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Pseudokoarktacja aorty — aktualny stan wiedzy.
Opis przypadku klinicznego
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Streszczenie

Pseudokoarktacja aorty (PoA) jest rzadkg wadg rozwojowq tuku aorty, ktora powoduje kon-
strykcje naczynia, lecz nie wywotuje istotnego hemodynamicznie zwezenia swiatla naczynia.
Moze wspolistniec z innymi wadami wrodzonymi, m.in. dwuplatkowq zastawkq aortalng,
stenozq aortalng, wadqg przegrody miedzykomorowej 1 miedzyprzedsionkowej, droznym prze-
wodem tetniczym 1 tetniakiem zatoki Valsalvy. Ponizsza praca jest probg przedstawienia aktu-
alnego stanu wiedzy na temat PoA wraz z opisem przypadku klinicznego. (Folia Cardiologica

Excerpta 2013; 8, 1: 25-29)

Stowa Kkluczowe: pseudokoarktacja, , kinking” aorty, ,,buckling” aorty

Wstep

Pseudokoarktacja aorty (PoA, pseudocoarctation
of aorta) jest rzadka anomalig tuku aorty, ktora powo-
duje konstrykcje naczynia, lecz nie jest prawdziwg
koarktacja, poniewaz nie wywoluje istotnego hemo-
dynamicznie zwezenia Swiatla naczynia. Wspotist-
nieje z wydluzonym lukiem aorty 1 zagieciem aorty
na wysokosci wiezadla przewodowego [1].

Rys historyczny

Rzadkie znalezisko wydluzonej aorty piersiowej
zostalo odnotowane przez Roslera1 White w 1931 r.
Pierwszego opisu PoA dokonali Dotter i Rob oraz
Souders 1 wsp. w 1951 r. Przypadek tych ostat-
nich leczono jako chorobe Hodgkina i poniewaz
u pacjenta nie bylo odpowiedzi na radioterapie,
przeprowadzono operacje, w trakcie ktorej odkryto
malformacje naczyniowa. Malformacje te nazwano
,,subkliniczng forma koarktacji aorty”. DiGuglielmo
1 Guttadauro byli pierwszymi, ktorzy wprowadzili
termin ,kinking luku aorty”. Termin ten wydaje
sie precyzyjny — anatomicznie i klinicznie opisuje
kreto$¢ 1 zagiecie wydtuzonego tuku aorty [2].

Etiologia

Uwaza sie, ze PoA jest efektem nieprawidlo-
wej regresji 3. do 7. (lub wg niektorych autorow
—do 10.) [3] segmentu grzbietowych korzeni aorty
1lewego 4. segmentu fuku aorty.

Mimo sugestii Edmundsa i1 wsp. [4], iZ pseu-
dokoarktacja powinna by¢ r6znicowana z ,kin-
king” oraz ,buckling” aorty, z powodu braku
morfologicznych, klinicznych i radiologicznych
kryteriow réznicowania terminow: pseudoko-
arktacja, ,, kinking” i wyboczenie aorty (buckling)
uzywa sie zamiennie.

Niektore opisywane do tej pory przypadki
wigzaly sie z wspolistnieniem innych wad, m.in.
dwuplatkowej zastawki aortalnej, stenozy aortal-
nej, wady przegrody miedzykomorowej i miedzy-
przedsionkowej, droznego przewodu tetniczego
1 tetniaka zatoki Valsalvy [5].

Epidemiologia
Brak pewnych danych co do czestoSci wyste-

powania tego schorzenia, jednak wydaje sie, ze wy-
stepuje z podobna czestoScig u mezczyzn 1 kobiet.
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Obraz Kkliniczny

Pseudokoarktacje aorty uwaza sie za fagodna
zmiane niewymagajaca interwencji; pojawiajg sie
jednak dowody na to, ze predysponuje ona do
wystapienia powiklan (tetniak, tetniak rzekomy,
rozwarstwienie aorty) [3, 6-11], dlatego tez wydaje
sie konieczne, by pacjentow z ta anomalig objeto
Scista kontrola kardiologiczna i kardiochirurgiczna.

Objawy kliniczne u chorych opisywanych do
tej pory sa zwykle skape 1 niecharakterystyczne.
Obejmowaly szeroki wachlarz dolegliwo$ci, od
uczucia przeszkody przy przelykaniu, krztuszenia
sie 1 dusznoSci po niecharakterystyczne dolegli-
wosci bolowe w klatce piersiowej, w niektorych
przypadkach promieniujgce do lewej topatki lub
okolicy miedzylopatkowej oraz lewej strony karku,
a takze meczliwo$¢. NajczeSciej pacjenci nie majg
objawow, a anomalia jest wykrywana przypadkowo.

Diagnostyka i kryteria rozpoznania

Na zdjeciu rentgenowskim klatki piersiowe]
przejasnienie spowodowane przez , kinking” aorty
znajduje sie zwykle na lewo od cienia $rodpiersia
[2]. Zmiany radiologiczne typowe dla tych anomalii
moga by¢ z latwoscig uwidocznione w angioto-
mografii komputerowej (angio-TK), cho¢ rowniez
badanie metoda rezonansu magnetycznego (MRI,
magnetic resonance imaging) rozwaza sie jako uzy-
teczne w diagnostyce [12].

Obraz charakterystyczny dla pseudokoarktacji
aorty to wysoko polozony i pozaginany tuk aorty,
dochodzacy do gornej czeSci Srodpiersia lub na-
wet powyzej obojczyka; cie$n aorty jest otoczona
powietrzng tkanka plucng i polozona brzusznie od
kregoslupa, a odejScie lewej tetnicy podobojczyko-
wej bardziej doogonowo, w wiekszej odleglosci od
odejScia lewej tetnicy szyjnej wspolnej, co powo-

Tabela 1. Kryteria diagnostyczne pseudokoarkta-
cji aorty wedfug Gaya i Younga [3]

Nieprawidtowy obraz zdjecia rentgenowskiego
w pozycji tylno-przedniej (PA, posteroanterior)
(w obrebie lewego gérnego pola $rodpiersia)

Brak lub niewielki gradient ci$nien pomiedzy kon-
czynami géornymi i dolnymi (< 25 mm Hg)

Brak cech krazenia obocznego (np. uzury dolnego
brzegu zeber widoczne na zdjeciu rentgenowskim,
wyczuwalne palpacyjnie tetno w krgzeniu obocz-
nym w obrebie klatki piersiowe;j)

Typowe zmiany w aortografii

duje zagiecia 1 wybrzuszenia aorty w bezpoSrednim
sasiedztwie cie$ni aorty oraz wiezadla przewo-
dowego [3, 13-15]. Tetniakowate poszerzenie
w obrebie pozaginanego tuku aorty jest spowodowane
najpewniej turbulentnym przeplywem translumi-
narnym. Gay i Young[16] zaproponowali 4 kryteria
konieczne do diagnozy pseudokoarktacji (tab. 1).

Mimo ze wiekszo$¢ przypadkow pseudoko-
arktacji opisywano wérod osob dorostych, istniejg
rowniez opisy przypadkow dzieci z tym rozpozna-
niem [9]. W tabeli 2 przedstawiono roznicowanie
pomiedzy koarktacja aorty 1 PoA.

Opis przypadku

Chorego w wieku 65 lat przyjeto do kliniki
w celu ustalenia dalszego sposobu postepowania
w zwiazku z ciezka niedomykalno$cig zastawki
dwudzielnej oraz kombinowana wadg zastawki
aortalnej. Wade zastawki dwudzielnej wykryto
przygodnie poltora roku wczesniej w trakcie przy-
gotowania pacjenta do planowej operacji przepukli-
ny pachwinowej prawostronne;j.

Tabela 2. Koarktacja a pseudokoarktacja — réznicowanie [15]

Koarktacja Pseudokoarktacja

5-10% wad wrodzonych serca

Pte¢: mezczyzni : kobiety — 4 : 1

Nadcisnienie

Opdznienie fali tetna pomiedzy tetnicg promieniowa
i udowa

Zmiana dynamiki przeptywu krwi

Krazenie oboczne

Uzury dolnego brzegu zeber

Rzadka (< 200 przypadkow opisywanych w pis-
miennictwie)

Mezczyzni : kobiety — 1,5 : 1
Prawidtowe ci$nienie tetnicze

Brak op6znienia tetna pomigdzy tetnicg promienio-
wa i udowa

Bez zmiany dynamiki przeptywu krwi
Brak krazenia obocznego

Uzury dolnego brzegu zeber nieobecne
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Rycina 1. Angiografia fuku i aorty zstepujace;j

Pacjent zgtaszal niecharakterystyczne dole-
gliwosci — krotkotrwale klucie po lewej stronie
klatki piersiowej zwiazane z wysilkiem fizycznym,
zdenerwowaniem i w trakcie podnoszenia ciezkich
przedmiotow. Zglosil rowniez pojedynczy incydent
zastabniecia przed ponad 2 laty, bez calkowitej
utraty przytomnosci.

W badaniu fizykalnym tetno na obu koficzynach
gornych bylo dobrze wyczuwalne, ciSnienie na
lewej konczynie gornej wynosito 140/80 mm Hg.
Nie badano ci$nienia na koficzynach dolnych.

Ostuchowo w punkcie Erba wyraznie styszalny
byl szmer skurczowy promieniujacy pod lewq pa-
che; nad miejscem typowym ostuchiwania zastawki
aortalnej na szczycie wydechu slyszalny byt szmer
skurczowo-rozkurczowy z klikiem zamkniecia.

Badania laboratoryjne wykazaly niewielkiego
stopnia hipercholesterolemie.

W badaniu echokardiograficznym uwidocznio-
no ciezka niedomykalno§¢ zastawki mitralnej (PISA
1,3 cm, ERO 0,82 cm®) z powiekszeniem lewego
przedsionka (48 mm LAX M-mode), Sredniego
stopnia kombinowana wade aortalng na podiozu
zastawki dwupltatkowej, z masywnymi zwapnie-
niami platkoéw (Peak/mean gradient 41/16 mm Hg)
oraz $redniego stopnia niedomykalno§¢ zastawki
trojdzielnej (PISA 0,5 cm, ERO 0,18 cm?). Wymiary
lewej komory wynosily w rozkurczu 55 mm 1 36 mm
w skurczu, przy dobrej kurczliwo$ci lewej komory
(frakcja wyrzutowa lewej komory 56%).

W celu dokladniejszego okreSlenia istotno§ci
wad wykonano echokardiografie przezprzelykows,
w ktorej stwierdzono zwyrodnienie Sluzakowate
przedniego platka zastawki mitralnej (PPM, przedni

platek mitralny) z wypadaniem wszystkich seg-
mentow, z wiotkimi ni¢mi $ciegnistymi odchodza-
cymi od przedniego platka zastawki mitralnej, ba-
lotujacymi i podwijajacymi sie w skurczu pod PPM.
Wade zastawki trojdzielnej okreslono jako mala,
z wypadaniem platka przegrodowego i przedniego.
Kombinowang wade aortalng na podiozu dwuptlat-
kowej zastawki okreSlono jako matg stenoze (po-
wierzchni uj$cia zastawki aortalnej, AVA 3,2 cm®)
oraz Sredniego stopnia niedomykalno$c.

Podczas proby koronarografii z dostepu przez
prawg tetnice udowa uwidoczniono tetniakowate
poszerzenie aorty zstepujacej w odcinku piersio-
wym uniemozliwiajgce przeprowadzenie cewni-
kow do tuku aorty. Wykonano aortografie odcinka
piersiowego aorty, wykrywajac tetniakowate po-
szerzenie 1 znieksztalcenie odcinka piersiowe-
go aorty zstepujacej, z zawracaniem kontrastu
w kierunku tuku aorty (ryc. 1). Odstapiono od proby
koronarografii.

W celu diagnostyki poszerzenia aorty oraz oce-
ny droznoSci tetnic wiencowych wykonano tomo-
grafie komputerowa tetnic klatki piersiowej. W ba-
daniu stwierdzono obecno§¢ szyjnego tuku aorty,
wygietego ku gorze i1 zaginajacego sie katowo tuz za
odejSciem lewej tetnicy szyjnej wspolnej; jako pierw-
sze naczynie, typowo, odchodzit pieh ramienno-gto-
wowy. Jako ostatnie naczynie od tuku aorty, do§¢
nisko, odchodzila szeroka proksymalnie lewa tetni-
ca podobojczykowa (szerokoS¢ w ostium 3,29 cm).
Ponizej lewej tetnicy podobojczykowe] w cieSni
uwidoczniono zagiecie aorty o typie ,kinking”,
katowo, ze zwezeniem do 1,8 cm. Poza tym cie$n
aorty miala szerokoS¢ 2,74 cm; szerokoSc aorty
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Rycina 2. Obraz angiotomografii komputerowej

zstepujacej wynosila do 3,08 cm. Szeroko$¢ aorty
wstepujacej wynosila 3,38 cm, a tuku na wyso-
koSci lewej wspolnej tetnicy szyjnej 2,07 cm.
Widoczne byly liczne zwapnienia w platkach dwu-
platkowej zastawki aortalnej (ryc. 2). Badania nie
bramkowano zapisem EKG ze wzgledu na bar-
dzo stabe i odleglte w czasie kontrastowanie sie
aorty wstepujacej podczas podawania testowego
bolusa, co uniemozliwilo ocene morfologii tetnic
wiencowych — wykonano jedynie jakoSciowa
11loSciowg ocene ewentualnej choroby wiencowej
(Calcium Score 250,4).

Przypadek pacjenta zostal przedstawiony na
konsultacjach kardiochirurgicznych — ostatecznie
ze wzgledu na brak objawow i dobrg tolerancje
wysilku pacjenta zakwalifikowano do grupy obser-
wacyjnej z zaleceniem kontroli w poradni kardiolo-
gicznej co 4 miesigce.

Whioski

W piSmiennictwie malo jest usystematyzowa-
nej wiedzy na temat PoA. W trakcie diagnostyki
roznicowej poszerzenia cienia Srodpiersia w obrazie
RTG klatki piersiowej nalezy wzia¢ pod uwage
istnienie malformacji naczyniowej o typie PoA.

W dobie intensywnie rozwijajacej sie diag-
nostyki inwazyjnej i inwazyjnego leczenia chorob
sercowo-naczyniowych brak wczesniejszego roz-
poznania PoA moze by¢ zar6wno utrudnieniem dla
operatora, jak 1 czynnikiem znacznie zwiekszaja-
cym ryzyko zabiegu dla pacjenta.

Al

Rycina 3. Rentgenografia klatki piersiowej w po-
zycji tylno-przedniej (PA)
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