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1. Wykaz uzytych skrotow

2D, 3D dwuwymiarowy, tréjwymiarowy (ang. two dimensional, three dimensional)

4CV projekcja czterojamowa (ang. four chamber view)

ACSM American Collage of Sports Medicine

ADHD zespot nadpobudliwosci z deficytem uwagi (ang. Attention deficit hyperactivity disorder)

ASD ubytek w przegrodzie migdzyprzedsionkowej (ang. atrial septal defect)

AV zastawka aorty (ang. aortic valve)

BP ci$nienie tetnicze krwi (ang. blood pressure)

CCS skala CCS — standardowa czterostopniowa skala zaawansowania dfawicy piersiowe;j
opracowana przez Canadian Cardiovascular Society

CTOT czas od zamknigcia do otwarcia (ang. closure-to-opening time)

Cw ciggta fala (ang. continous wave), dot. badania metodg Dopplera

d rozkurcz (ang. diastole) np. LVd — lewa komora w rozkurczu

D Srednica / wymiar (ang. diameter / dimension)

DA przewdd tetniczy (ang. ductus arteriosus)

dist dystalnie (ang. distal)

ECHO echokardiografia (ang. echocardiography)

Eci indeks ekscentrycznosci (eccenticity index)

EF frakcja wyrzutowa (ang. ejection fraction)

ET czas wyrzutu (ang. ejection time)

FAC frakcja zmiany powierzchni (ang. fractional area change)

FV objetosc¢ przeptywu wprzdd (ang. forward volume)

HR akcja serca (ang. heart rate)

IVC zyta gtéwna dolna (ang. inferior vena cava)

IVCT czas skurczu izowolumetrycznego (ang. isovolumetric contraction time)

IVRT czas rozkurczu izowolumetrycznego (ang. isovolumetric relaxation time)

VS przegroda miedzykomorowa (ang. intraventricular septum)

LA lewy przedsionek (ang. left atrium)

LPA lewa gataz tetnicy ptucnej (ang. left pulmonary artery)

LV lewa komora (ang. left ventricle)

LVvd2D wymiar przypodstawny lewej komory w obrazowaniu 2D w projekcji czterojamowe;j

LVPW Sciana tylna lewej komory (ang. left ventricular posterior wall)

m-mode rodzaj obrazowania echokardiograficznego

mmHg mm stupa rteci (ang. mm of mercury)

MPA pien tetnicy ptucnej (ang. main pulmonary artery)

MPA AF rzut prawej komory (L/min; ang. antegrade flow)

MPI wskaznik wydajnosci miokardium (ang. myocardial performance index)

MRI obrazowanie rezonansem magnetycznym (ang. magnetic resonance imaging)

MV zastawka dwudzielna (ang. mitral valve)

NFV objetosc¢ netto przeptywu wprzod (ang. nett forward volume)

NYHA Skala NYHA - standardowa czterostopniowa skala klasyfikacji ciezkosci objawow
niewydolnos$ci serca zaproponowana przez New York Heart Association

PAA tetniak tetnicy ptucej (ang. pulmonary artery aneurism)

PADP koncowo rozkurczowe cisnienie w tetnicy ptucnej (ang. pulmonary artery end-diastolic
pressure)

PAMP Srednie ci$nienie w tetnicy ptucnej (ang. pulmonary artery mean pressure)

PBPV przezskorna balonowa ptucna walwuloplastyka (ang. percoucaneous baloon pulmonary
valvuloplasty)

PDA drozny przewdd tetniczy (ang. patent ductus arteriosus)

PG gradient cisnienia (ang. pressure gradient)

PGE> prostaglandyna E,

Pl niedomykalnos$¢ zastawki tetnicy ptucnej (ang. pulmonary insufficiency)

Pl RF frakcja niedomykalnos¢ zastawki tetnicy ptucnej (ang. reverse flow)

Pl RV objetos¢ przeptywu wstecz (ang. reverse flow)

PLAX projekcja przymostkowa w osi ditugiej (ang. parasternal long-axis view)

prox proksymalnie (ang. proximal)

PS zwezenie zastawki tetnicy ptucnej (ang. pulmonary stenosis)

PSAX projekcja przymostkowa w osi krétkiej (ang. parasternal short-axis view)

PV zastawka pnia tetnicy ptucnej (ang. pulmonary valve)

PW pulsacyjna fala (ang. pulse wave), dot. badania metoda Dopplera

RA prawy przedsionek (ang. right atrium)

RAA pole powierzchni przekroju prawego przedsionka (ang. right atrial area)

RAarea powierzchnia prawego przedsionka (ang. right atrial area)

RAS rodzina biatek sygnatowych, powszechna we wszystkich liniach komorek



RAV
RPA
RV
RVarea
RVAW
RVEDV
RVEDVI
RVEF
RVESV
RVESVI
RVH
RVIT
RVOT
RVOT
RVOTO
RVSP
RVSV
RVSVI
S

SD
TAPSE

TI

TK
ToF
TV

v end
vV max
o
VSD
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objeto$¢ prawego przedsionka (ang. right atrial volume)

prawa gataz tetnicy ptucnej (ang. right pulmonary artery)

prawa komora (ang. right ventricle)

powierzchnia prawej komory (ang. right vietricular area)

Sciana wolna prawej komory (ang. right ventricular anterior wall)

objetos¢ koncoworozkurczowa prawej komory (ang. right ventricular end-diastolic volume)
RVEDV zindeksowana do BSA

frakcja wyrzutowa prawej komory (ang. right ventricular ejection fraction)

objetos¢ koncowoskurczowa prawej komory (ang. right ventricular end-diastolic volume)
RVESV zindeksowana do BSA

przerost prawej komory (ang. right ventricular hypertrophy)

wymiar naptywowy prawej komory (ang. right ventricular inflow tract)

droga wyptywu z prawej komory (ang. right ventricular outflow tract)

wymiar drogi odptywu z prawej komory (ang. right ventricular outflow tract)

zwezenie drogi wyptywu z prawej komory (ang. RVOT obstruction)

ci$nienie skurczowe w prawej komorze (ang. right ventricular systolic pressure)
objeto$¢ wyrzutowa prawej komory (ang. right ventricular stroke volume)

RVSV zindeksowana do BSA

skurcz (ang. systole), np. LVs — lewa komora w fazie skurczu

odchylenie standardowe (ang. standard diviation)

skurczowe wychylenie ptaszczyzny pierscienia zastawki trojdzielnej (ang. tricuspid anular
plane systolic excursion)

niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej (ang. tricuspid insufficiency)

tomografia komputerowa

tetralogia Fallota (ang. tetralogy of Fallot)

zastawka trojdzielna (ang. tricuspid valve)

predkosc koncowo-rozkurczowa fali niedomykalnosci

predkos¢ maksymalna fali przeptywu przez zastawke

szerokosc¢ talii fali niedomykalnosci (ang. vena contracta width)

ubytek w przegrodzie miedzykomorowej (ang. ventricular septal defect)



2. Wstep

Zwegzenie tetnicy ptucnej lub zwezenie drogi odptywu prawej komory (PS, ang.
pulmonary stenosis), stanowi anatomiczng przeszkode odptywu krwi z prawej komory.
Pierwszy opis choroby podal Giovanni Battista Morgagni juz w roku 1761. Ponad 250
lat, jakie uptyneto od tego czasu, przyniosto ogromny postep, zarowno w rozumieniu
patofizjiologii choroby, jak i w mozliwos$ciach jej diagnostyki i leczenia.

Wady wrodzone serca wystepuja u okoto 0,7 — 1% dzieci. Zwezenie drogi
odpltywu prawej komory stanowi druga co do czgstosci wade wrodzong serca [2].
Wystepuje u 30% pacjentéw z tej grupy, jako wada izolowana, element wady ztozonej
(np. tetralogii Fallota) lub jako choroba nabyta. Posta¢ izolowana stanowi okoto
7 — 19% wad wrodzonych serca [15,118]. W zaleznos$ci od lokalizacji zwezenia
wyrdznia si¢ posta¢ podzastawkowa, zastawkowa oraz nadzastawkowsg. Najczesciej
wystepujace zwezenie zastawkowe dotyczy 80 — 90% przypadkéw [15,61,118]. U
wiekszosci pacjentow jest chorobg niedziedziczng i jedynie w 2,2 — 2,9% przypadkow
powtarza si¢ w rodzinie (u dzieci lub rodzenstwa pacjentdow obcigzonych). W
nielicznych przypadkach wykazano dziedziczenie mendlowskie — dotyczy to dzieci
pacjentek z zespolem Noonan, ktorych potowa potomstwa rowniez moze mie¢ zespot

Noonan z towarzyszacym mu zastawkowym zwezeniem tetnicy ptucnej [15].
2.1. Etiologia zwe¢zenia tetnicy plucnej

Zwezenie tetnicy phlucnej, w szczego6lnosci zastawkowe, najczesciej wystepuje
u pacjentéw bez innych uchwytnych klinicznie obcigzen 1 zespotow genetycznych.
Moze jednak stanowi¢ sktadowa chorob, zardwno dziedzicznych, jak i nabytych.

Zespot Noonan jest najczestszym po zespole Downa zespotem genetycznym
wystepujacym z czestotliwoscia szacowang na 1/1000 — 2000 [160,183,184].
Dziedziczy si¢ autosomalnie dominujaco lub wystepuje sporadycznie. U obojga plci
charakteryzuje si¢ niskorostoscig, wadami ko$éca (skolioza, potkregi, deformacje
mostka, 1 inne), dysmorfig twarzy, pletwista szyja, zaburzeniami krzepnigcia,
niedostuchem 1 niepetnosprawnoscia intelektualng oraz wnetrostwem u chlopcoéw
[183]. Sposrod wad serca, zastawkowe zwezenie tetnicy plucnej wystepuje najczesciej
[248]. W wigkszosci przypadkow zastawka jest dysplastyczna [143]. Inne manifestacje

kardiologiczne to kardiomiopatia przerostowa (HCM), ubytek w przegrodzie
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miedzyprzedsionkowej (ASD), wspolny kanat przedsionkowo-komorowy (AVSD)
oraz obwodowe zwezenia tetnicy ptucnej i jej gatezi [248]. Podloze genetyczne zespotu
jest niejednorodne i dotyczy mutacji jednego z licznych genow kodujacych biatka
powigzane ze szlakiem sygnalowym RAS/MAPK (najczesciej PTPN11) [147]. Z tego
powodu zespdt Noonan nalezy do grupy rasopatii [143] obejmujacej rdwniez inne
zespoly alleliczne wspotistniejace z zastawkowym zwezeniem tetnicy phucnej:
LEOPARD [60], Watsona [25], Costello [1,107], sercowo-twarzowo-skérny [1,179]
oraz neurofibromatozy-Noonan [59].

Zespot Williamsa (zespot Williamsa-Beurena) spowodowany delecja dtugiego
ramienia chromosomu 7 (7q11.23) i zawartych w nim ponad 20 genéw prowadzi do
rozwoju charakterystycznej ,.twarzy elfa” oraz osobowosci ,,coctail party”. Czesto
wystepuje  stuch absolutny. Intelekt jest obnizony. W obrazie zespotu
charakterystycznymi wadami serca sa nadzastawkowe zwegzenie aorty i
nadzastawkowe zwezenie tetnicy plucnej wystepujace z czestoscig okoto 50%
(16 — 100%) 1 sktonnoscig do samoistnego ustepowania [242]. Opisywano rowniez
wystepowanie zastawkowego zwezenia tetnicy plucnej 1 zwegzenia galezi tetnicy
phucnej [54,223,242]. Obecno$¢ zwezen przypisuje si¢ utracie jednej z dwoch kopii
genu ELN, kodujacego elastyne — jednego z biatek budulcowych wtokien elastycznych.

Zespot Edwardsa, czyli trisomia chromosomu 18, prowadzi do mnogich wad
rozwojowych, w tym zwezenia zastawki tetnicy phlucnej (26%) [215]. Cechuje sie
wysoka $miertelnoscig ptodow i skrajnie zlym rokowaniem ws$rod noworodkow —
mediana spodziewanej dlugos$ci zycia wynosi 5 — 31 dni [43,215].

Zespot Alagilla (ALGS) to dziedziczona autosomalnie dominujaco (AD)
mutacja genéw JAGI lub NOTCH2 kodujacych biatka szlaku sygnatowego Notch.
Szlak ten gra istotng rolg¢ w angiogenezie. Typowe dla tego zespotu sa mnogie zwezenia
obwodowe tj. gatezi tetnic ptucnych [261].

Zespot Ehlers-Danlosa jest dziedziczony autosomalnie dominujaco, zmiany
wynikaja z zaburzen syntezy kolagenu. Objawia si¢ przede wszystkim nadmierng
elastycznoscig skory i stawow oraz nieprawidlowosciami w budowie naczyn
prowadzac do $cienczenia ich $ciany, w wyniku czego powstaja tetniaki i przetoki.
Opisano réwniez przypadki zwezenia tetnicy ptucnej, zar6wno obwodowo, jak i jej
zastawki [145,258].

Zespot kretosci tetnic (arterial tortuosity syndrome, ATS) spowodowany
mutacja SLC2A10 kodujacego transporter glukozy GLUTI10 1 dziedziczony

9



autosomalnie recesywnie. Prowadzi do rozsianych, mnogich zmian w uktadzie krazenia
(zar6wno obecnosci tgtniakow, jak i zwezen, w tym tetnicy ptucnej, czasem w kilku
odcinkach obejmujacych rowniez galezie [161]) oraz dysmorfii twarzy i wiotkosci
skory.

Rowniez inne choroby uktadowe tkanki lacznej o podtozu genetycznym
objawiajace si¢ wiotka skora (fac. cutis laxa) o typie dziedziczenia autosomalnego
recesywnego moga mie¢ w obrazie zwezenie gatezi ptucnych [12,99,191].

W aktualnej literaturze pojawiaja si¢ roéwniez doniesienia o nowych
dziedzicznych zespotach genetycznych wspoétistniejacych z PS [67,273] tzw.
niezespotowych wadach genetycznych (ang. nonsyndromic mutations). Dotychczas
wyrozniono kilkana$cie mutacji genetycznych powigzanych ze zwigkszonym ryzykiem
wystepowania zastawkowego zwezenia tetnicy ptucnej, migdzy innymi mutacje genu
GATAA4 [80,100] oraz delecji regionu 8p23.1 zawierajacego ten gen [270]. Koduje on
czynnik transkrypcyjny oddziatywujacy z biatkiem T-box (TBXS), istotnym w
embriogenezie serca. Mutacje w tym genie powigzano réwniez z innymi wadami serca
oraz wrodzong, ci¢zka cukrzyca noworodkow [227].

Wsrdd przyczyn sSrodowiskowych wrodzonego zwezenia tetnicy phucnej
wymienia si¢ zespot Gregga (zespdt rozyczki wrodzonej wywotany zakazeniem
kobiety ciezarnej w | trymestrze wirusem rozyczki) [65], stosowanie przez cig¢zarng
duzych dawek witamina A (ma udowodnione dziatanie teratogenne) [163] oraz
narazenie ci¢zarnej na dziatanie rozpuszczalnikow organicznych [72].

Przypadki nabytego zwe¢zenia tgtnicy ptucnej nalezg do rzadkosci - opisywane
sa w przebiegu: choroby reumatycznej [18,105,130], rakowiaka, infekcyjnego
zapalenia wsierdzia [269]. Posta¢ nadzastawkowa moze wystgpi¢ z powodu
zewnetrznego ucisku w przebiegu procesu nowotworowego [4,76] lub tetniaka aorty
[48,267], a podzastawkowa w przebiegu postepujacej kardiomiopatii przerostowej

zawgzajacej, chorob spichrzeniowych, czy jako powiktanie pooperacyjnie [20].

2.2. Embriogeneza wrodzonego zastawkowego zwezenia tetnicy

plucnej

Serce i1 uktad krazenia ludzkiego ptodu zaczynaja rozwijaé si¢ od okoto 3
tygodnia zycia. Poczatkowo komorki pierwszego i drugiego pola sercowego ulegaja

fuzji tworzac pojedyncza, linijng, symetryczng cewe¢ sercowa. Ta w dalszej kolejnosci
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ulega skrecaniu i septacji. Pierwotny pien tetniczy ulega podzialowi na aorte i tgtnice
phucng okoto 5 tygodnia zycia. Poczatkowo zostaje on przedzielony przez dwie listwy
wyrastajace z pierwotnej opuszki serca i poduszeczek wsierdziowych. W procesie
rozwoju zastawek potksigzycowatych istotny udzial maja komorki drugiego pola
sercowego oraz migrujace do serca komorki grzebienia nerwowego. Ze $cian naczynia
na granicy z pierwotng opuszkg serca wyrastaja zgrubienia tworzace cztery ptatki
zastawki pnia. W przebiegu podzialu pnia réwniez dwa ptatki ulegaja podziatowi, co
daje poczatek dwom trojptatkowym zastawkom potksiezycowatym. W koncowej fazie
tego procesu obserwuje si¢ zanik komorek powodujacy $cienczenie ptatkéw i nadaniu
im charakterystycznego, wklestego ksztattu. Na tym etapie powstaja roéwniez zatoki
Valsalvy. Proces podziatu pierwotnego pnia tetniczego stymuluje pierwotng opuszke
serca do podziatu na dwie osobne drogi wyptywu — lewej 1 prawej komory.

Ztozono$¢ tego procesu oraz jego wpltyw na rozwdj sasiednich struktur serca
thumaczy wystepowanie omawianej wady, nie tylko w postaci izolowanej, ale rowniez

w obrazie wad ztozonych serca.

2.3. Anatomia prawidlowa zastawki tetnicy plucnej

Zastawka pnia plucnego zlokalizowana jest w rzucie chrzastki lewego,
trzeciego zebra, u podstawy serca, do przodu, do gory i na prawo od zastawki aortalne;.
Plaszczyzna zastawki skierowana jest doglowowo, grzbietowo i w lewo. Buduje ja
pierscien zastawki i trzy, zwykle symetryczne, potksigzycowate, cienkie ptatki —
przedni, lewy, prawy. PierScien zastawki u osoby doroslej, ma $rednice 2 — 3 cm i
znajduje si¢ migdzy drogg wyplywu z prawej komory a tetnicg ptucng. Stanowi on
element szkieletu wioknistego serca. W budowie histologicznej pierscienia wyrdznia
si¢ cze$¢ podzastawkowsa, nadzastawkowa oraz obrecz gabczasta, do ktorej
przyczepiaja si¢ ptatki zastawki. Same ptlatki zastawki zbudowane sa, patrzac od
pierscienia do brzegdw, z tkanki komorowe;j elastycznej, tkanki widknistej i najbardziej
brzeznie tkanki gabczastej. Powierzchnia platkow z obu stron pokryta jest wsierdziem.
Przestrzen miedzy $ciang tetnicy a uchylonymi ptatkami zastawki okreslamy mianem
zatoki Valsalvy, ktora wypelniajac si¢ krwig zapobiega trwatemu przylgnigciu platkow,

co w efekcie mogloby prowadzi¢ do niedomykalnosci tej zastawki.
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2.4. Anatomia patologiczna zwezenia tetnicy plucnej

Anatomicznie zwezenie t¢tnicy ptucnej dzielimy na trzy typy, w zaleznos$ci od
lokalizacji zwezenia: podzastawkowa, zastawkowa 1 nadzastawkowa [269].
Najczestsza — zastawkowe zwezenie tetnicy ptucnej, wedhug Gikonyo i innych zostata
podzielona na sze$¢ typow anatomicznych zastawki: koputkowata (42%),
dysplastyczna (19%), z jedng komisurg (16%), dwuptatkowa (10%), trojptatkowa ze
zrostem komisur (6%), z hipoplastycznym pierscieniem (6%) [84]. Zwezenie
podzastawkowe moze przybrac¢ forme przerostu drogi wyptywu z prawej komory z jej
zawezeniem (czgsto wtérnego do zwezenia zastawkowego i wzrostu obcigzenia
nastepczego) lub obecno$ci membrany zawegzajacej w tej okolicy [252]. Zwezenie
nadzastawkowe przybiera form¢ klepsydrowatego zwezenia tetnicy  lub
tacznotkankowej membrany polozonej w poprzek naczynia. Atrezja tetnicy ptucnej, to
jest jej catkowite zamknigcie (zaros$niecie), stanowi odrebng wadg niebedaca tematem
tego opracowania. Obwodowe zwezenia tetnic ptucnych, ze wzgledu na pewne
podobienstwa kliniczne, klasyfikowane sg czasem jako rodzaj ,,zwezenia plucnego”.
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Rysunek 1. Zwezenie zastawki tetnicy ptucnej w badaniu anatomopatologicznym.
zrodto: http://www.accd-awg.umn.edu, dostep: 2015-02-11, wykorzystano za zgoda IPCCC - posiadacza praw autorskich

Na powyzszym preparacie anatomopatomorfologicznym w centralnej czesci

widoczna jest zastawka tetnicy ptucnej. Obecno$¢ trzech zatok i trzech trojkatow
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zastawki (czerwone strzatki) $wiadczy o tym, ze pierwotnie zastawka byla
trojptatkowa. W wyniku zrostu ptatka przednio-lewego i przednio-prawego, zastawka
jest jednak czynno$ciowo dwuptatkowa i w znaczacym stopniu zwgzona, ze
szczelinowatym $wiatlem otwarcia. Widoczna po lewej zastawka aortalna jest rowniez
dwuptatkowa i zwgzona.

Czestymi zmianami wtérnymi w tej wadzie jest przerost migsénia serca i
postenotyczne poszerzneie tetnicy plucnej [164,187,256]. Postenotyczne poszerzenie
tetnicy plucnej nie wykazuje prostej zaleznosci od stopnia zwezenia. Istniejg dwie
teorie na ten temat [266]. Pierwsza zwraca uwage na efekt hemodynamiczny zwezenia,
tj. obecno$¢ za zwezeniem szybkiego strumienia i nielaminarnego (turbulentnego)
przeptywu krwi, wzrostu sit dzialajacych na $ciane naczynia, co w efekcie moze
prowadzi¢ do uszkodzenia §ciany naczynia i wtornego poszerzenia jego §wiatta [102].
Za tym mechanizmem przemawia, oprocz podstaw teoretycznych, powstawanie u
czesci pacjentdw poszerzenia dopiero po pewnym czasie trwania choroby. Zgodnie z
druga teorig poszerzenie tetnicy plucnej wynika ze wspotistniejacej wady budowy
$ciany tetnicy [57,142,266] (analogicznie, jak w przypadkach dwuptatkowej zastawki
aortalnej i tetniakow aorty). Wskazuje na to obserwowany u niektorych pacjentéw brak
zwigzku migdzy czasem utrzymywania si¢ wady i gradientem ci$nien a stopniem
poszerzenia tetnicy ptucnej. Czasem obserwuje si¢ niewielkie poszerzenie u pacjentow
z duzym gradientem lub odwrotnie — duze tetniaki moga wystepowacé u pacjentdw
mtodych (noworodkow) przy niewielkim gradiencie [57,266]. Za druga teorig
przemawia rowniez istnienie jednostki chorobowej okreslanej idiopatycznym
poszerzeniem tetnicy ptucnej (ang. idiopathic dilatation of the pulmonary artery,
idiopathic pulmonary artery aneurism) [5,19,45,127,224]. Poszerzenie t¢tnicy ptucnej,
czasem znacznego stopnia, obserwuje si¢ rowniez bez zwigzku ze zwezeniem zastawki
tetnicy ptucnej. Odpowiedzialne za taki fenotyp moga by¢ mutacje genu fibryliny, ktore
prowadza rowniez do poszerzenia aorty, np. w zespole Marfana [198,236].

Jak wynika z prawa Laplace’a, poszerzenie naczynia powoduje rowniez
zwigkszenie sity dzialajacej na §ciang naczynia. Jest to zjawisko niezalezne od ci$nienia
panujacego w tym naczyniu, a jedynie od jego srednicy. Moze to by¢ zrédtem dalszego
narastania poszerzenia i powstania t¢tniaka, nawet po usunigciu zwezenia. Progresja
tetniaka w skrajnie rzadkich przypadkach moze prowadzi¢ do jego pegknigcia

[64,78,88,226]. Istnieja pojedyncze doniesienia o leczeniu chirurgicznym takich

13



tetniakow, jednak brakuje jasnych wskazan co do momentu podjecia takiego leczenia

[66,226,268].
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Rysunek 2. Postenotyczne poszerzenie te¢tnicy ptucnej w badaniu angiograficznym.

2.5. Hemodynamika i patofizjologia

Zwezenie tetnicy plucnej (na dowolnym poziomie) zwicksza obcigzenie
nastgpcze prawej komory. Prowadzi to wtornie do przerostu (hipertrofii) jej migsnidwki
proporcjonalnego do stopnia cigzkosci wady [164,187,256]. Przerost $ciany komory
umozliwia wytworzenie odpowiednio wyzszego cisnienia koniecznego do pokonania
zwezenia. Krew, napotykajac na zwezenie, zgodnie z zasada zachowania cigglosci
przeplywu, przyspiesza w stopniu odwrotnie proporcjonalnym do stopnia zmniejszenia
pola powierzchni przekroju naczynia. W wyniku przyspieszenia przeplywu przez
zwezenie 1 nielaminarnego przeptywu za zwezeniem, ci$nienie jest wytracane. Roznica
ci$nienia krwi przed zwezeniem (w komorze) i za zwegzeniem (W tetnicy phucnej)
nazywana jest gradientem cisnienia (PG, ang. pressure gradient). Roznice t3 mozna
zmierzy¢ bezposrednio cewnikiem naczyniowym lub oszacowaé posrednio w badaniu

echokardiograficznym, metoda Dopplera z wykorzystaniem wzoru Bernouliego.

2.6. Klasyfikacja wady

Klasycznie przyjmuje si¢ podzial na podstawie gradientu przez zastawke ptucng
wyrozniajac wade trywialng ( <25 mmHg), tagodna ( <36 — 40 mmHg), umiarkowang
(<70 — 80 mmHg) i ciezka (>70 — 80 mmHg) [187]. Istnieja jednak réwniez inne

14



Jarostaw Meyer - Szary

podziaty, réznigce si¢ progami odcigecia dla gradientu (stad podana rozpigtosc)
[101,118]. Istnieje tez klasyfikacja odnoszaca cisnienie w RV do ci$nienia w LV, gdzie
cisnienie w RV ponizej %2 ci$nienia w LV oznacza postac¢ tagodna, ponizej ciSnienia w
LV umiarkowana, a przekraczajace je — cigzka [182]. Niezaleznie, wyroznia si¢ tez
krytyczne zwezenie zastawki tetnicy plucnej noworodkéw, gdzie gradient nie ma

decydujacego znaczenia dla oceny stopnia cigzkosci, co opisano ponizej [118,187,256].

2.7. Historia naturalna

Wrodzone zwezenie tegtnicy plucnej ma swoj poczatek we wcezesnej
embriogenezie [234,235]. W zyciu ptodowym posta¢ izolowana rzadko zagraza cigzy,
znane s3 jednak przypadki o ciezkim przebiegu powodujace niewydolnos$¢ krazenia
ptodu, jego obrzgk, a w skrajnym przypadku obumarcie. Opisano rowniez przypadki,
w ktorych doszto do catkowitego zarosnigcia (atrezji) zastawki [108]. Po urodzeniu,
klinicznie rozroznia si¢ dwie postacie tej wady — rzadziej wystepujace krytyczne
zwezenie zastawki tetnicy phucnej noworodkow oraz przypadki o pozniejszej
prezentacji, ktore sa czestsze. W tej pierwszej postaci, wada od urodzenia dziecka
stanowi bezposrednie zagrozenie zycia z objawami niewydolno$ci krazenia, a
nieleczona obarczona jest 100% $miertelnoscig [85,95]. Pozostate przypadki maja
zdecydowanie dluzsza histori¢ naturalng. Postacie tagodne wykazuja si¢ mala
dynamikg [63,137,187] w czasie i moga ustgpowac [216], a pozostate cechuja si¢
tendencja do progresji [256]. Lagodna i umiarkowana zwezenie tetnicy ptucnej przez
wiele lat, poza szmerem slyszalnym w badaniu fizykalnym, moze nie dawac
jakichkolwiek dolegliwos$ci i objawow [15,63,137]. Dzieci rozwijaja si¢ prawidtowo, a
tolerancja wysitku jest dobra, bez nadmiernej meczliwosci, czy duszno$ci wysitkowe;.
W wywiadzie nie wystepuja u nich bole w klatce piersiowej, zastabnigcia, ani utraty
przytomnosci (omdlenia).

Dzieci starsze i doro$li z nierozpoznanym lub nieleczonym ci¢zkim zwegzeniem
tetnicy ptucnej w wiekszosci prezentujg objawy i jedynie 25% nie zglasza dolegliwosci.
Poczatkowo sg to meczliwos¢ 1 duszno$¢ przy duzym wysitku. Stopniowo obserwuje
si¢ pogorszenie tolerancji wysitku z nasileniem objawdw, az do wystepowania
wysitkowej dusznosci 1 bolow w klatce piersiowej oraz utrat przytomnosci
[15,118,187,256]. Cigzkie zwezenie tetnicy plucnej cechuje si¢ tendencja do szybkiej
progresji [15,137,187]. Doktadny czas przezycia w przypadku nieleczonej wady jest
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trudny do przewidzenia. Zgon w przebiegu tej wady moze nastgpi¢ w mechanizmie
prawokomorowej niewydolnosci krazenia, zawalu $ciany wolnej prawej komory lub
przegrody miedzykomorowej serca albo naglego zgonu sercowego w wyniku arytmii
komorowej [3]. Opisywane w literaturze przypadki dotyczyly pacjentdw z cigzkim

zwezeniem tetnicy ptucnej 1 w wiekszosci byty sprowokowane wysitkiem [15].
2.8. Odchylenia w badaniu fizykalnym

Charakterystycznym, ale mato specyficznym objawem zwezenia zastawki
tetnicy phlucnej jest szmer skurczowy. Najlepiej jest styszalny w polu ostluchiwania
tetnicy ptucnej — nad drugim miedzyzebrzem przymostkowo po stronie lewej. Ma
charakter wyrzutowy, czyli crescendo-decrescendo. Zapis fonokardiograficzny ma
ksztalt latawca (rombu) [15], jak na Rysunku 3.A.. Glo$no$¢ szmeru koreluje z
gradientem cis$nien, czyli ze stopniem nasilenia wady. tagodnej postaci zwykle
towarzyszy cichy szmer, okoto II stopnia w skali Levina, a w cigzkiej postaci [V — V
stopnia — bardzo gto$ny, z mrukiem, styszalny nawet po przylozeniu czgsci membrany
do powierzchni skory. Mruk to wyczuwalna wibracja w badaniu palpacyjnym w
okolicy maksymalnej glo$nosci szmeru. Zaréwno szmer, jak i mruk powstaja w wyniku
turbulentnego przeptywu krwi przez zwezenie i za nim. Turbulentnie ptynacy strumien
krwi uderza w $ciang naczynia wprawiajac je w wibracje, ktére przenosza si¢ na
sasiednie tkanki i powierzchni¢ ciala, co przedstawiono schematycznie na Rysunku
3.B.. Niestatym, ale czesto wystepujacym objawem ostuchowym u dzieci z tagodnym
i umiarkowanym zwezeniem zastawki tetnicy ptucnej jest rozdwojenie drugiego tonu
[15], przy zachowaniu zmiennos$ci oddechowej i zwykle prawidlowej glo$nosci tonu.
Obecno$¢ zwezenia w drodze wyplywu powoduje wydtuzenie czasu trwania wyrzutu z
prawej komory proporcjonalnie do stopnia zwegzenia — gradientu, co powoduje
op6znienie zamkniecia zastawki tetnicy ptucnej w stosunku do zastawki aortalnej
(zwykle o kilkadziesigt milisekund) [15]. W obecnos$ci glo§nego szmeru ten objaw jest

trudny do stwierdzenia.
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Rysunek 3. Szmer nad sercem
A. schematyczny zapis fonokardiograficzny szmeru; B. schemat przeptywu krwi przez zwezenie, widoczny
przeptyw turbulentny powodujacy wibracje sasiednich tkanek i przyspieszenie przeplywu za zwezeniem

Ciezkiemu zwezeniu moze towarzyszy¢ opoznienie rozwoju fizycznego i
niedobor masy ciata. Charakterystycznym dla ciezkiego, dlugotrwale nieleczonego
zwezenia zastawki tetnicy plucnej objawem w badaniu jest widoczny garb sercowy
oraz wyczuwalne palpacyjnie przy prawym lub lewym $rodkowym i dolnym brzegu
mostka rozlane pulsowanie prawej komory, $wiadczace o obecnos$ci przerostu jej
mig$nidwki. U niektorych pacjentdow mozna zaobserwowaé pulsowanie zyt szyjnych —
fala A $wiadczy o gorszej podatnosci komory, a fala V o znacznej niedomykalnosci
zastawki trojdzielnej i niewydolno$ci prawokomorowe;.

Sinica jest objawem po6znym, wystepujacym niestale. Pojawi¢ si¢ moze w
dwoch mechanizmach — przecieku prawo-lewego na poziomie przedsionkoéw lub
pogorszenia funkcji skurczowej prawej komory i spadku rzutu serca. W pierwszym
przypadku pojawia si¢ szybciej, jednak wymaga obecnosci komunikacji
miedzyprzedsionkowej — ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowej (ASD) lub
droznego otworu owalnego (PFO) i $wiadczy o wzro$cie ci$nienia w prawym
przedsionku w wyniku gorszej podatnosci prawej komory lub niedomykalno$ci
zastawki trojdzielne;j.

Objawy jawnej prawokomorowej niewydolnos$ci krazenia — obrzeki obwodowe,
hepatosplenomegalia, wodobrzusze, ptyn w optucnej i osierdziu oraz wyzej opisana
sinica sg przejawami schytkowej fazy zaawansowania wady i $§wiadcza o zlym

rokowaniu.

2.9. Krytyczne zwezenie tetnicy plucnej noworodkow

Krytyczne zwezenie tetnicy ptucnej u noworodkow jest wada, w ktorej stopien
zwezenia zastawki tetnicy phlucnej prowadzi do niewydolnosci prawokomorowe;.

Powoduje to przeciek prawo-lewy miedzy przedsionkami przez drozny otwor owalny
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oraz spadek przeptywu plucnego. Dla utrzymania przeptywu ptucnego konieczne jest
zachowanie drozno$ci przewodu tetniczego, poprzez ktory krew naptywa z aorty do
tetnicy ptucnej. W tym celu podaje si¢ za wlew ciagly prostaglandyny PGE,. Obserwuje
si¢ obnizenie saturacji krwi tgtniczej ponizej 90%. Jawna sinica i objawy niewydolnosci
krazenia sg czynnikami zlego rokowania. Spadek rzutu prawej komory powoduje, ze
gradient przez zastawke tetnicy ptucnej nie jest wiarygodng miarg stopnia nasilenia

wady [46,87,111,176,262].
2.10.Badania dodatkowe i diagnostyka réoznicowa

Ze wzgledu na mato charakterystyczne i niespecyficzne dolegliwos$ci zglaszane
przez pacjenta w wywiadzie 1 objawy stwierdzane w badaniu fizykalnym do
postawienia wlasciwej diagnozy oraz oceny stopnia nasilenia choroby wykorzystuje si¢
rézne badania dodatkowe, gtéwnie obrazowe.

Diagnostyka réznicowa powinna obejmowaé przede wszystkim inne choroby
serca, zarowno wrodzone, jak i nabyte. U noworodkow obejmuje praktycznie wszystkie
wady z grupy przewodozaleznych, gdzie wiodagcym objawem jest sinica i niewydolno$¢
krazenia wkrotce po porodzie, m.in. przetozenie wielkich pni tetniczych (TGA), atrezja
tetnicy ptucnej z ciagly przegroda miedzykomorowa (PA-IVS), tetralogia Fallota z
atrezja tetnicy ptucnej (ToF-PA), zespot hipoplazji lewego serca (HLHS). U dzieci
starszych zwezenie tetnicy ptucnej nalezy roznicowac z innymi wadami powodujacymi
szmer lub sinice. Przede wszystkim nalezy wykluczy¢ tetralogie Fallota, ktorej
elementem sktadowym jest wielopoziomowe zwezenie tetnicy ptucnej, a w obrazie
klinicznym sinica. Z pozostalych wad nalezy uwzgledni¢: ubytek w przegrodzie
migdzykomorowej (VSD), zwezenie zastawki aortalnej (AS), koarktacje aorty (CoAo),
ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej (ASD), czesciowy nieprawidtowy sptyw
zyl  ptucnych (PAPVR), niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej (TI) oraz
niedomykalnos$¢ mitralng (MI) [15,118].

2.10.1.Badanie elektrokardiograficzne

Badanie -elektrokardiograficzne (EKG) pozwala uwidoczni¢ zmiany w
elektrycznej czynnos$ci serca wtornych do wady, tj. przerostu mig¢énia serca. Zmiany
moga by¢ charakterystyczne, jednak nie sg specyficzne, wobec czego badanie EKG

pelni role pomocnicza w postawieniu diagnozy i ocenie stopnia cigzko$ci. Lagodne
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zwezenie tetnicy plucnej nie powoduje zamian w zapisie EKG. Typowo objawia si¢ w
zapisie krzywej EKG cechami elektrycznej przewagi prawej komory — prawogramow3
osig serca, wzrostem woltazy w odprowadzeniach znad komory prawej, tj. dodatnim
zwrotem zespotu QRS w odprowadzen V-V, i yjemnym w Vs-Vi. Zatamek T u czesci
pacjentdow rowniez bedzie mial dodatni zwrot w odprowadzeniach znad prawej
komory. W niektorych przypadkach w wyniku wydluzenia czasu aktywacji prawej
komory moze pojawi¢ si¢ obraz cze$ciowego, rzadziej calkowitego, bloku prawej
odnogi pegczka Hisa. Podobne objawy moga jednak wystepowaé w innych wadach
serca, jak ubytku w przegrodzie migdzyprzedsionkowej, nadci$nieniu phlucnym,
dekstrokardii, tetralogii Fallota, podwojnym odejsciu wielkich pni z prawej komory

oraz innych [15,118,256].

2.10.2.Badanie radiologiczne

Badanie rentgenowskie klatki piersiowej pozwala uwidoczni¢ cien serca i
szypuly naczyniowej oraz rysunek naczyniowy pluc. Dla oceny prawej komory
niezwykle wazne jest uzyskanie rowniez, poza standardowym zdjgciem przednio-
tylnym (AP), zdjecia bocznego, poniewaz na zdjeciu AP prawa komora nie tworzy na
zadnym odcinku zarysow sylwetki serca. W wiekszosci przypadkoéw istotnego
zwezenia na zdjeciu AP widoczny jest uwypuklony (poszerzony) cien tetnicy ptucne;j i
proksymalnego odcinka lewej gatezi tetnicy ptucnej w lewym zarysie sylwetki serca.
Koniuszek serca moze by¢ zaokraglony i skierowany w dot. W zaawansowanym
stadium z objawami zastoinowej niewydolnosci prawej komory i niedomykalno$cia
zastawki trdjdzielnej, poszerzeniu ulega prawy przedsionek widoczny w prawym
zarysie sylwetki serca, co powoduje powigkszenie sylwetki serca, zaokraglenie jego
zarysu i zwigkszenie indeksu sercowo-ptucnego powyzej 0,5. Na zdjeciu bocznym,
zamostkowo, uwidacznia si¢ cien komory prawej, ktory wykazuje zwigkszone

przyleganie do mostka. Rysunek naczyniowy ptuc jest prawidlowy.

2.10.3.Badanie echokardiograficzne

Badanie echokardiograficzne (ECHO) jest najistotniejszym, nieinwazyjnym
badaniem w diagnostyce wad wrodzonych serca, w tym omawianej [275]. Pozawala
szczegodtowo opisa¢ zaburzenia anatomiczne i czynnosciowe uktadu krazenia, a tym
samym przeprowadzi¢ diagnostyke roznicowa z zachowaniem duzej czulosci i

specyficznosci oraz oceni¢ stopien zaawansowania wady. Metody 2D oraz M-mode
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pozwalaja oceni¢ anatomi¢ wady — poziom zwezenia (podzastawkowa, zastawkowa,
nadzastawkowg) [274], budoweg i ruchomo$¢ zastawki [269], wielko$¢ pier§cienia
zastawki 1 Swiatlo jej otwarcia, obecno$¢ postenotycznego poszerzenia tetnicy plucnej
lub jej hipoplazje oraz stopien przerostu i/lub poszerzenia prawej komory. Waznym
elementem badania  jest ocena obecnos$ci innych wad towarzyszacych. W
zastawkowym zwezeniu tetnicy ptucnej platki zastawki moga by¢ pogrubiate. Moga
rowniez wykazywaé nieprawidtowa ruchomos¢ i niepelne otwarcie, uktadajac si¢ w
ksztatt ., koputki” (ang. doming), tzn. ptatki zastawki w skurczu nie uktadaja si¢ wzdtuz
Sciany naczynia, ale s3 lukowato wygiete, koncami zwrdcone ku sobie.
Echokardiografia umozliwia oceng¢ S$rednicy $wiatla otwarcia zastawki, jednak
parametr ten, zwlaszcza u dzieci nie koreluje w prosty sposob ze stopniem nasilenia
wady. Wielkos$¢ pierscienia (Srednica) zastawki ma znaczenie dla doboru Srednicy
cewnika balonowego podczas leczenia przezskornego [44,197]. Stopien przerostu
prawej komory ocenia si¢ szacunkowo w projekcji czterojamowej oraz doktadniej
poprzez pomiar w opcji m-mode z projekcji przymostkowej (tradycyjnie) lub
podzebrowej (wg obecnych zalecen) [74,139,164]. Opcja m-mode pozwala tez na
ocen¢ przerostu przegrody miedzykomorowej (IVS) oraz obecnosci paradoksalnego
ruchu IVS, ktory pojawia si¢ w momencie znaczacego przecigzenia nastepczego prawej
komory, a wigc kiedy wada jest istotna. Wzrost ci$nienia w RV powoduje, ze I[VS w
skurczu porusza si¢ w kierunku $wiatta prawej komory, a nie, jak normalnie, w
kierunku $wiatla lewej komory. Wazna jest tez ocena tetnicy plucnej pod katem
obecnos$ci poszerzenia postenotycznego w przypadkach zwezenia zastawkowego lub
zwezenia nadzastawkowego tetnicy phucnej i jej gatezi.

Badanie = metoda  Dopplera  jest istotnym elementem  badania
echokardiograficznego. Mapowanie kolorem (CD, ang. color Doppler) pozwala
zlokalizowa¢ zwe¢zenie 1 wstepnie oceni¢ stopien zaburzen przeptywu przez zastawke
oraz ujawni¢ obecno$¢ ewentualnej fali niedomykalnosci. Badanie falg pulsacyjna
(PW, ang. pulse wave) dzieki temu, ze mierzy predkos¢ jedynie w niewielkiej objetosci,
zwane] bramka (ang. sample volume), pozwala precyzyjnie umiejscowi¢ miejsce
powstawania przyspieszenia przeptywu krwi, a wiec obecnosci zwezenia (pod, na, czy
nad zastawka). Wada metody PW jest ograniczenie mierzalnych predkosci
maksymalnych do wartosci nie przekraczajacych okoto 3 m/s. Badanie dopplerowskie
fala ciagla (CW, ang. continous wave) nie umozliwia zlokalizowania miejsca zwezenia

na osi kursora, ale jest przydatne w pomiarze duzych predkosci (do ok 6 — 7 m/s).
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Uznawane jest za najlepsza nieinwazyjng miar¢ stopnia zaburzen czynnos$ciowych
wywolanych przez wade, czyli jej istotnosci hemodynamicznej. Maksymalny gradient
ci$nienia oblicza si¢ postugujac sie¢ wzorem Bernouliego (rownanie 1.). Py 1 P, to
odpowiednio ci$nienie przed i za zwezeniem, a v; 1 v, to analogicznie maksymalne
predkos¢ krwi przed i za zwezeniem. Przy zalozZeniu, ze vi” jest < 1 m/s, rownanie
mozna jeszcze uprosci¢ do postaci najczesciej stosowanej w echokardiografii

dopplerowskie;j.

Py —P, = 4(vi —v{) 2> PG = 4vj
Rownanie 1. Wzor Bernouliego oraz uproszczony wzor Bernouliego

W postaci uproszczonej symbol PG oznacza roznice, czyli gradient ci$nien. Postaé ta
nie moze zosta¢ wykorzystana w przypadkach wielopoziomowego zwezenia, kiedy np.
wspotwystepuje zwezenie podzastawkowe (RVOTO) 1 zastawkowe. Pierwsze
zwezenie spowoduje, ze w rejonie bezposrednio przed drugim zwezeniem v; bedzie
wicksza od 1 m/s, co przy zastosowaniu uproszczonej postaci wzoru da wynik
zawyzony. W takich przypadkach konieczne jest uwazne wykorzystanie pomiarow
metoda PW na r6znych poziomach, pomiaru CW i pelnej postaci wzoru Bernouliego

[109].

40, 20120702

Rysunek 4. Badanie metoda Dopplera.

Po lewej: badanie metoda Dopplera kodowanego kolorem — widoczny mozaikowaty wzor koloru wystepujacy przy
turbulentnym przyspieszonym przeplywie; po prawej: badanie metoda Dopplera z uzyciem fali ciaglej — pomiar
maksymalnej predkosci pozwalajacy oszacowaé gradient z uzyciem wzoru Bernouliego — ok.75 mmHg.

2.10.4.Cewnikowanie serca i angiografia

Cewnikowanie serca z badaniem angiograficznym stanowi inwazyjng metode¢
diagnostyczng wykorzystujaca promienie roentgena i podanie kontrastu. Ze wzgledu
na inwazyjny charakter i realne, cho¢ niewielkie, ryzyko powiklan, badanie

wykonywane jest jedynie w uzasadnionych przypadkach. Poczatkowo, kiedy

21



echokardiografia byta dopiero rozwijajaca sie, mato dostepng metoda diagnostyczna, a
leczenie przezskorne nie byto mozliwe, angiografia pozwata potwierdzi¢ rozpoznanie
i ustali¢ wskazania do leczenia operacyjnego. Obecnie stanowi wstepny etap leczenia
metoda przezskorng.

Poprzez wprowadzenie cewnika przez zyle udowa, zyte gtowna dolng i prawy
przedsionek do prawej komory mozna wykona¢ prawostronng wentrykulografie
podajac kontrast. Uwidacznia ona prawa komore, ktorej jama zwykle wykazuje
znaczne beleczkowanie, a w niektorych przypadkach dynamiczne zwezenie drogi
wyplywu, co wynika z przerostu migsnidéwki. Nad prawag komora widoczna jest
zastawka tetnicy plucnej z czesto pogrubialymi ptatkami, wykazujacymi niepeine
otwarcie i1 tworzenie ,,kopulki”. Istotne jest dokonanie pomiaru $rednicy pier§cienia i
$wiatla otwarcia zastawki. Pierwszy pomiar ma znaczenie dla doboru $rednicy cewnika
balonowego, drugi ma warto$¢ gtéwnie poznawcza i pomaga okresli¢ stopien nasilenia
zwezenia. Angiografia tetnicy plucnej i jej gatezi pozwala oceni¢ anatomi¢ naczyn —
wykluczy¢ obecno$¢ zwezenia nadzastawkowego oraz zwezenia galezi tetnicy ptucne;.
W przypadku zwezenia zastawkowego angiografia zwykle uwidacznia r6znego stopnia
tetniakowate poszerzenie tetnicy ptucnej. Czegsto w wyniku obecnosci niedomykalnos$ci
zastawki trojdzielnej (wyjsciowej lub wywotlanej obecnoscia w sercu cewnika)
uwidacznia si¢ rowniez prawy przedsionek, co jednak zwykle ma poboczne znaczenie.
Drugim etapem badania jest pomiar ci$nien metodg krwawa (bezposrednig) w tetnicy
ptucnej i prawej komorze. Zwykle wykonuje si¢ tzw. pomiar ciggniony — cewnik
wyjsciowo umiejscawia si¢ w tetnicy ptucnej i prowadzac ciggly pomiar ci$nienia,
sprowadza go powoli w dot do komory. Odnotowuje si¢ pozycje cewnika w momencie
spadku rejestrowanego cisnienia skurczowego, co pozwala potwierdzi¢ lokalizacje
zwezenia. Réznica migdzy maksymalng warto$cig ci$nienia skurczowego przed i za
zwezeniem okreslana jest mianem szczytowego gradientu cis$nienia (ang. peak-to-peak
gradient). Szczyt ci$nienia w prawej komorze wyprzedza w czasie szczyt ci$nienia w
tetnicy ptucnej o kilkadziesigt milisekund. Warto$¢ szczytowego gradientu cis$nienia
(peak-to-peak) powyzej 40-50 mmHg wg wigkszosci autorow stanowi wskazanie do

leczenia [201,205].
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Rysunek 5. Gradient ci$nienia — poréwnanie réznych metod oceny.

a—maksymalny chwilowy gradient ci$nienia w ocenie metoda Dopplera cigglego; b — gradient od szczytu do szczytu
jaki mierzy si¢ za pomoca cewnika naczyniowego; ¢ — $redni gradient ci$nienia obliczony na podstawie catki
predkosci przeptywu przez zastawke i czasu, co odpowiada zaznaczonemu polu powierzchni.

2.10.5.R0znice pomiedzy dwoma metodami pomiaru gradientu

Za wartos$¢ referencyjng uznaje si¢ pomiar gradientu ci$nienia metoda krwawa.
Uwaza si¢ jednak, ze gradient maksymalny okreslony metoda Dopplera, mimo
tendencji do zawyzania wyniku o okoto 10%, dobrze koreluje z pomiarem krwawym i
jest jego klinicznie przydatnym, nieinwazyjnym przyblizeniem [7,77,148]. Zwraca si¢
jednak uwage, ze metodologicznie nie sg to tozsame warto$ci i nie powinny by¢
bezposrednio ze sobg prownywane [51]. Metoda dopplera mierzy si¢ maksymalny
chwilowy gradient cisnienia (ang. maximal instantaneous pressure gradient), a
podczas cewnikowania okresla si¢ roznice miedzy szczytowymi warto$ciami cisnien w
RV i PA, ktore nie przypadaja jednoczasowo. Lepsza korelacj¢ z pomiarem metoda
bezposrednia wykazuje $redni gradient mierzony metoda Dopplera [230], jednak w

praktyce jest stosowany rzadziej [20].
2.11.Leczenie zw¢zenia tetnicy plucnej

2.11.1.Historia

Pierwsza udang operacje zwezonej zastawki tetnicy plucnej (u pacjenta z
tetralogia Fallota) wykonat Sellors [225] w roku 1947, a kolejne trzy wkrotce potem

Brock (w tym u pacjentéw z izolowanym zastawkowym zwezeniem zastawki tetnicy
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ptucnej) [31]. Brock w 1950 r. opisat zestaw stworzonych przez siebie narzgdzi
wykorzystywanych do przeprowadzenia operacji, wykonywanej woéwczas ,,na $lepo”
[32]. Dopiero wprowadzenie okluzji naplywu, hipotermii, a od polowy lat
pigédziesiagtych krazenia pozaustrojowego [166], pozwolito na uwidocznienie ptatkow
zmienionej zastawki przez nacigcie tetnicy plucnej lub podzastawkowe naciecie
przedniej $ciany prawej komory (dostep przez droge wyptywu z prawej komory —
RVOT). To umozliwito wykonanie precyzyjnego zabiegu komisurotomii, czyli
uwolnienia skalpelem zro$nietych platkow zastawki, poprawiajac ich mobilnos¢.
Wyniki tej metody leczenia byly dobre, przy niskim odsetku powiktan
[30,89,166,188,214]. Obecnie leczenie kardiochirurgiczne zastawkowego zwezenia
tetnicy plucnej jest metoda stosowang rzadko 1 najcze$ciej w przypadkach
wspotistnienia innych wad serca wymagajacych leczenia kardiochirurgicznego.

Przezskérna balonowa walwuloplastyka phlucna (PBPV) zastawkowego
zwezenia tetnicy plucnej jest obecnie metoda z wyboru. Metoda byla stopniowo
rozwijana od lat piecdziesiatych, kiedy wykonano taki zabieg po raz pierwszy z
wykorzystaniem zaadoptowanego cewnika moczowodowego [217]. Zastosowana
woweczas technika dynamiczna, czyli gwaltowne przeciggniecie wypetnionego balonu
przez S$wiatlo zastawki wigzalo si¢ z ryzykiem uszkodzenia ptatkow. Brak
dostosowanych narzedzi oraz ryzyko powiktan spowodowato, ze metoda ta nie znalazta
wowczas szerszego zastosowania. Po raz pierwszy plastyka balonowa technikg obecnie
stosowang — statyczng, zostata wykonana przez J. S. Kan w roku 1980 u psa, a dwa lata
p6zniej u o$mioletniego chtopca [112,115]. Wkrotce potem lawinowo pojawity sie
doniesienia innych autorow o skutecznym zastosowaniu tej metody leczenia [114,133].
Pierwsze doniesienia wskazywaly na utrzymywanie niewielkiego, ale w poréwnaniu
do metody chirurgiczne;j istotnie wickszego, gradientu resztkowego ($rednio 24 mmHg
vs 16 mmHg), przy jednoczes$nie mniej nasilonej niedomykalnosci i mniejszej czgstosci
komorowych zaburzen rytmu serca [188]. Te obserwacje sklonily do stosowanie
cewnikow balonowych o wickszej $rednicy - do 130% S$rednicy pierscienia zastawki,
co istotnie zmniejszylo czegstos¢ utrzymywania sie gradientu resztkowego i
potwierdzito przewage balonoplastyki nad metoda chirurgiczng [44]. Przezskérna
balonoplastyka znalazta zastosowanie do leczenia, nie tylko wszystkich natywnych i
wszczepionych biologicznych zastawek serca, zwezenia galezi tetnicy phucnej
[26,82,113,154,210,278], ale i1 koarktacji aorty, zarowno u dzieci, jak i u dorostych
[33,132,140,141,153,211,222,245].
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Mozliwe jest rowniez wykonanie plastyki balonowej zastawki ptucnej u ptodu
co po raz pierwszy opisal w 2002 r. Tulzer na podstawie 2 przypadkoéw, a 4 lata pozniej
kolejnych trzech [259,260]. Podobne zabiegi wykonano réwniez w Polsce [53]. Ze
wzgledu na niewielkg liczbe wykonanych zabiegow i krotki czas obserwacji nieznane

sa wyniki dlugoterminowe tej metody leczenia.

2.11.2.Wskazania do zabiegu

Do zabiegu kwalifikuje si¢ pacjentow z gradientem powyzej 40 mmHg, tj.
umiarkowang i ci¢zka postaciag omawianej wady. W niektorych osrodkach na $wiecie
przyjmuje si¢, ze wskazaniem do leczenia jest gradient maksymalny w badaniu
echokardiograficznym przekraczajacy 50, a nawet 64 mmHg, a wigc kiedy predkosé
przeptywu krwi przez zastawke mierzona metoda Dopplera przekracza 3,5 — 4 m/s
[137]. Jest to uzasadniane zwykle bezobjawowym przebiegiem wady w zakresie
gradientow 40 — 64 mmHg oraz wspomniang tendencja metody dopplerowskiej do

zawyzania pomiaru.

2.11.3.Przeciwwskazania do zabiegu

Przeciwwskazaniem do PBPV jest skorygowane przelozenie wielkich pni
tetniczych (ccTGA), gdyz ze wzgledu na odmienng anatomi¢ w tej wadzie istnieje duze
ryzyko jatrogennego bloku przedsionkowo-komorowego III stopnia [16]. Inne,
wzgledne przeciwwskazania obejmuja niewydolno$¢ nerek, zaburzenia krzepnigcia
krwi, choroby goraczkowe, zakazenia uktadowe, niekontrolowane zaburzenia rytmu
serca lub nadci$nienie, niewydolnos$¢ krazenia w fazie dekompensacji i alergi¢ na
dozylne $rodki kontrastowe. W takich przypadkach zabieg mozna odroczy¢ do
ustgpienia standw przejsciowych lub zaplanowac¢ w sposob uwzgledniajacy istniejaca
przeszkode. W stanach zagrozenia zycia, pacjent moze by¢ zakwalifikowany pomimo
zwigkszonego ryzyka zabiegu. Wtasciwie, poza brakiem zgody pacjenta lub rodzica na

leczenie, nie istniejg przeciwwskazania bezwzgledne.

2.11.4.Przygotowanie do zabiegu

Na podstawie wywiadu, badania fizykalnego, badania EKG, RTG i ECHO oraz
badan laboratoryjnych krwi ustala si¢, czy pacjent ma wskazania do leczenia oraz czy
nie istniejg przeciwwskazania do wykonania zabiegu. Po zakwalifikowaniu pacjenta

niezbedne jest uzyskanie §wiadomej zgody rodzicow i dziecka na zabieg, co wymaga
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szczegdtowego omodwienia wskazan, przeciwwskazan, przebiegu zabiegu,
spodziewanych efektow oraz mozliwych powiktan. Osoby doroste i mtodziez zwykle
nie wymagaja znieczulenia ogélnego do przeprowadzenia zabiegu. U noworodkow i
dzieci zabieg wykonywany jest w znieczuleniu ogdélnym, przede wszystkim dla
zagwarantowania statej pozycji podczas zabiegu oraz ograniczenia bdlu i traumy
psychicznej. Znieczulenie wymaga osobnej kwalifikacji i uzyskania zgody, co realizuje

zespot anestezjologiczny. Pacjent przed zabiegiem musi by¢ na czczo.

2.11.5.Przebieg procedury

Zabieg wykonuje si¢ w warunkach sterylnych sali operacyjnej lub sali pracowni
interwencji naczyniowych wyposazonej w angiograf. Pacjent uktadany jest na stole w
pozycji na plecach oraz dezynfekowany w miejscu planowanego dojscia
naczyniowego. Dzieci sg znieczulane ogodlnie, nastolatkowie i dorosli miejscowo. Po
indukcji znieczulenia ogdlnego lub wykonaniu nasickowego znieczulenia miejscowego
roztworem lignokainy, wykonuje si¢ naktucie zyly metoda Seldingera w wybranym
miejscu dostepu naczyniowego, najczesciej jest to prawa zyta udowa. Po uzyskaniu
wyplywu krwi zylnej, wprowadza si¢ krotki prowadnik, ktoéry usuwa si¢ po zatozeniu
krotkiej koszulki naczyniowej. Tym doj$ciem wprowadza si¢ jednoswiattowy cewnik
do wykonania obrazowania $wiatta komory (wentrykulografii), poprzez podanie
kontrastu do prawej komory. Najpierw uzyskuje si¢ obraz w projekcji tylno-przednie;.
W tej projekeji, jak pokazano to na przykladowym obrazie (Rysunek 6. A), widoczna
jest prawa komora w okresie skurczu o charakterystycznym wzmozonym
beleczkowaniu, droga wyptywu z prawej komory, zastawka tetnicy plucnej o
niepelnym otwarciu uktadajaca si¢ w koputke, waski strumien wyptywu kontrastu
przez zastawke, tetnica ptucna oraz galezie tetnicy ptucnej. Dzigki kalibracji obrazu
mozliwy jest pomiar §rednicy pierscienia zastawki t¢tnicy ptucnej oraz wymiary pnia i
galezi tetnicy ptucnej. Nastepnie wykonuje si¢ wentrykulografie w projekcji boczne;.
Na przyktadowe;j ilustracji (Rysunek 6. B) zwraca uwage niesymetryczny charakter
tetniakowatego poszerzenia tetnicy plucnej. Poszerzenie przewaza w zakresie
przednio-gdrnej Sciany pnia tetnicy plucnej, czyli na jej zewnetrznej krzywiznie, gdzie
skierowany jest strumien szybkiego wyplywu krwi przez zastawke. Ponadto na rysunku
przedstawiono pomiary drogi wyplywu z prawej komory 1 pierScienia zastawki oraz
tetnicy plucnej. W przedstawionym przyktadzie droga wyptywu jest zwezona, a tetnica

phucna poszerzona.
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Nastgpnym etapem jest pomiar szczytowego gradientu cisnienia krwi przez
zastawke metoda ciggniong, co opisano powyzej.

Po zakonczeniu czesci diagnostycznej procedury, przez cewnik diagnostyczny
wprowadza si¢ dystalnie do gatezi tetnicy ptucnej prowadnik. Usuwa ci¢ cewnik
pozostawiajac prowadnik. Po prowadniku wprowadza sie cewnik balonowy. Srednice
cewnika balonowego wybiera si¢ w oparciu o zasade, by byta wicksza o 20-40% od
$rednicy  pier§cienia  zastawki  tetnicy plucnej mierzonej w  badaniu
echokardiograficznym lub angiograficznym [197,200,202]. Balon pozycjonuje si¢ w
$wietle zastawki tetnicy plucnej. Nastgpnie wypelnia si¢ go roztworem rozcienczonego
srodka kontrastowego. Poczatkowo widoczne jest taliowanie balonu na zwezonej
zastawce (Rysunek 6. C). Balon wypelnia si¢ do pelnego rozprgzenia i ustgpienia
taliowania balonu (Rysunek 6. D). W czasie rozprezania wazne jest nie tylko uzyskanie
odpowiedniego ci$nienia wypelnienia balonu, ale rowniez utrzymanie stabilnej pozycji
cewnika balonowego. Roztwor nalezy szybko usuna¢ z balonu, aby skroci¢ czas okluzji
tetnicy ptucnej do niezbednego minimum. Procedurg rozprezenia balonu powtarza si¢
2-3 krotnie, do uzyskania pelnego rozprezenia bez widocznej talii na balonie.

Po wusunigciu cewnika balonowego ponownie dokonuje si¢ pomiaru
szczytowego cisnienia w tetnicy ptucnej i prawej komorze oraz obliczenia gradientu
szczytowego w celu oceny efektu bezposredniego zabiegu. Pomimo ustgpienia
taliowania balonu i wyraznej poprawy ruchomosci zastawek, zdarza si¢ na tym etapie
rejestrowa¢ roznego stopnia gradient resztkowy. Najczesciej wynika on z
towarzyszacego zwezenia podstawkowego, czyli w drodze wyplywu prawej komory
(RVOTO) w skutek przerostu jej migsniowki. Po usunigciu cewnika i koszulki
naczyniowej, stosuje si¢ kilkuminutowa hemostazg uciskowa w miejscu uzyskania
dostepu naczyniowego, nastepnie zaktada tam opatrunek uciskowy. Po wybudzeniu
pacjenta ze znieczulenia pacjent jest przenoszony na salg, gdzie monitorowane sg jego
parametry zyciowe przez co najmniej kolejnych kilka godzin. Po 1-2 dniach obserwacji
1 kontrolnym badaniu ECHO pacjent opuszcza szpital z zaleceniem okresowej kontroli

ambulatoryjne;j.
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Rysunek 6. Przezskorna plastyka balonowa zastawki tetnicy plucne;.

2.11.6.Powiklania

Najczesciej wystepujaca (1 — 10%) grupa powiktan sa powiktania naczyniowe.
Ryzyko ich wystgpienia jest najwigksze wsrod noworodkoéw i niemowlat, co wynika z
relatywnie matych naczyn krwionos$nych. Opisywano krwawienia z miejsca wkhucia
oraz krwiaki okolicy pachwinowej, zakrzepice zylng oraz catkowitg niedrozno$¢ zyty
udowej prowadzaca do rozwoju krazenia obocznego. Przejsciowe zaburzenia rytmu
serca (zardbwno blok przedsionkowo-komorowy, nadkomorowe i komorowe
pobudzenia dodatkowe, jak i czestoskurcze), spowodowane podraznieniem struktur
serca cewnikiem, zwykle sa krotkotrwale i1 niegrozne, chociaz w wybranych
przypadkach moga wymagaé przerwania procedury i farmakoterapii dozylnej lub

defibrylacji [250]. Opisano rowniez przypadki jatrogennego bloku przedsionkowo-
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komorowego, jak wczesniej wspomniano czesciej wystepujacego w tej procedurze w
przypadkach ccTGA. Blok moze mie¢ charakter przejSciowy lub rzadziej trwaty
[158,238]. Skérne manifestacje reakcji alergicznej 1 skurcz oskrzeli moga wymagac
doraznego leczenia. Moze wystapi¢ przejSciowy wzrost cieploty ciata, ale powiktania
septyczne, dzigki rutynowemu stosowaniu  okolozabiegowej profilaktyki
antybiotykowej, sa rzadkie. Powazne powiktania, takie jak zatrzymanie krazenia, zawat
serca, udar mozg, wstrzas kardiogenny, peknigcie tetnicy plucnej z tamponadg serca
lub krwotokiem wewnetrznym, uszkodzenie zastawki trojdzielnej, napad padaczkowy,
wstrzas anafilaktyczny w reakcji na §rodek kontrastowy, toksyczne uszkodzenie nerek,
wystepuja bardzo rzadko — raz na okoto 1000 przypadkow. Odsetek zgonow w
przebiegu cewnikowania serca i zwigzanych z tym procedur siega 0,1 — 0,2%
[228,250].

W przypadku krytycznego zwezenia zastawki plucnej, wymagajacego leczenia
juz w okresie noworodkowym, ze wzgledu na wiek i mase¢ ciata pacjentow odsetek
powiktan jest wyzszy. Jak wynika z metaanalizy obejmujacej 249 takich przypadkow,
powazne powiktania odnotowano u 12 (4,8%) pacjentéw, a w 13 (5,2%) przypadkach
nastapit zgon (u pieciu bezposrednio zwigzany z zabiegiem) [91]. W tej grupie opisano
przebicie $ciany serca i tamponade, zaburzenia rytmu serca prowadzace do zgonu,
powstanie ci¢zkiej niedomykalno$ci trdjdzielnej, ciezkie powiktania (uszkodzenia)
naczyniowe [91].

Rzadkim, ale specyficznym dla tej procedury powiklaniem jest nagly,
odruchowy skurcz drogi odptywu z prawej komory (RVOT) natychmiast po otwarciu
zastawki balonem. To rzadkie powiktanie zyskalo obrazowe miano ,,samobodjczej
prawej komory” (ang. suicidal right ventricle) [17,24,121,241,254,255]. W wyniku
nagtego spadku obcigzenia nastepczego, efektywny skurcz widkien migsniowych staje
si¢ tak duzy, ze doprowadza do czynno$ciowego zamknigcia RVOT, co podtrzymuje
stan hiperkinezy RV i moze doprowadzi¢ do ostrej niewydolno$ci prawokomorowe;.
Specyficznym leczeniem jest dozylna podaz jednego z szybkodziatajacych beta-
blokerow: esmololu lub labetalolu (w jednorazowych dawkach odpowiednio 0,5mg/kg
lub 0,1mg/kg), a w pdzniejszej profilaktyce doustnie propranolol przez kilka miesigcy
[121,255].

Opisano réwniez kilka przypadkoéw rozwarstwienia tetnicy plucnej w zwigzku
z przeprowadzonym zabiegiem — zarowno bezposrednio po nim [38], jak i w obserwacji

krotkoterminowej [150] oraz odleglej [181]. Postepowanie w tych przypadkach byto
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zréznicowane i jedynie autor drugiego doniesienia podjat leczenie chirurgiczne przede
wszystkim ze wzgledu na waskie swiatlo prawdziwe tetniaka powodujace utrudnienie
przepltywu, za$ pozostate przypadki leczono zachowawczo. Sktonno$¢ do powstawania
takiego rozwarstwienia przypisuje si¢ nieprawidtowej budowie $ciany tetnicy plucnej

(wldkien elastycznych) powodujacej jej ostabienie [38,84].

2.11.7.Wyniki leczenia

Wedhug licznych prac wyniki leczenia omawiang metoda, zar6wno bezposrednie
jak 1 w obserwacji kréotko- i $rednioterminowej (przecigtnie okoto pigcioletniej,
maksymalnie czternastoletniej) sa bardzo dobre. Metaanaliza jakg przeprowadzit
Gudausky wskazuje na 90% odsetek technicznego powodzenia zabiegu w przypadku
krytycznej zwezenia zastawki tetnicy ptucnej i jeszcze wyzszy odsetek w zwezeniu
umiarkowanym i ciezkim [91]. Obserwowane u niektorych pacjentow po zabiegu
zwezenie drogi wyplywu z prawej komory, wynikajace z wyjsciowego przerostu RV,
zwykle ustepuje w okresie 3 — 6 miesiecy [188,212]. Po tym okresie u wigkszo$ci
pacjentdw nie obserwuje si¢ istotnego gradientu lub jest on minimalny i nie wymaga
dalszego leczenia. Suboptymalny wynik leczenia najczesciej definiowano jako
zwezenie resztkowe lub nawrdt zwezenia z gradientem w badaniu metoda Dopplera
powyzej 30 mmHg [202] lub 36 mmHg [165] (co odpowiada v max przez zastawke
3m/s). Taki stan wystepuje u jednej piatej pacjentow. Zwezenie istotne klinicznie,
wymagajace powtdrnego leczenia (interwencyjnego lub chirurgicznego), wystepowato
jedynie u jednej szostej pacjentdéw [91]. W czgsci wynikalo to z pierwotnego
niepowodzenia zabiegu, raczej niz nawrotu zwezenia.

Dotychczas zidentyfikowane czynniki ryzyka suboptymalnego wyniku leczenia w
obserwacji odlegtej to:

*  wyzszy wyjsciowy gradient przez zastawke ptucna,

* wyzszy gradient resztkowy w bezposredniej kontroli po zabiegu,

* wskaznik wymiaru balonu do pierscienia zastawki (BAR) mniejszy niz 1,2 a w

szczegblnosci mniejszy niz 1,0 [197,199,200,202],

* maly wymiar pierScienia zastawki ptucnej i trdjdzielnej (jako wskazniki

hipoplazji prawej komory),

* milody wiek pacjenta w chwili zabiegu (szczegdlnie noworodki),

e dysplastyczna zastawka ptucna [91].
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Czesto obserwowanym nastepstwem omawianego leczenia w tej grupie pacjentow
jest niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptlucnej. Niewielka, opisywana jako
»fizjologiczna”  niedomykalno$¢  zastawki  tegtnicy plucnej w  badaniu
echokardiograficznym jest powszechnie obserwowana w populacji ogolnej. U
pacjentow poddanych plastyce balonowej zastawki tetnicy ptucnej stopien jej nasilenia
jest wigkszy. U wigkszosci pacjentow przez dlugi czas niedomykalno$¢ jest
hemodynamicznie nieistotna i nie wymaga leczenia. Wczes$niejsze doniesienia, objete
wyzej wspomniang metaanaliza przeprowadzong w 2006 r. przez Gudausky,
sugerowaly, ze cigzka niedomykalno$¢ wystepuje sporadycznie — u okolo 1%
pacjentow  [91]. Pdzniejsze badania sugerowaly wystepowanie istotnej
niedomykalnosci u nieco wyzszego odsetka pacjentow (6%) [27], jednak nie byt to
problem powszechnie obserwowany w innych badaniach [178,246]. Nowsze
doniesienia, oparte na dluzszym czasie obserwacji i wykorzystujace dokladniejsze
metody oceny niedomykalnosci tetnicy plucnej (MRI) wskazuja, ze w dlugim okresie
obserwacji (13 lat) umiarkowana niedomykalno$¢ wystepuje u 34%, a ciezka u 17%

pacjentow [97].

2.11.8.Rokowanie

Rokowanie u pacjentéw nieleczonych $cisle zalezy od stopnia nasilenia wady.
Pacjenci z tagodnym zwezeniem zastawki tetnicy plucnej pozostaja bezobjawowi, nie
wymagaja modyfikacji stylu zycia, ograniczenia wysitku [193] ani szczegdlnego
prowadzenia cigzy u kobiet [93]. Wymagaja jedynie okresowej kontroli, jednak czgsto
przez wiele lat wada nie postgpuje w istotny sposob. Umiarkowanego stopnia zwezenie
zastawki tetnicy plucnej wykazuje tendencje do progresji, a cigzkie moze by¢
objawowe, ogranicza styl zycia, niesie zwickszone ryzyko w czasie cigzy, a ostatecznie
moze przyczyni¢ si¢ do przedwczesnego zgonu pacjenta, co opisano w rozdziale
,,Historia naturalna” powyzej. W zwiazku z tym, ta grupa pacjentdéw wymaga leczenia.

Rokowanie u pacjentow leczonych jest dobre.
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3. Cel pracy

Celem pracy byto:

1. Ocena wyjsciowej grupy pacjentow objetej leczeniem metodg przezskoérnej
plastyki balonowej zastawki pnia plucnego oraz scharakteryzowanie
zastosowanej metody leczenia na podstawie analizy retrospektywne;.

2. Ocena bezposrednich 1 odlegtych wynikow leczenia oraz rodzaju i ryzyka
wystepowania powiktan analizowanej procedury.

3. Okreslenie czynnikow wptywajacych na powodzenie lub niepowodzenie
zabiegu oraz jego wynik odlegly.

4. Analiza wptywu niedomykalnos$ci zastawki tetnicy ptucnej (PI) na stan pacjenta
oraz przebudowe (remodeling) prawej komory po leczeniu analizowang

metoda.

4. Material i metodyka badan
1. Ogolna charakterystyka populacji wyjsciowej i grupy badanej

Badang grupe stanowili pacjenci Kliniki Kardiologii Dziecigcej i Wad
Wrodzonych Serca Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Gdansku z
rozpoznaniem zastawkowego zwezenia tetnicy plucnej, u ktérych wykonywano PBPV
minimum pi¢¢ lat przez rozpoczgciem badania. Grupa ta liczyta 84 osoby leczone w
okresie od 1992 do konca 2005 roku. Kryteriami wylaczenia z koncowego badania
kontrolnego byly: zmiana rozpoznania (co do lokalizacji zwg¢zenia) oraz zmiana
strategii leczenia na kardiochirurgiczne. Ostatecznie do badania kontrolnego
zakwalifikowano i zaproszono (telefonicznie, badz listownie) 76 pacjentow. Na
badanie koncowe stawito si¢ i zostato przebadanych 56 0sob. Przyczyny réznicy w
liczebnosci populacji wyjsciowej i koncowej szczegdlowo przedstawiono w czegsci

dotyczacej wynikow.
4.1. Analiza retrospektywna i badanie koncowe
Okresy obserwacji zdefiniowano na podstawie $redniego czasu obserwacji

pacjentdw w sposob nastepujacy: okres bezposredni — do dwoch dni po zabiegu, okres
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krotkoterminowy — do jednego roku po zabiegu, okres S$rednioterminowy — do
dziesigciu lat po zabiegu, okres dlugoterminowy — powyzej dziesieciu lat po zabiegu.

Dokonano analizy retrospektywnej dostgpnej dokumentacji medycznej oraz
klinicznych  baz  danych: ,angiograficznej”, ,echokardiograficzne;” oraz
,hospitalizacji”. Baza ,angiograficzna” stanowila podstawowe zrddlo selekcji
pacjentow wiaczonych do badania. Analizowano dokumentacj¢ zaréwno kliniki, jak i
podleglej jej poradni oraz dostarczong przez pacjentow dokumentacje z innych poradni.
Na tej podstawie stworzono zbior danych wyjsciowych, wynikéw bezposrednich oraz
obserwacji krotko i $rednioterminowych.

Ostatnim elementem bylo, przeprowadzone przez autora, kompleksowe
,badanie koncowe” stanowigce zrodto wynikow obserwacji dlugoterminowej. Na
badanie pacjenci byli zapraszani telefonicznie badz listownie. Badajacy dotozyt
wszelkiej staranno$ci, aby obja¢ badaniem koncowym mozliwie jak najwieksza liczbe
pacjentow. Ustalajac aktualne dane teleadresowe pacjentow wykorzystano wszelkie
dostepne zrodta informacji wymienione powyzej oraz rejestr PESEL prowadzony przez
Ministerstwo Spraw Wewnetrznych (MSW).

Protokot badania koncowego przewidywal udzielenie informacji o badaniu i
uzyskanie $wiadomej zgody pacjenta, wywiad lekarski i analize dostarczonej
dokumentacji, badanie lekarskie, RTG klatki piersiowej, badanie EKG, badanie ECHO

oraz probe wysitkowa, co zostato szczegdtowo opisane w dalszej czesci.

4.1.1. Wywiad lekarski

Poinformowano pacjenta i ewentualnie rodzicow (opiekundéw) o celu i
przebiegu planowanych badan oraz uzyskano ich pisemng zgode na udziat w badaniach
na standardowym formularzu zatwierdzonym przez okrg¢gowa komisje bioetyczng.
Przeprowadzano z pacjentem i jego opiekunem (jesli byt obecny) pelny wywiad
lekarski, ze szczegdlnym uwzglednieniem ewentualnych skarg i dolegliwosci
mogacych towarzyszyé zwezeniu tetnicy plucnej. Pytano o utraty przytomnosci,
omdlenia, zastabnigcia, wzmozona meczliwos¢ (pogorszenie tolerancji wysitku),
napadowe kotatanie lub szybkie bicie serca oraz bole w klace piersiowej. Oceniano tryb
zycia pod katem aktywnosci fizycznej pytajac o czestos¢, intensywnos¢ i rodzaj takiej
aktywnosci (WF, dodatkowe zajecia sportowe, praca). Ostatecznie aktywnos¢ byta
oceniona wedhug klasyfikacji ACSM (4dmerican Collage of Sports Medicine) jako:

siedzacy tryb zycia (udzial w aktywnosci fizycznej mniej niz 3 razy w tygodniu lub
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dzienna aktywno$¢ nie przekraczajaca 3,2METs), aktywny tryb zycia (zajecia sportowe
3 — 6 dni w tygodniu lub dzienna aktywnos$¢ na poziomie 3,2 — 10,2 METs), sport
wyczynowy (codzienny wysitek ponad 2 godziny ze wspolzawodnictwem lub
aktywno$¢ ponad 10,2 METs) [276]. Informacje odnotowano w formularzu wywiadu
wystepujacym w dwoch wersjach dostosowanych do wieku pacjenta — odrgbny dla

dzieci i dla dorostych.

4.1.2. Badanie przedmiotowe

Przeprowadzono badanie lekarskie ze szczegdlnym uwzglednieniem objawow
przedmiotowych zwigzanych z choroba podstawowa, takich jak wzmozone uderzenie
przedsercowe, szmer lub mruk nad sercem, czy objawy niewydolnos$ci
prawokomorowej. Wynik badania rejestrowano w odpowiednich punktach formularza
(Zatacznik 3). Parametry antropometryczne, tj. wzrost, waga oraz BMI (ang. body mass
index) zostaty pordwnane do polskich norm opublikowanych przez Palczewska i
Niedzwiedzka [189]. BSA (ang. body surface area), konieczne do normalizacji
pomiarow echokardiograficznych, zostalo obliczone na podstawie dwoch wzorow
przedstawionych ponizej (DuBois i DuBois oraz Haycock) w zaleznos$ci od

metodologii przyjetej przez autorow wykorzystywanych norm.

BSA[m?] = 0,007184 * wzrost [cm]®7?> x waga [kg]®*?>

Roéwnanie 2. BSA w/g wzoru DuBois i DuBois.

BSA[m?] = 0,024265 = wzrost [cm]%3* x waga [kg]*°>3"8
Rownanie 3. BSA w/g wzoru Haycock.

4.1.3. Badanie radiologiczne

Pacjentom, o ile wyrazili zgode, wykonywano badanie RTG klatki piersiowe;.
Jezeli w okresie roku pacjent miat wykonane takie badanie, byto ono traktowane za
aktualne 1 nie wymagajace powtodrzenia. Zdjecie wykonywano w dwoch projekcjach:
przednio-tylnej (AP) i bocznej. Analizowana byta sylwetka serca (zwtaszcza pod katem
poszerzenia jej prawego zarysu), stopien uwypuklenia tetnicy ptucnej w lewym zarysie
sylwetki serca, indeks sercowo-ptucny (CI, ang. cardiac index). Przyjgto CI powyzej

0,5 jako wyznacznik kardiomegalii. Na zdj¢ciu bocznym oceniano stopien przylegania
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cienia serca do mostka. Przyjeto, ze przyleganie na odcinku dtuzszym niz jedna trzecia

dlugos$ci mostka jest cechg powickszenia prawej komory [13].

4.1.4. Badanie elektrokardiograficzne

U kazdego pacjenta wykonano standardowe, 12-odprowadzeniowe EKG.
Dokonywano rutynowej oceny zapisu z uwzglednieniem norm wiekowych ze

szczegdlng uwaga na obecnos¢ cech przerostu prawej komory [55].

4.1.5. Badanie echokardiograficzne

U kazdego pacjenta wykonano badanie echokardiograficzne na aparacie Vivid
S6 GE Helthcare gtowicami sektorowymi M4S-RS i 5S-RS pracujagcymi w zakresie
czestosci odpowiednio 1,5-3,6MHz i 2-5MHz. Badanie przeprowadzane byto bez
sedacji, w pozycji lezacej na wznak i w pozycji na lewym boku z lewa rekg uniesiong
za glowa stosujac standardowe projekcje: podmostkowe, nadmostkowe, koniuszkowe
oraz przymostkowe w osi dtugiej 1 krétkiej. Stosowano nastepujace tryby obrazowania
m-mode (jednowymiarowy), 2D (dwuwymiarowy) oraz tryby badania Doppler:
kodowany kolorem (CD, ang. color Doppler), fali pulsacyjnej (PW, ang. pulsed wave)
i fali ciaglej (CW, ang. continous wave). W badaniach metodg PW i CW poszukiwano
projekcji 1 ustawienia markera pozwalajacego uzyska¢ kat miedzy wigzka
ultradzwickéw a osig strumienia przeptywu krwi nie przekraczajacy 15 stopni.
Odnotowywano najwyzszy uzyskany wynik. Standardowy protokot badania, oparty na
zasadach analizy segmentarnej, poszerzony byt o dodatkowe parametry oceny prawej
komory. Protokot ustalono w oparciu o obowigzujace zalecenia, wytyczne i
opublikowane normy [20,74,134-136,138,139,164,263,264,281]. Oceniano w
szczegolnosci:
* w projekcji podmostkowej (SCV):
o maksymalng (IVCmax) i minimalng (IVCmin) szeroko$¢ zyly glownej
dolnej,

o grubos$¢ Sciany wolnej prawej komory (RVAW),

* w projekcji czterojamowej z nastawieniem na prawa komor¢ (4CV-RV, ang.
right ventricle focused four chamber view):

o maksymalny wymiar podtuzny (RAmajor) i poprzeczny (RAminor) oraz
powierzchni¢ przekroju prawego przedsionka (RAarea) na podstawie

obrysu recznego, rys. 7A,
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o wymiary prawej komory w rozkurczu: przypodstawny, czyli naplywowy
(RVd1), srédkomorowy (RVd2) oraz podtuzny (RVd3), rys. 7B,

o powierzchni¢ przekroju prawej komory w rozkurczu (RVarea-d, ang. right
ventricular area in diastole) i skurczu (RVarae-s, ang. right ventricular
area in systole) na podstawie obrysu recznego, rys. 7C,

o amplitude ruchu skurczowego plaszczyzny pierscienia trojdzielnego w
obrazowaniu m-mode (TAPSE, ang. tricuspid anular plane systolic
excursion), rys. 7TH,

* w projekcji przymostkowej w osi dlugiej (PLAX):

o rozkurczowy wymiar RVOT w obrazowaniu 2D (RVOT PLAX),

o rozkurczowy wymiar RVOT w obrazowaniu m-mode w plaszczyznie
przekroju standardowej dla metody Teichholtz (RVOT M-mode),

o ruch przegrody migdzykomorowej (IVS) w obrazowaniu m-mode — objaw
ptaskiego lub paradoksalnego ruchu IVS, rys. 7G (gwiazdka oznaczono
ptaski ruch IVS),

o wymiary lewej komory w obrazowaniu m-mode w rozkurczu (LVd) i
skurczu (LVs): przegrody migedzykomorowej (IVS), §wiatta komory (D),
sciany tylnej (PW); na tej podstawie obliczano frakcje wyrzutowa lewej
komory metoda Teichholtza,

* w projekcji przymostkowej w osi krotkiej (PSAX):

o maksymalny rozkurczowy wymiar drogi odptywu z prawej komory (RVOT
PSAX Prox) proksymalnie, rys. 7D,

o maksymalny skurczowy wymiar drogi odptywu z prawej komory dystalnie,
co odpowiada wymiarowi pier§cienia PV (RVOT PSAX Dist),

o maksymalny skurczowy wymiar pnia tetnicy plucnej (MPA) i obu galezi
(LPA i RPA), rys. 7E

o objaw litery D — splaszczania IVS w przekroju poprzecznym lewej komory
w rozkurczu 1 skurczu,

o wymiary $wiatlta LV (na poziomie szczytow platkow zastawki mitralnej)
réwnolegly (D1) i prostopadty (D2) do IVS w rozkurczu i skurczu (LVd,
LVs) konieczne do obliczenia rozkurczowego i skurczowego indeksu

ekscentrycznosci LV (LVd Eci, LVs Eci), rys. 71, wynik Eci interpretowano
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nastgpujaco: ponizej 110% prawidlowy, 110 — 125% nieznacznie
podwyzszony, > 125% znaczaco podwyzszony.
Metoda Dopplera oceniano:

* przeptyw skurczowy przez zastawke, pien i galgzie tetnicy plucnej na podstawie
badania metoda Dopplera kodowanego kolorem (CD) oraz Dopplera
pulsacyjnego (PW), a w wybranych przypadkach Dopplera ciagtego (CW),

* fale niedomykalnosci zastawki te¢tnicy ptucnej (PI) oraz przeptyw rozkurczowy
(wsteczny) przez pien i galezie tetnicy ptucnej na podstawie badania metoda CD
oraz PW, a w wybranych przypadkach CW. Ciezko$¢ PI zgodnie z wytycznymi
oceniano wedhug:

o skali stopniowe;j:
= brak
= tagodna (w tym fizjologiczna), rys. 7J
= umiarkowana, rys. 7K
= ciezka, rys. 7L
o szeroko$¢ talii fali niedomykalnosci (PI vew, ang. vena contracta width),
rys. 7L, z powodu braku zalecanych progdéw odcigcia, arbitralnie przyjeto
nastepujace:
= <(0,3cm — waska,
= 0,3-0,6cm —posrednia,
= >(,6cm — szeroka,
o dhugosci strumienia fali niedomykalnosci od zastawki w glab komory przy
standardowych ustawieniach aparatu (PI dtugosc),

* obecno$¢ przeptywu wstecznego w pniu tetnicy plucnej 1 galgziach — jako
posrednig miare istotno$ci hemodynamicznej niedomykalnos$ci zastawki tetnicy
phucne;j,

* obecno$¢ przeptywu wirowego w tetnicy plucnej — charakteryzuje sig
jednoczesnym dwukierunkowym przeplywem w czasie skurczu: przy
zewnetrznej krzywiznie MPA krew ptynie w kierunku dystalnym, a przy
krzywiznie wewngtrznej — w  kierunku proksymalnym (wstecznie),

[79,220,244,279]
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* przepltywy przez pozostale zastawki, tj. trojdzielna, aortalng i mitralng, oceniano

analogicznie do oceny przeptywu przez PV (wylaczajac ocene vew i dhugosci

strumienia fali niedomykalno$ci).

Rysunek 7. Metodyka badania echokardiograficznego.
Metody pomiaru wybranych parametrow echokardiograficznych (A-I) oraz oceny stopnia niedomykalnosci zastawki
tetnicy ptucnej (J-L), opis w tekscie.
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Na podstawie uzyskanych pomiaréw obliczano ponadto parametry pochodne
(odpowiednie wzory przedstawiono ponizej):
e frakcja zmiany powierzchni prawej komory (FAC),

* indeks ekscentrycznosci lewej komory (Eci), przyjmujac nastepujacy podziat

o <110 — prawidlowy
o 1,10-1,25  —nieznacznie podwyzszony
o =>1,25 — znacznie podwyzszony

* maksymalne ci$nienie skurczowe w prawej komorze (RVSP) obliczano na
podstawie pomiaru predkosci fali niedomykalnos$ci przez zastawke trojdzielng
(TT v max), jezeli wielko$¢ fali pozwalata uzyska¢ petny obrys spektrum w
badaniu metoda Dopplera ciaglego; zatozono ze cisnienie w RA wynosi

7 mmHg przy braku cech jego przecigzenia objgtosciowego.

(RAarea)?

3
RAvol = —
vo 8m [ RAmajor

Rownanie 4. Objeto$é prawego przedsionka.

RVarea- d — RVarea- s
FAC = * 100%
RVarea- d

Rownanie 5. Frakcja zmiany powierzchni prawej komory.

Eci = ! 100%
- 2 .
“t D2 °

Rownanie 6. Frakcja zmiany powierzchni prawej komory.

RVSP = 4« Tlvmax? + 7mmHg

Roéwnanie 7. Cisnienie w prawej komorze (RVSP) szacowane z fali niedomykalnosci zastawki trojdzielne;.

Uzyskane wyniki byly kategoryzowane lub przeliczane na z-score (co opisano
w rozdziale ,Statystyka”) w oparciu o opublikowane zalecenia i normy, w
szczegolnosci:
e Cantinotti (2014 r.) [42]: RAmajor, RAminor, RAarea, RVdl, RVd2, RVd3,
RVarea-d, RVarea-s;
¢ Koesteberger (2009 r.) [125]: TAPSE;
¢ Koesteberger (2009 r.) [124]: RVOT Prox;
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e Kutty (2014 1.) [131]: IVC, RAV.

e Pettersen (2008 r.) [195]: RVOT M, RVOT Dist, MPA, LPA, RPA;

* Rudski (2010 r.) [218] lub Lang (2015 r.) [138]: IVCmax, RAmajor, RAminor,
RAarea, RAV, RVdl, RVd2, RVd3, RVarea-d, RVarea-s, RVarea-d-indexed,
RVOT Prox w PLAX, RVOT Dist w PSAX, RVOT Dist, TAPSE;

Stopien poszerzenia tetnicy plucnej (MPA) w oparciu o jej wymiar
znormalizowany (MPA z-score) sklasyfikowano nastepujaco:

e <1,65 —norma,

e 1,65-3,00 — poszerzenie,

e >300 — tetniak.

4.1.6. Rezonans magnetyczny serca

Ze wzgledu na skomplikowang geometrie prawej komory i ograniczenia w jej
obrazowaniu echokardiografia referencyjng metoda iloSciowej oceny stopnia
niedomykalnosci tetnicy ptucnej oraz wielkos$ci i funkcji prawej komory jest obecnie
rezonans magnetyczny serca (MRI) [247]. Na podstawie wynikow badania
echokardiograficznego zakwalifikowano wybranych pacjentow do badania serca
rezonansem magnetycznym. Kryterium kwalifikacyjnym byta obecno$¢ fali
niedomykalnosci co najmniej umiarkowanego stopnia. Badaniem MRI objeto
wszystkich pacjentdow z cigzka niedomykalnoscia i losowo wybrang potowe pacjentow
z umiarkowang niedomykalnoscig. Akwizycje obrazow wykonano na Tomografie MR
1,5 T Siemens Aera w sekwencjach cine SSFP, HASTE, TFE do badania przeptywu
(Q flow) oraz PSIR. Wszystkie badania byly opisane przez jednego kardiologa z
doswiadczeniem w ocenie tg metoda. Uzyto standardowych metod pomiaru. Oceniano
nastepujace parametry dla prawej komory oraz struktur do niej przylegtych:

* powierzchnia prawego przedsionka (RAA),

* wymiar prawej komory w cze$ci: naplywowej (RVIT) i odptywowej
(RVOT),

* objetos¢ prawej komory w fazie: koncowo rozkurczowej (RVEDV) i
koncowo skurczowej (RVESV) oraz obje¢tos¢ wyrzutowa (RVSV), dla tych
parametréw obliczano warto$ci znormalizowane (RVEDVI, RVESVI,

RVSVI),
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* frakcje wyrzutowa (RVEF), obliczang na podstawie RVEDV i RVESV,

* wymiar pnia tetnicy ptucnej (MPA) i jej gatezi (LPA i RPA),

* predkos¢ maksymalng przeptywu w pniu tetnicy ptucnej (MPA v max),

* objetosci przeptywu w tetnicy plucnej: wprzéd (MPA FV), wstecz
(MPA RV) oraz wprzdd netto (MPA NFV),

* na podstawie MPA RV i MPA FV obliczano frakcje niedomykalnosci
(MPA RF),

* minutowy przeptyw przez tetnice plucna, czyli efektywny rzut prawej

komory (MPA AF).

Do kategoryzacji wynikow uzyto norm dostosowanych do wieku 1 pici,

indeksowanych do BSA [8,117]. Dla oceny stopnia niedomykalnosci zastawki tetnicy

phucnej przyjeto nastepujace kryteria:

* lagodna — MPA RF <30%,
e umiarkowana — MPA RF 30 - 40%,
* cigzka — MPA RF > 40%.

4.1.7. Proba wysilkowa na biezni ruchomej

U wszystkich pacjentow proba wysitkowa zostata przeprowadzona na biezni

ruchomej, wedlug protokotu Bruce’a [35]. Wykorzystano zestaw Mortara z

oprogramowaniem X-Scribe. Mierzono nastgpujace parametry:

HR poczatkowa i maksymalng oraz osiggniety procent limitu HR

(limit HR obliczono ze wzoru 220-wiek pacjenta),

HR po 1 minucie i 5 minutach odpoczynku,

poczatkowe cisnienie krwi w skurczu (SBP) i rozkurczu DBP (mmHg),
maksymalne ci$nienie krwi w skurczu (SBP) i rozkurczu DBP (mmHg),
maksymalne znormalizowane ci$nienie krwi w skurczu (SBP) i rozkurczu DBP
(z-score),

cisnienie krwi w skurczu (SBP) i rozkurczu DBP (mmHg) po 1 minucie i 5
minutach odpoczynku,

czas trwania wysitku (min),

szacunkowy METs (kcal*kg—1*h—1) — odczytywany przez oprogramowanie X-

Scribe na podstawie tabel danych normatywnych.
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Do interpretacji wyniku wykorzystano normy opublikowane przez Wessel
(2001 r.) w odniesieniu do dzieci, przez Morris (1993 r.) do mezczyzn, a przez Gulati
(2005 r.) do kobiet [92,175,272]. Ze wzgledu na rdznice metodologii dostepnych zrodet
danych normatywnych dla dzieci porownywano czas trwania wysitku (wytrzymatos¢,
ang. endurance), a dla dorostych maksymalng osiagnieta warto$¢ szacunkowa METs.
W oparciu o w/w normy obliczano dla tych parametréw ,,znormalizowany
wspotczynnik wydolnos$ci fizycznej (z-score)”, stanowiacy podstawe do dalszych
poréwnan wynikow proby wysitkowej pomigdzy podgrupami réznigcymi si¢ wiekiem
1 ptcia. Na tej podstawie obliczono:
* znormalizowane maksymalne ci$nienie krwi w skurczu (SBP) i rozkurczu
(DBP),
* znormalizowany czas trwania wysitku (dzieci),
* odsetek spodziewanego METs (pacjenci dorosli),
* znormalizowany szacunkowy METs (pacjenci dorosli),
* wskaznik wydolno$ci fizycznej stanowiacy zestawienie znormalizowanych
warto$ci czasu trwania wysitku (dzieci) lub znormalizowanego szacunkowego

METs (dorosli).

4.2. Analiza statystyczna

Dane byly gromadzone na dwoch standardowych formularzach (Zatacznik 2 i
3), a nastepnie byly kodowane w arkuszu kalkulacyjnym MS Excel 2008 oraz 2016.

Ze wzgledu na heterogenno$¢ grupy co do plei, wieku, wagi i wzrostu wartosci
niektoérych zmiennych ciaglych nie mogty zosta¢ poréwnane w sposob bezposredni.
Wydolnos¢ fizyczna, czy wymiary serca wykazuja zalezno$¢ od wyzej wymienionych
parametréw [240,50,231,233]. Wobec powyzszego, konieczne bylo przeksztatcenie
uzyskanych pomiaréw w oparciu o opublikowane dane normatywne (normy) i wzory
regresji. Cze$¢ pomiar6w w oparciu o normy progowe przeksztalcano na warto$ci
dyskretne w skali nominalnej (,,prawidlowy - nieprawidlowy”) lub porzadkowej
(kategorie).

Alternatywnie obliczano warto$ci znormalizowane (z-score), tj. ilosci odchylen
standardowych (SD) od $redniej. Normalizacja (standaryzacja) danych z

wykorzystaniem ponizszego réwnania (Réwnanie 8) wymaga znajomosci sredniej i
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odchylenia standardowego badanej cechy w populacji wzorcowej (zdrowej), ktore

odczytuje si¢ z tabel.

Rownanie 8. Normalizacja (standaryzacja Z).
X - warto$¢ zmierzona; p - §rednia dla populacji; ¢ - odchylenie standardowe populacji.

Niektére z uzytych zrodet norm [42,195] dla obliczenia ,,z-score” zamiast
$redniej 1 odchylenia standardowego populacji wzorcowej podaja wzory regresji, ktore
stosuje si¢ zamiast wyzej wymienionego rownania (Réwnanie 8).

Uzyskane warto$ci standaryzacji stosowano w analizie statystycznej

bezposrednio lub przeksztalcano na warto$ci kategorialne stosujac nastepujace progi

odcigcia:
Percentyl | Z-score Wydolnos¢ Wymiar Skala
fizyczna anatomiczny uproszczona
<5 <-1,65 znacznie obnizona bardzo maty/a obnizony/a
<10 <-1,25 obnizona maty/a normy/a
<25 <-0,65 ponizej przecietnej nieco mniejszy/a normy/a
25-75 -0,65-0,65 | normalna normalny/a normy/a
>75 > 0,65 powyzej przecietnej | nieco poszerzony/a | normy/a
>90 >1,25 bardzo dobra poszerzony/a normy/a
> 95 > 1,65 wybitna znacznie podwyzszony/a
poszerzony/a

Tabela 1. Poréwnanie roznych form reprezentacji danych: percentyle, z-score oraz flagi opisowe.

Tak przygotowane dane poddano analizie statystycznej z uzyciem programu
SPSS16 oraz Wizard 1.8.

Dla opisania wartosci ciggtych o normalnym rozktadzie prawdopodobienstwa
podano $rednig arytmetyczng z odchyleniem standardowym (X = SD). W przypadkach
zmiennych ciaglych o innym rozktadzie prawdopodobienstwa podano mediang i zakres
(minimum - maksimum).

Do oceny zgodnos$ci z rozktadem normalnym stosowano test Shapiro-Wilka.
Dla cech o rozktadzie normalnym stosowano testy parametryczne, natomiast jesli nie
potwierdzono normalnosci rozktadu stosowano testy nieparametryczne.

Zmiang w czasie badanej cechy oceniano testem t-Studenta dla zmiennych
powiagzanych (parametryczny) lub testem Wilcoxona (nieparametryczny). Dla

porownania dwdch grup stosowano test t-Studenta dla wariancji homogenicznych lub
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Welcha dla wariancji hetergenicznych (parametryczne) lub test Manna-Whitney’a
(nieparametryczny). Przy poréwnaniu wigcej niz dwéch grup w przypadku grup
niezaleznych lub pomiaréw powtdrzonych stosowano odpowiednio ANOVA lub
ANOVA dla czynnikow wewnatrzgrupowych (testy parametryczne) oraz odpowiednio
Kruskal-Wallis lub Friedman (nieparametryczne).

Korelacje liniowa miedzy parametrami badano testem korelacji Pearsona
(parametryczny), a jego statystyczng istotnos¢ testem z uzyciem transformaty Fishera.
Jako odpowiednik nieparametryczny, badajacy monotoniczno$¢ zalezno$ci, uzyto
korelacji Spearmana. Site korelacji okreslano zgodnie ze wskazowkami Mukaka [177].

Zmienne kategorialne (w skali nominalnej lub porzadkowej) opisano
liczebnosciag oraz odsetkiem pacjentdéw w poszczegolnych kategoriach (podgrupach).
Zalezno$¢ pomiedzy podgrupami dla zmiennych kategorialnych oceniono testem Chi-
kwadrat. Zmiang w czasie proporcji cechy dychotomicznej badano testem McNemar,
jesli byty dwie obserwacje lub testem Cochrans Q, jesli bylo obserwacji wigce;.

Stosowano przedzial ufnosci (CI) 95%. Za poziom istotnosci statystycznej

weryfikowanych hipotez przyjeto p < 0,05.
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5. Wyniki
1. Analiza retrospektywna — grupa wyjsciowa i koncowa

5.1.1. Grupa wyjsciowa

W latach 1992-2005 w Klinice Kardiologii Dzieciecej i Wad Wrodzonych
Serca Uniwersyteckiego Centrum Medycznego w Gdansku wykonano tacznie 89
zabiegow plastyki balonowej zastawki pnia tetnicy plucnej (PBPV) u 84 pacjentow.
Roczna liczba zabiegow wahata si¢ w zakresie od 1 do 16, co przedstawiono na

wykresie ponize;j.

16
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10 8 8 8 ’
7 7
> 3 4 3 3
: [] =lmm

| ]
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Rysunek 8. Liczba zabiegdéw PBPV w poszczegblnych latach.

Mediana wieku pacjentéw w dniu leczenia wynosita 5,0 lat (zakres od 2 dni do
60 lat). Dorosli stanowili 15% leczonych (n = 13, z czego o$miu powyzej 25 roku
zycia), noworodki 7% (n = 6). Dziewczynek 1 kobiet bylo 50 (59%). Proporcja plci
wynosita (zeniska : meska) 1,5:1.

W grupie wyjsciowej u osmiu pacjentow (10%) stwierdzono zespdt Noonan, a
u jednego pacjenta (1%) zespot Williams. Ponadto u 3 pacjentéw stwierdzono zespot
wad genetycznych, co blizej zostanie opisane w dalszej czgsci pracy.

Badaniem koncowym objeto 56 pacjentow. Réznica w liczebnos$ci pomigdzy
obiema grupami wynikata z przyczyn opisanych ponize;j.

Wystapity dwa zgony okotozabiegowe w latach 1993 1 1995. Pierwszy dotyczyt
noworodka w 4. dobie zycia z krytyczng postacia wady. W wyniku trudnosci z
przejsciem cewnikiem przez skrajnie zwezong zastawke, doszto do perforacji tetnicy
phucnej i tamponady serca, prowadzac do zgonu w trakcie zabiegu. U drugiego
pacjenta, niemowlaka w 66. dobie zycia w wyjsciowo ciezkim stanie ogélnym, podczas

zabiegu doszlo do bradykardii, a nastgpnie naglego zatrzymania krazenia i
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niestabilnosci hemodynamicznej. Pacjenta przekazano na Oddziat intensywne;j terapii
noworodka, gdzie pomimo wielokrotnych préb reanimacji, doszio do zgonu w
pierwszej dobie po zabiegu. Badanie sekcyjne potwierdzito rozpoznanie cigzkiego —
krytycznego zwezenia zastawki tetnicy ptucnej oraz ujawnito zwldknienie osierdzia.

Stwierdzono jeden zgon odlegly (20 lat po =zabiegu) z przyczyn
niekardiologicznych u dorostego pacjenta obcigzonego zespotem Noonan.

Z powodu niezadowalajacego efektu PBPV, wynikajacego z istotnej
komponenty nadzastawkowej zwezenia, czterech pacjentow (5%), w tym jednego z
rozpoznanym zespolem Williams, skierowano do leczenia kardiochirurgicznego.
Leczenie kardiochirurgiczne byt kryterium wykluczenia z badania koncowego ze
wzgledu na niezgodnos$¢ typu anatomicznego zwezenia i ostatecznej metody leczenia z
tematem pracy.

Na badanie koncowe nie stawito si¢ 21 pacjentdw. Przyczynami niestawienia
si¢ bylo: brak odpowiedzi pacjenta (n = 19) i odmowa przyjazdu z powodu zmiany
adresu zamieszkania (n = 2). Wspotczynnik odchodzenia z badania (ang. attrition rate)

wynosil zatem 27%. Losy pacjentéw przedstawiono na schemacie ponize;j.

Wszyscy pacjenci po PBPV (84)

Zgony
o okotozabiegowe
(2)

Przezyto zabieg (82)

Leczenie Zgony p6zne
o kardiochiurgiczne e a
4 1)

Zakwalifikowano (77)

Nie stawito sie
(21)

Przebadano (56)

Rysunek 9. Schemat przedstawiajacy losy pacjentow po PBPV.

Ponizszy wykres przedstawia roczny rozktad iloSciowy zabiegow

analizowanych i pominietych w analizie koncowej z wyzej wymienionych przyczyn.
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Rysunek 10. Catkowita liczba PBPV w poszczegdlnych latach.

Ciemng sktadowa stupka stanowia pacjenci objgci badaniem koncowym, jasng — nie objeci badaniem koncowym.

5.1.2. Porownanie grupy wyjsciowej i koncowej

Grupe koncowsg stanowito pozostatych 56 pacjentow. Mediana wieku grupy

koncowej wynosita 3,7 lat (od 2 dni do 60 lat). Grupy wyjsciowa i koncowa nie réznity

si¢ W sposob statystycznie istotny wiekiem w chwili przeprowadzenia zabiegu

(p = 0,882). Dorosli stanowili 16% populacji, pte¢ zenska 59%, co réwniez nie

odrézniato tej grupy od grupy wyjsciowej (odpowiednio p = 0,944 i p = 0,990).

Szczegotowe poréwnanie przedstawiono w formie tabelarycznej ponize;.

Srednia

Populacja SD Mediana Min. — Max. ¢]
Wyjsciowa 9,55 12,40 4,97 0,01 — 59,96
Koncowa 9,41 13,80 3,69 0,01 — 59,96 0.882
Tabela 2. Poréwnanie statystyk opisowych dla wieku populacji wyjsciowe;j i konicowe;.
Dane w latach.
Populacja Wyjsciowa Koncowa ¢]
Ogoétem 84 (100%) 56 (100%)
Pte¢
zenska 49 (60%) 33 (59%) 0,944
meska 34 (40%) 23 (41%)
Kategoria wiekowa
dorosty 13 (15%) 9 (16%)
dziecko 55 (65%) 37 (66%) 0,990
niemowle 10 (12%) 6 (11%)
noworodek 6 (7%) 4 (7%)

Tabela 3. Zestawienie porownawcze danych demograficznych grupy wyjsciowej i koncowe;.

Podano liczebno$¢ i odsetek podgrup oraz p dla poréwnania grup.
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W grupie koncowej zespot Noonan wystepowal u szesciu pacjentow (11%), a
zespOl Williams u zadnego. Zespoty wad genetycznych wystepowaty u 3 pacjentow.
Pod wzgledem obecnos$ci zespoldw genetycznych oraz zespoldw wad wrodzonych

grupa koncowa nie roznita si¢ od wyjsciowej w sposob istotny statystycznie.

5.1.3. Zwezenie zastawki tetnicy plucnej okresu noworodkowego

U sze$ciu pacjentow z grupy wyjsciowej rozpoznano w wieku noworodkowym
cigzka lub krytyczng posta¢ zwezenia zastawki tetnicy plucnej, wymagajaca leczenia
przed uptywem 31. dnia zycia. U dwoch byta ona przewodozalezng i wlaczono do
leczenia prostaglandyne. Jak wcze$niej wspomniano, w tej podgrupie wystapit zgon
okotozabiegowy 1 w grupie koncowej znalazto si¢ piecioro pacjentdéw z wyjsciowo
ciezkim (n = 4) lub krytycznym (n = 1) zwezeniem zastawki tetnicy ptucnej okresu

noworodkowego, ktorych jako podgrupe analizowano tacznie.

5.1.4. Towarzyszace wady serca

U o$miu pacjentow (14%) stwierdzono rowniez inne wady serca, tj. ubytek w
przegrodzie migdzyprzedsionkowej typu otworu wtornego (ASD II, n = 6), drozny
przewod tetniczy (PDA, n = 1), zwegzenie zastawki aortalnej (AS, n = 1), co
przedstawiono w tabeli ponizej. Do interwencyjnego leczenia ASD II zostato
zakwalifikowanych dwoch pacjentéw, PDA - jeden. Zabiegi odbyly si¢ w pdzniejszym
terminie, podczas osobnej procedury, bez powiktan, z dobrym wynikiem bezposrednim
i odleglym, co niweluje efekt hemodynamiczny tych wad w po6zniejszych badaniach
kontrolnych. U pacjenta ze wspétistniejacym AS wystapil zgon okotozabiegowy, nie
wynikajacy z obecnosci wady towarzyszacej. U trzech pacjentdéw z wyjsciowo
nieistotnym hemodynamicznie ASD II, obserwowano spontanicznie ustgpienie wady,
u jednego ubytek utrzymywat si¢, jednak pozostawatl nieistotny hemodynamicznie.
Pacjenci ci zostali wiaczeni do grupy koncowej na podstawie zatozenia, ze wady (ASD
IT1 PDA) wyj$ciowo nieistotne hemodynamicznie lub po skutecznym leczeniu nie maja
znaczacego wplywu na stan hemodynamiczny uktadu krazenia oraz kondycj¢ fizyczna

1 samopoczucie pacjenta [174,221].
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LP Wiek (lat) Pte¢ WWS Leczenie wady towarzyszacej

65 13,16 K ASD Il interwencyjne

86 6,37 M ASD Il spontaniczne ustgpienie

28 23,37 M ASD Il spontaniczne ustgpienie

24 16,14 K ASD Il spontaniczne ustgpienie

51 12,99 K ASD Il nie wymagane — wada Sladowa

87 26,30 K ASD Il interwencyjne

33 17,26 K PDA interwencyjne

29 0,18 M AS nie wymagane; zgon okotozabiegowy

Tabela 4. Towarzyszace wady wrodzone serca.
K — kobieta, M — mgzczyzna, pozostate skroty w tekscie.

5.2. Analiza retrospektywna — zabieg PBPV oraz parametry

bezposrednio z nim zwigzane

5.2.1. Rozpoznanie zwe¢zenia zastawki tetnicy plucnej

W przypadku wigkszosci pacjentow (63%) rozpoznanie zwezenia zastawki
tetnicy ptucnej zostalo postawione bezposrednio po porodzie. Gléwna przyczyna

skierowania na badanie echokardiograficzne byt szmer nad sercem.

a: 3,9%

Rysunek 11. Okres rozwojowy w chwili postawienia diagnozy.
n — noworodek, i — niemowle, ¢ — dziecko, a - dorosty

5.2.2. Stan pacjenta i parametry antropometryczne przez zabiegiem

W dniu zabiegu dwa noworodki wymagajace leczenia prostaglandyng byty w
stanie ogdlnym S$rednim, stan pozostatych pacjentow byt dobry. Ponad potowa
zabiegow zostata wykonana u dzieci ponizej 4 roku zycia, na co wskazuje warto$¢
mediany wieku pacjentéw przed zabiegiem. Ponizej przedstawiono histogram wieku w
dniu zabiegu oraz szczegblowe parametry antropomorficzne w zestawieniu

tabelarycznym.
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Rysunek 12. Rozktad wieku pacjentow w dniu zabiegu.

Srednia SD Mediana Min. — Max.
Wiek (lata) 9,41 13,80 3,69 0,01 — 59,96
Wzrost (cm) 108,96 36,04 100,00 50,00 — 187,00
Waga (kg) 25,00 23,68 15,75 3,00 — 100,00
BMI (kg/m2) 17,33 5,29 16,26 9,94 — 40,06
Wzrost (z-score) -0,12 1,55 -0,49 -3,34 — 3,67
Waga (z-score) -0,04 1,61 -0,23 -4,32 - 5,95
BMI (z-score) -0,04 2,02 -0,18 -5,04 - 7,77

Tabela 5. Parametry antropometryczne pacjentow bezposrednio przed zabiegiem.

Obecno$¢ i nasilenie analizowanej wady nie mialo wptywu na wystepowanie
niedoboru masy ciala w dniu zabiegu. Taki stan obserwowano jedynie u pacjentow z
istotnymi obcigzeniami dodatkowymi (wielowadzie), co szczegdélowo opisano w
dalszej czesci pracy.

Bezposrednio przed zabiegiem charakterystyka szmeru skurczowego
wskazywata na przewage szmerdow glosnych, tj. 3/6 (54%) 1 4/6 (39%) w skali Levina.

Jednoczes$nie nie odnotowano przed zabiegiem obecnosci szmerow rozkurczowych.

5.2.3. Badanie radiologiczne

Ponizej w formie tabelarycznej przedstawiono liczebno$¢ 1 czgstose
wystepowania okreslonych objawoéw radiologicznych zwigzanych z omawiang wada.
Kardiomegalia, czyli poszerzenie sylwetki serca w obrazie RTG (w projekcji AP lub
PA), opisano u okoto jednej trzeciej pacjentow. Powiekszenie RV (w projekcji bocznej)
réwniez wystepowato u jednej trzeciej pacjentow. U okoto potowy opisano poszerzenie
pnia tetnicy plucnej. Indeks sercowo-plucny przekraczat norme dla wieku (0,55 dla
noworodka i 0,5 dla pozostatych pacjentoéw) u potowy pacjentéw, mediana wynosita

0,51 (0,40 — 0,56).
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n (%)
Powiekszenie sylwetki serca 17 (35%)
Poszerzenie PA 26 (54%)
Powiekszenie RV 18 (38%)

Tabela 6. Zmiany w RTG w projekcji AP lub PA i bocznej przed zabiegiem, liczebnos¢ i czgstosc.

5.2.4. Badanie elektrokardiograficzne

U wszystkich pacjentow przed zabiegiem opisano miarowy rytm zatokowy bez
cech zaburzen przewodzenia przedsionkowo-komorowego. Prawogram i cechy
przerostu prawej komory wystepowaty u ponad polowy pacjentow. Zestawienie

pozostalych wynikéw badania EKG przedstawiono w formie tabelarycznej ponize;j.

‘ n (%)

Os serca

Normogram 18 (35%)

Prawogram 32 (62%)

Lewogram 1(2%)

Os$ skrajna 1(2%)
Cechy przerostu prawej komory

Obecne 33 (63%)

Tabela 7. Zestawienie wynikow badania EKG przed zabiegiem.
Podano liczebnos¢ i czgsto$¢ wystgpowania zmian u pacjentow wg kategorii.

5.2.5. Parametry echokardiograficzne przed zabiegiem i dzien po

Najwazniejszym parametrem charakteryzujagcym ciezko$¢ zwezenia zastawki
tetnicy plucnej jest gradient cisnienia. Jego mediana przed zabiegiem wynosita
67 mmHg (40 — 182 mmHg), natomiast po zabiegu 31 mmHg (13 — 122 mmHg).
Wymiar pierscienia zastawki ma przede wszystkim znaczenie dla doboru
odpowiedniego cewnika balowego, co oméwiono w dalszej czeSci opracowania.

Wartosci dla tych paramentdéw przedstawiono w ponizszej tabeli.

Srednia | SD | Mediana Min. — Max.
PG met. Dopplera przed (mmHg) 78,7 29,2 67 40 - 182
PG met. Dopplera po (mmHg) 38,8 25,8 31 13-122
PG met. Dopplera zmiana (mmHg) 41,3 20,2 40 0-90
Srednica pierécienia PV (cm) 1,49 0,45 1,50 0,65 -2,41
Srednica pierécienia PV (z-score) -0,01 0,75 0,25 -1,53 -1,21

Tabela 8. Gradient ci$nienia (PG) przed i bezposrednio po zabiegu oraz $rednica pierscienia zastawki w badaniu
echokardiograficznym (met. — metoda).
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Wartosci gradientu chwilowego (pomiar metoda Dopplera) przed zabiegiem nie
miaty rozktadu normalnego i wykazywaty znaczng prawosko$no$¢ oraz wystgpowanie
pojedynczych, znacznie odstajacych warto$ci. Przedstawiono to na ponizszym

histogramie (Rysunek 13).

Rysunek 13. Rozktad wyjsciowego gradientu metoda Dopplera przez zastawke tetnicy ptucnej.

Na podstawie stwierdzonego w badaniu Dopplera gradientu ci$nienia przez
zastawke plucng przed zabiegiem 35 pacjentow (62%) spetnialo kryterium
umiarkowanego zwezenia, a siedemnastu (29%) ciezkiego. U pigciu noworodkéw (9%)
rozpoznano cig¢zkie lub krytyczne zwezenie zastawki ptucnej, przedstawiono to grafinie

ponizej (Rysunek 14).

noworodkowa. 8,9%

cigzka
28,6%

umiarkowana
62,5%

Rysunek 14. Rozktad odsetkowy pacjentow wg cigzkosci zwezenia zastawki ptucnej.

Obecnos¢ dysplastycznej zastawki tetnicy phlucnej stwierdzono u 17 (30%)
pacjentow. W analizie statystycznej nie wykazano jednak zaleznos$ci migdzy budowa
zastawki a cigzkoscig wady (p = 0,127). Nie stwierdzono rowniez istotnej statystycznie
zaleznos$ci migdzy ciezkoscia wady a glo$noscig szmeru (p = 0,362).

Stosujac normy opublikowane przez Pettersena [195] dokonano normalizacji
wymiaru pier§cienia zastawki t¢tnicy ptucnej uzyskujac srednig wartosci z-score rowng
-0,01 + 0,75 (zakres: -1,5 — 1,2). Oznacza to, ze grupa badana pod wzgledem tego
parametru nie réznita od populacji normalnej oraz ze nie bylo w niej pacjentow z
hipoplazja pierscienia PV. Rozklad z-score srednicy pierscienia PV przedstawia

histogram ponizej (Rysunek 15).
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-0,20 10,00

Rysunek 15. Znormalizowany wymiar pier§cienia zastawki tgtnicy plucnej (z-score).

Nie stwierdzono istotnej réznicy w wartosci z-score dla wymiaru pierscienia
PV w zaleznosci od ciezkosci wady (p = 0,490), co przedstawiono ponizej (Rysunek

16).
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cigzka
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R HE N S
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Rysunek 16. Znormalizowany wymiar pier§cienia zastawki plucnej (z-score) w zaleznosci od cigzkosci wady.

Poréwnujac gradienty mierzone metoda Dopplera dzien przed i dzien po
zabiegu zarejestrowano istotny statystycznie (p < 0,001) spadek z poziomu 67 mmHg
do 31 mmHg. Mediana réznicy gradientoéw przed i po wynosita 40 mmHg (0 —
90 mmHg). Pacjenci z wyjsciowo cigzkim zwezeniem w poréwnaniu do pacjentéw z
umiarkowanym w echokardiograficznej ocenie bezposredniego wyniku leczenia mieli
istotnie wyzszy gradient przezzastawkowy (p = 0,002). Mediany gradientow
mierzonych metoda dopplerowska w tych podgrupach wynosily odpowiednio
43,5 mmHg (14 — 122 mmHg) vs 30 mmHg (13 — 64 mmHg). Te podgrupy roéznity
si¢ rowniez znamiennie odsetkiem pacjentow, ktorzy w ocenie bezposredniej osiggneli
optymalny wynik leczenia (gradient ponizej 36 mmHg). Dla podgrupy z ci¢zkim

zwezeniem wynosit on 25%, a z umiarkowanym 80% (p < 0,001).

5.2.6. Parametry zwigzane z cewnikowaniem serca oraz zabiegiem

Na podstawie obrazu wentrykulografii prawokomorowej oraz arteriografii
tetnicy ptucnej rozpoznano cechy przerostu prawej komory u 41 (85%) pacjentow (z

czego u 4 tj. 7% w stopniu znacznym), zwezenia drogi wyplywu z prawej komory
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(20%) 1 poszerzenia tetnicy plucnej (23%), czego czesto$¢ wystepowania

przedstawiono na wykresach ponizej.

znaczny: 7.5%
brak: ]51W znaczny: /7,270
¥ obecny: 19,6% obecne: 23,2%
nieobecny nieob eocne
(17/)76‘;';1/}' 80.4% 76,8%
, 0
A. Przerost RV B. Zwe¢zenie RVOT C. Poszerzenie MPA

Rysunek 17. Czgstosé wystgpowania zmian opisywanych w cewnikowaniu serca.
A. obecnosé cech przerostu prawej komory w wentrykulografii, B. obecnosé¢ zwezenia drogi wypltywu z prawej
komory, C. obecno$¢ poszerzenia pnia tetnicy phucnej.

Do zabiegu balonoplastyki uzyto czterech typéw cewnikéw balonowych:
najczesciej (74%) TyShak, jednak we wczesniejszych latach rowniez Shneider Trefoil
i Monofoil oraz Balt. Porownano wymiar pierscienia zastawki tetnicy phucnej
zmierzonego echokardiograficznie do srednicy balonu (BAR, ang. baloon-to-anulus
ratio). Jezeli uzyto dwoch balonow, brano pod uwage $rednice wickszego. Srednia dla
BAR wynosita 1,25 + 0,18. Zwraca uwage mata zmiennos¢ BAR. Jak wynika z
ponizszego histogramu jedynie w dwoch przypadkach uzyto balonu, dla ktérego BAR
wynosit ponizej 1,0 i w trzech przypadkach ponad 1,4. Wyniki pomiaréw i obliczonej
proporcji $rednicy pierscienia i balonu (BAR) przedstawiono w tabeli ponizej (Tabela

9).
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Rysunek 18. Rozktad wspoétczynnika $rednicy balonu i pierscienia zastawki ptucnej (BAR)

Zarowno przed, jak i po plastyce balonowej zmierzono cisnienie krwi w prawej
komorze i t¢tnicy plucnej (metoda bezposrednig) i obliczono gradient szczytowy (ang.

peak-to-peak gradient), r6znicg gradientOw oraz procentowy spadek gradientu.
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Srednia SD Mediana Min. - Max.
RV SBP przed (mmHg) 97,2 34,2 90 53 — 217
PA SBP przed (mmHg) 19,8 6,9 19 7-38
PV PG przed (mmHg) 77,3 34,5 73 30 — 202
RV SBP po (mmHg) 52,0 26,7 45 25 — 141
PA SBP po (mmHg) 21,1 5,7 20 10 — 40
PV PG po (mmHg) 30,1 25,4 24,5 3-124
Redukcja PG (mmHg) 48,1 25,9 49 7-139
Redukcja PG (%) 61,2 21,2 67 7-95
Pierscien PV $rednica (cm) 1,40 0,47 1,35 56-23
Balon - $rednica (cm) 1,87 0,54 2,00 1-3,2
BAR 1,25 0,18 1,26 0,65-1,79
Czas skopi (min) 8,7 3,8 6,9 5,4-17,8

Tabela 9. Parametry uzyskane podczas cewnikowania serca i zabiegu PBPV. RV - prawa komora, PA - tetnica

ptucna, PV - zastawka plucna, SBP - skurczowe ci$nienie krwi, PG — gradient ci$nien.

Maksymalne ci$nienie skurczowe w RV wynositlo przed i po zabiegu

odpowiednio 90 mmHg (53 — 217 mmHg) i 45 mmHg (25 — 141 mmHg). Spadek byt

statystycznie istotny (p < 0,001). Cisnienie w PA wzrosto przecigtnie o | mmHg, jednak

byla to zmiana rowniez istotna statystycznie (p = 0,043).

Gradient zmienit si¢ z wyjsciowego 73 mmHg (30 — 202 mmHg) na 24,5 mmHg

(3— 124 mmHg) po zabiegu, co byto zmiang istotng statystycznie (p <0,001) — Rysunek

19 (ponizej).
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Rysunek 19. Zmiana szczytowego gradientu ci$nienia przez zastawke tetnicy ptucnej (mmHg).
Linie przedstawiaja wartosci przed i po ostatecznym zabiegu dla poszczegdlnych pacjentow, wartosci podane przy
wykresach pudetkowych reprezentuja mediany.

Ponizszy histogram (Rysunek 20) przedstawia rozktady gradientow
szczytowych w cewnikowaniu przed i po zabiegu.
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Rysunek 20. Histogram rozktadu gradientu szczytowego przez zastawke tetnicy ptucnej bezposrednio przed i po
zabiegu.

Wielko$¢ spadku gradientu wyrazona w wartosciach faktycznych (mmHg) byta
tym wieksza, im wickszy byt gradient wyjsciowy (r = 0,677, p < 0,001). Jednoczes$nie
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im wiekszy byl gradient wyjsciowy, tym wickszy byt gradient koncowy (resztkowy), a
zalezno$¢ byla istotna statystycznie (r = 0,659, p < 0,001). Pod wzgledem wyniku
bezposredniego pacjenci z wyjsciowo cigzkim zwezeniem istotnie réznili sie¢ od
pacjentow ze zwezeniem umiarkowanym (p < 0,001) — mediany gradientow
szczytowych wynosity odpowiednio 39,5 mmHg (15 - 124 mmHg) vs 20 mmHg
(3 —43 mmHg).

Procentowy spadek gradientu (w stosunku do gradientu wyj$ciowego) wynosit
67% (7 — 95%). Spadek wyrazony procentowo nie zalezat od gradientu wyjsciowego
(p =0,569) ani od wyjs$ciowego stopnia cigzkosci wady (p = 0,079).

Dokonano analizy zalezno$ci obecno$ci cech przerostu prawej komory i
wyjsciowego cisnienia w prawej komorze oraz gradientu przez zastawke tetnicy
phucnej. Stwierdzono, ze mediana ci$nienia w pomiarze bezposrednim podczas
cewnikowania serca w prawej komorze u pacjentdéw bez cech przerostu wynosita
71,5 mmHg (55 mmHg — 86 mmHg) a z obecnym przerostem 94 mmHg
(53 mmHg — 170 mmHg) i byla to réznica znamienna (p = 0,004). Pacjenci u ktoérych
opisano znaczny przerost mieli mediang¢ ci$nienia w prawej komorze 168 mmHg
(126 mmHg — 217 mmHg) i réznili si¢ znamiennie od pozostalych pacjentow z
tagodniejszymi cechami przerostu prawej komory (p < 0,001). Podobne rdznice
stwierdzono w odniesieniu do gradientow szczytowych zarowno przed jak i po
plastyce. Mediana gradientu szczytowego w pomiarze bezposrednim podczas
cewnikowania serca przed plastyka w podgrupie bez przerostu wynosita 50 mmHg
(30 mmHg - 68 mmHg), w podgrupie =z przerostem 75,5 mmHg
(40 mmHg — 136 mmHg), a w podgrupie ze znacznym przerostem 156,5 mmHg
(100 mmHg — 202 mmHg). Porownujac podgrupe pierwsza z drugg i drugg z trzecia
stwierdzono znamienne réznice (dla obu p < 0,001). Natomiast mediana gradientu
szczytowego po plastyce w podgrupie bez przerostu wynosita 17 mmHg
(5§ mmHg — 25 mmHg), w podgrupie z przerostem 26 mmHg (3 mmHg — 124 mmHg),
a w podgrupie ze znacznym przerostem 71,5 mmHg (25 mmHg — 107 mmHg).
Poréwnujac podgrupe pierwsza z druga i druga z trzecig stwierdzono znamienne
réznice (odpowiednio p = 0,023 i p = 0,037).

Podobne, rowniez znamienne zaleznosci miedzy obecnos$cig przerostu prawej
komory i gradientu resztkowego stwierdzono dla pomiaréw gradientu metoda
dopplerowska (p = 0,003). Ponadto stwierdzano znamienng réznice w proporcji

pacjentow ktoérzy nie osiagneli optymalnego wyniku leczenia w ocenie bezposrednie;.
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W podgrupie bez przerostu wynosit on 0%, z obecnym przerostem 41%, a ze znacznym
przerostem 100%. Porownujac podgrupe pierwsza z druga i druga z trzecia stwierdzono
znamienne réznice (odpowiednio p = 0,027 i p = 0,023).

Nie stwierdzono zalezno$ci migdzy wiekiem, wzrostem, waga, BMI, wielkos$cia
pierscienia (warto$ci rzeczywiste i znormalizowane), ani budowa ptatkéw zastawki
(dysplastyczno$¢) a wynikiem bezposrednim zabiegu PBPV (zar6wno w ocenie
inwazyjnej, jak i echokardiograficzne;j).

Czas skopi rentgenowskiej wynosit §rednio 8,7min 1 miescit si¢ w przedziale
5,4 — 17,8 min. Nie stwierdzono wystepowania powiktan innych niz opisane w sekcji

,,Smiertelnosc¢”.

5.2.7. Pacjenci leczeni dwukrotnie lub skierowani do leczenia

kardiochirurgicznego

Niezadowalajacy efekt zabiegu bedacy wskazaniem do jego powtodrzenia
dotyczyt czterech pacjentow (7%) pierwotnie leczonych w wieku 1 miesigc — 7 lat.
Wyjsciowy gradient szczytowy miescit si¢ w przedziale 70 — 253 mmHg, a po
pierwszym zabiegu 40 — 174 mmHg. BAR przy pierwszym zabiegu wynosit 1,25 —
1,50. Podczas drugiego zabiegu wyjsciowy gradient szczytowy miescil si¢ w przedziale
32 — 88 mmHg, a ostatecznie 15 — 25 mmHg. BAR przy drugim zabiegu wynosit 1,25
— 1,33. Odstep czasu pomiedzy zabiegami wynosil miedzy 1 miesiac a 4,4 roku. U
zadnego z tych pacjentéw nie opisano dysplastycznej budowy zastawki i tylko jeden z
nich byt obcigzony zespolem Noonan. Dane przedstawione w analizie ogélnej dotycza
drugiego zabiegu, jesli przeprowadzono dwa.

Z powodu istotnej komponenty nadzastawkowej ujawnionej w czasie zabiegu i
uniemozliwiajgcej osiggniecie dobrych efektow leczenia omawiang metoda, 4 z 84
pacjentow (5%) (z czego jeden z zespotem Williams) skierowano ostatecznie do

leczenia kardiochirurgicznego.

5.2.8. Zgodnos¢ parametrow echokardiograficznych i cewnikowania

serca
Z uwagi na réznice w metodzie pomiaréw istnieja rozbieznosci w wynikach
badania echokardiograficznego i cewnikowania serca. Ponizej w formie tabelarycznej
przedstawiono pordwnanie pomiaréw echokardiograficznych wykonanych dzien przed

i dzien po zabiegu z pomiarami wykonanym w trakcie cewnikowania bezposrednio
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przed 1 po zabiegu. Réznica byla istotna statystycznie jedynie dla poréwnania
gradientdow po zabiegu (p = 0,004). Nie wykazano istotnych statystycznie réznic w

odniesieniu do gradientu przed i zmiany gradientu oraz $rednicy pierscienia.

Srednia £ SD ECHO Angiografia p

Gradient przed (mmHg) 67 (40 —182) 73 (30 —202) 0,717
Gradient po (mmHg) 31 (31 -122) 245 (3-124) 0,004
Gradient zmiana (mmHg) 40 (0 —-90) 49 (7 - 139) 0,174
Srednica pierécienia PV (cm) 1,49+ 0,45 1,40 £ 0,47 0,415

Tabela 10. Poréwnanie pomiaréw echokardiograficznych i angiograficznych zwiazanych z zabiegiem PBPV.

Ponizsze wykresy (Rysunek 21) przedstawiaja korelacje miedzy gradientem
ci$nien mierzonym obiema metodami. Zaréwno dla wartosci przed, jak i po zabiegu
uzyskano silng korelacje dodatnig (r réwne odpowiednio 0,674 i1 0,708, dla obu
p <0,001).
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Rysunek 21. Korelacje miedzy pomiarem gradientu ci$nienia metoda Dopplera i w cewnikowaniu.
Przed zabiegiem — po lewej, po zabiegu — po prawe;j.

Pomimo obecnosci korelacji pomiedzy pomiarami gradientu rdéznymi
metodami, blizsza analiza powyzszych wykresow wskazuje, ze dla poszczegdlnych
przypadkow réznice mogg by¢ znaczace, zwlaszcza dla wyzszych warto$ci gradientow
cisnien.

Stwierdzono silng korelacje dodatnig (bardzo dobra zgodno$¢) migdzy srednica
pier§cienia w pomiarze echokardiograficznym i angiograficznym (r= 0,914, p <0,001),

co zilustrowano na ponizszym wykresie (Rysunek 22).
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Rysunek 22. Porownanie $rednicy pierscienia zastawki tetnicy ptucnej wg dwoch metod pomiaru.
Pomiar echokardiograficzny — 0§ pionowa i pomiar w cewnikowaniu serca — o$ pozioma.

5.3. Wyniki obserwacji krotko i Srednioterminowej - zmiana

wybranych parametrow w czasie

5.3.1. Informacje ogolne

W okresie obserwacji krotkoterminowej pacjenci byli zwykle badani kontrolnie
3 — 4 razy. Badania odbywaty si¢ po okoto jednym, trzech, sze$ciu i dwunastu
miesigcach od zabiegu. Okres obserwacji srednioterminowej, tj. od ostatniego zabiegu
do ostatniej rutynowej kontroli ambulatoryjnej wynosit $rednio 10,01 £ 4,09 lat (od

1,78 do 18,15 lat).

5.3.2. Zmiana charakteru szmeru w czasie obserwacji

Z biegiem czasu czesto$¢ wystgpowania szmeru bardzo glosnego (4/6 w skali
Levina) z wyj$ciowego, tj. przed zabiegiem, poziomu 39% spada do zera w badaniu po
pigciu latach. Czgstos¢ szmeru glosnego (3/6) spada z 54% do 13%. W pozniejszych
badaniach wyraznie dominuja szmery o umiarkowanej glosnosci (2/6) i ciche (1/6).

Ponizej przedstawiono to w formie graficznej (Rysunek 23).
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Rysunek 23. Zmiana charakteru szmeru skurczowego w czasie obserwacji — gtosno$¢ w skali Levina 0-6, szmery
ciche pominieto dla przejrzystosci.

Szmery rozkurczowe nad zastawkami naczyniowymi $wiadczg o ich
niedomykalno$ci. W przebiegu PBPV moze doj$¢ do uszkodzenia zastawki lub
ostabienia jej struktury i w efekcie niedomykalnosci zastawki tetnicy ptucnej. Wsrod
badanych pacjentdw czestos¢ wystgpowania szmeru rozkurczowego nad zastawka

tetnicy ptucnej miata tendencje wzrostowa, co przedstawia ponizszy wykres.
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Rysunek 24. Zmiana cze¢stosci wystepowania szmeru rozkurczowego w czasie obserwacji.

W ostatnim badaniu czgstos¢ wystepowania szmeru rozkurczowego korelowata
z wielkoscig fali niedomykalno$ci zastawki tetnicy plucnej wyrazonej metoda
subiektywna (stopniowa) oraz jako szerokos¢ talii fali niedomykalnosci (vew, ang.
vena contracta width). Roznice te byly istotne statystycznie — odpowiednio p = 0,044 i

p = 0,002.

5.3.3. Parametry echokardiograficzne w obserwacji krotko i

sSrednioterminowej

Ponizej zaprezentowane dane opisuja zmiany w czasie gradientu w wyniku
zabiegu oraz w pozniejszej obserwacji krotko- i Srednioterminowej. ,,Ostatnia kontrola

rutynowa” to ostatnie wykonane badanie w ramach rutynowych kontroli
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ambulatoryjnych, ktore objeto analiza retrospektywng. Koncowe badanie kontrolne,
wykonane przez autora opracowania, zostalo opisane w dalszej czgsci opracowania. W
ostatniej kolumnie podano odsetek pacjentow o gradiencie wyzszym niz 36 mmHg
(vmax = 3m/s) w poszczegolnych okresach obserwacji. Przyjety prog suboptymalnego

wyniku leczenia odpowiada co najmniej tagodnemu zwezeniu tetnicy plucne;.

Czas badania Srednia | SD | Mediana | Min. — Max. PG

> 36 mmHg
Przed PBPV 78,7 29,2 67 40 — 182 100%
Po 1 dniu 38,8 25,8 31 13-122 36%
Po 1 miesigcu 24,6 11,0 23 5-65 18%
Po 6 miesigcach 22,3 9,9 21 7-60 9%
Po 12 miesigcach 19,3 10,3 16 5-58 7%
Po 5 latach 17,3 9,6 15 0-50 7%
Ostatnia kontrola rutynowa 15,2 9,0 12 4-52 5%
Zmiana gradientu po PBPV 41,3 20,2 40 0-90 -
Zmiana gradientu w obserwacji 21,5 23,3 16 0-95 -
Srednioterminowej

Tabela 11. Gradient ci$nienia (mmHg) przez zastawke tetnicy ptucnej szacowany metoda Dopplera w badaniu
echokardiograficznym przed zabiegiem PBPV oraz w obserwacji $rednioterminowej. W ostatniej kolumnie podano
odsetek pacjentow o gradiencie wyzszym niz 36 mmHg w poszczegolnych okresach obserwacji.

Ponizszy wykres przedstawia w formie graficznej $rednie gradienty okreslone
metoda Dopplera w réznych okresach obserwacji. Zwraca uwage znaczny spadek
gradientu migdzy pomiarem wyjsciowym (przed PBPV) i bezposrednio po zabiegu
oraz dalszy stopniowy spadek w okresie obserwacji (Srednioterminowej).
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cach kontrola

Rysunek 25. Gradient przez zastawke tetnicy ptucnej (PV) w badaniu metoda Dopplera w obserwacji krotko i
srednioterminowej.

Zmiang rozkladu wielkoSci gradientu w poszczegdlnych okresach

przedstawiono graficznie w postaci histograméw ponizej po lewej. Wykres po prawej
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przedstawia odsetek pacjentéw z gradientem powyzej 36 mmHg, czyli przyjetego
progu miedzy optymalnym wynikiem leczenia a obecnoscig istotnego gradientu
resztkowego. W przeciwienstwie do wyniku bezposredniego, w zadnym momencie
obserwacji krotko- i $rednioterminowej nie obserwowano znamiennej zaleznosci
migdzy wartoscig gradientu ani odsetkiem pacjentéw o optymalnym wyniku leczenia
w zalezno$ci od wyjsciowego stopnia ciezkosci zwezenia zastawki tetnicy phlucnej
(p > 0,050) ani obecnoscig cech przerostu prawej komory w cewnikowaniu serca

(p > 0,050).
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Rysunek 26. Zmiana gradientu przez zastawke tetnicy ptucnej w czasie obserwacji krotko i srednioterminowe;.
Po lewej seria histogramow, pionowg kreskg zaznaczono prog 36 mmHg. Po prawej odsetek pacjentéw z gradientem
resztkowym powyzej 36 mmHg w poszczegolnych okresach kontroli.

W pomiarach gradientu metoda Dopplera udokumentowano znamienny
(p < 0,001) spadek poréwnujac wartosci dzien po zabiegu — 31 mmHg
(13 — 122 mmHg) oraz w ostatniej obserwacji ambulatoryjnej — 12,5 mmHg
(4 — 52 mmHg). Ponizsza tabela zawiera szczegétowe zestawienie warto$ci p
(istotnosci statystycznej) dla porownania gradientow przez zastawke tetnicy plucnej
okreslonych metoda Dopplera w poszczegdlnych okresach obserwacji. W kontroli
ambulatoryjnej po zabiegu odnotowano dalszy istotny spadek gradientu ci$nienia przez
zastawke pomiedzy okresami: 1 dzien — 1 miesige, 1 miesigc — 6 miesiecy, 6 miesigcy

— 12 miesiecy. Rowniez w okresie od 12 miesiecy po zabiegu do ostatniej kontroli
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wykazano spadek istotny statystycznie (p = 0,017). U zadnego pacjenta nie wystapit

nawrot zwezenia zastawki plucnej, to znaczy istotny klinicznie wzrost gradientu przez

zastawke tetnicy ptucne;j.

Okres Okres poréwnawczy

wyjsciowy 1 m-c 6 m-cy 12 m-cy 5 lat Ostatnia
Po 1 dniu < 0,001 < 0,001 < 0,001 < 0,001 < 0,001
Po 1 m-cu - =0,015 < 0,001 < 0,001 < 0,001
Po 6 m-cach - - = 0,005 < 0,001 < 0,001
Po 12 m-cach - - - ns =0,017
Po 5 latach - - - - ns

Tabela 12. Zestawienie wartosci p (istotnosci statystycznej) dla poréwnania gradientdw mierzonym metoda
Dopplera w réznych okresach obserwacji (ns - brak istotnosci statystycznej).

W Tabeli 13. przedstawiono zestawienie pozostatych parametrow
echokardiograficznych podlegajacych rutynowej ocenie podczas badan kontrolnych tj.
niedomykalno$¢ zastawki ptucnej, poszerzenie tetnicy plucnej, poszerzenie prawej
komory, przerost prawej komory, paradoksalny ruch przegrody migdzykomorowe;.
Zgodnie z przedstawionymi danymi poczatkowo niedomykalnos¢ zastawki phlucnej
byla u jednej trzeciej pacjentow tagodna, a u pozostatych w ogole nieobecna. Z biegiem
czasu obserwowano narastanie stopnia niedomykalno$ci, tzn. w ostatniej kontroli
ambulatoryjnej zmalatl niemal do zera odsetek pacjentow bez niedomykalnosci, u
wiekszosci stwierdzono niedomykalno$¢ tagodna, jednak blisko jednej trzeciej
pacjentéw miato niedomykalno$¢ umiarkowang, jeden pacjent ciezka. Zwigkszanie si¢
wystepowanie co najmniej umiarkowanej niedomykalnosci byto istotne statystycznie
(p =0,001), co przedstawiono na Rysunku 27.

Poszerzenie tetnicy ptucnej przed zabiegiem stwierdzono u polowy pacjentdéw,
a po zabiegu opisywano w przyblizeniu u co czwartego pacjenta. Poszerzenie prawej
komory przed zabiegiem wystepowato u 27% pacjentow, a po zabiegu opisywano je z
czestoscia od 11% do 33% bez jednoznacznie zarysowanego trendu. Wyraznie
zmniejszyta si¢ czesto$¢ wystepowania przerostu prawej komory (RVH). Przed
zabiegiem RVH opisano u 63% pacjentéw, zas po zabiegu poczatkowo u 19 — 21%, a
w dalszej obserwacji u 7% pacjentow. Paradoksalny ruch przegrody migdzykomorowej

raportowano sporadycznie.
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1 dzien 1m-c 6 m-cy 12 m-cy 5 lat Ostatnia

Kategoria Przed
po po po po po rutynowa

Niedomykalnos¢ zastawki ptucnej

brak 30 (67%) | 11(33%) | 11(38%) | 9(25%) | 8(21%) | 1(3%)
lagodna 15 (33%) | 19(58%) | 13 (45%) | 20 (56%) | 21 (54%) | 22 (58%)
umiarkow. | 0 (0%) 3(9%) | 5(17%) | 7(19%) |10 (26%) | 14 (37%)
ciezka 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) | 0(0%) | 0(0%) 1(3%)

Poszerzenie tetnicy ptucnej

obecne | 20 (53%) n.r. 7(30%) | 3(14%) | 5(24%) | 6(23%) | 6 (25%)

Poszerzenie prawej komory

obecne | 11 (27%) n.r. 3(11%) | 7(24%) | 3(12%) | 3(10%) | 10 (33%)

Przerost prawej komory

obecne | 29 (63%) n.r. 5(19%) | 6(21%) | 5(19%) | 2(7%) | 2(7%)

Paradoksalny ruch prawej komory

obecne n.r. n.r. 0 (0%) 1 (4%) 1 (5%) 2 (7%) 2 (7%)

Tabela 13. Parametry echokardiograficzne przed i po zabiegu w analizie retrospektywne;j.
n — liczba przypadkéw, w nawiasie odsetek, umiarkow. — umiarkowana, Ostatnia rutynowa— ostatnia rutynowa
kontrola ambulatoryjna, n.r. — nie raportowano.

409
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Rysunek 27. Narastanie niedomykalnosci zastawki tetnicy ptucnej w stopniu co najmniej umiarkowanym w
srednioterminowej obserwacji ambulatoryjne;j.
5.3.4. Stosowanie propranololu w podzastawkowym zwezeniu

resztkowym

Stosowanie propranololu po zabiegu zalecono o$miu pacjentom (14%) na okres
6 miesiecy. W porownaniu do reszty grupy badanej mieli oni istotnie wigkszy gradient
w badaniu metoda Dopplera, zarowno wyjsciowo, jak i po zabiegu. Przed zabiegiem
wynosit 110,5 mmHg (63 — 154 mmHg) dla grupy leczonej propranololem oraz
65 mmHg (40 — 182 mmHg) dla grupy nieleczonej (p = 0,008). Po zabiegu mediany
wynosity odpowiednio 54,5 mmHg (25 — 100 mmHg) oraz 30 mmHg (13 — 122 mmHg)
(p = 0,035). Stosowanie propranololu nie miato jednak zwigzku z obecno$cia zwezenia
drogi wyplywu (RVOTO) w ocenie angiograficznej (p = 0,748). Nie stwierdzono
r6znicy pomiedzy tymi podgrupami w wysokosci gradientu w pdzniejszych kontrolach

ambulatoryjnych, ani w badaniu koncowym, w ktéorym mediany gradientéw wynosity
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odpowiednio 15,5 mmHg (7,0 — 42,2 mmHg) vs 10,2 mmHg (3,8 — 32,5 mmHg),
(p=0,17).

W podgrupie leczonej propranololem po miesigcu od zabiegu stwierdzono
wieksza czgstos¢ wystepowania istotnego gradientu resztkowego (> 36 mmHg) tj. 4/8
(50%) w porownaniu do podgrupy nie leczonej 6/45 (13%). Wraz z uplywem czasu
ilos¢ pacjentéw z gradientem > 36 mmHg w obu podgrupach spadata odpowiednio do

2/8 (25%) 1 0/48 (0%) 1 byta to roéznica istotna statystycznie (p < 0,001).
5.4. Wyniki obserwacji dlugoterminowej

5.4.1. Grupa koncowa

Okres obserwacji dlugoterminowej, tj. od zabiegu do badania koncowego
wynosit $rednio 13,83 + 4,04 lat (od 5,69 do 24,16 lat). Koncowa grupg badang
utworzyto 56 pacjentow (sposrod wyjsciowych 84), czego przyczyny opisano

wezesniej. Kobiety stanowity 59% tej grupy.

Dzieci Petnoletni Wszyscy
Kobiety 16 (28,6%) 17 (30%) 33 (59%)
Mezczyzni 7 (12,5%) 16 (29%) 23 (41%)
Wszyscy 23 (41,1%) 33 (59%) 56 (100%)

Tabela 14. Charakterystyka ogdlna grupy koncowej — liczebnos¢ wg plci i kategorii wiekowej.

Srednia SD Mediana Min. - Max.
Wiek w chwili diagnozy (lata) 1,87 5,14 0,00 0-26
Wiek w dniu PBPV (lata) 9,41 13,80 3,69 0,01 - 59,96
Wiek w badaniu koAcowym (lata) 23,20 13,30 19,58 6,37 — 69,28
Catkowity czas obserwacji (lata) 13,83 4,00 13,59 5,69 — 24,16

Tabela 15. Charakterystyka ogdlna grupy koncowej - wiek i czas obserwacji w latach.

5.4.2. Pacjenci obciazeni zespolami wad rozwojowych i zespolami
genetycznymi
Grupa badana objeta osSmiu pacjentow obcigzonych réznymi zespotami wad
wrodzonych (m.in. moézgowe porazenie dziecigce, zespol pordzyczkowy, zespot
Noonan o ci¢zkim przebiegu), co w znacznym stopniu wptywato na rozwdj i
funkcjonowanie tych dzieci. Szczegdtowo zostali oni opisani w Aneksie 1.
Trzech pacjentow z zespotem Noonan mialo tagodniejsza posta¢ fenotypowa,

cechujaca sie¢ dysmorfig twarzy, pletwiasta szyja, niskorostoscia, umiarkowang
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skolioza i obnizonym intelektem, a u jednego z dwoch chlopcéw — rowniez
wnetrostwem. Ponadto u jednego pacjenta rozpoznano ASD II, lekkie opdznienie
rozwoju psychicznego oraz ADHD. U jednego chtopca rozpoznano astme oskrzelowa
prowokowang wysitkiem.

U trzech pacjentéw dorostych wystepowaly kliniczne istotne obcigzenia nabyte:

* Pacjentka Lp. 72 — wiek w dniu PBPV 58 lat, obecnie 69 lat, nadwaga, NYHA
I, stan po dwodch incydentach niedokrwiennych serca, zastoinowa
niewydolno$¢  krazenia, nadci$nienie tetnicze, utrwalone migotanie
przedsionkow.

* Pacjentka Lp. 77 — wiek w dniu PBPV 60 lat, obecnie 69 lata, otytos¢, NYHAII,
nadci$nienie tetnicze.

* Pacjentka Lp. 79 — wiek w dniu PBPV 44 lata, obecnie 52 lata, otytos¢
olbrzymia (BMI = 48kg/m2), NYHA II/Ill, niewydolno$¢ krazenia, choroba
wiencowa, CCS II, nadci$nienie tetnicze, zmiany zwyrodnieniowe kregostupa i
stawow kolanowych.

W odniesieniu do pozostatych pacjentow informacje z wywiadu i badania

fizykalnego przedstawiono zbiorczo ponize;.

5.4.3. Wywiad

Na podstawie wywiadu ustalono, ze dziecigciu pacjentéw zgtaszato meczliwosé
— o$miu (15%) przy duzym wysitku (NYHA I), dwoch (4%) przy umiarkowanym
(NYHA II). Lagodne, sporadyczne omdlenia wystepowaty u szesciu (11%), u jedenastu
(20%) zastabnigcia i u pieciu (9%) kotatania serca, bez towarzyszacych objawow
matego rzutu. Nie stwierdzono naglych, czestych, ani nawykowych utrat przytomnosci,
jak tez innych potencjalnie groznych objawow.

Sposrod 37 ucznidow oraz studentow — 22 (59%) bralo udzial w zajeciach
wychowania fizycznego bez ograniczen, 8 (22%) bylo catkowicie zwolnionych
(gtownie dzieci z uposledzeniem rozwoju), a 7 (19%) czesciowo. Sposrod dzieci bez
uposledzen 89% brata udzial w zajg¢ciach sportowych. Wplyw dodatkowych obcigzen
na uczestnictwo w zaj¢ciach sportowych byt istotny statystycznie (p < 0,001).

Posréd dorostych — jedenastu (35%) byto bezrobotnych, trzech (9%)
wykonywato pracg umystows, dziesieciu (31%) lekka fizyczna, 8 (25%) umiarkowang
fizyczna. Uwzgledniajac wszystkie grupy wiekowe w zajeciach sportowych po szkole

lub pracy 16 (29%) oséb nie brato udziatu wcale, 18 (33%) jedynie sporadycznie —
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rekreacyjnie, a 21 (38%) regularne. Nie byto os6b uprawiajacych sport wyczynowo lub
wykonujacych ciezka prace fizyczna.

W 9 przypadkach stwierdzono obecno$¢ obcigzen potencjalnie wplywajacych
na wynik testu wydolnosciowego lub bedacych przeciwwskazaniem do jego
wykonania, takich jak: astma oskrzelowa (pacjent zwolniony z WF), hipotyreoza i
ADHD, otyto$¢, nikotynizm, nadci$nienie tetnicze leczone m.in. betablokerem,
choroba wiencowa, zmiany zwyrodnieniowe stawu kolanowego.

ciezkie uposledzenie
14,3%

obnizajace wydolnos¢

brak: 48,2% 16,1%

bez wplywu na wydolnos¢
21,4%

Rysunek 28. Odsetek wystgpowania obciazen dodatkowych wg wptywu na wydolno$é fizyczna.

5.4.4. Badanie przedmiotowe

Srednia SD Mediana Min. - Max.
Wiek (lata) 23,23 13,30 19,82 6,37 — 69,28
Wzrost (cm) 161,50 17,72 163,50 106 — 188
Waga (kg) 59,92 20,70 60,00 18 — 105
BSA D. (m2) 1,61 0,36 1,64 0,75 -2,27
BSA H. (m2) 1,62 0,37 1,65 0,75-2,34
BMI (kg/m2) 23,21 5,78 22,32 13,43 — 40,06
Wzrost (z-score) -0,73 2,20 -0,49 -10,99-24
Waga (z-score) 0,37 1,81 0,08 -3,4 - 5,95
BMI (z-score) 1,01 2,04 0,57 -2,03-7,77

Tabela 16. Wiek i parametry antropometryczne pacjentow w badaniu koncowym. BSA (Body surface area)
obliczono wg dwoch wzoréw: DuBois i DuBois oraz Haycock.

Wszyscy pacjenci byli w stanie ogdélnym dobrym, bez jawnych objawow
niewydolnosci krazenia, parametry zyciowe byly w normie. Poza grupa pacjentow z
zespolem Noonan, u ktorych stwierdzono statystycznie istotnie nizszy wzrost (mediana
z-score -2,48 (czyli ponizej trzeciego percentyla), zakres od -10,99 do -0,06, p <0,011),

oraz pacjentow z zespolami wad wrodzonych (opisani odrgbnie ponizej), pacjenci nie
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odbiegali wzrostem, waga, ani BMI od populacji normalnej. U zadnego z badanych
pacjentdw nie stwierdzono obecnos$ci garbu sercowego, mruku, powigkszenia watroby
lub §ledziony, obrzekow obwodowych ani obrzeku ptuc. Szmer skurczowy wystepowat

u 75% (gtownie 2/6 1 3/6), a rozkurczowy u 37% pacjentow.

5.4.5. Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Badanie rentgenowskie klatki piersiowej wykonano u 53 pacjentow, a u trzech
odstapiono z powodu braku zgody. Najczestsza stwierdzang nieprawidlowoscia byto,
wystepujace u niespetna polowy pacjentdw, poszerzenie pnia tetnicy plucne;.
Powigkszenie RV (na podstawie oceny projekcji bocznej) opisano u okoto jednej
trzeciej pacjentow. Powiekszenie RV i poszerzenie PA wspotwystepowaly w sposob
istotny statystycznie (p < 0,001). Poszerzenie prawego zarysu sylwetki serca
wystepowalo sporadycznie (11%). Indeks sercowo-ptucny (CI) wynosit 0,44 £+ 0,06
(0,33 — 0,63) i u szesciu pacjentow (11%) przekraczal norme. Ponizej w formie

tabelarycznej przedstawiono liczebno$¢ 1 czgstos¢ wystepowania okreslonych

objawoOw.
Tak Nie
Poszerzenie PA 23 (45%) 28 (55%)
Powiekszenie RV 16 (30%) 37 (70%)
Poszerzenie prawego zarysu serca 6 (11%) 47 (89%)
Indeks sercowo-ptucny > 0,5 6 (11%) 47 (89%)

Tabela 17. Czgstos¢ wystgpowania zmian w koncowym badaniu RTG klatki piersiowe;.

Dokonano analizy poréwnawczej parametrOw ocenianych w koncowym
badaniu RTG z analogicznymi parametrami w badaniu przed zabiegiem. Jedynie w
odniesieniu do poszerzenia prawego zarysu serca stwierdzono istotny statystycznie
spadek czesto$ci wystepowania tego objawu (p = 0,001). Dla pozostatych cech t;.
indeksu sercowo-ptucnego, poszerzenia pnia plucnego i poszerzenia cienia RV w
projekcji bocznej nie bylo réznic istotnych statystycznie (p rowne odpowiednio 0,125,
0,371, 0,317).

U pacjentdéw, u ktérych wyjsciowo stwierdzono poszerzenie t¢tnicy ptucnej w
RTG, zaobserwowano ze w badaniu koncowym ta cecha utrzymywata si¢ u polowy
pacjentdw z tej podgrupy. Z drugiej strony, u pacjentoéw ktorzy wyjsciowo mieli

prawidtowy cien PA, u jednej trzeciej stwierdzono jego poszerzenie w badaniu
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koncowym. Obecno$¢ lub brak poszerzenia cienia PA w RTG nie ma znaczenia

predykcyjnego w obserwacji dtugoterminowe;.

5.4.6. Badanie elektrokardiograficzne

Badanie elektrokardiograficzne wykonano u 55 pacjentéw. U jednego
odstgpiono od badania z przyczyn technicznych. Wyniki w formie tabelarycznej

przedstawiono ponizej.

Srednia SD Mediana Min. - Max.
HR (sek ) 83,27 18,24 85 60 — 130
PQ (sek) 141,32 27,18 140 90 — 240
QRS (sek) 87,00 14,29 90 70 -160
0s QRS (stopni) 35,55 60,62 50 -150 — 150

Tabela 18. Analiza wybranych parametrow koncowego badania EKG.

Parametr i podkategoria n (%)
Rytm

Dolnoprzedsionkowy 2 (4%)

Migotanie przedsionkéw 1 (2%)
Miarowos¢ rytmu

Niemiarowos$¢ zupetna 1 (2%)
Blok przedsionkowo-komorowy

| stopnia 2 (4%)
Os serca

Prawogram 11 (20%)

Lewogram 2 (4%)

Lewogram patologiczny 2 (4%)

Os$ skrajna 3 (6%)
Przerost prawej komory

Obecny 1 (2%)
Blok srodkomorowy

PRBBB 15 (27%)

Niespecyficzny 1 (2%)
Zmiany odc. ST i zatamka T

Wczesna repolaryzacja 3 (6%)
Pobudzenia dodatkowe

Pojedyncze SVPB 1(2%)

Pojedyncze VPB 1(2%)

Tabela 19. Zmiany w spoczynkowym EKG w koncowej kontroli, liczebno$¢ i czgstos¢ wystgpowania wg kategorii.
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U dziesigciu pacjentow wykonano badanie Holter EKG z powodu zmian w
EKG spoczynkowym lub wysitkowym nie stwierdzajac arytmii wymagajacej leczenia.
U dwoch pacjentow wystepowat rytm dolnoprzedsionkowy (u jednego stale, u drugiego
okresowo), u trzech stwierdzono nieliczng, pojedyncza ektopi¢ przedsionkowa, a u
dwoch wystepowala nieliczna, pojedyncza ektopia komorowa.

Dokonano analizy porownawczej parametrow uzyskanych w koncowym
badaniu EKG z parametrami z badania wyjsciowego. W badaniu koncowym, w
porownaniu do wyjSciowego prawogram 1 cechy przerostu prawej komory
wystepowaly rzadziej (dla obu p <0,001), a czgstos¢ wystepowania czgsciowego bloku
prawej odnogi peczka Hisa (PRBBB) nie zmienita si¢ (p = 0,637).

5.4.7. Badanie echokardiograficzne

Uzyskane w koncowym badaniu echokardiograficznym parametry oraz
obliczone warto$ci znormalizowane dla wybranych parametrow przedstawiono w
czterech ponizszych tabelach. Zgrupowano je w nastepujacy sposob: wymiary i
parametry czynnos$ciowe lewych jam serca i struktur powigzanych (Tabela 20.),
prawych jam serca i struktur powigzanych (Tabela 21. i Tabela 22.), parametry

uzyskane metoda Dopplera oraz obliczone dane pochodne (Tabela 23.).
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Srednia SD Mediana Min. — Max.
LVvd IVS (cm) 0,79 0,20 0,73 0,47 - 1,43
Lvd D (cm) 4,38 0,65 4,48 2,56 — 5,68
LVd PW (cm) 0,74 0,17 0,73 0,33-1,23
LVs IVS (cm) 1,03 0,25 0,98 0,58 -1,74
LVs D (cm) 2,77 0,52 2,73 1,58 — 4,34
LVs PW (cm) 1,23 0,28 1,23 0,05-1,85
LV SF (%) 37 5 37 16 — 51
LV EDV (ml) 89,37 29,14 91,48 23,68 — 158,76
LV ESV (ml) 30,39 13,96 27,76 6,94 — 84,9
LV SV (ml) 58,97 19,25 60,14 16,74 — 113,97
LVEF (%) 67 8 67 33-83
Lvd D1 (cm) 4,59 0,54 4,70 272-559
LVvd D2 (cm) 3,95 0,64 3,99 2,14 -5,18
LVs D1 (cm) 3,11 0,48 3,17 2,06 — 4,13
LVs D2 (cm) 3,00 0,46 2,92 2,12 -4,32
LVd Eci 1,18 0,15 1,17 0,93 - 1,49
LVs Eci 1,04 0,14 1,02 0,88 — 1,57

Tabela 20. Zestawienie parametrow echokardiograficznych dla lewej komory.

Frakcja wyrzutowa lewej komory byla obnizona u trzech oséb dorostych — u
69 — latki z przewlektym nieleczonym nadci$nieniem tetniczym oraz u dwoch z powodu
paradoksalnego ruchu przegrody migdzykomorowej (IVS). Plaski lub paradoksalny
ruch IVS w m-mode, $wiadczacy o przecigzeniu objetosciowym prawej komory,
stwierdzono u 32% pacjentow. Rozkurczowy indeks ekscentrycznos$ci lewej komory
(LVd Eci) powyzej 1,25 (co odpowiada wystepowaniu objawu litery ,,D”’) stwierdzono

u 25% pacjentow.
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Srednia SD Mediana Min.
[VCmax (cm) 1,70 0,40 1,65 0,9-31
[VCmin (cm) 0,84 0,33 0,87 0,08 — 1,64
RVAW(cm) 0,40 0,09 0,40 0,27 - 0,7
TAPSE (cm) 2,42 0,39 2,43 1,45 - 3,47
TAPSE (z-score) 0,38 2,21 0,23 -4,86 — 6
RAmajor (cm) 4,40 0,82 4,30 272-64
RAmajor (z-score) 1,02 1,20 0,72 -1,79 - 3,85
Raminor (cm) 3,75 0,68 3,61 2,67 — 5,86
RAminor (z-score) -1,26 1,27 -1,20 -4,29 -1,43
RAarea (cm2) 14,40 4,86 13,90 5,92 - 26
RAarea (z-score) -0,13 1,21 -0,26 -2,52 - 3,39
RAV (mL) 41,43 21,23 35,25 10,95 - 97,72
RAVi (mL/m2) 25,33 10,09 23,79 10,82 - 63,58
LVd2D (cm) 3,99 0,46 4,07 2,81-49
RV/LVbaseRatio 0,96 0,16 0,95 0,63-1,4
RVd1 (cm) 3,79 0,61 3,73 2,59 - 5,21
RVd1 (z-score) -0,44 1,31 -0,52 -3,52 - 3,26
RVd2 (cm) 3,10 0,65 3,00 1,94 — 4,67
RVd2 (z-score) 1,13 1,31 1,09 -1,45-49
RVd3 (cm) 6,75 0,92 6,79 4,7-9,16
RVd3 (z-score) 0,50 1,25 0,44 -2,91-3,25
RVarea-d (cm2) 21,05 5,33 20,55 12-32,4
RVarea-d (z-score) 0,74 1,20 0,69 -1,37 - 3,81
RVarea-s (cm2) 11,71 3,76 11,00 4,76 — 21
RVarea-s (z-score) 1,63 1,16 1,57 -1,45 - 3,95
FAC (%) 45 8 45 25 -68
RVOT Prox PLAX (cm) 2,71 0,61 2,76 1,44 — 4,56
RVOT M-mode (cm) 2,13 0,61 2,10 0,88 -3,5
RVOT M-mode (z-score) -0,33 1,21 -0,17 -3,41-2,36
RVOT Prox PSAX (cm) 2,83 0,75 2,77 1,03 — 4,99
RVOT Prox PSAX (z-score) -0,67 1,88 -0,70 -4,95-413
RVOT Dist (cm) 2,08 0,56 2,01 0,65 - 3,67
RVOT Dist (z-score) -1,09 1,61 -1,09 -6,2 — 2,68
MPA (cm) 2,77 0,84 2,77 0,85 -5,07
MPA (z-score) 1,13 1,79 1,53 -2,9-4,72
LPA (cm) 1,83 0,60 1,78 0,17 - 3,7
LPA (z-score) 2,05 2,47 2,56 -11,47 - 6,2
RPA (cm) 1,63 0,42 1,61 0,8-2,71
RPA (z-score) 0,20 1,59 0,54 -4,17 — 2,86

Tabela 21. Zestawienie parametrow echokardiograficznych dla zyly gtownej dolnej, prawego przedsionka, prawej
komory oraz tetnicy plucnej i jej gatezi.

73



Analizie poddano wybrane parametry czynno$ciowe prawej komory — frakcje
zmiany powierzchni (FAC) i ruchomos$¢ pierscienia zastawki trojdzielnej (TAPSE).
Obnizenie FAC stwierdzono u czterech (8%) pacjentoéw. TAPSE bylo obnizone jedynie
u jednej pacjentki w wieku 69 lat z wywiadem obcigzonym dwoma zawatami,
prawokomorowg niewydolno$ciga krazenia i migotaniem przedsionkdow, przy
jednoczesnie prawidlowym gradiencie przez zastawke ptucng i jej umiarkowanej
niedomykalno$ci.

Poszerzenie wymiaréow (w osi dlugiej, krétkiej, powierzchni, lub objetosci)
prawego przedsionka dotyczylo 16 — 24% pacjentow. Wymiary poprzeczne prawej
komory w projekcji czterojamowej tj. RVd1 i RVd2 byty poszerzone u odpowiednio
26% 1 28% pacjentow, wymiar podtuzny (RVd3) u 10%. Pole powierzchni przekroju
RV w projekcji czterojamowej byto powigkszone u 27% pacjentdw w rozkurczu i 39%
w skurczu. Na podstawie wymiaru w m-mode poszerzenie prawej komory stwierdzono
u 4% pacjentéw. Droga wyptywu z prawej komory (RVOT) proksymalnie byta
poszerzona u 35% (projekcja w osi dtugiej) 1 15% pacjentéw (w osi krétkiej). Wymiar
dystalny drogi wyptywu (odpowiadajacy wielkos$ci pier§cienia zastawki plucnej) byt
poszerzony u 15% pacjentéw. Pien tetnicy ptucnej byt poszerzony u 44%, lewa galaz
PA u 60%, a prawa galaz PA u 15% pacjentow. Ponizej przedstawiono w formie
tabelarycznej czegsto$¢ wystepowania poszerzenia wymiarOw prawego przedsionka,

prawej komory oraz naczyn z nimi powigzanych na podstawie echokardiografii.
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Norma Poszerzenie

[VCmax 45 (90%) 5(10%)
RAmajor 40 (78%) 1(22%)
RAminor 1 (80%) 10 (20%)
RAarea 3 (84%) 8 (16%)
RAV 39 (77%) 12 (24%)
Rvd1 37 (74%) 13 (26%)
RVd2 36 (72%) 14 (28%)
RVd3 5 (90%) 5(10%)
RVarea-d 36 (74%) 3 (27%)
RVarea-s 30 (61%) 9 (39%)
RVarea-d-indexed 4 (49%) 25 (51%)
RVOT m-mode 54 (96%) 2 (4%)

RVOT proksymalnie w PLAX 34 (65%) 18 (35%)
RVOT proksymalnie w PSAX 7 (86%) 8 (15%)
RVOT dystalnie 7 (86%) 8 (15%)
MPA 9 (56%) 23 (44%)
LPA 9 (40%) 29 (60%)
RPA 44 (85%) 8 (15%)

Tabela 22. Zestawienie liczebnos$ci i czestosci wystgpowania poszerzenia wymiar6w prawego przedsionka, prawej
komory oraz naczyn z nimi powigzanych na podstawie echokardiografii.

W analizie metoda Dopplera nie stwierdzono przyspieszenia przeptywu przez
zastawki inne niz zastawka ptucna. Cisnienie w prawej komorze oszacowano u 22
pacjentéw, u ktorych niedomykalnos$¢ zastawki trojdzielnej pozwalata na wiarygodng
ocen¢ gradientu miedzy prawa komorg a prawym przedsionkiem. Wyniki badania
metoda Dopplera falag pulsacyjng i1 ciagla oraz obliczone warto$ci pochodne

przedstawiono w tabeli ponize;j.
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Srednia SD Mediana Min. — Max.
MV E v max (m/s) 0,82 0,19 0,83 0,44 - 1,24
MV A v max (m/s) 0,53 0,15 0,50 0,27 - 0,86
AV v max (m/s) 1,13 0,28 1,02 0,65 2,14
TV E v max (m/s) 0,62 0,15 0,60 0,37 - 1,06
TV A v max (m/s) 0,46 0,17 0,40 0,24 0,97
Tl v max (m/s) 2,42 0,24 2,46 1,99 — 2,87
RVSP z T1 (mmHg) 28,48 5,49 28,73 19— 39,59
PV v max (m/s) 1,69 0,52 1,60 0,98 — 3,25
PV PG (mmHg) 12,50 8,17 10,24 3,84 — 42,25
Pl v max (m/s) 1,78 0,29 1,75 1,26 — 2,4
Pl v end (m/s) 0,78 0,29 0,73 0,26 — 1,56
PAMP (mmHg) 12,93 417 12,25 6,35 — 23,04
PADP (mmHg) 7,90 2,21 7,19 5,27 — 14,73
Pl vew (cm) 0,54 0,33 0,42 0,14 - 1,56
P1 dtugos¢ (cm) 2,96 1,09 2,95 1-6,06

Tabela 23. Zestawienie parametrow echokardiografii metoda Dopplera.

Istotnym parametrem oceny odleglego wyniku leczenia zwezenia zastawki
phucnej szczegolnie wazna jest wielko$¢ gradientu cisnienia przez tg zastawke. Ponizej
przedstawiono histogram obrazujacy rozktad tego parametru w grupie badanej
(Rysunek 29). Osiaggnigcie w bezposrednim lub wczesnym okresie po zabiegu dobrego
wyniku leczenia zapewniato trwaty efekt w okresie obserwacji dlugoterminowe;.
Jedynie u dwoch (4%) pacjentow utrzymywat si¢ gradient resztkowy, nieznacznie
przekraczajac warto$¢ progowa tagodnego zwezenia zastawki ptucnej (36 mmHg —
zaznaczono na wykresie niebieska linig). Ponadto, z doktadniejszej analizy obrazu
dopplerowskiego wynika, ze u obojga pacjentdow przewaza komponenta zwegzenia
podzastawkowego (zwezenia drogi wyptywu z prawej komory), trwale utrzymujace si¢
mimo stosowania propranololu w okresie po zabiegu. Pacjenci ci majacy w chwili
zabiegu 24,9 1 44,1 lata byli statystycznie istotnie starsi od pozostalej grupy — mediany
wieku wynosity odpowiednio 34,5 lat oraz 3,1 lat (0,01 — 59,95) (p = 0,049). Réznica
wieku byla istotna réwniez podczas badania koncowego 47,1 lat (42,2 1 52,0) vs 19,6
lat (6,37 — 62,9) (p = 0,034). Poniewaz tagodne zwezenie zastawki tetnicy plucnej nie

stanowi wskazania do leczenia, pacjenci nie byli do niego kwalifikowani.
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Rysunek 29. Histogram wartosci gradientu koncowego przez zastawke tetnicy ptucnej, niebieska linig przerywana
zaznaczono 36 mmHg — punkt odciecia dla rozpoznania tagodnego zwe¢zenia zastawki tetnicy plucne;.
Najczesciej stwierdzang niedomykalnos$cig byta niedomykalno$¢ zastawki
tetnicy plucnej, ktora w roznym stopniu wystepowata u wszystkich badanych. Druga w
kolejnosci wystepowania byla niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej, wystepujaca u
blisko polowy pacjentow. Szczegdétowy rozklad odsetkowy niedomykalnosci

poszczeg6lny zastawek przedstawiono w tabeli ponizej.

Stopien niedomykalnosci (n, odsetek)
Zastawka brak tagodna umiarkowana ciezka
mitralna 47 (84%) 9 (16%) 0 (0%) 0 (0%)
aortalna 51 (91%) 5 (9%) 0 (0%) 0 (0%)
tréjdzielna 29 (52%) 25 (45%) 2 (4%) 0 (0%)
ptucna 0 (0%) 22 (39%) 26 (46%) 8 (14%)

Tabela 24. Czgsto$¢ wystgpowania niedomykalnos$ci poszczegdlnych zastawek wg stopnia.

Na podstawie oceny poétilosciowej niedomykalnos$¢ zastawki tetnicy plucnej w
badaniu kolorowym Dopplerem w stopniu tagodnym wystgpowata u 39%,
umiarkowanym u 46%, a ciezkim u 14% pacjentow, co graficznie przedstawiono
ponizej. Szeroko$¢ talii fali niedomykalnosci (PI vew) wynosita 0,42cm (0,14 — 1,56)
iu 22% byta ona ponizej 0,3cm, u 44% miescila si¢ w zakresie 0,3 — 0,6cm, a u 33%
przekraczata 0,6cm. Szczegdtowy histogram rozktadu tego parametru przedstawiono

na Rysunku 30.

cigzka: 14,3%

tagodna
39,3%

umiarkowana
46,4%

Rysunek 30. Rozktad odsetkowy pacjentow na podstawie stopnia niedomykalnosci PV (po lewej) oraz histogram
szerokosci talii fali niedomykalno$ci PV (po prawe;j).
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Nieprawidlowy, wsteczny przeplyw w pniu tetnicy plucnej, a czasem i w
gateziach, obserwuje si¢ w przypadku istotnej niedomykalnosci zastawki phucne;.
Nalezy to jednak réznicowac ze skurczowym przeplywem wirowym w pniu tetnicy
phucnej, jaki wystepuje w zwigzku z jej poszerzeniem. Czesto$¢ wystepowania takich

nieprawidlowych przeptywow przedstawiono w tabeli ponize;j.

Przeptyw Nieobecny Obecny
Wsteczny w MPA 25 (50%) 25 (50%)
Wsteczny w RPA 39 (80%) 10 (20%)
Wsteczny w LPA 38 (79%) 10 (21%)
Wirowy w MPA 34 (76%) 11 (24%)

Tabela 25. Liczebno$¢ i czgstos¢ wystepowania wstecznego i wirowego przeptywu w tetnicy ptucnej i jej gateziach.

5.5. Analiza porownawcza wynikow obserwacji dlugoterminowe;j

5.5.1. Szmer rozkurczowy a parametry echokardiograficzne

W badaniu koncowym szmer rozkurczowy stwierdzono u 21 (37%) pacjentow.
Stwierdzono tym czgstsze wystepowanie szmeru rozkurczowego im wigksze bylo
nasilenie niedomykalnosci zastawki t¢tnicy ptucnej. Nasilenie PI wyrazono zarowno w
potilosciowej skali stopniowej (p = 0,039), szerokosci talii fali niedomykalnos$ci
(p = 0,008), obecnosci wstecznego przeplywu w tetnicy ptucnej (p = 0,002) i predkosci
koncowo-rozkurczowej fali niedomykalnosci (PI v end, p = 0,011). Odwrotna
zalezno$¢ tego ostatniego parametru wynika z faktu, ze wigksza fala niedomykalnos$ci
powoduje szybsze wyrownywanie ci$nien miedzy PA i RV w rozkurczu i w efekcie

mniejsza predkos¢ koncowa fali niedomykalnosci.
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A. stopien niedomykalnosci PV B. szerokosc¢ tali Pl
ciezka Pl v.c. 20,6cm
l I
umiarkowana Pl v.c. 20,3cm; Pl v.c. < 0,6cm
[
| |
tagodna Pl v.c.<0,3cm
C. predkos¢ koncowo-rozkurczowa Pl D. obecnos¢ przeptywu wstecznego w MPA
Pl vend 2 0,9cm przeptyw wsteczny w MPA - obecny
Pl vend 2 0,6cm; Pl v.c. < 0,9cm przeptyw wsteczny w MPA - nieobecny

l

Pl vend < 0,6cm
‘ I szmer rozkurczowy: :obecny, nie obecny

Rysunek 31. Czesto$¢ wystepowania szmeru rozkurczowego w zalezno$ci wybranych parametrow
echokardiograficznych.
A. wielkoséci niedomykalnosci zastawki te¢tnicy ptucnej wyrazonej w skali stopniowej, B. szerokosci talii fali
niedomykalnosci, C. predkosci koncowo-rozkurczowej fali zwrotnej przez zastawke tetnicy plucnej, D.
wystepowania rozkurczowego przeptywu wstecznego w pniu tetnicy ptucnej.

Obecnos¢ szmeru rozkurczowego wigzala si¢ réwniez z poszerzeniem pnia
tetnicy ptucnej (p = 0,019), co ustalono w oparciu o wymiar tetnicy plucnej wyrazony
jako z-score. W podgrupie bez szmeru S$redni z-score wymiaru MPA wynosit

0,66 = 0,65, a w podgrupie ze szmerem 1,85 £ 0,75.

5.5.2. RTG Kklatki piersiowej a parametry echokardiograficzne

Poszerzenie prawego zarysu sylwetki serca w badaniu RTG obserwowano
czesciej u pacjentOw z poszerzeniem wymiaru poprzecznego czgsci naptywowej prawej
komory (RVdl z-score). Nie stwierdzono istotnej zalezno$ci poszerzenia prawego
zarysu sylwetki serca od pozostatych parametréow echokardiograficznych. Wartos¢
indeksu sercowego (CI) byta tym wigksza, im wigksze byly znormalizowane wymiary
prawego przedsionka — poprzeczny, podluzny oraz jego powierzchnia. Sila tych
korelacji dla pierwszych dwdch parametrow byta staba, a w stosunku do powierzchni
RA —umiarkowana. Stwierdzono réwniez istotng statystycznie stabg dodatnig korelacje
miedzy wyktadnikami nadwagi (znormalizowanymi warto$ciami wagi i BMI) a CI. W
analizie wieloczynnikowej, uwzgledniajac nadwage, zalezno$¢ migdzy CI a

wymiarami przedsionka w badanej grupie utrzymywata si¢. Ponizej w formie
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tabelarycznej przedstawiono wspotczynniki korelacji r i wartosci p dla powyzej

opisanych zalezno$ci dotyczacych obrazu RTG (Tabela 26).

Wspotczynnik korelacji r p
RA wymiar poprzeczny (z-score) 0,420 0,006
RA wymiar podiuzny (z-score) 0,592 < 0,001
RA powierzchnia (z-score) 0,629 < 0,001
Waga (z-score) 0,337 0,027
BMI (z-score) 0,481 0,001

Tabela 26. Wartosci wspolczynnika korelacji i istotnos$ci statystycznej p dla parametréw antropomorficznych i
echokardiograficznych korelujacych z indeksem sercowo-ptucnym w RTG.

Stwierdzono, iz pacjenci z poszerzonym cieniem pnia tetnicy plucnej mieli
istotnie  wigkszy znormalizowany wymiar t¢tnicy plucnej w  badaniu
echokardiograficznym (MPA z-score): 0,45 = 64 vs 2,00 £ 0,75 (p = 0,002). Ponadto
zalezno$¢ utrzymywata si¢ jesli poszerzenie tetnicy plucnej wyrazono w kategoriach
stopnia poszerzenia: normalna, poszerzona, tetniakowato poszerzona (p = 0,008), co

przedstawiono na rysunku ponizej (Rysunek 32).

cienn PAw RTG - prawidlowy

cien PAw RTG - poszerzony

I:\ MPA prawidlowa

I:\ MPA poszerzona

‘ ‘ | I:\ MPA tetniakowato poszerzona

Rysunek 32. Zalezno$¢ poszerzenia cienia t¢tnicy ptucnej w RTG i jej poszerzenia w badaniu ECHO.

5.5.3. Badanie elektrokardiograficzne

W analizie poréwnawczej nie stwierdzono istotnych korelacji miedzy zapisem
elektrokardiograficznym a parametrami echokardiograficznymi oraz innymi

zmiennymi w badaniu koncowym.

5.5.4. Gradient przez zastawke tetnicy plucnej

Dokonano analizy zalezno$ci migdzy koncowym gradientem przez zastawke
tetnicy plucnej a czynnikami potencjalnie mogacymi mie¢ na niego wpltyw. Po
wykluczeniu z analizy pacjentdéw z utrzymujacym si¢ zwezeniem podzastawkowym
(zaznaczono kolorem czerwonym), nie stwierdzono korelacji miedzy wiekiem pacjenta
w chwili wykonania zabiegu a koncowym gradientem przez zastawke tetnicy plucnej
(p = 0,376). Czas obserwacji, czyli okres, jaki uplynal od zabiegu do koncowego

pomiaru, nie mial wptywu na wielkos$¢ gradientu (p = 0,243). Na gradient koncowy nie
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miata rowniez wpltywu warto$¢ rzeczywista, ani znormalizowana (z-score) wagi,

wzrostu, BMI pacjenta w chwili zabiegu.
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Rysunek 33. Zaleznosé koncowego gradientu przez PV od wicku pacjenta w chwili zabiegu (po lewej) i czasu
obserwacji (po prawej), kolorem czerwonym zaznaczono pacjentow nie objetych analiza.

Po wykluczeniu dwoch przypadkéow z utrzymujacym sie gradientem
podzastawkowym, nie stwierdzono istotnej statystycznie zalezno$ci migdzy
wyjsciowym a koncowym gradientem przez zastawke tetnicy ptucnej (p = 0,128).
Rowniez wartos¢ gradientu w kontroli krotko i1 $rednioterminowej (do pieciu lat od
zabiegu) nie determinowala wartosci koncowej gradientu.

Na gradient koncowy nie miata wplywu morfologia zastawki tetnicy phlucnej
(prawidlowa, czy dysplastyczna, p = 0,639), warto$¢ znormalizowana wielkosci
pierscienia zastawki tetnicy plucnej (p = 0,147) w chwili zabiegu, ani wspotczynnik
wielkos$ci uzytego balonu do $rednicy pierScienia zastawki tetnicy ptucnej (BAR),

(p = 0,838).

5.5.5. Niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej

Wszystkie przypadki cigzkiej niedomykalnosci zastawki tetnicy plucnej
dotyczyty dzieci leczonych przed 6smym rokiem zycia (p = 0,035). Stwierdzono
réwniez, ze pacjenci mtodsi niz dwa lata w chwili zabiegu, mieli istotnie czesciej (81%
vs 52%) co najmniej umiarkowang niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej
(p = 0,047). Ponadto pacjenci w chwili zabiegu mtodsi niz dwa lata mieli istotnie
wieksza szerokos¢ talii fali niedomykalnosci: 0,58cm vs 0,40cm (p = 0,014), ilustruje

to Rysunek 34.
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Rysunek 34. Wiek wykonania pierwszego PBPV a szerokos¢ talii fali niedomykalnosci tetnicy ptucne;j.

Nie stwierdzono statystycznie istotnej zaleznosci miegdzy  stopniem
niedomykalno$ci zastawki tetnicy ptucnej, ani wielkoscig talii fali niedomykalno$ci w
badaniu koncowym a:

*  wyjsciowym gradientem przez zastawke, ani w ocenie echokardiograficznej,

ani cewnikowaniem serca;

e gradientem po plastyce, zard6wno Ww ocenie angiograficznej, jak i

echokardiograficzne;.

Natomiast pacjenci, u ktérych spadek gradientu szczytowego (w cewnikowaniu
serca) przekraczat 45 mmHg (n = 30) czgsciej (80% vs 42%) mieli co najmniej
umiarkowang niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej w badaniu koncowym
(p = 0,004) oraz wigkszg talie fali niedomykalnosci (0,6cm vs 0,4cm, p = 0,030).
Przedstawia to Rysunek 35.

Zmiana gradientu ponizej 45 mmHg Stopien niedomykalnosci:

| ‘ D fagodna

Zmiana gradientu ponad 45 mmHg

| ‘ ‘ l:’ umiarkowana / ciezka

Rysunek 35. Zaleznos$¢ stopnia PI w badaniu koncowym od spadku gradientu podczas balonoplastyki.

Wszyscy pacjenci z dysplastyczng zastawka tetnicy ptucnej (n = 17) mieli w
badaniu koncowym tali¢ fali niedomykalnosci wieksza niz 0,3cm, a réznica proporcji
(100% vs 70%) byta istotna statystycznie (p < 0,008). Przy wickszych szerokosciach
talii fali niedomykalnosci takiej zaleznos$ci nie obserwowano. Nie stwierdzono rowniez
zalezno$ci stopnia niedomykalnosci tetnicy phlucnej od wyjsciowej morfologii
zastawki.

W badanej grupie stosunek s$rednicy uzytego balonu do $rednicy pierscienia

zastawki tetnicy ptucnej (BAR) nie miata wptywu na stopien niedomykalnosci tetnicy
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phucnej (p = 0,29), ani na szerokos¢ talii fali niedomykalnosci (p = 0,68) w badaniu
koncowym.

Ciezka niedomykalno$¢ zastawki tetnicy ptucnej stwierdzono jedynie u 8 (14%)
pacjentdw - u wszystkich okres obserwacji od zabiegu wynosit co najmniej 10 lat.
Réznica w czgstosci wystepowania cigzkiej PI pomigdzy pacjentami obserwowanymi
krocej niz 1 ponad dekade (0% vs 17%) nie byla jednak znamienna (p = 0,181). Nie
wystepowala rowniez zalezno$¢ migdzy czasem obserwacji a szeroko$cig talii fali

niedomykalnosci (p = 0,242).

5.5.6. Konsekwencje niedomykalnosci zastawki tetnicy plucnej

Niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej powodujac  przecigzenie
objetosciowe prawej komory prowadzi do jej poszerzania, a w skrajnym przypadku —
rozstrzeni 1 dysfunkcji komory. Efekt ten w grupie koncowej znalazt statystyczne
potwierdzenie w wybranych parametrach oceny prawej komory (Tabela 27). Pacjenci
o wigkszym stopniu niedomykalno$ci zastawki tetnicy phucnej cechowali si¢
znamiennie wigkszymi warto$ciami powierzchni rozkurczowej i skurczowej, wymiaru
RV w m-mode oraz wymiaru proksymalnego RVOT mierzonego w osi diugiej
przymostkowej. RoOwniez szersza talia fali niedomykalno$ci wigzata si¢ ze znamiennie
wiekszymi wartosciami wymiaréw prawej komory: §rodkomorowego (RVd2), obu
powierzchni oraz RVOT mierzonego proksymalnie w osi dlugiej i dystalnie w osi
krotkiej. Wartosci p dla poszczegdlnych porownan przedstawiono w formie

tabelarycznej ponize;j.

Wymiar (z-score) Stopien PI Pl vew
RVd1 0,62 0,36
RVd2 0,17 < 0,001
RVd3 0,94 0,54
RVarea-d 0,03 < 0,001
RVarea-s 0,04 0,02
RVOT M-mode 0,03 0,13
RVOT Prox PLAX 0,03 0,02
RVOT Dist PSAX 0,44 0,05

Tabela 27. Wartosci p dla korelacji migdzy wymiarem prawej komory a stopniem i szerokoscia talii fali
niedomykalno$ci zastawki tetnicy ptucne;.

Ze stopniem nasilenia niedomykalnosci plucnej najlepiej korelowaty

rozkurczowy 1 skurczowy wymiar powierzchni prawej komory i wymiar drogi
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wyplywu z prawej komory mierzony w osi dhugiej, co poddano dalszej analizie.
Pacjenci z cigzka niedomykalno$cig zastawki tetnicy ptucnej mieli znamiennie wigksza
powierzchni¢ (znormalizowang) prawej komory w poréwnaniu do pozostalych
pacjentow zaro6wno w rozkurczu (p = 0,018), jak i skurczu (p = 0,017). W rozkurczu
wartosci z-score wynosily odpowiednio 1,65 + 0,84 vs 0,57 = 0,37, a w skurczu
2,51 +0,76 vs 1,45 £ 0,36.

Niedomykalno$¢ zastawki tetnicy phucnej powoduje roéwniez przecigzenie
objetosciowe duzych naczyn plucnych — pnia i galezi tetnicy ptucnej powodujac ich
poszerzenie. Znalazlo to potwierdzenie w danych echokardiograficznych grupy
badanej — warto$ci poziomu istotnosci statystycznej (p) dla poszczegdlnych zaleznos$ci

przedstawiono w formie tabelarycznej ponize;j.

Wymiar (z-score) Stopien PI Pl vew
MPA 0,103 0,016
RPA < 0,001 0,018
LPA 0,263 0,320

Tabela 28. Wartosci p dla korelacji miedzy znormalizowanym wymiarem tetnicy plucnej i jej galezi a wielkoscia
niedomykalno$ci mierzonej skala stopniowa i jako szeroko$¢ talii fali niedomykalnosci.

Pacjenci z szeroka talig fali niedomykalnosci (>0,6cm) mieli znamiennie
wiekszy wymiar znormalizowany pnia tetnicy ptucnej w poréwnaniu do pozostalych
pacjentow tj. odpowiednio 2,07 + 0,55 vs 0,60 = 0,71 (p = 0,005). Stosujac kategorie
do okreslenia stopnia poszerzenia tetnicy ptucnej zaleznos¢ byta rowniez znamienna

(0,016), co ilustruje ponizszy rysunek (Rysunek 36).

Szerokos¢ talii fali Pl < 0,3 cm

Szerokos¢ talii fali P10,3 — 0,6 cm \:’ horma

| | | | \:’ poszerzenie

Szerokos¢ talii fali Pl 20,6 cm

| | | \:’ tetniak

Rysunek 36. Zalezno$¢ migdzy wymiarem pnia tetnicy ptucnej — wg kategorii a szerokoscia tali fali PI.

Pacjenci z wigkszg niedomykalno$cia (zar6wno stopien, jak i szeroko$¢ talii fali
niedomykalnosci) mieli czesciej poszerzong prawa galaz tetnicy ptucnej. Poszerzenie
lewej galezi obserwowano u wigkszos$ci pacjentow niezaleznie od stopnia czy

szeroko$ci talii fali niedomykalnosci.
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W badaniu echokardiograficznym metoda Dopplera przeptyw wsteczny w pniu
tetnicy plucnej zarejestrowano u potowy badanych. Czesto$¢ wystepowania tego
objawu byta powigzana z niedomykalnoscig zastawki te¢tnicy plucnej w sposob
znamienny (dla obu sposobow oceny p < 0,001), co graficznie przedstawiono na
Rysunku 37.A. i Rysunku 37.B. Przeptyw wsteczny w galeziach tetnicy phucnej
$wiadczy o cigzkiej niedomykalnosci zastawki i zalezno$¢ ta znalazta potwierdzenie w
zgromadzonych danych zar6wno w odniesieniu do prawej (p = 0,001), jak 1 lewej
(p = 0,008) galezi. Zaleznos¢ ta w odniesieniu do prawej gatezi przedstawiono na

Rysunku 37.C.

A. przeptyw wsteczny w MPA a stopien PI B. przeptyw wsteczny w MPA a Pl vew

ioh calnodai - cieski
Stopien niedomykalnosci - cigzki | Szerokosé talii fali Pl = 0,6 cm

Stopien niedomykalnosci - umiarkowany Szeroko$é talii fali P 0,3 — 0,6 cm

Stopien niedomykalnosci - fagodny Szerokosé talii fali Pl < 0,3 cm

C. przeplyw wsteczny w RPA a Pl vew

Szerokos¢ talii fali Pl 2 0,6 cm

Szeroko$c¢ talii fali PI 0,3 — 0,6 cm przeptyw wsteczny

‘ | ‘ \:\ nieobecny

Szerokos¢ talii fali PI < 0,3 cm

‘ ‘ \:\ obecny

Rysunek 37. Wystepowanie przeptywu wstecznego tetnicy ptucne;j.

A. przeplyw wsteczny w pniu tetnicy plucnej w zaleznos$ci od stopnia PI, B. przeptyw wsteczny w pniu tetnicy
ptucnej w zaleznosci od szerokosci talii fali PI, C. przeptyw wsteczny prawej gatezi tetnicy ptucnej w zaleznosei od
szerokosci talii fali niedomykalnos$ci.

W przypadku obecnosci wstecznego przeptywu w pniu tetnicy plucnej jej
wymiar, wyrazony jako MPA z-score, byl szerszy w poréwnaniu do pacjentow bez

wstecznego przeptywu 2,00 £ 0,64 vs 0,50 £ 74 (p = 0,002).
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Rysunek 38. Zalezno§¢ znormalizowanego wymiaru tetnicy plucnej (MPA z-score) od obecnosci wstecznego
przeptywu w pniu tetnicy phucnej.

W podgrupie z obecnym przeplywem wirowym w tetnicy plucnej stwierdzono
istotnie wigkszy wymiar znormalizowany pnia tetnicy ptucnej (MPA z-score) —
2,84+ 0,75 vs 0,77 £ 0,61 (p = 0,001) oraz lewej gatezi tetnicy ptucnej (LPA z-score)
—3,15+£1,32vs 2,00+ 0,43 (p=10,027). Przedstawia to Rysunek 39. Podobng zalezno$¢
stwierdzono dla znormalizowanego wymiaru dystalnego RVOT - 0,55 + 0,94
vs -1,23 £ 0,39 (p < 0,001).

przeptyw wirowy i
1
1

>

nieobecny

przeptyw wirowy

obecny

11,00 1000 11,00 12,00 [3,00

Rysunek 39. Zalezno$é znormalizowanego wymiaru pnia tetnicy phucnej od obecnosci wirowego przeptywu w pniu
tetnicy plucnej.

U pacjentéw z tagodng niedomykalnos$cig t¢tnicy ptucnej nieprawidtowy ruch
przegrody migdzykomorowej w m-mode wystgpowat sporadycznie (9%) — istotnie
rzadziej w poréwnaniu do ruchu prawidtowego (p < 0,001). W tej podgrupie rowniez
rozkurczowy indeks ekscentrycznosci lewej komory Eci powyzej 1,25, tj. znacznie
podwyzszony, wystepowat istotnie rzadziej niz Eci ponizej 1,25. W przypadku
pozostatych stopni niedomykalnosci nie stwierdzono statystycznie istotnych roznic w

nieprawidlowym ruchu IVS ani Eci, co w formie tabelarycznej przedstawiono ponize;.

Pl Nieprawidtowy Prawidiowy 0]

tagodna 2 (9%) 20 (91%) < 0,001
Umiarkowana 12 (54%) 14 (46%) 0,695
Ciezka 2 (25%) 6 (75%) 0,157

Tabela 29. Poréwnanie liczebno$ci podgrup w zaleznos$ci stopnia PI i ruchu przegrody migdzy komorowe;.
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Pl Eci > 1,25 Eci<1,25 p
tagodna 1(7%) 14 (93%) < 0,001
Umiarkowana 8 (31%) 18 (69%) 0,083
Ciezka 3(37%) 5 (63%) 1,00

Tabela 30. Poréwnanie liczebnosci podgrup w zaleznosci stopnia PI i kategorii indeksu ekscentrycznosci lewej
komory (Eci).

5.6. Badanie serca metodq rezonansu magnetycznego

W badaniu echokardiograficznym stwierdzono niedomykalnos¢ zastawki tetnicy
phlucnej w stopniu umiarkowanym u 26 pacjentdw oraz cigzka u 8 pacjentow. Do
badania MRI zostala zakwalifikowana losowo wybrana potowa pacjentow z
umiarkowang niedomykalnos$cia tetnicy ptucnej (n = 13) oraz wszyscy z cigzka
niedomykalno$cig (n = 8). W ten sposdb do badania MRI zostato zakwalifikowanych
dwudziestu jeden pacjentow.

Trzynastu pacjentow z umiarkowang niedomykalnos$ciag wylosowanych do badania
MRI nie réznito si¢ istotnie od pozostalych trzynastu wzgledem podstawowych
analizowanych parametrow, tj. ptci (p = 0,234), wieku w chwili PBPV (p = 0,801),
wielkosci pierscienia zastawki (p = 0,798), BAR (p =0,702), gradientu przed zabiegiem
(p = 0,511), bezposrednio po (p = 0,687) ani w badaniu koncowym (p = 0,960), czasu
obserwacji (p = 0,448) oraz wieku w dniu badania (p = 0,613), co potwierdza losowos¢
kwalifikacji tej podgrupy. Jedna pacjentka z ciezka niedomykalnos$cig zastawki plucnej
miala zaimplanotowany coil do PDA. Byto to zrédlem artefaktéw i uniemozliwito
wykonanie oceny przepltywdw w tetnicy ptucnej i gatgziach, co uniemozliwito ocene
stopnia ci¢zkosci niedomykalno$ci ta metoda. Ponizej, w dwodch tabelach,

przedstawiono wyniki badania MRI.
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n | Srednia SD Mediana Min. - Max.
Czas od PBPV (lat) 21 16,7 3,1 16,3 10,3 -21,3
Wiek (lat) 21| 2223 7,16 22,0 10,6 — 45,5
BSA (m2) 21 1,71 0,34 1,7 0,6-23
RVIT (cm) 21 4,58 0,45 4,7 35-5.2
RVOT (cm) 17 | 2,82 0,39 2,8 2-35
RVEF (%) 20 | 548 6,09 54,5 42 — 68
RVEDV (ml) 20 | 201,25 66,85 207,0 45— 306
RVESV (ml) 20 | 92,65 34,69 91,5 15 — 142
RVSV (ml) 20 | 1084 34,91 106,5 31-172
RVEDVI (ml/m2) 20 | 119,04 29,03 114,0 76,4 - 177,9
RVESVI (ml/m2) 20 | 53,61 17,35 54,1 25-85,5
RVSVI (ml/m2) 20 | 63,35 15,29 58,7 46,8 — 100
RVEDV (z) 19 | 2,07 1,94 1,4 -1-62
RVEDVI (z) 19 | 2,76 2,09 1,9 0,1-6,7
RAA (cm2) 18 | 17,83 4,67 18,0 8 —27
MPA (mm) 20 | 34,1 6,99 34,0 22 — 49
LPA (mm) 19 | 18,05 3,01 18,0 12 - 24
RPA (mm) 20 | 16,95 3,02 16,5 12-25
MPA v max (m/s) 20 | 155,25 53, 143,5 98 — 323
MPA FV (ml) 20 | 94,55 31,01 99,5 13 -139
MPA NFV (ml) 20 | 76,2 27,24 66,0 9-132
PI RV (ml) 20 | 183 16,4 13,0 1-58
Pl RF (%) 20 | 19,0 13,76 15,0 2-47
MPA AF (I/min) 20 | 5,55 1,9 5,8 0,9-10,1

Tabela 31. Wyniki badania MRI serca, parametry dotyczace prawej komory.
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n (%)
Grupa wiekowa 21 (100%)
dzieci 7 (33%)
dorosli 14 (67%)
Pte¢ 21 (100%)
kobiety 11 (52%)
mezczyzni 10 (48%)
RAA 21 (100%)
norma 14 (67%)
nieznacznie poszerzone 3 (14%)
poszerzony 4 (19%)
RVIT 21 (100%)
norma 4 (19%)
nieznacznie poszerzona 6 (29%)
poszerzona 11 (52%)
RVOT 18 (86%)
norma 5 (28%)
nieznacznie poszerzona 4 (22%)
poszerzona 9 (50%)
RVEDVI 20 (95%)
norma 10 (50%)
poszerzona 6 (30%)
operacyjna 4 (20%)
RVESVI 20 (95%)
norma 11 (55%)
poszerzona 6 (30%)
operacyjna 3 (15%)
RVSVI 20 (95%)
norma 15 (75%)
powiekszony 5 (25%)
MPA 21 (100%)
norma 5 (24%)
poszerzona 14 (67%)
znacznie poszerzona 2 (10%)
LPA 21 (100%)
norma 9 (43%)
poszerzona 12 (57%)
RPA 21 (100%)
norma 13 (62%)
poszerzona 8 (38%)
PI RV 20 (95%)
tagodna 14 (70%)
umiarkowana 3 (15%)
ciezka 3 (15%)
PI RF 20 (70%)
tagodna 12 (60%)
umiarkowana 6 (30%)
ciezka 2 (10%)

Tabela 32. Wyniki badania MRI serca.



Sposrod pacjentdw, u ktérych wykonano badanie MRI, dwie trzecie stanowili
dorosli, a w grupie wiekowej dzieci przewazali nastolatkowie, najmlodszy pacjent
liczyt 10 lat. Proporcja ptci wykazywata niewielka przewage kobiet (52% : 48%). U
wiekszosci (72%) wymiar prawego przedsionka byt prawidlowy. Naptywowa czes$¢
prawej komory byta poszerzona u 83%, a odptywowa u 73%. Zindeksowana objetosc¢
prawej komory w rozkurczu wynosita 119,04 + 29,03 ml/m” i byta powigkszona u 50%
pacjentow. Zindeksowana objeto$¢ prawej komory w skurczu wynosita 53,61 + 17,35
ml/m” i byla powickszona u 45% pacjentéw. U czterech pacjentow rozkurczowa
objeto$é prawej komory zindeksowana do BSA (RVEDVI) przekraczata 150ml/m?,
czyli warto$¢ uwazang za kryterium kwalifikacji do reoperacji pacjentow uprzednio
operowanych z powodu tetralogii Fallota. Poszerzona tetnice ptucng miato trzy czwarte
pacjentdow, z czego dwoch znacznie. U wszystkich pacjentdow wymiary gatezi tetnicy
phucnej miescity si¢ w normie. Frakcja wyrzutowa prawej komory u wszystkich
pacjentow byta prawidtowa. Frakcja niedomykalnos$ci zastawki tetnicy phucnej
wynosita $rednio 19% (2% — 47%). Na podstawie frakcji niedomykalnosci u 60%
stwierdzono tagodng, u 30% umiarkowang a u 10% (2 pacjentow) cigzka
niedomykalnos$¢ zastawki tetnicy ptucne;.

W analizie poréwnawczej stwierdzono istotng réznicg w wielkosci frakcji
niedomykalnosci tetnicy w badaniu MRI w zaleznosci od cigzko$ci niedomykalno$ci
zastawki tetnicy ptucnej w badaniu echokardiograficznym. Pacjenci z umiarkowang
niedomykalnoscia w ocenie echokardiograficznej mieli $rednig warto§¢ PI RF w
badaniu MRI wynoszaca 11,5 + 5,5%, podczas gdy pacjenci z ciezka 33,3 = 10,3%
(p <0,001).

Istniala  potwierdzona  statystycznie zgodno$¢ migdzy  cigzkoscia
niedomykalnosci w klasyfikacji wg echokardiografii i wg MRI (p = 0,048), jednak
ocena echokardiograficzna wykazywata tendencje do zawyzania, co przedstawiono na
Rysunku 40. Sposréod 13 pacjentdow, u ktorych w badaniu echokardiograficznym
stwierdzono umiarkowang niedomykalnos$¢ zastawki tetnicy plucnej, w badaniu MRI
potwierdzono ten stopien niedomykalnosci jedynie u trzech (23%) pacjentow. U
pozostatych dziesigciu (77%) badanie MRI wskazato na niedomykalno$¢ tagodng. U
pacjentéw z ciezka niedomykalno$cig w ocenie echokardiograficznej u dwoch (29%)
potwierdzono ten stopien niedomykalno$ci w badaniu MRI, natomiast u trzech

stwierdzono niedomykalno$¢ umiarkowang (43%) i dwoch (29%) tagodna.
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Rysunek 40. Schemat zaleznosci migdzy ciezkoscig niedomykalnosci tgtnicy ptucnej w ocenie echokardiograficznej
i MRI

Stwierdzono roéwniez wystepowanie silnej dodatniej korelacji miedzy
wielkoscig talii fali niedomykalno$ci zastawki tetnicy ptucnej ocenianej w badaniu
echokardiograficznym a frakcja niedomykalnosci (MPA RF) w ocenie badaniem MRI:
r=0,717 (p <0,001).
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Rysunek 41. Zalezno$¢ migdzy szerokoscia fali niedomykalnoéci tgtnicy ptucnej w badaniu echokardiograficznym
a frakcja niedomykalnos$ci w MRI.

5.7. Proba wysilkowa na biezni ruchomej

U 45 pacjentdow wykonano probe wysitkowa na biezni ruchomej wg protokotu

Bruce’a. Powodem odstgpienia od badania u pozostatych 11 pacjentow byly
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towarzyszace obcigzenia kardiologiczne inne, niz stan zwigzany ze zwezeniem tetnicy
ptucnej i jej leczeniem (3 pacjentdow), ciezkie uposledzenie rozwoju (5), ortopedyczne
(2), infekcja (1). Pacjenci ci zostali szczegblowo scharakteryzowani w Tabeli Al,
zamieszczonej w aneksie. U 6 pacjentow, u ktorych wykonano probe wysitkowa,
stwierdzono obecno$¢ obcigzen nie zwigzanych z analizowang wadg serca, a majacych
istotny wptyw na obnizenie oceny wydolnosci fizycznej zastosowang metoda. Zostali
oni szczegdtowo scharakteryzowani w Tabeli A2, zamieszczonej w aneksie.
Szczegotowa charakterystyke parametrow ocenianych w probie wysitkowe;,
uzyskane wyniki z podziatem na kategorie oraz wystgpowanie zmian w EKG podczas

wysitku przedstawiono w Tabelach 33 i1 34.
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Parametr n | Srednia | SD | Mediana Min. — Max.
Wiek ogétem (lat) 45| 21,89 | 943 20,47 6,76 — 48,37
Wiek dzieci (lat) 17 | 13,60 | 3,12 13,16 6,76 — 17,73
Wiek dorosli (lat) 28 | 26,93 | 8,34 24,01 19,24 — 48,37
Wiek chtopcy (lat) 5 | 14,94 1,77 15,44 11,91 - 16,58
Wiek dziewczeta (lat) 12| 13,05 | 3,45 13,07 6,76 — 17,73
Wiek mezczyzni (lat) 25| 27,96 9,31 15,00 19,5 — 48,37
Wiek kobiety (lat) 23| 2573 | 7,25 13,00 19,24 — 41,79
HR poczatkowa (sek ™) 45| 94,78 | 16,83 | 92,00 65— 130
HR maksymalna (sek™) 45| 188,53 | 11,97 | 189,00 161 — 210
HR procent limitu (%) 45 83 5,65 95 107 - 95
SBP poczatkowe (mmHg) 45| 128,00 | 18,74 | 129,00 98 — 181
DBP poczatkowe (mmHg) 45| 74,96 | 12,68 | 77,00 42 - 102
SBP maksymalne (mmHg) 45| 160,29 | 26,45 | 159,00 96 — 231
DBP maksymalne (mmHg) 45| 76,78 | 17,42 | 77,00 53 — 135
SBP maksymalne (z-score) 45| 0,30 1,43 -0,05 -2,55 — 4,36
DBP maksymalne (z-score) 45| 0,97 1,56 0,71 1,17 -7,38
HR 1min odpoczynku (sek™) 45 148 2,19 150 104 — 191
HR 5min odpoczynku (sek ™) 45 111 1,27 109 78 — 154
SBP 1min odpoczynku (mmHg) | 45 145 1,76 143 82 — 208
DBP 1min odpoczynku (mmHg) | 45 66 0,16 65 36 —135
SBP 5min odpoczynku (mmHg) | 43 133 0,65 130 57 — 192
DBP 5min odpoczynku (mmHg) | 43 67 0,95 67 41 - 92
Czas trwania wysitku (min) 45| 10,86 | 20,35 | 10,72 6,28 — 15,42
Czas trwania wysitku (z-score) 17 0,45 16,44 0,61 -2,23-3,06
METs — wszyscy (kcal*kg™ *h™) [ 45| 1139 | 24,63 | 11,30 74-153
METs — odsetek 28 100 17,25 96 70 - 137
METs — dorosli (z-score) 28 | -0,05 | 25,95 -0,17 -1,61-1,25
Wskaznik wydolnosci fizycznej 45 0.14 13.98 018 2923-3.06
(z-score) ’ ’ ’ ’ ’

Tabela 33. Charakterystyka parametréw ocenianych w probie wysitkowe;.

Przedstawiony na ponizszym histogramie (Rysunek 42) wskaznik wydolno$ci

fizycznej (z-score) dla calej przebadanej grupy charakteryzowal si¢ rozktadem

normalnym, $rednig 0,14 + 0,95 i nie ro6znit si¢ w sposob istotny statystycznie od

populacji normalne;.
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Rysunek 42. Histogram przedstawiajacy rozktad wskaznika wydolnosci fizyczne;j.

Wskaznik wydolno$ci fizycznej nie zalezat od wieku pacjenta, co dowodzi
skuteczno$ci przyjetej metody normalizacji. Zalezat natomiast od nadwagi —
stwierdzono slabg, ale znamienng, ujemna korelacje migdzy wskaznikiem wydolnosci
a z-score dla wagi i BMI (odpowiednio r = -0,36, p = 0,014 i r = -0,32, p = 0,032), co
potwierdza negatywny efekt nadwagi na wydolno$¢ fizyczng. Nie stwierdzono
natomiast znamiennych zaleznos$ci wskaznika wydolno$ci fizycznej od parametréw
echokardiograficznych takich jak gradient przez zastawke tetnicy ptucnej (p = 0,473),
stopien niedomykalno$ci zastawki tetnicy ptucnej (p = 0,109), szerokos$¢ fali
niedomykalnosci zastawki tetnicy ptlucnej (p = 0,345), TAPSE (p = 0,294), FAC
(p = 0,168) ani ktoregokolwiek wymiaru prawej komory, réwniez po wylaczeniu z

analizy pacjentow z obcigzeniami dodatkowymi wptywajacymi na wydolnos¢ fizyczng.

94



Jarostaw Meyer - Szary

Parametr, kategoria | n (%)
Préba wysitkowa

wykonano 45 (80%)

odstgpiono 11 (20%)
Przyczyna zakonczenia

zmeczenie 34 (76%)

bdl nég 8 (18%)

dusznosc¢ 1(2%)

zawroty gtowy 1(2%)

inne 1(2%)
Przyrost HR

prawidtowy | 45 (100%)
HR redukcja w odpoczynku

szybka 1(2%)

wolna 2 (4%)
Zmiany w EKG

AVB | stopnia 1(2%)

SVPB 3 (7%)
SBP maksymaine

hipotensja 2 (4%)

hipertensja 5(11%)

SBP redukcja w odpoczynku

szybka | 2 (5%)
Czas trwania wysitku (dzieci)
znacznie obnizony 1 (6%)
obnizony 1 (6%)
ponizej przecietnej 2 (12%)
normalny 5 (29%)
powyzej przecietnej 6 (35%)
wybitny 2 (12%)
METs — procent spodziewanego (dorosli)
ponizej spodziewanego 3 (11%)
normalny 20 (71%)
powyzej spodziewanego | 5 (18%)
METs z-score (dorosli)
obnizony 1 (4%)
ponizej przecietnej 3 (11%)
normalny 20 (71%)
powyzej przecietnej 3 (11%)
bardzo dobry 1 (4%)

Wydolnos¢ fizyczna (wszyscy)

znacznie obnizona 1(2%)
obnizona 2 (4%)
ponizej przecietnej 5(11%)
normalna 25 (56%)
powyzej przecietnej 9 (20%)
bardzo dobra 1(2%)
wybitna 2 (4%)

Wydolnos¢ fizyczna (wszyscy)

obnizona (tacznie)

| 8 (18%)

Tabela 34. Uzyskane wyniki proby wysitkowej z podziatem na kategorie.
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Obnizenie wydolnos$ci fizycznej stwierdzono u 8 pacjentow (18%) — u pigciu
bylo obnizone nieznacznie, a trzech znacznie. Pacjenci, u ktoérych nie stwierdzono
obcigzen dodatkowych wplywajacych na wydolno$¢ fizyczng, w przewazajacej
wiekszosci mieli prawidtowa wydolnos¢ — proporcja wynosita 36/39 (92%). Pacjenci z
obcigzeniami dodatkowymi wptywajacymi na wydolnos¢ fizyczng (opisani w aneksie)
mieli w wiekszosci obnizong wydolnos$¢ fizyczng (5/6 — 83%). Efekt tej zaleznos$ci byt
istotny w odniesieniu do wskaznika wydolnosci fizycznej (p < 0,001), jak i kategorii
wydolnosci (prawidtowa lub obnizona), co przedstawiono ponizej, (p < 0,001).

bez obcigzen dodatkowych

[ ‘ ‘ D wydolnos¢ fizyczna prawidtowa

z obcigzeniami dodatkowymi

‘ ‘ ‘ D wydolnos¢ fizyczna obnizona

Rysunek 43. Wydolnos¢ fizyczna u pacjentow w podgrupie bez obcigzen i z obcigzeniami obnizajacymi wydolnos¢.
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6. Dyskusja
1. Stan wyjsciowy i bezposrednie wyniki leczenia

Historia leczenia wrodzonego zwezenia zastawki plucnej siega lat
czterdziestych ubieglego stulecia, kiedy wykonano pierwszy zabieg kardiochirurgiczny
[225], wOowczas jeszcze bez wykorzystania krazenia pozaustrojowego. Pdzniejszy
rozw6j kardiochirurgii pozwolit osiaggna¢ bardzo dobre wyniki leczenia [30—
32,89,166,188,214]. Dalszy rozwo6j techniki i medycyny umozliwit od lat
osiemdziesigtych zmiang strategii postgpowania na leczenie maloinwazyjne metoda
PBPV. Z biegiem czasu stala si¢ ona metoda z wyboru o potwierdzonym
bezpieczenstwie 1 skutecznoSci w ocenie krotko 1 S$rednioterminowej
[112,114,115,132]. Od wprowadzenia tej metody leczenia uptynety trzy dekady, jednak
literatura dotyczaca dlugoterminowych (przekraczajacych $rednio dekadg) wynikdéw
pozostaje  zaskakujaco skapa [140,250]. Praca podsumowuje 1 analizuje
dlugoterminowe wyniki leczenia zastawkowego zwezenia tetnicy plucnej metoda
PBPV na podstawie grupy pozostajacej pod opieka Kliniki Kardiologii Dziecigcej i
Wad Wrodzonych Serca Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego.

Znaczna rozpicto§¢ wiekowa grupy badanej oraz wynikajace z tego
zréznicowanie pacjentow pod wzgledem wzrostu i wagi, stanowily pewne ograniczenie
w metodyce pracy, jednak zastosowanie normalizacji (z-score) pozwala w duzej mierze
zaradzi¢ temu problemowi. Jest to podejscie analogicznie do zastosowania siatek
centylowych. W poréwnaniu do innych metod korygowania pomiaru o wymiar ciala,
jak np. indeksowanie do BSA, normalizacja jest doktadniejsza [95] [75,233]. Dzigki
wiekszej doktadnosci oraz coraz lepszej dostgpnosci norm dla réznych parametrow,
jest coraz czesciej stosowana w echokardiografii dziecigcej 1 zostata uwzglgdniona w
ostatnich zaleceniach [116,157,172,232].

Analizowana grupa pacjentéow liczyta 84, w tym 50 pacjentow plci zenskiej
(60%). Stosunek kobiet do mezczyzn wynosit 1,5:1. W innych Zrédlach opisywano
grupy zar6wno o zroOwnowazonej proporcji plci, jak i z niewielkg przewaga plci
zenskiej [97] [23,151]. Mediana wieku wszystkich pacjentow poddanych leczeniu w
chwili zabiegu wynosita 5,0 lat (4 dni — 59,96 lat), a pozostajacych w kontroli do konca
4,0 roku zycia. Grupa ponad pigciuset pacjentdw opisana przez McCrindle w oparciu o

duzy, wieloosrodkowy rejestr obejmowata pacjentow wymagajacych leczenia w
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podobnym wieku tj. 3,7 lat (1 dzien — 55 lat) [165] 1 warto$¢ ta nie zmienia si¢
zasadniczo réwniez w pracach opublikowanych w ostatnich latach [23,97,104,106].
Cze$¢ prac opiera si¢ na grupach zdecydowanie mtodszych lub starszych pacjentow, co
wynika z rekrutacji do badania okreslonej grupy wiekowej np. noworodkowej [219]
lub pacjentow dorostych [149]. Odsetek pacjentow dorostych wynoszacy 23% (13
pacjentdw) jest spotykany rowniez w publikacjach innych o$rodkow, ktore rowniez
lecza pacjentéw bez rozgraniczenia wiekowego [106]. Zasadniczo jednak, jak wynika
z tej pracy oraz powyzej cytowanych, jezeli wrodzone zwezenie zastawki tetnicy
phucnej wymaga leczenia, to zwykle w mtodym wieku, tj. przed ok. 4 — 7 rokiem zycia.

Zgon pacjenta (n = 3), zmiana strategii leczenia na kardiochirurgiczne (n = 4)
oraz utrata kontaktu z pacjentem (n = 21) spowodowatly, ze szczegdtowe badanie
koncowe objeto 56 pacjentow. Odsetek pacjentoéw nie objetych koncowym badaniem
(ang. attrition rate) wynoszacy 27% wydaje si¢ dos¢ wysoki, jednak z uwagi na bardzo
dlugi czas obserwacji, jest w petni wytlumaczalny. Jest mato prawdopodobne, by to
istotnie wplyneto na wnioski opracowania, poniewaz pod wzgledem podstawowych
cech demograficznych i charakteryzujacych wade grupa koncowa nie roznita si¢ w
sposob istotny statystycznie od grupy wyjsciowe;.

Gtowng przyczyng skierowania pacjenta na  pierwsze badanie
echokardiograficzne byl szmer nad sercem. Jest on typowym objawem wad
zastawkowych i stanowi wazny element badania przesiewowego przed postawieniem
rozpoznania. W dniu zabiegu u 93% pacjentow stwierdzono szmer glosny (3/6) lub
bardzo glosny (4/6). Stwierdzony brak korelacji miedzy gtosnoscig szmeru a cigzkoscia
wady, czyli gradientem cis$nienia przez zastawke tetnicy ptucnej opisywano roéwniez
wcezesniej [52]. Moze to wynikaé ze zlozonosci zjawiska, jakim jest szmer. Jego
glo$nos¢ zalezy nie tylko od stopnia zwezenia i turbulencji przeptywu krwi, ale rowniez
od objetosci krwi ptynacej turbulentnie, wielkosci naczynia krwionosnego i grubosci
tkanki podskornej, a wigc od czynnikéw majacych wptyw na propagacje dzwicku w
tkance. Nie mozna réwniez pomingé subiektywnego charakteru oceny szmeru
[49,69,192].

U wigkszo$ci pacjentow (63%) rozpoznanie wady postawiono w okresie
noworodkowym, jednak jedynie nieliczni (7%) wymagali w tym okresie leczenia. U
pozostatych cigzkos¢ wady w dniu zabiegu okreslono na podstawie gradientu, jako

umiarkowang u 63%, a ciezka u 30%. Z wyjatkiem dwoch noworodkéw otrzymujacych
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prostaglandyne, w dniu zabiegu pacjenci byli w stanie ogélnym dobrym, bez jawnych
cech niewydolnosci krazenia.

Niekorzystny wplyw wad serca na rozwo6j dziecka jest znanym zjawiskiem,
dotyczy jednak cigezkich wad powodujacych niewydolnos¢ krazenia lub dtugotrwata,
nasilong sinice [6,168,196]. Zastawkowa stenoza plucna, z wyjatkiem postaci
krytycznej, przez dhugi czas nie powoduje objawow dekompensacji krazenia i nie
wpltywa na rozwdj dziecka. Zebrane dane antropometryczne w grupie badanej wskazuja
na prawidlowy rozwo6j dzieci po PBPV, o ile nie mieli istotnych obcigzen
wspotistniejacych. Oznacza to, ze wlasciwe leczenie tej wady, tj. na podstawie obecnie
obowigzujacych kryteriow, zapobiega zaistnieniu jej niekorzystnych efektow na rozwaj
dziecka.

Towarzyszace wady serca stwierdzono u 14% pacjentow (n = 8), w wigkszosci
ASD 11, z czego w 4 z 6 przypadkdéw bylo nieistotne hemodynamicznie i w wigkszo$ci
uleglo spontanicznemu zamknieciu. W badanej grupie dokonano skutecznego
zamknigcia ASD II u dwoch pacjentow oraz PDA u jednego w kilka lat po leczeniu
zwezenia tetnicy ptucnej. U noworodkéw i niemowlat takie wspotistnienie jest czgste,
co potwierdza praca Kovalchin [128]. W tej pracy ze wzgledu na wiek pacjentow 71%
z krytyczng i 10% z cigzka postacig wady mialo towarzyszacy PDA, a ASD II lub PFO
wystepowalo u odpowiednio 100% i 95% pacjentow. W innej grupie obejmujacej
niemowlg¢ta opisano 4% wspotwystepowania ASD II i 17% PDA [94]. Przypadki, w
ktérych konieczne byto leczenie, zarowno PS jaki i ASD II opisywano rzadko.
Ciekawym przyktadem jest przypadek konieczno$ci zamknigcia ASD II wkrotce po
leczeniu krytycznej stenozy plucnej z powodu cigzkiej desaturacji [186] oraz
porownanie leczenia tych dwoch wad u dorostych etapowo i jednoczasowo [167].

Jak opisano we wstepie, zwezenie zastawki ptucnej moze towarzyszy¢ pewnym
zespolom genetycznym. W grupie wyjsciowej zespot Noonan wystepowat w 9,6%
pacjentdw, co wynika z czgstego wystgpowania zwezenia zastawki plucnej w tym
zespole. Jest to odsetek poréwnywalny ze stwierdzonym w duzej kohorcie badanej
przez McCrindle, gdzie wynosit 5% [165]. Nie stwierdzono wystgpowania innych
zespolow genetycznych, poza jednym (1,2%) przypadkiem zespolu Williams, u
ktérego stwierdzono ex juvantibus istotng komponente nadzastawkowa zwegzenia i
skierowano do leczenia kardiochirurgicznego. Jakkolwiek u pacjentow z zespotem

Williams z nadzastawkowym zwegzeniem plucnym leczenie kardiochirurgiczne jest

99



metoda z wyboru, to opisano rowniez przypadki powodzenia metody interwencyjnej
[62].

Przed zabiegiem w badaniu echokardiograficznym $redni gradient przez
zastawke plucng wynosit 79 + 29 mmHg, jednak rozktad cechowal si¢ duza
prawoskos$noscia, a mediana tego parametru wynosita 67 mmHg (40 — 182 mmHg).
McCrindle dla catej badanej kohorty podal nieznacznie wyzszy gradient wyjsciowy —
74 £ 37 mmHg [165], podczas gdy autorzy prac jednoosrodkowych podawali wartosci
w podobnym zakresie tj. od 53 £ 35 mmHg do 89 + 36 mmHg lub 91 mmHg
(55 - 150 mmHg) [23,106,151].

Srednica piericienia zastawki tetnicy ptucnej wynosila $rednio 1,49 + 0,45cm
(0,65 — 2,41cm), co stanowi warto$¢ praktycznie identyczng do podanej w najwiekszej
dotychczas opublikowanej pracy wieloosrodkowej, gdzie wynosita ona 1,48 + 0,49cm
[165]. Na podstawie analizy z-score wielkos$ci pierscienia zastawki, ktory wynosit -
0,01 £ 0,75 (-1,5 — 1,2) stwierdzono, ze u zadnego z pacjentdw nie wystepowata
hipoplazja pierscienia zastawkowego, podobnie jak w wiekszosci innych prac
dotyczacych przedmiotu rozprawy [106]. Niedorozwd] pierScienia teoretycznie
wydawal si¢ stanowi¢ przeszkod¢ w osiagnieciu dobrego wyniku zabiegu. Wykazano
jednak, ze izolowany niedorozwdj pierscienia nie wigze si¢ z gorszym rokowaniem
[165,205], poniewaz pierScien zastawki plucnej wykazuje potencjal wzrostowy w
okresie dluzszej obserwacji [85,86,219]. Natomiast zmniejszenie wymiaru prawej
komory lub pierScienia zastawki trdjdzielnej (hipoplazja prawej komory) jest
czynnikiem istotnie gorszego rokowania [71].

Porownanie pomiaréw wielkosci pierscienia metoda echokardiograficzng i
angiograficzng wykazato bardzo dobra korelacj¢ wynikow migdzy tymi metodami
(r = 0,91). Podobng, bardzo wysoka zgodno$¢ (r = 0,93) wykazata analiza
przeprowadzona przez Marantez [159]. Zamienne uzywanie obu metod pomiaru przy
doborze rozmiaru balonu obarczone jest zatem nieduza rozbieznoscia.

W badanej grupie proporcja wymiaru cewnika balonowego do S$rednicy
pierScienia zastawki ptucnej (BAR) miescila si¢ w waskim przedziale 1,25 + 0,18.
Wynika to ze $cistego przestrzegania zalecen, by ta warto$§¢ miescita si¢ w optymalnym
zakresie 1,1 — 1,3 1 nie przekraczata wartosci 1,4 [197]. Taka charakterystyka BAR
moze thumaczy¢ brak opisywanej we wczesniejszych pracach korelacji migdzy BAR a

skuteczno$cig zabiegu i1 odsetkiem niedomykalnosci tetnicy phucnej [27,165,197].
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Pozniejsze prace, ktore powstaly juz w oparciu o ustalone standardy réwniez nie
obserwowaly istotnego wyptywu BAR na wynik zabiegu [94].

Przed zabiegiem maksymalne cis$nienie skurczowe w prawej komorze w
pomiarze bezposrednim podczas cewnikowania serca wynosito 90 mmHg
(53 — 217 mmHg), a po zabiegu 45 mmHg (25 — 141 mmHg). Zmiana byla istotna
statystycznie, co dowodzi skuteczno$ci procedury w redukcji cisnienia w RV, co
potwierdzaja inne prace, rowniez wieloosrodkowe na duzej grupie pacjentdw podajac
spadek ci$nienia w komorze z 92 + 35 mmHg do 52 + 24 mmHg [165].

Gradient szczytowy przez zastawke (peak-to-peak) spadl z wyjsciowego
73 mmHg (30 — 202 mmHg) do 24,5 mmHg (3 — 124 mmHg) po zabiegu, co bylo
zmiang istotng statystycznie. Rdznica przecigtnie wynosita 49 mmHg (7 — 139 mmHg).
McCrindle opisat spadek gradientu z 74 £ 37 mmHg do 29 + 22 mmHg [165]. Podobny
efekt bezposredni zabiegu dokumentujg inni autorzy [103,165,205,271].

W ocenie echokardiograficznej przeprowadzonej dzien po zabiegu mediana
gradientu wynosita 31 mmHg (13 — 122 mmHg). Zmiana gradientu w stosunku do
pomiaru przed zabiegiem byla znamienna wynoszac przecigtnie 40 mmHg
(0 — 90 mmHg). W materiale wlasnym odsetek pacjentéw z istotnym gradientem
resztkowym, tj. wynoszacym powyzej 36 mmHg (suboptymalny wynik leczenia), w
kontroli bezposredniej wynosit 36%, a w innych pracach warto$¢ ta wahala si¢ w
zakresie od 21% do 34% [9,94,98,165]. Podobnie jak w innych pracach, analiza w
podgrupach wykazata zalezno$¢ wielkosci gradientu resztkowego oraz odsetka
pacjentdw z suboptymalnym wynikiem bezposrednim od wyjsciowej ciezkosci wady i
obecnosci przerostu prawej komory powodujacego podzastawkowe zwezenie w drodze
wyplywu z prawej komory.

Na podstawie poréwnania wynikoOw pomiaru gradientu metoda dopplerowska i
bezposrednia podczas cewnikowania serca stwierdzono istnienie dodatniej korelacji (z
pogranicza umiarkowanej i silnej) zar6wno dla pomiaréw przed, jak i po zabiegu.
Mimo to, trudno jest Scisle przewidzie¢ gradient szczytowy w cewnikowaniu na
podstawie wyniku badania nieinwazyjnego. Roznicy pomigdzy dwiema metodami
pomiaru gradientu w poszczeg6lnych przypadkach moze by¢ duza zaré6wno na plus, jak
1 na minus, co potwierdzaja obserwacje wtasne, jak i inne badania [7,122]. Taka
rozbiezno$¢ moze stanowi¢ praktyczne utrudnienie w podejmowaniu decyzji
klinicznych, powodujac zarowno przedwczesng, jak i opo6zniong kwalifikacje do

leczenia. Aby zbada¢ zrddta tych rozbiezno$ci Aldousany porownal wyniki pomiaréw
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gradientu ci$nienia obiema metodami wykonanymi niemal jednoczasowo u 27
znieczulonych pacjentow z zastawkowa stenozag plucng przed i po PBPV. Stwierdzit
bardzo silng korelacje (r = 0,95) i podat wzor regresji liniowej, z ktorego wynika ze w
przedziale warto$ci odpowiadajacych tagodnej stenozie plucnej metoda Dopplera
zawyza o okoto 10 mmHg, ale dla wyzszych warto$ci gradientu jest niemal catkowita
zgodnos¢ [7]. Stwierdzit ponadto, ze poréwnanie pomiaru metoda Dopplera do
pomiaru maksymalnego chwilowego (a nie szczytowego — ,,peak-to-peak’) gradientu
ci$nienia w cewnikowaniu, wptywa na poprawe zgodnosci pomiedzy pomiarami. Z
tych 1 podobnych obserwacji wynika, ze przyczyng réznic moze by¢ wptyw sedacji i
znieczulenia, wielko$¢ rzutu serca w chwili pomiaru oraz r6znice w metodach pomiaru
opisane we wstepie pracy. Jest to problem nierozwigzany do dzisiaj [122] i w praktyce
przyjmuje si¢, ze w odniesieniu do bezposredniego pomiaru gradientu, pomiar metoda
Dopplera ma tendencje do zawyzania przecigtnie o okoto 10% [118].

Podczas cewnikowania serca stwierdzono cechy przerostu prawej komory i
zwezenia drogi wyptywu z prawej komory u odpowiednio 85% 1 20% pacjentow.
Przerost RV jest cecha powszechnie wystepujaca w tej wadzie, gdyz stanowi zmiane
adaptacyjna do zwickszonego obcigzenia nastepczego komory [256]. Klinicznie
znaczenie ma przede wszystkim zwezenie drogi odptywu z prawej komory wynikajace
z przerostu mig$niowki tej okolicy [216]. Moze to by¢ powodem utrzymujacego si¢ po
zabiegu gradientu resztkowego, mimo dobrego efektu leczenia w obrebie zastawki
[254].

Po zabiegu, wraz ze wsteczng przebudowa RV, zwezenie w drodze odptywu
stopniowo ustepuje, a gradient ci$nienia miedzy komora a tetnicg plucng maleje.
Niektorzy autorzy uwazaja, ze zastosowanie beta-blokeréw moze przyspieszy¢
przebieg tego procesu i pozwala wczesniej osiggna¢ optymalny wynik leczenia.
Najczeéciej w tym celu stosowano propranolol [203,254]. Brakuje jednak
jednoznacznych zalecen dotyczacych wlaczenia takiego leczenia u pacjentéw po PBPV
oraz prospektywnych badan randomizowanych dowodzacych korzysci klinicznych
takiego leczenia. W grupie badanej propranolol po zabiegu wiaczono u o$miu
pacjentéw, jednak kryteria wlaczenia nie byty jednoznacznie zdefiniowane. Podgrupa
otrzymujaca lek w porownaniu do pozostalych pacjentéw miata znamiennie wyzszy
gradient ci$nienia przed i bezposrednio po PBPV, jednak roznica nie byta duza, a
zakresy wartosci znaczgco na siebie nachodzity. Ponadto, te podgrupy nie r6znity si¢

pod wzgledem czgstosci wystgpowania zwezenia drogi wyplywu z prawej komory
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(RVOTO) przed =zabiegiem, ani obecnosci istotnego gradientu resztkowego
(> 36 mmHg) po zabiegu. Co istotne — w pdzniejszych badaniach kontrolnych, wiacznie
z koncowym, obie podgrupy nie roznity si¢ istotnie wzgledem siebie w zakresie
analizowanych kryteridéw skuteczno$ci zabiegu. Literatura podaje anegdotyczne lub
oparte na matych grupach doniesienia, zar6wno potwierdzajace skutecznos¢ takiego
podejscia [14,241,254,265], jak i opisujace brak spodziewanego efektu [24,243] i
koniecznos$¢, w skrajnych przypadkach, skierowania pacjenta do kardiochirurgicznej
trabekulektomii.

W badanej grupie $miertelno$¢ okotozabiegowa wynosita 2,4% 1 dotyczyta
wylacznie dzieci w pierwszym roku zycia, u ktérych rozpoznano krytyczne lub cigzkie
zwezenie zastawki tetnicy ptucnej. W jednym przypadku, u niemowlaka w wyjsciowo
cigzkim stanie ogdélnym, w czasie zabiegu doszto do bradykardii i zatrzymania
krazenia. U drugiego doszto do przebicia i rozwarstwienia $ciany RVOT w czasie
proby przejécia przez skrajnie zwezong zastawke plucna. Identyczne powiktanie opisali
Gildein [85] oraz Behjati [23]. Mata liczebno$¢ tej grupy utrudnia wnioskowanie
statystyczne, jednak wystepowanie zwigkszonej $miertelnosci w tym przedziale
wiekowym potwierdzaja rowniez inne prace [95,103,209,219,249,280]. Wynika z nich,
7e wigze si¢ to z wyjéciowo cigzszym stanem og6élnym pacjentdw, pilnoscig zabiegu i
warunkami anatomicznymi czynigcymi zabieg technicznie trudniejszym. Ponadto,
wicksza $miertelno$¢ wystgpowata w pierwszych trzech latach od wprowadzenia tej
metody leczenia, co mogto mie¢ zwigzek z tzw. krzywa uczenia [103].

W analizowanej grupie nie obserwowano innych powiktan. Wynika to
prawdopodobnie z matej czestotliwosci ich wystepowania i niewielkiej liczebnos$ci
badanej grupy. Na podstawie rejestru obejmujacego 822 zabiegow PBPV ustalono,
powazne powiktania wystepuja w okoto 0,6%, a tagodne w 1,3% zabiegdéw [237]. Do
cigzkich powiktan zaliczono dwa (0,2%) przypadki zgondw, jeden (0,1%) perforacji i
tamponady serca oraz dwa (0,2%) niedomykalno$ci trdjdzielnej w wyniku jej
jatrogennego uszkodzenia. Kolejny wieloosrodkowy rejestr oparty na 211 pacjentach,
z ktorych 45% byto leczonych w okresie noworodkowym, nie wykazal przypadkéw
$miertelnych, a ryzyko powiktan wynosito 3% 1 9% — odpowiednio dla cig¢zkich i
tagodnych [103]. Pie¢ procent stanowily przypadki zaburzen przewodzenia lub
czestoskurczoéw, z czego jeden stanowil czestoskurcz komorowy wymagajacy
defibrylacji. Druga co do czestosci grupa powiktan byty te zwigzane ze znieczuleniem,

jak zaintubowanie jednego oskrzela, czy nieplanowane rozintubowanie pacjenta w
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czasie zabiegu. Wigkszo$¢ (76%) powiklan sklasyfikowano jako nie mozliwe do
zapobiegnigcia (ang. not preventable). Badanie to wskazalo na wiek pacjenta i
doswiadczenie operatora, jako czynniki ryzyka powiktan.

W grupie analizowanych pacjentow z powodu suboptymalnego wyniku
bezposredniego zabieg powtarzano u 4 z 56 (7,1%) pacjentéw, po okresie 16 (1 — 53)
miesigcy od pierwszego zabiegu. Na podstawie dostepnych danych nie mozna
jednoznacznie wnioskowaé o przyczynach niezadowalajacego wyniku pierwszego
zabiegu. Literatura, jako przyczyny wymienia miody wiek pacjentow, zbyt maty
wymiar cewnika balonowego w stosunku do $rednicy zastawki (BAR), dysplastyczng
budowe zastawki, zespot Noonan [165]. Zakres wieku przy pierwszym zabiegu
obejmowat dzieci na réznym etapie rozwoju i zasadniczo nie odbiegat od reszty grupy.
Zbyt niski BAR przy pierwszym zabiegu nie wydaje si¢ by¢ przyczyna, poniewaz
wynosil nie mniej niz 1,00 i réwniez nie nie odbiegat od reszty grupy. W
przeciwienstwie do wnioskéw Marantz dysplastyczna budowa zastawki nie miata
zwigzku z niepowodzeniem [159]. Rowniez rozpoznanie zespotu Noonan nie bylo
czynnikiem ryzyka niepowodzenia, co sugerowala praca Werynskiego [271].
Zwazywszy na bardzo dobry efekt drugiego zabiegu, mozna przypuszczaé, ze
pierwotne niepowodzenie PBPV miato przyczyn¢ techniczna, jak na przyklad brak
stabilnej pozycji cewnika w czasie inflacji.

Z powodu istotnej komponenty nadzastawkowej ujawnionej w czasie zabiegu
czterech z 84 pacjentéw (5%) byto skierowanych do leczenia kardiochirurgicznego. W
innych pracach rowniez opisywano przypadki konieczno$ci powtorzenia interwencji
lub zmiany strategii leczenia na kardiochirurgiczne, powotlujac si¢ na podobne
okolicznosci [206]. Uwzgledniajac tacznie dwa zgony bezposrednie (2%), konieczno$é
powtdrzenia zabiegu u czterech pacjentow (5%) oraz zmiany strategii leczenia na
kardiochirurgiczne u kolejnych czterech (5%) powodzenie przy pierwszym zabiegu
osiggnigto u 74 z 84 (88%) pacjentow. Wlaczajac pacjentow u ktorych wykonano dwa
zabiegi, skuteczno$¢ metody wynosita 93%. Jak wynika z metaanalizy
przeprowadzonej przez Gudausky w przypadkach wyjsciowo umiarkowanej lub
cigzkiej stenozy konieczno$¢ powtdrzenia zabiegu wystapita w 7% przypadkow (2% —
14% w zaleznosci od osrodka), a koniecznos$¢ leczenia kardiochirurgicznego rowniez
w 7% (0 — 8%) [91]. Natomiast w przypadkach krytycznej stenozy ptucnej z
technicznego punktu widzenia procedur¢ udato si¢ przeprowadzi¢ u 90% pacjentow, z

ktérych w dalszej obserwacji u 10% trzeba ja bylo powtérzyé, a u 8% wykonaé
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kardiochirurgiczne poszerzenie RVOT. Ponadto u 5% pacjentéw zatozono zespolenie
systemowo-ptucne z powodu utrzymujacych si¢ niskich saturacji pomimo skutecznego

przeprowadzenia zabiegu PBPV [91].
2. Wyniki obserwacji sSrednio- i dlugoterminowej

Wickszos¢ dotychczas publikowanych prac na omawiany temat postugiwala si¢
okresleniem ,,obserwacji dlugoterminowe;j”, kiedy okres obserwacji byl wieloletni, ale
czesto nie przekraczal dekady. Z perspektywy czasu i rosngcego doswiadczenia mozna
te prace zakwalifikowac jako obserwacje $rednioterminowe, a te gdzie Sredni okres
obserwacji znaczaco przekracza 10 lat, za dlugoterminowe. Takie rozgraniczenie
zostalo przyjete w niniejszym opracowaniu, a wyniki koncowej, kompleksowej
kontroli, ktéra nastgpita srednio po 13,8 latach (5,7 — 24,2 lata), zakwalifikowano jako
dlugoterminowe. Wydtuzenie obserwacji wyplywa na ujawnienie pdznych nastepstw
wady i stosowanego leczenia. Okres obserwacji stanowi istotny atut pracy ze wzgledu
na nieliczne publikacje o tak dtugim okresie obserwacji [97,151,170].

W  obserwacji dlugoterminowej wystapit jeden zgon z przyczyn
niekardiologicznych. Nie odnotowano zgonoéw, ani powaznych powiktan odlegtych
zwigzanych z analizowang wada serca, ani metoda leczenia, co $wiadczy o bardzo
dobrym rokowaniu co do przezycia grupie pacjentow leczonych omawiang metodg. W
tym okresie, podobnie jak w innych pracach [151,170], zaden z pacjentéw nie wymagat
juz powtoérnego leczenia z powrotu nawrotu zwezenia — ani metoda przezskorng ani
kardiochirurgiczna.

W badaniu koncowym mediana wieku pacjentéw wynosita 19,6 lat (6,4 — 69,3
lata), a wigc wigkszo$¢ byta juz dorosta. Informacje uzyskane od pacjenta z wywiadu
zasadniczo nie ujawnialy groznych objawéw. Meczliwo$¢ zgtaszato 19% pacjentow —
15% na poziomie NYHA I, a 4% NYHA II. Omdlenia (tagodne) i zastabnigcia
zglaszato odpowiednio 11% i 20% pacjentdéw, a kotatania serca bez objawoéw matego
rzutu 10%. Zglaszana przez pacjentéw meczliwos¢ klasyfikowana jako NYHA 1,
czesto w istocie §wiadczy o dobrej tolerancji wysitku w stosunku do wieku i objawow
zmeczenia przy do$¢ duzym wysitku. Nieco wigkszy stopien meczliwosci (NYHA 1I)
zglaszany byt sporadycznie, a istotna mgczliwos¢ (NYHA 111 1 IV) wcale. Lagodne
omdlenia i zastabnigcia sa zjawiskiem czgstym w zdrowej populacji — szacuje sie, ze

moga wystepowaé u 20 — 50% nastolatkow 1 mtodych dorostych [277]. Podobnie
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uczucie kotatania bez towarzyszacych innych objawow jest czesta dolegliwoscia i nie
wykazuje statystycznego zwigzku z wystepowaniem arytmii [155]. Aktywnos¢
fizyczna pacjentdw byta zréznicowana i cho¢ wigkszo$¢ dzieci brata udziat w zajeciach
sportowych, to zwraca uwage duzy odsetek dzieci i miodziezy catkowicie lub
czesciowo zwolnionej z zaje¢ sportowych — odpowiednio 22% 1 19%. Przy
uwzglednieniu innych obcigzen (gldwnie uposledzenia) odsetek ten spada do
odpowiednio 0% 1 11%. Fakt, ze wigkszo$¢ dzieci bez dodatkowych obcigzen
uczestniczy w zajeciach sportowych jest w zgodzie z obowigzujacymi zaleceniami
stanowigcymi, ze stan po skutecznym leczeniu, podobnie jak tagodne zwezenie
zastawki plucnej nie stanowig przeciwwskazan do sportu [96]. Wedhug dos¢
precyzyjnie zdefiniowanej skali ACSM w badanej grupie blisko potowa o0séb
prowadzita siedzacy tryb zycia, a pozostali umiarkowanie aktywny i nie byto oséb
uprawiajacych sport wyczynowo lub wykonujacych cigzka prace fizyczng. Trudno to
jednak odnie$¢ do warunkow polskich, ze wzgledu na brak odpowiednich danych
epidemiologicznych.

Poza oceng stanu ogdlnego, oceng rozwoju pacjenta, wykluczeniem klinicznych
objawow niewydolno$ci krazenia oraz oceng szmeru nad sercem badanie
przedmiotowe nie dostarczylo w grupie badanej istotnych informacji, w zakresie stanu
czynno$ciowego krazenia i wynikow leczenia.

Zgodnie z oczekiwaniami w okresie poprzedzajacym leczenie wystepuje duzy
odsetek gtosnych i bardzo glosnych szmeréw skurczowych tj. 3/6 — 4/6 w skali Levina
(93%). Bezposrednio po zabiegu bylo istotnie mniej pacjentdw ze szmerem o glo§nosci
4/6, a wzrastal odsetek pacjentoéw ze szmerami o glosnosci 1/6 — 2/6. Pdzniej, w
pierwszym roku po leczeniu, charakterystyka szmerdéw skurczowych nie zmieniata si¢
w zauwazalnym stopniu. W okresie okolo 5 lat po zabiegu oraz podczas biezacej
kontroli, szmer glo$ny (3/6) dotyczyt pojedynczych przypadkéw. Zwraca jednak uwage
wysoki odsetek szmerow ocenianych na 2/6 w skali Levina — 86% po 5 latach 1 61% w
ostatniej kontroli. Jest to odsetek nieproporcjonalnie wysoki do wystepowania w ocenie
echokardiograficznej gradientu resztkowego mogacego powodowac taki szmer. Mozna
to jednak wytlumaczy¢ powstawaniem takiego szmeru w przypadku nielaminarnego
przeptywu przez poszerzong tetnice plucna, co w grupie badane;j jest czeste.

Szmer rozkurczowy, poczatkowo nieobecny, z biegiem czasu wykazywatl
wzrastajaca czestos¢ wystepowania. Wskazuje to na wzrastanie czestosci

wystepowania i stopnia nasilenia niedomykalnosci zastawki tetnicy plucne;.
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Styszalno$¢ szmeru niedomykalnos$ci tetnicy ptucnej zalezy od wielkos$ci fali zwrotne;j
(niestyszalny przy $ladowym strumieniu) i rozkurczowego gradientu miedzy tetnica
phucng a prawa komora. W analizowanej grupie znalazto to potwierdzenie zaréwno
przy ocenie niedomykalnosci za pomoca klasyfikacji stopniowej, jak i szerokosci talii
fali niedomykalno$ci, co sugerowaly rowniez inne prace [29]. Ponadto krotki czas
trwania szmeru rozkurczowego sugeruje ciezkg niedomykalnos¢, poniewaz swiadczy o
szybkim spadku ci$nienia w tetnicy plucnej [28]. W badaniu echokardiograficznym
odpowiada to szybkiej deceleracji fali niedomykalnosci i niskiej predkosci koncowo
rozkurczowej fali niedomykalnos$ci zastawki tetnicy ptucnej — parametréw ktore
zyskuja w ostatnich latach coraz wigcej uwagi, gdyz wykazuja duza zgodno$¢ z ocena

niedomykalno$ci metoda referencyjna, tj. rezonansem magnetycznym [152,229].

6.1.1. Badanie elektrokardiograficzne

Badanie elektrokardiograficzne stuzy przede wszystkim do oceny elektrycznej
pracy serca i oceny wystepowania oraz ewentualnego podtoza arytmii. Obserwowane
w EKG w zastawkowym zwezeniu tetnicy plucnej ewentualne zmiany zapisu
wynikajace z przerostu, czy poszerzenia jam (zmiana osi, cechy przerostu, odwrocenie
zatamka T) sa wtorne, wystepuja poézno, a precyzja takiej oceny jest ograniczona
[101,118,187,256]. Potwierdzaja to obserwacje wtasne — najczestszymi zmianami byt
prawogram i cechy przerostu prawej komory, wystepujace u 2/3 pacjentow, jednak bez
korelacji z cigzkoscig wady.

W badaniu koncowym u wiekszosci pacjentow stwierdzono normalizacje osi
serca 1 ustgpienie cech przerostu RV. Prawogram wystepowat jedynie u co pigtego
pacjenta i nie wykazywal, podobnie jak pozostate parametry, istotnej zaleznosci od
obrazu echokardiograficznego. Ré6wniez opisywana u pacjentéw po leczeniu tetralogii
Fallota (ToF) zalezno$¢ miedzy cigzkoscig niedomykalno$ci zastawki tetnicy ptucnej a
czasem trwania zespotu QRS nie znalazta w analizowanej populacji potwierdzenia
[68,90]. Wynika to prawdopodobnie z mniejszego nasilenia niedomykalnosci u
pacjentow analizowanych w stosunku do pacjentow z ToF.

Stwierdzono pojedyncze przypadki tagodnych arytmii jak blok przedsionkowo-
komorowy pierwszego stopnia, rytm dolnoprzedsionkowy, lagodne ekstrasystolie
przedsionkowe i komorowe. Z powodu atymii w EKG spoczynkowym Ilub

wysitkowym wykonano 10 badan Holter EKG nie stwierdzajac arytmii wymagajacych

107



leczenia. Pomimo jedynie nieznacznego ryzyka groznych arytmii w tej grupie

pacjentdw wymagaja oni okresowej oceny w tym kierunku [58,188,239].

6.1.2. Badania obrazowe

Dawniej badanie radiologiczne klatki piersiowej byto podstawowa metoda
obrazowania stosowang do oceny serca. Obecnie jego rola zmalata. Przy dzisiejszej
dostepnosci badania echokardiograficznego, RTG klatki piersiowej nie spelnia
oczekiwan poktadanych nawet w badaniu przesiewowym, poniewaz odchylenia
wystepuja sporadycznie i raczej w zaawansowanych stadiach choroby [101,256].
Kardiomegalia i poszerzenie cienia prawej komory w zdjeciu bocznym wystepowaty
jedynie u 1/3 pacjentéw kwalifikowanych do leczenia, a indeks sercowo-plucny
przekraczal warto$¢ prawidlowa u potowy pacjentow. Byty to wigc objawy niestate i o
matej wartosci diagnostycznej. Wyjsciowo obecne poszerzenie pnia plucnego,
wystepujace u potowy pacjentdw, nie pozwalalo przewidzie¢, czy w obserwacji
koncowej bedzie si¢ ono utrzymywac lub jesli nie wystepowato, to czy si¢ pojawi.

Podobnie sytuacja wyglada w porownaniu do badania echokardiograficznego w
odleglej obserwacji po zabiegu. Kardiomegalia korelowata jedynie z wymiarem RV w
drodze naptywu (RVd1) i wystgpowata u potowy pacjentow z poszerzeniem tego
wymiaru. Indeks sercowo-plucny wprawdzie =zalezal od wymiaru prawego
przedsionka, ale w porownywalnym stopniu réwniez od otylosci. Poszerzenie cienia
prawej komory w zdjeciu bocznym, w niektorych przypadkach, moze wynikac de facto
z poszerzenia pnia tetnicy plucnej. Natomiast poszerzenie cienia t¢tnicy ptucnej w tej
grupie pacjentdw jest zjawiskiem powszechnym, wystepujacym u blisko potowy
pacjentow. Tak wigc istotniejsze od samego stwierdzenia poszerzenia jest jego ocena
ilosciowa, na co RTG nie pozwala z dostateczng doktadnos$cig [37].

Wszyscy autorzy prac sa zgodni co do bardzo dobrych $rednioterminowych
wynikow leczenia zastawkowego zwezenia tetnicy plucnej omawiang metoda
[91,106,165,203-205]. Wnioski z tych prac wskazujg na dwa kluczowe fakty. Po
pierwsze, u wigkszosci pacjentow resztkowy gradient podzastawkowy wynikajacy z
przerostu prawej komory ustgpuje. Po drugie, ze o ile zostanie osiggnigty zamierzony
efekt zabiegu, to utrzymuje si¢ on przez lata — to znaczy, nie obserwuje si¢ nawrotu
Zwezenia, a pacjenci nie wymagaja reoperacji. Potwierdzaja to obserwacje wlasne. Na
podstawie oceny gradientu metoda Dopplera w kontrolnych badaniach

ambulatoryjnych obserwowano sukcesywny spadek, ktory do pierwszego roku byt
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istotny statystycznie pomigdzy kazda kolejng kontrolg (p od < 0,001 do 0,015).
Roéwniez pomiedzy kontrolg rok po zabiegu i ostatnig rutynowa (przypadajaca srednio
po okoto 7 latach) spadek byt niewielki (z 16 do 12,5 tj. o 3,5 mmHg), jednak istotny
statystycznie (p = 0,017). Ponadto u zadnego pacjenta nie wystapil nawrot zwezenia.
Jest to niewatpliwe potwierdzenie bardzo dobrych wynikéw $rednioterminowych.

W koncowym badaniu echokardiograficznym gradient przez zastawke ptucng
wynosit srednio 12,5 + 8,2 mmHg (3,8 — 42,2 mmHg). Jest to wynik réwny wynikowi
z ostatniej rutynowej kontroli ambulatoryjnej. Gradient przekraczat wartos¢ progowa
36 mmHg jedynie u dwoéch (4%) pacjentdéw, jednak nie byl on wskazaniem do
powtdrnego leczenia. Potwierdzaja to inne doniesienia o trwatym efekcie leczenia co
do usunigcia zwezenia, rowniez po bardzo dlugim czasie od zabiegu [151,170].

Dwa podstawowe parametry echokardiograficzne oceny sprawnosci RV tj.
FAC (frakcja zmiany powierzchni) i TAPSE z-score (ruch pier$cienia trojdzielnego) w
badanej grupie wynosily odpowiednio 0,45 + 0,08% (0,25 — 0,68) oraz 0,38 £+ 2,21
(4,86 — 6,00). FAC bylo obnizone jedynie u 8% (4) pacjentéw, a TAPSE u jednego
(najstarsza pacjentka ze znacznie obcigzonym wywiadem). TAPSE jest parametrem
zaleznym od obcigzenia objetosciowego komory i obnizenie si¢ tego parametru jest
p6znym objawem wskazujacym na dysfunkcje skurczowa prawej komory [125].

Ostatnio coraz czesciej podkresla si¢ znacznie wptywu wzajemnej wspdtpracy
obu komor na efektywnos¢ skurczu serca (ang. ventricular interdependence) [180].
Przecigzenie objetosciowe prawej komory wplywa niekorzystnie na ruch przegrody
migdzykomorowej, co w m-mode mozna obserwowac jako jego ,,sptaszczenie” lub
ruch paradoksalny, a w osi przymostkowej krotkiej jako objaw ,litery D” lub
nieprawidlowy indeks ekscentrycznosci lewej komory (LVdEci) [138]. W badanej
grupie obserwowano, zardwno czgste wystepowanie nieprawidlowego ruchu IVS
(32%), jak 1 znaczaco podwyzszonego LVdEci (25%), co korelowalo ze znaczna
niedomykalnoscia zastawki ptucnej. Wskazuje to, ze istotna niedomykalno$¢ ptucna u
pacjentéw po leczeniu zastawkowego zwezenia tetnicy plucnej moze niekorzystnie
oddziatywac rowniez na funkcje lewej komory.

W grupie badanej czgstos¢ wystepowania niedomykalnosci zastawki tetnicy
phucnej stopniowo wzrastala w okresie obserwacji. Niedomykalno$¢ w stopniu
umiarkowanym przed zabiegiem, jak i dzien po, nie wystepowala. Miesiac po zabiegu
opisano ja u 9% pacjentow. W ostatniej kontroli rutynowej odsetek ten wzrdst do 37%,

a u 3% pacjentow opisano niedomykalno$¢ cigzka. Wzrost odsetka co najmniej
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umiarkowanej niedomykalnosci byt statystycznie znamienny. Réwniez inne prace
wskazuja na rosngcy stopien niedomykalno$ci w okresie obserwacji krotko i
$rednioterminowej [27,81,246].

W badaniu koncowym niedomykalno$¢ w stopniu tagodnym stwierdzono u
39% pacjentéw, umiarkowana u 46%, a ciezka u 14%. Swiadczy to o dalszym
narastaniu zarOwno czegstosci wystepowania, jak i stopnia niedomykalno$ci. Z uwagi
na subiektywno$¢ skali stopniowej, na podstawie obowigzujacych wytycznych,
oceniono fal¢ niedomykalno$ci rowniez pod katem szerokosci talii fali
niedomykalnosci (PI vew) [136]. Stwierdzono, ze wynosita ona $rednio 0,42cm
(0,14 — 1,42), a u co trzeciego pacjenta przekraczata 0,6cm. Jest to niedomykalnos¢
potencjalnie istotna hemodynamicznie [126]. W celu oceny wplywu tej
niedomykalnosci na pracg prawej komory oceniono, zaréwno jej wymiary, jak i
parametry czynno$ciowe. Stwierdzono poszerzenie wymiarOw prawej komory w
projekcji czterojamowej u 10 — 28% pacjentow, a w drodze wyptywu u 15 — 35%
pacjentow. Oceniajac powierzchni¢ RV w rozkurczu i skurczu, jej poszerzenie
stwierdzono u odpowiednio 27% 1 39% pacjentow. Staba wzajemna zgodno$¢
powyzszych wskaznikow poszerzania RV, mimo S$cislego stosowania zalecanych
metod pomiaru i normalizacji, utrudnia ocen¢ stanu prawej komory, co jest problemem
znanym [136,138]. Na podstawie catosciowej oceny prawej komory mozna jednak
przyjac, ze byta ona poszerzona u okoto 20 — 25% pacjentdw grupy badanej. Przyczyna
tego wydaje si¢ by¢ gldéwnie niedomykalno$¢ ptucna, na co wskazuje korelacja przede
wszystkim  wymiarow powierzchni RV 1 szerokosci RVOT ze stopniem
niedomykalno$ci.

Do niedawna uwazano, ze nawet istotna niedomykalnos$¢ jest dlugo dobrze
tolerowana przez pacjenta, a problem niedomykalnosci tgtnicy plucnej u pacjentéw po
balonoplastyce wydawal si¢ marginalny [91,178,246]. W oparciu o obserwacje
pacjentdw po korekcji tetralogii Fallota wiemy, ze niedomykalnos¢ ptucna nie jest, jak
dawniej sagdzono, problemem tagodnym [29,180,208]. Jest ona obecnie najczestszym
wskazaniem do reoperacji w tej grupie pacjentow [56].

W odniesieniu do pacjentow po PBPV dopiero ostatnie, nieliczne prace oparte
na okresie obserwacji przekraczajacym dekadg, zwracaja uwage na istnienie tego
problemu. Harrild w grupie 41 pacjentow przebadanych po $rednio 13 latach od
zabiegu rezonansem magnetycznym, stwierdzil wystepowanie niedomykalno$ci

zastawki ptucnej o frakcji przekraczajacej 15% u 14% pacjentow, a ponad 30% u 7%
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pacjentow [97]. Meringo-Inglemo posrdod 53 pacjentow obserwowanych $rednio 15 lat
stwierdzil w badaniu echokardiograficznym, ze 58% z nich miata niedomykalnos¢ 11
stopnia, a 31% III. Cigzkie poszerzenie prawej komory wystepowato w tej grupie u
27%, jednak zaden nie rozwinat dysfunkcji komory i nie wymagal wymiany zastawki
[170]. Natomiast Liu w swojej pracy stwierdzit, ze po zabiegu u 22,5% pacjentéw po
zabiegu wystgpita tagodna niedomykalnos¢ 1 u wszystkich z wyjatkiem jednego przez
$rednio 15 lat utrzymywata si¢ na tym poziomie. Jedynie jeden dorosty rozwinat ciezka
niedomykalnos$¢ plucng i wymagat wymiany zastawki. Poza tym w okresie obserwacji
nie stwierdzono w tej pracy nowych przypadkéw niedomykalnosci [151].

Referencyjng metoda ilo§ciowej oceny stopnia niedomykalnosci tetnicy ptucnej
oraz wielkosci 1 funkcji prawej komory jest obecnie obrazowanie serca metoda
rezonansu magnetycznego (MRI). Pierwsze badanie walidacyjne tej metody wykonano
w roku 1993 [207]. Obecnie jest ona dos¢ powszechnie stosowana [97,136,138,169].
Natywna, czy izolowana niedomykalno$¢ zastawki tetnicy plucnej wystepuje
niezwykle rzadko. W zakresie oceny stopnia niedomykalnosci zastawki tetnicy plucnej
oraz poszerzenia prawej komory najwicksze do$§wiadczenie pochodzi z obserwacji
pacjentow po kardiochirurgicznym leczeniu tetralogii Fallota, u ktorych jest to problem
powszechny. Prosta ekstrapolacja kryteriow i1 zalecen dotyczacych pacjentéw z
tetralogia Fallota na grupe badana, ze wzgledu na oczywiste réznice pomiedzy tymi
grupami, moze nie by¢ uzasadniona dla podejmowania waznych decyzji klinicznych
takich jak kwalifikacja do leczenia operacyjnego. Z drugiej strony, na potrzeby tego
opracowania, wydaje si¢ metodologicznie poprawna i przydatna.

Z analizowanej grupy potowie pacjentom z umiarkowang i wszystkim z ci¢zka
niedomykalnoscia wykonano badanie MRI serca. Z analizy uzyskanych danych
wynika, ze okolo trzy czwarte pacjentow zakwalifikowanych do badania MRI miato
poszerzong prawg komor¢ w wymiarach liniowych czgéci naplywowej i odptywowej i
u okoto polowy w ocenie na podstawie objetosci komory zaréwno w skurczu, jak i
rozkurczu. W podgrupie zakwalifikowanej do badania MRI poszerzenie tetnicy plucnej
bylo powszechne i dotyczylo trzech czwartych pacjentow. Réwniez galezie tetnicy
phucnej byly poszerzone — czesciej lewa — u ponad potowy pacjentow.

Kurczliwos¢ prawej komory u wszystkich badanych byta zachowana, podobnie
jak w badaniu echokardiograficznym.

Badanie MRI daje mozliwos¢ obiektywnej oceny wielkosci fali PI w

przeciwienstwie do badania echokardiograficznego, w ktorym ocena PI jest
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subiektywna i potilo§ciowa. Umiarkowana badz cigzka niedomykalnos¢ tetnicy ptucnej
na podstawie kryteriow badania MRI wystepowata u 40% pacjentow badanych ta
metoda. Wskazuje to na mniejszy odsetek pacjentow z istotng niedomykalnoscia w
porownaniu do badania echokardiograficznego. Wynika z tego, ze badanie
echokardiograficzne ma tendencj¢ do przeszacowywania stopnia niedomykalnosci
zastawki plucnej. Z tego wiasnie powodu badanie MRI jako doktadniejsze powinno
stanowi¢ metode referencyjna.

Powyzsze dane porownano z jedynym opublikowanym badaniem oceniajagcym
pacjentéw po PBPV metoda MRI [97]. Kohorta kolejnych 41 pacjentéw zbadanych
przez Harrild za pomoca rezonansu magnetycznego w analogicznym
(porownywalnym) okresie od zabiegu (13,1 Ilat), wykazala podobny odsetek
poszczegolnych kategorii cigzko$ci niedomykalnosci do danych szacowanych na
podstawie danych ekstrapolowanych dla grupy koncowej. We wspomnianym badaniu
stwierdzono u 34% pacjentow tagodna (RF > 15%) niedomykalno$¢ zastawki tetnicy
phucnej, u 17% umiarkowang (RF 30% — 40%) i u 5% cigzka (RF > 40%). Niemal
dwukrotnie wyzszy odsetek wystepowania niedomykalnosci umiarkowanej i ciezkiej
w materiale wlasnym w poroéwnaniu do omawianej publikacji prawdopodobnie wynika
z roznicy w doborze pacjentow do badania MRI — wstepnie wybrani na podstawie
obrazu echokardiografii lub wszyscy (kolejni).

W analizowanej grupie czterech pacjentéw mito rozkurczowa objetos¢ prawej
komory zindeksowana do BSA powyzej 150ml/m*. Oznacza to, Ze spetniali oni kryteria
kwalifikacji do wymiany zastawki plucnej obowigzujace dla pacjentow po leczeniu
tetralogii Fallota [11,171]. Istniejg jednak oczywiste r6znice pomigdzy pacjentami z
tetralogia Fallota po leczeniu operacyjnym i pacjentami po leczeniu izolowanego
zwezenia zastawki tetnicy plucnej plastyka balonowa, ktére przekladaja si¢ na
odmienne wyniki i rokowanie odlegle tych dwoch grup [169]. Z tego wzglgdu oraz
poniewaz jednak warto$ci progowe objetosci RV zostaty przekroczone w niewielkim
stopniu, a prosta ekstrapolacja wyzej wymienionych kryteriow nie jest mozliwa, w
chwili obecnej przyjeto wobec tych pacjentow postawe wyczekujaca, planujac ich
regularng kontrole ambulatoryjna.

Ciezka niedomykalnos$¢ tetnicy plucnej po PBPV jest nowym zagadnieniem
klinicznym i konieczne jest dalsze gromadzenie i analiza danych klinicznych w celu
ustalenia optymalnej strategii leczenia tych pacjentéw. Juz teraz wydaje sie jednak, ze

badanie MRI powinno by¢ rutynowo stosowane w odlegltej kontroli pacjentoéw po
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PBPV z ciezka niedomykalnosciag zastawki tetnicy plucnej w  ocenie
echokardiograficzne;.

Niedomykalno$¢ zastawek innych niz plucna wystgpowata w pojedynczych
przypadkach. Szczegélnie istotny jest stan czynno$ciowy zastawki trojdzielne;,
poniewaz jej rosngca niedomykalnos¢ (TI) moze $wiadczy¢ o poglebiajacej sie
rozstrzeni 1 dysfunkcji prawej komory, zwiastujac kliniczng niewydolnosé
prawokomorowag [136]. Lagodna TI stwierdzono u 45% pacjentow (co nie odbiega od
populacji ogolnej), a u 4% (n = 2) umiarkowana, jednak bez wskazan do leczenia. W
zaleznos$ci od czasu obserwacji i podejscia do zagadnienia w innych pracach pojawiaja
si¢ rozbiezne informacje na temat wystepowania niedomykalnosci trojdzielnej. Fawzy
na podstawie obserwacji 90 pacjentoéw podaje zmniejszenie si¢ czestosci wystepowania
cigzkiej TI z siedmiu do zera przypadkdéw bezposrednio po zabiegu i zaznacza, ze efekt
utrzymywal w okresie wieloletniej obserwacji [70]. Podobnie obserwacje poczynit
Handoka [94]. Inni autorzy podaja wystepowanie TI ogotem w zakresie ok. 22% [194].

W grupie badanych pacjentow zwraca uwage wysoka czestos¢ wystepowania
poszerzania tetnicy ptucnej (MPA) siegajaca 44% oraz galezi, zwlaszcza lewej — 60%.
W populacji ogoélnej idiopatyczne poszerzenie tetnicy ptucnej wystepuje rzadko i
uwaza si¢ to za tagodny, nieistotny problem, a jako przyczyne podaje si¢ nieprawidtowa
budowe histologiczng $ciany. Znacznie poszerzona, tetniakowata MPA (PAA) moze
jednak powodowac objawy ucisku na struktury sgsiednie, powodujac objawy kliniczne,
lub rozwarstwi¢ si¢ i peckna¢ prowadzac do naglego zgonu [118]. Istniejg nieliczne
doniesienia o leczeniu chirurgicznym PAA (skutecznym i nieskutecznym). Brakuje
jednak jakichkolwiek wytycznych dotyczacych kwalifikacji do leczenia tych
pacjentdw, a opinie poszczegoélnych autorow sg sprzeczne [38,57,102,156,213,266].
Powody czgstego wystgpowania poszerzenia tetnicy plucnej w badanej grupie sa
przynajmniej dwa: wyjsciowo (tj. przed zabiegiem) postenotyczne poszerzenie
powstajace w wyniku zaburzenia przeptywu laminarnego i uderzania szybkiego
strumienia krwi w $ciane tetnicy ptucnej (Rysunek 2 i 6A-B). W obserwacji odlegtej,
nowo powstale poszerzenie wigze si¢ z obecnoscig istotnej hemodynamicznie
niedomykalno$ci wywotujacej efekt objetosciowy (Rysunek 7 E 1 7F). Potwierdzeniem
pierwszej tezy jest bardzo duza czestos¢ wystepowania poszerzenia pnia plucnego
przed zabiegiem w obrazie RTG (54%) i w echokardiografii (52%) oraz dostepnej
literaturze [57]. Potwierdzeniem istnienia drugiego mechanizmu jest stwierdzona w tej

grupie zalezno$¢ migdzy poszerzeniem MPA a stopniem niedomykalnosci i
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szeroko$cig talii fali niedomykalno$ci (PI vew) oraz obecnos$cig przeptywu wstecznego
W pniu tetnicy plucnej. Rozkurczowy przeptyw wsteczny w tetnicy plucnej jest cecha
umiarkowane;j i ciezkiej niedomykalnos$ci plucnej [136]. Jego wystepowanie wykazano
u potowy pacjentdéw w pniu, a u jednej pigtej rowniez w gateziach i korelowato to z
cigzkos$cig niedomykalno$ci zastawki tetnicy ptucne;.

Przeplyw wsteczny nalezy réznicowac z rzadko wystepujacym przeptywem
wirowym w tetnicy phlucnej pojawiajacym si¢ w skurczu [220]. W badanej grupie
wystepowal az u 24% pacjentdow, a przedstawione w niniejszym opracowaniu dane
jasno wskazuja na zwigzek tego zjawiska ze znacznym poszerzeniem tetnicy phlucne;.

Poréwnujac wyniki leczenia zwezenia zastawki tetnicy ptucnej i aorty mozna
stwierdzi¢, ze wyniki PBPV sg zdecydowanie lepsze od wynikow analogicznej metody
leczenia zwezenia zastawki aortalnej. W obserwacji $rednioterminowej po
przezskornej balonowej walwuloplastyce aortalnej ryzyko nawrotu zwezenia
(definiowane jako nawrot szczytowego gradientu przez zastawke aortalng powyzej
50 mmHg) wynosi ok. 25% 1 taki odsetek pacjentow wymaga powtornej
walwuloplastyki lub leczenia kardiochirurgicznego [39]. Rowniez niedomykalno$¢
zastawki aorty w poréwnaniu z niedomykalno$cig zastawki tetnicy ptucnej narasta
szybciej, jest gorzej tolerowana i1 powoduje wigksze przecigzenie komory. Z tego
wzgledu czesciej oraz szybciej jest wskazaniem do interwencji kardiochirurgiczne;.
Uwzgledniajac zatem réwniez niedomykalnos$¢ aortalng jako wskazanie do leczenia
kardiochirurgicznego taczny odsetek pacjentow nie wymagajacych reinterwencji
wynosil w okresach obserwacji 12 miesiecy, 5, 10 1 20 lat po zabiegu odpowiednio

89%, 72%, 54% i 27% [34].

6.1.3. Badanie na biezni ruchomej

Préba wysitkowa na biezni ruchomej stanowi prosty, niedrogi i bezpieczny [10]
sposob oceny wydolnosci fizycznej pacjenta [110,123,129]. Stuzy do oceny
wydolnosci fizycznej i odpowiedzi organizmu na wysitek i stratyfikacji ryzyka choréb
sercowo-naczyniowych [47]. W EKG wysitkowym mozna oceni¢ wystepowanie
arytmii i zmian w zakresie ST-T. Jej warto$¢, zar6wno naukowa, jak i kliniczna wynika
ze standaryzacji protokotu, powtarzalnosci i obiektywizacji wynikéw [73,83,144].

Protokét Bruce’a to jeden z najdtuzej i najczesciej stosowanych protokotow w
wiekszosci pracowni prob wysitkowych [144], przydatny zaréwno u zdrowych, jak i u

pacjentow z réznymi obcigzeniami, w tym wadami wrodzonymi serca
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[21,47,119,162,173,185,257]. Dla protokolu Bruce’a opublikowano normy, zaro6wno
dla dorostych [36,92,175], jak 1 dzieci [50,40,41,22,253,146,272]. Alternatywne
protokoty z punktu widzenia tego badania nie zostaly uznane za bardziej przydatne
[83,190,240,251].

Sposrod dostepnych wartosci referencyjnych wytrzymatosci (czasu trwania
wysitku), wybrano normy opublikowane przez Wessel (2001 r.), ze wzgledu na
podobne warunki prowadzenia badania, kompletno$¢ (peten zakres wiekowy) oraz
aktualno$¢. Normy opublikowane przez Cumming (1978 r.) uznane zostaly za zbyt
odlegle w czasie zwazywszy na trend obnizajacej si¢ wydolnosci fizycznej w
mtodszych pokoleniach [40,272], a opublikowane przez Cammen (2010 r.) [40,41] nie
posiadaja wartosci referencyjnych dla pacjentow powyzej 14 roku zycia oraz byty
uzyskane bez trzymania si¢ porgczy, co skraca czas wysitku [50]. Warto zauwazy¢, ze
normy autorstva Wessel charakteryzowaly si¢ statystycznie istotng réznicg srednich
czasOw wysitku, podajac nizsze warto$ci w poroOwnaniu z innymi normami [272].

Leczenie zwezenia zastawki phlucnej (bez wzgledu na metode) przynosi
poprawe tolerancji wysitku [239], jednak wigkszo$¢ wad serca, nawet przy skutecznym
leczeniu obarczona jest trwalym obnizeniem tolerancji wysitku [119]. Dlugoterminowe
obserwacje pacjentdw po leczeniu zastawkowego zwezenia tetnicy plucnej (zardwno
chirurgicznie, jak i1 balonoplastyka) wskazuja na niewielkie, ale istotne obnizenie
wydolno$ci fizycznej w tej grupie pacjentow [97,214,239]. Moze to wynikaé, ze
,,stygmatyzacji wadg serca” prowadzacej miedzy innymi do zmniejszenia aktywnosci
fizycznej pacjentow obcigzonych wada, bez wzgledu na jej nasilenie. W tej grupie
obnizona tolerancja wysitku nie wynika z wystepujacych zmian hemodynamicznych,
jak obecnosci zwezenia czy niedomykalnosci zastawki, ani dysfunkcji prawej komory.
Z drugiej strony wykazano jednak zwigzek miedzy tolerancja wysitku a rozwojem
niedomykalnos$ci zastawki tetnicy ptucnej oraz stwierdzono, ze jej leczenie, np. poprzez
przezskorng implantacje zastawki, przynosi poprawe tolerancji wysitku [120].

W analizowanej grupie cze$¢ pacjentoéw wykluczono z badania na biezni ze
wzgledu na obecno$¢ przeciwwskazan do badania, najczesciej uposledzenia rozwoju.
Pozostata grupa, jako cato$¢, nie roznita si¢ istotnie od odpowiadajacych wiekiem i
plcia populacji normalnych. Nie stwierdzono istotnej statystycznie korelacji
wydolnosci fizycznej z ktérymkolwiek parametrem echokardiograficznym, w
szczegolnosci z ciezkoscig niedomykalno$ci zastawki tetnicy plucnej czy poszerzeniem

prawej komory. Ocena aktywnosci fizycznej oparta na wywiadzie lekarskim, rowniez
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nie wskazywata obnizong tolerancje¢ wysitkku w tej grupie. Odmienne wnioski
znajdujemy w pracy Harrild, ktory wykazal zmniejszone maksymalne zuzycie tlenu w
probie wysitkowej u pacjentdw z frakcja niedomykalnos$ci zastawki ptucnej powyzej
15% w poréwnaniu do pacjentéw z niedomykalno$cia ponizej tego progu [97]. Roznica
ta moze wynika¢ z zastosowania precyzyjniejszej metody oceny wydolnosci fizycznej

jaka jest analiza gazow oddechowych.
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7. Wnioski

. Przezskorna plastyka balonowa zastawki tetnicy plucnej (PBPV) jest

bezpieczng 1 skuteczng metoda leczenia zastawkowego zwezenia tetnicy
ptucnej w kazdym wieku. Grozne powiktania wystepuja rzadko.

Odlegte wyniki leczenia sg dobre. Uzyskany efekt leczenia, tj. obnizenie
gradientu ci$nienia przez zastawke tetnicy ptucnej, jest trwaty.

Prawa komorowa zachowuje potencjat do wstecznej przebudowy (ang.
backwards remodeling) bez wzgledu na wiek w momencie podjecia leczenia i
gradient wyjsciowy. W grupie badanej nie obserwowano czynno$ciowe]
dysfunkcji prawej komory u zadnego pacjenta z powoddéw zwigzanych
wylacznie z PBPV.

Czesto obserwowanym odchyleniem jest poszerzenie lub tetniak tetnicy
ptucnej. U zadnego pacjenta nie wymagato to jednak leczenia.

Wraz z wydluzaniem si¢ okresu obserwacji stwierdza si¢ zwigkszenie czgstosci
i stopnia niedomykalno$ci zastawki tetnicy plucnej. Grupa o ciezkiej i
umiarkowanej niedomykalno$ci wymaga $cistej kontroli.

Obnizenie wydolnosci fizycznej zalezy od obecnosci obcigzen dodatkowych a
nie od wyniku PBPV w obserwacji odlegle;.

Badanie MRI jest przydatng metoda oceny stopnia niedomykalno$ci zastawki
tetnicy plucnej i powinno by¢ rutynowo stosowane w odleglej kontroli
pacjentow po PBPV z cigzka niedomykalnoscia na podstawie oceny

echokardiograficzne;.

8. Ograniczenia i mocne strony

Niniejsze opracowanie cechuje kilka ograniczen wplywajacych przede wszystkim na

moc statystyczna:

I.

Mata liczebno$¢ grupy badanej, co wynika z niskiej czestosci wystgpowania
wrodzonego zastawkowego zwezenia tetnicy phucnej, zgonow, koniecznosci
leczenia czg$ci pacjentow inng metoda oraz odchodzenia z badania, co
szczegdtowo opisano w metodologii.

Heterogenno$¢ grupy badanej — ze wzgledu na matg liczebno$¢ leczonych

metoda PBPV badaniem objeto, zardwno dzieci, jak i1 dorostych, duzej
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rozpigtosci wieku, wagi 1 BSA, co stanowilo szczegdlne wyzwanie w
interpretacji wynikow i analizie poréwnawczej. Zastosowanie normalizacji (z-

score) 1 kategoryzacji wynikow pozwolito temu w duzej mierze zaradzic.

Mocnymi stronami tego opracowania s3:
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1.

Dhugi czas obserwacji — w dotychczas opublikowane;j literaturze znajduje si¢
jedynie jedno badanie dotyczace wynikow PBPV o poréwnywalnym czasie
obserwacji w tej grupie chorych.

Wieloczynnikowy 1 kompleksowy charakter wykorzystanych badan i1
ocenianych parametrow. Oceniano budowe (RTG, ECHO), czynnos$¢ serca
(EKG, ECHO, Doppler) oraz odpowiedz organizmu na wysitek (proba
wysitkowa).

Wykorzystanie parametrow echokardiograficznych oceny prawej komory
zgodnych z aktualnymi wytycznymi towarzystw echokardiograficznych,
zaréwno pediatrycznych, jak i kardiologicznych.

Wykorzystanie badania serca metoda rezonansu magnetycznego (MRI) w celu
weryfikacji stopnia cig¢zkos$ci niedomykalnosci zastawki tetnicy phlucnej i
stopnia poszerzenia prawej komory.

Kliniczna przydatno$¢ badania. Na podstawie jego wynikow wytoniono grupe
pacjentdow wymagajacych dalszej, bardziej szczegdlowe] obserwacji z
wykorzystaniem rezonansu magnetycznego serca — metody referencyjnej dla
oceny morfologii i funkcji prawej komory. Zastosowanie tej metody
potwierdzito obecnos¢ cigzkiej, istotnej hemodynamicznie niedomykalnosci

zastawki tetnicy plucnej w niewielkiej podgrupie analizowanych pacjentow.
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9. Podsumowanie

Zwezenie tetnicy ptucnej (PS) stanowi okoto 7 — 19% wrodzonych wad serca.
Odsetek ten jest wyzszy jesli uwzgledni si¢ PS jako komponente ztozonych wad serca.
Najczestsza posta¢c PS, zastawkowa, wynika z nieprawidlowego rozwoju
embrionalnego zastawki tetnicy ptucnej. Prowadzi to do zmniejszenia Srednicy
prawego ujscia tetniczego 1 zwigkszenia obcigzenia nastepczego prawej komory.
Objawy kliniczne dotycza przede wszystkim pacjentow z ciezkg postacig PS 1 moga
ujawni¢ si¢ juz u noworodkow. Podstawowym kryterium oceny ci¢zkosci wady,
wstepnej kwalifikacji do leczenia oraz oceny wynikow leczenia jest badanie
echokardiograficzne z wykorzystaniem badania metoda Dopplera w celu okreslenia
maksymalnego gradientu ci$nienia przez zastawke tetnicy plucnej. Ostateczna
kwalifikacja oparta jest o ocen¢ szczytowego gradientu ci$nienia okreslonego przez
porownanie ci$nienia maksymalnego zmierzonego przed i za zwezeniem podczas
cewnikowania serca. Obecnie metoda z wyboru leczenia zastawkowego PS jest
przezskorna balonowa walwuloplastyka ptucna (PBPV), a leczenie chirurgiczne stosuje
si¢ w przypadku wad ztozonych. W piS$miennictwie znajduja si¢ liczne prace
potwierdzajace bardzo dobre bezposrednie i Srednioterminowe wyniki leczenia ta
metoda. Brakuje jednocze$nie opiséw wynikow odlegltych, w ktorych sredni czas
obserwacji przekracza dekade.

Glownym celem pracy byla ocena odlegtych wynikéw leczenia PS metoda
PBPV. Ponadto analizie poddano wyniki bezposrednie oraz krotko- i
$rednioterminowe. W tym celu dokonano retrospektywnej analizy dostepnych baz
danych i dokumentacji oraz przeprowadzono kompleksowe badania koncowe
pacjentow. Badania obejmowaly wywiad i badanie lekarskie, elektrokardiograficzne
(EKG), rentgenowskie (RTG) klatki piersiowej, echokardiograficzne (ECHO), badanie
wysitkowe na biezni ruchomej oraz, u wybranych pacjentéw, badanie serca metoda
rezonansu magnetycznego.

Analizg objeto wyjsciowo 84 pacjentow Kliniki Kardiologii Dziecigcej i Wad
Wrodzonych Serca Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Gdansku poddanych
leczeniu metoda PBPV w latach od 1992 do 2005 — jako kryterium wlaczenia przyjeto
uplyw minimum 5 lat od zabiegu. Kryterium wytaczenia z koncowej grupy badane;,
poddanej analizie wynikow odlegtych, byta konieczno$¢ zmiany strategii leczenia na

kardiochirurgiczne, co dotyczylo 4 pacjentow (5%), u ktérych nie uzyskano

119



zamierzonego efektu PBPV, ze wzgledu na ujawnione w czasie cewnikowania serca
zwezenie nadzastawkowe. Ponadto z powodu 3 zgonow (4%) i utraty z obserwacji 21
pacjentow (25%) badaniami koncowymi objeto 56 pacjentdow, co stanowito 66% grupy
wyjsciowej. Poréwnanie obu grup wykazato, ze nie r6znity si¢ one istotnie od siebie
pod wzgledem podstawowych parametrow.

W analizowanej grupie przewazaly kobiety w proporcji 1,5:1. Mediana wieku
pacjentow w chwili leczenia wynosita 3,7 roku (0 — 60 lat), a w badaniu koncowym
19,6 lat (6,4 — 69,3 lat). Mediana okresu obserwacji wynosita 13,6 lat (5,7 — 24,2 lat).
Stwierdzono wystgpowanie zespotu Noonan u 11% pacjentow. Wspotistniejace
wrodzone wady serca stwierdzono u 8 pacjentow (14%): ubytek przegrody
miedzyprzedsionkowej, drozny przewdd tetniczy i zwezenie zastawki aortalnej. U Na
podstawie badania echokardiograficznego przed zabiegiem stwierdzono gradient
ci$nienia przez zastawke tetnicy plucnej, ktorego mediana wynosita 67 mmHg
(40 — 182 mmHg). Po zabiegu parametr ten wynosit 31 mmHg (13 — 122 mmHg), a
spadek gradientu byt istotny i jego mediana wynosita 40 mmHg (0 — 90 mmHg). W
pomiarze bezposrednim podczas cewnikowania serca przed zabiegiem mediana
ci$nienia w prawej komorze (RV) wynosita 90 mmHg (53 mmHg — 217 mmHg), a
gradient 73 mmHg (30 mmHg — 202 mmHg), za$ po zabiegu ci$nienie w prawej
komorze 45 mmHg (25 mmHg — 141 mmHg) a gradient 20 mmHg (10 mmHg —
40 mmHg). Spadek gradientu wg tej metody oceny wynosit 49 mmHg (7 — 139 mmHg)
i rowniez byt znamienny. Bezposredni wynik leczenia zalezat od wyjsciowej ciezkos$ci
wady, to znaczy pacjenci z wyjsciowo wyzszym gradientem w ocenie bezposredniej po
zabiegu mieli wyzszy gradient resztkowy zar6wno w ocenie cewnikowaniem jak i
metoda Dopplera (odpowiednio p < 0,001 i p=0,002). Odsetek pacjentdw z gradientem
bezposrednio po PBPV powyzej 36 mmHg byt wyzszy u pacjentow z wyjsciowo ciezka
postacig wady (p = 0,001) oraz obecnymi cechami przerostu prawej komory w ocenie
podczas cewnikowania (p = 0,027). Wynik bezposredni nie zalezat natomiast od typu
budowy zastawki, znormalizowanej $rednicy pierscienia zastawki tetnicy plucne;,
proporcji $rednicy uzytego cewnika balonowego do $rednicy pierscienia zastawki ani
wieku 1 parametréow antropometrycznych pacjenta. U czterech pacjentow PBPV
wykonano dwukrotnie ze wzgledu na niezadowalajacy efekt pierwszego zabiegu. U
wszystkich przy drugim zabiegu osiagni¢to dobry wynik.

W ocenie krotko i $rednioterminowej obserwowano dalszy, istotny spadek

gradientu resztkowego (p < 0,001) az do ostatniego badania ambulatoryjnego po ponad
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5 latach od PBPV. Po miesigcu od zabiegu i w pdzniejszym okresie obserwacji nie byto
juz istotnej réznicy miedzy pacjentami z ciezkg postacig wady ani obecnym przerostem
prawej komory a pozostalymi. Wskazuje to na podzastakowy, wynikajacy z przerostu,
charakter gradientu resztkowego oraz mozliwosci jego szybkiego ustgpienia. Aby
przyspieszy¢ ten proces u wybranych o$miu pacjentéw (14%) stosowano propranolol.
Dobry efekt zabiegu utrzymywat si¢ w obserwacji dtugoterminowej. Po $rednio 13,8
latach (5,7 — 24,2 lata) obserwacji mediana gradientu przez zastawke tetnicy phucnej
wynosita 10,2 mmHg (3,8 — 42,2 mmHg) i jedynie u dwoch nieznacznie przekraczata
przyjety poziom suboptymalnego wyniku leczenia (36 mmHg) bez wskazan do
reinterwencji. Wskazuje to na bardzo dobry i trwaly efekt leczenia oraz
dlugoterminowg skuteczno$¢ PBPV na poziomie 93%.

Czesto obserwowang, towarzyszaca nieprawidlowoscia jest poszerzenie pnia
tetnicy plucnej wystepujace zar6wno przed leczeniem — u 53% pacjentéw w badaniu
echokardiograficznym jak i w obserwacji odleglej —u 44%. Zaden z pacjentéw nie miat
jednak z tego powodu uchwytnych objawow ani wskazan do leczenia
kardiochirurgicznego.

Podstawowym  niekorzystnym  efektem leczenia  jest  powstanie
niedomykalnosci zastawki tetnicy plucnej (PI). W obserwacji krotko- i
$rednioterminowej obserwowano narastanie stopnia niedomykalnosci i w efekcie
znamienny wzrost czesto$ci wystepowania co najmniej umiarkowanej PI z poziomu
9% po miesigcu od PBPB do 40% w ostatniej kontroli rutynowej. W badaniu
koncowym stwierdzono na podstawie badania echokardiograficznego wystepowanie
umiarkowanej PI u 46% pacjentow i cigzkiej u 14%. Mediana szeroko$ci talii fali
niedomykalnosci wynosita 0,42 cm (0,14 — 1,56). PI powoduje wzrost obcigzenia
objetosciowego prawej komory i w efekcie jej poszerzenie, co obserwowano u okoto
jednej czwartej pacjentow. Jest to efekt trudny do precyzyjnej oceny w badaniu
echokardiograficznym ze wzgledu na zlozong geometri¢ RV i rézne analizowane
parametry przekraczaty norm¢ od 4 do 51% przypadkow. W celu dokonania
precyzyjnej oceny stopnia niedomykalno$ci i wymiar6w RV wykonano badanie serca
metoda rezonansu magnetycznego (MRI), ktory jest metoda referencyjng dla takiej
oceny. Baniem objeto 21 pacjentow — wszystkich z ciezka i losowo wybrang potowe z
umiarkowang PI. W podgrupie zbadanej metoda MRI stwierdzono powigkszenie
objetosci RV u 10 pacjentow (50%) w rozkurczu i 9 (45%) w skurczu. U 6 pacjentéw

(29% badanych) stwierdzono PI umiarkowang i 2 (10%) cigzka. Poréwnanie obu metod
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wykazalo tendencj¢ badania echokardiograficznego do zawyzania stopnia PI oraz
dobra zgodnos¢ szerokosci tali fali PI w badaniu echokardiograficznym z frakcja PI w
badaniu MRI (r= 0,717, p <0,001). Potwierdza to istnienie istotnej hemodynamicznie
PI i poszerzenia RV u pewnego odsetka pacjentéw po PBPV w odleglej obserwacji.
Problem ten jest nowy i brakuje zardwno publikacji jak i wytycznych w tym zakresie,
a ekstrapolacja strategii leczenia PI po korekcji tetralogii Fallota na grupg pacjentéw z
wrodzonym zwe¢zeniem zastawki tetnicy ptucnej po leczeniu metoda PBPV nie wydaje
si¢ w pelni uzasadniona, ze wzglgdu na wyjSciowe roéznice miedzy tymi grupami
pacjentdw i zastosowanymi metodami leczenia. Wskazuje to na koniecznos$¢ dalszej
obserwacji tych pacjentow oraz szerszego wykorzystania badania MRI w wybranej
podgrupie pacjentéw po PBPV, w celu gromadzenia danych ktére pozwola na ustalenie
optymalnej strategii leczenia w dalszej obserwacji.

Na podstawie badania na biezni ruchowej wg protokotu Bruce’a stwierdzono
dobra tolerancj¢ wysitku fizycznego u pacjentdéw bez uposledzen 1 obcigzen
towarzyszacych. Nie stwierdzono zwigzku miedzy wynikiem PBPV (wielko$¢
gradientu resztkowego, stopien niedomykalno$ci) a tolerancjg wysitku fizycznego w

obserwacji dlugoterminowe;.
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10. Summary

Pulmonary stenosis (PS) makes up 7 — 19% of all congenital heart diseases
(CHD). When considering PS as part of complex CHD, the prevalence is much higher.
The most common type, valvular, is caused by the abnormal embryonic development
of the pulmonary valve. It leads to diminishing of the diameter of the right ventricular
outflow thus increasing afterload of the right ventricle (RV). Clinical symptoms occur
mostly in cases of severe stenosis and may present already in neonates. The primary
modality to assess the severity of the PS, preliminary qualification for treatment and
later — the outcomes of the treatment at follow-up, is echocardiography with Doppler
assessment of the transvalvular pressure gradient (PG). Eventually the qualification is
based on the peak-to-peak pressure gradient based on a direct comparison of maximal
pressures before and after the narrowing during cardiac catheterization. The treatment
method of choice nowadays is percutaneous balloon pulmonary valvuloplasty (PBPV),
reserving surgical treatment for complex cases. Several publications documented
excellent immediate and intermediate results of this method. Concurrently there is a
paucity of information on long-term outcomes where the median follow-up period
exceeds a decade.

The primary aim of this study was to assess the long-term results of PBPV.
Additionally immediate, short and intermediate term results were summarized for
comparison. This was accomplished by retrospective analysis of clinical databases and
patient files. Eventually, the patients were invited for the final assessment that
comprised of patient history, physical examination, electrocardiography, chest X-ray,
echocardiography, Bruce treadmill test and, in a selected subset of patients, magnetic
resonance imaging (MRI) of the heart.

Retrospective assessment included 84 patients of Pediatric Cardiology and
Congenital Heart Diseases Department of the University Clinical Center in Gdansk
treated by PBPV between years 1992 and 2005. The inclusion criteria were laps of at
least five years since treatment. The exclusion criteria was conversion to cardiac
surgery in case of 4 patients (5%), after revealing the supravalvular type of pulmonary
stenosis during PBPV. Furthermore due to 3 deaths (4%) and loss of follow-up of 21
patients (25%) the final assessment included 56 patients (66%). Initial and final cohort
did not vary significantly regarding baseline characteristics (female to male ratio, age

and PG before PBPV).
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There was a predominance of woman in proportion 1,5:1. Median age at
treatment was 3,7 years (0 — 60 years) and at final assessment 19,6 years (6,4 — 69,3
years). The median follow-up period was 13,6 years (5,7 — 24,2 years). There were six
patients (11%) with Noonan syndrome. Concomitant heart diseases were found in 8
(14%): atrial septal defect, patent ductus arteriosus and mild aortic stenosis. Based on
echocardiography median PG was 67 mmHg (40 — 182 mmHg). After treatment, it
reduced to 31 mmHg (13 — 122 mmHg), and the change was significant. A median drop
of PG was 40 mmHg (0 — 90 mmHg). Median RV pressure at cardiac catheterization
before treatment was 90 mmHg (53 mmHg — 217 mmHg) and peak-to-peak PG
73 mmHg (30 mmHg — 202 mmHg), while after treatment the RV pressure was
45 mmHg (25 mmHg — 141 mmHg) and peak-to-peak PG 20 mmHg (10 mmHg —
40 mmHg). Peak-to-peak PG median reduction was 49 mmHg (7 — 139 mmHg), and
that was also significant. The immediate outcome was dependent on the severity of the
stenosis, that is the patients with initially higher PG also directly after treatment had
higher PG both by catheterization and Doppler method (p < 0,001 and p = 0,002
respectively). The percentage of patients with significant residual PG (more than
36 mmHg) was higher among the patients with initially severe PS (p = 0,001) or those
that had evident RV hypertrophy at ventriculography (p = 0,027). The immediate
outcome was not dependent on valve morphology, pulmonary valve annular diameter
z-score, balloon-to-annulus ratio, age of the patient and his anthropometric parameters.
Four patients did not achieve a satisfactory outcome and were qualified for repeat
PBPV that in all cases was successful.

Short and intermediate-term follow-up revealed further significant (p < 0,001)
reduction of the PG until the last routine follow-up more than five years after treatment
on average. Already after a month there was no significant difference between the
patient with severe PS or RV hypertrophy and the remainder. This indicates that the
residual PG is mostly subvalvular due to RV hypertrophy and has a potential for prompt
regression after successful PBPV. To facilitate this process selected 8 patients (14%)
had propranolol prescribed. Good outcome persisted into long-term follow-up. After
median of 13,8 years (5,7 — 24,2 years) median PG was 10,2 mmHg (3,8 — 42,2 mmHg),
and only two patients (4%) had PG slightly above 36 mmHg — none requiring treatment.
This indicates to excellent and lasting treatment effect with overall long-term success

rate of 93%.
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Commonly seen, concomitant abnormality in this cohort is pulmonary artery
dilatation or an aneurysm. Based on echocardiography it was present in 53% of patients
before treatment and 44% after. Nevertheless, none of the patients had any symptoms
of treatment indications due to that. The most common undesired effect of PBPV is
pulmonary regurgitation (PR). In short- and intermediate-term follow-up it was found
to become more severe and as a result, the percentage of the patients with at least
moderate PR has grown significantly from 9% a month after PBPV to 40% at last
routine follow-up. At the final visit, there were 46% of patients with moderate and 14%
of patients with severe PR. Median vena contracta width was 0,42 cm (0,14 — 1,56). PR
causes RV volume overload leading to its dilatation. This was found in approximately
one fourth of the patients and various analyzed RV diameters exceeded normal in 4%
to 51% of cases. RV is hard to assess it precisely by echocardiography due to its
complex geometry. To precisely access the degree of PR and RV dilatation the MRI
was used. Twenty-one patients were qualified — all with severe PR and random half of
the patients with moderate PR. Among this 10 patients (50%) had dilated RV at diastole
and 9 (45%) at systole. Based on MRI 6 patients (29%) had moderate and 2 (10%)
severe PR. The comparison of both methods revealed the tendency to overestimate the
grade of PR by echocardiography and good agreement of vena contracta width by
echocardiography with regurgitation fraction by MRI (r = 0,717, p < 0,001). The above
confirms that although rare, there is a proportion of patients post PBPV with
hemodynamically significant PR and RV dilatation. This issue is entirely new, and there
is little data and no treatment strategies published up to date. Direct extrapolation of the
current approach towards PR in tetralogy of Fallot survivors to the studied patient group
seems not fully warranted, due to obvious baseline, treatment and outcome differences
between the two groups. This indicates the need for further close follow-up of this
patients and more common utilization of MRI in the selected subgroup of patients after
PBPYV to collect data that will allow forming optimal treatment strategies in the future.

Based on the conducted Bruce treadmill tests the patients after PBPV had
normal exercise capacity if concomitant morbidities or developmental abnormalities
were not present. There was no correlation noted between the exercise capacity and

PBPV outcome (residual PG or PR grade) at long-term follow-up.
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15. Aneks

Pacjenci obcigzeni wielowadziem.

Pacjent Lp. 10 — moézgowe porazenie dziecigce, cigzkie opdznienie rozwoju
psychofizycznego, deformacje koscca: klatka szewska, skolioza, deformacja kos$ci
dhugich i stawow konczyn dolnych, drzenie zamiarowe, lekki zez, niesamodzielny.
Pacjentka Lp. 26 — zespot Noonan, mézgowe porazenie dziecigce, opdznienie
psychoruchowe, zez, otylos¢, pacjenta na wozku inwalidzkim. W badaniu ECHO
poza PS - kardiomiopatia przerostowa (HCM).

Pacjentka Lp. 27 — zespdt Noonan, mézgowe porazenie dziecigce pod postacig
niedowladu spastycznego czterokonczynowego (po dwodch  operacjach
ortopedycznych), znaczne opoznienie psychoruchowe, zez i jaskra po leczeniu
operacyjnym, hipotyreoza w przebiegu limfocytarnego zapalenie tarczycy. W
badaniu ECHO kardiomiopatia przerostowa (HCM). Pacjentki 26 1 27 sa
blizniaczkami jednojajowymi.

Pacjentka Lp. 32 —zespot pordzyczkowy, zaéma wrodzona po leczeniu operacyjnym
w 2 r.z., opdznienie psychoruchowe, niedostuch, wady rozwojowe ko$éca —
deformacja klatki piersiowej, skolioza, ptaskostopie, chodzi tylko z pomoca drugiej
osoby.

Pacjentka Lp. 34 — zesp6t Noonan, opdznienie rozwoju psychoruchowego; niedobor
wzrostu, wrodzony obustronny niedostuch — ucho lewe: catkowity, ucho prawe:
>100dB, niedoczynno$¢ tarczycy w eutyreozie; zaburzenia krzepliwosci -
przedhuzajace si¢ krwawienie; znacznego stopnia skolioza - stan po operacji
wszczepienia stabilizatora kregostupa.

Pacjent Lp. 40 — uposledzenie psychoruchowe, epilepsja, wady rozwojowe koséca
(m.in. obustronna dysplazja stawoéw biodrowych), obustronna dysplazja nerek i
refluks pecherzowo-moczowodowy powiklane przewlekly niewydolno$cia nerek
(stan po przeszczepie nerki), nadci$nienie tetnicze.

Pacjentka Lp. 48 — ciezkie uposledzenie rozwoju psychomotorycznego, rozlegty
rozszczep podniebienia, wady konczyn, mikrognacja, krecz szyi, znaczna skolioza
kregostupa piersiowego, znieksztalcona klatka piersiowa, pacjenta na wozku
inwalidzkim. Na podstawie kariotypowania rozpoznano pier§cieniowy chromosom

18.
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* Pacjentka Lp. 80 — uposledzenie psychoruchowe, mnogie wady rozwojowe:
agenezja ciala modzelowatego, epilepsja, refluks pecherzowo-moczowodowy,
poszerzenie ukladu kielichowo-moczowodowego, hipoplazja tarczycy =z
hipotyreoza, refluks zotadkowo-przetykowy, wady rozwojowe koséca, (porusza si¢
na woézku inwalidzkim). W badaniu ECHO poza PS oraz kardiomiopatia

przerostowa (HCM). Nie stwierdzono genetycznego podtoza wad rozwojowych.

Lp. | Wiek | ObciaZenia Przyczyna odstapienia
86 6,4 infekcja gornych drog oddechowych infekcja
80 7,8 uposledzenie uposledzenie
48 13,2 | uposledzenie uposledzenie
34 17,6 | otylo$¢, uposledzenie ortopedyczne
32 17,9 | uposledzenie uposledzenie
40 17,9 | uposledzenie uposledzenie
26 19,6 | uposledzenie uposledzenie
4 25,7 | otylos¢, stan po urazie kolana ortopedyczna

79 52,0 | otylo§¢ olbrzymia, niewydolno$¢ krazenia, NYHA | kardiologiczna
II/TI1, choroba wiencowa, CCS II, nadci$nienie t¢tnicze,
zmiany zwyrodnieniowe kregostupa 1 stawow

kolanowych
77 68,5 otylo$¢, nadcisnienie tetnicze kardiologiczna
72 69,3 nadwaga, stan po dwoch incydentach niedokrwiennych | kardiologiczna

serca, niewydolno$¢ krazenia, NYHA II, nadci$nienie
tetnicze, utrwalone migotanie przedsionkow

Tabela Al. Zestawienie pacjentdéw z obcigzeniami bedacymi przeciwwskazaniem do proby wysitkowe;.

Lp. | Wiek | Obciazenia Wydolno$¢ | Przyczyna wykluczenia
56 11,9 | otyto$¢, astma oskrzelowa nasilana | obnizona obcigzenia

wysitkiem - zwolniony z ¢wiczen
74 19,2 | otylos¢; nikotynizm obnizona obcigzenia
10 19,5 | uposledzenie normalna staba koordynacja ruchowa
27 19,6 | uposledzenie obnizona staba koordynacja ruchowa
16 27,0 | nadwaga, nadci$nienie, nikotynizm, | obnizona obcigzenia

naduzywanie alkoholu

25 42,2 | otyloé¢, nadcisnienie tetnicze obnizona obcigzenia

Tabela A2. Zestawienie pacjentow z obcigzeniami mogacymi mie¢ wptyw na wydolnos¢ fizyczng lub wynik proby
wysitkowej, u ktorych probe wykonano, ale nie uwzgledniono w ostatecznej ocenie wydolnosci fizycznej grupy
badane;j.
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