Dusznos¢ i kaszel jako ohjawy kardiologicznego
stanu zagrozenia zycia u nastolatka

Dyspnoe and cough as symptoms of cardiac life threatening condition
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Dzieci z zespotem Marfana lub zespotami marfanopodobnymi, prezentujg bardzo réznorodny obraz kliniczny, podlegajacy zmianom w czasie.
Prezentujemy przypadek, ktory dokumentuje diagnostyke znacznie poszerzonego cienia srodpiersia u nastolatka. Taki obraz wymaga zawsze roz-
nicowania z chorobami osierdzia (torbiel, guz, wysigk) oraz guzami zewnatrzsercowymi Srodpiersia tylnego i gérnego w aspekcie kardiologicznego

stanu zagrozenia zycia.
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Stowa kluczowe: poszerzony cien Srédpiersia, tetniak aorty, zespét Marfana

ABSTRACT

Children with Marfan syndrome present very varied clinical picture, which can change over time. We present a case report that documents the
diagnosis of widened mediastinum in a teenager. A widened mediastinum can be indicative of several pathologies of pericardium (cyst, tumor,
pericardial effusion) and tumors of posterior or superior mediastinum.

As a life-threatening events all these reasons have to be taken into consideration in emergency situation.
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WSTEP

Do objawdéw stanowiacych wskazanie do prze-
prowadzenia diagnostyki obrazowej §rodpier-
sia/klatki piersiowej zalicza si¢: dusznosc, ka-
szel, dysfagie, ostry zespot zyly gtéwnej gornej,
chrypke, objawy neurologiczne i zapalenie
dolnych drég oddechowych. Rozpoznanie
wstepne najczesciej ustalane jest na podstawie
stwierdzenia poszerzenia cienia §rddpiersia
na zdjeciach RTG.

Przedstawiony opis dokumentuje diagno-
styke znacznie poszerzonego cienia §rddpier-
sia. Taki obraz wymaga zawsze réznicowania
z chorobami osierdzia (torbiel, guz, wysi¢k)
oraz guzami zewnatrzsercowymi Srodpiersia
tylnego i gérnego w aspekcie kardiologiczne-
go stanu zagrozenia zycia [1-3].

OPIS PRZYPADKU

Pacjent 17-letni z gorsza tolerancja wysitku
fizycznego od kilku lat w wywiadzie, a od
okoto szes$ciu miesigcy duszno$¢ wysitkowa
i spoczynkowa, nasilajaca si¢ gtéwnie w po-
zycji lezacej oraz sporadycznie wystepujace
incydenty bélu w klatce piersiowej o cha-

rakterze klujacym, zwigzane gtéwnie z na-
gla zmiana pozycji ciata. Ponadto od dwdch
tygodni wystepowal meczacy suchy kaszel
oraz istotne pogorszenie tolerancji wysitku,
obecnie NYHA III (New York Heart Associa-
tion). W wykonanym ambulatoryjnie badaniu
radiologicznym klatki piersiowej stwierdzo-
no poszerzenie cienia §rodpiersia, gtdéwnie
po stronie prawej, bez zmian ogniskowych
w ptucach i z prawidtowa sylwetka serca. Do-
datkowo w badaniach laboratoryjnych stwier-
dzono niedokrwisto$¢ z powodu niedoboru
zelaza (mikrocytarna/niedoborowa), mimo
wielomiesigcznej suplementacji preparatem
zelaza w dawkach terapeutycznych. Z tego
powodu pacjent zostat skierowany na kon-
sultacje onkologiczng.

Przy przyjeciu do kliniki w badaniu przed-
miotowym stwierdzono typowe cechy feno-
typowe zespotu Marfana (wzrost 191 cm: >
97 pc; waga 65 kg: 25-50 pc; szczupta sylwetka
z cechami niedoboru masy ciata BMI (body
mass index) 17: 3 pc; nadmierna wiotko$¢ sta-
wow, skolioza kregostupa, lejkowata klatka
piersiowa), ponadto z odchylefi w badaniu
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przedmiotowym unoszace uderzenie koniusz-
kowe, przyspieszona, ale miarowa akcje ser-
ca okoto 115/min i cichy szmer rozkurczowy
2/6 w skali Levine’a. W wykonanym badaniu
echokardiograficznym stwierdzono poszerze-
nie opuszki aorty z t¢tniakiem aorty wstepuja-
cej o Srednicy 54 mm (norma: 22,4 + 3,8), bez
echokardiograficznych cech rozwarstwienia
oraz tagodna niedomykalno$¢ zastawki aor-
talnej [4]. W celu kwalifikacji do leczenia
operacyjnego wykonano badanie angio-TK
aorty piersiowej. Badanie to wykazato wrze-
cionowate poszerzenie czg$ci wstepujace;j
aorty piersiowej (51 x 52 cm) i pnia ramien-
no-glowowego w miejscu odejscia od aorty
okoto 26 mm bez radiologicznych cech roz-
warstwienia.

Na podstawie wywiadu, badania przed-
miotowego, wykonanych badan dodatko-
wych i po konsultacji genetyka klinicznego,
potwierdzajacej zespdt Marfana, chlopiec
zostal zakwalifikowany do zabiegu wymiany
aorty wstepujacej, potowy tuku aorty i pnia
ramienno-glowowego z uzyciem protezy na-
czyniowej w trybie przyspieszonym.

DYSKUSJA
Tetniak aorty to poszerzenie §wiatta aorty
przekraczajace o 50% gdrna granice prawi-
dtowego wymiaru (lub srednicg sagsiadujacego
nieposzerzonego odcinka) aorty [3, 5].

Pierwszy kompletny opis rozwarstwienia
tetniaka aorty piersiowej u dziecka pochodzi
z 1981 roku [2] jest to opis autopsyjny.

Rozwarstwienie aorty u mtodej osoby,
nastolatka, moze wystapi¢ bez zadnych czyn-
nikéw predysponujacych lub w przebiegu
wad wrodzonych serca czy choréb tkanki
tacznej uwarunkowanych genetycznie, to
jest: zespot Marfana, zesp6t Ehlersa-Dan-
losa, zesp6t Loeys-Dietza i innych rzadkich
choréb uwarunkowanych genetycznie. Takze
rodzinne wystgpowanie tetniakOw aorty jest
dobrze udokumentowane. Krewni pierwsze-
go stopnia osoby z tetniakiem aorty maja
10-12-krotnie wyzsze ryzyko rozwoju tetnia-
ka aorty [3].

Do istotnych probleméw klinicznych
zwigzanych z wystepowaniem t¢tniaka aorty
piersiowej naleza: ucisk na otaczajace tkanki
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(z towarzyszacym bélem, dusznoScia, dysfagia
lub kaszlem), peknigcie lub rozwarstwienie
i formowanie si¢ w obrgbie tetniaka skrze-
plin bedacych przyczyna zatoréw. Wigkszosé
tetniakdw jest jednak bezobjawowa. Rokowa-
nie w przypadku nieleczonych tetniakdw aorty
piersiowej jest zte, 3-letnie przezycie wynosi
okoto 25% [3]. Czynnikami pogarszajacymi
rokowanie sa: ple¢ zefiska, §rednica tetniaka
przekraczajaca 6 cm, nadciS$nienie tgtnicze,
zwlaszcza rozkurczowe, towarzyszaca choro-
ba tetnic wieicowych i/lub mézgowych oraz
pourazowe pochodzenie tetniaka. Ze wzgledu
na zte rokowanie, u os6b bez przeciwwskazan
zaleca si¢ leczenie operacyjne.

Tetniaki aorty maja tendencj¢ do stalej eks-
pansjiipowiekszania si¢, moga pekacé do jamy
optucnowej, osierdzia lub §rddpiersia. Ryzyko
peknigcia tetniaka wzrasta wraz z jego §rednica
i wynosi okoto 28% rocznie w przypadku tet-
niakéw o §rednicy ponad 6 cm [1, 7, 8].

W przypadku opisywanego chorego bada-
niem rozstrzygajacym bylta tomografia kom-
puterowa z podaniem kontrastu, natomiast
wymiary tetniaka monitorowano za pomoca
badania echokardiograficznego [9].

W ostatnich latach rozwijaja si¢ tech-
niki wewnatrznaczyniowych operacji aorty
(EVAR, endovascular aortic repair), pole-
gajace na implantacji stent-graftu w miejsce
chorego odcinka aorty. Nie dysponujemy jed-
nak do dzisiaj proteza, ktéra mozna by za-
opatrywa¢ metodami wewnatrznaczyniowymi
tetniaki i rozwarstwienia aorty wstepujace;j.
Blisko$¢ ujs¢ wieficowych, spoidet zastawki
aortalnej powoduje, ze poczatkowy odcinek
tetnicy gtéwnej nie jest dobrym miejscem za-
kotwiczania si¢ stentu. Dodatkowo w zespole
Marfana wystgpuje poszerzony pierScien za-
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stawki aortalnej — czgsto jest to przyczyna
niedomykalno$ci tej zastawki. Wade te mozna
skorygowac chirurgicznie (naprawa sposobem
Yacouba lub wymiana zastawkiwraz z opera-
cja tetniaka) [10].
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