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Streszczenie

Czteroptatkowa zastawka aortalna (QAV) nalezy do rzadkich wad wrodzonych serca. Zwykle jest to izolowana wada ser-
ca. Zaleznie od wielkosci ptatkow zastawki wyrdznia sie 7 anatomicznych wariantow QAV. Moze ona predysponowaé do
rozwoju zaburzen funkcjonowania, najczesciej niedomykalnosci. Postepowanie terapeutyczne u pacjentow z QAV jest de-
terminowane gtéwnie stopniem dysfunkcji zastawki. W pracy przedstawiono przypadek pacjentki, u ktorej przypadkowo
podczas diagnostyki nietypowych dolegliwosci bolowych w klatce piersiowej wykryto czteroptatkowa zastawke aortalna.

Stowa kluczowe: wada wrodzona zastawki aortalnej, zastawka czteroptatkowa, nietypowy bol w klatce piersiowej,

angio-CT, ECHO

Wstep

Czteroptatkowa zastawka aortalna (QAV, quadricuspid aor-
tic valve) jest rzadkg wrodzong wadg zastawkowa serca.
Czestos¢ wystepowania tej wrodzonej anomalii szacuje sie
na 0,0065-0,013% (na podstawie badan autopsyjnych i re-
jestrow badan echokardiograficznych) [1-3]. W niniejszym
artykule przedstawiono przypadek pacjentki, u ktérej przy-
padkowo — podczas diagnostyki nietypowych dolegliwosci
bolowych w klatce piersiowej — wykryto QAV.

Opis przypadku

Chora w wieku 68 lat zostata skierowana do szpitala specja-
listycznego w celu poszerzenia diagnostyki kardiologiczne;.
W wywiadzie podawata nietypowe dolegliwosci bolowe
w Klatce piersiowej. U pacjentki wystepowaty schorzenia
wspotistniejace: nadcisnienie tetnicze, hipercholesterole-
mia, nieprawidtowa glikemia na czczo, nadwaga, zmiany
zwyrodnieniowe stawdw kregostupa, stan po cholecystek-
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tomii z powodu kamicy pecherzyka z6tciowego. W badaniu
przedmiotowym stwierdzono wyréwnany stan uktadow ser-
cowo-naczyniowego i oddychania. Wykonana ambulatoryj-
nie préba wysitkowa okazata sie niediagnostyczna z powodu
nieosiggniecia tetna submaksymalnego. W przezklatkowym
badaniu echokardiograficznym stwierdzono nieznacznie
poszerzony lewy przedsionek (w projekcji przymostkowej
w osi dtugiej wymiar lewego przedsionka 41 mm), przy
prawidtowej wielkoSci pozostatych jam serca oraz prawid-
towe grubos¢ i funkcje skurczowg miokardium (globalng
i odcinkowa, frakcja wyrzutowa lewej komory [LVEF, left
ventricular ejection fraction] = 60%), przy tagodnie zaburzo-
nej funkcji rozkurczowej (iloraz maksymainej predkosci fali
wczesnego naptywu mitralnego do maksymalnej predkosci
w czasie skurczu przedsionka [E/A] 0,8; czas deceleracji
fali wezesnego naptywu mitralnego [DT, deceleration time]
229 ms; iloraz maksymalnej predkosci fali wczesnego
naptywu mitralnego do wczesnorozkurczowej maksymalnej
predkosci ruchu miokardium [E/E’'] 10). Uwidoczniono QAV
z nieco pogrubiatymi brzegami ptatkow (ryc. 1) i tagodng
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Rycina 1. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne, projekcja
w osi krétkiej na poziomie zastawki aortalnej — widoczna czte-
roptatkowa zastawka aortalna w pozycji zamknietej; RVOT (right
ventricle outflow tract) — droga odptywu prawej komory; RA (right
atrium) — prawy przedsionek; LA (left atrium) — lewy przedsionek

niedomykalnoscig (ryc. 2), aorte wstepujgcg i tuk aortalny
prawidtowe] szerokosSci (odpowiednio 32 mm i 26 mm).
Dodatkowo stwierdzono wspétistniejaca niedomykalnosé
zastawki mitralnej w stopniu umiarkowanym. Diagnostyke
obrazowa poszerzono o angiografie tomografii komputer-
owej (angio-CT, angiography computed tomography). W ba-
daniu tym zobrazowano tetnice wieficowe bez istotnych
przewezen oraz powierzchowny most mieSniowy nad gatezig
miedzykomorowa przednig (bez cech przewezenia naczynia
w skurczu), ktéry mogt ttumaczyé zgtaszane przez pacjent-
ke dolegliwosci bélowe w klatce piersiowej. Dodatkowo
uwidoczniono zastawke aortalng z wrodzong anomalig
anatomiczng w postaci czteroptatkowej zastawki (ryc. 3).
Ze wzgledu na brak istotnej dysfunkcji zastawki aortalne;j
pacjentke zakwalifikowano do grupy obserwacyjnej z okre-

sowg kontrolg echokardiograficzng oraz do kontynuacji
farmakoterapii chorob wspotistniejacych.

Omowienie

Czteroptatkowa zastawka aortalna jest rzadka, zwykle
izolowang wadg serca, ale w nielicznych przypadkach
moze towarzyszy¢ innym wrodzonym nieprawidtowos-
ciom sercowo-naczyniowym [1, 4, 5]. Po raz pierwszy
rozpoznat jg Balington w 1862 roku (cytowany w [6]).
Zaleznie od wielkoSci poszczegdlnych ptatkdw zastawki
wyrdznia sie 7 wariantow anatomicznych QAV (typy A-G,
ryc. 4), sposréd ktérych najczestszymi wariantami sg
typ A (wszystkie ptatki jednakowej wielkosci) i typ B (je-
den ptatek mniejszy, pozostate rownej wielkosci) [1, 7].
Czteroptatkowa zastawka aortalna moze predysponowaé
do rozwoju zaburzen jej funkcjonowania — najczesciej
niedomykalno$ci, a takze do nieprawidtowos$ci w obrebie
aorty. Tsang i wsp. [1], badajac echokardiograficzng baze
danych z Mayo Clinic z 1at 1975-2014, spo$réd 431 505
pacjentéw wyodrebnili grupe 52 os6b z QAV. W swoim
badaniu stwierdzili, ze najczestszg wspotistniejgca nie-
prawidtowoscig u pacjentdw z QAV byto poszerzenie aorty
(29% pacjentéw), a najczestszym zaburzeniem funkcji
QAV byta jej niedomykalno$¢ (niedomykalno$é w stopniu
przynajmniej umiarkowanym dotyczyta 26% pacjentow
z QAV). Zwezenie QAV obserwowali jedynie u 8% pacjen-
téw, przy czym byta to tagodna wada. Badacze ci nie
stwierdzili zwigzku miedzy typem zastawki (typy A-G)
a stopniem nasilenia jej niedomykalnosci [1]. Rokowanie
pacjentow z QAV z reguty jest dobre [1]. Postepowanie
terapeutyczne u tych chorych jest determinowane gtéwnie
stopniem dysfunkcji zastawki [8]. [zolowana niedomykal-
noS¢ w stopniu tagodnym badZ umiarkowanym wymaga
okresowej kontroli echokardiograficznej. Postepowanie

Rycina 2A, B. Przezklatkowe badanie echokardiograficzne, projekcja koniuszkowa pieciojamowa — widoczna fala zwrotna przez zastawke
aortalna: A. Badanie metoda Dopplera fali ciagtej; B. Badanie kolorowym doplerem; RA (right atrium) — prawy przedsionek; LA (left atrium)
— lewy przedsionek; RV (right ventricle) — prawa komora; LV (left ventricle) — lewa komora; Ao — aorta wstepujaca
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Rycina 3A, B. Angiografia tomografii komputerowej serca: A. Czteroptatkowa zastawka aortalna (QAV, quadricuspid aortic valve) — wirtualna
endoskopia; B. Rekonstrukcja wieloptaszczyznowa (MPR, mulitplanar reformation) (czerwong strzatkg oznaczono QAV)

2

Rycina 4. Warianty anatomiczne czteroptatkowej zastawki aortal-

nej (typy A-G) (ryc. wtasna na podstawie [6, 7])

w przypadku wady istotnej hemodynamicznie jest iden-

tyczne jak w przypadku niedomykalno$ci o odmiennej
etiologii [9, 10].

Abstract

Podsumowanie

Przypadek QAV opisywany w niniejszym artykule odpowiada
typowi F zastawki (dwa réwne ptatki wieksze i dwa nierow-
ne ptatki mniejsze), co potwierdzono w badaniu angio-CT.
W badaniu echokardiograficznym stwierdzono jej tagodng
niedomykalnosé przy prawidtowej szerokoSci aorty. Biorac
pod uwage cato$¢ obrazu klinicznego, opisywana pacjentke
z QAV zakwalifikowano do grupy obserwacyjnej z okresowg
kontrolg echokardiograficzng wady zastawki aortalnej
i mitralnej, kontynuacji farmakoterapii choréb wspétistnie-
jacych i modyfikacji czynnikéw ryzyka miazdzycy.

Konflikt interesow

Autorzy nie zgtaszajg konfliktu intereséw.

Quadricuspid aortic valve (QAV) is a rare congenital heart defect. Most frequently it is isolated defect. There are 7 ana-
tomical variants of QAV depending on cuspids size. QAV may lead to malfunction of the valve, most frequently to aortic
valve insufficiency. Management of patients with QAV is determined mainly by the severity of dysfunction. This paper
includes description of a female patient, diagnosed because of atypical chest pain, in whom quadricuspid aortic valve

was revealed.
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Zastawka aortalna jest struktura trojptatkowa, osadzong w pierscieniu, od ktorego rozpo-
czyna sie poczatkowy odcinek tetnicy gtownej zwany opuszkg aorty. Odpowiednie pfatki
tworza trzy zatoki Valsalvy, tj. lewo- i prawo-wiefcowa, od ktdrych biora poczatek tetnice
wiencowe — prawa i lewa, oraz bezwiencowa. Prawidtowo funkcjonujgce ptatki zapewnia-
ja swobodny wyptyw skurczowy z lewej komory, bez niedomykalno$ci zastawki w fazie roz-
kurczu. Najczestszg wrodzong anomalig zastawki aortalnej jest jej wariant dwuptatkowy,
ktéry moze wystepowac jako anomalia izolowana lub tez towarzyszyé innym wrodzonym
wadom serca. WSrod wad wrodzonych lewego ujScia tetniczego rzadziej opisywane sg
jednoptatkowe zastawki aortalne, wymagajace zazwyczaj pilnego leczenia interwencyj-
nego juz we wczesnym okresie zycia noworodka [1], a takze formy wieloptatkowe, naj-
czesciej diagnozowane incydentalnie ze wzgledu na fagodng manifestacje kliniczna [2].
We wszystkich postaciach wad wrodzonych zastawki aortalnej podkresla sie zagrozenie
zwigzane z potencjalng dysfunkcjg zastawki, oraz wynikajaca z tego potrzebe regularnej
kontroli kardiologicznej, i koniecznosé profilaktyki infekcyjnego zapalenia wsierdzia (IZW)
u pacjentéw ze zdefiniowang wadg, niezaleznie od czesto skapoobjawowego przebiegu
[3]. Dla przyktadu prezentujemy obraz echokardiograficzny dwuptatkowej zastawki aor-
talnej z wadg pierScienia aortalnego w zakresie odpowiadajgcym anatomicznej pozycji
ptatka bezwiencowego, powiktanej ostrym IZW z wytworzeniem ropnia okotopierscieniowego. Chory w wieku 9 lat
wymagat pilnej operacji usuniecia ropnia z zamknieciem jego jamy oraz wszczepienia mechanicznej protezy w trakcie
intensywnej antybiotykoterapii IZW (ryc. 1).

Autorzy przedstawili przypadek rzadko spotykanej wady serca, jaka jest czteroptatkowa zastawka aortalna (QAV, qua-
dricuspid aortic valve), ktorej wystepowanie na podstawie badan echokardiograficznych i poSmiertnych ocenia sie

Rycina 1. Obraz echokardiografii przezprzetykowej (TEE, transesophageal echocardiography) dwuptatkowej zastawki aortalnej
z wada pierscienia aortalnego w zakresie odpowiadajacym anatomicznej pozycji ptatka bezwieficowego, powiktanej ostrym infek-
cyjnym zapaleniem wsierdzia (IZW) z degeneracja obu ptatkéw iwytworzeniem ropnia okotopierscieniowego, z istotng dysfunkcja
skurczowo-rozkurczowg (materiat wkasny)
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na ponizej 0,1% chorych. Czteroptatkowa zastawka aortalna wystepuje w siedmiu wariantach anatomicznych (typy
A-G), ktére wyrdzniono na podstawie réznej budowy i wielkosci jej ptatkow [4, 5]. Opisywang w pracy morfologie QAV
zaliczono do jednego z czeSciej wystepujacych wariantow tej wady — typu A, w ktdrym wszystkie ptatki sa jednakowej
wielkosci [5]. W tej formie ryzyko dysfunkcji zastawki wydaje sie najnizsze.

Autorzy podkreslajg wartoS¢ badania echokardiograficznego w rozpoznaniu tej wady serca. W tym badaniu ocenia
sie niedomykalno$é QAV, co moze by¢ podstawowym problemem klinicznym w tej wadzie, nasilajgcym sie z wiekiem
chorego. tagodna lub umiarkowana wymaga statej kontroli (jak w przypadku omawianej pacjentki), za$ istotna stanowi
wskazanie do leczenia operacyjnego (plastyka zastawki lub wszczepienie protezy) albo interwencyjnego, z przezskor-
nym lub hybrydowym wszczepieniem stentowanej rozprezalnej zastawki aortalnej (TAVI, transcatheter aortic valve
implantation) [6]. Autorzy stusznie podkreslili koniecznosS¢ wnikliwej oceny mogacego towarzyszy¢ omawianej wadzie
zastawkowej poszerzenia aorty wstepujacej, ktorego szczesliwie nie stwierdzono u opisywanej pacjentki.

W artykule zwrocono uwage na role badania angiografii tomografii komputerowej (angio-CT, angiography computed
tomography), ktére umozliwito potwierdzenie anatomicznego typu A wady zastawki aortalnej o morfologii QAV. Najbar-
dziej istotne dla dalszej terapii okazato sie w naszym przekonaniu wykluczenie przewezen tetnic wieficowych i ujaw-
nienie mostu mieSniowego nad gatezig miedzykomorowg przednia, co prawdopodobnie mogto by¢ gtéwng przyczyna
zgtaszanych dolegliwo$ci w postaci bolu w klatce piersiowe;.
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