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I. WYKAZ SKROTOW UZYTYCH W TEKSCIE:

AKG - angiokardiografia

BHD - badanie hemodynamiczne

CK-RPK - cisnienie koncowo-rozkurczowe w prawej komorze

CSPK - ci$nienie skurczowe w prawej komorze

CSTP - ci$nienie skurczowe w tetnicy plucnej

DW PK - droga wyplywu prawej komory

ECHO - echokardiografia

EFx - frakcja wyrzutowa lewej komory (ejection fraction of the left
ventricle)

EFex - frakcja wyrzutowa prawej komory (ejection fraction of the right
ventricle)

EKG - elektrokardiogram

1ZW - infekcyjne zapalenie wsierdzia

KKCz - koncentrat krwinek czerwonych

LK - lewa komora

NZT - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej

NZTP - niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucne;j

PK - prawa komora

PLK - przerost lewej komory

PPK - przerost prawej komory

RTG Kklp - radiogram klatki piersiowe]

SF1k - frakcja skracania lewej komory (shortening fraction of the left
ventricle)

RN - rysunek naczyniowy

TP - tetnica ptucna

Vek - objetos¢ prawej komory

WPB - walwuloplastyka balonowa

WSP - wskaznik sercowo-ptucny

WWS - wrodzone wady serca

ZNK - zastoinowa niewydolnos$¢ krazenia

7PTP - zwezenie podzastawkowe tetnicy phucnej

7TP - zastawka tetnicy ptucne;j

7771P - zwezenie zastawkowe tetnicy plucnej



II. WSTEP

1. Epidemiologia

Izolowane, zastawkowe zwegzenie tetnicy ptucnej (ZZTP) wystepuje z czgstoscia 0.33-
0.36/1000 zywych urodzen i stanowi okoto 6-9% wszystkich wrodzonych wad serca
(wws) u dzieci [1,2]. W badaniach prowadzonych przez Klinikg Kardiologii Dziecigce]
CM UJ w ramach CPBR 11.6 cel nr 64, w latach 1987-89 wadg taq stwierdzono u 53
sposrod 159 103 (0.33/1000) zywo urodzonych noworodkow, co stanowito 5.84 %
wykrytych w tym okresie wad wrodzonych serca. Wada dotyczyta nieznacznie czgscie)
dziewczynek (M/Z=25/28) [3].

Hoffman i Kaplan na podstawie analizy wynikow 39 réznych badan populacyjnych
poswieconych wystepowaniu wad wrodzonych uktadu krazenia u dzieci stwierdzili, ze
ZZTP dotyczylto srednio 729/1000 000 zywo urodzonych noworodkdow [4].

Z kolei Scharland w echokardiograficznych badaniach prenatalnych ustalit, ze ZZTP
wystgpowato u 0.8% plodow z ré6znymi typami wws [5]. Wykazane zostato ponadto,
ze ZZTP moze ulega¢ progresji z wiekiem ptodu, az do powstania zupelnego
zarosnigcia zastawki plucnej [4,5].

Zastawkowe zwezenie te¢tnicy ptucnej moze pojawiac si¢ sporadycznie lub rodzinnie
1 moze dotyczy¢ okolo 3% rodzenstwa. Jego czgste wystepowanie stwierdzono
w  zespolach genetycznych: Noonan, LEOPARD [L -lentigines (plamy
soczewicowate), E — zmiany w EKG, O — zmiany oczne, P — pulmonary stenosis
(zwezenie tetnicy plucnej), A — abnormal genitalia (anomalie genitaliow),
R — retarded growth (opOznienie wzrostu), D — deafness (gluchota)], Alagill’a,
w chorobie Recklinghausena, rzadziej w innych np. w zespole Edwarda lub CHARGE
[C — coloboma (szczelina teczowki), H — heart defects (wady serca), A — atresia
choanal (zaro$nigcie nozdrzy tylnych), R — retarded growth (opdznienie wzrostu), G —
genital hypoplasia (niedorozwoj genitaliow), E — ear abnormalities (anomalie uszu)],
czy Shprintzena [6,7]. Ryan 1 wsp. stwierdzili ponadto, ze ZZTP dotyczy okoto 2%
pacjentow z mikrodelecja 22q11 [8].

Wspotistnienie ZZTP z innymi wrodzonymi wadami serca jest okreslane na okoto 25-
30% [9].

2. Charakterystyka i definicja wady

Zwezenie zastawki tetnicy plucne] wystepuje w dwoch zasadniczo odmiennych
formach: zwezenia typowego 1 na tle zmian dysplastycznych tej zastawki.
W zwezeniu typowym zastawka tgtnicy ptucnej moze by¢ 3-spoidtowa, 3-ptatkowa lub
2-platkowa albo 2-spidtowa, 2-platkowa. Do zupelnych wyjatkow nalezy
4-spoidtowa posta¢ ZZTP [10]. W najczgstszej formie ZZTP stwierdza si¢ obecnos¢
3-spoidlowej, 3-ptatkowej zastawki wykazujacej rdéznego stopnia zrost migdzy
spoidtami, z kopulastym uwypukleniem ptatkow w czasie skurczu. Spoidta zastawki sa
zwykle dos¢ dobrze wyksztatcone. Ujscie zwgzonej zastawki jest najczesciej polozone

centralnie, rzadziej ekscentrycznie, co w ci¢zkich postaciach zwezenia ma znaczenie
6



w jego lokalizacji, w czasie zabiegu interwencyjnego plastyki balonowej zwe¢zenia.
Wyjatkowo rzadko ZZTP wystgpuje w postaci jednolitej blony bez wyraznie
wyksztatconych spoidel, z centralnie umiejscowionym otworem [9]. Wielkos$¢ ujscia
zalezy od stopnia zro$nigcia platkow. Platki zastawki sa zwykle cienkie, ale moga by¢
w roznym stopniu znieksztatcone i pogrubiate. U dorostych moga wystepowac¢ ogniska
zwapnien. U dzieci po pierwszym roku zycia t¢tnica ptucna wykazuje postenotyczne
poszerzenie pnia, ktore moze obejmowac takze lewa galaz. Wiaze si¢ to z lewostronng
orientacja przebiegu osi dilugiej drogi wyptywu z prawej komory 1 kierunkiem
przebiegu lewej galgzi tetnicy plucnej, ale takze z wypadkowa dyspersji sit energii
kinetycznej strumienia krwi poza zwezeniem [11]. Najrzadziej (okoto 10-20%
wszystkich przypadkoéw) stwierdza si¢ zmiany dysplastyczne zastawki ze znacznym
pogrubieniem 1 deformacja ptatkoéw, ograniczeniem ich ruchomos$ci, wspotistniejace
z relatywnie waskim pier§cieniem oraz brakiem poszerzenia pnia ptucnego pomimo
znacznych zwykle postaci zwezenia [12, 13, 14]. Zastawka trojdzielna w ZZTP jest
zazwyczaj prawidtowa, ale w zaawansowanych zwegzeniach demonstrujacych si¢ od
urodzenia moga wspotistnie¢ rézne jej zmiany (przemieszczenie, dysplazja ptatkdw,
nieprawidlowe przyczepy, niedorozwoj pierscienia). Kirklin 1 Barratt-Boyes w swoim
materiale stwierdzali zmiany zastawki trojdzielnej, w tym hipoplazje pierscienia
u okoto 10% operowanych [15]. Luk aorty w przewazajacej wigkszosci przypadkow
jest lewostronny. W odroznieniu od postaci typowej, ZZTP na tle zmian
dysplastycznych istotnie czg$ciej wystepuje z innymi wadami serca i anomaliami
pozasercowymi (np. zesp. Noonan, zesp. Williamsa lub Alagille’a) [16,17,18,19].

3. Rys historyczny

Pierwszy opis zwezenia zastawki tgtnicy ptlucnej podat John Baptista Morgagni
w 1761 roku [20]. W 1888 roku Fallot opisal t¢ wadg jako jeden z wariantéw zwezenia
wyptywu z prawej komory, z towarzyszacym ubytkiem przegrody migdzykomorowe;j
[21]. Chirurgiczne leczenie wady zostato podjete przez Doyen’a w 1913 roku [22]. Po
raz pierwszy walwulotomi¢ operacyjna zwegzenia zastawki tgtnicy plucnej
przeprowadzili Sellors 1 Brock w 1948 roku, nasladujac metod¢ Doyen’a [9]. Pierwszy
skuteczny zabieg przezcewnikowej ,,walwulotomii” zwg¢zonej zastawki t¢tnicy ptucnej
za pomoca sztywnego konca prowadnika zostat przeprowadzony w Narodowym
Instytucie Kardiologii w Meksyku w 1953 roku przez Rubio-Alvareza 1 wsp. [23].
W latach 80-tych alternatywna metoda poszerzania zwe¢zonej zastawki tetnicy plucnej
stala si¢ plastyka balonowa. Metoda ta jest powszechnie stosowana od czasu
przedstawienia wynikéw leczenia ZZTP przez Kan’a w 1982 roku [24].

Pierwsza walwuloplastyke zwgzonej zastawki tetnicy ptucnej u 7 letniej dziewczynki
w Klinice Kardiologii Dziecigcej Instytutu Pediatrit CM UJ wykonat w 1988 roku
dr med. Andrzej Jawien [25].



4. Embriologia i anatomia

Rozw0j serca zaczyna si¢ w stadium gastrulacji z powstaniem po obu stronach
pierwotnej struny grzbietowej pasm komorek mezodermy tworzacych pierwotne pola
ksztaltowania serca. Pola te tacza sie tworzac pierwotna cewe sercowa ulegajaca
przeksztatceniom w ciagu okoto 8 tygodni, w toku ktorych tworzy si¢ ptodowy uktad
krazenia. Zastawki uj$¢ tetniczych powstaja okoto 5 tyg. zycia ptodowego [26, 27].
Mechanizm ich powstawania nie zostal do kofhca poznany. Pojawiaja si¢ one
w koncowym okresie podzialu wspdlnego pnia tgtniczego. Platki zastawek
potksigzycowatych rozwijaja si¢ z poduszeczek wsierdziowych, w drogach wypltywu
z komor serca (na granicy mezenchymy i miokardium). Ztozony rozwo6j przegrody
dzielacej drogi wyptywu powoduje, ze w kazdej z nich powstaja po dwa z czterech
pierwotnych uwypuklen (guzkow) tkanki poduszeczek wsierdziowych. Dodatkowo
w kazdym, podzielonym juz uj$ciu, na jego wolnej $cianie pojawia si¢ trzeci guzek.
Stanowia one zawiazki przyszlych ptatkow zastawki. Przyczyna anomalii zastawek
tetniczych moga by¢ nieprawidlowosci dotyczace separacji lub ,kawitacji” wyzej
wymienionych guzkow. Mechanizmy lezace u podtoza tych zaburzen nadal sa niejasne
1 najpewniej maja ztozony charakter. Bierze si¢ pod uwagg zar6wno udziat czynnikow
genetycznych jak 1 zaburzen przepltywu, a takze czynnikow zapalnych [27, 28, 29].

W réznicowaniu komorek, proliferacji endothelium 1 formowaniu si¢ prawidtowych
zastawek bierze udzial szereg rdznorodnych czynnikow wzrostu, z ktorych do
najwazniejszych naleza: VEGF (vascular endothelial growth factor, jeden
z najwazniejszych czynnikdw angiogennych, tzw. czynnik wzrostu $rdédbtonka
naczyn), NFATcl (nuclear factor of activated T-cells, cytoplasmic, calcineurin-
dependent-1) oraz TGFB (transforming growth factor). [30, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37].
Wrodzone ZZTP wystgpuje w zespolach genetycznych takich jak: Noonan’a,
Wiliams’a, LEOPARD, Holt’a-Oram’a czy Alagill’a, gdzie za nieprawidlowosci
budowy zastawki tetnicy ptucnej moga odpowiada¢ mutacje gendw; PTPN11, JAG1

[ 38, 39, 40, 41]. Jak wspomniano ZZTP stwierdzono takze u okoto 2% chorych
z mikrodelecja 22q11.

Prawidlowa zastawka tetnicy ptucnej sktada si¢ z trzech wiotkich, ruchomych ptatkow
(przedniego, prawego 1 lewego) przyczepionych w ksztalcie potksigzyca do Sciany
tetnicy ptucnej w obrebie jej zatok. Dystalny przyczep kazdego z ptatkbw ma miejsce
w obrebie potaczenia zatokowo-opuszkowego (sino-tubular junction). Miejsce tych
przyczepdw wyznacza dyskretny pierscien oddzielajacy zatoki od pnia tetnicy ptucne;.
Najbardziej proksymalne przyczepy kazdego z platkdéw siggaja migsniowego stozka
drogi wyptywu z prawej komory (ryc. 1.).
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Ryc. 1. Schemat prawidlowej zastawki tetnicy plucnej. Strzalkami zaznaczono
spoidla, polaczenie zatokowo-opuszkowe i komorowo-tetnicze.

Kazdy ptatek posiada zrab z wtoknistej tkanki tacznej pokryty po stronie dokomorowe;j
wsierdziem a po stronie zwroconej do tetnicy, blona wewngtrzna tetnicy. Platki
zastawki maja ksztalt kieszonek, wypuktoscia skierowanych do $wiatla komory,
rozdzielonych spoidlami, przylegajacymi do siebie w pozycji zamknigtej. W ten
sposOb pole powierzchni ujscia zastawki tetnicy ptucnej przy zamknigtej zastawce jest
mniejsze niz suma powierzchni wszystkich trzech platkow tacznie [42]. Przyklady
r6znych anatomicznych form ZZTP przedstawia rycina 2.

Ryc. 2. Schemat roéznych postaci ZZTP: A - zastawka jednoplatkowa
z centralnym ujsciem, B — zastawka dysplastyczna, C — zastawka dwuplatkowa ze
zrosni¢tymi spoidlami lub nieprawidlowym podzialem platkow [43].



Ad. A. Zastawka jednoptatkowa (ang. umnicuspid acommissural valve) z centralnym
ujSciem, posiada trzy szczatkowe spoidta, bez podziatu na platki. Wedtug Brzezinskiej
jest to rzadka posta¢ anomalii zastawki tetnicy ptucnej [44].

Ad. B. Zastawka dysplastyczna (ang. dysplastic valve) ze znacznym pogrubieniem
1 deformacja ptatkéw, ograniczeniem ich ruchomos$ci, wspoétistniejaca z waskim
pierscieniem oraz brakiem postenotycznego poszerzenia pnia plucnego, stanowi
10-20% ogodtu przypadkow ZZTP [45, 46, 47].

Ad. C. Zastawka dwuptatkowa (ang. bicuspid valve) powstaje w wyniku zrosnigcia
spoidet lub nieprawidtowego podzialu platkéw (ich zlania sig, ang. fusion) w toku
rozwoju. Przyczyny powstawania zastawki dwuplatkowej nie sa do konca poznane.
Wada moze by¢ wynikiem zro$nigcia dwoch sposrod trzech wyksztalconych platkow,
wowczas potaczone ptatki maja widoczny szew (ang. raphe) - widkniste potaczenie
zlokalizowane w miejscu brakujacego spoidta. Inna przyczyna jest nieprawidlowy
rozwoj platkow 1 ich fuzja, wtedy zaden z dwodch istniejacych ptatkow nie wykazuje
obecnosci szwu [48, 49, 50].

Jak wspomniano czteroptatkowa zastawka tgtnicy ptucnej zdarza si¢ wyjatkowo rzadko
[44, 45, 46, 47, 48, 49, 50].

Na ryc. 3 przedstawiono obraz skrajnej postaci ZZTP od swiatta pnia ptucnego.

Ryc. 3. Przyklad skrajnego zwezenia zastawki tetnicy plucnej, widocznej od
swiatla pnia plucnego. Zrosnig¢te spoidla platkow zastawki tworza niewielkie
centralne ujScie. Platki zastawki znacznie znieksztalcone i pogrubiale [51].
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5. Zmiany hemodynamiczne i historia naturalna wady

Niezaleznie od charakteru zmian zastawki tetnicy ptucnej zaburzenia hemodynamiczne
1 obraz kliniczny w ZZTP zaleza od stopnia jej zwgzenia, stanu prawej komory oraz
domykalno$ci zastawki trojdzielnej. Funkcjonalnym nastgpstwem utrudnienia
wyplywu z prawej komory jest proporcjonalny do stopnia zwgzenia wzrost ci$nienia
w prawej komorze i przerost jej scian w celu utrzymania prawidlowej wielkosci rzutu
serca. W lagodnym zwezeniu przerost jest niedostrzegalny lub niewielki. W miarg
nasilenia zwe¢zenia dochodzi do postepujacych zmian przerostowych migs$nia,
pogrubienia wolnej Sciany prawej komory 1 przegrody miedzykomorowe;.
U noworodkéw 1 najmtodszych niemowlat z bardzo cigzkim ZZTP poza przerostem
dochodzi do hiperplazji wtdkien migsnia sercowego a ponadto do wzrostu liczby
naczyn kapilarnych krazenia wiencowego co powoduje, ze nawet w dluzszym okresie
prawa komora pozostaje sprawna [52]. Jednak z czasem, gdy nie podejmie si¢ leczenia
dochodzi do jej rozstrzeni, spadku rzutu 1 wystapienia objawow niewydolnos$ci serca.
Spadek podatnosci, zmiany rozstrzeniowe prawej komory a czasami wspoOlistniejace
wrodzone zmiany zastawki trojdzielnej (deformacje, nieprawidtowe przyczepy
ptatkoéw) prowadza do pojawienia si¢ niedomykalnos$ci tej zastawki i prawo-lewego
przecieku na poziomie przedsionkéw, co jest powodem zmniejszenia przeplywu
phlucnego 1 pojawienia si¢ sinicy osrodkowe;.

W skrajnych przypadkach ZZTP z suprasystemowym ci$nieniem w prawej komorze
dochodzi do zmian zwtoknieniowych wsierdzia na tle jego niedokrwienia oraz do
zmniejszenia Swiatta prawej komory. Zmiany przerostowe sa powodem spadku
podatnosci 1 wzrostu ci$nienia pdéznorozkurczowego, co prowadzi do wzrostu ci$nienia
w prawym przedsionku. W skrajnym przeroscie obserwowano u noworodkoéw nawet
powstanie zmian zawalowych mig$nia prawej komory [52]. W przypadkach
z krytycznym zwegzeniem ZTP objgtos¢ prawej komory moze by¢ zmniejszona, na
skutek masywnego przerostu jej $cian. Srednica pierScienia zastawki trojdzielne;
pozostaje zazwyczaj w normie. Przeptyw plucny i1 zwiazany z nim stan kliniczny
noworodka uzalezniony jest od droznosci przewodu t¢tniczego, co wymaga podazy
prostaglandyny E; (w dawce 0.01-0.05 pg/kg/min) dla utrzymania jego drozno$ci
1 stabilizacji stanu pacjenta. Obnizona podatno$¢ prawej komory wspoltistniejaca
z krytycznym zwezeniem zastawki tgtnicy plucnej uposledza u noworodkow naptyw
krwi do prawego serca co powoduje prawo-lewy przeciek na poziomie przedsionkow
1 obecno$¢ sinicy osrodkowej od urodzenia. Wybor metody leczenia w tych
przypadkach ulatwia ocena wielko$ci prawej komory, w tym pierScienia zastawki
trojdzielnej (prawidlowo $rednica pierScienia zastawki trojdzielnej jest wigksza o ok.
20% od $rednicy zastawki mitralnej). Wykazano, ze noworodki z krytycznym ZZTP
i objetoscia prawej komory (ocenianag metoda Simpsona), przekraczajaca 11 ml/m?
powierzchni ciatla po leczeniu interwencyjnym lub operacyjnym zwegzenia nie
wymagaly dodatkowego unaczynienia plucnego. Leczenie prostaglandyna
E, zazwyczaj mozna bylo wycofa¢ w ciagu kilku dni do 1- 2 tygodni od zabiegu.
Natomiast u dzieci z mala objetoscia prawej komory(<l1 ml/m?®) i mata $rednica
pierScienia zastawki trojdzielnej (<1 cm/m?) czesciej dochodzito do obnizenia ci$nienia
w prawej komorze i1 spadku jej rzutu pomimo skutecznego udroznienia zastawki
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phlucnej. Ich stan wymagat zabezpieczenia dodatkowych zrdédet przeptywu plucnego
(dlugotrwata prostinoterapia, konieczno$¢ zatozenia anastomozy systemowo-phucnej
[53]. Pomimo postgpdéw w technice leczenie interwencyjnego, takze krytycznej postaci
Z7ZTP, od 5% do 15% noworodkow z ta forma zwezenia wymaga leczenia
operacyjnego roznymi metodami: walwulotomia otwarta, zamknigta, zas w przypadku
zastawki dysplastycznej czgsciowe a nawet catkowite jej usunigcie, zastosowanie taty
przezpierscieniowej. Dotyczy to gldwnie dzieci z hipoplazja zastawki tetnicy plucnej
lub/i trojdzielnej albo z wspotistniejacym zwezeniem podzastawkowym tgtnicy ptucne;j
[54].

Lagodne zwezenie zastawki tgtnicy plucnej, poza szmerem nad sercem zwykle
przebiega bezobjawowo, a rozwdj dzieci jest prawidlowy. Poza okresowa kontrola,
dzieci z tym stopniem zwe¢zenia nie wymagaja leczenia ani zadnych ograniczen.
Jednak u okoto 15% niemowlat z tagodnym ZZTP obserwuje si¢ progresj¢ zmian
(czasami szybko postgpujaca), zachodzaca zwykle w pierwszych dwoch latach zycia.
Brak mozliwo$ci przewidywania, u ktérego z badanych moze dojs¢ do takiego
przebiegu ZZTP, ze wymaga to leczenia interwencyjnego wymusza czg¢stsza kontrole
(co 3-6 mies.) w tym okresie zycia [55, 56].

W znaczniejszym zwegzeniu objawy sa bardziej nasilone, a w przypadkach gdy gradient
przez zastawke tetnicy ptucnej w badaniach dopplerowskich przekracza 50 mmHg,
dzieci te sa kwalifikowane do leczenia. W czesci przypadkow z cigzka forma ZZTP
rozlany przerost mig$nia drogi odplywu z prawej komory powoduje powstanie
dodatkowo dynamicznego zwegzenie podzastawkowego, narastajacego w Srodkowe;j
1 pdznej fazie skurczu a ustgpujacego w fazie rozkurczowe;.

Wzrost 1 rozw0j dzieci z ZZTP jest prawidtowy. W §wietle obserwacji dotyczacych
historii naturalnej tej wady jej przebieg mozna okresli¢ jako zréznicowany. Stopien
zwe¢zenia ZTP moze narasta¢ z wiekiem, w innych przypadkach nie ulega progresji,
a w lagodnej postaci zwezenie moze nawet ustgpowa¢ w mechanizmie naturalnej
przebudowy zastawki [57]. Szybka progresja wymagajaca interwencji dotyczy gldwnie
pierwszych dwoéch lat zycia, nawet u dzieci, u ktorych wyjsciowy gradient ci$nienia
przez ZZTP jest niewielki (<20 mmHg). W po6zniejszym okresie narastanie zwgzenia
jest bardzo powolne [56]. Umiarkowanego stopnia zwegzenie jest zwykle dobrze
tolerowane 1 przebiega bezobjawowo. U pacjentow z bardziej zaawansowanym
zwgzeniem moga wystgpowac wysitkowe bole w klatce piersiowej 1 omdlenia. Nie
leczone ZZTP duzego stopnia moze prowadzi¢ do wystapienia niewydolnosci krazenia,
opisywano réwniez infekcyjne zapalenia wsierdzia (izw), a nawet przypadki naglych
zgonoOw podczas intensywnego wysitku fizycznego. Wedtug danych zawartych w ,,The
Raport of The Second Joined Study on the Natural History of Congenital Heart
Defects” powazne zaburzenia rytmu w ZZTP wystepowaly rzadko, za$ nagly zgon
dotyczyl okoto 0.5% chorych z ta wada serca (rzadziej niz u chorych ze zwgzeniem
zastawki aorty lub ubytkiem migdzykomorowym). Podobnie rzadka komplikacja byto
izw, ktorego wystgpowanie nie zalezalo od stopnia ZZTP [58]. Pacjenci z tagodnym
lub umiarkowanym zwegzeniem moga dozy¢ poznej starosci. Znane sa przypadki tak
dhlugiego przezycia nawet u chorych z ciezka postacia ZZTP, cho¢ sa to sytuacje
wyjatkowe [59].
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6. Klasyfikacja stopnia zwezenia

W klasyfikacji stopnia ZZTP powszechnie przyjete sa wartosci prawokomorowego
cisnienia 1 jego przezzastawkowego gradientu. Najczgsciej stosowany jest podziat
wyrdzniajacy trzy stopnie zwezenia, uwzgledniajacy warunki spoczynkowe oceny:

1. zwezenie lagodne, z ci$nieniem prawokomorowym ponizej polowy wartosci
ci$nienia systemowego 1 gradientem cisnienia przez zastawke < 50 mmHg,

2. zwezenie umiarkowane, z ciSnieniem prawokomorowym miedzy 50 a 75% warto$ci
ci$nienia systemowego 1 gradientem przez zastawke 50-70 mmHg,

3. zwezenie znacznego stopnia, z ci$nieniem prawokomorowym przekraczajacym
warto$¢ 75% ci$nienia systemowego oraz z warto$cia gradientu przez zastawke
> 70 mmHg.

Wsrod przypadkéow z trzecim stopniem ZZTP mozna wyodrebni¢ jej najbardziej
zaawansowang forme z suprasystemowym nadci$nieniem prawokomorowym.
Dodatkowo wyrdznia si¢ krytyczne zwezenie zastawki tgtnicy plucnej noworodkow,
z przewodo-zaleznym przeptywem plucnym. Ta posta¢ stanowi szczegolna odmiang
Z7TP ze wzgledu na odrgbny obraz kliniczny 1 charakter zmian w krazeniu
zmuszajacy do postgpowania diagnostycznego 1 terapeutycznego w trybie naglym.

7. Objawy kliniczne i metody diagnostyczne

Istotne znaczenie w odpowiednio wczesnym rozpoznaniu ZZTP ma szczegoélowe
badanie fizyczne. Wiodacym objawem jest szmer wyrzutowy nad tgtnica ptucna,
o glosnosci zaleznej od stopnia zwezenia, od ktorego zalezy takze obecno$¢ tonu
wyrzutowego (zanikajacego w ciezkich postaciach zwegzen 1 zwezeniach
podzastawkowych). Ton 1 jest zazwyczaj prawidlowy. Ton II jest rozdwojony
1 wykazuje spadek amplitudy jego sktadowej ptucnej [w praktyce klinicznej ocena 11
tonu moze wskazywac na cigzkos¢ ZZTP, w cigzkich ZZTP sktadowa plucna przestaje
by¢ styszalna (pojedynczy II ton)]. Glosny (>4/6) szmer skurczowy powoduje
wystgpowanie drzenia skurczowego w polu tetnicy plucnej 1 dotku szyjnym.
Dodatkowo mozna natomiast ustysze¢ skurczowy szmer niedomykalno$ci zastawki
trojdzielnej. Badaniem palpacyjnym stwierdza si¢ t¢tnienie prawokomorowe w dotku
podsercowym.

Pacjenci z tagodnym 1 umiarkowanym ZZTP zazwyczaj nie zglaszaja dolegliwosci,
a ich tolerancja wysitku jest prawidtowa. Natomiast u dzieci z ZZTP duzego stopnia
objawy zaczynaja si¢ wczesniej 1 sa bardziej nasilone. Stwierdza si¢ zmniejszenie
tolerancji wysitku, skargi na bole w okolicy przedsercowej oraz omdlenia, zazwyczaj
w trakcie lub po zakonczeniu wysitku fizycznego. Omdlenie moze by¢ spowodowane
brakiem zwigkszenia pojemnos$ci minutowej wynikajacej z uposledzenia naptywu krwi
do krazenia plucnego, w warunkach zwigkszonego zapotrzebowania migsnia
sercowego na tlen i poszerzenia obwodowych naczyn krwionosnych podczas wysitku.
Pojawienie si¢ uczucia dusznosci 1 statego zmgczenia moga zapowiada¢ niewydolnosé¢
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prawej komory. Opisywano nawet przypadki naglych zgondéw zwigzanych ze
znacznym wysitkiem powodujacym zaburzenia przeptywu wiencowego i1 rytmu serca.
Jak wspomniano, w ciezkim ZZTP u noworodkow wystegpuje sinica centralna, zalezna
od wielkos$ci prawo-lewego przecieku na poziomie przedsionkow, a przeptyw ptucny
zalezy od lewo-prawego przeptywu przez przewdd tetniczy.  Wskutek
pourodzeniowego zamykania si¢ przewodu tgtniczego stan kliniczny tych dzieci moze
ulec szybkiemu pogorszeniu. Sladowa poczatkowo sinica osrodkowa nasila sie. Spadek
przeptywu plucnego jest powodem spadku saturacji krwi systemowej 1 rozwoju
kwasicy metabolicznej. Stwierdza si¢ wzmozone tgtnienie w dotku podsercowym. Ton
I w polu osluchiwania tgtnicy ptlucnej moze by¢ pojedynczy (mala amplituda
sktadowej ptucnej 1I tonu wskutek mate; ruchomosci ptatkow zastawki). U dzieci
z niewydolnos$cia krazenia moga si¢ pojawi¢ dodatkowe tony: III (komorowy) i IV
(przedsionkowy) spowodowane powigkszeniem si¢ odpowiednio prawej komory
1 prawego przedsionka. Typowy dla ZZTP szmer nad sercem moze nie wystepowac,
gdyz znaczne zwegzenie istotnie ogranicza przeptyw krwi przez zastawke tgtnicy
ptucnej. Wspotistnienie niedomykalnos$ci zastawki tréjdzielnej demonstruje sig
szmerem skurczowym typu fali zwrotnej, umiejscowionym w dole prawego brzegu
mostka. Wsteczny zastdj zylny powoduje powigkszenie watroby.

W badaniu RTG Kklatki piersiowej w tagodnym lub umiarkowanym ZZTP stwierdza
si¢ zazwyczaj nie powigkszone serce (prawidlowy WSP) z uwypuklonym tukiem
tetnicy ptucnej 1 prawidtowy rysunek naczyniowy. W cigzkich postaciach ZZTP
sylwetka serca moze by¢ powigkszona, a koniuszek zaokraglony 1 przemieszczony ku
gorze.

Na rycinie 4 przedstawiono zdj¢cie klatki piersiowej pacjenta z typowym ZZTP.

_|

Ryc. 4. Obraz typowej dla ZZ TP sylwetki serca ze znacznym uwypukleniem pnia
tetnicy plucnej [pacjent nr 26].

14



W zapisie EKG w tagodnych postaciach zwe¢zenia mozna nie stwierdzi¢ Zzadnych
zmian. Cze¢sto jedyna nieprawidlowos$cia jest niewielkie odchylenie osi elektrycznej
serca w prawo. W bardziej zaawansowanych postaciach tej wady oprocz prawogramu
(AQRS zwykle > 110°) wystgpuja cechy przerostu prawej komory odzwierciedlajace
stopien zwe¢zenia zastawki. Naleza do nich: obecno$¢ dodatnich zatamkow
T w odprowadzeniu V, (poza pierwszym tygodniem zycia), zespoly Rs lub izolowane
zalamki R w odprowadzeniu V,, zespoty RS lub rS w odprowadzeniach Vs, V.
Wedlug Rudolpha, u pacjentow w wieku 2-20 lat, pigciokrotna wartos¢ izolowanego
zalamka R (w mm) w odprowadzeniu V, odzwierciedla w przyblizeniu wielkos¢
ci$nienia skurczowego w prawej komorze (w mmHg) [60]. Zapis EKG u pacjenta
z ZZTP 1 cechami przerostu PK umieszczono na rycinie 5.
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Ryc. 5. Typowe cechy znacznego przerostu prawej komory (prawogram,
izolowane zalamki R w V,, zespoly RS w Vs i Vg, obnizenie odcinka ST w Vi,
ujemny T w V;) u pacjenta z cigzkim ZZTP (pacjentka nr 111, w wieku 11 lat).

Badania echokardiograficzne: prezentacja M-mode ma znaczenie pomocnicze
W ocenie wymiarOw jam serca, grubosci $cian prawej i lewej komory oraz globalnej
funkcji skurczowej LK. Do najczgsciej uzywanych wskaznikow globalnej funkcji
skurczowej lewej komory nalezy frakcja wyrzutowa (EF.k), ktorej prawidlowe
warto$ci w spoczynku mieszcza si¢ w przedziale 60 — 75%. Ocena frakcji wyrzutowe;j
prawe] komory (EFpx) ze wzgledu na nieregularna geometri¢ PK natrafia na znacznie
wigksze trudnosci. Dlatego prezentacja M nie znalazla tu zastosowania. Do jej oceny
potrzebna jest kompleksowa ocena 2DE z konieczno$cia okreslenia objetosci w fazie
rozkurczu i skurczu. W metodzie Starling’a rozkurczowa i skurczowa i objetos¢ PK
oblicza si¢ wg wzoru: Ve = pole powierzchni PK (mierzone w projekcji
podmostkowej 4-jamowej) x 1/3 dlugosci PK (w projekcji podmostkowej obrazujace;j
jej droge wyptywu) [61]. Czesciej stosowang jest metoda Levin’a gdzie objgtos¢ PK
oblicza si¢ wg wzoru: Ve = 2/3 pola powierzchni PK x dtugos¢ PK. Pole powierzchni
jest oceniane z projekcji koniuszkowej 4-jamowej, natomiast dtugos¢ PK z projekcji
przymostkowej w osi dlugiej obrazujacej droge wyplywu PK. Prawidlowa wartos¢
EFpk wynosi 49 £ 5% (ryc.6.) [62].
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Ryc. 6. Przyklad obliczenia EF px metodg Levine’a: 2/3 pola powierzchni
x dlugos¢ prawej komory mierzone w fazach jej rozkurczu i skurczu. Pole
powierzchni i dlugos¢ PK mozna oblicza¢ zamiennie z projekcji koniuszkowej
4-jamowej (A — A’) i przymostkowej w osi dlugiej drogi wyplywu PK (B- B’).

Badanie dopplerowskie z zastosowaniem fali pulsacyjnej pozwala na zréznicowanie
zwezenia pod 1 zastawkowego, zas z uzyciem fali ciaglej do oceny gradientu cisnien
przez zwegzona zastawke. W pomiarze tym okresla si¢ maksymalna oraz $rednia
predkos¢ przeptywu krwi przez zastawke, co w oparciu o roOwnanie Bernoulliego
umozliwia obliczenie warto$ci roznicy ci$nien (gradientu) prawa komora-tgtnica
ptucna.

Réwnanie Bernoulliego wyraza si¢ wzorem:

AP:4(V22—V12),
gdzie AP — gradient ci$nienia w mmHg, V, — predkos¢ przeptywu krwi przed
zwezeniem, V, — predkos¢ przeptywu krwi za zwezeniem.

Poniewaz predkos¢ przeptywu krwi przed zwezeniem (Vi) jest mata (na ogot
< 1 msek), zwykle pomija si¢ ja w obliczeniach, stosujac rownanie uproszczone:
AP =4V,? [63].

Gradient ci$nien przez zastawke tetnicy phlucnej w badaniu dopplerowskim (na
podstawie oceny chwilowe] maksymalnej szybkosci przepltywu) jest wyzszy (okoto
10%) niz w badaniu hemodynamicznym. Pomiary inwazyjne dotycza odczytu ,,szczyt
do szczytu” z ciaglej zapisu cisnienia, w ktérym okresla si¢ rdznice wartosci miedzy
maksymalnym ci$nieniem skurczowym w prawej komorze i tgtnicy plucnej. Jednak
szczyt cisnienia w prawe] komorze 1 tetnicy ptucnej nie wystgpuja w tej samej fazie
skurczu. Pomiar metoda Dopplera odzwierciedla tzw. maksymalny gradient chwilowy.
Wartosci gradientu w ocenie dopplerowskiej sa wyzsze niz oznaczone w pomiarach
bezposrednich, gtownie w zwezeniach niewielkiego 1 umiarkowanego stopnia.
Natomiast zanizenie gradientu w badaniu dopplerowskim wynika z wigkszej (> 20°)
niz dopuszczalna rozbiezno$¢ miedzy wiazka ultradzwigckow a kierunkiem strumienia
krwi. Stan taki moze by¢ spowodowany np. znieksztalceniami platkow
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odpowiedzialnymi za rézne zaburzenia przeplywu. Ma to istotne znaczenie 1 wymaga
rozwagi w ocenie interpretacji granicznych wartosci gradientu ci$nienia w badaniu
dopplerowskim jako wskazan do leczenia interwencyjnego. Pomimo tego
dopplerowska ocena stopnia zwegzenia jest powszechnie uznang i stosowana metoda
zarowno w badaniach wstepnych, kwalifikacji do zabiegéw interwencyjnych, oceny
wynikow zabiegu jak i do badan kontrolnych pacjentow po leczeniu, w dlugofalowe;j
obserwacji.

Cewnikowanie serca i angiokardiografia jako badania diagnostyczne u dzieci
z ZZTP sa zarezerwowane jedynie do rownoczasowego wykonania walwuloplastyki
balonowe;.

Wielorz¢gdowa tomografia komputerowa i kardiologiczny rezonans magnetyczny
nie maja znaczenia w diagnostyce ZZTP, natomiast odgrywaja coraz wigksza role
w ocenie stanu mig$nia prawej komory serca. Badania te pozwalaja na okreslenie nie
tylko anatomii ale takze funkcji PK, grubosci 1 grubienia skurczowego oraz perfuzji
mig$nia sercowego w kazdym przekroju.

8. Metody leczenia

Metody leczenia zaleza od typu i1 stopnia zwegzenia ZTP. Krytyczne zwezenie ZTP
u noworodka wymaga jak najszybszej interwencji. Konieczny jest niezwloczny staly
wlew dozylny prostaglandyny E, dla utrzymania droznosci przewodu tgtniczego
1 zabezpieczeniu doptywu krwi do ptuc. Noworodek wymaga pilnego przestania do
osrodka kardiologicznego, w ktorym mozliwa jest szczegotowa diagnostyka
1 kwalifikacja do wykonania kardiologicznego zabiegu interwencyjnego lub operacji
kardiochirurgicznej. Nalezy podkresli¢, ze gradient cisnien przez ZZTP w tej postaci
zwe¢zenia moze by¢ 1 zazwyczaj jest niski wskutek dysfunkcji prawej komory. Dlatego
sam w sobie wskaznik ten nie jest miernikiem stopnia zwezenia [64].

Obecnie jedynym wskazaniem do leczenia operacyjnego ZZTP jest brak mozliwosci
zastosowania skutecznego zabiegu interwencyjnego. Ma to miejsce w przypadku
dysplastycznej ZTP lub konieczno$ci jednoczasowego poszerzenia drogi wyptywu
z PK (niedorozwdj pierscienia ZTP, konieczno$¢ wycigcia zwezenia podzastawkowego
drogi wyptywu z PK i poszerzenia drogi wyptywu tata). U noworodkéw z krytycznym
ZZTP ryzyko braku powodzenia WPB oceniane jest na ok. 5,6% [65]. Leczenie
operacyjne polega na chirurgicznej walwulotomii zastawki ptucnej z zastosowaniem
krazenia pozaustrojowego, z dostepu przez srodkowa sternotomi¢. Po otwarciu tgtnicy
ptucnej, cigciem poprzecznym lub podtuznym, uwidacznia si¢ dwa lub trzy zros$nigte
spoidta, ktére mozna precyzyjnie rozdzieli¢, uzyskujac szerokie otwarcie zastawki [66,
67]. Przeciecie spoidet poprzedza w wigkszosci przypadkow wykonanie poprzecznych
nacig¢ uwalniajacych spoidta u ich podstawy, tuz przy $cianie tetnicy ptucne;.

Przy malej wielkos$ci prawej komory 1 waskim pierScieniu zastawki pnia plucnego,
wymagane jest poszerzenie ujscia tata przezpierscieniowa, dla uzyskania odpowiednio
szerokiej drogi wyplywu z prawej komory. Rozwazane jest rowniez wszywanie takiej
laty, jezeli po wczesniejszych zabiegach utrzymuje si¢ rdznica ci$nien przez droge
wypltywu z prawej komory powyzej 50 mmHg [66].
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Obecnie leczenie chirurgiczne typowych postaci ZZTP zastapita przezskorna plastyka
balonowa zastawki tetnicy plucnej. U wigkszo$ci pacjentow skutecznie zmniejsza
cisnienie skurczowe w prawej komorze i1 gradient ci$nien migdzy prawa komora
a pniem plucnym. Wskazania do jej wykonania dotycza dzieci z prawidlowym rzutem
serca 1 gradientem skurczowym migdzy prawa komora a pniem plucnym wynoszacym
40-50 mmHg [66]. Zabieg wykonuje si¢ najczesciej z dostgpu przez zyte udowa.
Srednica balonu powinna byé¢ 1,2 — 1,5 razy wieksza od szerokosci pierscienia
plucnego, mierzonego z obrazu angiograficznego [43, 68]. Poprawa ruchomosci
ptatkow po plastyce balonowej jest zwiazana z separacja zrosnigtych spoidet, rzadziej
z rozerwaniem ptatkow. Za skuteczna interwencj¢ uznaje si¢ zmniejszenie gradientu
przez ZZTP o 50% wartosci wyjsciowej lub/i obnizenie warto$ci ciSnienia w prawej
komorze ponizej 50% wartosci ci$nienia systemowego [43, 68].

U pacjentow z ciezkim ZZTP bezposrednio po zabiegu moze pojawic si¢ dynamiczne
zwe¢zenie w drodze wyptywu z prawej komory. Mechanizm jego powstania nie zostat
do konca wyjasniony. Zwezenie to ustgpuje najczesciej samoistnie w ciaggu pierwszego
roku po zabiegu. Znaczne dynamiczne zwegzenie drogi wyptywu z prawej komory
moze wymagac czasowego zastosowania propranololu. Metoda WPB ma ograniczona
skuteczno$¢ w dysplastycznej zastawce phlucnej. Wyniki plastyki balonowej w tym
typie zwezenia nie sa w petni zadowalajace, jednak w niektorych przypadkach zabieg
ten pozwala na odroczenie terminu leczenia kardiochirurgicznego.

Podobnie jak po leczeniu operacyjnym rowniez po WPB moze wystapi¢ rdznego
stopnia niedomykalnos$¢ zastawki t¢tnicy plucnej lub nawrot zwezenia, o postgpujacym
charakterze, wymagajacym ponownej interwencji.

Odsetek réznych powiktan zwiazanych z WPB jest oceniany na ok. 0.6%
a Smiertelnos$¢ na 0.2% 1 dotyczy gldéwnie noworodkoéw i1 niemowlat z najcig¢zsza forma
zwe¢zenia, w ztym stanie ogdlnym [69, 70, 71, 72, 73].

Do najczgstszych powiktan tej metody naleza: zmiany zakrzepowe zyly udowej
1 biodrowej oraz zaburzenia rytmu serca. Znacznie rzadziej opisywano: przebicie drogi
wyptywu prawej komory, tamponadg serca, perforacj¢ jednego z ptatkéw zastawki lub
jego oderwanie, znaczna utrata krwi lub w skrajnych przypadkach nawet zgon
pacjenta. Zabiegi WPB zwgzonej zastawki tgtnicy plucnej moga by¢ wykonywane
tylko przez doswiadczony zespot w pracowni hemodynamicznej, gdzie jest mozliwos¢
prowadzenia resuscytacji krazeniowo — oddechowej, z zabezpieczeniem leczenia na
intensywnej terapii, za§ w razie koniecznos$ci takze operacji kardiochirurgiczne;.

W Polsce leczenie to wprowadzit W. Ruzylto w Instytucie Kardiologii w Warszawie
w 1984 roku. W Klinice Kardiologii Dziecigcej PAIP CM UJ ta metodg stosuje si¢ od
1988 roku. Do wstepne] oceny stanu zastawki, kwalifikacji do leczenia
interwencyjnego oraz monitorowania wczesnych 1 odlegtych wynikow WPB stuzy
kompleksowa diagnostyka echokardiograficzna.
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III. ZALOZENIA I CEL PRACY

W publikowanych pracach dane dotyczace efektéw leczenia zwezenia zastawki tetnicy
phlucnej u dzieci na ogoét ograniczaja si¢ do przedstawienia wynikow dopplerowskich
lub inwazyjnych pomiaré6w gradientu ci$nienia przez zastawke ptucna. Brakuje analizy
wynikéw leczenia w odniesieniu do wieku dzieci, stopnia zwezenia zastawki tgtnicy
plucnej 1 charakteru zmian zastawki oraz do metodyki wykonywanego zabiegu
interwencyjnego. Pomijana jest zwykle takze ocena gradientu pomig¢dzy jama prawej
komory a droga wyptywu prawej komory po walwuloplastyce balonowej w zaleznoS$ci
od uzyskanych efektow.

Dlatego w niniejszej pracy podjeto szczegdtowa analiz¢ bezposredniej 1 odleglej
efektywnosci leczenia tej wady z uzyciem walwuloplastyki balonowej uwzgledniajaca
wymienione wyzej aspekty.

Celem pracy bylta ocena:

1) charakteru zmian zastawki 1 stopnia jej zwegzenia,
2) wieku pacjentow poddanych WPB 1 warunkow technicznych tego zabiegu jak:
- $rednica stosowanych balonéw 1 ich proporcje do Srednicy pierScienia
zastawki,
- typy uzytych cewnikow balonowych,
- koniecznosci zastosowania techniki dwu-balonowej,
3) ograniczen stosowane] metody leczenia wynikajacych z rodzaju zmian
morfologicznych zastawki,
4) bezposrednich rezultatow walwuloplastyki balonowej w tym:
- redukcji gradientu cisnien przez zastawke tetnicy ptucne;,
- pojawienie si¢ jej niedomykalnosci,
- wystgpowanie powiktan zwigzanych z zabiegiem,
5) wynikow wczesnych (1 rok po zabiegu), srednio odlegtych (5 lat po interwencji)
1 odlegtych (> 5 lat) z uwzglednieniem:
- nawrotu zw¢zenia,
- wystgpowania istotnej (>II°) niedomykalno$ci zastawki tetnicy ptucne;,
- koniecznosci powtdrnej interwencji,
- oceny rozwoju fizycznego dzieci 1 ich wydolnosci wg skali NYHA,
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IV. MATERIAL KLINICZNY I METODY BADAN

1. Material kliniczny

W okresie od 28 marca 1988 do 31 grudnia 2004 w Klinice Kardiologii Dziecigce]
Polsko-Amerykanskiego Instytutu Pediatrii  Collegium Medium Uniwersytetu
Jagiellonskiego w Krakowie leczonych bylo ogotem 137 pacjentow ze zwezeniem
zastawki tetnicy phucnej, z wylaczeniem krytycznego zwezenia zastawki tgtnicy
phucnej u noworodkéw. Wszyscy pacjenci zostali wlaczeni do analizy.

Wiek pacjentow kwalifikowanych do WPB wahat si¢ od 1 miesiaca do 16.3 lat (x=5.4
+ 4.8). Rozpoznanie wady ustalono na podstawie badania fizykalnego, EKG, RTG
klatki piersiowej 1 kompleksowej diagnostyki echokardiograficznej oraz szczegotowe;j
diagnostyki hemodynamicznej 1 angiokardiograficzne;.

Troje dzieci miato wczesniej (odpowiednio w wieku 1-miesiaca, 2 lat 1 2,5 roku)
wykonana walwuloplastyke operacyjna ZZTP 1 ze wzgledu na nawrdt zwezenia
(odpowiednio po 4, 8 1 8 latach od operacji) zostaly zakwalifikowane do WPB.
Jednego pacjenta z ZZTP 1 koarktacja aorty poddano w wieku 2 tygodni operacji
sposobem Waldhausena, a nastepnie zakwalifikowano w wieku 14-miesigcy do WPB.
Towarzyszace nieprawidtowosci uktadu krazenia stwierdzano u 10 (7.3%) pacjentow.
U 6 (4.4%) z nich rozpoznano zespdt Noonan, z ktérych u 3 stwierdzono ponadto
kardiomiopati¢ przerostowa. U 1 (0.73%) dziecka z zespotem Downa stwierdzano
przetrwaly przewod tetniczy, za§ u 2 innych dzieci z tym zespotem (1.46%)
stwierdzano dodatkowo ubytek przegrody miedzyprzedsionowej typu otworu
wtornego. Jedno sposrod badanych miato cechy zespotu Williams’a.

Szczegotowy wykaz badanych z uwzglednieniem pici 1 wieku zawarto w tab. L.

Tab. I Rozklad plci i wieku badanych dzieci.

Nr pacjenta | Inicjaly Pleé Wiek (miesigce)
1 W.A. M 33
2 J.A. M 2

3 M. A. M 84
4 M. A. Z 17
5 M. B. Z 54
6 W. B. M 52
7 K. B. M 1

8 A. B. Z 123
9 M. B. Z 188
10 C.B. Z 6
11 A. C. M 14
12 M. C. Z 3
13 B. C. Z 2
14 A. C. V4 14
15 J. C. M 171
16 M. D. M 144
17 L.D. M 36
18 M. D. M 125
19 L D. Z 191
20 K. D. M 44
21 A.D. M 8
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22 G.D. Z 50
23 G.D. M 96
24 K. D. M 60
25 P.F. M 168
26 M. F. M 120
27 A.F. Z 139
28 M. G. Z 177
29 A. G. Z 17
30 E.G. Z 135
31 K. G. Z 84
32 A. G. M 134
33 P.G. M 26
34 L.G. M 10
35 P.G. Z 7
36 J.G. Z 90
37 D. G. M 67
38 D. G. M 4
39 M. G M 48
40 D.G. M 3
41 T. G. M 144
42 A.G. Z 60
43 B. H. M 36
44 E. H. Z 52
45 K. L Z 42
46 M. J. Z 19
47 AL M 196
48 D.J. Z 17
49 M. J. M 17
50 J.J. M 36
51 D.J. M 3
52 K. J. M 25
53 L. K M 21
54 A. K. Z 186
55 A. K. Z 52
56 M. K. M 84
57 A. K. M 27
58 K. K. Z 72
59 K. K. Z 2
60 N. K. Z 70
61 S.K. M 50
62 A. K. M 2
63 P. K. M 31
64 K. K. Z 65
65 P. K. M 72
66 J.K. Z 165
67 I. K. M 34
68 J.K. M 2
69 W. K. Z 126
70 M. K. M 69
71 A. K. Z 47
72 G. K. M 46
73 P. K. M 18
74 A. K. Z 14
75 S.K. M 111
76 0.K. Z 3
77 M. L. Z 3
78 B. L. M 1
79 M. L. M 18
80 M. L. Z 59
81 A. M. Z 128




82 G. M. Z 171
83 T. M. M 4
84 D. M. Z 10
85 M. M. Z 128
86 G. M. M 49
87 D.N. M 33
88 D.N. M 17
89 J.O. M 44
90 S. 0. M 7
91 B. O. Z 36
92 P.P. M 18
93 M. P. 7z 143
94 A.P. 7z 46
95 M. P. M 5
96 M. P. Z 34
97 P.P. Z 12
98 K. P. M 26
99 M. P. M 141
100 M. P. Z 62
101 M. P M 26
102 W. P. Z 26
103 K. P. M 1
104 M. P. M 26
105 P.P. M 1
106 M. R. Z 159
107 M. R. 7z 72
108 A.R. M 171
109 G.R. Z 84
110 A.R. Z 90
111 E.R. Z 105
112 B.R. M 26
113 S.R. M 3
114 M. S. 7z 24
115 A.S. Z 13
116 K.S. Z 18
117 LS. 7 168
118 R.S. M 145
119 G.S. M 120
120 G.S. M 22
121 0.S. Z 4
122 L.S. M 30
123 P.S. M 38
124 A.S. Z 22
125 A. S M 120
126 M. S. M 13
127 LS. Z 18
128 E.S. M 153
129 J.T. Z 42
130 F.T. M 182
131 K. W. Z 156
132 I W. Z 104
133 P. W. M 89
134 T. W. M 172
135 R. W. M 144
136 M. W. M 115
137 K. Z. M 124




2. Metodyka
a. Badanie fizyczne

Szczegdlowe) analizie poddano stan ogdlny 1 rozwdj fizyczny pacjentow, charakter
1 gto$no$¢ szmeru nad sercem, zmiany Il tonu w polu tetnicy plucnej oraz obecno$¢
impulsu (tetnienia) prawej komory.

W ocenie rozwoju fizycznego uwzgledniono masg¢ ciata 1 wzrost badanych podczas
ostatniej kontroli. Otrzymane wartosci porOwnano z normami, opracowanymi
w postaci siatek centylowych dla populacji dzieci polskich wedtug 1. Palczewskiej
1 Z. Niedzwiedzkiej 1999 [74].

b. Badanie elektrokardiograficzne

Badanie elektrokardiograficzne wykonywano w 12 standardowych odprowadzeniach
(I, II, III, aVR, aVL, aVF, Vi, V., Vi, V., Vs, Vi) aparatem NEK-6 i Birtcher.
W zapisach EKG przed, bezposrednio po leczeniu oraz w okresie odleglym oceniono:

- pochodzenie i miarowo$¢ rytmu serca,

- wystgpowanie zaburzen rytmu serca 1 przewodzenia,

- obecnos¢ cech przerostu komor 1 przedsionkow,
Cechy przerostu komor oceniano w odniesieniu do norm podanych przez Garsona
[75].

¢. Badanie radiologiczne

W badaniach radiologicznych klatki piersiowej wykonywanych przed, bezposrednio po
1 w odleglym okresie obserwacji oceniano:

- warto$¢ wskaznika sercowo-ptucnego (WSP),

- obecno$¢ poszerzenia pnia tgtnicy ptucne;,

- oceng rysunku naczyniowego pluc,

d. Badanie echokardiograficzne

Badania echokardiograficzne wykonywano aparatami Hewlett - Packard 1500

1 Sonos 5500 z uzyciem gtowic sektorowych 7.5, 5.0, 3.5, 2.5 MHz, zaleznie od wieku

badanych.

Przed i po zabiegu WPB oraz w kolejnych badaniach kontrolnych z zastosowaniem

dostepnych technik obrazowania oceniano:

1) anatomig serca 1 wielkich naczyn oraz stan zastawek przedsionkowo-komorowych
1 tetniczych,

2) stan drogi wyptywu z prawe] komory (brak Iub obecnos¢ zwezenia
podzastawkowego), szeroko$¢ pierscienia ZTP z ocena jej morfologii i szerokosci
pnia plucnego,
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3) w badaniu dopplerowskim z uzyciem fali ciaglej - maksymalny gradient ci$nien
przez zastawke pnia plucnego,

4) w badaniu dopplerowskim z kolorowym odwzorowaniem przeptywu -
niedomykalno$¢ zastawek: tréjdzielnej 1 tetnicy ptucnej (postugujac si¢ 4-stopniowa
skala potilosciowq).

Wyniki odnoszono do norm podanych przez Snider [63].

Gradient ci$nien przez ZZTP > 25 mmHg stwierdzany w badaniu dopplerowskim byt
podstawa kalifikacji pacjentow do zabiegu WPB.

e. Metodyka zabiegu

Zabiegi plastyki balonowej ZZTP wykonywano w Pracowni Hemodynamicznej Kliniki
Kardiologii Dziecigcej PAIP CM UlJ. U wszystkich pacjentow stosowano tagodna
premedykacj¢ w postaci domig$niowego podania petydyny (Dolargan) w dawce
1 mg/kg masy ciata (u dzieci powyzej 12 roku zycia morfiny w dawce 0.1 mg/kg m.c.),
prometazyny (Dipheran) w dawce 0.5 mg/kg m.c. oraz chlorpromazyny (Fenactil)
w dawce 0.3 mg/kg m.c. Do znieczulenia miejscowego stosowano 1% roztwor
lidokainy. W trakcie zabiegu monitorowano czynno$¢ serca, systemowe cisnienie
tetnicze krwi 1 saturacj¢ krwi tetniczej. Dla uniknigcia powiktan zakrzepowych
w czasie zabiegu stosowano heparyng w dawce 100 j/kg m.c., nie przekraczajac dawki
2000 j.m. w czasie badania. Po nakluciu prawej zyly udowej wprowadzano cewnik
diagnostyczny (poczatkowo przezskornie, a od 1990 r. przez koszulkg¢ naczyniowa
0 najmniejszym rozmiarze umozliwiajacym wprowadzenie optymalnego cewnika
balonowego), ktérym wykonywano pomiary hemodynamiczne w zakresie prawego
serca. Nastgpnie przez koszulkge wprowadzano cewnik wielootworowy (cewnik
balonowy typu Berman), przez ktory wykonywano angiografi¢ prawokomorowa
w projekcji bocznej. Z obrazu angiograficznego prawej komory oceniano jej
morfologig, charakter zmian zastawki plucnej i $rednicg jej pierScienia, obraz pnia
plucnego 1 obu galezi. Na podstawie pomiaru pierscienia ptucnego dobierano
odpowiedni cewnik balonowy starajac si¢ by jego S$rednica stanowila okoto 1.2
srednicy pierscienia. Cewnik angiograficzny wymieniano na jednootworowy cewnik
balonowy sluzacy do przejscia przez =zastawke tetnicy plucnej, przez ktory
wprowadzano prowadnik o migkkim koncu do obwodowej galgzi tetnicy ptucnej. Po
prowadniku wprowadzano cewnik balonowy do walwuloplastyki o dtugosci balonu od
2 do 3 cm (w zalezno$ci od dostgpnosci sprzetu). Balon ustawiano na wysokos$ci
zastawki (zastawka w polowie dtugosci balonika) 1 poprzez wypekienie go roztworem
srodka cieniujacego, pod kontrola rentgenowska, mechanicznie poszerzano zastawke.
Balonik napetliano najcze$ciej dwukrotnie do momentu zniknigcia wcigcia na jego
zarysie odpowiadajacego zwegzonej zastawce. Nastgpnie cewnik usuwano a po
prowadniku pozostawionym w swojej pierwotne] pozycji wprowadzano cewnik
umozliwiajacy wykonanie kontrolnych pomiaréw hemodynamicznych.

Ze wzgledu na parametry fizyczne u 8 pacjentdw (Srednica pierscienia zastawki tgtnicy
phlucnej > 20 mm) oraz braku odpowiedniego cewnika balonowego stosowano technike
dwubalonowa, dobierajac dwa balony tak aby suma ich srednic byta o 50-60% wigksza
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niz $rednica pierscienia ZTP. Pole przekroju dwoch rozprezonych balonow tworzyto
elips¢ o efektywnej srednicy wigkszej o 20% od $rednicy pierscienia ZTP [43].
Drugi cewnik balonowy do walwuloplastyki wprowadzano przez naktucie drugiej zyty
udowej 1 w analogiczny sposob (prowadnik stabilizowano w obwodowej czgsci tej
samej lub przeciwleglej gatezi plucnej) jak pierwszy umieszczano na wysokosci
zastawki ptucnej, réwnolegle do pierwszego balonu. Balony rozpr¢zano jednoczes$nie,
starajac si¢ utrzymac obydwa balony tak, aby zastawka znajdowata si¢ w potowie ich
dlugosci. Ostatecznie wprowadzano cewnik balonowy wielootworowy 1 wykonywano
angiografie¢ prawej komory w projekcji bocznej. Usuwano cewniki 1 koszulke
wewnatrznaczyniowa, a na pachwing stosowano miejscowy opatrunek uciskowy.
W okresie kilku lat wykonywania plastyki balonowej stosowano rozne cewniki
balonowe: poczatkowo byly to cewniki wysokoprofilowe typu Mansfield, Medi-Tech,
Cook, Schneider, Trefoil-Meier, Balt, a od roku 1996 niskoprofilowe cewniki typu
Tyshak.
W trakcie badania oceniano:

1) zmiany zastawki, stopien zwezenia i obcigzenia PK na podstawie:

- ci$nienia skurczowego w prawej komorze,

- ci$nienia skurczowego w tetnicy plucnej,

- gradientu ci$nien przez ZTP,

- koncowo-rozkurczowego cisnienia w prawej komorze,

2) $rednicg stosowanych balonow 1 ich proporcje do Srednicy pierscienia

zastawki,

3) typ uzytego cewnika balonowego,

4) konieczno$¢ zastosowania techniki dwu-balonowej,

5) w ocenie skutecznosci zabiegu analizowano bezposrednio po WPB:

- zmniejszenie si¢ gradientu ci$nien przez ZTP,

- wystapienie/nasilenie zwgzenia podzastawkowego,

- zmniejszenie si¢ ci$nienia koncowo-rozkurczowego w prawej komorze,

- zachowanie si¢ ci$nienia skurczowego w tetnicy plucnej,

- pojawienie si¢ niedomykalnosci ZTP,

6) ograniczenia stosowanej metody leczenia wynikajace z rodzaju zmian

morfologicznych zastawki,
7) wystapienie powiktan,

Pacjentow podzielono na 3 grupy w zaleznosci od warto$ci ci$nienia skurczowego
w prawej komorze (CSPK) w odniesieniu do ci$nienia systemowego stwierdzanych
w badaniach hemodynamicznych wedtlug kryterium:

Gr. I - ZZTP tagodne do umiarkowanego (CSPK < 75% ci$nienia systemowego),

Gr. Il - ZZTP duzego stopnia (CSPK > 75% - < 100% cisnienia systemowego),

Gr. Il — ZZTP stopnia cigzkiego (z suprasystemowym nadci$nieniem w PK, CSPK >
100% cisnienia systemowego).

W kazdej grupie analizowano wyniki oceny klinicznej, podstawowych badan
laboratoryjnych i echo oraz efekty interwencyjnego leczenia.
Za skuteczny uwazano zabieg, ktory powodowal obnizenie gradientu przez ZTP
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co najmniej o 50% wartosci wyjsciowe;.
f. Metody statystyczne

Dane parametryczne zostaty wprowadzone do arkusza kalkulacyjnego Microsoft Excel
8.0. Badane cechy poddano analizie statystycznej. W przypadku cech mierzalnych
obliczano:

- Srednig arytmetyczng ( X ),

- odchylenie standardowe ( SD ),

- warto$¢ najmniejsza ( min. ),

- warto$¢ najwigksza ( max. ),
Do oceny istotnos$ci roznic stosowano test T — Studenta, przyjmujac za poziom
istotno$ci statystycznej 0.05. Opisy cech jakosciowych zostaty przedstawione za
pomoca tabel wielorozdzielczych, czgstosci wystgpowania (n) oraz procentow (%).
Do analizy czesto$ci wystepowania zjawisk i obserwacji stosowano Test Chi’.
Dla grup mato licznych stosowano test doktadny Fishera.
Obliczenia zostaty przeprowadzone przy uzyciu pakietu statystycznego Statistica.
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V. WYNIKI BADAN

Do Gr. I zaliczono 58 (42.4 %) dzieci z tagodnym 1 umiarkowanym ZZTP, do Gr. II -
41 (29.9 %) z ZZTP duzego stopnia, zas$ do Gr. III - 38 (27.7 %) chorych z cigzkim
ZZTP i suprasystemowym cisnieniem w PK.

Porownanie wartos$ci cisnien: systemowego 1 cisnienia skurczowego w prawej
komorze, a takze procentowy stosunek skurczowego ci$nienia systemowego do
cisnienia skurczowego w prawej komorze u badanych dzieci przedstawiono w tab. II.

Tab. II Wartosci pomiarow ciSnien stwierdzanych u pacjentow podczas
cewnikowania serca.

Grupa Wartosci ciSnienia Wartosci ciSnienia
systemowego CSPK systemowego/CSPK
(mmHg) (mmHg) (%)
Grupa l 104.2 £11.8 65.3 +£10.3 62.5+10.1
(79 —138) (39-87) (40 —75)
Grupa I1 102.3 £12.7 91.7 £ 11.6 90.6 £9.7
(75 -135) (68 —115) (76 — 100)
Grupa III 99.6 £16.3 133.3+27.3 134.2 +£23.9
(60 — 125) (90 — 200) (104 — 200)

Rozktad liczbowy badanych dzieci w poszczegolnych grupach, z uwzglednieniem ptci
zawarto w tab. III.

Tab. III Rozklad plci badanych dzieci.

Grupa/ple¢ [ Dziewczynki %o Chlopcy % Ogolem
Grupa | 29 50 29 50 58
Grupa 11 18 43.9 23 56.1 41
Grupa III 14 36.8 24 63.2 38
Ogolem 61 44.5 76 55.5 137

W Gr. I (z najlagodniejszym ZZTP) udzial obu pici byt podobny. W miar¢ wzrostu
stopnia zwg¢zenia obserwowano przewage ptci meskiej: w Gr. II — 56.1%, a w 111
(z najcigzszym ZZTP) — 63.2%.

1. Analiza wiekowa

Wiek dzieci z Gr. I (n;=58) wahat si¢ od 3 miesigcy do 16 roku zycia (x = 6.0 = 4.9
lat). W jej skfad wchodzito 5 (8.6 %) niemowlat (1 Mi4Z) od 3 do 12 miesigca Zycia
oraz 53 (91.4 %) dzieci starszych (28 M 1 25 Z), w wieku od 13 miesigcy do 16 roku
zycia.
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Wiek pacjentow z Gr. Il (n,=41) wahat si¢ od 1 miesiaca do 14.8 lat (x = 4.1 £+ 3.8 lat).
W sktad grupy wchodzito 10 (24.4 %) niemowlat (6 M i 4 Z) od 1 do 10 miesiaca
zycia oraz 31 (75.6 %) dzieci starszych (17 M i 14 Z), w wieku od 1.3 do 18 lat.

Wiek dzieci z Gr. III (n;=38) miescit si¢ w przedziale od 1 miesiaca do 16.3 lat (x =5.6
+ 5.6 lat). W sktad grupy wchodzilo 11 (28.9 %) niemowlat (9 M i2 Z) od 1 do 5
miesiaca zycia oraz 27 (71.1 %) dzieci starszych (15 M i 12 Z), w wieku od 1.4 do
16.3 lat.

Rozktad liczbowy pacjentow z uwzglednieniem wieku podjetego leczenia w kazdej
grupie oraz tacznie przedstawiaja kolejno ryciny 7, 8, 9.

Ryc. 7. Rozklad liczbowy pacjentow z uwzglednieniem wieku podjetego leczenia
w grupie L.

W
N

35

30+

25

20+

15

Liczba pacjentow

0 1.3 mies 4-6 mies 7-12 mies 2-6 lat 7-12 lat > 12 lat

W Gr. I zabieg najczesciej dotyczyt dzieci w wieku 2-6 lat (ogotem 32 tj. 55.2%),
a najrzadziej niemowlat (8.6%).
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Ryc. 8. Rozklad liczbowy pacjentow z uwzglednieniem wieku podjetego leczenia
w grupie I1.

Liczba pacjentow

0

1-3 mies 4-6 mies 7-12 mies 2-6 lat 7-12 lat > 12 lat

W Gr. II zabieg réwniez najczesciej dotyczyl dzieci w wieku 2-6 lat (ogotem 22, tj.
53.7%), a nastepnie niemowlat (24.4%).

Ryc. 9. Rozklad liczbowy pacjentow z uwzglednieniem wieku podjetego leczenia
w grupie III.

Liczba pacjentow

1-3 mies 4-6 mies 7-12 mies 2-6 lat 7-12 lat > 12 lat

W Gr. III zabieg wykonywano najczgsciej takze u dzieci w przedziale wieku 2-6 lat
(31.6%) i rownie czg¢sto u niemowlat co u dzieci najstarszych (po 28.9%).
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Wystepowanie wiodacych objawow klinicznych ZZTP w poszczegdlnych grupach
zestawiono w tabeli IV.

2. Obserwacje bezposrednie.

Stan kliniczny wszystkich dzieci z wyjatkiem 2 niemowlat z Gr. III z zesp. Noonan

1 kardiomiopatia przerostowa byt dobry. U dzieci tych wystapity objawy ZNK przed
leczeniem interwencyjnym. Wiodace objawy kliniczne oraz wyniki badan
dodatkowych: zapisu EKG 1 RTG klatki piersiowej przedstawiono w tabeli IV.

Tab. IV. Wiodace objawy kliniczne ZZTP i ocena wynikow badan dodatkowych:
EKG i RTG Kklatki piersiowej w grupach I, IT i ITI.

Obraz Kliniczny Szmer skurczowy w | Szerokie Tetnienie PK Zmiany w zapisie EKG Zmiany w RTG
/ polu TP rozdwojenie II tonu klatki piersiowej
badania <3/6 >3/6 - + - + W/N PPK PPK TWSP 1PTP
dodatkowe +
PLK
Grupa | Ni. (5 2 3 4 1 2 3 3 2 0 2 0
1 pct.) (40%) (60%) (80%) (20%) (40%) (60%) (60%) (40%) (40%)
(58 St. (53 15 38 45 8 10 43 11 42 0 8 8
dzieci) | pct.) (28.3%) (711.7%) (85%) (15%) (18.9%) | (81.1%) | (20.8%) | (79.2%) (15.1%) (15.1%)
Razem 17 41 49 9 12 46 14 44 0 10 8
(29.3%) (70.7) (84.5%) | (15.5%) | (20.7%) | (79.3%) | (24.1%) [ (75.9%) (17.2%) (13.8%)
Grupa | Ni.(10 0 10 5 5 2 8 2 7 1 5 3
11 pct.) (100%) (50%) (50%) (20%) (80%) (20%) (70%) (10%) (50%) (30%)
41 St.(31 0 31 11 20 3 28 3 27 1 8 16
dzieci) | pct) (100%) (35.5%) | (64.5%) (9.7%) (90.3%) (9.7%) (87.1%) | (3.2%) | (25.8%) (51.6%)
Razem 0 41 16 25 5 36 5 34 2 13 19
(100%) (39%) (61%) (12.2%) | (87.8%) | (12.2%) | (82.9%) | (4.9%) | (31.7%) (46.3%)
Grupa | Ni(11 0 11 4 7 2 9 0 10 1 8 3
I pct.) (100%) (36.4%) | (63.6%) | (18.2%) | (81.8%) (90.9%) | (9.1%) | (72.7%) (27.3%)
38 St. (27 (1} 27 4 23 3 24 0 25 2 14 21
dzieci) | pct.) (100%) (14.8%) | (85.2%) | (11.1%) [ (88.9%) (92.6%) | (7.4%) | (51.9%) (77.8%)
Razem 0 38 8 30 5 33 0 35 3 22 24
(100%) (21.1%) | (78.9%) | (13.2%) | (86.8%) (92.1%) | (7.9%) | (57.9%) (63.2%)

Objasnienia: Ni. - niemowleta, PK - prawa komora, PLK — przerost lewej komory, PPK —
przerost prawej komory, TPTP — uwypuklony pien tetnicy plucnej, St. — starsze dzieci, W/N —
w normie, TWSP — zwi¢kszony wskaznik sercowo-plucny.

Z analizy tej tabeli wynika, ze w miar¢ wzrostu stopnia zwegzenia ZTP (zgodnie
z oczekiwaniem) stwierdzano narastanie glto$no$ci szmeru i czgstsze wystgpowanie
wyraznego rozdwojenia II tonu w polu tgtnicy plucnej oraz t¢tnienia
prawokomorowego. Wyniki badania fizycznego najbardziej r6znity dzieci z grup: 11 11
oraz I 1 III. Natomiast bylty zblizone u chorych z grup II 1 III.

Cechy przerostu prawej komory w EKG wystepowaty u wigkszos$ci dzieci z grup 11 11
oraz u wszystkich z gr. IIl. Zapis EKG byl prawidtowy tacznie u 24.1% dzieci z gr. |
1u12.2% z gr. 1.

Ze wzrostem ZZTP obserwowano takze wzrost czgstosci wystgpowania poszerzenia
serca (1 WSP) 1 uwypuklenia zarysu pnia ptucnego (1 PTP) w obrazie RTG klatki
piersiowej (odpowiednio w radiogramach dzieci z gr. I: t WSP-17.2% 1 1 PTP-13.8%,
z gr. II: 1t WSP-31.7% 1 1 PTP-46.3% oraz z gr. III: 1t WSP-57.9% 1 1 PTP-63.2%).
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W ocenie znamienno$ci wystgpowania analizowanych zjawisk w badaniu fizycznym
i zmian zapisu EKG oraz obrazu RTG klatki piersiowej zastosowano test .

W grupie I glosny szmer skurczowy (> 3/6 w skali Levin’a) byt wystuchiwany u 41
dzieci (70.7%) w tym u 3 (60%) niemowlat 1 38 (71.7%) dzieci starszych, natomiast
w grupie II i ITII byt obecny u wszystkich pacjentow. P = 0.22 (test niezaleznosci y*) —
glosny szmer skurczowy nie wystgpowal statystycznie czgsciej w zadnej z badanych
grup.

Szerokie rozdwojenie II tonu bylo wystuchiwane u 9 (15.5 %) pacjentéw z grupy I,
w tym u 1 (20%) niemowlecia 1 8 (15%) dzieci starszych, u 25 (61%) dzieci z grupy 11,
w tym u 5 (50%) niemowlat 1 20 (64.6%) dzieci starszych, oraz u 30 (78.9%) z grupy
I, w tym u 7 (63.6%) niemowlat 1 23 (85.2%) dzieci starszych. P = 0.08 (test
niezaleznos$ci ) — szerokie rozdwojenie Il tonu nie wystepowalo statystycznie czesciej
w zadnej z badanych grup.

Tetnienie prawokomorowe obecne byto u 46 (79.3%) pacjentéw z grupy I, w tym u 3
(60%) niemowlat i u 43 (81.1%) dzieci starszych, u 36 (87.7 %) z grupy II, w tym u 8
(80%) niemowlat i u 28 (90.3%) dzieci starszych, oraz u 33 (86.8%) pacjentow z grupy
I, w tym u 9 (81.8%) niemowlat i u 24 (88.9%) dzieci starszych. P = 0.18 (test
niezaleznosci y°) — tetnienie prawokomorowe nie wystepowato statystycznie czesciej
w zadnej z badanych grup.

W zapisie EKG, w grupie I cechy przerostu prawej komory obecne byly u 44 dzieci
(75.9%), w tym u 2 (40%) niemowlat 1 42 (79.2%) dzieci starszych. W grupie Il cechy
takie stwierdzono u 34 dzieci (82.9%) w tym u 7 (70%) niemowlat 1 27 (87.1%) dzieci
starszych. Ponadto u 1 niemowlecia (10%) 1 1 (3.2 %) dziecka starszego obecne byty
cechy przerostu obu komor. W grupie III cechy przerostu komory prawej wystgpowaty
u wszystkich dzieci. Ponadto u 1 niemowlecia (9.1%) 1 2 (7.4%) dzieci starszych
przerostowi komory prawe] towarzyszyt przerost komory lewej P = 0.1 (test
niezalezno$ci y°) — cechy przerostu prawej komory serca w zapisie EKG nie
wystepowaty statystycznie czgsciej w zadnej z badanych grup.

W EKG stwierdzono réwniez zespot WPW u 1 (20%) niemowlgcia z grupy 1.

W RTG klatki piersiowej stwierdzano powigkszona sylwetke serca (WSP >0.6
u niemowlat 1 >0.5 u dzieci starszych) u 10 (17.2%) pacjentow, w tym u 2 (40%)
niemowlat 1 8 (15.1%) dzieci starszych w grupie I, u 13 (31.7%) dzieci, w tym u 5
niemowlat (50%) 1 8 (25.8%) dzieci starszych w grupie Il i u 22 (57.9%) pacjentow,
w tym u 8 (72.7%) niemowlat 1 14 (51.9%) dzieci starszych w grupie I1I. P< 0.001 (test
niezaleznosci y’) — powickszona sylwetke serca stwierdzono statystycznie cze$ciej
w grupie III.

Uwypuklony pien tetnicy ptucnej stwierdzano jedynie u 8 (15.1%) dzieci starszych
w grupie [, u 19 (46.3%) pacjentéw, w tym u 3 (30%) niemowlat i 16 (51.6%) dzieci
starszych w grupie Il 1 u 24 (63.2%) pacjentow, w tym u 3 (27.3%) niemowlat 1 21
(77.8%) dzieci starszych z grupy III. P <0.001 (test niezaleznosci x*) — uwypuklony
pien tetnicy ptucnej wystgpowat statystycznie czesciej w grupie III.
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3. Ocena echokardiograficzna, angiograficzna i hemodynamiczna

We wstegpnej ocenie echokardiograficznej analizowano: morfologi¢ zastawki tgtnicy
phucnej, wystgpowanie zwezenia podzastawkowego, a w badaniu dopplerowskim
(w tym z kolorowa ocena przeplywu) gradient cisnien przez ZZTP, obecno$¢
niedomykalnosci zastawki trdjdzielnej i tetnicy ptucne;.

Obrazy echokardiograficzne ZZTP umieszczono na rycinach 10 A-F.

Ryc. 10A Wysoka projekcja przymostkowa Rye. 10B Projekcja przymostkowa w osi

lewa, styczna do powierzchni klatki krotkiej. W badaniu dopplerowskim
piersiowej. Widoczne trzy spoidta znakowanym kolorem widoczny waski
zastawki ptucnej o silnie wzmozone;j »jet” gtbwnego strumienia krwi przez
echogenicznosci (pacjent nr 49). ZZTP (pacjent nr 75).

Ryc. 10C Projekcja przymostkowa  Rye. 10D Poszerzenie pnia tetnicy ptucnej i jej
w osi dtugiej. Platki zastawki tetnicy lewej gatezi. DW PK — droga wyptywu prawej
phucnej tworzace kopule (,,doming”) komory (pacjentnr 111).

D

32



Ryc. 10E. Badanie dopplerowskie metoda fali ciaglej z projekcji przymostkowe;.
ZZTP przed zabiegiem walwuloplastyki balonowej; Vima = 446cm/s = 79,6 mmHg
(gradient ci$nien przez zwezona zastawke obliczony ze wzoru 4 Vi >). 10F. Ten sam
pacjent. Kontrolne badanie dopplerowskie metoda fali ciaglej po =zabiegu
interwencyjnym. Zmniejszenie gradientu z 79,6 do 24 mmHg. Widoczna fala zwrotna
powstatej niedomykalnos$ci zastawki tetnicy ptucnej (pacjent nr 133).

w skurczu (pacjent nr 103).

Wyniki oceny echokardiograficznej dzieci w poszczegdlnych grupach przedstawiono
w tabeli V.

Tab. V. Wyniki oceny echokardiograficznej: morfologia ZZTP, obecno$¢
zwezenia podzastawkowego TP, niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej,
niedomykalno$¢ ZTP u dzieci w poszczegolnych grupach.
Badanie Morfologia zastawki tetnicy plucnej
ECHO Zastawka | Zastawka | Zastawka Zastawka Nie ZrTP NZT NZTP
jedno- dwu- tréj- dyspla- okreslono >1r° >11°
Grupa platkowa | platkowa platkowa styczna morfologii
zastawki
12 2 0 2
(20.6%) | (3.4%) (3.4%)
8 2 3 0
(19.5%) | (4.9%) | (7.3%)
8 3 9 1
21.1%) | (7.9%) | (23.7%) | (2.6%)
Objasnienia: NZT - niedomykalnos$¢
zastawki  trdéjdzielnej, @ NZTP -
niedomykalnos$¢ zastawki tetnicy
plucnej, pct. — pacjenci, ZPTP -
ZwezZenie podzastawkowe tetnicy
plucnej.
O Z analizy tej tabeli wynika, ze
a: @ 3 przewazajaca wigkszos¢ (92.4%)
3 badanych miala typowa postaé

Z7TP, za$ jej forma dysplastyczna
wystgpowata ogdtem u 7.3% dzieci 1 dotyczyta chorych w II 1 III grupie, z bardziej
nasilonym stopniem wady. Najczgsciej (67.9%) stwierdzano 3-ptatkowa posta¢ ZZTP,
ale w okoto 20% nie udalo si¢ okresli¢ dokladnie jej struktury. Towarzyszaca
niedomykalno$¢ zastawki tgtnicy ptucnej >11° 1 zwegzenie podzastawkowe tgtnicy
ptucnej obserwowano rzadko (odpowiednio 3/137 i 7/137). Czgsto$¢ zwezenia
podzastawkowego wzrastata nieznacznie ze stopniem ZZTP. Nie stwierdzono istotne]
statystycznie zalezno$ci wystgpowania ZPTP (P=0.07) i NZTP (P=0.07) w zaleznosci
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od grupy. Natomiast stwierdzono istotnie statystycznie czgstsze wystepowanie NZT w
grupie III P< 0.002 (test niezalezno$ci y%).

Poréwnywano $rednicg zastawki tgtnicy ptucnej 1 gradientu cis$nien przez zwezona
zastawke tetnicy ptucnej w badaniach echokardiograficznym
1 angiokardiograficznym. Wyniki przedstawiono w tabeli VI.

Tab. VI. Porownanie Srednicy zastawki tetnicy plucnej i gradientu ciSnien przez
ZZTP w badaniach echo i angiokardiograficznych.

Badanie Srednica pierscienia TP Gradient ciSnien
ECHO (mm) (mmHg)

BHD Ocena ECHO Pomiar w AKG Badanie BHD
+ AKG (x, SD) (x, SD) dopplerowskie (x, SD)
Grupy pct. ECHO (x, SD)
Grupal 15.0 £4.5 15.7+4,5 56.8 + 13,8 49.3+11.3
(58 dzieci) (9-26) 9-27) (27 - 104) (25-70)
Grupa I 13.1+£4.2 13.9+3.8 73.5+23.3 75.6 £ 12.3
(41 dzieci) (8 -23) (7.5 -25) (46 - 135) (73 -101)
Grupa III 11.8 £4.2 13.9+5.5 99.1 £22.1 115.6 +26.3
(38 dzieci) (6 —24) (6.4 —24.7) (60 - 140) (70 — 189)

Objasnienia: AKG — angiokardiografia, BHD — badanie hemodynamiczne, pct.- pacjenci

W grupie I $rednica pierScienia ZTP w badaniu echo i angiograficznym wynosita
odpowiednio 15.0 mm i 15.7 mm, w grupie II - 13.1 mm i 13.9 mm, za§ w III — 11.8
mm 1 13.9 mm. W analizowanych grupach dzieci nie wykazano istotnych statystycznie
réznic mi¢dzy wynikami pomiarOw w obu badaniach (odpowiednio grupy I- III:
P=0.08, P=0.09 1 P=0.1, test T-Studenta).

W wyjsciowych badaniach echo i hemodynamicznych przecigtne wartosci gradientu
ci$nien pomiedzy PK a PTP wynosity odpowiednio: u dzieci w gr. I - 56.8 mmHg
1493 mmHg , w gr. Il — 73.5 mmHg 1 75.6 mmHg, a w gr. IIl — 99.1 mmHg
1 115.6 mmHg. Stwierdzono istotne roznice migedzy wynikami obu metod u dzieci
w gr. I, gdzie istotnie zawyzano oceng¢ gradientu w echo (P<0.001) oraz w gr. III,
gdzie istotnie ja w tym badaniu zanizano (P<0.001). Natomiast u dzieci w gr. Il oba
wyniki nie r6znily si¢ od siebie w sposdb znamienny (P=0.09).
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Z porownania rezultatow obu metod mozna wnosi¢, ze w badaniach echo zanizano
wymiary $rednicy pierScienia ZTP, ale wyniki tej oceny nie byly istotnie rozne od
wynikow w badaniach angiograficznych. Natomiast w echokardiograficznej
(dopplerowskiej) ocenie gradientu ci$nien w tagodniejszych formach ZZTP mozna si¢
spodziewac jego zawyzania, zas w zaawansowanych - zanizania w poréwnaniu z ocena
hemodynamiczna, ponadto wyniki obu badan moga istotnie si¢ réznic.

Obrazy angiografii pacjentow z ZZ TP przedstawiono na rycinach 11 A-F.
Obraz skutecznej plastyki balonowej u pacjenta z ZZTP przedstawiono na rycinie 12.

Ryc. 11. Obrazy angiograficzne zwe¢zenia zastawkowego tetnicy plucnej po
podaniu Srodka kontrastowego do prawej komory serca (A, B, C, D, E, F).

A, e 3 5 Study: 181/04.
76363] g erics:

cquence:

eries:
equence:

ey,

11A. Kopulasty ksztatt ptatkow zastawki 11B. Obraz waskiego strumienia krwi (,,jet”)
(,,doming” strzatki) i poszerzenie pnia tetnicy przez cigzkie ZZTP u pacjentki nr 13.
ptucnej (PTP) (pacjent nr 11 z cigzkim ZZTP).
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Study: 25/03
iesi 1

Series:
Sequence: 3

poszerzony PTP

11D. Obraz dysplastycznej ZTP; widoczny
waski pierscien zastawki i brak
poszerzenia pnia i gatgzi t¢tnicy ptucnej
(pacjent nr 51).

C. Pacjentka nr 54 z cigzkim ZZTP
1 bardzo znacznym poszerzeniem pnia

phucnego.

Study: 50103
Sericsl
Scquence:d

11F. Obraz wyptywu z prawej komory po

11E. Obraz dysplastycznej ZTP z niewielkim
skutecznym zabiegu WPB (ptc nr 6).

poszerzeniem pnia ptucnego (ptc nr 98
Z suprasystemowym ci$nieniem w prawej

komorze).
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Widoczne wcigcie odpowiada miejscu
zwezonej zastawki.

4 Ryc. 12. Projekcja boczna. Obraz cewnika
¢ balonowego (typu Tyshak II, 0 =10 mm)
~ uzywanego do zabiegu WPB u ptc nr 83).

Zapisy cisnien u pacjenta z ZZTP przed i po

zbiegu WPB przedstawiono na rycinie 13.

A B

Ryec. 13. Porownanie wartosci ciSnien w PK i aorcie przed i po zabiegu WPB.

A - prawa komora/aorta przed WPB i B — cisnienie w PK po WBP (pacjent

R

/\M\M L)
LS LYY,
nr 3)

Podjeto takze oceng ksztalttowania si¢ cisnienia skurczowego 1 koncowo-

rozkurczowego w prawej komorze przed i po zabiegu WPB. Wyniki tej
przedstawiono na rycinach od 14 do 19.

oceny
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Ryc. 14. Zmiany cisnienia skurczowego w PK po WPB w grupie 1.
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U pacjentéw z gr. I ci$nienie skurczowe w prawej komorze wynosito od 39 do 87
mmHg (x= 65.3 mmHg, SD=10.3 mmHg), a po zabiegu od 16 do 47 mmHg (x=28.6
mmHg, SD = 7.6 mmHg, P<0.001).

Gradient ci$nienia skurczowego przez ZZTP przed WPB w grupie I wynosit od 25 do
69 mmHg, x=49.3 mmHg, SD — 11.1 mm Hg. Po zabiegu WPB gradient ci$nienia
skurczowego ulegl obnizeniu 1 wynosit od 0 do 35 mmHg ( x=12.5 mmHg, SD=7.6
mmHg, P<0.001).

Zmiany gradientu cisnien przez ZZTP mierzone bezposrednio przed i po WPB
przedstawiono na rycinie 14, natomiast zmiany ci$nienia skurczowego w PK
przedstawiono na rycinie 15.

Cis$nienie koncowo - rozkurczowe przed WPB w PK ksztattowato si¢ od 2 do 13
mmHg (x=6.2 mmHg, SD = 3 mmHg). Natomiast bezposrednio po WPB wynosito od
2 do 10 mmHg (x=5.6 mmHg, SD = 2.2 mmHg). Wykazano istotnie statystycznie
obnizenie ci$nienia koncowo-rozkurczowego po WPB (P <0.01).

Cisnienie skurczowe w tetnicy ptucnej przed WPB wynosito od 9 do 25 mmHg,
(x = 15.8 mmHg, SD = 1.1), a bezposrednio po zabiegu od 8 do 24 mmHg (x = 16.8
mmHg, SD = 0.9) i nie zmienito si¢ ono w sposob istotny statystycznie P=0.08 (test
T-Studenta).

Stosunek $rednicy uzytego cewnika balonowego do $rednicy pierscienia ZTP w grupie
I wahat si¢ od 1.1 do 1.55 (x=1.3, SD=0.1). U niemowlat wynosit od 1.25 do 1.45
(x=1.32, SD =0.07) 1 nie r6znit si¢ istotnie statystycznie (P=0.1).

U wszystkich pacjentow z grupy I zabieg WPB uznano za skuteczny, zaden
Z pacjentdw nie wymagat powtdrnej interwencji.

Technike dwu-balonowa zastosowano u 6 (10.3%) dzieci 2z grupy I Srednica
pierscienia ZTP w badaniu angiograficznym u tych pacjentéw wynosita od 20.7 do 26
mm, x= 23,2 mm, SD-2.0). Ci$nienie skurczowe w prawej komorze wynosito od 50 do
77 mmHg (x = 63 mmHg, SD - 10.9 mmHg). Po walwuloplastyce balonowej ZZTP
ci$nienie skurczowe uleglo obnizeniu i wynosito od 19 do 47 mmHg, (x = 35.8 mmHg,
SD = 11.8 mmHg).

Gradient cis$nienia skurczowego przez ZZTP przed WPB u tych pacjentow wynosit od
30 do 60 mmHg (x = 45 mmHg, SD — 12.6 mmHg), a po zabiegu: od 4 do 30 mmHg
(x=16.8 mmHg, SD = 9.9 mmHg). Nie stwierdzono istotnej réznicy migdzy wynikami
obu technik w tej grupie pacjentow (P=0.09).
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Stosunek S$rednicy uzytych cewnikéow balonowych do $rednicy pierScienia ZTP
u pacjentéw z grupy I, u ktérych wykonywano WPB technika dwu-balonowa wynosit

od 1.22 — 1.5 (x=1.33, SD=0.1) 1 nie r6znit si¢ istotnie statystycznie (P=0.09).

U wszystkich pacjentow zabieg WPB byt skuteczny, pacjenci nie wymagali ponowne]
interwencji.

Ryec. 15. Zmiany gradientu ciSnienia skurczowego w PK po WPB w grupie 1.
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U pacjentéw z grupy Il wartosci cisnienia skurczowego w prawej komorze wynosity
od 68 do 115 mmHg, x =91.7 mmHg, SD — 11.6 mmHg, a po zabiegu WPB od 18 do
85 mmHg, x = 35 mmHg, SD - 14 mmHg. Wykazano, Zze obnizenie ci$nienia w prawe;j
komorze bylo istotne (P<0.002).

Ksztaltowanie si¢ wartosci cisnienia skurczowego w prawej komorze bezposrednio
przed 1 tuz po WPB przedstawiono na rycinie 16.

Gradient ci$nienia skurczowego przez zwg¢zona zastawke ptucng przed WPB u dzieci
w grupie II wynosit od 53 do 101 mmHg, x = 75.6 mmHg, SD — 12.3 mmHg, za$ po
zabiegu ulegl istotnemu obnizeniu 1 wynosit od 0 do 65 mmHg, x = 17 mmHg, SD —
13.0 mmHg (P<0.001).

Zmiany gradientu cis$nien przez ZZTP mierzone bezposrednio przed i po WPB
przedstawiono na rycinie 17.

Cis$nienie koncowo — rozkurczowe w prawej komorze przed WPB ksztaltowalo si¢
w granicach od 2 do 14 mmHg, x = 6.3 mmHg, SD — 3.0 mmHg, a po zabiegu WPB
wynosito od 2 do 12 mmHg, x = 5.5 mmHg, SD — 2.9 mmHg. Wykazano, ze obnizenie
cisnienia koncowo-rozkurczowego takze byto istotne (P <0.002).

Wartosci ci$nienia skurczowego w tetnicy plucnej przed WPB wynosily od 9 do 24
mmHg, x = 15.8 mmHg, SD — 1.2, za$ bezposrednio po WPB od 10 do 27 mmHg,
x = 17.8 mmHg, SD — 1.3. U dwojga (4.9%) pacjentow tej grupy ci$nienie skurczowe
w tetnicy plucne; wynosito odpowiednio 26 1 27 mmHg. Analiza statystyczna
wykazata, ze stwierdzone zmiany warto$ci cisnienia skurczowego w tetnicy ptucnej po
zabiegu WPB nie byly istotne (P>0.05).

Stosunek $rednicy uzytych cewnikow balonowych do $rednicy pier§cienia ZTP
w grupie II wahat si¢ od 1.1 — 1.64 (x = 1.29, SD — 0.1). U niemowlat stosunek ten
wynosit od 1.1 — 1.48 (x = 1.33, SD — 0.14). Nie wykazano by stwierdzone ro6znice
byly istotne (P=0.07).

U pacjentow z dysplastyczna zastawka tetnicy ptucnej stosunek Srednicy uzytych
cewnikow balonowych do $rednicy pierscienia ZTP w grupie II wynosit od 1.3 — 1.6
(x = 1.41, SD — 0.13). Wykazano, ze stosunek ten u chorych z zastawka dysplastyczna
byt istotnie wyzszy w porownaniu do catej badanej grupy (P<0.002).

Jedynie u 2 (4.9%) dzieci z grupy Il zastosowano technike¢ dwu-balonowa.

Srednica pierscienia ZTP w badaniu angiograficznym wynosita odpowiednio 21 mm
1 25 mm. Cisnienie w PK po WPB ulegto obnizeniu z 87 mmHg 1 100 mmHg
odpowiednio do 23 mmHg 1 58 mmHg, a gradient ci$nienia skurczowego przez ZZTP
z 77 mmHg 1 83 mmHg odpowiednio do 10 mmHg i 35 mmHg. U obu pacjentow
zabieg byl skuteczny, pacjenci nie wymagali ponownej interwencji.

U 40 (97.6%) pacjentow z grupy Il zabieg WPB uznano za skuteczny, natomiast u 1
(2.4%) za nieskuteczny. Byt to pacjent z zespotem Noonan i dysplastyczng zastawka
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tetnicy plucnej oraz z podzastawkowym jej zwezeniem. Pacjent ten zostat
zakwalifikowany do leczenia operacyjnego wkrétce po zabiegu WPB. Natomiast inny
pacjent z dysplastyczna zastawka te¢tnicy plucnej wymagal powtérnej interwencji po 5
latach od pierwszego zabiegu WPB.

Ryc. 16. Zmiany cisnienia skurczowego w PK po WPB w grupie II.

140
mmH
s P<0.002 Pacjenci z dysplastyczna ZTP
120 Pacjenci z zespotem Noonan

Pacjenci zakwalifikowani do
operacji

100

Pacjenci poddani kolejnej WPB

80 -
60
40
20
CisSnienie w PK Cisnienie w PK Ci$nienie w PK Ci$nienie w PK
przed I WPB po 1 WPB przed I1 WPB po I1 WPB
0 ‘
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Ryc. 17. Zmiany gradientu ciSnienia skurczowego w PK po WPB w grupie II.

120 |
mmHg P<0.001 Pacjenci z dysplastyczna ZTP
<0. . .
Pacjenci z zespotem Noonan
100
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60 -
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G(}adlent cisnienia Uradlenrt1 Slil;l:enla Gradient cisnienia '‘Gradient ciSnienia

U paﬁpjﬁm(]m@grupy lpyartwps ciénienilgl;oﬁk(]lmmwggo \W% ﬁ,mqj\kpmorze wynosity
od 90 do 200 mmHg, x = 133.3 mmHg, SD — 27.3 mmHg, a po zabiegu WPB ulegly
istotnemu obnizeniu 1 wynosity od 16 do 85 mmHg, x = 38.4 mmHg, SD — 19.2 mmHg
(P<0.001).

Zmiany warto$ci ci$nienia skurczowego w prawej komorze przed i tuz po WPB
przedstawiono na rycinie 18.

Gradient ci$nienia skurczowego przez ZZTP przed WPB u dzieci w grupie III
ksztattowat si¢ w przedziale od 70 do 189 mmHg (x = 117.3 mmHg, SD - 28 mmHg).
Po zabiegu WPB ulegl on istotnemu obnizeniu 1 wynosit od 0 do 65 mmHg (x =17.9
mmHg, SD — 15.5 mmHg) (P<0.001).

Zmiany gradientu cisnien przez ZZTP mierzone bezposrednio przed i po WPB
przedstawiono na rycinie 19.

Cisnienie koncowo-rozkurczowe w PK przed zabiegiem WPB wynosito od 4 do 16
mmHg, x = 8.5 mmHg, SD - 3 mmHg, za§ po WPB, od 4 do 12 mmHg, x = 7.2
mmHg, SD — 2.3 mmHg. Wykazano, Zze obnizenie tego ci$nienia bylo istotne
statystycznie (P<0.001).

Wykazano, ze ci$nienie skurczowe w tetnicy ptucnej przed WPB wynosito od 8 do 26
mmHg (x = 14.5 mmHg, SD — 1.3), zas po WPB znamiennie wzrosto i wynosito od 9

do 37 mmHg (x = 19.4 mmHg, SD — 2.1) (P<0.003).

43



U 8 (21 %) pacjentdéw tej grupy cisnienie skurczowe w tetnicy plucnej mialo wartosci
> 25 mmHg.

U Zadnego pacjenta nie zastosowano techniki dwu-balonowe;.

Stosunek $rednicy uzytych cewnikow balonowych do $rednicy pierscieni ZTP w grupie
IIT wahat sig od 1.1 — 1.6 (x = 1.28; SD = 0.14). U niemowlat w tej grupie wynosit od
1.1-1.6 (x=1.33; SD =0.16). Stwierdzona r6znica nie byla istotna (P=0.1).

U pacjentow z dysplastyczna zastawka tgtnicy ptucnej proporcje $rednicy uzytych
cewnikow balonowych do $rednicy pierscieni ZTP u dzieci w grupie III wynosit od
1.26 — 1.6 (x = 1.43; SD = 0.13) 1 przecigtna warto$¢ tego wskaznika réznita si¢
istotnie w stosunku do pacjentow bez zmian dysplastycznych ZTP (P<0.002).

U wszystkich pacjentéw z grupy III zabieg WPB uznano za skuteczny.

Sposrdd 38 pacjentéw 7 (18.4 %) poddano w odleglym okresie re-cewnikowaniu serca.
U 4 (10.5%) wykonano ponownie zabieg WPB, przecigtnie po 7.25 lat od pierwszej
interwencji (u 2 z nich pierwszy zabieg wykonano w wieku niemowlecym).

Jedno dziecko (2.6 %) nie zostato zakwalifikowane do ponownej WPB z powodu tylko
nieznacznie podwyzszonego cisnienia w PK 1 gradientu ci$nienia przez ZTP < 20
mmHg. Dwoje (5.2%) kolejnych dzieci: pacjenta z zespotem Noonan 1 dysplastyczna
ZTP oraz z towarzyszacym zwezeniem podzastawkowym tetnicy plucnej 1 pacjenta ze
znacznym zwezeniem nadzastawkowym pnia ptucnego zakwalifikowano do leczenia
operacyjnego.

Ryec. 18. Zmiany ciSnienia skurczowego w PK po WPB w grupie III.
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Ryc. 19. Zmiany gradientu cisnienia skurczowego w PK po WPB w grupie III.
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Tab. VII Zbiorcze porownanie wartosci (x i SD) gradientow ciSnien przez ZZTP
(A), ciSnienia skurczowego w PK (CSPK), cisnienia koncowo-rozkurczowego
w PK (CK-RPK), ciSnienia skurczowego w tetnicy plucnej (CSTP) przed i po
WPB oraz proporcji srednicy balonow do Srednicy pierScieni zastawek tetnicy

plucnej (L /) u dzieci w badanych grupach.

Analizowany A CSPK CK-RPK CSTP O/e
parametr/Grupa

przed WPB 49.3+11.1 65.3+10.3 6.2+3.0 15.8+1.1

() 1.320.1
po WPB 12.5£7.6 28.6+7.6 5.6£7.6 16.8+0.9

przed WPB 75.6+12.3 91.7+11.6 6.3+3.0 15.8+1.2

(11 1.29+0.1
po WPB 17+13.0 35.0+14 5.5+2.9 17.8+1.3

przed WPB 117.3+28 133.3+27.3 8.5+3.0 14.5+1.3

(I1I) 1.28+0.14
po WPB 17.9+15.5 38.4+19.2 7.2+2.3 19.4+2.1

4. Powiklania obserwowane u dzieci w trakcie cewnikowania serca bezposrednio
po WPB oraz w obserwacjach odleglych
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mmHg

W trakcie zabiegu powiklania wystapity ogotem u 2 pacjentow (1.5%), w tym u 1
dziecka z gr. 11 1 z gr. II. U dziecka z grupy I podczas drugiego wypetiania doszto do
czegsciowego oddzielenia balonu od cewnika (typu Balt BDC). Ze wzgledu na
zaklinowanie w prawej zyle biodrowej konieczne bylo jego operacyjne usunigcie.
U dziecka z grupy II wystapil czgstoskurcz nadkomorowy - przerwany jednorazowa
dawka adenozyny.

Bezposrednio po zabiegu WPB u 3 pacjentow (2.1%) konieczne bylto podanie
koncentratu krwinek czerwonych z powodu istotnej utraty krwi.

Pacjent (nr 118) z grupy III, u ktorego w wieku 12 lat wykonano skuteczng WPB,
uzyskujac spadek gradientu przez ZZTP z 150 mmHg do 14 mmHg, w wieku 18 lat
zostat ponownie zakwalifikowany do WPB z powodu stwierdzonej w badaniu echo re-
stenozy z gradientem 44 mmHg. W trakcie badania hemodynamicznego stwierdzono
tagodne podzastawkowo — zastawkowe zwegzenie tetnicy ptucnej z gradientem = 20
mmHg 1 ci$nieniem w prawej komorze < 50% cis$nienia systemowego. Pacjenta nie
zakwalifikowano do ponownej WPB, zalecono leczenie Propranololem oraz okresowa
kontrole echokardiograficzna. U tego pacjenta w wieku 23 lat podczas wykonywania
kontrolnego badania echo poza naszym osrodkiem rozpoznano ograniczone
odwarstwienie blony wewnetrznej w obrgbie pnia tetnicy plucnej. Pacjent jest
catkowicie bezobjawowy.

5. Wyniki obserwacji wczesnej i odleglej
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Obserwacji odlegtej poddano 137 pacjentdéw, ktdrzy byli kontrolowani co najmniej rok
od pierwszego zabiegu WPB. Czas obserwacji wszystkich pacjentow wynosit §rednio
6.1 lat (SD — 3.4 lat), wahatl si¢ od 1 roku do 10 lat. W grupie I czas obserwacji
odlegtej wahat si¢ od 1 roku do 18 lat (x = 7.2 lat, SD — 3.8), w grupie Il wahat si¢ od
1 roku do 8.5 lat (x = 5 lat, SD — 3), natomiast w grupie III wahat si¢ od 1 roku do 12
lat (x = 6.1 lat, SD — 3.1). Wiek wszystkich pacjentdow pozostajacych w obserwacji
odleglej wynosit od 1.2 roku do 23 lat, x = 12.7 lat, SD- 4.8; w grupie I wynosit od 1.2
do 23 lat (x = 13.3 lat, SD- 4.7), w grupie II od 2 do 21 lat, ( x = 11.1 lat, SD — 5.0),
a w grupie IIl od 12 do 22 lat, x = 12.9 lat SD — 4.6).

Jedno dziecko z grupy III (nr 48) z zespolem Noonan, kardiomiopatia przerostowa,
dysplastyczna zastawka tetnicy ptucnej 1 przewlekta niewydolnoscia krazenia zmarto
w domu 2 lata po WPB.

Parametry masy ciata 1 wzrostu u wigkszosci (87.6%) pacjentow miescity sig
w granicach normy dla wieku.

U siedmiorga (12.1%) dzieci z grupy I, u pigciorga (12.2%) z grupy II 1 u pigciorga
(13.2%) z 1II stwierdzono niedobdr wzrostu ponizej 10 percentyla. {P = 0.11 (test
niezaleznosci y°) — niedobor wzrostu w stosunku do normy dla wieku nie wystepowat
statystycznie czgsciej u dzieci w zadnej z badanych grup}.

Oceng wzrostu badanych w poszczegdlnych grupach, w odniesieniu do normy dla
wieku przedstawiono w tabeli VIII.

Tab. VIII. Ocena wzrostu badanych dzieci w poszczegélnych grupach,
w odniesieniu do normy dla wieku.

Wzrost Grupa I (58 dzieci) Grupa II (41 dzieci) Grupa I1I (38 dzieci)
n Y% n Y% N %
Ponizej normy 7 12.1 5 12.2 5 13.1
W normie 45 77.5 35 854 31 81.6
Powyzej normy 6 10.4 1 2.4 2 5.3

Jedynie u 5 dzieci (8.6 %) z grupy I, u 3 (7.3 %) z grupy Il 1 u 4 (10.5%) z grupy III
stwierdzono niedobor masy ciata w stosunku do wzrostu ponizej 10 percentyla.
Nadwage stwierdzano u 1 dziecka (1.7 %) z grupy I i u trojga (7.9%) z grupy IIL
{P= 0.11 (test niezalezno$ci x*) — niedobdr masy ciata w stosunku do wzrostu nie
wystgpowat statystycznie czgsciej w zadnej z badanych grup}.

Oceneg masy ciala badanych w poszczegdlnych grupach, w odniesieniu do wzrostu
przedstawiono w tabeli [X.

Tab. IX. Ocena masy ciala badanych dzieci w stosunku do ich wzrostu.

| Masa ciala | Grupa I (58 dzieci) | Grupa II (41 dzieci) | Grupa I1I (38 dzieci) |
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n Y% N Y% n Y%
Ponizej normy 5 8.6 3 7.4 4 10.5
W normie 52 89.7 38 92.6 31 81.6
Powyzej normy 1 1.7 0 0 3 7.9

Wiodace objawy kliniczne oraz wyniki badan dodatkowych, zapisu EKG 1 RTG klatki
piersiowej w badaniach kontrolnych w obserwacji odlegltej (> 5 lat od WPB)
przedstawiono w tabeli X.

Tab. X. Objawy kliniczne ZZTP i wyniki oceny EKG i RTG Kklatki piersiowe;j
w grupach L, IT i IIT w obserwacji odleglej (x=6.1 roku od WPB).

Obraz Szmer skurczowy Szerokie Tetnienie PK Zmiany w zapisie EKG | Zmiany w RTG
klin./podst w polu TP rozdwojenie 11 KL piersiowej
bad. doda- tonu
tkowe/lp =306 >3/6 T m W/N PPK__ | PPK | TWSP | {PTP
PLK
Grl 51 7 58 0 58 0 52 6 0 0 0
=58 (87.9%) | (12.1%) | (100%) (100%) (89.7% | (10.3%)
" )
Grll 35 6 39 2 39 2 37 4 0 0 0
No=41 (85.4%) | (14.6%) | (95.1%) | @.9%) | (95.1%) | 4.9%) | (90.2% | (9.8%)
- )
Gr Il 33 5 34 4 34 4 32 5 1 0 3
n.=38 (86.8%) | (13.2%) | (89.5%) | (10.5%) | (89.5%) | (10.5% | (84.2% | (13.2%) | (2.6%) (7.9%)
il ) )

Objasnienia: PK - prawa komora, PLK — przerost lewej komory, PPK — przerost prawej
komory, 1PTP — uwypuklony pien tetnicy plucnej, W/N — w normie, TWSP — zwigkszony
wskaznik sercowo-plucny.

W grupie I glosny (> 3/6 w skali Levin’a) szmer skurczowy byl obecny u 7 dzieci
(12.1%), w grupie Il u 6 (14.6%), a w grupie Il u 5 dzieci (13.2%). P = 0.08 (test
niezaleznosci y°) — glto$ny szmer skurczowy nie wystepowat istotnie cze$ciej w zadnej
z badanych grup.
Szerokie rozdwojenie Il tonu byto obecne u 2 pacjentéw (4.9%) z grupy Il oraz u 4
(10.5%) z grupy III. P = 0.07 (test niezaleznoS$ci ) — szerokie rozdwojenie II tonu nie
wystepowato znamiennie cz¢$cie] w zadnej z badanych grup.
Tetnienie prawokomorowe obecne byto u 2 dzieci (4.9%) z grupy Il 1 u 4 (10.5 %)
z grupy III. P = 0.09 (test niezalezno$ci y°) — tetnienie prawokomorowe nie
wystgpowato statystycznie czgsciej w zadnej z badanych grup.
W zapisie EKG cechy przerostu prawej komory nadal utrzymywaty si¢ u 6 pacjentow
(10.3 %) w grupie I, u 4 (9.8%) w grupie Il i u 5 (13.2%) w grupie III. Cechy przerostu
obu komor serca stwierdzano tylko u 1 dziecka (2.6%) z zespotem Noonan
i kardiomiopatia przerostowa z grupy III. P = 0.08 (test niezaleznosci y°) — cechy
przerostu prawej komory serca w zapisie EKG nie wystgpowaly istotnie czesSciej
w zadnej z badanych grup.
W RTG klatki piersiowej u zadnego dziecka nie stwierdzano poszerzonej sylwetki
serca. Uwypuklony pien tetnicy plucnej stwierdzano tylko u 3 dzieci (7.9%) w grupie
III. P <0.001 (test niezalezno$ci y*) — uwypuklony pien tetnicy plucnej wystepowat
statystycznie czesciej w grupie II1.
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Ocena gradientow cisnien przez ZTP w kontrolnych badaniach echo u dzieci
w poszczegolnych grupach przedstawiata si¢ nastgpujaco:

Grupa I:
- bezposrednio po WPB: 0 - 43 mmHg (x =18.9 mmHg, SD — 9.5),
- po roku: 0 - 40 mmHg (x = 17.9 mmHg, SD - 9.8),

- przecigtnie po 5 latach: 0 - 33 mmHg (x = 13.4 mmHg, SD - 6.9).

P <0.001 (test niezaleznosci °) — gradient ci$niefh obnizyl si¢ istotnie statystycznie po
5 latach od WPB.

Grupa II:
- bezposrednio po WPB: 7 - 55mmHg (x =21.9 mm Hg SD-10.2),
- po roku od WPB: 0 -72 mmHg (x =20.1 mm Hg, SD — 12.8),

- przecigtnie po 5 latach: 0 - 72 mmHg (x = 16.9 mmHg, SD — 12.1).

P <0.003 (test niezaleznosci y°) — gradient ci$niefh obnizyl si¢ istotnie statystycznie po
5 latach od WPB.

Grupa III:

- bezposrednio po WPB: 2 - 120 mmHg (x = 38.5 mmHg, SD — 26.2),

- po roku: 0- 72mmHg (x=27.5 mmHg, SD - 17.5),

- po 5 latach: 0- 49 mmHg, (x=17.1 mmHg, SD —12.2).

P <0.002 (test niezalezno$ci °) — gradient ci$nief obnizyl si¢ istotnie statystycznie po
5 latach od WPB.

Analiza wynikdéw leczenia bezposrednio po zabiegu, w badaniu hemodynamicznym
oraz wczesnych i odlegtych, w badaniu echokardiograficznym wykazuje podobna,
skutecznos¢ WPB niezaleznie do wyjSciowego stopnia zwezenia.

Bezposrednio po zabiegu zwezenie pod zastawka tgtnicy plucnej bylo obecne
u 5 pacjentow (8.6%) z grupy I, u 5 (12.2%) z grupy 11 1 u 11 (28.9%) z grupy III.
P <0.001 (test niezaleznosci x*) — ZPTP wystepowalo statystycznie czeSciej w grupie
1.

Po roku od WPB w kontrolnych badaniach echokardiograficznych stwierdzano
obecnos¢ podzastawkowego zwezenia ptucnego u 3 dzieci (7.3%) z grupy Il i u 4
(10.2%) dzieci z grupy III. P=0.06 (test niezaleznosci y°) — ZPTP nie wystepowato
statystycznie czesciej w zadnej z grup.

Po przecigtnie 6.1 letniej obserwacji zmiany te stwierdzono tylko u 1 (2.4%) z dzieci
grupy II i u 4 (10.5%) z grupy III. P=0.08 (test niezalezno$ci y*) — ZPTP nie
wystgpowato statystycznie czesciej w zadnej z grup.
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W badaniach odlegtych niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej (NZT) >II stopnia
stwierdzono u 3 dzieci (5.2%) z grupy I, u 2 (4.8%) z grupy Il 1 u 5 (13.2%) z grupy
III. P=0.07 (test niezalezno$ci x*) — ZPTP nie wystepowalo statystycznie czesciej
w zadnej z grup.

Istotng niedomykalno$¢ zastawki tetnicy phlucnej (NZTP) stwierdzano u 10 dzieci
(17.2%) z grupy I, u 10 (24.4%) z grupy Il 1 u 15 (39.5%) z grupy III. P <0.007 (test
niezaleznosci x*) — ZPTP wystepowalo statystycznie cze$ciej w grupie III.

Wyniki oceny echokardiograficznej w trakcie obserwacji wybranych parametrow a to:
gradientu cis$nienia skurczowego przez ZTP, zwegzenia podzastawkowego tetnicy

plucnej, niedomykalno$ci  zastawki  trojdzielnej 1 niedomykalnosci  ZTP
w poszczegolnych grupach przedstawiono w tabeli XI.
Tab. XI. Porownanie wynikow oceny echokardiograficznej wybranych
parametrow w trakcie obserwacji.
Ocena echo ECHO s erca
W bezposrednio po WPB po roku od WPB po > 5 latach od WPB
badanych A cisnien ZPTP A cisnien ZPTP Acisnien | ZPTP NZT NZTP
ru ach (mmHg)’ X, 0 (mmHg),X, 0 (mmHg),X 0, >II° >IIO
srup SD (min. lp/ % SD (min. lp/A) SD (min. lp/A) 1o/% 1o/%
max.) max.) max.) pi7o /e
Grupal 18.9 5 17.9 0 13.4 0 3 10
n,=58 9.5 (8.6%) 9.8 6.9 5.2% 17.2%
0-43 0-40 0-33
Grupa II 21.9 5 20.1 3 16.9 1 2 10
n,=41 10.2 (12.2%) 12.8 (7.3%) 12.1 2.4% 4.8% 24.4%
7-55 0-72 0-72
Grupa III 38.5 11 27.5 4 17.1 4 5 15
n;=38 26.2 (28.9%) 17.5 (10.5%) 12.2 10.5% 13.2% 39.5%
2-120 0-72 0-49

Objasnienia: NZT — niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej, NZTP — niedomykalnos¢ zastawki
tetnicy plucnej, ZPTP — zwezenie podzastawkowe tetnicy plucnej.

VI. OMOWIENIE WYNIKOW I DYSKUSJA

1. Ocena wynikow podstawowych badan diagnostycznych, wieku, plci i stanu
klinicznego dzieci w badanych grupach kierowanych do zabiegow WPB.
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Wrodzone zwezenie zastawki tetnicy ptucnej jest wada o potencjalnie postgpujacym
charakterze, wymagajaca leczenia w rdéznym okresie zycia, zaleznie od stopnia
zwezenia 1 nasilenia zaburzen hemodynamicznych. Poza mozliwie wczesnym
wykryciem konieczna jest obserwacja jej ewolucji niezaleznie od wyjsciowych
wynikow oceny, gdyz nawet w przypadkach tagodnych i umiarkowanych stwierdzano
progresj¢ zmian, szczegolnie szybka w okresie niemowlgcym 1 wezesnego dziecinstwa
[76, 77, 78, 79, 80, 81]. W przypadkach zaawansowanych niezbedna jest kwalifikacja
do leczenia nawet, gdy znaczne zwezenie jest dobrze tolerowane 1 przebiega
poczatkowo bezobjawowo, ze wzgledu na mozliwo$¢ wystapienia groznych, chociaz
rzadko wystepujacych powiktan [82, 83, 84].

Do podstawowych objawdw nalezy obecnos$¢ skurczowego szmeru nad tetnica ptucna,
o glo$nosci zaleznej od stopnia zwezenia, z ktérym wiaze si¢ takze wystgpowanie tonu
wyrzutowego (zanikajacego w cigzkich postaciach zwezen 1 zwezeniach
podzastawkowych). W praktyce klinicznej na ci¢zko$¢ ZZTP moze wskazywaé takze
charakter II tonu (szerokie rozdwojenie II tonu w tagodnych zwezeniach i spadek
amplitudy sktadowej ptucnej w miarg wzrostu zwezenia). W ekstremalnych postaciach
zwegzenia szmer nad tgtnica ptucna moze by¢ stabo styszalny. Wtedy jednak niemal
bezposrednio po urodzeniu, w zwiazku z zamykaniem si¢ przewodu tetniczego
zabezpieczajacego dostateczny przeptyw plucny, dochodzi do rozwoju cigzkiej
niewydolnosci serca, spadku rzutu 1 przeplywu przez zastawke plucna, co jest
powodem zanikania szmeru.

Sposrdd pacjentdow w grupie I glosny szmer skurczowy (> 3/6 w skali Levin’a) byt
wystuchiwany u 41(70.7%) dzieci (w tym u 60% niemowlat 1 71.7% dzieci starszych),
natomiast w grupie II 1 III byl obecny u wszystkich pacjentéw. Nie stwierdzano
istotnych statystycznie rdéznic odnos$nie czgstosci wystgpowania tego parametru
pomigdzy analizowanymi grupami.

Szerokie rozdwojenie II tonu bylo wystuchiwane u 9 (15.5%) pacjentdow z grupy
I (w tym u 20% niemowlat 1 15% dzieci starszych), u 25 (61%) dzieci z grupy II
(w tym u 50% niemowlat 1 64.6% dzieci starszych) oraz u 30 (78.9%) z grupy III
(w tym u 63.6% niemowlat 1 85.2% dzieci starszych). Takze pod tym wzglgdem nie
stwierdzano istotnych statystycznie rdznic w czgstosci wystgpowania pomigdzy
grupami.

Tetnienie w dotku podsercowym odzwierciedlajace przerost prawej komory obecne
bylo u 46 (79.3%) pacjentow z grupy I (u 60% niemowlat 1 u 81.1% dzieci starszych),
u 36 (87.7 %) z grupy II (u 80% niemowlat 1 u 90.3% dzieci starszych) oraz u 33
(86.8%) pacjentow z grupy III (w tym u 81.8% niemowlat 1 u 88.9% dzieci starszych).
Nie stwierdzano istotnych roznic w tym zakresie pomigdzy grupami.

W RTG Kklatki piersiowe] poszerzona sylwetke serca miato ogdtem 10 (17.2%)
pacjentow z grupy I (w tym 40% niemowlat 1 15.1%) dzieci starszych, 13 (31.7%)
z grupy II (w tym 50% niemowlat 1 25.8% dzieci starszych) oraz 22 (57.9%) z grupy
I (w tym 72.7% niemowlat 1 51.9% dzieci starszych). Uwypuklony pien tegtnicy
phucnej stwierdzono jedynie u 8 (15.1%) dzieci starszych w grupie I, u 16 (51.6%) w 11
(w tym u 30% niemowlat 1 46.3% dzieci starszych) 1 u 24 (63.2%) w III (w tym
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u 27.3% niemowlat 1 77.8% dzieci starszych). Czgstos¢ wystgpowania analizowanych
parametrow nie rdznila si¢ istotnie pomiedzy grupami.

W EKG cechy przerostu prawej komory miato 44 (75.9%) pacjentow z grupy I (w tym
40% niemowlat 1 79.2% dzieci starszych) 1 34 (82.9%) dzieci z II (w tym 70%
niemowlat 1 87.1% dzieci starszych). Ponadto w tej grupie u 1 niemowlgcia (10%) 1 1
(3.2 %) dziecka starszego obecne byty w zapisie cechy przerostu obu komér. W grupie
IIT u wszystkich niemowlat 1 wszystkich dzieci starszych obecne byly cechy znacznego
przerostu komory prawej. Takze w tej grupie u 1 niemowlecia (9.1%) 1 2 (7.4%) dzieci
starszych wystepowaty cechy przerostu obu komor, co wynikato z innych przyczyn niz
Z27TP. W zapisach EKG stwierdzono rowniez cechy zespotu WPW u 1 (20%)
niemowlgcia z grupy 1. Nie wykazano istotnych rdéznic w czgstosci wystgpowania cech
przerostu prawej komory pomiedzy analizowanymi grupami.

Z przedstawionej analizy wynika, ze w miar¢ wzrostu stopnia zwezenia ZTP
stwierdzano narastanie gltosnosci szmeru i cz¢stsze wystegpowanie rozdwojenia II tonu
w polu tetnicy ptucnej oraz tetnienia prawokomorowego. Wyniki badania fizycznego
najbardziej r6znity dzieci z grup: [ 1 II oraz I 1 III. Natomiast byly zblizone u chorych
z grup I i III. Swiadczy to o ograniczonej wartosci tego badania w réznicowaniu
zaawansowania (powazny/cigzki) stopnia zwezenia. Powyzsza uwaga odnosi si¢ takze
do znaczenia podstawowych badan dodatkowych, jak EKG czy RTG klatki piersiowe;j
w ocenie stopnia ZZTP u dzieci. O ile w najcigzsze] postaci zwe¢zenia wyniki tych
badah w przewazajacej wigkszosci byly nieprawidlowe, o tyle w mniej
zaawansowanych (ale wymagajacych juz interwencji) czg$¢ z nich moze nie odbiegac
od przyjetych norm [85].

Z analizy wlasnego materialu wynikto takze, ze dzieci z umiarkowanym ZZTP (Gr. 1)
kwalifikowane do WPB stanowity wigkszo$¢ (42.4%) badanych, natomiast liczebnos$¢
grup ze znacznym (Gr. II) 1 cigzkim (Gr. III) stopniem zwegzenia byla zblizona
1 wynosita odpowiednio 29.9% 1 27.7% leczonych.

Zgodnie z oczekiwaniem przecigtna wieku podejmowania zabiegu byla najwyzsza
(6 lat) u dzieci z najtagodniejszym ZZTP. Natomiast sredni wiek leczenia dzieci
w grupach II 1 IIT wynosil odpowiednio 4.1 1 5.6 lat, a stwierdzona r6znica wieku nie
byta istotna (P=0.07). Takze =zgodnie z oczekiwaniem odsetek niemowlat
w poszczegolnych grupach zwigkszal si¢ wynoszac odpowiednio: 8.6%, 24.4%
1 28.9% leczonych. Ponadto wzrastat odsetek niemowlat leczonych w 1 kwartale zycia
(odpowiednio: 20%, 30% 1 82%).

U dzieci w grupach 1 1 I zabiegi podejmowano najczesciej w przedziale wieku 2-6 lat.
Pozostaje to w zgodzie z obserwacja, ze dynamika narastania ZZTP po 2 roku zycia
jest juz niewielka. Zabieg warto jednak wykona¢ przed rozpoczeciem wieku
szkolnego. Z kolei u dzieci z grupy III odsetek leczonych w wieku niemowlecym,
w wieku 2-6 lat i po 12 roku zycia byl niemal identyczny (po okoto 30%). W $Swietle
informacji dotyczacej przecigtnej wieku leczenia tej grupy (5.6 lat) nasuwa si¢ wniosek
konieczno$ci  wczesniejszego kierowania dzieci z powaznym ZZTP do zabiegow
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WPB. Z analizy posiadanej dokumentacji nie mozna bylo jednoznacznie stwierdzi¢ co
byto przyczyna wykonywania tych zabiegdw u pacjentow powyzej 12 roku zycia.

U dzieci z najlagodniejszym ZZTP udziat obu pici byt podobny (po 50%). Natomiast
W miar¢ wzrostu stopnia zwegzenia obserwowano narastajaca przewage ptci meskie;j,
odpowiednio: 56.1% w znacznej oraz 63.2% w najcigzszej postaci zwegzenia.

Stan kliniczny niemal wszystkich dzieci byt dobry, co pozostaje w zgodzie
z obserwacjami innych [85,86]. Pacjenci z tagodnym i umiarkowanym ZZTP
zazwyczaj nie zglaszaja dolegliwosci, a ich tolerancja wysitku jest prawidtowa.
Natomiast u dzieci z ZZTP duzego stopnia objawy zaczynaja si¢ wczesniej 1 sa
bardziej nasilone. Mozna u tych pacjentow zaobserwowa¢ zmniejszenie tolerancji
wysitku, bole w okolicy przedsercowej 1 omdlenia zazwyczaj w trakcie lub po
zakonczeniu wysitku fizycznego. Omdlenie moze by¢ spowodowane brakiem
zwigkszenia pojemnosci minutowej wynikajacej z uposledzenia naptywu krwi do
krazenia plucnego, w warunkach zwigkszonego zapotrzebowania mig$nia sercowego
na tlen 1 poszerzenia obwodowych naczyn krwionos$nych podczas wysitku. Pojawienie
si¢ uczucia dusznos$ci i1 stalego zmeczenia moga zapowiada¢ niewydolno$¢ prawej
komory. Objawy te stanowia wskazania do pilnego zabiegu WPB [85, 86, 87, 88].

Z wyjatkiem tatwiejszego meczenia sig, nie stwierdzano takich objawow u zadnego
sposrdd starszych dzieci.

Wystgpowanie objawow zastoinowej niewydolnosci serca bezposrednio przed WPB
stwierdzano u 2 (5.3%) niemowlat (z zespolem Noonan 1 kardiomiopatia przerostowa
lewej komory) z grupy III, co jednak nie miato zwiazku z ZZTP. Objawy
niewydolnosci serca u chorych z tym zespotem i1 wspotistniejaca kardiomiopatia,
naleza do nierzadko obserwowanych [89, 90, 91].

2. Ocena echokardiograficzna, angiograficzna, hemodynamiczna i technicznych
warunkow wykonania WPB.

Badanie echokardiograficzne jest najbardziej wartoSciowa metoda w ocenie
identyfikacji 1 stopnia ZZTP. Pozwala takze (pod warunkiem dostatecznego
doswiadczenia osoby wykonujacej badanie 1 posiadania odpowiednio dobrego sprzgtu)
na okreslenie morfologii zastawki tetnicy ptucnej i charakteru jej zwezenia.
Kwalifikacja do WPB analizowanej grupy pacjentow na podstawie gradientu ci$nien
przez ZZTP > 25 mmHg w badaniu dopplerowskim wynikata z braku jednoznacznych
kryteriéw echokardiograficznych w poczatkowym okresie interwencyjnego leczenia tej
wady (lata 80-te ubiegltego wieku).

Z analizy wynikow badan Echo u dzieci w poszczegdlnych grupach wynikato, ze
przewazajaca wigkszo$¢ (92.4%) badanych miata typowa posta¢ ZZTP, za$ jej forma
dysplastyczna wystepowala ogétem tylko u 10 (7.3%) dzieci i dotyczyta chorych w II
1 IIT grupie, z bardziej nasilonym stopniem wady. Najczesciej (67.9%) stwierdzano
3-ptatkowa posta¢ ZZTP, ale w okoto 20% nie okreslono doktadnie jej struktury.
Towarzyszace zwgzenie podzastawkowe tetnicy ptucnej 1 niedomykalnos$¢ zastawki
tetnicy ptucnej >1I stopnia stwierdzano rzadko. Ich czgsto$¢ wzrastata nieznacznie 1 nie
wigzata si¢ istotnie (P=0.07) ze stopniem ZZTP. Natomiast stwierdzono znamiennie
(P<0.002) czestsze wystgpowanie niedomykalnosci zastawki trojdzielne; w grupie 111
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(test niezaleznoéci y?). Swiadczy to o istotnym wplywie wzrastajacego obciazenia
ci$nieniowego prawej komory na dysfunkcje tej zastawki. Z analizy zbiorczego
porownania wybranych parametréw hemodynamicznych przed zabiegiem WPB (tab.
VII) wynikalo, ze zwigkszenie obciazenia ci$nieniowego nie powodowalo wzrostu
ci$nienia koncowo-rozkurczowego u dzieci z grup I 1 II, natomiast wpltywato
znamiennie (P<0.001) na jego wzrost u dzieci w grupie IIl. Pozostaje to w wyraznym
zwiazku z czgstszym wystepowaniem istotnej niedomykalnosci zastawki trojdzielnej
u chorych w tej grupie.

Wyniki pomiardw Srednicy pierScieni zastawki tgtnicy plucnej w badaniach
echokardiograficznych 1 angiograficznych r6znily si¢ nieznamiennie. Jednak
generalnie obserwowano tendencj¢ do ich zanizania ~w badaniach echo, za$
stwierdzone rdéznice byly najwigksze u dzieci w grupie III. Moze to wynikac
z najwigkszych zmian deformacyjnych ZTP w tej grupie chorych.

Natomiast w dopplerowskiej ocenie gradientu ci§nien w tagodniejszych formach ZZTP
wykazano tendencjg do jego zawyzania a w zaawansowanych zanizania, w porOwnaniu
z oceng hemodynamiczna. Ponadto stwierdzono, ze wyniki tych badah moga znacznie
od siebie odbiega¢. Jak wspomniano we wstepie pracy obie metody r6zni odniesienie
czasu pomiaru do charakterystyki krzywej cisnienia. Gradient ci$nienia przez zastawke
tetnicy plucnej w badaniu dopplerowskim (na podstawie oceny chwilowe;,
maksymalnej szybkosci przepltywu) jest wyzszy (okoto 10%) niz w badaniu
hemodynamicznym. Pomiary inwazyjne dotycza odczytu ,,szczyt do szczytu” z ciaglej
zapisu cisnienia, w ktorym okre§la si¢ roznicg wartosci migdzy maksymalnym
ci$nieniem skurczowym w prawej komorze 1 tg¢tnicy plucnej. Jednak szczyt ci$nienia
w prawe] komorze 1 t¢tnicy plucnej nie wystgpuja w tej samej fazie skurczu. Pomiar
metoda Dopplera odzwierciedla tzw. maksymalny gradient chwilowy. Wartosci
gradientu w ocenie dopplerowskiej sa wyzsze niz oznaczone w pomiarach
bezposrednich, gléwnie w zwezeniach niewielkiego 1 umiarkowanego stopnia.
Natomiast zanizenie gradientu w badaniu dopplerowskim wynika z wigkszej (> 20°)
niz dopuszczalna rozbiezno$¢ migdzy wiazka ultradzwigkow a kierunkiem strumienia
krwi. Stan taki moze by¢ spowodowany np. znieksztalceniami platkow,
odpowiedzialnymi za rdzne zaburzenia 1 rozproszenie strumienia przeptywu. Ma to
istotne znaczenie 1 wymaga rozwagi w ocenie interpretacji granicznych wartosci
gradientu ciSnien w badaniu dopplerowskim jako wskazan do leczenia
interwencyjnego.

Populacja naszych pacjentow byta zblizona pod wzgledem wieku, plci, objawow
klinicznych 1 parametrow hemodynamicznych do populacji omawianych
w publikacjach dotyczacych efektow leczenia ZZTP sposobem WPB [92, 93, 94, 95].
Jedynie liczba pacjentow z dysplastyczna ZTP bylta nieco nizsza niz podawana $rednio
w populacji pacjentow z ZZTP.

Postgp techniczny doprowadzil do mozliwos$ci stosowania cewnikéw diagnostycznych
o bardzo r6znych krzywiznach, cewnikow balonowych typu Swan Ganz oraz r6znego
typu prowadnikoéw ulatwiajacych przejscie przez ZZTP. Technika przechodzenia przez
zastawke trojdzielna cewnikiem balonowym typu Swan Ganz zapobiega
niekontrolowanemu przej$ciu cewnika migdzy ni¢mi $ciggnistymi 1 pozwala na
wprowadzenie prowadnika do kapilarow plucnych. Ulatwia to precyzyjne 1 silne
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ustawienie cewnika balonowego posrodkowo w ZZTP 1 szybkie wypetienie balonu
podczas WPB.

Technike dwu-balonowa zastosowano jedynie u 8 (5.8%) pacjentéw (u 6 z grupy [1u 2
z grupy II) z powodu duzej $rednicy pierScienia ZTP (>20 mm) i braku balonu
o odpowiednich rozmiarach. Pomimo wigkszej trudno$ci technicznej wykonanie
zabiegu WPB u wszystkich pacjentow byto skuteczne. Zaden z pacjentéw nie wymagat
ponownego zabiegu, a w obserwacjach odlegtych u zadnego z nich nie stwierdzano
NZTP > 11I°, co jest zgodne z obserwacjami innych autoréw [96, 97, 98].

W pojedynczych doniesieniach sg przedstawiane opisy zastosowania nawet 3 balonow
w celu wykonania WPB w leczeniu ZZTP [99].

3. Ocena bezposrednich wynikow leczenia

U wszystkich dzieci w gr. I bezposredni efekt zabiegu byl dobry. Sposrod 40
pacjentow z grupy II dobry efekt uzyskano u 39 (97.6%). Natomiast u 1 (2.4%)
z zespotem Noonan i1 dysplastyczna zastawka tetnicy ptucnej efekt WPB nie byt
zadawalajacy, co wymagato leczenia operacyjnego. Natomiast u wszystkich pacjentow
z grupy III, niezaleznie od charakteru zwgzonej zastawki, bezposredni efekt WPB
takze byl dobry. Wyniki te stanowia zachg¢te do stosowania WPB nawet u dzieci ze
zmianami dysplastycznymi ZTP, w pierwszym etapie leczenia 1 dopiero w razie jego
nieskutecznosci kierowania tych chorych do zabiegu operacyjnego.

Poza istotnym obnizeniem gradientu ci$nien przez ZTP obserwowano spadek wartos$ci
skurczowego 1 normalizacj¢ koncowo-rozkurczowego ci$nienia w prawej komorze
oraz wzrost warto$ci ci$nienia skurczowego Ww tetnicy plucnej, zaznaczone
najwyrazniej u dzieci w grupie III (patrz tab. zbiorcza nr VII str. 45). W cigzkich
postaciach ZZTP zabieg WPB prowadzi do najbardziej znamiennego wzrostu ci$nienia
skurczowego w tgtnicy ptucnej a nawet mozna liczy¢ sig¢ z przejsciowo wystgpujacym
nadci$nieniem phlucnym, ktore ulega normalizacji po ustgpieniu przerostu prawej
komory. Nagle uwolnienie zwezenie na poziomie ZTP moze takze prowadzi¢ do
nasilenia dynamicznego zwezenia podstawkowego wymagajacego przejSciowego
leczenia Propranololem, co obserwowano takze we wlasnym materiale. Bezposrednio
po WPB jedynie 5 (3.6%) pacjentow otrzymywato propranolol (2 z grupy 111 3 z grupy
I11).

Zwezenie zastawki tetnicy plucnej bylo pierwsza wrodzona wada serca, w ktorej
zastosowano leczenie interwencyjne. Ogloszenie przez Kana wynikow WPB w 1982 r.
stanowilo zwrot w kwalifikacji pacjentow do leczenia tej wady. Na podstawie
wieloletnich wieloosrodkowych doswiadczen 1 analizy zebranych danych, uznano
WPB jako metode z wyboru w leczeniu pacjentow z ZZTP [100, 101, 102, 103, 104,
105, 106, 107, 108].

Wczesne bardzo dobre wyniki WPB w leczeniu ZZTP stwierdzano o wigkszosci
pacjentow. McCrindle 1 Kan JS stwierdzili, ze czynnikiem ryzyka pozostawienia
resztkowego gradientu (>36 mmHg) po WPB jest wiek pacjentow <2 lat, co nie
znalazlo potwierdzenia w naszych obserwacjach [85]. Kolejnym czynnikiem
wplywajacym na skutecznos¢ WPB byta dysplastyczna ZTP [109, 110, 111, 112, 113].
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W  materiale wilasnym dzigki uzyciu wigkszej S$rednicy balonéw u dzieci
z dysplastyczna zastawka tetnicy plucnej, zabieg WPB byt rownie skuteczny jak
u pozostatych. Niepowodzenie dotyczyto 1 pacjenta z najbardziej zaawansowanymi
zmianami zastawki.

4. Ocena ryzyka powiklan w trakcie cewnikowana serca bezposrednio po WPB
oraz w obserwacjach odleglych.

Pomimo stalego postgpu technicznego zabiegi walwuloplastyki balonowej zwgzonej
zastawki tetnicy plucnej sa obarczone pewnym ryzykiem. Opisywane
w piSmiennictwie powiklania zabiegow plucnej walwuloplastyki balonowej sa
podzielone na duze, mate 1 zdarzenia niepozadane. Wedlug danych rejestru
Valvuloplasty of Congenital Anomalies (VACA) duze powiklania wystgpowaty
w 0.6%, s$rednie w 1.3% a male w 2.6% zabiegow. Powstawanie powiktan byto
odwrotnie skorelowane z wiekiem pacjentow poddawanych zabiegowi i1 czeSciej
dotyczyto noworodkéw [114].

Komplikacje po WPB obejmuja: uraz naczyn (perforacja, zmiany zatorowe),
uszkodzenie zastawki tréjdzielnej (perforacja, naderwanie ptatka), uszkodzenie
pierscienia i/lub ptatka ZTP, perforacja drogi odptywu prawej komory, rozerwanie pnia
phlucnego, nastgpstwa hemodynamiczne tych zdarzen z tamponada wiacznie 1 naglym
zatrzymaniem krazenia wskutek zamknigcia drogi wyplywu prawej komory serca.
Osobng grupg stanowia czynne zaburzenia rytmu serca lub przejSciowe zaburzenia
przewodzenia.

Powiktaniem jest takze powstanie istotnej niedomykalnos$ci zastawki t¢tnicy ptucne;.
Wedlug roznych zrodet zjawisko PVR dotyczy od 10% do 50% pacjentéw z ZZTP
poddanych operacji lub plastyce balonowej [15]. Przez wiele lat uwazano, ze stan taki
powinien by¢ dobrze tolerowany przez chorych. Dane zbiorcze wykazuja jednak, ze w
dhlugim okresie czasu PVR nie jest dobrze tolerowana. Shizamaki 1 wsp. na podstawie
analizy wynikow badan 72 pacjentow z izolowang postacia ZZTP poddanych leczeniu
operacyjnemu wykazali, ze wolnych od objawdéw byto odpowiednio: 77% w ciagu 37
lat, 50% - 49 lat 1 tylko 24% - 64 lat [115].

Z pracy tej wynika, ze niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej prowadzi
u zwigkszajacej si¢ z czasem liczby chorych, do poglebiajacej sie dysfunkcji prawe;j
komory (a takze do arytmii na tym tle) wymagajacej wymiany zastawki. Do PVR
dochodzi takze po WPB w stopniu zaleznym od proporcji $rednicy stosowanych
balonéw w stosunku do $rednicy pierscienia zastawki. Z wiekiem chorych nalezy si¢
wigc liczy¢ z mozliwoscia narastania stopnia niedomykalnosci ZTP 1 konieczno$ci
leczenia chirurgicznego lub interwencyjnego (wymiana zastawki), co jednak dotyczy
wylacznie pacjentoéw dorostych [84, 90, 116, 117].

Do uszkodzenia pierscienia i/lub ptatkéw ZTP dochodzi gdy $rednica uzytego balonu
znacznie przekroczy S$rednicg pierScienia zastawki lub w wyniku znacznego
przemieszczania si¢ balonu w trakcie WPB wzdluz osi pnia ptucnego. W grupie
pacjentow u  ktorych pierwotnie wykonywano walwulotomi¢ operacyjna
kwalifikowanych do WPB ze wzgledu na nawrdt zwezenia nalezy zwroci¢ szczegolna
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uwage na mozliwo$¢ tego typu powiklania. Rozerwanie pierScienia ZTP moze
skutkowa¢ znacznym krwawieniem do worka osierdziowego i1 tamponada serca.
Dlatego tak istotng role odgrywa dobor odpowiedniego balonu, co najlepiej wykonac
przez  poroOwnanie  Srednicy  pierscienia ZTP  mierzonej w  badaniu
echokardiograficznym i angiokardiograficznym [118, 119].

Najlepszym sposobem uniknigcia takiego powiktania w razie znacznych rozbiezno$ci
pomigdzy pomiarem echokardiograficznym i angiograficznym jest uzycie poczatkowo
balonu o mniejszej srednicy niz wynika to z najbardziej wiarygodnego pomiaru
1 w razie nieskutecznosci zabiegu powtorzenie WPB balonem o $rednicy 20-40%
wigkszej. W badanej grupie pacjentéw nie doszto do tego typu powiktan.

Do perforacji prawej komory dochodzi zazwyczaj w trakcie manewréw cewnikiem lub
prowadnikiem podczas prob przechodzenia do pnia plucnego i powiktanie to dotyczy
gltoéwnie noworodkow z krytyczna 1 niemowlat z najci¢zsza postaciag ZZTP. Perforacja
prawe] komory moze takze prowadzi¢ do hemopericardium, a w konsekwencji do
tamponady serca. Punktowe przebicie drogi wyptywu z prawej komory u noworodkow
z krytycznym zwe¢zeniem ZTP moze by¢ nierozpoznane w czasie zabiegu ani nie by¢
uwidocznione w kontrolnej angiografii. Stwierdzenie tego stanu wymaga pilnej
interwencji chirurgicznej. Najmlodsze dzieci z ZZTP wymagaja zabiegu WPB
w znieczuleniu ogdélnym 1 S$cistej wspolpracy anestezjologa z kardiologiem
interwencyjnym. U starszych dzieci z mniej zaawansowanym stopniem ZZTP nie jest
konieczny ten typ znieczulenia. Natomiast poza dost¢gpem zylnym niezbgdne jest ciagte
monitorowanie ci$nienia tgtniczego, a w razie komplikacji takze szczegdétowe badanie
Echo mogace wykaza¢ konieczno$¢ interwencji chirurgicznej [120, 121].

Uszkodzenie pnia plucnego, gal¢zi plucnych lub kapilaréw plucnych zazwyczaj jest
zwigzane z manewrami prowadnikiem w ukladzie tgtnic ptucnych. W trakcie
wykonywania WPB przy prowadniku zaklinowanym w dystalych naczyniach krazenia
plucnego, nie ma mozliwosci pelnej kontroli prowadnika, co moze skutkowac
perforacja kapilarow phlucnych. Zazwyczaj ze wzgledu na niewielkie uszkodzenia
dystalnych naczyn plucnych dochodzi jedynie do wynaczynienia krwi do miazszu
ptuca. Rzadko opisywano uszkodzenia gatezi tetnic plucnych [122].

Tylko u 1 pacjenta w materiale wlasnym doszto po recewnikowaniu z powodu
podejrzenia nawrotu istotnego zwezenia ZTP (w badaniu Echo) do odwarstwienia
blony wewnetrznej pnia tetnicy plucnej. Zmiana miata tagodny charakter 1 nie
wymagala zadnego leczenia.

Uszkodzenie zastawki trojdzielnej zazwyczaj jest spowodowane forsowaniem przejscia
cewnika diagnostycznego, prowadnika i1 cewnika balonowego pomigdzy ni¢mi
sciggnistymi a mig$niem brodawkowatym zastawki trojdzielnej; lub uzyciem zbyt
dhugiego balonu. Podczas rozprezania balonu lub wycofywania opréznionego balonu
moze latwo doj$¢ do uszkodzenia nici $ciggnistych 1 niedomykalno$ci zastawki
trojdzielnej. Istotna niedomykalno$¢ zastawki trojdzielne; moze wymagaé nawet
plastyki chirurgicznej [123].

5. Wyniki oceny podstawowych parametrow rozwojowych tj. masy ciala
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i wzrostu badanych dzieci oraz badania fizycznego, wynikow podstawowych
badan dodatkowych i echokardiograficznych oraz rozwoju dzieci w obserwacji
odleglej.

W ostatnich badaniach kontrolnych stwierdzono, ze u wigkszo$ci pacjentow
pozostajacych w systematycznej obserwacji masa ciata 1 wzrost miescily sig
w granicach normy do wieku 1 plci. Znaczny niedobor (>2SD) masy ciata
w odniesieniu do wieku dotyczyt lacznie 12 pacjentow (8.7%); stwierdzany byt
w podobnej czgstosci we wszystkich badanych grupach odpowiednio: u 7 (12.1%)
dzieci z grupy I, u 5 (12.2%) z grupy Il 1 u 5 (13.1%) z grupy III. Natomiast istotny
(>2SD) niedobor masy ciala w stosunku do wzrostu stwierdzano u 12 pacjentow
(8.7%) z podobna czestoscia w badanych grupach odpowiednio: w grupie I u 5 dzieci
(8.6%), w grupie I u 3 dzieci (7.4%) a w grupie III u 4 (10.5%). Nie stwierdzano
istotnych statystycznie réznic pomigdzy analizowanymi grupami. Otyto$¢ rozpoznano
u 1 dziecka (1.7%) z grupy 11 u 3 (7.9%) dzieci grupy III. Nie stwierdzano istotnych
nieprawidtowo$ci wzrostu ani masy ciata w badanych grupach pacjentow; wzrost
1 rozw0j dzieci z ZZTP jest prawidtowy, co jest zgodne z doniesieniami innych
autorow [124, 125, 126].

U wigkszosci dzieci w odleglej obserwacji stwierdzano obecno$¢ cichych,
wyrzutowych szmeréw w polu tetnicy plucnej, S$wiadczacych o nieistotnych
zaburzeniach przeptywu w tym obszarze. Glosny (>3/6) szmer skurczowy wystepowat
w zblizonej czgstosci u dzieci w kazdej grupie, niezaleznie od wyj$ciowego stopnia
zwegzenia (odpowiednio: u 16.7% pacjentéw z gr. I, u 20% z gr. 11 1 18.5% z gr. III).
Takze szerokie rozdwojenie II tonu ani tgtnienie prawokomorowe nie wystgpowato
znamiennie czesciej u dzieci w zadnej z badanych grup.

Z wynikami badania przedmiotowego korelowal zapis EKG. Cechy przerostu prawe;j
komory stwierdzano z podobna czgstoscia u dzieci w analizowanych grupach
(4. u 14.3% pacjentéw z gr. I, u 13.3% z gr. [1 1 18.5% z gr. III).

Natomiast w RTG klatki piersiowej u zadnego dziecka nie wystgpowato powigkszenie
sylwetki serca a uwypuklony pien tgtnicy ptucnej stwierdzano tylko u 3 dzieci (11.1%)
z gr. I1I.

Wyniki te §wiadcza o podobnej skutecznosci WPB 1 mozliwosci podobnie czgstego
wystgpowania zmian resztkowych niezaleznie od wyjsciowego stopnia zwgzenia.

W badaniach Brian 1 wsp. przed WPB glosny szmer skurczowy wystepowat u 93%
pacjentow, bezposrednio 1 w okresie <2 lat po WPB - u 49%, za§ w okresie odlegtym
(>2 lat) wystuchiwano go u 32% badanych. Po WPB stwierdzono takze ustgpowanie
cech przerostu prawej komory w zapisie EKG, z ktérych jednak pewne cechy
utrzymywaty si¢ nadal w odleglej obserwacji (prawogram u 21% pacjentow, dodatnie
zatamki T w V1 u 34%, a zespoty rS w V5/V6 odpowiednio u 13% 1 18% pacjentow)
[127]. Regresja cech przerostu PK dotyczyta blisko 90% pacjentéw w badaniach Jarrar
1 wsp., a takze Kveselis 1 wsp. oraz Lloyd 1 wsp. [92, 128, 129].

W kolejnych seriach badan echo wykonywanych bezposrednio, po roku oraz
przecigtnie 5 lat po zabiegu WPB obserwowano powolny spadek gradientéw ci$nien
przez ZTP (patrz tab. XI), ktorych ostateczne, przecig¢tne wartosci byty bardzo zblizone
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we wszystkich grupach (u dzieci z grup I-III odpowiednio: 13.4 + 6.9 mmHg, 16.9 +
12.1 mmHg 1 17.1 £ 12.2 mmHg). Jednoczes$nie stwierdzano zmniejszenie czestosci
wystgpowania ZPTP w badanych grupach, odpowiednio: z 8.6% do O w gr. I, z 12.2%
do 2.4% w gr. 111z 28.9% do 7.4% w gr. I11.

Generalnie ws$réd badanych stwierdzano takze zmniejszanie si¢ czgstoSci
wystepowania niedomykalnosci zastawki trdjdzielnej >II° (z wyjatkiem dzieci z gr. 1),
odpowiednio: z 0 do 3.4% (gr. I), z 7.3% do 4.9% (gr. II) 1 23.7% do 14.8% (gr. 11I)
oraz wzrost czgstosci wystgpowania wigkszej niz II° niedomykalnosci zastawki tetnicy
phlucnej odpowiednio: z 3.4% do 13.7% (gr. I), z 0 do 12.2% (gr. II) 1 z 2.6% do 25.9%
(gr. III). Obserwowany trend byl z jednej strony zwiazany ze spadkiem obcigzenia
ciSnieniowego prawej komory, z drugiej wynikiem naruszenia 1 tak chorobowo
zmienionej struktury zastawki tetnicy ptucnej (najbardziej zaawansowanej u pacjentow
z gr. III). Nie jest do konca jasna przyczyna powstania w odleglej obserwacji
niedomykalnosci zastawki trojdzielnej; >II° w odleglej obserwacji u 2 dzieci z gr. 1,
ktorej nie stwierdzano w badaniach wyjsciowych.

VII. WNIOSKI:
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. W kwalifikacji do WPB poza wynikami szczegdélowego badania fizycznego
1 podstawowych badan dodatkowych, decydujaca role¢ pomimo pewnych
ograniczen, odgrywa kompleksowa diagnostyka echokardiograficzna.

2. Wyniki obserwacji odleglych potwierdzaja przydatnos¢ i skutecznos¢ WPB
w leczeniu ZZTP nawet u dzieci ze zmianami dysplastycznymi tej zastawki.

3. Nawroty zwezenia sa rzadkie 1 moga by¢ przedmiotem powtornego efektywnego
zabiegu a podzastawkowe zwegzenie drogi wyptywu z prawej komory
wystepujace w zaawansowanych formach ZZTP po skutecznej WPB ulega
regresji.

4. Istotna niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej powstata po skutecznej WPB
moze narasta¢ z wiekiem co wymaga dalszej obserwacji zwlaszcza u pacjentow
z najbardziej zaawansowang forma ZZTP.

5. Ryzyko powiktan jest niewielkie pod warunkiem starannego przestrzegania

zasad procedury.

6. Rozw0j dzieci poddanych WPB ZZTP jest prawidiowy.

VIII. STRESZCZENIE
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Izolowane zastawkowe zwezenie tgtnicy plucnej (ZZTP) stwierdza si¢ u 0.33/1000
zywo urodzonych noworodkow 1 stanowi 6-9% wrodzonych wad serca u dzieci. Wada
ta wystgpuje w dwoch odmiennych formach: typowej (80-90%) 1 na tle zmian
dysplastycznych (10-20%). Forma zwezenia moze decydowa¢ o metodzie terapii
operacyjnej/interwencyjnej i jej efektach. Od opublikowanych przez Kana’a w 1982
roku wynikow zastosowania walwuloplastyki balonowej (WPB) w leczeniu ZZTP jest
to metoda z wyboru w korekcji tej wady. Pomimo stosowania WPB przez ostatnie 25
lat nadal do interesujacych nalezy ocena bezposrednich 1 odleglych jej efektow
zaleznie od stopnia ZZTP, wieku dzieci 1 zastosowanej techniki. Przedmiotem
dociekan poza redukcja gradientu przez ZTP jest normalizacja zaburzen
hemodynamicznych, wystgpowanie nawrotow zwezenia 1 réznych powiklan oraz
analiza rozwoju dzieci poddanych leczeniu.

Celem pracy byla ocena wynikow WPB u kolejnych dzieci z ZZTP (z wylaczeniem
postaci krytycznej u noworodkow) leczonych w Klinice Kardiologii Dziecigcej CM UJ
w okresie 1988-2004, z uwzglednieniem:
1) charakteru zmian zastawki i stopnia jej zwgzenia,
2) wieku pacjentow poddanych WPB 1 warunkow technicznych tego zabiegu jak:
a. Srednica stosowanych balondéw 1 ich proporcje do $rednicy pierScienia
zastawki,
b. typy uzytych cewnikéw balonowych,
c. koniecznosci zastosowania techniki dwu-balonowej,
2) ograniczen stosowane] metody leczenia wynikajacych z rodzaju zmian
morfologicznych zastawki,
3) bezposrednich rezultatow WPB, w tym:
a. redukcji gradientu ci$nien przez zastawke tetnicy ptucne;,
b. pojawienie si¢ jej niedomykalnosci,
c. wystepowanie innych powiklan zwiazanych z zabiegiem,
4) wynikéw wezesnych 1 odlegtych, obejmujacych:
a. nawrot zwezenia,
b. wystepowanie istotnej (>11°) niedomykalnosci zastawki tetnicy plucnej,
c. koniecznos$¢ powtornej interwencii,
d. oceng rozwoju fizycznego dzieci 1 ich wydolnosci (w skali NYHA).

Material kliniczny stanowito ogdétem 137 (76M i 61Z) dzieci leczonych w wieku od
1 miesiaca do 16.3 lat (x=5.4 £+ 4.8). Rozpoznanie wady ustalono na podstawie badania
fizykalnego, EKG, RTG klatki piersiowej; 1 kompleksowej diagnostyki
echokardiograficznej oraz szczegbdlowej diagnostyki hemodynamiczne;j
1 angiokardiograficznej. Pacjentow kwalifikowano do WPB po stwierdzeniu w badaniu
dopplerowskim gradientu cisnien przez ZZTP > 25 mmHg. Troje dzieci miato
wczesniej (odpowiednio w wieku 1-miesigca, 2 lat 1 2,5 roku) wykonana
walwuloplastyke¢ operacyjna ZZTP 1 ze wzgledu na nawro6t zwezenia (odpowiednio po
4 1 8 latach od operacji) zostaty zakwalifikowane do WPB. Jednego pacjenta z ZZTP
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1 koarktacja aorty operowano sposobem Waldhausena w wieku 2 tygodni, a nastgpnie
zakwalifikowano do WPB w wieku 14-miesigcy.

W trakcie zabiegu WPB analizowano: charakter zmian ZTP, stopien jej zwgzenia
1 obciazenia PK (ocena ci$nienia skurczowego 1 koncowo-rozkurczowego PK,
cisnienia skurczowego w tetnicy plucnej, gradientu cisnien przez ZTP), Srednice
stosowanych balonéw 1 ich proporcje do $rednicy pier§cienia zastawki, typ uzytego
cewnika balonowego, koniecznos$¢ zastosowania techniki dwu-balonowe;.
Bezposrednio po WPB analizowano: zmniejszenie si¢ gradientu cisnien przez ZTP,
zmniejszenie si¢ ciSnienia koncowo-rozkurczowego w PK, zachowanie si¢ ci$nienia
skurczowego w tetnicy plucnej, wystapienie/nasilenie podzastawkowego ZTP,
powstanie niedomykalnosci ZTP, wystapienie powiklan. Za skuteczny uwazano
zabieg, ktory powodowatl obnizenie gradientu ci$nien przez ZTP co najmniej o 50%
warto$ci wyjsciowe;.

Pacjentow podzielono na 3 grupy =zaleznie od warto$ci ci$nienia skurczowego
w prawe] komorze (CSPK) w odniesieniu do cisnienia systemowego w badaniach
hemodynamicznych: Gr I (n=58) - ZZTP tagodne do umiarkowanego (CSPK < 75%
cisnienia systemowego), Gr Il (n=41) - ZZTP duzego stopnia (CSPK=76-100%
cisnienia systemowego), Gr III (n=38) — ZZTP stopnia cigzkiego z suprasystemowym
cisnieniem w PK (CSPK > 100% ci$nienia systemowego).

W kazdej grupie analizowano wiek WPB, wyniki oceny klinicznej, podstawowych
badan dodatkowych (EKG/RTG klatki piersiowej), kompleksowej diagnostyki echo
oraz leczenia interwencyjnego.

Wyniki:
Okres obserwacji rozciagal si¢ od 1 roku do 10 lat x= 6.1 lat (SD - 3.4 lata).

Wiek dzieci poddawanych WPB wynosit odpowiednio: Gr I - x=6.0+4.9 lat, Gr II - x=
4.14£3.8 lat, Gr III - x=5.6£5.6 lat. W kazdej grupie zabieg WPB najczescie]
wykonywano w przedziale wieku 2-6 lat. Jednoczesnie obserwowano wzrost odsetka
niemowlat (odpowiednio 8.6%, 24.4% 1 28.9% ogdtu badanych w grupie).

W Gr I udziat obu pici byt rowny. W miar¢ wzrostu stopnia zwg¢zenia obserwowano
przewagg ptci meskiej (Gr 11-56.1%, Gr 11— 63.2%).

Z analizy objawow klinicznych wynikalo, ze w miar¢ wzrostu stopnia ZZTP
stwierdzano narastanie glosnosci szmeru 1 czgstsze wystgpowanie wyraznego
rozdwojenia I tonu w polu tetnicy plucnej oraz tetnienia prawokomorowego. Wyniki
badania fizycznego najbardziej réznity dzieci z grup: 11 Il oraz I 1 III. Natomiast byty
zblizone u chorych z grup II 1 I11.

W badaniach EKG cechy przerostu prawej komory wystgpowaty u wigkszosci dzieci
z grup I 1 Il oraz u wszystkich z gr. IlIl. Zapis EKG byt prawidtowy u 24.1% dzieci
zgr.11u12.2% z Gr 1L

W RTG klatki piersiowe] ze wzrostem ZZTP obserwowano wzrost czgstosci
wystgpowania poszerzenia serca (WSP) 1 uwypuklenia zarysu pnia ptucnego (PTP):
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odpowiednio w Gr I: WSP-17.2% 1 PTP-13.8%, w Gr II: WSP-31.7% 1 PTP-46.3%
oraz w Gr lII: WSP-57.9% 1 PTP-63.2%.

Z analizy badan ECHO wynikato, ze przewazajaca wigkszos¢ (92.4%) badanych miata
typowa posta¢ ZZTP, za$ jej forme¢ dysplastyczna stwierdzono ogétem u 10 dzieci
(7.3%), tylko u 4/41 chorych z GR II 1 6/38 z III, z najbardziej nasilonym stopniem
wady. Najczesciej (67.9%) stwierdzano 3-platkowa posta¢ ZZTP, ale w okoto 20% nie
udato si¢ okresli¢ doktadnie jej struktury. Niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej
(NZTP) >II° 1 zwezenie podzastawkowe tgtnicy ptucnej (ZPTP) obserwowano rzadko
(odpowiednio 3/137 1 7/137). Czgstos¢ zwezenia podzastawkowego wzrastata
nieznacznie ze stopniem ZZTP. Nie stwierdzono istotnej statystycznie zaleznosci
wystepowania ZPTP (P=0.07) 1 NZTP (P=0.07) w zalezno$ci od grupy. Natomiast
stwierdzono istotnie czgstsze wystepowanie niedomykalno$ci zastawki tréjdzielnej
w Gr III (9/38), niz w 1 (0/58) 1 11 (3/41) ( P< 0.002).

Analiza wynikéw pomiaru wybranych parametréw w badaniach ECHO
1 angiokardiograficznym wykazata (warto$ci §rednie):

- $rednica pierscienia ZTP w Gr | wynosita odpowiednio: 15.0 mm vs 15.7 mm, w Gr
IT - 13.1 mm vs 13.9 mm, za§ w III — 11.8 mm vs 13.9 mm. Nie wykazano istotnych
statystycznie roznic migedzy wynikami pomiarow w obu badaniach (odpowiednio
grupy I - III: P=0.08, P=0.09 i P=0.1),

- przecigtne wartosci gradientu ci$nien przez ZZTP wynosity: w Gr I - 56.8 mmHg
vs 49.3 mmHg , w Gr II — 73.5 mmHg vs 75.6 mmHg, w Gr III - 99.1 mmHg vs 115.6
mmHg. Stwierdzono istotne r6znice migdzy wynikami obu metod u dzieci w Gr 1,
gdzie istotnie zawyzano ocen¢ gradientu w echo (P<0.001) oraz w Gr III, gdzie
istotnie ja w tym badaniu zanizano (P<0.001). Natomiast u dzieci w Gr II oba wyniki
nie roznity sig od siebie w sposob znamienny (P=0.09).

Z porownania obu metod wynikato, ze w badaniach echo zanizano wymiary $rednicy
pierscienia ZTP, ale wyniki tej oceny nie byty istotnie r6zne od wynikéw w badaniach
angio. Natomiast w dopplerowskiej ocenie gradientu ci$nien w tagodniejszych formach
ZZTP wynik byt zawyzany, za§ w zaawansowanych zanizany w pordéwnaniu z oceng
hemodynamiczna.

Proporcje srednicy uzytych cewnikow balonowych do pierscieni ZTP byly w badanych
grupach bardzo zblizone 1 wynosity (Gr I-III): 1.3+£0.1, 1.29£0.1 1 1.28+0.1.

Bezposrednio po WPB stwierdzono:

- istotne (P<0.001) obnizenie gradientu cisnien przez ZZTP: Gr [ — 49.3+11.1
mmHg do 12.5+7.6 mmHg, Gr I — 75.6+12.3 mmHg do 17.0+13.0 mmHg, Gr III —
117.3+28 do 17.9£15.5 mmHg.

- istotne (P<0.001) obnizenie CSPK: Gr I — 65.3£10.3 mm Hg do 28.6+7.6 mmHg,
Gr 11 -91.7+211.6 mmHg do 35.0£14 mmHg, Gr III — 133.0+27.3 do 38.4+19.2 mmHg,
- istotne (P<0.001) obnizenie CK-RPK: Gr I — 6.2+3.0 mm Hg do 5.6+7.6 mmHg,
Gr II - 6.3+30 mmHg do 5.5+2.9 mmHg, Gr III — 8.5+3.0 mmHg do 7.2+2.3 mmHg
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- nieistotny (P>0.05) wzrost CSTP w: Gr [ — 15.8+1.1 mmHg do 16.8+0.9 mmHg
1 Gr II — 15.8+1.2 mmHg do 17.8+1.3 mmHg, istotny (P<0.003) wzrost CSTP w Gr
IIT — 14.5+£1.3 mmHg do 19.4+2.1 mmHg.

Zabiegu technika 2-balonowa wymagato tacznie 8 ptc, w tym 6 z Gr [ 1 2 z Gr 1L
U wszystkich byl on skuteczny.

U pacjentow z dysplastyczna zastawka ptucna proporcje S$rednicy balonow do
pierscienia zastawki byty istotnie (p<0.002) wigksze (w Gr II - 1.4%0.13, w Gr III —
1.43+£0.13). U 1Iptc z Gr I bezposredni wynik WPB byt dobry, ale po 5 latach
stwierdzono nawrdt zwegzenia wymagajacy powtornej interwencji. U innego dziecka
z tej grupy zabieg byt nieskuteczny i1 konieczna bylta operacja.

U wszystkich dzieci z Gr III bezposredni wynik WPB byt dobry. Jednak u 7/38
(18.4%) w okresie odleglym wykonano re-cewnikowanie z powodu rozpoznanego
w echo nawrotu zwezenia. U 4 wykonano ponownie skuteczny zabieg WPB,
2 zakwalifikowano do leczenia operacyjnego (z dysplastyczna ZTP) a 1 zostat
zdyskwalifikowany (stwierdzony gradient ci$nien przez ZZTP =20 mm Hg).

U 5 ptc (3.6%) stwierdzono roézne powiklania, w tym 1 powazne (zaklinowanie
odwarstwionego balonu (Balt BDC) w zyle biodrowe; wymagajace usunigcia
operacyjnego. U 3 ptc konieczna byla transfuzja krwi a u 1 umiarowienie (Adenocor)
wskutek wystapienia napadu SVT. W okresie odleglym u 1 pacjenta poddanego
powtornemu zabiegowi WPB wskutek re-stenozy prawdopodobnie doszio do
odwarstwienia blony wewngtrznej w pniu ptucnym, co stwierdzono (?) w badaniu echo
poza naszym osrodkiem.

W okresie odleglym (x=6.1 lat po WPB) glosny (>3/6) szmer nad sercem miat
zblizony odsetek pacjentow w kazdej z grup (odpowiednio: 12.1%, 14.6% 1 13.2%),
podobnie jak utrzymywanie si¢ cech przerostu prawej komory w EKG (odpowiednio:
10.3%, 9.8% 1 13.2%)).

W kolejnych badaniach echo obserwowano powolne obnizanie si¢ gradientu ci$nien
przez ZZTP u dzieci w kazdej grupie, ktéry pod koniec okresu obserwacji ksztattowat
si¢ odpowiednio: Gr I-III - 13.4+£6.9 mm Hg, 16.9+12.1 mm Hg 1 17.1£12.2 mmHg.
Odsetek wystepowania zwg¢zenia podzastawkowego tetnicy plucnej ulegl obnizeniu:
odpowiednio: Gr I - 8.6% do 0%, Gr II - 12.2% do 2.4% 1 Gr III - 28.9% do 10.5% ptc
poddanych obserwacji.

Niedomykalno$¢ zastawki trdjdzielnej >II° stwierdzano nieznamiennie (P=0.07)
czesciej u dzieci w Gr III (odpowiednio: Gr I - 5.2%, Gr II — 4.8%, Gr III — 13.2% ptc).
Natomiast istotna niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej wystepowala znamiennie
(P<0.007) czesciej u ptc z tej grupy (odpowiednio: Gr I — 17.2%, Gr II - 24.2%, Gr 111
—39.5%).

Rozw0j badanych dzieci byt w przewazajacej wigkszosci prawidtowy. Niedobor masy
ciala < norm dla wzrostu i wieku byt zblizony i wynosit odpowiednio: Gr I — 8.6%, Gr
II—-7.4%, Gr Il - 10.5%.
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Whioski:

1. W kwalifikacji do WPB poza wynikami szczegoétowego badania fizycznego
1 podstawowych badan dodatkowych, decydujaca rol¢ pomimo pewnych
ograniczen, odgrywa kompleksowa diagnostyka echokardiograficzna.

2. Wyniki obserwacji odleglych potwierdzaja przydatnos¢ i skutecznos¢ WPB
w leczeniu ZZTP nawet u dzieci ze zmianami dysplastycznymi tej zastawki.

3. Nawroty zwezenia sa rzadkie 1 moga by¢ przedmiotem powtornego efektywnego
zabiegu a podzastawkowe zwezenie drogi wyptywu z prawej komory
wystepujace w zaawansowanych formach ZZTP po skutecznej WPB ulega
regresji.

4. Istotna niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej powstata po skutecznej WPB
moze narasta¢ z wiekiem co wymaga dalszej obserwacji zwlaszcza u pacjentow
z najbardziej zaawansowang forma ZZTP.

5. Ryzyko powiktan jest niewielkie pod warunkiem starannego przestrzegania
zasad procedury.

6. Rozw¢j dzieci poddanych WPB ZZTP jest prawidlowy.
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Summary

Isolated pulmonary valve stenosis (PVS) is encountered in approximately 0.33/1000
live births and accounts for approximately 6-9% of congenital heart defects. The
mechanism underlying the abnormality may be commissural fusion or dysplasia of
pulmonary valve leaflets (in 10 % of patients). Pulmonary valve stenosis is often found
in Noonan’s, LEOPARD, or Allagil syndrome. The form of the stenosis may be a
decisive factor in selecting surgical/intervention treatment. Since the first report on
percutaneous balloon valvuloplasty (BVP) published by Kan et al. in 1982, this is the
method of choice in the management of patients (pts) with pulmonary valve stenosis
(PVS) of moderate to severe degree. In spite of the fact that BVP has been employed
for the past 25 years, interest continues to focus on immediate and long-term results
depending on the degree of PVS, age of patients and the employed technique. The
subject of the present investigation — in addition to reduction of gradient across PVS —
is normalization of hemodynamic disturbances, the incidence of recurrent stenosis and
various complications, as well as monitoring the development of children subjected to
therapy.

Objective: to assess the results of BVP in subsequent patients with PVS (excluding
newborns with critical PVS) treated in Department of Pediatric Cardiology, Collegium
Medicum, Jagiellonian University, in the years 1988-2004, in relation to:
1. type of valvular lesions and degree of stenosis,
2. age of patients subjected to BVP and such technical aspects of the procedure as:
a. balloon diameter and its ratio to the valve annulus,
b. types of balloon catheters employed,
c. the need for employing double balloon technique,
3. restrictions in employing the method resulting from the types of valvular
morphological lesions,
4. immediate BVP results, including:

a. reduction of pressure gradient across the pulmonary valve,
b. development of valve insufficiency,
C. development of other procedure-associated complications,

5. early and late results, including:
a. recurrent stenosis,
b. significant (>11°) pulmonary valve insufficiency,
c. the need for re-intervention,
d. assessment of physical development of patients and their physical
efficiency (NYHA classification).

Material: 137 (76 M+61 F) children, aged between 1 month and 16.3 years of life
(x=5.3 £4.8) with isolated PVS diagnosed by physical examination, ECG, chest X-ray,
comprehensive echocardiography and detailed hemodynamic and angiocardiographic
assessment. They were qualified to BPV between 28.03.1988-31.12.2004, based on
echo studies (Doppler gradient > 25 mmHg). Newborns with critical PVS were
excluded from the study. Three patients with PVS had been previously subjected to a
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surgical valvulotomy (when 1 month, 2 and 2.5 years old, respectively) and BPV was
recommended due to recurrent stenosis (after 4 and 8 years postoperatively,
respectively). One patient with coarctation of the aorta and PVS had undergone a

Waldhausen operation when 2 weeks old, and was qualified to BPV when 14 months
old.

Methods: During BPV, the following parameters were analyzed: the type of PVS, the
degree of stenosis and right ventricular load (assessment of systolic, end-diastolic right
ventricular pressure, pulmonary systolic pressure, pressure gradient across PVS), the
balloon diameter and its ratio to annulus diameter, the type of balloon catheter, and the
need for double balloon technique employment.

Immediately after BPV, the analysis included a decrease of gradient across PVS, a
decrease of right ventricular end-diastolic pressure, changes of pulmonary systolic
pressure, development/intensification of subventricular PVS, development of valve
insufficiency and development of complications. A successful procedure was defined
as one resulting in at least 50% decrease of pressure gradient across PVS.

The patients were divided into three groups, depending on their right ventricular
systolic pressure (RVSP) as compared to systemic pressure and assessed by
hemodynamic studies: Group 1 (N=58) — mild to moderate PVS (RVSP < 75 % of
systemic pressure); Group 2 (N=41) — high degree PVS (RVSP = 76-100 % of
systemic pressure), Group 3 (N=38) — severe PVS (with suprasystemic right ventricular
pressure - RVSP > 100 % of systemic pressure).

In each group, the analysis included age at BPV, results of clinical assessment and
basic tests (ECG and chest X-ray), comprehensive echocardiographic evaluation and
intervention management.

Results: The follow-up period was between 1 year and 10 years, x = 6.1 years (SD —
3.4 years). The age of pts at BPV was as follows: Group 1 —x = 6.0 £4.9 years,
Group 2 — x =4.1 +£3.8 years, Group 3 — x = 5.6 +5.6 years. In each group, BPV
was most commonly performed in patients aged 2-6 years. At the same time, the
percentage of infants increased (8.6 %, 24.4 % and 28.9 %, respectively).

In Group 1, the sex ratio was equal. A predominance of males was noted with an

increasing degree of stenosis (Group 2 — 56.1 %, Group 3 — 63.2 %).

As it follows from the analysis of clinical signs, with the increase of PVS, cardiac

murmur was louder and split 2" sound in the pulmonary artery area was more

common, along with right ventricular impulse.

The results of physical examination showed the highest degree of discrimination

between Groups 1 and 2 and 1 and 3, being the most similar in Groups 2 and 3.

ECG showed right ventricular hypertrophy in the majority of children from Group 1

and 2 and in all Group 3 patients. ECG recording was normal in 24.1% of Group 1 and

12.2% of Group 2 patients.

Chest X-ray showed that an increasing degree of PVS was accompanied by an

increasing cardiothoracic ratio (CTR) and lobulated contour of the main pulmonary

artery ({LCMPA) — Group 1: 1CTR — 17.2% and TLCMPA — 13.8%, Group 2 - 1CTR

—31.7% and TLCMPA —46.3%, Group 3 - 1CTR — 57.9% and {LCMPA - 63.2%,

68



As it followed from the analysis of echocardiographic results, the majority of patients
(92.4%) demonstrated a typical form of PVS, while the dysplastic form was observed
in 10 children only (7.3%) (4/41 Group 2 and 6/38 Group 3 patients, with the highest
degree of stenosis). The most common finding (67.7%) was a three-leaflet form of PV,
but in approximately 20% of pts the structure of the defect could not have been
determined. Pulmonary valve insufficiency (PVI) >II° and subvalvular pulmonary
stenosis (SVPS) were seen infrequently (3/137 and 7/137, respectively). The incidence
of SVPS slightly increased with an increasing PVS degree. No statistical significance
was noted in SVPS (P = 0.07) and PVI (P = 0.07) incidence in particular groups.
However, tricuspid valve insufficiency was found to occur significantly more
commonly in Group 3 (9/38) as compared to Group 1 (0/58) and Group 2 (3/41)
(P<0.002).

The analysis of selected parameters as assessed by echocardiography vs.
angiocardiography showed (all values represented as mean):

- the respective diameter of pulmonary valve annulus in Group 1 was 15.0 mm vs. 15.7
mm, in Group 2 — 13.1 mm vs. 13.9 mm, in Group 3 — 11.8 mm vs. 13.9 mm. No
statistical differences were noted between the results of both examinations (Group 1-3:
P=0.08, P=0.09 and P = 0.1, respectively).

- the respective mean values of systolic pressure gradient were as follows: Group 1 —
56.8 mmHg vs. 49.3 mmHg, Group 2 — 73.5 mmHg vs. 75.6 mmHg and Group 3 —
99.1 mmHg vs. 115.6 mmHg. Significant differences were observed between the
results obtained using the two methods in Group 1 children, where echocardiography
significantly overestimated the gradient, and in Group 3, where the said examination
significantly underestimated its value (P<0.001). In Group 2 children, however, the
two results did not differ significantly (P = 0.09).

As it follows from the comparison of both methods, echocardiography underestimated
the size of pulmonary valve annulus, but the results of the examination did not
significantly differ from the results obtained in angiography. On the other hand, in
Doppler assessment of the gradient in milder forms of PVS, the result was
overestimated, while in more advanced stages, it was underestimated as compared to
hemodynamic evaluation.

The ratio of the balloon catheter diameters and PVS annuli were extremely similar in
the groups, equaling 1.3+0.1, 1.29+0.1 and 1.28+0.1, respectively.

Immediate effects of BPV are presented in the table.

Group/ RVSP mmHg | RVEDP mmHg | SPG mmHg PASP mmHg
No of patients
X X X X
1 2 1 2 1 2 1 2

1/ 653 |28.6 |6.2 5.6 49.3 12.5 15.8 | 16.8
(58) +10.3 | 7.6 | £3.0 +2.2 +11.1 (7.6 [*1.1 | £0.9
2/ 91.7 |35.0 |63 5.5 75.6 17.0 158 |17.8
41) +11.6 |14 | £3.0 +2.9 +12.3 [ 13 1.2 | +£13
3/ 133.3 ({384 |85 7.2 117.3 | 17.9 145 | 194
38) +27.3 | £19.2 | £3.0 +2.3 +28 155 [ #1.3 | £2.1
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After BPV, in all but one patient, a significant (P<0.001) reduction of RVSP, RVEDP
(right ventricular end-diastolic pressure), SPG (systolic pressure gradient), as well as
an increase of PASP (pulmonary artery systolic pressure) were observed in Group 3.
Double balloon procedures were required by a total of eight patients, including six
from Group 1 and two from Group 2. The method was successful in all the children.

In patients with dysplastic pulmonary valves, the ratio of balloon diameter to valve
annulus was significantly higher (P<0.002) (Group 1 — 1.44+0.3, Group 3 — 1.43%0.13).
In one Group 2 child, the immediate effect PBVP was good, but 5 years later,
restenosis requiring a repeated intervention was diagnosed. In another patient from this
group, the procedure was unsuccessful and surgery was necessary.

The immediate PBVP result was good in all Group 3 patients. However, 7/38 children
(18.4%) were re-catheterized in late follow-up due to recurrent stenosis diagnosed by
echocardiography. In four of these children, a repeated BVP was successfully
performed; two — with dysplastic form of the defect - were referred to surgical
correction and one was disqualified (pulmonary systolic pressure gradient = 20
mmHg).

Five patients (3.6%) developed various complications, including one with a serious
complication of a split balloon (Balt BDC) being lodged in the iliac vein, requiring
surgical removal. Three children needed blood transfusions, and one — supraventricular
arrhythmia treatment (adenosine). In late follow-up, one patient subjected to a repeated
BPV due to restenosis most likely developed detachment of the pulmonary trunk
intima (?), what was diagnosed elsewhere.

In late follow-up (x = 6.1 years after BPV), loud systolic murmur (>3/6) was
demonstrated by a similar percentage of patients from each group (12.1 %, 14.6 % and
13.2%, respectively), similarly as persistent signs of right ventricular hypertrophy in
ECG (10.3 %, 9.8 % and 13.2%, respectively).

Echocardiography performed 1, 2 and 5 years after the procedure demonstrated a
gradual decrease of pulmonary systolic pressure gradient in all groups; at the end of the
follow-up, its value was 13.4£6.9 mmHg, 16.9+12.1 mmHg and 17.1+£12.2 mmHg,
respectively.

The percentage of subvalvular pulmonary stenosis was decreased, dropping from 8.6%
to 0 in Group 1, 12.2 % to 2.4 % in Group 2 and 28.9 % to 10.5% in Group 3.
Tricuspid valve insufficiency >II° was non-significantly (P = 0.07) more common in
Group 3 children (Group 1 — 5.2 %, Group 2 — 4.8 %, Group 3 — 13.2 %).

On the other hand, a significant PVI rate (P = 0.007) was noted more frequently in
Group 3 children (Group 1 — 17.2 %, Group 2 — 24.2 %, Group 3 — 39.5 %).

The majority of children developed normally. Body mass deficit as compared to
standards for height and age was similar in all three groups, amounting to 8.6 %
(Group 1), 7.4 % (Group 2) and 10.5 % (Group 3).
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Conclusions:

1) While qualifying patients to BPV, in addition to a thorough physical examination
and basic supplementary studies, a decisive role is played by comprehensive
echocardiographic diagnostic management, despite its limitations.

2) Late follow-up confirms the validity and effectiveness of PBVP in the management
of PVS, even in cases of valvular dysplasia.

3) Restenosis is rare and may be effectively treated in a repeated procedure. Subvalvar
pulmonary stenosis, observed in most severe forms of PVS, may regress after a
successful BPV.

4) Significant, gradually increasing with age pulmonary valve insufficiency may
develop after BPV in late follow-up in patients with most severe form of PVS, what
requires careful monitoring of this group of children.

5) The risk of complication development is low providing the principles of the
procedure are carefully followed.

6) Further development of children with PVS subjected to BPV is normal.
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IX. SPIS TABEL

Tab. I. Rozktad plci i wieku badanych dzieci.

Tab. II. Wartosci pomiaréw ciSnien stwierdzanych u pacjentow podczas
cewnikowania serca.

Tab. III. Rozktad pici badanych dzieci.

Tab. IV. Wiodace objawy kliniczne ZZTP 1 ocena wynikow badan dodatkowych:
EKG 1 RTG klatki piersiowej w grupach I, 11 1 I11.

Tab. V. Wyniki oceny echokardiograficznej: morfologia ZZTP, obecnos¢ zwezenia
podzastawkowego TP, niedomykalno$¢ zastawki trdjdzielnej, niedomykalnos¢ ZTP
u dzieci w poszczegolnych grupach.

Tab. VI. Porownanie srednicy zastawki tg¢tnicy ptucnej 1 gradientu ci$nien przez ZZTP
w badaniach echo 1 angiokardiograficznych.

Tab. VII. Zbiorcze porownanie wartosci (x 1 SD) gradientéw cisnien przez ZZTP (D),
ci$nienia skurczowego w PK (CSPK), cisnienia koncowo-rozkurczowego w PK (CK-
RPK), cis$nienia skurczowego w tetnicy ptucnej (CSTP) przed 1 po WPB oraz proporcji
srednicy balondéw do s$rednicy pierscieni zastawek tgtnicy plucnej (U/©) u dzieci
w badanych grupach.

Tab. VIII. Ocena wzrostu badanych dzieci w poszczegdlnych grupach w odniesieniu
do normy dla wieku.

Tab. IX. Ocena masy ciata badanych dzieci w stosunku do ich wzrostu.

Tab. X. Objawy kliniczne ZZTP 1 wyniki oceny EKG 1 RTG klatki piersiowe]
w grupach I, I1 1 IIT w obserwacji odlegtej (x=6.1 roku od WPB).

Tab. XI. Poré6wnanie wynikow oceny echokardiograficznej wybranych parametrow
w trakcie obserwacji.
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X. SPIS RYCIN

Ryec. 1. Schemat prawidlowej zastawki tetnicy plucnej. Strzatkami zaznaczono spoidta,
potaczenie zatokowo-opuszkowe 1 komorowo-tgtnicze.

Ryec. 2. Schemat roznych postaci ZZTP: A — zastawka jednoptatkowa z centralnym
ujsciem, B — zastawka dysplastyczna, C — zastawka dwuptlatkowa ze zro$nigtymi
spoidtami lub nieprawidlowym podziatem platkdw.

Rye. 3. Przykiad skrajnego zwezenia zastawki tetnicy ptucnej, widocznej od $wiatta
pnia ptucnego. Zro$nigte spoidta platkow zastawki tworza niewielkie centralne ujscie.
Platki zastawki znacznie znieksztalcone 1 pogrubiate.

Ryc. 4. Obraz typowej dla ZZTP sylwetki serca ze znacznym uwypukleniem pnia
tetnicy ptucnej [pacjent nr 26].

Ryec. 5. Typowe cechy znacznego przerostu prawej komory (prawogram, izolowane
zatamki R w V, zespoty RS w Vs 1 Vi, obnizenie odcinka ST w V1, yjemny T w V) u
pacjenta z cigzkim ZZTP (pacjentka nr 111, w wieku 11 lat).

Ryec. 6. Przyktad obliczenia EF px metoda Levine’a: 2/3 pola powierzchni x dlugos¢
prawe] komory mierzone w fazach jej rozkurczu i skurczu. Pole powierzchni 1 dlugos¢
PK mozna oblicza¢ zamiennie z projekcji koniuszkowej 4-jamowej; (A — A’)
1 przymostkowej w osi dtugiej drogi wypltywu PK (B- B’).

Ryc. 7. Rozklad liczbowy pacjentéw z uwzglednieniem wieku podjetego leczenia
w grupie I.

Ryc. 8. Rozklad liczbowy pacjentow z uwzglednieniem wieku podjgtego leczenia
w grupie II.

Ryec. 9. Rozklad liczbowy pacjentéw z uwzglednieniem wieku podjgtego leczenia
w grupie III.

Ryc. 10A. Wysoka projekcja przymostkowa lewa, styczna do powierzchni klatki
piersiowej. Widoczne trzy spoidta zastawki plucne; o silnie wzmozonej
echogenicznosci. (pacjent nr 49).

Ryc. 10B. Projekcja przymostkowa w osi krotkiej. W badaniu dopplerowskim
znakowanym kolorem widoczny waski ,,jet” gldwnego strumienia krwi przez ZZTP
(pacjent nr 75).

Ryec. 10C. Projekcja przymostkowa w osi diugiej. Platki zastawki tgtnicy ptucnej
tworza kopulg (,,doming”) w skurczu (pacjent nr 103).
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Ryec. 10D. Poszerzenie pnia tetnicy ptucnej i jej lewej gatezi. DW PK — droga
wyptywu prawej komory (pacjent nr 111).

Ryec. 10E. Badanie dopplerowskie metoda fali ciaglej z projekcji przymostkowe;.
Z7TP przed zabiegiem walwuloplastyki balonowej; Vmx = 446cm/s = 79.6 mmHg
(gradient ci$nien przez zwezona zastawke obliczony ze wzoru 4 Vi °).

Ryc. 10F. Ten sam pacjent. Kontrolne badanie doplerowskie metoda fali ciagtej po
zabiegu interwencyjnym. Zmniejszenie gradientu z 79.6 do 24 mmHg. Widoczna fala
zwrotna powstalej niedomykalnosci zastawki tgtnicy ptucnej. (pacjent nr 133).

Ryec. 11. Obrazy angiograficzne zwezenia zastawkowego tetnicy ptucnej po

podaniu $rodka kontrastowego do prawej komory serca. (A, B, C, D, E, F).

Ryec. 11A. Kopulasty ksztatt ptatkow zastawki (,,doming” strzatki) i poszerzenie pnia
tetnicy ptucnej (PTP) (pacjent nr 11 z cigzkim ZZTP).

Ryc. 11B. Obraz waskiego strumienia krwi (,,jet”) przez cigzkie ZZTP u pacjentki nr
13.

Ryc. 11C. Pacjentka nr 54 z cigzkim ZZTP i bardzo znacznym poszerzeniem pnia
phucnego.

Ryec. 11D. Obraz dysplastycznej ZTP; widoczny waski pierscien zastawki i1 brak
poszerzenia pnia 1 galgzi t¢tnicy plucnej (pacjent nr 51).

Ryc. 11E. Obraz dysplastycznej ZTP z niewielkim poszerzeniem pnia plucnego (ptc nr
98) z suprasystemowym ci$nieniem w prawej komorze.

Ryc. 11F. Obraz wyptywu z prawej komory po skutecznym zabiegu WPB (ptc nr 6).

Ryc. 12. Projekcja boczna. Obraz cewnika balonowego (typu Tyshak II, [J =10 mm)
uzywanego do zabiegu WPB u ptc nr 83). Widoczne wcigcie odpowiada miejscu

zwezonej zastawki.

Ryec. 13. Porownanie wartosci cisnien w PK 1 aorcie przed i po zabiegu WPB.
A - prawa komora/aorta przed WPB 1 B — cisnienie w PK po WBP (pacjent nr 3).

Ryec. 14. Zmiany cis$nienia skurczowego w PK po WPB w grupie 1.

Ryec. 15. Zmiany gradientu ci$nienia skurczowego w PK po WPB w grupie I.
Ryc. 16. Zmiany ci$nienia skurczowego w PK po WPB w grupie II.

Rye. 17. Zmiany gradientu ci$nienia skurczowego w PK po WPB w grupie II.
Ryec. 18. Zmiany cis$nienia skurczowego w PK po WPB w grupie II1.

Ryc. 19. Zmiany gradientu cisnienia skurczowego w PK po WPB w grupie III.
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	Przed i po zabiegu WPB oraz w kolejnych badaniach kontrolnych z zastosowaniem dostępnych technik obrazowania oceniano:
	e.  Metodyka zabiegu
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	Results: The follow-up period was between 1 year and 10 years, x = 6.1 years (SD – 3.4 years). The age of pts at BPV was as follows: Group 1 – x = 6.0 ±4.9 years, Group 2 – x = 4.1 ±3.8 years, Group 3 – x = 5.6 ±5.6 years. In each group, BPV was most commonly performed in patients aged 2-6 years. At the same time, the percentage of infants increased (8.6 %, 24.4 % and 28.9 %, respectively).

