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Summary

Aortic stenosis is a congenital heart disease which may present with different symp-
tomatology and may lead to heart failure in newborn.

A case of a 9-days old newborn with a severe aortic stenosis is presented. Due to
impaired systolic function of the left ventricle and rapidly increasing symptoms of
heart failure (tachypnea, dyspnoea, tachycardia) the neonate required pharmacologi-
cal treatment (prostaglandin E1 infusion and phosphodiesterase inhibitor c-AMP)
and balloon valvuloplasty as a matter of urgency. In chest X-ray the heart silhouette
was enlarged, the electrocardiogram showed signs of overload of both ventricles.
In echocardiography thickened aortic valves with a pin-hole opening, normal left
ventricle size with signs of its hypertrophy and reduced contractility (ejection frac-
tion 45%) and a moderate mitral regurgitation were found.

Angiography and balloon valvuloplasty of the aortic valve was performed through
puncture of the right femoral artery. After expansion of the balloon at the ste-
notic valve a very good result of the treatment was achieved - low invasive gradi-
ent (22 mm Hg) between the left ventricle and the aorta and a trivial aortic valve
regurgitation. The good outcome of the procedure was confirmed and monitored in
the next days. The general state of the child improved significantly, systolic function
of the left ventricle returned to normal values. Because of a complication after the
procedure - a thrombosis in the external iliac artery, a 3-month anti-clotting therapy
was performed. No improvement in the patency of the vessel was observed; however,
abundant collateral vessels provided the extremity with proper circulation.
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Dziewieciodniowy noworodek zostat przyjety do Kli-
niki Kardiologii z powodu podejrzenia zwezenia zastawki
aortalnej.

W wywiadzie okres cigzy byt bez powiktan, potoznicze
badania ultrasonograficzne nie wskazywaty na wrodzona
wade serca u dziecka. Noworodek zostat urodzony w stanie
dobrym (10 punktéw w skali Apgar), o czasie w 39. tygodniu
Cigzy, z masa ciata 2800 g. Bezposrednio po porodzie wystucha-

Nowa PepiaTriA 1/2020

no gtosny szmer nad sercem. W kolejnych dobach hospitalizacji
u noworodka odnotowano tendencje do tachykardii (w czasie
snu czynnos$¢ serca: 160-170/min) i tachypnoe. W wykona-
nym badaniu radiologicznym klatki piersiowej stwierdzono
powiekszong sylwetke serca. Podejrzewajac wrodzong, prze-
wodozalezng wade serca pod postacia ciezkiego zwezenia
zastawki aortalnej, do leczenia wtaczono wlew prostaglandyny
E1 i przekazano noworodka do Kliniki Kardiologii.
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Przy przyjeciu dziecko pozostawato w stanie $rednim
stabilnym, wydolne oddechowo, z cechami niewydolnosci
krazenia pod postacia tachykardii i umiarkowanej dusznosci.
Czynnos¢ serca wynosita 150-180/min, czesto$¢ oddechéw
okoto 60/min, stwierdzano dusznos¢ z uruchomieniem dodat-
kowych miesni oddechowych. Obecny byt szmer skurczowy
o gto$nosci 4/6 w skali Levine’a w polu ostuchiwania zastawki
aortalnej, w drugiej przestrzeni miedzyzebrowej po stronie
prawej. Nad ptucami wystuchiwano pojedyncze trzeszcze-
nia u podstawy ptuc. Tetno na tetnicach konczyn gérnych
i dolnych byto dobrze wyczuwalne. Wartos¢ saturacji krwi,
mierzona pulsoksymetrem, pozostawata w normie zaréwno
na konczynach gérnych, jak i dolnych.

W badaniach laboratoryjnych wyktadniki stanu zapalnego
byty ujemne. Wyniki badan laboratoryjnych, morfologia krwi,
badania biochemiczne i gazometria krwi wiosniczkowej nie
wykazywaty nieprawidtowosci.

W EKG zarejestrowano rytm zatokowy, posrednia o$ serca
oraz cechy przecigzenia obu komér serca.

W badaniu radiologicznym klatki piersiowej (ryc. 1) stwier-
dzono powiekszong sylwetke serca, ze wskaznikiem sercowo-
-ptucnym 0,6.

W dwuwymiarowym badaniu echokardiograficznym 2D
i znakowanym kolorem badaniu dopplerowskim (ryc. 2)
zobrazowano dwuptatkowga zastawke aortalng z cechami
ciezkiego zwezenia, z maksymalnym gradientem cisnienia
skurczowego pomiedzy lewa komora (LV) a aorta 80 mmHg,
gradientem $rednim 45 mmHg, bez niedomykalnosci (ryc. 3).
Pfatki zastawki byly znacznie pogrubiate, z bardzo ograni-
czonym otwarciem. Wymiar pierécienia zastawki aortalnej
oceniono na 6 mm (z-score: -1,25 przy normie + 2), nie
stwierdzono cech hipoplazji aorty wstepujacej i tuku ani
zwitdknienia (fibroelastozy) wsierdzia. Wymiary LV miescity
sie w normie, miesierr komory byt umiarkowanie przerosnie-
ty, a funkcja skurczowa LV uposledzona. Frakcja wyrzutowa
LV oceniona metoda Simpsona wynosita okoto 45% (norma
powyzej 55%). Ponadto stwierdzono niedomykalnos¢ Il stop-
nia zastawki mitralnej oraz powiekszony lewy przedsionek
serca. Nie uwidoczniono droznego przewodu tetniczego.
Ze wzgledu na obnizenie funkcji skurczowej LV oraz cechy

Ryc. 1. Powiekszona sylwetka serca w badaniu radiologicz-
nym klatki piersiowej - wskaznik sercowo-ptucny 0,6
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Ryc. 2. Badanie echokardiograficzne. Zwezenie zastawki aor-
talnej, widoczne grube ptatki zastawki, turbulentny, przyspie-
szony przeptyw w aorcie znakowany kolorowym dopplerem,
niedomykalno$¢ mitralna, powiekszony lewy przedsionek
oraz pogrubiaty miesien lewej komory serca

LV - lewa komora; RV - prawa komora; LA - lewy przedsio-
nek; IMV - niedomykalno$¢ mitralna
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Ryc. 3. Pomiar gradientu ci$nienia skurczowego przez zastaw-
ke aortalng metoda dopplera (warto$¢ maksymalna 80 mmHg
i $rednia 45 mmHg)

niewydolnosci serca w badaniu przedmiotowym, zadecy-
dowano o wdrozeniu leczenia inhibitorem fosfodiesterazy
¢-AMP o dziataniu inotropowym dodatnim i rozszerzajagcym
naczynia obwodowe.

Wobec zdiagnozowania u noworodka ciezkiego zwe-
zenia zastawki aortalnej z obnizong funkcjag skurczowa LV,
dziecko zakwalifikowano do walwuloplastyki balonowej
zwezenia aortalnego w trybie pilnym (pomimo ciagtego
wlewu prostaglandyny E1 nie uzyskano udroznienia prze-
wodu tetniczego). Wykonano cewnikowanie serca i aorto-
grafie z dojscia przez prawg tetnice udowa, potwierdzajac
rozpoznanie ciezkiego zwezenia zastawki aortalnej (ryc. 4).
Ze wzgledu na niestabilny stan dziecka w trakcie zabie-
gu (bradykardia i hipotensja wymagajace podania katecho-
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Ryc. 4. Badanie angiokardiograficzne - ciezkie zwezenie za-
stawki aortalnej, pomiar wielko$ci pierscienia aortalnego

lamin), nie dokonano pomiaru ci$nienia w LV i inwazyjnego
pomiaru gradientu ci$nienia skurczowego pomiedzy ko-
mora a aorta. Nastepnie, pod kontrolg skopi rentgenow-
skiej i przezklatkowego badania echokardiograficznego,
do aorty wprowadzono cewnik balonowy o srednicy 7 mm
i wypetniono balon na poziomie zastawki, uzyskujac jego
petne rozprezenie. Gradient inwazyjny pomiedzy LV a aor-
ta po zabiegu wynosit 22 mmHg. W kontrolnym badaniu
echokardiograficznym, wykonanym bezposrednio po za-
biegu, wynik plastyki balonowej réwniez oceniono jako
dobry. Znacznie zwigkszyto sie otwarcie ptatkdw zastawki,
maksymalny gradient ci$nienia skurczowego pomiedzy
LV a aorta obnizyt sie do 34 mmHg, a sredni do 19 mmHg.
Stwierdzono tagodng, | stopnia niedomykalnos¢ zastawki
aortalnej, niedomykalnos¢ mitralng oceniono na /Il stopien.
Poprawita sie réwniez funkcja skurczowa lewej komory ser-
ca, 0siggajac norme w ocenie metoda Simpsona: 60-65%.
Po zabiegu odstawiono wlew prostaglandyny E1 oraz stop-
niowo redukowano dawki inhibitora fosfodiesterazy c-AMP,
az do catkowitego odstawienia leku po kilku dniach.

W kolejnych dobach hospitalizacji stan dziecka oceniano
jako dobry, bez objawéw niewydolnosci serca, z prawidtowa
czestoscig rytmu serca (130-150/min). Wystuchiwano cichy
szmer skurczowy w polu ostuchiwania zastawki aortalnej (2/6
w skali Levine’a), a nad ptucami prawidtowy szmer pecherzy-
kowy, bez dodatkowych zjawisk ostuchowych. W kontrolnych
badaniach EKG poczatkowo utrzymywaty sie cechy przecia-
zenia obu komor serca, a w badaniu radiologicznym klatki
piersiowej nadal stwierdzano powiekszenie sylwetki serca,
chociaz w mniejszym stopniu niz poprzednio. W kontrolnych
badaniach echokardiograficznych maksymalny gradient
cisnienia skurczowego LV-aorta wynosit 27-35 mmHg, sredni
14-20 mmHg, niedomykalnos¢ zastawki aortalnej oceniono
na | stopien. Obserwowano réwniez zmniejszanie sie stopnia
niedomykalnosci zastawki mitralnej i stopniowa regresje
grubosci miesnia LV.

Po zabiegu, w rutynowym badaniu przedmiotowym u pa-
cjentki stwierdzono wyraznie stabsze tetno na prawe;j tetnicy
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udowej. W wykonanym badaniu ultrasonograficznym z oceng
przeptywu krwi w naczyniach metoda dopplera zobrazowano
niedroznos¢ tetnicy biodrowej zewnetrznej, ktéra jednak wy-
petniata sie obwodowo przez krazenie oboczne. Rozpoznano
jatrogenna zakrzepice prawej tetnicy biodrowej zewnetrzne;j.
Po wykluczeniu krwawienia do osrodkowego uktadu nerwo-
wego w ultrasonograficznym badaniu przezciemigczkowym
do leczenia wiaczono heparyne niefrakcjonowana we wlewie
ciggtym, pod kontrola czasu kaolinowo-kefalinowego (APTT).
Leczenie to stosowano przez 7 dni, nastepnie terapie kon-
tynuowano ambulatoryjnie, podajac podskérnie heparyne
drobnoczasteczkowg w dawkach leczniczych. Efekty leczenia
monitorowano badaniem ultrasonograficznym z dopplerow-
ska ocena przeptywu krwi. Leczenie zakoriczono po 3 miesia-
cach, nie uzyskujac poprawy przeptywu w tetnicy biodrowej
zewnetrznej prawe;j.

Obecnie pacjentka jest pod stata opieka Kliniki Kardiologii,
jej stan kliniczny oceniany jest jako dobry, bez objawéw nie-
wydolnosci serca. W ocenie badaniem echokardiograficznym
utrzymuje sie dobry efekt leczenia zwezenia zastawki aor-
talnej. Stwierdzono réwniez stopniowg normalizacje obrazu
radiologicznego serca i zapisu EKG.

DYSKUSJA

Zwezenie zastawki aortalnej stanowi 3-6% wrodzonych
wad serca, stwierdzane jest nieco czesciej u chtopcow.
W 80% jest wadga izolowang, w 20% towarzyszy innym
wadom, takim jak: zwezenie ciesni aorty (CoAo), ubytek
przegrody miedzykomorowej (VSD), przetrwaty przewdd
tetniczy (PDA) (1).

Zwezenie zastawki aortalnej wystepuje takze jako sktado-
wa tzw. zespotu niedorozwoju lewego serca (ang. hypoplastic
left heart syndrome — HLHS), w ktérym stwierdza sie réznego
stopnia hipoplazje lewej komory serca, zastawki mitralnej,
aorty wstepujacej, fuku i ciesni aorty oraz cechy zwitdknie-
nia (fibroelastozy) wsierdzia. Istnieje kilka teorii rozwoju tej
ztozonej wady serca, jedna z nich zaktada, ze nieprawidtowy
przeptyw krwi i jego dynamika spowodowane zwezeniem
zastawki aortalnej doprowadzajg w okresie zycia ptodowego
do niedorozwoju wszystkich struktur lewej strony serca (2, 3).
Jest to istotne zagadnienie w aspekcie klinicznym, poniewaz
badanie echokardiograficzne serca dziecka ze zwezeniem
zastawki aortalnej w okresie noworodkowym musi uwzgled-
nia¢ dokfadng ocene wszystkich powyzszych struktur lewe;j
potowy serca oraz pomiary predkosci przeptywu przez za-
stawki i w aorcie. Dzieci z cechami hipoplazji lewej komory lub
zespotem HLHS nie powinny by¢ kwalifikowane do walwulo-
plastyki zastawki aortalnej ze wzgledu na brak skutecznosci
takiego leczenia (2, 3).

W omawianym przypadku podejrzenie rozpoznania wady
postawiono dopiero po urodzeniu dziecka na podstawie
szmeru nad sercem. Nalezy zaznaczy¢, ze obecnie coraz
czesciej wrodzone wady serca s3 rozpoznawane juz w zyciu
ptodowym. Umozliwia to zaplanowanie porodu w osrodku
wysokospecjalistycznym, w ktérym leczenie noworodka
moze by¢ podjete w razie koniecznosci w trybie pilnym, bez
obciagzajacego stan zdrowia dziecka transportu. Dodatkowo
powtarzane badania echokardiograficzne u ptodu umozliwia-
ja wytypowanie grupy ryzyka rozwoju HLHS na tle zwezenia
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zastawki aortalnej (dzieci z wstecznym przeptywem w tuku
aorty, lewo-prawym przeciekiem na poziomie PFO czy ciezka
dysfunkcja lewej komory serca) (4).

Niezmiernie istotne w leczeniu noworodka z ciezkim
zwezeniem zastawki aortalnej jest utrzymanie droznosci prze-
wodu tetniczego, poniewaz naczynie to zapewnia wéwczas
przeptyw krwi do aorty zstepujacej i catej dolnej potowy ciata,
jak rowniez, w przypadku krytycznego zwezenia aortalnego,
wstecznie poprzez tuk aorty i aorte wstepujaca zaopatruje
tetnice wiencowe. W wiekszosci przypadkéw zastosowa-
nie cigagtego wlewu dozylnego prostaglandyny E1 skutecz-
nie utrzymuje droznos¢ przewodu tetniczego i daje szanse
na przezycie noworodka oraz czas na diagnostyke i przygo-
towanie niezbednych procedur leczniczych. W omawianym
przypadku leczenie to okazato sie nieskuteczne.

Dwuwymiarowe badanie echokardiograficzne stanowi
podstawowa metode do oceny stopnia zwezenia zastawki
aortalnej. Pozwala oceni¢ morfologie zastawki, wymiar
pierscienia, liczbe ptatkéw i ich ruchomos¢, wymiary aorty
wstepujacej i tuku oraz predkos¢ przeptywu krwi przez
zastawke i gradient ci$nienia LV-aorta, ktéry przy zachowa-
nej kurczliwosci LV jest miarg stopnia zwezenia zastawki.
Jedna z najczestszych nieprawidtowosci budowy zastawki
aortalnej, jak w opisanym przypadku, jest zastawka dwuptat-
kowa (BAV), gdzie w miejscu prawidtowych trzech ptatkéw
wystepuja dwa, w tym jeden zwykle wigkszy powstaty przez
zro$niecie (fuzje) dwdch z trzech ptatkéw. W zaleznosci od
tego, ktére z ptatkdw ulegty zrosnieciu, funkcja zastawki
moze by¢ w ré6znym stopniu uposledzona. Klasyfikacje po-
staci BAV opracowali Sievers i Schmidtke (5). Udowodniono,
ze fuzja prawego i lewego pfatka wiencowego wiaze sie
z duzo mniejszym ryzykiem rozwoju zwezenia zastawki
i poszerzenia aorty wstepujacej niz fuzja w obrebie lewego
i niewiencowego lub prawego i niewiencowego ptatka (6).
Badanie echokardiograficzne pozwala wiec wstepnie wyty-
powac grupe pacjentéw o gorszym rokowaniu. Echokardio-
graficzna ocena $redniego gradientu cisnienia skurczowego
pomiedzy LV a aorta koreluje z gradientem inwazyjnym
mierzonym podczas cewnikowania serca. Parametr ten
uznaje sie w izolowanym zwezeniu zastawki aortalnej za
podstawowy do oceny stopnia zaawansowania zwezenia.
Im gradient wyzszy, tym ciezsze zwezenie, a LV poddana
jest wiekszemu obcigzeniu cisnieniowemu. Wartos¢ sred-
niego gradientu cisnienia skurczowego powyzej 40 mmHg
w badaniu echokardiograficznym uznaje sie za ciezkie
zwezenie zastawki aorty. Zwykle koreluje on z gradientem
inwazyjnym powyzej 50 mmHg, ktéry stanowi wskazanie
do préby wykonania przezskérnej walwuloplastyki zastaw-
ki (7). U prezentowanej pacjentki sredni gradient cisnienia
skurczowego w badaniu echokardiograficznym wynosit
45 mmHg, na tej podstawie rozpoznano ciezkie zwezenie
zastawki aortalnej, ktére byto przyczyna obnizenia funkgcji
skurczowej lewej komory serca i w trybie pilnym zakwalifi-
kowano dziecko do leczenia inwazyjnego.

Mozliwosci terapeutyczne zwezenia zastawki aortalnej
w populacji dzieci obejmuja: przezskérna plastyke balono-
wa, operacyjng walwulotomie zastawki oraz operacje Rossa.
Przezskérna walwuloplastyka balonowa zwtaszcza u nowo-
rodkéw i niemowlat jest stosowana jako metoda pierwsze-

go wyboru, ze wzgledu na znacznie mniejszg inwazyjnosc¢
w poréwnaniu do metod chirurgicznych. Zabieg polega
na naktuciu tetnicy: prawej lub lewej udowej albo szyjnej.
Nastepnie po prowadniku wprowadza sie cewnik przez aorte
i zastawke aortalng do lewej komory, dokonuje sie pomiaru
gradientu ci$nien pomiedzy LV a aorta. Wedtug zalecen
AHA z 2011 roku inwazyjny gradient ci$nienia skurczowego
LV-aorta powyzej 50 mmHg w izolowanym zwezeniu zastawki
aortalnej stanowi wskazanie klasy | do leczenia wady (8).
Po wprowadzeniu do aorty i odpowiednim spozycjonowaniu
cewnika balonowego doktadnie w miejscu zwezonej zastawki
balon rozpreza sie az do uzyskania braku wciecia pierscienia
zastawki na balonie. Skutecznos¢ zabiegu ocenia poprzez
kolejny pomiar gradientu cisnienia pomiedzy LV a aorta.
Jednym z czestych powiktan walwuloplastyki aortalnej jest
ré6znego stopnia niedomykalnos¢ zastawki. U opisywanej pa-
cjentki w badaniach echokardiograficznych wykonywanych
po zabiegu niedomykalno$¢ aortalna oceniono jako tagodna,
| stopnia. Biorgc pod uwage istotne obnizenie gradientu
cisnienia skurczowego i tagodna niedomykalnos¢ zastawki,
efekt zabiegu oceniono jak bardzo dobry.

Plastyke zastawki aortalnej mozna wykona¢ tez za
pomoca kardiochirurgicznej walwulotomii, w krazeniu
pozaustrojowym. W metaanalizie 20 badan (9, 10), w ktérej
poréwnano chirurgiczna walwulotomie z plastyka balono-
wa zastawki aortalnej, wykazano brak réznic w czestosci
wystepowania pozabiegowej niedomykalnosci aortalnej
i Smiertelnosci szpitalnej pacjentéw. Natomiast w ob-
serwacji dtugoterminowej istotnie czesciej reinterwencji
wymagali pacjenci po przezskérnych walwuloplastykach
balonowych (9, 10).

Aktualnie wiekszo$¢ osrodkoéw kardiologii dzieciecej jako
metode pierwszego wyboru leczenia noworodkéow ze zwe-
zeniem zastawki aorty wybiera walwuloplastyke balonowa,
jakkolwiek jest to leczenie paliatywne, bedace pomostem
do kolejnych procedur kardiologicznych lub kardiochirur-
gicznych. Taka strategie uzasadniajg wyniki analiz, gdzie
10-letnie przezycie bez interwencji u pacjentéw poddanych
walwuloplastyce balonowej wynosito 46% (10).

W sytuacjach, kiedy konieczna jest wymiana zastawki
u niemowlat i matych dzieci, jedna z opcji jest operacja Ross-
-Konno. Polega ona na zastgpieniu natywnej zastawki aor-
talnej i aorty wstepujacej autograftem ptucnym. Ten rodzaj
operacji wybierany jest przez kardiochirurgéw dzieciecych
ze wzgledu na zachowany potencjat wzrostowy naczynia
oraz brak koniecznosci leczenia antykoagulacyjnego w po-
pulacji dzieciecej. W dtugoterminowej obserwacji u dzieci
dochodzi do stopniowego poszerzania sie graftu ptucnego
i narastania niedomykalnosci neoaorty, dlatego w grupie
pacjentéw z duzym ryzykiem poszerzania sie aorty wste-
pujacej (np. pacjenci z dwuptatkowq zastawka aortalng)
kardiochirurdzy wzmacniajg autograft ptucny graftem da-
kronowym (11).

U opisanej pacjentki doszto do powikfania zwigzanego
z zabiegiem w postaci zakrzepicy w obrebie tetnicy biodrowej
zewnetrznej. Uwaza sig, ze jest wiele czynnikéw predysponu-
jacych do powiktan zakrzepowych w miejscu naktucia tetnicy.
Szczegdlng role w populacji dzieciecej, zwtaszcza u bardzo
matych dzieci, odgrywa maty kaliber cewnikowanych naczyn,
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co zwieksza ryzyko uszkodzenia $ciany naczynia podczas
interwencji. Do innych powikfan, ktére stwierdza sie czesciej
niz powiktfania zakrzepowo-zatorowe, zaliczamy: krwiaki,
tetniaki rzekome i przetoki tetniczo-zylne.

PODSUMOWANIE

Wrodzone zwezenie zastawki aortalnej jest wadg mogaca
miec réznie ciezki przebieg kliniczny. W przedstawionym
przypadku, ze wzgledu na upo$ledzenie czynnosci skur-
czowej LV i szybko narastajace objawy niewydolnosci serca

leczenie, zaréwno farmakologiczne, jak i zabiegowe, byto
konieczne juz w okresie wczesnonoworodkowym. Pomimo
powiktania pod postacig zakrzepu i niedroznosci tetnicy
biodrowej zewnetrznej efekt leczenia nalezy ocenic jako do-
bry. Uzyskano zadowalajace poszerzenie zastawki aortalnej,
znaczng redukcje gradientu cisnienia skurczowego pomie-
dzy LV a aorta, powrét prawidtowej czynnosci skurczowej
LV, szybka poprawe stanu ogdélnego noworodka, a bardzo
dobry efekt zabiegu utrzymuje sie w ciggu ponad 2-letniej
obserwacji.
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