TECHNIKI OBRAZOWANIA

Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu
sinus venosus rozpoznany za pomocq kardiologicznego
rezonansu magnetycznego - opis przypadku
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Streszczenie

Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu sinus venosus jest
rzadka postaciag wrodzonych wad serca i wymaga wtasciwego
rozpoznania. W pracy przedstawiono przypadek 23-letniej kobie-
ty z podejrzeniem nadcisnienia ptucnego. Zaréwno echokardio-
grafia przezklatkowa, jak i tomografia komputerowa nie pozwoli-
ty na postawienie ostatecznego rozpoznania. Dopiero badanie
kardiologicznego rezonansu magnetycznego uwidocznito ubytek
przegrody miedzyprzedsionkowej typu sinus venosus z czescio-
wym nieprawidtowym sptywem zyt ptucnych. Pacjentka zostata
przekazana do dalszego leczenia chirurgicznego.

Stowa kluczowe: rezonans magnetyczny, wrodzone wady ser-
ca, ubytek typu sinus venosus.

Wstep

Ubytki przegrody miedzyprzedsionkowej sg jednymi z naj-
czestszych wrodzonych wad serca stwierdzanych u dorostych.
Zdecydowana wiekszos¢ z nich jest skutkiem spontanicznej
mutacji genowej, a tylko niektére sg dziedziczone [1]. U 10%
chorych z przeciekiem miedzyprzedsionkowym stwierdzany
jest ubytek typu sinus venosus [2]. Jest on zwiagzany dziesie-
ciokrotnie czesciej z zytg gtéwna gorng niz z dolng i bardzo
czesto towarzyszy mu czesSciowy nieprawidtowy sptyw pra-
wych zyt ptucnych do zyt systemowych lub bezposrednio do
prawego przedsionka [3]. Poniewaz ta wada serca zazwyczaj
przez dtugi czas daje skape objawy, a w badaniu przedmio-
towym nieprawidtowosci sa zwykle subtelne lub umiarkowa-
nie nasilone, choroba pozostaje przez wiele lat niezdiagnozo-
wana [4]. Nawet w przypadku umiarkowanych i duzych ubyt-
koéw miedzyprzedsionkowych objawy podmiotowe pojawiaja
sie czesto dopiero w 3. i 4. dekadzie zycia pomimo obecnosci

Abstract

Sinus venosus atrial septal defect is an uncommon congenital
heart defect, which requires appropriate diagnosis. We present
a case of a 23-year-old female suspected of pulmonary hyper-
tension. Both transthoracic echocardiography and computed
tomography failed to establish the correct diagnosis. Finally,
cardiac magnetic resonance demonstrated the presence of
sinus venosus atrial septal defect with partial anomalous
pulmonary venous drainage. The patient was referred for sur-
gical treatment.

Key words: magnetic resonance, congenital heart defects,
sinus venosus defect.

istotnego hemodynamicznie przecieku. Z biegiem czasu jed-
nak zwiekszona objetos¢ krwi przeptywajaca przez jamy pra-
wego serca moze powodowac postepujaca rozstrzen prawej
komory, nadcisnienie ptucne i niewydolnos¢ serca. Opisano
kilka przypadkéw chorych z niezaopatrzonym ubytkiem prze-
grody miedzyprzedsionkowej typu otworu wtérnego, ktorzy
przezyli ponad dziewiecdziesiat lat [5]. Jednak wiekszos¢ cho-
rych z istotnym ubytkiem bez interwencji umiera w 4. i 5. de-
kadzie zycia z powodu niewydolnosci prawokomorowej i za-
burzen rytmu [4]. Niestety, ubytki typu sinus venosus sg pra-
wie zawsze hemodynamicznie istotne. Poniewaz korekcja
chirurgiczna znacznie poprawia rokowanie u tych chorych,
a ryzyko samego zabiegu kardiochirurgicznego wynosi tylko
<1% [3], kluczowa kwestig pozostaje odpowiednio wczesne
postawienie wtasciwego rozpoznania.

Echokardiografia przezklatkowa jest najczesciej pierw-
szym badaniem obrazowym uktadu krazenia, wykonywa-
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nym u chorych z podejrzeniem wady wrodzonej serca,
w tym wad przeciekowych na poziomie przegrody miedzy-
przedsionkowej. Przydatnos¢ tej metody w przypadku po-
dejrzenia ubytku typu sinus venosus jest jednak ograniczo-
na [6], zwtaszcza u 0séb dorostych [7]. U tych chorych osta-
teczne rozpoznanie jest czesto stawiane na podstawie
echokardiografii przezprzetykowej, ktéra niestety nie nale-
zy do metod catkowicie nieinwazyjnych. Ponadto w prakty-
ce klinicznej przy podejmowaniu decyzji terapeutycznych
bardzo pomocne jest okreslenie istotnosci hemodynamicz-
nej ubytku poprzez ocene stosunku objetosci przeptywu
ptucnego do systemowego (Qp/Qs).

Ponizej przedstawiono przypadek chorej z ubytkiem
przegrody miedzyprzedsionkowej typu sinus venosus,
u ktérej ostateczne ustalenie rozpoznania oraz ocena istot-
nosci hemodynamicznej przecieku zostaty dokonane na
podstawie badania kardiologicznego rezonansu magne-
tycznego — CMR (ang. cardiac magnetic resonance).

Opis przypadku

23-letnia chora ze stopniowo narastajacym zmniejsza-
niem tolerancji wysitku fizycznego, z podejrzeniem nadci-
$nienia ptucnego, zostata skierowana na Oddziat Kliniczny
Kardiologii Slaskiego Centrum Choréb Serca. W wywiadze
rodzinnym chorej zwraca uwage przedwczesny zgon matki
w 4. dekadzie zycia, u ktérej w badaniu sekcyjnym rozpo-
znano nadcisnienie ptucne. Przy przyjeciu stwierdzono stan
ogblny dobry poza duzego stopnia nadwaga (BMI=29,4
kg/m?), bez istotnych odchyleA w badaniu fizykalnym.
W EKG rytm zatokowy miarowy o czestosci 80/min, normo-
gram, szerokos¢ zespotu QRS 80 ms, niespecyficzne zmiany

—

Ryc. 1. Kardiologiczny rezonans magnetyczny, technika kinemato-
graficzna SSFP (ang. steady state free precession), projekcja cztero-
jamowa, faza rozkurczowa. Widoczne powiekszenie jamy prawej
komory i prawego przedsionka oraz rozkurczowe sptaszczenie
przegrody miedzykomorowej odpowiadajace przecigzeniu objeto-
Sciowemu prawej komory. RA — prawy przedsionek, LA — lewy
przedsionek, RV — prawa komora, LV — lewa komora
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odcinka ST-T. Zdjecie rentgenowskie klatki piersiowej nie
uwidocznito istotnych odchylef od normy. W badaniu echo-
kardiograficznym przezklatkowym stwierdzono znaczne po-
wiekszenie jamy prawej komory (RVEDD=48 mm) przy zacho-
wanej globalnej funkgji skurczowej (EF=48%, TAPSE=3,0 cm),
powiekszenie prawego przedsionka oraz niedomykalnosé
zastawki tréjdzielnej matego stopnia. Skurczowe cisnienie
w prawej komorze, oszacowane na podstawie predkosci fa-
li zwrotnej przez zastawke trojdzielna, wynosito 46 mmHg.
Nie uwidoczniono przecieku przez przegrode miedzyprzed-
sionkowa ani miedzykomorowa. W celu wykluczenia zato-
rowosci ptucnej u chorej wykonano angiografie tomografii
komputerowej tetnic ptucnych. Stwierdzono poszerzenie
pnia ptucnego (3,0 cm), materiatu zatorowego nie uwidocz-
niono. Cewnikowanie prawego serca wykazato prawidtowe
wartosci cisnienia w jamach prawego serca i w pniu ptucnym
(cisnienie Srednie 18 mmHg) oraz prawidtowe wartosci opo-
ru w krazeniu matym.

W celu wykluczenia arytmogennej kardiomiopatii pra-
wej komory i dalszej oceny prawej komory u chorej wykona-
no badanie CMR. Stwierdzono znaczne powiekszenie jamy
prawej komory z prawidtowa globalng funkcja skurczowa
(EDV=349 ml, ESV=147 ml, SV=202 m|, EF=58%), powieksze-
nie prawego przedsionka z niedomykalnoscia zastawki troj-
dzielnej matego stopnia. Uwidoczniono rozkurczowe sptasz-
czenie przegrody miedzykomorowej odpowiadajace przecia-
Zeniu objetosciowemu prawej komory (ryc. 1.). Wykorzystujac
technike mapowania predkosci za pomoca kontrastu fazy PC
(ang. phase contrast), oceniono ilosciowo przeptyw krwi
W pniu ptucnym oraz w proksymalnym odcinku aorty wstepu-
jacej na odpowiednio 196 ml/cykl oraz 74 ml/cykl (ryc. 2.). Sto-
sunek objetosci przeptywu ptucnego do systemowego Qp/Qs
wyniést zatem 2,65, co odpowiada istothnemu hemodyna-
micznie przeciekowi (>1,5). Na skanach poprzecznych uwi-
doczniono szerokie (24 mm w fazie wczesnorozkurczowej)
potaczenie pomiedzy zyta gtéwna goérna i lewym przedsion-
kiem. Dodatkowo w miejscu potaczenia uchodzi zyta ptucna

Ryc. 2. Kardiologiczny rezonans magnetyczny, technika mapowania
predkosci za pomoca kontrastu fazy PC (ang. phase contrast), prze-
kréj poprzeczny na wysokosci pnia ptucnego (A) oraz aorty wstepu-
jacej (B). Kolorem biatym kodowany jest przeptyw przez ptaszczyzne
badana w kierunku obserwatora, a kolorem czarnym przeptyw od
obserwatora. PA — pien ptucny, AOasc — aorta wstepujaca
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Ryc. 3. Kardiologiczny rezonans magnetyczny, technika kinemato-
graficzna SSFP (ang. steady state free precession), ptaszczyzna po-
przeczna, faza wczesnorozkurczowa. Widoczne szerokie potaczenie
pomiedzy zyta gtéwna goérna i lewym przedsionkiem, w miejscu po-
taczenia uchodzi zyta ptucna gérna prawa. VCS — zyta gtéwna gorna,
LA — lewy przedsionek, RUPV — zyta ptucna gérna prawa

Ryc. 4. 64-warstwowa tomografia komputerowa z uzyciem srodka
kontrastowego, rekonstrukcja MIP (ang. maximum intensity pro-
jection), ptaszczyzna skosna. Widoczne przedostawanie sie $rodka
kontrastowego z zyty gtéwnej gornej bezposrednio do jam prawe-
go i lewego przedsionka. Ujscie zyty gtéwnej gbérnej znajduje sie
nad ubytkiem w przegrodzie miedzyprzedsionkowej. VCS — ujscie
zyty gtdwnej gornej, RA — prawy przedsionek, LA — lewy przedsio-
nek, RUPV — Zzyta ptucna goérna prawa, IAS — przegroda miedzy-
przedsionkowa

gorna prawa (ryc. 3.). Rozpoznano ubytek przegrody miedzy-
przedsionkowej typu sinus venosus zyty gtownej gérnej z cze-
Sciowym nieprawidtowym sptywem zyt ptucnych z istotnym
hemodynamicznie przeciekiem lewo-prawym. W ponownej
retrospektywnej analizie uzyskanych obrazéw za pomoca to-
mografii komputerowej potwierdzono typowe nieprawidtowe

458

potozenie ujscia zyty gtownej gérnej nad ubytkiem przegrody
miedzyprzedsionkowej (ryc. 4.). Chora jest obecnie kwalifiko-
wana do kardiochirurgicznej korekcji ubytku.

Dyskusja

Diagnoza ubytkéw przegrody miedzyprzedsionkowej typu
sinus venosus nalezy do sporych wyzwan w praktyce klinicz-
nej. Ubytki tego typu sa prawie zawsze hemodynamicznie
istotne, a nieleczone moga prowadzi¢ do duzego stopnia roz-
strzeni prawej komory, nadcisnienia ptucnego i zaawansowa-
nej niewydolnosci prawokomorowej, az do zgonu wiacznie.
Ponadto czasami prawidtowe rozpoznanie jest stawiane na
tyle pdzno, ze wieloletnie przecigzenie objetosciowe jam pra-
wego serca powoduje rozwoj sztywnego, wysokiego oporu
w krazeniu matym, co uniemozliwia leczenie chirurgiczne [8].

Przydatnosé echokardiografii przezklatkowej w ubyt-
kach typu sinus venosus jest ograniczona [6, 7]. Ubytki tego
typu udaje sie czasem zobrazowa¢ w projekcjach podmost-
kowych lub zmodyfikowanych projekcjach koniuszkowych
czterojamowych. Nierzadko stwierdza sie jedynie nastep-
stwa przecigzenia objetosciowego jam prawego serca bez
bezposredniego uwidocznienia samego ubytku [8], tak jak
to miato miejsce réwniez w prezentowanym przypadku.
W praktyce klinicznej rozpoznanie ustala sie czesto na pod-
stawie badania echokardiograficznego przezprzetykowego
(czasem réwniez z podaniem Srodka kontrastowego), ktore
jednak ze wzgledu na czesciowa inwazyjnos¢ nie jest bada-
niem obojetnym dla pacjenta.

Kardiologiczny rezonans magnetyczny jest alternatyw-
nym badaniem u tych chorych. Jako catkowicie nieinwazyjne
i nienarazajace pacjentéw na promieniowanie jonizujgce
jest bezpieczna metoda diagnostyki obrazowej. Dzieki do-
wolnosci potozenia obrazowanych przekrojoéw, doktadnej
ocenie morfologii i funkcji wszystkich jam serca oraz duzych
naczyn, mozliwosci uzyskiwania danych tréjwymiarowych,
wysokiego kontrastu krew-tkanka oraz duzej rozdzielczosci
czasowej i przestrzennej, CMR jest uznang metoda diagno-
styczng wrodzonych wad serca.

U chorych z ubytkiem miedzyprzedsionkowym typu si-
nus venosus badanie to pozwala, podobnie jak echokardio-
grafia przezprzetykowa, na doktadne zobrazowanie lokali-
zacji i wielkosci ubytku, jak i nieprawidtowego ujscia zyt
ptucnych. Ponadto CMR jest obecnie uznawana za ,ztoty
standard” do oceny parametréw objetosciowych zaréwno
lewej, jak i, co wazniejsze u tych chorych, prawej komory.

CMR dzieki technice mapowania predkosci za pomoca
kontrastu fazy pozwala réwniez na okreslenie istotnosci he-
modynamicznej ubytku poprzez precyzyjna ocene stosunku
objetosci przeptywu ptucnego do systemowego (Qp/Qs).
Udowodniono, ze metoda ta bardzo dobrze koreluje z wyni-
kami uzyskanymi w trakcie cewnikowania prawego serca
z uzyciem oksymetrii zaréwno u pacjentéw pediatrycznych
[9], jak i u dorostych [10]. Wskaznik Qp/Qs moze by¢ réwniez
oceniony za pomoca badania echokardiograficznego, izotopo-
wego oraz w trakcie cewnikowania prawego serca. Jednakze
pierwsza metoda jest stosunkowo mato doktadna i wymaga
od badajacego duzego doswiadczenia, druga zas naraza cho-
rego na duza dawke promieniowania jonizujacego; z kolei
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trzecia jest inwazyjna. Ograniczenia te powodujg, ze wciaz ist-
nieje duzy potencjat dla wykorzystania CMR w tym zakresie
zarbwno w ubytkach przegrody miedzyprzedsionkowej, jak
i we wszystkich wadach przeciekowych.

Whnioski

W przedstawionym przypadku ostateczne rozpoznanie
ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej typu sinus venosus
zostato postawione dzieki wykorzystaniu rezonansu ma-
gnetycznego. U chorych z podejrzeniem wady przeciekowe;j
i watpliwosciami w badaniu echokardiograficznym nalezy
rozwazy¢ wykonanie kardiologicznego rezonansu magne-
tycznego jako jednej z alternatywnych metod obrazowych.
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