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Zator tetnicy srodkowej siatkowki jako pierwsza
manifestacja kliniczna w postaci powiklania
zatorowo-zakrzepowego jednoplatkowej zastawki

aortalnej — opis przypadku
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of thromboembolic complications from unicuspid aortic valve
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STRESZCZENIE

Jednoptatkowa zastawka aortalna (UAV) jest rzadka
wrodzong wada zastawki aortalnej. Przeglad litera-
tury sugeruje, ze szacowana czestos¢ jej wystepo-
wania wynosi 0,02%.

W artykule przedstawiono przypadek 40-letniego
pacjenta z UAV z ciezkg stenozg. Etiologia jedno-
ptatkowej zastawki aortalnej jest najczesciej wro-
dzona, jednak w opisanym przypadku rozpatruje sie
janadwoéch mozliwych podiozach — jako wade wro-
dzong o podtypie slit-shaped unicomissural lub jako
wade nabytg o degeneracyjnej postaci zwezenia
zastawki. Pierwszg manifestacjg choroby u pacjenta
byto powiktanie zakrzepowo-zatorowe w postaci
zatoru tetnicy Srodkowej siatkdwki objawiajgce sie
nagtym zaniewidzeniem. Chorego skierowano na
diagnostyke kardiologiczng, w ramach ktérej wy-
kazano ciezkg stenoze aortalng. Pacjent przebyt
skuteczny zabieg wymiany zastawki aortalnej na
proteze mechaniczng.
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ABSTRACT

Unicuspid aortic valve (UAV) is a rare congenital
anomaly of the aortic valve. An overview of pub-
lications on the subject matter suggests that the
estimated frequency of its occurrence is 0.02%.

The article presents the case of a 40-year-old patient
with an UAV with severe aortic stenosis. Unicuspid
aortic valve is most frequently congenital, but the
case analysed in this study is considered to have
originated from one of two possible causes: it can
be a congenital defect, in the form of a slit-shaped
unicomissural or an acquired defect, in the form of
degenerative aortic valve stenosis. A thromboem-
bolic complication, presenting as a central retinal
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artery occlusion, was the first manifestation of the
disease in the examined case, the symptoms invol-
ving sudden loss of vision. The patient was referred
for cardiologic diagnostic tests, which revealed se-
vere aortic stenosis. The patient underwent suc-
cessful surgery, in which the aortic valve was re-
placed by a mechanical prosthesis.

The authors emphasise the need to pay particu-
lar attention to patients with signs and symptoms
of thromboembolism who should be referred for
cardiologic diagnostic tests aimed at finding the
underlying causes of such complications.
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WPROWADZENIE

Jednoptatkowa zastawka aortalna (UAV, unicus-
pid aortic valve) jest rzadka wrodzong wada zastawki
aortalnej [1]. Przeglad literatury sugeruje, ze szaco-
wana czestos¢ jej wystepowania wynosi 0,02% [2, 3].
Wyréznia sie dwa podtypy UAV — bezspoidlowa za-
stawke z otworem w ksztalcie szpilki (pin-hole shaped
acommissural) oraz jednospoidlowa zastawke z otwo-
rem w ksztalcie szczeliny (slit-shaped uni commissural).
Ze wzgledu na bardzo matle pole otwarcia zastawki
pierwszemu podtypowi zwykle towarzyszy ciezkie
zwezenie aorty, a jego objawy wystepuja w okresie
niemowlecym. Drugi podtyp UAV charakteryzuje
sie stosunkowo wiekszym polem otwarcia zastawki,
a objawy kliniczne wystepuja péZniej — w okresie od
4.do 6. dekady zycia [4].

W niniejszym artykule przedstawiono przypadek
40-letniego pacjenta z UAV z ciezka stenoza. Etiologie
tej wady u chorego rozpatrzono na dwdch réznych
podlozach — jako wade wrodzong o podtypie slit-
-shaped unicommissural oraz jako wade nabyta o de-
generacyjnej postaci zwezenia zastawki.
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Diagnostyka okulistyczna

Pacjent w wieku 40 lat, bezistotnej przeszlosci cho-
robowej, 7 dni przed rozpoznaniem zlozonej wady
zastawki aortalnej byt diagnozowany na szpitalnym
oddziale ratunkowym (SOR) oddziatu okulistyki z po-
wodu przejsciowego zaburzenia widzenia prawego

oka. Wbadaniu okulistycznym ostro$¢ wzroku prawe-
go okawynosita 0,2, alewego oka —1,0 wedlug tablic
Snellena (ryc. 1,2). W lampie szczelinowej stwierdzo-
no prawidlowy obraz przedniego i tylnego odcinka
oka — w dnie oka tarcza nerwu wzrokowego byta
prawidlowa o wyraznych granicach, plamka z reszt-
kowym refleksem, siatkdwka r6zowa, przylegajaca.
Ze wzgledu na wywiad zaniewidzenia jednoocznego
wykonano badanie koherentnej tomografii optycznej
(OCT, optical coherence tomography).

W skanach siatkéwki centralnej prawego oka
stwierdzono nieznaczna hiperrefleksyjnos¢ warstw
wewnetrznych siatkowki oraz poszerzenie cienia
optycznego warstw zewnetrznych, co odpowiada
obrzekowi warstw zaopatrywanych przez wewnetrz-
na sie¢ naczyn siatkdwki odchodzacych od tetnicy
§rodkowej siatkowki, w poréwnaniu ze skanem le-
wego oka. Pozwolilo to na rozpoznanie zatoru tetni-
cy §rodkowej siatkéwki (CRAO, central retinal artery
occlusion).

Zamkniecie tetnicy badz gatazki tetnicy srodkowej
siatkowki to nagly stan okulistyczny o patomecha-
nizmie podobnym do patomechanizmu udaru nie-
dokrwiennego moézgu. Zwazywszy na wycofujace
sie objawy gorszego widzenia w toku diagnostyki
(ostroé¢ wzroku przy wypisaniu z SOR na poziomie
0,6 wg tablic Snellena) oraz braku manifestacji ob-
jawow niedokrwienia w badaniu przedmiotowym
w lampie szczelinowej, pacjent nie wymagat hospita-
lizacji na oddziale okulistyki. Ze wzgledu na pierwszy
epizod choroby o mechanizmie zakrzepowo-zatoro-
wym choremu zalecono ocene ryzyka sercowo-na-
czyniowego z konsultacja kardiologiczna.

Diagnostyka kardiologiczna
Badanie podmiotowe i przedmiotowe

W wywiadzie chory podawal brak objawéw dusz-
nosci wysitkowej na co dzief\, z niewielkim pogorsze-
niem tolerancji wysitku od kilku miesiecy, bez omdlen
czy zaslabnie¢ibez typowej dlawicy wysitkowej. Przy
przyjeciu byt wydolny krazeniowo i oddechowo, cié-
nienie tetnicze wynosilo 155/80 mm Hg, a miarowy
rytm serca — 68/min, stwierdzono jednak szmer
skurczowo-rozkurczowy 4/6 w skali Levine’a nad
zastawka aortalng z promieniowaniem do szyi. Elek-
trokardiografia wykazata prawidlowy rytm zatokowy,
miarowy, bez cech przerostu czy przeciazenia lewej
komory.
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Rycina 1. Badanie metoda koherentnej tomografii optycznej prawego oka — zator tetnicy srodkowej siatkdwki

Badanie echokardiograficzne

W celu oszacowania wady wykonano polaczone
badanie echokardiografii przezklatkowej (TTE, trans-
thoracic echocardiography) i przezprzelykowej (TEE,
transesophageal echocardiography) [5]. Echokardiografia
przezprzetykowa to ,zloty standard” w rozpoznawa-
niu UAV z 75-procentowa czuloscig i 86-procentowa
swoistoscig [6]. W badaniu uwidoczniono lewa ko-
more bez rozstrzeni, z koncentrycznym przerostem
(§rednica lewej komory [LVd, left ventricular diameter]
55 mm, wymiar rozkurczowy lewej komory [LVs, left
ventricular systolic] 39 mm, przegroda miedzykomo-
rowa [IVS, interventricular septum] 16 mm, Sciana tyl-
ka lewej komory [LVPW, left ventricular posterior wall]

15 mm), z asymetrycznym pogrubieniem segmentu
podstawnego przegrody miedzykomorowej do20 mm,
bez cech zawezenia w drodze odplywu lewej komory,
z prawidlowymi parametrami prawej komory (dro-
ga odplywu prawej komory [RVOT, right ventricular
outflow tract] 31 mm, droga naplywu prawej komo-
ry [RVIT, right ventricular inflow tract] 34 mm) i po-
wiekszonym lewym przedsionkiem (wymiar lewego
przedsionka [LA, left atrium] 44 mm, jego pole [LAA,
LA area] 22 cm?). Lewa komora nie wykazywala zabu-
rzefi kurczliwosci odcinkowej ani globalnej i cechowa-
fa sie zachowana globalna funkcja skurczowa, z frakcja
wyrzutowa lewej komory (LVEE left ventricular ejectin
fraction) 70%. Wymiary kompleksu aortalnego byty
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Rycina 2. Badanie metoda koherentnej tomografii optycznej lewego oka — obraz prawidtowy

nastepujace: dystalna droga odplywu lewej komory
[LVOT, left ventricular outflow tract] 21 mm, pierScief
30 mm, opuszka 35 mm, aorta wstepujaca 40 mm.
Zobrazowana zastawka aortalna okazala sie funk-
cjonalnie jednoptatkowa na tle zrosniecia platka lewo-
i prawowiencowego LCC/RCC (left coronary cups/right
coronary cups) oraz prawo- i niewiencowego RCC/NCC
(right coronary cups/non-coronary cups); uwidoczniono
pole otwarcia szczelinowate migdzy LCC i NCC —
slit-shaped unicomissural AV, z duzymi zwapnieniami
brzeznymi platkéw, z licznymi cieniami akustycznymi
pochodzacymi od zwapnien oraz wypadanie proksy-
malnej czesci ruchomego platka. W wadzie zastawki
przewazala istotna stenoza; pole ujscia zastawki obli-

czone metoda planimetryczna [AVA, aortic valve area)
miescilo sie w zakresie 1,2-1,3 cm?, wskaznik pola po-
wierzchni zastawki aortalnej [AVAI, aortic valve area in-
dex] wynosit 0,54 cm?, pomiary doplerowskie zastaw-
ki aortalnej wykazaly pGmax 127 mm Hg, pGmean
68 mm Hg, z jej umiarkowang niedomykalno$cig —
ekscentryczna, dwustrumieniowa falag zwrotna o za-
siegu 2/4, z talia niedomykalnosci aortalnej (AR, aortic
regurgitation) w LVOT —0,8 cmi Vmax 5,6 m/s. Pozosta-
te zastawki byly pozbawione istotnych wad (ryc. 3-5).

Tomografia komputerowa naczyr wiericowych
W zwiazku z niskim prawdopodobienstwem cho-
roby wieficowej u chorego wykonano angiotomo-
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Rycina 4. Badanie przezprzetykowe, projekcja srod-
kowoprzetykowa w osi dtugiej (zwapnienia w obrebie
ptatkow, liczne cienie akustyczne pochodzgce od
zwapnien) — obraz zastawki aortalnej

grafie komputerowa (angio-CT, computed tomography
angiography) tetnic wieficowych, nie uwidaczniajac
istotnych zmian w nasierdziowych tetnicach wien-
cowych (wskaznik uwapnienia tetnic wieficowych
[CS, calcium score] 127). Jednoczasowo oceniono aorte
piersiowa i pien plucny nie stwierdzajac ich posze-
rzenia w zobrazowanym zakresie.

Zahieg kardiochirurgiczny wymiany zastawki aortainej
Na konsultacji w ramach Kardiogrupy chorego
zakwalifikowano do chirurgicznej wymiany zastawki
aortalnej w trybie pilnym [7]. Pacjenta przekazano
na oddziat kardiochirurgii, gdzie z zastosowaniem
krazenia pozaustrojowego implantowano proteze
mechaniczng SJM Regent 23 mm w pozycje aortalna.
Podczas bezposredniej chirurgicznej inspekceji natyw-
nej zastawki stwierdzono stary ropieni zlokalizowany
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Rycina 5. Badanie przezprzetykowe, projekcja
srodkowoprzetykowa w osi dfugiej — pomiary
doplerowskie stenozy zastawki aortalnej

w obrebie pierscienia zastawki; podczas usuwania
platka prawowieficowego doszlo do otwarcia ropnia
— tre$¢ ropna w calosci usunieto, a pierscien prze-
plukano roztworem betadyny. Cala zastawke oraz
pobrany wymaz z ropnia przebadano mikrobiolo-
gicznie, stwierdzajac jalowos¢ posiew6éw. Pacjent
przebyl zabieg bez powiklah w okresach okoto-
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Rycina 6. Wypreparowana jednoptatkowa zastawka
aortalna

i pooperacyjnym. W pozabiegowym badaniu TTE
wykazano prawidlowo funkcjonujaca sztucznag me-
chaniczng proteze zastawki aortalnej. W 7. dobie po
zabiegu chory zostat wypisany do domu w dobrym
stanie og6lnym (patrz rdwniez ryc. 6).

PODSUMOWANIE

Nasuwassie pytanie, dlaczego wade o charakterze
UAV wykryto u chorego dopiero w péznym wieku
[8,9]. Najbardziej prawdopodobna wydaje sie teoria,
ze nie byla to zastawka , pierwotnie” jednoptatkowa,
ale stala si¢ nig w przebiegu procesu degeneracyjne-
go.Jej morfologia z licznymi zwapnieniamiiobecnog-
cig ‘starego’ jalowego ropnia, stwierdzonego in vivo
podczas zabiegu, przemawia za tlem degeneracyj-
nym zwezenia w przebiegu toczacych sie proceséw
zapalnego i degeneracyjnego [10]. Etiologii takich
proceséw nalezy sie dopatrywac w kaskadzie odkia-
dania sig ztogéw lipoprotein i naciekéw zapalnych
z makrofagéw, limfocytéw Tiinnych komérek w za-
stawce, a konsekwencja tego sa zwapnienia platkéw
i pierscienia zastawki [11]. Zbieranie sie lipoprotein,
przewlekly stan zapalny i kaskada wapnienia prowa-
dza do zwiekszenia masy platkéw zastawki i nagro-
madzania sie wapnia, co skutkuje ich unieruchomie-
niem, aw pézniejszych latach dochodzi do powstania
zastawki funkcjonalnie dwu- badz jednoplatkowej
[12]. Najprawdopodobniej na owych zwapnieniach
dochodzito do odktadania si¢ mikroskrzeplin, kt6-
re po oderwaniu sie z zastawki dotarly do tetnicy
srodkowej siatkowki, co objawilo sie jej zatorem. Ze
wzgledu na stwierdzony u chorego ‘stary” jalowy ro-
pien w natywnej zastawce nie mozna wykluczy¢, ze
przyczyng powstania funkcjonalnie jednoptatkowej

zastawki byla przebyta w przeszlodci goraczka reu-
matyczna, o czym sam chory nie pamigta i czego nie
uwzglednit w zebranym wywiadzie.
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