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Krytyczna stenoza zastawki aortalnej - diagnostyka i postepowanie
w osrodku referencyjnym dla kardiologii prenatalnej
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Streszczenie

Przedstawiono przypadek ptodu/noworodka z rozpoznang prenatalnie w 32. tygodniu cigzy krytycznym zwezeniem zastawki aortalnej. Zastoso-
wano przeztozyskowa terapie inotropowa i stymulacje dojrzatosci ptuc ptodu. Monitorowano rozwdj i stan ptodu w badaniach sonograficznych i echo-
kardiograficznych uzyskujac poprawe: zmniejszenie wzglednej wielkosci serca, podwyzszenie frakcji skracania lewej komory, polepszenie wydol-
nosci uktadu krazenia ptodu oraz regresje hiperechogenicznego pogrubienia wsierdzia. Cigze zakoiczono droga cesarskiego ciecia w 37. tygodniu
zpowodu pogorszenia stanu hemodynamicznego ptodu. W 8. godzinie zycia pourodzeniowego wykonano zabieg balonowej plastyki zastawki aor-
ty u noworodka uzyskujac skuteczne poszerzenie zwezenia. Noworodek zostat wypisany do domu w dobrym stanie klinicznym w 12. dobie zycia.
Krytyczne zwezenie zastawki aortalnej u ptodu jest wada o ztym rokowaniu, lecz u niektdrych pacjentow terapia przeztozyskowa, przygotowanie pto-
du do porodu oraz niezwtoczna interwencja kardiologiczna tuz po porodzie, moze zakonczy¢ sie sukcesem i wypisaniem noworodka do domu w do-
brym stanie ogdlnym.

Stowa kluczowe: zwezenie zastawki aorty, echokardiografia ptodowa, diagnostyka prenatalna, plastyka balonowa

Abstract

Itis a case presentation of fetus/newborn with critical aortic stenosis diagnosed prenatally at 32nd week of gestation. Transplacental inotropic
therapy and stimulation of fetal lungs maturity was managed. Fetal development and condition have been monitored longitudinally by sonogra-
phic and echocardiographic examinations: there was decrease in the heart to chest area ratio, increase in shortening fraction of left ventricle, car-
diovascularimprovement evaluated by Cardiovascular Profile Score (Huhta’s score) and “white and thick endocardium”. The baby was delivered
by emergency cesarean section at 37th week of pregnancy due to suddenly hemodynamic deterioration (heart and brain sparing effect). Succes-
sful balloon valvuloplasty of aortic valve was performed at the 8th hour of postnatal life and newborn baby was discharged from the hospital on
12th day of life in good clinical condition.

Although fetuses with critical aortic valve stenosis have poor prognosis, in some cases transplacental therapy, obstetrical management and urgent
cardiologic intervention may prove successful and the neonate may be discharged home in good general condition.

Key words: aortic valve stenosis, fetal echocardiography, prenatal diagnosis, balloon valvuloplasty

Wprowadzenie

Prenatalne rozpoznanie krytycznego zwezenia zastawki
aortalnej najczesciej wigze sie ze ztym rokowaniem dla ptodu
i noworodka, wg Santosa z 2002 roku 100% zgonéw (1). Dla-
tego tez od kilku lat w tych przypadkach rozwaza sie i stosuje
prenatalng balonowa plastyke zastawki aortalnej (2-4). Przed-
stawiamy przypadek krytycznej stenozy aortalnej u ptodu sto-
sunkowo p6zno skierowanego do osrodka referencyjnego,
u ktérego podjeto prébe zachowawczej terapii prenatalnej
i skuteczng balonowa plastyke w pierwszych godzinach zycia
pourodzeniowego. Wydaje sie, ze organizacja opieki perinatal-
nej nad noworodkiem z prenatalnym rozpoznaniem krytycznej
stenozy aortalnej moze wptynaé na losy pacjenta.

Opis przypadku

Kobieta 31-letnia w cigzy niskiego ryzyka (C2P2, cigza
pierwsza zakonczona porodem zdrowego syna). W pierwszym
trymestrze oraz w 30.-32. tygodniu cigzy pacjentka przecho-

dzita infekcje gérnych drég oddechowych. Potoznicze badania
ultrasonograficzne wykonane w 11., 14. i 25. tygodniu cigzy
(hbd) nie odbiegaty od normy. W kolejnym USG potozniczym
w 31. hbd wysunieto podejrzenie wrodzonej wady serca u pto-
du. W 32. tygodniu cigzy wstepnie rozpoznano kardiomegalie
oraz stenoze zastawki aortalnej z fibroelastozg wsierdzia
(w diagnostyce réznicowej brano pod uwage zesp6t hipoplazji
lewego serca) i skierowano ptdd na specjalistyczne badanie
echokardiograficzne do Zaktadu Diagnostyki i Profilaktyki Wad
Wrodzonych Instytutu ,Centrum Zdrowia Matki Polki” w Lodzi
i Uniwersytetu Medycznego w todzi.

W 32,4 tygodniu ciazy wedtug daty ostatniej miesigczki /
31,1 tygodniu wedtug biometrii w osrodku referencyjnym dla
kardiologii prenatalnej (typu C wg zasad programu Polkard-Pre-
natal) stwierdzono prawidtowg wielkos¢ ptodu wzgledem wie-
ku cigzowego, prawidtowa ilos¢ wod ptodowych, prawidtowe po-
tozenie trzewi i pte¢ zenska (5). Wykluczono strukturalne ano-
malie pozasercowe.
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W badaniu echokardiograficznym opisano:

* W prezentacji 2D: kardiomegalie (stosunek powierzchni
czterech jam serca do powierzchni klatki piersiowej w tym samym
przekroju (ang. heart to chest area ratio) - HA/CA=0,6 (ryc. 1),
skrajnie powiekszong lewg komore z odcinkowg fibroelastozg
wsierdzia, pierscien zastawki aorty (5,7 mm) z pogrubiatymi
ptatkami rozwierajgcymi sie do 2,5 mm (ryc. 2), pierscien za-
stawki ptucnej 7,9 mm. Potgczenia przedsionkowo-komorowe
i komorowo-tetnicze prawidtowe. Uwidoczniono tuk aorty z prze-
wezeniem w miejscu ciesni i restrykcyjny foramen ovale (2,1
mm). Wielkie naczynia na poziomie Srodpiersia gornego miaty
zblizong szerokosS¢ (Ao - 7,8 mm vs PA - 8,4 mm).

* W prezentacji M-mode: frakcja skracania lewej komory
(ang. left ventricular shortening fraction - LVSF) 5% i frakcja
skracania komory prawej (ang. right ventricular shortening
fraction - RVSF) 40%,

* W prezentacji 2D + kolorowy dopler: przeptywy obwodo-
we tetnicze (tetnica pepowinowa, tetnica Srodkowa mézgu)
i zylne (zyta pepowinowa, zyta gtéwna dolna, zyty watrobowe,
przewod zylny) prawidtowe; przeptyw przez zastawke aortalng
- Vmax 2 m/s (ryc. 3), niedomykalno$¢ mitralng - Vmax 3,0
m/s i §lad niedomykalnosci zastawki trojdzielnej. Przeptyw

w zytach ptucnych typu granicznego (ryc. 4); wsteczny naptyw
do poprzecznej czeScituku aorty z przewodu tetniczego (ryc. 5).

Na podstawie przeprowadzonego badania echokardiogra-
ficznego postawiono rozpoznanie: istotna kardiomegalia
(HA/CA 0,6) z wrodzong wada serca pod postacia krytycznej
stenozy aortalnej z odcinkowa fibroelastoza wsierdzia lewej ko-
mory, niedomykalno$ciag mitralng i restrykcyjnym foramen ova-
le. W ocenie wydolnosci uktadu krazenia ptdd otrzymat 6 punk-
tow w 10-punktowej skali Huhty (Cardiovascular Profile Score
- CVP) - minus 2 punkty za wielko$¢ serca i minus 2 punkty
za funkcje mieSnia sercowego (6).

Wraz z zespotem kardiologdw dzieciecych rozwazano pod-
jecie préby balonowej plastyki zastawki aortalnej u ptodu. Od-
stgpiono jednak od tej mozliwosci ze wzgledu na zaawansowa-
ny wiek ptodu i zaproponowano postepowanie konserwatyw-
ne: przeztozyskowa terapie inotropowa i stymulacje dojrzato-
Sci ptuc ptodu w ramach hospitalizacji w Klinice Perinatologii
ICZMP. Ciezarna otrzymata deksametazon (Dexaven) 2x12
mg oraz metyldigoksyne (Bemecor) 2x 100 ug na dobe jako zle-
cenie state.

W badaniu echokardiograficznym wykonanym po 5. dniach
terapii (32./33. tyg.) wskaznik HA/CA wynosit 0,56. Hiperecho-
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TABELA I:
TABLE I:

WskaZniki echokardiograficzne w kolejnych badaniach ptodu
Echocardiographic indices in consecutive prenatal examinations

Badanie
Examination

Wiek ptodu/noworodka
Gestational/neonatal age

32 hbd 33 hbd 34 hbd

WskaZnik pola powierzchni serca do klatki piersiowej (HA/CA)
Heart to chest area ratio (HA/CA)

0,6 0,56 0,54

Frakcja skracania lewej komory (LVSF)
Left ventricular shortening fraction (LVSF)

5% 12% 3%

Frakcja skracania prawej komory (RVSF)
Right ventricular shortening fraction (RVSF)

39% 47% 38%

Srednica zastawki aortalnej (AoV diam.) [mm]
Aortic valve diameter (AoV diam.) [mm]

5,7 5,7 6,9

Maksymalna predko$¢ przeptywu przez zastawke aortalng (AoV Vmax) [m/sek.]
Maximum velocity of aortic valve blood flow (AoV Vmax) [m/sec.]

2,3 2,6 3,2

WskaZnik wydolno$ci krazenia w skali Huhty (CVP score)
Cardiovascular Profile score (Huhta’s score) (CVP score)

hbd - tydzien ciazy / week of gestation

geniczne biate pogrubiate wsierdzie byto widoczne jedynie
punktowo. Kurczliwo$é komér w M-mode wynosita: LVSF 12%,
RVSF 45% (tab. l). Zarejestrowano holosystoliczng niedomykal-
no$¢ zastawki tréjdzielnej z Vmax 1,7-2,0 m/s. Otwor owalny
byt nadal waski, ale drozny (2,5 mm), z falg odwréconego le-
wo-prawego przeptywu, przy Vmax 0,54 m/s. Ptéd oceniono na
7 punktéw w skali Huhty. Kontynuowano farmakoterapie prze-
ztozyskowa.

Trzecie badanie wykonane w 34,3/33. hbd wykazato
HA/CA=0,54, ustapienie niedomykalnosci tréjdzielnej i hiper-
kineze przeptywu przez zastawke pnia ptucnego (Srednica 8,0
mm, Vmax 1,2 m/s). Frakcje skracania komér wynosity odpo-
wiednio 3% LVSF i 38% RVSF. W skali Huhty ptéd otrzymat 8
punktéw ze wzgledu na ustapienie niedomykalno$ci zastawki
tréjdzielnej i wzrost predkosci przeptywu przez zastawki aortal-
na i ptucna. Klinicznie u ciezarnej nie obserwowano objawow
ubocznych farmakoterapii. EKG ciezarnej byto prawidtowe.

W kolejnym badaniu USG + ECHO w 37. tygodniu cigzy we-
dtug daty ostatniej miesigczki / 34,3 tygodniu wedtug biome-
trii stwierdzono brak przyrostu masy ciata ptodu i matowodzie
(AF1 6 - Amniotic Fluid Index). W badaniu ECHO wzgledna wiel-
koS¢ serca wynosita HA/CA 0,43. Wystapity cechy centralizacji
krazenia - stosunek Pl (ang. Pulsatility Index) w tetnicy mozgo-
wej Srodkowej do tetnicy pepowinowej wynosit okoto jednosci
oraz zarejestrowano przeptyw w poszerzonych tetnicach wien-
cowych ptodu (ryc. 6). Wykonano test tlenowy, ktory byt reak-
tywny (spadek Pl 0 24%) (7).

Po konsultacji z potoznikami, neonatologami i kardiologa-
mi dzieciecymi, ze wzgledu na ,heart and brain sparing effect”
czyli cechy centralizacji krgzenia ptodu, zdecydowano sie na
zakonczenie cigzy w trybie pilnym. W 37. tygodniu ciazy droga
cesarskiego ciecia urodzono cérke o masie ciata 2430 g, Ap-
gar 7. Noworodek z przewodozalezng wadg serca wymagat
podtrzymywania droznosci przewodu tetniczego przez podawa-
nie prostaglandyny. W 3. godzinie zycia pourodzeniowego wy-
konano przezskérng balonowg plastyke zastawki aortalnej
(ryc. 7) z dobrym efektem: maksymalny gradient po zabiegu
wynosit 35-40 mmHg. Odstawiono Prostin VR i kontynuowano
podaz naparstnicy. W trzeciej dobie zycia LVSF u noworodka
wynosita 27%, frakcja wyrzutowa lewej komory (left ventricu-
lar ejection fraction - LVEF) 57% przy wymiarze koncowo-roz-

RYCINA 6. Przeptyw w naczyniach wieficowych u ptodu
FIGURE 6. Fetal coronary arteries blood flow

RYCINA 7. Balonowa plastyka zastawki aortalnej w pierwszej dobie zycia -
cewnikowanie serca noworodka
FIGURE7. Baloon valvuloplasty of aortic valve in the first day of life - cathe-

terisation of neonatal heart
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kurczowym lewej komory (left ventricular end-diastolic volume
- LVEDV) 19,6 ml. Trojptatkowa zastawka aorty z czeSciowo
zro$nietymi ptatkami prawo- i bezwiencowym wykazywata ta-
godna niedomykalnos¢, Vmax 2,1 m/s i gradient 18 mmHg.
Noworodka wypisano do domu w stanie dobrym juz w 12. do-
bie zycia, z LVEF 50% i maksymalnym gradientem skurczowym
LV-Ao=35-40 mmHg. Zalecono podawanie metyldigoksyny 2
razy dziennie jedng krople.

W 19. dobie zycia noworodek badany byt ambulatoryjnie
w naszym Zaktadzie. Jego stan oceniono na og6lnie dobry,
z nieznacznym wysitkiem oddechowym. Klinicznie stwierdzo-
no cwatowy rytm serca i szmer skurczowy, ktérego nie obser-
wowano tuz po zabiegu. Skriningowe USG przezciemigczkowe
i jamy brzusznej nie odbiegato od normy.

W badaniu ECHO uwidoczniono duzg hipokinetyczna lewa
komore, ptatki zastawki mitralnej nieznacznie skrécone o upo-
Sledzonej elastycznosci, prawidtowa zastawke tréjdzielng i pra-
wa komore.

Szeroko$¢ drog wyptywu z lewej i prawej komory byfa pra-
widtowa, otwér owalny drozny.

W M-mode stwierdzono ptaski ruch przegrody miedzyko-
morowej, LVSF=22% i zwiekszong odlegtos¢ pierscienia za-
stawki mitralnej do przegrody. Maksymalna predkoS¢ przepty-
wu przez zastawke aorty wynosita 3,0 m/s, bez niedomykalno-
Sci. Pojawita sie niedomykalno$é mitralna 1,2 m/s.

W badaniu echokardiograficznym w Klinice Kardiologii
ICZMP w 67. dobie zycia wskazniki lewokomorowe wynosity
LVEF 46%, LVSF 22%. Utrzymywata sie hipokineza lewej komo-
ry i przegrody miedzykomorowej oraz pojawiata sie tagodna nie-
domykalno$¢ zastawki aortalnej I/1l stopnia. Nie opisywano
niedomykalno$ci mitralnej.

Graficzng prezentacje wskaznikow echokardiograficznych
przedstawiaja ryciny 8-13 oraz tabele | i Il.
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TABELA Il:  Wskazniki echokardiograficzne w kolejnych badaniach ptodu i noworodka

TABLEII:  Echocardiographic indices in consecutive fetal and neonatal examinations
Wiek ptodu/noworodka 32 hbd 33 hbd 34hbd |..| 3doba 19 doba 61 doba 67 doba
Gestational/neonatal age 3 days 19 days 61 days 67 days
Srednica zastawki aortalnej (AoV diam.) [mm] 5,7 6,9 6,1 9,9
Aortic valve diameter (AoV diam.) [mm]
Srednica zastawki ptucnej (PV diam.) [mm] 7,9 8 9 11,5
Pulmonary valve diameter (PV diam.) [mm]
Maksymalna predko$¢ przeptywu przez zastawke aortalng (AoV Vmax) [m/sek.] 2,6 3,2 2,1 3 3,9 3,3
Maximum velocity of aortic valve blood flow (AoV Vmax) [m/sec.]
Frakcja skracania lewej komory (LVSF) 12% 3% 28% 22% 18% 22%
Left ventricular shortening fraction (LVSF)

hbd - tydzien ciazy / week of gestation

Losy ptodu i noworodka zostaty wpisane do ogélnopol-
skiego rejestru wrodzonych wad serca Polkard-Prenatal
(www.orpkp.pl, numer: 19761114-gr-kos-dud-c2) (5).

Omowienie

Zwezenie zastawki aortalnej stanowi 2-6% wad serca u pto-
doéw i 2-3% wrodzonych wad serca wykrywanych w ciggu pierw-
szego roku zycia dziecka (8). Cho¢ zazwyczaj jest wadg izolo-
wang, czesto spotyka sie jg z innymi formami wad lewego ser-
ca, jak koarktacja aorty i anomalie zastawki mitralnej. Wiek-
sz0$¢ przypadkow jest kierowana do osrodka referencyjnego
z powodu nieprawidtowego obrazu czterech jam serca i repre-
zentuje grupe z najciezszym rokowaniem. Wspéfistnienie fibro-
elastozy jest uwazane za zty czynnik rokowniczy dla ptodu. Hi-
perplazja lewej komory upo$ledza jej kurczliwos¢ (frakcja skra-
cania lewej komory ponizej 20%), co promuje przebudowe pra-
wej komory przez jej zwiekszone wypetnianie krwig i moze ha-
mowac wzrost komory lewej. Ptod, u ktérego w Il trymestrze ob-
serwowano stenoze zastawki aorty i powiekszong lewg komo-
re, moze w Il trymestrze prezentowac cechy zespotu hipopla-
zji lewego serca. Kolejnym echokardiograficznym objawem
zwezenia zastawki aortalnej jest przyspieszony, turbulentny
przeptyw rejestrowany za pomoca doplera. PredkoS¢ przepty-
wu krwi przez zwezona zastawke aortalnag ptodu osiagajaca
wartosci 1-3 m/sek., nie odzwierciedla stopnia obstrukcji dro-
gi wyptywu z lewej komory, przy wspoétistnieniu uposledzonej
kurczliwosci komory (9).

W omawianym przypadku uposledzona kurczliwos¢, pogru-
bienie ,biatego” wsierdzia sugerujace fibroelastoze lewej ko-
mory, uwidocznione przy pierwszym badaniu, ulegly poprawie
w trakcie farmakoterapii przeztozyskowej (ryc. 8-13), co dotych-
czas nie byto opisywane w piSmiennictwie. Restrykcyjny fora-
men ovale (pomiar wielkosci 2 mm) umozliwiat dostateczny
przeptyw miedzy przedsionkami. Nie wykonywano oceny po-
miaru wielko$Sci otworu owalnego w prezentacji 3D/4D, co by¢
moze pozwolitoby na bardziej precyzyjna ocene jego rzeczywi-
stej wielkosci.

Postepowanie w przypadku prenatalnie rozpoznanego kry-
tycznego zwezenia zastawki aortalnej zalezy od czasu wykry-
cia wady i zaawansowania zmiany. Poniewaz obraz choroby
zmienia sie z czasem trwania cigzy, wszystkie opcje postepo-
wania pre- i postnatalnego powinny by¢ przedstawione rodzi-
com (4). Opisano jedynie pojedynczy przypadek skutecznej pre-
natalnej terapii digoksyna u ptodu z obrzekiem zwigzanym ze
stenozg aortalng (10).

Zwezenie zastawki aortalnej jest jedng z wad wrodzonych
serca, ktorg prébuje sie leczy¢ zabiegowo w tonie matki. Zwy-
kle jest ona wykrywana w czasie skriningowego badania potoz-

niczego serca ptodu okoto 18.-20. tygodnia cigzy, co pozwala
na ewentualny wyb6r opcji interwencji prenatalnej, optymalnie
do 26-28 tyg. cigzy (8). Stenoza aortalna u ptodu moze ulegaé
progresji i prowadzi¢ do zmian w wielkosci, strukturze i hemo-
dynamice lewej komory i czesto do jej nieodwracalnej niewy-
dolnosci jeszcze przed porodem. Uwolnienie drogi wyptywu z le-
wej komory od zwezenia na wczesnym etapie choroby, moze
zapobiec progresji zmian i poprawi¢ rokowanie (4). Interwen-
cja prenatalna jest jedng z opcji postepowania, ale jest to za-
bieg trudny technicznie, zwiazany z duzym ryzykiem powiktan
u ptodu lub brakiem efektu dziatania i nie zawsze zapewnia po-
prawe funkcji zastawki i komory.

W razie kontynuacji cigzy bez interwencji lub za pdzno po-
stawionej diagnozy wydaje sie, iz warto rozwazy¢ probe przygo-
towania ptodu z krytyczng stenozg aortalng do porodu poprzez
przeztozyskowe leczenie inotropowo dodatnie. Celem farmako-
terapii jest poprawa funkcji nie tylko lewej komory serca (zwy-
kle juz wytgczonej z rzutu minutowego serca ptodu), ale i pra-
wej komory (ktoéra w tej sytuacji hemodynamicznej staje sie
u ptodu komorg systemowa), jak rowniez zapobieganie narasta-
jacej kardiomegalii oraz wtérnej hipoplazji ptuc. Aby dodatko-
wo ocenié stan ptodu w naszym oSrodku wykonano test tleno-
wy, ktory wykazat reaktywnos$é ptuc ptodu (7). Poréd noworod-
ka z prenatalnym rozpoznaniem krytycznej stenozy aortalnej
powinien sie odbyé w osrodku referencyjnym. Bezposrednio po
porodzie noworodek otrzymuje prostanglandyny celem utrzyma-
nia droznosci przewodu tetniczego - ,kontynuacji” krazenia pto-
dowego do czasu wykonania balonowej plastyki (8).

W naszym doniesieniu zwracamy uwage na szybkos¢ dzia-
tania po porodzie i mozliwos¢ wykonania interwencji u nowo-
rodka w pierwszych godzinach zycia pourodzeniowego bez ko-
niecznos$ci zewnetrznego transportu karetka chorego noworod-
ka. Dotychczas opisywano wykonywanie zabiegéw u nowo-
rodkéw w trzeciej lub czwartej dobie zycia lub jeszcze pdzniej
(2).

Mori i wsp. oraz Saxena i wsp. donosili 0 wykonaniu balo-
nowej plastyki u noworodka z krytycznym zwezeniem zastaw-
ki aortalnej w pierwszej i drugiej dobie zycia (3, 4).

Dodatkowo w naszym doniesieniu zwracamy uwage na
przygotowanie noworodka do porodu poprzez Kilkutygodniowe
przeztozyskowe leczenie ptodu.

Odpowiednia organizacja opieki perinatalnej umozliwita
osiggniecie sukcesu klinicznego. Prenatalna diagnostyka kar-
diologiczna i monitorowanie stanu ptodu utatwity potoznikom
podjecie decyzji o czasie i sposobie ukofnczenia cigzy i umoz-
liwity kardiologom przygotowanie sie na przyjecie noworodka
i wykonanie zabiegu niezwtocznie po porodzie, zwiekszajac je-
g0 Szanse na przezycie.
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Whioski

Krytyczne zwezenie zastawki aortalnej u ptodu jest wadg
0 ztym rokowaniu, lecz u niektérych pacjentéw terapia przezto-
zyskowa, przygotowanie ptodu do porodu oraz niezwtoczna in-
terwencja kardiologiczna tuz po porodzie moga zakonczy¢ sie
sukcesem i wypisaniem noworodka do domu w dobrym stanie
og6lnym.
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