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Wstep

Wrodzone wady serca naleza do najczg¢stszych nieprawidtowos$ci powstajacych w okresie
prenatalnym. Czesto$¢ ich wystgpowania nie zostata jednak jednoznacznie okres§lona,
poniewaz wedtug réznych autoréw wynosi ona od ok. 2/1000 do 50/1000 zywo urodzonych
noworodkéw' .

Na uzyskane wyniki niewatpliwy wptyw maja stosowane metody diagnostyczne. Do lat
czterdziestych XX wieku, pewne rozpoznanie wady i okreslenie jej morfologii dawato
dopiero badanie sekcyjne. Najobszerniejsza praca powstata w oparciu o diagnostyke
patomorfologiczna wad serca byl wydany w roku 1936 w Kanadzie ,,Atlas of Congenital
Heart Disease” autorstwa dr Maude E. Abbott.

Pierwsza metoda umozliwiajaca przyzyciowe okreslenie szczegétéw anatomicznych wady
serca byto cewnikowanie serca i angiokardiografia. Po raz pierwszy zabieg ten zostat opisany
przez Forssmanna w Niemczech w roku 1929, a metoda zostata rozwini¢ta w koncu lat
trzydziestych przez Cournanda i Richardsa w USA. W 1966 roku Rashkind postugujac sig¢
cewnikiem balonowym, wykonal w czasie cewnikowania serca u dziecka z przetozeniem
wielkich pni tetniczych potaczenie miedzyprzedsionkowe.?' Od tego czasu cewnikowanie
serca stato si¢ metoda nie tylko diagnostyczna, ale tez lecznicza.

Krokami milowymi postgpu, jaki dokonat si¢ w latach 40. 1 50. ubieglego wieku w
kardiochirurgii bylty: podwiazanie przewodu tetniczego przez Roberta Grossa w 1938

w Bostonie, resekcja koarktacji aorty przez Crafoorta i Nylina w Szwecji oraz Grossa

1 Hufnagela w USA w 1945, zespolenie systemowo-ptucne wykonane przez Blalocka

1 Taussig w 1944, operacja zastawkowego zwegzenia t¢tnicy plucnej wykonana w 1948 roku
przez Brocka, pierwszy zabieg w krazeniu pozaustrojowym (zamknigcia ubytku
miedzyprzedsionkowego) wykonany w 1953 przez Gibbona w USA, pierwsze operacje
réznych wad serca w krazeniu pozaustrojowym opisane przez Lilleheia w latach 1954-5 52224
Mozliwosci chirurgicznego leczenia wad serca stworzyty konieczno$¢ wypracowania
precyzyjnych metod diagnostycznych. Opracowanie zasad wspoétczesnej angiokardiografii
miato miejsce w latach 60. i 70., a zawdzieczamy je pracom Bargerona™ *°, Elliota”” **

i Fellowsa®.

Nowe mozliwosci diagnostyczne zawdzigczamy rozwojowi echokardiografii. Metoda ta po

raz pierwszy zostata zastosowana przez Edlera i Hertza w Lund w Szwecji’” *' w roku 1953.

Rozw¢j techniki M-mode stanowi wktad Allena, Sahna i Meyera3 236 dokonany w latach 70.



Dalszy postgp obejmujacy echokardiografie¢ dwuwymiarowa, dopplerowska i dopplerowska
znakowang kolorem, jaki nastapit w latach 80. uczynit z tej metody podstawowe narzedzie
diagnostyczne wad wrodzonych serca.

Aktualnie rozpoznanie ustalone na podstawie objawéw klinicznych i wynikéw
podstawowych badan laboratoryjnych moze zosta¢ jednoznacznie zweryfikowane
echokardiograficznie.

Odzwierciedleniem trudnos$ci diagnostycznych wrodzonych wad serca przed wprowadzeniem
jako standardu badania echokardiograficznego byty wskazniki wystgpowania WWS
podawane w pracach publikowanych we wczesniejszych dekadach®. W oparciu o badania
prowadzone w latach 40. XX wieku MacMahon™® podaje czgstos¢ wystgpowania wad serca

1°% % szacuje ja na 3.2, a Renwick *'na 4.2 na 1000 zywo urodzonych

rowna 3.23, Pleydel
dzieci. W publikacjach z lat 70. 1 80. wskazniki te sa wyzsze 1 wynosza od 5.54 w pracy
Grabitza z roku 1988 na podstawie badan w kanadyjskiej prowincji Alberta'’i5.21 w pracy
Dieza prowadzonej w latach 1976-85 w hiszpaniskim Oviedo **, do 12.35 w pracy Manettiego
obejmujacej populacje dzieci urodzonych w latach 1975-84 ** w pétnocnych Wioszech.

W badaniach populacyjnych nad czgstos$cia wystgpowania wad serca punktem zwrotnym, od
ktoérego notuje si¢ wyzsze wskazniki wykrywalnosci WWS bylto wprowadzenie diagnostyki

echokardiograficznej.> & ' 15 17- 44

Poza wymienionymi wyzej czynnikami, istotny wptyw na wykrywalno§¢ WWS maja
obowiazujace standardy opieki medycznej. W przytaczanych wyzej pracach znajdujemy tego
potwierdzenie porownujac wskazniki uzyskane w badaniach prowadzonych w rejonach stabo
zaludnionych, rolniczych, o przecigtnym rozwoju cywilizacyjnym, mniej zawansowanych

w poréwnaniu z rejonami wysoko zurbanizowanymi- jak to ma miejsce w badaniach Grabitza
(Albeta, Kanada) 104 Dieza (Oviedo, Hiszpania) 2 Wskazniki wykrywalnosci WWS sa tam
okoto dwukrotnie nizsze, niz w wysoko zurbanizowanych rejonach pétnocnych Wioch*?
pomimo, iz badania prowadzone byty w tych samych latach. Problem ten porusza réwniez
Bosi® w pracy z 1999 roku. Prowadzac badania epidemiologiczne na terenie Wioch
stwierdzila istotne ré6znice we wskazniku wykrywalnosci WWS pomigdzy uprzemystowiong
Pétnoca (8.1/1000), a rolniczym Potudniem (1.8/1000). Rezultaty te sa zbiezne z wynikami
badan populacyjnych prowadzonych przez Popczyfiska-Marek i wsp. '® W badaniach tych
stwierdzona zostata istotna réznica wykrywalnosci WWS pomigdzy rejonami o charakterze
rolniczym (wojewddztwo tarnobrzeskie — wykrywalnos¢ 3.4/1000), a rejonami

zurbanizowanymi (wojewddztwo miejskie krakowskie — wykrywalnos¢ 8.1/1000). Autorzy



tych prac przyjmuja, ze przyczyna obserwowanych réznic jest réznica w dostgpnosci wysoko
specjalistycznych swiadczen medycznych wynikajaca z réznic cywilizacyjnych, badz tez
kulturowych. Do podobnych wnioskéw prowadza prace Bonevej* i Fixlera®. Autorzy ci
wykazali, ze w Stanach Zjednoczonych wykrywalno$¢ wad serca wsréd Amerykanéw rasy
czarnej oraz imigrantow z Meksyku jest istotnie nizsza, niz Amerykanow rasy kaukaskie;j
(odpowiednio 5.6 1 5.9 wobec 7.2/1000), natomiast Smiertelno$¢ dzieci z wadami serca jest
wyzsza u ludnosci rasy czarnej o 19% w poréwnaniu z rasa biata.

Niewatpliwie najwyzszym z obecnie dostgpnych standardow opieki medyczne;j
zapewniajacym najwyzsza wykrywalnos¢ WWS byloby wprowadzenie powszechne;j
echokardiograficzej diagnostyki prenatalnej. Do wnioskéw tych prowadza badania Sandsa™.
Autor ten postuluje wprowadzenie powszechnych skriningowych badan
echokardiograficznych ptodu. W uzasadnieniu podaje, iz pomimo wysokich kosztéw takiego
skriningu, pozwoli to na oszczgdnosci na dalszych etapach opieki medycznej nad dzie¢mi

z WWS. O duzych mozliwo$ciach powszechnej prenatalnej diagnostyki wad serca mowi tez
praca J.I. Hoffman"’. Autor podaje, ze czgsto$é wystgpowania WWS na podstawie badan

prenatalnych wynosi ok. 1.0/100.

Dla oceny wynikéw badan epidemiologicznych niezbgdne jest ustalenie precyzyjnej definicji
tych nieprawidtowosci, ktére zostang uznane za wady serca. Najpowszechniej uznawana jest
definicja podana przez Mitchella, okres§lajaca wrodzona wadg serca jako: ,,powazna
nieprawidlowos¢ budowy serca lub wielkich naczyn w obrgbie klatki piersiowej, ktéra ma lub
moze mie¢ wptyw na czynno$¢ uktadu krazenia”.*® Zgodnie z ta definicja do grupy WWS nie
wilacza si¢ dzieci z nieprawidtowosciami wielkich zyt nie powodujacych zaburzen
klinicznych, przypadkéw zespotu wypadania ptatka zastawki dwudzielnej, czy kardiomiopatii
przerostowej lub rozstrzeniowej. Najwigcej kontrowersji budzi wtaczanie przypadkéw
dwuptatkowej zastawki aortalnej do grupy wrodzonych wad serca w populacji dziecigce;.

O ile nie towarzyszy jej zwegzenie, jest u dzieci nieprawidlowoscia catkowicie bezobjawowa.
Z tej racji w publikowanych badaniach epidemiologicznych WWS u dzieci, przypadki takie
nie sa najczesciej zaliczane do grupy WWS. Czestos¢ wystgpowania dwuptatkowej zastawki
aortalnej oceniana jest na okoto 1%, w obszernych badaniach na grupie 21417 pacjentéw
Larson uzyskat wynik 1.37/ 1000.* Wielu autoréw, jak np. Glancyso czy Yener’' zwraca
uwage na liczne powiktania tej nieprawidlowosci wystepujace u oséb dorostych, a rzadziej

u dzieci. Zalicza si¢ do nich zastawkowe zapalenie wsierdzia, zwapnienie lub zwezenie

zastawki czy tez jej wtorna niedomykalnosc.



Opo6zniony rozwdj objawOw wady serca ma istotny wptyw na kompletnos¢ badan
epidemiologicznych. Badania te, w ktérych okreslona grupa poddana jest jednorazowe;j
ocenie z pomini¢ciem dalszej obserwacji sa w stanie wykry¢ mniejsza liczbe przypadkéw
WWS, niz obserwacje prowadzone w ciagu kilku lat. Jak podaje w poréwnawczej pracy
Hoffman, dopiero 2 letnia obserwacja daje mozliwos¢ wykrycia okoto 90% przypadkéw
WWS."'. Autor wymienia przypadki PS, ASD i AS jako skapoobjawowe, ktére zostaja

zwykle wykryte dopiero w dluzszym okresie obserwacji.

Innym czynnikiem wptywajacym na uzyskane wyniki jest wiek badanych. Diagnostyka
prowadzona u kilkumiesi¢gcznych niemowlat z natury rzeczy nie moze obja¢ tych wad, ktére
mogty ulec wcze$niej spontanicznej regresji . Natomiast badania przesiewowe prowadzone
w oddziatach noworodkowych moga by¢ nieefektywne w przypadkach wczesnych wypiséw
dzieci do domu. Zwraca na to uwage Kuehl® opierajac si¢ na wynikach analizy nie
rozpoznanych przypadkéw powaznej wady serca w programie Baltimore-Washington,

u dzieci wypisywanych z oddzialéw noworodkowych przed ukonczeniem drugiej doby zycia.
Obserwacja ta jest tym istotniejsza, ze zwyczaj bardzo wczesnego wypisywania noworodkow

do domu staje si¢ w wielu oddziatach neonatologicznych obowiazujaca praktyka.

Organizacja podejmowanych badan ma istotny wptyw na uzyskane wyniki czestosci
wystgpowania WWS. Jak zwraca uwage Hoffman'?, mozna wyrézni¢ tutaj dwie metody.
Pierwsza, to organizacja szeroko zakrojonego programu badawczego, w ktérym badaniami
objeta jest populacja w okreslonym rejonie. W badaniach tego typu szczeg6towa diagnostyka
wad serca prowadzona jest w specjalistycznych osrodkach kardiologicznych, ale bazuje na
grupie pacjentéw kierowanych przez lekarzy opieki podstawowej. Nieunikniona
konsekwencja tej metody jest konieczno$¢ przyjecia ograniczonej liczby procedur
diagnostycznych na poziomie badan przesiewowych, z czego musi wynikna¢ ryzyko
niewykrycia niektérych przypadkéw wad. Dotyczy to wad, ktérych objawy sa na tyle
tagodne, ze nie sktaniaja lekarza pierwszego kontaktu do przekazania pacjenta osrodkowi
referencyjnemu. W ten sposéb wady, ktére w pierwszych miesigcach zycia moga ulec
spontanicznej regresji pozostang nie wykryte.

Druga metoda jest bardzo szczegdtowe badanie mniejszej liczebnie populacji, w ktore;j
dobrane metody diagnostyczne pozwalaja na wykrycie praktycznie wszystkich przypadkéw

wrodzonych wad serca. Wada tej metody sa wysokie naktady finansowe konieczne do



prowadzenia takiego badania, ktére nie pozwalaja na objgcie nim w pelni reprezentatywne;]

populacji, co umniejsza wartos¢ statystyczna uzyskanych wynikow.

W polskich warunkach, do postgpu w tej dziedzinie przyczynita si¢ szersza dostgpnos¢
specjalistycznej diagnostyki kardiologicznej, jak tez struktura organizacyjna pediatrycznej
opieki obejmujaca trzy stopnie referencyjnosci, z ktérych pierwszy to oddziat
noworodkowy/przychodnia rejonowa/oddziat pediatryczny, drugi to wojewddzka poradnia
kardiologiczna, a trzeci - referencyjny osrodek kardiologii i kardiochirurgii dziecigce;.
Dysponujac takimi wiasnie mozliwosciami w latach 1987-1990 prowadzone bylo w nasze;j
Klinice badanie czgstosci wystgpowania wrodzonych wad serca w ramach Centralnego Planu
Badawczo Rozwojowego CPBR 11.6 Cel nr 64."" '*
Badania te poprzedzit dwuletni okres przygotowawczy, w czasie ktorego:

- wyznaczono geograficzny obszar badan oraz przeszkolono zespoty badawcze,

- opracowano zasady organizacji badan tacznie z jednolitym protokotem,

- przeprowadzono badanie pilotazowe.
Badaniami objgto 6wczesne cztery wojewddztwa Polski Potudniowo-Wschodniej: miejskie
Krakowskie, Nowosadeckie, Tarnowskie 1 Tarnobrzeskie. Do programu wiaczone byly dzieci
urodzone w okresie od 1 stycznia 1987 do 31 grudnia 1989 roku, ktérych matki byty statymi
mieszkankami jednego z wymienionych wojewddztw.
W kazdym przypadku podejrzenia wrodzonej wady serca postawionego przez lekarza
pierwszego lub drugiego stopnia referencyjnosci, pacjent kierowany byt niezwlocznie do
Poradni Konsultacyjnej Kliniki Kardiologicznej Instytutu Pediatrii. Tutaj po diagnostyce
klinicznej, weryfikowano rozpoznanie echokardiograficznie i ustalano postgpowanie
lecznicze.
Pomimo formalnego zakonczenia wzmiankowanego programu badawczego 1 opublikowania
wynikéw'’, wypracowany system konsultacji nowowykrytych wrodzonych wad serca u dzieci
i dorastajacej mtodziezy egzystuje w naszym osrodku do chwili obecnej dzigki powstatym
ramom organizacyjnym oraz wyszkoleniu zespotu lekarzy zaangazowanych w tym programie.
Pozwolito to na prowadzenie dlugofalowej obserwacji pacjentow uczestniczacych w
programie badawczym CPBR 11.6 Cel 64.
Dysponujac tak wyselekcjonowanym materiatem klinicznym uznano za celowe podjecie
badan uzupetniajacych, nowowykrytych przypadkéw (po zakonczeniu wzmiankowanych
badan epidemiologicznych) wrodzonych wad serca u dzieci urodzonych w latach 1987-1989

w owczesnym Wojewddztwie Krakowskim 1 odniesienie wynikéw obserwacji do

10



dtugofalowo kontrolowanych dzieci urodzonych w tych samych latach w identycznym

obszarze geograficznym, ktdre uczestniczyty we wzmiankowanym programie.
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Zatozenia i cel pracy

Na podstawie dokumentacji klinicznej wszystkich pacjentéw z terenu dawnego wojewodztwa
Krakowskiego kierowanych do konsultacji w klinicznej poradni kardiologiczne;j
z podejrzeniem wrodzonej wady serca oraz wynikami diagnostyki klinicznej
1 echokardiograficznej sporzadzonymi wedtug jednolitego protokotu, podjgto prébe
okreslenia:
1. kompletno$ci badan epidemiologicznych prowadzonych w latach 1987-1990 poprzez
ustalenie
1. liczby nowowykrytych przypadkéw wrodzonych wad serca u dzieci
urodzonych w latach 1987-89, w oparciu o dalsze badania prowadzone w
latach 1991-2003, czyli po zakonczeniu opisanego powyzej programu
badawczego,
ii.  typéw noworozpoznanych wad 1 ich rozktadu w zaleznosci od pici badanych
1.  poréwnanie rozktadu typéw wad noworozpoznanych z wykrytymi w
poprzednio prowadzonym programie badawczym
2. poréwnania przebiegu klinicznego i wynikéw odleglej obserwacji w grupie wad
nowowykrytych z grupa wyloniong we wspomnianych wcze$niej badaniach
epidemiologicznych
3. okreslenia przyczyn opdznionego rozpoznania tych wad i oceny ich ewentualnego

wplywu na wyniki leczenia
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Charakterystyka materiatu klinicznego, podziat i metody
badan

Kryteria wiaczenia do badania

Do badania wtaczone zostaty dzieci:
1. Urodzone w okresie pomigdzy 1 stycznia 1987, a 31 grudnia 1989, ktérych matki byty
stalymi mieszkankami bylego wojewddztwa Krakowskiego
2. Wada wrodzona serca wykryta w lecznictwie podstawowym zostata potwierdzona
w Klinicznej Poradni Kardiologicznej na podstawie diagnostyki nieinwazyjnej, ktéra
objeta wywiad, badanie kliniczne, Ekg, RTG klatki piersiowej i badanie
echokardiograficzne M-mode, 2D i dopplerowskie konwencjonalne i znakowane

kolorem.
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Rycina 1. Obszar badan: wojewddztwo miejskie krakowskie z zaznaczonymi zielonymi
znakami oddziatami noworodkowymi.
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Materiat kliniczny

W oparciu o opisane kryteria, sposrdd 51 181 dzieci, w tym 26 265 plci meskiej 1 24 916 pici
zenskiej, zywo urodzonych na terenie wojewddztwa Krakowskiego w latach 1987-89,
wyodregbniono zbiér 367 dzieci z wrodzonymi wadami serca (WWS). Zbior ten podzielono na
dwie grupy. Pierwsza stanowito 56 dzieci z nowowykrytymi WWS (Grupa I), a druga 311
dzieci u ktérych wadg serca rozpoznano w latach 1987-1990 (Grupa II). (Tab. 1)

Tabela 1. Materiat kliniczny

WWS rozpoznana w Ogétem M 5
wieku

Powyzej 24 miesiecy 56 23 33

Do 24 miesiecy 311 159 152

Ogétem 367 182 185

Pacjenci wiaczeni do badania w oparciu o powyzsze kryteria, pozostawali w statej kontroli
klinicznej Poradni Kardiologicznej. Diugos¢ okresu obserwacji wynosita od 1 dnia do 17 lat,

srednio 7 lat 10 miesigey, jego podziat w Grupach 11 II przedstawia Tabela 2.

Tabela 2. Okres obserwacji pacjentéw w Grupie I i II podana w latach.

Okres obserwacji | Liczba | Najkrotszy | Najdiuzszy | Mediana Srednia STD
(miesigce) pacjentow

Grupa | 56 1 14.1 9 8 3.75

Grupa Il 311 1 dzien 17 5 7.75 6.5

Ogotem 367 1 dzien 17 7.3 7.8 6.1

Metody

Oceng stanu klinicznego pacjentéw przeprowadzono dwukrotnie:

1. Badaniem poczatkowym byla diagnostyka wady u pacjenta zgtaszajacegio si¢ po raz

pierwszy w Klinicznej Poradni Kardiologiczne;.
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2. Badaniem koncowym byta ostatnia diagnostyka w Klinicznej Poradni Kardiologicznej

wzglednie w Klinice Kardiologicznej do 31 grudnia 2003 roku.

Kliniczne badanie obejmowato:

= wywiad

= badanie fizykalne

Na tej podstawie u kazdego pacjenta okreslono klas¢ wydolnosci uktadu krazenia wg skali

Rossa u dzieci ponizej 2 lat, lub wg skali NYHA u pacjentéw starszych.

Tabela 3. Ocena wydolno$ci uktadu krazenia u dzieci w wieku ponizej 2 lat wedtug skali

Rossa.
Liczba punktow
Parametr 0 ] >
Objetos¢ jednego positku >100ml 70-100ml <70ml
Karmienie
Czas trwania karmienia <40min >40min -
Liczba oddechéw/min <50/min 50-60/min >60/min
Oddychanie
Tor oddychania prawidtowy nieprawidtowy -
Czestos¢ rytmu/min <160/min 160-170/min >170/min
Rytm serca
Rytm cwatowy nie tak -
Wielkos¢ watroby Odlegio§c brzegu waroby <2cm 2-3cm >3cm
od tuku zebrowego
Konczyny zimne,
marmurkowe, sine lub
Perfuzia blade; spowolnione
J krgzenie kapilarne (>3s); nie tak --
obwodowa

réznica temperatury
powierzchniowe;j i
gtebokiej>2°C

Klasyfikacja w skali Rossa w ocenie punktowe;j:

Klasa I wg Rossa: 0-2 punktéw — uktad krazenia wydolny

Klasa IT wg Rossa: 3-6 punktéw — umiarkowana niewydolno$¢ krazenia

Klasa III Rossa: 7-9 punktéw — cigzka niewydolnos¢ krazenia

Klasa IV Rossa: 10-12 punktéw — skrajna niewydolnos¢ krazenia
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Klasyfikacja uktadu krazenia w skali New York Heart Association (NYHA):

- Klasa I — prawidtowa wydolnos¢ fizyczna, prawidlowa tolerancja
zwyklego wysitku fizycznego

- Klasa IT — niewielkie ograniczenie aktywnosci fizycznej, zwykty wysitek
powoduje wystapienie dolegliwosci

- Klasa III - znaczne ograniczenie wydolnosci fizycznej, podstawowa
aktywnos¢ fizyczna powoduje wystapienie dolegliwosci

- Klasa IV — objawy niewydolnosci krazenia wystgpuja w spoczynku

1 nasilajg si¢ przy kazdym wysitku

Dalsza diagnostyka obejmowata:

badanie elektrokardiograficzne

badanie radiologicznee klatki piersiowe;j

badanie echokardiograficzne

badanie saturacji krwi tgtniczej pulsoksymetrami Ohmeda i Novametrix

badanie rownowagi kwasowo-zasadowej krwi kapilarnej

Badanie elektrokardiograficzne: standardowy zapis 12-odprowadzeniowy
wykonywany aparatem Hewlett-Packard PageWriter 12x1s. Oceniano rodzaj, czgstos¢
1 miarowo$¢ rytmu wiodacego, o$ elektryczna zespotéw QRS, oraz cechy przerostu
przedsionkow 1 komor.

Badanie radiologiczne klatki piersiowej w projekcji tylno-przedniej i lewo-boczne;j:
Oznaczano wskaznik sercowo-ptucny (CTR) oraz konfiguracje sylwetki serca i
unaczynienie pol ptucnych. Wskaznik sercowo-plucny okreslano na podstawie sumy
odlegtosci najbardziej oddalonych punktéw na prawym i lewym obrysie serca od linii
srodkowej ciata podzielonej przez wymiar poprzeczny klatki piersiowej mierzony na
poziomie szczytu prawej koputy przepony. Poszerzenie sylwetki serca rozpoznawano,
jezeli wskaznik sercowo ptucny przekraczat 0.55 u niemowlat i 0.50 u dzieci

starszych. Rysunek naczyniowy pdl ptucnych oceniano jakosciowo.
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- Diagnostyka echokardiograficzna obejmowata: przezklatkowe badanie M-mode,
dwuwymiarowe, i dopplerowskie metoda konwencjonalng i znakowana kolorem,
uzupelniane w razie potrzeby badaniem przezprzetykowym. Badania wykonywano
aparatami Hewlett-Packard Sonos 1000 postugujac si¢ gtowicami 3.5 MHz i SMHz,
Acuson Aspen z gtowicami V7 1 4V2C oraz Hewlett-Packard Sonos 5500 z gtowicami
S41S12.

Stosowane projekcje: przymostkowa w osi dtugiej, przymostkowa w osi krétkie;j,
koniuszkowa cztero- i pigciojamowa, koniuszkowa w osi dlugiej, podmostkowa cztero
1 pigciojamowa, podmostkowa w osi krotkiej, nadmostkowa w osi diugiej,
nadmostkowa poprzeczna.

Po ustaleniu rozpoznania wstgpnego na podstawie anatomii struktur serca i wielkich
naczyn, powiazan zyl systemowych, jam serca i wielkich naczyn, funkcji zastawek
przedsionkowo-komorowych i tgtniczych, funkcji serca na podstawie pomiaru frakcji
skracania 1 frakcji wyrzutowej w badaniu M-mode, analizowano elementy
poszczegdlnych wad.

- W wadach serca z lewo-prawym przeciekiem oceniano:

= w analizie anatomii wady lokalizacj¢ i wielko$¢ nieprawidlowego potaczenia
pomigdzy krazeniem systemowym i ptucnym,

s w badaniu hemodynamiki wady stosunek przeptywu ptucnego do
systemowego, posrednia oceng ci$nienia w tgtnicy ptucnej poprzez pomiar
gradientu skurczowego przez zastawkg trgjdzielng lub gradientu
rozkurczowego przez zastawke ptucna w przypadku ich niedomykalnosci, lub
tez gradientu skurczowego przez ubytek migdzykomorowy w przypadku jego
obecnosci.

- W zwezeniu drogi odptywu prawej lub lewej komory okreslano

= w analizie anatomii wady miejsce zwgzenia, morfologi¢ zastawek tgtniczych
1 przedsionkowo-komorowych, wielko§¢ komor serca,

s w badaniu hemodynamiki oceniano gradient skurczowy przez miejsce
zwezenia, funkcje skurczowa lewej komory, funkcje zastawek tetniczych
1 przedsionkowo-komorowych,

- W przetozeniu wielkich pni tgtniczych oceniano

o anatomig potaczen przedsionkowo-komorowych i komorowo-tgtniczych,
wielko$¢ komor serca, ciagltos$¢ przegrody miedzykomorowej oraz droge

wyplywu lewej komory

17



s w ocenie hemodynamiki funkcj¢ zastawek przedsionkowo-komorowych
1 tetniczych, przeciek przez otwor owalny 1 przewdd tgtniczy,
- W ztozonych wadach serca oceniano obecnos$¢ nieprawidtowych potaczen pomiedzy
krazeniem ptucnym i systemowym, sposob naptywu krwi do krazenia ptucnego
1 systemowego, wielko$¢ przeptywu ptucnego i jego stosunek do przeptywu
systemowego, obecnos¢ utrudnien w naptywie i/lub wyptywie krwi z jam serca.
Zgodnie z przyjetymi przez innych autoréw zasadami > **, pacjentéw podzielono na 3
podgrupy w zaleznosci od nasilenia zaburzen hemodynamicznych. W wadach serca, gdzie
mechanizmy patofizjologiczne prowadzity do rozwoju niewydolnos$ci krazenia, w ocenie
zaburzen hemodynamicznych uwzgledniono stopien nasilenia objawéw niewydolnosci
krazenia. W siniczych wadach serca, gdzie poglebianie zaburzen hemodynamicznych wiaze
si¢ z nasilaniem sinicy brano pod uwage wynik badania saturacji krwi kapilarnej oraz

wystgpowanie nastgpstw metabolicznych hipoksemii (kwasica metaboliczna).

- Podgrupa A: dzieci, u ktérych wada serca powodowata krytyczne zaburzenia
hemodynamiczne (IV klasa wydolnos$ci uktadu krazenia wg Rossa lub NYHA;
wzglednie poziom Sat02<80% i wystepowanie kwasicy metabolicznej i/lub atakéw
anoksemicznych.

- Podgrupa B: pacjenci w klasie II i IITl Rossa albo NYHA; albo SatO2<80%.

- Podgrupa C: dzieci, u ktérych wada serca nie powodowata zaburzen

hemodynamicznych (I klasa wg Rossa lub NYHA; albo SatO2>80%).

Przetwarzanie danych i analiza statystyczna

Rejestr pacjentéw prowadzony byl w formie elektronicznej, w bazie danych opartej na

programach dBaselll+ 1 Microsoft Access.

Uzyskane dane opracowane zostaty metodami statystyki opisowej. R6znice czgstosci
wystgpowania zjawisk 1 obserwacji badano testem Chi2 celem oceny korelacji danych
nieparametrycznych. W analizie danych jakosciowych oraz uporzadkowanych dwéch préb

niezaleznych stosowano test serii Walda-Wolfowitza i test U Manna-Whitneya. Przebieg

18



zjawisk w czasie obserwacji grup badanych opisano analiza przezycia Kaplana-Meiera, a do

poréwnania przebiegdéw krzywych przezycia stosowano test Wilcoxona wg Gehana.
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Wyniki

Czesc¢ ogolna

Ocena kompletnosci badan epidemiologicznych prowadzonych
w latach 1987-1990.

Rozktad czestosci wystepowania poszczegdlnych typdw WWS w zaleznos$ci od pici badanych

przedstawia Tabela 4.

20



Tabela 4. Typy wrodzonych wad serca w zaleznosci od pici.

: . . Roznica
Rozpoznanie Ogodtem M Z M/Z
VSD 159 72 87 NS
ASD 38 9 29 0.001
PS 34 16 18 NS
AS 27 18 9 NS
PDA 20 10 10 NS
TOF 18 11 7 NS
CoAo 13 12 1 0.004
Wady ztozone ze zwiekszonym 12 8 4 NS
przeptywem ptucnym
AVSD 11 5 6 NS
D-TGA,IVS 11 8 3 NS
Wady serca z czynnosciowo pojedynczg

> X . 8 6 2 NS

komora bez zwezenia tetnicy ptucnej
Wady serca z czynnosciowo pojedynczg

e . . 6 2 4 NS
komora ze zwezeniem tetnicy ptucnej
Wady ztozone ze zmniejszonym 6 3 3 NS
przeptywem ptucnym
Zespot Williamsa 2 1 1 -
L-TGA 1 1 -
VR 1 1 -
Ogédtem 367 182 185 NS

Posréd 367 przypadkéw WWS badanego zbioru znalazito si¢ 182 dzieci ptci meskiej i 185
zenskiej. Najczgsciej wystgpowat ubytek miedzykomorowy stwierdzony w 159 przypadkach
(43.3%) u 72 dzieci pici meskiej i 87 zenskiej. R6znica czgstosci wystgpowania wady u
obydwu pici byla nieznamienna statystycznie. kolejna wada byt ubytek migdzyprzedsionkowy
stwierdzony w 38 przypadkach (10.4%), w tym u 9 chtopcow i1 29 dziewczynek, czyli
znamiennie czgsciej u dzieci plei zenskiej. nastgpnymi wadami zaleznie od czgstosci
wystgpowania byty zastawkowe zwezenie tetnicy ptucnej w 34 przypadkach (9.3%) u 16

chtopcow i 18 dziewczynek, oraz zwezenie lewego ujscia tetniczego u 18 chlopcéw i 9
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dziewczynek i przetrwaly przewdd tetniczy stwierdzony w 20 przypadkach (5.4%) u 10 dzieci

ptci meskiej 1 10 zenskiej. Piata co do czgstosci wystgpowania wada byt zespot Fallota

wystepujacy u 18 dzieci (4.9%), w tym 11 ptci meskiej i 7 zenskiej. Kolejna wada byto

zwezenie cie$ni aorty stwierdzone u 13 dzieci (3.5%), w tym 12 dzieci plci meskiej i 1

dziewczynki, czyli wada ta znamiennie czgsciej dotyczyta chtopcéw. Dalsze wady, jak

wynika z Tabeli 4., wystgpowaly z nizsza czgstoscia 1 nie stwierdzono istotnych réznic

zaleznych od plci badanych.

Rozktad liczby wrodzonych wad serca wykrytych w kolejnych przedziatach wiekowych

przedstawia Tabela 5.

Tabela 5. Typy wrodzonych wad serca a wiek badanych..

Typ wady serca/WWS wykryta a Do 28 dnia | 1-12 mies. | 13-24 mies. .
w wieku Crgem zycia zycia zycia Fonnzs) 2l

VSD 159 89 50 2 18
ASD 38 12 12 1 13
PS 34 21 6 3 4
AS 27 7 4 3 13
PDA 20 6 9 0 5
TOF 18 14 4 0 0
CoAo 13 7 4 1 1
Wady ztozone ze zwiekszonym 12 9 3 0 0
przeptywem ptucnym
AVSD 11 5 5 0 1
D-TGA,IVS 11 11 0 0 0
Wady serca z czynno$ciowo
pojedynczg komorg bez 8 8 0 0 0
zwezenia tetnicy ptucnej
Wady serca z czynno$ciowo
pojedynczg komorg ze 6 6 0 0 0
zwezeniem tetnicy ptucnej
Wady ztoZzone ze zmniejszonym 6 6 0 0 0
przeptywem ptucnym
Zespot Williamsa 2 1 1 0 0
L-TGA 1 0 0 0 1
VR 1 0 1 0 0
Ogétem 367 202 99 10 56

Jak wynika z powyzszych danych, 55% (202/367) przypadkéw WWS wykrytych zostato w
okresie noworodkowym, dalszych 27.0% (99/367) do konca 1 roku zycia, a 2.7% (10/367)

w drugim roku zycia. Lacznie do ukonczenia 2 roku zycia wadg serca wykryto u 84.7%

(311/367) dzieci, a w 56 przypadkach (15.3%) w wieku powyzej 24 miesigcy.
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Jak wynika z Tabeli 5. 1 Tabeli 6., w grupie pacjentéw z krytycznymi zaburzeniami

hemodynamicznymi 80% (44/55) wad zostato wykrytych w okresie noworodkowym (Tabela

6.). Wszystkie sinicze wady serca oraz wszystkie wady serca z towarzyszacymi ci¢zkimi

zaburzeniami hemodynamicznymi zostaly rozpoznane w pierwszym roku zycia. Wsréd

dzieci, w ktérych wadg rozpoznano po ukonczeniu 2 roku zycia wigkszos$¢ (67.9%; 38/56)

stanowily te anomalie, w ktérych nie wystepowaty istotne zaburzenia hemodynamiczne.

Tabela 6. Wiek rozpoznania wad serca w zaleznosci od wieku i stopnia nasilenia zaburzen

hemodynamicznych.
h'itrﬁgé"fn‘:afﬂﬁ?ﬂzyiﬁ/ Ogélem  |Do 28 dni zycia| 212, miesiecy | 13-24 miesiecy| b, sei o [t
Wiek wykrycia wady zycia zycia
A 55 44 11 0 0
B 104 48 34 4 18
C 208 110 54 6 38
Ogotem 367 202 99 10 56

A- podgrupa dzieci z krytycznymi zaburzeniami hemodynamicznymi
B- podgrupa dzieci z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi
C- podgrupa dzieci bez zaburzen hemodynamicznych
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Tabela 7. Typy wrodzonych wad serca u dzieci w Grupie I 1 Grupie II

ROZP Ogotem Grupa | Grupa Il Ré6znica
liczba odsetek liczba odsetek liczba odsetek |Grl-=Grli

VSD 159 43.32% 19 33.93% 140 45.02% NS
ASD 38 10.35% 12 21.43% 26 8.36% 0.003
PS 34 9.26% 4 7.14% 30 9.65% NS
AS 27 7.36% 13 23.21% 14 4.50% <0.0001
PDA 20 5.45% 5 8.93% 15 4.82% NS
TOF 18 4.90% 0 0.00% 18 5.79% 0.047
CoAo 13 3.54% 1 1.79% 12 3.86% NS
Wady ztozone ze
zwiekszonym 12 3.27% 0 0.00% 12 3.86% NS
przeptywem ptucnym
AVSD 11 3.00% 1 1.79% 10 3.22% NS
dTGA,IVS 11 3.00% 0 0.00% 11 3.54% NS
SV 8 2.18% 0 0.00% 8 2.57% NS
SV, PS 6 1.63% 0 0.00% 6 1.93% NS
Wady ztozone z
obnizonym przeptywem 6 1.63% 0 0.00% 6 1.93% NS
ptucnym
Zespot Williamsa 2 0.54% 0 0.00% 2 0.64% NS
ITGA,IVS 1 0.27% 1 1.79% 0 0.00% NS
VR 1 0.27% 0 0.00% 1 0.32% NS
Ogétem 367 100.00% 56 100.00% 311 100.00%

Rozktad czestosci wystgpowania poszczegdlnych wad serca wykazuje réznice pomigdzy

Grupami I i IT w przypadku ubytku migdzyprzedsionkowego, ktéry byt stwierdzony u 21.43%

pacjentéw Grupy 11 tylko 8.36% pacjentéw Grupy II (p=0.003), oraz zwegzenia lewego ujscia

tetniczego stwierdzonego u 23.21% dzieci w Grupie 1, a tylko 4.50% w Grupie II (p<0.0001).
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VR
LTGA

Will.S
In.<P
SV PS

SV
DTGA

AVSD

In.>P

CoAo
TOF
PDA

AS
PS
ASD I

VSD

In.>P — inne wady serca ze zwigkszonym przeptywem plucnym; In.<P — inne wady serca ze zmniejszonym
przeptywem plucnym

Rycina 2. Rozktad poszczegdlnych typéw wad serca w Grupach I'1 11
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Rycina 3. Skumulowany odsetek przypadkéw wad serca w zaleznos$ci od wieku dzieci,
w ktérym ustalono rozpoznanie.

Rycina 3. przedstawia skumulowany odsetek rozpoznanych przypadkéw pigciu najczgscie;]
wystepujacych wad niesiniczych wad serca oraz dwu najcze¢stszych siniczych wad

w zaleznosci od wieku chorych.

Na rycinie tej widoczne sa trzy rodzaje przebiegu krzywych rozpoznawalnosci w zaleznosci
od typu WWS.

Przebieg krzywych wykreslonych dla ubytku miedzykomorowego oraz zwe¢zenia tgtnicy
ptucnej jest podobny, ponad 90% rozpoznan zostato postawionych u dzieci w pierwszych
dwoch latach zycia. W analizie statystycznej testem ANOVA rang Kruskala-Wallisa nie
wykazano réznic przecig¢tnego wieku dzieci w chwili wykrycia tych typéw wad.

Druga grupeg krzywych o podobnym przebiegu tworza przypadki przetrwatego przewodu
tetniczego, zwezenia drogi odptywu lewej komory i ubytku miedzyprzedsionkowego. W tej
grupie w ponad 20% przypadkéw wadg rozpoznano u dzieci po ukonczeniu 2 roku zycia.
Roéwniez w przypadku tych trzech wad nie stwierdzono istotnych statystycznie réznic
przecigtnego wieku wykrycia wady. Natomiast porownujac wiek rozpoznania wady pomigdzy
grupami obejmujacymi przypadki VSD i PS, oraz PDA, AS i ASD II stwierdzono istotna
statystycznie réznicg (p<0.0001).

26



Dwie sinicze wady przedstawione na rycinie wyraznie odrdzniaja si¢ od pozostatych
przypadkéw wczesnym rozpoznaniem wszystkich przypadkéw tych wad. Réwniez tutaj
wykazano istotna réznice w stosunku od pozostatych wad przedstawionych na Rycinie 2.

(p<0.0001)

Ocena stanu klinicznego badanych

Tabela 8. Rozktad klas czynnosciowych wydolnosci uktadu krazenia.

Klasa wydolnosci uktadu . Ciiipe.| : : Grupa Il :
krazenia Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Podgrupa A v 0 0 49 1

11 0 1 37 3
Podgrupa B

I 10 1 44 13
Podgrupa C I 46 54 181 242
Liczba pacjentow 56 56 311 259

Analiza przedstawionych danych wskazuje na obecno$¢ znamiennych réznic w rozktadzie
liczby pacjentéw w poszczegdlnych klasach wydolnosci uktadu krazenia pomigdzy Grupa I i
IT w badaniu poczatkowym (test U Mann-Whitneya, p<0.001). W Grupie Il istotnie czgsciej
stwierdzana byla niewydolnos¢ krazenia. Analogiczne poréwnanie przeprowadzone w oparciu
o wyniki badania koncowego nie wykazuje r6znic pomigdzy Grupami I i II, rozktad w

poszczegdlnych klasach wydolnosci uktadu krazenia jest podobny.
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia wad serca

Tabela 9. Postgpowanie i przebieg kliniczny.

: . Roéznica Gr.I-
El:ﬁigﬁg Materiat badawczy Grupa | Grupa Il o0 e
i postepowanie | Liczba | Odsetek | Liczba | Odsetek | Liczba | Odsetek pocz"ﬁ)k)owym
Samoistna 101 27.52% 8 14.29% 93 29.90% 0.016
inwolucja
Diugofalowa 92 25.07% 30 | 5357% 62 19.94% <0.0001
obserwacja
Leczenie 43 11.72% 0 0% 43 13.83% 0.003
zachowawcze
!_eczenle . 5 1.36% 1 1.79% 4 1.29% NS
interwencyjne
Leczenlg 116 31.61% 17 30.36% 99 31.83% NS
operacyjne
Leczenie
interwencyjne i 10 2.72% 0 0% 10 3.22% NS
operacyjne
Ogétem 367 100% 56 100% 311 100%

Oceng poréwnawcza przebiegu klinicznego i leczenia pacjentow Grupy I1 II przedstawiono

w Tabeli 9.

Przypadki samoistnej inwolucji wady serca obserwowano istotnie czg¢sciej w Grupie II

(p=0.016). Natomiast dzieci w Grupie I istotnie rzadziej wymagaty dtugofalowej obserwacji

(p<0.0001), wzglednie leczenia zachowawczego (p=0.003). W obydwu grupach z podobna

czestoscia podejmowano leczenie interwencyjne i/lub operacyjne wady serca. L.acznie w

Grupie I operacji i/lub zabiegom interwencyjnym poddano 18 (32.1%), a w Grupie 11 113

(36.3%) pacjentow.
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Tabela 10. Wyniki leczenia wad serca u dzieci poddanych leczeniu interwencyjnemu i/lub

operacyjnemu

Materiat badawczy Grupa | Grupa Il Ro6znica
Wynik leczenia Gr.l-ll

Liczba | Odsetek | Liczba | Odsetek | Liczba | Odsetek (p)
Wyleczenie* 32 24.4% 11 61.1% 21 18.6% | <0.0001
Konieczna dalsza o o o
obserwacja™ 64 48.9% 6 33.3% 58 51.3% NS
Leczenie farmakologiczne 14 10.7% 1 5.6% 13 11.5% NS
Zmiany resztkowe 38 29.0% 3 16.7% 35 31.0% NS
Zaburzenia rytmu 14 10.7% 2 11.1% 12 10.6% NS
Zgon 21 16.0% 0 0% 21 18.6% 0.046
Liczba dzieci leczonych = | 454 | 4009 | 18 | 100% | 113 | 100% | -
operacyjnie/interwencyjnie

* - leczenie zakonczone, pacjent wypisany z Poradni Kliniki Kardiologiczne;j

*% _ pacjent obecnie bez istotnych zmian chorobowych, jednak z uwagi na mozliwo$¢

wystapienia odlegtych nastgpstw konieczne prowadzenie dalszej obserwacji

U dzieci leczonych interwencyjnie i/lub operacyjnie, istotnie czg$ciej mozliwe byto

zakonczenie leczenia w Grupie I (p<0.0001). Natomiast ryzyko niepowodzenia leczenia byto

wyzsze w Grupie II (p=0.046). Potwierdza to wcze$niejsze dane przedstawione w Tabelach 7.

1 8., ze w Grupie II czgsciej stwierdzane byty cigzkie wady serca, przebiegajace z powaznymi

zaburzeniami hemodynamicznymi.
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Tabela 11. Wyniki leczenia wad serca u dzieci leczonych zachowawczo

Materiat badawczy Grupa | Grupa Il Roznica
Wynik leczenia Gr.l-ll
Liczba | Odsetek Liczba | Odsetek Liczba | Odsetek (p)
Wyleczenie 124 52.5% 15 39.5% 109 55.1% NS
Diugofalowa 73 30.9% 23 60.5% 50 25.3% | <0.0001
obserwacja
Leczenie 9 3.8% 0 0.0% 9 4.5% NS
zachowawcze
Zmiany resztkowe
(niedomykalnosc¢ 1 0.4% 0 0.0% 1 0.5% NS
zast. tréjdzielnej)
Zaburzenia rytmu 4 1.7% 1 2.6% 3 1.5% NS
Zgon 30 12.7% 0 0.0% 30 15.2% 0.011
Ogotem 236 100.0% 38 100.0% 198 100.0%

Jak wynika z danych zawartych w Tabelach 10. 1 11., w okresie obserwacji w calej oceniane;j

grupie wyleczonych zostato 156 pacjentéw (42.5%), w tym 26 (46.4%) z Grupy 11 130
(41.8%) z Grupy 11, z tego u 101 pacjentéw (27.5%), w tym 8 (14.3%) z Grupy 1193 (29.9%)

z Grupy II nastgpita samoistna inwolucja wady serca, a u 32 (8.7%), w tym 11 (19.6%) z

Grupy 11 21 (6.8%) z Grupy II wad¢ wyleczono podejmujac leczenie operacyjne i/lub

interwencyjne.

Po leczeniu operacyjnym lub interwencyjnym dtugotrwata obserwacja kardiologiczna byta

konieczna u dalszych 64 pacjentéw (17.4%), w tym 6 (10.7%) z Grupy 11 58 (18.6%) z Grupy

I z uwagi na zmiany resztkowe 1 nastgpstwa leczenia, ktére wystapity u 38 (10.4%0, w tym 3

(5.4%) z Grupy 1135 911.3%) z Grupy 11, jak tez mozliwos¢ odlegltych nastgpstw, np.

zaburzen przewodzenia i rytmu serca u dalszych 26 pacjentow (7.1%). Opis stwierdzonych

zmian resztkowych i nastgpstw zamieszczono w czgsci szczegdtowej tego rozdziatu.

W diugofalowej obserwacji pozostaje 73 pacjentéw leczonych zachowawczo (19.9%, w tym

23 z Grupy 11 50 z Grupy II). Jej celem jest obserwacja ewolucji wady.

W okresie obserwacji zmarto 51 chorych (13.9%).

Wszystkie zgony wystapity u pacjentéw z Grupy II. Zmarto 33 chtopcéw i 18 dziewczynek.

Przebieg krzywych przezycia w Grupie [ 1 II przedstawia Rycina 4.
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Rycina 4. Krzywe przezycia Kaplana-Meiera dla Grupy I'1 II w okresie obserwacji.

Roéznica w przebiegu krzywych przezycia analizowana testem Wilcoxona wg Gehana jest
znamienna statystycznie (p=0.0008), wskazujac na istotnie wyzsze ryzyko zgonu u pacjentéw

Grupy II czyli tych, u ktérych wade rozpoznano w okresie pierwszych 24 miesigcy zycia.
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Rycina 5. Krzywe przezycia Kaplana-Meiera w badanym materiale dla chtopcéw i
dziewczynek.

Analizujac zalezno$¢ ryzyka zgonu pacjenta od ptci stwierdzono znamiennie wyzsze ryzyko
zgonu u pacjentéw ptci meskiej rozpatrywane w calym badanym materiale (test Wilcoxona
wg Gehana, p=0.044). Przebieg krzywych przezycia Kaplana-Meiera u chtopcéw i

dziewczynek przedstawia Rycina 5.
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Czes¢ szczegotowa

Ubytek miedzykomorowy

Ubytek miedzykomorowy stwierdzono tacznie u 159 dzieci, w tym u 19 w Grupie i 140

w Grupie IL.

Wywiad.

Tabela 12. Wykrycie wady 1 objawy VSD w wywiadzie.

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Ogotem Grupa | Grupa Il
Oddziat noworodkowy 114 0 114
Lecznictwo podstawowe* 45 19 26
Ogotem liczba przypadkéw 159 19 140
dusznos¢ 15 0 15
nietolernacja
Objawy wysitku / ! 6
podmiotowe brak przyrostu 1 0 1
masy ciata
ogobtem 19 1 18
Wada bezobjawowa 35 18 17

* - lecznictwo podstawowe obejmuje rejonowe Poradnie Pediatryczne oraz Oddziaty Pediatryczne szpitali
rejonowych

W Grupie II czg$ciej obserwowano objawy podmiotowe: dusznos¢, tatwe meczenie sig —

jednak réznica ta w poréwnaniu z Grupa I nie byta znamienna statystycznie.

W Grupie I, 19 dzieci z ubytkiem migdzykomorowym byto kierowanych po raz pierwszy do
Poradni Kardiologicznej srednio w wieku 44.78 miesigcy.

U 18 pacjentéw rodzice nie obserwowali zadnych objawéw chorobowych. Dzieci prowadzity
normalny tryb zycia. Ich aktywnos$¢ fizyczna nie byta nizsza, niz zdrowych réwiesnikow,

a wada serca zostata wykryta przypadkowo. Tylko u 1 pacjenta rodzice obserwowali

nietolernacj¢ wysilku 1 nadmierng potliwosc.
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W Grupie II liczacej 140 dzieci z ubytkiem migdzykomorowym pierwsze badanie

w Klinicznej Poradni Kardiologicznej przeprowadzono w wieku od 2 dni do 1 roku 5
miesigcy, srednio 1.43 miesiaca.

U 114 dzieci wada zostata wykryta w oddziale noworodkowym, a 26 w poradni pediatryczne;j.
U 9 dzieci rodzice stwierdzili dusznos$¢, tatwe meczenie si¢ (trudnosci w karmieniu dziecka,
nadmierng potliwosc¢), brak przyrostu masy ciata.U 131 podstawa rozpoznania byt szmer nad

sercem lub objawy niewydolnos$ci krazenia stwierdzone przez lekarza kierujacego dziecko.

Objawy kliniczne

Tabela 13. Kliniczne objawy VSD stwierdzone w badaniu poczatkowym i koncowym.

Grupa | Grupa ll Réznica Gr.I-

Objaw w badaniu . . . . Gr.ll
St | o | pancanie, | ondanie | woadani

poczg poczq poczatkowym
Szmer skurczowy w dole
LBM 19 7 125 25 NS
Drzenie w polu szmeru 0 0 10 8 NS
Akcentowana sktadowa > 0 13 3 NS
ptucna Il tonu
Impuls w dotku 1 0 54 3 0.023
podsercowym
Hiperkinetyczne 0 0 13 4 NS

uderzenie koniuszkowe

Niewydolnos¢ krazenia 1 0 26 3 --

Liczba badanych 19 19 140 119 --

W ocenie czgstosci wystgpowania objawdw klinicznych ubytku migdzykomorowego
pomigdzy Grupami I 1 II w badaniu poczatkowym nie stwierdzono istotnych réznic.
Wyjatkiem bylo znamiennie czgstsze wystgpowanie niewydolnosci krazenia oraz impulsu w

dotku podsercowym u dzieci w Grupie II, czyli u niemowlat.
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Tabela 14. Ocena stanu klinicznego pacjentow z VSD.

Klasa wydolnosci uktadu . G| : : Grupall :
krazenia Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Podgrupa A v 0 0 2 0

11 0 0 10 2
Podgrupa B

I 1 0 14 1
Podgrupa C I 18 19 114 118
Liczba badanych 19 19 140 121

A- podgrupa dzieci z krytycznymi zaburzeniami hemodynamicznymi
B- podgrupa dzieci z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi
C- podgrupa dzieci bez zaburzen hemodynamicznych

W ocenie poczatkowej w Grupie 1, 18 (95%) sposrdd 19 pacjentdw zaliczono do I klasy
wedtug czynnosciowej skali NYHA, a 1 (5%) do klasy II. Istotne zaburzenia
hemodynamiczne stwierdzono tylko u 1 pacjenta (podgrupa B) Do podgrupy C zaliczono 18
pacjentow.

W Grupie II do klasy I zaliczono 114 (81.4%) pacjentow, 14 (10%) chorych do klasy II, 10
(7.2%) chorych do klasy II1, 2 (1.4%) do klasy IV. Do podgrupy A, z krytycznymi
zaburzeniami krazenia zaliczono 2 (1.4%) pacjentéw, do podgrupy B 24 (17.2%) pacjentow,
a do podgrupy C 114 (81.4%) pacjentéw.

Poréwnanie rozktadu liczby przypadkéw w poszczegdlnych klasach wydolnosci krazenia

w badaniu poczatkowym w Grupach [ i II wskazuje na istotne réznice. W Grupie II stwierdza
si¢ znamiennie czg¢stsze wystgpowanie niewydolnosci krazenia (p=0.007).

W badaniu koncowym w Grupie I wszyscy pacjenci (19, t.j. 100%) byli w klasie | NYHA.

W Grupie II w I klasie NYHA byto 118 (97.5%) pacjentéw, jednego chorego (0.8%) w II
klasie II oraz 2 pacjentéw (1.7%) w III klasie NYHA. Analiza wynikow badania koncowego
nie wykazata réznic migdzygrupowych w rozktadzie liczby pacjentéw w poszczegdlnych

klasach wydolnosci uktadu krazenia (p>0.05).
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Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 15. Badanie EKG u pacjentéw z VSD.

Grupa | Grupa Il Ré6znica Gr.I-

Ocena badania EKG Badanie Badanie Badanie Badanie w b(gggniu

poczatkowe | koncowe | poczatkowe | koncowe poczatkowym
Zapis prawidtowy 15 11 73 111 <0.05
Przerost lewej komory 2 0 26 6 NS
Przerost prawej komory 0 0 18 2 NS
Przerost obydwu komor 0 0 20 2 NS
Przerost lewego 0 0 1 0 NS
przedsionka
Przerost prawego 0 0 6 3 NS
przedsionka
Liczba zapisow 19 14 136 121 --

W badaniu poczatkowym zapis prawidtowy stwierdzono u 15 (78.9%) badanych z Grupy 11

73 (53.7%) z Grupy II. R6znica ta jest znamienna statystycznie.

Nie wykazano natomiast istotnych réznic w czgstosci wystgpowania poszczegdlnych

nieprawidlowowsci pomigdzy Grupami I 1 II w badaniu poczatkowym, ani koncowym.

Rycina 6. Zapis EKG u 6 miesigcznego niemowlgcia G.D. z ubytkiem migdzykomorowym.
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Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 16. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z VSD.

Grupa | Grupa Il Ré6znica Gr.I-

Ocena badania RTG . : . . Gr.ll
Sacerie | oodanie | oadene | Estene | woan

pocza poczg poczatkowym
Obraz prawidtowy 6 2 49 19 NS
Poszerzenie sylwetki 1 y 35 3 NS
serca
Wzmozeme rysunku 1 y 43 3 NS
tetniczego ptuc
Zastdj zylny w ptucach 0 1 4 0 NS
Liczba badan* 8 4 92 22

* - badanie RTG Kkl. piersiowej w ocenie koncowej wykonywano tylko w przypadku obecnosci wskazan do jego

przeprowadzenia

Analiza badania radiologicznego klatki piersiowej nie wykazata istotnych statystycznie réznic

pomig¢dzy Grupami I i I w badaniu poczatkowym, ani w badaniu koncowym.

Badanie echokardiograficzne

Tabela 17. Badanie echokardiograficzne u pacjentéw z VSD.

Grupa | Grupa Il
Badanie Badanie Badanie Badanie

poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe
Ubytek okotobtoniasty 14 8 114 12
Ubytek migsniowy 5 0 24 2
Ubytki
okotobtoniasty+mie$niowy 0 0 2 0
Wielkos$¢ ubytku <= 3mm 18 8 112 11
Wielkos¢ ubytku > 3mm 1 0 o8 3
Qp/Qs > 1.4:1 1 0 32 3
Nadcisnienie ptucne 1 0 7 3
Zas.tawkowe ;wezenle 0 0 > 0
tetnicy ptucnej
N[qumykglnosc zastawki 0 5 6 5
tréjdzielne;
Liczba badanych 19 17 140 119
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Grupa |

Poczatkowe badanie echokardiograficzne wykonano u 19 pacjentéwe. U 14 stwierdzono
okotobloniasty, a u 5 migsniowy ubytek miedzykomorowego. U 18 pacjentéw wielkos¢
ubytku nie przekraczata 3mm, a stosunek przeptywu ptucnego do systemowego pozostawat w
granicach 1.05:1 do 1.3:1. Tylko u 1 pacjenta rozpoznano duzy ubytek okotobtoniasty o
srednicy 10mm oraz znacznie zwigkszony przeptyw ptucny ze stosunkiem Qp/Qs=2.3:1.
Koncowa oceng echokardiograficzna przeprowadzono u 17 dzieci. U 16 pacjentéw wykonano
badanie przezklatkowe, a u 1 dziecka nadto przezprzetykowe. U 8 pacjentow stwierdzono
samoistng inwolucj¢ ubytku. W dalszych 8 przypadkach stiwerdzono ubytek
migdzykomorowy z nieistotnym hemodynamicznie lewo-prawym przeciekiem. U 1 dziecka
leczonego operacyjnie uwidoczniono szczelnie zamknigty ubytek migdzykomorowy. U
zadnego z dzieci stosunek przeptywu ptucnego do systemowego nie przekraczat wartosci
1.2:1. W 2 przypadkach stwierdzono niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej: 1I° stopnia

u dziecka po korekcji operacyjnej ubytku migdzykomorowego oraz II° stopnia u dziecka ze
sladowym przeciekiem przez zamykajacy si¢ ubytek miedzykomorowy. U jednego dziecka

stwierdzono wypadanie przedniego platka zastawki dwudzielne;j.

Grupa II

W poczatkowym badaniu echokardiograficznym wykonanym u 140 pacjentéw stwierdzono
ubytek czes$ci btoniastej przegrody miedzykomorowej u 114 pacjentéw, u 24 czesci
migsniowej, a u dwojga 2 ubytki: migsniowy i okotobtoniasty. U 112 pacjentéw wielkos¢
ubytku nie przekraczata 3mm. Stosunek przeptywu ptucnego do systemowego nie przekraczat
wartosci 1.4:1 u 108 dzieci, u pozostatych 32 przekraczat 1.4:1. W 7 przypadkach
stwierdzono objawy przeptywowego nadcisnienia ptucnego: poszerzenie t¢tnicy plucne;,
niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej z gradientem fali zwrotnej przekraczajacym potowe
ci$nienia systemowego, przy lewo-prawym przecieku przez ubytek oraz wysokim przeptywie
ptucnym. U 6 dzieci uwidoczniono niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej powyzej I1°.

U dwojga dzieci rozpoznano dodatkowo tagodne zastawkowe zwgzenie tgtnicy ptucnej z
maksymalnym gradientem skurczowym 15-20mmHg.

Koncowe badanie echokardiograficzne wykonano u 119 dzieci, we wszystkich przypadkach
bylo to badanie przezklatkowe.

U 83 dzieci wystapita samoistna inwolucja ubytku migdzykomorowego. Sposrdd nich

u dwojga pacjentéw stwierdza si¢ nadal tagodne zwezenie zastawkowe tetnicy ptucne;j

z gradientem 15-20mmHg.
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U dalszych 14 dzieci stwierdzono ubytek migdzykomorowego: okotobtoniasty u 12,
mig$niowy u dwojga. Srednica ubytku nie przekraczata 3mm u 11 pacjentéw, a byta wigksza
u trojga dzieci. U trojga dzieci z ubytkiem migdzykomorowym stosunek przeptywu ptucnego
do systemowego przekraczat warto$¢ 1.4:1, u pozostatych 11 byl nizszy. Objawy nadci$nienia
plucnego stwierdzono u trojga dzieci. Inne nieprawidlowosci towarzyszace ubytkowi
migdzykomorowemu (wciagnigcie platka zastawki tréjdzielnej w obreb ubytku z jej
niedomykalnoscia, zespét wypadania ptatka zastawki mitralnej, niedomykalno$¢ zastawki
mitralnej) stwierdzono u 7 dzieci.

U 22 dzieci badanie wykonano po korekcji ubytku migdzykomorowego, uwidaczniajac
szczelnie zamknigty ubytek u 19 pacjentow i resztkowy przeciek nieistotny hemodynamicznie
u pozostatych trojga dzieci.

Lacznie, u 8 pacjentéw leczonych operacyjnie stwierdzono zmiany rezydualne: resztkowy
przeciek przez ubytek migdzykomorowy u 3, niedomykalnos¢ zastawki aortalnej u 3, istotna
niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej powyzej II° u 5, umiarkowana niedomykalnos¢

zastawki mitralnej u 1 pacjenta.

Rycina 7. Obraz echokardiograficzny okotobloniastego ubytku migdzykomorowego
u pacjenta J.C.. Projekcja koniuszkowa czterojamowa. W badaniu dopplerowskim
znakowanym kolorem widoczny lewo-prawy przeciek.
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia dzieci z VSD.

Grupa [

Tabela 18. Przebieg leczenia VSD (Grupa I).

.0 =
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s |3 ° | g I
& g . |3 @
Badane parametry B © B S g
= o = o
py 2 = £ 2 | € L.
i o S O © () P @
- » o B I z 2
Ubytek okotobtoniasty 15 8 6 0 1 0
Ubytek miggniowy 4 0 4 0 0 0
Wielkos$¢ ubytku <= 3mm 18 8 10 0 0 0
Wielkos$¢ ubytku > 3mm 1 0 0 0 1 1
Qp/Qs <= 1.4:1 18 8 10 0 0 0
Qp/Qs > 1.4:1 1 0 0 0 1 0
Liczba badanych 19 8 10 0 1 0

* _ okresowa kontrola, bez leczenia

Sposrdd 19 dzieci z ubytkiem migdzykomorowym, 18 zaliczono do podgrupy C, czyli
pacjentdw bez zaburzen hemodynamicznych, a jedno do podgrupy B obejmujacej pacjentéw z
istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi. U 8 dzieci stwierdzono samoistna inwolucje
wady serca. Ustapity u nich objawy kliniczne wady, a badaniem echokardiograficznym
wykazano brak przecieku na poziomie przegrody migdzykomorowe;j. Jedno dziecko nalezace
do podgrupy B, mialo wykonana korekcj¢ operacyjna wady serca w wieku 4 lat 8 miesigcy.
Przebieg pooperacyjny u tego dziecka byl niepowiktany, a w odlegtym okresie

pooperacyjnym nie stwierdzono wystgpowania zmian resztkowych.
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Grupa II

Tabela 19. Przebieg leczenia VSD (Grupa II).

o ® Zgony

3 ° 2 3 o -qcy

= = N | & = 2 |

[ = o O a © =

o © = (o)) o S g>>’ v
Badane parametry © o ) o O > o S B

o = = o | 2 o) = T

p % s c < c 2 [} S =

o) 2 [ g g N =2 & N =

S £ ] o E Q o o o ©

3 ) o) A A z a z £
Ubytek okotobtoniasty 114 67 2 19 2 1 11
Ubytek migsniowy 24 14 12 3 3 0 0 1
Ubytki o 2 2* 2 0 1% 0 0 0
okotobtoniasty+mie$niowy
Wielkos$¢ ubytku <= 3mm 112 79 16 4 5 2 0 11
Wielkos¢ ubytku > 3mm 28 2 0 6 17 0 1 1
Qp/Qs <= 1.4:1 108 78 16 2 5 2 0 11
Qp/Qs > 1.4:1 32 3 0 8 17 0 1 1
Liczba badanych 140 83 16 10 22 2 1 12

* - inwolucja ubytku mig$niowego
** - operacja ubytku okolobloniastego

Podgrupa A.

U 2 dzieci z cigzkimi zaburzeniami hemodynamicznym ubytek zamknigto operacyjnie

w wieku 4.6 1 7.5 miesiaca, srednio 6 miesigcy. Przebieg pooperacyjny byt niepowiktany.
W dalszej obserwacji u 1 dziecka stwierdzono obecno$¢ niewielkiego migdzykomorowego
ubytku rezydualnego i niedomykalnos$ci zastawki tréjdzielnej umiarkowanego stopnia, ktére
nie wymagaty leczenia nasercowego, u drugiego umiarkowana niedomykalno$¢ zastawki

trojdzielne;.

Podgrupa B

W podgrupie B obejmujacej 24 pacjentow z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi,
operacyjna korekcj¢ wady przeprowadzono u 19 dzieci w wieku od 4 mies. do 11 lat 9 mies.,
srednio 52 mies. U 17 dzieci korekcja polegata na zamknigciu ubytku, a u 2 dalszych ze
wspotistniejaca dwujamowa prawa komora w trakcie zabiegu poszerzono droge odptywu z
prawej komory.

U 11 dzieci przebieg pooperacyjny byl niepowiktany. U 8 dzieci stwierdzono obecnos¢ zmian

resztkowych 1 nastgpstw: tagodnej niedomykalnosci aortalnej i tréjdzielnej u 1 dziecka,
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umiarkowanej niedomykalnos$ci mitralnej 1 tréjdzielnej u 1 dziecka, umiarkowane;j
niedomykalnosci tréjdzielnej u 5 dzieci, wypadania ptatka zastawki mitralnej z jej tagodna
niedomykalnoscia u 1 dziecka, objawéw dysfunkcji wezta zatokowego u 1 dziecka.

U 1 dziecka po korekcji ubytku migdzykomorowego stwierdzono rozwéj podzastawkowego
zwegzenia aorty, operowanego 6 lat po korekcji VSD, z dobrym wynikiem odlegtym.

U 1 pacjenta, z resztkowym VSD, odlegty przebieg pooperacyjny byt powiktany zapaleniem
wsierdzia na podtozu zakazenia Str. viridans, skutecznie leczonym zachowawczo.

Jedno dziecko zmarto z powodu nadci$nienia ptucnego, po operacji VSD wykonanej w wieku
24 miesigcy.

Dwoje dzieci nie leczonych operacyjnie zmarto w wieku noworodkowym z powodu wad
wrodzonych innych narzadéw powiktanych zakazeniem.

U trojga dzieci nie leczonych operacyjnie z powodu braku zgody rodzicéw rozwingto sie
obturacyjne nadci$nienie ptucne.

W dalszej obserwacji pozostaje 21 pacjentéw, w tym 18 po korekcji wady oraz 3 leczonych

tylko zachowawczo.

Podgrupa C

Podgrupa C obejmujaca pacjentow bez zaburzen hemodynamicznych liczyta 114 pacjentow.
Samoistng inwolucj¢ wady serca stwierdzono u 83 dzieci.

W dalszej obserwacji pozostaje 16 dzieci.

Operacyjne zamknigcie ubytku migdzykomorowego wykonano w 2 przypadkach, gdzie
wskazaniem do zabiegu byta niekorzystna lokalizacja ubytku stwarzajaca ryzyko rozwoju
niedomykalnosci aortalnej. Zabieg wykonano u pacjentéw w wieku 15 lat 7 miesigcy oraz 16
lat, Srednio 15 lat 9 miesigcy. Przebieg pooperacyjny byt niepowiktany. U obydwu pacjentéw

w obserwacji odlegtej stwierdzono §ladowy, nieistotny resztkowy przeciek przez ubytek.

Poréwnujac rozktad typéw ubytkéw, ich wielkosci oraz wielko$ci stosunku Qp/Qs
przedstawione w Tabelach 18. 1 19. wykazano, ze w Grupie II czesciej wystgpowaty ubytki

o wielko$ci powyzej 3mm, stanowiac tam 25% wszystkich ubytkéw, podczas gdy w Grupie I
przypadkéw takich byto 5%. Podobna réznica wystgpowata w warto$ciach Qp/Qs>1.4:1;
odpowiednio w Grupie II przypadki te stanowity 22.9%, a 5% w Grupie 1. Réznice te jednak
nie osiagnety poziomu istotnos$ci statystycznej. Réwniez pozostate r6znice migedzygrupowe

nie byly znamienne statystycznie.
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Tabela 20. Przebieg kliniczny VSD w zaleznosci od stopnia zaburzen hemodynamicznych

w Grupach I'i II.

Przebieg kliniczny Grupa | Grupa I

i postepowanie B C A B C
Samoistna inwolucja 0 8 0 0 83
Obserwacja 0 7 0 0 16
Lecz. farmakologiczne 0 4 0 8 0
Leczenie operacyjne 1 0 2 19 2
Nie zgtasza sie do kontroli 0 0 0 1 11

Poréwnujac przebieg kliniczny ubytku migdzykomorowego w Grupie I i II stwierdzono, ze

dzieci w Grupie II znamiennie czgsciej nie wymagaty zadnego leczenia (p=0.037).

Tabela 21. Wyniki leczenia VSD w zaleznosci od stopnia zaburzen hemodynamicznych

w Grupach I'i II.
. ] Grupa | Grupa Il

Wynik leczenia B c A B c
spont. 13 0 0 90

W . inwolucja

yleczenie

operacja 1 0 1 2 0
ne 0 5 0 3 14

Dtugofalowa | operowane

obserwacja po operagciji 0 0 1 20 2

Leczenie farmakologiczne 0 0 0 3 1

IObecn_e zZmiany r_esztkowe po 0 0 1 8 5

eczeniu operacyjnym

Zaburzenia rytmu serca 0 0 0 1 0
nie 0 0 0 2 0
operowane

Zgon pooperacyjny 0 0 0 1 0
ogoétem 0 0 0 3 0

Jak wynika z Tabeli 21., leczenie zakonczono u 14 pacjentéw (73.7%)z Grupy I oraz 93
(66.4%) z Grupy II. Dalszej dtugofalowej obserwacji wymaga 5 pacjentow (26.3%) z Grupy |
140 (28.6%) z Grupy 11, w tym leczonych farmakologicznie jest 4 pacjentéw (2.9%) z Grupy
I, a zmiany resztkowe badz zaburzenia rytmu serca stwierdzono u 11 pacjentéw (7.9%) z

Grupy II. Zmarto 6 pacjentéw (4.3%) z Grupy IL.
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Nie stwierdzono istotnych statystycznie r6znic w uzyskanych wynikach leczenia pomigdzy

Grupami [1 IL.

Zwezenie lewego ujscia tetniczego

Zwezenie lewego ujscia tetniczego stwierdzono w 20 przypadkach, w tym u 13 w Grupie |

oraz u 14 w Grupie II.

Wywiad

Tabela 22. Wykrycie wady i objawy AS w wywiadzie.

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Ogotem Grupa | Grupa Il
Oddziat noworodkowy 7 0 7
Lecznictwo podstawowe 20 13 7
Ogétem liczba przypadkow 27 13 14
dusznoéc¢ 2 0 2
nietolerancja
Objawy wysitku 2 0 2
podmiotowe ogétem objawy
2 0 2
obecne
wada 25 13 12

bezobjawowa

Grupa [
U 13 dzieci w wieku od 2 lat i 11 miesigcy do 7 lat, §rednio 55.31 miesigcy przyczyna
skierowania do konsultacji kardiologicznej byto przypadkowe stwierdzenie szmeru nad

sercem.
Grupa II

Wadg rozpoznano u 14 dzieci, 7 noworodkéw i 7 niemowlat. Byly one konsultowane

kardiologicznie w wieku od 1 dnia zycia, do 12 miesigcy, srednio 4.91 miesiaca. U 2 dzieci
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stwierdzano niewydolnos¢ krazenia. W pozostatych 12 przypadkach przyczyna skierowania

bylo stwierdzenie szmeru nad sercem u 11, a u 3 dzieci stabego t¢tna obwodowego.

Objawy kliniczne AS

Tabela 23. Objawy kliniczne u pacjentow z AS.

Grupa | Grupa ll Réznica Gr.I-

Objaw w badaniu . . . . Gr.ll
e | o | o | oossme | weadani

poczg poczg poczatkowym
Szmer skurczowy w polu 11 11 12 14 NS
aorty
Szmer skurczowo- > > 0 3 NS
rozkurczowy w polu aorty
Drzenlle w polu.szmeru i 1 3 1 4 NS
we wcieciu szyjnym
Hlperk|n§tyczqe 0 3 > 5 NS
uderzenie koniuszkowe
Stabo badalne tetno 0 0 3 0 NS
Niewydolnos¢ krazenia 0 2 4 5 --
Liczba badanych 13 12 14 14 --

Jak wynika z danych w Tabeli 21., nie stwierdzono istotnych statystycznie ré6znic w czgstosci

wystgpowania objawow klinicznych pomigdzy Grupami I i I w badaniu poczatkowym.

Tabela 24. Ocena stanu klinicznego u pacjentow z AS.

Grupa | Grupa |l Roznica Gr.l-
Klasa wydolnosci uktadu i ) i ) Gr.ll
krazenia wg Rossa/NYHA Badanie Badanie Badanie Badanie w badaniu
poczatkowe | koncowe | poczatkowe | koncowe poczatkowym
Podgrupa A v 0 0 3 1
I 0 1 1 1 0.040
Podgrupa B
Il 0 1 1 2
Podgrupa C I 13 10 9 9
Liczba badanych 13 12 14 14

W ocenie wydolnosci krazenia, w badaniu poczatkowym wszystkich 13 (100%) pacjentow

z Grupy I zakwalifikowano do I klasy wg czynnosciowej skali NYHA oraz do podgrupy C,

bez zaburzen hemodynamicznych.

W Grupie II do klasy I wg klasyfikacji Rossa zaliczono 10 (71.5%) pacjentéw, do klasy III
jednego (7.1%), a do klasy IV troje (21.4%).
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W tej grupie krytyczne zaburzenia krazenia stwierdzono u 3 pacjentow, istotne zaburzenia

hemodynamiczne u 1, a u 10 dzieci uktad krazenia byt wydolny.

Pomiedzy Grupami I i II stwierdzono statystycznie znamienne r6znice. W Grupie II

stwierdzono istotnie czg¢stsze wystgpowanie niewydolnos$ci krazenia (p=0.040).

W badaniu koncowym w Grupie I jednego (8.33%) pacjenta zaliczono do klasy III, rOwniez
jednego (8.33%) do klasy II, a 10 (83.4%) do klasy I wg NYHA. W Grupie Il do IV klasy
NYHA zakwalifikowano 1 (7.1%) pacjenta, do klasy Il réwniez 1 (7.1%), do klasy II 2

(14.3%), do klasy I 10 (71.5%) pacjentow. W analizie wynikéw badania nie stwierdzono

réznic w czgstosci wystgpowania niewydolnosci krazenia (p>0.05) migdzy poréwnywanymi

grupami.

Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 25. Badanie EKG.

Grupa | Grupa Il Réznica Gr.I-

Ocena badania EKG Badanie Badanie Badanie Badanie W bciggniu

poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe poczatkowym
Zapis prawidtowy 6 2 3 3 NS
Przerost lewej komory 6 6 8 10 NS
Przerost obydwu komor 1 1 1 1 NS
Przerost lewego
przedsionka 0 2 0 0 NS
Liczba badanych 13 11 12 14

Jak wynika z danych przedstawionych w Tabeli 25., nie stwierdzono istotnych réznic

w zapisie EKG pomigdzy Grupami I 1 II w badaniu poczatkowym.
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Rycina 8. Zapis EKG u 17 letniego pacjenta L£..G. ze zw¢zeniem i niedomykalnoscia zastawki
aortalnej

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 26. Badanie RTG klatki piersiowe;j.

] Grupa | Grupa Il
(k)lcepa badama FHIE Badanie Badanie Badanie Badanie
. piersiowej X .

poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Obraz prawidtowy 3 2 2 3

Powiegkszenie sylwetki 1 1 5 4

serca

Poszerzenie lewej komory 1 3 3 5

Poszerzenie aorty 3 3 0 5

wstepujacej

Zastéj zylny w ptucach 0 0 2 0

Liczba badanych 6 6 7 11

Jak wynika z uzyskanych danych, u dzieci starszych (u 50% pacjentéw w Grupie I, oraz

u 45.5% pacjentéw w koncowym badaniu w Grupie II) najczg¢sciej stwierdzanym objawem
radiologicznym bylo poszerzenie aorty wstepujacej. Objaw ten nie wystgpowat u zadnego
dziecka w badaniu poczatkowym w Grupie II. Mata liczebno$¢ grup nie pozwolita na

przeprowadzenie analizy statystycznej.
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Badanie echokardiograficzne

Tabela 27. Badanie echokardiograficzne.

Grupa | Grupa Il
Badane parametry Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Zastawka trojptatkowa 12 10 10 10
Zastawka dwuptatkowa 2 2 4 4

7 —47*
Gradient przez zastawke 15 —-47 20-78 20-113 25.60*
(od — do / $redni) 27.92 32.92 44.58 25— 65

36.71**
Niedomykalnos¢ aortalna *  okk
I/l stopnia 2 4 0 6 (47+2™)
Niedomykalnos¢ aortalna 0 1 0 qx*
[I/1V stopnia
Obnizona frakcja 0 0 3 o
wyrzutowa
Liczba badanych 13 12 14 14
* - pacjenci poddani leczeniu interwencyjnemu/operacyjnemu
*k - pacjenci nie leczeni interwencyjnie/operacyjnie
Grupa [

Badanie poczatkowe wykonano u 13, a koncowe u 12 pacjentéw. Badanie koncowe
wykonano u 11 dzieci leczonych zachowawczo oraz u 1 po plastyce balonowej zastawki
aortalnej.

W badaniu poczatkowym u 11 dzieci stwierdzono tréjptatkowa zastawke aortalna,

a u pozostatych dwojga — dwuptatkowa. Maksymalny gradient skurczowy przez zastawke
mierzony z projekcji koniuszkowej wynosit od 15 mmHg do 47 mmHg, srednio 27.92 mmHg,
SD 8.88. U dwojga dzieci obecna byta niedomykalnos¢ zastawki aortalnej II stopnia. Frakcja
wyrzutowa lewej komory byta prawidtowa u wszystkich dzieci.

W badaniu koncowym maksymalny gradient skurczowy przez zwezona zastawke aortalna
mierzony w projekcji koniuszkowej wynosit 20 mmHg — 78 mmHg, srednio 32.92 mmHg,
SD 17.11mmHg. U 5 dzieci rozpoznano ponadto niedomykalnos$¢ zastawki aortalne;,

w jednym przypadku III/IV stopnia, a u pozostatych 4 dzieci I-1I stopnia.
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Rycina 9. Obraz echokardiograficzny zastawkowego zwg¢zenia aorty u pacjenta S.M..
Projekcja przymostkowa w osi diugiej. W badaniu dopplerowskim znakowanym kolorem
widoczny turbulentny przeptyw krwi przez zastawkg aortalna.

Grupa II

Poczatkowe badanie echokardiograficzne wykonano u 14 pacjentéw. U 4 z nich stwierdzono
dwuptatkowa zastawke aortalna, a u dalszych 10 tréjptatkowa. Maksymalny gradient
skurczowy przez zastawke aortalng wynosit od 20 do 113mmHg, $srednio 44.58mmHg, SD
25.15. U trojga dzieci frakcja wyrzutowa lewej komory byta obnizona i wynosita 32, 43
124%.

Koncowe badanie przeprowadzono u tych samych pacjentéw, w tym u 6 po leczeniu
operacyjnym wady. Gradient u dzieci poddanych leczeniu interwencyjnemu lub
operacyjnemu wynosit od 7 do 47mmHg, srednio 25.6mmHg, SD 17.21. U dziecka

z wszczepiong sztuczng zastawka aortalna, stwierdzono jej umiarkowane zwegzenie

z nieistotnym gradientem. Niedomykalno$¢ zastawki aortalnej II stopnia obecna byta u 4
dzieci.

W grupie 8 pacjentéw leczonych zachowawczo, gradient skurczowy przez zastawke aortalng
wynosit od 25 do 65mmHg, $rednio 36.71mmHg, SD 15.37. Niedomykalnos$¢ zastawki

aortalnej I°, II°, oraz III/IV® stwierdzono u 3 pacjentow.
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia AS

Tabela 28. Przebieg kliniczny AS.

_Przeb|eg kI|n|pzny Ogétem Grupa | Grupa Il
| postepowanie
Obserwacja 18 10 8
Leczenie interwencyjne
1 1 0

(walwuloplastyka)
Leczenie operacyjne 5 1 4
Leczenie i.nterwencyjne 5 0 5
+ operacyjne
Nie zgtasza sie do

; 1 1 0
kontroli
Liczba badanych 27 13 14
Grupa |

W grupie 13 pacjentéw, u 11 dzieci nie stosowano zadnego leczenia. U 4 dzieci w dalszej
obserwacji objawy ulegly nasileniu (wzrost gradientu przez zastawke aortalng lub wystapienie
niedomykalnosci zastawki aortalnej), jednak tylko dwoje wymagato leczenia interwencyjnego
lub operacyjnego. U jednego dziecka byla to balonowa plastyka zastawki aortalnej. Drugi
pacjent z zastawkowym zwe¢zeniem aorty oraz niedomykalno$cia zastawki aortalnej byt
leczony zachowawczo, a w wieku 15 lat miat wszczepiona sztuczng zastawke z dobrym

efektem.

Grupa II

Podgrupa A.

U 3 pacjentow tej grupy leczenie wady byto wieloetapowe. Pierwszym etapem u jednego
dziecka byta nieskuteczna plastyka balonowa, u dwojga pozostatych walwulotomia
chirurgiczna. Przebieg pooperacyjny byt powiktany u 2 dzieci zapaleniem wsierdzia.
Nastgpnymi etapami leczenia byta u 1 pacjenta implantacja sztucznych zastawek mitralnej i
aortalnej, a u dwojga dalszych dzieci operacja sposobem Rossa z dobrym wynikiem

odlegtym.

Podgrupa B.
W podgrupie B liczacej 2 dzieci, u obydwu przeprowadzono walwulotomig aortalna.

U jednego pacjenta w odleglej obserwacji pooperacyjnej wystapita niedomykalnos¢ aortalna
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znacznego stopnia (III/IV®). Z tego powodu dziecko miato wszczepiony homograft aortalny

z dobrym efektem w obserwacji odlegte;.

Podgrupa C.

W podgrupie C liczacej 9 pacjentéw, 1 dziecko miatlo wykonang walwuloplastyke balonowa,
po ktorej stwierdzono wystapienie niedomykalnos$ci aortalnej II/III°. Po 10 latach, z powodu
cigezkiej niedomykalnosci aortalnej, u chtopca wszczepiono homograft aortalny z dobrym
efektem w obserwacji odlegte;.

Pozostali pacjenci pozostaja w statej obserwacji i nie wymagaja podejmowania leczenia

interwencyjnego badz operacyjnego.

Stan kliniczny dzieci z zastawkowym zweZeniem aorty w odleglej obserwacji.

Grupa [

W grupie pacjentow z zastawkowym zwegzeniem aorty, do systematycznej kontroli zglasza si¢
12 pacjentéw. Jeden z pacjentéw (z poczatkowo stwierdzonym tagodnym zwegzeniem
zastawki aortalnej) nie zgtaszat si¢ do badan kontrolnych. Leczenie interwencyjne i/lub
operacyjne podjeto u 2 pacjentéw. U jednego wystgpowaty objawy niewydolnos$ci krazenia i
byl on leczony farmakologicznie. Analizujac stopien narastania maksymalnego gradientu
skurczowego przez zastawke aortalng pomig¢dzy poczatkiem i1 koncem obserwacji, nie
wykazano w badanej grupie 12 dzieci istotnych statystycznie réznic (test T dla préb

zaleznych; t=-1.56; p=0.15).

Grupa II

Pacjenci z tej grupy pozostaja w okresowej kontroli kardiologicznej. Leczonych
farmakologicznie jest 5 dzieci. Leczeniu operacyjnemu poddano 6 pacjentéw, w tym u 2
wykonano wcze$niej zabiegi interwencyjne. U 6 pacjentow stwierdza si¢ zmiany resztkowe
po leczeniu operacyjnym. U jednego pacjenta wystgpuja zaburzenia rytmu wymagajace
leczenia farmakologicznego.

W I klasie NYHA jest 10 dzieci; w II - 2, a w III rowniez 2 dzieci.
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Tabela 29. Wyniki leczenia AS

Wyniki leczenia Grupa | Grupa Il
Nadal w obserwacji, bez
; 10 9
leczenia
Nadal leczenie
2 5
zachowawcze
Obecne zmiany resztkowe > 6
po leczeniu operacyjnym
Nie zgtasza sie do kontroli 1 0
Liczba badanych 12 14
W tym leczonych
interwencyjnie/ope 2 6

-racyjnie

Ubytek miedzyprzedsionkowy ostium secundum i sinus venosus

Wywiad

Tabela 30. Wywiad u pacjentéw z ASD.

Objaw Ogédtem Grupa | Grupa Il
Wada bezobjawowa 29 10 19
tatwe meczenie sie 3 1 2
Omdlenia 1 1 0
Staby przyrost masy ciata 3 0 3
Duszno$c¢ 0 2
Liczba badanych 38 12 26
Grupa [

Ubytek migdzyprzedsionkowy rozpoznano u 12 dzieci, w tym u 10 dzieci wada byta wykryta

przypadkowo, a u dalszych 2 dzieci rodzice stwierdzili nietolerancj¢ wysitku w jednym

przypadku, a omdlenia u drugiego dziecka. W 8 przypadkach stwierdzono szmer skurczowy

w polu tetnicy ptucnej, u 2 dzieci dodatkowo sztywne rozdwojenie II tonu serca, u 1 dziecka

tylko sztywne rozdwojenie II tonu.

Wiek dzieci kierowanych do Poradni Kliniki Kardiologicznej wynosit od 22 miesigcy do 7

lat, srednio 62.5 miesiaca.
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Grupa II

Wadg wykryto w oddziale noworodkowym u 23 dzieci na podstawie szmeru skurczowego
w polu tetnicy ptucnej, a w jednym przypadku dusznosci. U dalszych trojga dzieci
obserwowano niedobdr masy ciata, a dwojga z nich duszno$¢, potliwos¢ i meczliwosc.
Dzieci konsultowane byty w Poradni Kliniki Kardiologicznej w wieku od 2 dni do 2 lat,

srednio 4,5 miesigca.

Objawy kliniczne

Tabela 31. Objawy kliniczne ASD.

Grupa | Grupa ll Réznica Gr.I-

Objawy w badaniu . . . . Gr.ll
Sadere, | st | oadeie, | oo | woadane

pocza pocza poczatkowym
Szmer nad sercem 11 2 23 4 NS
Sztywne rozdwojenie Il 5 3 8 4 NS
tonu
Impuls w dotku 8 0 14 > NS
podsercowym
Hlperk|n§tyczqe > 0 1 0 NS
uderzenie koniuszkowe
Niewydolnos¢ krazenia 8 0 2 0 --
Liczba badanych 12 12 26 17 --
Grupa [

W badaniu poczatkowym u 11 dzieci stwierdzono szmer skurczowy gtosnosci co najmniej 3/6
w polu tetnicy ptucnej. U 5 sztywne rozdwojenie Il tonu serca, u 8 pacjentéw niedomoge
krazenia, oceniona na II klas¢ w skali NYHA. U pozostatych 4 dzieci uktad krazenia byt
wydolny.

W badaniu koncowym wszystkie 12 dzieci z ubytkiem migdzyprzedsionkowym byty

w dobrym stanie klinicznym. U 9 dzieci szmer wyrzutowy w polu tgtnicy ptucnej ustapit,

a u jednego dziecka wystgpowata bradykardia bez zadnych objawéw podmiotowych.

Wszystkie dzieci zaliczono do I klasy wydolnos$ci uktadu krazenia wg NYHA.
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Grupa II

W ocenie poczatkowej u 23 dzieci stwierdzono szmer skurczowy o glosnosci co najmniej 3/6

w polu tetnicy ptucnej, sztywne rozdwojenie II tonu serca u 8 pacjentéw, a u 14 impuls

w dotku podsercowym. Niewydolnos$¢ krazenia wystgpowata u 2 pacjentéw.

Koncowe badanie kliniczne przeprowadzono u 17 dzieci, a dalszych 9 nie zgtaszato si¢ na

wizyty kontrolne. Byly to dzieci, u ktérych rozpoznano niewielkie ubytki

miedzyprzedsionkowe, bez zadnych zaburzen hemodynamicznych.

U 8 dzieci stwierdzono samoistne ustagpienie objawow.

U 17 dzieci pozostajacych w systematycznej kontroli, stwierdzono dobry stan kliniczny

1 zaliczono je do I klasy NYHA.

Poréwnujac czgstos¢ wystgpowania poszczegdlnych objawdéw ubytku

migdzyprzedsionkowego w Grupach I 1 II przedstawionych w Tabeli 31. stwierdzono, ze

pomigdzy nimi nie rdzni si¢ ona istotnie za wyjatkiem wigkszej czgstosci wystgpowania

niewydolnosci krazenia w Grupie I, co szczegétowo ilustruje Tabela 32. ponize;..

Tabela 32. Ocena stanu klinicznego u pacjentéw z ASD.

Klasa wydolnosci uktadu . G| : : Grupall :
krazenia wg Rossa/NYHA Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe
Podgrupa A v 0 0 0 0
Podgrupa B i 0 0 1 0
arip I 8 0 1 0
Podgrupa C I 4 12 24 17
Liczba badanych 12 12 26 17

Analiza przedstawionych w tabeli danych wskazuje na znamiennie czgstsze wystgpowanie

niewydolnosci krazenia w badaniu poczatkowym u pacjentéw w Grupie I (test U Mann-

Whitney’a; p<0.005).

W badaniu koncowym nie stwierdzono istotnych réznic w czgstosci wystgpowania

niewydolnosci krazenia pomigdzy Grupa I'1 I1.
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Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 33. Badanie EKG u pacjentéw z ASD.

Grupa | Grupa ll Réznica Gr.I-

Ocena badania EKG Badanie Badanie Badanie Badanie W bc:lg!niu

poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe poczatkowym
Zapis prawidtowy 2 5 6 6 NS
Przerost prawej komory 7 1 10 0 NS
Przerost obydwu komor 0 0 1 0 NS
Przerost prawego
przedsionka 0 0 4 0 NS
Bradykardia/ rytm
weztowy/ rytm 0 3 0 0 NS
dolnoprzedsionkowy
Czesciowy blok prawej
odnogi peczka Hisa 4 / 10 8 NS
Liczba badanych 12 12 23 9 -

Analiza danych nie wykazata istotnych réznic w czgsto$ci wystgpowania opisywanych zmian

elektrokardiograficznych pomigdzy Grupami I i II zaré6wno w zapisach poczatkowych, jak

1 koncowych.

1
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Rycina 10. Zapis EKG u 4 letniego dziecka M.D. z ubytkiem migdzyprzedsionkowym ostium

secundum.
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Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 34. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z ASD.

Grupa | Grupa Il Ré6znica Gr.I-

Ocena badania RTG . . : . Gr.ll
Sacerie | odanie | oxtene, | Etene | wbasan

poczg pocza poczatkowym
Obraz prawidtowy 2 9 7 3 NS
Powiekszenie sylwetki 5 0 7 0 NS
serca
Wzmozeme rysunku v 0 10 0 NS
tetniczego
Zastoj zylny w ptucach 0 0 0 0 NS
Liczba badan 11 9 17 3 -

Pomimo czgstszego wystgpowania powigkszenia sylwetki serca w badaniu poczatkowym

u dzieci z Grupy II, nie stwierdzono statystycznej znamiennosci tej réznicy.

Wyniki uzyskane w badaniu kohcowym w Grupie I i II nie wykazywaty réznic istotnych

statystycznie.
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Badanie echokardiograficzne

Tabela 35. Badanie echokardiograficzne u pacjentéw a ASD.

Grupa | Grupa Il Poréwnanie
Badane parametry Badanie Badanie Badanie Badanie Grl.)la|dll W
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe poczatkowym
ostium 12 11 25 16 NS
secundum
Typ ubytku -
sinus 0 0 1 1 NS
venosus
Wielkos¢ ubytku < 6mm 0 0 14 4 0.005
Wielko$¢ ubytku >= 6mm 12 2 12 0 0.005
Qp/Qs <= 1.5:1 0 1 15 4 0.003
Qp/Qs > 1.5:1 12 1 11 0 0.003
lF(’owugkszenle prawe;j 9 0 9 0 NS
omory
Powiekszenie prawego
przedsionka 8 0 / 0 0.05
Poszerlzeme tetnicy 8 0 7 0 0.05
ptucnej
Regresja ubytku - 0 - 8 -
Ubytek zamkniety _ 9 _ 5 _
operacyjnie
Liczba badanych 12 11 26 17 -
Grupa [

Poczatkowe badanie echokardiograficzne wykonano u 12 pacjentéw. Srednica ubytku
mierzona w projekcji czterojamowej koniuszkowej 1 podmostkowej wynosita od 7mm do
26mm, srednia 17.9mm, mediana 16.5mm. Stosunek przeptywu ptucnego do systemowego
wynosit od 1.5:1, do 4.3:1, $rednia 2.9:1, mediana 2.7:1.

U 9 dzieci stwierdzono powigkszenie prawej komory, u 8 prawego przedsionka, u 8
poszerzenie te¢tnicy ptucnej.

Koncowe badanie wykonano u 11 dzieci, w tym u 9 dzieci po korekcji operacyjnej wady
serca oraz u 2 dzieci nie operowanych.

U 7 dzieci po leczeniu operacyjnym nie stwierdzono w badaniu echokardiograficznym
zadnych nieprawidtowosci. W dwoch przypadkach stwierdzono tagodna do umiarkowanej
niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej, u jednego dziecka nadto umiarkowana niedomykalnos¢
zastawki tetnicy ptucnej. W jednym przypadku uwidoczniono wypadanie przedniego platka

zastawki mitralnej niewielkiego stopnia.
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U dwojga dzieci dotychczas nie operowanych stwierdzono obecnos¢ ubytkéw o wielkosci
11mm i1 6mm, ze stosunkiem przeptywu ptucnego do systemowego odpowiednio 2:11 1.5:1.

Wielkos$¢ ubytkéw byta poréwnywalna z badaniem poczatkowym.

Grupa II

Poczatkowe badanie wykonano u 26 pacjentéw. Srednica ubytku miedzyprzedsionkowego
wynosita od 3 do 15mm, $rednia 7.68mm, mediana 6.25mm. Tylko u jednego dziecka
stwierdzono ubytek mi¢dzyprzedsionkowy obejmujacy niemal cata przegrodg
migdzyprzedsionkowa. Stosunek przeptywu ptucnego do systemowego wynosit od 1.1:1 do
3.5:1, $rednio 2.14:1, mediana 2:1. U 9 dzieci stwierdzono powigkszenie prawej komory, u 7
prawego przedsionka, u 7 poszerzenie t¢tnicy ptucnej.

Koncowe badanie echokardiograficzne wykonano u 17 dzieci. U 8 stwierdzono regresj¢
ubytku migdzyprzedsionkowego, w tym u 4 catkowite ustapienie lewo-prawego przecieku,

a u pozostatych 4 sladowy przeciek lewo-prawy przez foramen ovale. Wsrod dzieci, u ktérych
stwierdzono regresj¢ ubytku, u 6 wyjsciowa $rednica ubytku w chwili rozpoznania wady nie
przekraczata Smm, a u pozostatych dwojga wynosita 7 1 8mm. Wadg serca rozpoznano u 7
sposrdd u nich w wieku noworodkowym, a u jednego w wieku 8 miesigcy.

U 4 pacjentéw nadal stwierdzono ubytek miedzyprzedsionkowego o $rednicy 5-6mm

z przeciekiem lewo-prawym (Qp/Qs=1.4-1.5:1).

U 5 operowanych dzieci stwierdzono szczelne zamknigcie ubytku. U dwojga uwidoczniono
wypadanie przedniego platka zastawki mitralnej, a u jednego dziecka tagodne zwegzenie

zastawkowe tetnicy plucnej z nieistotnym gradientem skurczowym 22mmHg.

58



Rycina 11. Obraz echokardiograficzny ubytku migdzyprzedsionkowego ostium secundum
w projekcji podmostkowej czterojamowej u pacjenta M.D.

Przebieg kliniczny i wyniki leczenia ASD

Tabela 36. Przebieg kliniczny i postgpowanie u pacjentéw z ASD.

otouing | oneal [ Gupan [ ot
Samoistna inwolucja 0 8 0.032
Obserwacja 3 4 NS
Lecz. farmakologiczne 0 2 NS
Leczenie operacyjne 9 5 0.003
Wliek dzieqi ope_rowanyph 59-126, 54-149, NS
min-max, $rednia (w mies.) 89.8 89.0

Grupa |

Operacyjne zamknigcie ubytku zostato wykonane u 9 z 12 obserwowanych dzieci z dobrym
wynikiem. W odlegtym okresie pooperacyjnym u trojga dzieci leczonych operacyjnie
wystapity nadkomorowe zaburzenia rytmu: bradykardia, blok przedsionkowo-komorowy I°
oraz rytm pozazatokowy. Rozpoznano u nich dysfunkcj¢ wezla zatokowego, potwierdzona

badaniem holterowskim.

Grupa II
W okresie obserwacji samoistng regresj¢ ubytku stwierdzono u 8 dzieci z podgrupy C bez
zaburzen hemodynamicznych. W obserwacji, bez leczenia bylo dalszych 4 dzieci. Leczenie

farmakologiczne stosowano u 1 dziecka. Operowanych bylo 5 dzieci: wszystkie z podgrupy B
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oraz 1 z podgrupy C. U trojga dzieci po operacji ubytku migdzyprzedsionkowego zakonczono
leczenie wady serca. Zmiany resztkowe i nastgpstwa stwierdzono u 2 dzieci: u 1 tagodne
zwezenie zastawkowe tetnicy plucnej z gradientem 34mmHg, u kolejnego rytm weziowy.
Pacjenci ci nie wymagaja obecnie leczenia. Jedno dziecko z olbrzymim ubytkiem
migdzyprzedsionkowym rozpoznanym w wieku 10 dni, zmarto w wieku 11 tygodni w

przebiegu niewydolnosci krazenia nie poddajacej si¢ leczeniu farmakologicznemu.

Analiza danych zawartych w powyzszej Tabeli 36. wskazuje, ze u dzieci z Grupy I istotnie
czesciej ubytek migdzyprzedsionkowy byt leczony operacyjnie, przy czym nie bylo istotnej
réznicy wieku operowanych dzieci. W Grupie II natomiast znamiennie czgsciej obserwowano

spontaniczng regresj¢ wady.

Tabela 37. Wyniki leczenia ubytku migdzyprzedsionkowego

Wynik leczenia Grupa | Grupa Il Fg;rrclw_vrgm?
Leczenie zakonczone 6 16 NS
Dtugofalowa obserwacja 6 9 NS
Obecne zmiany resztkowe 1 0 NS

po leczeniu operacyjnym

Zaburzenia rytmu serca 3 1 0.084
Zgon 0 1 NS
Liczba badanych 12 26 --

Dane zawarte w Tabeli 37. wskazuja na brak istotnej r6znicy w wynikach leczenia ASD
ostium secundum pomigdzy Grupa I 1 I za wyjatkiem czgstszego wystgpowania
pooperacyjnych nadkomorowych zaburzen rytmu i przewodzenia w Grupie I. R6znica ta

jednak znajduje si¢ na granicy istotnosci statystyczne;j.
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Przetrwaty przewdd tetniczy

Wywiad

Tabela 38. Wywiad u pacjentéw a PDA.

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Ogétem Grupa | Grupa Il

Oddz. noworodkowy 9 0 9

Lecznictwo podstawowe 11 5 6

Ogotem liczba pacjentéw 20 5 15
ogoétem 3 0 3

Objawy .

podmiotowe duszno$c¢ 1 0 1
+gtwe meczenie 5 0 5
sie

Wada bezobjawowa 8 5 3

Pigcioro dzieci z Grupy I zostalo skierowanych do konsultacji kardiologicznej w wieku od 4
lat 8 miesigcy do 9 lat 6 miesigcy, Srednio 81.8 miesigcy. U wszystkich wada zostata
rozpoznana przypadkowo w czasie okresowego badania lekarskiego na podstawie szmeru w

okolicy przedsercowe;j.

Pacjenci Grupy II byli badani w poradni kardiologicznej w wieku od 2 tygodni do 10
miesigcy, srednio 2,6 miesiaca.

W oddziatach noworodkowych wykryto wade u 9, w okresie pdzniejszym u pozostatych 6
dzieci. Troje byto bezobjawowych, a wada byta wykryta przypadkowo na podstawie szmeru
nad sercem, u dalszych trojga wystgpowaty: dusznos¢ u jednego, nietolerancja wysitku u 2

dzieci.
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Objawy kliniczne

Tabela 39. Objawy kliniczne PDA.

. . Grupa | Grupa Il
O.bJ.aW Lol Badanie Badanie Badanie Badanie
klinicznym ) .
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Szmer ciggly w lewej ok.

) . 5 1 11 0
podobojczykowej
Drzenie w polu szmeru 0 0 2 0
Hlperkmgtyczne 0 0 4 0
uderzenie koniuszkowe
Chybkie tetno 2 0 8 0
Z_vygks;ona e_lmplltuda 0 0 y 0
cisnienia tetniczego
Niewydolnos$¢ krazenia 0 0 10 0
Liczba badanych 5 5 15 15

Ze wzgledu na mata liczbg pacjentéw w Grupie I, nie przeprowadzono analizy statystycznej.

Tabela 40. Ocena stanu klinicznego pacjentow z PDA.

Klasa wydolnosci uktadu . Ciiipe.| : : Grupa Il :
krazenia wg Rossa/NYHA Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Podgrupa A v 0 0 0 0

11 0 0 5 0
Podgrupa B

I 0 0 5 0
Podgrupa C I 5 5 5 15
Liczba badanych 5 5 15 15

W badaniu poczatkowym do klasy I wedtug NYHA oraz do podgrupy C obejmujace;j
pacjentéw bez zaburzen hemodynamicznych wtaczono wszystkich 5 (100%) pacjentow z
Grupy L.

W Grupie I1, 5 (33.3%) zakwalifikowano do klasy I, 5 (33.3%) do klasy 11 5 (33.3%) do
klasy IIT wg Rossa. Do podgrupy C zaliczono 5 (33.3%), a do podgrupy B z istotnymi

zaburzeniami uktadu krazenia 10 (66.6%) pacjentow.
Analiza danych przedstawionych w Tabeli 40. wskazuje, ze w Grupie II w badaniu

poczatkowym znamiennie czgsciej wystgpowata niewydolnos¢ krazenia (test U Mann-

Whitney’a Z=2.18; p=0.018).
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W ocenie koncowej rozktad liczby pacjentéw pomigdzy Grupami i II jest identyczny.

Wszyscy pacjenci zaréwno z Grupy I, jak i II zostali zaliczeni do I klasy wg NYHA.

Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 41. Badanie EKG u pacjentéw z PDA.

) Grupa | Grupa Il

Ocena badania EKG Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Zapis prawidtowy 2 5 2 15

Przerost lewej komory 3 0 7 0

Przerost obydwu komor 0 0 1 0

Przerost lewego

przedsionka ! 0 ! 0

Liczba badanych 5 5 10 15

Ze wzgledu na niska liczebno$¢ Grupy I nie przeprowadzono analizy statystycznej danych

zawartych w Tabeli 41. Jednakze widoczna jest catkowita zbiezno$¢ obrazu EKG w Grupie i

IT w badaniu koncowym.

T N IR AR SN | 1 G U

/ Il
e L L

Vil [10 mn/av

Rycina 12. Zapis EKG u 7 miesigcznego dziecka K.D. z przetrwalym przewodem tgtniczym.
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Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 42. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z PDA.

] Grupa | Grupa Il

Ocepa F’adaf"a ol Badanie Badanie Badanie Badanie

kl. piersiowej ) .
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Obraz prawidtowy 1 3 2 2

Powiekszenie sylwetki 1 0 6 0

serca

Przerost lewej komory 3 0 0 0

Wzmozenle rysunku 4 0 8 0

tetniczgo ptuc

Zastoj zylny 0 0 1 0

Liczba badanych 5 3 10 2

Analizujac wyniki badan radiologicznych stwierdzono, ze w obrazie poczatkowym w Grupie
I znacznie rzadziej obserwowano powigkszenie sylwetki serca (20% badan w grupie I vs 60%
badan w Grupie II). Jednakze z uwagi na niska liczebno$¢ Grupy I, nie jest mozliwe

przeprowadzenie analizy statystycznej.

Badanie echokardiograficzne

Tabela 43. Badanie echokardiograficzne u pacjentow z PDA.

Grupa | Grupa Il
Badane parametry Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe
Przewéd tetniczy 24mm 4 0 11 0
Przewdd tetniczy <4mm 1 1 4 0
Liczba badanych 5 5 15 15
Grupa |

Poczatkowe badanie echokardiograficzne wykonano u 5 pacjentéw. W 4 przypadkach
uwidoczniono PDA o $rednicy od 4mm do 6mm, z istotnym przeciekiem lewo-prawym, au 1

dziecka waski, 2.5-3mm przewdd t¢tniczy z nieistotnym przeciekiem lewo-prawym.
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Koncowe badanie echokardiograficzne wykonane u 4 dzieci po leczeniu operacyjnym wady
byto prawidlowe.
U 1 dziecka dotychczas nieoperowanego, uwidoczniono obecnos$¢ waskiego, 3mm przewodu

tetniczego z nieznacznym lewo-prawym przeciekiem.

Grupa II

Badanie poczatkowe wykonano u 15 dzieci stwierdzajac przewdd tetniczy o szerokosci 24mm
u 11, a wezszy niz 4mm u 4 dzieci, z lewo-prawym przeciekiem.

W badaniu koncowym wykonanym u 15 pacjentéw nie stwierdzono przecieku przez przewod

tetniczy.

Przebieg kliniczny i wyniki leczenia PDA

Tabela 44. Przebieg kliniczny 1 leczenie pacjentow z PDA.

Przebieg kliniczny cige ety [l
I postepowanie A A
Samoistna inwolucja 0 4
Dtugofalowa obserwacja 1* 0
Leczenie operacyjne 4 15
Leczenie operacyjne 58-118 1-12
w wieku (miesigce) (86.8) (6.7)

* - planowane zamknigcie przewodu tgtniczego ‘coilem’

Grupa |

W grupie 5 pacjentéw, u 4 przewdd tetniczy zamknigto operacyjnie pomigdzy 4 a 10 rokiem
zycia, srednio w wieku 7 lat 3 miesigcy.

Jedno dziecko z waskim przewodem t¢tniczym zostato zakwalifikowane do interwencyjnego
zamknigcia przewodu tgtniczego sprezynka samorozprezalna, zabieg wykonano po 31 grudnia

2003 (po zakonczeniu okresu obecnej obserwacji).
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Grupa II
W grupie 15 pacjentéw, u czworga dzieci wystapita samoistna inwolucja wady. Dalszych 11
pacjentéw byto operowanych w wieku od 1 miesiaca do 12 miesigcy zycia, srednio 6.7

miesi¢cy. U wszystkich przebieg pooperacyjny byl prawidtowy.

Tabela 45. Wyniki leczenia pacjentéw z PDA.

Wynik leczenia Grupa | Grupa Il
Wyleczenie 4 15
Nadal w obserwaciji, bez 1 0
leczenia

Zwezenie tetnicy ptucnej

Wywiad

Tabela 46. Wywiad u dzieci z PS.

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Ogotem Grupa | Grupa Il
Oddz. noworodkowy 22 0 22
Lecznictwo podstawowe 13 4 9
Ogotem liczba pacjentéw 35 4 31
Objawy tatwe meczenie ” 0 "
podmiotowe sie

Wada rozpoznana przypadkowo 12 4 8

Czworo dzieci z Grupy I z zastawkowym zwegzeniem tetnicy ptucnej byto kierowanych po raz
pierwszy do poradni kardiologicznej w wieku od 4 lat 8 miesigcy do 9 lat 6 miesigcy, $rednio
4 lata 9 miesigcy.

Wada serca zostata rozpoznana u nich przypadkowo, podczas badania lekarskiego z innych

przyczyn.
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W Grupie II Zastawkowe zwegzenie t¢tnicy plucnej rozpoznano u 30 dzieci w wieku od 2 dni,
do 17 miesigcy, Srednio 2 miesiace. U 22 dzieci wadg wykryto w oddziale noworodkowym,
a u pozostatych 9 w pdzniejszym okresie.

Szmer w polu tetnicy ptucnej stwierdzono u 22 dzieci, u 4 wystgpowata sinica osrodkowa,

a u 2 dusznos¢. U dwojga noworodkéw obecna byta tylko sinica osrodkowa.

Sposréd 9 przypadkéw, w ktérych wadg serca rozpoznano po okresie noworodkowym, tylko

u 1 dziecka rodzice obserwowali latwe meczenie sig.

Objawy kliniczne

Tabela 47. Objawy kliniczne u pacjentéw z PS.

Grupa | Grupa Il

Objawy kliniczne Badanie Badanie Badanie Badanie

poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe
Szmer skurczgwy w polu 4 4 59 23
tetnicy ptucnej
Nieprawidtowosci Il tonu
(sztywno rozdwojony |l
ton, cicha sktadowa 0 0 5 2
ptucna)
Drzenie w polu szmeru 0 0 2 0
Impuls w dotku 1 0 16 4
podsercowym
Sinica osrodkowa 0 0 7 0
Objawy anoksemii
(kwasica metaboliczna) 0 0 4 0
Liczba badanych 4 4 30 23

Jak wynika z danych zawartych w Tabeli 47., najcz¢sciej stwierdzany w obydwu grupach byt
szmer skurczowy w polu tetnicy ptucnej. W Grupie II u ponad 50% (16/31) dzieci obecny byt
impuls w dotku podsercowym. U dzieci w Grupie I wada byta skapoobjawowa i poza

szmerem w polu tetnicy ptucnej nie dawata innych objawéw klinicznych.

W badaniu poczatkowym w Grupie I wszystkich 4 (100%) pacjentéw zaliczono do klasy I
NYHA. Do podgrupy C bez zaburzen hemodynamicznych zaliczono 4 pacjentow.

W Grupie II do klasy I zaliczono 20 (66.6%) dzieci, do klasy II 5 (16.7%) pacjentéw, oraz do
klasy IV 5 (16.7%) dzieci. Do podgrupy A z krytycznymi zaburzeniami hemodynamicznymi
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wilaczono 5 (16.7%) dzieci, do podgrupy B z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi

5 (16.7%), oraz do podgrupy C bez zaburzen hemodynamicznych 20 (66.6%) dzieci.

Tabela 48. Ocena stanu klinicznego pacjentéw z PS.

Klasa wydolnosci uktadu . G| : : Grupall :
krazenia Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe
Podgrupa A v 0 0 5 0
1] 0 0 0 0
odgrupa B
podarup I 0 0 5 0
Podgrupa C I 4 4 20 29
Liczba badanych 4 4 30 29

Analiza danych przedstawionych w Tabeli 48. wskazuje na obecno$¢ réznic rozktadu liczby

przypadkéw w poszczegdlnych klasach wydolnosci krazenia pomigdzy Grupami I'1 II. O ile

w Grupie [ wszyscy pacjenci znajdowali si¢ w I klasie, to w Grupie II do tej klasy wtaczono

77.4% pacjentéw. W Grupie II zwraca tez uwage obecno$¢ w IV klasie (pacjenci

z krytycznymi zaburzeniami krazenia) 16.1% pacjentow. Jednak ze wzgledu na niska

liczebnos$¢ Grupy 1, nie jest mozliwe przeprowadzenie analizy statystycznej istotnosci

wystepujacych réznic.

Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 49. Badanie EKG u pacjentéw z PS.

) Grupa | Grupa Il

Ocena badania EKG Badanie Badanie Badanie Badanie
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Zapis prawidtowy 1 3 6 14

Przerost prawej komory 3 1 12 4

Przero_st prawego 0 0 6 1

przedsionka

Dysfunkcja wezta 0 0 0 1

zatokowego

Liczba badanych 4 4 21 20
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Wyniki badania EKG przedstawione w tabeli nie wykazuja istotnych réznic
migdzygrupowych. Rozktad liczbowy obserwowanych zmian elektrokardiograficznych jest

podobny zaréwno w ocenie poczatkowej, jak i koncowe;j.

i1 ] I ", 8k ot tentt e -—W'/—’/\—"“‘"//\\M—-M /\——~/\\-—f\_

Rycina 13. Zapis EKG u 8 miesigcznego niemowlgcia £.D. z zastawkowym zwgzeniem
tetnicy plucne;.

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 50. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z PS.

] Grupa | Grupa Il

Ocepa padama Alie Badanie Badanie Badanie Badanie

Kl. piersiowej . 2
poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe

Obraz prawidtowy 2 3 9 8

Poszerznie sylwetki serca 0 0 6 1

Poszerzenie prawej 0 0 3 1

komory

Poszerlzeme tetnicy 1 0 4 3

ptucnej

Zmrj|ejszen|e rysunku 0 0 4 0

tetniczego ptuc

Liczba badanych 3 3 18 13

Jak wykazuja uzyskane dane (Tab. 50.), w badaniu poczatkowym u dzieci Grupy I, jak i II
obraz radiologiczny byt prawidtowy odpowiednio u 2/3 1 9/18 dzieci. W Grupie Il najczgstsza
poszerzenie sylwetki serca stwierdzono u 6/18 dzieci, nadmierne uwypuklenie tuku tgtnicy
plucnej oraz zmniejszenie rysunku naczyniowego ptuc u takiej samej liczby pacjentéw 4/18, a

poszerzenie prawej komory u 3/18 badanych.
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Rycina 14. Obraz RTG kl. piersiowej u 4 letniego chtopca M.K. z zastawkowym zwegzeniem
tetnicy plucne;.
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Badanie echokardiograficzne

Tabela 51. Badanie echokardiograficzne u pacjentow z PS.

Grupa | Grupa Il

Badane parametry Badanie Badanie Badanie Badanie

poczatkowe koncowe poczatkowe koncowe
Gradient przez zastawke 15-235 15-30 15-80 10 — 41
ptucna 24.5 21.25 36.38 19.65
Gradient 2 50mmHg 0 0 6 0
Gradient < 50mmHg 4 4 24 18
Krytyczqe zweigme 0 0 4 0
zastawki ptucnej
Nledomykalnosc zastawki 0 0 0 7
ptucnej 2II°
Nl’eldolmykglnosc zastawki 0 0 1 6
trojdzielnej >1I°
Hipoplazja prawej komory 0 0 2 0
Przeciek prawo-lewy 0 0 4 0
przez foramen ovale
Przeciek Iewp-prawy 0 0 4 0
przez przewod tetniczy
Liczba badanych 4 4 30 18

Grupa [

W poczatkowym badaniu echokardiograficznym u 4 pacjentéw stwierdzono izolowane
zastawkowe zwegzenie tetnicy plucnej z gradientem od 15mmHg do 35mmHg, $rednio
24.5mmHg.

W koncowym badaniu wykonanym u tych samych dzieci, w tym u 3 nie leczonychiu 1 po

plastyce balonowej zastawki ptucnej, gradient wynosit 15-30mmHg, srednio 21.25mmHg.

Grupa II

W poczatkowym badaniu wykonanym u 30 pacjentéw wykazano gradient przez zastawke
ptucng od 15 mmHg do 80mmHg, srednio 35mmHg. U 4 z krytycznym zwe¢zeniem zastawki
ptucnej stwierdzono przewodozalezny przeptyw ptucny, a u 1 z cigzkim zastawkowym
zZwegzeniem suprasystemowe cisnienie w prawej komorze i gradient przez zwezona zastawke
80mmHg. U tych pacjentéw uwidoczniono réwniez prawo-lewy przeciek przez otwor
owalny. Nadto u 2 pacjentéw z krytycznym zwegzeniem zastawki stwierdzono hipoplastycza

prawa komorg, a u 1 ubytek migdzyprzedsionkowy typu ostium secundum. Réwniez u 1
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niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej I1I°. Towarzyszace zwgzenie nadzastawkowe tgtnicy
ptucnej rozpoznano u 3 dzieci.
Koncowe badanie wykonano u 18 dzieci, w tym u jednego dziecka wykonano metoda

przezklatkowa i przezprzetykowa, a u pozostatych metoda przezklatkowa.

U 9 pacjentéw po leczeniu, w tym 5 interwencyjnym i 1 operacyjnym gradient przez zastawke
tetnicy plucnej wynosit od 10mmHg do 29mmHg, srednio 16.8mmHg. Niedomykalnos¢
zastawki ptucnej >II° stwierdzono u 6, a niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej >II° u 5 dzieci.

U 9 dzieci nie leczonych interwencyjnie i/lub operacyjnie gradient skurczowy przez zastawke

ptucna wynosit od 10mmHg do 41mmHg, srednio 21.7mmHg. U 2 dzieci stwierdzono
niedomykalnos¢ zastawki ptucnej >II°, w 1 przypadku nadto niedomykalnos$¢ zastawki
tréjdzielnej I1I°.

Sredni gradient przez zastawke ptucna u 18 pacjentéw w badaniu koficowym wynosit

19.65mmHg.

Analiza statystyczna réznic obserwowanych pomigdzy grupami nie jest mozliwa ze wzgledu

na niska liczebno$¢ Grupy L.

Rycina 15. Obraz echokardiograficzny zastawkowego zwegzenia tgtnicy ptucnej w osi krotkiej
projekcji przymostkowej pacjenta M.K.. Widoczny ,,doming” zastawki ptucne;.
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia PS

Tabela 52. Przebieg kliniczny i postgpowanie w PS

Przebieg kliniczny i postepowanie Grupa | Grupa |l
C A B C
Samoistna inwolucja 0 0 0 2
Dtugofalowa obserwacja 3 0 0 17
Prostaglandyna PGE1 0 4 0 0
Leczenie interwencyjne (balonowa plastyka zast./tetn. 1 1 5 0
ptucnej)
Leczenie operacyjne 0 4 1 0
walwulotomia ptucna 0 3 1 0
walwulotomia ptucna + RBTS 0 2 0 0
plastyka tetnicy ptucnej 0 0 1 0
Liczba pacjentéw 4 5 5 20

A- podgrupa dzieci z krytycznymi zaburzeniami hemodynamicznymi
B- podgrupa dzieci z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi
C- podgrupa dzieci bez zaburzen hemodynamicznych

Grupa |

Troje dzieci z PS nie wymagato leczenia, poniewaz do konca okresu obserwacji nie
stwierdzano narastania gradientu przez zastawke ptucna. U 1 pacjenta z powodu wzrostu
gradientu do 48mmHg wykonano plastyke balonowa zastawki ptucnej uzyskujac spadek

gradientu do 25mmHg.

Grupa II

Podgrupa A.

Pigcioro noworodkéw z podgrupy A z krytycznymi zaburzeniami krazenia byto leczonych
interwencyjnie lub operacyjnie w wieku od 7 dni do 1 miesiaca, srednio 2 tygodni. U 4 z nich
w wieku 7 dni — 3 tygodni, $rednio 2 tygodnie, wykonano walwulotmi¢ ptucna, w tym u 2
nadto z zespoleniem Blalock-Taussig, a u 1 4-tygodniowego noworodka wykonano plastyke
balonowa zastawki ptucnej. W odlegtym okresie pooperacyjnym u 2 dzieci wykonano
reoperacj¢ zwezenia drogi odptywu prawej komory z dobrym rezultatem.

Stan 4 pacjentéw jest dobry, u 1 3-tygodniowego noworodka wczesny przebieg pooperacyjny

byl powiktany posocznica grzybicza o niepomysSlnym przebiegu.
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Podgrupa B.

U 5 dzieci podgrupy B z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi pierwszym zabiegiem
byta balonowa plastyka zastawki i/lub tgtnicy ptucnej, wykonana w wieku od 2 lat 1 miesiaca
do 5 lat 9 miesigey, $rednio 40.7 miesigcy. W dalszej obserwacji u 4 pacjentéw nie
stwierdzono narastania gradientu przez miejsce zwezenia. Jedno dziecko 8 lat po plastyce
balonowej miato wykonang walwulotmig ptucng z powodu zastawkowego 1
nadzastawkowego zwezenia tetnicy ptucnej. Przebieg pooperacyjny byl u niego powiklany
zapaleniem wsierdzia, skutecznie leczonym farmakologicznie. W koncu obserwacji stan

wszystkich pacjentéw byt dobry.

Podgrupa C.

W podgrupie C bez zaburzen hemodynamicznych liczacej 19 dzieci, maksymalny gradient
skurczowy przez zastawkg tgtnicy ptucnej od 15 mmHg do 40mmHg, §rednia 27mmHg. U 12
dzieci pozostajacych w stalej obserwacji nie stwierdzono narastania gradientu przez zastawke
ptucna, nadto u 2 z nich w czasie obserwacji stwierdzono obnizenie gradientu przez zastawke

ptucna z wartosci 20-25mmHg do ponizej 10mmHg.

Tabela 53. Wyniki leczenia

Wynik leczenia Grupa | Grupa Il
Wyleczenie 0 2
Diugofalowa obserwacja 4 19
Zmiany resztkowe po leczeniu 0 6
interwencyjnym/operacyjnym

Zgon 0 1
Nie zgtasza sie do kontroli 0 1

W okresowej kontroli pozostaje 4 dzieci z Grupy 11 19 z Grupy II, stan tych pacjentéw jest
dobry i obecnie nie wymagaja leczenia. U 6 dzieci z Grupy II stwierdza si¢ zmiany
resztkowe: u 5 niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej, u 6 niedomykalnos$¢ zastawki ptucne;.
Zmiany te nie wptywaja istotnie na wydolnos¢ uktadu krazenia.

Jedno dziecko zmarto we wczesnym okresie pooperacyjnym z powodu powiktan
infekcyjnych.

Leczenie zostato zakonczone u 2 dzieci, u ktérych w kolejnych badaniach stwierdzono
samoistne obnizenie gradientu przez zastawke¢ ptucna do wartosci ponizej 10mmHg.

Jeden pacjent z tagodnym zwegzeniem tgtnicy ptucnej nie zglasza si¢ na wizyty kontrolne.
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Ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej

Ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej rozpoznano u 11 dzieci, w tym tylko 1

przypadek w Grupie I, stad wyniki przedstawiono wspdlnie.

Wywiad

Tabela 54. Wykrycie wady i objawy AVSD w wywiadzie.

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Ogétem
Oddz. noworodkowy 8
Lecznictwo podstawowe 3
ogétem 2
Objawy dusznos$c¢ 2
podmiotowe tatwe meczenie 1
sie
niedob6r masy 1
ciata
Wada bezobjawowa 1
Wspdtistniejacy zespdt Downa 7
Liczba badanych 11

Wade wykryto w wieku od 5 dni do 3.5 lat (Srednia 5,5 miesiaca, mediana 5 tygodni, SD
12.55 mies.) w tym u 8 w oddziatach noworodkowych. Szmer szkurczowy nad koniuszkiem
stwierdzono u 9 dzieci, u 3 sinicg osrodkowa, u 1 duszno$¢. Zespétem Downa dotknigtych

bylo 7 z 11 pacjentow.
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Objawy kliniczne

Tabela 55. Kliniczne objawy AVSD.

Objawy kliniczne Badanie poczatkowe Badanie koncowe
Szmer skurczowy nad

: ) 11 6
koniuszkiem
Drzenie w polu szmeru 1 3
Dodatni impuls prawokomorowy 10 0
Hiperkinetyczne uderzenie

: 2 4
koniuszkowe
Sinica osrodkowa 2 0
Duszno$c¢ 3 0
Niewydolnos$¢ krazenia 11 1
Liczba badanych 11 7

W badaniu poczatkowym u wszystkich 11 dzieci stwierdzono objawy niedomogi serca:

4 (36.4%) zaliczono do Il klasy, a 7 (63.6%) do III klasy wg Rossa/NYHA.

Tabela 56. Ocena stanu klinicznego

Klasa wydolnosci uktadu Badanie Badanie
krazenia wg Rossa/NYHA poczatkowe koncowe
Podgrupa A v 0 0
Podgrupa B i ! 0

I 4 1
Podgrupa C I 0 6
Liczba badanych 11 7

W badaniu koncowym 6 (85.7%) dzieci zaliczono do I klasy, a 1 (14.3%) do II klasy NYHA.
Wystepowanie istotnych zaburzen hemodynamicznych stwierdzono 1 dziecka, u pozostatych

6 byly one nieistotne.
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Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 57. Badanie EKG u pacjentéw z AVSD.

. Badanie Badanie
O ek BN poczatkowe | koncowe
) Normogram 0 0
Srednia czotowa Lewoaram 9 6
0$ QRS 9

Prawogram 1 0

Zapis bez cech przerostu 0 5
Przerost prawej komory 6 1
Przerost obydwu komor 4 0
Przerost prawego przedsionka 3 0
Zaburzenia rytmu zatokowego:
wedrowanie rozrzusznika, rytm 0 2
dolnoprzedsionkowy, bradykardia
Liczba badanych 10 6

W poczatkowym badaniu EKG, ktére wykonano u 10 pacjentéw stwierdzono: u 9 dzieci

odchylenie osi elektrycznej serca w lewo, u 1 skrajny prawogram. U 6 pacjentéw wystgpowat

przerost prawej, a u 4 przerost obydwu komor serca.

Badanie koncowe u 6 pacjentéw po leczeniu operacyjnym wykazato utrzymujacy si¢

lewogram, nadto u dwojga stwierdzono zaburzenia rytmu zatokowego: wedrowanie

rozrusznika, rytm zatoki wiencowej, bradykardi¢ zatokowa.
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Rycina 16. Zapis EKG u 3 miesigcznego niemowlecia J.C. z catkowitym kanatem

przedsionkowo-komorowym.
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Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 58. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z AVSD.

Ocena badania RTG Badanie Badanie
kl. piersiowej poczatkowe koncowe
Obraz prawidtowy 0 3
Powiekszenie sylwetki 9 1
serca

Wzmozenie rysunku 7 0
tetniczego

Zastéj zylny 4 0
Liczba badanych 9 4

W badaniu poczatkowym u 9 dzieci stwierdzono poszerzenie sylwetki serca w wymiarze
poprzecznym. W 7 przypadkach(77.8%) obecne byto wzmozenie rysunku tgtniczego ptuc,
au 4 (44.4%) pacjentdw zastdj zylny.

W badaniu koncowym wykonanym u 4 dzieci, u 3 (75%) obraz radiologiczny byt

prawidtowy, wskaznik ptucno sercowy miescit si¢ w granicach normy.

Rycina 17. Obraz RTG kl. piersiowej u noworodka J.C. z catkowitym kanatem
przedsionkowo-komorowym.
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Badanie echokardiograficzne

Tabela 59. Badanie echokardiograficzne w AVSD.

Obi . Badanie Badanie

pis zmian .
wstepne koncowe

Czesciowy kanat przeds.-komorowy 1 1*

Przejsciowy kanat przeds.-komorowy 3 3*

Catkowity kanat przeds.-komorowy 6 3*

Niedomykalno$¢ lewej zastawki przedsionkowo- 6 4

komorowej

Zwezenie lewej zastawki przeds.-komorowej 0 1

. . . 1.8—3.8
Qp/Qs (min-max, $rednia) 95 1
Liczba badanych 11 7

*-stan po calkowitej korekcji wady

W badaniu poczatkowym czgsciowy kanat przedsionkowo-komorowy stwierdzono

u 1 dziecka, przejsciowa postac tej wady u 3, oraz catkowity kanat przedsionkowo-komorowy
u 7 dzieci. Stosunek Qp/Qs wynosit od 1,8:1 do 3,8:1, srednio 2,95:1. Niedomykalnos¢ lewej
czesci zastawki przedsionkowo-komorowej >II° stwierdzono u 6 dzieci. W 5 przypadkach
catkowitego kanatu przedsionkowo-komorowego okreslono jego typ jako A, w 2 jako typ C

wg Rastellego.

Badanie koncowe wykonano u 7 dzieci po catkowitej korekcji wady. U zadnego dziecka nie
stwierdzono przecieku na poziomie przedsionkéw i komér. U 4 dzieci obecna byta
umiarkowana do znacznej niedomykalnos¢ zastawki dwudzielnej. U jednego dziecka

stwierdzono umiarkowane zwg¢zenie zastawki mitralne;j.
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Rycina 18. Obraz echokardiograficzny catkowitego kanatu przedsionkowo komorowego
w projekcji koniuszkowej czterojamowej u 2-tygodniowego noworodka J.C.

Przebieg kliniczny i wyniki leczenia AVSD

Grupa |
Jednego pacjenta po leczeniu zastoinowej niewydolnos$ci krazenia operowano w wieku 4Y2 lat.

W odlegtym okresie pooperacyjnym stwierdza si¢ niedomykalno$¢ zastawki mitralnej I/11°.

Grupa II

Korekcjg operacyjna przeprowadzono u 7 pacjentéw, w tym 1 z czgSciowym kanatem
przedsionkowo-komorowym, 3 z przejsciowa forma AVSD, oraz 3 z catkowitym AVSD,
w wieku od 5 miesiecy do 13 lat, $rednio 7 lat. Zadne z dzieci nie wymagato ponownej

interwencji kardiochirurgiczne;j.
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Tabela 60. Wyniki leczenia dzieci z AVSD

Wynik leczenia L'QZbe}
pacjentow

Diugofalowa kontrola pooperacyjna 7

Leczenie farmakologiczne 1

Zmiany resztkowe po leczeniu
interwencyjnym/operacyjnym 4
(niedomykalnos¢ mitralna =I19)

Nastepstwa lecz. operacyjnego

(dysfunkcja wezta zatokowego) 2
Zgon 4
Liczba badanych 11

Sposréd 11 dzieci, korekcje wady wykonano u 7 pacjentéw. Sa oni w dobrym stanie
klinicznym. Stwierdza si¢ u nich niedomykalnos¢ zastawki dwudzielnej: u 4 >11°, u 3 z nich
I° stopnia. Jeden pacjent jest leczony farmakologicznie z powodu niewydolnos$ci krazenia (11
klasa NYHA). U dwojga dzieci stwierdza si¢ dysfunkcje wezta zatokowego, nie wymagajaca
obecnie leczenia.

Czworo dzieci nieoperowanych zmarto w wieku 3%2, 9, 12 1 13 miesigcy z powodu

niewydolnosci krazenia powiktanej zakazeniem. (Tabela 60.).

Koarktacja aorty

Koarktacjg aorty stwierdzono u 13 dzieci, w tym tylko u jednego w Grupie I.
Wywiad
Wadg serca rozpoznano w oddziatach noworodkowych u 5 pacjentéw, u pozostatych

8 w lecznictwie podstawowym, w wieku od 3 dni, do 9 lat (1 dziecko z Grupy I), §rednio 10,5

miesigca, mediana 1 miesiac.
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Tabela 61. Wywiad

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Ogotem Grupa | Grupa Il
Oddz. noworodkowy 5 0 5
Lecznictwo podstawowe 8 1 7
Ogotem liczba pacjentéw 13 1 12
ogobtem 6 0 6
Objawy dusznos¢ 6 0 6
podmiotowe tatwe meczenie 5 0 5
sie
brak przyrostu > 0 >
masy ciata
Wada bezobjawowa 5 1 4

W wywiadzie najczgstszym objawem byta dusznos¢, stwierdzona u 6 dzieci, u 2 (15.4%)
nietolerancja wysitku, takze u 2 niedobdér masy ciata. U 5 pacjentéw wada wykryta zostata
przypadkowo w lecznictwie podstawowym.

Objawy kliniczne

Tabela 62. Objawy kliniczne CoAo.

: - Badanie Badanie
Clafany Wintezne poczatkowe koncowe
Stabo badalne lub
niebadalne tetno udowe

. 13 4
(asymetria tetna
obwodowego)
Szmer skurczowy w 10 7
okolicy miedzytopatkowej
Impuls w dotku

7 2

podsercowym
Hiperkinetyczne

: . 4 4
uderzenie koniuszkowe
Niewydolnos$¢ krazenia 12 2
Wstrzgs kardiogenny 1 0
Liczba badanych 13 9

Najczestszym objawem byla asymetria t¢tna, tetno sladowe na tetnicach udowych u 4, a
niebadalne u dalszych 9 pacjentéw. Skurczowe cis$nienie tgtnicze mierzone na prawym

ramieniu wynosito od 105 do 180 mmHg, srednio 150 mmHg, a rozkurczowe od 90 do 100
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mmHg, srednio 94 mmHg. Jeden noworodek zostal przyjety w wieku 2 tygodni w we

wstrzasie kardiogennym.

W poczatkowej ocenie klinicznej wydolnos$ci uktadu krazenia 1 dziecko zaliczono do I klasy,
4 do I klasy, 2 do III klasy, a 6 do IV klasy czynnosciowej wg Rossa.

Krytyczne zaburzenia krazenia stwierdzono 6 pacjentow (podgrupa A), w podgrupie B z
istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi byto kolejnych 6 pacjentéw, a 1 w podgrupie C

bez istotnych zaburzen hemodynamicznych.

Tabela 63. Ocena stanu klinicznego

Klasa wydolnosci uktadu Badanie Badanie
krazenia poczatkowe koncowe
Podgrupa A v 6 0
Podgrupa B W 2 0

Il 4 2
Podgrupa C I 1 7
Liczba badanych 13 9

W badaniu koncowym w I klasie wg NYHA znajdowalo si¢ 7 (77.8%) pacjentow, a w klasie
112 (22.2%) dzieci.
U dwojga dzieci stwierdzono zaburzenia hemodynamiczne wtaczajac je do podgrupy B,

a pozostatych 5 zaliczono do podgrupy C.

Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 64. Badanie EKG u pacjentéw z CoAo.

Srednia czolowa | Normogram 3 9
0$ QRS Prawogram 8 0
Zapis prawidtowy 2 5
Przerost prawej komory 4 0
Przerost lewej komory 3 4
Przerost obydwu komor 2 0
Przerost prawego przedsionka 1 0
Liczba badanych 11 9
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W poczatkowym badaniu elektrokardiograficznym u 9 (81.8%) pacjentow wystgpowat
przerost komor serca, u dalszych 2 (18.2%) wystgpowata przewaga elektryczna prawe;j

komory.
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Rycina 19. Zapis EKG u 3 miesigcznego niemow

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 65. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z CoAo.

Ocena badania RTG Badanie Badanie
kl. piersiowej poczatkowe koncowe
Obraz prawidtowy 2 4
Powiegkszenie sylwetki 7 3
serca

Wzmozenie rysunku 0 0
tetniczego ptuc

Zastoj zylny w ptucach 5 0
Liczba badanych 9 7

Powigkszenie sylwetki serca oraz zastdj zylny w krazeniu plucnym byly zmianami
wystepujacymi odpowiednio u 7 (77.88%) 1 5 (55.6%) pacjentéw w badaniu poczatkowym.
W badaniu koncowym u 3 (42.9%) dzieci nadal utrzymywato si¢ powigkszenie sylwetki

serca, natomiast u wszystkich pacjentow ustapit zastoj zylny.
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Rycina 20. Obraz RTG kl. piersiowej u noworodka D.F. z koarktacja aorty.

Badanie echokardiograficzne

Tabela 66. Badanie echokardiograficzne u dzieci z CoAo.

Zmiany anatomiczne i hemodynamiczne 52?;)”;2 kB oar’ldca(l)r\]/:/ee
Okotoprzewodowa koarktacja aorty 10 0
Nadprzewodowa koarktacja aorty 2 0
Hipoplazja aorty brzusznej 1 1
Hipoplazja tuku aorty 5 1
§ Dwuptatkowa zastawka aortalna 3 3
:g Zwezenie aorty zastawkowe/podzastawkowe 3 2
:::i Ubytek miedzykomorowy 2 0
i Ztozona wada serca ] 0
S (TS, hypopl. RV, VSD’s, CA)
= Przetrwaty przewdd tetniczy 8 0
Gradient przez cie$n aorty 32'91_;7 ?822
Liczba badanych 13 9
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W badaniu poczatkowym u 12 pacjentéw uwidoczniono zwgzenie cie$ni aorty, w tym ze
wspotistniejaca hipoplazja tuku aorty u 5, oraz droznym przetrwalym przewodem tgtniczym
u 8 dzieci. Gradient przez ciesn wynosit od 35mmHg do 117mmHg, srednio 59.9mmHg,
jednakze u 4 dzieci z najcigzszym zwgzeniem aorty wykonanie pomiaru gradientu
skurczowego przez zwegzenie bylo niemozliwe.

U kolejnego dziecka stwierdzono hipoplazj¢ aorty brzusznej oraz tgtnic nerkowych.

Wady wspdtistniejace to niewielki ubytek przegrody migdzykomorowej u 2 dzieci, u 3
dwuptatkowa zastawka aortalna z fagodnym zwe¢zeniem u jednego dziecka, oraz tagodnym
zwezeniem podzastawkowym aorty u dwojga pozostatych dzieci. W jednym przypadku
koarktacja aorty byla cz¢scia ztozonej wady serca, obejmujacej ponadto zwezenie zastawki
tréjdzielnej (TS), hipoplazj¢ prawej komory, olbrzymi ubytek migdzyprzedsionkowy, ubytki
migdzykomorowe okotobtoniasty i migsniowy, oraz szeroki przewdd tegtniczy.

Badanie koncowe wykonano u 9 pacjentéw. U dwojga dzieci nie stwierdzono istotnego
gradientu przez cies$n aorty, ani istotnego zwezenia tuku aorty. Gradient przez ciesn aorty
wynosit 5-29mmHg, srednio 18.27mmHg. U jednego pacjenta uwidoczniono hipoplastyczny
tuk aorty na odcinku od pnia ramienno-glowowego do lewej te¢tnicy podobojczykowe;.

U dwojga pacjentow stwierdzono tagodne zwgzenie zastawki aortalnej z gradientem 10

1 32mmHg. U jednego uwidoczniono rozleglta odcinkowa hipoplazj¢ aorty brzusznej oraz

tetnic nerkowych.

Rycina 21. Obraz echokardiograficzny koarktacji aorty u 3 tygodniowego noworodka
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia CoAo

Tabela 67. Przebieg kliniczny i postepowanie w CoAo.

Przebieh kliniczny i postepowanie Liczba pacjentow
Leczenie operacyjne 8
Leczenie zachowawcze 1

Reinterwencja/reoperacja

Zgon

Ogotem 13

Korekcjg chirurgiczng wady wykonano u 8 pacjentéw, w tym sposobem Waldhausena u 5
dzieci w wieku od 1 do 1.6 miesiaca (Srednio 1.35 miesiaca), a u 3 z wszczepieniem taty gore-
tex, w wieku od 3,5 do 9.5 lat (srednio 7 lat). Ponownej interwencji poddano 2 pacjentéw, w
tym u 1 rekoarktacj¢ leczono skutecznie technika balonowa w wieku 8 lat, u kolejnego w
wieku 11 lat operowano podzastawkowe zwezenie aorty i VSD.

Pacjent z rozlegla hipoplazja aorty brzusznej i tgtnic nerkowych jest leczony zachowawczo.
Czworo dzieci przyjetych w wieku 1, 2, 3 1 6 tygodni do leczenia klinicznego z objawami

cigezkiej niewydolnosci krazenia, zmarto przed podjeciem leczenia operacyjnego.

Tabela 68. Wyniki leczenia CoAo w zaleznoS$ci od wyjsciowego stopnia zaburzen

hemodynamicznych.

Woynik leczenia Ogodtem A B C
Diugofalowa obserwacja 6 1 4 1
Leczenie farmakologiczne 3 1 2 0
Zmiany resztkowe 5 1 4 0
Nie zakwalifikowane do 1 0 1 0
leczenia

Zgon p_rzed podjeciem 4 4 0 0
leczenia

Liczba badanych 13 6 6 1

Wszyscy pacjenci z koarktacja aorty pozostaja nadal w obserwacji kardiologicznej. Sposrod
nich, jeden nie zostal zakwalifikowany do leczenia operacyjnego z powodu rozlegtosci
obszaru hipoplazji aorty i jej odgatezien. U trojga dzieci stosowane jest leczenie

farmakologiczne beta-blokerami z powodu nadci$nienia tgtniczego. Objawy resztkowego
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zwezenia cie$ni aorty z gradientem co najmniej 20mmHg stwierdza si¢ u 5 dzieci, jednak

zadne z nich nie wymaga obecnie podejmowania leczenia interwencyjnego lub operacyjnego.

Wrodzone wady serca wystepujace tylko w Grupie Il

Zespot Williamsa

Zespot Williamsa rozpoznano u 2 dzieci, brata i siostry.

Wywiad

Brat zostat skierowany w wieku 3 dni do Poradni Kliniki Kardiologicznej po stwierdzeniu
w oddziale noworodkowym szmeru nad sercem, a mtodsza siostra w wieku 6 miesigcy, kiedy

rodzice zaobserwowali u niemowlgcia wymioty i dusznos¢.

Objawy kliniczne z. Williamsa

W badaniu poczatkowym u obydwojga dzieci wystgpowat szmer skurczowy w okolicy
przedsercowej, dodatni impuls prawokomorowy i powigkszenie watroby. U brata stwierdzono
asymetri¢ t¢tna mi¢dzy tgtnicami ramieniowymi i udowymi oraz nadcis$nienie tgtnicze na
tetnicach ramieniowych. U siostry wystgpowata sinica osrodkowa i dusznos¢. W obydwu
przypadkach stwierdzono charakterystyczne cechy fenotypowe zespotu Williamsa.

W badaniu koncowym u jednego dziecka (brata) stwierdza si¢ nadal szmer skurczowy 4/6

w polu aorty, oraz asymetrig t¢tna na tg¢tnica ramieniowych i udowych: stabiej badalne t¢tno

na prawej t¢tnicy ramieniowe;.
W badaniu poczatkowym stwierdzono wystgpowanie istotnych zaburzen hemodynamicznych

odpowiadajacych III klasie czynno$ciowej wg Rossa u obu niemowlat.

W badaniu koncowym chtopiec zostat zaliczony do II klasy czynnosciowej NYHA.

88



Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 69. Badanie EKG u pacjentéw z z. Williamsa.

. Badanie Badanie
(’)cena SEREllE ENE poczatkowe | koncowe
Srednia czotowa Prawoaram > 1
0$ QRS g
Przerost prawej komory 1 0
Przerost obydwu komor 1 1
Przerost prawego przedsionka 1 0
Liczba badanych 2 1

Badanie radiologiczne klatki piersiowej.

Tabela 70. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z z. Williamsa.

Ocena badania RTG Badanie Badanie
Kl. piersiowej poczatkowe koncowe
Obraz prawidtowy 1 0
Powiekszenie sylwetki 1 1
serca
Zmniejszenie rysunku

: 1 0
tetniczego ptuc
Liczba badanych 2 1

Badanie echokardiograficzne

Tabela 71. Badanie echokardiograficzne.

Zmiany anatomiczne i hemodynamiczne 52?@1”;2 anhdcir\]’\i/i
Nadzastawkowe zwezenie aorty 1 0
Hipoplazja tuku aorty 2 1
Hipoplazja pnia i gatezi tetnicy ptucne; 2 1
Niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej I1I/1V 1 0
Liczba badanych 2 1
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W badaniu poczatkowym u brata stwierdzono nadzastawkowe klepsydrowate zw¢zenie aorty
z gradientem 60mmHg z hipoplazja luku aorty, oraz umiarkowang hipoplazja pnia i gatgzi
tetnicy plucne;.

U siostry stwierdzono ci¢zka, rozlegta hipoplazj¢ pnia i gatgzi tetnicy plucnej,
niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej III/IV®, przeciek prawo-lewy przez otwoér owalny oraz
umiarkowana hipoplazj¢ tuku aorty.

W ocenie koncowej u chtopca nie stwierdzono zw¢zenia w miejscu operowanego
nadzastawkowego zwezenia aorty. Uwidoczniono natomiast resztkowe, wielopoziomowe
zwezenie tuku aorty 1 tetnic odchodzacych od tuku aorty, oraz dystalne zwgzenie tgtnic

ptucnych.

Przebieg kliniczny i wyniki leczenia z. Williamsa

Tabela 72. Przebieg kliniczny i postgpowanie w zespole Williamsa.

Przebieg kliniczny i postepowanie Liczba pacjentow
Leczenie operacyjne 1
Reinterwencja/reoperacja 1
Leczenie farmakologiczne 1
Zgon 1
Ogotem 2

Diagnostyke echokardiograficzng u chlopca uzupetniono badaniem hemodynamicznym

1 angiokardiograficznym, w ktorym stwierdzono ponadto zwgzenie pnia ramienno-glowowego
oraz obwodowe zwegzenia obydwu t¢tnic ptucnych. Nadzastawkowe zwegzenie aorty leczono
operacyjnie w wieku 17 miesigcy. W wieku 10 lat u pacjenta tego stwierdzono nawrét
zwezenia z gradientem 60mmHg. Reoperacje wady z wszyciem taty gore-tex wykonano

w wieku 10 lat 3 miesigcy. Chiopiec nadal leczony jest farmakologicznie z powodu
nadci$nienia tgtniczego.

U dziewczynki rozpoznanie echokardiograficzne potwierdzono badaniem hemodynamicznym
i angiokardiografia. Ze wzgledu na rozlegtos$¢ i stopien hipoplazji naczyn ptucnych dziecko
nie zostato zakwalifikowane do korekcji operacyjnej wady. W wieku 7 miesigcy dziecko

zmarlo w nastgpstwie niewydolno$ci prawokomorowe;.
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Tabela 73. Wyniki leczenia.

. . Liczba
Wynik leczenia pacjentow
Dtugofalowa obserwacja 1
Leczenie farmakologiczne 1
Obecne pozostatosci wady 1
serca
Nie zakwalifikowane do 1
leczenia operacyjnego
Zgon 1
Liczba badanych 2

Chtopiec pozostaje obecnie w statej kontroli. Wymaga leczenia farmakologicznego
nadcis$nienia t¢tniczego. Obecne sg u niego pozostatosci: wielopoziomowe zwegzenia naczyn
odchodzacych od tuku aorty oraz tetnic ptucnych, nie kwalifikujace si¢ obecnie do leczenia

operacyjnego. Zaliczony zostat do Il klasy NYHA.

Przetozenie wielkich pni tetniczych

Przetozenie wielkich pni tetniczych rozpoznano u 11 noworodkéw Grupy II w wieku od 2 do

12 dni (Srednia 4 dni).

Wywiad

U wszystkich wada zostata wykryta w oddziale noworodkowym na podstawie sinicy

osrodkowej, u 5 nadto dusznosci, a u 2 szmeru nad sercem.
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Objawy kliniczne

Tabela 74. Objawy kliniczne d-TGA.

Objaw w badaniu Badanie Badanie
klinicznym poczatkowe koncowe
Sinica osrodkowa 11 0
Duszno$c¢ kwasicza 11 0
Niewydolnos$¢ krazenia 6 1
Szmer skurczowy 23/6 4 3
przy LBM
Impuls w dotku

9 4
podsercowym
Liczba badanych 11 4

W badaniu poczatkowym wiodacymi objawami wady serca byla sinica osrodkowa oraz

wyréownana lub niewyréwnana kwasica metaboliczna.

Do I klasy wg Rossa zaliczono 5 pacjentéw, do II klasy réwniez 5, a jednego do III klasy.

Tabela 75. Ocena wydolnosci krazenia wg skali Rossa/NYHA

Klasa wydolnosci Badanie Badanie
uktadu krazenia poczatkowe koncowe
I 5 3
Il 5 1
1l 1 0
v 0 0
Liczba badanych 11 4

W ocenie koncowej przeprowadzonej u 4 pacjentéw stwierdzono, ze u 3 uktad krazenia jest

wydolny (I klasa NYHA), a 1 zaliczono do II klasy NYHA.

U 10 noworodkéw z D-TGA wystgpowaly krytyczne zaburzenia hemodynamiczne
prowadzace do anoksemii: pO, krwi kapilarnej ponizej niz 30 mmHg, saturacja krwi
kapilarnej ponizej 80% oraz kwasica metaboliczna. tylko jeden noworodek, u ktérego
przetozeniu pni tgtniczych towarzyszyl istotny hemodynamicznie ubytek migdzykomorowy
miat sinic¢ osrodkowa o umiarkowanym nasileniu, z saturacja krwi tetniczej okoto 80%, bez

kwasicy metabolicznej.
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Tabela 76. Zaburzenia hemodynamiczne w d-TGA.

Stopien zaburzen Badanie Badanie
hemodynamicznych | poczgtkowe koncowe
A 10 0
B 1
C 0 3
Liczba badanych 11 4

W ocenie koncowej u jednego pacjenta stwierdzono wystgpowanie niewydolnosci krazenia.

Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 77. Badanie EKG u pacjentéw z d-TGA.

Srednia czotowa Prawogram 10 4
os QRS

Przerost prawej komory 5 4
Przerost obydwu komor 1 0
Przerost prawego przedsionka 1 0
Bradykardia, rytm weztowy 0 3
Prawidtowy rytm zatokowy 10 1
Liczba badanych 10 4

>y mmpses >0 mmzsee 50 mm/s
1 10 an/nv vifl 10 na/mv Hattfv v4
F 504 0.5-40 Hz W

10 nm/ 10 mn/m
F 500 0.5-40 Hz W F 50N 0.5-40 Hz W

5-0001

0C 12345-0001

Rycina 22. Zapis EKG u 14 letniego chtopca W.S. po korekcji d-transpozycji pni
tetniczych metoda Senninga.

2345-0001
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Rycina 23. Zapis EKG u 14 letniego chtopca K.G. po korekcji d-transpozycji pni tgtniczych
metoda Senninga. Rytm weztowy ze wstecznym pobudzeniem przedsionkdw.

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 78. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentow z d-TGA

Ocena badania RTG Badanie Badanie
kl. piersiowej poczatkowe koncowe
Obraz prawidtowy 4 3
Powiekszenie sylwetki 4 1
serca

Waski pien naczyniowy 9 0
Wzmozony rysunek 10 0
tetniczy ptuc

Liczba badanych 10 4
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Rycina 24. Obraz RTG kl. piersiowej u noworodka K.G. z D-transpozycja wielkich pni
tetniczych.

Badanie echokardiograficzne

Tabela 79. Badanie echokardiograficzne w d-TGA.

o |
Przetozenie wielkich tetnic typu D 11 4*
Ubytek przegrody miedzykomorowej 3 0
Zastawkowe zwezenie tetnicy ptucnej 1 0
Zastawka tréjdzielna typu ,overriding” 1 0
Przetrwaty przewdd tetniczy 11 0
Istotna niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej 0 1
Liczba badanych 11 4

* - stan po fizjologicznej korekcji przetozenia pni tgtniczych metoda Senninga

Badanie u 11 noworodkéw uwidacznito przetozenie wielkich pni tgtniczych typu D,

z zastawka aortalng potozona z przodu i po prawej stronie w stosunku do zastawki ptucnej,
niezgodnymi powigzaniami komorowo-tgtniczymi i zgodnymi powiazaniami przedsionkowo-
komorowymi. U trojga dzieci obecny byt ubytek migdzykomorowy w tym u 1 istotny

hemodynamicznie, u jednego zwezenie zastawki ptucnej. U kolejnego dziecka z ubytkiem
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migdzykomorowym, zastawka trgjdzielna byta czgsciowo przemieszczona nad ubytek. U

wszystkich dzieci uwidoczniono drozny przewdd tgtniczy.

W koncowej ocenie echokardiograficznej dokonanej u 4 dzieci, u wszystkich stwierdzono
obraz po operacji sposobem Senninga ze sptywem zyl ptucnych skierowanym do zastawki
tréjdzielnej, a zyl systemowych do zastawki mitralnej. Naptyw z zyt plucnych i systemowych
u badanych dzieci byt prawidtowy. U trojga wystgpowata niedomykalnos¢ zastawki

tréjdzielnej, w tym u dwojga II stopnia, a u jednego III stopnia.

Rycina 25. Obraz echokardiograficzny d-transpozycji pni te¢tniczch u noworodka K.G..
Projekcja podmostkowa.
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia d-TGA.

Tabela 80. Przebieg kliniczny i postgpowanie w d-TGA.

Przebieg kliniczny i postepowanie Liczba pacjentow
Prostaglandyna PGE1 2
Zabieg interwencyjny 10

m. Senning 5

m. Senning +
Zabieg operacyjny | Zamkniecie VSD

m. Jatene 1
ogobtem 7
Zgon przed zabiegiem operacyjnym 4
Zgon pooperacyjny 3
Ogotem 11

U 10 dzieci w wieku od 2 do 9 dni wykonano atrioseptostomi¢ balonowa Rashkinda,

z wyjatkiem noworodka z duzym ubytkiem mig¢dzykomorowym. U dwojga dzieci stosowano
prostaglandyng E,. Saturacja O, krwi tgtniczej w aorcie zstgpujacej przed zabiegiem
Rashkinda wynosita od 40% do 74% s$rednio 55.8%, po zabiegu od 62% do 78% s$rednio
72.1%.

U 6 dzieci w wieku od 7 tygodni do 14 miesiecy wykonano operacje sposobem Senninga,

w tym u jednego operacjg Senninga oraz zamknigcie ubytku migdzykomorowego, u kolejnego
w wieku 7 dni operacj¢ metoda Jatene’a. U czworga dzieci przebieg pooperacyjny byt
niepowiktany. Troje dzieci zmarto we wczesnym okresie pooperacyjnym w nastgpstwie
zespotu malego rzutu serca. U 3 stwierdza si¢ dysfunkcj¢ wezla zatokowego przy dobrym

stanie klinicznym. U jednego istotng niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielne;.

Czworo dzieci nie leczonych operacyjnie zmarto, w tym troje dzieci zmarlo w nastgpstwie

anoksemii, a jedno wskutek powiktan infekcyjnych interwencyjnego cewnikowania serca.
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Tabela 81. Wyniki leczenia

Grupa ll

Dtugofalowa obserwacja 3
Leczenie farmakologiczne 1
Obecne nastepstwa po 3
leczeniu operacyjnym
Obecne residua po 1
leczeniu operacyjnym

< | zachowawczo 1

=

S | interwencyjnie 3

. | operacyjnie 3

S

| ogoétem 7

Czworo dzieci po operacji Senninga pozostaje w dlugofalowej obserwacji ambulatoryjne;.

U trojga wystapita dysfunkcja wezta zatokowego, u jednego istotna niedomykalnos$¢ zastawki
trojdzielnej wymagajaca leczenia farmakologicznego. Z tego powodu pacjenta tego zaliczono
do II klasy NYHA. U pozostatych dzieci uktad krazenia jest wydolny, sa one w dobrym stanie

klinicznym.

ZespOot Fallota

Zespot Fallota rozpoznano u 18 dzieci w wieku od 1 dnia, do 5,5 miesiaca, srednio w wieku
1 miesigca. Wadg serca wykryto w toku badan epidemiologicznych w oddziale

noworodkowym u 13 dzieci, a u 5 w lecznictwie podstawowym.
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Wywiad

Tabela 82. Wywiad u dzieci z TOF.

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Liczba pacjentow
Oddz. noworodkowy 13

Szmer 13
Objawy Dusznos¢ 1

Sinica osrodkowa 2
Lecznictwo podstawowe 5
Objawy Sinica osrodkowa 1

Objawy wady serca zostaly stwierdzone przez lekarza poza jednym dzieckiem, u ktérego
rodzice stwierdzili sinice.
Najczesciej stwierdzanym objawem byt szmer nad sercem, ktéry stwierdzono u 16 dzieci

z zespotem Fallota, sinicg u 3, dusznos$¢ u 1 dziecka.

Objawy kliniczne

Tabela 83. Objawy kliniczne TOF.

Objaw w badaniu Badanie Badanie
klinicznym poczatkowe koncowe
Sinica osrodkowa 6 0
Szmer skurczowy =3/6
orzy LBM 17 14
Szmer rozkurczowy w

. 0 6
polu t. ptucnej
Pojedynczy Il ton 4 0
Impuls w dotku 14 8
podsercowym
Dusznos$c¢ kwasicza 2 0
Liczba badanych 18 14
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Przy przyjeciu u 17 dzieci stwierdzono szmer w okolicy przedsercowej, drzenie w polu
szmeru u 1, pojedynczy II ton u 4, dodatni impuls prawokomorowy u 14, u 6 sinicg

osrodkowa. U dwojga dzieci wystgpowata kwasica metaboliczna.

Klinicznej ocenie koncowej poddano 14 dzieci. W wszystkich pacjentéw obecny byt szmer
skurczowy w polu tetnicy ptucnej, u 6 rowniez szmer rozkurczowy bedacy objawem
niedomykalnosci zastawki ptucnej. U dwojga dzieci obecny byt szmer skurczowy w dole
lewego brzegu mostka, spowodowany obecnoscia resztkowego ubytku miedzykomorowego.
Bradykardia ok. 50/min spowodowana dysfunkcja wezta zatokowego wystgpowata u 1

dziecka.

Tabela 84. Zaburzenia hemodynamiczne.

Stopien zaburzen Badanie Badanie
hemodynamicznych | poczatkowe koncowe
A 2 0

B 14 1

C 2 13
Liczba badanych 18 14

W ocenie stopnia zaburzen hemodynamicznych w badaniu poczatkowym uwzgledniono
nasilenie hipoksemii oraz u 2 niemowlat wystgpowanie niewydolnosci krazenia. W badaniu
poczatkowym niewydolnos¢ krazenia byta stwierdzana u tych niemowlat, gdzie poczatkowo
dominowaty objawy ubytku migdzykomorowego, a objawy zwiazane z rozwijajacym si¢

zwezeniem drogi wyptywu prawej komory wystapily pézniej.

Tabela 85. Ocena wydolnosci krazenia wg skali Rossa/NYHA.

Klasa wydolnosci Badanie Badanie
uktadu krazenia poczatkowe koncowe
I 16 13

Il 2

M 0 0

v 0 0
Liczba badanych 18 14

W badaniu poczatkowym stwierdzono, ze u 16 (88.9% ) dzieci ukiad krazenia byt wydolny.
Dalszych 2 (11.1%) zaliczono do II klasy wg Rossa.
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W ocenie koncowej przeprowadzonej u 14 pacjentéw, 13 (92.9%) zaliczono do I klasy

NYHA, a1 (7.1%) do II klasy NYHA.

Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 86. Badanie EKG u pacjentéw z TOF.

Ocena badania EKG po?:i:?l?cisve l?o?i%r\]/\i/ee
Srednia czotowa | Normogram 1 ’

0$ QRS Prawogram 17 7
Rytm zatokowy 18 13
Rytm weztowy 1
Zapis bez cech przerostu 7
Przerost prawej komory 12 6
Przerost obydwu komor 1
Przerost prawego przedsionka 0
Liczba badanych 18 14

e 8 5

Rycina 26. Zapis EKG u 4.5 letniego chtopca R.C. z zespolem Fallota.
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Badanie radiologiczne klatki piersiowej.

Tabela 87. Badanie RTG klatki piersiowe;.

Ocena badania RTG Badanie Badanie
kl. piersiowej poczatkowe koncowe
Obraz prawidtowy 5 2
Powiekszenie sylwetki 6 7
serca

Zmniejszony rysunek 6 0
naczyniowy ptuc

Wzmozony rysunek 4 0
tetniczy

Zastoj zylny w krazeniu " 0
ptucnym

Liczba badanych 15 9

Rycina 27. Obraz RTG kl. piersiowej u noworodka J.B. z zespotem Fallota.

102



Badanie echokardiograficzne

Tabela 88. Badanie echokardiograficzne.

Badanie Badanie
wstepne koncowe
Ubytek miedzykomorowy z przednim 18 0
przemieszczeniem przegrody stozka
Zwezenie drogi wyptywu prawej komory 14 1
Hipoplazja pnia tetnicy ptucnej 8 0
Hipoplazja gatezi tetnicy ptucne;j 4 0
Agenezja tetnicy ptucnej prawej lub lewej 1 1
Resztkowy ubytek miedzykomorowy - 5
Niedomykalnos¢ zastawki tréjdzielnej powyzej Il _ 7
stopnia
Niedomykalnos¢ zastawki ptucnej powyze;j Il _ 5
stopnia
Proksymalne zwezenie tetnicy ptucnej prawej/lewe; 2 2
Liczba badanych 18 14

Poczatkowe badanie echokardiograficzne przezklatkowe wykonano u 18 dzieci. U 14
uwidoczniono ubytek przegrody migdzykomorowej z przednim przemieszczeniem przegrody
stozka oraz zwezenie drogi wyptywu z prawej komory. U 4 dzieci w pierwszym badaniu
stwierdzono jedynie ubytek przegrody migdzykomorowej z przednim przemieszczeniem
przegrody stozka, bez utrudnienia przeptywu w czgsci odptywowej prawej komory. U 8
pacjentéw uwidoczniono hipoplazjg pnia tgtnicy ptucnej, u 4 hipoplazjg gatezi tetnicy ptucnej,

u 2 proksymalne zwgzenie t¢tnic ptucnych, u 1 agenezj¢ prawej tetnicy ptucnej.

Badanie koncowe wykonano u 14 dzieci. Maksymalny gradient mierzony przez droge
wyplywu z prawej komory wynosit od 9mmHg do 46mmHg, srednio 24.7mmHg i tylko

u 1 pacjenta przekraczatl wartos¢ 40mmHg. Resztkowy przeciek migdzykomorowy
stwierdzono u 5 dzieci, ale u wszystkich byl on nieistotny hemodynamicznie.
Niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej stwierdzono u 7, a ptucnej u 5 dzieci. Proksymalne
zwezenie lewej tetnicy plucnej z gradientem 18 1 24mmHg, nie kwalifikujace si¢ do leczenia

bylo obecne u 2 pacjentéw.
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Rycina 28. Obraz echokardiograficzny zespotu Fallota u 10 miesigcznego niemowlgcia M.G.
Aorta jezdziec nad ubytkiem migdzykomorowym w projekcji pigciojamowej podmostkowe;.

Rycina 29. Obraz echokardiograficzny skorygowanego zespotu Fallota u 14 miesigcznego
dziecka M.K.. Resztkowy ubytek migdzykomorowy w projekcji pigciojamowe;j
podmostkowe;.
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia

Tabela 89. Przebieg kliniczny i postgpostepowanie w TOF.

Przebieg kliniczny i postepowanie Liczba pacjentow
Propranolol 5
Operacja paliatywna (zabieg Blalock-Taussig) 2
Korekcja wady serca 17

- Przed zabiegiem paliatywnym 1

c

,‘\c’:’ Do 1 mies. po korekcji wady serca 2

> 12 mies. po korekcji wady serca 1

Ogotem 18

Pigcioro dzieci bylo leczonych przed zabiegiem operacyjnym propranololem w dawce 0.5—
1 mg/kg/dobe przez okres 1-38 miesigcy w profilaktyce atakow anoksemicznych.
Operowanych bylto 17 pacjentéw, 15 jednoetapowo, a u 2 wykonano korekcj¢ wady po
wstepnym zespoleniu systemowo-ptucnym zmodyfikowanym sposobem Blalock-Taussig.
Korekcj¢ wady serca przeprowadzano w wieku od 4,5 miesiaca do 10,5 lat, §rednio 4,5 lat.
Zespolenie Blalock-Taussig wykonywano w wieku 16 miesigcy i 2,5 lat. W 11 przypadkach
przebieg pooperacyjny byt bardzo dobry. Powikiania w postaci wysigku w jamach optucnych
wystapily u 2 pacjentéw, a jamach optucnych 1 worku osierdziowym u dalszych dwojga
dzieci.

W bliskim przebiegu pooperacyjnym 6—12 miesiecy wszystkie dzieci byty leczone
farmakologicznie preparatami naparstnicy 1 moczopgdnymi. Dwoje dzieci wymagato leczenia
farmakologicznego z powodu wystapienia bloku przedsionkowo-komorowego i dysfunkcji
wezta zatokowego u jednego; oraz trzepotania przedsionkow, a nast¢pnie catkowitego bloku
przedsionkowo-komorowego u drugiego dziecka. Pacjent, u ktérego wystapit catkowity blok
przedsionkowo-komorowy miat wszczepiony rozrusznik serca z elektroda nasierdziowa. Byt

nastgpnie leczony farmakologicznie z powodu cigzkiej dysfunkcji prawej komory.
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Tabela 90. Wyniki leczenia

Wynik leczenia Grupa Il
Kontrola pooperacyjna 13
Leczenie farmakologiczne 1
Zmiany resztkowe 14
Zaburzenia rytmu serca 2

> Zgon przed podjeciem leczenia 1

,‘\,o” Zgon po leczeniu operacyjnym 3

W klinicznej ocenie koncowej przeprowadzonej u 14 dzieci stwierdzono zmiany resztkowe
takie, jak niedomykalno$¢ zastawki tr6jdzielnej i/lub zastawki ptucnej, resztkowy przeciek
miedzykomorowy, a u 2 zaburzenia rytmu serca w postaci bloku przedsionkowo-komorowego
wymagajace leczenia farmakologicznego. Stan kliniczny wszystkich pacjentéw byt dobry.

W badanej grupie wystapity 4 zgony. Jedno dziecko zmarto w wieku 7 miesigcy przed
podjeciem leczenia operacyjnego wady serca z powodu cigzkiej anoksemii. Dwoje dzieci
zmarto we wczesnym okresie pooperacyjnym, w pierwszej dobie po operacji korekcji wady
serca z powodu zespotu matego rzutu serca oraz w 8 dobie po zabiegu z powodu zakazenia.
Jedno dziecko zmarto w odlegtym okresie pooperacyjnym, w wieku 13 lat, 9 lat po korekcji

wady serca, z powodu niewydolnosci krazenia zwiazanej z dysfunkcja prawej komory.

Wady serca z czynnosciowo pojedyncza komorga i zwiekszonym
przeptywem ptucnym.

Do tej grupy wad wilaczono 8 dzieci z zespolem niedorozwoju lewego serca.
Wadg serca wykryto w wieku od 1 do 17 dni, $rednio 3 dni, w oddziale noworodkowym

u 7 dzieci i w lecznictwie podstawowym u 1 dziecka.
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Wywiad

Tabela 91. Wywiad u dzieci z czynnosciowo pojedyncza komora i zwigkszonym przeptywem

ptucnym.

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Liczba pacjentéw

Oddz. noworodkowy 7
Sinica osrodkowa 7
Niewydolnos¢ 3

. - krgzenia

Objawy kliniczne Stabe tetno 1
obwodowe
Szmer nad 6
sercem

Lecznictwo podstawowe 1
Sinica osrodkowa 1

Objawy kliniczne | Dusznos$é 1
Meczliwosé 1

U wszystkich dzieci kierowanych z oddziatéw noworodkowych stwierdzano sinicg
osrodkowa, u 3 niewydolnos$¢ krazenia, u 1 stabe t¢tno obwodowe, u 6 szmer nad sercem.
W przypadku noworodka wypisanego do domu, rodzice obserwowali u niego sinicg, dusznos¢

1 meczliwo$¢ w czasie karmienia.

107



Objawy kliniczne

Tabela 92. Objawy kliniczne

Objaw w badaniu Badanie
klinicznym poczatkowe
Niewydolnos$¢ krazenia 8
Stabo wyczuwalne tetno 5
obwodowe

Niebadalne tetno udowe 3
Sinica osrodkowa 7
Szmer skurczowy 23/6 6
przy LBM

Pojedynczy Il ton o 5
wzmozonej akcentacji

Rytm cwatowy 1
Impuls w dotku 5
podsercowym

Liczba badanych 8

W badaniu fizykalnym u wszystkich noworodkéw w tej grupie stwierdzono niewydolno$¢
krazenia oraz nieprawidtowosci tgtna obwodowego: znacznie ostabione t¢tno na t¢tnicach

ramieniowych i udowych, albo niebadalne t¢tno udowe. U 7 stwierdzono sinicg osrodkowa.

Objawy wady serca z czynnosciowo pojedyncza komora i zwigkszonym przeptywem

ptucnym przedstawia Tabela 93.

Tabela 93. Ocena stanu klinicznego

Klasa wydolnosci uktadu Badanie
krazenia wg Rossa poczatkowe
Podgrupa A v 8
Podgrupa B i 0

Il 0
Podgrupa C I 0
Liczba badanych 8

W badaniu wstepnym wszystkie noworodki zaliczono do IV klasy czynnosciowej wg Rossa,

a zaburzenia krazenia oceniono jako krytyczne.
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Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 94. Badanie EKG u pacjentéw z pojedyncza komora i zwigkszonym przeplywem

ptucnym.

Ocena badania EKG SEEENE

] poczatkowe
Srednia czotowa Prawoaram 6

0$ QRS 9

Przerost prawej komory 4
Przerost obydwu komor 2
Przerost lewego przedsionka 1
Rytm zatokowy 6
Liczba badanych 6

We wszystkich zapisach u 6 noworodkéw stwierdzono obecnos¢ rytmu zatokowego,
u 4 pacjentéw obecny byl przerost prawej komory, u 2 obydwu komér, u 1 lewego

przedsionka.

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 95. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentéw z pojedyncza komora i zwigkszonym

przeplywem ptucnym.

Ocena badania RTG Badanie
Kl. piersiowej poczatkowe
Powiekszenie sylwetki 6
serca

Wzmozony rysunek 3
tetniczy ptuc

Zastéj zylny w krazeniu 3
ptucnym

Liczba badanych 6

W badaniu RTG klatki piersiowej u 6 dzieci stwierdzono powigkszenie sylwetki serca,

u 3 cechy zwigkszonego unaczynienia tetniczego i zastoju zylnego w krazeniu plucnym.
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Badanie echokardiograficzne

Tabela 96. Badanie echokardiograficzne.

. . Badanie
Zmiany anatomiczne wstepne
Hipoplazja lewej komory, aorty wstepujacej i tuku 8
aorty
Skrajne zwezenie zastawki aortalnej 4
Atrezja zastawki aortalnej 4
Atrezja zastawki mitralnej 2
Koarktacja aorty 3
Catkowity kanat przedsionkowo-komorowy 1
Przetrwaty przewdd tetniczy 8
Liczba badanych 8

U 7 z 8 badanych stwierdzono klasyczny obraz zespotu niedorozwoju lewego serca:
hipoplazj¢ lewej komory, zastawki aortalnej, aorty wstgpujacej i tuku aorty, ze wstecznym
naptywem do tuku aorty przez przetrwaty przewdd tetniczy. U 1 dziecka uwidoczniono

ponadto niezrdwnowazony kanat przedsionkowo-komorowy.

Rycina 30. Obraz echokardiograficzny zespotu niedorozwoju lewego serca u noworodka P.T..
Projekcja czterojamowa podmostkowa.
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia.

Tabela 97. Przebieg kliniczny 1 postgpowanie u pacjentow z pojedyncza komora i

zwigkszonym przeplywem plucnym..

Przebieg kliniczny i postepowanie Liczba pacjentow
Prostaglandyna PGE1 8
Korekcja czesciowa (operacja Norwood 1) 2

2 Przed operacjg wady serca 6

é’ Po operacji wady serca 2
Ogotem 8

W grupie 8 pacjentéw, 6 bylo leczonych jedynie zachowawczo i zmarlo w wieku od 1 dnia,
do 6 miesigcy. Najdluzsze, 6 miesigczne przezycie dotyczyto dziecka z niezréwnowazonym
kanatem przedsionkowo-komorowym i towarzyszaca hipoplazja lewej komory, zwezeniem
zastawki aortalnej, hipoplazja tuku aorty i koarktacja aorty. Stopien niedorozwoju lewe;j
komory byl mniejszy niz w typowym zespole niedorozwoju lewej komory.

U dwojga dzieci wykonano operacj¢ sposobem Norwooda w wieku 161 19 dni. Dzieci zmarty

w dobie zabiegu z powodu zespotu matego rzutu.

Wady serca z czynnosciowo pojedyncza komora i zmniejszonym
przeptywem ptucnym

Byty to noworodki, u ktérych znaczny niedorozwdj jednej z komor serca skojarzony byt
z utrudnieniem naptywu krwi do tozyska naczyn ptucnych. Wszystkie dzieci miaty wad¢
serca rozpoznana w okresie noworodkowym, zostaly zatem wtaczone do Grupy II. Dzieci

byly konsultowane kardiologicznie w wieku od 1 dnia do 5 dni, $rednio 2 dni.
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Tabela 98. Anatomiczne typy wad serca w grupie wad z czynnos$ciowo pojedyncza komora

1 zmniejszonym przeptywem ptucnym.

Typ wady serca Liczba przypadkéw
PA, RV hypopl., PDA 3
Zespot Dxc, SV(LV), (L)AV atresia, restrictive ASD, 1
heterotaksji TGA, PA, PDA, ®SVC->CS

CA, ®AV atresia, SV(RV), critical PvS, PDA 1
TA, PA, SV(LV), PDA 1
Wywiad

Tabela 99. Wywiad

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Liczba pacjentéw
Oddz. noworodkowy 6
Sinica osrodkowa 6
Objawy Szmer nad sercem 2
Dusznos$é 2

U wszystkich 6 noworodkéw stwierdzono sinicg, u dwojga nadto szmer nad sercem,

u dalszych 2 dusznos¢.
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Objawy kliniczne

Tabela 100. Objawy kliniczne

Objaw w badaniu Badanie
klinicznym poczatkowe
Sinica osrodkowa 6
Szmer skurczowy =3/6 6
przy LBM

Pojedynczy Il ton 6
Impuls w dotku 6
podsercowym

Saturacja krwi <80% 4
Duszno$c¢ kwasicza 4
Liczba badanych 6

Tabela 101. Ocena wydolnosci krazenia wg skali Rossa chorych z czynno$ciowo pojedyncza

komora i zmniejszonym przeptywem ptucnym.

Klasa wydolnosci uktadu Badanie
krazenia wg Rossa poczatkowe
I 6

Il 0

0 0

v 0
Liczba badanych 6

Tabela 102. Zaburzenia hemodynamiczne

Stopien zaburzen Badanie
hemodynamicznych | poczatkowe
A 4

B 2

C 0
Liczba badanych 6

W grupie tej u 4 noworodkéw wystgpowaly krytyczne zaburzenia krazenia w nastgpstwie

cigzkiej hipoksemii.
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Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 103. Badanie EKG u dzieci z pojedyncza komora i zmniejszonym przeptywem

ptucnym.

Ocena badania EKG pol?c,:az:?:cﬁve
Srednia czolowa | Prawogram 5

0$ QRS Lewogram 1
Przerost prawej komory 3
Przerost lewej komory 2
Przerost prawego przedsionka 1
Rytm zatokowy 5
Liczba badanych 5
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Rycina 31. Zapis EKG u 3 tygodniowego noworodka M.Z. z atrezja zastawki trojdzielne;.
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Badanie radiologiczne klatki piersiowej.

Tabela 104. Badanie RTG klatki piersiowej u pacjentéw z pojedyncza komora i

zmniejszonym przeptywem ptucnym.

Ocena badania RTG Badanie
Kl. piersiowej poczatkowe
Obraz nieprawidtowy 6
Powiekszenie sylwetki 6
serca

Zmniejszony rysunek 3
tetniczy ptuc

Liczba badanych 6

Badanie echokardiograficzne

Tabela 105. Badanie echokardiograficzne u pacjentéw z pojedyncza komora i zmniejszonym

przeptywem plucnym.

Typ wady serca Liczba przypadkow
PA, IVS, RV hypopl., PDA 3
Zespot {I, L, D}Dxc, SV(LV), (L)AV atresia, 1
heterotaksji restrictive ASD, TGA, PA, PDA, ®SVC->CS

{S, L, L,}TGA, CA, ®AV atresia, SV(RV), ”
critical PvS, PDA

TA, PA, RV hypopl., SV(LV), PDA 1

U trojga dzieci stwierdzono atrezj¢ zastawki ptucnej z ciagta przegroda migdzykomorowa

i hipoplazja prawej komory, u jednego atrezj¢ zastawki tréjdzielnej i ptucnej z hipoplazja
prawej komory, u dwojga dzieci zespot heterotaksji, w ktérym w jednym przypadku
rozpoznano situs viscerum inversus , dekstrokardi¢ {1, L, D}, atrezj¢ zastawki ptucnej, atrezj¢
lewej zastawki przedsionkowo-komorowej i hipoplazj¢ lewostronnie potozonej komory
anatomicznie prawej, a w drugim situs solitus, transpozycje wielkich naczyn {S, L, L}, atrezje
prawostronnej zastawki przedsionkowo-komorowej i cigzkie zwgzenie zastawki plucnej oraz
hipoplazj¢ prawostronnie potozonej komory anatomicznie lewej. U pigciorga dzieci komora
systemowa byta komora anatomicznie lewa, u jednego dziecka z zespotem heterotaks;ji
komora anatomicznie prawa. U wszystkich dzieci uwidoczniono drozny przewdd tgtniczy

z przeciekiem systemowo-ptucnym.
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Rycina 32. Obraz echokardiograficzny atrezji zastawki tr6jdzielnej z ubytkiem przegrody
migdzykomorowej i hipoplazja prawej komory u noworodka M.Z.. Obraz w projekcji
czterojamowej podmostkowe;j.

Przebieg kliniczny i wyniki leczenia

Tabela 106. Przebieg kliniczny 1 postgpowanie u pacjentéw z pojedyncza komora

i zmniejszonym przeptywem ptucnym.

Inicjaty Rozpoznanie Lecze- | Wiek dziecka Typ operacii Wiek Przyczyna zgonu
pacjenta nie operowanego przezycia
PGE1 po zab.
MN PA, IVS, RV tak 9 dni walwulotomia 3 dni zakrzep w RVOT
hypopl. ptucna
WS {l, L, D}Dxc, nie - - 15 mies. | zapalenie ptuc,
SV, (L)AV hipoksemia
atr., restr.
ASD, TGA,
PA, PDA
KP PA, IVS, RV | tak 4 tygodnie walwulotomia 7 dni zespdt matego
hypopl. ptucna, rzutu
zamkniecie ASD,
podwigzanie PDA
MZ TA, PA, SV tak 6 tygodni zespolenie RBTS | 2,5 lat zapalenie ptuc
KS {S,L, L} nie 3 miesigce zespolenie RBTS | 3 tyg. zakrzep w RBTS
TGA, CA, (zgon nagty w
®AYV atresia, domu)
SV(RV),
critical PvS
KB PA, IVS, RV | tak 2 tygodnie zespolenie RBTS | 9 mies. | zakazenie drég
hypopl. moczowych,
posocznica
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U czworga dzieci z krytycznymi zaburzeniami krazenia i przewodozaleznym przeptywem
ptucnym, bezposrednio po rozpoznaniu wady serca wdrozono leczenie prostaglandyna E1.
Operowano 5 dzieci w wieku od 9 dni do 3 miesigcy, srednio 5 tygodni. U dwojga byt to
zabieg czgsciowej korekcji, u trojga operacja paliatywna sposobem Blalock-Taussig. U trojga
dzieci przebieg pooperacyjny byl niepomyslny i zakonczyt si¢ zgonem w 3 do 21 dni po
zabiegu operacyjnym. Dalszych dwoje operowanych pacjentéw zmarto 9 miesigcy i 2,5 lat po
zabiegu operacyjnym, z przyczyn nie zwigzanych z wada serca.

Jedno dziecko nie operowane zmarto w wieku 14,5 miesiaca z powodu zapalenia ptuc

1 towarzyszacej hipoksemii (Tab. 106. poz. 2 WS).

Inne zlozone wady serca ze zmniejszonym przeptywem ptucnym

Do tej grupy zaliczono rzadko wystepujace wady serca ze zmniejszonym przeptywem
ptucnym nie klasyfikowane w pozostatych kategoriach wad. Zaliczono tu 2 noworodki
z zespotem Ebsteina, 2 z dwuujsciowa prawa komora ze zwgzeniem tgtnicy ptucnej oraz

2 przypadki atrezji tetnicy ptucnej z ubytkiem przegrody migdzykomorowe;.

Tabela 107. Anatomiczne typy wad serca w grupie innych wad serca ze zmniejszonym

przeptywem plucnym.

Typ wady serca Liczba przypadkow
Zespot Ebsteina 2
DORYV, VSD, PS 2
PA, VSD 2

U wszystkich dzieci wada zostata rozpoznana w oddziale noworodkowym. Wiek dzieci

kierowanych do konsultacji kardiologicznej wynosit od 3 dni do 3 tygodni, $rednio 1 tydzien.

Wywiad

Objawem stwierdzonym przez lekarza oddziatu noworodkowego u 5 dzieci byta sinica
osrodkowa, u trojga dzieci towarzyszyt jej szmer nad sercem. W jednym przypadku lekarz
kierujacy stwierdzit jedynie szmer w okolicy przedsercowej. Duszno$¢ obserwowano

u dwojga dzieci, u jednego kwasicg metaboliczna spowodowana anoksemia.
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Tabela 108. Wywiad

Wykrycie wady i objawy w wywiadzie Liczba pacjentéw
Oddz. noworodkowy 6
Sinica os$rodkowa 5
Szmer nad sercem 4
Objawy
Dusznos¢ 2
Kwasica 1
metaboliczna

Objawy kliniczne

Tabela 109. Objawy kliniczne.

Objaw w badaniu Badanie Badanie
klinicznym poczatkowe koncowe
Sinica osrodkowa 6 3
Szmer skurczowy 23/6 5 3
przy LBM
Pojedynczy Il ton 2 0
Impuls w dotku

4 3
podsercowym
Anoksemia > 0
(saturacja 0,<80%)
Niewydolnos¢ krazenia 2 2
Liczba badanych 6 3

W obrazie klinicznym statym objawem w tej grupie wad byla sinica osrodkowa. U 5 dzieci

(83.3%) wystgpowat szmer skurczowy w okolicy przedsercowej glosnosci co najmniej 3/6.

U 2 (33.3% ) dzieci wystgpowaly objawy miernie nasilonej niewydolno$ci prawokomorowej

i zaliczono te dzieci do II klasy wg Rossa. Dalszych 4 (66.6%) zaliczono do I klasy wg Rossa.
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Tabela 110. Ocena wydolnosci krazenia wg skali Rossa/NYHA.

Klasa wydolnosci uktadu

kragzenia wg Rossa

Badanie poczatkowe

Badanie koncowe

4

v

Liczba badanych

O[O N

Wjlo|o|lw|o

W ocenie koncowej przeprowadzonej u 3 dzieci, wszystkie zostaty zaliczone do II klasy

czynnosciowej wg NYHA.

Tabela 111. Zaburzenia hemodynamiczne.

Stopien zaburzen Badanie Badanie
hemodynamicznych | poczatkowe | koncowe
A 2 0
B 4 3
C 0 0
Liczba badanych 6 3

W badaniu poczatkowym, u dwojga noworodkéw stwierdzono krytyczne zaburzenia krazenia
prowadzace do anoksemii. U dalszych 4 noworodkéw obserwowane zaburzenia oceniono

jako istotne. W 2 przypadkach byta to hipoksemia, a w 2 hipoksemia z niewydolno$cia prawej

komory.

W ocenie koncowej stwierdzono niewydolno$¢ prawokomorowa u 2 dzieci, a hipoksemig u 1

dziecka.
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Badanie elektrokardiograficzne

Tabela 112. Badanie EKG.

. Badanie Badanie
CEAE NI ENE poczatkowe | koncowe
. Normogram 1 0
Srednia czotowa P 4 >
0$ QRS rawogram
Lewogram 1 1
Przerost prawej komory 4 3
Przerost lewej komory 1 0
Przerost prawego przedsionka 2 2
Rytm zatokowy 6 3
Zespot WPW 0 1
Liczba badanych 6 3

50 mm/sec Topryey
I 10 am/aV Oma/av
F SO0 0.5-40 Hz W

— >
VI 10 am/my ve 10
F 500 0 5-40 Hz W F 50A 0.5-40 Hz W

e e UL G

MM e

%000-0001t

Rycina 33. Zapis EKG u 15 letniego pacjenta K.R. z zespolem Ebsteina.

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 113. Badanie RTG klatki piersiowe;j

]

LOC [00000=000]t

Ocena badania RTG Badanie Badanie
kl. piersiowej poczatkowe kohcowe
Obraz prawidtowy 1 0
Powiegkszenie sylwetki 4 >
serca

Zmniejszony rysunek 4 3
naczyniowy ptuc

Liczba badanych 5 3
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Badanie echokardiograficzne

Tabela 114. Badanie echokardiograficzne

: . . Badanie Badanie
Opis zmian w badaniu .
wstepne koncowe

Atrializacja prawe;j > >
komory
Niedomykalnos¢ > >

Zesp6t Ebsteina zastawki trojdzielnej

P Przeciek prawo-lewy na 5 5

poziomie przedsionkow
Liczba pacjentow 2 2
Atrezja zastawki ptucnej 2 0
Ubytek > 0
miedzykomorowy

Atrezja ptucna z Hipoplazja/agenezja 1 0

. tetnic ptucnych

ubytkiem Przetrwaty przewod

migdzykomorowym tetniczy 1 0
Anastomozy 1 0
systemowo-plucne
Liczba pacjentow 2 0
Dwuujsciowa prawa > 1
komora
Ubytek > 1
miedzykomorowy

Dwuujéciowa prawa Zastawkowe zwezenie > 1

komora tetnicy ptucnej

. i Zastawka mitralna

(posta¢ ztozona) straddling 1 0
Zastawka trojdzielna 1 1
overriding i straddling
Liczba pacjentow 2 1

Liczba badanych 6 3
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Przebieg kliniczny i wyniki leczenia

Tabela 115. Przebieg leczenia.

Przebieg leczenia

Liczba pacjentow

Obserwacja i kontrola pooperacyjna 5
Leczenie farmakologiczne 2
Operacja paliatywna 1
(zespolenie Blalock-Taussig)
Po zabiegu paliatywnym 1
>
5 Przed operacja wady serca 2
Ogotem 3
Ogotem 6

Dwoje dzieci z zespotem Ebsteina jest leczonych zachowawczo. Wystepuje u nich mierna
sinica osrodkowa. U jednego wystepuja epizody czestoskurczu nadkomorowego na podtozu

zespotu Wolfa-Parkinsona-White’a leczone farmakologicznie, drugie nie wymaga stosowania

leczenia nasercowego.

Jedno dziecko z dwuujsciowa prawa komora z zastawkowym zwegzeniem tetnicy ptucne;j

pozostaje w obserwacji bez leczenia nasercowego. Drugie, u ktérego nasilaty si¢ objawy

hipoksemii, zmarto z tego powodu w wieku 6 tygodni.

Dwoje pacjentéw z atrezja zastawki plucnej zmarto: jeden z powodu wad innych narzadéw,

drugi z powodu niewydolnos$ci krazenia we wczesnym okresie po obustronnym zespoleniu

Blalock-Taussig

Tabela 116. Wyniki leczenia

Wynik leczenia p;‘(:if::,gw
Obserwacja 1
Leczenie farmakologiczne 2
Przed podjeciem leczenia 2
> Po leczeniu operacyjnym 1
,‘\,o” Ogotem 3

W obserwacji pozostaje troje pacjentow w tym dwoje z zespotem Ebsteina i jeden ze ztozona

forma dwuuj$ciowej prawej komory, z czego dwoje jest leczonych farmakologicznie.
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Leczenie obejmuje farmakoterapi¢ prawokomorowej niewydolnosci krazenia u dwojga dzieci
1 zaburzen rytmu serca u jednego z nich.
Stan wszystkich pacjentéw pomimo istotnych zaburzen hemodynamicznych jest wzglednie

dobry.

Inne zlozone wady serca ze zwiekszonym przeptywem ptucnym

Do tej grupy zaliczono rzadko wystgpujace wady serca ze zwigkszonym przeptywem
ptucnym nie klasyfikowane w pozostatych kategoriach wad. Obejmuje ona tacznie

12 przypadkow.

U 9 dzieci wada zostata rozpoznana w oddziatach noworodkowych, u 3 wad¢ wykryto

w lecznictwie podstawowym. Wiek wykrycia wady wynosit od 2 dni, do 8 miesigcy, srednio

2.2 miesiaca.

Tabela 117. Anatomiczne typy wad serca w grupie innych wad serca ze zwigkszonym

przeptywem plucnym.

Typ anatomiczny wady Liczba pacjentow
TAC I/l 3

IAA 1

TAPVR 4

DORV, VSD, CoAo 1

DORYV, VSD 1

AP window 2
Ogétem 12
Wywiad

Objawami najczesciej stwierdzanymi byty: szmer nad sercem glo$nosci co najmniej 3/6

u 8 dzieci (66.7%) i sinica osrodkowa u 7 dzieci (58.3%). Rzadziej obserwowano dusznos¢:
u 2 dzieci (16.7%).

U dwojga dzieci wystegpowaty cigzkie wady wrodzone innych narzadéw: przepuklina sznura

pepowinowego i przepuklina przeponowa u jednego oraz atrezja przetyku u drugiego dziecka.
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Objawy kliniczne

Tabela 118. Objawy kliniczne innych ztozonych wad serca ze zwigkszonym przepltywem

ptucnym.
Objaw w badaniu Badanie Badanie
klinicznym poczatkowe koncowe
Sinica osrodkowa 9 0
Szmer skurczowy =3/6 8 1
lub ciagty przy LBM
Nasilone uderzenie
. 2 1

koniuszkowe
Impuls w dotku

8 1
podsercowym
Stabo badalne tetno

2 0
obwodowe
Niewydolnos¢ krazenia 12 1
Liczba badanych 12 5

W badaniu poczatkowym sinicg osrodkowa stwierdzono u 75% dzieci. Z podobna czgstoscia
wystgpowaty szmer skurczowy lub ciagly przy lewym brzegu mostka oraz impuls w dotku

podsercowym, stwierdzone u 66.7% dzieci.

Niewydolno$¢ krazenia stwierdzono u wszystkich pacjentow w tej grupie zaliczajac
4 pacjentéw do IV klasy, 7 do III klasy, 1 do II klasy czynnosciowej wg Rossa.

W badaniu koncowym 5 pacjentéw po korekcji operacyjnej wady, do klasy [ NYHA
zaliczono 4 pacjentéw, a do klasy II jednego. (Tab. 120.)

Tabela 119. Ocena wydolnosci krazenia wg skali Rossa/NYHA.

Klasa wydolnosci uktadu Badanie Badanie
krazenia wg Rossa/NYHA poczatkowe koncowe
Podgrupa A v 4 0
Podgrupa B W ! 0

Il 1 1
Podgrupa C I 0 4
Liczba badanych 12 5
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Badanie elektrokardiograficze

Tabela 120. Badanie EKG.

. Badanie Badanie
ezl lpadkiie ey poczatkowe | koncowe
) Normogram 3 4
Srednia czotowa Lewoaram 0 1
0$ QRS 9

Prawogram 3 0
Zapis prawidtowy 0 3
Przerost prawej komory 2 1
Przerost obydwu komor 3 0
Przerost prawego przedsionka 2 0
Przerost lewego przedsionka 3 0
Zaburzenia rytmu zatokowego:
wedrowanie rozrusznika, rytm 0 1
dolnoprzedsionkowy, bradykardia
Przedwczesne pobudzenia komorowe 0 1
Liczba badanych 6 5

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Tabela 121. Badanie RTG klatki piersiowe;.

Ocena badania RTG Badanie Badanie
Kl. piersiowej poczatkowe koncowe
Obraz prawidtowy 0 P
Powiekszenie sylwetki 5 5
serca

Wzmozenie rysunku 3 0
tetniczego ptuc

Zastdéj zylny w ptucach P 0
Liczba badanych 6 4
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Rycina 34. Obraz RTG kl. piersiowej u noworodka P.B. z catkowicie nieprawidlowym
sptywem zyt plucnych do zyty préznej gérne;.
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Badanie echokardiograficzne

Tabela 122. Badanie echokardiograficzne.

Zmiany w badaniu echokardiograficznym Sl Ba’danle
poczatkowe koncowe
Typ | 2 0
] . . Typ Il 1 1
Wspdlny pien tetniczy Gradient przez 5 1
graft>50mmHg
Liczba pacjentow 3 1
Do zyty préznej gornej 2 1
Do zatoki wiehcowej 1 0
Mieszany 1 1
Catkowity nieprawidtowy rll?sggglzaezﬁgquvvgj
splyw 2yt piucnych komory, zastawki 1 0
aortalnej, fuku aorty
Anomalia tetnic
L 1 0
wiencowych
Liczba pacjentow 4 2
Dwuujsciowa prawa > 0
komora
Ubytek > 0
o migdzykomorowy
Dwuujsciowa prawa
komora Koarktacja aorty 1 0
(postac ztozona) Ubytek 1 .
miedzyprzedsionkowy
Liczba pacjentow 2 0
Okienko aortalno-ptucne 2 0
Okienko aortalno-ptucne Dro;ny przewod 2 0
tetniczy
Liczba pacjentow 2 2
Typ B 1 0
Ubytek
miedzykomorowy 1 0
Przerwany tuk aorty malalignment
Podzastawkowe " 0
zwezenie aorty
Liczba pacjentow 1 0
Ogotem 12 5
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Rycina 35. Obraz echokardiograficzny catkowicie nieprawidlowego sptywu zyt ptucnych
u noworodka P.B.. W badaniu dopplerowskim znakowanym kolorem widoczny sptyw
poprzez zyl¢ wertykalna i bezimienna do zyly préznej gérne;.

Przebieg kliniczny i wyniki leczenia

Tabela 123. Przebieg kliniczny 1 postgpowanie

Przebieg kliniczny i postepowanie Liczba pacjentéw
Korekcja PDA i AP window 2
operacyjna TAPVR 3
wady serca TAC Il 1

Leczenie interwencyjne

(balonowa plastyka tetnicy ptucnej) 1

Reoperacja 1*
Przed operacja 6
Zgony Po operaciji
Ogotem 7
Ogétem 12

* - u dziecka po korekcji TAC, z powodu zwezenia graftu ptucnego

U wszystkich dzieci przed operacja stosowano naparstnicg i leki moczopgdne.
Operowano 6 dzieci, w tym u 3 korygowano TAPVR, u 2 APwindow i PDA, u 1 dziecka
TAC. Wiek dzieci w chwili zabiegu operacyjnego wynosit od 2 tygodni do 9 miesigcy,
srednio 3 1/2 miesiaca; w tym TAPVR od 2 tygodni do 4 miesigcy, $rednio 1.7 miesiaca;
APwindow od 2 miesigcy do 9 1/2 miesiaca, Srednio 5 1/2 miesiaca. U 5 dzieci wczesny

przebieg pooperacyjny byt niepowiktany.
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Jedno dziecko zmarto w 6 dobie po operacji TAPVR, z powodu zespotu matego rzutu.

U dziecka z TAC, 10 lat po korekcji wady wystapito zwezenie graftu, nieskutecznie leczone
interwencyjne, a nast¢pnie operacyjne. W dalszej obserwacji tego pacjenta, ponowne
zwezenie graftu rozpoznano 5 lat po reoperacji, w wieku 15 lat. Po nieskutecznym leczeniu
interwencyjnym pacjent zostat zakwalifikowany do reoperacji zwegzenia. Jest leczony
farmakologicznie z powodu arytmii komorowe;j.

Szescioro dzieci zmarto przed podjeciem chirurgicznego leczenia wady serca, z czego dwoje
z powodu powiktan po operacji innych wad wrodzonych, dwoje w przebiegu zakazen

wiklajacych przebieg wady serca, a dwoje z powodu narastajacej niewydolnos$ci krazenia.

Tabela 124. Wyniki leczenia

Kontrola pooperacyjna 5
Leczenie farmakologiczne 1
Obecne pozostatosci /zmiany >
resztkowe
Przed operacja 6

~. | Po operaciji 1

S

| Ogotem 7
Liczba badanych 12

W obserwacji pozostaje 5 dzieci po catkowitej korekcji wady. Zmiany resztkowe i nastgpstwa
stwierdza si¢ u dwojga dzieci: u jednego po korekcji TAC zwegzenie wszczepionego graftu
plucnego i zaburzenia rytmu serca, u drugiego po korekcji TAPVR dysfunkcjg wezta

zatokowego (bradykardia, rytm we¢zlowy).
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Omowienie i dyskusja

Tematem pracy byta ocena przebiegu wrodzonych wad serca u dzieci w kohortowym badaniu
prospektywnym, prowadzonym wedtug ustalonego protokotu.

Analizie poddano tacznie 367 dzieci z wrodzonymi wadami serca wytonionych z populacji 51
181 dzieci, w tym 56 w Grupie I obejmujacej pacjentéw, u ktérych wadg serca wykryto z
op6znieniem, po 1990 roku i 311 w Grupie II wylonionej w przebiegu badania CPBR cel 64,
w latach 1987-90. Wyniki obserwacji przedstawiono zaréwno w odniesieniu do catych grup I

i II, jak i w podziale na poszczegdlne typy wad serca.

Ocena kompletnosci badan epidemiologicznych

Czesc¢ ogolna

W okresie od 1 stycznia 1991 do 31 grudnia 2003 roku w badanej populacji wykryto

56 nowych przypadkéw wrodzonych wad serca co stanowi 18% calo$ci zbioru objetego tym
badaniem. Zagadnienie opdznionej rozpoznawalnosci wad serca omawiane jest w szeregu
publikacji, jednak niewiele jest prac zawierajacych dane dotyczace wieloletnich obserwacji
populacyjnych® *°. Oméwienie takich badan zawarte jest m.in. w pracy Popczynskiej-
Markowej'® i Hoffman "'. Jak podaje Hoffman, w pierwszych 2-5 latach zycia mozna
spodziewac si¢ rozpoznania 90% wszystkich wrodzonych wad serca obecnych w danej
populacji. Op6znione wykrycie wady serca miato miejsce w przypadkach wad
skapoobjawowych lub bezobjawowych, nie powodujacych istotnych zaburzen
hemodynamicznych. Dotyczylto to w szczegdlnosci dzieci z tagodnym zwezeniem
zastawkowym t¢tnicy ptucnej, ubytkiem migdzyprzedsionkowym, tagodnym zwegzeniem
lewego ujscia tetniczego. Hoffman zwraca uwagg na fakt, ze wydtuzenie okresu obserwacji
populacji objetej badaniem przynosi wykrycie nowych przypadkéw wad serca. Rowniez
Bache na podstawie badan przeprowadzonych na populacji dystryktu Fyn w latach 1986-1995
podaje, ze 10% wad serca, zwlaszcza skapoobjawowych, jest rozpoznawane po ukonczeniu
1 roku zycia dziecka ' O mozliwosci p6znego rozpoznania wady serca wspomina rowniez

w przytoczonej powyzej pracy Popczynska-Markowa i wsp. podajac za istotna przyczyne
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bezobjawowy przebieg wady, co ma miejsce na przyktad w ubytku migdzyprzedsionkowym.
Stwarza to konieczno$¢ dtugofalowej oceny populacji, gdyz tylko wtedy wszystkie przypadki
wad serca moga zosta¢ prawidtowo zidentyfikowane. Podobne wnioski przedstawia réwniez
Wren > %, Na podstawie piccioletniej obserwacji populacji objetej badaniem oraz
poréwnania z innymi opracowaniami autor szacuje, ze w ciggu pierwszego roku zycia
rozpoznanych zostaje 77% przypadkéw wad serca, a do ukonczenia 16 roku zycia dalszych
23%. Opo6znione rozpoznania dotycza gtéwnie tagodnych wad serca. Inna przyczyna
wykrywania nowych przypadkéw wad serca w czasie wieloletniej obserwacji danej populacji
jest zdaniem wielu autoréw wprowadzenie nowoczesnej echokardiografii dwuwymiarowej

i dopplerowskiej znakowanej kolorem. * ¢ '%9% 5% 38 Jak podaje Ooshima’?, badanie

to wykonane w grupie 502 noworodkéw kolejno urodzonych w wybranym szpitalu przyniosto
wykrycie strukturalnych nieprawidlowosci az u 3.8% sposrdd nich. W wigkszosci byty

to jednak wady tagodne, nie powodujace istotnych zaburzen hemodynamicznych, ktére na
ogot ulegaly samoistnej regresji w pierwszym roku zycia dziecka. I tak, sposréd

19 przypadkéw VSD regresji ulegto 8, z 4 przypadkéw ASD II — inwolucji ulegly wszystkie
4. W materiale wlasnym, sposréd 140 przypadkéw VSD inwolucji ulegto 91 (65%), a z 38
przypadkéw ASD odpowiednio 8 (21%). W wieloosrodkowym badaniu prowadzonym we
Wioszech Bosi wykazata 2, ze réznice w metodologii wykrywania wrodzonych wad serca
pomigdzy réznych regionami Wiloch znajduja swoje odbicie w istotnych réznicach
wykrywalnosci tych wad. I tak, pomigdzy regionami stosujacymi nowoczesne metody
diagnostyczne w ograniczonym zakresie (na potudniu Wioch), a regionami o wysokiej
dostgpnosci tych metod w pétnocnych i centralnych Wtoszech r6znice w wykrywalnosci wad
siggaty od 1.8/1000 do 8.1/1000. Dotyczyly one jednakze tylko przypadkéw tagodnych wad
serca, a wykrywalnos$¢ cigzkich wad serca byta we wszystkich regionach poréwnywalna.

W przedstawianej pracy uzyskane wyniki sa zgodne z przytoczonymi publikacjami.

W obydwu badanych grupach pacjentéw najczesciej rozpoznawang wada serca byt ubytek
miedzykomorowy stanowiac w Grupie I wad nowowykrytych 43.3% wszystkich wad serca, a
w Grupie II 33.9%. Réznica ta nie jest istotna statystycznie. W Grupie I nie stwierdzono
zadnego przypadku siniczej wady serca. Nie stwierdzono rowniez zadnego przypadku wady
przebiegajacej z ci¢zka niewydolnoscia krazenia. Statystycznie istotna réznic¢ wykazano tutaj
w przypadku zespotu Fallota stanowiacego w Grupie II 5.8% rozpoznan, a nie stwierdzanego

w ogole w Grupie L.
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Nie stwierdzono réznic pomi¢dzy Grupami I 1 II w zaleznosci od pici badanych. W obydwu
grupach stwierdzono czg¢stsze wystgpowanie ubytku migdzyprzedsionkowego u pici zenskiej,

a koarktacji aorty u ptci meskiej. Obserwacja ta jest podawana przez wielu autoréw.” " 2%

Stan kliniczny, przebieg i wyniki leczenia wrodzonych wad serca

Poréwnujac rozktad liczby przypadkéw w poszczegdlnych klasach wydolnos$ci uktadu
krazenia w ocenie poczatkowej w Grupach I 1 II, wykazano istotng réznicg¢ pomigdzy tymi
grupami. W Grupie II, czyli u dzieci z wadami wykrytymi do konica 1990 roku, niewydolno$¢
krazenia wystgpowala czgsciej, niz w Grupie I wad nowowykrytych po roku 1990.
Obserwacja ta dowodzi tezy o wystgpowaniu w Grupie I wad serca o przebiegu tagodnym

1 skapoobjawowym. Jest to zgodne z wynikami wczesniejszych badan Popczynskiej-
Markowej ®*wskazujacych na wady serca nie powodujace znacznych zaburzen
hemodynamicznych jako te, ktére moga by¢ rozpoznawane z op6znieniem. Takze Hoffman
podaje, ze wady skapoobjawowe, bez istotnych zaburzen hemodynamicznych

sa rozpoznawane pozniej H

W ocenie koncowej w badanych grupach nie stwierdzono istotnych réznic w rozktadzie
liczby przypadkéw w poszczegdlnych klasach wydolnosci uktadu krazenia. Dodatkowo,
poréwnujac sposob postgpowania oraz uzyskane wyniki leczenia w Grupach I i II nalezy
stwierdzi¢, ze dzieci w Grupie I poddane byty istotnie czgsciej jedynie obserwacji bez
stosowania leczenia, oraz czesciej niz u dzieci z Grupy Il uzyskiwano u nich catkowite
wyleczenie. U dzieci z Grupy II natomiast czgsciej dochodzito do samoistnej regresji wady,
ale réwniez istotnie czgsciej w tej grupie stosowano leczenie farmakologiczne i czgscie]
konieczne byto kontynuowanie obserwacji kardiologicznej. Jest to zwiazane z konieczno$cia
prowadzenia dlugofalowej obserwacji u pacjentéw po korekcji wady serca. W poréwnaniu
wynikow podejmowanego leczenia nie stwierdzono istotnych réznic pomiedzy Grupami I i II.
Zgony wystepowaly wytacznie w Grupie II. Analizujac krzywe przezycia w Grupach 11 II
wykazano istotne réznice $wiadczace wigkszym ryzyku zgonu u pacjentéw w Grupie II.
Przedstawione dane dowodza, Ze opdznione rozpoznanie wady serca, jakie miato miejsce

u pacjentéw z Grupy I nie zawazyto na ich pézniejszych losach.
Analiza wynikow przedstawionych w Tabeli 8. 1 Tabeli 9. wskazuje, ze znaczny odsetek

pacjentéw zaréwno Grupy I (53.6%), jak 1 Grupy II (41.8%) wymaga obecnie i wymagac

bedzie w przysztosci dalszej opieki kardiologicznej. Sa to pacjenci z wadami serca
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o nieznacznych zaburzeniach hemodynamicznych, ktérzy wymagaja okresowej kontroli
kardiologicznej. Rowniez pacjenci, u ktérych podjeto leczenie operacyjne lub interwencyjne
wady serca i z uwagi na wystepujace lub mogace w przysztosci wystapi¢ odlegte nastgpstwa
lub zmiany resztkowe (np. zaburzenia rytmu serca, resztkowe przecieki, niedomykalno$¢
zastawek, resztkowe zwegzenia) musza pozostawac w stalej opiece kardiologicznej. Do grupy
tej zaliczaja si¢ takze pacjenci, u ktérych wada nie byta leczona operacyjnie. Wyniki te sa
catkowicie zbiezne z przedstawionymi przez Nieminena ®'. Autor ten na podstawie badan
populacyjnych, ktérymi objgto 3789 pacjentéw z wrodzonymi wadami serca w Finlandii
wnioskuje, ze okoto 50% sposréd nich powinno pozostawac w stalej opiece kardiologiczne]
do konca zycia. Podobne wnioski formutuja Wren 1 O’Sullivan na podstawie badan
przeprowadzonych w grupie 2547 pacjentéw >’. W ocenie tych badaczy 784 pacjentéw

z grupy 2192, ktéra osiagneta wiek 16 lat wymagac bedzie statej opieki kardiologicznej. Nie
stwierdzaja oni rowniez negatywnego wptywu opdznionego wykrycia wady serca

w przypadku wad skapoobjawowych na uzyskiwane wyniki leczenia.

Problem fatszywie ujemnych rozpoznan wad serca porusza Kuehl’® w pracy powstatej na
bazie wynikow badania Baltimore-Washington Infant Study. Artykut ten dotyczy jednak tych
przypadkéw wad, ktére z powodu braku trafnego rozpoznania w oddziale noworodkowym
zakonczyly si¢ zgonem pacjenta. W grupie tych dzieci wadami wystgpujacymi czgscie;j,

niz w grupie wszystkich dzieci zmartych byly koarktacja aorty, wspdlny pien tetniczy i zespot
Ebsteina. Sa to wady, ktére powoduja wystapienie ci¢zkich zaburzen hemodynamicznych

w okresie noworodkowym. Za przyczyng braku prawidtowego rozpoznania autor uznaje
btedy organizacyjne i metodologiczne w opiece nad noworodkiem, a zwlaszcza zbyt wczesne
wypisywanie noworodkéw z oddziatéw noworodkowych, juz w 2 dobie zycia. Inne
przyczyny nieprawidlowego rozpoznania wady serca w okresie noworodkowym podaje
Szydtowski ** opracowujac grupe noworodkéw zmartych w trakcie prowadzenia opisywanych
w tej pracy badan epidemiologicznych. Na podstawie analizy przyczyn zgonéw 17
noworodkow, u ktérych wady serca nie rozpoznano w oddziatach noworodkowych stwierdza,
Ze najczestsza przyczyna fatszywie ujemnego rozpoznania byty objawy innych wrodzonych
nieprawidtowos$ci maskujacych obecnos¢ wady uktadu sercowo-naczyniowego.

W przedstawianej pracy, wsrdd pacjentéw Grupy I, czyli dzieci, u ktérych w trakcie badan
epidemiologicznych nie wykryto wady serca, nie stwierdzono zadnego zgonu ani przed
identyfikacja wady serca, ani po jej wykryciu. Obserwacja ta stanowi potwierdzenie

kompletnosci badan epidemiologicznych prowadzonych w latach 1987-89, gdzie dzigki
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systemowi organizacyjnemu i wdrozonym metodom raportowania przypadkéw wad serca

wszystkie przypadki wad ciezkich zostaty odpowiednio wezesnie wykryte i leczone ®.

Przeprowadzona w calym badanym materiale analiza ryzyka zgonu w zaleznosci od ptci
pacjenta wykazata istotnie wigksze ryzyko zgonu dla pici meskiej, z najwigksza roznica
przebiegu krzywych przezycia w pierwszych trzech miesigcach zycia. Fakt ten wynika

Z czestszego wystgpowania u niemowlat pici meskiej wad serca wiodacych do krytycznych
zaburzen krazenia w okresie noworodkowym. Dotyczy to takich wad serca, jak zesp6t
niedorozwoju lewego serca, zastawkowe zwegzenie aorty, przetozenie wielkich pni tetniczych,
koarktacja aorty. Szczeg6étowy opis rdznic czgstosci wystgpowania tych wad w zaleznosci
od plci przedstawia Popczynska-Markowa '’ stwierdzajac czestsze wystgpowanie
wymienionych wyzej wad serca u noworodkow pici meskiej. Autorka stwierdza ponadto
wigksza rozpoznawalnos¢ wad serca w okresie noworodkowym u ptci mgskiej, co jest
logiczna konsekwencja czgstszego wystgpowania wad serca prowadzacych do powaznych

zaburzen krazenia w pierwszych dniach zycia dziecka.

Czes¢ szczegotowa

Ubytek miedzykomorowy

Ubytek przegrody miedzykomorowej byt najczesciej rozpoznawana wada serca zar6wno
w Grupie I, jak 1 Grupie II stanowiac odpowiednio 33.9% 1 45.2% wszystkich wad serca w
tych grupach. Istotna r6znica w poczatkowym obrazie klinicznym pomigdzy Grupami I 1 IT
bylo czgstsze wystgpowanie niewydolnosci krazenia u pacjentéw w Grupie II (p=0.007).
Roéwniez istotnie czgsciej (p<0.05) u pacjentdw z Grupy Il stwierdzano nieprawidtowosci
zapisu EKG. Byt to obraz przerostu lewej komory lub obydwu komér serca, rzadziej
przerostu prawej komory. U pacjentdw Grupy II czgsciej stwierdzano powigkszenie sylwetki
serca w obrazie radiologicznym, chociaz réznice te nie osiagngly istotnos$ci statystyczne;j.
W obrazie echokardiograficznym w Grupie II czg$ciej stwierdzane byty ubytki duze,

o srednicy powyzej 3mm i przeptywie plucnym wyzszym, niz 1.4 od systemowego, cho¢
réznica ta nie osiagngla statystycznej znamiennosci.

Analizujac przebieg u dzieci w Grupach I i II stwierdzono, ze w Grupie II nieznacznie

czesciej niz w Grupie I dochodzito do samoistnej inwolucji ubytku migdzykomorowego (59%
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w Gr. II wobec 42% w Gr.I). Leczenie operacyjne ubytku bylo podejmowane w grupie II
czesciej (u 15.7% pacjentéw), niz w Grupie I (u 5.3% pacjentéw). Réznice te nie osiagnety
jednak poziomu istotnosci statystycznej. Natomiast znamienna statystycznie réznica zostata
wykazana dla czestosci wyboru postgpowania polegajacego na obserwacji pacjenta,

bez podejmowania leczenia. Ten sposéb postgpowania byt wybierany czgsciej w Grupie |
(p=0.037).

Uzyskane dane sa wynikiem zastosowania w badaniach epidemiologicznych prowadzonych
przez Popczynska-Markowa zasady wykorzystania echokardiografii jako metody
obligatoryjnej u najmtodszych dzieci. Dzigki temu, poza rozpoznaniem ubytkéw
migdzykomorowych powodujacych istotne zaburzenia krazenia, wykryta zostata znaczna
liczba niewielkich ubytkéw nie powodujacych zadnych zaburzen hemodynamicznych.
Rezultaty te znajduja potwierdzenie w publikowanych pracach poswigconych
rozpoznawalnosci ubytku miqdzykomorowego.“’ 64-69 Autorzy zgodnie uznaja,

ze obserwowany w ostatnich latach znaczny wzrost liczby przypadkéw ubytku
miedzykomorowego jest nastgpstwem doskonalenia metod diagnostycznych, a zwtaszcza
stosowaniem echokardiografii dwuwymiarowej i dopplerowskiej znakowanej kolorem.

Jak podaje Martin " ha podstawie opracowania materialu Baltimore-Washington Infant
Study, pomigdzy latami 1981, a 1984 zaobserwowano wzrost wykrywalnos$ci ubytku
miedzykomorowego z 1.0 do 1.6/1000 zywo urodzonych dzieci. Badacz ttumaczy ten fakt
wykrywaniem wigkszej liczby matych, izolowanych ubytkéw migedzykomorowych.

Do podobnych wnioskéw dochodza autorzy Wloscy.43 - 64

Manetti i Dolara na podstawie
materiatu zgromadzonego w trakcie badan epidemiologicznych prowadzonych w latach 1975-
84 w okolicach Florencji stwierdzili, ze wykrywalno$¢ ubytkéw miedzykomorowych wzrosta
w tych latach z 4.7/1000 do 8.6/1000, a wzrost wykrywalnosci dotyczyt wylacznie
niewielkich ubytkéw migdzykomorowych. Nalezy podkresli¢, ze w r6znych pracach
publikowane sa rozbiezne dane, co do bezwzglednej czgstosci wystgpowania ubytku
miedzykomorowego. Fakt ten mozna wyjasni¢ w oparciu o pracg Ooshimy’>. Autor zbadat
kolejno wszystkie noworodki urodzone w okresie 11 miesigcy przetomu lat 1991-92 w swoim
miejscu pracy, stosujac metode echokardiografii dwuwymiarowej i dopplerowskie;j
znakowanej kolorem. Sposréd 502 dzieci, ubytek migdzykomorowy wykryt u 10, czyli

u 19.9/1000. W dalszej obserwacji, w ciagu nastgpnych 12 miesigcy spontaniczna inwolucja
ubytku mata miejsce u 8 dzieci. Zatem u dzieci 12 miesigcznych, ubytek migdzykomorowy
wystgpowat z czgstoscia 4/1000. Jest to dowdd bardzo wymownie thumaczacy mozliwosé

rozbieznych danych dotyczacych czgstosci wystgpowania ubytku migdzykomorowego.
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Metodologia prowadzonych badan, a zwtaszcza wiek badanych dzieci oraz rodzaj
stosowanych metod echokardiograficznych maja tutaj decydujace znaczenie.

Czestos¢ obserwowanych inwolucji zalezy od wieku dzieci w chwili rozpoczgcia obserwacji.
Znajduje to odbicie w uzyskanych wynikach, gdzie w Grupie II dzieci mtodszych wystapita
ona w 59% przypadkéw, a w Grupie I u 42%. Zjawisko spontanicznego zamknigcia ubytku
miedzykomorowego opisuje Rudzinski’' podajac, iz w badanym materiale wystapito ono

u 44.5% dzieci. Inwolucja ubytku miata miejsce najczesciej do 24 miesiaca zycia, jednakze
obserwowane byly réwniez przypadki samoistnego zamknigcia do wieku 5 lat. Podobne
wyniki uzyskat Mehta okreslajac czgstos¢ inwolucji ubytkéw migdykomorowych

w pierwszym roku zycia na 34%, a do piatego roku zycia na 67% °" .

W badanym materiale wada byta operowana tacznie u 24 dzieci (15.1%), z tego u 23 z Grupy
II(16.4%) 1 1 z Grupy I (5.2%). Operacyjnie leczone byly dzieci z ubytkami istotnymi
hemodynamicznie, lub o lokalizacji stwarzajacej ryzyko rozwoju niedomykalno$ci zastawki
aortalnej. Odsetek dzieci wymagajacych leczenia operacyjnego ubytku jest doktadnie zgodny

z danymi dostgpnymi w publikacjach(’s’ 66

. Rébwniez potwierdzenie znajduje celowos¢
podejmowania leczenia w przypadkach ubytkéw niewielkich, ale o lokalizacji zagrazajacej

rozwojem niedomykalno$ci zastawki aortalnej '2.

W ocenie uzyskanych wynikéw leczenia oraz wystgpowania zmian resztkowych, pozostatosci
wady 1 zaburzen rytmu serca nie stwierdzono znamiennych statystycznie réznic pomigdzy
Grupa I 1 11, jakkolwiek zmiany te wystgpowaty jedynie w Grupie II. Do stwierdzonych zmian
resztkowych nalezy niewielki rezydualny ubytek migdzykomorowy obecny u 3 pacjentéw,
umiarkowana niedomykalnos$¢ zastawki tréjdzielnej u 6 dzieci, umiarkowana niedomykalnos¢
zastawki mitralnej u 2 dzieci. U 1 dziecka rozwingto si¢ podzastawkowe zwegzenie aorty
wymagajace leczenia operacyjnego. Czgstos¢ wystgpowania tych zmian jest porownywalna

z opisywanymi w publikacjach ”*.

Zastawkowe zwezenie aorty

Zastawkowe zwegzenie aorty byto druga w kolejnosci wada rozpoznawang w Grupie |

(23.21%) 1 sz6sta pod wzgledem czestosci w Grupie 11 (4.50%). Analiza obrazu klinicznego
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wskazuje, ze zwlaszcza we wezesnym niemowlgctwie jest to wada skapoobjawowa poza
przypadkami, w ktérych rozwija si¢ niewydolnos¢ krazenia.

Cecha odr6zniajaca przypadki wykryte w Grupie I od tych, ktére rozpoznano w Grupie II

w obrazie klinicznym jest istotnie czgstsze wystgpowanie niewydolnosci krazenia

u pacjentéw z Grupy II. Réznice te byty stwierdzane w badaniu poczatkowym, natomiast nie
byly obecne w ocenie koncowej pacjentow.

W ocenie elektrokardiograficznej i radiologicznej u pacjentéw z Grupy I czgsciej stwierdzano
przerost lewej komory serca (66% wobec 46% w EKG i 43% wobec 17% w RTG kl.piers.),
jednak réznice te nie byty statystycznie znamienne.

Wyniki poczatkowego badania echokardiograficznego pacjentéw Grupy 11 11 sa
poréwnywalne, poza trzema przypadkami z Grupy II, u ktérych stwierdzono istotnie obnizona
frakcj¢ wyrzutowa lewej komory, oraz gradientem przez zastawke aortalna przecigtnie nieco
wyzszym w Grupie I, niz w Grupie I. R6znice te nie osiagngly jednak poziomu istotnosci
statystycznej (gradient przez zastawke aortalng w Grupie I srednio 27.92mmHg, w Grupie 11
44.58mmHg). R6znica pomigdzy Grupa I i II utrzymujaca si¢ w badaniu koncowym sa

2 przypadki pacjentéw z obnizona frakcja wyrzutowa w Grupie 1. Z podobna czg¢stoscia

w badaniu konhcowym stwierdzano istotna niedomykalno$¢ zastawki aortalnej (8.3% w Grupie

1i7.1% w Grupie II).

Zaréwno w Grupie I, jak i Grupie II leczenie tej wady bylo wieloetapowe. O ile w Grupie II
wskazaniem do podjecia leczenia interwencyjnego lub operacyjnego u 6 (42.9%) pacjentow
byto wystgpowanie niewydolnosci krazenia, to w Grupie I leczenie podjgto u 2 (15.4%)
pacjentéw, u ktérych stwierdzono progresj¢ wady wyrazona narastaniem gradientu przez
zastawke aortalna i wystapieniem cech przeciazenia lewej komory w badaniu

elektrokardiograficznym.

W ocenie wynikoéw leczenia nalezy stwierdzi€, ze wszyscy pacjenci zarowno z Grupy I jak
i Grupy II wymagaja dalszej stalej obserwacji kardiologicznej, bowiem u zadnego z nich
leczenie nie zostato zakonczone. U wszystkich leczonych interwencyjnie lub operacyjnie
wystepuja zmiany resztkowe o r6znym nasileniu. U 2 pacjentéw z Grupy 11 u 5 z Grupy II
konieczne jest stosowanie leczenia farmakologicznego niewydolnosci krazenia. U dwojga
dzieci z Grupy II w przebiegu pooperacyjnym wystapito zapalenie wsierdzia, skutecznie

leczone zachowawczo.
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W pismiennictwie dotyczacym zastawkowego zwgzenia aorty ciagle aktualne jest zagadnienie
wyboru zaré6wno metody leczenia tej wady, jak i czasu podjgcia leczenia. W zgodnej opinii
wielu autorow leczenie tej wady zawsze jest wieloetapowe i wybdr pierwszego zabiegu musi
uwzglednia¢ to ograniczenie "**'. Reich *'na podstawie obserwacji wynikéw leczenia 269
pacjentow walwuloplastyka balonowa uznaje za czynniki ryzyka niepomys$lnego przebiegu
tego zabiegu hipoplastyczny pierscien zastawki, zastawke dwuptatkowa oraz obnizona
funkcjg¢ skurczowa lewej komory. W odlegtej obserwacji sposrdd tej grupy pacjentéw 29%
wymagalo reinterwencji w czasie obserwacji srednio 5.3 letniej. Natomiast inni autorzy
podkreslajac ryzyko wystapienia niedomykalnosci aortalnej oraz urazu t¢tnicy udowej jako
powiktan walwuloplastyki balonowej, preferuja u niemowlat wyboér chirurgiczne;j
walwulotomii '* ™ *2, Jak podaje Balmer'", w trakcie 2 letniej obserwacji po plastyce
balonowej, rozwdj istotnej niedomykalnosci zastawki aortalnej obserwowano u 50%
pacjentéw poddanych zabiegowi ponizej 3 miesigca zycia i u 39% niemowlat starszych. Dla
poréwnania, Alexiou’* opisuje znakomite wyniki walwulotomii aortalnej z odsetkiem ok.
10% dzieci z istotna niedomykalnos$cia aortalna w ciagu 10 letniej obserwacji, oraz
przezyciem dzieci z izolowang postacig stenozy aortalnej rtownym 100%. Natomiast Galynor83
w pracy opisujacej wyniki leczenia krytycznej postaci zastawkowego zwgzenia aorty u
noworodkéw konkluduje, ze kluczowe znaczenie dla rezultatéw leczenia wady ma wybor
odpowiedniej metody uzalezniony nie tylko od anatomii zastawki aortalnej, lecz réwniez od
oceny mozliwosci lewej komory zapewnienia dostatecznego rzutu systemowego. Uwaza sig,
ze zabiegiem definitywnym moze by¢ operacja sposobem Rossa 8486 Al-Halees opisuje grupg
136 pacjentéw o srednim wieku 8 lat z bardzo dobrym wynikiem zabiegu u 93% pacjentéw w
obserwacji trwajacej Srednio 4 lata.

Wyniki uzyskane w materiale wtasnym sa podobne. Przezycie w 15 letniej obserwacji grupy
27 pacjentéw wynosi 100%. Jesli leczenie interwencyjne lub operacyjne podejmowano

w okresie niemowlgcym, to byto ono wieloetapowe. Wszyscy pacjenci pozostaja

w dlugofalowej obserwacji.

Wielu autoréw podkresla, ze pacjenci z zastawkowym zwegzeniem aorty musza pozostawac

w stalej opiece kardiologicznej, poniewaz mozna spodziewac si¢ u nich wystapienia patologii
w obrebie zastawki aortalnej nawet wiele lat po kazdym wykonanym zabiegu leczniczym >
82,83, 87

Do najczgstszych problemdéw opisywanych przez autoréw nalezy wystapienie ponownego
zwezenia zastawki aortalnej (16.7%) lub jej niedomykalnosci (22.3%)*'. Czynnikiem ryzyka

wystapienia tych powiktan jest niski wiek pacjenta w chwili zabiegu zar6wno

138



walwuloplastyki, jak i walwulotomii.*® * Biorac pod uwage spodziewang wieloetapowos¢
leczenia tej wady, jak i poznane czynniki ryzyka uzasadnione jest przyjecie konserwatywnego
stanowiska w podejmowaniu decyzji o leczeniu interwencyjnym lub operacyjnym. O ile
leczenie ze wskazan zyciowych przypadkéw krytycznej stenozy aortalnej jest oczywiste,

to w przypadkach wady o nasileniu umiarkowanym uzasadnione jest odroczenie zabiegu
chyba, ze wystepuja objawy przeciazenia lewej komory lub gradient skurczowy przez
zastawke aortalng przekracza 70mmHg"'.

W tym $wietle fakt op6znionego rozpoznania tagodnej postaci zastawkowego zwegzenia aorty
nie moze odbic¢ si¢ negatywnie na wyniku leczenia i rokowaniu, co zaobserwowane zostato

w badanym materiale klinicznym.

Ubytek miedzyprzedsionkowy

Trzecia pod wzgledem czgstosci wada rozpoznawanga w Grupie I (21.43%) 1 réwniez trzecia
w Grupie II (8.36%) byl ubytek miedzyprzedsionkowy. Sposrdéd 38 pacjentow, u 26 (68.4%)
wadg rozpoznano w pierwszych 2 latach zycia.

W Grupie I wada byta skapoobjawowa, tylko u 2 sposréd 12 pacjentéw rodzice obserwowali
objawy podmiotowe. W pozostatych przypadkach wada byta wykryta w czasie
przypadkowego badania klinicznego. Podobny obraz kliniczny wystgpowat réwniez w Grupie
I, gdzie objawy podmiotowe stwierdzono tylko u 3 na 26 pacjentéw. Z uzyskanych w pracy
danych wynika, iz poza szmerem w polu t¢tnicy ptucnej stwierdzonym u ponad 90%
pacjentéw obydwu grup, do czgstych objawow tej wady nalezat dodatni impuls w dotku
podsercowym wystepujacy u 66.7% pacjentéw Grupy 11 u 53.8% pacjentéw Grupy II, oraz
sztywne rozdwojenie II tonu serca wykryte u 41.7% badanych w Grupie I i u 30.8% w Grupie
II. Istotna réznica byto znamiennie czgstsze wystgpowanie niewydolnosci krazenia w Grupie |
(p<0.005), oszacowanej jako II stopien NYHA.

Obraz kliniczny w badaniu koncowym zar6wno w ocenie objawow wady, jak i wydolnos$ci
uktadu krazenia nie wykazywat r6znic miedzygrupowych. Wszyscy pacjenci znajdowali si¢
w [ klasie NYHA.

Wstepne wyniki badan EKG 1 RTG nie wykazywatly r6znic migdzygrupowych. W badaniu
koncowym u pacjentéw z Grupy Il nieco czgsciej wystgpowaty objawy dysfunkcji wezta

zatokowego, jednak r6znica te nie byla znamienna statystycznie.
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W badaniu echokardiograficznym u pacjentéw Grupy I istotnie czgsciej rozpoznawano ubytki
srednicy 6mm 1 wigksze (p=0.005), z przeptywem ptucnym wigkszym niz 1.5 systemowego
(p=0.003), oraz wspotistniejacym poszerzeniem prawego przedsionka (p=0.05).

Natomiast w koncowym badaniu echokardiograficznym nie stwierdzono réznic pomigdzy
Grupami [1 IL

Leczenie operacyjne ASD podejmowano istotnie czgsciej w Grupie I (75% przypadkow)

niz w Grupie II (19%), a r6znica byla statystycznie znamienna (p=0.003). Samoistna regresja
wady byla znamiennie czgstsza u pacjentéw Grupy II (p=0.032).

Wyniki leczenia w Grupach I 1 II, nie wykazywaly istotnych réznic, poza czgsciej
wystepujacymi w Grupie I zaburzeniami rytmu serca, bgdacymi odleglym nastgpstwem
zabiegu operacyjnego.

Wyniki powyzsze §wiadcza o tym, ze ubytek miedzyprzedsionkowy nawet znacznych
rozmiaréw moze u matych dzieci przebiega¢ bezobjawowo, a dopiero rozwdj niedomogi
krazenia w miar¢ wzrostu dziecka oraz zwigkszania si¢ jego aktywnos$ci ruchowej pozwala na
wykrycie wady serca.

Leczenie operacyjne tej wady podejmowano zaréwno w Grupie I, jak i Grupie II u dzieci

w podobnym wieku.

Ryzyko odlegtych nastgpstw leczenia operacyjnego nalezy zatem wiazac raczej z faktem
podejmowania leczenia chirurgicznego w Grupie I u pacjentéw z ubytkami wigkszymi

i powodujacymi bardziej nasilone zaburzenia hemodynamiczne.

W zgodnej opinii autoréw 9096czenie operacyjne ubytku migdzyprzedsionkowego ostium
secundum u dzieci jest metoda leczenia bardzo skuteczng i1 obarczona niskim odsetkiem
powiktan. Jak podaje McNamara *°, nadkomorowe zaburzenia rytmu wystepuja w odlegtej
obserwacji u ok. 5% pacjentéw. Wedtug danych Roos-Hesselink ** objawy dysfunkcji wezta
zatokowego stwierdzone zostaly u 20% pacjentéw w ciagu obserwacji 21-33 lat po zabiegu,
jednakze tylko u 2.2% konieczna byta z tego powodu implantacja stymulatora. Jak podkresla
Lucet ryzyko wystapienia nadkomorowych zaburzen rytmu moze by¢ zwigzane

z wielkoscia blizny pooperacyjnej w przedsionku. Dane te koresponduja z uzyskanymi w tej
pracy wynikami. Cz¢sto$¢ wystgpowania zaburzen rytmu serca rowna 13% jest nizsza od
przytaczanej w piSmiennictwie, jednakze okres obserwacji tej grupy pacjentéw (13-15 lat) jest
rowniez krétszy od okresu badan w cytowanych pracach. Réznice wielkosci ubytkéw
stwierdzane pomigdzy Grupa I i Il moga w Swietle pracy Luceta ttumaczy¢ r6zna czgstos¢

wystgpowania zaburzen rytmu serca w odleglej obserwacji pooperacyjne;.
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Przetrwaty przewdd tetniczy

Wadg ta rozpoznano u 5 (8.93%) pacjentéw w Grupie 1 1 stanowita w niej czwarta pod
wzgledem czgstosci wade. W Grupie Il wystepowata u 15 (4.82%) dzieci i zajmowata

w kolejnosci piate miejsce.

U pacjentéw w Grupie I wada ta przebiegata bezobjawowo, dzieci nie miaty zadnych
dolegliwosci 1 rozwijaty sig prawidtowo. Uktad krazenia u wszystkich byt wydolny.

W Grupie II u 66.7% pacjentéw wystepowaty objawy niewydolnosci krazenia. Réznica ta jest
istotna statystycznie (p=0.018).

Obraz kliniczny w badaniu koncowym nie r6znit si¢ pomigdzy badanymi grupami.

W obrazie elektrokardiograficznym 1 radiologicznym brak byto istotnych réznic zaréwno

w ocenie poczatkowej, jak i koncowej poza czgstszym stwierdzaniem powigkszonej sylwetki
serca u dzieci w Grupie Il w poczatkowym badaniu radiologicznym (60% w Grupie 111 20%
w Grupie I). Ocena znamiennosci statystycznej nie byta mozliwa z powodu niskiej
liczebnosci grup.

W badaniu echokardiograficznym nie wykazano istotnych réznic miedzy Grupami I i II.

Leczenie wady zostalo zakonczone u wszystkich pacjentéw Grupy Il i u 80% pacjentéw
Grupy L. W Grupie II u 27% pacjentéw wystapita spontaniczna inwolucja wady, a pozostate
73% byto leczone operacyjnie. W Grupie II 80% dzieci bylo leczonych operacyjnie.

W obydwu grupach nie stwierdzono wystgpowania niekorzystnych nastgpstw oraz zmian

resztkowych. Uzyskane wyniki leczenia nie r6znig si¢ pomigdzy grupami.

Chirurgiczne podwiazanie przewodu t¢tniczego wykonane po raz pierwszy przez Roberta
Grossa w 1938 roku zapoczatkowalo er¢ wspétczesnej kardiochirurgii. Zabieg ten jest
obecnie uznany za najbezpieczniejszy posrdd zabiegéw kardiochirurgicznych. Jest rowniez
operacja, ktora przywraca catkowicie prawidtowg strukturg i funkcje¢ uktadu krazenia.”

Jak podaja Malec” oraz Kawata’, moze by¢ réwniez bezpiecznie wykonywana

u noworodkéw z niska waga urodzeniowa. Metoda z wyboru w leczeniu wybranych
przypadkow przetrwalego przewodu tetniczego staje si¢ interwencyjne zamknigcie sprezynka

. 6
samorozpre;zalnaf5 9
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Zastawkowe zwezenie tetnicy ptucnej

Zastawkowe zwezenie tgtnicy ptucnej byto rozpoznane u 4 (7.14%) dzieci z Grupy I
stanowiac piata pod wzgledem czgstosci wadg w tej grupie, oraz u 30 (9.65%) dzieci
w Grupie II, gdzie byta to druga najczg¢sciej wystgpujaca wada.

W Grupie I wada ta w poczatkowym obrazie klinicznym nie powodowata wystgpowania
objawéw podmiotowych i nie zaburzata rozwoju dzieci. W Grupie Il istotne zaburzenia
hemodynamiczne stwierdzono u 33.3% pacjentéw, w tym u 16.7% byty to zaburzenia
krytyczne, jednakze ze wzgledu na niska liczebno$¢ Grupy I nie byta mozliwa analiza
statystyczna tych réznic. W obrazie klinicznym w Grupie I jedynym objawem wady byt
szmer w polu tetnicy ptucnej, podczas gdy w Grupie II stwierdzano sinicg (23.3%), a czgstym

objawem (77.8%) byt impuls w dotku podsercowym.

Nie stwierdzono réwniez istotnych réznic obrazie elektokardiograficznym i radiologicznym

pomig¢dzy Grupami [ i II zaréwno w badaniu poczatkowym, jak i koncowym.

W badaniu echokardiograficznym u wszystkich pacjentéw Grupy I stwierdzono tagodne
zwezenie zastawki plucnej z gradientem 15—35mmHg (Srednio 24.5mmHg), ktére w trakcie
obserwacji ulegto umiarkowanemu nasileniu tylko u 1 pacjenta. Natomiast w Grupie Il obraz
echokardograficzny wady byt zr6znicowany. O ile u wigkszosci pacjentéw (20 dzieci, 66.7%)
w badaniu poczatkowym wada miata obraz tagodny, to u pozostatych 10 dzieci (33.3%)
stwierdzono gradient przez zastawke ptucna lub pien tgtnicy ptucnej powyzej 50mmHg.

U czworga dzieci stwierdzono krytyczna posta¢ stenozy ptucnej, z przewodozaleznym
przeptywem plucnym, w tym u dwojga z hipoplastyczna prawa komora.

W koncowym obrazie echokardiogrficznym cecha r6zniaca Grupe II od I jest stosunkowo
czeste wystgpowanie niedomykalnosci zastawki ptucnej w Grupie II. Podczas, gdy w Grupie [
nie stwierdzono jej u zadnego pacjenta, to wystgpowata u 6 (33.3%) z poddanych ocenie

pacjentéw Grupy II.

W koncowej ocenie klinicznej nie obserwowano réznic miedzy porownywanymi grupami.

Analiza obrazu klinicznego wady w Grupie [ 1 II wskazuje, ze w Grupie I znalezli si¢ pacjenci

z tagodna postacia tej wady. W Grupie Il natomiast, obok 20 pacjentéw z tagodnym
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zwezeniem, znalazla si¢ tez istotna cho¢ mniej liczna grupa 5 dzieci ze skrajnym zwg¢zeniem
kwalifikujacym si¢ do natychmiastowego leczenia wady, oraz réwna jej liczebnie grupa
5 dzieci z istotnym zwe¢zeniem, wymagajacym planowego leczenia interwencyjnego lub

operacyjnego.

Przebieg leczenia wady byt istotnie r6zny w Grupie [ i II. W Grupie I, plastyce balonowe;j
poddano 1 pacjenta (20%), u ktérego stwierdzono umiarkowanie podwyzszony gradient przez
zwezong zastawke do 48mmHg, a dalszych 3 dzieci pozostaje w obserwacji. Natomiast

w Grupie II leczenie interwencyjne lub operacyjne podj¢to u wszystkich pacjentéw

z istotnymi lub cigzkimi zaburzeniami hemodynamicznymi, czyli nalezacych do podgrup A

i B. Plastyke¢ balonowa wykonano u 6 (20%) pacjentéw, w tym 5 z podgrupy Bi 1 z
podgrupy A, a zabiegi operacyjne u 5 (16.7%). Leczenie to byto wieloetapowe u wszystkich
pacjentéw z podgrupy A oraz u 1 (20%) z podgrupy B.

Jak wskazuja dane Tabeli 51., wyniki leczenia pacjentéw Grupy I i II wykazuja znaczne
réznice. U 6 (20.7%) pacjentow Grupy II obecne sa zmiany resztkowe (niedomykalno$¢
zastawki ptucnej). Jedno dziecko z Grupy II zmarto w wieku 3 tygodni, w wyniku powiktan
infekcyjnych leczenia operacyjnego. Opisywane problemy dotycza pacjentéw z wada
najbardziej zaawansowana — z podgrupy A i B. Natomiast przebieg i uzyskane wyniki

leczenia nie r6znig si¢ pomig¢dzy Grupami I i II u pacjentéw zaliczonych do podgrupy C.

Istotna jest rowniez obserwacja, ze prawie wszyscy pacjenci za wyjatkiem 2 dzieci z Grupy II
powinni pozostawac¢ w dalszej statej kontroli kardiologicznej. U dwojga wspomnianych dzieci
z tagodna postacia stenozy plucnej, stwierdzono w czasie obserwacji gradient skurczowy

przez zastawke plucna nizszy niz poczatkowy.

Leczenie chirurgiczne zwegzenia tgtnicy ptucnej wprowadzit w roku 1948 Brock. Zabieg
plastyki balonowej technika obecnie stosowana zostal opisany przez Kana w 1982 roku .
W przypadku krytycznego zwezenia zastawki jako uznana metodg stosuj¢ si¢ réwniez
walwulotomig oraz zespolenie systemowo-ptucne sposobem Blalock-Taussig o798 Sposéb
leczenia stenozy ptucnej w przedstawionym materiale nie odbiegal od metod publikowanych

99101 § McNamara *°, zaréwno walwuloplastyka, jak i

w pisSmiennictwie. Jak podaja Rao
walwulotomia sa skutecznymi metodami leczenia. Niewielka liczba pacjentéw

(wg McNamary ok. 3%) moze wymaga¢ ponownego zabiegu z powodu nawrotu zwegzenia.
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W odlegtej obserwacji stwierdza si¢ natomiast czgsto (jak podaje McNamara nawet 90%)
niedomykalnos¢ zastawki plucnej, ktéra moze by¢ przyczyna niedomogi prawokomorowej
i zaburzen rytmu w wieku dorostym. W opisywanym materiale czg¢stos$¢ stwierdzania
niedomykalnosci ptucnej byta nizsza i wynosita 20.7%.Niemniej pacjenci powinni

pozostawac w stalej obserwacji kardiologiczne;.

Wady serca powodujace ciezkie zaburzenia krazenia w okresie
wczesnoniemowlecym

Grupg ta tworza wady, w ktérych powazne zaburzenia krazenia wystgpuja zwykle
w pierwszych trzech miesigcach zycia dziecka. W oparciu o publikacje Popczynskiej-

102 13 Bonevej* oraz wyniki wtasne wtaczono do niej nastepujace typy

Markowej ", Meberga
wad: d-TGA (11 dzieci), zespotu Fallota (18), czynnosciowo pojedynczej komory (14),
CoAo (13), TAPVR (4), APwindow (2), zespotu Ebsteina (2), AVSD (11), DORV (4), PA
(2), TAC (3), IAA (1), stanowiace tacznie grupg 85 dzieci (23.16% materiatu badawczego).
Dwoje dzieci nalezato do Grupy I (1 z CoAoi 1 z AVSD, razem 3.57% w Grupie 1),
pozostate 83 do Grupy II (26.69% w tej grupie).

W tej grupie wad wszystkie przypadki zostaly rozpoznane do 6 miesigca zycia dziecka,

za wyjatkiem 3 przypadkow koarktacji aorty, 1 przypadku okienka aortalno-plucnego

i 1 przypadku ubytku przedsionkowo-komorowego. Wiek, w ktérym wykryto wade wynosit
od 1 dnia do 82 lat, Srednio 234 miesiaca, mediana 1 tydzien. Dane te pokazuja, ze wady te
najczesciej rozpoznawano u noworodkow.

U 6 (7.1%) dzieci wada przebiegata bezobjawowo i to bylo przyczyna opéznionego
rozpoznania. Mialo to miejsce u 1 dziecka z ubytkiem miedzyprzedsionkowym ostium
primum oraz 5 dzieci z izolowana koarktacja aorty.

Krytyczne zaburzenia hemodynamiczne wystgpowaty u 36 (42.4%) dzieci, powazne

u dalszych 46 (54.1%), a tylko u 3 (3.5%) nie byly one istotne.

Wsréd przypadkéw, gdzie wade rozpoznano po 6 miesigcu zycia, tylko u 1 dziecka wada
powodowata powazne zaburzenia krazenia. Byto to dziecko z okienkiem aortalno-ptucnym,
nalezace do Grupy II.

Nieprawidtowy zapis EKG stwierdzono u 60 (82.2% zapiséw), a obraz RTG kl. piersiowe;j

byl nieprawidtowy u 47 dzieci (71.2% badan).

144



W ocenie koncowej stwierdzono poprawg stanu klinicznego: sposrod 42 ocenionych dzieci,
u 33 (78.6%) nie wystgpowaly zaburzenia krazenia, a u 9 (21.4%) obecna byta niewydolnos¢
krazenia w II klasie NYHA.

Dane te dowodza bardzo dobrej wykrywalnosci tej grupy wad w obszarze badan. Opdznione

rozpoznania wad serca z tej grupy miaty miejsce w przypadkach skapoobjawowych.

Operacyjnie leczonych byto 54 (63.5%) dzieci, po wcze$niejszym leczeniu interwencyjnym
u 10 (11.8%) pacjentow. Wykonano 47 zabiegéw catkowitej korekcji, 1 zabieg czg$ciowe;j
korekcji, 6 operacji paliatywnych. U zadnego z 42 pacjentéw pozostajacych w obserwacji nie
zakonczono leczenia wady serca, musza oni zgtasza¢ si¢ na badania kontrolne, a 9 sposréd
nich (21.4%) jest leczonych farmakologicznie.

Zmiany resztkowe stwierdzono u 26 (61.9%), a nastgpstwa leczenia u 7 (16.7%).

W tej grupie wad zanotowano réwniez wysoki odsetek niepowodzen leczenia: facznie

43 zgony (50.6%), w tym przed leczeniem interwencyjnym/operacyjnym 25 (29.4%),

po zabiegu interwencyjnym, a przed operacja 3 (3.5%), po operacji wady 15 (17.6%).

Wyniki leczenia dzieci obarczonych tymi wadami w ciagu okresu 17 lat prowadzenia
obserwacji ulegty bardzo duzej zmianie. W publikacjach przedstawiajacych wyniki leczenia
noworodkéw urodzonych w latach osiemdziesiatych odsetek niepowodzen jest poréwnywalny
z obserwowanym w badanej grupie. Samanek w pracy opisujacej wyniki leczenia dzieci
urodzonych w latach 1980-90'% podaje odsetek przezycia dzieci z d-TGA w pierwszym roku
zycia réwny 61.42%, CoAo 68.04%, AVSD 62.19%, HLHS 0%, TOF 84.62%, SV 38.81%,
TAC 12.72%, PA 61.82%, TAPVR 52.5%, zesp. Ebsteina 67.86%. W opracowaniu Frontery-
Izquierdo® odsetek zgonéw w ciagu 17 lat obserwaciji wynosit u dzieci z d-TGA 38.6%, CoAo
35.2%, SV 55.5%, TOF 15%. Natomiast w publikacji Merberga'®® obejmujacej populacje
dzieci urodzonych w dtuzszym okresie czasu, od 1982 do 1996 roku, wskazniki $miertelnosci
sa zwykle nizsze 1 wynosza odpowiednio dla d-TGA 15%, CoAo 15%, TOF 18%, SV 80%,
HLHS 77.8%. Autor dodatkowo przedstawia bardzo znaczna réznice w liczbie zgonéw
pooperacyjnych pomigdzy latami 1982-89, a 1990-96 dotyczaca gtéwnie noworodkow.
Wlatach 82-89 sposréd operowanych 67 noworodkéw zmarto 11, a w okresie 90-96 na 52
zabiegi mialo miejsce 5 zgonow.

Na podstawie aktualnych danych Wren®’ szacuje, ze wiek 16 lat osiagnie 77% pacjentéw

z d-TGA, 89% z TOF, 56% z AVSD, 88% z CoAo. Zaznacza jednoczes$nie, ze w grupie wad

ztozonych 1 powodujacych powazne zaburzenia hemodynamiczne u niemowlat, nawet
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w przypadku leczenia chirurgicznego zakonczonego powodzeniem, konieczna bgdzie dalsza
stala obserwacja wszystkich pacjentéw takze w wieku dorostym ze wzglgdu na
prawdopodobienstwo wystapienia odlegtych nastepstw. Dane o istotnym obnizeniu
umieralnosci dzieci z wadami serca podaje tez Boneva®: wskaznik umieralnoéci obnizyt sie
pomigdzy rokiem 1979, a 1997 0 39%.

Aktualne wyniki leczenia wad serca podejmowanego u noworodkéw podaja Kotcz'®

i Malec. W leczeniu d-TGA odsetek niepowodzen w rocznej obserwacji pooperacyjnej
wynosit 8.1%, a u dzieci z waga ponizej 2500 graméw poddanych leczeniu operacyjnemu,
odpowiednio 16.4%. Jak podaje Frid'*, w leczeniu dzieci z AVSD pigcioletnie przezycie
wzrosto pomigdzy rokiem 1973, a 1997 z 65% do 90%. Liczby te obrazuja postgp, jaki
dokonat si¢ w leczeniu ztozonych wad serca w ciagu ostatnich 20 lat. Jednocze$nie wielu
autorow publikuje prace poruszajace zagadnienie wystgpowania w tej grupie pacjentow zmian
resztkowych 1 nastgpstw. Z powodu rosnacej grupy pacjentow z dlugoletnim przezyciem

po korekcji tych wad problem ten staje si¢ coraz bardziej aktualny. Poznanym nastgpstwem
leczenia chirurgicznego wad serca wstepujacym takze u pacjentéw opisanych w tej pracy, jest
wystepowanie zaburzen rytmu serca w odlegtym okresie pooperacyjnym. Jak podaje Lucet’
zaburzen nadkomorowych, a zwlaszcza dysfunkcji wezta zatokowego nalezy spodziewac sig
po zabiegach w obrg¢bie przedsionkdw takich, jak operacja sposobem Senninga, Mustarda, czy
Fontana. Obserwacjg ta potwierdza Zatuska-Pitak.'”” Niemiarowosci komorowe wystepuja,
gdy operacja miata miejsce w obszarze komor, jak np. w zespole Fallota. Wedtug wielu
autorO6w zaburzenia rytmu serca sg przyczyna nagtych zgonéw w odleglej obserwacji u tych

pacjent(’)w.log'“o

Polderman podaje, ze sposréd 101 przypadkéw naglych zgonéw u starszych
dzieci, 76 byto wczesniej operowanych z powodu wady serca. Problem wystgpowania
nadkomorowych zaburzen rytmu serca po operacji Senninga omawia tez Turley.''".
Obserwowatl on wystgpowanie tych zaburzen u 23.3% dzieci w odleglym okresie
pooperacyjnym. Bender stwierdzil wystgpowanie zaburzen rytmu u 9.2% pacjentéow w 1
letniej obserwacji po operacji Senninga.112 Innym problemem pojawiajacym si¢ w odleglej
obserwacji pooperacyjnej jest wystgpowanie niewydolnosci serca. Moze dojs¢ do niej migdzy
innymi po korekcji d-TGA sposobem Mustarda lub Senninga, gdy komora anatomicznie
prawa podejmuje funkcj¢ komory systemowejm, badz po korekcji zespotu Fallota, gdy
niedomykalnos¢ zastawki plucnej powoduje przeciazenie objgtosciowe prawe] komorym.
Zmiang resztkowa stwierdzana najczesciej u pacjentow po korekcji AVSD w badanej grupie

byla niedomykalno$¢ zastawki mitralnej. Znajduje to potwierdzenie w piSmiennictwie.
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Wedtug Tweddella niedomykalno$¢ zastawki mitralnej wystgpuje u wszystkich pacjentéw po
korekcji AVSD, w tym u 20% jest ona umiarkowana lub cigzka.'"”

W przypadku dzieci, u ktérych operacja wady wiazata si¢ z wszczepieniem protezy
naczyniowej, w odlegtym przebiegu moze dojs¢ do jej zwezenia. W pracy opartej

na obserwacji 1095 pacjentéw Dearani podaje, ze rozwdj zwe¢zenia graftu wystapit u 45.5%
pacjentéw w ciagu 10 lat po zabiegu, 1 68.1% w ciagu 20 lat obserwalcji.116

Ponowne zwezenie w miejscu operacji jest opisywane réwniez jako pdzne nastepstwo

po operacjach wielkich naczyn bez uzycia obcego materiatu, jak to ma miejsce np. po operacji
Waldhausena. Podawana czgstos¢ jego wystgpowania jest rozna w publikowanych pracach:
Yamaguchi ocenia ja na 2.94% po operacji Waldhausena''’, Baudet po tym samym rodzaju
operacji na 5.3%"'®, Johnson réwniez po operacji Waldhausena na 14%'"®, Merrill w pracy
opisujacej wyniki operacji Waldhausena u noworodkéw podaje odsetek pacjentow

wymagajacych reinterwencji réwny 27.9%.'%

Wszyscy cytowani autorzy opisuja wiek
noworodkowy i/lub niska wage w chwili zabiegu jako niezalezny czynnik ryzyka wystapienia
nawrotu zwezenia.

W grupie wad z czynnosciowo pojedyncza komora jako ostateczny zabieg naprawczy
uznawana jest operacja sposobem Fontany. Wieloletnie obserwacje po operacji Fontany
podaje wielu autoréw, np. Mair'?'. wszyscy autorzy wskazuja na wystgpowanie w odlegtym
okresie pooperacyjnym licznych nastepstw, do ktoérych zalicza si¢ zaburzenia rytmu,
zaburzenia krzepnigcia, zespot utraty biatka, powstawanie przetok zylnych w krazeniu

122-130 Wyniki leczenia tego typu wad serca operacja Fontany podsumowuje Sysam,

ptucnym.
wkskazujac jednoczesnie na brak dostgpnej alternatywy w leczeniu.

Na podstawie przytoczonych danych z pismiennictwa dotyczacych czgsto$ci wystgpowania
r6znego rodzaju zmian resztkowych i nastgpstw w petni uzasadniona jest koniecznos$¢ objgcia

tych pacjentéw dtugofalowa kontrola kardiologiczna.”” '*% 1
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Whnioski

1. Liczba nowowykrytych wrodzonych wad serca wynoszaca 56 przypadkéw stanowita
zaledwie 15.3 % badanego zbioru, co §wiadczy o kompletnosci badan

epidemiologicznych prowadzonych w latach 1987-1990.

2. Posréd nowowykrytych wrodzonych wad serca przewazaty nieprawidtowosci sercowo-
naczyniowe o fagodnym przebiegu. Najczgsciej wystgpowaty: ubytek miedzykomorowy,
zwezenie lewego ujscia tetniczego, ubytek migdzyprzedsionkowy ostium secundum, przy
czym ubytek miedzyprzedsionkowy wystepowat znamiennie czg¢sciej u dzieci pici

zenskiej, a koarktacja aorty u ptci meskie;j.

3. Wsrod nowowykrytych wrodzonych wad serca, w odréznieniu od pacjentéw Grupy II, nie
stwierdzono ztozonych anomalii ukladu sercowo-naczyniowego prowadzacych do

zagrozenia zycia i wymagajacych doraznego postgpowania leczniczego.

4. Przyczyna opdznionego rozpoznania nowowykrytych wad byt skapoobjawowy lub
bezobjawowy przebieg kliniczny w pierwszych 24 miesiacach zycia, jednak p6zniejsze

ich wykrycie nie wptyne¢to ujemnie na wyniki leczenia.

5. Analiza przebiegu klinicznego wad serca w Grupie 11 II wykazata istotnie wigksze ryzyko
zgonu u pacjentéw w grupie II, zaréwno leczonych operacyjnie/intwerwenyjnie, jak 1

zachowawczo.
6. Pacjenci z wrodzonymi wadami serca przebiegajacymi ze znacznymi zaburzeniami
hemodynamicznymi leczeni operacyjnie lub interwencyjnie wymagaja dalsze]

dtugofalowej obserwacji rowniez w dorostym wieku.

7. Stan kliniczny pacjentéw pozostajacych w dtugofalowej obserwacji jest dobry, a jedynie

14.4% spos6d nich wymaga leczenia zachowawczego.

148



Streszczenie

Wrodzone wady serca naleza do najczestszych anomalii powstajacych w okresie
prenatalnym. Czgsto$¢ ich wystgpowania wynosi wedtug ré6znych autoréw od 2/1000 do

120 Na tak znaczna rozpigtos¢ wynikow badan

50/1000 zywo urodzonych noworodkéw.
epidemiologicznych wplywa szereg czynnikéw jak wiek w chwili rozpoznania wady, jako$¢
metod diagnostycznych, jak tez $cislte okreslenie anomalii, ktére uznaje si¢ za wrodzone wady
serca. W badaniach epidemiologicznych nieposlednig rol¢ odgrywa réwniez czasokres
obserwacji okreslonej populacji, poniewaz niektére wrodzone wady serca moga

u najmiodszych dzieci przebiega¢ bezobjawowo.

Opierajac si¢ na wynikach badan prowadzonych w naszej Klinice w latach 1987-1990

w ramach Centralnego Planu Badawczo-Rozwojowego (CPBR 11.6 Cel Nr 64), podj¢to
dtugofalowa obserwacjg dzieci uczestniczacych w tym programie badawczym. Uzyskane
wyniki staty si¢ rownoczesnie inspiracja do dalszej obserwacji tej samej populacji juz po
zakonczeniu wzmiankowanego programu badawczego.

Na podstawie analizy uzyskanych wynikéw stwierdzono, iz kontynuacja badan populacji
objetej programem oceny czgstosci wystgpowania wrodzonych wad serca u dzieci do 2 roku
zycia w latach 1987-90, pozwolita na wykrycie dalszych 56 przypadkéw wrodzonych wad
serca. Posréd nowowykrytych przypadkéw wrodzonych wad serca istotnie czesciej

w odniesieniu do Grupy II wystepowat ubytek migdzyprzedsionkowy i zwgzenie ujscia aorty,
natomiast znamiennie rzadziej zesp6t Fallota. Okazato si¢ réwniez, iz ubytek
migdzyprzedsionkowy stwierdzono istotnie czgsciej u dzieci pici zenskiej, zas koarktacje
aorty u ptci meskiej. W dalszej analizie przyczyn opdznionego wykrycia wymienionych wad
serca zaliczonych do Grupy I ustalono, ze odznaczaty si¢ one nikta manifestacja objawéw
klinicznych i brakiem istotnych zaburzen hemodynamicznych. Op6znione rozpoznanie tych
wad nie wptyngto jednak ujemnie na przebieg leczenia i jego wyniki.

Badania nad czesto$cia wystepowania poszczegdlnych typéw wrodzonych wad serca w
obydwu ocenianych grupach ujawnity najczgstsze wystgpowanie ubytku przegrody
migdzykomorowej, ktora to wada stanowita 33.93% w Grupie 1145.02% w Grupie II.
Kolejnymi wadami w czgstosci wystgpowania byly w Grupie I ubytek migdzyprzedsionkowy
(23.43%), zwezenie ujscia aorty (23.21%), przetrwaty przewdd tetniczy (8.93%) i zwezenie
tetnicy ptucnej (7.14%); podczas gdy w Grupie II byty to: zwezenie tgtnicy ptucnej (9.65%),
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przetrwaly przewdd tetniczy (8.93%), ubytek miedzyprzedsionkowy (8.36%) 1 zwgzenie
ujScia aorty (4.50%). Pozostate wady wystgpowaly z mniejsza czgstoscia (Tab. 7., Ryc. 2.).
Analiza przypadkéw wrodzonych wad serca wykazata, iz 55% przypadkéw wykrytych
zostalo w okresie noworodkowym, dalszych 27% do konca 12 miesiecy zycia, tylko 2.7% w
drugim roku zycia i 15.3% pdzniej. W pierwszym roku zycia wykryte zostaly wszystkie
sinicze wady serca i wady z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi.

Ocena wynikéw badan poczatkowych w odniesieniu do badan w koncowym okresie
obserwacji ujawnita czestsze wystgpowanie niewydolnosci krazenia u pacjentéw Grupy 11

w poczatkowej ocenie klinicznej, ktdra to réznica nie wystgpowata w koncowym okresie
obserwacji. W Grupie II obserwowano istotnie czgsciej samoistng inwolucj¢ wady. Leczenie
interwencyjne i operacyjne podejmowane byto w obydwu grupach z podobna czestoscia.(Tab.
9.) Sposrdd 131 dzieci leczonych operacyjnie lub interwencyjnie 24,4% nie wymaga dalsze;j
kontroli (istotnie czgsciej w Grupie I), kolejnych 48,9% bez istotnych zaburzen
hemodynamicznych pozostaje w dlugofalowej obserwacji. U 10,7% pacjentéw po leczeniu
interwencyjnym lub operacyjnym stosowane jest leczenie farmakologiczne z powodu zmian
resztkowych lub nastgpstw leczenia. W grupie 236 pacjentéw leczonych zachowawczo
wyleczonych zostato 52,5% pacjentéw, dalszych 30,9% pozostaje w dlugofalowej obserwacji
(istotnie czgsciej w Grupie I), 3,8% wymaga leczenia farmakologicznego.(Tab. 10.1 11.)
Stwierdzono istotnie wyzsze ryzyko zgonu u pacjentow Grupy II, a takze u chtopcow.

(Ryc. 5.)

Pacjenci po leczeniu interwencyjnym lub operacyjnym wrodzonych wad serca
przebiegajacych z istotnymi zaburzeniami hemodynamicznymi wymagaja dtugofalowe;j

obserwacji.
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Synopsis

Congenital heart defects are one among the most common inborn anomalies. Frequency of its
incidence is reported by different authors from 2/1000 to 50/1000 life births. Such a high
range of the numbers published is due to many factors, like patient’s age at the heart defect
detection, quality level of diagnostic methods, and precise definition of anomalies which are
to be considered as congenital heart defects. In the epidemiological studies the important
factor influencing the incidence is the time on which the population is investigated, as some
congenital heart defects may be asymptomatic in the young infants.

Basing on the results of epidemiological trial carried on in our Department during years 1987-
1990 on the incidence of congenital heart defects in children under 2 years of age under the
Central Research and Development Plan (CPBR 11.6, target 64), further follow-up of the
cohort of congenital heart defects found in the mentioned epidemiological trial was done.
Trial termination was also the start point for further investigation of the all population covered
by the trial on the selected area.

Analysis of the results obtained showed, that prolonged observation of the population under
the study enabled to detect further 56 cases of congenital heart defects (Group I). Among
those defects, there was significantly higher occurrence of atrial septal defect and aortic
stenosis, in comparison with the rest of study group (Group II). On the opposite, in the newly
detected cases group, there was lower incidence of Fallot’s tetralogy. It was also proved, that
atrial septal defect was detected more frequently in females, and coarcation of aorta in males.
Further analysis revealed, that the cause of delayed detection of defects in Group I was faint
manifestation of heart defect symptoms and absence of significant haemodynamic
disturbances. Delay of detection had no negative impact on the treatment and its results.
Assessment of the incidence of particular types of congenital heart defects in both Groups
proved, that ventricular septal defect was the most common type of defect, with relative
incidence in all types defects equal 33.93% in Group I and 45.02% in Group II. Consequitive
type in order of frequency were in Gruop I atrial septal defect (23.43%), aortic stenosis
(23.21%), persistent arterial duct (8.93%) and pulmonary stenosis (7.14%), whereas in Group
IT after ventricular defect it was pulmonary stenosis (9.65%), persistent arterial duct (8.93%),
atrial septal defect (8.36%) and aortic stenosis (4.50%). Other types of heart defects were less

common. (see Tab. 7., Fig. 2.).
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Analysis of cases present in the Group I and II showed, that 55% of all cases in these Groups
were detected in the neonatal period, further 27% up to age of 12 months, only 2.7% in the
second year of life, and 15.3% later. All cyanotic defects and those with significant
haemodynamic disturbances were detected in the first year of life.

Review of clinical assessment in the beginning of observation period, by comparison with
final examination at the end of the study showed more frequent occurrence of heart failure in
patients in the Group II at the beginning of the trial, while this difference was not present in
the final assessment. In the Group II spontaneous involution of the defect was more frequent.
Patients were operated on in the two Groups with similar frequency (see Tab. 9.).

In 131 children after surgical or interventional treatment, 24.4% does not require further
follow-up (significantly more often in Group I), and 48.9% with no significant haemodynamic
disturbances needs long follow-up. In 10.7% of cases after surgical or interventional
treatment, pharmacologic treatment is needed due to residuals or sequels. Out of 236 patients
treated neither surgically nor interventionally, the treatment was completed in 52.5%, further
30.9% need long follow-up (significantly more often in Group I), 3.8% needs pharmacologic
treatment (see Tab. 10. and 11.). It was proved, that the risk of death was higher in Group II,
and in the boys. (see Fig. 5.)

The patients after surgical or interventional treatment of the defects with significant

haemodynamic disturbances need further long follow-up.
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