R E G | O M bpmi@szpitalip2 krakow pl DEVELOPMENT FUND

NATIONAL COHESION STRATES Lo
waann szpitalip2 krakow.pl

REGIONAL The John Paul 11 Hospital EUROPEAN UNION
H sRocravive 141 Matopolska s Lo oo

Opinia Eksperta

"Development of the European Network in Orphan Cardiovascular Diseases"
,,R0zszerzenie Europejskiej Sieci Wspotpracy ds Sierocych Chorob Kardiologicznych”

EKSPERT: Dr Agata Lesniak-Sobelga, kardiolog
Afiliacja: Klinika Chorob Serca i Naczyn, Krakowski Szpital

Specjalistyczny im. Jana Paw?a |1, Krakow, Polska

PODSUMOWANIE PRZYPADKU

24-letnia pacjentka z wrodzong wada serca - anomalig Ebsteina (EA), z wspotistniejgcym
zespotem preekscytacji (z.WPW), po dwukrotnym zabiegu ablacji RF dodatkowej $ciezKi
przewodzenia w lokalizacji lewostronnej tylno-przegrodowej (2006, 2007r), obecnie w 27
tyg. cigzy. Zgtaszane dolegliwosci - kofatania serca, uogolnione zmeczenie, bez dusznosci,
bolu w klatce piersiowej, omdlen. Aktualnie leczona propafenonem 3 x 75 mg oraz meto-
prololem 1x 23,75 mg. Badanie echokardiograficzne wykazato przemieszczenie ptatka prze-
grodowego zastawki trojdzielnej o 45 mm, powickszenie prawej komory (RV: 27,6 cm?),
prawego przedsionka (RA: 33 cm?), prawidtowa czynno$¢ prawej komory, nie stwierdzono
komunikacji migdzyprzedsionkowej. W 24-godzinnym monitorowaniu ekg zarejestrowano
rytm zatokowy miarowy, o sredniej czestosci 81/min, cechy preekscytacji, nie stwierdzono

istotnych zaburzen rytmu serca.
DYSKUSJA
Anomalia Ebsteina (EA) jest rzadko wystepujaca wrodzong wadg serca (0,3% - 0,5% catej

populacji), zwigzang z przemieszczeniem platkow zastawki trojdzielnej i jej niedomykal-
noscig (1).
Czestymi stanami wspotistniejacymi z EA sa ubytek w przegrodzie migdzyprzedsionko-

wej/przetrwaty otwor owalny (ASD/PFO u 80% - 94% chorych) oraz zespot Wolffa-

Parkinsona-White’a (u 6%—-36%) (2,3), mogacy powodowac tachykardie nadkomorowe
(4,5).
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Zaburzenia hemodynamiczne wystepujace w ciazy zalezg gtownie od stopnia cigzkosci
niedomykalno$ci zastawki trojdzielnej oraz wydolnosci prawej komory. U ciezarnych
z powiekszeniem i upo$ledzeniem kurczliwosci prawej komory zwigkszenie objetosci
wyrzutowej moze by¢ zle tolerowane i powodowac¢ nasilenie niedomykalnosci zastawki
trojdzielnej, wzrost ciSnienia w prawym przedsionku oraz zwigkszenie prawo - lewego
przecieku. Nawet ciezka niedomykalno$¢ trojdzielna z towarzyszaca niewydolnoscia serca
moze by¢ leczona zachowawczo w czasie cigzy. Leczenie obejmuje terapi¢ niewydolnosci
serca oraz arytmii (4).

W grupie chorych z sinicg odnotowano wigksza czesto$¢ utraty ptodéw, porodow
przedwczesnych oraz nizszej wagi urodzeniowej noworodkow (6). Pacjentki z sinica i/lub
niewydolnoscig serca powinny by¢ operowane przed cigzg lub nalezy cigze odradzac.

U pacjentek, u ktérych nie stwierdzono sinicy ani cech niewydolnosci serca (11 klasa ryzyka
wg WHO) cigza jest zazwyczaj dobrze tolerowana (4).

W czasie cigzy moze ulec nasileniu czestos¢ wystepowania zaburzen rytmu serca, co jest
zwigzane z gorszym rokowaniem. U kobiet z EA oraz wspétistniejagcym przeciekiem na
poziomie przedsionkow w czasie cigzy moze dojs¢ do odwrocenia przecieku, wystapienia
sinicy oraz zatorowosci skrzyzowanej (7, 8).

W wigkszosci przypadkow zalecany jest porod drogami natury (4). Ryzyko dziedziczenia
wrodzonej wady serca u potomstwa okreslane jest na 4% - 6% (6, 9).

OPINIA EKSPERTA

Zaleca si¢ systematyczne kontrole kliniczne, echokardiograficzne, monitorowanie ekg,
Holter ekg, utrzymanie dotychczasowej terapii propafenonem (FDA C) oraz metoprololem
(FDA C).
W przypadku wystapienia dekompensacji krazenia, cech dysfunkcji prawo-komorowej w

badaniu echokardiograficznym, groznych form arytmii wskazane wczesniejsze rozwigzanie
cigzy przez cigcie cesarskie. Przy dobrej tolerancji cigzy zalecany jest poroéd drogami natury.
Sposob prowadzenia porodu ma na celu wyeliminowanie czynnikéw prowadzacych to
rozwoju niewydolnosci serca, sinicy, arytmii - poprzez utrzymanie rytmu zatokowego,
zniesienie bolu (znieczulenie zewnatrzoponowe) oraz skrocenie 11 okresu porodu (10).

Profilaktyka infekcyjnego zapalenia wsierdzia nie jest wymagana u ci¢zarnych z anomalia

Ebsteina.
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PODSUMOWANIE
U pacjentek z anomalig Ebsteina, u ktorych nie stwierdzono sinicy, cech niewydolnosci serca,

komunikacji na poziomie przedsionkéw (11 klasa ryzyka wg WHO) cigza jest zazwyczaj

dobrze tolerowana, niemniej jednak multidyscyplinarna opieka jest zalecana.
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