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Wstep

Zesp6t Eisenmengera jest naczyniowa chorobg ptucna
(ang. pulmonary vascular obstructive disease, PVOD) z wy-
sokim, nieodwracalnym naczyniowym oporem ptucnym po-
wodujacym dwukierunkowy lub odwrécony (prawo-lewy)
przeciek na poziomie serca lub pni tetniczych. W wypadku
prostszych wad, jak ubytek przegrody miedzyprzedsionko-
wej lub przetrwaty przewéd tetniczy, wysoki opér ptucny
moze sie rozwijaé stopniowo, natomiast w ubytku przegro-
dy miedzykomorowej i wadach ztozonych z ubytkiem mie-
dzykomorowym — stwierdzany jest juz w okresie niemow-
lecym [1]. Ponizej przedstawiamy opis chorego na PVOD
zwigzang z dwoma ubytkami przegrody miedzykomorowej
i odejsciem obydwu tetnic z prawej komory (ang. double
outlet right ventricle, DORV), z wrodzona nieprawidtowa mor-
fologia zastawki mitralnej i niedomykalnoscia zastawki troj-
dzielnej w mechanizmie zerwania nici. Badanie echokardio-
graficzne przezklatkowe (TTE) doktadnie zobrazowato
wszystkie elementy tej ztozonej wady i pozwolito oceni¢ wy-
sokos¢ nadcisnienia ptucnego.

Opis przypadku

Chory to 27-letni mezczyzna ze ztozong wadg serca i nad-
cisnieniem ptucnym. W dziecifistwie wykluczono u niego le-
czenie operacyjne na podstawie cewnikowania serca w 4.
roku zycia. Obecnie w badaniu przedmiotowym stwierdza
sie sinice, palce pateczkowate, paznokcie zegarkowe, garb
sercowy, szmer skurczowy 3/6. Od wczesnego niemowlec-
twa stwierdzano erytrocytoze (obecnie E 6,6 mln/pl, hemo-
globina 21 g/dl, hematokryt 63%). W wieku 18 lat chory byt
wstepnie kwalifikowany do przeszczepu ptuc i serca. Nie sto-
sowano u niego krwioupustow, leczenia przeciwkrzepliwe-
go ani antyagregacyjnego. W 23. roku zycia, po infekcji gor-
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nych drég oddechowych wystapito pogorszenie stanu ogol-
nego, pogorszenie stanu hemodynamicznego i utrwalenie
migotania przedsionkow (AF) z szybka czynnoscig komor.
Zwolnienie czynnosci serca uzyskano za pomoca amiodaro-
nu i digoksyny. Terapia amiodaronem byta powiktana nie-
doczynnoscig tarczycy. W ciggu ostatniego roku chory byt
trzykrotnie hospitalizowany z powodu zaostrzenia objawéw
niewydolnosci serca. Obecnie pozostaje pod opieka Porad-
ni Wad Wrodzonych, w dos¢ stabilnym stanie hemodyna-
micznym (Il klasa czynnosciowa wg NYHA) z niewielkim na-
sileniem zaburzen hematologicznych (wg kwestionariusza
Perloffa). Nie podjeto dotychczas ostatecznej decyzji o prze-
szczepie ptuc i serca.

Opis przezklatkowego badania
echokardiograficznego

Badanie TTE uwidocznito prawidtowe potozenie trzewi
(situs solitus), prawidtowe sptywy zylne i potaczenia przed-
sionkowo-komorowe. W zmodyfikowanej projekcji na dro-
ge odptywu RV widoczne byto odejécie obydwu tetnic z RV.
Naczynia utozone byty bok do boku z lewopozycja aorty.
Poszerzona tetnica ptucna z mata niedomykalnoscia za-
stawki ptucnej nie wykazywata cech zwezenia podzastaw-
kowego i zastawkowego. Oba naczynia odchodzg z RV (Ry-
cina 1.). W zmodyfikowanych projekcjach koniuszkowej
czterojamowej i przymostkowej dtugiej stwierdzono dwa
duze ubytki przegrody miedzykomorowej: jeden naptywo-
wy i drugi podptucny (Rycina 2. i 3.). Zastawki przedsion-
kowo-komorowe potozone byty na tym sam poziomie (Ry-
cina 2A). Zastawka mitralna wykazywata cechy wrodzonej
wady o charakterze zastawki spadochronowej ze zweze-
niem (z maksymalnym gradientem 22 mmHg, Srednio
11 mmHg, MVA ok. 1,0 cm?). Utrudniony przeptyw krwi
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Rycina 1. Zmodyfikowana projekcja przymostkowa na droge odptywu prawej komory. A. Obydwa naczynia tet-
nicze odchodzg z prawej komory w utozeniu bok do boku, oddzielone fragmentem przegrody stozka (infundi-
bular septum), z lewopozycja aorty. B. Mata niedomykalnos¢ ptucna zarejestrowana w badaniu doplerowskim
znakowanym kolorem (strzatka), stozek podptucny — prawej komory (strzatki)

PK — prawa komora, TP — tetnica ptucna, Ao — aorta
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Rycina 2. A. Projekcja przymostkowa czteroj

miedzykomorowej (strzatka), potozenie zastawek przesionkowo-komorowych na tym samym poziomie (strzatki)
oraz istotne powiekszenie obu przedsionkéw. B. Zmodyfikowana projekcja przymostkowa w osi dtugiej obrazuje
podptucny ubytek przegrody miedzykomorowej (strzatka), wigzke posrednia identyfikujaca prawa komore (dwie
strzatki), echogenng krew przeptywajaca przez zwezona, spadochronowg zastawke mitralng (trzy strzatki)

PK — prawa komora, PP — prawy przedsionek, LK — lewa komora, LP — lewy przedsionek, TP — tetnica ptucna

Rycina 3. Zmodyfikowana projekcja przymostkowa w osi dtugiej. A. Dwa ubytki przegrody miedzykomorowej
oddzielone gruba wigzka miesniowa (strzatki). B. Przeptyw znakowany metoda kolorowego doplera przez oba
ubytki (dwie strzatki) oraz efekt PISA nad zwezong, spadochronowg zastawka mitralng (trzy strzatki)

LK — lewa komora, LP — lewy przedsionek, PK — prawa komora, TP — tetnica ptucna
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Rycina 4. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej na droge naptywu prawej komory. A. Zerwana ni¢ przedniego
ptatka zastawki trojdzielnej (strzatka), widoczne nici zastawki tréjdzielnej przyczepiajace sie do brzegu przegro-

dy miedzykomorowej. B. Rejestracja metodg kolorowego doplera duzej niedomykalnosci trojdzielnej (strzatka)

PK — prawa komora, LK — lewa komora, PP — prawy przedsionek

przez lewe ujscie zylne wywotywat zjawisko PISA i echo-
gennej krwi w lewym przedsionku (Ryciny 2B i 3B).

W projekcji przymostkowej na droge naptywu RV uwi-
doczniono zerwang ni¢ przedniego ptatka zastawki troj-
dzielnej z duza niedomykalnoscig (Rycina 4.). Cze$¢ nici za-
stawki tréjdzielnej przyczepiata sie do brzegu ubytku
przegrody miedzykomorowej. Cisnienie w RV wyliczone
z niedomykalnosci trojdzielnej wynosito ok. 115 mmHg, cze-
mu towarzyszyto pogrubienie Sciany RV i przegrody miedzy-
komorowej. Wykazano istotne powiekszenie obu przed-
sionkéw (Rycina 2A).

Dyskusja

Odejscie obydwu tetnic z RV, opisane po raz pierwszy
przez Mery w 1703 r,, a doktadnie zdefiniowane w 1957 r.
przez Whithama, stanowi mniej niz 1% wszystkich wad wro-
dzonych serca [2]. Wade te zalicza sie do grupy malpozycji,
a nie do transpozycji pni tetniczych, poniewaz tylko jedno
naczynie jest nieprawidtowo potozone w stosunku do prze-
grody miedzykomorowej [3]. Wada charakteryzuje sie bardzo
ztozona i r6znorodng morfologia. Istnieje wiele klasyfikacji
DORY, a najbardziej praktyczna wydaje sie przedstawiona
przez Van Praagha [4]. Wedtug tego podziatu jedno naczy-
nie odchodzi catkowitym obwodem z RV, a drugie — powy-
7ej 50%. U opisanego chorego oba naczynia odchodza w ca-
tosci znad RV, pomiedzy nimi obecna jest przegroda stozka,
zastawki utozone sg na tym samym poziomie i nie ma cia-
gtodci mitralno-ptucnej (Rycina 1. i 2.). Obecno$¢ podptucne-
go ubytku przegrody miedzykomorowej (VSD) sprzyja napty-
wowi wysokoutlenowanej krwi do tetnicy ptucnej. Poniewaz
w tym przypadku nie wystepowato zwezenie tetnicy ptuc-
nej, a wiec nie byto naturalnej zapory przed zwiekszonym
naptywem krwi do ptuc i przenoszeniem ciénienia syste-
mowego z RV na tozysko ptucne, bardzo wczesnie doszto
do wystapienia nadcisnienia ptucnego. Dodatkowym ele-
mentem tej ztozonej wady jest obecnosé drugiego ubytku

tylno-dolnej (naptywowej) czesci przegrody miedzykomo-
rowej. Opisywane s3 nieprawidtowosci budowy zastawki
mitralnej towarzyszace DORV [5]. Obecnos¢ zastawki spa-
dochronowej lewostronnej, charakteryzujacej sie lejkowa-
tym ksztattem, z przyczepem wszystkich nici sciegnistych
do pojedynczego miesnia brodawkowatego, utrudniajacej
naptyw mitralny poteguje zaburzenia czynnosciowe. Poja-
wienie sie AF w 23. roku zycia w czasie infekcji goérnych drég
oddechowych spowodowato pogorszenie stanu hemodyna-
micznego chorego. Utrwalenie AF spowodowane byto po-
wiekszeniem obu przedsionkéw i zwigzane prawdopodob-
nie z zerwaniem nici Sciegnistej zastawki tréjdzielnej
i powiekszeniem jej niedomykalnosci. Rozwéj we wczesnym
niemowlectwie zespotu Eisenmengera i dtugotrwata desa-
turacja miaty nastepstwa ogélnoustrojowe — erytrocytoze,
hiperurykemie, zaburzenia widzenia. Dotychczas nie podje-
to ostatecznej decyzji o przeszczepie ptuc i serca ze wzgle-
du na stabilny stan hemodynamiczny i niewielkie zaburze-
nia ogélnoustrojowe. Rokowanie jest jednak powazne,
poniewaz tylko 42% chorych z zespotem Eisenmengera prze-
zywa 25 lat, a wiekszos¢ umiera miedzy 3. i 4. dekada zycia
[1]. Badanie TTE umozliwito ustalenie rozpoznania, charak-
terystyke wszystkich elementéw wady oraz ocene zaawan-
sowania PVOD i podjecie decyzji o wyborze postepowania.
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