WSTEP

Wrodzone wady serca, szczegdlnie gdy nie zostang wczesnie skorygowane, mogg prowadzi¢ do
powstania nadcisnienia w krazeniu plucnym. Zesp6l Eisenmengera (ZE) jest stanem
nieodwracalnym, spowodowanym wzrostem oporu w krazeniu matym, wigzacym si¢, w rozwinigtej
postaci, z bardzo niekorzystnym rokowaniem.

CEL

Charakterystyka kliniczna grupy dorostych chorych na PAH-CHD z uwzglednieniem stosowane;j
terapii celowane;j.

METODA

Wieloosrodkowe retrospektywne badanie obserwacyjne Komisji Inicjatyw Klinicznych PTK we
wspotpracy z Sekcja Echo u pacjentow z PAH-CHD. Do analizy wlaczono 234 pts, leczonych w
latach 2008 — 2018, zidentyfikowanych w osrodkach leczacych >5 pts, ktore wyrazity chegé
udostepnienia danych. Chorych podzielono na 2 grupy: pts po korekcji wady serca (gr. 1) oraz
niepoddani korekcji (gr. 2).

WYNIKI

33 (18— 71) 38 (18 — 86)
63 67
28 (13 - 70) 32 (11-177)
57,5 (0 — 111) 59,5 (0 — 192)
47 54
44% (14) 44% (89)
0 2% (3)
0 7% (15)
0 2% (3)
3% (1) 0
53 46
19% (6) 18% (37)
19% (6) 16% (32)
3% (1) 7% (15)




WNIOSKI

Prawie wszyscy pts. z rozpoznaniem PAH na podtozu wady serca sg leczeni. Dominujaca wada jest
VSD. Chorzy po korekcji wady otrzymuja zazwyczaj terapi¢ skojarzona, glownie PDEiS+ERA.

3% (1) 3% (6)
9% (3) 1% (2)
31% (10) 40% (80)
6% (2) 19% (39)
3% (1) 7% (14)
6% (2) 16% (32)
28% (9) 10% (21)
25% (8) 8% (15)
16% (5) 22% (45)

Natomiast monoterapia bosentanem dominuje u chorych bez korekcji wady serca.




