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Introduction. Bicuspid aortic valve (BAV) is the most common congenital heart bicuspid aortic valve, aortic valve
anomaly. It appears to be inherited disease associated with valve-related complica-
tions and the aortopathy.

Aim. The analysis of the family history, symptoms, physical fitness and echocardio-
graphic data of the aortic valve and aortic root in children with BAV.

Material and methods. The study group consisted of 30 patients, 25 (83%) boys
and 5 (17%) girls, aged 4-17 (mean 10.2 + 4.4 years) with BAV. In all the anamnesis,
physical examination, 12-leads electrocardiography, 24-hour Holter ECG monitoring,
echocardiography were performed.

Results. 19 (63%) parents of patients were aware of an inherited character of BAV,
but they usually had not performed echo in themselves nor siblings. The major-
ity (80%) of patients had symptoms, but they were rare and did not influence the
quality of life nor physical capacity. The heart murmur was the main reason for
echocardiography in 22 (73%) patients. No abnormalities were found in ECG and
Holter ECG. The dilation of ascending aorta was found in 23 (76%) children. 20 (66%)
patients had mild aortic valve disease, including 11 children with combined stenosis
and regurgitation.

Conclusions. The detailed family history and informing of hereditary transmission
of BAV are crucial in revealing BAV. In children with BAV symptoms are unspecific
and usually not associated with BAV. BAV does not influence physical activity. In
patients with BAV the aortic function disturbances and dilation of ascending aorta
are mild.

regurgitation, aortic valve stenosis,
dilation of the ascending aorta
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Analiza wybranych parametréw klinicznych i echokardiograficznych u dzieci z dwuptatkowa zastawka aortalng

WSTEP

Dwupfatkowa zastawka aortalna (ang. bicuspid aortic va-
lve — BAV) jest jedna z najczesciej wystepujacych wad wro-
dzonych serca, stwierdzang u 1-2% populacji, czterokrotnie
czesciej u chtopcow. Jest przewlekle postepujaca choroba
tkanki tgcznej na poziomie molekularnym, doprowadzajaca
do dysfunkcji zastawki aortalnej, jak réwniez do stopniowego
poszerzania sie aorty wstepujacej, z tworzeniem tetniakow.
Dowiedziono genetycznego tta choroby — za rodzinne wyste-
powanie choroby odpowiedzialne sg mutacje genu NOTCHz.
BAV nie powoduje niewydolnosci serca w okresie dziecinstwa.
W pracy przeanalizowano obraz kliniczny BAV, z uwzgled-
nieniem wywiadu rodzinnego oraz swiadomosci rodzicodw co
do genetycznego tta choroby, a takze wyniki nieinwazyjnych
badan ukfadu krazenia.

CELE PRACY

1. Znaczenie wywiadu rodzinnego u pacjentdw z BAV.

2. Ocenarodzaju i czestosci wystepowania objawdw podmio-
towych u pacjentéw z BAV.

3. Ocena aktywnosci fizycznej pacjentow z BAV.

4. Analiza morfologii aorty wstepujacej i funkcji zastawki
aortalnej u pacjentdw z BAV.

MATERIAL I METODY

Badaniem objeto 30 kolejnych pacjentéw z BAV, hospi-
talizowanych w Klinice Kardiologii w okresie 01.01.2014-
01.04.2015 roku. Kryteria wigczenia stanowity: rozpoznanie
BAV w dwuwymiarowym badaniu echokardiograficznym
oraz wiek miedzy 4. a 18. rokiem zycia. Za kryteria wytacze-
nia przyjeto wspotwystepowanie innych wad serca, istotne
zaburzenia rytmu serca stwierdzane w 24-godzinnym mo-
nitorowaniu EKG metoda Holtera, wczesniejsza interwencje
kardiochirurgiczng, choroby innych narzaddw i uktadow oraz
zdiagnozowany zespdt genetyczny.

Rozpoznanie wady ustalano na podstawie dwuwymia-
rowego badania echokardiograficznego. U wszystkich
dzieci przeprowadzono szczegdtowy wywiad, badanie
przedmiotowe, 12-odprowadzeniowe badanie elektrokar-
diograficzne, 24-godzinny zapis EKG metoda Holtera oraz
dwuwymiarowe badanie echokardiograficzne z badaniem

przeptywdéw konwencjonalng i znakowang kolorem metoda
dopplerowska.

W analizie badania podmiotowego uwzgledniono przy-
czyne wykonania pierwszego w zyciu badania echokardio-
graficznego, ktére wykazato wade, ponadto wywiad rodzinny
w kierunku BAV u krewnych | i Il stopnia oraz wystepowanie
nagtych zgonow sercowych w mtodym wieku (przyjeto wiek
< 40. roku zycia). Oceniano $wiadomos¢ rodzicéw dotyczaca
mozliwosci dziedziczenia choroby oraz czy rodzina dziecka
zBAV pozostaje pod opieka kardiologiczna. W kwestionariuszu
wypetnianym przez pacjentdw pytano o zgtaszane dolegliwosci:
zaburzenia widzenia, kofatania serca, bdle gtowy, dusznos¢
wysitkowa, zastabniecia, omdlenia, nocne béle w klatce piersio-
wej, ktucia w klatce piersiowej, a ich czestos¢ odnotowywano
w 4-stopniowej skali (0 —nigdy nie wystepowaty, 1 kilkakrotnie
w zyciu, 2 — kilka razy w roku, 3 —raz w miesiacu lub czesciej).
W analizie aktywnosci fizycznej oceniano uczestnictwo w za-
jeciach wychowania fizycznego, dodatkowe zajecia sporto-
we, wyczynowe uprawianie sportu oraz liczbe godzin w tygo-
dniu poswiecanych na ¢wiczenia. W badaniu przedmiotowym
uwzgledniono cisnienie tetnicze mierzone metoda Korotkova,
charakter i gtosnosc¢ szmeru w 6-stopniowej skali Levine'a,
obecnos¢ kociego mruku oraz stan uzebienia.

W EKG oceniano cechy przerostu jam serca i obecnos¢
rytmu zatokowego, a w 24-godzinnym EKG metoda Holtera
zaburzenia rytmu serca.

W dwuwymiarowym badaniu echokardiograficznym
w projekcji przymostkowej krotkiej (SAX) analizowano
morfologie zastawki aortalnej wedtug klasyfikacji Siever-
sa-Schmidtke (tab. 1, ryc. 1, 2), ponadto w projekcji przy-
mostkowej dtugiej (LAX) wymiary: zastawki aortalnej (AV),
opuszki aorty (AR), tacza zatokowo-tubularnego (STJ) oraz
aorty wstepujacej (AA) (ryc. 3). Wyniki wyrazono jako z-score,
uwzgledniajac powierzchnie ciata, i odnoszono do norm.
Wynik przekraczat gérna granice normy, gdy z-score > 2. Przy
uzyciu techniki dopplerowskiej i znakowanej kolorem oce-
niano przeptyw przez zastawke aortalng z oceng gradientéw
sredniego (P mean) i maksymalnego (P max). Ocene zwezenia
i niedomykalnosci zastawki przeprowadzono zgodnie z zale-
ceniami (1).

Badaniem jednowymiarowym M-mode z projekcji przy-
mostkowej krotkiej oceniono globalng kurczliwos¢ lewej

Tabela 1. Ocena morfologii zastawki dwuptatkowej typéw 0, 1 wg klasyfikacji Sieversa- Schmidtke (2).

Morfologia dwuplatkowej zastawki aortalnej

TYP 0 - brak szwu laczacego platki

TYP 1 - jeden szew laczacy platki

LAT - boczny AP - przednio-tylny

L-R R-N N-L
- zrost ptatkéw prawego
ilewego wiencowego

- zrost ptatkéw prawego
i niewienncowego

- zrost ptatkéw lewego
i niewiencowego
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Ryc. 1. Ocena morfologii BAV w projekcji przymostkowej krét-
kiej. Petne otwarcie ptatkéw BAV (,fish mouth”) (strzatka).

TIS0.9 MI1.4
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9.0em

Ryc. 2. Ocena morfologii BAV w projekcji przymostkowej
krotkiej. Zamknieta BAV z widocznym szwem tgczacym prawy
i lewy ptatek wienicowy, typ 1 (RL) (strzatka).

SPDSK Kardiologia $§5-1/Ped-CHD

1-01-184bpas:28

Ryc. 3. Ocena wymiarow zastawki aortalnej, opuszki aorty, 13-
cza tubularno-aortalnego, aorty wstepujacej w badaniu echo-
kardiograficznym w projekcji przymostkowej dtugie;j.

AV - zastawka aortalna, AR - opuszka aorty, ST] - tacze zato-
kowo-tubularne, AA - aorta wstepujaca

komory metoda Teinholtza (EF) oraz wymiar koncoworozkur-
czowy lewej komory (LVIDd).

WYNIKI

W badaniu wzieto udziat 25 (83%) chtopcow i 5 (17%) dziew-
czynek, w wieku 4-17 lat (srednia 10,2 * 4,4 roku). Wiekszos¢
dzieci, tj. 22 (73%), miafa po raz pierwszy wykonane badanie
echokardiograficzne i diagnoze BAV po wystuchaniu szmeru
nad sercem, u pozostatych 8 (27%) powodem konsultacji byty:
badanie przygodne (13%), dodatni wywiad rodzinny w kie-
runku BAV (11%) i badanie w celu kwalifikacji do uprawiania
sportu (3%).

Opiekunowie 19 (63%) pacjentow deklarowali Swiadomos¢
podtoza genetycznego BAV, jednak mniej niz 1/3 z nich miata
wykonane nieinwazyjne badania kardiologiczne w kierunku
BAV. Sposrdad 27 pacjentow posiadajacych rodzenstwo tylko
14 z nich (51%) miato wykonane badanie echokardiograficzne.

Analiza wywiadu rodzinnego w grupie badanej wykazata, ze
BAV wystepowata u 4 (13%) krewnych | stopnia i 3 (20% krew-
nych Il stopnia. W najblizszej rodzinie 3 (10%) dzieci miaty
miejsce nagte zgony sercowe, przy czym réwniez u krewnych
kazdego z nich stwierdzano BAV.

W tabeli 2 przedstawiono objawy zgtaszane przez pacjen-
tow z BAV oraz czestosc ich wystepowania.

Tylko 6 (20%) badanych dzieci nie zgtaszato zadnych do-
legliwosci, pozostali zgtaszali od jednego do szesciu roznych
objawow. Kofatania serca, ktucia w klatce piersiowej, bdle
gtowy i dusznosc stanowity zdecydowanie najczesciej wyste-
pujace objawy, przynajmniej jeden z nich wystepowat u ponad
potowy (53%) pacjentdw. Niemniej jednak wiekszos¢ zgtasza-
nych objawow wystepowata rzadko, zwykle nie czesciej niz
kilkakrotnie w zyciu.

Wszystkie dzieci z wyjatkiem jednego (96%) uczestniczyty
w lekcjach wychowania fizycznego, a 36% z nich — w zajeciach
sportowych organizowanych poza szkotg (m.in. pitka nozna,
bieganie, basen, jazda konna). Potowa pacjentéw deklarowata
wykonywanie aktywnosci fizycznej poza lekcjami WF, przy
czym g (30%) przecietnie ponad 1 godzine dziennie.

Zaden pacjent nie prezentowat niewydolnosci serca w ba-
daniu przedmiotowym. Wyniki pomiardw cisnienia tetniczego
byty prawidtowe. Dominujgcym i najczesciej jedynym odchy-
leniem w badaniu fizykalnym byt szmer nad sercem, wyste-
pujacy u 25 (83%) dzieci. U wiekszosci z nich, tj. u 22 (73%)
pacjentdw, byt to szmer skurczowy o gtosnosci od 1 do 4
w 6-stopniowej skali Levine‘a (u jednego pacjenta z wyczuwal-
nym palpacyjnie mrukiem skurczowym). U 2 dzieci stwierdzo-
no szmer rozkurczowy, u jednego szmer skurczowo-rozkur-
czowy. U 6 pacjentow stwierdzono prdchnice zebdw, pomimo
ze w ankiecie tylko 3 rodzicéw zadeklarowato, ze dziecko nie
jest pod opieka stomatologiczna.

W EKG u wszystkich pacjentow stwierdzono rytm zatokowy,
tylko u 2 (6%) pacjentdw stwierdzono nieprawidtowosci pod po-
stacig niespecyficznych zaburzen okresu repolaryzacji oraz cech
przerostu lewej komory. W Holter EKG u Zadnego z badanych
pacjentow nie stwierdzono zaburzen rytmu serca.

Na rycinie 4 przedstawiono czestos¢ poszczegdlnych wa-
riantdw anatomicznych budowy BAV.

Wyniki badania echokardiograficznego przedstawiono
w tabelach 3i 4.
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Analiza wybranych parametréw klinicznych i echokardiograficznych u dzieci z dwuptatkowa zastawka aortalng

Tabela 2. Wyniki analizy badania podmiotowego w grupie badane;.

Nasilenie objawdéw u okreslonej liczby dzieci
Zgtaszane objawy Li.CZb% % . . . -
pacjentow Kilkakrotnie Kilka razy Raz w miesigcu
w zyciu w roku lub czesciej
Kotatania serca 13 43 9 3 1
Ktucia w klatce piersiowej 11 36 7 1 3
Silne béle gtowy 10 33 6 0 4
Dusznos¢ wysitkowa 9 30 6 1 2
Zastabniecie bez utraty przytomnosci 5 16 4 0 1
Zaburzenia widzenia 4 13 3 1 0
Béle w klatce piersiowej w nocy 4 13 2 0 2
Utrata przytomnosci bez zwiazku z wysitkiem 2 6 2 0 0
Utrata przytomnosci po wysitku 2 6 1 1 0

Tabela 3. Parametry echokardiograficzne zastawki aortalnej, tuku aorty oraz lewej komory.

ECHO Min Max Srednia SD Liczba nieprawidtowych wynikéw

AV [mm] 14 29 19,7 4,1 8 (26%)
AR [mm] 16 36 24,3 5,4 4 (13%)
STJ [mm] 12 32 19,9 5,1 6 (20%)
AA [mm] 16 39 25,4 5,6 23 (76%)
LVIDd [mm] 34 61 44,6 7,5 6 (20%)
EF [%] 61 80 71 4,6 0

P mean [mmHg] 1 32 9,3 7,5 14 (46%)
P max [mmHg] 2 62 17,7 13,8 14 (46%)

AV - zastawka aortalna, AR - opuszka aorty, ST] - tacze zatokowo-tubularne, AA - aorta wstepujaca, LVIDd - wymiar koricowo-
-rozkurczowy lewej komory, EF - frakcja wyrzutowa, P mean - $redni przezzastawkowy gradient ci$nienia skurczowego,
P max - maksymalny przezzastawkowy gradient ci$nienia skurczowego

n =12 (40%)

O L-R
B RN
M Ap

W LAT

Ryc. 4. Typy morfologiczne BAV w grupie badane;.
L-R - zrost ptatkdw prawego i lewego wiericowego, R-N - zrost
ptatkéw prawego i niewiencowego, AP - przednio-tylny, LAT

- boczny

Nowa PepiaTriA 2/2015

Tabela 4. Funkcja zastawki aortalne;.

1Ao n % SA n %
Nieobecna 13 43 Nieobecne 16 53
I stopnia 14 46 Lagodne 12 40
II stopnia 3 10 Umiarkowane 2 6
I1I stopnia 0 0 Ciezkie 0 0

[Ao - niedomykalnos$¢ zastawki aortalnej, SA - zwezenie za-

stawki aortalnej

53



Anna Prowotorow-Iwaniukowicz i wsp.

54

Wszyscy pacjenci mieli prawidtowa funkcje skurczowa
lewej komory. Poszerzenie aorty wstepujacej stwierdzono
u ponad 3/4 badanych (tab. 3). U 10 badanych nie stwierdzono
zaburzen funkcji zastawki aortalnej, 11 dzieci miato ztozona
wade aortalng (zwezenie z niedomykalnoscig), przy czym
u wiekszosci z nich rozpoznano niedomykalnos¢ | stopnia
z fagodng stenoza (tab. 4). Tylko 2 pacjentéw miato rowno-
czesnie prawidtowe wymiary pierscienia zastawki aortalnej,
opuszki i aorty wstepujacej oraz prawidtowa funkcje zastawki
aortalne;j.

DYSKUSJA

Dwuptatkowa zastawka aortalna jest najczestsza wrodzo-
ng wada serca, stwierdzana u o,5-2% populacji, odpowiedzial-
ng za zwiekszong chorobowos¢ i smiertelnos¢ w populacji
dorostych. Istota wady polega nie tylko na czesciowej lub
catkowitej fuzji dwoch z trzech ptatkow zastawki w okresie
ontogenezy, ale rdwniez na defekcie tkankitacznej w obrebie
catej aorty wstepujacej, skutkujgcej stopniowym poszerza-
niem sie jej Swiatta i tworzeniem tetniakow (2).

WSsrdd 30 pacjentdw biorgcych udziat w analizie u 22 (73%)
powodem wykonania pierwszego badania echokardiogra-
ficznego byt stwierdzony przez lekarza pediatre szmer nad
sercem, co dowodzi koniecznodci skrupulatnej kontroli dzieci,
a w przypadku szmeru stwierdzanego podczas infekgji — ko-
niecznosci kontroli w okresie zdrowia.

Analiza kwestionariusza objawow zgtaszanych przez dzieci
z BAV wykazata, ze jedynie 6 (20%) nie zgtaszato zadnych
objawow. Kofatania serca stwierdzono u 13 (43%) pacjentow.
U zadnego z nich w badaniu EKG i 24-godzinnym monitoro-
waniu EKG metoda Holtera nie potwierdzono tachykardii ani
objawowej arytmii. Kolejno, ktucia w klatce piersiowej zgto-
sito 11 (36%), silne bdle gtowy 10 (33%), zastabniecia 5 (16%)
badanych. Wiekszos¢ pacjentéw deklarowata wystepowanie
objawdw nie czesciej niz kilka razy w zyciu, ponadto byty
nieswoiste dla BAV. Dane z pismiennictwa dowodzg, ze dwu-
ptatkowa zastawka aortalna w okresie dziecinstwa pozostaje
bezobjawowa, a jedynym symptomem pozostaje szmer nad
sercem stwierdzany w badaniu przedmiotowym. Objawy
zgtaszane przez pacjentow nalezatoby uznac zatem za niespe-
cyficzne, zwtaszcza uwzgledniajgc tagodny charakter zmian
w badaniu echokardiograficznym. Friedman i wsp. (3) prze-
prowadzili retrospektywng analize 406 dzieci w wieku 7-21 lat
zgtaszajgcych sie do poradni kardiologicznej z powodu bdlu
w klatce piersiowej, w tym u 150 (37%) pacjentow bol wystepo-
wat podczas wysitku, a u 66 (16%) towarzyszyty mu kotatania
serca. Po przeprowadzeniu diagnostyki kardiologicznej (bada-
nie elektrokardiograficzne, 24-godzinne monitorowanie EKG
metoda Holtera, badanie echokardiograficzne, test wysitkowy
na biezni ruchomej) jedynie u 5 pacjentow (1,2%) potwierdzo-
no kardiologiczng przyczyne bolu w klatce piersiowej. Autorzy
podkreslaja niespecyficznos¢ objawdw zgtaszanych przez
dziecii proponuja wtasny algorytm postepowania u pacjentow
hospitalizowanych z powodu zgtaszanych objawoéw (3).

W przedstawionym badaniu 19 (63%) opiekunow dzieci
z BAV miato swiadomos$¢ dziedzicznego tta choroby, ale tylko
1/3 z nich miata wykonane przesiewowe badanie echokardiogra-
ficzne, w 14 rodzinach przebadano rodzenstwo chorych dzieci.
Dowodzi to koniecznosci statego uswiadamiania rodzicow,

zaréwno przez lekarzy kardiologow, jak i pediatrow, o istocie
choroby, jej podstepnym charakterze i groznych dla zycia po-
wiktaniach. W grupie badanej u krewnych | stopnia u 3 (10%)
0sob miaty miejsce nagte zgody sercowe przed 40. rokiem zycia,
w rodzinach tych stwierdzano przypadki BAV.

Do niedawna uwazano, ze tylko mutacja genu NOTCHz1
znajdujgcego sie na chromosomie 9q34.3 jest zwigzana z for-
mowaniem sie dwuptatkowej zastawki aortalnej i rozwojem
powiktan, jednakze potwierdzenie w badaniach genetycznych
udato sie uzyskac jedynie w niektdrych przypadkach rodzin-
nego wystepowania BAV oraz u mniej niz 5% zachorowan
sporadycznych. W ostatnich doniesieniach podnosi sie role
czynnika transkrypcyjnego GATAS (20q13.33), biorgcego udziat
w formowaniu sie prawidtowe]j zastawki aortalnej w zyciu pto-
dowym, oraz mutacje genu ACT2. Jednak rutynowe badania
genetyczne u pacjentow z BAV nie sg zalecane ze wzgledu
na mozliwos$¢ mutacji genetycznej na innych chromosomach
rowniez przyczyniajacych sie do rozwoju choroby. Niezbedne
s dalsze badania identyfikujace miejsca mutacji genetycz-
nych (4).

Wobec przedstawionych danych i wiedzy o podtozu dzie-
dzicznym wady krewni | i Il stopnia pacjentéw ze zdiagno-
zowang BAV powinni by¢ kwalifikowani do przesiewowego
badania echokardiograficznego, ktérego czutosc i swoistos¢
wynosi odpowiednio 92 i 96%, a w przypadku stwierdzenia
nawet nieznacznego poszerzenia aorty — pozostawac pod
stafg opieka kardiologa (5).

W grupie dzieci z BAV podczas badania przedmiotowego
oprdcz wyzej wspomnianego szmeru nad sercem oceniano
stan uzebienia. U 6 (20%) pacjentow stwierdzono prochnice,
przy czym 27 (90%) pacjentow zadeklarowato statg opieke
stomatologiczng z regularnym przegladem dentystycznym.
Higiena jamy ustnej u dzieci z BAV odgrywa istotna role w pro-
filaktyce infekcyjnego zapalenia wsierdzia (6). Turbulentny
przeptyw krwi na nieprawidtowo uksztattowanej zastawce
predysponuje do uszkodzen endotelium i formowania wege-
tacji na zastawce. Ryzyko infekcyjnego zapalenia wsierdzia
U pacjentdw z BAV ocenia sie na ok. 2-3% (7). Rozwoj zapa-
lenia wsierdzia jest bezposrednim stanem zagrozenia zycia,
doprowadza do destrukcji zastawki, przyspieszajgc decyzje
o interwencji kardiochirurgicznej, ponadto stwarza ryzyko
zatorow obwodowych w sytuacji fragmentacji wegetacji.
Najczestszym patogenem hodowanym z posiewdw krwi
U pacjentow z infekcyjnym zapaleniem wsierdzia w przebiegu
BAV sa paciorkowce jamy ustnej oraz gronkowce.

W analizowanej grupie w badaniu echokardiograficznym
najczestszg morfologig zastawki byt typ 1 ze szwem pomie-
dzy L-R stwierdzany u 12 (40%), kolejno typ 1 ze szwem R-N
u 8 pacjentdw (26%), nie zarejestrowano typu 1 ze szwem L-N,
czestosc typu o morfologii zarowno bocznej ptatkow (LAT), jak
i przednio-tylnej (AP) wynosita 5 (17%) pacjentow. Podobnych
danych dostarcza pismiennictwo, gdzie obecnos¢ fuzji L-R
ocenia sie na 70-85%, R-N na 12%, a N-L stwierdza sie jedynie
U 3% wszystkich typow (8, 9).

Autorzy Sievers i Schmidtke (10), ktorzy przeprowadzili
analize 304 dwuptatkowych zastawek aortalnych usunietych
podczas interwencji kardiochirurgicznej, stworzyli klasyfikacje
wyrdzniajaca kolejne podtypy: typ O (z dwoma ptatkami bez
widocznych szwdw taczacych o konfiguracji bocznej— LAT lub
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przednio-tylnej—AP), typ 1 (z dwoma ptatkami, jednym nieco
wiekszym z widocznym posrodkowo zlokalizowanym szwem
oraz drugim odpowiednio mniejszym; w jego obrebie wyrdz-
niamy: L-R — ze szwem pomiedzy ptatkami prawym i lewym,
R-N —ze szwem pomiedzy ptatkami prawym i niewiericowym,
oraz N-L — ze szwem pomiedzy ptatkami lewym i niewienco-
wym) oraz typ 2 (zdwoma ptatkami i dwoma szwami). Wedtug
przeprowadzonej klasyfikacji czestos¢ poszczegdinych typow
jest nastepujaca: typ 0—7%, typ 1—88%, z czego morfologia
L-R —71%, R-N — 45%, N-L —3%.

Wczesniejsze badania podkreslaty, ze morfologia determi-
nuje rodzaj mozliwych powiktan, jednakze ostatnie doniesie-
nia podkreslaja brak wptywu budowy zastawki na ostateczna
jej dysfunkcje (21).

W badanej grupie niedomykalnos¢ zastawki stwierdzono
U 17 (56%) pacjentow, w tym az u 14 (46%) oceniono ja na
| stopien, u 3 (10%) na Il stopien, nie odnotowano zadnego
pacjenta z niedomykalnoscia Ill stopnia. Zwezenie zastawki
stwierdzono u 14 (46%) dzieci, w tym u 12 (40%) w stopniu ta-
godnym, a u 2 (6%) w stopniu umiarkowanym, nie stwierdzo-
no ciezkiego zwezenia. Ztozona wade aortalng odnotowano
u11dzieci (niedomykalnos¢ | stopnia ztagodnym zwezeniem).
U 10 (33,3%) badanych nie zarejestrowano w badaniu echo-
kardiograficznym zaburzenia funkcji zastawki.

Analizujac srednice aorty wstepujacej w odniesieniu do
norm populacyjnych, u 23 (76%) badanych wykazano po-
szerzenie, W tym z-score powyzej 4 stwierdzono u 6 (20%).
Wszyscy pacjenci mieli prawidtowa globalna funkcje skurczo-
w3 lewej komory.

Przebieg choroby ma charakter postepujacy, stopniowo
doprowadzajac do powiktan takich jak niedomykalnos¢ lub
zwezenie samej zastawki, poszerzenie aorty wstepujacej skut-
kujace tworzeniem tetniakdw aorty wstepujacej, tym samym
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Klinika Kardiologii Wieku Dzieciecego

zwiekszajace ryzyko nagtych interwencji kardiochirurgicznych
w przypadku rozwarstwienia sciany aorty. Powazne powiktania
dotycza okoto 1/3 pacjentéw, a uwzgledniajgc czestos¢ BAV
w populacji na 1-2% w porownaniu do zsumowanej czestosci
wszystkich innych wad serca (0,8%), bezwzgledna liczba
pacjentdw wymagajacych kontroli kardiologicznej jest duza.
W populacji dzieciecej nasilenie zmian zastawkowych i sciany
aorty jest istotnie mniejsze w poréwnaniu do grupy dorostych
pacjentow, dlatego czestosc interwencji kardiochirurgicznych
w tej grupie wiekowej jest stosunkowo mata.

Dane z piSmiennictwa wskazuja, ze najczestszym po-
wiktaniem BAV w populacji dzieciecej jest niedomykalnos¢
zastawki, a poszerzenie aorty wstepujacej wykrywa sie u okoto
50% pacjentow z prawidtowo funkcjonujaca zastawka, co
potwierdza niezalezny charakter wystepowania (12, 13). Bi-
neriwsp. donoszyg, ze w rodzinach, gdzie stwierdzono wade,
u czesci krewnych | stopnia z prawidtowg zastawka tréjptatko-
wa wymiar aorty wstepujacej jest zwiekszony, odnotowywano
takze tetniaki w piersiowym odcinku aorty (13).

WNIOSKI

1. Staranny wywiad rodzinny i uswiadamianie opiekunom
genetycznego tta dwuptatkowej zastawki aortalnej ma
ogromne znaczenie w wykrywaniu wady.

2. U pacjentdw z BAV w wieku rozwojowym dolegliwosci
wystepujg stosunkowo rzadko i sg na tyle nieswoiste,
ze czesto nie mozna ich bezposrednio wigzac z obec-
noscig BAV.

3. Dzieci z dwuptatkowa zastawka aortalna deklaruja tole-
rancje wysitku porownywalng z dzie¢mi zdrowymi.

4. W populacji pediatrycznej pacjentéw z dwuptatkowa za-
stawka aortalng zaburzenia funkcji zastawki aortalnej
i poszerzenie aorty najczesciej maja tagodny charakter.
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