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Rejestr doroslych z wrodzona wada serca
— dlaczego jest niezbedny 1 jak robig to inni?
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Wstep

Doro$li z wrodzona wadg serca (GUCH,
grown-up congenital hearts) stanowig nowa, zlozong
populacje pacjentow wspolczesnej kardiologii. Pro-
blemy GUCH s3 nadal niedoceniane w wielu kra-
jach, réwniez w Polsce. Pierwsza probe standary-
zacji postepowania w tej grupie chorych w naszym
kraju podjeto Polskie Towarzystwo Kardiologicz-
ne w 2000 roku [1]. Z danych opracowanych przez
Somerville wynika, ze czesto$¢ przyje¢ GUCH do
szpitala mieSci sie w granicach 5-8% calej popula-
¢ji pacjentow z problemami kardiologicznymi [2].
W tej grupie znajdujg sie osoby nieoperowane, po
zabiegach paliatywnych i peilnych korekcjach.
Szczegolnej kontroli nalezy poddaé pacjentéw nie-
operowanych w dziecinstwie [3], oczekujacych na
zabieg w momencie najbardziej dla nich wtasci-
wym. Zaliczaja sie do nich rowniez pacjenci po wie-
lu zabiegach paliatywnych 1 korekcjach, na przy-
kiad po operacji Fontany. Ten paliatywny zabieg
taczacy zyly systemowe z tetnicg ptucna likwiduje
jedynie centralng sinice, ale nie przywraca prawi-
dlowej anatomii serca. P6zniejszy wzrost ci$nie-
nia w zylach systemowych jest przyczyna wielu
odleglych powiklan, takich jak: trzepotanie 1 mi-
gotanie przedsionkow, powiklania zatorowo-za-
krzepowe, enteropatia z utrata biatka 1 inne [1].
Dlatego konieczna jest ocena stanu klinicznego pa-
cjenta z okresowa kontrola echokardiograficzng
funkcji zespolenia. Zwezenie Swiatta konduitu
z wtornym gradientem ci$nief, nawet rzedu 2-3
mm Hg, moze istotnie upoSledzi¢ krazenie tego
typu. Rownie istotng grupa, wymagajaca dtugo-
trwalej opieki, sg pacjenci ze skorygowanym ope-

Adres do korespondencji: Dr med. Tomasz Lusawa

Klinika Wad Wrodzonych Serca IK

ul. Alpejska 42, 04-628 Warszawa

Nadestano: 29.11.2001 r.  Przyjeto do druku: 30.11.2001 r.

racyjnie przetozeniem wielkich pni tetniczych, po
operacji metodg Mustarda lub Senninga, wykony-
wanej glownie w latach 60-80, a obecnie boryka-
jacymi sie z nastepstwami zwezenia tuneli we-
wnatrzprzedsionkowych, nadkomorowymi zabu-
rzeniami rytmu serca lub niewydolnoS$cig komory
systemowe].

Gloéwna przyczyna hospitalizacji GUCH s3 za-
burzenia rytmu serca [4], przede wszystkim trze-
potanie 1 migotanie przedsionkow wystepujace naj-
czeSciej po zabiegach na sercu jednokomorowym,
zamknieciu ubytku przegrody miedzyprzedsionko-
wej, korekcji przelozenia wielkich pni tetniczych
1 tetralogii Fallota [3, 4].

Do os$rodka specjalistycznego przyjmuje sie
55-60% pacjentéw ze zlozonymi problemami be-
dacymi najczeSciej po6znymi nastepstwami lub po-
wiklaniami skomplikowanych operacji kardiochi-
rurgicznych przeprowadzonych w dziecinstwie [2].
Z tego powodu w wiekszoSci przypadkow terapia
jest co najmniej 2-krotnie drozsza niz leczenie po-
zostalych chorych z problemami kardiologicznymi
[2]. Ponadto, pacjenci ci wymagaja przewaznie
kompleksowej 1 specjalistycznej opieki kardiolo-
gicznej, kardiochirurgicznej, a takze pomocy ze
strony lekarzy innych specjalno$ci oraz psycholo-
gow. Scentralizowane leczenie, zgodne z koncepcjg
ROCKS (recognize, organise, centralise, knowledge,
skills) [1], pozwala zmniejszy¢ nakltady finansowe,
ograniczy¢ biurokracje, wprowadzi¢ optymalng
opieke medyczng i zaplanowaé niezbedna eduka-
cje pacjentow.

Waznym aspektem opieki nad GUCH jest prze-
jecie 1 kontynuacja kontroli medycznej nad dorasta-
jacymi pacjentami pediatrycznymi z wrodzona wadg
serca. Niezaklocony przeptyw danych na temat do-
rastajacych osob z wrodzong wada serca z pedia-
trycznych oddziatéw kardiologicznych do oddziatow
dla dorostych [5] zapewnialby ciagto$§¢ opieki nad
chorymi, ktorych los nie pozostawalby nieznany.
Nalezy rowniez pamietac, ze populacja GUCH jest
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coraz starsza [5-7], 30% przyje¢ na Oddziat Wad
Wrodzonych stanowia pacjenci powyzej 40. roku
zycia [2]. Fakt ten §wiadczy, ze leczenie chorych po
korekcji wrodzonej wady serca powoli staje sie do-
meng kardiologdw opiekujacych sie pacjentami do-
rostymi.

Istnieje zatem potrzeba kompleksowego zba-
dania polskiej populacji GUCH. Jedynie organizacja
ogoblnodostepnego dla lekarzy rejestru zapewnia
profesjonalng opieke nad ta grupa pacjentow.

Jak to robig inni?

Konieczno$§¢ istnienia rejestrow 1 baz danych
GUCH dostrzegli lekarze wielu renomowanych
oSrodkow opiekujacych sie dorostymi z wrodzong
wada serca. Jednym z nich jest GUCH Unit z sie-
dziba w Royal Brompton Hospital w Londynie [8],
w ktérym od 1980 roku zbiera sie dane o GUCH.
W bazie s3 rejestrowane dokiadne informacje
o kazdej hospitalizacji. Praca Dore 1 wsp. objeta
dane z 4 lat dziatalnoS$ci. Analizie statystycznej
poddano protokoty 304 kolejnych operacji wrodzo-
nych wad serca. Gtownym celem bylo okre§lenie
czestoS$ci stosowania roznych procedur chirurgicz-
nych, czestoS¢ reoperacji, wczesnej Smiertelno$ci
1 czynnikow sprzyjajacych wystapieniu powiktan
pooperacyjnych.

Podobna baze, znang pod nazwa National Con-
genital Heart Surgery Database NCHSD), stworzy-
to The Society of Thoracic Surgeons (STS) [9]. Na
przelomie lat 1994-1997 do rejestru z 24 oSrodkow
wiaczono 18 894 pacjentdéw poddanych operacji na-
prawczej wady serca. W dalszej analizie uwzgled-
niono 8149 rekordéw (danych pacjentow). W bazie
znalazlo sie ponad 1500 pacjentéw z ubytkiem prze-
grody miedzyprzedsionkowej, 1200 z ubytkiem
przegrody miedzykomorowej, 590 z kanalem przed-
sionkowo-komorowym, 591 z koarktacjg aorty 1 773
z tetralogig Fallota. W cytowanej publikacji ocenia-
no catkowita liczbe pacjentow w poszczeg6lnych
jednostkach chorobowych, typy przeprowadzonych
operacji. Wyniki koncowe objely wskaznik umieral-
no$ci, powiklania i czas hospitalizacji. Autorzy pod-
kres§laja fakt, ze powyzsza baza danych pozwala pro-
wadzi¢ ocene czynnikow ryzyka i jest wstepem do
kolejnych nowych rejestrow.

Jak to robia Polacy?

W tym samym czasie, niezaleznie powotano do
zycia European Congenital Heart Defects Database
(ECHDD), ktoéra pod kierownictwem Martina ]J.
Eliotta do konca 1995 roku zgromadzita dane o po-

nad 10 000 pacjentow [9]. Jednakze ze wzgledu na
problemy techniczne nie stworzono odpowiednie-
go oprogramowania komputerowego i W powyz-
szych ramach funkcjonowata az do 1998 roku, kie-
dy to przewodniczacym projektu zostat dr hab. med.
Bogdan Maruszewski, a gléwna siedzibe przenie-
siono do Instytutu ,,Pomnika — Centrum Zdrowia
Dziecka”. European Congenital Heart Defects Data-
base jest czeScia projektu Pediatric European Car-
diac Surgical Registry (ECSUR). Baza jest w pelni
cyfrowa, a informacje zbiera sie za pomocg Inter-
netu. Dotychczas w badaniu wzieto udziat 90 o$rod-
kow z 35 krajow.

Dyskusja

Od wielu lat sa prowadzone starania w spra-
wie rejestrowania danych o GUCH [8-11]. Some-
rville podkreSla, ze jedynie fakty 1 liczby sg me-
toda prowadzaca do ustalenia najodpowiedniejszej
opieki medycznej [2]. Rzetelne i rozlegte informa-
cje statystyczne pozwalaja kreowa¢ medycyne
oparta na dowodach naukowych (evidence based
medicine) oraz budowac standardy postepowania.
Na poczatku lat 50. ubiegtego stulecia umieralno$é
niemowlat z powodu wrodzonych wad serca wyno-
sita 60-70% [12]. Sukces kardiochirurgii i aneste-
zjologii spowodowal, ze obecnie okoto 75% pacjen-
tow dozywa wieku dorostego, co stanowi o cigglym
wzro$cie populacji dorostych z wrodzona wada ser-
ca. 0Od 50% do 60% GUCH jest ponownie hospita-
lizowana, a 5-7% bedzie wymagala hospitalizacji
co rok [3]. Cho¢ przyjecia GUCH do szpitala sta-
nowig okoto 6% catlej populacji [2, 3], pochlaniajg
14% budzetu.

Stworzenie bazy danych w Royal Brompton
Hospital pozwolilo opracowac retrospektywne pra-
ce badawcze [8, 13-15]. Dzieki niej Dore i wsp.
wykazali, ze 42% pacjentow byla przyjeta do GUCH
Unit w celu pierwszej operacji, a 58% wymagata
reoperacji. Smiertelno$¢ pacjentéw z sinicg cen-
tralng byla znamiennie wyzsza w stosunku do os6b
z prawidlowa saturacjg krwi. Czas pobytu w szpita-
lu byt rowniez znamiennie diuzszy w populacji si-
niczej chorych. Waznym aspektem pracy jest fakt,
ze Smiertelno§¢ w populacji GUCH ro$nie propor-
cjonalnie do liczby wcze$niejszych operacji1 w gru-
pie chorych, ktérych poddano wiecej niz trzem ope-
racjom, siegata 13%.

Kolejnym pomystem, o ktérym mozna przeczy-
taé w piSmiennictwie, jest National Congenital Heart
Surgery Database stworzona przez The Society of Tho-
racic Surgeons (STS) [9]. W badaniu tym zgromadzo-
no potezna liczbe informacji. Niestety w czeSci oSrod-
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kow nie wypelniono wszystkich pdl ankiety — rekor-
du poszczegolnego pacjenta. Z tego powodu nie moz-
na bylo przeprowadzi¢ pelnej analizy statystyczne],
a tylko zasugerowaé pojedyncze tendencje. National
Congenital Heart Surgery Database, mimo swoich wad,
zaowocowala utworzeniem jednolitego rekordu
GUCH, ktéry mozna wykorzysta¢ miedzy innymi w
celu oceny wielorakich czynnikéw ryzyka oraz wielu
parametréow klinicznych 1 czynnoSciowych. Sg to na
przyktad: Smiertelno$¢ operacyjna, powiklania poope-
racyjne 1 czas pobytu w szpitalu. Powyzsza baza po-
zwolila tez na standaryzacje postepowania przedope-
racyjnego. Na przyklad, w grupie pacjentow z koark-
tacja aorty wykazano, ze az u 71% chorych wykonano
przed operacja tylko badanie echokardiograficzne, bez
diagnostyki inwazyjne].

Analiza danych ujawnita zaréwno sile, jak i sta-
boSci bazy. Nalezy pamietaé, ze stworzona baza da-
nych opierala sie na czterostronicowym formula-
rzu, ktory z jednej strony byt w pelni przejrzysty
1 zarazem zwiezly, jednakze z drugiej strony zebra-
ne w nim pytania w znacznej mierze ograniczyly
ocene wielorakich czynnikow ryzyka. The Society
of Thoracic Surgeons, na podstawie doSwiadczen
przy tworzeniu NCHSD, uwaza, ze istnieje odpo-
wiedni moment powolania do zycia bazy danych na
miare XXI wieku, ktora bedzie cyfrowym rejestrem
danych rozproszonych, z wykorzystaniem ,,Swia-
towej pajeczyny”.

W 1998 roku przeniesiono siedzibe ECHDD do
Instytutu ,,Pomnika — Centrum Zdrowia Dziecka”
w Warszawie. Ze §rodkoéw Wielkiej Orkiestry Swia-
tecznej Pomocy zbudowano w pelni cyfrowy inter-
fejs przekazu danych, a ,,Srodkiem transportu” zo-
stal Internet. Jednakze baza ta objela wylacznie
os$rodki kardiochirurgii dzieciecej. Autorzy projek-
tu podkreslaja, ze pozwala ona oceni¢ czynniki ry-
zyka, okres§li¢ optymalny sposéb postepowania kar-
diochirurgicznego. Ponadto zaleta tego rejestru
bedzie poprawa wczesnej i p6znej Smiertelno$ci
pacjentéw leczonych kardiochirurgicznie. Analiza
wynikoéw pozwoli zapoczatkowaé stworzenie euro-
pejskich standardow postepowania w grupie cho-
rych z wrodzonymi wadami serca.

Na podstawie zebranego materialu mozna wy-
ciagnaé nastepujace wnioski: a) istnieje potrzeba
rejestracji danych o pacjentach z wrodzong wada ser-
ca, b) $wiatto dzienne ujrzaly gtéwnie chirurgiczne
bazy danych, c) jedynym istniejacym rejestrem w
Polsce jest ECHDD nadzorowany przez kardiochi-
rurgow pediatrycznych Maruszewskiego 1 Tabota. Do
tej pory nie powstal w naszym kraju ogélnopolski
rejestr GUCH, ajego utworzenie jest potrzeba chwili.
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