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PODSUMOWANIE PRZYPADKU 

Autorzy przedstawili przypadek 30-letniego mężczyzny z nieskorygowanym wrodzonym 

ubytkiem przegrody międzykomorowej, dwupłatkową zastawką aortalną, tętniakiem aorty 

wstępującej i podjerzeniem nadciśnienia płucnego. W chwili obecnej pacjent z objawami 

sinicy centralnej, niewydolności serca w klasie funkcjonalej NYHA II/III. Główną kwestią 

jest dalsza farmakoterapia i ewentualne leczenie chirurgiczne.  

 

DYSKUSJA 

Ubytek przegrody międzykomorowej (VSD) jest bardzo częstą wrodzoną wadą serca u dzieci, 

ale ze względu na częste zamknięcie spontaniczne i rutynowe leczenie chirurgiczne w okresie 

dziecięcym, jest rzadziej spotykane u dorosłych. Są dostępne liczne wyniki badań na temat 

długoterminowej obserwacji małych VSD, które nie zostały zamknięte w okresie dzieciństwa. 

Około jednej trzeciej pacjentów leczonych początkowo farmakologicznie wymaga interwencji 

chirurgicznych w późniejszym okresie życia. 

Najczęstsze wskazania do leczenia chirurgicznego obejmują: AR, rozstrzeń lewej komory, i 

nadciśnienie płucne. Zamknięcie łatą i dostęp przezprzedsionkowy są wykorzystywane 

najczęściej. Zamknięcie szwem jest najczęściej stosowane u pacjentów z resztkowym VSD, 

który jest obecny u 18% pacjentów po operacji, a u 24% w obserwacji odległej.(1) 

Wskazania do operacji tętniaka aorty wstępującej oparte są przede wszystkim na średnicy 

aorty i wywodzą się z badań dotyczących historii naturalnej i zakresie ryzyka powikłań 

ocenianego przed planowaną operacją. Według wytycznych operacja powinna być wykonana 

u pacjentów z BAV, którzy mają maksymalną średnicę aorty ≥55 mm; W tej grupie chorych 

występuja mniejsze ryzyko powikłań niż u chorych z zespołem Marfana. Niższy próg 50 mm 

można rozważyć u chorych z dodatkowymi czynnikami ryzyka, takimi jak dodatni wywiad 

rodzinny, nadciśnie tętnicze, koarktacja aorty lub zwiększenie średnicy aorty >3 mm / rok, a 

także w zależności od wieku, masy ciała, chorób współistniejących i rodzaju zabiegu. 
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Niezależnie od etiologii operacja powinna być wykonywana u pacjentów o maksymalnej 

średnicy aorty ≥55 mm (2). 

Tętnicze nadciśnienie płucne w różnym stopniu jest stosunkowo często związane z  wrodzoną 

wadą serca u dorosłych. W zależności od wielkości i umiejscowienia wady serca, a także od 

wykonanej operacji naprawczej tętnicze nadciśnienie płucne może wiązać się lub nie z 

odwróceniem przecieku i sinicą. Sinica jest częstym objawem u pacjentów z wrodzonymi 

wadami serca i nadciśnieniem płucnym. Przeciek prawo-lewy zmniejsza zawartość tlenu w 

krwi tętniczej i jest związane z wtórnym niedotlenieniem, co prowadzi do powikłań 

wielonarządowych. Terapia celowan nadciśnienia płucnego różnymi lekami, w tym 

analogami prostacykliny w różnych formach, tlenkiem azotu, inhibitorami fosfodiesterazy, 

takimi jak sildenafil i antagonistami receptora endoteliny, takimi jak bosentan, wykazała 

korzystne działanie u pacjentów z idiopatycznym tętniczym nadciśnieniem płucnym. Do 

niedawna niewiele było dowodów na skuteczność tych leków u pacjentów z wrodzoną wadą 

serca lub zespołem Eisenmengera. Ponadto podnosi się problem nasilenia przecieku  prawo-

lewego z powodu jednoczesnego zmniejszenia obwodowego oporu naczyniowego. Ostatnie  

badania wykazały pozytywne działanie analogów prostacykliny, w tym poprawę wydolności,  

wysycenia tlenem  i hemodynamiki płuc u pacjentów z wrodzoną wadą serca i nadciśnieniem 

płucnym. (3)  

 

OPINIA EKSPERTA 
 

Nie ma jednoznacznych dowodów na skuteczność leków specyficznych dla PAH u pacjentów 

z wrodzoną wadą serca lub zespołem Eisenmengera. U chorego powinno być kontynuowane  

typowe leczenie farmakologiczne niewydolności serca.  W oparciu o aktualny  stan kliniczny 

chorego należy roważyć chirurgiczne zamknięcie VSD oraz operację naprawczą tętniaka 

aorty.    

 

 

REFERENCJE 
. 

 
1. Mongeon FP, Burkhart HM,  Ammash MN et al. Indications and Outcomes of 

Surgical Closure of Ventricular Septal Defect in Adults. JACC Cardiovasc Interv. 

2010 Mar;3(3):290-297.   

2. The Task Force for the Diagnosis and Treatment of Aortic Diseases of the European 

Society of Cardiology (ESC). 2014 ESC Guidelines on the diagnosis and treatment of 

aortic diseases. European Heart Journal. 2014;35:2873–2926. 

3. Diller GP, Gatzoulis MA. Pulmonary Vascular Disease in Adults With Congenital 

Heart Disease. Circulation. 2007; 115: 1039-1050.  

 

 

 


