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STRESZCZENIE

Krytyczne wady wrodzone serca sa to wady uktadu sercowo-naczyniowego wymagajace pilnej interwencji w okresie nowo-
rodkowym celem zapewnienia dziecku przezycia. Oddziaty noworodkowe sa zobowiazane do wykonywania przesiewowych
badan w kierunku rozpoznania krytycznych wad wrodzonych serca, a jesli jest podejrzenie takiej wady, zastosowania wlewu
prostaglandyny celem utrzymania droznos$ci przewodu t¢tniczego. Kazda metoda przesiewowa ma pewne ograniczenia zwig-
zane z technika i czulo$cig badania. Idealnym dla pacjenta scenariuszem jest diagnoza prenatalna, nastepnie przygotowanie do
porodu w o$rodku majacym mozliwo$¢ interwencji kardiologicznych. Sztafeta specjalistow: potoznik — kardiolog prenatalny
—neonatolog — kardiolog interwencyjny — kardiochirurg zwigksza szanse na przezycie pacjentow z krytycznymi wadami serca.
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ABSTRACT

Critical congenital heart defects are a group of cardiovascular defects that require urgent intervention in the neonatal
period to ensure the survival of the child. Neonatal departments are required to perform screening tests for critical
congenital heart defects, and in the event of a suspected critical defect, use a prostaglandin infusion to maintain the
patency of the ductus arteriosus. Each screening method has some limitations related to the technique and sensitivity of
the test. The ideal scenario for the patient is prenatal diagnosis, preparation for childbirth in a center with cardiological
interventions. A relay team of specialists, obstetrician-prenatal cardiologist-neonatologist-interventional cardiologist-

cardiac surgeon, increases the chances of survival of patients with critical heart defects.

KEY WORDS: critical congenital heart defects, puls oxymetry, neonate

WSTEP

Wady wrodzone serca naleza do najczgstszych
anomalii wrodzonych w okresie plodowym oraz sg
najczestsza przyczyng zgondw w pierwszym roku
zycia. W okresie noworodkowym wady serca stanowig
okoto o$miu przypadkéw na 1000 zywo urodzonych
noworodkéw. Krytyczne wrodzone wady serca (ang.
critical congenital heart disease — CCHD) to takie
nieprawidtowosci struktury uktadu sercowo-naczy-
niowego, ktére po urodzeniu nieuchronnie prowadzg
do $mierci, jesli brak odpowiedniej interwencji. Wady
krytyczne (CCHD) wystepuja w 2—3 przypadkach
na 1000 porodow. Wady cigzkie serca wymagajace
interwencji w pierwszym roku zycia dziecka to okoto
szesciu przypadkow na 1000 porodow. W statystykach
czesto pomija sie wady tagodne pod postacig zwezen
zastawkowych lub niewielkich ubytkow przegrod.

Te tagodne anomalie moga stanowi¢ nawet 9-20 przy-
padkéw na 1000 zywo urodzonych noworodkow [1].

Wigkszo$¢ wad wrodzonych serca nie ma podto-
7a genetycznego, a u matek oczekujacych narodzin
dziecka nie wystepujg czynniki ryzyka wad uktadu
sercowo-naczyniowego. W przypadku urodzenia jed-
nego dziecka z wadg wrodzong serca ryzyko urodze-
nia kolejnego dziecka z wadg serca u tych rodzicéw
wzrasta od 4% do 8%, szczegolnie jezeli wada serca
dotyczyta lewej potowy serca (np. HLHS, koarktacja
aorty). Okoto 10-15% przypadkéw wad wrodzonych
serca ma podtoze genetyczne (trisomia 21, 13, 18).
W zwiagzku z rownie duzym ryzykiem urodzenia si¢
dziecka z wada serca w rodzinach obcigzonych jak
i zdrowych badania przesiewowe w kierunku wy-
krywania anomalii uktadu sercowo-naczyniowego
przeprowadza si¢ zarowno w okresie prenatalnym,
jak 1 u noworodka.
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DIAGNOSTYKA PRENATALNA

Optymalng sytuacja dla pacjenta z krytyczng wada
wrodzong serca jest prenatalne rozpoznanie wady.
Wykrywalno$¢ w gabinecie lekarza potoznika wad
wrodzonych serca u kobiet ciezarnych z matym ryzy-
kiem wynosi 8-48%, w zaleznosci od rodzaju wady
serca. W osrodku kardiologii prenatalnej wykrywalno$¢
anomalii uktadu sercowo-naczyniowego wynosi ponad
90%. P1od pod opieka kardiologdéw prenatalnych jest
regularnie monitorowany pod katem wydolnosci uktadu
krazenia. Jesli stwierdzi si¢ niekorzystng ewolucje
zmian w sercu ptodu, to w przypadkach niewydolno$ci
serca czy zaburzen rytmu serca jest mozliwos¢ zastoso-
wania odpowiedniej terapii. Nieliczne osrodki w kraju
przeprowadzaja rowniez interwencje wewnatrzptodowe
(np. balonoplastyke zastawek serca). Pacjent pod opie-
ka zespotu diagnostow prenatalnych zostaje przygoto-
wany do porodu w wysokospecjalistycznych osrodkach
dysponujacych salg cewnikowan oraz mozliwoscia
wykonania zabiegdw kardiochirurgicznych. W Polsce
istnieja dwa osrodki, w ktérych pod jednym dachem
odbywa si¢ pordd oraz interwencja kardiologiczna lub
kardiochirurgiczna (ICZMP w Lodzi oraz UCKWUM
w Warszawie). W tych osrodkach szanse na przezycie
maja noworodki z takimi krytycznymi wadami serca,
jak HLHS z restrykcja FO, D-TGA z restrykcja FO,
krytyczna stenoza aortalna, krytyczna stenoza phucna,
catkowity nieprawidtowy splyw zyt ptucnych ze zto-
zong wadg serca czy ektopia serca z nieprawidtowa
budowa serca. Rozpoznanie tych wad po urodzeniu
w osrodku neonatologicznym oddalonym od o$rodka
kardiochirurgii wigze sig, niestety, z niepowodzeniem
leczenia i pacjenci umierajg w pierwszych godzinach
zycia pomimo zastosowania intensywnej terapii [2].

Kolejna grupa pacjentéw z wadami serca sa pacjenci
z cigzkimi wadami serca planowymi. Okres noworodko-
wy poczatkowo jest bezobjawowy z powodu utrzymywa-
nia si¢ przeciekow z okresu ptodowego. Zazwyczaj po
porodzie pacjenci nie manifestujg zadnych niepokojacych
objawow, maja prawidlowa masg ciata, sg wydolni odde-
chowo i krazeniowo, czgsto tez otrzymuja maksymalna
oceng w skali Apgar. Wiasnie ta grupa pacjentow sko-
rzysta z badan przesiewowych w kierunku rozpoznania
krytycznych wad wrodzonych serca. Rozpoznanie wady
serca nawet na oddziale noworodkowym daje szanse
na przezycie, pod warunkiem podania wlewu ciaglego
prostinu i cigglego nadzoru w ramach intensywnej terapii.
Do cigzkich planowych wad serca sg zaliczane: HLHS
bez restrykcji, D-TGA bez restrykc;ji, koarktacja aorty.
Pacjenci z takimi wadami wymagaja wczesnej operacji
w pierwszych dniach lub tygodniach zycia. Nalezy pod-
kresli¢, ze transport takiego pacjenta jest niezaleznym
czynnikiem ryzyka pogorszenia si¢ jego stanu zdrowia,
dlatego najlepszym rozwigzaniem bytby planowy porod
w osrodku kardiochirurgicznym. Wykazano, iz u pacjen-
tow z cigzkimi wadami serca po diagnostyce prenatalnej
i porodzie w osrodku dysponujagcym mozliwosciami
kardiologii interwencyjnej ryzyko zgonu jest mniejsze
oraz krotszy jest czas hospitalizacji [2].

Najwigksza populacja noworodkéw z wadami wro-
dzonymi serca to dzieci z bezobjawowym okresem
noworodkowym, czgsto rowniez ze skapoobjawo-
wym okresem niemowlgcym. Badania przesiewowe
w kierunku wad serca moga by¢ prawidtowe i dopiero
diagnostyka echokardiograficzna potwierdza rozpozna-
nie. Taki pacjent moze si¢ rodzi¢ w kazdym osrodku
neonatologicznym, lecz wymaga planowej konsulta-
cji kardiologa dziecigcego oraz monitorowania stanu
w trybie ambulatoryjnym. Do tych wad mozna zaliczy¢
ubytki przegréd serca (VSD, AVSD), fagodne zmiany
zastawkowe, klasyczng postac tetralogii Fallota z ta-
godnym zwezeniem. Tacy pacjenci wymagaja operacji
kardiochirurgicznej w pierwszym roku zycia [3].

Wiekszos¢ przypadkow krytycznych wad wro-
dzonych serca jest jawna klinicznie. Jednak w razie
wcezesnego wypisu do domu istnieje ryzyko niedo-
strzezenia objawow dekompensacji uktadu krazenia.
Dlatego tak wazne jest wykonywanie procedur prze-
siewowych w kierunku krytycznych wad wrodzonych
serca zgodnie z rekomendacjami.

DIAGNOSTYKA POURODZENIOWA

Czgsto bezposrednio po urodzeniu krytyczne wady
serca (ang. critical congenital heart dosease — CCHD) sa
bezobjawowe. Zazwyczaj noworodki rodzg si¢ w termi-
nie porodu, majg prawidtlowe wymiary i dopoki przeciek
utrzymuje si¢ na poziomie przewodu tetniczego, do-
pOty nie obserwuje si¢ niepokojacych objawow. Wraz
z zamykaniem si¢ przecieku przez przewod tetniczy
u pacjenta zaczynaja wystgpowac objawy prowadzace
nieuchronnie do wstrzasu kardiogennego. Do niepra-
widlowosci stwierdzanych u noworodkéw z CCHD

Tab. 1. Klasyfikacja wad krytycznych serca (CCHD).

*  Wady serca z przewodozaleznym przeplywem
plucnym
+ atrezja tgtnicy ptucnej bez ubytku przegrody
migdzykomorowej
krytyczna stenoza plucna
tetralogia Fallota z atrezja t¢tnicy plucnej
atrezja zastawki trojdzielnej (TA)
cigzka posta¢ anomalii Ebsteina

* Wady serca z przewodozaleznym przeplywem
systemowym
zespot hipoplazji lewej komory serca (HLHS)
krytyczna stenoza zastawki aortalnej (AS)
koarktacja aorty (typ niemowlgcy nadprzewodowy)
(CoA)
przerwany tuk aorty (IAA)

*  Wady serca z przewodozaleznym mieszaniem si¢
krwi

przetozenie wielkich pni tetniczych (TGA)

*  Wady serca przewodoniezalezne
catkowicie nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych
(TAPVC)

wspolny pien tetniczy (TAC)
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Ryc. 1. Schemat wykonywania przesiewu pulsoksymetrycznego w kierunku krytycznych wad wrodzonych serca.

Pomiar saturacji przesiewowej miedzy 6 a 24 godzing zycia, czas pomiaru 2—3 minuty.

Krok 1

Krok 2

Mocowanie czujnika Pomiar

Krok 3

Mocowanie czujnika

Krok 4
Pomiar

*Na stronie prawe;j *Qdczyt Sp0O2,
dioni, pod 4. lub 5. zapisanie w
palcem, tak aby dokumentacji

elementy optyczne:
emiter i odbiornik
znajdowaly sie
naprzeciwko siebie

pacjenta wyniku
saturacji, tetna z
datg, godzing i
minuty, godzing
zycia, MIEJSCEM
POMIARU

O

Krok 5

BEZWZGLEDNA WARTOS

*Na bocznej, *Qdczyt SpO,
ZEWNETRZNEI Zapisanie w
stronie prawej lub dokumentacji
lewej stopy, pod 4. pacjenta wyniku
lub 5. palcem, tak saturacji, tetna z
aby elementy datg, godzing i

optyczne: emiter i
odbiornik znajdowaty
sie naprzeciwko
siebie

Interpretacja wyniku Ocenia sie:
JTURACII ORAZ

minuta, godzing
zycia, MIEJSCEM
POMIARU

ROZNICE SATURACII MIEDZY DEONIA A STOPA

Ocena saturacji na PR i
nodze oraz réznica
saturacji

zaréwno
na prawej dioni a

TEST PRAWIDLOWY-
UJEMNY

w chwili dekompensacji nalezg: ciezka kwasica metabo-
liczna, hipoksja, cechy uszkodzenia centralnego uktadu
nerwowego i przewodu pokarmowego (martwicze
zapalenie jelit), niewydolno$¢ serca [3].

Krytyczne wady wrodzone serca obejmuja trzy
glowne grupy: wady serca z przewodozaleznym prze-
ptywem plucnym, wady serca z przewodozaleznym
przeptywem systemowym oraz wady serca z miesza-
niem si¢ krwi (tab. 1).

na prawej
dionilub stopie lub w
dwdch powtarzanych
badaniach Sp02
nieprawidlowe (ze
strefy posredniej)

TEST
NIEPRAWIDLOWY-
naleiy powtdrzyc za
1-2 godziny

TET
NIEPRAWIDEOWY-
DODATNI

POWIADOMIC
LEKARZA celem oceny
stanu zdrowia i

dalszych badan

POMIAR SATURACJI PRZESIEWOWEJ

Wykonanie pulsoksymetrii u bezobjawowych no-
worodkéw w pierwszych dobach zycia charakteryzuje
si¢ duza swoistoscia, ale umiarkowanag czutoscig we
wcezesnym wykrywaniu krytycznych wad wrodzo-
nych serca. W Polsce przydatno$¢ tej metody zosta-
fa zweryfikowana w ramach Programu POLKARD
20062008 przez zesp6t Kliniki Kardiologicznej
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Ryc. 2. Interpretacja wyniku badania przesiewowego w kierunku krytycznych wad wrodzonych serca.

\/

4D

Wady serca z przewodozaleznym
krazeniem ptucnym

TGA, TAPV, TAC

Wady serca z przewodozaleznym
krazeniem systemowym

Krytyczna CoA, HLHS, AS krytyczne,
IAA, ale rowniez PPHN lub CDH

Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”, pod
kierunkiem prof. dr hab. med. Wandy Kawalec. Czuto$¢
badania wynosita 78,9%, swoisto$¢ 99,9%, wartos¢
predykcyjna wyniku dodatniego 51,7%, a warto$¢
predykcyjna wyniku ujemnego 99,9% [4].

Procedura pulsoksymetrii przesiewowej sktada si¢
z kilku etapow analizy (ryc. 1, ryc. 2).

Nalezy podkresli¢, ze wazne jest zachowanie czasu
wykonania badania, gdyz wynik badania wykonanego
kroétko po urodzeniu czgsto jest fatszywie dodatni.
Zaleca sig, aby badanie przeprowadzi¢ miedzy 6 a 24
godzing zycia, po ustabilizowaniu uktadu krazenia
1 wyrdwnaniu ewentualnych zaburzen adaptacyjnych
po urodzeniu. Czujnik pulsoksymetru nalezy umiesci¢
na prawej konczynie gornej, odczytany wynik pomiaru
stanowi warto$¢ saturacji mierzonej dystalnie od serca
i proksymalnie od przewodu t¢tniczego. Drugi pomiar
saturacji powinien by¢ wykonany na dowolnej konczy-
nie dolnej. Elementy optyczne pulsoksymetru, czyli
emiter 1 odbiornik, powinny si¢ znajdowac¢ naprzeciwko
siebie. Pomiar na kazdej konczynie powinien trwaé
2-3 minuty. Jezeli pacjent placze, jest niespokojny,
wystepuja drzenia miesniowe czy zaburzenia termore-
gulacji, nalezy powtorzy¢ pomiar po ustabilizowaniu
pacjenta. W ocenie wyniku przesiewowego badania
pulsoksymetrycznego nalezy wzig¢ pod uwage zarowno
warto$ci bezwzgledne, jak 1 réznice saturacji miedzy
konczynami. Test pulsoksymetryczny interpretujemy
jako prawidtowy, jezeli warto$¢ saturacji na konczy-
nach wynosi > 95%, a réznica saturacji miedzy prawa
konczyna gorna a konczyna dolna nie przekracza 3%.
W przypadku wynikéw strefy posredniej (saturacja
miesci si¢ w granicach 90-94%, a rdéznica saturacji
dton-stopa przekracza 3%) badanie nalezy powtorzy¢
po 1-2 godzinach. Test okreslamy jako nieprawidlowy,
jezeli saturacja utrzymuje si¢ ponizej 90% na prawe;j
dtoni lub stopie albo kontrolne badanie potwierdza
wynik ze strefy posredniej. W tej sytuacji pacjent
wymaga pilnej konsultacji kardiologicznej i posze-
rzenia diagnostyki o badanie echokardiograficzne [5].

OGRANICZENIA PRZESIEWOWEGO
BADANIA PULSOKSYMETRYCZNEGO

Badanie pulsoksymetryczne jest uznang me-
toda przesiewowa wykrywania krytycznych wad
wrodzonych serca. Nalezy jednak mie¢ na wzgle-
dzie ograniczenia tej metody. Niedokrwisto$¢
powoduje zawyzony odczyt saturacji, natomiast
policytemia wiaze si¢ z ryzykiem nizszych warto-
$ci saturacji. Stan ten wynika z metody pomiaru,
gdyz saturacja informuje o procencie wysyconej
tlenem hemoglobiny, natomiast nie uwzglednia
liczby erytrocytow. Zaburzona perfuzja, wyzie-
bienie koficzyn czy obrzeki poporodowe w pierw-
szych godzinach zycia noworodka zazwyczaj
nie sg objawem wad serca, tylko opo6znionego
procesu adaptacji uktadu krazenia. Wowczas
obnizone warto$ci saturacji nie sg miarodajne
1 badanie wymaga powtorzenia. Zaburzenia rytmu
serca u noworodka to kolejna sytuacja kliniczna,
w ktorej nieprawidtowy przebieg krzywej t¢tna
wpltywa na wynik pomiaru. Zawyzony pomiar
moze wystapi¢ u noworodkow z zespotem bra-
zowego dziecka po fototerapii lub przy ciemnej
pigmentacji skory. Pomiar utrudniajg roéwniez
intensywne zrodta $wiatta (np. lampy do fototera-
pii, o$wietlenie punktowe w salach zabiegowych).
Duza aktywno$¢ dziecka, ptacz, drzenia koficzyn
moga zaburza¢ pomiar absorpcji i wowczas na
monitorze pulsoksymetru pojawia si¢ komunikat
o stabym sygnale lub braku sygnatu.

Teoretycznie wystepowanie bladzacej prawe;j
tetnicy podobojczykowej (ARSA) moze zaburzy¢
detekcje zarowno roznicy saturacji, jak i cisnienia
tetniczego, jezeli ARSA odchodzi ponizej miejsca
koarktacji. W praktyce taka sytuacja dotyczy mniej
niz 3% przypadkéw koarktacji. Wowcezas bardziej
wiarygodny bylby pomiar saturacji na prawym ptatku
usznym, lecz w codziennej praktyce nie dokonuje
si¢ takich pomiarow [6].
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TEST HIPEROKSJI

U pacjentéw w stanie cigzkim z sinicg mozna wy-
kona¢ test hiperoksji celem przeprowadzenia diagno-
styki réznicowej sinicy pochodzenia ptucnego i sinicy
pochodzenia sercowego. Test polega na dokonaniu
oceny gazometrii z krwi tetniczej przy wentylacji
tlenem atmosferycznym oraz po 10 minutach wenty-
lacji 100% tlenem. Jezeli sinica wynika z zaburzen
wentylacji, to po podaniu 100% tlenu nalezy spo-
dziewac si¢ wzrostu ci$nienia parcjalnego tlenu
(pO2) powyzej 150 mmHg. Jezeli pO2 utrzymuje
si¢ ponizej 100 mmHg, sinica najprawdopodobnigj
jest wynikiem przeptywu krwi z pomini¢ciem krazenia
phlucnego. Najczestszg przyczyng takiej sytuacji sg
krytyczne wady wrodzone serca oraz PPHN o cigzkim
przebiegu (ryc. 3).

Test hiperoksyczny powinien by¢ wykonywany
ostroznie, poniewaz stuprocentowy tlen silnie rozszerza
naczynia ptucne i moze zaostrzy¢ niewydolnos¢ odde-
chowa u niemowlat ze zmianami przewodowozaleznymi.
Jest to wynikiem zmniejszenia oporu naczyniowego pluc
1 zwigkszenia przeplywu krwi w ptucach, co prowadzi
do nadmiernego krazenia ptucnego [7].

POMIAR CISNIENIA TETNICZEGO

Pomiar ci$nienia tetniczego na czterech konczynach
moze by¢ pomocny w diagnostyce migdzy innymi
koarktacji aorty. W istotnym zwezeniu lub przerwaniu
tuku aorty réznica ci$nienia tetniczego miedzy gorng
1 dolng konczyng wynosi > 20 mmHg. Oprocz tego
wyczuwa si¢ stabszy puls na konczynie dolnej, a sa-
turacja na konczynie dolnej jest ponizej 95%. Jezeli
puls jest stabo wyczuwalny zaréwno na konczynie
gornej, jak i dolnej, to nalezy przeprowadzi¢ diagno-
styke w kierunku stabego rzutu serca w mechanizmie
wstrzasu septycznego lub cigzkiej postaci nadci$nienia
phucnego [3].

RENTGEN KLATKI PIERSIOWEJ

Zdjecie rentgenowskie klatki piersiowej moze po-
stuzy¢ do oceny wielkosci lub ksztattu serca i unaczy-
nienia ptuc. Kardiomegalia moze wskazywaé na wade
wrodzong serca (CHD). Niektére CHD na zdje¢ciu
rentgenowskim klatki piersiowej maja charakterystyczne
cechy, np.: ksztalt jajka na sznurku w TGA, ksztalt buta
w TOF, wyglad batwana w TAPVR, wneka-wodospad
w truncus arteriosus i ksztatt pudetka w przypadku
anomalii Ebsteina. Unaczynienie ptuc moze by¢ zwigk-
szone w zmianach mieszanych, to jest TGA, TAPVR.
Natomiast unaczynienie pluc moze by¢ zmniejszone
w zmianach obturacyjnych, takich jak atrezja zastawki
trojdzielnej 1 cigzka posta¢ anomalii Ebsteina [3].

ELEKTROKARDIOGRAFIA

Wylacznie na podstawie EKG nie mozna rozpoznaé
wady serca, natomiast badanie to moze utatwic takie
rozpoznanie. Odchylenie lewej osi z przerostem lewej
komory wskazuje na atrezje zastawki trojdzielne;.
Lewogram oraz wydtuzone przewodnictwo przed-
sionkowo-komorowe wystepuje u dzieci ze wspdlnym
kanatem przedsionkowo-komorowym (ryc. 4).

Odchylenie prawej osi z przerostem prawej komory
mozna znalez¢é w TOF. Posrednig o$ serca z przewagg
lewej komory u noworodka stwierdza si¢ w przypad-
ku VSD, przetrwatego przewodu tetniczego i wad
z utrudnionym odptywem z lewej komory: zwezeniu
zastawki aortalnej, koarktacji aorty, kardiomiopatii
przerostowej. Prawogramowa o§$ serca z przerostem
prawej komory wystepuje przy nadci$nieniu ptucnym,
jak rowniez w zwezeniu tetnicy ptucnej czy zespole
Fallota. Przecigzenie prawego przedsionka mozna
stwierdzi¢ u pacjentow z atrezjg zastawki trojdzielnej,
z zepotem Ebsteina. P mitrale rejestruje si¢ w istotnych
hemodynamicznie wadach zastawki mitralnej, jak row-
niez w wadach z duzym przepltywem ptucnym [6, 7].

Ryc. 3. Schemat wykonywania testu hiperoksycznego w kierunku krytycznych wad wrodzonych serca.
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ULTRASONOGRAFIA

Ultrasonografia coraz cze¢sciej
jest podstawowym narzedziem
pracy w neonatologii i narzeg-
dziem umozliwiajacym uzupet-
nienie procesu diagnostycznego,
jesli nie jest mozliwa konsultacja
kardiologiczna.

W projekcji czterojamowej
mozna uwidoczni¢ typowy dla
HLHS niedorozwoj struktur lewe;j
potowy serca (ryc. 5). Natomiast
niedorozwoj prawej komory
serca sugeruje atrezje zastawki
trojdzielnej.

Powigkszenie prawego przed-
sionka z dokoniuszkowym umiej-
scowieniem ptatkow zastawki
trojdzielnej to z kolei obraz ano-
malii Ebsteina. Latwa projekcja
wykorzystywang réwniez w ul-
trasonografii ptuc jest projekcja
srodpiersia gornego. Obraz $rod-
piersia jest prawidtowy, jesli sa
uwidocznione trzy naczynia w kon-
figuracji (od prawej do lewej): mata
zyta gléwna gorna, nieco wicksza
aorta oraz pien ptucny o wielkosci
podobnej do aorty, rozgaleziajacy
si¢ na dwa naczynia (prawa i lewa
gataz ptucng). Kolejnos$¢ naczyn
w $rodpiersiu umozliwia wyklucze-
nie TGA, poréwnywalna szeroko$¢
aorty i pnia plucnego to wazna in-
formacja nie tylko o porownywal-
nym przeptywie w tych naczyniach,
ale rowniez o prawidlowej budo-
wie struktur naczyn gtéwnych (ryc.
6). Hipoplazja lub aplazja grasicy
sugeruje zespot diGeorga, czesto
wigzacy si¢ z anomaliami budowy
struktur aorty, w tym przerwanym
tukiem aorty typ B (ryc. 7).

Ultrasonografia pluc w pierw-
szych godzinach zycia jest mniej
przydatna do réznicowania prze-
ptywu ptucnego w wadach wro-
dzonych serca. Seryjne badania
artefaktow optucnej moga suge-
rowac¢ wade serca z nadmiernym
przeptywem ptucnym, jesli obraz
nie ulega poprawie [8].

WADY GENETYCZNE

Cechy dysmorfii u noworodka sg wskazaniem

Ryc. 4. Elektrokardiogram noworodka z ubytkiem przedsionkowo-
komorowym. Lewogram, czas PQ 130 ms (n < 120 ms).
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Ryc. 5. Projekcja 4-jamowa serca: A — obraz prawidtowy jam serca
noworodka w pierwszej dobie zycia, B — obraz zespotu hipoplazji lewego
serca noworodka w pierwszej dobie zycia (klinicznie noworodek bez cech
niewydolnosci serca w pierwszej dobie zycia). RA — prawy przedsionek,
RV — prawa komora, LA — lewy przedsionek, LV — lewa komora. (Materiat
wiasny autorki).

uktadu krazenia moze mie¢ bardziej dramatyczny
przebieg. Dzieci z trisomig 21 i wadg przeciekowa
czg$ciej rozwijaja nadcisnienie plucne. Natomiast

do diagnostyki kardiologicznej oraz monitorowania noworodki z zespotem diGeorga znajduja si¢ W grupie
uktadu krazenia. U pacjentow podejrzanych o ze-  podwyzszonego ryzyka zakazen i zgonow w okresie
spoty uwarunkowane genetycznie dekompensacja  pooperacyjnym [7, 9].
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Ryc. 6. Obraz srédpiersia gornego: A — prawidiowy obraz srodpiersia gérnego na przekroju trzech naczyn: SVC —
zyta gtdwna gorna, Ao — przekrdj aorty, PA — pien ptucny rozgateziajacy sie na prawag tetnice ptucna (RPA) i lewag
tetnice ptucna (LPA), Thymus — grasica ze schematem pomiaru gruczotu; B — obraz srédpiersia gérnego u noworodka
z zespotem diGeorga, hipoplastyczng grasicq oraz przerwanym tukiem aorty (aorta w przekroju o mniejszej Srednicy
niz pien ptucny); C — obraz srédpiersia gornego u noworodka z zespofem diGeorga, aplazja grasicy i wspélnym
pniem tetniczym typu | Colleta. Piktogram przedstawiajacy utozenie sondy usg. (Materiat wiasny autorki).

Ryc. 7. Obraz echokardiograficzny tuku aorty z projekcji nadrostkowej: A — prawidfowy obraz tuku aorty, B — obraz

wady serca pod postacia przerwanego fuku aorty typ B u pacjenta z aplazjg grasicy. (Materiat wtasny autorki).

Tab. 2. Krytyczne wady wrodzone serca w zespotach genetycznych.

Zespol genetyczny

Krytyczne wady serca (CCHD)

Inne wady serca (CHD)

Zespot Downa

Zespot Fallota z atrezjg tetnicy plucnej

AVSD, PDA

Zespot Turnera

Koarktacja aorty, stenoza aortalna

Dwuptatkowa zastawka aortalna

Zespot Williamsa

Koarktacja aorty, hipoplazja aorty

Obwodowe zwezenie tetnic ptucnych

Zespot diGeorga

Przerwanie tuku aorty, wspdlny pien tetniczy

Zespot Fallota

Zespo6t Noonan

Stenoza zastawki ptucnej

ASD, kardiomiopatia przerostowa

Zespot Kartagenera

TGA

Zespo6t Fallota, VSD
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PODSUMOWANIE

Diagnostyka przesiewowa w kierunku krytycz-
nych wad wrodzonych serca opiera si¢ na badaniu
pulsoksymetrycznym. Niezwykle wazne jest doktadne
wykonywanie procedury z zachowaniem czasu badania
oraz odpowiednich warunkéw technicznych. Badania
dodatkowe, takie jak: rentgenodiagnostyka, pomiar
cis$nienia tetniczego i test hiperoksji, nalezy traktowaé
jako techniki pomocnicze. Badanie echokardiograficzne
wykonywane przez neonatologa stanowi cenng war-
to$¢ w procesie diagnostycznym i leczniczym. Jesli
nie ma mozliwo$ci wykonania echokardiografii oraz
uzyskania konsultacji kardiologicznej, to w przypad-
ku wystapienia objawow klinicznych dekompensa-
cji uktadu krazenia nalezy zastosowaé wlew ciggly
prostaglandyny oraz przekaza¢ pacjenta do osrodka
kardiologii interwencyjne;j.

SKROTY:

AS — zwezenie zastawki aortalnej

AVSD - ubytek przedsionkowo-komorowy

CCHD (ang. critical congenital heart disease) — krytyczne wady wrodzone serca
CDH — wrodzona przepuklina przeponowa

D-TGA (transposition of great arterie) — przetozenie duzych naczyn
FO (ang. foramen ovale) — otwor owalny

HLHS (ang. hipoplastic left heart syndrome) — zesp6t hipoplazji lewego serca
PPHN - przetrwale nadci$nienie plucne noworodkow

PS — zwezenie zastawki ptucnej

TAPVR — catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych

TOF — tetralogia Fallota

VSD — ubytek przegrody migdzykomorowej
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