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plucnej u skapoobjawowego chorego z tetralogia Fallota
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Wstep

Tetralogia Fallota (TF) jest najczestsza (10%) wrodzo-
ng siniczg wada serca [1]. W poréwnaniu z innymi wada-
mi sinicznymi TF jest najczestsza anomalia, w przebiegu
ktérej czes¢ chorych dozywa wieku dorostego bez korek-
cji chirurgicznej. Ze wzgledu na stopien i rodzaj zwezenia
drogi odptywu prawej komory (ang. right ventricular out-
flow track, RVOT) wyrdznia sie 6 typow TF [2].

Przedstawiamy przypadek chorego z TF z nietypowym
obrazem tetniaka tetnicy ptucnej i istotnej niedomykalnosci
zastawki ptucnej wykraczajacym poza przyjeta klasyfikacje,
nasladujacy zespot braku zastawki ptucnej (ang. absent pul-
monary valve syndrome, APVS) z ciasnym zwezeniem.
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Opis przypadku

Chtopiec w wieku 15 lat, brat chorej z TF (typu 6), zo-
stat skierowany do Poradni Wad Wrodzonych Serca IK
z powodu podejrzenia ubytku w przegrodzie miedzyko-
morowe] (ang. ventricular septal defect, VSD). Od urodze-
nia stwierdzano szmer skurczowy nad sercem, lecz z po-
wodow pozalekarskich nie wykonano petnej diagnostyki.
Przy dos¢ dobrym rozwoju fizycznym jedyna dolegliwo-
Scig byto tagodne ograniczenie wydolnosci wysitkowe;.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono mruk skurczowy
w okolicy przedsercowej, gtosny szmer skurczowy i roz-
kurczowy nad tetnica ptucna. Nie obserwowano wyraznej
sinicy. W badaniu krwi obecne byty cechy nieznacznej ery-
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Rycina 1. A. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej. Ubytek przegrody miedzykomorowej (VSD) (strzatka), przesuniecie
poszerzonej opuszki aorty nad VSD, przemieszczenie przegrody stozka (infundibulum septum) na prawo (2 strzatki).
B. Projekcja przymostkowa w osi krétkiej w modyfikacji na droge odptywu prawej komory. Zwezenie na poziomie

zastawki tetnicy ptucnej (strzatka) i podzastawkowe na poziomie infundibulum septum (2 strzatki)
LV —lewa komora, LA — lewy przedsionek, RV — prawa komora, PA — tetnica ptucna
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(strzatka),
tetniakowato poszerzona tetnica ptucna i jej gatezie. B. Badanie doplerem fali ciggtej w drodze odptywu prawe;j
komory. Zarys fali zwrotnej ptucnej (strzatka), maksymalny gradient zastawkowy ok. 140 mmHg (2 strzatki),

komponenta gradientu podzastawkowego ok. 25 mmHg (4 strzatki)
RV — prawa komora, Ao — aorta, PA — tetnica ptucha
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Rycina 3. Projekcja przymostkowa w osi krétkiej w modyfikacji na droge odptywu prawej komory, rejestracja
metoda doplera znakowanego kolorem. A. Turbulentny przeptyw w zwezonej drodze odptywu prawej komory

w czasie skurczu (strzatka). B. Duza fala zwrotna ptucna w fazie rozkurczu (strzatka)
LV — lewa komora, RV — prawa komora, PA — tetnica ptucna
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Rycina 4. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej. Rejestracja przeptywéw metoda doplera znakowanego kolorem.
A. Skurcz — widoczny przeptyw lewo-prawy przez VSD (strzatka). B. Rozkurcz — przeciek prawo-lewy przez VSD
LV —lewa komora, RV — prawa komora, Ao — aorta, LA — lewy przedsionek, PA — tetnica ptucna, VSD — ubytek w przegrodzie miedzykomorowej
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trocytozy: hematokryt 52%, hemoglobina 16 g/dl|, erytro-
cyty 5,4 min/ul.

Opis badania echokardiograficznego

Echokardiograficzne badanie przezklatkowe (TTE) uwi-
docznito typowe cechy TF [3] (Rycina 1.):

» duzy niejednoosiowy, okotobtoniasty (typu malalignment)
VSD,

« dekstropozycje — przemieszczenie aorty nad VSD,

e zwezenie RVOT podzastawkowe i zastawkowe,

e przerost miesnia RV.

W projekcji przymostkowej w osi dtugiej (Rycina 1A)
zwracato uwage szerokie naczynie potozone do tytu od aor-
ty. Projekcja przymostkowa naczyniowa (Rycina 2A) wyka-
zata bardzo istotne, tetniakowate poszerzenie tetnicy ptuc-
nej i jej gatezi, hipoplazje pierscienia pnia ptucnego oraz
dysplastyczne zwyrodnienie ptatkéw zastawki ptucnej. Ma-
sywnie przerosnieta przegroda stozka, przesunieta na pra-
wo i do przodu, powodowata zwezenie podzastawkowe
(Rycina 1B). Rejestracja metoda doplera znakowanego ko-
lorem i fali ciggtej potwierdzita istotne dwupoziomowe
zwezenie w drodze odptywu RV i duza niedomykalnos¢
dysplastycznej zastawki ptucnej (Ryciny 2A i 3.).

Doktadna analiza przeptywéw w fazach cyklu serca
uwidocznita dominujacy przeptyw lewo-prawy przez VSD
w skurczu i odwrécenie przecieku na prawo-lewy w cza-
sie rozkurczu (Rycina 4.).

Dyskusja

Tetralogia Fallota, w ktérej wystepuja cztery klasyczne
sktadowe (VSD, dekstropozycja aorty, zwezenie RVOT i prze-
rost miesnia RV), charakteryzuje sie duza ré6znorodnoscia
anatomiczna [4]. W zaleznosci od stopnia zaburzen rozwo-
ju RVOT, Kirklin i Barratt-Boyes wprowadzili podziat TF na 6
typoéw [2]. W tych klasycznych postaciach TF pien ptucny
jest zazwyczaj zwezony lub hipoplastyczny, rzadko prawi-
dtowy, jak w typie 1, natomiast nie wystepuje jego posze-
rzenie. W przedstawionym przypadku zmiany anatomiczne
najbardziej zblizone sg do TF typu 5 (dominujace zwezenie
zastawkowe, czesto z hipoplazja pierscienia i pnia tetnicy
ptucnej, z zazwyczaj tagodnym zwezeniem stozka). U oma-
wianego chorego, podobnie jak w TF typu 5, najistotniejsze
zwezenie RVOT byto zlokalizowane na poziomie hipopla-
stycznego pierscienia ptucnego (z maksymalnym gradien-
tem skurczowym 140 mmHg), natomiast morfologicznie ma-
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sywny przerost przegrody stozka powodowat jedynie tagod-
ne zwezenie podzastawkowe (z maksymalnym gradientem
skurczowym ok. 25 mmHg). Istotng réznica byto jednak tet-
niakowate poszerzenie tetnicy ptucnej i jej gatezi. Dyspla-
styczna budowa zastawki pnia ptucnego byta réwniez przy-
czyna duzej niedomykalnosci ptucnej. Obie te cechy sa
charakterystyczne dla szczegélnej (nieuwzglednianej w przy-
toczonej klasyfikacji) postaci TF z APVS [5]. Wada ta charak-
teryzuje sie catkowitym brakiem zastawki ptucnej lub jedy-
nie obecnoscia szczatkowych ptatkéw i pozostatymi
elementami TF

W opisywanym przypadku ptatki zastawki sa dos¢ du-
Ze, dysplastyczne, co utrudnia jednoznaczne okreslenie ty-
pu TF wytacznie na podstawie badania TTE. Warto sie za-
stanowic¢ nad faktem nieznacznie nasilonej erytrocytozy
i braku spoczynkowej sinicy u opisywanego chorego.
W zr6znicowanej grupie chorych z TF wyodrebnia sie po-
sta¢ tak zwanej ,,r6zowej tetralogii Fallota”, w ktérej sini-
ca nie wystepuje w ogble lub jedynie w czasie wysitku [5].
Zalezy to od relacji anatomicznych miedzy VSD i zweze-
niem RVOT oraz stopnia zaburzen hemodynamicznych
(cisnienia i oporu w tozysku ptucnym i systemowym).
U omawianego chorego morfologia wady i nasilenie zabu-
rzef czynnosciowych powodowaty dominujacy przeciek le-
wo-prawy przez VSD w czasie skurczu i jego odwrdcenie
jedynie w czasie rozkurczu (Rycina 4.).

Badanie TTE byto wystarczajace dla postawienia wta-
Sciwego rozpoznania i ustalenia postepowania z chorym.
Przed okresleniem szczegdtowego zakresu zabiegu chirur-
gicznego wskazane moze by¢ w takich przypadkach po-
szerzenie diagnostyki o badanie przezprzetykowe lub in-
ne metody obrazowe.
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