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Abstract

A case of an asymptomatic 4-year-old girl with hemodynamically significant type Il atrial septal defect is described. The patient
underwent TEE in order to assess the eligibility for interventional device closure. Due to unfavorable anatomy and suspicion of the
sinus venous type of the defect the child was selected for surgical treatment. No abnormalities were detected during surgery but
a superfluous left atrial return of the venous blood during the cardiopulmonary bypass was noticed. The postoperative catheterisation
was performed to elucidate this finding since the intraoperative TEE was normal. An anomalous venous drainage from superior and
medial lobes of the right lung to the inferior vena cava was revealed. The ‘scimitar’ syndrome was diagnosed. Next, the patient
underwent a successful surgical correction of this abnormality. The study presents the epidemiology, symptomatology and treatment

modalities of the syndrome.
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Wstep

W dobie gwattownego rozwoju kardiologii interwen-
cyjnej nadal ok. 20% chorych z ubytkiem miedzyprzedsion-
kowym (ASD) wymaga leczenia operacyjnego [1]. Osta-
teczna decyzja o rodzaju leczenia jest podejmowana
na podstawie przezprzetykowego badania echokardiogra-
ficznego (TEE). Do operacji kwalifikowani sg chorzy z nie-
wystarczajacym rabkiem przegrody miedzyprzedsionko-
wej dookota ubytku [2]. Sa to najczesciej ubytki potozone
przy ujsciu zyt gtéwnych i w poblizu zastawek przedsion-
kowo-komorowych. Rozpoznanie ubytku typu sinus veno-
sus sugeruje jednoczesnie nieprawidtowe ujscie zyt ptuc-
nych [3]. Powszechnie przyjmuje sie, ze kardiochirurg
zaszywajacy ubytek sprawdza ujscia zyt ptucnych i jesli sa
nieprawidtowe, kieruje sptyw zyt ptucnych tata do lewego
przedsionka (LA). Czasami, cho¢ rzadko, mogg sie zdarzy¢
niespodzianki.
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Opis przypadku

Czteroletnia dziewczynka z masg ciata 12 kg, wzrostem
100 c¢m, z rozpoznanym istotnym hemodynamicznie ASD
z matym rabkiem przegrody miedzyprzedsionkowej od stro-
ny zyty gtéwnej gornej, na podstawie przezklatkowego ba-
dania echokardiograficznego (TTE) zostata zakwalifikowa-
na do wykonania badania TEE i ewentualnego rozwazenia
leczenia interwencyjnego zatyczka Amplatzer.

W badaniu klinicznym z odchylef od stanu prawidto-
wego stwierdzano nad zastawka ptucng sztywne rozdwo-
jenie Il tonu serca — szmer skurczowy 2/6 wg skali Levi-
ne’a oraz szmer rozkurczowy w polu zastawki tréjdzielnej
o nasileniu 2/4 wg skali Levine’a. Na podstawie RTG klat-
ki piersiowej podejrzewano wade 5. i 6. zebra po stronie
prawej. W badaniu TEE stwierdzono duzy ASD (15 mm),
istotnie poszerzony prawy przedsionek (RA) i prawg komo-
re, niewystarczajacy (2,7 mm) rgbek przegrody miedzy-
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przedsionkowej od tylnej sciany. Uwidoczniono sptyw z pra-
wych zyt ptucnych kierujacy sie nad ubytek. Dziewczynke
skierowano do leczenia operacyjnego.

W czasie zabiegu, wykonanego poprzez sternotomie
posrodkowa z wykorzystaniem minimalnego ciecia skor-
nego, nie uwidoczniono czesciowego nieprawidtowego
sptywu zyt ptucnych, a ASD zamknieto szwem bezposred-
nim. Podczas operacji stwierdzano jednak obfity naptyw
nieutlenowanej krwi zylnej do LA. Mimo wykonania na sa-
li operacyjnej srédoperacyjnego badania TE:., nie uwidocz-
niono zadnych nieprawidtowosci w budowie serca i tacza-
cych sie z nim naczyn.

Po operacji, w celu wyjasnienia watpliwosci, ktére poja-
wity sie w czasie zabiegu, wykonano cewnikowanie serca.
W znieczuleniu ogblnym naktuto zyte udowa prawa. Wpro-
wadzony do zyty gtéwnej dolnej (VCI) cewnik NIH przed wej-
Sciem do serca kierowat sie do kanatu po prawej stronie po-
za sylwetka serca. Wysycenie krwi tlenem w tym kanale
wynosito 98,2%. Podany do kanatu kontrast byt wyptukiwa-
ny przez krew sptywajaca z zyt ptucnych. W celu wykazania
anatomii tetnicy ptucnej ewentualnej przetoki wprowadzo-
no cewnik Berman do prawej, a nastepnie lewej gatezi tet-
nicy ptucnej. Cisnienie w tetnicy ptucnej byto prawidtowe
(34/20/26 mmHg). Anatomia gatezi tetnicy ptucnej byta pra-
widtowa. Nie stwierdzono przetoki ptucnej. Sptyw z lewych
2yt ptucnych byt prawidtowy. Z ptata ptucnego prawego gor-
nego i srodkowego kontrast sptywat zytg scimitar do VCI
w okolicy jej ujscia do RA. Natomiast z ptata dolnego pra-
wego zyta ptucna do LA (Rycina 1.). Zyty watrobowe byty
istotnie poszerzone. Wykonano aortografie, w ktérej nie
stwierdzono istotnych nieprawidtowosci naczyh oskrzelo-
wych. W badaniu TTE z projekcji podzebrowej takze uwi-
doczniono istotnie poszerzone zyty watrobowe oraz niepra-
widtowy naptyw krwi z kanatu uchodzacego w okolicy zyt
watrobowych (Rycina 2.). Po podsumowaniu catosci obrazu
dziewczynka zostata zakwalifikowana do ponownej opera-
cji, polegajacej na bezposrednim zespoleniu zyty scimitar
z LA. Zabieg wykonano poprzez minitorakotomie prawo-
stronng bez wykorzystania krazenia pozaustrojowego.

Dyskusja

Ubytek miedzyprzedsionkowy jest najprostsza wada
serca, w ktorej przy operacji konieczne jest krazenie poza-
ustrojowe. Zaszywa sie go szwem ciggtym lub tatg z osier-
dzia. W ubytkach typu sinus venosus nieprawidtowy sptyw
krwi z zyt ptucnych do RA kieruje sie tatg do LA [3]. Powszech-
nie uwaza sie, ze operujacy kardiochirurg moze ocenic ujscia
zyt ptucnych i dos¢ tatwo skierowac je tata do LA, jednak na-
lezy pamietac o rzadkiej, 1-3 na 100 tys. urodzen, postaci nie-
prawidtowego sptywu prawych zyt ptucnych lub jednej zyty
do VCI [4]. Kanat sptywu zyt w obrazie radiologicznym klatki
piersiowe] tworzy cief szabli tureckiej i dlatego zespdt ten
zostat nazwany przez Neilla w 1960 . scimitar syndrome [5].
Na jego petny obraz, oprécz nieprawidtowego sptywu, skta-
daja sie takze niedorozwdj prawego ptuca, prawej gatezi tet-

Rycina 1. Sptyw zakontrastowanej krwi z ptata gor-
nego i srodkowego ptuca prawego zyta scimitar
do zyty gtéwnej dolnej w okolicy ujécia prawego
przedsionka (obraz angiograficzny)

Rycina 2. Poszerzone zyty watrobowe oraz nieprawi-
dtowy naptyw krwi z zyty scimitar w okolicy zyt wa-
trobowych (obraz w przezklatkowym badaniu echo-
kardiograficznym)

nicy ptucnej, sekwestr ptuca prawego zaopatrywany osob-
no w krew przez naczynie tetnicze odchodzace od aorty [6].
Wadzie tej towarzysza i inne wady serca, tj. ASD, przetrwa-
ty przewod tetniczy, zwezenie ciesni aorty czy tez zespot
Fallota. Przegroda miedzyprzedsionkowa nierzadko jest
szczelna. Pierwsze objawy kliniczne — od znikomych (jedy-
nie szmer) do bardzo nasilonych — mogg sie pojawi¢ w rz-
nych okresach zycia w zaleznosci od ciezkosci wady
—od okresu noworodkowego do wieku dorostego. Niewydol-
nos¢ krazenia jest zwigzana z nadmiernym obciazeniem ob-
jetosciowym lewej komory. Ma to miejsce w wypadku obec-
nosci nieprawidtowego naczynia tetniczego odchodzacego
od aorty do segmentu ptuca. Inne objawy to niewydolnos¢
oddechowa, nawrotowe zapalenia ptuc, sinica. Nadcisnienie
ptucne i niewydolnos¢ krazenia rokuja Zle [7].
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U chorych z nasilonymi objawami rozpoznanie jest dos¢
proste, poniewaz sg oni zazwyczaj kierowani do cewniko-
wania serca. Objawy u naszego dziecka byty tagodniejsze.
Nie wystepowaty zapalenia ptuc, nie stwierdzano sinicy
ani zmniejszonego wysycenia krwi tlenem. Podejrzenie nie-
prawidtowego sptywu prawych zyt ptucnych do RA posta-
wione zostato przed operacja na podstawie TEE, jednak nie
wzielismy pod uwage rzadkiej postaci czeSciowego niepra-
widtowego sptywu prawych zyt ptucnych do VCI. Operuja-
cego kardiochirurga podczas krazenia pozaustrojowego za-
niepokoit obfity naptyw krwi do LA z Zzyty ptucnej.
Przypuszczalnie byta to nieutlenowana zylna krew syste-
mowa przedostajaca sie do zyty ptucnej dolnej prawej przez
potaczenia srodptucne i zyte scimitar z VCI.

Ze wzgledu na ktopoty z oceng zyt ptucnych podczas
zabiegu i podejrzenie przetoki do RA, wykonano cewniko-
wanie serca. Podczas cewnikowania serca nie stwierdzali-
smy ani niedorozwoju ptuca prawego, ani nieprawidtowo-
sci w anatomii prawej gatezi tetnicy ptucnej.

Istnieje kilka metod leczenia operacyjnego. Gtéwnym
celem jest skierowanie sptywu krwi z prawych zyt ptucnych
do LA. Mozliwe jest wytworzenie bezposredniego kanatu
od ujscia zyty scimitar przez ASD do LA [8] lub przeszcze-
pienie zyty scimitar do RA z wewnatrzprzedsionkowym ka-
natem kierujacym sptyw krwi przez ASD do LA [9]. Ponad-
to mozna rozdzieli¢ VCI na czes¢ przednia i tylna, kierujac
sptyw ptucny kanatem z osierdzia do LA [10], a takze bez-
posrednio potaczyc¢ zyte scimitar z LA [11]. Te ostatnig me-
tode zastosowano u przedstawianej dziewczynki.

Powiktaniem operacji moze by¢ zagiecie, zwezenie czy
tez zakrzepica wytworzonego kanatu. Czasami takze zyta
scimitar jest za bardzo oddalona od przedsionka i jej mo-
bilizacja jest utrudniona. Dlatego Lam i wsp. zapropono-
wali potaczenie tej zyty z lewym przedsionkiem za pomo-
ca protezy Gore-Tex [12].

W pismiennictwie opisany jest przypadek zamkniecia
zatyczka Amplatzer Duct Occluder zyty scimitar prowadza-
cej krew z dolnego ptata ptuca prawego do VCI [13]. Taka
metoda leczenia jest mozliwa tylko w wypadku obecnosci
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podwaéjnego sptywu krwi —do VCl i do LA. U naszej dziew-
czynki takie leczenie nie mogto zosta¢ zastosowane.
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