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w 2021 r.

Wstep

W 2020 r. Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne
(European Society of Cardiology — ESC) opublikowato
aktualizacje wytycznych dotyczacych postepo-
wania u dorostych z wrodzonymi wadami serca
(adult congenital heart disease — ACHD) [1]. W ciggu
10 lat od poprzedniej wersji nagromadzono wiele
nowych danych naukowych, wprowadzono nowo-
czesne metody diagnostyczne i terapeutyczne,
zwlaszcza w zakresie kardiologii interwencyjnej,
ktére zostaty podsumowane i ocenione w nowym
dokumencie.

Koniecznos$¢ aktualizacji stanu wiedzy wynika
takze ze wzrostu liczebnosci specyficznej grupy
0s6b dorostych z wrodzonymi wadami serca, ktéra
znacznie przewyzsza juz liczebnos$¢ populacji dzieci
z wrodzonymi wadami serca. Czestos¢ wystepowa-
nia wrodzonych wad serca na $wiecie wynosi ok.
9/1000 noworodkéw. Dzieki postepowi w kardiochi-
rurgii i kardiologii dzieciecej ponad 90% tych os6b
osigga wiek dorosty.

Wrodzone wady serca zostaty po raz pierwszy ofi-
cjalnie podzielone na podstawie ztozonosci anato-
micznej wady na trzy podgrupy: tagodne, umiarko-
wane i ciezkie. Nalezy jednak pamieta¢, ze nawet
tagodna anatomicznie wada, np. ubytek w prze-
grodzie miedzyprzedsionkowej, zostanie zaliczona
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do grupy ciezkich, jezeli w jej przebiegu pojawi sie
powazne powiktanie. W tabeli 1 przedstawiono
aktualna klasyfikacje wrodzonych wad serca.
Populacja ACHD jest bardzo niejednorodna, co
wynika z r6znorodnosci wad, mozliwosci ich wspét-
istnienia, wykonanych zabiegéw naprawczych oraz
odmiennego przebiegu choroby nawet w obrebie
tego samego rozpoznania. Z tego powodu autor-
ka postanowita skupic¢ sie przede wszystkim na
omodwieniu ogdlnych zagadnien, tj. najczesciej
spotykanych powiktan, mozliwosci prokreacji, stylu
zycia i zachowan prozdrowotnych (ryc. 1). Bardziej
szczegbtowo zostang omowione tylko najczesciej
wystepujace wady, zwlaszcza w kontekscie wspot-
pracy miedzy personelem medycznym na réznych
poziomach opieki zdrowotne;j.

Zagadnienia ogdlne

Niewydolnos¢ serca
Niewydolnos¢ serca (heart failure — HF) to najczest-
sze powikfanie w populacji ACHD - wystepuje u ok.
20-50% pacjentow i jest gtéwna przyczyng zgo-
noéw w tej grupie. Liczba chorych z HF jest jednak
niedoszacowana, poniewaz objawy moga zostaé
niezauwazone przez samych pacjentéw, od dzie-
cinstwa przyzwyczajonych do gorszej wydolnosci
fizycznej. Podtoze HF w tej populacji moze sie wia-
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Tabela 1. Klasyfikacja wrodzonych wad serca pod
wzgledem ztoZzonosci anatomicznej

tagodne

» ASD typu ostium secundum, ASD typu zatoki zylnej,
VSD, PDA, po korekgji oraz bez powiktan wady

- izolowany maty ASD, VSD lub PDA

- izolowana wrodzona wada aortalna i dwuptatkowa
zastawka aortalna

- izolowana wrodzona wada mitralna

- tagodna izolowana stenoza ptucna

Umiarkowane

+ ASD typu ostium secundum, VSD, PDA umiarkowane
lub duze, bez korekgji

+ koarktacja aorty

+ nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych (catkowity lub
czesciowy)

+ przetozenie wielkich naczyn po korekgji
anatomicznej (arterial switch)

« stenoza ptucna umiarkowana lub ciezka,
obwodowa stenoza ptucna

. tetralogia Fallota po korekgji

« tetniak zatoki Valsalvy

« wspolny kanat przedsionkowo-komorowy
(czesciowy lub catkowity), wiaczajac ASD typu
ostium primum

« zespot Ebsteina

+ zespot Marfana

+ zesp6t Turnera

Ciezkie

- atrezja ptucna

» dwuujsciowa prawa komora

- kazda wada po operacji Fontana

- kazda wada powiktana choroba naczyn ptucnych
(whaczajac zespét Eisenmengera)

- kazda wada siniczna (operowana lub
nieoperowana)

« przerwanie ciggtosci tuku aorty

« przetozenie wielkich naczyn po korekgji
wewnatrzprzedsionkowej (atrial switch)

- serce jednokomorowe (wtaczajac dwunaptywowa
lewa komore, atrezje tréjdzielng lub mitralna,
zespot hipoplazji lewego serca)

« wspdlny pien tetniczy

ASD (atrial septal defect) — ubytek w przegrodzie miedzyprzed-
sionkowej, VSD (ventricular septal defect) — ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej, PDA (patent ductus arteriosus) - przetrwaty
przewdd tetniczy.

zac ze specyfikag wady, ale nie nalezy zapominac
o narastajacym z wiekiem ryzyku wystapienia ty-
powych choréb sercowo-naczyniowych (choroba
niedokrwienna, nadcisnienie tetnicze).

Postepowanie terapeutyczne w HF powinno przede
wszystkim uwzgledni¢ mozliwosci leczenia zabiego-
wego - reoperadji lub interwencji zabiegowej (w tym
rébwniez zastosowanie urzadzen wszczepialnych),
jednak u wielu chorych mozliwe jest tylko leczenie
farmakologiczne. Pomimo braku dowodéw na sku-
tecznos$¢ leczenia proponowane jest postepowanie
wg ogdlnie przyjetych zasad. Postepowanie jest

podobne bez wzgledu na to, czy komora systemowg
jest komora lewa czy prawa (jak w skorygowanym
przetozeniu wielkich naczyn, przetozeniu wielkich
naczyn po operacji przedsionkowej). Wazne sg jed-
nak pewne szczegdlne dla tej populacji wskazania.
Stosowanie diuretykéw u pacjentéw uzaleznio-
nych od powrotu zylnego (po operacji przetozenia
wielkich naczyh metoda wewnatrzprzedsionkows,
z pojedyncza komorg po operacji Fontana) powin-
no by¢ bardzo ostrozne i starannie monitorowane,
by nie zmniejszy¢ rzutu serca. Réwniez ostroznie
nalezy stosowac leki z grupy inhibitoréw konwer-
tazy angiotensyny (angiotensin-converting-enzyme
inhibitors — ACEI) oraz sartandw, ktére rozszerzajg na-
czynia obwodowe. Istniejg pojedyncze obiecujace
doniesienia dotyczace wykorzystania sakubitrylu/
walsartanu w terapii niewydolnosci serca u chorych
z ACHD, jednak wyniki badan z randomizacja nie sg
jeszcze dostepne.

Zaburzenia rytmu i przewodzenia

Wsrod pacjentéw z wrodzong wada serca mozna na-
potkac wszystkie rodzaje zaburzen rytmu, cho¢ nie-
ktére malformacje lub metody ich korekgji sprzyjaja
wystapieniu specyficznego rodzaju arytmii [1, 2].
Oiile pojedyncze silne uderzenia czy ,potykanie sie”
serca zazwyczaj $wiadcza o wystepowaniu niegroz-
nych dodatkowych pobudzen, o tyle kilkuminu-
towe napady szybkiego rytmu powinny sktoni¢ do
poszerzenia diagnostyki. Najczestsza forma arytmii
u chorych z ACHD jest wewnatrzprzedsionkowy
czestoskurcz nawrotny (intraatrial reentrant tachy-
cardia - |ART), w ktérym substratem do pojawienia
sie arytmii sg blizny pooperacyjne w obrebie przed-
sionkéw. Do tej grupy zalicza sie takze trzepotanie
przedsionkéw. Wspdlng cecha charakterystyczng
IART jest tendencja do szybkiego przewodzenia
aktywnosci przedsionkéw do komér w stosunku
1:1, co moze szybko pogorszy¢ stan hemodyna-
miczny pacjenta. Wymaga to pilnego skierowania
chorego do najblizszego szpitala w celu wykonania
kardiowersji.

Kluczowe dla 0s6b z ACHD jest utrzymanie rytmu
zatokowego. U pacjentéw z napadem arytmii istnie-
je ryzyko szybkiej dekompensacji uktadu krazenia
przy przedtuzonej utracie synchronii przedsion-
kowo-komorowej, dlatego preferuje sie wykona-
nie kardiowersji elektrycznej bez wzgledu na czas
terapii przeciwkrzepliwej. Najczestszg strategia
jest wykonanie przezprzetykowego badania echo-
kardiograficznego przed umiarowieniem rytmu
w celu wykluczenia skrzepliny w uszku lewego

LEKARZ POZ 6/2020 I



Wrodzona wada serca - choroba
na cate zycie

ryzyko dziedziczenia wady

3

KOMENTARZE | OMOWIENIA WYTYCZNYCH

liczne operacje i zabiegi

O

nagte hospitalizacje

l
-® @

komplikacje w ciazy : 4’r’j‘ nietolerancja wysitku

- powikfania u matki i ptodu 'l'"*nt

depresja

endocarditis

obnizona jakos$¢ zycia

nadcisnienie tetnicze

arytmia,
nagty zgon sercowy

VWY

0
L o

powikfania wiericowe,
zespoty aortalne

Rycina 1. Wrodzona wada serca - choroba na cate zycie

e @5

farmakoterapia przez cate zycie

-" P

udar, powikfania
neurologiczne

obnizona $rednia przezycia
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przedsionka. Przy braku dostepnosci badania i ce-
chach narastajacej niestabilno$ci hemodynamicz-
nej u chorego nie nalezy wstrzymywac wykonania
pilnej kardiowersji elektrycznej. Niezaleznie od
postepowania w trybie pilnym, planowe skierowa-
nie takiego pacjenta do osrodka referencyjnego
pozwala na ustalenie postepowania z uwzglednie-
niem wskazan do zastosowania lekow antyaryt-
micznych, przewlektej antykoagulacji oraz leczenia
zabiegowego. Nowe wytyczne podkreslajg wiekszg
skutecznos¢ i dostepnosc zabiegdéw ablacji, ktore
w wielu przypadkach sa u pacjentéw ACHD lecze-
niem pierwszego wyboru, uwazanym za lepsze
i bezpieczniejsze w stosunku do dtugotrwatej far-
makoterapii.

Leki antyarytmiczne preferowane w tej populacji
to B-blokery i blokery kanatéw wapniowych, ktére
zwalniaja szybkie przewodzenie w wezle przed-
sionkowo-komorowym. Z uwagi na aktywnos¢ ino-
tropowo ujemna nalezy ich jednak unika¢ w przy-
padku dysfunkcji skurczowej komory systemowe;j.

Blokery kanatu wapniowego nie sg takze zaleca-
ne w przypadku zespotu preekscytacji, czestego
zwtaszcza w zespole Ebsteina i skorygowanym
przetozeniu wielkich naczyn.

Amiodaron mozna rozwazy¢ w przypadku nawro-
téw migotania lub trzepotania przedsionkéw,
zwiaszcza u chorych z dysfunkcja i przerostem ko-
mory systemowej oraz choroba wiencowa, jesli
ablacja okazata sie nieskuteczna lub niemozliwa.
Dtugotrwata terapia amiodaronem moze powo-
dowac liczne powiktania, szczegdlnie u mtodych
chorych, najczesciej zaburzenia funkgji tarczycy.
Jesli jest ona konieczna, mozna rozwazy¢ wigczenie
suplementacji hormonami tarczycy w przypadku
niedoczynnosci, a przy nadczynnosci skierowanie
pacjenta na zabieg ablacji tarczycy przy uzyciu jodu
radioaktywnego.

Typowe objawy bradykardii, takie jak zawroty gto-
wy, stany przedomdleniowe, omdlenia, powinny
sktoni¢ do niezwtocznego wykonania holterow-
skiego badania EKG. Zaburzenia przewodzenia
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moga by¢ efektem samej wady i operacji, ale takze
stosowania lekdw antyarytmicznych. Bradykardia
moze wynika¢ zaréwno z choroby wezta zatoko-
wego (zwlaszcza u pacjentéw z zespotem Ebsteina,
po operacji Fontana), jak i bloku przedsionkowo-
-komorowego (po operacji kanatu przedsionkowo-
-komorowego, w skorygowanym przetozeniu wiel-
kich tetnic). Pacjenci z ACHD sa bardziej podat-
ni na zaburzenia hemodynamiczne wynikajace
z bradykardii w poréwnaniu z chorymi bez wady
strukturalnej serca. Z tego powodu wskazania do
wszczepienia stymulatora sa wg najnowszych wy-
tycznych szersze niz w ogdlnej populacji - takie
postepowanie powinno by¢ rozwazone réwniez
u chorych bez objawéw z rytmem serca w ciggu
dnia < 40 uderzen/min lub z pauzami > 3s.

Leki przeciwkrzepliwe

Skale ryzyka powiktan zakrzepowo-zatorowych
uzywane w populacji ogdlnej (np. skala CHADS,-
-VASc) nie znajduja zastosowania w tej populacji.
U chorych z napadowym migotaniem przedsion-
kow lub IART i wada umiarkowang lub ciezka re-
komenduje sie terapie przeciwkrzepliwa. Mozna
stosowac zaréwno leki z grupy antagonistéw wita-
miny K (vitamin K antagonist - VKA), jak i nowo-
czesne doustne antykaogulanty (apiksaban, rywa-
roksaban, dabigatran).

Pacjenci z sinicg sg szczegdlnie narazeni zaréwno
na powikfania zakrzepowe, jak i krwotoczne — w tej
grupie chorych decyzja o antykoagulacji jest podej-
mowana indywidualnie.

Nadcis$nienie ptucne

W populacji ACHD rozréznia sie kliniczne podtypy
nadcisnienia ptucnego (pulmonary hypertension —
PH) — moze by¢ ono zwigzane z obecnoscia przecie-
ku systemowo-ptucnego (ASD, VSD) lub z zespotem
Eisenmengera, w ktérym kierunek przecieku jest
juz prawo-lewy. Moze tez pojawi¢ sie wiele lat po
operacji naprawczej - jako odzwierciedlenie zwiek-
szonej przezywalnosci chorych i pézne powikfanie
wady. Obserwuje sie tez PH przypadkowo wspéfist-
niejace (najczesciej z matymi defektami) - ten ro-
dzaj nadci$nienia jest traktowany jako idiopatyczne
i wigze sie z gorszym rokowaniem.

Podejrzenie PH stawiane na podstawie badania
echokardiograficznego powinno by¢ ostatecznie
potwierdzone metoda inwazyjna — w cewnikowa-
niu prawostronnym serca. Pozwala ono odrézni¢
nadciénienie ptucne przedwitosniczkowe (tetnicze)
od zawtosniczkowego (charakterystyczne dla cho-

réb lewego serca, wynikajace z biernego przenie-
sienia wysokich cis$niefi napetnienia lewej komory
na tozysko ptucne). Aktualne wytyczne podkreslaja
dobre wyniki celowanego leczenia tetniczego nad-
cisnienia ptucnego u pacjentéw z ACHD. Obiecujace
wyniki daja wszystkie grupy lekéw (antagonisci
receptora endoteliny, inhibitory fosfodieastrazy 5,
analogi prostacykliny), jednak najlepiej przebadane
w tej populacji s bosentan i sildenafil, od ktérych
standardowo rozpoczyna sie terapie.

W leczeniu PH u tych chorych wazne jest takze
okreslenie $cistych wskazan dotyczacych trybu
zycia. Powinni oni unika¢ intensywnych wysitkéw
fizycznych. Obowiazuje profilaktyka infekcyjnego
zapalenia wsierdzia. Cigza u takich pacjentek jest
przeciwwskazana.

Sinica

Sine zabarwienie skéry i bton sluzowych moze wy-
stapi¢ w wadach przeciekowych, w ktérych docho-
dzi do prawo-lewego przecieku krwi na poziomie
jam serca lub duzych naczyn. Sinica bywa tez ob-
serwowana w rzadkich sytuacjach wad pierwotnie
siniczych - najczesciej u chorych z nieoperowana
pojedyncza komora. W ramach adaptacji i popra-
wy utlenowania tkanek obwodowych pojawia sie
wtérna nadkrwistosc i zwiekszony rzut minutowy.
U wiekszosci pacjentéw przez wiele lat obserwuje
sie stan wzglednej rownowagi, ktéra moze by¢ fa-
two zachwiana przez przejsciowe stany chorobowe,
w tym infekcje, krwawienia, zaburzenia funkgji tar-
czycy, a takze niepotrzebne interwencje medyczne,
np. upusty krwi. Objawy nadlepkosci krwi sa mato
prawdopodobne przy wartosci hematokrytu < 65%.
Ponadto czesto obserwowany u chorych z sinica
niedoboér zelaza moze manifestowac sie podobnie
(bole gtowy, ostabienie, zawroty gtowy, parestezje
w obrebie palcéw i ust), co bywa mylnie interpre-
towane jako wskazanie do upustu krwi. Wskazania
do flebotomii sg wspotczesnie bardzo ograniczone,
a w naszym przekonaniu nie powinno sie ich wy-
konywac - powoduja niedobdr zelaza i zwiekszaja
ryzyko powiktan zatorowo-zakrzepowych spowo-
dowanych ubogimi w zelazo mikrocytami.

Nalezy tez pamietac, ze u pacjentédw z sinicg poziom
hemoglobiny i hematokrytu mieszczacy sie w gor-
nej granicy normy laboratoryjnej prawdopodobnie
$wiadczy o wzglednej niedokrwistosci, co wymaga
wiaczenia suplementacji zelazem (zwtaszcza gdy
MCV < 80 fl). Z kolei hiperurykemia wynikajgca ze
zwiekszonego obrotu erytocytéw powinna by¢ le-
czona standardowymi lekami dopiero w przypadku
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wystapienia objawéw. Pacjenci z sinica wymagaja
profilaktycznej dawki antybiotyku przed kazda
wizyta u dentysty.

Zaburzenia hemostazy u 0séb z sinica sa bardzo
czestym i ztozonym problemem. Wynikaja z niepra-
widtowosci w zakresie ptytek krwi i zaburzen w ob-
rebie drég krzepniecia (obnizony poziom czynnikéw
krzepniecia, zwiekszona aktywnos¢ fibrynolityczna).
Spontaniczne krwawienia najczesciej sa mato nasilo-
ne i samoograniczajace (krwawienie z dzigset, nosa,
krwioplucie). Z kolei powiktania zakrzepowe takze
wynikaja z dysfunkcji drég krzepniecia, poszerzenia
jam serca, obecnosci sztucznych materiatéw i zabu-
rzen czynnosci srodbtonka. Zaburzenia hemostazy
nie chronia przed powiktaniami zakrzepowymi —
w przypadku trzepotania lub migotania przedsion-
kéw nalezy rozwazyc¢ leki z grupy VKA.

Specyficzng grupg osob z sinica sg chorzy z zespo-
tem Eisenmengera. Rozpoznaje sie go u pacjentéw
z pierwotng wada przeciekowa (np. ubytek prze-
grody miedzyprzedsionkowej), u ktérych dochodzi
do trwatego wzrostu cisnienia w krazeniu ptucnym
przewyzszajacego wartosci cisnienia systemowego.
Obserwuje sie wéwczas odwrécenie kierunku prze-
cieku z prawych do lewych jam i w konsekwengji sini-
ce centralna. Dla tych oséb wskazane jest rozwazenie
terapii nadcisnienia ptucnego lekami celowanymi,
ktéra poprawia zaréwno jakos¢ zycia, jak i rokowanie.

Infekcyjne zapalenie wsierdzia
Ryzyko wystapienia infekcyjnego zapalenia wsier-
dzia (IZW) jest wyzsze w grupie ACHD niz w ogol-
nej populacji. Profilaktyka IZW opiera sie gtéwnie
na promowaniu higienicznego trybu zycia. Warto
przypomina¢ pacjentom o higienie skéry - leczy¢
przewlekte stany zapalne, a takze odradza¢ tatu-
owanie lub kolczykowanie ciata. Bardzo istotne jest
zwrdcenie uwagi na higiene jamy ustnej i regularne
kontrole dentystyczne co 6 miesiecy. Profilaktyka
antybiotykowa w postaci pojedynczej dawki amo-
ksycyliny lub klindamycyny 30-60 min przed wizyta

u stomatologa jest aktualnie ograniczona do naste-

pujacych przypadkow:

«  po przebytym IZW,

+  po wszczepieniu protez zastawkowych (w tym
protez implantowanych przezcewnikowo),

«  wwadzie siniczej,

+ 6 miesiecy po zabiegu kardiochirurgicznym
z uzyciem sztucznego materiatu lub dozywot-
nio, gdy po operacji stwierdza sie rezydualny
przeciek w okolicy taty lub niedomykalnos¢
naprawianej zastawki.
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W przypadku przedtuzajacej sie infekgji, goraczki
o nieustalonej etiologii lub innych niepokojacych
objawéw nalezy niezwtocznie skierowaé chorego
na diagnostyke IZW.

Ciaza i antykoncepcja

Wiekszos¢ pacjentek z wrodzonymi wadami serca
dobrze toleruje cigze, ale ryzyko powiktan zaréwno
u matki, jak i ptodu oraz czestos¢ kontroli powinny
by¢ ustalone przez zespét ekspertéow w osrodku
referencyjnym. Smiertelnos¢ matczyng szacuje sie
na ok. 1%, a czynnikiem najbardziej zwiekszaja-
cym ryzyko powikifan jest nadcisnienie ptucne i sini-
ca. W 2018 r. Swiatowa Organizacja Zdrowia (World
Health Organization - WHO) opublikowata zmody-
fikowang klasyfikacje ryzyka powiktarh matczynych
w ciazy (klasyfikacja mWHO - modified World He-
alth Organization) [3]. W grupie najwyzszego ryzyka
(IV klasa mWHO), w ktérej ciaza jest przeciwwskaza-
na, znalazly sie nastepujace choroby sercowo-naczy-
niowe: nadcisnienie ptucne, ciezka koarktacja aorty,
ciezka stenoza mitralna i objawowa aortalna, stan po
operacji Fontana z obecnymi powiktaniami, systemo-
wa prawa komora z umiarkowanie lub istotnie obni-
zona funkcja skurczowg, zespdt Marfana z wymiarem
aorty wstepujacej > 45 mm, dwuptatkowa zastawka
aortalna z wymiarem aorty wstepujacej > 50 mm.

W przypadku zajscia w cigze kluczowa jest pilna
konsultacja kardiologa prowadzacego oraz we-
ryfikacja przyjmowanych lekéw (np. teratogenne
dziatanie ACEI). W wytycznych dotyczacych opieki
nad ciezarnymi z chorobami sercowo-naczynio-
wymi [3] dostepne jest aktualne zestawienie lekéw
z omoéwieniem ograniczen ich stosowania u kobiet
w cigzy i karmiagcych. Dawna klasyfikacja lekéw (ka-
tegorie A, B, C, D, X) nie powinna by¢ juz uzywana.
W praktyce klinicznej najwiecej trudnosci sprawia
opieka nad ciezarnymi z protezami zastawkowymi
wymagajacymi terapii przeciwkrzepliwej. Najcze-
$ciej pacjentki te sg hospitalizowane w | trymestrze,
aby méc stosowac heparyne drobnoczasteczkowg
pod scista kontrola kardiologiczng i laboratoryjna
(regularny pomiar czynnika anty-Xa). Powrét do
VKA jest mozliwy dopiero w Il trymestrze i najcze-
Sciej terapia ta jest kontynuowana az do 36. tygo-
dnia cigzy. Wéwczas ciezarna wymaga ponownej
hospitalizacji i wtgczenia heparyny az do czasu
porodu. Btedem w sztuce jest zamiana leku z grupy
VKA na heparyne u pacjentki z mechaniczna prote-
z3 zastawkowa, ktora nie jest jeszcze w cigzy, ale ja
planuje. Ryzyko zakrzepicy na protezie rosnie pro-
porcjonalnie do czasu trwania takiej terapii i nalezy
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je minimalizowad. Leki przeciwkrzepliwe moga by¢
stosowane przez kobiety karmiace.

Srodki antykoncepcyjne zawierajace tylko proge-
steron sg w tej populacji bezpieczne, zaréwno w po-
staci tabletki doustnej, jak i hormonalnie czynnej
wktadki domacicznej. Antykoncepcja hormonalna
zawierajaca estrogeny niesie ze soba wieksze ryzyko
powiktan zatorowo-zakrzepowych. Warto jednak
pamietac, ze u pacjentek z IV grupy mWHO efekty
uboczne tych lekédw sa mniejsze niz ryzyko zwigzane
z cigza. Jesli zatem nie ma innej mozliwosci poste-
powania, nie nalezy sie wahac przy przepisywaniu
preparatéw antykoncepcyjnych z tej grupy.

Ryzyko przeniesienia wady serca na potomka waha
sie w wiekszosci przypadkéw od 1% do 20%, ale
w niektérych chorobach, takich jak zespdt Marfana,
siega 50%.

Wysitek fizyczny

Wiekszos¢ pacjentéw z wrodzonymi wadami serca
moze bezpiecznie uprawiac sport o umiarkowanej
intensywnosci — preferowany jest wysitek tlenowy,
ktéry poprawia wytrzymatos¢ i kondycje (bieganie,
jazda na rowerze, ptywanie itd.). Z praktycznego
punktu widzenia umiarkowana aktywnos¢ fizyczna
charakteryzuje sie tym, ze w jej trakcie pacjent moze
swobodnie wypowiada¢ petne zdania, przy inten-
sywnym wysitku sa to juz tylko pojedyncze stowa.
Wytyczne zwracaja tez uwage na mniej korzystny
wptyw wysitku statycznego (np. podnoszenie cie-
zaréw) — ma to szczegdlne znaczenie u chorych
z poszerzeniem aorty lub nadcisnieniem tetniczym.
Najwiekszg ostrozno$¢ nalezy zachowaé w przy-
padku dysfunkcji skurczowej komory systemowej,
poszerzenia aorty, nadcisnienia ptucnego, istot-
nych hemodynamicznie arytmii oraz przy zwezeniu
drogi odptywu komory systemowej. Przy braku
ewidentnych przeciwwskazan stwierdzonych przez
prowadzacego kardiologa warto zachecad pacjen-
téw do uprawiania sportu i utrzymywania prawi-
dtowej masy ciata.

Wybrane wrodzone wady serca

Ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej

(atrial septal defect - ASD)
Najczestsza forma tej wady jest ASD typu Il (ostium
secundum), a diagnoza nierzadko stawiana jest
dopiero w dorostym zyciu, gtéwnie ze wzgledu na
trudne do wychwycenia nieprawidtowosci w pod-
stawowym badaniu fizykalnym (sztywne rozdwo-
jenie Il tonu w ostuchiwaniu zastawki ptucnej) i nie-
charakterystyczne objawy. Nie kazdy pacjent ma

wskazania do leczenia zabiegowego. Kwalifikacja
zalezy przede wszystkim od stopnia przeciazenia
hemodynamicznego prawej komory lub poja-
wienia sie objawdéw wady, w tym kotatanh serca
(tachyarytmie nadkomorowe) i dusznosci wysit-
kowej. Wspotczesnie najczestszg metoda korekgji
jest przezskérna implantacja zapinki wymagajaca
6-miesiecznej terapii przeciwptytkowej. Najlepsze
wyniki odlegte obserwuje sie, gdy zamkniecie
ubytku nastapi przed 25. rokiem zycia, jednak
zabieg wykonuje sie takze u starszych pacjentéw
po wykluczeniu nadcisnienia ptucnego i istotnej
choroby lewego serca.

Ubytek w przegrodzie miedzykomorowej

(ventricular septal defect - VSD)
W przeciwienstwie do ASD, rozpoznanie VSD na-
stepuje najczesciej we wczesnym dziecinstwie,
m.in. dzieki obecnosci gtosnego holosystolicznego
szmeru wzdtuz lewej krawedzi mostka. Ubytek
w przegrodzie miedzykomorowej typu miesnio-
wego czesto ulega spontanicznemu zamknieciu
w dziecinstwie, a ubytki istotnie przecigzajace lewa
komore sg operowane w pierwszych latach zycia.
Dzieki temu wiekszo$¢ dorostych chorych po korek-
¢ji nie ma objawoéw i nie wymaga regularnej opieki
w osrodku referencyjnym. Rezydualny przeciek jest
zazwyczaj nieistotny hemodynamicznie i powoduje
gtosny szmer skurczowy, powinien by¢ jednak oce-
niony w osrodku referencyjnym. U takich chorych
obowiazuje tez profilaktyka IZW.

Koarktacja aorty (coarctation of the aorta - CoAo)

Koarktacja aorty jest aktualnie uwazana za uogdl-
niong chorobe $ciany aorty (aortopatia), a nie tylko
miejscowe zwezenie jej Swiatta. Wspodiczesnie jako
metode pierwszego wyboru proponuje sie przez-
skorng implantacje stengraftu, jednak techniki
chirurgiczne sa nadal szeroko wykorzystywane,
zwlaszcza u dzieci. Jesli cisnienie tetnicze mierzone
na konczynach dolnych jest o ponad 20 mm Hg niz-
sze od wartosci na konczynach gérnych, swiadczy
to o istotnym hemodynamicznie zwezeniu i wyma-
ga interwencji. U ok. 50% pacjentéw po skutecznym
zabiegu naprawczym koarktacji aorty rozwija sie
nadcisnienie tetnicze.
Rozpoznanie de novo lub zwiekszenie stopnia za-
awansowania nadcisnienia tetniczego moze swiad-
czy¢ o istotnej rekoarktacji i wymaga poszerzonej
diagnostyki obrazowej w osrodku referencyjnym.
Leczenie hipotensyjne prowadzi sie wg zasad obo-
wigzujacych w populacji ogdlne;.
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Tetralogia Fallota (tetralogy of Fallot — ToF)
Najczestszg siniczag wadg serca jest tetralogia Fal-
lota, ktéra charakteryzuje obecnos¢ duzego VSD,
aorty w pozycji jezdziec i przerostu prawej komo-
ry zwigzanego ze zwezeniem jej drogi odptywu.
Wspotczesnie ogromna wiekszos¢ operacji odbywa
sie we wczesnym dzieciinstwie, jednak powikta-
nia i pozostatosci wady wymagajg monitorowania
w specjalistycznym osrodku przez cate zycie. U wie-
lu chorych z biegiem lat dochodzi do postepujace-
go powiekszenia i niewydolnosci prawej komory
wynikajacych gtéwnie z pooperacyjnej niedomy-
kalnosci ptucnej. Istotnym problemem sa takze
czestoskurcze komorowe, ktére moga doprowa-
dzi¢ do nagtego zgonu sercowego. Kotatania serca
pojawiajace sie przy wysitku lub powodujace stany
przedomdleniowe i omdlenia wymagaja pilnej
oceny w osrodku referencyjnym i rozwazenia im-
plantacji kardiowertera-defibrylatora (implantable
cardioverter-defibrillator - ICD). Mimo ze nagty zgon
mtodego pacjenta jest wydarzeniem dramatycz-
nym, nadal nie dysponujemy precyzyjnymi narze-
dziami do stratyfikacji ryzyka i kwalifikacji do ICD.
Bez wzgledu na potencjalne zagrozenia u chorych
po korekcji ToF wiekszos¢ z nich jest hemodyna-
micznie stabilna, co pozwala prowadzi¢ normalny
tryb zycia, zatozy¢ rodzine i by¢ aktywnym fizycznie
i zawodowo.

Podsumowanie

Wytyczne ESC porzadkuja aktualny stan wiedzy,
jednak zawarte w nich tresci sa tylko drogowska-
zami dla lekarzy prowadzacych. Wspétczesdnie
w krajach wysoko rozwinietych pacjenci z ACHD
sg zazwyczaj aktywni zawodowo, zaktadaja ro-
dziny i dobrze funkcjonuja w spoteczenstwie, co
tym bardziej obliguje nas do aktywnego wsparcia
tych mtodych chorych. Z punktu widzenia leka-
rzy rodzinnych kluczowe wydaje sie zrozumienie
ogdlnych probleméw charakterystycznych dla tej

grupy.
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Po pierwsze — trudno opracowa¢ ogdlny schemat
postepowania na poziomie POZ w tak zréznicowa-
nej grupie chorych. Nalezy jednak zwraca¢ uwage
na dynamike proceséw chorobowych, pojawianie
sie nowych lub znaczne nasilenie istniejacych obja-
wow powinno wzbudzad czujnos¢ lekarzy rodzin-
nych i sktania¢ do kontaktu ze specjalistami w tej
dziedzinie.

Po drugie - niezaleznie od specyfiki wynikajacej
z rozpoznanej wrodzonej wady serca jesteSmy
Swiadkami starzenia sie tej populacji. Nalezy sie
zatem spodziewa¢ narastajgcego problemu wspét-
istnienia ,zwyktych” choréb cywilizacyjnych.

Nie ulega watpliwosci, ze liczebnos¢ tej specy-
ficznej i trudnej grupy chorych sie zwieksza, co
stawia coraz wieksze wymagania przed systemem
opieki zdrowotnej. Szkoda bytoby zmarnowa¢ wy-
sitek i cierpienie towarzyszace im od urodzenia.
Zwiaszcza ze mozliwosci medycyny daja wiekszosci
pacjentdw z wrodzonymi wadami serca szanse na
niemalze normalne zycie.
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