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Prawostronne serce trojprzedsionkowe
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Cor triatriatum dextrum

We present a case of the boy with cor triatriatum dexter accompanied by complex cyanotic
heart defect. Based on transtoracic echocardiography, diagnosis of cor triatriatum dexter,
atrioventricular septal defect, L-transposition of great arteries and right ventricle outflow tract
obstruction was established. For signs of systemic congestion, in the 13" month of boy’s life
interventional heart catheterization was performed and communication between right and
accessory atrium was improved. In the 2™ year of the boy’s life the Glenn procedure was
performed and defect in membrane dividing right atrium was surgically widdened. At last
control general condition of the child was good, communication between right and accessory
atrium was without important gradient and hemodynamic effect of the Glenn operation was

satisfactory. (Folia Cardiol. 2002; 9: 573-576)
cor triatriatum dexter, echocardiography

Wstep

Prawostronne serce trojprzedsionkowe (CTD,
cor triatriatum dexter) jest bardzo rzadko wystepu-
jaca wrodzong wada serca, ktora polega na obecno-
Sci w prawym przedsionku (RA, right atrium) do-
datkowej blony, dzielacej go na dwie czesci. Wada
ta powstaje wskutek zaburzen rozwojowych prawej
zastawki zatoki wiencowej. W 3 miesigcu zycia plo-
dowego prawa zastawka zatoki wiencowej dzieli RA
na cze$¢ zatokowa, do ktorej uchodzi zylta gtéwna
gobrna, zyla gléwna dolna, zatoka wieficowa 1 otwor
owalny, oraz cze$¢ mieSniowa, komunikujacg sie
z zastawka trojdzielna i uszkiem RA. Zastawka za-
toki wiencowej prawie calkowicie zanika do konca
zycia plodowego. PozostaloScia jej czeSci glowowej
jest grzebien graniczny, ktory oddziela przednia,
mieSniowa czeS¢ RA od jego tylnej czeSci, natomiast
pozostatoScia czeSci kaudalnej zatoki wiencowe] sa:
zastawka Eustachiusza, potozona w poblizu uj$cia
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zyly gtownej dolnej, oraz zastawka Tebezjusza, kto6-
ra znajduje sie w okolicy uj$cia zatoki wiencowe;.
Przetrwanie czeSci zastawki zatoki wiencowej pro-
wadzi do utrudnienia naptywu krwi z zyt systemo-
wych do prawej komory, prawo-lewego przecieku
na poziomie przegrody miedzyprzedsionkowej oraz
objawow zastoju zylnego w krazeniu systemowym.
Prawostronne serce trojprzedsionkowe wystepuje
rzadziej niz postac lewostronna. Opisywano wspoi-
istnienie tej wady z innymi anomaliami wrodzony-
mi, przede wszystkim dotyczacymi prawostronnych
struktur serca: atrezjg zastawki trojdzielnej, atrezja
lub zwezeniem zastawki tetnicy piucnej, a takze ze-
spolem Ebsteina [1-5].

Autorzy przedstawiajg przypadek CTD ze
wspolistniejagcym catkowitym kanalem przedsionko-
wo-komorowym (CAVC, common atrioventricular ca-
nal) oraz zwezeniem drogi odplywu prawej komory
(RVOTO, right ventricular outflow tract obstruction),
skutecznie leczony wstepnie za pomoca cewnikowa-
nia interwencyjnego, a nastepnie chirurgicznie.

Opis przypadku

Miesieczne niemowle pici meskiej zostalo
przyjete na oddzial z podejrzeniem zlozonej siniczej
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wady serca. Dziecko z cigzy pierwszej niepowikla-
nej, porodu o czasie, sitami natury, urodzeniowa
masa ciata 4000 g, Apgar — 10 pkt. Oboje rodzice
byli miodzi, zdrowi; wywiad rodziny nieobcigzo-
ny. Sinice oraz szmer nad sercem obserwowano
u chiopca w okresie noworodkowym, w zwigzku z tym
skierowano go do rejonowej poradni kardiologicz-
nej, a nastepnie do o$rodka autoréw. Przy przyje-
ciu stan og6lny chlopca byt dobry, za pomoca bada-
nia przedmiotowego stwierdzono: prawidiowy roz-
woj fizyczny, umiarkowang sinice centralng, uklad
krazenia wydolny, ostuchowo nad sercem — szmer
wyrzutowy (3/6 w skali Levine’a). W badaniach la-
boratoryjnych stwierdzono desaturacje krwi — ga-
zometria wlo$niczkowa wykazata PaO, 32 mm Hg,
Sa0, 65%. W RTG Kklatki piersiowej zaobserwowa-
no nieposzerzona sylwetke serca, wciecie w okoli-
cy pnia plucnego, waska szypule naczyniowa;
w EKG — rytm zatokowy miarowy 150/min, lewo-
gram patologiczny, dekstrogyrie. Rozpoznanie usta-
lono na podstawie badania echokardiograficznego,
w ktorym stwierdzono dodatkowg blone w Swietle
RA (ryc. 1), oddzielajaca sptyw z zyt gtownych od
zastawki trojdzielnej. W blonie tej uwidoczniono
otwor o Srednicy 5 mm z prawo-lewym przeplywem
krwi z maksymalnym gradientem 9 mm Hg. Ponad-
to stwierdzono CAVC, L-malpozycje wielkich tet-
nic (L-TGA, L-transposition of great arteries) oraz
RVOTO z tacznym gradientem 75 mm Hg. Ze wzgle-
du na dobry stan kliniczny chiopca odstapiono wow-
czas od leczenia zabiegowego i zastosowano lecze-
nie farmakologiczne (spironolakton 1-2 mg/kg mc.
1 metylodigoksyne 0,011 mg/kg mc. doustnie). Pod
koniec pierwszego roku zycia obserwowano pogor-
szenie jego stanu klinicznego. Przy ponownym przy-
jeciu dziecka na oddzial stwierdzono niedobor masy
ciala (b percentyl) oraz powiekszenie watroby
(brzeg 1 cm ponizej tuku zebrowego). W badaniu
echokardiograficznym, oprocz zlozonej wady serca,
stwierdzono takze poszerzenie zyl watrobowych.
Wobec klinicznego i echokardiograficznego obrazu
utrudnienia sptywu z zyt gtownych, zwlaszcza z zyty
glownej dolnej, w 13 miesiacu zycia dziecka wyko-
nano cewnikowanie interwencyjne. Cewnikowanie
rozpoczeto od naklucia zyly i tetnicy udowej. Wy-
konano standardowa angiokardiografie prawego
1 lewego serca oraz kolejno pomiary ciSnien i satu-
racji w naczyniach i jamach serca. Za pomoca cewni-
ka Tyshak 12 mm X 4 cm na prowadniku diugoS§ci
260 cm 1 $rednicy 0,035” wykonano 3-krotng plasty-
ke, uzyskujac poszerzenie otworu w bionie miedzy
dodatkowym a prawym przedsionkiem z 5 do 12 mm,
oraz zmniejszenie gradientu miedzy przedsionka-
miz 9 mm Hg do 2 mm Hg. Bezpo$rednio po zahie-

Rycina 1. Projekcja 4-jamowa koniuszkowa; RV — pra-
wa komora, LV — lewa komora, A — przedsionki (po
lewej stronie fotografii — przedsionek dodatkowy),
M — dodatkowa btona w $wietle prawego przedsionka

Figure 1. Four chamber view; RV — right ventricle,
LV — left ventricle, A — atria (on the left side of photo-
graphy — accessory atrium), M — membrane in right
atrium

gu stwierdzono poprawe kliniczng oraz poprawe
w ocenie echokardiograficznej. W 2 rz. u dziecka ob-
Serwowano ponowne pogorszenie tolerancji wysii-
ku, nasilenie sinicy oraz wzrost gradientu w drodze
odplywu prawej komory do 95-100 mm Hg i ponow-
ny wzrost gradientu przez otwor w blonie miedzy
dodatkowym a prawym przedsionkiem do 8 mm Hg.
W 22 miesiacu zycia u chlopca wykonano zabieg kar-
diochirurgiczny: dwukierunkowe zespolenie me-
toda Glenna oraz chirurgiczne poszerzenie otworu
w blonie miedzy dodatkowym a prawym przedsion-
kiem, uzyskujac zmniejszenie gradientu z 8 do 5 mm
Hg (ryc. 2). Przez 4 lata od czasu ostatniego zabie-
gu dziecko pozostaje pod kontrola poradni, rozwija
sie prawidlowo, dobrze toleruje wysitek. W kontro-
Inych badaniach echokardiograficznych stwierdza sie
dobrg komunikacje miedzy dodatkowym i prawym
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Rycina 2. Projekcja podmostkowa. Przeptyw prawo-
lewy przez otwér w dodatkowej bftonie w prawym
przedsionku z gradientem wynoszacym 5,38 mm Hg

Figure 2. Subcostal view. Right-left shunt trough hole in
membrane in right atrium with gradient 5.38 mm Hg

przedsionkiem (gradient maksymalny przez otwor
w blonie — 5,38 mm Hg) oraz dobry efekt zabiegu
Glenna; wysycenie krwi tlenem mierzone metoda
przezskorna wynosi 86%.

Dyskusja

Wiekszo$¢ doniesien w piSmiennictwie doty-
czacych CTD, to prace kazuistyczne. Najszersze
opracowanie dotyczy grupy 11 pacjentow [3]. Prze-
bieg kliniczny wady jest zréznicowany 1 zalezy za-
rowno od stopnia utrudnienia komunikacji miedzy
splywem z zyt glownych a zastawka trojdzielna, jak
1 wspolistnienia innych wad wrodzonych serca.
Mozliwy jest zaréwno przebieg zupelnie bezobja-
wowy, gdzie wada jest wykrywana przypadkowo
[5, 6], jak rowniez wystepowanie sinicy, niedoboru
masy ciala, zastoju w krazeniu systemowym oraz

dysfunkcji watroby [7, 8]. W ustaleniu rozpoznania
najwazniejsze jest wykonanie badania echokardio-
graficznego z dokladng oceng anatomii RA, spiywu
z zyl systemowych 1 ustaleniem kierunku przepty-
wu przez ubytek w przegrodzie miedzyprzedsion-
kowej. Podkresla sie wiodacg role echokardiografii
w diagnostyce CTD [9]. Opisywany przez autorow
przypadek jest interesujacy ze wzgledu na zlozo-
no$¢ wspolistniejacych innych wad serca — w pi-
Smiennictwie autorzy nie spotkali sie z jednoczesna
obecnoscig CTD, CAVC 1 TGA. Nalezy takze pod-
kresli¢ stosunkowo dobry stan kliniczny chlopca
wobec rozleglo$ci zmian strukturalnych serca. Po-
dobnie jak w przypadkach opisywanych w piSmien-
nictwie, tak 1 w przypadku pacjenta badanego przez
autorow, dokladne badanie echokardiograficzne wy-
starczylo, aby ustali¢ rozpoznanie i dalsze leczenie
[3-6]. Postepowanie terapeutyczne u chorych z CTD
zalezy od ich stanu klinicznego. Przy niewielkim na-
sileniu objawow Kklinicznych interwencja nie jest
konieczna [4-6]. W przypadku objawow utrudnie-
nia spltywu zyt systemowych konieczne jest posze-
rzenie otworu w bionie dzielacej RA w czasie cew-
nikowania interwencyjnego [8] lub chirurgiczne
usuniecie pozostatoSci zastawki zatoki wiencowej
[7]. Cewnikowanie interwencyjne w opisywanym
przypadku przynioslto tylko czasowa poprawe sta-
nu dziecka, skuteczne natomiast bylo leczenie chi-
rurgiczne.

Whioski

1. Objawy kliniczne CTD sg zr6znicowane w za-
leznoSci od stopnia utrudnienia splywu z zyt
systemowych.

2. Badanie echokardiograficzne jest metoda wy-
starczajaca do ustalenia rozpoznania tej wady.

3. Postepowanie terapeutyczne zalezy od nasile-
nia objawow zastoju w krazeniu systemowym.

Streszczenie

Prawostronne serce trojprzedsionkowe

W niniejszej pracy przedstawiono opis przypadku chiopca z siniczq zlozonq wadg serca,
u ktorego na podstawie badania echokardiograficznego rozpoznano serce trojprzedsionkowe
prawostronne (CTD). Wadzie tej towarzyszyl caltkowity kanal przedsionkowo-komorowy
(CAVC), L-malpozycja wielkich tetnic (L-TGA) oraz zastawkowe 1 podzastawkowe zwezenie
tetnicy ptucnej (PS). Z powodu objawow utrudnionego splywu z zyl systemowych w 13 miesiq-
cu zycia u dziecka wykonano skuteczne (ale tylko czasowo) przezskorne poszerzenie otworu
w blonie dzielgcej prawy przedsionek. W 2 rz. u chlopca wykonano dwukierunkowe zespole-
nie metodg Glenna oraz chivurgiczne poszerzenie otworu w blonie w swietle prawego przed-
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sionka (RA). Obecny stan dziecka jest dobry, a za pomocqg badania echokardiograficznego
stwierdza sig swobodny przeplyw przez otwor w blonie dzielgce; RA oraz dobry hemodyna-
miczny efekt zabiegu Glenna. (Folia Cardiol. 2002; 9: 573-576)

serce trojprzedsionkowe prawostronne, echokardiografia
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