4. Wrodzone wady serca
i metody ich leczenia

Wrodzone wady serca sa to nieprawidlowosci w strukturze serca lub w jego czyn-
nosci, wystepujace od chwili urodzenia. Wyréznia si¢ nastgpujace typy wrodzonych
wad serca:

— ubytki przegréd serca

— nieprawidlowe odejécia duzych tetnic

— polaczenia pomigdzy duzymi tetnicami

— nieprawidlowe splywy duzych zyt do serca

— zwezenia lub zarosnigcia zastawek lub naczyn.

Zaburzenia czynnosciowe najcze¢sciej dotycza przewodnictwa przedsionkowo-ko-
morowego; wystepuja samodzielnie lub wspélistnieja z wadami anatomicznymi.

Ocenia sig, ze czgsto$¢ wystgpowania wad serca wynosi 0,6—0,8% zywo urodzonych
noworodkéw, co oznacza, ze w Polsce kazdego roku rodzi si¢ okoto 3000 dzieci z tym
schorzeniem. Wady cze¢sciej obserwuje si¢ u wezesniakéw i noworodkéw o malej masie
ciala.

Dotychczas nie okreslono jednoznacznie przyczyn powstawania wrodzonych wad
serca. Prawdopodobnie o ich rozwoju decyduje nie jeden, ale caly zespdt czynnikéw
genetycznych i Srodowiskowych. Ryzyko urodzenia dziecka z wada serca wzrasta u matek
chorujacych na rézyczke w pierwszym trymestrze ciazy, uzaleznionych od alkoholu,
a takze cierpiacych na cukrzyce. Czesciej wystepuja rowniez u noworodkéw z zaburze-
niami chromosomalnymi, takimi jak zespét Downa czy zesp6t Turnera.
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Smiertelnoé¢ dzieci z poszczegblnymi wadami serca jest zréznicowana, ale dla
wszystkich najbardziej niebezpieczny jest okres noworodkowy i niemowlecy. Bez
podjecia odpowiedniego leczenia okoto 50% spo$rdd nich umiera w pierwszym roku
zycia. Leczenie chirurgiczne, wspomagane przez kardiologiczne zabiegi interwencyjne,
stanowi jedyna skuteczng metode terapii. Na szczgécie obecnie w zasadzie wszystkie
wrodzone wady serca moga by¢ skorygowane chirurgicznie.
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4.1. Zwezenie ciesni aorty (koarktacja aorty)

Edward Malec, Katarzyna Januszewska, Joanna Ksiqzyk

Zwezenie cie$ni aorty (coarctation of the aorta — CoA) polega na przewezeniu $wiatka
aorty w odcinku jej cie$ni, tj. pomiedzy lewa tetnica podobojczykowa a przyczepem
przewodu tetniczego Botalla. Wada ta stanowi 5-10% wszystkich wrodzonych wad
serca; 3-krotnie cze¢dciej wystepuje u chlopcéw.

Koarktacja aorty wystepuje w dwoch postaciach: niemowlecej i dorostych.

U noworodkdéw i niemowlat (ryc. 4.1.B) zwezenie ciesni aorty wystepuje zazwyczaj
na dhugim odcinku, poza tym czgsto towarzysza mu inne wady serca — najczeéciej ubytek
przegrody migdzykomorowej oraz wady o charakterze niedorozwoju struktur lewego
serca (zwezenie lewego ujécia tgtniczego, w tym dwuplatkowa zastawka aortalna, zwezenie
zastawki mitralnej, niedorozw6j tuku aorty i zesp6t niedorozwoju lewego serca).

Posta¢ dorostych, ktdra stwierdza si¢ juz u kilkuletnich dzieci, jest najczgsciej izolo-
wanym zwezeniem w ksztalcie klepsydry. Inne cechy charakterystyczne to poszerzona
aorta zstgpujaca oraz dobrze rozwinigte krazenie oboczne (ryc. 4.1.C).

Konsekwencje wady zaleza od stopnia zwezenia aorty, droznosci przewodu tetniczego
oraz wystgpowania wad towarzyszacych.

Cigzkie zwezenie ciesni aorty ujawnia si¢c w wieku noworodkowym i powoduje
utrudnienie przeptywu krwi do krazenia systemowego. Prawa komora zaopatruje przez
przewéd tetniczy narzady dolnej polowy ciata w krew o malym stopniu utlenowania.
Zamykanie si¢ przewodu tgtniczego prowadzi do przeciazenia prawej komory. Nadci-
$nieniu w gérnej polowie ciala (zwigkszajacemu ryzyko krwawieri wewnatrzczaszko-
wych) towarzyszy niedokrwienie w dolnej polowie ciala, bedace czynnikiem ryzyka
przednerkowej niewydolnosci nerek i martwiczego zapalenia jelit. Cigzka niewydolnosé
krazenia jest stanem zagrazajacym zyciu noworodka.

W przypadku ubytku w przegrodzie migdzykomorowej krew swobodnie przeplywa
z lewej do prawej komory i dalej do krazenia plucnego. Przez przewéd tetniczy plynie
wtedy krew wysoko utlenowana, nie powodujac wyraznej réznicy wysycenia tlenem
krwi pomiedzy gérna i dolna potows ciala.

Niewielkie, izolowane zwezenie ciesni aorty poczatkowo nie powoduje zaburzen
przeptywu krwi i widocznych objawéw klinicznych. Natomiast w dalszej perspekey-
wie moze prowadzi¢ do nadcisnienia tetniczego w gérnej potowie ciata, stopniowego
przerostu lewej komory i rozwoju krazenia obocznego (przez tetnice migdzyzebrowe,
piersiowe wewnetrzne i odgalezienia pnia tarczowo-szyjnego). Wraz z rozwojem naczyni
krazenia obocznego réznica ci$nien ,,géra-dot” moze zanikaé. Nieleczeni chorzy umieraja
zwykle w wieku 32—40 lat z powodu powiklari nadcisnienia t¢tniczego (udar mézgu,
zawal serca, pekniecie tetniaka aorty), bakteryjnego zapalenia wsierdzia lub zastoinowe;j
niewydolnosci krazenia (przerost serca, niedomykalnos¢ zastawki aortalnej).
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A. B. PDA — przetrwaty CoA — koarktacja aorty
przewdd tetniczy

AoDesc — aorta
zstepujaca

C. CoA — koarktacja aorty

AoDesc — aorta zstepujaca

CV - naczynia krazenia obocznego

Ryc. 4.1. Koarktacja aorty A. Zdrowe serce B. Koarktacja aorty — posta¢ niemowleca C. Koarktacja aorty
— posta¢ dorostych

Objawy

Duze zwezenie cie$ni aorty ujawnia si¢ w wieku noworodkowym. Oprécz objawdw
cigzkiej niewydolnosci krazenia (szybka czynnos¢ serca, duszno$é¢, powickszenie watro-
by), z powodu zamykania si¢ przewodu tetniczego obserwuje si¢ objawy uposledzonego
przeplywu krwi przez narzady (mata produkcja moczu, zimne koriczyny, kwasica me-
taboliczna). Tetno na koriczynach dolnych jest stabo wyczuwalne.

W przeciwienstwie do dramatycznych objawéw niemowlecej postaci koarkracji
aorty ujawniajacych si¢ w pierwszych dniach zycia, posta¢ dorostych przez wiele lat
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przebiega bezobjawowo. Rzadko wystepuja takie dolegliwosci, jak: béle glowy, krwa-
wienia z nosa czy chromanie przestankowe (béle nég w trakcie chodzenia zmuszajace
do robienia przerw). Czgsto pierwszymi objawami sg powikiania zwezenia ciesni aorty
(choroba wieicowa, udar mézgu).

Leczenie

Stwierdzenie zaleznego od przewodu tetniczego Botalla przeptywu w duzym krazeniu
u noworodka w ci¢zkim stanie jest bezwzglednym wskazaniem do wlaczenia ciaglego
wlewu prostaglandyny E1 (alprostadyl, prostin VR) jeszcze przed ustaleniem doktadnego
rozpoznania. Prostaglandyna E1 utrzymuje droznos¢ przewodu tetniczego, a w przy-
padku jego zamknigcia powoduje otwarcie lub przynajmniej poszerzenie ciesni aorty.
Stabilizacja stanu dziecka wymaga czgsto, obok wyrdéwnania zaburzeri metabolicznych
i wlaczenia lekdéw, rozpoczecia sztucznej wentylacji.

Techniki operacyjne

Po ustabilizowaniu stanu dziecka nalezy niezwlocznie podja¢ leczenie operacyjne.
U dzieci z koarktacja przebiegajaca bez objawéw niewydolnosci krazenia leczenie
operacyjne nalezy przeprowadzi¢ nie wezesniej niz okolo 6. miesigca zycia. Obecnie
stosowane sg trzy techniki chirurgiczne. Wszystkie wymagaja otwarcia klatki piersiowej
po stronie lewej.

1. Operacja Crafoorda — wycigcie zwezonego odcinka i zespolenie aorty metoda ,ko-
niec do korica” (ryc. 4.2).

Ryc. 4.2. Operacja Crafoorda — wycigcie zwezonego odcinka aorty i wykonanie zespolenia ,koniec do
korica”

13
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Technika ta polega na usunieciu zwezonego odcinka aorty wraz z przewodem tet-
niczym po jego wczesniejszym podwiazaniu, a nastgpnie zeszyciu odcinkéw aorty.
W przypadku niedorozwoju tuku aorty stosuje si¢ zespolenie aorty z tukiem aorty
»koniec do boku”. Najwazniejsza zaleta tej metody jest catkowite usuniecie tkanek
przewodu tetniczego, natomiast wada — pozostajaca okrezna blizna, mogaca by¢
przyczyna nawrotu zwezenia.

2. Operacja Waldhausena — plastyka aorty ptatem z lewej t¢tnicy podobojczykowej.
Tetnicg podobojczykowa podwiazuje si¢, a nastgpnie wykonuje z jej proksymalnego
odcinka plat, keéry wszywa si¢ w Sciang aorty, poszerzajac miejsce zwezenia (ryc. 4.3).
Metoda ta nie powoduje wytworzenia okreznej blizny i chociaz usuniecie tkanek po-
chodzacych z przewodu tetniczego nie jest mozliwe, nawrét zwezenia wystepuje rzadko.
W okresie odleglym niekiedy obserwuje si¢ gorszy rozwoj lewej koficzyny gérnej oraz
zespSt podkradania tegtnicy podobojczykowej (béle glowy, niedowidzenie polowicze).

Ryc. 4.3. Operacja Waldhausena — plastyka aorty platem z lewej tetnicy podobojczykowej

3. Plastyka aorty ata z tworzywa sztucznego.
Jest to najprostsza i zarazem najszybsza metoda, polegajaca na podtuznym nacieciu
zwezonego odcinka aorty i poszerzeniu fata w ksztalcie elipsy (politetrafluoroetylen,
dakron, homograft). Opisana technika nie wymaga rozleglego preparowania aorty,
nie powoduje wytwarzania si¢ okreznej blizny i zachowuje unaczynienie lewej kori-
czyny gérnej (ryc. 4.4). Niewatpliwa jej wada jest zastosowanie obcego materiatu
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(ryzyko rozwoju bakteryjnego zapalenia wsierdzia i zakrzepicy oraz powstawanie
tetniakdw aorty po przeciwnej stronie faty, zwiazane nie tylko z obecnoscia niepel-
nowarto$ciowej tkanki aorty, ale gléwnie ze wzmozonymi drganiami $ciany aorty
naprzeciwko nierozciagliwego materiatu). Metode t¢ zwykle stosuje si¢ u dzieci
starszych i mlodych dorostych.

Ryc. 4.4. Plastyka aorty fatg z tworzywa sztucznego

U os6b starszych z niedostatecznie rozwinigtym krazeniem obocznym wykonuje si¢
zespolenie omijajace (z naczynia sztucznego), ktdre nie wymaga zamkniegcia pelnego
$wiatla aorty w czasie operagji i nie stwarza ryzyka niedokrwienia rdzenia kregowego.
Z tego samego powodu operacj¢ usuni¢cia zwezenia ciesni aorty u dorostych przepro-
wadza si¢ czasem w krazeniu pozaustrojowym.

W przypadku pooperacyjnego zwezenia ciesni aorty (tzw. rekoarktacji aorty),
ktére zdarza si¢ najczgdciej po operacji przeprowadzonej w okresie noworodkowym lub
wczesnoniemowlecym, leczenie z wyboru polega na poszerzeniu za pomoca cewnika
z balonem miejsca zwezenia (angioplastyka balonowa) (ryc. 4.5). Zabieg, przeprowadzany
najczesciej z naklucia tgtnicy udowej, jest zazwyczaj skuteczny i dalsze leczenie operacyjne
nie jest konieczne. Jednak u niewielkiego odsetka chorych angioplastyka balonowa nie
przynosi spodziewanego efektu leczniczego i wéwczas nalezy rozwaza¢ powtdrng angio-
plastyke z zalozeniem stentu (ryc. 4.6). Stent to rodzaj metalowej siateczki, ktéry bedac
zalozony do wnetrza naczynia i poszerzony balonem do wartosci bezpiecznej dla danego
pagjenta, utrzymuje odpowiednia szeroko$¢ naczynia. Po zalozeniu stentu konieczne jest
podawanie kwasu acetylosalicylowego (aspiryna, acesan) przez 6 miesigcy.

15
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A. cewnik w miejscu zwezenia B. poszerzenie zwezenia
ciesni aorty balonem

Ryc. 4.5. Angioplastyka balonowa zwezenia ciesni aorty

poszerzenie stentu balonem

cewnik ze stentem
W miejscu zwezenia
ciesni aorty

stent utrzymujacy
odpowiednig szeroko$¢

Ryc. 4.6. Angioplastyka balonowa zwezenia cie$ni aorty z zalozeniem stentu
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We wrodzonej koarktacji aorty u starszych dzieci coraz cz¢éciej zamiast leczenia
operacyjnego proponuje si¢ leczenie interwencyjne. W zaleznosci od typu zwezenia
— pierscieniowatego lub tubularnego — rozwaza si¢ angioplastyke balonowa lub wpro-
wadzenie stentu.

Powiklania

Do najczgstszych powikian wezesnych nalezy krwawienie oraz nadci$nienie tetnicze.
Rzadkim (0,4%), ale groznym powiklaniem jest porazenie konczyn w wyniku przej-
$ciowego niedokrwienia rdzenia kregowego. Do powiklan odleglych zalicza si¢ nawrée
zwezenia oraz powstawanie tetniakéw aorty.

Smiertelnos¢ pooperacyjna u noworodkéw i niemowlat wynosi okoto 5%, natomiast
u dzieci starszych i dorostych nie przekracza 1%.

17
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4.2. Zwezenie aorty
Edward Malec, Katarzyna Januszewska, Joanna Ksigzyk
Zwezenie aorty (aortic stenosis — AS) stanowi okolo 8% wrodzonych wad serca.
Wada ta prowadzi do uposledzenia odptywu krwi z lewej komory do aorty. W zalez-

nosci od lokalizacji wyrdznia si¢ trzy typy zwezenia aorty: podzastawkowe, zastawkowe
i nadzastawkowe.

4.2.1. Podzastawkowe zwezenie aorty

Podzastawkowe zwezenie aorty (subvalvar aortic stenosis — SubAS) to zwezenie drogi
wyplywu z lewej komory zlokalizowane pod zastawka aortalna (ryc. 4.7).

miejsce
zwezenia

Ryc. 4.7. A. Zdrowe serce B. Podzastawkowe zwezenie aorty

Najczestsza postacia tej wady jest zwezenie widknisto-migsniowe (ryc. 4.8), wystepu-
jace w postaci blony, rzadziej watu lub tunelu. Podzastawkowe zwezenie u noworodkéw
i niemowlat jest zazwyczaj jednym z elementéw ztozonej wady serca (przerwany tuk
aorty, zespdt niedorozwoju lewego serca, kanat przedsionkowo-komorowy czy zespét
Shone’a).

Rzadsza postacia wady jest kardiomiopatia: pierwotna lub wtérna. Pierwotna kar-
diomiopatia jest wada dziedziczna, dotyczy zazwyczaj przegrody miedzykomorowej.
Wtérna przerostowa kardiomiopatia rozwija si¢ po przewlektym przyjmowaniu lekéw
steroidowych oraz u dzieci matek chorych na cukrzyce insulinozalezna (typu 1).
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AV — zastawka aortalna

btony

SubAs — podzastawkowe
zwezenie aorty typu btony
widknisto-miesniowej

AV — zastawka SubAs — podzastawkowe
aortalna zwezenie aorty typu btony
widknisto-miesniowej

Ryc. 4.8. Podzastawkowe zwezenie aorty typu blony wléknisto-mie$niowej A. przekrdj podiuzny B. przekrdj
poprzeczny, widok z gory przez zastawke aortalng

Przyczyna podzastawkowego zwezenia mogg by¢ réwniez nieprawidtowe przyczepy
zastawki mitralnej, rozwojowe pozostatosci poduszeczek wsierdziowych oraz guzy serca.

Zwezenie takie utrudnia wyplyw krwi z lewej komory, przez co moze prowadzi¢ do
jej przeciazenia ci$nieniowego i przerostu.

U starszych dzieci turbulentny (burzliwy) przepltyw krwi moze powodowa¢é wtérne
pogrubienie platkéw zastawki aorty i —w jego konsekwencji — niedomykalnos¢ zastawki.
Turbulencja przeplywu sprzyja réwniez bakteryjnemu zapaleniu wsierdzia, natomiast
przerost lewej komory predysponuje do wezesnego rozwoju choroby wiericowej i zaburzeri
rytmu serca. Komorowe zaburzenia rytmu bywaja przyczyna omdlen i naglych zgonéw.

Kardiomiopatia u noworodkéw zwykle wspétistnieje ze zwezeniem drogi wyplywu
z prawej komory i jest przyczyna rozwoju cigzkiej niewydolnosci krazenia, zagrazajacej
zyciu dziecka. Natomiast wtérna przerostowa kardiomiopatia ulega samoistnemu cof-
nieciu si¢ w 6.—12. miesiacu zycia.

Objawy

U noworodkéw i niemowlat zwezenie podzastawkowe jest elementem ztozonej wady,
a jego objawy zalezg od towarzyszacych nieprawidtowosci, zwykle jednak dziecko jest
w bardzo ciezkim stanie.

Jesli zwezenie wystepuje w postaci izolowanej, wéwczas przewaznie az do wieku
mlodzieficzego przebiega bezobjawowo. Pézniej, w wieku dorostym, wada objawia si¢
czestymi omdleniami i bélem w klatce piersiowej.

19



20

Moje dziecko ma wade serca

Leczenie

Zwgzenie w postaci blony lub podaortalnego walu nalezy usuna¢ chirurgicznie.
Rozlegle wyciecie mig$niowej czgéci zwezenia istotnie ogranicza czgsto$¢ nawrotdw,
ale zwigksza jednoczesnie ryzyko groznych powiklan. Operacja wymaga zastosowania
krazenia pozaustrojowego i umiarkowanej hipotermii.

Rozlegle podaortalne zwezenie (tunel) wymaga nacigcia drogi wyplywu z lewej
komory, nast¢pnie wycigcia zwezenia oraz poszerzenia drogi wyplywu latg osierdziowa
lub latg z tworzywa sztucznego. W przypadku wspétwystapienia zwezenia zastawki
aortalnej, konieczna jest réwniez wymiana zastawki aorty na sztuczna (operacja Konno)
lub biologiczna z przeszczepieniem naczyn wiericowych.

Powiklania

Do najczgstszych powiklar naleza: nawrdt zwezenia oraz uszkodzenie struktur
sasiadujacych — zastawki aortalnej, zastawki mitralnej, ukladu przewodzacego, lub
wytworzenie ubytku w przegrodzie migdzykomorowej.

4.2.2. Zastawkowe zwezenie aorty

Zastawkowe zwezenie aorty (valvar aortic stenosis) (ryc. 4.9) jest to zwezenie drogi
wyplywu z lewej komory na poziomie zastawki aorty. Wada jest najczgstsza postacia
zwezenia lewego ujscia tetniczego, czesciej wystepuje u chlopcdw i stanowi okoto 5%
wrodzonych wad serca.

zwezenie

aorty

Ryc. 4.9. A. Zdrowe serce B. Zastawkowe zwezenie aorty
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W przypadku tej wady zastawka nie ma zazwyczaj dobrze wyksztalconych platkéw
(sa one grube, brodawkowato zmienione), a pomig¢dzy nimi znajduja si¢ zrosty. Pierscien
zastawki jest czgsto niedorozwiniety. U noworodkéw i niemowlat zwykle wspStwyste-
puja inne wady o charakterze niedorozwoju struktur lewego serca (zwezenie zastawki
mitralnej, niedorozwéj lewej komory ze zwkéknieniem wsierdzia, niedorozwéj aorty
wstepujacej, zwezenie ciesni aorty i zespdt Shone’a) oraz ubytek migdzykomorowy i prze-
trwaly przewdd tetniczy. U starszych dzieci wada ta wystepuje w postaci izolowane;.

Ptéd ze zwezeniem zastawki aortalnej rozwija si¢ prawidlowo, lecz juz w fonie matki
dochodzi do uposledzenia funkcji komory w wyniku jej przerostu oraz zwléknienia
wsierdzia w niedokrwionych obszarach podwsierdziowych.

Po urodzeniu krytyczne zwezenie zastawki przyczynia si¢ do szybko postepujacej
niewydolnosci serca dziecka i obrzeku ptuc. Dopéki przewdd tetniczy Botalla zapewnia
przeplyw systemowy, wspélistnienie duzych ubytkéw w przegrodach serca (umozliwia-
jacych lewo-prawy przeciek) tagodzi objawy wady. W dalszej perspektywie zamykanie
si¢ przewodu tetniczego oznacza mniejsza objetos¢ krwi tloczong do naczyn krwiono-
$nych (zespdt malego rzutu serca), a wigc i uposledzenie ukrwienia narzadéw, czego
z kolei konsekwencja moga by¢ krwawienia wewnatrzczaszkowe, martwicze zapalenie
jelit oraz niewydolno$¢ nerek.

Objawy

Krytyczne zwezenie zastawki aorty u noworodkéw zagraza ich zyciu. Objawy
pojawiaja si¢ zaraz po urodzeniu i ich nasilenie zalezy od innych wad towarzyszacych
oraz droznosci przewodu tgtniczego. W razie braku swobodnego przeplywu krwi przez
przegrody serca objawy niewydolno$ci oddechowej i krazeniowej pojawiaja si¢ juz
w pierwszych godzinach zycia dziecka. Przy duzym przecieku lewo-prawym objawy
wystepuja nieco pdzniej i sa zwiazane z zamykaniem si¢ przewodu tetniczego.

Yagodniejsze postaci wady przebiegaja we wezesnym dziecinistwie bezobjawowo.
U starszych dzieci do najczgstszych objawéw naleza: ograniczenie tolerancji wysitku
fizycznego, dolegliwosci wiericowe oraz omdlenia. Wada sprzyja rozwojowi bakteryjnego
zapalenia wsierdzia. W skrajnym przypadku moze sta¢ si¢ przyczyna naglego zgonu.

Leczenie

Krytyczne zwezenie zastawki aortalnej u noworodkéw wymaga podania prostaglan-
dyny E1 (PGE1) w celu utrzymania droznosci przewodu t¢tniczego. Cigzki stan dziecka
czgsto wymaga rozpoczecia wentylacji wspomaganej, stosowania lekow zwigkszajacych
kurczliwo$¢ serca i wyréwnania zaburzeri metabolicznych. Obecnie u noworodkéw
i niemowlat zaleca si¢ wykonanie przezskérnej balonowej walwuloplastyki aortalnej
(ryc. 4.10).

W przypadkach umiarkowanego zwezenia zastawki aortalnej u dzieci starszych
(poza okresem noworodkowym i wezesnoniemowlecym), wskazaniem do zabiegu jest
przede wszystkim gradient ci$nienia skurczowego miedzy komorg lewa a aorta powyzej
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Ao — aorta LA — lewy przedsionek 60 mmHg, mierzony nieinwazyjnie me-
toda doplerowska w czasie badania echo-
kardiograficznego oraz gradient mierzony
inwazyjnie, w trakcie cewnikowania serca,
wynoszacy ponad 50 mmHg. O wyko-
naniu zabiegu decydujg réwniez objawy
kliniczne — bdle zamostkowe, zmiany w za-
pisie elektrokardiograficznym, omdlenia

cewnik zakonczony
balonem

LV - lewa komora . .
oraz zaburzenia rytmu serca. Noworodki

Ryc. 4.10. Przezskérna balonowa plastyka zastawki niemowleta ze znacznie upo$ledzona

aortalnej funkcja lewej komory maja zazwyczaj
niewielki gradient cisnienia skurczowego
przez zastawke i sa kwalifikowane do walwuloplastyki. Do leczenia interwencyjnego
nie kwalifikujg si¢ dzieci, u ktérych oprécz zwezenia stwierdzono niedomykalnos¢
zastawki aortalnej. U dzieci i mlodziezy walwuloplastyka zastawki aortalnej zawsze ma
charakter paliatywny (tymczasowy), pozwalajacy na odroczenie zabiegu chirurgiczne-
go. Ponad 50% pacjentéw wymaga kolejnego zabiegu leczniczego w ciagu kolejnych
10 lat, gléwnie z powodu nawracajacego zwezenia lub nasilajacej si¢ niedomykalnosci
zastawki aortalnej.

Zabieg wykonuje si¢ z naklucia tetnicy udowej, przez ktérg wprowadza si¢ cewnik
wraz z balonem do aorty i zastawki aortalnej. Za dobry wynik walwuloplastyki uwaza
si¢ gradient skurczowy ci$nienia migdzy lewa komorg a aorta ponizej 20 mmHg i brak
niedomykalnosci zastawki aortalnej. Nieskuteczno$é zabiegu interwencyjnego jest
wskazaniem do wykonania operacji.

Operacje kardiochirurgiczng przeprowadza si¢ z zastosowaniem krazenia pozaustrojo-
wego. Zabieg (tzw. komisurotomia) polega na przecigciu zrosnigtych spoidel zastawki.

Nalezy podkresli¢, ze wada zastawki aortalnej jest wada utrzymujaca si¢ praktycznie
przez cale zycie. W zaleznosci od nasilenia objawdéw klinicznych najkorzystniejsze dla
dziecka jest maksymalne opéznienie operacji chirur-
gicznej — najlepiej do czasu osiagnigcia przez niego
masy ciala i wzrostu czlowieka dorostego. Pozwala
to na chirurgiczng wymiang zastawki o $rednicy od-
powiadajacej Srednicy zastawki dorostego. W wielu
przypadkach odraczanie operacji nie jest jednak
mozliwe, zwlaszcza gdy zwezeniu towarzyszy niedo-
mykalnos¢ zastawki. Wiele starszych dzieci wymaga
woéwczas wymiany zastawki na sztuczng (ryc. 4.11),

biologiczng lub wiasng zastawke pnia plucnego, /
zwszczepieniem w droge wyplywu z prawej komory nan
zastawki biologicznej — operacja Rossa (ryc. 4.12).  Ryc. 4.11. Sztuczna zastawka

F9
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Ao - aorta

MPA - pien ptucny

zwezenie
aorty

ujscia tetnic
wiencowych

Ao — aorta

MPA — pien ptucny

miejsca doszycia
tetnic wiencowych

wszczepiona
zastawka

ptucna pobrana
od dawcy

Ryc. 4.12. Operacja Rossa A. Zwezenie i niedomykalno$¢ zastawki aorty B. Usunigcie zastawki aortalnej
i pobranie zastawki plucnej C. Wszczepienie whasnej zastawki ptucnej w miejsce aortalnej i zastawki ptucnej
pobranej od dawcy w miejsce whasnej

Powiklania

Najczestszym (40%) powiklaniem balonowej plastyki i przyczyna pézniejszych po-
nownych operacji jest niedomykalno$¢ zastawki. Smiertelnosé po tym zabiegu wynosi
okolo 4%. Smiertelno$¢ po operacji naciecia zrosnietych spoidet pomiedzy ptatkami
wynosi 2-5%.
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4.2.3. Nadzastawkowe zwezenie aorty

Nadzastawkowe zwezenie aorty (supravalvar aortic stenosis — SupraAS) jest to
zwezenie aorty wstgpujacej, powstajace tuz powyzej zastawki aorty; jest to jedna z naj-
rzadszych wad drogi wyplywu z lewej komory (ok. 0,5% wszystkich wad serca); moze
by¢ dziedziczona.

Do tej pory opisano trzy postacie tej wady: zwezenie klepsydrowate (najczgstsze),
odcinkowy niedorozwdj aorty wstepujacej (tzw. zwezenie tubularne) oraz piersciert
widknisto-mig$niowy wystajacy do $wiatla aorty (ryc. 4.13). Zastawka aortalna jest
zazwyczaj zwezona, czgsto dwuplatkowa, a pogrubiate platki mogg przyrasta¢ do
patologicznej tkanki zwezenia lub do $ciany aorty, ograniczajac naplyw krwi do
krazenia wiedcowego.

Nadzastawkowe zwezenie aorty moze wystgpowac jako wada izolowana lub wspot-
istnie¢ ze zwezeniami innych tetnic (plucnych, nerkowych, mézgowych, odgaleziert
tuku aorty). Moze réwniez by¢ jedng z wad rozwojowych skladajacych si¢ na zespét
Williamsa (charakteryzujacy sie m.in. dysmorfia twarzy — ,twarz elfa’, opéznionym
rozwojem umystowym, zmianami osobowosciowymi — osobowos¢ typu coctail-party,
zwickszonym stezeniem wapnia w surowicy krwi).

Nadzastawkowe zwezenie aorty, stanowiac przeszkodg dla przeptywu krwi do aorty,
powoduje przeciazenie ci$nieniowe i przerost lewej komory.

Druga przyczyna niewydolnosci wiericowej sa wtérne wady tetnic wiericowych,
keérych ujscia, potozone ponizej zwezenia, narazone sg na uszkodzenia zwiazane z wy-
sokim ci$nieniem. Wady tetnic wieficowych, polegajace na zwezeniu ujécia naczynia,
kretym przebiegu i zwtdknieniu Sciany, obserwuje si¢ juz u bardzo matych dzieci (przed
3. rokiem zycia). Konsekwencja przeciazenia i niedokrwienia mig$nia sercowego jest
postepujaca niewydolnos¢ krazenia.

Wspotwystepujace zwezenia innych tetnic sg przyczyna dolaczenia si¢ objawéw
niedokrwienia réznych narzadéw, np. zwezenia tetnic doglowowych daja objawy nie-
dokrwienia mézgu, z zawatem wiacznie.

Nadzastawkowe zwezenie aorty wiaze si¢ z powiktaniami w postaci zaburzen rytmu,
bakteryjnego zapalenia wsierdzia, obrzeku phuc, a nawet zawatu serca i mézgu. Jest jedna
z najczestszych przyczyn naglych zgonéw u dzieci.

Objawy

Najczestszym objawem sa bdle zamostkowe, charakterystyczne dla choroby wien-
cowej, znacznie ograniczajace tolerancje wysitku fizycznego. Przejawem choroby moga
by¢ réwniez czgste omdlenia.
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zwezenie
klepsydrowate

zwezenie
tubularne

(—

‘ {\
~\ pierscien

widknisto-

\ -migsniowy

Ryc. 4.13. Nadzastawkowe zwezenie aorty A. Zdrowe serce B. Zwezenie klepsydrowate C. Zwezenie
tabularne D. Zwezenie typu pierscienia widknisto-mig$niowego

Leczenie

Ze wzgledu na grozne powiklania nadzastawkowego zwezenia aorty, leczenie ope-
racyjne podejmuje si¢ niezwlocznie po ustaleniu rozpoznania. Korekcja chirurgiczna
zwezenia klepsydrowatego polega na poszerzeniu miejsca zwezenia tatg z tworzywa
sztucznego (w ksztalcie odwréconego symbolu serca) (ryc. 4.14), przeprowadzana
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jest w krazeniu pozaustrojowym. Zwezenie tubularne wymaga zwykle zastosowania
faty podtuznej (ryc. 4.15), natomiast blona widknisto-mig$niowa, po wycigciu blony,
wymaga uzycia faty w ksztalcie rombu (ryc. 4.16).

Wspélistniejace zwezenia innych tetnic (np. tetnic plucnych) poddawane sa
zazwyczaj §rédoperacyjnej balonowej plastyce lub wymagaja poszerzenia chirur-
gicznego.

Ao — aorta

fata poszerzajaca
miejsce zwezenia

Ryc. 4.14. Skorygowane zwezenie klepsydrowate

Ao — aorta

fata podtuzna
poszerzajaca aorte

Ryc. 4.15. Skorygowane zwezenie tubularne
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Ao — aorta

widknisto-miesniowa
i tata w ksztatcie
rombu poszerzajaca
miejsce zwezenia

Ryc. 4.16. Skorygowane zwezenie typu pierscienia widknisto-mig$niowego
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4.3. Zwezenie zastawki tetnicy ptucnej

Edward Malec, Katarzyna Januszewska, Joanna Ksigzyk

Zwezenie zastawki tetnicy ptucnej (pulmonary stenosis— PS) to utrudnienie przepltywu
krwi na poziomie zastawki tetnicy plucnej (ryc. 4.17). W postaci izolowanej wada ta
stanowi 6-9% wszystkich wrodzonych wad serca.

Zwezenie zastawki t¢tnicy plucnej powstaje w wyniku czgsciowego zro$nigcia
platkéw zastawki lub wyksztalcenia przepony z centralnie umieszczonym otworem.
Zroéniete platki tworza kopule, ktéra moze przyrastaé do $ciany pnia tetnicy plucnej,
powodujac jej nadzastawkowe zwezenie. Platki zastawki bywaja niekiedy dysplastyczne
(znieksztalcone, grube, nieruchome), a pierscien zastawki niedorozwinigty. W wigkszo-
$ci przypadkéw zwezeniu zastawki towarzyszy wtérne zwezenie podzastawkowe, ktdre
powstaje na skutek przerostu drogi wyplywu z prawej komory.

Jezeli zwezeniu lub zaroénigciu pnia tetnicy plucnej towarzyszy zwezenie lub
zaro$niecie zastawki tréjdzielnej, a prawa komora jest nieprawidlowo wyksztatcona,
wowczas powstajacy zespot wad okresla si¢ mianem zespolu niedorozwoju prawego
serca (hypoplastic right heart syndrome — HRHS).

Zwezenie ujscia prowadzi do zwigkszenia oporu dla przeplywu krwi z prawej
komory do pnia t¢tnicy ptucnej. Izolowane zwezenie zastawki plucnej (bez wspotist-
niejacych ubytkéw w przegrodach serca) nie powoduje zmniejszenia doptywu krwi do
pluc i nie objawia si¢ sinica. W celu utrzymania przeptywu plucnego prawa komora
zmuszona jest do wytwarzania wyzszego ci$nienia, co powoduje jej przerost.

MPA — pien
tetnicy ptucnej

zwezona zastawka
tetnicy ptucnej

RV — prawa komora

Ryc. 4.17. A. Zdrowe serce B. Zwezenie zastawki tetnicy plucnej
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Objawy

Lagodne zwezenie zastawkowe tetnicy plucnej przebiega zwykle bezobjawowo.

U dzieci ze zwezeniem umiarkowanym moze wystapi¢ sinica na skutek przecieku
prawo-lewego przez otwér owalny lub przez ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej.
Z czasem moze doj$¢ do dusznosci i ograniczenia wydolnosci wysitkowe;.

Zwezenie duzego stopnia prowadzi do niewydolno$ci prawej komory i — jezeli
wystepuje komunikacja miedzyprzedsionkowa — do sinicy.

Leczenie

Dzigki postgpom w kardiologii inwazyjnej fagodne i umiarkowane zwezenie zastawki
tetnicy plucnej nie wymaga obecnie leczenia operacyjnego.

Dziecko starsze obarczone ta wada jest zazwyczaj w dobrym stanie ogélnym, dlate-
go dopiero szczegdtowe badania lekarskie pozwalaja na jej rozpoznanie. U pacjentéw,
u ktérych w badaniu echokardiograficznym i angiograficznym nie stwierdza si¢ innych
anomalii wewnatrzsercowych, wskazane jest poszerzenie zwezonej zastawki w czasie
zabiegu tzw. walwuloplastyki ptucnej (ryc. 4.18). Zabieg ten wykonuje si¢ niezwlocznie
po rozpoznaniu wady, najczgéciej z naklucia zyly udowej. Wykorzystuje si¢ do niego
walwuloplastyczne cewniki balonowe, ktére w trakcie napelniania zwigkszaja swoja
$rednicg, przez co ,rozklejajg” lub ,rozrywajq” zro$nigte platki zastawki, poszerzajac
jej ujscie.

MPA — pien tetnicy
ptucnej

cewnik zakonczony
balonem

RA — prawy przedsionek
RV — prawa komora

IVC - zyta gtéwna dolna

Ryc. 4.18. Przezskérna balonowa plastyka zastawki tetnicy plucnej
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Efekt hemodynamiczny udanego zabiegu polega na zlikwidowaniu lub znacz-
nym zmniejszeniu réznicy (gradientu) ci$nienia skurczowego mi¢dzy prawa komora
a pniem tetnicy plucnej. Wyniki walwuloplastyki sa z reguty dobre. Niekiedy moze
wystapi¢ dynamiczne, odruchowe zwezenie drogi odplywu prawej komory, jednak
nie powinno ono wplywa¢ na ocen¢ wyniku zabiegu, poniewaz ust¢puje ono samo-
istnie lub po kilkumiesi¢cznym leczeniu propranololem (lek z grupy beta-blokeréw).
Wyjatek stanowia dzieci z dysplastyczna zastawka tetnicy plucnej, ktdrej platki nie
sa w pelni uksztaltowane. W ich przypadku efekt walwuloplastyki nie zawsze jest
zadowalajacy, ale u wielu z nich wykonanie jej pozwala odlozy¢ w czasie zabieg
operacyjny. Powiklania sa rzadkie (ok. 0,6%) i dotycza zazwyczaj noworodkéw lub
niemowlat w ciezkim stanie.

Zupelnie inny charakter ma ta sama wada u noworodkéw, u ktérych objawy
kliniczne pojawiaja si¢ w pierwszych godzinach zycia. Rozpoznaje si¢ wéwczas tzw.
Lkrytyczne” zwezenie zastawki plucnej ze znacznym utrudnieniem zaopatrzenia tegt-
nic plucnych w krew od strony prawej komory. Wadzie tej czgsto towarzyszy mata,
przerosnigta jama prawej komory i duzy przeciek prawo-lewy na poziomie przegrody
miedzyprzedsionkowej. Tetnice plucne w znacznej mierze zaopatrywane sa od strony
aorty przez fizjologicznie drozny w tym okresie zycia przewdd tetniczy. Konieczny jest
wowczas ciagly, dozylny wlew prostaglandyny E1 —leku utrzymujacego otwarty przewéd
tetniczy. Wadg t¢ zalicza si¢ do wad siniczych i przewodozaleznych. Ryzyko zwiazane
z walwuloplastyka jest u takich pacjentéw wigksze.

U pacjentéw z izolowanym zwezeniem zastawki tetnicy plucnej leczenie in-
terwencyjne jest leczeniem z wyboru i jest jednocze$nie pierwszym i ostatnim
etapem leczenia. Zabieg kardiochirurgiczny rozwaza si¢ jedynie w przypadku
braku efektu leczenia interwencyjnego, gtéwnie u dzieci z dysplastyczng zastawka
tetnicy plucnej.

Najczesciej stosuje si¢ tzw. otwarta komisurotomig (ryc. 4.19) — operacje polegajaca
na naciegciu zro$nigtych platkéw zastawki, przeprowadzang zazwyczaj w krazeniu poza-
ustrojowym. W przypadku wady o wigkszym stopniu nasilenia znieksztalcone platki
nalezy usuna¢, a niedorozwiniety pierscieri zastawki nacia¢ i wraz ze zwezeniem drogi

wyplywu z komory poszerzy¢ lata.
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4 Zastawka pnia tetnicy ptucnej zbudowana prawidtowo N

W,

zamknieta otwarta
o )

zwezona zastawka

zwezenie zastawki komisurotomia otwarta
pnia tetnicy ptucnej

Ryc. 4.19. Komisurotomia otwarta zastawki t¢tnicy plucnej
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4.4. Zwezenie lub niedomykalnos¢ zastawki
mitralne;j

Edward Malec, Katarzyna Januszewska

Wrodzone wady zastawki mitralnej wystgpuja bardzo rzadko i zazwyczaj
(75-95%) towarzysza innym wadom serca. Manifestuja si¢ uposledzeniem funkcji
zastawki: zwezeniem (mitral stenosis — MS) i/lub niedomykalnoscia (mitral regur-
gitation — MR) (ryc. 4.20).

LA - lewy
przedsionek

MS — zwezenie
zastawki
mitralnej

LV —lewa
komora

Ryc. 4.20. A. Zdrowe serce B. Zwezenie zastawki mitralnej

Zmiany mogg dotyczy¢ wszystkich elementéw aparatu zastawkowego: pierscienia,
patkéw, strun Sciggnistych i mig$ni brodawkowatych (ryc. 4.21 i 4.22).
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Prawidtowo zbudowana zastawka mitralna

Zastawka mitralna zamknieta

pierécien

struny $ciegniste

miesnie
pierscien brodawkowate
widok z gory (od strony przedsionka) widok z boku i z dotu (od strony komory)

Zastawka mitralna otwarta

krew

pierscien

struny

$ciegniste

miesnie

pierscien brodawkowate
widok z géry (od strony przedsionka) widok z boku i z dotu (od strony komory)

Ryc. 4.21. Prawidlowo zbudowana zastawka mitralna
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Zwezona zastawka mitralna

krew

pierécien

struny

. — $ciegniste

7 miesnie

pierscien __— brodawkowate
widok z géry (od strony przedsionka) widok z boku i z dotu (od strony komory)

Ryc. 4.22. Zwe¢zona zastawka mitralna

Wyréznia si¢ trzy typy zwezen zastawki mitralnej: nadzastawkowe, zastawkowe
i podzastawkowe. Nadzastawkowe zwezenie powoduje widknista blona przyczepiajaca
si¢ do pierscienia zastawki lub platkéw, dzielaca lewy przedsionek na dwie jamy. Za-
stawkowe zwezenie powstaje w wyniku niedorozwoju pierscienia zastawki, zro$nigcia
platkéw lub obecnosci dodatkowej tkanki zmniejszajacej pole otwarcia zastawki. Na-
tomiast konsekwencja nieprawidlowosci strun ciggnistych (krétkie, grube, zro$niete,
tworzace arkady) i mig$ni brodawkowatych (brak, nieprawidtowa liczba, przerost) jest
zwezenie podzastawkowe. Zastawka mitralna spadochronowata ma tylko jeden migsierd
brodawkowaty, natomiast hamakowata — liczne male miesnie, przyczepione wysoko
do $ciany lewej komory.

Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej moze by¢ spowodowana poszerzeniem
pierscienia zastawki, ubytkiem lub rozszczepem platkéw, jak réwniez wadami strun
$ciegnistych (brak, zbyt dlugie, zbyt cienkie). Rozszczep przedniego platka prawie
zawsze wystepuje przy ubytku migdzyprzedsionkowym typu otworu pierwotnego.

Wrodzone wady zastawki mitralnej rzadko wystepuja w postaci izolowanej i towa-
rzysza najczeéciej takim wadom serca, jak: kanal przedsionkowo-komorowy, ubytek
miedzyprzedsionkowy, niedorozwdj struktur lewego serca (zespét niedorozwoju lewego
serca, podzastawkowe zwezenie aorty, zwezenie ciesni aorty).
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Utrudnienie przeplywu krwi przez zastawke mitralng powoduje wzrost cisnienia
w lewym przedsionku i w krazeniu plucnym (prowadzac do nadcisnienia plucnego).
Przewlekly zastdj krwi w krazeniu plucnym stanowi podioze rozwoju infekgji ukladu
oddechowego. Konsekwencja wzrostu obciazenia prawej komory jest jej powigkszenie,
przerost i w efekcie niewydolno$¢. Niedomykalno$¢ zastawki mitralnej jest przyczyna
przeciazenia objetosciowego lewej komory, powodujacego z czasem jej niewydolnosé.

Objawy

Wsréd objawéw wady zastawki mitralnej nalezy wymieni¢: duszno$é, szybkie
meczenie si¢ przy karmieniu, czgste infekcje uktadu oddechowego oraz niedobér
masy ciata. Znacznego stopnia niedomykalnos¢ lub zwezenie zastawki ujawnia si¢ juz
w niemowlectwie w postaci zespolu malego rzutu serca i moze stanowié zagrozenie
zycia dziecka.

Leczenie

Ze wzgledu na liczne powiktania oraz konieczno$¢ kilku ponownych operagji
zwiazanych z wszczepieniem sztucznej lub biologicznej zastawki, postgpowaniem zale-
canym u dzieci jest chirurgiczna plastyka zastawki, pozwalajaca jak najdtuzej odroczy¢
jej wymiane.

W zaleznosci od postaci anatomicznej wady, plastyka moze polega¢ na korekeji
pierscienia (tzw. plikacja), zeszyciu rozszczepu lub ubytku platkéw, przecieciu zrosnie-
tych spoidel, usunieciu tkanki dodatkowej, wycigciu nadzastawkowej blony, skréceniu,
rozdzieleniu lub przemieszczeniu strun $ciegnistych oraz na wydluzeniu, skréceniu
lub rozszczepieniu migéni brodawkowatych. Jezeli plastyka nie jest mozliwa, jedynym
rozwigzaniem jest wymiana zastawki na sztuczna: mechaniczng lub biologiczna.

U dzieci najczgsciej stosuje si¢ zastawki mechaniczne dwuplatkowe tzw. niskopro-
filowe, ktére nie uposledzaja pracy lewej komory. Osoby z wszczepionymi zastawkami
mechanicznymi przez cale zycie musza przyjmowac leki przeciwzakrzepowe i sa narazone
na powiklania zatorowo-zakrzepowe. Zastawki biologiczne nie wymagaja lekéw prze-
ciwzakrzepowych, ale szybko ulegaja zmianom degeneracyjnym (widknieja, wapnieja)
i — podobnie jak mechaniczne — musza by¢ wymieniane wraz ze wzrostem dziecka.

f
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4.5. Serce tréjprzedsionkowe
Edward Malec, Katarzyna Januszewska
Serce tréjprzedsionkowe (cor triatriatum) to jedna z najrzadszych wad serca, polega-

jaca na obecnosci w jamie lewego przedsionka wiéknistej przegrody z matym, centralnie
umiejscowionym otworem (ryc. 4.23).

LA-sup — gorna czes¢
lewego przedsionka

zyty ptucne btona dzielaca
lewy przedsionek

ASD — ubytek -inf —
miedzy-

przedsionkowy czes$¢ lewego

przedsionka
IAS - przegroda
miedzy-

przedsionkowa LV — lewa

komora

RA — prawy
przedsionek

Ryc. 4.23. A. Zdrowe serce B. Serce tréjprzedsionkowe

Przegroda dzieli lewy przedsionek na cz¢s¢ tylno-gérna i przednio-dolna. Do czgsci
tylno-gérnej uchodza zyly ptucne. Cz¢$¢ przednio-dolna (whasciwy przedsionek) pota-
czona jest z prawidlowa zastawka mitralna. Czg$¢ przedsionka zawierajaca zyly plucne
moze si¢ komunikowa¢ przez otwér owalny z prawym przedsionkiem. W wyniku
utrudnionego odplywu krwi z zyl plucnych dochodzi do wzrostu ci$nienia w tetnicy
plucnej i przeciazenia prawej komory.

Objawy

Objawy — podobne jak w zwezeniu zastawki mitralnej — zaleza od stopnia utrud-
nienia odplywu krwi z phuc. Jezeli otw6r w przegrodzie dzielacej przedsionek jest maly,
objawy wystepuja zaraz po urodzeniu i szybko postepuja. Rozwdj fizyczny dziecka
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jest wéwczas uposledzony. Okolo 70% dzieci, u ktérych nie podjeto leczenia chirur-
gicznego, umiera przed ukonczeniem 1. roku zycia w wyniku nadci$nienia plucnego
i niewydolnosci krazenia.

Leczenie
Leczenie chirurgiczne nalezy podja¢ natychmiast po ustaleniu rozpoznania. Operacje
przeprowadza si¢ w krazeniu pozaustrojowym i hipotermii. U noworodkéw i niemowlat
operacje mozna przeprowadzi¢ w glebokiej hipotermii z zatrzymaniem krazenia. Ope-
racja polega na wycigciu widknistej przegrody dzielacej lewy przedsionek.
Smiertelnos¢ pooperacyjna jest mala, a koniecznosé ponownej operacji jest najcze-
$ciej wynikiem niecatkowitego wycigcia widknistej przegrody.
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4.6. Przetrwaty przewodd tetniczy (Botalla)

Edward Malec, Katarzyna Januszewska, Joanna Ksigzyk

Przetrwaly przewdd tetniczy (patent ductus arteriosus — PDA) to pozostale z okresu
zycia plodowego naczynie taczace tetnice ptucna z aorta (ryc. 4.24). Wystepuje w postaci
izolowanej lub towarzyszy ztozonym wadom. Stanowi jedna z najczgstszych wrodzonych
wad serca (12%).

LSCA — lewa tetnica
Ao — aorta podobojczykowa

rozwidlenie
pnia tetnicy
ptucnej

Ryc. 4.24. A. Zdrowe serce B. Przetrwaly przewéd tetniczy

Przewdd tetniczy faczy pien tetnicy plucnej (w miejscu jego rozwidlenia) z aorta, tuz
ponizej odejscia lewej tetnicy podobojczykowej. Jest struktura plodowa, dzigki kedrej
krew wyplywajaca z prawej komory omija phuca i kieruje si¢ do aorty zst¢pujacej. Po
urodzeniu, w nastgpstwie zmian w ukfadzie krazenia (wzrostu utlenowania krwi oraz
zmniejszenia stgzenia prostaglandyn rozszerzajacych naczynia), w ciagu kilkudziesi¢ciu
godzin dochodzi do fizjologicznego zamknigcia si¢ przewodu tetniczego. Anatomicznag
pozostatoscia przewodu jest wigzadlo tetnicze. U wezesniakéw komorki przewodu tet-
niczego sa mniej wrazliwe na czynniki powodujace jego zamykanie, dlatego im nizszy
wick plodowy, tym wyzsze jest prawdopodobieristwo przetrwania droznosci przewodu
tetniczego.
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Przetrwaly przewdd tetniczy jest przyczyng przecieku krwi z krazenia systemowe-
go do plucnego. W przypadku duzego przewodu nawet 50-70% krwi pompowanej
do krazenia systemowego moze ucieka¢ do krazenia plucnego. Z kolei zwickszony
przeplyw plucny doprowadza do przeciazenia i przerostu lewej komory, podwyzszo-
nego ci$nienia w lewym przedsionku, podwyzszonego ci$nienia w t¢tnicy plucnej
i przecigzenia prawej komory. Nastgpstwem jest uszkodzenie bariery krew—pecherzyk
plucny, utrudniona wymiana gazowa oraz rozwéj niewydolnosci oddechowej. Przeciek
lewo-prawy przez przetrwaly przewdd tetniczy doprowadza réwniez do obnizenia
rozkurczowego ci$nienia tetniczego, a w konsekwencji do zmniejszenia przeplywu
wiericowego (niedokrwienie warstw podwsierdziowych migsnia sercowego) i systemo-
wego (niedokrwienie narzadéw). Do rzadkich powiklan naleza: martwicze zapalenie
jelit i bakteryjne zapalenie wsierdzia. U kilkuletnich dzieci przetrwaly przewdd tetniczy
moze by¢ przyczyng nieodwracalnego nadci$nienia ptucnego.

Objawy

Charakterystycznym objawem przetrwalego przewodu tetniczego jest szmer skurczo-
wo-rozkurczowy, tzw. maszynowy, styszalny najlepiej w lewej okolicy podobojczykowe;.
W przypadku przetrwalego przewodu t¢tniczego o malej §rednicy szmer bywa jedynym
objawem klinicznym. Wyczuwalne palpacyjnie tzw. chybkie tetno jest spowodowane
ucieczkg krwi z krazenia systemowego do krazenia ptucnego oraz zwickszong objgtoscia
wyrzutowa lewej komory. W pomiarze cinienia krwi zwraca uwagg znaczna réznica
skurczowo-rozkurczowa (niskie ci$nienie rozkurczowe). Duzy przetrwaly przewéd
tetniczy moze doprowadzi¢ do rozwoju niewydolnosci krazenia i op6znienia rozwoju
fizycznego.

Leczenie

Bez wzgledu na wiek, rozpoznanie przetrwalego przewodu tgtniczego stanowi wska-
zanie do jego niezwlocznego zamkniecia. U wezesniakéw przed zakwalifikowaniem do
operacji podejmuje si¢ prébe farmakologicznego zamkniecia przetrwalego przewodu
tetniczego.

U dzieci ponizej 10 kg masy ciata przewdd tetniczy, ktéry daje objawy kliniczne
(dusznos¢, infekeje uktadu oddechowego, brak przyrostu masy ciala), nalezy zamkna¢
chirurgicznie lub w indywidualnych przypadkach interwencyjnie. Operacj¢ wykonuje
si¢ z poprzecznego cigcia w tylno-bocznej czesci klatki piersiowej po lewej stronie
i polega ona na podwéjnym podwiazaniu przewodu. W przypadku przewodéw bar-
dzo szerokich i krétkich nalezy zaklemowa¢ oba korice, nast¢pnie przecia¢ przewéd
i zaszy¢ konice (rozdzielenie przewodu tetniczego) (ryc. 4.25). U weze$niakéw z niska
masa ciala przewdd zamyka si¢ za pomoca klipséw naczyniowych.
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Ao — aorta
Ao — aorta

podwigzanie
przewodu
tetniczego

PDA — przetrwaty
przewod tetniczy

tetnica
ptucna

C.

tetnica ptucna
€ P Ao — aorta

rozdzielenie
przewodu
tetniczego

tetnica
ptucna

Ryc. 4.25. Operacyjna technika zamykania przewodu tgtniczego A. Przetrwaly przewdd tetniczy B. Pod-
wiazanie przewodu t¢tniczego C. Rozdzielenie przewodu tgtniczego

Przetrwaly przewdd tetniczy u dzieci o masie powyzej 10 kg zamyka si¢ metoda
interwencyjna w pracowni hemodynamicznej za pomoca specjalnych sprezynek lub
implantéw wprowadzanych do przewodu cewnikami przez naczynia obwodowe. Jezeli
$rednica przewodu tetniczego w najwezszym miejscu nie przekracza 2,5 mm, przewéd
zamyka si¢ najczesciej odczepialng sprezynka wewnatrznaczyniowa, tzw. coilem. Spre-
zynki wewnatrznaczyniowe wykonane sa ze skreconego drucika i wiékien poliestrowych.
Sprezynka, wyprostowana w trakcie wprowadzania, podczas uwalniania skreca sig spi-
ralnie. Zabieg ten przeprowadza si¢ zazwyczaj z naklucia t¢tnicy udowej. Do momentu
prawidlowego umieszczenia sprezynki w przewodzie i jej odczepienia w kazdej chwili
mozna zmieni¢ jej pozycje lub usunaé z naczynia pacjenta. Jezeli $rednica przewodu
tetniczego w najwezszym miejscu wynosi powyzej 2,5—3 mm $rednicy, przewéd zamyka
si¢ zestawem Amplatza (Amplatzer Duct Occluder — ADO). Zabieg ten wykonuje si¢
poprzez zyle udowa. Przed uwolnieniem zestawu Amplatza réwniez istnieje mozliwo$é
zmiany jego pozycji lub usunigcia. Po zatozeniu do przewodu t¢tniczego sprezynki lub
zestawu Amplatza przyjmowanie lekéw przeciwzakrzepowych nie jest konieczne.
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Powiklania

Wsréd powiklan leczenia interwencyjnego nalezy wymieni¢ ponowne udroznienie si¢
przewodu tetniczego lub — sporadycznie — przemieszczenie si¢ sprezynki poza przewdd;
wowczas trzeba ja usunad specjalng petla naczyniows i ponownie zamknaé przewdd.

Do powiklan leczenia operacyjnego zalicza si¢ uszkodzenie nerwu krtaniowego
wstecznego lub nerwu blednego, naczyni chlonnych oraz zamknigcie innych strukeur
niz przetrwaly przewdd tetniczy. Ponowne udroznienie si¢ przewodu po operacji wy-
stepuje niezmiernie rzadko.

41



