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Wstep

Koarktacja aorty (CoA) jest czwartg co do czestosci
wystepowania wadg uktadu sercowo-naczyniowego. Wyste-
puje u 7% pacjentéw z wrodzonymi wadami serca, czesciej
(ok. 2 razy) u 0séb ptci meskiej. Jest to zazwyczaj zweze-
nie ciesni aorty, tj. odcinka tetnicy gtownej miedzy odejs-
ciem lewej tetnicy podobojczykowej a przyczepem wieza-
dta tetniczego (pozostatoscig droznego przetrwatego
przewodu tetniczego — PDA). Historia naturalna wg opisow
z poczatku XX wieku wskazywata na Sredni czas przezycia
0s6b z tg wada wynoszacy 31 lat, a gtéwna przyczyna zgo-
nu byty komplikacje — niewydolnos¢ serca u 26% chorych,
pekniecie aorty u 21%, bakteryjne endarteritis u 18%
i krwawienie srodczaszkowe u 12%.

Morfologia i fizjopatologia

Koarktacja aorty moze miec charakter zlokalizowany
(typu klepsydry oraz typu btoniastego) lub rozlany (dtuzszy
odcinek hipoplazji naczynia). Obie te postacie mogg wyste-
powac oddzielnie, jakkolwiek dos¢ czesto wspétistnieja
ze sobg (hipoplazja z towarzyszacym zlokalizowanym zwe-
zeniem). Koarktacji aorty czesto towarzysza inne wady ser-
ca — ubytek w przegrodzie miedzykomorowej, PDA i dwu-
ptatkowa zastawka aorty (u blisko potowy chorych).
W zespole Turnera CoA stwierdza sie u ok. 10% chorych.
W zaleznosci od miejsca zwezenia rozrdznia sie CoA przed-
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przewodowa, okotoprzewodowa oraz pozaprzewodowa.
W CoA przedprzewodowej, typu noworodkowego, dolna
potowa ciata zaopatrywana jest przez PDA (w tym
przypadku za mechanizm powstania zwezenia uwaza sie
napetzanie kurczliwej tkanki miesniowej z PDA na okolice
ciedni). Przeciek przez przewdd tetniczy ma kierunek pra-
wo-lewy, tzn. od tetnicy ptucnej do tetnicy gtéwnej. Mozli-
we jest to dzieki wysokiemu oporowi naczyh ptucnych
w krazeniu matym, a co za tym idzie — podwyzszonemu
cisnieniu w tetnicy ptucnej. W CoA pozaprzewodowej, typu
dorostego, mechanizmem odpowiedzialnym za powstanie
zwezenia wydaje sie zmniejszony przeptyw przez aorte
w tym miejscu.

Objawy kliniczne i rozpoznanie

Niezaleznie od typu CoA w konsekwencji wady powsta-
je nadcisnienie w czesciach ciata zaopatrywanych przez
tetnice odchodzace od tuku aorty (konczynach gornych
oraz gtowie) oraz obnizone ci$nienie na konczynach dol-
nych. Klinicznie manifestuje sie to asymetrig tetna miedzy
konczynami gornymi (twarde i wysokie) a dolnymi (stabe
lub niewyczuwalne). Zwykle jest rowniez styszalny cichy
pdznoskurczowy szmer w lewej okolicy miedzytopatkowe;j.
Odzwierciedleniem stopnia zwezenia jest roznica cisnie-
nia tetniczego miedzy kohczynami gérnymi i dolnymi.
W CoA stwierdza sie wyzsze cisnienie na konczynach gor-
nych, podczas gdy fizjologicznie powinno ono by¢ nieco
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wyzsze wtasnie na koniczynach dolnych. Wada powoduje
obcigzenie skurczowe z nastepczym przerostem mies-
niéwki lewej komory oraz przyspieszony rozw6j miazdzy-
cy w tetnicach dogtowowych oraz wieficowych [1].
Ustalenie rozpoznania jest mozliwe juz podczas zycia
ptodowego. W tym okresie zycia krew z prawej komory
poprzez przewdd tetniczy jest kierowana do aorty zstepu-
jacej i zaopatruje narzady jamy brzusznej oraz konczyny
dolne. Krew z lewej komory (ktéra dostaje sie tam poprzez
otwor owalny) jest pompowana do tuku aorty, gtowy oraz
kohiczyn gbrnych. Poniewaz wartosci cisnienia s w obu
komorach w tym okresie zycia takie same (wyréwnane),
cisnienie krwi powyzej i ponizej potencjalnej CoA beda takie
same. Za pomoca echokardiografii ptodowej stwierdza sie
cechy poszerzenia jam prawego serca, a inng czesto spo-
tykana cecha jest wystepujaca w tym badaniu dyspropor-
cja pomiedzy wezszym niz zwykle tukiem aorty (czesto jest
to spowodowane towarzyszaca hipoplazja tego naczynia)
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Ryc. 1. Diagnostyczne badania obrazowe w koarktacji
aorty. A—echokardiografia 2D, B —tomografia kom-
puterowa — rezonans magnetyczny, C — aortografia

Fig. 1 Imaging of coarctation of the aorta. A — echocar-
diography 2D, B — computed tomography/magnetic
resonance, C — aortography

i znacznym poszerzeniem pnia ptucnego. Im wczesniej zmia-
ny te obserwuje sie w zyciu ptodowym, tym z reguty bar-
dziej ciasna jest CoA. Uwidocznienie samej koarkatcji jest
trudne (naktadanie sie przeptywow przez przewdd tetniczy
tacznie z brakiem przeptywu w miejscu CoA) [2].

Diagnoze CoA ustala sie na podstawie badania fizykal-
nego (przede wszystkim ocena tetna na tetnicach — naj-
istotniejszy jest jego brak lub ostabienie na tetnicy udowej!)
oraz badan nieinwazyjnych (echokardiografii, rezonansu
magnetycznego lub tomografii komputerowej) czy tez pod-
czas cewnikowania serca (ryc. 1. A-C). W EKG i RTG klatki
piersiowej moze nie by¢ wcale zmian ani objawéw przero-
stu lewej komory. U starszych dzieci i dorostych w obrazie
radiologicznym klatki piersiowej mozna stwierdzi¢ ubytki
cienia na dolnych brzegach zeber, tzw. uzury (spowodowa-
ne obecnosciag krazenia obocznego), czy tez wciecie na
lewym obrysie aorty w ksztatcie cyfry 3, utworzone przez
poszerzenie tetnicy gtéwnej przed zwezeniem i za nim.

Leczenie

Po urodzeniu noworodek jest zagrozony wystapieniem
wstrzasu spowodowanego obkurczeniem sie przewodu tet-
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niczego i ustaniem doptywu krwi do dolnej potowy ciata.
Powoduje to wystapienie ciezkiej kwasicy metabolicznej
i dysfunkcje lewej komory. Zastosowanie dozylne prosta-
glandyny E1 i otwarcie PDA poprawia stan dziecka i hemo-
dynamike krazenia krwi. Czesto u takiego dziecka dodat-
kowo potrzebna jest intubacja, mechaniczna wentylacja,
wlew dozylny lekéw inotropowo dodatnich oraz wyréw-
nanie kwasicy metaboliczne;.

Leczenie kardiochirurgiczne zostato po raz pierwszy
zastosowane w 1945 r,, zabiegi nieoperacyjne — przezskérna
balonowa angioplastyka w 1982 r,, a implantacja stentu
w 1993 r. Od czasu wprowadzenia do praktyki klinicznej
wszystkich tych technik ulegty one istotnej ewolucji.
Wskazaniem do leczenia CoA s3: skurczowy gradient
cisnien pomiedzy gérna i dolng czescia ciata wiekszy niz
20 mm Hg lub mniejszy niz 20 mm Hg, jezeli towarzyszy
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Ryc. 2. Balonowa angioplastyka (BAP) wykonana
u 2,5-letniego dziecka z natywna koarktacja aorty
(CoA). A — btoniaste zwezenie cie$ni aorty przed
zabiegiem, B — zabieg BAP, C — poszerzenie miejsca
CoA po BAP

Fig. 2. Balloon angioplasty (BAP) performed in
a 2.5-year-old child with native coarctation of the
aorta (CoA). A — discrete membranous CoA before
BAP, B — BAP, C — dilation of CoA after BAP

mu nadcisnienie tetnicze, przerost lewej komory, niewy-
dolnos¢ serca, za ktére nie s3 odpowiedzialne inne pato-
logie, oraz potwierdzenie zwezenia w badaniach obrazo-
wych (angio-CT, MRI lub echokardiografia).

Preferowana obecnie metoda kardiochirurgiczna pole-
ga na wycieciu zwezonego odcinka aorty i wykonaniu
zespolenia ,koniec do konca”. Inne techniki obejmuja
poszerzenie zwezenia tata z materiatu sztucznego lub
z wykorzystaniem wtasnej tetnicy podobojczykowej (meto-
da Waldhausena). Rodzaj operacji zalezy od wieku pacjen-
ta, anatomii wady oraz preferencji operatora. Po leczeniu
chirurgicznym moze dojs¢ do nawrotu zwezenia, tzw. reko-
arktacji aorty (ReCoA). Stwierdza sie je czesciej po opera-
cji u noworodkéw i niemowlat z ciezka postacia wady.
Z drugiej strony wtasnie w tym przedziale wiekowym zasto-
sowanie znajduje przede wszystkim kardiochirurgia ze
wzgledu na wiekszy odsetek niepowodzen metod kardio-
logii interwencyjnej [3, 4]. Przezcewnikowe leczenie CoA
burzliwie rozwineto sie w ostatnich dwudziestu latach dzie-
ki dynamicznemu postepowi technologicznemu.

W nieoperacyjnym, przeznaczyniowym leczeniu CoA
i ReCoA jako pierwsza zostata zastosowana balonowa
angioplastyka (BAP) (ryc. 2. A=C). Poczatkowo jej zastoso-
wanie budzito kontrowersje ze wzgledu na ryzyko wysta-
pienia powiktania — powstania tetniaka aorty [5]. U star-
szych dzieci ze zlokalizowang postacia CoA w wielu
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osrodkach BAP jest obecnie uwazana za metode leczenia
z wyboru zlokalizowanych postaci CoA lub ReCoA, jednak
w niektorych osrodkach nadal preferowane jest leczenie
kardiochirurgiczne [6, 7]. W nielicznych przypadkach réw-
niez po BAP moze dojs¢ do ponownego zwezenia, zwtasz-
cza w tzw. elastic recoil, czyli w sytuacji, gdy za zwezenie
odpowiedzialna jest tkanka wtéknisto-elastyczna, ktéra
wprawdzie poddaje sie rozcigganiu balonem, ale po jego
oprdznieniu ponownie sie kurczy. Balonowa angioplasty-
ka nie znajduje réwniez zastosowania w przypadku rozla-
nej postaci zwezenia — hipoplazji naczynia. Wéwczas moze
by¢ wskazane zastosowanie implantacji stentu. Stenty sa
wykonane z metalowej siatki, zakleszcza sie je na cewni-
ku balonowym, a nastepnie rozpreza w okolicy zwezenia,
uzyskujac trwate poszerzenie naczynia (rébwniez w przy-
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Ryc. 3. Ciasna natywna koarktacja aorty u 23-let-
niego mezczyzny. A — angiografia aorty zstepujacej,
B — angiografia aorty wstepujacej (z dojscia przez
tetnice promieniowa), C — po implantacji stentu
covered Cheatham-platinum (CP)

Fig. 3. Tight native coarctaion in a 23-year-old man.
A —desceding aorta angiography, B — ascending aor-
ta angiography (from radial artery access), C — after
implantation of covered Cheatham-platinum stent

padkach dtuzszych odcinkéw hipoplazji). Jej ograniczeniem
jest mozliwos¢ zastosowania u pacjentéw o masie ciata
powyzej 30 kg, tj. zwykle > 7. roku zycia. Wynika to
z koniecznoéci zastosowania szerokich tetniczych koszu-
lek naczyniowych, przez ktére wprowadza sie stenty. Z dru-
giej strony trzeba réwniez bra¢ pod uwage przyszty wzrost
dziecka oraz koniecznos¢ redylatacji stentu do wymiaru
Srednicy aorty u osoby dorostej. Ta metoda leczenia jest
szczegblnie korzystna u oséb dorostych ze zmianami miaz-
dzycowymi w Scianie aorty i obfitym kragzeniem obocznym
miedzy aorta przed zwezeniem i poza nim. W tej grupie
ryzyko leczenia chirurgicznego jest szczeg6lnie wysokie
(trudna anatomia, obecno$¢ kolaterali, zwapnienie $cian
aorty, ryzyko paraplegii w nastepstwie niedokrwienia rdze-
nia kregowego) podobnie jak u pacjentéw z ReCoA (ryzy-
ko zwigzane z reoperacjg) [8]. W niektdrych przypadkach
obraz angiograficzny moze imitowac przerwanie ciggtosci
tuku aorty (ryc. 3. A-C). Implantacja stentéw (podobnie
zresztg jak BAP zwezenia) wigze sie z ryzykiem uszkodze-
nia Sciany aorty i powstania tetniaka lub rozwarstwienia.
Zabieg bowiem z zatozenia powoduje rozerwanie btony
wewnetrznej oraz czesciowe naderwanie miesniowe;j
btony srodkowej. Czestos¢ wystepowania tetniaka lub roz-
warstwienia oceniana jest réznie — od 0% do 17% [7-10],
przy czym w wiekszosci przypadkéw tetniaki sa mate, nie
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powiekszaja sie i wymagaja jedynie obserwacji (kontrol-
ne badania obrazowe, najlepiej MRI). Czestos¢ wystepo-
wania duzych tetniakéw (wymagajacych reinterwencji)
w piSmiennictwie oceniana jest na 0-9%, wowczas
leczeniem z wyboru jest implantacja tzw. stentu covered,
pokrytego materiatem rozciggliwym (politetrafluoroetylen
— pTFE) (ryc. 4.) [11]. Warto wspomnie¢, ze wg naszych
doswiadczen powstanie duzego tetniaka aorty odpowie-
dzialnego za wystapienie przetoki aortalno-oskrzelowej
jest tez mozliwe po leczeniu kardiochirurgicznym CoA [12].
Witasne doswiadczenia wskazujg réwniez, iz istnieje moz-
liwos¢ nieoperacyjnego odtworzenia ciggtosci przerwane-
go tuku aorty w miejscu CoA poprzez wszczepienie
stentu [13]. Duze nadzieje na przysztos$¢ budzi zastoso-
wanie stentéw bioabsorbowalnych, ktére moga by¢ wszcze-
piane juz w najmtodszych grupach wiekowych, a takze
stentéw sktadajacych sie z dwoch podtuznych czesci wyko-
nanych ze standardowego metalu, a tylko potagczonych bio-
absorbowalnymi szwami [14]. Nalezy podkresli¢, ze nie ma
jednoznacznej odpowiedzi na pytanie, ktéra z technik kar-
diologii interwencyjnej stosowanych obecnie w leczeniu
koarktacji aorty — BAP czy tez implantacja stentéw — jest
lepsza [15-21].

Trzeba zaznaczyé, ze tego rodzaju zabiegi powinny by¢
wykonywane tylko w pracowniach hemodynamiki o naj-
wiekszym doswiadczeniu. Konieczne jest ponadto wypo-
sazenie pracowni w covered stent (mozliwos¢ jego natych-
miastowego zastosowania w przypadku pekniecia podczas
cewnikowania Sciany aorty) oraz stata dostepnosc lecze-
nia kardiochirurgicznego. Covered stent moze by¢ szcze-
golnie przydatny w przypadku wspétistnienia CoA z wro-
dzonym tetniakiem. Nasz materiat obejmuje 171 pacjentéw,
u ktérych zastosowano BAP (84 osoby z CoA i 87 -
z ReCoA), oraz 71 pacjentéw, ktérym implantowano sten-
ty. U Zadnego z nich nie byto koniecznosci reinterwencji
z powodu tetniaka aorty ani nie zaobserwowano powaz-
niejszych komplikacji [22].

Nalezy pamieta¢, ze nawet u pacjentéw po prawidto-
wo przeprowadzonym leczeniu CoA (chirurgicznym lub nie-
operacyjnym) moze utrzymywac sie trwale nadciénienie
tetnicze systemowe wymagajace farmakoterapii. Przyczy-
ny jego utrzymywania sg ztozone i nie do kofca poznane:
zaleza od czasu trwania nadcisnienia przed interwencja
i zmian reaktywnosci tozyska naczyniowego. Koarktacja
aorty powoduje zwiekszong sztywnos¢ Scian naczyn tet-
niczych i aorty proksymalnie do zwezenia. Wszystko to
moze prowadzi¢ do powstania nieodwracalnych zmian
baroreceptoréow w ktebkach szyjnych, dysfunkcji endote-
lium, nieprawidtowych reakcji ze strony wspdtczulnego
uktadu nerwowego oraz aktywacji uktadu renina—angio-
tensyna—aldosteron. Niektorzy autorzy uwazajg, ze wczes-
ne przeprowadzenie leczenia zabiegowego CoA zapobie-
ga rozwojowi tego powiktania. Nie bez znaczenia jest
rowniez uwarunkowanie genetyczne [23]. Tak jak wspo-
minano powyzej, pacjenci z CoA s3 grupa niechomogenna.
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Ryc. 4. Rozprezony stent covered Cheatham-plati-
num (CP)
Fig. 4. Expanded covered stent Cheatham-plati-
num (CP)

Obraz kliniczny wady rézni sie w zaleznosci od przedziatu
wiekowego. Réwniez postepowanie lecznicze oraz jego
wyniki s3 odmienne w zaleznosci od wieku.

Istotnej koarktacji towarzyszy zawsze nieprawidtowy
przeptyw krwi w aorcie ponizej zwezenia, co najtatwiej jest
stwierdzi¢ w badaniu dopplerowskim. Wykazano, ze korzyst-
ny wynik zabiegu (redukcja gradientu cisnien, wyréwnanie
obrysu naczynia oraz prawidtowe spoczynkowe cisnienie
tetnicze) nie zwalnia od obowigzku statej okresowe] kon-
troli pacjentdw [24, 25]. Jest to istotne z powodu mozliwo-
ci pojawienia sie w réznym, czasami odlegtym, okresie po
zabiegu nawrotnego zwezenia czy tez tetniaka. Stwierdzo-
no, ze im wieksze uzyskano poszerzenie zwezonego miej-
sca, tym wieksze jest prawdopodobiefstwo nawrotu. Wyni-
ka to z faktu, ze rozlegte uszkodzenie spowodowane
plastyka moze indukowat hiperplazje i proliferacje komé-
rek miesniowych odpowiedzialnych za restenoze [16].

Istotna jest réwniez kontrola cisnienia tetniczego
z okresowo wykonywanym testem wysitkowym. Hassan
i wsp. zalecaja, aby w sytuacji gdy podczas testu wysitko-
wego pacjent osigga ci$nienie wyzsze niz 200 mm Hg,
witaczac leczenie hipotensyjne, nawet gdy cinienie spo-
czynkowe jest prawidtowe [6]. Wskazujg na to rowniez
obserwacje Trojnarskiej i wsp. [26].

Podsumowanie

W leczeniu CoA w ostatnich latach poczyniono nie-
zwykty postep, jednak nadal brakuje odlegtych wynikéw
dotyczacych skutecznosci tego leczenia, w szczegblnosci
w odniesieniu do wystepowania przetrwatego systemo-
wego nadcisnienia tetniczego. Tak wiec nalezy uznaé CoA
— nawet po przeprowadzeniu perfekcyjnego leczenia chi-
rurgicznego w okresie niemowlecym czy interwencyjnego
w okresie pézniejszym — za jednostke, w ktérej uzyskano
istotna poprawe, ale nie ostateczne wyleczenie. Wszyscy
pacjenci beda wymagali kontroli ci$nienia tetniczego (co
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6-12 miesiecy), oceny Srednicy aorty, wymiaréw lewe;j
komory, funkcji zastawki aortalnej (co 1-3 lata), jak réw-
niez samego miejsca koarktacji (wykluczenie tetniaka, roz-
warstwienia — co 2-5 lat) w MRI. Nadal nie wiemy, czy cho-
robowos¢ i powiktania wynikaja z nieadekwatnego
wyjsciowego leczenia zabiegowego (chirurgicznego, inter-
wencyjnego), czy tez kryja sie za tym niezalezne czynniki,
takie jak uogoélniona lub miejscowa waskulopatia [2]. Wat-
pliwosci te mogtyby by¢ rozwigzane po poréwnaniu dwéch
grup pacjentéw z CoA — leczonych i nieleczonych, ale waru-
nek ten bedzie chyba trudny do spetnienia.
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