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Καθηγητής Καρδιολογίας

Η μειωμένη ανοχή στην άσκηση και η καρ-
διακή ανεπάρκεια παρουσιάζονται συχνά 
στους ενήλικες με συγγενείς καρδιοπάθειες 

(ACHD). Η μειωμένη ικανότητα άσκησης, όπως αυ-
τή αξιολογείται αντικειμενικά, είναι παρούσα ακόμη 
και μεταξύ εκείνων των ατόμων με ACHD που θεω-
ρούνται ασυμπτωματικοί. Θεραπεύοντας έναν ασθε-
νή με ACHD και συμπτώματα καρδιακής ανεπάρ-
κειας οι περισσότεροι καρδιολόγοι εφαρμόζουν την 
εμπειρία τους από την επίκτητη ανεπάρκεια της αρι-
στερής κοιλίας. Είναι όμως αυτή η τακτική τεκμηριω-
μένη; (evidence based);

Οι ομοιότητες στην παθοφυσιολογία της μειωμέ-
νης ανοχής στην άσκηση στην καρδιακή ανεπάρκεια 
και στις συγγενείς καρδιοπάθειες υποδηλώνουν ότι 
η καθιερωμένη θεραπεία καρδιακής ανεπάρκειας 
θα ήταν ευεργετική στους συμπτωματικούς ασθενείς 
με ACHD και μειωμένη ανοχή στην άσκηση. Για πα-
ράδειγμα, η νεφρική δυσλειτουργία, η αναιμία και 
η υπονατριαιμία που είναι συχνές καταστάσεις σε 
ACHD, έχουν σημαντική επίδραση στην κλινική έκ-
βαση και, επομένως, πρέπει να ληφθούν υπόψη στη 
διαστρωμάτωση κινδύνου αυτών των ασθενών.1,2 Η 
νευροορμονική ενεργοποίηση είναι επίσης ένας ση-
μαντικός παθοφυσιολογικός μηχανισμός και τα επί-
πεδα των νατριουρητικών πεπτιδίων είναι ισχυρός 
προγνωστικός παράγοντας σε ασθενείς με ACHD.3 
Όταν αξιολογούνται συμπτωματικοί ACHD ασθε-
νείς, πρέπει να δωθεί ειδική προσοχή σε κάθε ανα-
τομική και αιμοδυναμική διόρθωση που μπορεί να 
οδηγήσει σε βελτιωμένη αιμοδυναμική κατάσταση 
και συμπτωματολογία. Παραδείγματος χάριν, η σο-
βαρή ανεπάρκεια της πνευμονικής βαλβίδας που 
προκαλεί υπερφόρτωση όγκου της δεξιάς κοιλίας εί-
ναι μια ένδειξη για αντικατάσταση της πνευμονικής 

βαλβίδας στους συμπτωματικούς ασθενείς με τετρα-
λογία Fallot, ενώ η αντικατάσταση της τριγλώχινας 
βαλβίδας δεν πρέπει να καθυστερήσει στη συγγενώς 
διορθωμένη μετάθεση των μεγάλων αγγείων με σο-
βαρή ανεπάρκεια τριγλώχινας και πρέπει να γίνει 
πριν να εγκατασταθεί η μη αναστρέψιμη δεξιά καρ-
διακή ανεπάρκεια.

Τα στοιχεία σχετικά με τη φαρμακευτική αντι-
μετώπιση της δυσλειτουργίας μιας συστηματικής δε-
ξιάς κοιλίας ή μιας μονήρους κοιλίας είναι περιο-
ρισμένα και η τρέχουσα πρακτική εφαρμόζει την 
παραδοσιακή θεραπεία που είναι γνωστό ότι βελ-
τιώνει τη δυσλειτουργία της συστηματικής αριστε-
ρής κοιλίας (αναστολείς του μετατρεπτικού ενζύμου, 
β-αναστολείς, διουρητικά). Τα αρχικά συμπεράσμα-
τα από τις κλινικές μελέτες ήταν αποθαρρυντικά, 
εντούτοις, η μελέτη των διαφόρων παθοφυσιολογι-
κών μηχανισμών ανεπάρκειας της συστηματικής δε-
ξιάς ή της μονήρους κοιλίας μπορεί να βοηθήσει 
στην ανίχνευση θεραπείων εξατομικευμένων για κά-
θε ασθενή. Από την άλλη πλευρά, ο σχεδιασμός μιας 
προοπτικής τυχαιοποιημένης κλινικής μελέτης για 
να αξιολογηθεί το αποτέλεσμα της φαρμακευτικής 
θεραπείας στους ασθενείς με τις σύνθετες συγγε-
νείς καρδιοπάθειες δεν είναι εύκολος λόγω του πε-
ριορισμένου αριθμού τέτοιων ασθενών και της ετε-
ρογένειας των υποκείμενων συγγενών καρδιακών 
παθήσεων. Γενικά, οι τυχαιοποιημένες μελέτες των 
ACHD παρουσιάζουν δυσκολίες σε όλα τα στάδια, 
από το σχεδιασμό μέχρι την ολοκλήρωση.4

Σήμερα, στα περισσότερα ειδικά κέντρα η δυσλει-
τουργία της συστηματικής κοιλίας σε συνδυασμό με 
παράταση του συμπλέγματος QRS θα οδηγούσε σε 
εφαρμογή πολυεστιακής βηματοδότησης. Ενώ υπάρ-
χουν αυξανόμενα στοιχεία ότι ο κοιλιακός δυσυχρο-
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νισμός είναι παρών σε ACHD, οι τυχαιοποιημένες με-
λέτες με βηματοδοτική θεραπεία επανασυγχρονισμού 
σε αυτόν τον πληθυσμό λείπουν. Τέλος, η έλλειψη δο-
τών, η πολύ αργή κλινική επιδείνωση των ACHD και 
η συχνά σύνθετη καρδιαγγειακή ανατομία περιορί-
ζουν το ρόλο της μεταμόσχευσης καρδιάς ή/και πνευ-
μόνων, με συνέπεια τον πολύ μικρό αριθμό ασθενών 
που τελικά οδηγούνται σε μεταμόσχευση.

Οι ACHD αντιπροσωπεύουν έναν ετερογενή πλη-
θυσμό ασθενών, ο οποίος έχει ήδη ξεπεράσει σε αριθ-
μό τον παιδιατρικό πληθυσμό με συγγενείς καρδιοπά-
θειες. Καθώς αυτοί οι ασθενείς μεγαλώνουν, οι γενι-
κοί καρδιολόγοι πρόκειται να αντιμετωπίσουν με αυ-
ξανόμενη συχνότητα τις επιπλοκές της μεγάλης ηλικί-
ας, όπως ο καρκίνος και η στεφανιαία νόσος.5 Η μει-
ωμένη ανοχή στην κόπωση και η καρδιακή ανεπάρ-
κεια πρέπει να προληφθούν και να αντιμετωπισθούν 

επιθετικά, ενώ υπάρχει επιτακτική ανάγκη εισαγωγής 
αυτών των ασθενών σε μεγάλες πολυκλινικές μελέτες.
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