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Wstep

Kardiologia interwencyjna jest jedng z najbardziej dy-
namicznie rozwijajqcych sie gatezi kardiologii. Ma swo-
je ustalone miejsce zaréwno w leczeniu oséb dorostych,
jak i dzieci. W niektérych wadach wrodzonych jest meto-
dg z wyboru, np. zwezenie zastawkowe tetnicy ptucnej.
W innych stanowi wazny element leczenia paliatywnego,
niekiedy wystarczajgcego na wiele lat zycia bez operacii,
np. stenoza zastawki aortalnej. Scista wspétpraca kardio-
logiczno-kardiochirurgiczna w leczeniu dzieci z wadami
wrodzonymi serca umozliwita stworzenie metod leczenia
hybrydowego, 1zn. kardiochirurgii potgczonej z kardiolo-
giq interwencyjng, np. u noworodkéw z zespotami nie-
dorozwoju lewego serca [1].
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Ryc. 1. Ptéd w wieku 12 tygodni 4 dni, wymiar gtowowo-ogonowy (ang. crown-
-rump length, CRL) wynosi 62,1 mm

Fig. 1. A fetus 12 weeks 4 days, crown-rump length (CRL) 62.1 mm

Réwnie intensywnie rozwijajgcq sie gateziq kardiologii
dzieciecej jest kardiologia prenatalna. Przestali$my juz mo-
wi¢ o echokardiografii ptodowej i jedynie o rozpoznawa-
niu patologii uktadu krgzenia u ptodéw. Dzieki rozwojowi
nowych technik ultrasonograficznych (USG) mozliwe stato
sie wykrywanie wad serca juz pod koniec pierwszego try-
mestru cigzy, gdy tzw. wymiar gtowowo-ogonowy (ang.
crown-rump lenght, CRL) wynosi 45-84 mm (ryc. 1.), a ser-
ce ma $rednice 3-8 mm (ryc. 2.). Dzieki temu zaczynamy
rozumie¢ patomechanizm ewolucji wrodzonych wad ser-
ca. W pierwszym podreczniku, z ktérego uczytam sie o wa-
dach wrodzonych serca [2], istotng czeé¢ rozdziatéw zaj-
mujq opisy objawdw klinicznych wynikajgcych z naturalnego
przebiegu patologii. Obecnie w Polsce praktycznie nie wi-
dujemy starszych pacjentéw z nasilonymi zmianami wtér-
nymi wrodzonych patologii uktadu krgzenia, natomiast za-
czynamy poznawac¢ inng historie naturalng — prenatalng.
Dynamika zmian, ktére zachodzg w ptodowym uktadzie
krgzenia, jest zdecydowanie wigksza niz po porodzie i z te-
go wzgledu marzeniem kardiologéw dzieciecych zajmujg-
cych sie diagnostykg ptodéw jest znalezienie skutecznych
metod zmiany lub zahamowania naturalnego rozwoju
— czyli najczesciej pogarszania objawdw.

Zanim przejde do przedstawienia obecnego stanu wie-
dzy na temat prenatalnych interwencii kardiologicznych, ko-
niecznych jest kilka stéw wyjasnienia, czym jest kardiologia
prenatalna i na jakim etapie znajduije sie obecnie w Polsce.
Metodq diagnostyczng jest oczywiécie echokardiografia.
Skuteczno$¢ prenatalnego wykrywania wad wrodzonych ser-
ca zalezy wytgcznie od prawidtowo wykonywanych przez le-
karzy potoznikéw przesiewowych badan USG u kobiet cie-
zarnych — podczas badania ok. 20. tygodnia cigzy majq oni
obowigzek oceni¢ obraz 4 jam serca (ryc. 3.). Od 2004 .
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prowadzona jest Ogélnopolska Baza Danych Patologii Kar-
diologicznych u Ptodéw (http://www.orpkp.pl). Dzieki temu
mozliwa jest weryfikacja umiejetnosci i aktywnosci réznych
os$rodkéw [3]. Na tej podstawie podzielono placéwki wy-
konujgce badania echokardiograficzne ptodu na: A — ba-
dania przesiewowe, B — podstawowe badania echokardio-
graficzne, C — referencyjne osrodki kardiologii prenatalne;
(Warszawa, tédz, Ruda Slgska), kiére ustalajg ostateczng
diagnoze, planujq postepowanie okotoporodowe oraz,
w wybranych przypadkach, terapie wewngtrzmaciczng.

W medycynie perinatalnej, zwanej réwniez medycy-
ng matczyno-ptodowq, mamy dwéch pacjentéw: najcze-
$ciej zdrowg matke oraz, w interesujqcych nas przypad-
kach, chory ptéd. Rozwazajgc wskazania do leczenia
ptodu, musimy zawsze bra¢ pod uwage potencjalne nie-
bezpieczenstwo dla matki.

Terapia wewngtrzmaciczna jest mozliwa wytqcznie
w tych przypadkach, ktére zostang zdiagnozowane w od-
powiednim czasie. Obecnie w Polsce u ptodéw wykrywa-
my ok. 30% wad wrodzonych serca — czyli jeszcze wiele
pracy przed nami. Spo$réd tych rozpoznanych w nielicz-
nych patologiach mozemy mysle¢ o terapii prenatalne;j
[4]. Nalezq do nich: krytyczna stenoza aortalna (SA) oraz
ptucna (PS), zespét niedorozwoju lewego serca (HLHS)
lub przetozenie wielkich pni tetniczych (TGA) z restrykcyj-
nym otworem owalnym (rest. Fo). Ze wzgledu na to, ze
leczenie ptodéw nie jest szeroko stosowane w praktyce
klinicznej i nadal najczescie] jest przeprowadzane jako te-
rapia eksperymentalna, obarczona bardzo wysokim ryzy-
kiem powiktan, kwalifikowane do niej przypadki muszq
by¢ bardzo precyzyjnie zdefiniowane. Po pierwsze, musi-
my wiedzie¢, po co ptéd ma by¢ leczony. W zwigzku z tym
konieczna jest wiedza dotyczgca prenatalnej historii na-
turalnej wad serca. W literaturze [5], jak réwniez w ma-
teriale wtasnym [6], sq ewidentne dowody na to, ze za-
awansowanie zmian anatomicznych zalezy od przeptywu
krwi przez poszczegélne czesci ptodowego uktadu krgze-
nia. Niestety, problem progresji zmian anatomicznych nie
jest ograniczony wytgcznie do zmian anatomicznych i he-
modynamicznych. Nie mozemy zapomina¢ o roli genéw
odpowiedzialnych za rozwéj poszczegélnych czesci ukta-
du krgzenia, ktére dziatajg w rézny sposéb i w réznym
okresie rozwoju prenatalnego [4], a dotychczas ich funk-
cja nie jest dokfadnie wyjasniona. By¢ moze to one sq od-
powiedzialne za brak powodzenia niektérych zabiegéw
inferwencyjnych. W tym artykule skupie sie jednak gtow-
nie na mozliwosciach i dotychczasowych do$wiadczeniach
w prenatalnych interwencjach kardiologicznych w trzech
wymienionych powyzej patologiach.

Rozwazajgc wskazania do terapii wewngtrzmacicz-
nej, nalezy odpowiedzie¢ na kilka podstawowych pytan:
1. Jaki jest cel terapii ptodu?

2. Czy sq wystarczajgce dane wskazujgce na mozliwo$é
poprawy rokowania dla ptodu po zastosowaniu tera-
pii w poréwnaniu z postepowaniem klasycznym?
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kBniuszek

Ryc. 2. Obraz 4 jam serca u ptodu w 12. tygodniu cigzy, CRL 62 mm. Biafe gro-
ty strzatek po lewej stronie pokazujq 1 cm — wielkos¢ serca od podstawy do ko-
niuszka wynosi ok. 8 mm

RV — prawa komora, RA — prawy przedsionek, LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek

Fig. 2. Four chamber view, 12-week-fetus, CRL 62 mm. White arrow heads are
1 cm apart — the dimension of the heart from the base fo the apex is 8 mm
RV — right ventricle, RA— right atrium, LV — left ventricle, LA — left atrium

Ryc. 3. Prawidtowy obraz 4 jam serca u ptodu w 24. tygodniu cigzy. Serce zaj-
muije okoto 1/3 pola powierzchni klatki piersiowe;, widoczne sq oba ptuca

RV — prawa komora, RA — prawy przedsionek, LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek, pv — zyly ptucne,
P — strona prawa, L— strona lewa, Ao — corta

Fig. 3. 24-week-old-fetus — normal four chamber view, both lungs can be seen

RV~ right ventricle, RA— right atrium, LV — left ventricle, LA — left afrium, pv — pulmonary vein, P— right
site, L — left sitg, Ao — aorta
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3. Czy sq techniczne mozliwosci skutecznego wykonania
zabiegu?

4. Czy korzysci z jego przeprowadzenia przewyzszq ryzy-
ko komplikacji dla ptodu i matki2

W kolejnych czesciach artykutu postaram sie do nich
ustosunkowa¢, prawdopodobnie nie dajgc jednoznacz-
nej odpowiedzi.

Zabiegi wewngtrzmaciczne mogq by¢ wykonywane
wytqcznie przez zespét lekarzy, ktérzy rozumiejq ich spe-
cyfike oraz zasady wspétpracy. W sktad zespotu wcho-
dzq: potoznik, odpowiedzialny za pacjentke ciezarng,
a podczas zabiegu za przygotowanie ptodu do procedu-
ry (ustawienie go w odpowiedniej pozycji) oraz wprowa-
dzenie igly do ciata ptodu przez powtoki matki, kardio-
log prenatalny potrafigcy rozpozna¢ wade i monitorowaé
caly zabieg, kardiolog interwencyijny, ktéry wspélnie z le-
karzem potoznikiem i kardiologiem prenatalnym dobie-
rze sprzet oraz wspélnie z lekarzem potoznikiem wykona
zabieg, anestezjolog, neonatolog. Znieczulenie jest spra-
wq bardzo istotng. Wiadomo, ze bodzce bolowe u pto-
déw wywotujq reakcje metaboliczng organizmu, takg jak
przy odczuwaniu bélu u osobnikéw bardziej dojrzatych
[7]. Znieczulenie ogdlne dziata zaréwno na matke, jak
i na ptéd, i w wielu oérodkach ten sposéb jest prefero-
wany w trudnych zabiegach interwencyjnych. Dodatkowo
ptodowi podaije sie domieéniowo fentanyl oraz $rodek
zwiotczajqey w celu jego unieruchomienia do zabiegu.

Ryc. 4. Obraz $rédpiersia u 21-tygodniowego ptodu z krytyczng stenozq zastaw-
ki aortalnej i fibroelastozq lewej komory. Od przodu na niebiesko wypetnia sig
tetnica ptucna oraz przewdd tetniczy Botalla, wstecznie (na czerwono) przez
przewdd tetniczy wypefnia sig poprzeczna czgs¢ tuku aorty, ktéra jest o okoto po-
towe weisza od tuku przewodu tetniczego. W obrazie dwuwymiarowym po le-
wej stronie oba naczynia sq bardzo stabo widoczne

PA — tetnica ptucna, Ao — aorta

Fig. 4. 21-week-old-fetus, three vessel view, critical aortic stenosis and
fibroelastosis of the left ventricle. Blue — pulmonary arfery, red — reverse filling
of the transverse aortic arch

PA— pulmonary artery, Ao — aorta
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Rozwazajqc wskazania do zabiegéw wewngtrzmacicz-
nych, zawsze nalezy pamieta¢ o mozliwosci wezedniejsze-
go porodu z powodu pekniecia bton ptodowych, odptywa-
nia ptynu owodniowego, krwawienia. Wszystkie inferwencie
powinny by¢ wykonywane w sposéb jak najmniej obcigza-
igcy matke, aczkolwiek zespét z Bostonu postulowat wyko-
nanie tzw. minilaparotomii przy braku mozliwosci odpo-
wiedniego ustawienia ptodu w jamie macicy [8]. Problemem
moze by¢ réwniez lokalizacja tozyska, ktérego naktucie
podczas zabiegu moze grozi¢ ciezkimi powiktaniami.
Po kazdym zabiegu interwencyjnym konieczna jest tokoli-
za w celu zahamowania skurczéw, ktére zawsze pojawia-
iq sie po manipulacjach na ciezarnej macicy.

Pierwszym prenatalnym zabiegiem interwencyjnym,
opisanym w 1986 r. byto zatozenie elekirody u ptodu
z prawidtowg anatomiq serca i catkowitym blokiem
przedsionkowo-komorowym, z uogdlnionym obrzekiem nie-
immunologicznym spowodowanym dodatnimi przeciwcia-
tami anty-Ro u matki [9]. Ptéd obumart kilka dni péznie;.
W kolejnych latach podejmowano préby stymulowania ser-
ca u ptodéw, ale zabiegi te nie przynosity spodziewanych
rezultatéw, wiec zaprzestano ich wykonywania.

+Ewolucyjny” zespét niedorozwoju lewego serca

Jednq z najczestszych wad serca u ptodéw jest HLHS.
W Ogélnopolskiej Bazie Danych Patologii Kardiologicz-
nych u Ptodéw w latach 2004-2009 zarejestrowano 227
ptodéw z HLHS, co stanowi 9% wszystkich patologii. Juz
w 1989 r. lekarze z Londynu opisali naturalny prenatal-
ny przebieg tej wady serca. Polega on na tym, ze zweze-
nie zastawki aortalnej we wczesnym okresie cigzy dopro-
wadza do uposledzenia funkcji lewej komory (objaw, ktéry
znany jest w kardiologii dzieciecej), fibroelastozy, a w kon-
sekwencji do zmniejszania $wiatta komory i pod koniec
cigzy obraz odpowiada HLHS [10].

W tym miejscu chciatabym podkresli¢ kryteria rozpo-
znania HLHS u ptodéw. Warunkiem jest stwierdzenie
wstecznego wypetniania poprzecznej czesci tuku aorty
i aorty wstepujqcej od strony przewodu teticzego (ryc. 4.),
jak réwniez lewo-prawy przeptyw na poziomie otworu
owalnego. Wielko$¢ lewej komory — paradoksalnie — jest
tutaj mniej istotna. Zdarzajq sie sytuacje, w ktérych lewa
komora jest prawidtowej wielkosci, ale jej funkcja jest
znacznie uposledzona (ryc. 5.) i w efekcie ostateczng me-
todqg leczenia moze by¢ tzw. operacja Norwooda, czyli
rekonstrukcja aorty i zapewnienie rzutu systemowego przez
komore prawg. Wtasnie te przypadki lezq w kregu zain-
teresowan kardiologéw prenatalnych i interwencyjnych.
Na podstawie wynikéw leczenia stenozy aortalnej u no-
worodkéw metodg walwuloplastyki balonowej wiadomo,
ze funkcja komory poprawia sie po poszerzeniu zastaw-
ki. Rozumuijgc analogicznie, uznano, ze poszerzenie za-
stawki aortalnej przed urodzeniem powinno poprawi¢
funkcje lewej komory i by¢ moze zapobiec powstaniu
sewolucyjnego” HLHS.
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Pierwszy zabieg przezskérnego poszerzenia zastawki
aortalnej u ptodu wykonano w Londynie w 34. tygodniu
cigzy [11]. Owczesny ptéd jest obecnie 17-letniq dziew-
czyng po dwukomorowej korekcji wady serca. Jak powie-
dziat podczas jednego ze swoich wyktadéw prof.
M. Tynan, zabieg skutecznej walwuloplastyki prenatalne;
udowodnit, ze ptéd moze przezy¢ zabieg wewngtrzma-
cicznego poszerzenia zastawki aortalnej, ale na pewno
nie udowodnit, ze to jest wtasnie metoda ratujgca zycie.
Dziewczynka wymagata kolejnej plastyki bezposrednio
po urodzeniu.

Kryteria sposobu leczenia noworodkéw ze stenozg
aortalng zostaty opracowane w 1991 r. przez Rhodesa
i wsp. [12] i udoskonalone 10 lat péznej [13], jednak
zadne nie sq idealne. Przez wiele lat byly one obowigzu-
igce w wielu miejscach $wiata w kwalifikacji noworodkéw
do leczenia intferwencyjnego (mozliwo$¢ dwukomorowej
korekji) lub chirurgicznego metodq Norwooda (rozwig-
zanie jednokomorowe — ostatecznie operacja Fontana).
Wiadomo, ze wyniki leczenia HLHS sq coraz lepsze i ze
odlegte losy pacjentéw sq satysfakcjonujgce. Nie ma jed-
nak petnych danych dotyczgceych péznych komplikacii
oraz jakosci zycia oséb po wieloetapowym leczeniu HLHS.
Z tego wzgledu teoretyczna szansa ,uratowania” lewej
komory nakazuje rozwazenie wskazan do prenatalnej pla-
styki balonowej zastawki aortalnej. Nalezy podkredli¢, ze
musi zosta¢ spetnionych kilka kryteriow [14]:

1. Diagnoza wady musi by¢ ustalona przed uszkodzeniem
miesnia lewej komory, czyli zanim dojdzie do jej nie-
dorozwoju i fibroelastozy (obecnie uwaza sie, ze po-
winno to by¢ miedzy 16. a 18. tygodniem cigzy).

2. Dane z diagnozy prenatalnej muszq wskazywaé na to,
ze jest to patologia, ktéra doprowadzi przy urodzeniu
do HLHS [15].

3. Musi by¢ dostepna szybka i wzglednie bezpieczna tech-
nika wykonania zabiegu, po ktérym istnieje mozliwo$¢
rozwoju struktur lewego serca.

4. Ze wzgledu na fakt, ze wyniki leczenia HLHS sq coraz
lepsze, terapia prenatalna musi by¢ obarczona wzgled-
nie matym ryzykiem, aby byta etycznie akceptowalna.
W latach 19912001 na $wiecie przeprowadzono 12

prenatalnych zabiegéow walwuloplastyki aortalnej, z kté-

rych tylko 2 ptody przezyty [16, 17]. Bazujgc na tych do-
niesieniach oraz obserwacjach naturalnego przebiegu

HLHS, zespét z Bostonu opracowat precyzyjny program

udoskonalenia metody interwencyjnego leczenia we-

wngtrzmacicznego [18].

Dzieki rozwojowi technik USG podstawowej oceny bu-
dowy serca mozna dokona¢, jak wspomniano wyzej,
od 12. tygodnia cigzy (ryc. 2.). Od ok. 16. tygodnia cig-
zy mozliwa jest precyzyjna ocena zaréwno budowy, jak
i funkcji serca, i — na podstawie miedzynarodowych do-
niesien — juz woéwczas nalezy rozpatrywaé¢ wskazania
do interwencji prenatalnej. Pierwsze obszerne zestawie-
nie planowo przeprowadzonych walwuloplastyk aortal-
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nych u ptodéw zostato opublikowane w 2004 r. Spo-
$rod 24 ptodéw zakwalifikowanych do leczenia interwen-
cyinego, 4 pary rodzicéw nie wyrazity zgody na jego prze-
prowadzenie, z ktérych jedna cigza zostata przerwana, 3
dzieci urodzito sie z HLHS. W 20 przypadkach podijeto
prébe poszerzenia zastawki. U 14 ptodéw zabieg byt tech-
nicznie udany, czyli poszerzono zastawke aortalng, ale
tylko u 3 dzieci mozna byto wykona¢ dwukomorowq ko-
rekcie wady serca. U 9 dzieci (6 po terapii
prenatalnej, 3 po nieudanej terapii prenatalnej) przepro-
wadzono operacje Norwooda, pozostate nie zyjq. Lewa
komora zostata ,uratowana” tylko w 3 przypadkach, ale
we wszystkich pozostatych stwierdzono zdecydowanie lep-
szy rozwdj struktur lewego serca w poréwnaniu z ptoda-
mi, u ktérych zabieg sie nie powiédt. By¢é moze stato sie
tak dlatego, ze walwuloplastyka przeprowadzana byta
stosunkowo pézno, miedzy 21. a 26. tygodniem cigzy,
gdy funkcja lewej komory byta juz znacznie uposledzona.

Kardiologéw interwencyjnych na pewno zainteresuje
opis techniki przeprowadzania wewngtrzmacicznej wal-
wuloplastyki. Wszystkie zabiegi wykonywane sq pod kon-
trolg USG. Ponizszy opis zostat opracowany na podsta-
wie artykutow z osérodka w Bostonie [15, 19], ktéry ma

Ryc. 5. Ptéd 21-tygodniowy, typowy obraz ,ewolucyjnego” zespotu niedorozwoju
lewego serca. Krytyczna stenoza aortalna spowodowata uszkodzenie funkdji lewej
komory, kiéra w ogéle sie nie wypetnia, widoczna fibroelastoza, koniuszek utwo-
rzony gtownie przez komorg prawg. Naptyw na czerwono tylko do prawej komory
RV — prawa komora, RA — prawy przedsionek, LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek

Fig 5. 21- week-old-fetus, characteristic picture of the ‘evolution’ of hypoplastic
left heart syndrome
RV~ right ventricle, RA — right atrium, LV — left ventricle, LA — left afrium
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najwieksze doswiadczenie na $wiecie w tym zakresie
(ryc. 6.). Najwazniejsza jest pozycja ptodu: musi on leze¢
na prawym boku, tak aby lewa potowa klatki piersiowe;
byta w gérze, najlepiej gtéwkg do dotu, z rgczkami ku
gérze, nie dalej niz 9 cm ponizej $ciany brzucha ciezar-
nej. Powinien znajdowac sie w takiej pozycji, aby na ekra-
nie USG widoczna byta cata droga iglty od powierzchni
klatki piersiowe|, poprzez koniuszek lewej komory i cata
dtugos¢ lewej komory do zastawki aortalnej. Po uzyska-
niu optymalnej pozycji ptodu zostaje on zwiotczony i znie-
czulony przez podanie domigéniowe lekéw (matka jest
znieczulona ogélnie). Wéwczas mierzona jest dtugosé le-
wej komory oraz $rednica zastawki aortalnej i na tej pod-
stawie ostatecznie zostaje dobrany sprzet do interwenciji.
Kaniule 19 G wprowadza sie poprzez powtoki matki, klat-

ke piersiowq ptodu, przez koniuszek do lewej komory ser-
ca i umieszcza tuz pod zastawkq aortalng. Jesli jest ona
niedrozna, zostaje sperforowana na poczgtku zabiegu
(ryc. 7. A). Nastepnie igta zostaje usunieta, a wprowa-
dzony prowadnik o bardzo miekkim dystalnym odcinku
(floppy-tipped guide wire) 0,014 i ustawiony powyzej za-
stawki aortalnej. Po nim wprowadza sie balonik do pla-
styki wiedicowej (ryc. 7. B). Jego wielko$¢ jest ustalana
po precyzyjnym pomiarze $rednicy zastawki aortalnej, kté-
rej zakresy norm w réznych tygodniach cigzy podano w ta-
beli 1. Stosunek $rednicy balonika do $rednicy zastawki
aortalnej zostat opracowany eksperymentalnie na pod-
stawie zabiegéw wykonywanych u noworodkéw [19] oraz
doswiadczen z 20 skutecznych technicznie zabiegow
u ptodéw przeprowadzonych w osrodku w Bostonie [20].

Tabela 1. Pomiary poszczegélnych struktur serca u ptodéw w réznych tygodniach cigzy [21]

Table 1. Diameters of fetal cardiac structures in different gestational weeks [21]

Tydzien ciqzy AoV [cm] Pulm.V [cm] Dtugos¢ LV [cm] Dtugos$¢ RV [cm]
16. 0,18-0,27 0,21 -0,31 0,86 -1,35 0,74-1,28
18. 0,21 -0,31 0,25-0,37 0,99 -1,56 0,86 1,49
20. 0,24-0,36 0,28-0,42 1,12-1,77 0,99-1,70
24. 0,30-0,45 0,36 - 0,54 1,40 -2,20 1,24 -2,15
34. 0,46 -0,7 0,58 -10,86 2,11-3,33 1,94 - 3,36

AoV — Srednica zastawki ortalne], Pulm.V — $rednica zastawki pucnej, dhugos¢ LV — maksymalna dfugos¢ od koniuszka lewej komory do pierscienia mitralnego, dfugosc RV — maksymalna dtugosc od koniuszka prawej komory

do pierscienia tréjdzielnego

AoV — aortic valve diameter, Pulm.V— pulmonary valve diameter, length LV — maximal length of the left ventricle from the apex to the mitral annulus, length RV — maximal length of the right ventricle

sonda
echokardiograficzna

Ryc. 6. Schemat zabiegu wewngtrzmacicznego poszerzenia zastawki aortalnej [18]

Fig 6. Intrauterine balloon aortic valvuloplasty [18]

74

sciana brzucha matki
Sciana macicy

$ciana klatki piersiowej ptodu

cewnik z balonikiem
przeprowadzony przez
zastawkg aortalng

lewa
%, komora

prowadnik

Postgpy w Kardiologii Interwencyjnej 2009; 5, 2 (16)



Szymkiewicz-Dangel J. Plodowa kardiologia interwencyjna

Uznano, ze do plastyki ptodowej moze on by¢ nieco wiek-
szy niz w okresie noworodkowym i wynosi¢ 0,9-1,2
(u dzieci 0,8-1) [1]. Wazne jest, aby wktucie do serca
ptodu i poszerzenie zastawki trwato jak najkrécej — pro-
cedura ta doprowadza czesto do bradykardii ptodu i mo-
ze sie skonczy¢ jego zgonem. W przeciwienstwie do za-
biegéw po porodzie, podczas interwencji prenatalnych
nie dokonuije sie pomiaréw cisnien. Wszystkie obliczenia
hemodynamiczne opierajq sie na badaniu echokardio-
graficznym i doplerowskim (ryc. 7. C).

Polskie do$wiadczenia w dziedzinie prenatalnych in-
terwencji kardiologicznych sq mate. Grupa ekspertow
Polskiego Towarzystwa Ginekologicznego, z udziatem
kardiologéw prenatalnych i dzieciecych, opracowata wy-
tyczne postepowania w przypadkach rozpoznania kry-
tycznej stenozy aortalnej i ptucnej u ptodu [21]. Z infor-
macji ustnych wiem, ze dwukrotnie podejmowano préby
przeprowadzenia zabiegu w Instytucie Centrum Zdrowia
Matki Polki w todzi, jednak zakonczyty sie niepowodze-
niem. W biezgcym roku przeprowadzono zabieg walwu-
loplastyki aortalnej u ptodu z wadg serca rozpoznang
przez dr Agate Wioch z Rudy Slgskiej w 24. tygodniu cig-
zy (ryc. 8. A). Ciezarnej kobiecie zaproponowano prze-
prowadzenie zabiegu w Klinice Kardiologii Dzieciecej
w Linz w Austrii, na co sie zdecydowata. Zabieg przepro-
wadzono w 28. tygodniu cigzy, stosujqc balonik o $red-
nicy 4 mm. Po zabiegu wykonywano kontrolne badania
echokardiograficzne co 2 tygodnie, ale nie uzyskano po-
prawy funkcji ani wzrostu lewej komory, rozpoznano HLHS
(ryc. 8. B). Noworodek jest obecnie po pierwszym eta-
pie leczenia metodg Norwooda.

Jak opisatam wyzej, zabiegi najczesciej sq monitoro-
wane sondq przezbrzuszng. Poniewaz wizualizacja struk-
tur serca nie zawsze jest satysfakcjonujgca, podejmowa-
no préby monitorowania zabiegu z zastosowaniem
echokardiografii przezprzetykowej [22]. Zarezerwowane
sq one jednak dla prac eksperymentalnych. Przy obec-
nej jakosci obrazowania aparatami przezbrzusznymi wy-
daije sig, ze taka metoda nie jest potrzebna. Niewgtpli-
wie zabiegi interwencyjne u ptodéw muszg byé

Ryc. 7. Obrazy przygotowane z klipéw z zabiegu inferwencyjnego poszerzenia za-
stawki aortalnej przeprowadzonego w Bostonie, dzigki uprzejmosc W. Tworetzky ego.
A — wprowadzenie koszulki z prowadnikiem przez powtoki matki i ptodu, przez ko-
niuszek lewej komory do zastawki aortalnej. B — wypetnienie balonika w miejscu
zastawki aortalnej — nie jest widoczne charakterystyczne ,weigcie”. C— wyplyw z le-
wej komory przez poszerzong zastawke aortalng — kolor niebieski

LV — lewa komora, AoV — $rednica zastawki aortalngj

Fig 7. Pictures of fetal balloon aortic valvuloplasty performed in — courfesy of
Wayne Tworetzky, Boston. A— introduction of vascular sheath with guidewire
through the maternal abdominal wall, the fetal chest wall and the left ventricular
apex to the aortic valve, B— inflation of the balloon at the aortic valve — incision
is cannot be seen; C— outflow through the dilated aortic valve — coded blve
LV~ left ventricle, AoV — aortic valve diameter
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wykonywane pod kontrolg najwyzszej klasy aparatéw
USG, o bardzo wysokiej rozdzielczoéci obrazu. Zastoso-
wanie techniki 3D-4D (tzw. metody STIC, umozliwiajgcej
rekonstrukcje tréjwymiarowego obrazu serca ptodu bez
EKG) pozwala na $ledzenie zabiegu z dwéch projekcii
— poréwnywalnych z projekcjami przednio-tylng i boczng
w angiografii.

Zabiegi przezskémej walwuloplastyki aortalnej u pto-
déw zostaly uznane za akceptowalng forme terapii, cze-
go dowodem jest ich umieszczenie w wytycznych obowig-
zujgcych w wielkiej Brytanii i Irlandii przez Narodowy
Instytut Zdrowia i Praktyki Klinicznej (NHS) [23].

Krytyczna stenoza ptucna / zarosnigcie zastawki ptucnej
bez ubytku w przegrodzie miedzykomorowej

Krytyczna stenoza ptucna / zaroéniecie zastawki ptuc-
nej bez ubytku w przegrodzie miedzykomorowej (AP & IVS)
jest duzo rzadszq wadq niz HLHS. Jak wynika z zebranych
miedzynarodowych wynikéw leczenia, 5 lat przezywa
ok. 64% dzieci i tylko 1/3 z nich w 10. roku zycia jest
po dwukomorowej korekcji wady serca [24]. W Ogélno-
polskiej Bazie Danych Patologii Kardiologicznych u Pto-
déw zarejestrowano 27 przypadkéw tej wady, co stano-
wi 1,2% wszystkich patologii. Na podstawie prenatalnej
historii naturalnej réwniez w tej wadzie potwierdzono ewo-
lucyiny charakter [25] (ryc. 9. A, B). Szanse dwukomoro-

-—

-
regosiup

wej korekcji determinuje wielkos¢ struktur prawego serca
oraz brak sinusoid, czyli potgczen prawokomorowo-
-wiencowych. Zalezno$¢ krgzenia wiericowego od prawej
komory uniemozliwia otwarcie zastawki ptucnej u nowo-
rodka, gdyz doprowadzitoby to do jego natychmiastowe-
go zgonu. Teoretycznie nalezy przypuszczaé, ze po dekom-
presji prawej komory w zyciu ptodowym mozna by
przywréci¢ prawidtowg hemodynamike krgzenia wierico-
wego i doprowadzi¢ do lepszego rozwoju poszczegélnych
czedci prawej komory. Do 2007 r. na $wiecie zostato prze-
prowadzonych 14 zabiegéw walwuloplastyki ptucnej u pto-
déw w 23.-30. tygodniu cigzy. Wiadomo, ze sposéréd nich
zyje 4 dzieci [26, 27], o 8 nie ma danych.

Przebieg wewngtrzmaciczny tej wady jest inny niz SA
lub HLHS. Niedorozwéj prawej komory serca jest duzo
grozniejszy dla ptodu niz niedorozwéj lewej komory, co
wigze sie z hemodynamikq prenatalnego uktadu krgze-
nia. U ptodéw z AP & IVS oraz istotng niedomykalnoscig
zastawki tréjdzielnej dochodzi do podwyzszenia ci$nienia
zylnego, utrudnionego naptywu krwi do prawego przed-
sionka i w efekcie do ciezkiej niewydolnosci krgzenia
z vogdlnionym obrzekiem ptodu wigcznie. Niewydolnos¢
krgzenia ptodu i/lub noworodka z krytyczng wadq serca
najczesciej prowadzi do zgonu. Dlatego tez w takich przy-
padkach nalezy rozwazyé mozliwo$éé przeprowadzenia
prenatalnej terapii w celu poprawy szans chorego nieuro-
dzonego cztowieka.

Ryc. 8. A— obraz 4 jam serca u 24-tygodniowego pfodu z krytyczng stenozq aortalng i znacznie powigkszong lewq komorg serca. Koniuszek jest utworzony przez
obie komory. B — obraz 4 jam serca u 29-fygodniowego ptodu po walwuloplastyce balonowej wykonanej w Linz w Autrii. Lewa komora zdecydowanie mniejsza niz
w badaniu poprzednim, koniuszek utworzony przez prawg komorg. Obraz jak w HLHS. Obrazy z osrodka w Rudzie Slgskiej, dr Agata Woch

LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek, RV — prawa komora, RA — prawy przedsionek

Fig. 8. A— Four chamber view in a 24- week-old-fetus with critical aortic stenosis and enlarged left ventricle. B - Four chamber view in a 29- weeks fetus after aortic
balloon valvuloplasty performed in Linz, Austria — progression of HLHS, much smaller left ventricle than 5 weeks before. The four chamber view characteristic for

HLHS. Courtesy of dr Agata Wioch — Ruda Slgska
LV— left ventricle, LA — left atrium, RV — right ventricle, RA — right atrium
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koniuszek:

Ryc. 9. A—obraz 4 jom serca u ptodu w 20. tygodniu cigzy z zaroénigciem zastawki ptucnej bez ubytku w przegrodzie migdzykomorowej (AP & IVS). Mata réznica w éred-
nicy zastawek mitralnej i tréjdzielnej, zachowana czesé naptywowa i koniuszkowa prawej komory. B — obraz tego samego ptodu w 27. tygodniu cigzy — mniejsza Sred-
nica zastawki trojdzielnej, zarosnigta czgsc koniuszkowa prawej komory, ewidentna progresja zmian. Dobrze rozwinigte tetnice ptucne, niewidoczne na zdjgciv. Obrazy

z oérodka w Rudzie Slgskisj, dr Agata Woch
LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek, RV — prawa komora, RA — prawy przedsionek

Fig. 9. A— four chamber view in a 20-week-old-fetus with pulmonary atresia nad intact ventricular septum (AP & IVS). B— the same fetus at 27 weeks — progression
of the defect, severly hypoplastic right ventricle, just small inlet part of the right ventricle is seen. Courtesy of dr Agata Wioch — Ruda Slgska

LV— left ventricle, LA — left atrium, RV — right ventricle, RA — right atrium

Restrykcyjny otwér owalny u ptodu objawem bezposredniego
zagroZenia Zycia noworodka

Jednym z najwazniejszych celéw diagnostyki prena-
talnej jest zapewnienie optymalnego postepowania oko-
toporodowego. Wigze sie to z rozumieniem objawdéw
w badaniu echokardiograficznym ptodu, ktére mogq by¢
wskazéwkq dla lekarzy neonatologéw, kardiologéw dzie-
ciecych i kardiochirurgéw o konieczno$ci natychmiasto-
wego wdrozenia leczenia. | nie chodzi tutaj o podanie
prostinu zapewniajgcego przeptyw na poziomie przewo-
du tetniczego, ale o przewidzenie koniecznoéci wykona-
nia zabiegu interwencyjnego bezposrednio po porodzie.
Dotyczy to ptodéw z prenatalng restrykcjg lub zamknie-
ciem otworu owalnego w przebiegu HLHS lub TGA.

Specyfika ptodowego uktadu krgzenia zapewnia roz-
woj ptodéw nawet w przypadkach istotnego utrudnienia
przeptywu na poziomie Fo, ale czesto stan taki doprowa-
dza do ciezkiej niewydolnosci serca (ryc. 10.). Wiadomo
jednak, ze dtugotrwale utrudniony juz w okresie prena-
talnym odptyw z zyt ptucnych powoduije nieodwracalne
zmiany [28]. Po porodzie, gdy zdecydowanie wzrasta prze-
ptyw przez ptuca noworodka, w ktérych przy pierwszym
oddechu rozpoczyna sie wymiana gazowa, restrykcja
miedzyprzedsionkowa doprowadza do ciezkiej niewydol-
nosci oddechowej i hipoksemii. W wiekszosci przypad-
kéw dzieci tych nie udaje sie uratowaé. W badaniu histo-
logicznym widoczne sq zaawansowane zmiany w budowie
zyt ptucnych, z ich tzw. arterializacjg.

Postgpy w Kardiologii Interwencyjnej 2009; 5, 2 (16)

Wiedzqc o bardzo ztym rokowaniu w takich przypad-
kach, w o$rodku bostonskim przeprowadzono 7 zabie-
goéw prenatalnej septoplastyki przegrody miedzyprzed-
sionkowej (ang. fetal afrial septoplasty) [29]. Szeé¢ z nich

*.!hlrgj“:lm on

e
intact AS

R
LA

Ryc. 10. Obraz 4 jam serca u 24-tygodniowego ptodu z krytyczng stenozq za-
stawki aortalnej, zamknigtq przegrodg migdzyprzedsionkowq oraz uogdlnio-
nym obrzekiem. Znacznie powigkszony lewy przedsionek (LA) i lewa komora
(LV) uciskajq na struktury prawego serca (RA, RV), doprowadzajqc do uposle-
dzenia ich funkeji, Widoczna ciggta gruba przegroda migdzyprzedsionkowa (in-
fact AS). Oba ptuca widoczne (R — prawe, L — lewe). Po prawej stronie widocz-
ny wysigk w optucnej — strzatka (pleural effussion)

Fig 10. Four chamber view in the 24-week-old-fetus with critical aortic stenosis,
intact inferatria septum and nonnimmune hydrops. Huge left atrium (LA) and
left ventricle (LV) squeezed right heart structurs. Severe heart failure, pleural
effusion (arrow)
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byto technicznie udanych, 2 dzieci przezyto okres nowo-
rodkowy, w tym ptéd bez ubytku przegrody miedzyprzed-
sionkowej po nieudanej prébie wytworzenia potgczenia
miedzyprzedsionkowego wewngirzmacicznie.

W 2007 r. zespdl z Filadelfii, znajgc wstepne zte wy-
niki prenatalnej dekompresji lewego przedsionka, zapro-
ponowat strategie planowego ciecia cesarskiego z na-
stepczq natychmiastowq interwencjq na sali cewnikowan
[30]. Sposréd 7 chorych przezyto 2 — jak w przedstawia-
nej serii interwencji prenatalnych z Bostonu. Obie prace,
jak réwniez wiasne obserwacje wskazujg na bardzo wy-
sokie ryzyko zgonu noworodkéw z HLHS i restrykcyjnym
Fo. Nalezy sie zastanowi¢, czy wczedniejsza interwencja
prenatalna zmienitaby losy tych dzieci. Obecnie czynio-
ne sq préby doktadniejszego badania ptodowego tozy-
ska ptucnego poprzez sprawdzanie reaktywnosci naczyn
po podaniu tlenu ciezarnej matce, ale na razie zbyt ma-
to jest danych, aby wyciggng¢ jednoznaczne wnioski do-
tyczqce rzeczywistych korzyéci z prenatalnej dekompresji
lewego przedsionka.

Istotny jest réwniez fakt, ze prawidtowej wielkosci otwor
owalny w potowie cigzy moze sta¢ sie istotnie restrykcyj-
ny pod koniec, co w sposéb zasadniczy zmienia wyniki
leczenia, a co za tym idzie — informacja o rokowaniu dla
dziecka, ktérg matka otrzymuje w 20. tygodniu ciqzy, jest
zupetnie rézna od ostatecznej. Stopien restrykcji Fo u pfo-
déw z HLHS oceniany jest na podstawie jego wielkosci

HLHS 35 tyg. restrykcyjny Fo

oraz przeptywu w badaniach doplerowskich (ryc. 11.), ale
najbardziej miarodajng ocengq jest charakter przeptywu
w zytach ptucnych.

Kilka stéw o technicznej stronie zabiegu. Jak we
wszystkich innych interwencjach ptodowych, do lewego
przedsionka dostajemy sie poprzez naktucie $ciany pra-
wego przedsionka i perforacje przegrody miedzyprzed-
sionkowej ostro zakonczonym prowadnikiem, ktéry umoz-
liwia ,przedziurawienie” przegrody (ryc. 12.). Dzieki temu,
ze ptuca ptodu sq bezpowietrzne i do$¢ mocno przylega-
iq do serca, tworzq rodzaj naturalnej hemostazy i stosun-
kowo rzadko dochodzi do groznego wysieku w worku
osierdziowym, ale oczywiscie takie powikfanie nalezy bra¢
pod uwage. W wadach tych czesto nie ma odpowiedniej
wielkosci dotu owalnego, wiec wytworzone potgczenie
moze zamkng¢ sie w krétkim czasie. Probujgce temu za-
pobiec, zespét z Toronto przeprowadzit eksperyment za-
ktadania stentéw do przegrody miedzyprzedsionkowej
u ptodéw owczych. Metoda ta jest na razie w fazie eks-
perymentu [31].

Znacznie trudniejsza do rozpoznania jest restrykcja
otworu owalnego u ptodéw z TGA. Mamy tutaj do czy-
nienia z wadg serca o bardzo dobrych zaréwno
wczesnych, jak i odlegtych wynikach leczenia. Na pod-
stawie analizy leczenia noworodkéw z TGA zespét z Fran-
cji udowodnit, ze diagnoza prenatalna poprawia wyniki
ich leczenia [32]. Tym bardziej nalezy dqzy¢ do zapew-

01 Oct 08
11:09:21 am

Ryc. 11. Obraz 4 jam serca v 35-tygodniowego ptodu z HLHS. Typowy restrykcyjny przeptyw na poziomie otworu owalnego u ptodu z istotng restrykcjg miedzyprzed-
sionkowq. W badaniu doplerowskim znakowanym kolorem widoczny jest przyspieszony przeptyw z lewego (LA) do prawego przedsionka (RA). Strzatka wskazuje

miejsce przegrody migdzyprzedsionkowej

Fig. 11. Four chamber view in a 35-week-old-fetus with HLHS. Restrictive left fo right shunt at the level of the foramen ovale. Arrow — interatrial septum
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nienia dzieciom zdiagnozowanym prenatalnie optymal-
nej opieki perinatalnej. Wiadomo, ze przeptyw zaréwno
na poziomie otworu owalnego, jak i przewodu tetnicze-
go zmienia sie i moze stac sie restrykcyjny pod koniec cig-
zy. Prawdopodobnie restrykcja Fo dotyczy ok. 10% nowo-
rodkéw z TGA, nie wiadomo, czy dzieje sie tak czesciej
u ptodu [33]. Przetozenie wielkich pni tetniczych jest wa-
dq trudng do rozpoznania w rutynowym USG, gdyz ob-
raz 4 jam serca jest prawidtowy. Jeszcze trudniejsza
do rozpoznania jest ptodowa restrykcja Fo w TGA, gdyz
nie ma jednoznacznych kryteriow. W tym przypadku
ogromngq role odgrywa do$wiadczenie badajgcego. Re-
strykcja Fo u noworodka z TGA moze doprowadzi¢
do bardzo wczesnego zgonu. Zdarza sie, ze nawet
w o$rodkach przygotowanych do wykonania atriosepto-
stomii metodq Rashkinda czas miedzy porodem a trans-
portem do sali cewnikowania serca moze by¢ zbyt dtu-
gi. | znowu w tego typu sytuacjach rozwazane sq
wskazania do planowego ciecia cesarskiego w bezpo-
$rednim sgsiedztwie sali interwencyinej lub do interwen-
cji prenatalnej. Dotychczas nikt jeszcze nie przeprowadzit
takiego zabiegu u ptodu. Na pewno zwigzane jest to
z faktem, ze wyniki leczenia TGA po porodzie i mozliwo$¢
szybkiego wykonania zabiegu sq na tyle dobre, ze z etycz-
nego punktu widzenia trudno jest przekona¢ zaréwno sie-
bie — czyli zespét lekarski podejmujgcey decyzje, jak i ro-
dzicéw, ze wewngtrzmaciczna, obarczona jednak nadal
wysokim ryzykiem interwencja bytaby uzasadniona.

Uznane kardiologiczne interwencje wewngirzmaciczne
u plodow

Uznang, najprostszq interwencjq jest podawanie le-
kow lub krwi do zyty pepkowej. W tej dziedzinie mamy
wiasne do$wiadczenia przerwania czestoskurczu u ptodu
przez podanie adenozyny bezposrednio do zyty pepko-
wej — dane z literatury wskazujg, ze byt to pierwszy ptéd,
ktéry przezyt tego typu leczenie [34]. Transfuzje wewnqtrz-
maciczne sq uznang i stosowang metodq leczenia réw-
niez w naszym kraju.

Obecnie jedyng w petni uzasadniong i niebudzgcq
watpliwosci interwencjq kardiologiczng u ptodéw jest od-
barczenie ptynu z worka osierdziowego, gdy jego obje-
to$¢ jest niebezpieczna. Zdarza sig, ze ptyn w worku osier-
dziowym wypetnia ponad potowe klatki piersiowej. Dzigki
temu, ze ptéd nie oddycha, dotychczas nie opisano w tym
okresie zycia tamponady serca. Naktucie worka osier-
dziowego jest prostym i skutecznym zabiegiem, nie doty-
kamy wéwczas struktur serca, a po opréznieniu worka
osierdziowego zapewniamy zaréwno lepszg hemodyna-
mike, jak i tworzymy lepsze warunki do rozwoju ptuc.

Podsumowanie

Koncepcja interwencji kardiologicznych u ptodéw jest
pasjonujgca. Kazdy kardiolog dzieciecy, ktéry musi stawi¢
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Ryc. 12. Ptod z krytyczng stenozq aortalng, duzq lewa komorq i restrykejq na po-
ziomie przegrody migdzyprzedsionkowej. Obrazy przygotowane z klipu z zabie-
gu interwencyjnego septoplastyki przegrody miedzyprzedsionkowej przeprowa-
dzonego w Bostonie, dzigki uprzejmosci W. Tworetzky‘ego.

Biate strzatki pokazujg gorng i dolng czes¢ przegrody migdzyprzedsionkowe;.
Igta zostaje wprowadzona przez powtoki matki, klatke piersiowq ptodu, Sciang
prawego przedsionka w kierunku przegrody miedzyprzedsionkowej do lewego
przedsionka

LV — lewa komora, LA — lewy przedsionek, RV — prawa komora, RA — prawy przedsionek

Fig. 12. The fetus with critical aortic stenosis, big left ventricle and restrictive
foramen ovale. Fetal interatrial septoplasty — courfesy of W. Tworetzky. Whire
arrows — inferatrial septum. The needle is placaed through the mother’s
abdomen, fetal chest, right atrial wall o the leff atrium

LV~ left ventricle, LA — left atrium, RV — right ventricle, RA— right atrium

czota wszystkim komplikacjom po leczeniu — najczescie]
paliatywnym — ztozonych, szczegélnie ,jednokomorowych”
wad serca, chciatby méc tak zadziataé na ich przebieg,
aby byly one tagodniejsze u noworodka. Jak widaé¢ z pet-
nego przeglgdu pi$miennictwa, nie ma na razie pewnych
dowodéw na to, ze nasza koncepcja ,hemodynamiczna”
ewolucji prenatalnej jest stuszna. Réwnolegle do konstru-
owania coraz lepszego sprzetu do kardiologii interwencyj-
nej, rozwijajq sie metody inzynierii tkankowej oraz biolo-
gii molekularnej. By¢ moze potgczenie tych metod
w przysztosci umozliwi ztagodzenie objawéw najtrudniej-
szych wad wrodzonych serca.

Gdy zaczynatam prace, marzylismy jedynie o mozli-
wofdci leczenia inferwencyjnego dzieci, potem noworod-
kéw. Obecnie nikt nie kwestionuije, ze metodq z wyboru
w przypadkach zwezenia zastawki ptucnej zawsze jest wal-
wuloplastyka balonowa, podobnie w krytycznym zweze-
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niu zastawki aortalnej u noworodkéw — tych, u ktérych
z nieznanych nam przyczyn nie doszto do powstania
HLHS. Pomimo nienajlepszych wstepnych wynikéw inter-
wencyjnego leczenia ptodéw wierze, ze naturalnym pro-
cesem bedzie ich wprowadzenie we wczesnym okresie zy-
cia ptodowego — by¢ moze razem z nowoczesnymi
technikami biologii molekularnej — i uda nam sie w przy-
sztosci naprawde wptyngé na naturalny przebieg wad wro-
dzonych serca.
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