Chorzy trudni typowi/Case report

Zlozona wada wrodzona serca powiklana zapaleniem
wsierdzia u dorostego. TrudnoSci diagnostyczne

Complex congenital heart disease in adult complicated by endocarditis. Diagnostic difficulties
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Abstract

We describe a case of a 45-year-old man admitted with symptoms of infective endocarditis on tricuspid valve. At this time complex
congenital heart disease was first time diagnosed. Differential diagnosis between tetralogy of Fallot and double-chambered right ventricle
is discussed. At surgical exploration tetralogy of Fallot was confirmed. The patient underwent successful total surgical correction.
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Tetralogia Fallota jest najczesciej wystepujaca sinicza
wada wrodzong serca u dzieci (75% po 2. roku zycia) i sta-
nowi ok. 10% wszystkich wrodzonych wad serca [1, 2]. Kla-
sycznie na wade sktada sie podaortalny ubytek miedzyko-
morowy, przesuniecie aorty nad ubytek w pozycje ,,jezdzca”
nad przegroda, zwezenie drogi odptywu z prawej komory
(RV) i wynikajacy z tego przerost RV. Zwezenie drogi odpty-
wu z RV najczedciej dotyczy stozka (nieprawidtowy rozwdj
przegrody stozka w zyciu ptodowym jest przyczyna tej wa-
dy). Nierzadko zwezenie dotyczy takze zastawki tetnicy
ptucnej, a niekiedy wspdtistnieje z hipoplazja pnia tetnicy
ptucnej. Gdy dodatkowo obecny jest ubytek w przegrodzie
miedzyprzedsionkowej, wéwczas méwimy o pentalogii Fal-
lota. Wada wymaga operacji w wieku dzieciecym. Bardzo
rzadko, przy zréwnowazonym przecieku przez ubytek i ta-
godnym zwezeniu drogi odptywu z RV chronigcym naczy-
nia ptucne, chorzy dozywaja wieku dorostego [3, 4].

Opis przypadku

Mezczyzna 45-letni, z wystuchiwanym od urodzenia
szmerem nad sercem (nie byt diagnozowany) zostat przy-
jety na Oddziat Kardiologiczny z powodu utrzymujacych sie

Kardiol Pol 2008; 66: 426-429

od 4 tygodni stanéw podgoraczkowych, nocnych potéw,
ostabienia oraz znacznego uposledzenia tolerancji wysit-
ku wystepujacego od ok. 3 mies. Przy przyjeciu byt osta-
biony, cisnienie tetnicze 100/60 mmHg, ostuchowo gtosny
(4/6 w skali Levine’a), szorstki, holosystoliczny szmer skur-
czowy styszalny nad catym sercem, najgtosniejszy w punk-
cie Erba. W EKG tachykardia zatokowa 90/min, cechy po-
wiekszenia prawego przedsionka (RA), dekstrogram,
zaburzenia przewodnictwa srodkomorowego w zakresie
prawej odnogi peczka Hisa. W RTG klatki piersiowej stwier-
dzono uwypuklenie pnia tetnicy ptucnej oraz cechy zwiek-
szonego przeptywu ptucnego. W badaniu echokardiogra-
ficznym (patrz opis ponizej) zarejestrowano dodatkowe,
ruchome echo przy ptatku zastawki tréjdzielnej (Rycina 1.).
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono podwyzszenie
parametréw stanu zapalnego (leukocytoza, biatko C-reak-
tywne), w posiewie krwi wyhodowano Enterococcus feca-
lis. Na podstawie catoksztattu obrazu klinicznego i wyni-
kéw badan dodatkowych rozpoznano infekcyjne zapalenie
wsierdzia (IZW) i rozpoczeto leczenie zgodnie z antybio-
gramem i aktualnymi standardami [5]. Z uwagi na cechy
wstrzasu po wankomycynie zastosowano gentamycyne
i ceftriakson i uzyskano ustgpienie stanéw podgoraczko-
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Rycina 1. A. Badanie przezklatkowe, projekcja przymostkowa, 0s krétka: ubytek w btoniastej czesci przegrody
miedzykomorowej (strzatka). Jest on umiejscowiony bardzo wysoko, tuz pod ptatkiem wieficowym prawym zastawki
aortalnej. W drodze wyrzutu prawej komory dodatkowe, intensywnie wysycone echo, powodujace istotne zawezenie
odptywu (dwie strzatki). B. Ujecie podmostkowe. Doskonale widoczne kuliste echo ,,wciskajace sie” do stozka tetnicy
ptucnej (strzatka). Tetnica ptucna widoczna na catym przebiegu az do rozwidlenia. Ubytek miedzykomorowy
zaznaczony gwiazdka
RV — prawa komora, RA — prawy przedsionek, LA — lewy przedsionek, Ao — aorta, PA — tetnica ptucna

wych, poprawe tolerancji wysitku oraz normalizacje para-
metréw stanu zapalnego.

W badaniu echokardiograficznym uzyskano nastepu-
jace wyniki: lewa komora o prawidtowej wielkosci i funk-
cji, z cechami éredniego stopnia przerostu przegrody
(1,5 cm); ubytek w btoniastej czesci przegrody miedzyko-
morowej o Srednicy 1,1 cm, zlokalizowany wysoko, tuz
pod zastawka aortalng, w rzucie prawego ptatka wiefco-
wego; maksymalny skurczowy gradient cisnief przez uby-
tek w badaniu doplerowskim metoda fali ciggtej wynosit
37 mmHg. Przeptyw przez ubytek byt dwukierunkowy, co
szczegblnie dobrze uwidoczniono w badaniu przezprzety-
kowym (TEE): w skurczu lewo-prawy, w rozkurczu prawo-
-lewy. Aorta wstepujgca poszerzona (5,1 cm) w typowym
potozeniu ,,jezdZzca” nad ubytkiem, co najlepiej uwidocz-
niono w badaniu TEE. Prawa komora powiekszona (wy-
miar rozkurczowy 3,1 cm), o wybitnie przerostej $cianie
(1,3 cm), o prawidtowej kurczliwosci. W $wietle RV obec-
ne dodatkowe, kuliste, ruchome echo (wegetacja?) o Sred-
nicy ok. 1,1 cm, przemieszczajace sie w skurczu do pod-
stawy wydtuzonego, waskiego, przerostego stozka tetnicy
ptucnej (4 cm do poziomu zastawki tetnicy ptucnej), co po-
wodowato w tym miejscu istotne zwezenie z gradientem
maksymalnym 77 mmHg, srednim 47 mmHg. Zastawka
tetnicy ptucnej prawidtowa, tetnica ptucna o srednicy
1,7 cm. Drozny otwor owalny z nieistotnym hemodynamicz-
nie przeciekiem lewo-prawym.

Opisywany obraz r6znicowano pomiedzy pentalogia
Fallota a dwujamowa RV ze wspétistniejacym ubytkiem
miedzykomorowym oraz droznym otworem owalnym.
Ostatecznie rozpoznano zesp6t fallotopodobny.

Chory zostat zakwalifikowany do leczenia operacyjne-
g0 po sanacji ognisk zapalnych, a w szczegblnosci po usu-

nieciu ropnej torbieli z prawej zatoki szczekowej. Wykona-
no takze badanie hemodynamiczne, ktére potwierdzito
przeciek na poziomie przedsionkdw i komor, aorte w pozy-
cji ,jezdzca” nad ubytkiem (Ryciny 2. i 3.). Nie uwidocznio-
no natomiast kulistego echa obturujacego droge wyptywu
z RV. Anatomia tetnic wieficowych byta prawidtowa.

Opis operacji

Operacje wykonano w umiarkowanej hipotermii 32°C.
Krazenie pozaustrojowe podtaczono do aorty i obu zyt
czczych, vent — do lewego przedsionka. Serce zatrzymano
zimna krwista kardiopleging podang do opuszki aorty.
Otwarto RA, uwidoczniono i zaszyto dwa mate ubytki
w okolicy otworu owalnego. Otwarto RV. Usunieto zmie-
niony zapalnie i czesciowo zwapniaty konglomerat wydtu-
zonych nici Sciegnistych zastawki tréjdzielnej balotujacych
w formie koszyczka o Srednicy 1,5 cm, ktéry mégt w skur-
czu przemieszczac sie do drogi wyptywu RV. Na brzegi
ubytku podaortalnego zatozono szwy ,U” na podktadkach
od strony RV i RA, ponad aortg, tak aby pozostawic ja po le-
wej stronie. Do zamkniecia ubytku zastosowano tate da-
kronowg o Srednicy 2,5 cm. Ze wzgledu na istotny gradient
w drodze wyrzutu z RV nacieto belke miesniowa przegra-
dzajaca komore oraz poszerzono komore osetkowata ta-
tg z dakronu 2 x 5 cm.

Zakonczono krazenie pozaustrojowe. Srédoperacyj-
na kontrola echokardiograficzna wykazata prawidtowe funk-
cjonowanie zastawek i szczelnos¢ ubytkéw. Przebieg po-
operacyjny byt niepowiktany. W kontrolnym badaniu
echokardiograficznym po operacji stwierdzono szczelnos¢
obu tat po zamknieciu ubytkéw i niewielki gradient w dro-
dze odptywu z RV (maksymalny 14 mmHg, Sredni 5 mmHg).
Mezczyzne w dobrym stanie ogélnym wypisano do domu.
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Rycina 2. Wentrykulografia prawostronna (RAO):
waski, wydtuzony stozek tetnicy ptucnej. Utrudnio-
ny przeptyw do tetnicy ptucnej z powodu przero-
Snietej belki miesniowej

Dyskusja

Prezentowany przez nas przypadek uwazamy za inte-
resujacy z dwéch powoddw: péZnego rozpoznania wrodzo-
nej siniczej wady serca oraz trudnosci diagnostycznych,
ktére zostaty rozstrzygniete dopiero na stole operacyjnym.

Wspbtczesdnie sinicze wady serca sg rozpoznawane za-
zwyczaj juz w okresie niemowlecym, a niekiedy nawet pto-
dowym. Nasz pacjent, gdyby nie objawy IZW, by¢ moze
jeszcze przez kilka lat nie bytby Swiadomy choroby serca.
Objawy kliniczne i hemodynamiczne tetralogii Fallota za-
lezg bowiem od stopnia zwezenia drogi odptywu z RV. Naj-
bardziej klasyczna i najczesciej wystepujaca postac to cia-
sne zwezenie drogi odptywu z RV (stozka) wspétistniejace
u 25% chorych z zastawkowym zwezeniem tetnicy ptuc-
nej oraz duzy ubytek w przegrodzie miedzykomorowej. Po-
woduje to istotny przeciek prawo-lewy, a zatem klinicznie
trudna do przeoczenia sinice. Wiekszos¢ dzieci z ta wada
ma sinice od urodzenia lub manifestuje j3 w pierwszym
roku zycia. Anatomia tej wady jest tak réznorodna, ze
w opinii kardiochirurgdéw nie ma dwoch takich samych serc
[6]. Nasz chory prezentowat obraz tzw. ,,rézowego” Fallo-
ta, gdzie zwezenie drogi odptywu z RV musiato by¢ w dzie-
cinstwie tagodne, narastato z biegiem lat, przy prawidto-
wej anatomii zastawki i tetnicy ptucnej, a maty, zaporowy
ubytek miedzykomorowy ograniczat przeciek prawo-lewy.
Brak ewidentnej sinicy oraz uposledzenia wydolnosci fi-
zycznej spowodowat przeoczenie wady w dziecifistwie.

Trudnosci diagnostyczne dotyczyty zaréwno rozpozna-
nia rodzaju wady wrodzonej, jak i oceny ruchomego two-
ru w drodze wyrzutu z RV. R6znicowanie pomiedzy penta-
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Rycina 3. Wentrykulografia lewostronna, projekcja
skosna lewa (LAO). Widoczny ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej oraz poszerzona aorta typu ,jez-
dziec” nad ubytkiem

logia Fallota a dwujamowa RV z towarzyszacymi ubytka-
mi w przegrodzie miedzykomorowej i miedzyprzedsionko-
wej byto trudne. Za pierwszym rozpoznaniem przemawia-
ta lokalizacja ubytku miedzykomorowego oraz pozycja
poszerzonej aorty nad ubytkiem. Drugie rozpoznanie moz-
na byto uzasadnic¢ lokalizacja i charakterem zwezenia pod-
zastawkowego. Jesli z zatozenia za zwezenie podzastaw-
kowe uwaza sie zmiane do 1 cm ponizej pierscienia
zastawkowego, a w tym przypadku byty to 4 cm, nalezy
bra¢ pod uwage dwujamowa RV. Nisko zlokalizowane zwe-
zenie i wydtuzony stozek tetnicy ptucnej tworzyt w tym
miejscu funkcjonalnie drugg jame RV.

Dwujamowa RV zostata opisana po raz pierwszy w 1858 r.
przez Peacocka [7]. Jej zasadniczym elementem jest niepra-
widtowo przebiegajaca belka miesniowa, dzielgca RV na nisko-
cisnieniowa czes¢ naptywowa i wysokocisnieniowa odptywo-
wa. Uwazana jest za wade ,,nabytg” rozwijajaca sie dopiero
po urodzeniu, postepujacg z uptywem czasu [8]. W 80% ko-
jarzy sie ona z matym okotobtoniastym ubytkiem miedzyko-
morowym. Opisywano takze wspdtwystepowanie ubytku
miedzyprzedsionkowego, tetralogii Fallota oraz dwuujscio-
wej RV [8]. Rozpoznanie bywa trudne, wymaga potwierdze-
nia hemodynamicznego, czasem weryfikacja odbywa sie do-
piero na stole operacyjnym [7]. Co do ruchomego tworu w RV,
bedacego zrodtem gradientu, echokardiografisci poczatko-
wo uwazali go za wegetacje. W trakcie kolejnych rejestracji,
w tym badania TEE, stwierdzono, Ze jest on zwigzany z apa-
ratem pozdzastawkowym zastawki tréjdzielnej. Mimo du-
zych rozmiaréw (ok. 1 cm) w wentrykulografii RV nie zostat
on uwidoczniony. Na stole operacyjnym okazato sie, Ze byt
to zmieniony zapalnie konglomerat nici Sciegnistych.
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Wskazania do korekty kardiochirurgicznej wady
u 45-letniego mezczyzny byty bezsporne. Historia natural-
na tetralogii Fallota jest niekorzystna: ponad 40% dzieci
umiera przed ukoficzeniem 1. roku zycia, 50% — ok. 3. roku
zycia, @ 25% — do 10. roku zycia. W przebiegu naturalnym
choroby zwezenie drogi odptywu RV narasta z wiekiem, po-
wodujac zmiany w budowie i dysfunkcje RV. Klinicznie
postep choroby objawia sie czestszymi i dtuzej trwajacymi
napadami hipoksemicznymi, niekiedy bedacymi przyczy-
na zgonu. Do najczestszych powiktah tego zespotu nalezy
IZW, co miato miejsce w opisywanym przypadku, ropief
mozgu (szczegblnie po zespoleniach paliatywnych), a tak-
ze obturacyjna choroba ptuc.

Leczenie operacyjne tetralogii Fallota zazwyczaj odbywa
sie w dziecifistwie i polega na catkowitej korekcji wady. Ope-
racje paliatywne, ktérych zadaniem jest zwiekszenie prze-
ptywu ptucnego, polegaja na wytworzeniu potaczeh pomie-
dzy: tetnicg podobojczykowa a tetnicg ptucna (operacja
Blalock-Taussig), aorta wstepujaca a prawa tetnica ptucna
(operacja Watterstona), aortg zstepujaca a lewa tetnicg ptuc-
na (operacja Pottsa). Wskazania do operacji paliatywnej sa
rzadkie, obejmuja skrajna hipoplazje/atrezje tetnicy ptucnej
lub drogi odptywu z RV oraz anomalie tetnic wiericowych [1].

W omawianym przypadku byta mozliwa catkowita ko-
rekta wady. Operacja, jakkolwiek ztoZzona, daje korzystne
efekty w wieloletniej obserwacji i u dorostych nie jest obar-
czona duzym ryzykiem okotooperacyjnym [9]. Korekta nie
stwarzata wiekszych trudnosci technicznych, nie byto bo-
wiem potrzeby rekonstrukcji zastawki ptucnej i trjdzielne;j.

Podsumowujac, mimo wysoko rozwinietych technik ob-
razowych, wciaz jest miejsce dla rozpoznah srodoperacyj-

nych. W omawianym przypadku badanie echokardiogra-
ficzne wykazato sie nadmierna czutoscia, potencjalizujac
echo nici sciegnistych jako lity twor, zas w badaniu angio-
graficznym kontrast, omywajac koszyczek nici sciegnistych,
nie wykazat w ogble istnienia takiego tworu.
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