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Streszczenie

Populacja chorych dorostych z wrodzong wadg serca wzrasta rokrocznie. Obecnie 85% chorych operowanych
w dziecinistwie z powodu wrodzonej wady serca dozywa wieku dorostego. Niestety, tylko niewielka cze$¢ z tych pacjentow
posiada wade serca, ktora zostata w dziecinstwie catkowicie skorygowana - najczesciej byt to tylko zabieg o charakterze
paliatywnym. W zwigzku z tym, ze populacja tych pacjentéw wzrasta dos¢ gwaltownie, coraz czesciej trafiaja oni do
szpitala, aby by¢ poddanym zabiegom niekardiochirurgicznym. W wielu przypadkach sg to zabiegi dokonywane w trybie
naglym w osrodku niespecjalistycznym, dlatego kazdy anestezjolog musi by¢ przygotowany do opieki okolooperacyjnej
nad pacjentem z wrodzong wada serca. Celem niniejszego opracowania jest omowienie anatomii i patofizjologii najczest-
szych wrodzonych wad serca wystepujacych u dorostych. W drugiej czesci przedstawione zostang zasady postepowania
okotooperacyjnego u chorych dorostych z wrodzong wada serca. Anestezjologia i Ratownictwo 2009; 3: 344-354.

Stowa kluczowe: wrodzone wady serca, anatomia, patofizjologia, pacjent dorosty, opieka okotoperacyjna
Summary

The population of adults with congenital heart disease increases rapidly. 85% of patients who underwent cor-
rection of congenital in childhood will reach adulthood. Only some of them have totally corrected heart defect,
in most of cases paediatric cardiac surgical procedure had a palliative character. Since population of adults with
congenital heart disease is increasing rapidly, these patients come to the hospital to undergo non-cardiac surgery.
Frequently, they require urgent procedures, which are performed in low-reference centres. Therefore, every anaes-
thesiologist must be familiar with anatomy and patho-physiology of congenital heart diseases, and principles of
peri-operative management. The aim of the present review is to discuss anatomy and physiology congenital heart
defects occurring in grown-ups and adults. The second part will discuss the principles of peri-operative management
and common challenges facing anaesthesiologist looking after afore mentioned group of patients. Anestezjologia
i Ratownictwo 2009; 3: 344-354.
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Wstep

Wrodzone wady serca s3 jedna z najczestszych
deformacji wystepujacych u noworodkéw. Obecnie
szacuje sie, iz 0,8% zywo urodzonych dzieci ma wade
serca [1,2]. Przed okresem powszechnej dostepnosci
kardiochirurgii dziecigcej do wieku dorostego dozy-
wato ok. 20% dzieci, obecnie - przy dos¢ gwattownym
rozwoju tej specjalnosci - 85% tych pacjentéw dozywa
wieku dorostego [1,3]. Przyjmuje sie, ze kazdego roku
populacja dorostych z wrodzong wada serca (DzZWWS)
zwieksza si¢ o 5%. Szacuje si¢ obecnie, iz liczba doro-
stych z wrodzong wada serca (skorygowang lub niesko-
rygowana) jest rowna, badz wigksza liczbie urodzen
dzieci z wada serca [4,5]. W zwiazku z tym wzrostem
populacja wspomnianych chorych (DzW WS) stanowi
nowe wyzwanie dla anestezjologii i medycyny okoto-
operacyjnej. Niestety, tylko niewielka cze$¢ tych cho-
rych ma catkowicie skorygowang wade serca, wigkszos¢
z nich przeszla operacje bedaca jedynie forma paliacji,
dlatego czestokro¢ dochodzi do odlegtych komplikacji
po uprzedniej operacji serca, ktdre wymagaja kolej-
nego leczenia operacyjnego. Dlatego grupe chorych
dorostych z wrodzong wada serca nalezy podzieli¢ na
4 podgrupy pacjentow [6,7]:

o chorzy z catkowicie skorygowang wada serca,

o chorzy z czesciowo skorygowang wadg serca (po
zabiegu paliatywnym),

o chorzy z czgéciowo skorygowana wada serca,
gdzie jeden lub wigcej elementéw, ktére napra-
wiono jest dysfunkcjonalny,

« chorzy z nieskorygowang wadg serca.

Podzial ten ma znaczenie z punktu widzenia poste-
powania klinicznego. Chorzy ci mogg trafi¢ pod nasza
opieke z rozmaitych przyczyn, moze to by¢ kolejna
operacja kardiochirurgiczna wykonywana w osrodku
specjalistycznym, zabieg niekardiochirugiczny czy
wreszcie interwencja w zaktadzie kardiologii lub radio-
logii inwazyjnej wymagajaca znieczulenia ogoélnego
[8,9]. W zwigzku z tym, Ze liczba DZWWS wzrasta
co roku, kazdy anestezjolog powinien zna¢ anatomie
najczestszych wad serca oraz zasady znieczulenia tej
grupy chorych do zabiegdéw niekardiochirurgicznych.

Celem obecnego opracowania jest omdwienie
najczestszych probleméw zwigzanych z opieka okoto-
operacyjna i znieczuleniem tej grupy chorych do zabie-
gow niekardiochirurgicznych. Aby stworzy¢ wlasciwy
punkt odniesienia, opracowanie zostalo podzielone
na dwie czedci. W pierwszej zostanie pokrétce opi-
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sana anatomia i patofizjologia poszczegdlnych wad
wrodzonych. W drugiej oméwione zostang zasady
znieczulenia DZWWS.

Anatomia najczestszych wrodzonych,
wad serca

Znajomo$¢ anatomii wrodzonych wad serca jest
niezbedna dla petnego zrozumienia ich patofizjologii,
a co za tym idzie, wtasciwego leczenia i postepowania
okolooperacyjnego [9]. Najczestszy podziat wad serca
obejmuje wady z przeciekiem lewo-prawym (wady
niesinicze) oraz prawo-lewym (wady sinicze). Trzeba
w tym miejscu zaznaczy¢, iz przeciek lewo-prawy
z duzym przeplywem ptucnym powiktany policytemia,
a w zwigzku z tym - ze zmniejszonym przeplywem
obwodowym, moze si¢ takze cechowac sinicg obwo-
dowa [10].

Ubytek w przegrodzie
miedzyprzedsionkowej

Ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej
(ASD) jest jedna z czestszych wad wrodzonych, ktére
czesto nie daja objawdw przez wiele lat po urodzeniu.
ASD czestokro¢ jest cze$cia bardziej ztozonej wady
idlatego zawsze wymaga starannej diagnostyki kardio-
logicznej i echokardiograficznej. ASD moze przybra¢
cztery formy morfologiczne (Rycina 1):

1. Przetrwaly otwor owalny (PFO), zwykle jest nie-
wielki i niedajacy istotnych objawdéw klinicznych.
Niemniej jednak kazdego roku u 1-2% chorych
z PFO diagnozujemy $wiezy udar mozgu. Jesli
PFO jest wiekszy to méwimy o ASD typu ostium
secundum. Ubytek ten znajduje si¢ centralnie
w przegrodzie miedzyprzedsionkowej i stanowi
ok. 70% wszystkich ASD.

2. ASD typu ostium primum, stanowi ok. 15%
wszystkich ASD i przez wielu uwazany jest za
jeden z rodzajéow defektu przedsionkowo-ko-
morowego. ASD ostium primum obejmuje dolng
czes¢ przegrody miedzyprzedsionkowej i cze-
stokro¢ towarzyszy mu wada zastawki mitralnej
w postaci rozczepu przedniego platka (tzw. cleft).
Jesli wada obejmuje ASD typu ostium primum,
ubytek w przegrodzie miedzykomorowej oraz
wspélng zastawke przedsionkowo-komorowsg to
mowimy wowczas o tzw. kanale przedsionkowo-
komorowym.
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3. ASD typu sinus venosus (ok.10% ASD) znaj-
duje si¢ najczedciej w gornej czeéci przegrody
miedzyprzedsionkowej w bezposrednim sgsiedz-
twie ujscia zyly glownej gornej, aczkolwiek moze
sie réwniez znajdowaé przy ujsciu zyly gtéwnej
dolnej (rzadszy wariant). Ubytkowi temu czesto
towarzyszy nieprawidtowy splyw zyt plucnych
prowadzacych krew z prawego pluca do prawego
przedsionka.

4. ASD typu corony sinus ASD (tzw. unroofed coro-
nary sinus) jest ubytkiem najrzadziej wystepuja-
cym; mamy tu do czynienia z nieprawidfowym
splywem zatoki wiericowej, ktéra uchodzi, zamiast
do prawego, do lewego przedsionka.

Rycina 1. Roézne typy ASD: 1 - ASD typu ostium
primum, 2 - ASD typu ostium secundum,

3 - ASD typu sinus venosus umiejscowione
badZz w poblizu zyty gtéwnej gornej, badz
gtéwnej dolnej, 4 - nieprawidtowy sptyw
zyl plucnych czesto towarzyszacy ASD
typu sinus venosus

ASD, ktore nie jest zoperowane w wieku dziecie-
cym badZ mlodzienczym moze teoretycznie ulec pro-
gresji do zespolu Eisenmengera, tj. nieodwracalnego
nadci$nienia plucnego, ktdre rozwinelo sie na skutek
nieskorygowanego przecieku lewo-prawego i nadmier-
nego przeptywu przez tozysko ptucne. Oczywiscie,
nasilenie i pojawienie si¢ pierwszych objawéw jest
zalezne od wielkosci ubytku - a co si¢ z tym wigze - od
wielkos$ci przecieku. Inne powiktania zwigzane z obec-
noscig ASD to: zaburzenia rytmu, niewydolno$¢ pra-
wokomorowa zwigzana z nadmiernym przecigzeniem
objetosciowym i ci$nieniowym oraz mozliwo$¢ tzw.
zatoru paradoksalnego. Kazdy pacjent, ktory doznat
udaru w wieku ponizej 45. lat powinien mie¢ wykonane
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badanie echokardiograficzne w celu wykluczenia ASD
(szczegolnie PFO) [9,11,12]. Rokowanie w tej grupie
chorych jest dobre, jesli ubytek byt zoperowany przed
40. rokiem zycia, ostatnie badania wskazuja takze, iz
operacja zamkniecia ubytku po 40. roku Zycia takze
poprawia przezycie w tej grupie chorych. Zamkniecie
ubytku dokonywane jest droga operacyjna, badz przy
uzyciu tzw. Amplacera - jest to rodzaj ,parasolki”,
ktéra wprowadza sie droga przezskérng w zakladzie
kardiologii interwencyjnej [13].

Ubytek w przegrodzie miedzykomorowej.

Przeciek w przegrodzie miedzykomorowej (VSD)
podobnie do ASD ma cztery podtypy (Rycina 2 i Rycina
3). VSD jest najczestsza wada wrodzona i stanowi
30-40 % wszystkich wad wrodzonych serca. Podobnie
do ASD, VSD moze wystepowac jako izolowana wada
wrodzona lub jako jeden z elementéw bardziej zlozo-
nego zaburzenia rozwojowego (np. tetralogia Fallota).
W przeciwienstwie do ASD, wada ta daje objawy kli-
nicznie znacznie wezeéniej (zastoinowa niewydolno$¢
krazenia, nadci$nienie plucne) i w zwiazku z tym
rzadziej mamy do czynienia z dorostym, ktéry ma
nieskorygowane VSD [8,14]. Poniewaz ubytek wyste-
puje w przegrodzie miedzykomorowej, komora serca,
ktdra pierwsza bedzie ulegaé przecigzeniu bedzie lewa
komora sercaizwykle pierwsze objawy kliniczne beda
typowe dla niewydolno$ci lewokomorowej. Z drugiej
strony, VSD wystepujace w cze$ci mie$niowej prze-
grody migdzykomorowej lub niewielki ubytek w czesci
bloniastej czesto ulegaja zamknieciu samoistnie. Jak
juz wspomniano, obecnie wyrdzniamy cztery rodzaje
VSD:

1. Ubytek w czedci bloniastej, najczestszy, stano-
wigcy 70% wszystkich ubytkéw typu VSD, lezacy
tuz ponizej zastawki aortalnej, czestokro¢ zwia-
zany z istnieniem tetniaka zastawki tréjdzielnej
lub powiekszonym platkiem przegrodowym tejze
zastawki, co doprowadza do zatkania ubytku.

2. Ubytek w czesci miegsniowej przegrody (20%
wszystkich VSD), czestokro¢ przyjmujacy forme
wielu ubytkéw (tzw. wyglad sera szwajcarskiego),
co czyni korekcje chirurgiczng do$¢ trudna.

3. Ubytek w czesdci lejkowatej (odptywowej) prawej
komory (infundimbulum) wystepujacy tuz ponizej
zastawki plucnej. Ubytek czesto wiaze si¢ z defor-
macja platka zastawki aortalnej lub jej niedomy-
kalnoscig.
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4. Ubytek lezacy w czesci tylnej przegrody, w bezpo-
$redniej blisko$ci zastawek przedsionkowo-komo-
rowych, z reguly wspélistniejacy z ich niedomy-
kalnoscig.

Rycina 2. Rdzne typy VSD: 1 - ubytek w czesci
bloniastej przegrody miedzykomorowej,
2 - ubytek w czesci tylnej (naplywowej)
przegrody miedzykomorowej, 3 -
ubytek w cze$ci miesniowej przegrody
miedzykomorowej, 4 - ubytek w czesci
odplywowej przegrody miedzykomorowej
(infundibulum ponizej zastawki ptucnej).

Rycina 3. Rdzne elementy przegrody
migdzykomorowej (w odniesieniu do
VSD); kolor 261ty - czes¢ bloniasta,
kolor czerwony - czes¢ migéniowa, kolor
zielony - cze¢$¢ naptywowa (w poblizu
zastawek przedsionkowo-komorowych,
kolor niebieski - czes¢ odptywowa
(infundibulum) znajdujaca sie ponizej
zastawki tetnicy plucnej
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Wady czesto wspdlistniejace z VSD to dwuptat-
kowa zastawka aortalna, koarktacja aorty i zwezenie
odptywu z prawej komory serca oraz zlozone wady
serca (np. tetralogia Fallota czy przelozenie wielkich
naczyn) [2,15,16]. W zaleznos$ci od wielkosci ubytku
i ci$nien panujacych w komorach serca, ubytek bedzie
ubytkiem z restrykcja przeptywu lub bez. Restrykcja
przeptywu ogranicza wielkos¢ przecieku, aczkolwiek
nie jest jego jedynym determinantem. Duzy ubytek
u chorego z niskim ci$nieniem w tetnicy ptucnej pro-
wadzi do duzego przecieku i przeptywu przez lozysko
plucne, a co si¢ z tym wiaze, powr6t zylny do komory
lewej jest zwiekszony, prowadzac do zwigkszenia
objetosci koncowo-rozkurczowej. Stosunek wielkosci
przeplywu plucnego do systemowego (Qp/Qs) sta-
nowi istotng informacje dla anestezjologa, poniewaz
informuje nas o jego patofizjologii i potencjalnych
nastepstwach dla funkcji prawej i lewej komory serca
oraz o przeplywie przez lozysko ptucne. I tak Qp/Qs
ponizej 1.4 $wiadczy o niewielkim ubytku, powyzej
1.4 a ponizej 2.2 - o $rednim ubytku i powyzej 2,2 -
o duzym ubytku. Diugotrwate, nieskorygowane VSD
najczesciej prowadzi do zespotu Eisenmengera. Szybka
korekcja VSD wiaze si¢ z bardzo dobrym rokowaniem,
jesli VSD nie zostanie skorygowane (nawet, jesli jest
niewielkie) to wigze sie z duzym ryzykiem wystapienia
bakteryjnego zapalenia wsierdzia, zaburzen rytmu,
wiacznie z nagla Smiercig sercows, i niedomykalnoscia
zastawki aortalnej. Okoto 10% chorych z VSD z niere-
strykcyjna charakterystyka przeptywu rozwija zesp6t
Eisenmengera z nastepowym odwroceniem przeptywu
z prawego do lewego serca. Smiertelno$¢ u chorych
z zespolem Eisenmengera poddanych zbiegowi opera-
cyjnemu jest dos¢ duza. Przezywalno$¢ 10-letnia siega
obecnie 80% a 25-letnia - 40% [9,17,18].

Przetrwaty przewéd tetniczy

Przetrwaly przewdd tetniczy (PDA) stanowi okoto
10% wszystkich wad wrodzonych. Przewod tetniczy
Bottala stanowi niezwykle istotny element krazenia
plodowego stanowiac polaczenie pomiedzy pniem
tetnicy ptucnej a aorta zstepujaca. W krazeniu plodo-
wym kieruje on wiekszos¢ krwi z prawej komory do
aorty, omijajac wysokocisnieniowe krazenie plucne.
Nasilenie cech klinicznych jest zalezne od wielko-
$ci przecieku. Wigkszo$¢ chorych jest zoperowana
w wieku dziecigcym i obecnie coraz rzadziej spotykamy
dorostych pacjentowi z PDA. Dorosty z PDA z reguty
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prezentuje objawy dusznosci, cechy zastoinowej nie-
wydolno$ci krazenia oraz zaburzenia rytmu. Z czasem
moze takze rozwing¢ cechy nadci$nienia plucnego.
Zamkniecie PDA u dorostych moze by¢ trudne tech-
nicznie z uwagi na zwapnienia i czestokro¢ zabiegu
nalezy dokona¢ z uzyciem krazenia pozaustrojowego
wlacznie z uzyciem techniki glebokiej hipotermii.

Koarktacja aorty

Koarktacja aorty (CoA) to jej zwezenie tuz ponizej
odejscia tetnicy podobojczykowej lewej. Jest to wada
wrodzona stanowigca okoto 5-8% wszystkich wad,
czesto wspolistniejaca z VSD, dwuplatkowa zastawka
aortalng i innymi zaburzeniami odptywu z lewej
komory serca. Nastepstwa CoA to nadci$nienie w tozy-
sku systemowym proksymalnie do zwezenia oraz
rozwiniecie krazenia obocznego. Wiekszos¢ chorych,
ktérzy dozywaja wieku dorostego prezentuje zwezenie
$redniego stopnia, aczkolwiek jesli nie jest ono skory-
gowane, to z reguly nie dozywaja oni 50. roku zycia.
Powiklania zwigzane z CoA s3 zwigzane z nadcisnie-
niem w proksymalnej czesci aorty; do najczestszych
nalezg: udar CUN, zastoinowa niewydolnos¢ krazenia
irozwarstwienie aorty. Pomimo korekcji wady, nadci-
$nienie tetnicze jest czesto utrwalone i chory nadal jest
narazony na powiklania z nim zwigzane. Korekcja CoA
jest zalecana we wczesnym wieku lub wéwczas, gdy
gradient ci$nienia przekracza 25-30 mm Hg. Czesto,
mimo korekgji schorzenia, nadal istnieje mozliwos¢
rozwarstwienia lub powstania tetniaka w miejscu
uprzedniej CoA [19,20].

Tetralogia Fallota

Tetralogia Fallota (TeF) jest najczestszym schorze-
niem siniczym spo$rod wszystkich wad wrodzonych.
Jej cechy charakterystyczne to: zwezenie drogi odptywu
z prawej komory serca, przerost prawej komory serca,
VSD i tzw. aorta jezdziec (Ryciny: 4a i 4b). Zwezenie
drogi odptywu z prawej komory moze by¢ nasilone
w réznym stopniu i moze obejmowac czes¢ lejkowata
prawej komory, zwezenie pod zastawka tetnicy ptucnej,
zwezenie samej zastawki lub zwezenie/niedorozwoj
tetnicy ptucnej. VSD jest zwykle ubytkiem o charakte-
rze nierestrykcyjnym a przeciek ma charakter prawo-
lewy lub obustronny. Aorta jest przesunieta na prawo
iznajduje si¢ zwykle bezposrednio nad ubytkiem VSD.
Przerost prawej komory jest zwykle spowodowany zwe-
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zeniem drogi odptywu z prawej komory serca. Wzrost
ci$nienia w krazeniu ptucnym lub spadek cisnienia
systemowego jest zwykle zwigzany ze zwiekszeniem
przecieku prawo-lewego a co za tym idzie - z nasileniem
sinicy. Obraz kliniczny TeF moze by¢ bardzo rézny,
z jednej strony spektrum moze to by¢ tzw.,, rozowy”
Fallot z bardzo niewielkim stopniem sinicy, z drugiej
strony moze to by¢ bardzo chory pacjent z atrezjg
zastawki plucnej, u ktorego jedyny przeptyw ptucny jest
zapewniony przez polaczenia aortalno-ptucne.

Rycina 4a. Schemat tetralogii Fallota, na ktora
skladaja sie: 1. zwezenie drogi odplywu

z prawej komory serca, 2. przerost prawej
komory serca, 3. ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej, 4. tzw. aorta jezdziec
Zaburzenia przeptywu charakterystyczne
dla tetralogii Fallota i bedacej przyczyna
znacznej sinicy; krew naptywajaca do
prawej komory serca plynie gtéwnie

w kierunku ubytku w przegrodzie a krew
(stabo utlenowana) sptywajaca poprzez
zyly ptucne do lewego przedsionka

a nastepnie lewej komory jest pompowana
do aorty.

Rycina 4b.

Przezywalnos¢ poza okres dziecinstwa u chorych
z TeF jest mato prawdopodobna, aczkolwiek wielu
z tych pacjentéw mialo w dziecinstwie operacje palia-
tywna, po jakims$ czasie wymagaja kolejnego zabiegu
[21-23]. Z drugiej strony, opisano wiele przypadkow
nieskorygowanej tetralogii u chorych, ktérzy dozyli
4-5 dekady zycia [23]. Operacja czesto wykonywang
w przeszto$ci bylo wszycie tzw. taty poszerzajacej
droge odptywu z prawej komory serca i zamkniecie
VSD. Niestety, z czasem dochodzi do niedomykalno-
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$ci zastawki plucnej i chorzy ci wymagaja reoperacji
[24]. Inne p6zne powiklania, z jakimi mozemy mie¢
do czynienia, to zaburzenia rytmu i niewydolno$¢
prawej i lewej komory serca oraz istnienie resztko-
wego VSD. Szczegdlnie niebezpieczne sg zaburzenia
rytmu pochodzenia nadkomorowego, ktore najcze-
$ciej sg wynikiem poszerzenia przedsionka serca [25].
Przyczyna tych arytmii moze by¢ takze duza blizna po
nacieciu migs$nia sercowego, blizna w miejscu naprawy
VSD, tata w miejscu odplywu z prawej komory serca,
przeciazenie prawej komory serca. Obecnie okoto 50%
chorych, ktérzy uprzednio przeszli operacje z powodu
TeF posiada wszczepiony defibrylator (Automatic
Implantable Cardioventer-Defibrylator), co ma istotne
znaczenie dla dalszego postepowania anestezjologicz-
nego. Chorzy, ktorzy w dziecinistwie mieli wczesna
korekeje chirurgiczng wady w 85% dozywaja 30. lat.
Aktualnie zaleca sie dokonania wymiany niedomykal-
nej/zwezonej zastawki ptucnej zanim dojdzie do cech
niewydolnosci prawokomorowej. Czestokro¢ wymiany
tej mozna dokona¢ droga przezskérna w pracowni
kardiologii interwencyjne;j.

Wspdlny pien tetniczy

Zaburzenie to jest wynikiem anomalii rozwojowej,
podczas ktorej dochodzi do zaburzenia podziatu pnia
tetniczego na aorte i tetnice ptucng. Mamy wiec do
czynienia z jednym pniem tetniczym, prawie zawsze
jest obecne VSD. Tetnice ptucne i wiericowe odchodza
od jednego pnia tetniczego. Zastawka tegoz pnia czesto
posiada nieprawidlowg liczbe ptatkéw badz jest zwe-
zona lub niedomykalna. Pacjenci ci wymagaja wcze-
snej interwencji w okresie niemowlecym. Noworodki,
u ktorych dokonano wezesnej korekeji wady, z reguty
cieszg si¢ doskonatym rokowaniem.

Anomalia Ebsteina

Anomalia Ebsteina to nieprawidtowe potozenie
zastawki tréjdzielnej, platek przedni jest znacznie
powiekszony a platek tylny i przegrodowy sg znacz-
nie przesuniete ku wierzchotkowi prawej komory
serca (Rycina 5). W 80% przypadkéw z anomalig
Ebstein’a wspolistnieje ASD lub VSD, dajac niere-
strykeyjny przeciek z prawej strony na lewa. Doro$li
z anomalig Ebsteina z reguly prezentuja cechy sinicy
i zastoinowej niewydolnosci krazenia. Jesli chorzy
ci nie mieli wykonanej operacji zastawki tréjdziel-
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nej w dziecinstwie, z reguly wymagaja jej wymiany
w okresie dorostym. Czes$¢ z tych pacjentéw przechodzi
operacje majace na celu odciazenie prawego serca, naj-
cze$ciej jest to wykonanie tzw. potaczenia Glenna [26].

Rycina 5. Anomalia Ebsteina z charakterystycznym
przemieszczeniem ,w dot” zastawki
trojdzielnej (gwiazdka), i tzw. atrializacja
prawej komory serca - prawy przedsionek
(RA) zajmuje wicksza cze$¢ prawej strony
serca. Dla przypomnienia: anomalia
Ebsteina to nieprawidlowe potozenie
zastawki trojdzielnej, platek przedni jest
znacznie powigkszony a platek tylny

i przegrodowy s3 znacznie przesuniete ku
wierzchotkowi prawej komory serca.

Przetozenie wielkich naczyn

W przypadku przelozenia wielkich naczyn (TGA
- transposition of great arteries) rozrézniamy dwa
podstawowe warianty choroby. Przetozenie typu d
(D-TGA) oraz przelozenie typu | (L-TGA), czyli tzw.
wrodzone, skorygowane przetozenie wielkich naczyn.
W D-TGA aorta odchodzi z prawej komory a tetnica
plucna z lewej komory (Rycina 6a). Poniewaz fizjologia
jest catkowicie zaburzona jest to najczesciej rozpo-
znawana u noworodkowa wada wrodzona. U 20%
chorych malformacji tej towarzyszy VSD. Jeéli nie
dochodzi do mieszania krwi tetniczej i zylnej, chorzy
ci nie przezywajg kilku dni. Terapia majaca na celu
zapewnienie przezycia do momentu wczesnej operacji
obejmuje podaz prostaglandyny E, w celu utrzymania
droznosci przewodu tetniczego, oraz poszerzenie
PFO w celu zwiekszenia mieszania si¢ krwi tetniczej
i zylnej. Wiekszo$¢ pacjentow, ktérzy dozywaja wieku
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dorostego przeszlta w okresie noworodkowym opera-
cje Mustard’a lub Senning’a. Zabiegi te majg na celu
przekierowanie krwi zylnej do lewego przedsionka
a tetniczej do prawego. Z czasem chorzy ci rozwijaja
wiele powiktan w postaci zaburzen rytmu i niedo-
mykalnosci zastawek przedsionkowo-komorowych.
W zwigzku z wystepowaniem tych powikfan obecnie
dokonuje sie operacji calkowitej korekcji wg Janeta,
ktdra polega na przywrdceniu normalnej pozycji aorty
i tetnicy plucnej. Wyniki odlegle tego typu zabiegu sa
bardzo dobre, aczkolwiek $§miertelno$¢ okotoopera-
cyjna wynosi powyzej 3.5%.

Rycina 6a. Przelozenie wielkich naczyn typu D; aorta
(Ao) odchodzi z prawej komory serca
(RV) a tetnica ptucna z lewej komory
serca (LV), prawy przedsionek serca

(RA) towarzyszy prawej komorze (RV),
analogicznie lewy przedsionek (LA)
Przetozenie wielkich naczyn typu L

albo inaczej - wrodzone, skorygowane
przetozenie wielkich naczyn; prawa
komora (PK) pelni funkcje komory
systemowej pompujac krew do aorty (Ao)
a lewa komora serca (LV) pelni funkcje
komory zaopatrujacej fozysko ptucne
(PA). Poniewaz w ,,zaburzonym rozwoju
embrionalnym” zastawki przedsionkowo-
komorowe zwykle wedruja z komorami,
pomiedzy lewym przedsionkiem

(LA) a prawg komorg mamy zastawke
trojdzielng a pomiedzy prawym
przedsionkiem (RA) a lewg komorg mamy
zastawke dwudzielng.

Rycina 6b.
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L-TGA nazywane wrodzong korekcja przeloze-
nia wielkich naczyn prezentuje sie nastepujaco: lewy
przedsionek oproéznia si¢ do prawej komory, ktéra
pompuje krew do tozyska systemowego, analogicznie
prawy przedsionek - pompuje krew do lewej komory,
ktdra poprzez tetnice ptucng pompuje krew do fozyska
matego (Rycina 6b). Oznacza to, ze po prawej stronie
mamy zastawke dwudzielng a po lewej stronie zastawke
tréjdzielna. Chorzy z L-TGA czesto sa zdiagnozowani
dopiero w 2-3 dekadzie zycia, kiedy dochodzi do
dysfunkcji prawej (systemowej) komory serca, niedo-
mykalnosci zastawki tréjdzielnej lub zaburzen rytmu.

Zespot Eisenmengera

Jak juz wspomniano, dlugotrwaty przeciek z lewej
strony na prawg prowadzi do powstania nieodwracal-
nych zmian wlozysku ptucnym i, wskutek utrwalonego
nadci$nienia plucnego, do odwrdcenia przecieku
z prawej na lewa strone [4,5]. Chorzy ci cechujg sie
znacznie nasilong sinicg i cechami niewydolnosci
obukomorowej. Jedynym definitywnym leczeniem jest
jednoczasowy przeszczep sercaipluc. Trzeba jednakze
zaznaczy¢, ze rokowanie po przeszczepie serca i ptuc
jest najgorsze sposrod wszystkich przeszczepow (prze-
zycie 5-letnie jest nizsze anizeli 40%) [2].

Chory po uprzedniej operacji Fontan’a

Operacje Fontana (Rycina 7) wykonuje si¢ u cho-
rych z atrezjq zastawki tréjdzielnej, pacjentéw z jedng
komorg serca, chorych z hipoplazja lewego serca (ostatni
etap operacji) oraz u pacjentéw z niezbalansowanym
kanatem przedsionkowo-komorowym. Pierwsza opera-
cja Fontan’a polegata na polaczeniu uszka przedsionka
prawego lub drogi odplywu z prawej komory serca
(Rycina 8a) [27]. Obecnie istnieje wiele modyfikacji tej
operacji, ktére maja na celu osiggniecie tego samego celu
fizjologicznego przy zachowaniu lepszej biomechaniki
przeplywu przez graft (Rycina 8b). Najnowsza mody-
fikacja operacji to wszycie graftu extra-anatomicznego
(Rycina 8¢), dzigki czemu omija sie prawy przedsionek
(unika sie licznych szwow w jego obrebie) i zmniejsza
sie ryzyko powstawania ognisk arytmogennych. Jak juz
wspomniano, koncepcja Fontana polega na odcigzeniu
serca jednokomorowego (pacjenta z patofizjologia
jednej komory serca), zapewnieniu wlasciwego prze-
plywu przez lozysko ptucne, dzieki czemu zmniejsza
sie lub likwiduje sinice, oraz zmniejszeniu ryzyka
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zaburzen rytmu. Czesto przed dokonaniem operacji
Fontana wykonuje si¢ wszycia dwukierunkowego
szantu Glenn’a, ktory jest polaczeniem zyly gtéwnej
gornej z tetnicg plucng [28]. Cele te osiaga si¢ przez
bezposrednie polaczenie zyly gléwnej dolnej z kraze-
niem plucnym (Rycina 7). Trzeba wyraznie podkresli¢,
ze u pacjenta z tzw. fizjologia Fontana osrodkowe
ci$nienie zylne (OCZ) jest wartoscig odpowiadajaca
wartoséci $redniego ci$nienia w tetnicy ptucnej, ktora
nas informuje o ci$nieniu odpowiedzialnym za prze-
plyw przez fozysko ptucne. W zwiazku z tym chorzy
cinie beda tolerowacé niskich wartosci OCZ lub spadku
obciazenia wstepnego, gdyz bedzie to prowadzi¢ do
spadku przeptywu plucnego oraz spadku obcigzenia
wstepnego dla systemowej (jedynej) komory serca
[8,9]. Niestety, fizjologia krazenia Fontana nie trwa
wiecznie (przecietnie 15 lat) i w pewnym momencie
mamy do czynienia z krazeniem Fontana, ktére dziata
nieefektywnie (zaburzenie mechaniki przeptywu,
skrzeplina w obrebie graftu), co daje objawy w postaci
zaburzen rytmu i niewydolnosci prawej strony (biernej)
serca cechujacej si¢ hepato-splenomegalig i enteropatig
przebiegajaca z utratg biatka, czesto ci$nienie w tozysku
plucnym jest podwyzszone [29].

Rycina 7. Funkcjonalne serce jednokomorowe;
prawa komora serca (RV) jest niemalze
w catkowitym zaniku i dlatego doptyw do
krazenia ptucnego musi by¢ zastapiony
dwukierunkowym szatem Glenna - 2
(polaczenie zyly gtéwnej gornej z tetnica
plucng) i potaczeniem typu Fontana - 1
(polaczenie zyly gtéwnej dolnej z tetnica
plucna).
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Rycina 8.

Rycina 8c.

Rézne modyfikacje operacji Fontan'a

a. Wezesna wersja bedaca polaczeniem
uszka prawego przedsionka z tetnicg
plucng; b. Dalsze modyfikacje mn.

z wykorzystaniem kondiutu zawierajacego
zastawke; c. Ostatnie modyfikacje (tzw.
ekstraanatomiczny Fontan), gdzie
polaczenie zyly gléwnej dolnej i tetnicy
plucnej przebiega catkowicie poza
mig$niem sercowym
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Patofizjologia wad wrodzonych serca

Wspomniano juz wielokrotnie ze chory z wro-
dzong wadg serca moze prezentowal bardzo rozne
objawy kliniczne wynikajace z patofizjologii wady.
Najwazniejsze czynniki prognostyczne dotyczace
powiklan w okresie okolooperacyjnym to [15,17,31,32]:
o nadci$nienie ptucne,

e sinica,

« zaburzenia rytmu serca,

o zaburzenia funkcji komor serca,
»  Kkonieczno$¢ reoperacji.

Jesli korekcja wady jest trwatla, znieczulenie nie
bedzie specjalnie odbiega¢ od naszej codziennej
rutyny. Jesli wada nie jest skorygowana badz uprzednia
korekeja byta tylko zabiegiem paliatywnym, mozemy
sie spodziewad nastepujacych zaburzen systemowych
wynikajacych z patofizjologii wady [2-3]:

1.  zaburzenia hematologiczne w zakresie uktadu
krzepniecia oraz produkeji krwinek czerwonych,

2. zaburzenia w obrebie uktadu oddechowego,

3. zaburzenia funkgji nerek,

4. zaburzenia neurologiczne.

Ad 1. Zaburzenia krzepniecia beda najsilniej
wyrazone w przypadku siniczych wad serca [33]. Sa
one najczeséciej zwigzane z niedostatecznym poborem
i dostarczaniem tlenu do narzadéw chorego z sinicza
wada serca. Krzywa dysocjacji hemoglobiny jest prze-
sunieta na prawo. Jako wyraz kompensacji hematokryt
jest znacznie podwyzszony, ale krwinki czerwone sg
mate i mniej odksztalcalne, z uwagi na zmniejszona
zawarto$¢ zelaza. Z drugiej strony, wysoki hemato-
kryt (>65%) zwieksza znacznie lepkos¢ krwi krazacej
[34,35]. Do najwazniejszych objawow zwiekszonej
lepkosci nalezg: bole i zawroty glowy, zaburzone i/lub
podwdjne widzenie, tatwa meczliwo$¢, bdle mieéni,
parestezje w dystalnych czeéciach palcéw konczyn
gornych i dolnych oraz zaburzenia psychiczne. Trzeba
pamietaé, ze wysoka lepkos¢ krwi krazacej moze
by¢ nasilona przed zabiegiem - z uwagi na zalecenia
niejedzenia i niepicia przed zabiegiem operacyjnym.
Poza zaburzeniami w obrebie uktadu czerwono-
krwinkowego, pacjenci z siniczymi wadami serca
czesto stanowia grupe wysokiego ryzyka zwiekszonej
utraty krwi w okresie okolooperacyjnym i wiaze si¢
to za zwiekszonym zaopatrzeniem zylnym narzadéw
(zwiekszone ci$nienie w tozysku zylnym i niewydol-
nos¢ prawej komory serca) oraz niedoborem czynnikéw
krzepniecia, niskim poziomem cz. von Willenbrandta
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i dysfunkcja plytek krwi [35]. Chorzy ci takze czesto sa
dotknieci zwigkszong fibrynolizg. Ponadto wielu cho-
rych przyjmuje pochodne synkumaru z uwagi na zabu-
rzenia rytmu serca lub obecno$¢ sztucznej zastawki/
protezy w uktadzie krazenia [36,37]. Standardowo
wykonywane badania dotyczace ukfadu krzepniecia
moga dostarcza¢ wynikow fatszywych, gdyz stezenie
cytrynianu w probéwkach testowych jest dobrane dla
hematokrytu 40%, a nie 65% lub wiecej [35]. U chorych
z niedostatecznym przeptywem plucnym (np. atrezja
zastawki plucnej) dochodzi do rozwiniecia krazenia
obocznego z aorty (poszerzone tetnice oskrzelowe,
bocznice ze $ciany klatki piersiowej). Z czasem naczy-
nia te dostarczajace krazenia obocznego sg znacznie
poszerzone i moga by¢ przyczyna masywnego krwio-
plucia. Jesli operacja jest wykonywana w obrebie klatki
piersiowej bocznice te czesto moga stad si¢ przyczyna
nadmiernego krwawienia. Takze u chorych z kraze-
niem typu Fontana (szczegdlnie w przypadku tzw.
dysfunkcjonalnego Fontana), ci$nienie w ozysku
zylnym bedzie podwyzszone, co takze bedzie stanowic¢
o zwigkszonym ryzyku krwawienia zZylnego, niezalez-
nie od miejsca operowanego [36,37].

Ad.2. Zaburzenia w obrebie uktadu oddechowego
moga wynika¢ z obecnosci nadci$nienia plucnego
badz niedostatecznego przeptywu przez tozysko
plucne (sinicze wady serca). Ponadto wielu chorych
DzWWS cierpi z powodu wrodzonych deformacji
klatki piersiowej dajacych zaburzenia funkcji uktadu
oddechowego o charakterze restrykcyjnym [38].
Chory z sinicza wada serca posiada normalng odpo-
wiedZ oddechowg na podwyzszony poziom CO, lecz
zmniejszona odpowiedz na hipoksemie [39]. U chorych
ze znacznym przeciekiem lewo-prawym (Qp/Qs> 3)
normalne wartosci SO, nie §wiadczg o wystarczajacym
zaopatrzeniu w tlen narzadéw obwodowych. Musimy
wowczas dokonywaé pomiaru poziomu mleczandw
i wartosci saturacji krwi zylnej. U pacjentéw z prze-
ciekiem prawo-lewym poziom ETCO, nie jest dobrym
wyktadnikiem poziomu CO, w krwi krazacej - jest on
zanizony. U chorych ze znacznie zaawansowanym nad-
ci$nieniem ptucnym poszerzone tetnice ptucne moga
uciska¢ lewe oskrzele gtéwne oraz oskrzele prawego
plata srodkowego (tzw. zespét plata srodkowego) [41].
Czasem dochodzi do uci$niecia lewego oskrzela glow-
nego poprzez powiekszony przedsionek lewy i lewy
pien ptucny. Ponadto powiekszony pien ptucny moze
uciska¢ nerw krtaniowy wsteczny. Kolejnym wyzwa-
niem u chorych, ktérzy z powodu wrodzonej wady



Anestezjologia i Ratownictwo 2010; 4: 344-350

Anestezjologia * Ratownictwo ¢ Nauka ¢ Praktyka / Anaesthesiology * Rescue Medicine ¢ Science ¢ Practice

serca rozwineli nadcisnienie plucne bedzie wentylacja
mechaniczna [42]. Sam fakt zastosowania wentylacji
zuzyciem ci$nient dodatnich bedzie powodowa¢ spadek
obcigzenia wstepnego dla prawej komory serca przy
réwnoczesnym zwigkszeniu obcigzenia nastepczego.
Ponadto wlasciwy dobdr parametréw wentylacji bedzie
kluczowy dla zachowania wlasciwego utlenowania
i unikniecia dalszego wzrostu cisnienia w tozysku
plucnym. Objetosci oddechowe bliskie warto$ciom
FRC wydaja si¢ by¢ optymalne [42]. Mniejsze objetosci
oddechowe beda sprzyja¢ niedodmie i powiktaniom
z niej wynikajacym (wlacznie ze wzrostem ci$nienia
w lozysku plucnym), wieksze objetosci oddechowe
beda takze zwigksza¢ cisnienie w tozysku ptucnym,
moga réwniez prowadzi¢ do ucisnigcia prawej komory
serca.

Ad 3. U chorych z siniczymi wadami serca badz
masywnym, dtugotrwalym przeciekiem lewo-prawym
dochodzi do niedostatecznego dostarczania tlenu
do ukladu wydalniczego. To z kolei moze powodo-
wa¢é pogrubienie blony podstawnej i zwigkszonych
podziatéw komoérkowych w obrebie kiebuszkéw
nerkowych oraz zaniku cewek nerkowych. Z reguty
pierwszym objawem uposledzonej filtracji nerkowej
bedzie wzrost poziomu kwasu moczowego. Tworzenie
kamieni moczanowych jest do$¢ rzadkim objawem,
natomiast do$¢ czesto pacjenci ci rozwijajg symptomy
dny moczanowej [8].

Pismiennictwo
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disease in adult life. ] Am Coll Cardiol 2001;37:1170-5.

Ad 4. Poza objawami neurologicznymi wynikaja-
cymi ze zwiekszonej lepkosci krwi krazacej, najczestsze
powiklania ze strony CUN to udary bedace wynikiem
zatoru opatrznego badz ropnie mozgu [38,42].

Podsumowanie

Powyzsze opracowanie stanowi pierwsza czes¢
pracy omawiajacej zagadnienia dotyczace poste-
powania okolooperacyjnego u chorych dorostych
z wrodzong wadg serca. Pierwsza cze$¢ opisuje ana-
tomie najczestszych wad wrodzonych i patofizjologie
przeptywu wynikajaca z defektéw strukturalnych
w obrebie serca. Opisano takze pokrotce efekty ogdl-
noustrojowe bedace konsekwencja wrodzonych wad
serca. Powyzsza wiedza dotyczgca anatomii i patofizjo-
logii wrodzonych wad serca jest konieczna dla wlasci-
wego postepowania okolooperacyjnego i bezpiecznego
znieczulenia dyskutowanej grupy pacjentow.
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