si¢ ze
znacznym ryzykiem rozwoju miazdzycy, ktéra moze dodatkowo przyczyniaé
si¢ do chorobowosci i umieralnosci u pacjentéw z juz wystepujacymi nieprawi-
dtowosciami w ukladzie sercowo-naczyniowym.

e W europejskim retrospektywnym badaniu kohortowym obejmujacym 3375 do-
rostych z CHD oceniono czgsto$¢ palenia tytoniu oraz jego zwigzek z umieral-
noscig z przyczyn sercowo-naczyniowych u takich chorych. Mediana wieku pa-
cjentdw wyniosta 28 lat, a mediana czasu obserwacji w badaniu 5,1 roku.
W czasie trwania badania palito 314 (9,3%) osob, a w przesziosci dalsze 142
(4,2%) osoby, a wiec 1aczna czestos¢ palenia tytoniu w wywiadach wyniosta
13,5%. Wsrod pacjentow z tetralogia Fallota, przetozeniem wielkich pni tetni-
czych lub po operacji Fontana oszacowana umieralno$¢ z przyczyn sercowo-
-naczyniowych byla wigksza w grupie z wywiadem nikotynizmu niz wsréd
0sob, ktore nigdy nie pality. Mimo iz w tej kohorcie odsetek palaczy byt mniej-
szy niz w populacji ogélnej, uzyskane wyniki pozwalajg sadzié, ze palenie tyto-
niu w wywiadzie wplyngto na umieralno$¢ z przyczyn sercowo-naczyniowych
[19].

e W przeprowadzonych badaniach wykazano, ze prawa komora ma mniejsze
zdolnos$ci adaptacji do hipoksemii, ze zmniejszong zdolnoscig do poprawy oksy-
genacji [20] 1 mniejszym stgzeniem przeciwutleniaczy w tkankach w warun-
kach hipoksemii [21]. Te zaburzenia mogg powodowaé zwiekszong podatnosé
na stres biochemiczny powodowany przez palenie tytoniu w przypadku prawej
komory pelnigcej rol¢ komory systemowej oraz innych wad dotyczacych pra-
wej polowy serca [20,21]. Palenie moze wywiera¢ niekorzystny wplyw u doro-
stych pacjentéw z CHD ze wzgledu na swoiste nieprawidlowosci w mig¢§niu
sercowym, ktore sg bardziej istotne niz zmiany miazdzycowe obserwowane
w populacji ogélnej. Z powodu zmian odstepu QT i jego dyspersji mogg wyste-
powac zaburzenia rytmu prowadzgace do nagltego zgonu sercowego. Palenie ty-
toniu wywiera istotne dzialanie prozakrzepowe zwigzane z hamowaniem tkan-
kowego aktywatora plazminogenu, zwigkszeniem stgzenia fibrynogenu oraz
aktywacja plytek [22-24]. Wplyw ten moze by¢ szczegdlnie nasilony u pacjen-
tow z krazeniem typu Fontana. Wykazano, ze palenie tytoniu przez ci¢zarne
z CHD jest niezaleznym czynnikiem ryzyka obrzgku ptuc i objawowych zabu-
rzeh rytmu serca [25¢ *]. Kiedy dokonuje sie uzasadnionej innymi wzgledami
klinicznej oceny dorostych z CHD, wskazane jest otwarte przedyskutowanie
kwestii stosowania produktéw tytoniowych 1 innych uzywek, zwlaszcza u na-
stolatkow i modych dorostych. Potrzebne sg prospektywne badania w celu wy-
kazania innych szkodliwych nastepstw palenia tytoniu u dorostych z CHD.

Kontrola masy ciata

e Otylos¢ moze by¢ przyczyng zwiekszonego obcigzenia serca i dysfunkcji roz-
kurczowej, a ponadto jest niezaleznym czynnikiem ryzyka choroby wienco-
wej 1 przedwczesnych zgondéw u osob dorostych. Ograniczenia wysitkow fi-
zycznych wprowadzane u dzieci i dorostych z niektérymi typami CHD moga
usposabiac tych pacjentéw do otyloSci. Pinto i wsp. [26] okreSlili czestos¢ wy-
stepowania otytosci i nadwagi w grupie 2921 dzieci z CHD. Pacjentow podzie-
lono na nastepujace kategorie: z niewielkg wadg serca, z zaburzeniami rytmu
serca, po operacji naprawczej obejmujacej obie komory, po operacji Fontana
lub po transplantacji serca. Otylos¢ zdefiniowano jako wskaznik masy ciala
(BMI) >95 centyla, a nadwage jako BMI miedzy 85 a 95 centylem. Mediana
wieku pacjentow uczestniczacych w tym badaniu wyniosia 13 lat. Czgsto$¢ wy-
stgpowania otylos$ci lub nadwagi wynosita 23,9% wsrdd pacjentéw po operacji
naprawczej obejmujacej obie komory oraz 15,9% wsrod pacjentoéw po operacji
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Fontana. Jak wynika z danych Centers for Disease Control and Prevention
oraz z badania NHANES, czgsto§¢ wystepowania otylosci i nadwagi wsrod
dzieci w tej samej grupie wiekowej w populacji ogblnej wynosi 31% [26].

W przedstawionym w postaci streszczenia przekrojowym badaniu obejmuja-
cym duzg grupe dorostych pacjentéw z CHD, ktorzy byli leczeni w ciggu
15 miesiecy w pojedynczym osrodku w pélnocno-wschodniej czgsci Standw
Zjednoczonych, nadwage (BMI 25-30 kg/m?) lub otyto§¢ (BMI >30 kg/m?)
stwierdzono u 54% sposrod 644 chorych. Nadwage lub otylosé stwierdzono
u 42% pacjentéw po operacji Fontana (nadwaga u 37%, otylos¢ u 5%) [27].
Mimo iz u pacjentéw z CHD zalecane moze by¢ ograniczenie pewnych rodza-
jow aktywnosci fizycznej, osoby te nalezy zacheca¢ do zdrowego stylu zycia
w celu zapobiegania siedzacemu trybowi zycia. Wazne byltoby ustalenie, czy ta-
kie nieprawidlowosci, jak dysfunkcja srédblonka i nadciSnienie t¢tnicze, a tak-
ze inne czynniki, ktore mozna swoiScie przypisywac otytosci, majg podobne
nastepstwa u dorostych pacjentéw z CHD jak u osob z nabytymi chorobami
serca.

Poradnictwo dotyczace aktywnosci seksualnej i kwestii zwigzanych z rozrodem

www.podyplomie.pl/kardiologiapodyplomie

e Kiedy dzieci z CHD o umiarkowanym lub znacznym nasileniu wchodza

w okres mlodzienczy, a nast¢pnie wiek dorosty, pojawiajg si¢ problemy dotycza-
ce kwestii rozrodu i planowania rodziny. Ryzykowne zachowania seksualne,
ktore sg podejmowane przez zdrowe mtode osoby doroste w populacji ogdlne;j,
moga rowniez dotyczy¢ miodych dorostych z CHD i stwarzaé u nich dodatko-
we zagrozenia.

W badaniu, ktore przeprowadzili Reid i wsp. [28], oceniano praktyki seksual-
ne i obawy dotyczace kwestii zwigzanych z rozrodem u nastolatkow i miodych
dorostych z CHD. Sposréd uczestnikéw badania 192 osoby zaliczono do ko-
horty mtodych dorostych (wiek 19-20 lat), a 129 os6b do kohorty nastolatkow
(wiek 16-18 lat). Obie grupy poréwnano z publicznie dostepnymi bazami da-
nych oraz innymi badaniami przekrojowymi, w ktérych oceniano podobne
kwestie. W obu kohortach odsetek os6b aktywnych seksualnie byl mniejszy niz
przecigtnie wsrdd ich réwieSnikow w Stanach Zjednoczonych i Kanadzie.
Wicksze prawdopodobienstwo aktywnosci seksualnej dotyczylo starszych pa-
cjentow, a takze tych pacjentéw, ktorzy nie mieszkali z rodzicami. Wsrod pa-
cjentow, ktorzy byli uprzednio leczeni chirurgicznie, rzadziej obserwowano ry-
zykowne zachowania seksualne (tj. posiadanie wielu partneréw seksualnych).
Kobiety wykazywaly wigksze zainteresowanie kwestiami rozrodczoSci oraz ry-
zyka CHD u dzieci niz m¢zczyzni. Ryzykowne zachowania seksualne byly zwig-
zane z jedynie dostatecznym lub stabym funkcjonowaniem rodziny, ktére oce-
niano za pomocg wystandaryzowanego kwestionariusza [28].

Mimo iz ryzyko genetycznego przeniesienia CHD wynosi typowo od 3% do 12%,
moze ono siegaé nawet 50%. Wazne jest wiec przedyskutowanie tego ryzyka z pa-
cjentami z CHD, ktérzy osiagneli wiek rozrodczy [29]. Dyskusja na temat ryzy-
ka zwigzanego z rozrodem i zdolnoSci donoszenia cigzy powinna by¢ podejmo-
wana zwlaszcza u kobiet z cigzkimi CHD. We wczeSniejszych badaniach
wykazano duzg czgstos¢ wystepowania powiklan u ciezarnych z CHD, w tym in-
cydenty sercowe u matek wiklajace 19,4% ciaz oraz niepomyslne wyniki uzyski-
wane u noworodkow w 27,8% cigz [25¢ ¢]. Incydenty sercowe u matek obejmo-
waly obrzek ptuc (16,7%), utrwalong arytmig (2,8%), potrzebe pilnej interwencji
inwazyjnej (5,6%) oraz nieutrwalong objawowg arytmi¢ wymagajacg leczenia
(8,3%) [25° *]. NiepomyS$lne wyniki u noworodkoéw obejmowaly pordd przed-
wczesny (20,8%), malg mase ciala w stosunku do wieku cigzowego (8,3%), zespot
niewydolnosci oddechowej (8,3%), krwawienie do komoér moézgu (1,4%), Smieré
plodu w okresie wewnatrzmacicznym (2,8%) oraz zgon noworodka (1,4%) [25¢ ¢].
Wzrost objetosci krwi, czgstosci rytmu serca, pojemnosci minutowej i ryzyka po-
wiklan zakrzepowo-zatorowych, a takze zmniejszenie systemowego oporu naczy-
niowego, ktore wystepuja w czasie prawidlowej cigzy u pacjentek bez CHD, mo-
gq prowadzi¢ do incydentéw sercowych u pacjentek z CHD bedacych w cigzy.
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e Wskazowki dotyczace dziedziczenia i ryzyka cigzy nalezy uwzglednié z odpo-
wiednim wyprzedzeniem podczas planowania leczenia i wizyt kontrolnych.
Omoéwienie potencjalnych powiklan sercowych i pozasercowych zwigzanych
z cigza 1 stosowaniem Srodkoéw antykoncepcyjnych powinno by¢ dostosowane
do podstawowej choroby serca wystepujacej u pacjentki.

Formalny program przekazywania pacjentéw spod opieki pediatrow do osrodkéw zajmujacych
sie leczeniem oséb dorostych

e Wprowadzenie formalnego programu przekazywania pacjentéw spod opieki
pediatréw do oSrodkéw zajmujacych si¢ leczeniem oséb dorostych moze byc
jednym ze sposobow ograniczenia problemow przerw w opiece medycznej, nie-
stosowania si¢ do zalecen terapeutycznych oraz zachowan zwigzanych z duzym
ryzykiem. Pacjentéw i ich rodziny nalezy zapoznawac z tg potrzebg i koncep-
cja jeszcze przed osiggnieciem wieku nastoletniego przez chorego, a jednoznacz-
nie sformutowane cele takich dziatan powinny obejmowac wybor lokalnego
osrodka, w ktorym prowadzone bedzie dalsze leczenie, lepsze zrozumienie przez
pacjenta jego wilasnych probleméw medycznych i zwigzanych z nimi czynni-
kow ryzyka, odpowiednie planowanie rodziny, a takze podj¢cie osobistej odpo-
wiedzialnosci za kwestie zdrowia i ubezpieczenia zdrowotnego, kiedy pacjent
stanie si¢ bardziej niezalezny.

e Aby dorosli pacjenci z CHD mogli by¢ bardziej Swiadomymi partnerami w le-
czeniu, nalezy zachecac¢ ich do noszenia ze sobg ,paszportu zdrowia” zawiera-
jacego istotne informacje medyczne, w tym podsumowanie anatomii serca,
przebytych zabiegéw chirurgicznych, stosowanych lekéw, uczulen, a takze in-
formacje umozliwiajace kontakt z kardiologiem opiekujacym si¢ chorym. Taki
paszport moze by¢ rowniez zrodlem waznych informacji medycznych dla in-
nych lekarzy w stanach nagtych.

Kierunki na przysztosc

e Optymalne leczenie dorostych pacjentéw z CHD wymaga wielodyscyplinar-
nego podejScia w odpowiednio wyspecjalizowanym oSrodku. Liczba specjali-
stow z dziedzin niezabiegowych i zabiegowych, ktérzy majg doSwiadczenie
w leczeniu dorostych z CHD, jest ograniczona, natomiast liczebno§¢ popula-
cji tych ztozonych pacjentéw zwigksza sie. W szpitalach National Health Se-
rvice w Anglii zaobserwowano tendencje do wzrostu czestosci hospitalizacji
pacjentéw z CHD, zwtlaszcza w starszych grupach wiekowych [30]. Odnoto-
wano jednak rowniez zwigkszenie liczby operacji, zmniejszenie Smiertelnosci
wewnatrzszpitalnej oraz zmniejszenie umieralnoSci dorostych pacjentéw
z CHD [30]. Te dane wskazuja na poprawg jakoSci leczenia i przezywalnoSci
z CHD.

e Biorac pod uwage to, ze w przyszlosci zapotrzebowanie na Swiadczenia zdrowot-
ne u dorostych z CHD bedzie sie nadal zwiekszaé, potrzebne jest lepiej zorga-
nizowane i usystematyzowane podejscie do opieki nad tymi chorymi. Po pierw-
sze 1 najwazniejsze, nalezy zadbac o to, aby wszyscy dorosli pacjenci z CHD
mieli dostep do odpowiedniego leczenia i mozna bylo u nich unikngé dalszych
przerw w leczeniu. U niektérych pacjentdw konieczne jest przezwyci¢zenie
przeszkod utrudniajacych leczenie. Dotyczy to migdzy innymi osob, ktore uwa-
7ajg si¢ za ,wyleczone” w dziecinstwie, nie maja dost¢pu do opieki medyczne;j
lub zaniedbaty dalsza opieke z powodu wyparcia lub niewiedzy. Nalezy ponad-
to stworzy¢ ogdlnokrajowg baze danych, ktora umozliwi §ledzenie loséw tych
pacjentow.

e Aby przygotowac si¢ na wzrost liczby dorostych z CHD, kt6rzy beda potrzebo-
wac opieki medycznej, trzeba zwigkszy¢ liczbe odpowiednio wyszkolonego per-
sonelu mogacego opiekowac si¢ ta szczegdlng populacjg. Nalezy stworzy¢ dodat-
kowe regionalne osrodki dla dorostych pacjentow z CHD, oferujace
doswiadczenie i umiej¢tno$ci na poziomie subspecjalno$ci w réznych dziedzi-
nach medycyny i badan naukowych. Osrodki dla dorostych z CHD muszg mie¢
odpowiednig strukture, tworzac wysoce zorganizowang siec ze Scistymi powia-
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zaniami miedzy pacjentami a $wiadczeniodawcami, a takze mi¢dzy r6znymi
$wiadczeniodawcami. Wezesna identyfikacja dorostych pacjentéw z CHD, kt6-
rzy majg zlozone potrzeby i stanowig grupe¢ zwigkszonego ryzyka, potaczona ze
sprawnym funkcjonowaniem sieci o§rodkow referencyjnych, ograniczy wypa-
danie tych pacjentéw z dalszej obserwacji, przyczyniajgc sie w ten sposob do po-
prawy przezywalnosci i jakosci zycia w tej szczeg6lnej, ztozonej grupie chorych.
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DOROSLY Z WRODZONA WADA SERCA - CHORY
DRUGIEJ KATEGORII?

Od okoto dwudziestu lat dorosli z wrodzong wadg ser-
ca cieszg si¢ coraz wigkszym zainteresowaniem kardio-
logdw, zajmujacych sie zarowno dzie¢mi, jak i dorosty-
mi. Powody wynikajg jasno z zamieszczonego
w niniejszym numerze Kardiologii po Dyplomie artyku-
Tu Michaela N. Singha. Dzi¢ki ogromnemu postepowi
diagnostyki i leczenia, takze w okresie noworodkowym,
znacznie wydluzylo si¢ przezycie chorych z wada wro-
dzong serca — nawet o dziesigtki lat. W Stanach Zjedno-
czonych okoto 85% noworodkéw operowanych z powo-
du zlozonej wady serca dozywa wieku dorostego.
W 2000 roku szacowano t¢ populacje na 800 000. W na-
stepnej dekadzie 1 na 150 miodych dorostych bedzie
miatl jaka$ posta¢ wrodzonej wady serca! Pomimo tego
spektakularnego sukcesu, ktorego swiadkami jesteSmy
takze w Polsce, wiadomo, ze w zdecydowanej wigkszo-
Sci pacjenci ci nie sg trwale wyleczeni. Leczenie opera-
cyjne (lub przezskérne) wad o umiarkowanym i cigz-
kim stopniu zlozonoSci laczy si¢ z koniecznoScig
reinterwencji w przysztosci. Zabiegi, ktore koryguja do-
minujgce zaburzenia czynnos$ciowe, czesto rOwniez ana-
tomiczne, poprawiajg wydolnos¢ ukiadu krazenia, wy-
dtuzajg zycie i poprawiajg jego jakosc, ale prowadzg
do réznych zaburzeh w przyszioSci. Przyktadem moze
by¢ wykonywana przez lata korekcja fizjologiczna prze-
lozenia pni tetniczych sposobem Senninga lub Mustar-
da, ktora odwrocila niepomyslne rokowanie w tej wa-
dzie — bez zabiegu umierato okoto 90% dzieci do roku
zycia. Wigkszos$¢ z nich po zabiegu prowadzi zwykly
tryb zycia, uczeszcza do szkoty, wykonuje umiarkowa-
ne wysitki fizyczne, pracuje. Jednak ich przezycie jest
krotsze niz populacji ogdlnej, a im wiecej czasu uplywa
od zabiegu tym czeSciej pojawiajg si¢ istotne problemy
— tachyarytmie przedsionkowe i komorowe, postepuja-
ca niewydolnos¢ serca wskutek uszkodzenia systemo-
wej prawej komory, niedomykalnos¢ zastawki trjdziel-
nej manifestujgca sie nawet obrzekiem piuc. Wymiana

prof. dr hab. n. med. Piotr Hoffman
Klinika Wad Wrodzonych Serca,
Instytut Kardiologii w Warszawie

zastawki trojdzielnej (systemowej), cho¢ konieczna, jest
ryzykowna i w mniejszym stopniu niesie poprawe sta-
nu ogolnego i rokowania niz w korekcji zastawki mi-
tralnej serca o zgodnych potaczeniach. Nie ma dowo-
dow na korzysci ze stosowania w tej grupie inhibitoréow
konwertazy angiotensyny, co jest oczywiste w dysfunk-
cji lewej komory. Podobnych dylematow dostarczajg
chorzy po korekgcji tetralogii Fallota i innych wad stoz-
ka i pnia tetniczego, po operacji metoda Fontana i jej
modyfikacjach oraz wielu innych. Czg¢ste wykorzysta-
nie sztucznych materialéw ulegajacych z czasem dege-
neracji (homogratfy, zastawki) niesie za sobg koniecz-
no$¢ ich wymiany chirurgicznej lub korekcji metodami
przezskornymi. Innym istotnym nastepstwem leczenia
wad wrodzonych serca sg zaburzenia rytmu serca wtor-
ne do blizn pooperacyjnych, przebudowy objetosciowe;j
lub ciSnieniowej przedsionkéw, uszkodzenia struktur
uktadu bodZcoprzewodzgcego, dysfunkcji komor.
W wielu przypadkach, wskutek pooperacyjnych zmian
morfologicznych, przezskorne leczenie elektrofizjolo-
giczne nie jest mozliwe, a rutynowe wszczepienie sty-
mulatora zamienia si¢ w obarczony duzym ryzykiem
zabieg kardiochirurgiczny.

Niewielka liczba chorych sprawia, ze kardiolodzy
dorostych nie majg zwykle mozliwosci do nabrania od-
powiedniego do§wiadczenia w ocenie wad wrodzonych
serca, opartego na znajomosci anatomii patologicznej,
anatomii pooperacyjnej, zmian hemodynamicznych
i ich odzwierciedleniu w dolegliwoSciach, wykonywa-
niu i interpretacji badan dodatkowych, profilaktyce
i leczeniu. Dzieje si¢ tak pomimo ogdlnej dostepnosci
zalecenn europejskich, amerykanskich, kanadyjskich
i polskich. I nie dotyczy to tylko Polski. A chorzy ci,
jak znakomicie zestawia to praca Michaela N. Singha,
stanowig bardzo zr6znicowang grupe. Obok problemow
typowo kardiologicznych lekarz musi odnie$¢ si¢
do wielu nieprawidlowosci z innych dziatéw chorob
wewnetrznych, chirurgii, poloznictwa czy ginekologii.
Szczegblnej troski moze wymagacé sfera psychiczna, sg
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to wszak dorosli chorzy od zawsze. Dlatego w rozwinig-
tych krajach europy zachodniej oraz Ameryki Péinoc-
nej organizowane sg wielospecjalistyczne centra prze-
znaczone dla dorostych z wrodzong wadg serca,
w ktorych znajdujg oni opieke nie tylko lekarska, ale
takze psychologiczng oraz socjalng. Tylko w ten sposob
mozna zapewnic niezbedng cigglos¢ opieki miedzy pe-
diatrami a internistami. Jej brak prowadzi do znaczne-
go pogorszenia stanu zdrowia operowanych z bardzo
dobrym rezultatem dzieci, niweczy nie tylko wktad pra-
cy kardiologéw i kardiochirurgow, ale takze Srodki
przeznaczone na leczenie. Jak dowiadujemy si¢ z pod-
sumowania Singha, az u 60% takich chorych juz pod-
czas pierwszej wizyty ujawniona zostaje istotna czyn-
nosciowo wada strukturalna!

Nie korzystamy w wystarczajacym stopniu z do-
Swiadczenia krajow rozwinietych, w Polsce nie ma
zadnego osrodka przeznaczonego dla dorostych z wro-
dzong wadg serca. Majac na uwadze dane epidemiolo-
giczne, wickszo$§¢ Srodkow przeznaczono dla osdb
z chorobg wieficowa, niewydolnoScig serca, zaburzenia-
mi rytmu, nadciSnieniem tetniczym. W poréwnaniu
z tymi grupami dorosli z wrodzona wada serca stano-
wig nikly, blizej nieokreslony odsetek. Ale ich liczba
znacznie wzrasta. W latach 1987-2009 w I i II Klinice
Kardiochirurgii Instytutu Kardiologii w Aninie zesp6t
prof. Jacka Rézanskiego zoperowat 2900 (!) chorych
z wrodzonymi wadami serca, z czego 2142 powyzej 14
roku zycia. Bardzo trudnemu zabiegowi reoperacji pod-
dano 344 chorych, z czego 321 to dorosli. Wykonywane

sg zabiegi ablacji podloza zaburzen rymu, wszczepiane
sg stymulatory. Tylko w latach 2004-2008 wykonano
w Polsce 4765 interwencyjnych cewnikowan serca,
z czego 917 w roku 2008 u chorych <18 r.z., a u star-
szych — 453. Wszyscy chorzy wymagajg statego specja-
listycznego nadzoru. Poza Instytutem Kardiologii
w Warszawie, w ktorym Poradnia Wad Wrodzonych
Serca (obecnie przy Klinice Wad Wrodzonych Serca)
dziata od 1998 roku, poradnie o tym profilu dzialajq je-
dynie przy czterech klinikach uniwersyteckich. Pomi-
mo kompleksowych porad wymagajgcych badania
echokardiograficznego (nierzadko przezprzetykowego),
holterowskiego, spoczynkowego i wysitkowego EKG,
RTG Kklatki piersiowej w ramach pelnej oceny kardio-
logicznej — nie ma za nie specjalnej refundacji. Podob-
nie jak za trudne reoperacje kardiochirurgiczne. Nie
dziwi wigc, ze chorzy ci majg ogromne klopoty z regu-
larnymi wizytami u specjalistow, ktorych tez jest nie-
wielu.

Wedlug zalecenn Europejskiego Towarzystwa Kar-
diologicznego w Polsce powinno by¢ od 4 do 8 w pelni
wyposazonych wyspecjalizowanych oSrodkow (nie po-
radni!) przeznaczonych dla dorostych z wrodzong wa-
dg serca. W poréwnaniu z osobami z chorobg wiefico-
w3, zaburzeniami rytmu czy niewydolnoScig serca
omawiana grupa chorych nie moze liczy¢ na poréwny-
walny poziom opieki kardiologicznej. Dotyczy to za-
rowno braku odpowiedniej liczby przeszkolonego per-
sonelu, jak i zaplecza diagnostycznego i leczniczego.
Liczby nie ktamisg...
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DOROSLY Z WRODZONA WADA SERCA -
NARESZCIE ZAUWAZONY PROBLEM

Publikacja w Kardiologig po Dyplomie polskiego przekia-
du artykutu Singha, wydrukowanego w wersji oryginal-
nej w grudniu ubiegtego roku w Current Treatment
Options in Cardiovascular Medicine wzbudzila nasze du-
ze zainteresowanie. Artykut ten dotyka bowiem dzialu
kardiologii 0 ogromnym 1i ciggle rosngcym znaczeniu,
ktory jednak wciaz pozostaje przez duza czes¢ lekarzy
niedoceniany. Data publikacji wersji oryginalnej tego
artykutu jest o tyle istotna, ze zbiegla si¢ w czasie z pu-
blikacja przez amerykanskie towarzystwa kardiologicz-

prof. dr hab. n. med. Maria Krzeminska-Pakufta,
dr n. med. Piotr Lipiec

Il Katedra i Klinika Kardiologii

Uniwersytetu Medycznego w todzi

ne (American College of Cardiology i American Heart
Association) wytycznych postgpowania u dorostych
z wrodzonymi wadami serca (CHD, congenital heart
disease) — dokument ten ukazat si¢ rOwniez w grudniu
ubieglego roku [1]. Opracowanie tych zalecen, podob-
nie jak starszych i nieco mniej szczegétowych zalecen
europejskich opublikowanych w 2003 roku [2], stano-
wilo duze wyzwanie zaré6wno z uwagi na zlozonos¢
1 wielodyscyplinarno$¢ patologii, ktérych dotyczg, jak
i koniecznos¢ ustalenia zalecen gtéwnie na podstawie
konsensusu ekspertow z uwagi na ograniczong wielko$¢
populacji poddawanych badaniom. Dokladne przedsta-
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wienie zalecen ACC/AHA, ktore w pelnej wersji liczg
ponad 120 stron, przekracza ramy tego komentarza.
Omawiana jest w nich bowiem szczegélowo kazda
z CHD, od definicji, przez obraz kliniczny oraz dobor
i wyniki badan dodatkowych, do strategii terapeutycz-
nych i postgpowania w okresie pozabiegowym. Autorzy
podkreslajg przy tym skale problemu, oceniajac, ze
w ciagu nast¢pnej dekady 1 na 150 mtodych dorostych
bedzie pacjentem z CHD. Podobnie jak Singh, wskazu-
ja na znaczenie i konieczno$¢ tworzenia regionalnych,
wysokospecjalistycznych osrodkéw, ktore koordynowa-
1yby opieke nad dorostymi z CHD, a takze bylyby od-
powiedzialne za edukacje zaréwno chorych, jak i szero-
kiego grona lekarzy.

W zaleceniach ustosunkowano si¢ do wielu waz-
nych, dotychczas nierozwigzanych problemow, w tym
wspomnianego przez Singha problemu oceny pacjen-
tow z CHD przed operacjami niekardiochirurgiczny-
mi. Autorzy zalecen podkreslaja konieczno$¢ petnej kli-
nicznej oceny takich chorych, w tym wykonania EKG,
zdjecia RTG klatki piersiowej, badania echokardiogra-
ficznego i odpowiednich badan laboratoryjnych. Pa-
cjenci wysokiego ryzyka, w tym chorzy po operacji Fon-
tana, pacjenci z ci¢zkim nadci$nieniem plucnym,
siniczg CHD, zastoinowg niewydolnoScig serca i ztosli-
wymi arytmiami powinni by¢ poddawani operacjom
niekardiochirurgicznym jedynie w osrodkach o duzym
doswiadczeniu w opiece nad chorymi z CHD. W nich
roéwniez powinny si¢ odbywac implantacje sztucznych
rozrusznikow serca u tych chorych.

Nalezy réwniez zwrécié uwage na inny wazny
aspekt postepowania z pacjentami z CHD, pominigty
w artykule Singha, a szeroko oméwiony w wytycznych
ACC/AHA, a mianowicie profilaktyke infekcyjnego za-
palenia wsierdzia. Autorzy podkreslaja, ze choé nie ma
pewnych dowodow na korzysci z profilaktyki infekcyj-
nego zapalenia wsierdzia, rozsadne jest jej wdrozenie
u chorych narazonych na najwigksze ryzyko powiklan
w przebiegu zapalenia wsierdzia, w tym u pacjentéw ze
sztucznymi zastawkami, z nieskorygowanymi CHD,
skorygowanymi CHD przez 6 miesi¢cy po zabiegu oraz
ze skorygowanymi CHD i obecnoscig materialéw ha-
mujacych epitelializacje.

W cytowanych wytycznych znalazio si¢ tez kilka
szczegolowych punktéow godnych podkreSlenia.
Jednym z nich jest zalecenie zamykania ubytku
w przegrodzie mig¢dzyprzedsionkowej typu 2 w przy-
padku powigkszenia lewego lub prawego przedsionka,
niezaleznie od objawéw choroby. Natomiast zamyka-
nie przetrwalego przewodu tetniczego wskazane jest
w przypadku powigkszenia lewego przedsionka i/lub
lewej komory lub t¢tniczego nadci$nienia ptucnego
lub przecieku lewo-prawego lub wcze$niej przebytego
infekcyjnego zapalania wsierdzia. Preferowana jest
przy tym przezskorna technika zabiegu. Natomiast nie
zaleca si¢ zamykania przetrwatego przewodu tetnicze-

go w przypadku obecnosci t¢tniczego nadci$nienia
plucnego i przecieku prawo-lewego. U pacjentow
z cigzkimi CHD i tetniczym nadci$nieniem plucnym,
a zwlaszcza u pacjentow z zespolem Eisenmengera, na-
lezy prowadzi¢ intensywne poradnictwo dotyczgce
znajmosSci sytuacji mogacych doprowadzi¢ do pogor-
szenia stanu klinicznego, w tym cigzy, odwodnienia,
umiarkowanych lub cigzkich wysitkow fizycznych
(zwlaszcza izometrycznych), gwaltownej ekspozycji
na nadmiernie wysokie temperatury oraz dlugiego
przebywania na znacznych wysokoSciach. Podobnie
jak w komentowanym artykule, w zaleceniach
podkresla sig, ze edukacja i poradnictwo dotyczace ak-
tywnosci seksualnej, kwestii zwigzanych z antykon-
cepcjg, cigzg i porodem oraz mozliwosci dziedziczenia
choréb ma ogromne znaczenie w populacji pacjentow
z CHD.

W edukacji pacjentow i poradnictwie wiodace zna-
czenie maja lekarze zapewniajacy im opieke. Oczywi-
ste jest jednak, ze z uwagi na znaczng liczbe chorych
pozostajaca pod opieka specjalistyczna, zazwyczaj
w trakcie wizyty niemozliwe jest poSwiecenie odpo-
wiedniej iloSci czasu na edukacje. Luke t¢ moga wypel-
ni¢ tworzone grupy wsparcia dla pacjentéw z CHD.
Funkcjonujg one juz w wielu miejscach na $§wiecie —
jednym z najlepszych przykladéw jest zalozone w Wiel-
kiej Brytanii przez wybitng specjalistke w dziedzinie
opieki nad dorostymi z CHD - profesor Jane Somervil-
le z Royal Brompton Hospital w Londynie — stowarzy-
szenie pacjentow GUCH (Grown-Up Congenital He-
art). Stowarzyszenie to zapewnia wszechstronng pomoc
chorym z CHD - od wskazywania wyspecjalizowanych
osrodkéw opieki medycznej spelniajacych okreslone
standardy, przez porady dotyczace odpowiedniego sty-
lu zycia 1 wielu codziennych problemoéw, czesto pomi-
janych przez lekarzy, do lobbowania na rzecz tej grupy
chorych. W ramach stowarzyszenia funkcjonuje m.in.
rozbudowana strona internetowa zawierajaca wszystkie
niezbedne informacje, darmowy telefon zaufania oraz
kwartalnik rozsytany do wszystkich cztonkow stowa-
rzyszenia.

Szczegbdlnym wyzwaniem dla lekarzy zajmujgcych
si¢ CHD u dorostych jest cigza u kobiet z CHD. Szacu-
je sie, ze populacja ta stanowi obecnie 70-80% ci¢zar-
nych z chorobami serca [3]. Z uwagi na mozliwe powi-
kiania kobiety z CHD przez zajsciem w cigz¢ nalezy
poddac szczegolowej ocenie stanu klinicznego, obejmu-
jacej:

* dokladny wywiad z uwzglednieniem obecnosci
wad wrodzonych w rodzinie oraz lekow przyjmowa-
nych przez pacjentki (preparaty niebezpieczne w cigzy
powinny by¢ odstawione lub zamienione na leki bez-
pieczne dla ci¢zarnej i ptodu) i badanie przedmiotowe,

* przezklatkowe badanie echokardiograficzne z oce-
ng funkcji komory systemowej, przy czym nierzadko
konieczne moze si¢ okaza¢ wykonanie dodatkowych
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badan obrazowych w celu szczegétowej oceny morfolo-
gii serca,

* badanie wydolnoSci uktadu krazenia, na podsta-
wie m.in. elektrokardiograficznego testu wysitkowego,

* konsultacje genetyczng w celu ustalenia ryzyka
dziedziczenia CHD.

Na podstawie tak zebranych danych mozna zakwa-
lifikowac chorg do grupy niskiego, umiarkowanego lub
wysokiego ryzyka. Najwyzsza §miertelnosc (>50%) do-
tyczy pacjentek z zespolem Eisenmengera, przy czym
do zdarzen dochodzi czesto po porodzie [4]. W tej po-
pulacji chorych zalecenia ACC/AHA podkreslajg ko-
niecznos$¢ caltkowitej rezygnacji z planowania cigzy. Do
grupy wysokiego ryzyka nalezg tez pacjentki z:

e cigzka stenoza aortalng (Sredni gradient
>40 mm Hg, pole otwarcia zastawki <0,7 cm?),

* ciasng koarktacja aorty,

* cigzkg stenozg mitralng,

* uposledzong funkcjg komory systemowej,

* sztuczng zastawka mechaniczng,

* nadci$nieniem plucnym, zwlaszcza gdy ciSnienie
plucne przekracza 70% ciSnienia systemowego,

¢ zespolem Marfana,

* objawami niewydolnosci serca III i IV klasy we-
dtug NYHA.

Najczgstszymi powiklaniami, jakich mozna oczeki-
wac u cigzarnych z CHD nalezg niewydolno$¢ serca
(w tym obrzek ptuc) oraz zaburzenia rytmu. Rzadziej
dochodzi do udaru moézgu, zatoru te¢tnicy ptucnej i sta-
nu przedrzucawkowego. Natomiast powiklania dotycza-
ce plodu to przede wszystkim wczeSniactwo, mata uro-
dzeniowa masa ciala oraz niewydolnos¢ oddechowa [5].
Pacjentki z grupy wysokiego ryzyka powikian powinny
by¢ objete Scista, wielodyscyplinarng opieka wysokospe-
cjalistycznych osrodkéw majgcych odpowiednie mozli-
wosci techniczne i doswiadczenie w opiece nad bedacy-
mi w cigzy kobietami z CHD, porodu i potogu. Zaleca
si¢ przy tym, aby od konca drugiego trymestru kobieta
byla hospitalizowana. Leczenie CHD technikami
przezskornymi lub chirurgicznymi w trakcie ciazy po-
winno by¢ poprzedzone ostroznym rozwazeniem bilan-
su korzysci i ryzyka. Interwencje przezskorne tacza sig
z narazeniem plodu na promieniowanie rentgenowskie
— jesli zaistnieje konieczno$¢ ich wykonania najlepie;j
odlozy¢ je do zakoniczenia gléwnej organogenezy
(>12 tygodnia od ostatniej miesigczki). Operacje kar-
diochirurgiczne najlepiej natomiast przeprowadzaé we
wczesnym okresie drugiego trymestru.

U pacjentek z CHD zazwyczaj mozliwy i zalecany
jest pordd naturalny. Jednak w przypadku chorych
z grupy wysokiego ryzyka oraz u pacjentek leczonych
antagonistami witaminy K zaleca si¢ cesarskie cigcie
(w drugim przypadku z uwagi na ryzyko krwawienia
wewnatrzczaszkowego u dziecka). U ciezarnych leczo-
nych doustnymi lekami przeciwkrzepliwymi przed pla-
nowanym rozwigzaniem drogami naturalnymi badz za
pomoca cigcia cesarskiego nalezy te leki odstawié na
czas porodu, a wiaczy¢ leczenie heparyng podawang
podskornie lub dozylnie [6].

Podsumowujac nalezy stwierdzi¢, ze cho¢ opieka
nad dorostym z CHD jest duzym wyzwaniem dla kar-
diologa, to kazdy z nas bedzie musial coraz czesciej je
podejmowaé. Omawiany artykul Singha oraz wspo-
mniane przez nas najnowsze zalecenia stanowig w tym
cenng i potrzebna pomoc.
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