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Π ριν από λίγες δεκαετίες οι συγγενείς καρδιο-
πάθειες (ΣΚ) θεωρούνταν παιδιατρική νόσος, 
δεδομένου ότι η πλειονότητα των ασθενών με 

σοβαρή νόσο σπάνια επιβίωνε έως την ενηλικίωση. Ωστό-
σο, χάρη στη συνεχή βελτίωση της ιατρικής φροντίδας και 
θεραπευτικής αντιμετώπισης, και κυρίως της προόδου της 
παιδοκαρδιοχειρουργικής, οι ασθενείς αυτοί αποτελούν ένα 
συνεχώς αυξανόμενο πληθυσμό,1 με αποτέλεσμα οι ενήλικες 
με συγγενή καρδιοπάθεια να είναι πλέον περισσότεροι από 
τους παιδιατρικούς ασθενείς.2 Η επιδημιολογία της νόσου 
έχει αλλάξει ριζικά, με ενδιαφέρον να παρουσιάζει όχι μόνο 
η ηλικιακή κατανομή και η κατανομή ως προς το φύλο, αλλά 
και η γεωγραφική κατανομή και τα επιδημιολογικά δεδομένα 
των επιμέρους ΣΚ. 

Πέρα από αυτή την αλλαγή στα επιδημιολογικά δεδομέ-
να, η αυξανόμενη επιβίωση των ασθενών με συγγενή καρδι-
οπάθεια, οδηγεί στη συνύπαρξη καταστάσεων και εμφάνιση 
επιπλοκών, όπως η καρδιακή ανεπάρκεια, οι αρρυθμίες, η 
πνευμονική υπέρταση, η ενδοκαρδίτιδα, τα θρομβοεμβολικά 
επεισόδια αλλά και στην επιθυμία τεκνοποίησης από τις νέες 
ασθενείς, καταστάσεις, που κεντρίζουν επιδημιολογικά το εν-
διαφέρον τόσο στο σύνολο των ΣΚ όσο και επικεντρώνοντας 
στις επιμέρους συγγενείς καρδιοπάθειες. 

Η αποσαφήνιση των ανωτέρω δεδομένων κρίνεται επιτα-
κτική προκειμένου να κατευθυνθεί και η εκπαίδευση του αντί-
στοιχου αριθμού καρδιολόγων για συγγενείς καρδιοπάθειες 
που είναι πλέον αναγκαία.3

Γενικά επιδημιολογικά δεδομένα

Επιπολασμοσ και ηλικιακη κατανομη
Η ακριβής εκτίμηση του επιπολασμού είναι δύσκολη, διότι στη 
βιβλιογραφία συμπεριλαμβάνονται έρευνες στις οποίες δεν 
έχει γίνει χρήση υπερηχογραφήματος, ενώ σε άλλες πραγμα-
τοποιήθηκε υπερηχογράφημα στο έμβρυο, με αποτέλεσμα να 
μη προσμετρούνται μικρές μεσοκολπικές, μεσοκοιλιακές επι-
κοινωνίες και o ανοιχτός αρτηριακός πόρος. Σε πλήθος ερευ-
νών δε συμπεριλαμβάνονται η δίπτυχη αορτική βαλβίδα, το 
σύνδρομο Marfan, ο σιωπηλός ανοιχτός αρτηριακός πόρος, 
η μερικώς ανώμαλη εκβολή πνευμονικών φλεβών και τέλος η 
πρόπτωση της μιτροειδούς βαλβίδας.4 

Πάντως, οι συγγενείς καρδιοπάθειες αποτελούν το 28% 
των συγγενών ανωμαλιών στα νεογνά. Η καλύτερη προσέγ-
γιση είναι ότι τα 8 στα 1000 νεογνά που γεννιούνται πάσχουν 
από ΣΚ πράγμα που σημαίνει ότι 1.35 εκατομμύρια νεογνά 
γεννιούνται κάθε χρόνο με κάποια ΣΚ.5 Όπως φαίνεται στον 
Πίνακα 1 οι πιο συχνές συγγενείς καρδιοπάθειες στα νεογνά 
είναι απλά διαφραγματικά ελλείμματα με τις μεσοκοιλιακές 
επικοινωνίες να υπερτερούν σε αριθμό.5 Σημειωτέον ότι σε 
ποσοστό 85-90% οι μεσοκοιλιακές επικοινωνίες κλείνουν αυ-
τόματα κατά τη διάρκεια του πρώτου έτους ζωής.4

Η επιβίωση των ασθενών με ΣΚ έχει αυξηθεί εντυπωσιακά, 
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λαμβάνοντας υπόψη ότι 40 χρόνια πριν, η θνητότητα 
κατά την παιδική ηλικία άγγιζε το 85% ενώ σήμερα 
το 85% των νεογνών που γεννιούνται με ΣΚ αναμέ-
νεται να φθάσουν στην ενηλικίωση. Συγκεκριμένα, 
το 98% με ήπια, το 96% με μέτρια και το 56% με σο-
βαρή ΣΚ φάνηκε να επιβιώνει μέχρι την ενηλικίωση 
σε μία μεγάλη καταγραφή που διαδραματίστηκε στο 
Βέλγιο.6 Τα αντίστοιχα ποσοστά από καταγραφή σε 
πληθυσμό στις ΗΠΑ κυμαίνονται στο 95%, 90% και 
80%.7 Η αύξηση αυτή οφείλεται κυρίως στην ακρί-
βεια στη διάγνωση, στη βελτίωση των χειρουργικών 
τεχνικών και στη μετεγχειρητική φροντίδα.8 Το 1985 
ο μέσος όρος ηλικίας των ασθενών με σοβαρή ΣΚ 
ήταν 11 έτη, το 2000 ήταν 17 έτη και το 2010 ο μέ-
σος όρος ηλικίας των ασθενών αυτών είναι 25 έτη 
και αναμένεται να αυξηθεί και άλλο τις επόμενες 
δεκαετίες. Στις ήπιας βαρύτητας ΣΚ, η αύξηση της 
συχνότητας που παρατηρείται οφείλεται κυρίως στη 
βελτίωση των διαγνωστικών τεχνικών.9 

Ο επιπολασμός των ΣΚ στους ενήλικες είναι πε-
ρίπου 3-4 ασθενείς ανά 1000 άτομα,1 9% των οποίων 
πάσχει από σοβαρή ΣΚ.2 Το ποσοστό των ενηλίκων 
ασθενών με ΣΚ αυξήθηκε από 54% στο σύνολο των 
ασθενών με ΣΚ που ήταν το 2000 στο 66% το 2010.9 
Αυτό έλαβε χώρα καθώς ο επιπολασμός στο σύνο-
λο των ΣΚ αυξήθηκε στους ενήλικες 57% ενώ στα 
παιδιά μόνο κατά 11%. Παράλληλα, οι ασθενείς με 
σοβαρή ΣΚ που είναι ενήλικες αποτελούν πλέον το 
60% του συνόλου, είναι, λοιπόν, πλέον κατά πολύ 
περισσότεροι από τους παιδιατρικούς ασθενείς με 
σοβαρή ΣΚ, πράγμα που δεν ίσχυε το 2000 (49% 
των ασθενών με σοβαρή ΣΚ ήταν ενήλικες). Αυτό 
οφείλεται αντίστοιχα στην αύξηση του επιπολασμού 
των σοβαρών ΣΚ στους ενήλικες κατά 55% σε αντί-
θεση με τους παιδιά που το αντίστοιχο ποσοστό 
ήταν 19% (Διάγραμμα).

Μέχρι σήμερα δεν είχαν καταγραφεί επιδημιο-
λογικά δεδομένα στις ΣΚ ενηλίκων στην ελληνική 
επικράτεια. Από το 2012 ξεκίνησε το εθνικό μητρώο 
καταγραφής CHALLENGE των ενηλίκων ασθενών 
με ΣΚ. Στην καταγραφή αυτή συμμετέχουν 18 κέ-
ντρα από όλη την Ελλάδα και έχουν ήδη καταγραφεί 
παραπάνω από 1600 ασθενείς. Με τον τρόπο αυτό 
αναμένεται να προκύψουν σημαντικές πληροφο-
ρίες για τα επιδημιολογικά δεδομένα των ΣΚ στον 
ελλαδικό χώρο.

Φύλο και σκ
Η κατανομή στο φύλο διαφέρει, με τις θήλεις να 
αποτελούν το 52% στον παιδιατρικό και το 57% 
στον ενήλικο πληθυσμό.2 Ο επιπολασμός των σοβα-
ρών ΣΚ φαίνεται να είναι υψηλότερος στις ενήλικες 
γυναίκες σε σύγκριση με τους άνδρες, πράγμα που 
δε σημειώνεται στον παιδιατρικό πληθυσμό. Όσον 

αφορά τις επιμέρους ΣΚ, τα ελλείμματα όπως η 
μεσοκολπική, μεσοκοιλιακή και κολποκοιλιακή επι-
κοινωνία καθώς και ο ανοιχτός αρτηριακός πόρος 
απαντώνται συχνότερα στις θήλεις, ενώ η μετάθε-
ση μεγάλων αγγείων και η στένωση του ισθμού της 
αορτής στους άρρενες αλλά στον παιδιατρικό μόνο 
πληθυσμό.2 Η δίπτυχη αορτική βαλβίδα εμφανίζει 
τριπλάσια συχνότητα στους ενήλικες άντρες. 10 Ενώ 
διαφορά φαίνεται να υπάρχει και στις επιπλοκές κα-
θώς εμφανίζεται στις γυναίκες συχνότερα πνευμο-
νική υπέρταση (35% μεγαλύτερη πιθανότητα), ενώ 
στους άρρενες ενδοκαρδίτιδα (διπλάσια πιθανότη-
τα), ανάγκη για εμφύτευση απινιδωτή (2.2 φορές με-
γαλύτερη πιθανότητα), ανευρύσματα, διαχωρισμός 
και χειρουργικές επεμβάσεις στην αορτή (50% με-
γαλύτερη πιθανότητα).11,12 

ΓΕωΓραΦικη κατανομη και σκ
Επίσης, διαφορά υφίσταται μεταξύ των διάφορων 
γεωγραφικών περιοχών με τον επιπολασμό στην 
Ασία να κυμαίνεται στο 9.3/1000 και με συχνότερες 
μάλιστα τη στένωση της πνευμονικής βαλβίδας και 
την τετραλογία Fallot και σπανιότερες τις ΣΚ που 
αφορούν την απόφραξη του χώρου εξόδου της 
αριστερής κοιλίας συγκριτικά με τον προαναφερθέ-
ντα επιπολασμό των επιμέρους νόσων στην Ευρώ-
πη, όπου ο συνολικός επιπολασμός είναι 8.2/1000, 
στη Βόρεια Αμερική 6.9/1000 ενώ στην Αφρική 
1.9/1000.5 

αιτιολοΓια και σκ
Ενδιαφέροντα επιδημιολογικά δεδομένα αποτελούν 
τα σχετιζόμενα με τη αιτιολογία των συγγενών καρ-
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διοπαθειών όπου 8-12% οφείλεται σε περιβαλλο-
ντικά αίτια, όπως η κατανάλωση αλκοόλ, η λοίμωξη 
από ερυθρά, η υδαντοΐνη, η θαλιδομίδη, η φαινυλ-
κετονουρία και ο μη ελεγχόμενος ινσουλινοεξαρ-
τώμενος σακχαρώδης διαβήτης κατά τη κύηση.13 
Η γενετική των νοσημάτων αυτών δεν έχει διαλευ-
κανθεί αλλά ολοένα και περισσότερα γονίδια ανευ-
ρίσκονται να διαδραματίζουν ρόλο στην ανάπτυξη 
της καρδιάς. Πάντως, όσον αφορά το οικογενειακό 
ιστορικό στην ολλανδική καταγραφή CONCOR το 
15% των ασθενών φάνηκε να είχε κάποιο μέλος 
(6% πρώτου βαθμού συγγενείς) στην οικογένεια 
του με ΣΚ.8

Θνητοτητα και σκ
Η θνητότητα παρά το γεγονός ότι έχει μειωθεί σημα-
ντικά σε όλες τις ηλικιακές ομάδες με μεγαλύτερη 
μείωση να σημειώνεται στα νεογνά,14 οι ασθενείς 
με ΣΚ και ιδιαίτερα αυτοί με σύμπλοκες συγγενείς 
καρδιοπάθειες όπως οι ασθενείς με σύνδρομο 
Eisenmenger, με μετάθεση μεγάλων αγγείων, με 
συγγενώς διορθωμένη μετάθεση μεγάλων αγγεί-
ων, με τετραλογία Fallot και με κυκλοφορία Fontan 
έχουν χαμηλότερο προσδόκιμο επιβίωσης σε σύ-
γκριση με τον γενικό πληθυσμό.15 

Επίσης, διαφορές στη θνητότητα μπορεί να 
οφείλονται στο κοινωνικοοικονομικό επίπεδο, στην 
εκπαίδευση, στην αστικοποίηση, σε κλιματολογι-
κούς παράγοντες καθώς και σε παράγοντες που 
σχετίζονται με τον ασθενή (συννοσηρότητες, τρό-
πος ζωής, τρόπος αντιμετώπισης της νόσου). Για 
παράδειγμα, στην Ολλανδία η θνητότητα από ΣΚ εί-
ναι σημαντικά υψηλότερη στις βόρειες επαρχιακές 
περιοχές σε σύγκριση με τη υπόλοιπη χώρα. Πα-
ράλληλα, στις ΗΠΑ η θνητότητα από ΣΚ είναι πολύ 
υψηλότερη στους έγχρωμους σε σύγκριση με τους 
λευκούς παρά το γεγονός ότι εμφανίζουν χαμηλό-
τερη επίπτωση.16

Ειδικά επιδημιολογικά δεδομένα

κύηση και σκ
Πολλές γυναίκες με ΣΚ φθάνουν σε ηλικία κυο-
φορίας με συνέπεια να αναζητούν συμβουλευτική 
σχετικά με αυτή. Γενικά, οι περισσότερες κυήσεις 
περατώνονται χωρίς επιπλοκές αλλά όλες βρίσκο-
νται σε αυξημένο κίνδυνο για καρδιολογικές, γυναι-
κολογικές ή επιπλοκές του εμβρύου, πράγμα που 
καθιστά επιτακτική τη συνεργασία εξειδικευμένου 
καρδιολόγου, γυναικολόγου και αναισθησιολόγου 
σε ειδικά κέντρα.17

Από μία εκτεταμένη βιβλιογραφική ανασκόπη-
ση φάνηκε ότι η κλινικά σημαντική καρδιακή ανε-

πάρκεια να είναι η πιο συχνή καρδιακή επιπλοκή 
(4.8%).18 Απαντάται πιο συχνά σε ασθενείς με σύν-
δρομο Eisenmenger, κυανωτικές ΣΚ και ατρησία 
πνευμονικής βαλβίδας με ελλείμματα μεσοκοιλι-
ακού διαφράγματος. Οι αρρυθμίες επιπλέκουν το 
4.5% των κυήσεων, με πιο συχνές τις υπερκοιλια-
κές ταχυκαρδίες. Καρδιαγγειακά συμβάματα (εγκε-
φαλικό επεισόδιο και καρδιαγγειακός θάνατος) 
καταγράφονται κυρίως σε ασθενείς με σύνδρομο 
Eisenmenger και σε ασθενείς με μη χειρουργηθεί-
σα κυανωτική νόσο ή υποβληθέντες σε παρηγορική 
χειρουργική επέμβαση. Συνολικά, ενώ οι καρδιακές 
επιπλοκές σπάνια παρατηρούνται στις κυήσεις του 
γενικού πληθυσμού, επιπλέκουν το 11% των κυήσε-
ων σε γυναίκες με ΣΚ.18

Ο επιπολασμός των γυναικολογικών επιπλοκών 
δε φαίνεται να διαφέρει από του γενικού πληθυ-
σμού. Εξαίρεση αποτελούν οι υπερτασικές διαταρα-
χές στους ασθενείς με μετάθεση μεγάλων αγγείων, 
με στένωση πνευμονικής βαλβίδας, με στένωση του 
ισθμού της αορτής και με ατρησία τριγλώχινας με 
συνοδό έλλειμμα του μεσοκοιλιακού διαφράγματος 
που εμφανίζονται σε μεγαλύτερο ποσοστό κυήσεων 
από το αναμενόμενο (2-3%), καθώς και τα θρομβο-
εμβολικά επεισόδια που παρατηρούνται στο 2% των 
κυήσεων συγκριτικά με το 1/1000-2000 κυήσεις του 
γενικού πληθυσμού.18

Τέλος, οι επιπλοκές του εμβρύου ήταν περισ-
σότερες με παρατηρούμενη θνητότητα στο 4%, τε-
τραπλάσια από το γενικό πληθυσμό (1%) και προω-
ρότητα στο 16%, υψηλότερη συγκριτικά με το 10% 
περίπου του γενικού πληθυσμού.18

Έγινε προσπάθεια ανεύρεσης των αρνητικών 
προγνωστικών παραμέτρων με τη δημιουργία σκορ, 
τα οποία με εύκολο υπολογισμό προβλέπουν το 
ποσοστό του κινδύνου εμφάνισης επιπλοκών στην 
έγκυο μητέρα. Έτσι, στην GARPREG (CARdiac 
diseases in PREGnancy) που ήταν μία προοπτική 
μελέτη για συγγενείς αλλά και επίκτητες καρδιο-
πάθειες οι παράγοντες αυτοί φάνηκαν να είναι η 
λειτουργική κλάση κατά NYHA >2 ή κυάνωση, το 
ιστορικό προηγηθέντος καρδιακού συμβάματος ή 
αρρυθμίας, η παρουσία απόφραξης οπουδήποτε 
στην αριστερή καρδιά και η δυσλειτουργία της συ-
στηματικής κοιλίας.19 Ωστόσο, αυτό το σκορ φάνηκε 
αργότερα να υπερεκτιμά τον κίνδυνο στις έγκυες με 
ΣΚ. Έπειτα με τη μελέτη ZAHARA προστέθηκαν στα 
ανωτέρω η κυανωτική συγγενής καρδιοπάθεια, η 
παρουσία μέτριας προς σοβαρής ανεπάρκειας κολ-
ποκοιλιακής βαλβίδας και τέλος η ύπαρξη προσθε-
τικής μηχανικής βαλβίδας.20

Σύμφωνα με τη καταγραφή ROPAC που λαμβά-
νει χώρα σε πανευρωπαϊκό επίπεδο επισημάνθη-
κε ότι οι γυναίκες με ΣΚ μπορούν να ανεχτούν τη 
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κύηση καλύτερα από αυτές με άλλη καρδιοπάθεια 
όπως βαλβιδοπάθεια ή ισχαιμική νόσο,21 αλλά πάλι 
πολλές θα χρειαστούν νοσηλεία κυρίως για συμπτώ-
ματα καρδιακής ανεπάρκειας. Τα συμπτώματα πα-
ρουσιάζονται συνήθως γύρω στην 25η εβδομάδα 
της κύησης, με τις ασθενείς με πνευμονική υπέρτα-
ση να παρουσιάζουν τη μεγαλύτερη νοσηρότητα. Ο 
κίνδυνος είναι μεγαλύτερος στις ασθενείς με συγ-
γενείς ανωμαλίες της αριστερής καρδιάς συγκριτι-
κά με της δεξιάς και στις διορθωμένες κυανωτικές 
καρδιοπάθειες.22

καρδιακη ανΕπαρκΕια και σκ
Η καρδιακή ανεπάρκεια αποτελεί ένα από τα μεί-
ζονα ζητήματα που αντιμετωπίζουν οι ασθενείς με 
ΣΚ καθώς οδηγεί στην εισαγωγή στο νοσοκομείο 
ολοένα και περισσότερους ασθενείς που πάσχουν 
από ΣΚ και στο θάνατο περίπου το ένα τέταρτο των 
ασθενών αυτών.23,24 Στις εισαγωγές των ασθενών με 
ΣΚ στο νοσοκομείο φάνηκε η καρδιακή ανεπάρκεια 
να αποτελεί την αιτία σε ποσοστό 20%. Η επίπτωση, 
πιο συγκεκριμένα, της πρώτης εισαγωγής στο νοσο-
κομείο λόγω καρδιακής ανεπάρκειας σε ασθενείς 
με ΣΚ είναι 1.2 ανά 1000 ανθρωποέτη πολύ υψη-
λότερη συγκριτικά με την αντίστοιχη του γενικού 
πληθυσμού της ίδιας ηλικίας που βρίσκεται στο 
0.1/1000 ανθρωποέτη.25,26 Στις ΗΠΑ οι εισαγωγές 
λόγω καρδιακής ανεπάρκειας σε ασθενείς με ΣΚ 
έχει αυξηθεί κατά 82% και η θνητότητα στις εισαγω-
γές αυτές παρατηρείται στο 4.1% των περιπτώσεων, 
ποσοστό πολύ υψηλότερο από το αντίστοιχο κατά 
την εισαγωγή στο νοσοκομείο ασθενών με ΣΚ χωρίς 
καρδιακή ανεπάρκεια ακόμη και μετά τη στάθμιση 
ως προς την ηλικία και τις συννοσηρότητες.27 

Ως παράγοντες κινδύνου για εισαγωγή στο νο-
σοκομείο λόγω καρδιακής ανεπάρκειας έχουν επι-
σημανθεί η κύρια ανατομική διάγνωση (μονήρης 
κοιλία, απλή ή συγγενώς διορθωμένη μετάθεση με-
γάλων αγγείων), τα πολλαπλά καρδιακά ελλείμματα, 
η προηγηθείσα χειρουργική επέμβαση και η εμφύ-

τευση βηματοδότη κατά την παιδική ηλικία. Οι ανε-
ξάρτητοι παράγοντες που προβλέπουν τη θνητότητα 
κατά τις εισαγωγές αυτές είναι το άρρεν φύλο, η πα-
ρουσία νεφρικής ανεπάρκειας, η παρουσία μόνιμου 
βηματοδότη, η λήψη φαρμακευτικής αγωγής για μη 
καρδιακά αίτια καθώς και η μακροχρόνια παραμονή 
στο νοσοκομείο.25,26

Όσον αφορά την επίπτωση της καρδιακής ανε-
πάρκειας στις επιμέρους ΣΚ είναι υψηλότερη σε 
ασθενείς που πάσχουν από μονήρη κοιλία που 
έχουν υποβληθεί σε εγχείρηση Fontan, από τετρα-
λογία Fallot, από μετάθεση μεγάλων αγγείων και 
έχουν υποβληθεί σε χειρουργική επέμβαση Mustard 
ή Senning και τέλος από συγγενώς διορθωμένη 
μετάθεση μεγάλων αγγείων.28 Μάλιστα, οι ασθε-
νείς που έχουν υποβληθεί σε επέμβαση Mustard ή 
Fontan και παρουσιάζουν αρρυθμίες έχουν ακόμη 
μεγαλύτερη πιθανότητα ανάπτυξης ΚΑ.26 Αντίθετα, 
τη μικρότερη πιθανότητα έχουν οι ασθενείς με διορ-
θωμένη στένωση του ισθμού της αορτής.28

Μεταμόσχευση καρδιάς ή καρδιάς-πνευμόνων 
θα χρειαστεί τελικά το 10-20% των ασθενών με ΣΚ. 
Σε μία έρευνα η εγχειρητική θνητότητα φάνηκε να 
είναι 16% σε μεταμόσχευση ασθενών με ΣΚ ση-
μαντική υψηλότερη σε σχέση με τους υπόλοιπους 
μεταμοσχευθέντες, όπου ήταν στο 6%, με τη δια-
φορά αυτή να προκύπτει λόγω αυξημένης θνητό-
τητας κατά τις πρώτες 30 μετεγχειρητικές ημέρες, 
ενώ δεν υπάρχει διαφορά κατά τη 5ετή και 10ετή 
επιβίωση.29 Αυτό θα μπορούσε να αποδοθεί στη 
σύμπλοκη ανατομία των ασθενών αυτών, στις προ-
ηγούμενες καρδιοχειρουργικές επεμβάσεις, στην 
παρουσία αντισωμάτων καθώς και τη νεφρική, 
ηπατική ή πνευμονική βλάβη στα πλαίσια κάποιου 
συνδρόμου. Ανεξάρτητοι προγνωστικοί παράγοντες 
ήταν η αφροαμερικανική φυλή, ο χρόνος ισχαιμίας 
κατά την καρδιοχειρουργική επέμβαση και οι πνευ-
μονικές αγγειακές αντιστάσεις πάνω από 4 Wood.29 

αρρύΘμιΕσ και σκ
Οι αρρυθμίες αποτελούν τη συχνότερη αιτία εισα-
γωγής στο νοσοκομείο σε ασθενείς με ΣΚ και είναι 
αποτέλεσμα είτε της ανατομικής ανωμαλίας είτε της 
χειρουργικής παρέμβασης που έχει πραγματοποιη-
θεί.30,31

Το σύνδρομο προδιέγερσης Wolff-Parkinson-
White εμφανίζεται, κυρίως, στην ανωμαλία Ebstein, 
όπου το 20% των ασθενών πάσχει από το εν λόγω.32 
Η ταχυκαρδία από επανείσοδο στον κόλπο (Intra-
Atrial Reentrant Tachycardia-IART) οφείλεται σε 
ουλές από προηγηθείσα καρδιοχειρουργική επέμ-
βαση και συναντάται σε μεσοκολπική επικοινωνία, 
τετραλογία Fallot αλλά συνηθέστερα έπειτα από 
επέμβαση Mustard ή Senning για μετάθεση μεγά-
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ΠΙΝΑΚΑΣ 1. Επίπτωση των επιμέρους ομάδων των συγγενών 
καρδιοπαθειών ανά 1000 γεννήσεις
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τΕτΡΑΛΟΓΙΑ Fallot
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ΜΕτΑθΕΣή ΜΕΓΑΛωΝ ΑΓΓΕΙωΝ
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λων αγγείων ή επέμβαση Fontan για μονήρη κοι-
λία.6 Μάλιστα σχεδόν το σύνολο αυτών που έχουν 
υποστεί Mustard ή Senning μετά από μία δεκαετία 
χάνει το φλεβοκομβικό ρυθμό, ενώ οι ασθενείς που 
έχουν υποβληθεί σε παλαιότερου τύπου επέμβαση 
Fontan εμφανίζουν IART σε ποσοστό 50%.32 Κολ-
πική μαρμαρυγή εμφανίζεται συνηθέστερα σε συγ-
γενείς νόσους της μιτροειδούς, στένωση αορτικής 
βαλβίδας και μονήρη κοιλία.6 Αποτελεί το 25-30% 
των κολπικών ταχυκαρδιών σε ασθενείς με ΣΚ.33

Κοιλιακή ταχυκαρδία παρουσιάζουν, κυρίως, οι 
ασθενείς με τετραλογία Fallot και ο κίνδυνος εμφά-
νισης αιφνίδιου καρδιακού θανάτου είναι 2% ανά 
δεκαετία τα πρώτα 20-25 χρόνια μετά τη διορθωτική 
χειρουργική επέμβαση.34 Συχνά, τίθεται το δύσκο-
λο ερώτημα ανάγκης εμφύτευσης απινιδωτή για 
πρωτογενή πρόληψη. Δημιουργήθηκε, λοιπόν, ένα 
σκορ πρόβλεψης πρόσφορης εκφόρτισης. Σε αυτά 
συμπεριλαμβάνονται η προηγηθείσα παρηγορική 
αναστόμωση, η προκλητή κατά τον ηλεκτροφυσιο-
λογικό έλεγχο εμμένουσα κοιλιακή ταχυκαρδία, η 
διάρκεια του QRS στο ΗΚΓφημα ηρεμίας >180ms, 
η μη εμμένουσα κοιλιακή ταχυκαρδία, η ύπαρξη χει-
ρουργικής κοιλιοτομής στη δεξιά κοιλία και τέλος η 
υψηλή τελοδιαστολική πίεση στην αριστερή κοιλία 
>12mmHg.35

Βραδυκαρδίες αντιμετωπίζουν συνήθως ασθε-
νείς με σύνδρομο ετεροταξίας με μονήρη κοιλία, με 
μεσοκολπική επικοινωνία τύπου φλεβώδους κόλπου 
και ως επιπλοκή έπειτα από χειρουργική επέμβαση 
(Mustard, Senning, Glenn, Fontan). Από κολποκοιλι-
ακό αποκλεισμό πάσχουν συχνότερα οι ασθενείς με 
συγγενώς διορθωμένη μετάθεση των μεγάλων αγ-
γείων και οι ασθενείς με έλλειμμα του κολποκοιλια-
κού διαφράγματος.6,36 Όσον αφορά στους ασθενείς 
με συγγενώς διορθωμένη μετάθεση των μεγάλων 
αγγείων, το 3-5% παρουσιάζει πλήρη κολποκοιλια-
κό αποκλεισμό από τη γέννηση, ενώ ένα επιπρόσθε-
το 20% το εμφανίζει με την ενηλικίωση.32

Τέλος, η επίπτωση του αιφνίδιου καρδιακού θα-
νάτου στο σύνολο των ασθενών με ΣΚ είναι σχετικά 
χαμηλή (0.09% ανά έτος) αλλά σημαντικά υψηλότε-
ρη από της ίδιας ηλικίας γενικό πληθυσμό. Για πα-
ράδειγμα, κάθε χρόνο στις ΗΠΑ και στον Καναδά 
συμβαίνουν 765 και 90 αιφνίδιοι καρδιακοί θάνατοι 
σε ασθενείς με ΣΚ αντίστοιχα.37

Ενδοκαρδιτιδα και σκ
Η επίπτωση της ενδοκαρδίτιδας στους ασθενείς 
με ΣΚ είναι 11 περιστατικά στα 100000 ανθρωπο-
έτη, πιο υψηλή σε σύγκριση με το γενικό πληθυσμό 
που κυμαίνεται στα 1.5 με 6 περιστατικά στα 100000 
ανθρωποέτη. Η επίπτωση στους άντρες είναι υψη-
λότερη με αναλογία προσβολής προς τις γυναίκες 

2:1.12,38 Η υψηλή αυτή επίπτωση σημειώνεται παρά 
τις συστάσεις που δίδονται για προφυλακτική αντι-
μικροβιακή αγωγή λόγω της αυξημένης επιβίωσης 
των παιδιών με ΣΚ καθώς και των προθέσεων που 
χρησιμοποιούνται κατά τις χειρουργικές επεμβά-
σεις. Βέβαια, η θνητότητα από λοιμώδη ενδοκαρ-
δίτιδα έχει μειωθεί στο 10% χάρη στην εξελιγμένη 
αντιμικροβιακή θεραπεία και την επιτυχή καρδι-
οχειρουργική αντιμετώπιση. Οι ομάδες, πάντως, 
ασθενών που φαίνεται να βρίσκονται σε υψηλότε-
ρο κίνδυνο για λοίμωξη από ενδοκαρδίτιδα είναι οι 
πάσχοντες από κυανωτικές ΣΚ, από παθήσεις της 
αριστερής κοιλία, από έλλειμμα του κολποκοιλιακού 
διαφράγματος και αυτοί που έχουν υποβληθεί σε 
πρόσφατη καρδιοχειρουργική επέμβαση (εντός του 
προηγούμενου εξαμήνου).38 

πνΕύμονικη ύπΕρταση και σκ
Ο επιπολασμός της πνευμονικής υπέρτασης στους 
ασθενείς με ΣΚ είναι περίπου 4% και του συνδρό-
μου Eisenmenger, που αποτελεί την πιο ακραία 
μορφή πνευμονικής υπέρτασης σχετιζόμενη με ΣΚ 
είναι 1%. Συνιστά τη τρίτη συχνότερη αιτία πνευμο-
νικής αρτηριακής υπέρτασης μετά την ιδιοπαθή και 
τη σχετιζόμενη με νόσους του συνδετικού ιστού και 
έχει τη καλύτερη πρόγνωση εξ αυτών.39 Μεταξύ των 
ασθενών με ΣΚ και πνευμονική υπέρταση, τη χειρό-
τερη πρόγνωση εμφανίζουν αυτοί που πάσχουν από 
σύμπλοκες ΣΚ καθώς και οι ασθενείς με σύνδρομο 
Down.40

Πνευμονική αρτηριακή υπέρταση μπορεί να 
ανευρεθεί σε πλήθος ΣΚ με συνηθέστερα τα δια-
φραγματικά ελλείμματα (έλλειμμα του μεσοκοιλι-
ακού, μεσοκολπικού ή κολποκοιλιακού διαφράγ-
ματος), αλλά και σε άλλες καταστάσεις, όπως σε 
μονήρη κοιλία, κοινό αρτηριακό κορμό, ανοιχτό αρ-
τηριακό πόρο, ή ακόμα και ως αποτέλεσμα χειρουρ-
γικών παρεμβάσεων π.χ. αναστόμωση κατά Potts, 
Waterstone και Blalock-Taussig.41 To 6% των ασθε-
νών με υπάρχουσα επικοινωνία αναπτύσσει τελικά 
σύνδρομο Eisenmenger, πράγμα που απαντάται συ-
χνότερα στη μεσοκοιλιακή επικοινωνία. Ενδιαφέρον 
παρουσιάζει ότι στους ασθενείς με μεσοκοιλιακή 
επικοινωνία ή ανοιχτό αρτηριακό πόρο (μετατριγλω-
χινικά ελλείμματα) που αναπτύσσουν το σύνδρομο, 
αυτό λαμβάνει χώρα σε ποσοστό 80% σε νεογνική 
ηλικία, σε αντίθεση με τους ασθενείς με μεσοκολ-
πική επικοινωνία (προτριγλωχινικά ελλείμματα) ανα-
πτύσσεται κατά κανόνα στην ενήλικο ζωή.39

Πάντως, οι ασθενείς με σύνδρομο Eisenmenger 
έχουν μικρότερη ηλικία και χειρότερη λειτουργική 
κλάση κατά NYHA σε σύγκριση με τους ασθενείς 
με παρουσία συγγενούς ελλείμματος και πνευμονι-
κή αρτηριακή υπέρταση που δεν αγγίζει τα όρια του 

ΣΥΓΓΕΝΕΙΣ ΚΑΡΔΙΟΠΑΘΕΙΕΣ
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συνδρόμου Eisenmenger.
Εντυπωσιακά είναι τα δεδομένα για τη σύγκλει-

ση ελλειμμάτων με ένα 3% των ασθενών με προ-
ηγηθείσα σύγκλειση του ελλείμματος να αναπτύσ-
σει μελλοντικά πνευμονική αρτηριακή υπέρταση, 
καταδεικνύοντας ότι η χειρουργική θεραπεία δεν 
αποτρέπει πάντοτε την έκβαση αυτή. Άλλωστε η 
ηλικία κατά τη διόρθωση αποτελεί ανεξάρτητο προ-
βλεπτικό παράγοντα για την ανάπτυξη πνευμονικής 
αρτηριακής υπέρτασης.41 Βέβαια, η σύγκλειση συνί-
σταται σε όλες τις αιμοδυναμικά σημαντικές επικοι-
νωνίες ανεξαρτήτως ηλικίας, με εξαίρεση αυτούς 
που έχουν σοβαρή και μη αναστρέψιμη πνευμονική 
αγγειακή νόσο.42 

ΘρομβοΕμβολικα ΕπΕισοδια και σκ
Σε ένα πληθυσμό 23150 ατόμων με ΣΚ το 2% φάνη-
κε να παρουσιάζει ένα ή περισσότερα θρομβοεμβο-
λικά επεισόδια. O ρυθμός των επεισοδίων φάνηκε 
να είναι 0.05% ανά ανθρωποέτος. Μόνιμη νευ-
ρολογική σημειολογία εμφανίστηκε στο 25% των 
ασθενών. Εάν και ο επιπολασμός φαίνεται μικρός, 
είναι στην πραγματικότητα 10-100 φορές μεγαλύ-
τερος στους ασθενείς με ΣΚ σε σύγκριση με την 
ομάδα των μαρτύρων, με μεγαλύτερο κίνδυνο να 
παρουσιάζουν οι ασθενείς με κυανωτική ΣΚ.43

Σε μία πρόσφατη μελέτη ο επιπολασμός των 
θρομβοεμβολικών επεισοδίων σε ασθενείς με κυ-
ανωτική ΣΚ φάνηκε να είναι 30-40%, πολύ υψηλό-
τερος σε σχέση με την υπάρχουσα βιβλιογραφία, 
διαφορά που πιθανόν οφείλεται στη χρήση στην εν 
λόγω μελέτη πέρα από το κλινικό ιστορικό και προ-
ηγμένων απεικονιστικών τεχνικών ανεξάρτητα από 
την παρουσία συμπτωμάτων.44 Υπάρχει επομένως 
ένα μεγάλο ποσοστό "αθόρυβων" θρομβωτικών 
επεισοδίων, γεγονός που οδηγεί στην ανάγκη ζυγο-
στάθμισης μεταξύ της σημαντικότητας ανεύρεσης 
αυτών των περιστατικών -όσον αφορά την πρόγνω-
σή τους- και της εκτίμησης του κόστους-οφέλους. 
Πάντως, η λήψη αντιπηκτικής αγωγής δε φαίνεται 
να προλαμβάνει τα επεισόδια και με δεδομένη την 
αυξημένη πιθανότητα αιμορραγίας λόγω αυτής, εί-
ναι αναγκαία η απόφαση για την έναρξη της αντιπη-
κτικής αγωγής να λαμβάνεται με ιδιαίτερη προσοχή 
για κάθε ασθενή ξεχωριστά.45 

ΧΕιρούρΓικΕσ ΕπΕμβασΕισ και σκ
Στην καταγραφή CONCOR με μέσο χρόνο παρακο-
λούθησης των ασθενών 15.1 έτη φάνηκε ότι το ένα 
πέμπτο των ασθενών με ΣΚ χρειάστηκε να υποβλη-
θεί σε χειρουργική επέμβαση, το 40% των οποίων 
ήταν επανεπέμβαση. Αυτοί που χειρουργήθηκαν 
για πρώτη φορά έπασχαν κυρίως από μεσοκολπι-
κή επικοινωνία, στένωση αορτικής βαλβίδας και 

σύνδρομο Marfan.46 Ενώ το υψηλότερο ποσοστό 
επανεπέμβασης φάνηκε να έχουν οι ασθενείς με 
μετάθεση μεγάλων αγγείων, σε αντίθεση με τους 
ασθενείς με μεσοκολπική επικοινωνία που είχαν το 
χαμηλότερο.47

Η εγχειρητική θνητότητα ποικίλει ανάλογα με 
την υποκείμενη ανατομική διάγνωση, τον τύπο της 
χειρουργικής διόρθωσης, τη πολυπλοκότητα της 
ανατομίας, την αύξηση της ηλικίας, την ύπαρξη κυά-
νωσης και τέλος με το εάν πρόκειται για επανεπέμ-
βαση.48 Ιδιαίτερη όμως σημασία φαίνεται να έχει το 
χειρουργικό κέντρο που λαμβάνει χώρα η χειρουρ-
γική επέμβαση καθώς το ποσοστό θνητότητας είναι 
υψηλότερο σε κέντρα με μικρότερο όγκο περιστατι-
κών.31 Δυστυχώς, δεν έχουν όλοι την ίδια πρόσβαση 
σε ειδικά κέντρα και η αναλογία των εξειδικευμένων 
χειρουργών στις συγγενείς καρδιοπάθειες φαίνεται 
να διαφέρει ανάλογα με την περιοχή. Στην Ευρώπη 
η αναλογία αυτή σημειώνεται στο 1:3.5 εκατομμύ-
ρια πληθυσμού, στη Νότια Αμερική 1:6.5, στην Ασία 
1:25 και τέλος στην Αφρική 1:38 εκατομμύρια πλη-
θυσμού.13

καταΘλιψη, ποιοτητα ζωησ και σκ
Πολλοί ασθενείς εκτός των σωματικών προβλημά-
των, εμφανίζουν και προβλήματα από τη ψυχική 
σφαίρα, με το 9-30% να πάσχει από κατάθλιψη.49 

Στους παράγοντες κινδύνου για την εμφάνιση κα-
τάθλιψης στους ασθενείς με ΣΚ συμπεριλαμβάνο-
νται το θήλυ φύλο, διαγνώσεις όπως η μεσοκοιλια-
κή επικοινωνία και η μετάθεση μεγάλων αγγείων, η 
μειωμένη ικανότητα για άσκηση, οι εισαγωγές στο 
νοσοκομείο από μικρή ηλικία, η προηγηθείσα χει-
ρουργική επέμβαση, η αντίληψη του ίδιου του ασθε-
νούς για τις μετεγχειρητικές ουλές του και τέλος η 
υποχρέωση για αλλαγή του τρόπου ζωής.50 Σε μία 
πρόσφατη μελέτη μίας μεγάλης κοόρτης ασθενών 
διαπιστώθηκε ότι το 3.3% βρίσκεται υπό αντικατα-
θλιπτική αγωγή, η ανάγκη λήψης της οποίας εξαρ-
τάται από το φύλο, την ηλικία και τη βαρύτητα της 
υποκείμενης ΣΚ. Ενώ, όμως, το διπλάσιο ποσοστό 
γυναικών λαμβάνει αντικαταθλιπτική αγωγή σε σχέ-
ση με τους άντρες, αυτοί φαίνεται να έχουν αυξημέ-
νο κίνδυνο θνητότητας όταν βρίσκονται σε αγωγή, 
λαμβάνοντας υπόψη τη βαρύτητα της ΣΚ και τα βα-
σικά δημογραφικά χαρακτηριστικά.49

Όσον αφορά την ποιότητα ζωής, από μία μετα-
νάλυση φάνηκε να είναι σημαντικά μειωμένη στους 
τομείς της φυσικής λειτουργικότητας και της γενι-
κής υγείας σε ασθενείς με μέτρια ή σοβαρή ΣΚ.51 

Μάλιστα σε ασθενείς με πνευμονική υπέρταση και 
ΣΚ φάνηκε η ελάττωση της ποιότητας της ζωής, 
όπως αυτή εκτιμάται από ειδικά ερωτηματολόγια, 
να προβλέπει τη θνητότητα.52 Αυτό οφείλει να θέσει 
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τον προβληματισμό για μία ολιστικότερη προσέγγι-
ση κατά τη διαχείριση των ασθενών αυτών, με ανα-
γκαία τη βοήθεια και τη συνεργασία με ειδικούς για 
την ψυχική υγεία.

παρακολούΘηση των ασΘΕνων μΕ σκ
Όπως φαίνεται από τα παραπάνω, οι ασθενείς με 
ΣΚ είναι ένας ιδιαίτερος πληθυσμός, για την πα-
ρακολούθηση του οποίου, απαιτείται παροχή εξει-
δικευμένης ιατρικής φροντίδας. Παρόλα αυτά ένα 
μεγάλο ποσοστό που κυμαίνεται από 32% στην ολ-
λανδική καταγραφή CONCOR μέχρι 61% στη κατα-
γραφή που λαμβάνει χώρα στο Quebec του Καναδά 
χάνεται κατά τη παρακολούθηση του.53,54 Οι αιτίες 
είναι πολλές. Οι ασθενείς νοσούν από τη γέννησή 
τους και τη φροντίδα τους την ελέγχουν οι γονείς 
για πάρα πολλά έτη. Κατά τη μεταβατική περίοδο της 
ενηλικίωσης και ανεξαρτητοποίησης τους, συνήθως 
παρατηρείται μια καθυστέρηση ανάληψης και σω-
στής διαχείρισης των ιατρικών θεμάτων. Επιπρόσθε-
τα, η καλή μετεγχειρητική πορεία, όπου οι ασθενείς 
είναι συνήθως ασυμπτωματικοί σε συνδυασμό με 
την μέχρι τώρα άγνοια της ανάγκης μακροχρόνιας 
παρακολούθησης, αποτελούν συνήθεις ανασταλ-
τικούς παράγοντες.55 Επίσης, κατά την πορεία της 
ζωής πολλές φορές παρουσιάζεται ανάγκη αλλαγής 
της μόνιμης κατοικίας με αποτέλεσμα να χάνεται η 
επαφή με το αρχικό κέντρο παρακολούθησης και 
να καθυστερεί ή να απουσιάζει για μεγάλη χρονική 
περίοδο η επανέναρξή της. Τέλος, η μετάβαση από 
τα ειδικά παιδιατρικά κέντρα συγγενών καρδιοπα-
θειών στα κέντρα των ενηλίκων είναι αναγκαίο να 
ενθαρρύνεται και να υποστηρίζεται ακόμη και με τη 
βοήθεια προγραμμάτων μετάβασης.56

Κλείνοντας, συμπεραίνουμε ότι οι ασθενείς με 
ΣΚ ενηλίκων αποτελούν ένα συνεχώς αυξανόμενο 
πληθυσμό στον οποίο μπορεί να εμφανιστούν επι-
πλοκές σε οποιοδήποτε χρονικό σημείο, και για το 
λόγο αυτό απαιτεί ιδιαίτερη προσοχή κατά τη μακρο-
χρόνια παρακολούθησή, καθιστώντας αναγκαία την 
πολυπρισματική προσέγγισή. Η ανάγκη για ακριβή 
επιδημιολογικά δεδομένα με τη βοήθεια κυρίως 
εθνικών και διεθνών καταγραφών (registries) είναι 
μεγάλη προκειμένου να γίνει μια σαφής εκτίμηση 
των αναγκών του πληθυσμού αυτού και να οργα-
νωθούν επαρκώς εξειδικευμένα και πλήρως επαν-
δρωμένα κέντρα συγγενών καρδιοπαθειών, λαμβά-
νοντας υπόψη και τη οικονομική πλευρά κόστους-
οφέλους. 
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