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Streszczenie

Pacjenci doroéli z wrodzona wada serca stanowia populacje chorych, ktérzy coraz czeéciej trafiajg pod nasza
opieke, bedac poddawanym zabiegom niekardiochirurgicznym. Obecnie populacja ta przewyzsza liczbe pacjen-
tow pediatrycznych z wrodzong wadg serca. W poprzedniej czesci oméwiona zostata anatomia i patofizjologia
najczestszych wad serca spotykanych u 0séb dorostych. Obecne opracowanie stanowi podsumowanie najwazniej-
szych zasad postepowania klinicznego u os6b dorostych z wrodzong wadg serca, ktore s3 poddawane zabiegom
niekardiochirurgicznym. Anestezjologia i Ratownictwo 2010; 4: 459-468.

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

Adult patients with congenital heart disease present a challenging populations commonly undergoing non-
cardiac surgical procedures. Currently, a number of grown-ups with congenital heart disease exceeds the number
of paediatric patients with similar health problem. Previous part discussed the anatomy and patho-physiology of
common congenital heart defects present in adult population. Current part describes principles of peri-operative
management of adult patients with congenital heart disease subjected to non-cardiac surgery. Anestezjologia
i Ratownictwo 2010; 4: 459-468.

Keywords: grown-up congenital heart disease, anatomy, pathophysiology, peri-operative care

Wstep niekardiochirurgicznym. W duzej czg$ci przypadkow
zabiegi te sa wykonywane w oérodkach pierwszej

Populacja chorych dorostych z wrodzona wada i drugiej referencji, a nie w osrodkach wysoce specja-
serca (DzZWWS) wzrasta rokrocznie i w zwigzku z tym listycznych. Optymalnym rozwigzaniem opieki dla

pacjenci ci sg coraz czeéciej poddawani zabiegom tej grupy pacjentéw w momencie osiggniecia wieku
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dorostego jest przekazanie z o$rodka pediatrycznego do
centrum specjalistycznego, ktére zajmuje sig DZWWS
[1]. Takie centrum powinno zatrudnia¢ kardiologéw,
echokardiografistow, poloznikéw i wreszcie aneste-
zjologéw znajacych problematyke wrodzonych wad
serca. Niestety, jak dotad na calym $wiecie stworzono
zaledwie kilkadziesiat takich osrodkéw, ktdre nie sg
w stanie sprosta¢ ogromnemu zapotrzebowaniu [2].

W poprzedniej czeéci opracowania oméwiono ana-
tomie i patofizjologie najczestszych wad wrodzonych
[3]. Ta cze$¢ bedzie poswiecona niektérym zasadom
postepowania okotooperacyjnego u DZWWS podda-
wanych zabiegom niekardiochirurgicznym.

Wiadomosci ogdlne

Jak juz wspomniano, dorosty pacjent z wrodzong
wadg serca moze prezentowac jeden z czterech obrazéw
klinicznych [4,5]:

1. Chory, u ktérego wada wrodzona zostata w pelni
skorygowana.

2. Chory, u ktérego wada zostala skorygowana, lecz
obecnie mamy do czynienie z powiklaniami wyni-
kajacymi z uprzedniej operacji (np. zaburzenia
rytmu, zwezenie odpltywu z prawej komory serca,
resztkowe VSD).

3. Chory, uktoérego w dziecinstwie dokonano zabiegu
paliatywnego (np. dwukierunkowy szant Glenna
lub operacja typu Fontana).

4. Chory, u ktérego mamy do czynienia z nieskory-
gowang wada wrodzong (np. VSD lub tzw. wro-
dzone, skorygowane przetozenie wielkich naczyn).
Obecnie coraz trudniej sobie wyobrazi¢ pacjenta

z nieskorygowang wada serca, ktéry nie prezentuje
zadnych objawdw choroby lub ktéry nie zostat zdiagno-
zowany w przesztoéci. Niemniej jednak w przypadku
chorego z ASD, koarktacja aorty lub u pacjenta ze
zfozong wada serca, aczkolwiek dobrze zbilansowanym
krazeniem duzym i ptucnym, jest to ciggle mozliwe.

Obecnie pacjentéw zglaszajacych si¢ do poradni
dla dorostych z wadg wrodzong serca mozna podziel-
nic na nastepujace grupy, w zaleznosci od czestosci
wystepowania [6,7]:

o ASDlub VSD - ok. 22%;

« Tetralogia Fallota - ok. 14%;

o Wady ztozone - ok. 13%;

o Zwezenia dotyczace drogi odplywu z lewej lub
prawej komory serca - ok. 12 %;

o Przelozenie wielkich naczyn - ok. 10%;
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o Koarktacja aorty - ok. 7%;

o Zespot Marfana - ok. 5%;

o Skorygowane przelozenie wielkich naczyn - ok. 4%;
o Zespot Eisenmengera - ok. 3%.

Trzeba takze pamietaé, ze 20% chorych doro-
stych z wrodzong wadg serca, ktorzy wymagali naglej
hospitalizacji z jakiejkolwiek przyczyny umiera lub
wymaga przeszczepu serca lub serca i ptuc w przeciagu
nastepnych 3 lat [8]. Oddzielng grupg szczegdlnego
ryzyka sg kobiety ci¢zarne z wrodzong wadg serca;
najczesciej w trzecim trymestrze dochodzi do dekom-
pensacji uktadu krazenia [9]. W przypadku pacjentek
znadci$nieniem plucnym w 30-50% dochodzi do zgonu
w okresie okotoporodowym.

Jesli jest to mozliwe, w przypadku koniecznosci
leczenia chirurgicznego chory DZWWS powinien by¢
przekazany do o$rodka specjalistycznego, a najlepiej do
centrum specjalizujacego si¢ w opiece nad pacjentami
z wadami serca [1]. Najczestsze przyczyny takiego
transferu to:

«  Duzy przeciek w obrebie serca.
« Srednio badz znacznie podwyzszone ci$nienie

w tetnicy plucnej.

o Cechy dysfunkgcji lewej lub prawej komory serca.

o Dysfunkcja prawej komory serca bedacej komora
systemowg.

o Chory z funkcjonalnym sercem jednokomorowym.

«  Wrodzone wady krazenia wienicowego.

« Cigza u chorej z wrodzong wada serca.

Zasady kompleksowej opieki nad chorym
dorostym z wrodzong wadq serca

Jak juz wspomniano wczeséniej, postep kardiochi-
rurgii dziecigcej przyczynil si¢ w sposéb znaczacy do
rozwoju dzialu medycyny zajmujacego sic DZWWS.
Réwniez zrozumienie patofizjologii czgsciowo skory-
gowanych choréb serca spowodowalo znaczng poprawe
jakosci opieki, jaka mozemy tej grupie zaoferowac.
Co wiecej, mlodzi ludzie z uprzednio zoperowang
wadg serca chca prowadzi¢ podobny styl zycia do
ich réwie$nikow. Jeszcze odrebny problem stanowi
opieka poloznicza tej grupy chorych. Cze§¢ kobiet
chce posiada¢ wlasne potomstwo, pomimo faktu, ze
ryzyko zgonu w okresie pdznej ciazy i potogu jest b.
wysokie (przynajmniej 30% pacjentek z siniczg wada
serca) [10]. Co wigcej, szanse posiadania wady serca
u ich dzieci sg wyzsze anizeli w przecietnej populacji.
Jesli ciezarna jest obcigzona nadci$nieniem ptucnym,



Anestezjologia i Ratownictwo 2010; 4: 459-468

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

to ryzyko zgonu podczas porodu lub w potogu jest
najwyzsze i siega nawet 50% [10].

Niezwykle istotny jest okres przejsciowy, gdy
mlody czlowiek bedzie przekazany z osrodka pedia-
trycznego do osrodka zajmujacego si¢ opiekag DzZWWS.
Mlody pacjent jest czgstokro¢ emocjonalnie zwigzany
z pediatrg lub kardiologiem, ktdry sie zajmowal si¢
jego leczeniem przez ostatnie kilkanascie lat i zmiana
lekarza prowadzacego nie zawsze bedzie tatwa do
zaakceptowania [11]. Wielu chorych wtasnie w tym
okresie traci opieke specjalistyczng i w momencie,
kiedy ponownie trafiajg do szpitala, ich stan zdrowia
jestzwykle znacznie gorszy. Proces przekazania zawsze
powinien si¢ wigzac ze starannym podsumowaniem
dokumentacji dotyczacejleczenia pacjenta oraz zabiegu
(6w), jakiemu byl poddany. Czas przekazania (wiek
pacjenta) do osrodka zajmujacego sie prowadzeniem
DzWWS dobieramy indywidualnie, aczkolwiek naj-
czesciej jest to proces, ktdry rozpoczynamy, gdy chory
ma 16-19 lat. Czesto mamy do czynienia z sytuacja,
gdy chory niewiele wie o wlasnej chorobie, jej nastep-
stwach i mozliwych powiklaniach. Nalezy wowczas jak
najwczeséniej rozpoczaé jego edukacje, informujac go
o istocie choroby, mozliwych powiklaniach i ich zapo-
bieganiu. Pacjent cze¢sto rozpoczyna samodzielne zycie
niezalezne od jego rodzicéw i wigze si¢ to z koniecz-
noscig podjecia odpowiedzialno$ci za wlasne leczenie
ikontynuacje opieki medycznej. Mtody cztowiek musi
sobie zdawac sprawe z istoty regularnosci terapiii prze-
strzegania rezimu wizyt kontrolnych. Z drugiej strony,
chory musi mie¢ takze swiadomo$¢, ze dany os$rodek
leczenia DZWWS jest jego osrodkiem referencyjnym,
do ktdrego powinien si¢ zglosi¢ w razie jakichkolwiek
powiklan zdrowotnych. Niestety, jak juz wspomniano,
nadal podczas okresu przejsciowego, gdy pacjent prze-
chodzi pod opieke centrum zajmujacego sie DZWWS
i koniczy leczenie w o$rodku pediatrycznym, centra te
tracg kontakt z ok. 40% chorych [12,13].

Zasady ogélne

Ocena przedoperacyjna

Poza rutynowymi elementami oceny anestezjo-
logicznej i badania przed zabiegiem operacyjnym,
przygotowanie pacjenta DzZWWS powinno zawierac
kilka szczegélnych elementéw. Jak juz parokrotnie
wspomniano, jedna z najwazniejszych informacji, jakie
musimy uzyskac przed zabiegiem jest szczegétowy opis
anatomiczny wady. Opis defektu w obrebie mie$nia
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sercowego, jego zastawek i duzych naczyn bedzie miat

kluczowe znaczenie dla zrozumienia patofizjologii

konkretnej wady serca, zaburzen przeptywu (6w),
jakie ona generuje oraz implikacji ogélnoustrojowych

[3]. Czegstokro¢ pacjent dysponuje szczegdétowym

opisem wady, ktory otrzymuje ze swego o$rodka refe-

rencyjnego, jesli go nie posiada tzw. zlotym standar-
dem bedzie wykonanie badania technika rezonansu
magnetycznego badz postuzenie si¢ echokardiografia.

Niestety, czgstokro¢ w realiach codziennej praktyki

klinicznej nie jeste$émy w stanie wykona¢ tego badania

i wowczas jestesmy zdani na informacje otrzymane od

pacjenta. Kolejne etapy oceny przedoperacyjnej mozna

podsumowaé w nastepujacych punktach-pytaniach,
ktdre prezentuja tzw. podejécie patofizjologiczne:

1. Czy pacjent ma sinice? Jesli tak, z reguly $wiad-
czy to o istnieniu przecieku prawo-lewego. Jesli
chory nie ma sinicy to najczesciej wada dotyczy
przecieku lewo-prawego lub chorych, u ktérych
objawy zastoinowej niewydolnoéci krazenia sa
spowodowane niedomykalno$cig zastawki lub
zwezeniem drogi odplywu z jednej z komor serca
lub jej dysfunkcja. Jest to czesta sytuacja u cho-
rych, ktérzy w przesztoéci przeszli korekcje wady
wrodzone;j.

2. Czymamydo czynieniaz przeciekiem wewnatrz-
sercowym i jaki jest jego kierunek? Trzeba
pamietad, ze z reguly méwigc o stronie lewej mamy
na my$li krazenie duze, a méwigc o stronie prawej
krazenie ptucne bez wzgledu na to jak polozone
badZ odwrécone jest serce. W przypadku prze-
cieku zwykle mamy do czynienia z przecigzeniem,
ktorej$ z komor serca, bez wzgledu na to jaki jest
kierunek przecieku, istnieje ryzyko zatoru para-
doksalnego.

3. Czy krazenie plucne lub systemowe s3 zalezne
od dodatkowego polaczenia (naturalnego lub
sztucznego)? Z reguly podczas zabiegu operacyj-
nego polaczenie to spetnia kluczows role, réwniez
dla zapewnienia stabilno$ci hemodynamiczne;j.
Jesli mamy do czynienia z destabilizacja hemody-
namiczna, najczestsza przyczyna bedzie zaburze-
nie przeptywu w tymze zespoleniu.

4. Jaka jest morfologia i funkcja komdr serca,
ktora z nich jest systemowa, a ktéra odpowiada
za krazenie plucne? Odpowiedz na te pytania
z reguly wyjasnia istote zaburzenia, z jakim mamy
do czynienia, z reguly dysfunkcji jednej z komér
serca towarzyszy niedomykalno$¢ zastawki troj-
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dzielnej lub mitralnej. Trzeba pamietac, ze w przy-

padku niedomykalno$ci zastawki przedsionkowo-

komorowej pomiar frakeji wyrzutowej moze by¢

niezwykle mylacy.

5. Informacje dodatkowe majace wplyw na nasze

postepowanie.

«  Zaburzeniarytmu, obecnoé¢ rozrusznikai/lub
wszczepialnego defibrylatora

«  Wpymiana gazowa - nadci$nienie ptucne, pota-
czenia tetniczo-zylne (malformacje), poraze-
nie nerwu przeponowego

«  Ukladkrwiotwdrczy-zwiekszonalepko$¢krwi,
skazy krwotoczne, liczba ptytek

o Uklad wydalniczy - zaburzenia filtracji, kli-
rens kreatyniny

« Ukladnerwowy-udarwwywiadzie,zator para-
doksalny, uszkodzenie jatrogenne (z reguly
podczas uprzedniej operacji kardiochirur-
gicznej), zaburzenia rozwoju

»  Dostep naczyniowy - obecnos¢ szantu Glenna,
konieczno$¢ uzycia filtra powietrza, trudnosci
w uzyskaniu dostepu

» Profilaktyka zapalenia wsierdzia

« Inne, wspdlistniejace zaburzenia wrodzone

»  Czynniki psychologiczne - wsparcie rodzicéw,
partnera, zatrudnienie i jego utrata.

Znieczulenie

Jesli pacjent prezentuje objawy wady serca, nasze
podejscie bedzie uzaleznione od petnego zrozumienia
anatomii i patofizjologii defektu, przewidywania moz-
liwych powiktan oraz uwzglednienia rodzaju operacji,
z jaka bedziemy mie¢ do czynienia. I tak np., je$li mamy
do czynienia z pacjentem, u ktérego przeciek bedzie
z prawej strony na lewa, to prawdopodobnie pobdr
anestetykow wziewnych bedzie spowolniony, nato-
miast dzialanie anestetykéw dozylnych bedzie silniej
wyrazone. W przypadku przecieku z lewej na prawg
strone, sytuacja bedzie zgola odwrotna. Obecno$é
przecieku wewnatrzsercowego wymaga bezwzglednego
stosowania filtrow powietrza zakladanych na liniach
zylnych. Jakakolwiek ilo§¢ powietrza wprowadzona
do krazenia moze by¢ przyczyna tetniczego zatoru
powietrznego prowadzacego do udaru CUN badz
zawalu mieénia sercowego.

Wielu chorych bedzie wymagalo inwazyjnego
monitorowania hemodynamicznego, lecz z uwzgled-
nieniem uprzednich operacji, ktére miaty na celu sko-
rygowanie wady. Dobrym przykladem bedzie obecno$¢
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szantu Blalock-Tausing’a polegajacego na potaczeniu
lewej tetnicy podobojczykowej z tetnica plucna. Jesli
chory taki wymaga linii tetniczej, nalezy ja wpro-
wadzi¢ do tetnicy promieniowej po drugiej stronie,
aby unikng¢ niedoszacowania cié$nienia tetniczego.
Wigkszosé¢ z tych pacjentéw bedzie takze wymagata
zalozenia kaniuli od jednej z zyt centralnych. I tak np.
trzeba pamietad, Ze u chorego po uprzedniej operacji
Fontana wiaze si¢ to z duzym ryzykiem powiktan
zakrzepowych, co moze stanowi¢ ogromne ryzyko
zatkania lub wykrzepniecia w obrebie graftu (polacze-
nia Fontana) [14]. Monitorowanie przy uzyciu cewnika
Swan-Ganza moze by¢ niemozliwe u wielu pacjentéw,
poniewaz skomplikowana anatomia uniemozliwia jego
wprowadzenie, ponadto jesli chory ma przeciek prawo-
lewy to pomiar pojemno$ci minutowej serca metoda
termodylucji bedzie calkowicie niewiarygodny. Jesli to
mozliwe, bardzo przydatnym narzedziem monitoro-
wania bedzie echokardiografia przezprzelykowa [15].
Monitorowanie kapnograficzne w tej grupie chorych
(przeciek prawo-lewy) réwniez nie bedzie dobrze
odzwierciedla¢ aktualnego poziomu PaCO,.
Wigkszo$¢ DZWWS wymaga okolooperacyjnej
profilaktyki bakteryjnego zapalenia wsierdzia. Chorzy
z tej grupy z pewnoscig naleza do grupy najwyzszego
ryzyka powiklania w postaci zapalenia serca. Dane
dostepne w literaturze roznia si¢ znacznie warto$ciami
procentowymi niemniej jednak do 10% wszystkich
przypadkéw zapalenia wsierdzia moze by¢ zwigzane
z wrodzong wada serca. Szczegdlnie czesto dotyczy to
pacjentow z przeciekiem wewnatrzsercowym.
Kolejny dos$¢ czesty problem medycyny oko-
fooperacyjnej w tej grupie chorych to hipoksemia
i sinica. Najczesciej jest to zwigzane z przeciekiem
prawo-lewym lub z hiperperfuzjg tozyska ptucnego.
Pomocne w tym momencie jest krotkie podsumowanie
czynnikéw mogacych zwiekszy¢ lub zmniejszy¢ opér
(PVR) i przeptyw przez lozysko ptucne, poniewaz
odpowiednia manipulacja ich wartosciami pozwala
na pewne modyfikacje przeptywu w obrebie tozyska
plucnego badZ krazenia duzego. Prezentuje je tabela 1.
Przewlekta hipoksemia prowadzi do glebokich
zmian w obrebie ukladu krwiotwodrczego, a co za tym
idzie, do zaburzen ogdlnoustrojowych. Policytemia,
a wlasciwie erytrocytoza, jest jedng z pierwszych
odpowiedzi na przewlekte niedotlenienie [16,17].
Niestety, w pewnym momencie - pomimo zwigkszenia
dostarczania tlenu do tkanek obwodowych - dochodzi
do znacznego zwiekszenia lepkosci krwi, a co za tym
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Tabela 1. Czynniki modyfikujace przeptyw w obrebie tozyska plucnego

Czynniki zwiekszajace PVR

Czynniki zmniejszajace PVR

Pobudzenie uktadu wspotczulnego (np. ptytkie
znieczulenie, bol)

Zwigkszone wartosci PaO,

Kwasica Hipokapnia
Hipoksja Zasadowica
Redukcja zwiekszonego cisnienia sréodklatkowego -
Hiperkapnia wentylacja wiasna, normalne badz niskie wartosci
TV, HFV
Hipotermia Zmniejszenie stymulacji uktadu wspoétczulnego (tzw.

gteboka anestezja)

Zwiekszone cisnienie srédklatkowe

Wspomaganie farmakologiczne (isoprenalina,
inhibitory fosfodiesterazy, prostaglandyny (wziewne
lub dozylne), wziewny tlenek azotu)

Wentylacja mechaniczna

Znieczulenie zewnatrzoponowe w odcinku
piersiowym (?)

PEEP

Niedodma

idzie - do zwigkszenia ryzyka powiktan zakrzepowo-
zatorowych. Pomimo ryzyka formowania skrzeplin
dos¢ czesto liczba i funkcja plytek sg zredukowane.
Jesli mamy do czynienia z przekrwieniem watroby,
mozemy mie¢ takze do czynienia z upo$ledzeniem
produkeji osoczowych czynnikéw krzepniecia [16,17].

Przewlekte niedotlenienie prowadzi takze do
zmian w obrebie mieénia sercowego (zwldknienie,
dysfunkcja rozkurczowa) oraz w obrebie ktebuszkow
nerkowych, co z czasem prowadzi do zmniejszonej
filtracji i wzrostu poziomu kreatyniny.

Jednym z czestszych probleméw, z jakimi bedziemy
sie spotykaé w okresie okolooperacyjnym jest nadci-
$nienie ptucne, ktére definiujemy jako wartos¢ éred-
niego ci$nienia w tetnicy ptucnej wynoszaca ponad
25 mmHg w spoczynku i 30 podczas wysitku. Jesli
przeciek lewo-prawy jest duzy, towarzyszy mu znaczny
wzrost przeplywu przez tozysko ptucne, to wowczas
szybko dochodzi do wzrostu ci$nienia w fozysku pluc-
nym a nastepnie do przerostu prawej komory serca.
Jesli wada nie bedzie skorygowana to dos¢ szybko nad-
ci$nienie ptucne ulegnie utrwaleniu na skutek trwalych
zmian strukturalnych w naczyniach ptucnych.

Utrwalenie nadci$nienia ptucnego bedzie prowa-
dzi¢ do odwrécenia przeptywu (przecieku) z prawej
strony na lewa badz sytuacji, gdzie przeciek bedzie
dwukierunkowy. Méwimy wéwczas o rozwinieciu
zespolu Eisenmengera, ktdry jest obecnie najczest-
szg przyczyna sinicy u dorostych [18]. Morfologicznie
mamy woéwczas do czynienia z przerostem blony
$rodkowej tetniczek tozyska plucnego oraz ze zmniej-
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szeniem ilosci naczyn koncowych odpowiedzialnych
za formowanie barier powietrze-krew. U dzieci naj-
czestsza przyczyng zespolu Eisenmegera jest VSD,
a u dorostych ASD. U chorego z nieodwracalnym
nadci$nieniem plucnym operacja zamkniecia ubytku
nie przyniesie poprawy, wrecz przeciwnie moze
doprowadzi¢ do ostrej niewydolnosci prawej komory
serca i §mierci pacjenta. Jedynym definitywnym
leczeniem jest wowczas przeszczep serca z plucami.
Z drugiej strony, przezywalno$¢ pacjentéw z zespo-
tem Eisemmengera jest lepsza, gdy poréwnamy ich do
chorych z idiopatycznym, pierwotnym nadci$nieniem
plucnym [19]. Trzeba pamietaé, ze u chorego z zespo-
tem Eisenmengera spadek ci$nienia systemowego
prowadzi do zwiekszenia przecieku z prawo-lewego,
co nasili sinice, natomiast wzrost ci$nienia syste-
mowego doprowadzi do obcigzenia komor serca, co
moze doprowadzi¢ do ich ostrej niewydolnosci. Ma to
szczegolne znaczenie u pacjentéw, u ktorych stosujemy
blokady centralne.

Inny dos¢ istotny problem u DZWWS to zabu-
rzenia rytmu, bedace - nawiasem moéwigc - jedna
z czestszych przyczyn naglych przyje¢ do szpitala
[20,21]. Niestety, nowe zaburzenia rytmu czestokroé
$wiadczg o tym, Ze jedna z komor serca zaczyna by¢
dysfunkcjonalna lub o tym, Ze jeden z elementéw
(struktur) uprzedniej operacji naprawczej nie dziata
tak, jak powinien. Arytmie maja najcze$ciej cha-
rakter tachykardii przedsionkowych wywotanych
mechanizmem re-entry, rzadziej charakter tachykardii
komorowych. Leczenie farmakologiczne tachykar-
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dii przedsionkowych zwykle nie przynosi poprawy
i konieczna jest ablacja metoda przezskoérng lub chi-
rurgiczng. W przypadku tachykardii komorowych
przebiegajacych najczesciej z wydluzeniem trwania
zespolu QRS, leczenie farmakologiczne moze sku-
tecznie zmniejszy¢ ilo§¢ zaburzen rytmu, ale niestety
- nie poprawia przezywalno$ci. Rozwigzaniem jest
wszczepienie automatycznego defibrylatora (AICD)
lub korekta chirurgiczna tego elementu uprzedniej
naprawy, ktory ponownie jest dysfunkcjonalny (np.
niedomykalnos¢ zastawki ptucnej, u chorego, ktéry
uprzednio byt operowany z powodu tetralogii Fallota).

Zasady szczegoétowe - znieczulenie
w poszczegolnych wadach serca

Ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej - ASD

Pomimo istnienia czterech réznych podtypow
ASD, ich znaczenie dla patofizjologii przeptywu
i postepowania anestezjologicznego jest takie same
dla wszystkich rodzajéw ubytkéw miedzyprzedsion-
kowych. Znaczenie ma natomiast wielko$¢ ubytku
(przecieku). Ubytek ponizej 5 mm zwykle nie ma
znaczenia hemodynamicznego, natomiast ubytek
wiekszy anizeli 20 mm ma znaczny wplyw na hemo-
dynamike. Podatnos$¢ prawej komory serca jest dos¢
duza i zwykle mija doé¢ duzo czasu zanim dojdzie do
odwrdcenia przecieku. Najpierw powiekszeniu ulegaja
oba przedsionki, potem prawa komora serca a na koricu
dochodzi do odwrécenia przecieku. Objawy kliniczne,
ktére najczesciej prezentuje chory dorosty to duszno$c,
zastoinowa niewydolno$¢ krazenia oraz zaburzenia
rytmu, u czesci pacjentéw moze takze doj$¢ do zatoru
paradoksalnego - dotyczy to najczesciej chorych z PFO.
U chorego, ktory jest poddany zabiegowi operacyjnemu
w znieczuleniu ogdélnym, zastosowanie wentylacji
mechanicznej moze takze doprowadzi¢ do wzrostu
ci$nienia w prawym przedsionku i, co za tym idzie, do
zatoru paradoksalnego. W tym celu rutynowo musimy
uzywac filtréw powietrza na wszystkich liniach dozyl-
nych. Minusem tych filtréw jest znaczne spowolnienie
szybkosci wlewu, zatykanie si¢ przy uzyciu propofolu
lub etomidatu i wreszcie - niemozno$¢ przetoczenia
produktéw krwiopochodnych. Nasze postepowanie
bedzie w duzej mierze zalezne od zaawansowania
choroby (wieku chorego) a co sie z tym wigze - od
stopnia zawansowania nadci$nienia ptucnego. Z pew-
noscig chory z ASD bedzie takze wymagat profilaktyki
zapalenia wsierdzia.
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Ubytek w przegrodzie migdzykomorowej - VSD

Jak juz wspomniano, VSD jest najczestsza wada
wrodzona, jednak duza cze$¢ ubytkéw ulega samoist-
nemu zamknieciu, szczegélnie, jesli znajdujg sie w cze-
$ci mie$niowej przegrody. Podobnie do ASD, stopien
zaawansowania choroby zalezy od wielkosci ubytku.
W przypadku duzego ubytku mozemy przypuszczad,
ze nadciénienie plucne jest znacznie zaawansowane,
a jesli pacjent prezentuje cechy sinicy, oznacza to, ze
przeciek jest dwukierunkowy lub odwrécony, tzn. z
prawej strony na lewa. Chorzy z VSD czegsto prezen-
tuja cechy zastoinowej niewydolnosci krazenia, gdyz
lewa komora serca dos¢ szybko ulega powigkszeniu na
skutek przecigzenia objeto$ciowego.

Koarktacja aorty - CoA

Pacjenci z nieskorygowang CoA zwykle prezentuja
umiarkowane do znacznie zaawansowanego nadci-
$nienie tetnicze. Przed przystapieniem do znieczulenia
nalezy dokona¢ pomiaru ci$nienia tetniczego na obu
konczynach gérnych, tetno na konczynach dolnych
moze by¢ znacznie oslabione badZ wrecz niewyczu-
walne. Czg$¢ chorych z CoA moze mieé wiecej wad
wrodzonych, sposrod ktorych najczestsze, to dwuptat-
kowa zastawka aortalna (zawsze ulegajaca progresji
do stenozy aortalnej) i VSD. Przed przystapieniem
do znieczulenia wady te powinny zosta¢ wykluczone,
zwykle badanie przedmiotowe pozwala na wykrycie
nieprawidlowych szmeréw wewnatrzsercowych. Chory
z CoA jest zawsze zagrozony przedwczesnym udarem
i rozwarstwieniem aorty, nawet po korekeji wady.

Polaczenia zyl gtéwnych z tetnica plucna

Jak juz wspomniano, atrezja zastawki tréjdzielnej
lub fizjologia serca jednokomorowego (uprzednia
korekeja chirurgiczna hipoplazji lewej komory serca)
zreguly sa zwigzane z istnieniem szantu pomiedzy zyla
gléwna gérna i/lub dolng [21,22]. Najczesciej jest to tzw.
dwukierunkowy szant Glenna, bedacy polaczeniem
zyty gtéwnej gornej z tetnica ptucng. W ten sposob
ulega znacznej poprawie saturacja krwi tetniczej, nie-
mniej jednak cze$¢ krwi zylnej wracajacej do prawego
serca nadal ulega mieszaniu na poziome przedsionkéw.
Przezycie dlugoterminowe najczedciej osiaga ok. 60%
pacjentow. Korzysci wynikajace z szantu Glenna powoli
zanikaja po 10-15 latach od jego wytworzenia i jest to
zwigzane z tworzeniem malformaciji tetniczo-zylnych
na poziome krazenia ptucnego [21]. Prawdopodobnie
wytwarzaja sie one na skutek omijania krazenia ptuc-
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nego przez krew splywajaca z watroby. Przywrdcenie
przeplywu krwi splywajacej z zyly gtéwnej dolnej do
krazenia plucnego (operacja Fontana) z reguty popra-
wia ponownie saturacje krwi tetniczej. W zwiazku
z powyzszymi zaburzeniami operacja wytworzenia
szantu Glenna jest tylko etapem do wytworzenia
polaczenia typu Fontana. Jak juz wspomniano, istnieje
wiele modyfikacji tego zabiegu [3,22,23]. Poczatkowo
wytwarzano bezpoérednie polaczenie pomiedzy pra-
wym przedsionkiem a tetnicg ptucng, jednakze dos¢
szybko zauwazono, ze znaczna cze$é krwi w przed-
sionku ulega zastojowi, co prowadzi do nieefektywnego
przeptywu a takze do zaburzen rytmu. W zwigzku
z tym, kolejnym etapem bylo wytworzenie konduitu
bezposrednio taczacego zyle gtéwna dolng z tetnicg
plucng z pominieciem wiekszej czesci prawego przed-
sionka. Krazenie wytworzone po operacji Fontana ma
unikalna patofizjologie, o czym wspomniano wcze$niej
[3]. Trzeba wyraznie podkresli¢, ze gradient stanowigcy
o przeplywie przez tozysko plucne to réznica pomiedzy
ci$nieniem w tetnicy ptucnej (w tym przypadku bedzie
to cisnienie identyczne z OCZ) a ci$nieniem w lewym
przedsionku serca [3]. Przeptyw przez pluca jest
przeplywem calkowicie biernym; prawa komora jest
wylaczona z krazenia. Latwo sobie wyobrazi¢, ze chorzy
ci nie beda tolerowa¢ hipowolemii. Takze koniecznosé
zastosowania wentylacji mechanicznej czesto bedzie
prowadzi¢ do zmniejszenia powrotu zylnego, co moze
powodowa¢ destabilizacje hemodynamiczng. Jesli
musimy zastosowa¢ znieczulenie ogélne, nalezy stoso-
wac wentylacje niewielkimi objeto$ciami (T'V) lub - jesli
to mozliwe - zachowa¢ oddech wiasny pacjenta. Z dru-
giej strony, nalezy za wszelka cene unikng¢ hiperkapni,
poniewaz doprowadzi to do wzrostu cisnienia w tozysku
plucnym. Kolejnym zaburzeniem wynikajacym z pato-
fizjologii Fontana jest stopniowe pogorszenie funkgji
watroby z powodu zastoju krwi zylnej, z czasem moze
dojs¢ do jeszcze gorszego powiklania, tj. enteropatii

Poz n
Normalne ozadane

Tabela 2. Mozliwe scenariusze kliniczne u chorego po uprzedniej operacji Fontana
Dysfunkcja potaczenia

przebiegajacej z utratg biatka. Zwykle jest to wskaznik

koncowej dekompensacji chorego z fizjologia Fontana;

wowczas jedynym skutecznym leczeniem bedzie prze-

szczep serca [24].

Mozliwe scenariusze kliniczne, z jakimi mozemy
sie spotka¢ w przypadku chorego po uprzedniej ope-
racji Fontana przedstawia ponizsza tabela 2.

W zwigzku z powyzszym zalecane podejscie do
pacjenta z potaczeniem Fontana powinno obejmowac:
1. Przygotowanielekéw inotropowo dodatnich, prze-

ciwarytmicznych i wazoaktywnych.

2. Umocowanie (i podlagczenie) elektrod (zwykle
w okolicy miedzytopatkowejiw okolicach koniusz-
ka serca) umozliwiajacych defibrylacje lub kar-
diowersje powinno mie¢ miejsce przed indukcja
znieczulenia ogolnego.

3. Zapewnienie wlasciwego wypelnienia wstepnego
przed indukejg znieczulenia.

4. Lekiem optymalnym do indukcji znieczulenia
ogodlnego wydaje sie by¢ etomidat, mozna tez uzy¢
niewielkich dawek ketaminy i propofolu.

5. Podczas wentylacji mechanicznej nalezy uzy¢
mozliwie najnizszych wartosci TV i - jesli to moz-
liwe - unika¢ PEEP-u

6. W przypadku ,katastrofy hemodynamicznej”
powinno sie podlaczy¢ krazenie pozaustrojowe, co
niestety jest z reguly zadaniem do$¢ karkotomnym.

Tetralogia Fallota
Anatomia schorzenia zostata oméwiona wczesniej
[3,18], jak juz wspomniano, najczesciej pacjent przebyt
korekte lub paliacje wady w przeszlosci i w momencie
przystepowania do zabiegu i znieczulenia musimy
pozyska¢ nastepujace informacje:
o Jaka korekta (catkowita, szant Glenna, itd.) zostala
wykonana i jaka jest patofizjologia przepltywu
w danym momencie?
o Jak duze jest ryzyko zapalenia wsierdzia?

Dysfunkcja potaczenia

[ S (idealne) Fontana z zachowang Fontana z towarzyszaca
a krazenie Fontana funkcja komory lewej dysfunkcja komory lewej
Cisnienie w
zytach ptucnych 0-2 mmHg 0-2 mmHg 4-6 mmHg 10 mmHg
SVRI 1300-1600 1300-1600 1300-1600 1300-1600
OCz 4-10 mmHg 10 mmHg 18 mmHg 20 mmHg
PVR 130-160 130-160 240-320 240-320
PAP 15-20 mmHg 10 mmHg 18 mmHg 20 mmHg
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o Jaka jest wydolno$¢
w danym momencie?

o Czy mamy do czynienia z dysfunkcja ktorego$
z element6w uprzedniej korekty tetralogii Fallota?
Szczegodlnie istotne sa informacje dotyczace ist-

nienia resztkowego przecieku wewnatrzsercowego,
niedomykalno$ci zastawki ptucnej i tréjdzielnej oraz
funkcji prawej komory serca [25,26]. Je$li stwierdzamy
istnienie malformacji tetniczo-zylnych w obrebie fozy-
ska ptucnego, i czas na to pozwala, nalezy je zamknaé
przed zabiegiem operacyjnym przy pomocy technik
przezskornych. Jesli pacjent posiada rozrusznik serca,
to tuz przed zabiegiem nalezy go przeprogramowac
na funkcje AOO, a jesli jest to defibrylator - nalezy
wylaczy¢ funkcje defibrylatora, pozostawiajac funkeje
rozrusznika. Kazdy chory bedzie wymagat profilaktyki
zapalenia wsierdzia.

Nie ma jednej uniwersalnej metody znieczulenia
chorych z uprzednio operowang TeF, postepowanie
bedzie czes$ciowo zalezne od stanu pacjenta i odpo-
wiedzi, jakie uzyskaliémy na pytania zadane powyze;.
Z pewnoécig bardzo przydatne bedzie monitorowanie
hemodynamiczne a optymalne byloby posiadanie
echokardiografii przezprzelykowej. Jesli pacjent pre-
zentuje istotne hemodynamicznie zaburzenia rytmu,
nalezy raczej unika¢ zalozenia cewnika Swan-Ganza,
gdyz zwykle jest to dzialanie arytmogenne, ponadto
niedomykalnos$¢ zastawki ptucnej z reguly takze
utrudnia wprowadzenie cewnika. Je$li obecne s3
istotne hemodynamicznie zaburzenia rytmu (arytmie
komorowe, wydluzenie zespotu QRS), powinni$émy
uzy¢ elektrod naskdérnych umozliwiajacych defibry-
lacje lub kardiowersje. Jesli nadal istnieje przeciek
wewnatrzsercowy, nalezy bezwzglednie zastosowaé
filtry wylapujace powietrze na wszystkich liniach
dozylnych. Dysfunkcja prawej komory serca moze
takze wymaga¢ wspomagania inotropowego, prefero-
wane bedg dobutamina bgdZ milrinon.

funkcjonalna chorego

Znieczulenie regionalne

Znieczulenie regionalne czesto nie jest przeciw-
wskazane w przypadku operacji niekardiochirur-
gicznych u chorych DZWWS. Oczywiscie, jak zawsze
w przypadku anestezjologii regionalnej a w szczegélno-
$ci w przypadku blokad centralnych, musimy miec na
uwadze leczenie przeciwzakrzepowe (wielu z pacjentéw
zazywa pochodne warfaryny) oraz mozliwos$¢ gwal-
townego spadku obcigzenia wstepnego [16]. Dlatego
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w przypadku wykorzystania blokady centralnej nalezy
raczej preferowaé znieczulenie zewnatrzoponowe,
ktére daje nam mozliwo$¢ powolnego miareczkowania
dawki $rodka znieczulenia miejscowego i zapobiega
gwaltownym wahaniom hemodynamicznym. Z dru-
giej strony, u chorych DzZWWS istnieja 3 potencjalne
niebezpieczenstwa blokad centralnych (znieczulenie
zewnatrzoponowe lub podpajeczynéwkowe):

1. Spadek ci$nienia systemowego u chorych z prze-
ciekiem prawo-lewym bedzie prowadzil do nasi-
lenia przecieku (sinicy) w zwigzku ze zmniejsze-
niem przeplywu przez tozysko ptucne.

2. Spadek obciazenia wstepnego, ktore jest czesto-
kro¢ dos¢ istotne u pacjentéw DzZWWS.

3. Niemozno$¢ hiperwentylacji, ktéra jest czesto-
kro¢ wskazana w celu obnizenia ci$nienia w tet-
nicy plucne;j.

W tym miejscu nalezy jednak wspomnie¢, ze dane
zliteratury nie sg tak jednoznaczne. I tak np. nie dowie-
dziono przewagi jakiegokolwiek sposobu znieczulenia
u pacjentek z krazeniem Fontana poddawanych cesar-
skiemu cieciu, pomimo Ze teoretycznie znieczulenie
zewnatrzoponowe powinno by¢ przeciwwskazane.
Z drugiej strony, cze$¢ z potencjalnych probleméw
wynikajacych z zastosowania blokad centralnych
u chorych DZW WS moze by¢ wyeliminowana poprzez
zastosowanie blokad nerwéw obwodowych.

Pozycja chorego

Chory DzZWWS poddawany operacji niekardio-
chirurgicznej moze wymaga¢ szczegdlnych pozycji,
ktére beda stanowi¢ o dogodnym dostepie dla chi-
rurga (np. pozycja Trendelenburga, na boku badz na
brzuchu). Pozycja chorego DZWWS podczas zabiegu
operacyjnego moze mie¢ kluczowe znaczenie. I tak np.
pozycja Trendelenburga moze by¢ niezwykle pomocna
dla szybkiej poprawy obcigzenia wstepnego a z drugiej
strony moze doprowadzi¢ do gwaltownego pogorszenie
funkcji prawej komory serca. Pozycja na boku z towa-
rzyszacg odmg, niezbedna dla wykonania zabiegu
torakochirurgicznego, moze doprowadzi¢ do szybkiego
wzrostu ci$nienia w tozysku plucnym i zalamania
funkcji prawej komory.

Zabiegi laryngologiczne

Jednym z czestych probleméw podczas zabiegow
laryngologicznych jest dostep do drég oddechowych,
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o ktdre ,,konkurujg” anestezjolog i operator. Jednym
z czgstych kompromiséw jest zastosowanie wentyla-
cji dyszowej. W $wietle informacji przedstawionych
powyzej tatwo sobie wyobrazi¢, ze znieczulenie,
podczas ktérego moze doj$¢ do hiperkapni i wysokich
ci$nien w drogach oddechowych moze fatwo doprowa-
dzi¢ do naglego wzrostu ci$nienia w tozysku ptucnym
i dekompensacji krazenia.

Podsumowanie

Powyzsze opracowanie omawia wybrane zasady
postepowania anestezjologicznego u DZWWS podda-
wanych zabiegom niekardiochirurgicznym. Stanowia
one ogdlne wytyczne stosowane w okresie okoloopera-

cyjnym, ktére niemalze w kazdym przypadku nalezy
modyfikowa¢ i dostosowywa¢ do szczegélnej sytuacji
klinicznej, ktorej wyktadnikami bedzie zawansowanie
i typ wady wrodzonej, rodzaj zabiegu operacyjnego
i rodzaj znieczulenia, ktére wykorzystamy w danej
sytuacji kliniczne;j.
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