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Streszczenie

Celem pracy byt opis przypadku 6-tygodniowego niemowlecia
z objawami nasilonej niewydolnosci serca w przebiegu wrodzo-
nej ztozonej wady serca. Opisano chtopca z nieprawidtowym
odejsciem prawej tetnicy ptucnej od aorty wstepujacej z droznym
przewodem tetniczym. Po wykonaniu badaf diagnostycznych,
w tym cewnikowania serca, niemowle w trybie pilnym zakwalifi-
kowano do leczenia operacyjnego. W krazeniu pozaustrojowym
wykonano korekcje wady poprzez zespolenie bezposrednie ko-
niec do boku odcietej prawej tetnicy ptucnej do pnia ptucnego.
Badania pooperacyjne wykazaty dobry wynik zabiegu.

Stowa kluczowe: niewydolnos¢ serca, odejscie prawej tetnicy
ptucnej od aorty wstepujace;j.

Wstep

Objawy niewydolnosci serca u niemowlat zazwyczaj
s3 zwigzane z uszkodzeniem serca w przebiegu wrodzo-
nych wad serca, zapalenia miesnia sercowego lub kardio-
miopatii [1]. W okresie niemowlecym w obrazie klinicznym
niewydolnosci serca dominuja objawy ze strony uktadu
oddechowego: dusznos¢, przyspieszony oddech, wcigganie
przepony i miedzyzebrzy, trudnosci i meczenie sie podczas
karmienia, staby przyrost masy ciata i nadmierna potliwosé¢
skéry. W badaniu fizykalnym stwierdza sie blados¢ powtok,
chtodne konczyny, tachykardie, powiekszenie watroby oraz
obrzeki obwodowe. Pojawienie sie objawéw niewydolno-
ci serca u dziecka wymaga ustalenia przyczyny w trybie
pilnym. W tej grupie wiekowej dominuja tzw. przeciekowe
wrodzone wady serca zwigzane ze zwiekszonym przepty-
wem ptucnym. U niektérych niemowlat wykrywane sa
anomalie bardziej ztozone, jak ilustruje opisany ponizej
przypadek.

Abstract

The authors present 6-week-old-male baby with the anoma-
lous origin of the right pulmonary artery from the ascending
aorta resulting in heart failure. The anomaly was diagnosed
with echocardiography and confirmed by angiography. He was
operated on, the direct end -to-side anastomosis of the right
pulmonary artery to the main pulmonary trunk was performed
with good results.

Key words: heart failure, origin of the right pulmonary artery
from ascending aorta.

Opis przypadku

SzesSciotygodniowe niemowle ptci meskiej zostato skie-
rowane do Kliniki Kardiologii z powodu niewydolnosci serca,
z podejrzeniem wrodzonej wady serca. Dziecko byto urodzo-
ne z ciazy I, porodu ll, sitami natury, z masa ciata 3800 g,
ocenione po porodzie na 9 pkt w skali Apgar, wypisane do
domu w 4. dobie zycia. Po badaniu przed planowanym szcze-
pieniem zostato skierowane przez pediatre do szpitala rejo-
nowego. W wykonanym w trybie pilnym badaniu echokardio-
graficznym podejrzewano zwezenie ciesni aorty z okienkiem
aortalno-ptucnym i droznym przewodem tetniczym, do lecze-
nia wtgczono wlew prostaglandyny E, i przeniesiono dziecko
do Kliniki Kardiologii. Przy przyjeciu niemowle byto w stanie
ogblnym ciezkim, z nasilong dusznoscia, wysitkiem oddecho-
wym, stwierdzono tachykardie 160-180/min, szmer skurczo-
wy o gtosnosci 3/6 w skali Levine’a, powiekszong watrobe,
tetno natetnicach udowych byto wyczuwalne. Saturacja prze-
zskérna wynosita 96%, cisnienie tetnicze — 75/43 mm Hg, bez
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Ryc. 1. Echo 2D. Projekcja wysoka naczyniowa w osi krétkiej. Odej-
Scie lewej tetnicy ptucnej od pnia ptucnego. MPA — pief ptucny
(ang. main pulmonary artery), PDA — drozny przewod tetniczy (ang.
patent ductus arteriosus), LPA — lewa tetnica ptucna (ang. left pul-
monary artery), Ao — aorta

istotnego gradientu manometrycznego pomiedzy konczyna
gorna i dolna. W badaniach laboratoryjnych nie stwierdzono
istotnych odchylen —wskazniki stanu zapalnego byty ujemne,
wartosci morfotyczne krwi, jonogram i wskazniki wydolnosci
nerek i watroby byty prawidtowe. W RTG klatki piersiowej
sylwetka serca byta powiekszona w zakresie prawej komory,
rysunek naczyniowy ptuc wzmozony. W EKG rejestrowano
rytm zatokowy 170/min PQ 0,09, QRS 0,07 s, QT 0,26 s, cechy
przerostu prawej komory i prawego przedsionka. W badaniu
echokardiograficznym stwierdzono prawidtowe powigzania

Ryc. 3. Angiokardiografia. Odejscie lewej tetnicy ptucnej od pnia
ptucnego. RV — prawa komora (ang. right ventricular), PA — pien
ptucny (ang. pulmonary artery), Ao — aorta, LPA — lewa tetnica
ptucna (ang. left pulmonary artery)
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Ryc. 2. Echo 2D. Projekcja nadmostkowa. Nieprawidtowe odejscie
prawej tetnicy ptucnej od aorty wstepujacej. Ao — aorta, RPA — pra-
wa tetnica ptucna (ang. right pulmonary artery)

przedsionkowo-komorowe i komorowo-naczyniowe, prawi-
dtowy sptyw z zyt ptucnych i systemowych, drozny otwér
owalny z przeptywem lewo-prawym, szczelng przegrode mie-
dzykomorowa oraz prawidtowe zastawki przedsionkowo-
-komorowe i ujs¢ tetniczych. Pief ptucny byt poszerzony do
14 mm, od pnia odchodzita typowo jedynie lewa tetnica ptuc-
na o Srednicy 8 mm (ryc. 1.). Nie uwidoczniono odejécia pra-
wej tetnicy ptucnej od MPA. Stwierdzono echokardiograficzne
cechy podwyzszonego cisnienia w pniu ptucnym, rejestrowa-
no réwniez dwukierunkowy przeptyw przez drozny przewod
tetniczy. tuk aorty byt prawidtowy, bez cech zwezenia ciesni
aorty. Okoto 1 cm nad zastawka aortalng, powyzej zatok Val-
salvy, uwidoczniono odejscie naczynia o srednicy 7-8 mm,
mogacego odpowiadaé prawej tetnicy ptucnej (ryc. 2.). Ko-
mory serca byty powiekszone, szczegblnie prawa o przero-
Snietej, pogrubiatej miesniéwce. Czynnos¢é skurczowa lewej
komory byta prawidtowa z wartosciami wskaznika skracania
wtékien okreznych 48% i frakcji wyrzutowej lewej komory
81%. Szacunkowe ciénienie skurczowe w prawej komorze
wyliczone z predkosci fali niedomykalnosci zastawki troj-
dzielnej byto podwyzszone i wynosito 70 mm Hg. Nie stwier-
dzono ptynu w worku osierdziowym. Po wykonaniu badania
echokardiograficznego odstawiono wlew prostaglandyny E,.
Dziecko byto wydolne oddechowo, karmione smoczkiem,
wypijato mate porcje po 25-50 ml, diureza byta powyzej
2 ml/kg/godz. Prowadzono Sciste monitorowanie parame-
trow zyciowych. Do leczenia wtaczono leki moczopedne: spi-
ronolakton i furosemid. W celu potwierdzenia rozpoznania
wykonano cewnikowanie serca z naktucia prawej zyty i pra-
wej tetnicy udowej. Po podaniu srodka cieniujgcego do pra-
wej komory uwidocznita sie jama komory o przerosnietym
mieéniu, prawidtowe]j drodze odptywu. Srednica pierécienia
zastawki ptucnej byta prawidtowa, pieh ptucny poszerzony.
Od pnia ptucnego odchodzita prawidtowo rozwinieta lewa
tetnica ptucna, przy odejsciu od pnia srednica jej wynosita
5mm, na obwodzie 4,5mm oraz szeroki ok. 2,8 mm przewéd
tetniczy przez ktéry wypetnita sie aorta zstepujaca i fragmen-
tarycznie cze$¢ aorty wstepujacej (ryc. 3.). Po wprowadzeniu
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cewnika do aorty i podaniu $rodka cieniujacego do czesci
wstepujacej uwidoczniono prawidtowe odejscie tetnic wief-
cowych i wypetnita sie odchodzaca od czesci przysrodkowej
w odlegtosci ok. 4,3 mm powyzej zatok Valsalvy szeroka pra-
wa tetnica ptucna: w miejscu odejscia od aorty jej srednica
wynosita 7 mm, na obwodzie 8,4 mm (ryc. 4.). Przeptyw przez
ptuco prawe byt wiekszy niz przez ptuco lewe, naczynia ma-
sywnie wypetnione, w przebiegu prawej tetnicy ptucnej nie
uwidoczniono zwezeh. Srednica aorty na poziomie przepony
wynosita 6,3 mm. Pomiary hemodynamiczne wykazaty wy-
réwnane cisnienia w komorach serca (w prawej 59/4/10 mm
Hg, w lewej 58/3/10 mm Hg) i podwyzszone cisnienie w pniu
ptucnym do 59/22/37 mm Hg. Nie stwierdzono wzrostu utle-
nowania krwi w prawym przedsionku, prawej komorze ani
pniu ptucnym. Rozpoznano u dziecka nieprawidtowe odej-
$cie prawej tetnicy ptucnej od aorty wstepujacej (tzw. hemi-
truncus arteriosus) z droznym przewodem tetniczym, z ce-
chami nadcisnienia ptucnego, objawami niewydolnosci serca
i zakwalifikowano je do leczenia operacyjnego wady serca
w trybie pilnym. Badaniem cytogenetycznym wykluczono ze-
spot CATCH 22. Pacjent byt operowany w 8. tyg. zycia. Srédo-
peracyjnie stwierdzono, ze prawa tetnica ptucna odchodzita
od lewo-tylnej czesci aorty wstepujacej. Wykonano korekcje
wady w krazeniu pozaustrojowym poprzez zespolenie bez-
posrednie koniec do boku odcietej prawej tetnicy ptucnej do
pnia ptucnego. W czasie zabiegu podwigzano przewod tetni-
czy i zeszyto przegrode miedzyprzedsionkowa. W 3. tyg. po
zabiegu chtopca wypisano do domu z zaleceniem dalszego
stosowania spironolaktonu i kaptoprylu. W kontrolnych ba-
daniach, w Klinice Kardiologii wynik korekcji oceniono jako
dobry. Dziecko rozwija sie prawidtowo, przybiera na wadze,
nie otrzymuje lekéw nasercowych. W badaniu echokardio-
graficznym w prawej tetnicy ptucnej rejestruje sie predkosé
przeptywu do 2 m/s, predkosci przeptywu w aorcie, pniu
ptucnym i lewej tetnicy ptucnej sa prawidtowe. Wielkos¢ jam
serca ulegta normalizacji, ci$nienie skurczowe w prawej ko-
morze jest prawidtowe.

Omowienie

Nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy ptucnej od aorty
wstepujacej (AORPA) po raz pierwszy opisat Fraentzel [2].
Wedtug Kutsche i wsp. [3] wada ta wystepuje stosunko-
wo rzadko i stanowi ok. 0,12% anomalii wrodzonych ser-
ca. Odejscie prawej tetnicy ptucnej od aorty wstepujacej
stwierdza sie zdecydowanie czesciej niz nieprawidtowe
odejscie lewej tetnicy ptucnej. Krew do prawej tetnicy ptuc-
nej ttoczna jest bezposrednio z aorty, co powoduje istotne
zwiekszenie cisnienia w krazeniu ptucnym i zwiekszone
obcigzenie prawej komory. U wiekszosci pacjentéw z ta
wada dochodzi do wczesnego rozwoju nadcisnienia ptuc-
nego i pojawienia sie objawdw niewydolnosci serca juz
w okresie noworodkowym i wczesno niemowlecym [2—-4].
W ostatnich latach wada jest rozpoznawana coraz wcze-
$niej, ok. 50% doniesief z pismiennictwa dotyczy nowo-
rodkéw [2]. U opisanego pacjenta wada zostata wykryta
dopiero w 6. tyg. zycia, podczas wizyty kontrolnej u pe-
diatry, przed szczepieniem. Jak wynika z piSmiennictwa,
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Ryc. 4. Angiokardiografia. Nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy
ptucnej od aorty wstepujacej. Ao — aorta, RPA — prawa tetnica ptuc-
na (ang. right pulmonary artery)

u wiekszosci noworodkéw i niemowlat z AORPA wystepuja
objawy niewydolnosci serca. W obrazie klinicznym domi-
nuja tatwe meczenie podczas karmienia, tachypnoe i ta-
chykardia — podobnie jak u opisywanego pacjenta. Czesto
wystepuja nawracajace zakazenia uktadu oddechowego.
W celu ustalenia rozpoznania konieczne jest wykonanie
badania echokardiograficznego z kolorowg wizualizacja
przeptywéw. W przypadku uwidocznienia w badaniu echo-
kardiograficznym tylko jednej tetnicy ptucnej, nieprawi-
dtowe odejscie nalezy réznicowac z brakiem gatezi tetnicy
ptucnej, ktére moze wystepowac jako wada izolowana [5].
Doktadna ocene anatomiczng umozliwiaja badania obrazo-
we: angiografia tomografii komputerowej i kardiologiczny
rezonans magnetyczny [4-6]. W badaniach Miayzaki i wsp.
[2] u 71,1% dzieci z AORPA anomalie rozpoznano na podsta-
wie echokardiografii. Ze wzgledu na ograniczonag dostep-
nos¢ angiografii, tomografii komputerowej i kardiologicz-
nego rezonansu magnetycznego, nasilong niewydolnosé
serca i pilnosé leczenia kardiochirurgicznego dzieci czesto
sg kwalifikowane do badania angiokardiograficznego tak
jak opisany pacjent. U 68% dzieci z AORPA wspétistnieje
przetrwaty przewdd tetniczy, u 15% okienko aortalno-ptuc-
ne [2, 3]. U chtopca wada towarzyszaca byt przetrwaty prze-
wod tetniczy. Podejrzewane w szpitalu rejonowym okien-
ko aortalno-ptucne ostatecznie wykluczono na podstawie
badania angiograficznego. W czasie cewnikowania serca
stwierdzono wyréwnane cisnienia w komorach serca z ce-
chami podwyzszonego cisnienia w prawej komorze i pniu
ptucnym, co jest zgodne z obserwacjami innych autoréw
[2-4]. W wiekszosci przypadkéw wystepuje tzw. proksy-
malna posta¢ wady z odejsciem prawej tetnicy od czesci
tylnej aorty wstepujacej w poblizu zastawki aortalnej, jak
u przedstawionego pacjenta. Niemowle zostato w trybie
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pilnym zakwalifikowane do korekcji kardiochirurgicznej
wady. W czasie operacji w krazeniu pozaustrojowym wyko-
nano bezposrednie zespolenie koniec do boku odcietej pra-
wej tetnicy ptucnej do pnia ptucnego. U niektérych dzieci
konieczne jest zastosowanie innych technik operacyjnych,
z uzyciem allogenicznych tkanek naczyniowych lub biolo-
gicznej albo sztucznej protezy naczyniowej [4, 7-9]. Prifti
i wsp. [4, 8] rekomenduja zabieg przy uzyciu podwaéjnej taty
ze Sciany aorty i tetnicy ptucnej. W okresie pooperacyjnym
pacjent powinien by¢ monitorowany ze wzgledu na ryzy-
ko zweZzenia w operowanym miejscu lub nadzastawkowe-
go zwezenia aorty. Najlepsze wyniki obserwowane s3 po
operacjach bezposrednich, zastosowanie protezy zwieksza
ryzyko zwezenia w miejscu zespolenia. Nalezy podkresli¢,
iz weczesne wykrycie i leczenie operacyjne wady, optymal-
nie w okresie noworodkowym, jest korzystne dla pacjenta
z AORPA, poniewaz zapobiega rozwojowi zaporowego nad-
cisnienia ptucnego.
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