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Skuteczna przewlekla terapia sildenafilem
u pacjenta ze schytkowgq niewydolnosciq serca
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Successful chronic treatment with sildenafil in a patient with
end-stage heart failure following Fontan procedure
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Abstract

We present a case of a 21 year-old man who has had Fontan type correction 17 years ago with symptoms of severe heart
insufficiency (Il NYHA class, cahectic, with massive peripheral oedema and ascites) caused by increased pulmonary vascular

resistance and increased pulmonary artery pressure. He was treated successfully with long term sildenafil medication.
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WSTEP

Operacje typu Fontana przeprowadza sie od wielu lat u pac-
jentéw z hemodynamicznie jednokomorowym sercem. Za-
kfadajg one, ze systemowa krew zylna moze przeptyna¢ po-
przez ukfad krazenia matego bez funkcji prawej komory. Jed-
nym z najwazniejszych czynnikbw wifasciwego przeptywu
systemowej krwi zylnej przez ptuca jest niski op6r tetniczek
ptucnych i brak zwezeri w obrebie tetnicy ptucnej. Istnieja
przestanki, ze jedna z przyczyn pogarszania sie stanu w poz-
nym okresie po operacjach typu Fontana moze by¢ wzrost
opor6w ptucnych wynikajacy badz z mikrozatorowosci, badz
z dysfunkgji ptucnego endotelium [1, 2]. Sildenafil (inhibitor
fosfodiesterazy typu 5) jest silnym i selektywnym wazodyla-
tatorem majacym swoj punkt uchwytu réwniez w naczyniach
ptucnych. Istnieja doniesienia wskazujace na poprawe he-
modynamiki i jakosci zycia u dorostych pacjentéw z przecie-
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kowymi wadami serca i podwyzszonym cisnieniem ptucnym
po zastosowaniu terapii sildenafilem [3]. W niniejszej pracy
przedstawiono przypadek pacjenta, ktéry 17 lat wczesdniej
przeszedt operacje Fontana, przyjetego z objawami ciezkiej
niewydolnosci serca spowodowanej podwyzszonym ciénie-
niem i oporem w tozysku ptucnym, u ktérego z dobrym skut-
kiem zastosowano sildenafil.

OPIS PRZYPADKU

Pacjenta (21 lat) z rozpoznang uprzednio hemodynamicznie
wsp6lna komora przekazano do kliniki z powodu schytko-
wej niewydolnosci serca. W wieku 4 lat wykonano u niego
zabieg kardiochirurgiczny typu hemi-Fontan, a pét roku p6z-
niej drugi etap operagji typu Fontan — total cavo pulmonary
connection (TCPC), bez fenestracji. W pdzniejszej obserwa-
cji wystapit u chtopca zespét utraty biatka — pojawity sie na-

Adres do korespondengji:

prof. dr hab. n. med. Jacek Biatkowski, Katedra i Kliniczny Oddziat Wrodzonych Wad Serca i Kardiologii Dzieciecej, Slaski Uniwersytet Medyczny,
élqskie Centrum Choréb Serca, ul. Szpitalna 2, 41-800 Zabrze, tel: +48 32 271 34 01, e-mail: jabi_med@poczta.onet.pl

Copyright © Polskie Towarzystwo Kardiologiczne

www.kardiologiapolska.pl



Skuteczna przewlekia terapia sildenafilem u pacjenta ze schytkowa niewydolnoscia serca po operacji Fontana

303

rastajace obrzeki i ascites. W wieku 15 lat wykonano cewni-
kowanie serca [Srednie ciSnienie w tozysku ptucnym (mPAP)
i w zyfach systemowych wynosito 27 mm Hg]. Obraz tetnic
ptucnych byt prawidfowy. Podczas kolejnych 5 lat obserwa-
cji stwierdzano znacznego stopnia progresje obrzekéw ob-
wodowych, wodobrzusze i postepujace cechy wyniszczenia
pacjenta. Wzrost objetosci i ci$nienia w jamie brzusznej spo-
wodowat powstanie rozlegtej przepukliny kresy biatej, ktéra
zaopatrzono chirurgicznie miesigc przed przyjeciem do kli-
niki. W przebiegu pooperacyjnym wystapito opéznione go-
jenie rany powikfane wyciekiem ptynu otrzewnowego. Wy-
nikafo to zaréwno z wysokiego ci$nienia wewnatrzbrzuszne-
go, jak i znacznej dystrofizacji powlok jamy brzuszne;j.

W chwili przyjecia stwierdzono cechy znacznego wynisz-
czenia z nieharmonijng budowa ciata: chude koniczyny z za-
nikiem tkanki podskornej i miesniowej, znacznie powiekszo-
ny obwéd brzucha (130 cm) z napietymi powfokami, ze zmia-
nami troficznymi i obecnym dodatnim objawem chetbota-
nia. Ponadto stwierdzono nadmierne wypetnienie zyt szyjnych
bez ich tetnienia, znacznego stopnia obrzeki obwodowe,
watrobe wystajaca na 6 cm ponizej fuku zebrowego, desatu-
racje (pulsoksymetr 85%), sttumienie wypuku i ostabienie
szmeréw oddechowych nad prawym ptucem. Masa ciafa
wynosita 65 kg. W linii Srodkowej brzucha w miejscu rany
pooperacyjnej zaobserwowano state przesigkanie ptynu
z jamy brzusznej. Pacjent byt w III klasie czynnosciowej wg
NYHA. W badaniach ECHO, MRI i angioTK stwierdzono pra-
widtowa kurczliwos¢ wspolnej komory (EF 55%) i morfologie
tozyska ptucnego. Wykonano planowe odbarczenie prawej
optucnej, uzyskujac 1400 ml ptynu przesiekowego. W far-
makoterapii stosowano: furosemid, hydrochlorotiazyd, vero-
spiron, karwedilol oraz inhibace. Stan chfopca nie poprawit
sie. Biorac pod uwage catoksztatt obrazu klinicznego, zdecy-
dowano o farmakologicznej prébie dylatacji tozyska ptucnego
— zastosowaniu sildenafilu (Maxigra, Polfarma) 3 X 25 mg
i medarginy 2 X 1 saszetka. Po wiaczonej terapii w ciagu
4 tygodni hospitalizacji zaobserwowano spektakularng po-
prawe kliniczna. Pacjenta zakwalifikowano pod koniec po-
bytu w szpitalu do Il klasy czynnosciowej wg NYHA, wystapi-
to zmniejszenie obrzekow (obnizenie masy ciata o 5 kg),
zmniejszenie napiecia powlok jamy brzusznej z prawidtowym
gojeniem sie rany pooperacyjnej przez ziarninowanie. Zmniej-
szyt sie stopien hepatomegalii (watroba 3 cm ponizej prawe-
go tuku zebrowego) oraz obwéd jamy brzusznej (85 cm)
i wypetnienie zyt szyjnych. Zalecono kontynuowanie ustalo-
nej poprzednio terapii, w tym sildenafilu 3 X 25 mg. W dal-
szej obserwacji ambulatoryjnej, w ciagu 3 kolejnych miesie-
cy, zaobserwowano dalsza redukcje masy ciata (o kolejne
14 kg) i obwodu brzucha oraz petne wygojenie sie rany po ope-
racji przepukliny kresy biatej. Poprawity sie wyniki testu spi-
roergometrycznego (VO,max) z wyjsciowo 14 ml/kg/min do
28 ml/kg/min po roku stosowania sildenafilu. Aktualne mija
13 miesiecy obserwacji klinicznej. Pacjent pozostaje w do-

brym stanie klinicznym (Il klasa wg NYHA), kontynuuje stu-
dia. Nie wyraza zgody na kontrolne cewnikowanie serca.

OMOWIENIE

Koncepcja zastosowania wazodylatatoréw ptucnych u pacjen-
tow Zle funkcjonujacych po operacjach Fontana (w schytko-
wych postaciach) wydaje sie bardzo atrakcyjna. Ostatnio
Goldstein i wsp. [4] sugerowali, ze przewlekte zastosowanie
sildenafilu u pacjentéw po tego rodzaju chirurgicznej paliacji
powinno przynosi¢ korzystne efekty kliniczne (np. pod po-
stacig poprawienia wydolnosci fizycznej). Potwierdzity to
obserwacje Goldberga i wsp. [5], ktérzy po 6-tygodniowej
terapii sildenafilem u 28 pacjentéw po TCPC stwierdzili istotng
poprawe funkcji wspdlnej komory. Z kolei badacze belgijscy
u 10 dzieci ze schytkowymi postaciami klinicznymi po ope-
racji Fontana nie zaobserwowali u wiekszosci z nich znacza-
cej poprawy po 3-miesiecznej terapii bozentanem (innym
wazodylatatorem ptucnym) [6]. Do tej terapii kwalifikowali
oni pacjentow, ktérzy demonstrowali co najmniej 1 z naste-
pujacych objawéw: sinice z saturacja < 90%, przewlekty ze-
spot niskiego rzutu z podwyzszonym systemowym ci$nieniem
zylnym, manifestujgcym sie poprzez hepatomegalie i pod-
wyzszone centralne ci$nienie w zyle szyjnej (z lub bez ptynu
w jamie brzusznej i optucnowej), entropatia wysiekowa oraz
pozostawaniem w I, Il lub IV klasie funkcjonalnej wg Swia-
towej Organizacji Zdrowia. Prezentowany przez autoréw ni-
niejszej pracy mezczyzna spetniat wszystkie powyzsze kryte-
ria. Jednak uzyskany efekt terapeutyczny po zastosowaniu sil-
denafilu w jego przypadku byt spektakularny. U opisanego
w niniejszej pracy pacjenta zabieg Fontana wykonywano bez
fenestarcji, co jest zgodne z proponowanym ostatnio stan-
dardem [7]. O korzysciach wynikajacych z dtugotrwatej tera-
pii sildenafilem donosili ostatnio koreariscy badacze, ktérzy
stosowali ten lek w dawce 2 X 50 mg przez 2 lata u 41-
-letniej pacjentki w Il klasie wg NYHA z ASD typu secundum
i nadcisnieniem ptucnym. Wyjsciowo podczas cewnikowa-
nia serca stwierdzono opér ptucny 25 j. Wooda ze staba re-
aktywnoscia na tlen. Po 2 latach stosowania sildenafilu pa-
cjentka byta ponownie cewnikowana, opory pfucne obnizy-
ty sie do 12 j. Wooda, a préba z tlenem wypadta pozytywnie.
Przebyta korekcje chirurgiczna wady. W dalszej obserwacji
klinicznej stan pacjentki sie poprawit (I klasa wg NYHA), a po
3 latach od operacji odstawiono sildenafil [8]. Podobne ob-
serwacje dotyczace pozytywnej reakcji na terapie tym lekiem
zauwazyli chifiscy badacze u 60 dorostych pacjentéw z wro-
dzonymi wadami serca z nadci$nieniem ptucnym [3]. Na
tamach Kardiologii Polskiej poruszano réwniez ostatnio za-
gadnienie leczenia pacjentéw z zespotem Eisenmengera za
pomocga sildenafilu [9]. Ma to duze znaczenie wobec ostat-
nich modyfikacji programu terapeutycznego Narodowego
Funduszu Zdrowia dotyczacego leczenia tej ciezkiej choro-
by. Wazny aspekt praktyczny w niniejszym przypadku stano-
wito zastosowanie postaci generycznej leku. Wynikato to
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z braku finansowania tego leku przez Narodowy Fundusz
Zdrowia. Nalezy nadmieni¢, ze do leczenia nadci$nienia ptuc-
nego (chociaz nie w zespole Eisenmengera) zarezerwowano
sildenafil o nazwie Revatio firmy Pfizer (tabletki 20 mg) kilka-
krotnie drozszy od lekdéw generycznych.

Zaprezentowany przypadek moze by¢ waznym przy-
czynkiem do rozszerzenia terapii ptucnymi lekami wazody-
latacyjnymi (zwtaszcza sildenafilem) u wybranych pacjentéw
po operacji Fontana.
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