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Posiadane dyplomy, stopnie naukowe/ artystyczne — z podaniem nazwy, miejsca i

roku ich uzyskania oraz tytulu rozprawy doktorskiej.

=  Dyplom lekarza medycyny na Wydziale Lekarskim Uniwersytetu Jagiellonskiego
Collegium Medicum, 1994 r.

=  Tytulu doktora nauk medycznych na Wydziale ILekarskim Uniwersytetu
Jagiellonskiego Collegium Medicum, 2002 r. — tytut ,, Ocena stopnia zaawansowania

niewydolnosci serca u chorych w oparciu o wysitkowy test spiroergometryczny™,

= Specjalizacja z zakresu chorob wewngtrznych — Krakowski Szpital Specjalistyczny im
Jana Pawta II w Krakowie, 2003 r.

= Specjalizacja z kardiologii — Krakowski Szpital Specjalistyczny im Jana Pawla I w
Krakowie, 2007 r.

= Certyfikat Polskiego Towarzystwa Medycyny Sportowej Nr 525, upowazniajacy do

orzekania w sporcie amatorskim dzieci i mlodziezy do ukonczenia 21 roku zycia, 2008

= Shuchaczka studiéw podyplomowych Instytutu Zdrowia Publicznego, Wydzialu Nauk
0 Zdrowiu, Uniwersytetu Jagiellonskiego Collegium Medicum ,, Zarzadzanie

jednostkami opieki zdrowotnej", 2014 r.

Informacje o dotychczasowym zatrudnieniu w jednostkach naukowych/

artystycznych.

= ]1987-1994 — studia na Wydziale Lekarskim Uniwersytetu Jagiellonskiego Collegium

Medicum,
= 1994-1996 — staz podyplomowy Krakowski Szpital Specjalistyczny im L. Rydygiera,

= 1996-1998 — wolontariat w Klinice Chordb Serca i Naczyn Uniwersytetu

Jagiellonskiego Collegium Medicum,




1998-2002 — studia doktoranckie na Wydziale Lekarskim Uniwersytetu

Jagiellonskiego Collegium Medicum,

0d 2003 r — asystent w Klinice Chorob Serca i Naczyn Uniwersytetu Jagicllonskiego

Collegium Medicum

od 2008 r — Kierownik Konsultacyjnej Poradni Kardiologicznej i Kardiochirurgicznej

w Krakowski Szpitalu Specjalistycznym im Jana Pawla II w Krakowie

4. Wskazanie osiagnigcia wynikajgcego z art. 16 ust. 2 ustawy z dnia 14 marca 2003 r. o

stopniach naukowych i tytule naukowym oraz o stopniach i tytule w zakresie sztuki

(Dz. U. nr 65, poz. 595 ze zm.):

a) tytul osiggniecia naukowego/artystycznego,

Monotematyczny cykl publikacji wymienionych w punkcie 4b zatytutowany:

Powiktania odlegle u dorostych chorych po operacji Fontana.

b) (autor/autorzy, tytul/tytuly publikacji, rok wydania, nazwa wydawnictwa),

A.

Tomkiewicz-Pajak L, Hoffman P, Trojnarska O, Bednarek J, Plazak W, Pajak I,
Olszowska M, Komar K, Podolec P: Long term follow-up in adult patients after
Fontan operations. Polish J Cardiothorac Surg 2013, 10:357-363. (IF-0. 205;
KBN/MNiSW 15)

Tomkiewicz-Pajak L, Plazak W, Kolcz J, Pajak J, Kopeec G, Dluzniewska N,
Olszowska M, Moryl-Bujakowska A, Podolec P: Iron deficiency and hematological
changes in adult patients after Fontan operation. J Cardiol. 2014 Mar 31. doi:
10.1016/j.jjcc.2014.02.021(IF-2. 298; KBN/MNiSW 25)

Tomkiewicz-Pajak L, Hoffman P, Trojnarska O, Lipczyfiska M, Podolec P, Undas A:
Abnormalities in blood coagulation, fibrinolysis, and platelet activation in adult
patients after the Fontan procedure. ] Thorac Cardiovasc Surg. 2014; 147: 1284-90.
(IF-3. 526; KBN/MNiSW 35)

Tomkiewicz-Pajak L, Olszowska M, Komnata K, Plazak W, Pajak J, Kolcz J, Smas-
Suska M, Komar M, Podolec P: Lung function and exercise tolerance in adults
after Fontan procedure. Exp Clin Cardiol 2014; 20:2606. (IF-0. 1.1; KBN/MNiSW
15)




E. Tomkiewicz-Pajak L, Dziedzic-Oleksy H, Pajak J, Olszowska M, Kolez J, Komar
M, Podolec P: Arterial stiffness in adult patients after Fontan procedure. Cardiovasc
Ultrasound. 2014 Apr 10;12(1):15. doi: 10.1186/1476-7120-12-15. (IF-1.3;
KBN/MNiSW 20)

Lacznie punktacja cyklu publikacji IF - 8,329, KBN/MNiSW 110.

¢) Oméwienie celu naukowego/artystycznego ww. pracy/prac i osiggnigtych wynikow
wraz z omowieniem ich ewentualnego wykorzystania,

Wstep

Rozwdj kardiologii i kardiochirurgii dziecigcej przyczynit sie do zwigkszenia
przezycia dzieci ze ztozonymi wrodzonymi wadami serca. Operacja Fontana jest metoda
z wyboru w leczeniu chorych z sercem jednokomorowym (SV). SV odnosi si¢ do wad serca,
w ktorych wystepuje tylko jedna ,,czynnos$ciowo” rozwinigta komora serca, za$ druga komora
jest obecna w postaci szczgtkowej lub obie komory z powodu braku przegrody
miedzykomorowej stanowiag wspdlng jame. Celem leczenia operacyjnego SV jest
normalizacja obciazenia objgtosciowego jedynej komory i rozdzielenie krazenia ptucnego od
krazenia systemowego, a co za tym idzie uzyskanie prawidlowego lub zblizonego do
prawidtowego utlenowania krwi. Pojedyncza komora serca pompuje krew do aorty i krazenia
systemowego, za$ naplyw krwi do tetnicy plucnej odbywa si¢ bezposdrednio z zyl
systemowych. Brak komory pompujacej krew do tozyska plucnego powoduje ograniczenie
powrotu krwi z zyl ptucnych co z kolei wpltywa na zmniejszenie obcigzenia wstgpnego
komory systemowej. W krazeniu typu Fontana rzut serca jest okolo 70% nizszy niz w sercu
dwukomorowym. Uwaza sig, ze najistotniejszym czynnikiem wplywajacym na rzut serca jest
obcigzenie wstepne komory systemowej, ktore zalezy od ilosci krwi przeplywajacej przez
phuca i obecnodci fenestracji. Przeptyw krwi przez tozysko naczyn plucnych zalezy od oporu
plucnego oraz réznicy cisnien pomigdzy centralnym ciSnieniem zylnym a ci$nieniem w
lewym przedsionku, a po klasycznej operacji Fontana rowniez od skurczu prawego
przedsionka. Obserwacje odlegte chorych po operacji Fontana wskazuja, ze przezycie 20
letnie wynosi az 85%. Z czasem pojawiaja si¢ powiktania odlegte, ktére pogarszajg jakosc
zycia chorych. Wiegkszoé¢ badan dotyczacych patofizjologii krazenia Fontana
przeprowadzono u dzieci. Brak jest dokladnych danych dotyczacych rodzaju i czgstosci

wystepowania powiktan u dorostych oraz patomechanizmow prowadzacych do ich




powstawania. Nie ma rowniez ustalonych wytycznych dotyczacych leczenia tej trudnej grupy

chorych.

Cele

Celem pracy bylo przeprowadzenie charakterystyki powiktan odlegtych u dorostych
chorych po operacji Fontana

Cele szczegdlowe przedstawione w omawianych pracach obejmowaty:

A. Retrospektywng oceng czestosci wystgpowania powiktan u dorostych chorych po
operacji Fontana w odleglym okresie obserwacji.

B. Ocen¢ zmian hematologicznych i zaburzen gospodarki Zelazem oraz ich wplywu na
wydolnos¢ fizyczng u dorostych chorych po operacji Fontana.

C. Ocene patomechanizmu zaburzen krzepnigcia 1 fibrynolizy oraz wyodrebnienie
czynnikow ryzyka powiklan zakrzepowo-zatorowych u dorostych chorych po operacji
Fontana.

D. Ocene wydolnosci uktadu oddechowego w spoczynku i w czasie wysitku fizycznego
u dorostych chorych po operacji Fontana.

E. Oceng sztywnosci tetnic oraz jej wplywu na stan kliniczny dorostych chorych po operacji

Fontana.

Grupa badana i metodyka

W okresie od 2008 do 2013 przeanalizowano pod kontem wlaczenia do badan 64
dorostych chorych po operacji Fontana. Pacjenci rekrutowani byli z Poradni Wrodzonych
Wad Serca Krakowskiego Szpitala Specjalistycznego im Jana Pawta II. W punkcie 4b A
i 4bC do analizy wiaczono rowniez pacjentow z Kliniki Wrodzonych Wad Serca Instytutu
Kardiologii w Warszawie oraz z I Kliniki Kardiologii Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu.
Do poszezegolnych badan whaczano jedynie chorych spetniajacych kryteria wiaczenia. Grupe
kontrolna stanowili zdrowi ochotnicy dobrani po wzgledem wieku plci oraz BMI. U chorych
wykonywano oprocz standardowych badan:

= badania spirometryczne i bodypletyzmografie
= wysitkowe testy spiroergometryczne
= pieinwazyjna ocena sztywnosci tgtnic
= badania laboratoryjne z ocena:
— markeréw aktywnosci uktadu krzepnigcia, fibtynolizy, plytek krwi i dysfunkcji

srodblonka




— parametrow oceniajacych gospodarke zelazem

Metodyke badan oméwiono szczegdtowo w poszczegolnych publikacjach wymienionych w

punkcie 4b.

Badania przeprowadzono we wspélpracy z czlonkami zespotu Oddziatu Klinicznego Choréb

Serca i Naczyf Uniwersytetu Jagiellonskiego Collegium Medicum, kierowanego przez Pana

Prof. dr hab. med. Piotra Podolca, z pracownikami Krakowskiego Szpitala Specjalistycznego

im Jana Pawla Il oraz z naukowcami z innych jednostek:

— Panem Prof. dr hab. med. Piotrem Hoffmanem i dr n med. Magdaleng Lipczynska z Kliniki
Wrodzonych Wad Serca Instytutu Kardiologii w Warszawie.

— Panig Prof. dr hab. med. Olga Trojnarska z I Kliniki Kardiologii Uniwersytetu
medycznego w Poznaniu.

— Panem dr hab. med. Jackem Kolczem z Kliniki Kardiochirurgii Dziecigcej, Uniwersytecki
Szpital Dziecigcy w Krakowie

— Z zespolem Katedry i Kliniki Kardiologii Dziecigce], Slaski Uniwersytet Medyczny w
Katowicach

— 7 zespolem Oddzialu Onkologii i Hematologii, Uniwersytecki Szpital Dziecigcy w
Krakowie

Gléwne wyniki i wnioski uzyskane z przeprowadzonych badan oraz ich potencjalne
zastosowanie.
Ad A. Retrospektywna ocena czgstosci wystgpowania i rodzaju powiktan u dorostych

chorych po operacji Fontana w odlegtym okresie obserwacji.

Whioski

U dorostych chorych po operacji Fontana z czasem obserwuje si¢ upo$ledzenie funkceji
skurczowej pojedynczej komory, zwiekszenie stopnia niedomykalnosci systemowej zastawki
przedsionkowo-komorowej oraz obnizenie tolerancji wysitku. Nasila si¢ sinica oraz zwicksza
sie¢ poziom hematokrytu. Chorzy ¢i wymagaja systematycznej oceny w specjalistycznych
centrach zajmujgcych sie leczeniem dorostych z wrodzonymi wadami serca w celu wezesnego

rozpoznania i odpowiedniego leczenia powiklan.




Omédwienie

W analizowanej grupie najczestszym powikianiem odlegtym u dorostych chorych po
operacji Fonatan byta sinica, ktora wystgpowata u 25% chorych. Saturacja krwi tgtnicze;
W chorych wynosila $rednio 89%. Wraz z wzrostem czasu po operacji obserwowano istotne
obnizanie si¢ wartodci SatQO, oraz istotne pogarszanie si¢ funkcji skurczowej pojedynczej
komory, zwickszanie sie stopnia niedomykalno$ci systemowej zastawki przedsionkowo-
komorowej oraz wzrost liczby krwinek czerwonych i hematokrytu.
Sinica jest nastepstwem wystgpowania nieprawidtowych potaczen tetniczo-zylnych w fozysku
phucnym, poliglobulii, wewngtrzwatrobowych polaczen zylnych oraz przeciekow
wewnatrzsercowych np. fenestracji. Uposledzona funkcja skurczowa pojedynczej komory,
niedomykalno$é systemowej zastawki przedsionkowo-komorowej prowadza do wzrostu
ci$nienia péznorozkurczowgo pojedynczej komory i nasilajg zasto] w ptucach. Dochodzi do
tworzenia sie nieprawidtowych polaczen w obrebie ptuc i watroby, co prowadzi do obnizenia
saturacji krwi tgtniczej.
Powiktania zakrzepowo-zatorowe wystepowaly u 21% chorych po operacji Fontana.
W przedstawianej grupie u 5 (12%) chorych wystepowaly tachyarytmie nadkomorowe,
zlozone komorowe zburzenia rytmu w postaci nieutrwalonych czestoskurczéw komorowych
zarejestrowano u 2 (4%) chorych. Niewiele jest danych dotyczacych czgstosci wystgpowania
zaburzefi rytmu u dorostych chorych po operacji Fontana. Wystgpowanie blizn po nacigciu
przedsionka, miejsca wszycia sztucznych tworzyw, przebudowa przedsionkow sprzyjaja
wystepowaniu przedsionkowych czestoskurczow o typie nawrotnym (IART-intaatrial reentral
tachykardia) oraz migotania/trzepotania przedsionkow. Szybkie rytmy nadkomorowe moga
pogarsza¢ hemodynamike krazenia Fontana i w krotkim czasie doprowadzi¢ do cigzkiej
niewydolnosci krazenia.
Objawy enteropatii wysigkowej pod postacia obrz¢kow konczyn dolnych i wodobrzusza
wystepowaty u 2 (4%) chorych.
U chorych po operacji Fontana stwierdzono obnizong wydolno$¢ fizyczng ze zuzyciem tlenu
na szczycie wysitku 19,7+8 ml/kg/min. Wydolno$¢ fizyczna chorych obnizata si¢ wraz ze
wzrostem okresu pooperacyjnego. Wysitkowe testy spiroergometryczne odgrywaja istotna
role w dhugoterminowej obserwacji chorych z sercem jednokomorowym. Dzigki obiektywne]
ocenie wydolnosci fizycznej, pozwalaja na okreslenie zakresu zalecanej aktywnosci fizycznej

jak réwniez sa przydatne w kwalifikacji do leczenia inwazyjnego.




Potencjalne zastosowanie wynikow:

Wyodrebnienie rodzaju powiktan w odleglym okresie po operacji metoda Fontana
i okreslenie ich czestosci wystepowania moze by¢ przydane w opracowaniu modelu opieki
nad ta grupg chorych. W pracy podkreslono znaczenie wezesnego rozpoznania powikian
i odpowiedniego ich leczenia.
Szezegbtowy opis grupy badanej, metodyki i wynikow przedstawiono publikacji
Tomkiewicz-Pajak L, Hoffman P, Trojnarska O, Bednarek J, Plazak W, Pajak J,
Olszowska M, Komar K, Podolec P: Long term follow-up in adult patients after Fontan
operations. Polish J Cardiothorac Surg 2013, 10:357-363.

Ad B. Ocena zmian hematologicznych i zaburzen gospodarki zelazem oraz ich wplywu na
wydolno$¢ fizyczng u dorostych chorych po operacji Fontana.
Whioski

U dorostych chorych po operacji Fontana pomimo wzrostu liczby czerwonych
krwinek, hemoglobiny i hematokrytu stwierdzono niedobdr zelaza. Zwigkszony RDW (red
cell distribution width) jest wskaznikiem niedoboru zelaza i koreluje z obnizong wydolnoscig
fizyczna. Podwyzszony poziom ferrytyny jest zwigzany z uposledzona funkcja watroby

u dorostych chorych po operacji Fontana.

Omowienie

U dorostych chorych po operacji Fontana w wyniku migdzy innymi wystgpowania
nieprawidlowych polaczen tetniczo-zylnych w lozysku ptucnym, wewnatrzwatrobowych
polaczen zylnych oraz przecickow wewnatrzsercowych np. fenestracji dochodzi do
stopniowego zmniejszenia saturacji krwi tetniczej. Wzrost liczby erytrocytow jest
mechanizmem adaptacyjnym powstajacym w odpowiedzi na przewlekle niedotlenienie szpiku
kostnego. Wezesniejsze badania wskazuja na duza czgstos¢ wystgpowania anemii z niedoboru
zelaza u chorych z sinicznymi wrodzonymi wadami serca.
W badanej grupie chorych w oparciu o poziom hemoglobiny nie stwierdzono anemii.
Wykazano obnizona saturacje transferryny, wysoki poziom catkowitej i utajonej zdolnosci
wiazania zelaza, ktore wskazuja na niedobdr zelaza u dorostych chorych po operacji Fontana.
Wspolezynnik zmiennosei rozkladu objetosei erytrocytow (RDW) jest wskaznikiem wezesne]
fazy anemii. U chorych po operacji Fontana RDW wykazat wyzsze wartosci w poréwnaniu
z grupg kontrolng i korelowal ze stezeniem zelaza w surowicy. Saturacja krwi tgtniczej jest

niezaleznym czynnikiem wplywajacym na poziom RDW. Ponadto RDW jest istotnym
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parametrem determinujgcym tolerancje wysitku, oceniang na podstawie zuzycia tlenu na
szczycie wysitku.

W badanej grupie chorych nie wykazano réznic w poziomie ferrytyny w poréwnaniu z grupa
kontrolna. Ferrytyna nie tylko jest odpowiedzialna za wiazanie Zelaza, jest réwniez biatkiem
ostrej fazy. Wezesniejsze prace wykazaly, ze jest wskaZnikiem uszkodzenia watroby.
Rowniez nasze badania wykazaly zwiazek stezenia ferrytyny z markerami uszkodzenia

watroby (ALT) u dorostych chorych po operacji Fontana.

Potencjalne zastosowanie wynikow:

RDW jest tanim i powszechnie dostepnym parametrem, ktéry moze by¢
wykorzystywany diagnostyce niedoboru zelaza u chorych po operacji Fontana. Konieczne s
badania wieloo$rodkowe oceniajace niedobdr zelaza w tej populacji. Stosowanie
suplementacji zelaza moze mie¢ istotny wplyw na rokowanie i stan klinicznych chorych.
Szczegélowy opis grupy badanej, metodyki i wynikéw przedstawiono publikacji
Tomkiewicz-Pajak L, Plazak W, Kolez J, Pajak J, Kopec G, Dluzniewska N, Olszowska
M, Moryl-Bujakowska A, Podolec P. Iron deficiency and hematological changes in adult
patients after Fontan operation. J Cardiol. 2014 Mar 31doi: 10.1016/j.jjcc.2014.02.021

Ad C. Ocena patomechanizmu zaburzen krzepniecia i fibrynolizy oraz wyodrgbnienie
czynnikéw ryzyka powiklan zakrzepowo-zatorowych u dorostych chorych po operacji

Fontana.

Whioski

U dorostych chorych po operacji Fontana stwierdzono zlozony patomechanizm
zaburzen krzepniecia. Obnizenie stezenia osoczowych czynnikow krzepnigcia wspotistnieje
ze zwickszeniem generacji trombiny w wyniku zwigkszonej aktywnosci plytek krwi,
dysfunkcji $rédblonka i zmniejszenia stgzenia biatka S. Uposledzona fibrynoliza jest
zwiazana ze zwiekszona aktywnoscig TAFI (thrombin activatable fibrinolysis inhibitor).
Desaturacja krwi ftetniczej, niskie stgzenie czynnika V, VIII, bialka S oraz wzmozona
aktywnos¢ phytek krwi i dysfunkcja $rodblonka sa niezaleznymi czynnikami ryzyka

wystapienia powiklan zakrzepowo- zatorowych u dorostych chorych po operacji Fontana.




Omowienie

Powiklania zakrzepowo-zatorowe opisywane sg u 3% - 33% chorych w zaleznosci od
czasu obserwacji, protokolu badan oraz zastosowanych metod diagnostycznych. Uznanymi
czynnikami ryzyka wystapienia powiklan zakrzepowo-zatorowych s zaburzenia rytmu,
zwolniony przeplyw zylny, sinica, uszkodzenie watroby oraz enteropatia wysickowa
prowadzace do niedoboru biatek bioracych udzial w procesie krzepnigcia. Liczne
przeprowadzone badania ukladu krzepnigcia po operacji Fontana dotyczg dzieci. W
dostegpnym pismiennictwie brak jest dokladnych danych dotyczacych zmian w ukladzie
krzepniecia u dorostych chorych w odleglym okresic obserwacji. Brak réwniez
jednoznacznych wytycznych dotyczacych sposobu leczenia przeciwkrzepliwego u tych
chorych. Dodatkowo badania obserwacyjne wskazuja na przypadki braku skutecznosci
leczenia zaréwno aspiryna jak i doustnymi lekami p/krzepliwymi w tej grupie chorych.
W prezentowane] pracy przestawiono analiz¢ czynnikow krzepnigcia, inhibitorow
krzepnigcia, wskaznikow fibrynolizy, aktywnosci ptytek krwi i dysfunkcji srédbtonka
u dorostych chorych po operacji Fontana oraz w grupie kontrolnej. Wykazano, pomimo
zmniejszonego stezenia czynnikow krzepnigcia zwiekszenie generacji trombiny. Wzrost
stezenia trombiny moze by¢ efektem wzmozonej aktywacji plytek krwi, dysfunkcji
$rodblonka oraz obnizonego poziomu biatka S, inhibitora procesu krzepnigcia. W pracy
wykazano réwniez uposledzong fibrynoliz¢ u dorostych po operacji Fontana, zwigzang ze

zwiekszona aktywnoscig TAFI (thrombin activatable fibrinolysis inhibitor).

Potencjalne zastosowanie wynikow:

Przedstawiony ztozony patomechanizm zaburzen krzepnigcia u dorostych chorych po
operacji Fontana oraz wyodrebnienie czynnikow ryzyka powiktan zakrzepowo-zatorowych
moze byé przydatne w ustalaniu rodzaju leczenia przeciwkrzepliwego u tych chorych.
Konieczne sg dalsze badania oceniajace skutecznos¢ i bezpieczenstwo podwojnego leczenia
kwasem acetylosalicylowym i doustnymi lekami p/krzepliwymi w grupie chorych
najwyzszego ryzyka powiktan zakrzepowo-zatorowych.

Szczegdlowy opis grupy badanej, metodyki i wynikow przedstawiono publikacji:
Tomkiewicz-Pajak L, Hoffman P, Trojnarska O, Lipczynska M, Podolec P, Undas A.
Abnormalities in blood coagulation, fibrinolysis, and platelet activation in adult patients

after the Fontan procedure. J Thorac Cardiovasc Surg. 2014; 147: 1284-90




Ad D. Oceng wydolnosci uktadu oddechowego w spoczynku i w czasie wysitku fizycznego
u dorostych chorych po operacji Fontana.
Whioski
U dorostych chorych po operacji Fontan wystgpuja zaburzenia wentylacji typu
restrykcyjnego, nadmierna wentylacja w czasie wysitku oraz zwigkszona przestrzef martwa
phuc. Zaburzenia wentylacji wplywaja na wydolnos¢ fizyczna w tej grupie chorych. Ocena
wydolnosci uktadu oddechowego powinna wchodzi¢ w sktad rutynowej diagnostyki chorych

po operacji Fontana.

Oméwienie

W badanej grupie u 38.5% chorych wystgpowaly zaburzenia wentylacji typu
restrykcyjnego. Rowniez we wezesniejszych badaniach opisywano zaburzenia wentylacji
u chorych po operacjach wrodzonych wad serca. Wykazano zalezno$¢ pomigdzy stopniem
zaburzenia wentylacji a liczba operacji. Chorzy po operacji Fontana naleza do grupy
najbardziej zlozonych wrodzonych wad serca, a leczenie jest wieloetapowe. Deformacje
klatki piersiowej, porazenie nerwu przeponowego, nieprawidtowa praca migsni oddechowych
moga prowadzi¢ do restrykcji.
W prezentowanej pracy u dorostych chorych po operacji Fontana w poréwnaniu z grupg
kontrola  stwierdzono zmniejszony szczytowy przeptyw wydechowy (PEF), ktory byt
zwiazany z obnizong saturacjg krwi tetniczej. Wielkos¢ wskaznika PEF zalezy glownie od
przeptywu gazu w duzych oskrzelach. W pierwszej potowie wydechu wzmozenie przeplywu
zalezy gtéwnie od sity skurczu migsni oddechowych. Zmniejszenie PEF moze wskazywac na
zaburzenie funkcji mie$ni oddechowych u chorych po operacji Fontana i by¢ przydatnym
w kwalifikacji do rehabilitacji oddechowe;.
Wysitkowe testy spiroergometryczne pozwalajg na obiektywna oceng wydolnosci ukladu
krazenia i oddechowego. U chorych po operacji Fontana, w poréwnaniu grupg kontrolng
stwierdzono: zmniejszenie zuzycia tlenu na szczycie wysitku; nizszy poziom wysitku, przy
ktérym uruchomione zostaly przemiany beztlenowe; nizsza saturacje krwi tetniczej, ktora w
czasie wysitku ulegata dalszemu zmniejszaniu si¢. Mechanizmy prowadzace do zmniejszenia
wydolnosei fizycznej u dorostych po operacji Fontana sa ztozone. Istotnym czynnikiem jest
brak zwigkszania si¢ przeptywu ptucnego i rzutu serca w odpowiedzi na wzrost obcigzenia.
W pracy wykazano zalezno$¢ pomigdzy parametrami spirometrii spoczynkowej a zuzyciem

tlenu na szezycie wysitku. U 47% chorych wysitek przerwano z powodu dusznosci. Wyzsze
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wartosci wentylacyjnego ekwiwalentu dwutlenku wegla VE/VCO2, wigksza przestrzen
martwa phuc, nizsza rezerwa oddechowa oraz wyzsza rezerwa sercowa wskazujg na fakt,
7e zaburzenia wentylacji odgrywaja istotna role w ograniczeniu tolerancji wysitku

u dorostych chorych po operacji Fontana.

Potencjalne zastosowanie wynikow:

U dorostych chorych po operacji Fontana nalezy okresowo przeprowadza¢ badania
oceniajace wydolnos¢ uktadu oddechowego. Konieczne sa dalsze badania oceniajace
skuteczno$é rehabilitacji oddechowej i ruchowej u chorych po operacji Fontana.

Szczegdlowy opis grupy badanej, metodyki i wynikéw przedstawiono publikacji:
Tomkiewicz-Pajak L, Olszowska M, Komnata K, Plazak W, Pajak J,
Kolez J, Smas-Suska M, Komar M, Podolec P. Lung function and exercise tolerance in

adults after Fontan procedure. Exp Clin Cardiol 2014; 20:2606

Ad E. Ocena sztywnosci tetnic i jej wplywu na stan kliniczny dorostych chorych po operacji
Fontana oraz ich zwiazku ze wskaznikami aktywacji $rodbtonka i uogoélnionego odczynu

zapalnego.

Whioski

U dorostych chorych po operacji Fontana stwierdzono wzrost sztywnosci naczyn.
Desaturacja krwi tetniczej, wiek w czasie operacji, czas obserwacji, liczba leukocytow,
poziom TNFa oraz bilirubiny sa czynnikami wplywajacymi na sztywno$¢ naczyn w tej grupie
chorych. Ocena parametréw sztywnosci naczyn moze by¢ pomocna w ocenie stanu

klinicznego dorostych chorych po operacji Fontana.

Omoéwienie

Parametry okreslajace sztywno$¢ naczyn sa uznanym czynnikiem ryzyka chorob
uktadu krazenia. U zdrowych oséb elastyczna aorta latwo zmienia swoja objetos¢ pod
wplywem objetodci krwi wyrzucanej w czasie skurczu komory. Zwigkszenie sztywnosci
naczynia prowadzi do zmniejszenia zdolno$ci magazynowania przez nig krwi. W czasie
skurczu komory, wyrzucana krew powoduje gwattowny wzrost ci$nienia skurczowego co
z kolei prowadzi do zwigkszenia obcigzenia komory systemowe;.
W prezentowanej pracy wykazano wzrost sztywnosci naczyn u dorostych chorych po operacji

Fontana. Obserwowano zalezno$é sztywnos$ci naczyn od czasu obserwacji, dysfunkcji
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srodblonka oraz parametréw zapalnych. Rowniez wiek w czasie operacji wplywal na
sztywnos$é naczyn, co z kolei moze by¢ zwigzane z przewleklym niedotlenieniem naczyn oraz
obciazeniem  objetosciowy przed zabiegiem operacyjnym. Istnym = czynnikiem
determinujacym sztywno$¢ naczyn w badanej grupie chorych byta saturacja krwi tetnicze.
Podobna zalezno$é obserwowano u chorych z przewlekla obtuarcyjng chorobg pluc

1 bezdechem sennym.

Potencjalne zastosowanie wynikow:

Wplyw na przedstawiane czynniki zwigkszajace sztywnos$¢ naczyn moze przyczynic
sie do poprawy wydolnosci krazenia Fontana, glownie poprzez zmniejszenie obcigzenia
pojedynczej komory.

Szczegélowy opis grupy badanej, metodyki i wynikéw przedstawiono publikacji:
Tomkiewicz-Pajak L, Dziedzic-Oleksy H, Pajak J, Olszowska M, Kolcz J, Komar M, Podolec
P. Arterial stiffness in adult patients after Fontan procedure. Cardiovasc Ultrasound. 2014 Apr
10;12(1):15. doi: 10.1186/1476-7120-12-15

Podsumowanie

W prezentowanym cyklu prac badaniem objgtam najwieksza w chwili obecnej grupe
dorostych chorych po operacji Fontana w Polsce (48 chorych).
Ocenitam czesto$¢ wystgpowania powiktan odlegtych w zaleznosci od czasu obserwacji.
Stwierdzilam niedobér zelaza u chorych po operacji Fontana i jego wplyw na obnizong
wydolnos¢ fizyczng. Po raz pierwszy wykazatam przydatnos¢ wspotezynnika zmiennosci
rozkladu objetosci erytrocytéw (RDW) w diagnostyce niedoboru zelaza w tej grupie chorych.
W kolejnym etapie pracy przedstawitam ztozony patomechanizm zaburzef krzepnigcia
u dorostych chorych po operacji Fontana oraz wyodrebnitam czynniki ryzyka powiklan
zakrzepowo-zatorowych.
Wykazatam zaburzenia wentylacji i ich wptyw na wydolnos¢ fizyczng. Prezentowane wyniki
podkreslajg koniecznosé przeprowadzania okresowej diagnostyki pulmonologicznej
i wdrozenia rehabilitacji oddechowej w badanej grupie chorych.
Ocenilam sztywnos¢ tetnic i wplyw na stan kliniczny dorostych chorych po operacji Fontana.
Nalezy podkresli¢, ze wybrane przeze mnie tematy prac oryginalnych nie byly przedmiotem
polskich publikacji, a doniesienia literatury $wiatowej sa nieliczne. Wyniki przedstawionych

prac w istotny sposob wzbogacily dotychczasowa wiedzg oraz moga -przyczyni¢ si¢ do
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ustalenia modelu opieki dla bardzo trudnej i wyjatkowej grupy dorostych chorych po operacji

Fontana.

5. Oméwienie pozostalych osiagni¢¢ naukowo - badawezych (artystycznych).
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43 prace oryginalne, w tym 28 w czasopismach posiadajacych impact factor
1 list do redakcji w czasopismach posiadajacych impact faktor

2 opisy przypadkow

3 prace pogladowe

23 rozdzialy w podrecznikach

76 streszczen ze zjazdow




Wskazniki cytowan

Catkowity impact factor: 34,857

punkty KBN/MNISW: 520

punkty IC: 268,09

catkowita liczba cytowan: 73 (Web of Science Core Collection 1945-2014 z dnia
14.04.2014r.)

Indeks Hirsha: 4 wg bazy Web of Science Core Collection

Projekty badawcze

1. "Znaczenie rokownicze markeréw naczyniowych i wskaznikéw aktywacji ukladu

krzepnigcia w wybranych grupach pacjentéw z nadci$nieniem ptucnym t¢tniczym”, 2010-

2013, grant Ministerstwa Nauki i Szkolnictwa Wyzszego nr N N402 387638, kierownik

projektu.

2. ,,Ocena stopnia zaawansowania niewydolnoéci serca”, 1998 - 2000, grant Ministerstwa

Nauki i Szkolnictwa Wyzszego, grant promotorski, wykonawca.

Tematyka pozostalych prac badawczych:

znaczenie prognostyczne testow  spiroergometrycznych i echokardiografii
obcigzeniowej

w niewydolnosci serca

powiktania odlegte u dorostych chorych z wrodzonymi wadami serca

zaburzenia procesu krzepnigcia i fibrynolizy

patofizjologia wysitku fizycznego

zmiany w ukladzie krazenia u chorych ze sklerodermig

Pozostale osiagniecia przedstawiono w zalaczniku pt. "Wykaz opublikowanych prac

naukowych lub tworczych prac zawodowych oraz informacja o osiagnigciach dydaktycznych,

wspOlpracy naukowej i popularyzacji nauki".
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