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PODSUMOWANIE PRZYPADKU

Autorzy przedstawili przypadek 30-letniego mezczyzny z nieskorygowanym wrodzonym
ubytkiem przegrody migdzykomorowej, dwuptatkowa zastawka aortalng, tetniakiem aorty
wstepujacej 1 podjerzeniem nadci$nienia ptucnego. W chwili obecnej pacjent z objawami
sinicy centralnej, niewydolno$ci serca w klasie funkcjonaley NYHA II/III. Gtownag kwestig
jest dalsza farmakoterapia i ewentualne leczenie chirurgiczne.

DYSKUSJA

Ubytek przegrody miedzykomorowej (VSD) jest bardzo czesta wrodzong wadg serca u dzieci,
ale ze wzgledu na czeste zamknigcie spontaniczne i rutynowe leczenie chirurgiczne w okresie
dziecigcym, jest rzadziej spotykane u dorostych. Sg dostepne liczne wyniki badan na temat
dlugoterminowej obserwacji matych VSD, ktore nie zostaty zamknigte w okresie dziecinstwa.
Okoto jednej trzeciej pacjentéw leczonych poczatkowo farmakologicznie wymaga interwencji
chirurgicznych w p6zniejszym okresie zycia.

Najczestsze wskazania do leczenia chirurgicznego obejmuja: AR, rozstrzen lewej komory, 1
nadci$nienie ptlucne. Zamknigcie tata 1 dostep przezprzedsionkowy sa wykorzystywane
najczesciej. Zamknigcie szwem jest najczesciej stosowane u pacjentow z resztkowym VSD,
ktory jest obecny u 18% pacjentdéw po operacji, a u 24% w obserwacji odlegtej.(1)

Wskazania do operacji tetniaka aorty wstepujacej oparte sg przede wszystkim na S$rednicy
aorty 1 wywodza si¢ z badan dotyczacych historii naturalnej i zakresie ryzyka powiktan
ocenianego przed planowang operacja. Wedlug wytycznych operacja powinna by¢ wykonana
u pacjentow z BAV, ktoérzy maja maksymalng srednice aorty >55 mm; W tej grupie chorych
wystepuja mniejsze ryzyko powiktan niz u chorych z zespotem Marfana. Nizszy prog 50 mm
mozna rozwazy¢ u chorych z dodatkowymi czynnikami ryzyka, takimi jak dodatni wywiad
rodzinny, nadcis$nie tetnicze, koarktacja aorty lub zwigkszenie §rednicy aorty >3 mm / rok, a
takze w zalezno$ci od wieku, masy ciata, chorob wspdtistniejacych i1 rodzaju zabiegu.
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NATIOMAL COHESION STRATES

Niezaleznie od etiologii operacja powinna by¢ wykonywana u pacjentow o maksymalnej
srednicy aorty >55 mm (2).

Tetnicze nadcis$nienie plucne w réoznym stopniu jest stosunkowo czgsto zwigzane z wrodzong
wada serca u dorostych. W zaleznosci od wielko$ci 1 umiejscowienia wady serca, a takze od
wykonanej operacji naprawczej tetnicze nadci$nienie plucne moze wigzaé si¢ lub nie z
odwroceniem przecieku i sinicg. Sinica jest czgstym objawem u pacjentow z wrodzonymi
wadami serca i nadci$nieniem plucnym. Przeciek prawo-lewy zmniejsza zawarto$¢ tlenu w
krwi tetniczej 1 jest zwigzane z wtornym niedotlenieniem, co prowadzi do powikian
wielonarzadowych. Terapia celowan nadci$nienia plucnego rdéznymi lekami, w tym
analogami prostacykliny w réznych formach, tlenkiem azotu, inhibitorami fosfodiesterazy,
takimi jak sildenafil i antagonistami receptora endoteliny, takimi jak bosentan, wykazala
korzystne dzialanie u pacjentow z idiopatycznym tetniczym nadci$nieniem plucnym. Do
niedawna niewiele bylo dowodoéw na skutecznos$¢ tych lekow u pacjentéw z wrodzong wada
serca lub zespolem Eisenmengera. Ponadto podnosi si¢ problem nasilenia przecieku prawo-
lewego z powodu jednoczesnego zmniejszenia obwodowego oporu naczyniowego. Ostatnie
badania wykazaty pozytywne dzialanie analogéw prostacykliny, w tym poprawe wydolnosci,
wysycenia tlenem 1 hemodynamiki ptuc u pacjentéw z wrodzong wada serca i nadci§nieniem
ptucnym. (3)

OPINIA EKSPERTA

Nie ma jednoznacznych dowodoéw na skuteczno$¢ lekow specyficznych dla PAH u pacjentow
z wrodzong wadg serca lub zespotem Eisenmengera. U chorego powinno by¢ kontynuowane
typowe leczenie farmakologiczne niewydolnos$ci serca. W oparciu o aktualny stan kliniczny
chorego nalezy rowazy¢ chirurgiczne zamkniecie VSD oraz operacj¢ naprawczg t¢tniaka
aorty.
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