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Wrodzone skorygowane przelozenie wielkich pni tetniczych
wspolistniejace ze stenoza zastawki pnia plucnego
1 ubytkiem czesci bloniastej przegrody miedzykomorowej

u 55-letniej kobiety
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Abstract

Congenitally corrected transposition of the great arteries (CCTGA) is a rare cardiac malformation. This anomaly is characte-
rised by atrioventricular as well as ventriculoarterial discordance. Isolated CCTGA may cause no symptoms until adult life. Most
CCTGA cases with concomitant cardiac abnormalities are symptomatic and are therefore usually diagnosed in childhood. In the
majority of patients, congestive heart failure secondary to right ventricular dysfunction occurring by the fifth or sixth decade
enables diagnosis. We present an oligosymptomatic 55-year-old woman with corrected transposition of the great arteries and

coexisting stenosis of pulmonary trunk valve and ventricular septum defect.
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Wstep

Wrodzone skorygowane przetozenie wielkich pni
tetniczych (ang. congenitally corrected transposition of
the great arteries, CCTGA) jest rzadka wrodzona wada
serca, ktéra zostata opisana po raz pierwszy w 1875 r.
przez austriackiego patologa Karla Rokitansky’ego.

Istota CCTGA jest przetoZenie aorty i pnia ptucnego
na przeciwlegte strony przegrody miedzykomorowej
wraz z inwersja komor i zastawek przedsionkowo-komo-
rowych. Prawa komora (ang. right ventricle, RV) spetnia
role komory systemowej. Do niej, za posrednictwem le-
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wego przedsionka, naptywa krew bogata w tlen z kraze-
nia ptucnego i od niej odchodzi aorta. Lewa komora
(ang. left ventricle, LV) odbiera krew zylng za posrednic-
twem prawego przedsionka i prowadzi ja do krazenia
ptucnego poprzez odchodzacy od niej pien ptucny [1].
Wada ta moze wystepowaé w postaci izolowanej
lub czesciej w skojarzeniu z innymi anomaliami,
tj. z ubytkiem w przegrodzie miedzykomorowej (ang.
ventricular septum defect, VSD), zastawkowym i podza-
stawkowym zwezeniem pnia ptucnego, zespotem
Ebsteina, koarktacjg aorty i przetrwatym przewodem
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tetniczym Botalla. Szacuje sie, ze izolowana CCTGA sta-
nowi mniej niz 1% wrodzonych wad serca, a u ok. 5%
chorych wystepuje wrodzony catkowity blok przedsion-
kowo-komorowy wymagajacy implantacji uktadu sty-
mulujacego. Jesli nie ma innych nieprawidtowosci,
CCTGA bywa u wiekszosci chorych asymptomatyczna
i z tego powodu jest rozpoznawana zazwyczaj w wieku
dorostym. Oczekiwany czas przezycia chorych wiaze sie
Scisle z postepujaca niewydolnoscig RV i jest okreslany
Srednio na 50-60 lat [2, 3]. W literaturze dostepne s3
opisy pojedynczych przypadkéw chorych z CCTGA,
u ktérych rozpoznanie postawiono w podesztym wieku,
a czas zycia przekroczyt 70 lat [4-6]. Obecnosé wspot-
istniejacych z CCTGA dodatkowych anomalii powoduje
zazwyczaj wystapienie objawéw juz w dziecinstwie
i wymaga wdrozenia leczenia operacyjnego [7].

W przesztosci podstawa diagnostyki CCTGA byto
cewnikowanie serca i angiokardiografia. Obecnie
na plan pierwszy wysuwa sie echokardiografia, ktéra
— szczegblnie w potaczeniu z technika doplerowska
— nie ustepuje metodom inwazyjnym [8]. Cenne uzu-
petnienie echokardiografii, zwtaszcza w wypadku
skomplikowanych anomalii wspétistniejacych z CCTGA,
stanowi badanie angio-CT.

Przedstawiamy przypadek 55-letniej kobiety
z CCTGA, stenoza zastawki pnia ptucnego oraz ubyt-
kiem czesci btoniastej przegrody miedzykomorowej.
Rozpoznanie zostato postawione na podstawie badania
echokardiograficznego przezklatkowego i zweryfikowa-
ne przy uzyciu angio-CT.

Opis przypadku

Kobieta w wieku 55 lat zostata przyjeta na nasz od-
dziat w celu oceny uktadu krazenia przed planowanym
zabiegiem ginekologicznym. U chorej w odlegtej prze-
sztosci rozpoznawano zastawkowe zwezenie drogi od-
ptywu RV, a nastepnie ustalono rozpoznanie tetralogii
Fallota. Ze wzgledu na dobry stan ogélny i zadowalaja-
c tolerancje wysitku, pacjentka nie rozwazata posze-
rzenia diagnostyki i przeprowadzenia ewentualnej kon-
sultacji kardiochirurgicznej. Dodatkowo, na podstawie
wywiadu chorobowego ustalono, ze chora byta leczona
z powodu astmy oskrzelowej, zylakéw konczyn dol-
nych, zespotu lekowego oraz utrwalonego trzepotania
przedsionkéw. Kobieta urodzita dwoje zdrowych dzieci,
a ciaze przebiegaty bez powiktan i byty rozwigzywane
cieciem cesarskim.

Przy przyjeciu chora zgtaszata ostabienie, okresowo
niewielka dusznos¢, zawroty gtowy i patologiczne krwa-
wienia z drég rodnych. W badaniu fizykalnym z odchy-
leA od stanu prawidtowego stwierdzono obecnosé zyla-
kéw podudzi oraz blizne po cieciach cesarskich w linii
posrodkowej ciata w okolicy podbrzusza. Wartosci cis-

nienia tetniczego byty prawidtowe (RR 110/70 mmHg).

Nie stwierdzono obecnosci obrzekéw obwodowych ani

sinicy. W badaniu przedmiotowym klatki piersiowej

zwracaty uwage: gtosny szmer skurczowy zlokalizowa-
ny lewostronnie przymostkowo oraz rozlane i unoszace
uderzenie koniuszkowe.

Podstawowe badania laboratoryjne nie odbiegaty
od normy: leukocytoza (4,9 tys./ul®), poziom hemoglobi-
ny (Hgb 12,9 g/dl), parametry czynnosci nerek (kreatyni-
na 0,77 mg/dl, mocznik 31 mg/dl), elektrolity (séd
140 mEq/|, potas 4,4 mEq/l), poziom i catkowita zdolnos¢
wigzania zelaza (Fe 92 pug/d|, TIBC 341 ng/dl), gazometria
(pH 7,4; pCO, 38 mmHg; pO, 80 mmHg; O, sat 96%).

W EKG rejestrowano trzepotanie przedsionkéw
z czynnoscia zespotow QRS ok. 80/min, prawogram
i niepetny blok prawej odnogi peczka Hisa.

Dokonujacy oceny rentgenogramu klatki piersiowe;j
radiolog zwrdcit uwage na globalne powiekszenie syl-
wetki serca oraz na obecnos¢ w srodkowym polu ptuca
prawego guzowatej struktury o $rednicy ok. 4 cm (Ryci-
na 1). W badaniu spirometrycznym catkowita pojem-
nos¢ zyciowa ptuc byta zmniejszona do 69% nal., nato-
miast pozostate parametry miescity sie w zakresach
wartosci referencyjnych i wynosity odpowiednio
FEV 1%/VC 99%, PEF 97% nal.

Ze wzgledu na watpliwosci postanowiono przepro-
wadzi¢ weryfikacje dawnego rozpoznania tetralogii Fallo-
ta. Wykonano echokardiografie, analizujac kolejne etapy
badania zgodnie z ogbdlnie przyjetym standardem [9].

1. Na podstawie przebiegu aorty i zyty gtéwnej dolnej
wzgledem kregostupa okreslono potozenie przed-
sionkéw. Aorte zlokalizowano na lewo od kregostupa,
a zyte gtéwna dolna na prawo, co potwierdzito prawi-
dtowe potozenie przedsionkow.

2. Na podstawie charakterystycznych cech echokardio-
graficznych zidentyfikowano morfologicznie prawa

'
Rycina 1. Rentgenogram klatki piersiowej. Glo-
balne powiekszenie sylwetki serca. Poszerzony
pief ptucny imitujacy guz wneki prawego ptuca
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Rycina 2. Projekcja koniuszkowa czterojamowa.
Zastawka dwudzielna i anatomicznie lewa ko-
mora (LV) potoZone po stronie prawej. Komora
o cechach komory prawej (RV) potozona
po stronie lewej (pierscien zastawki tréjdzielne]
blizej koniuszka, widoczna wigzka posrednia)
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Rycina 3. Projekcja przymostkowa w osi krotkiej
na wysokosci miesni brodawkowatych. Dwa
miesnie brodawkowate w komorze potozonej
do przodu i na prawo (anatomicznie jest to ko-
mora lewa)

i lewa komore. Jama o cechach typowych dla RV byta
potozona po stronie lewej, a jama spetniajaca kryte-
ria LV po stronie prawej (Rycina 2.).
Do réznicowania komér postuzyty nastepujace kry-
teria:

e poziom przyczepu zastawki dwudzielnej byt wyzszy,
tzn. dalszy od koniuszka, niz zastawki trojdzielnej;

e ptatki zastawki dwudzielnej przyczepiaty sie do nici
Sciegnistych dwoch miesni brodawkowatych znajdu-
jacych sie w bocznej czesci LV, w przekrojach w osi
krotkiej miesnie brodawkowate potozone byty syme-
trycznie po obu stronach LV (Rycina 3.), a obraz za-
stawki przybierat ksztatt rybiego pyszczka. Komora
morfologicznie prawa taczyta sie z lewym przedsion-
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Rycina 4. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej.
Znacznie poszerzony pien ptucny (PP)
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Rycina 5. Projekcja przymostkowa w osi krot-
kiej. Objaw 6semki. Aorta (AO) potozona
do przodu i na lewo od pnia ptucnego (PP). Oba
naczynia przebiegaja rownolegle

kiem i byta komora systemowa. Komora morfologicz-
nie lewa przyjmowata krew z prawego przedsionka.

3. Ustalono potozenie duzych tetnic. W projekgcji przy-
mostkowej osi dtugiej stwierdzono znacznie posze-
rzone naczynie z przemieszczeniem pierscienia jego
zastawki nad anatomicznie lewg komore (Rycina 4.).
Po uzyskaniu nietypowych projekcji uwidoczniono je-
go podziat na dwie tetnice ptucne. Poszerzone
do 68 mm naczynie byto pniem ptucnym. Na podsta-
wie projekcji przymostkowe]j naczyniowej stwierdzo-
no przetozenie duzych tetnic (L-transpozycja), ktére
przebiegaty rownolegle. Pierscien zastawki aortalnej
byt potoZzony na lewo i do przodu od pierscienia ptuc-
nego, tzw. objaw 6semki (Rycina 5.).

4. Zidentyfikowano rodzaj i budowe powiazah komoro-
wo-naczyniowych oraz drég odptywu komér. Ustalono,
Ze powigzania komorowo-tetnicze byty niezgodne. Tet-
nica ptucna odchodzita w pozycji jezdZzca z komory ana-
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Rycina 6. Angio-CT klatki piersiowej. L-transpo-
zycja aorty (Ao). Znacznie poszerzony pief ptuc-
ny (PP)

tomicznie lewej (>50% $rednicy ujscia tetnicy ptucnej
nad komora lewa) i z komory anatomicznie prawej
(<50% Srednicy ujscia nad komora prawa). Aorta od-
chodzita z komory anatomicznie prawej. Doktadna to-
pografie pierscienia zastawki pnia ptucnego oraz ocene
tozyska ptucnego uzyskano dzieki badaniu angio-CT.

5. Okreslono budowe duzych tetnic. Stwierdzono zwe-
zenie zastawkowe tetnicy ptucnej. Ptatki zastawki
pnia ptucnego byty pogrubiate, o ograniczonej rucho-
mosci. Przeptyw przez zastawke byt turbulentny.
Maksymalny gradient skurczowy przez zastawke
pnia ptucnego wynosit 95 mmHg, sredni 45 mmHg.

6. W projekcji przymostkowej w osi dtugiej oraz ko-
niuszkowej czterojamowej uwidoczniono tetniaka
czesci btoniastej przegrody miedzykomorowej
z ubytkiem i przeciekiem lewo-prawym rejestrowa-
nym w trakcie badania doplerem znakowanym kolo-
rem. Prawidtowy sptyw zyt ptucnych do lewego
przedsionka i zyt gtéwnych do prawego przedsionka
potwierdzono w badaniu angio-CT.

Po przeanalizowaniu powyzszych kryteriéw ustalo-
no rozpoznanie wrodzonej, ztozonej wady serca polega-
jacej na skorygowanym przetozeniu pni tetniczych ze
wspbtistniejacym zwezeniem zastawkowym drogi od-
ptywu RV, znacznym postenotycznym poszerzeniu pnia
ptucnego i ubytkiem w czesci btoniastej przegrody
miedzykomorowe;.

Pieh ptucny uchodzit znad obu komér (pien ptucny
sjezdziec”), asymetrycznie, z przewaga znad anato-
micznie lewej komory. Ogélne stosunki topograficzne
przedstawia rekonstrukcja angio-CT klatki piersiowej
(Rycina 6.).
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Rycina 7. Zmodyfikowana projekcja koniuszko-
wa. W fazie skurczu widoczne zamkniecie
ubytku w przegrodzie miedzykomorowej (VSD)
przez wiotka tkanke czesci btoniastej przegrody
miedzykomorowe;j
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Rycina 8. Zmodyfikowana projekcja koniuszko-
wa. W fazie rozkurczu widoczny drozny ubytek
w przegrodzie miedzykomorowej (VSD)

Dyskusja

Prezentowany przez nas przypadek 55-letniej pa-
cjentki jest interesujacy z powodu dtugotrwatego ska-
poobjawowego przebiegu, donoszenia dwdch cigz bez
powiktan oraz btednego rozpoznania tetralogii Fallota.

Wykonane badanie echokardiograficzne wyjasnito
etiologie skapoobjawowego przebiegu schorzenia, ujaw-
niajgc wyksztatcenie mechanizméw kompensujacych
obecnosé VSD. Istotna role w ochronie tozyska ptucnego
i zabezpieczeniu przed rozwinieciem sie nadcisnienia
ptucnego odegrato zwezenie zastawki tetnicy ptucne;.
Stenoza spetniata role swoistego naturalnego ,,bandin-
gu”. Ponadto wiotka tkanka czesci btoniastej przegrody
miedzykomorowe]j w czasie skurczu zamykata przeptyw
krwi przez VSD. Niewielki przeciek przez ubytek w czesci
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btoniastej przegrody miedzykomorowej rejestrowano
wytacznie w fazie rozkurczu (Ryciny 7. i 8.). Prawidtowa
saturacja krwi tetniczej byta utrzymywana dzieki temu
mechanizmowi. Uwaza sie, ze rokowanie u podobnych
pacjentéw zalezy od funkcji komory systemowej i wiel-
kosci fali zwrotnej z tej komory do lewego przedsionka.
Objawy kliniczne niewydolnosci komory systemowej
obserwuje sie u ok. 70% chorych z CCTGA w wie-
ku 45-50 lat [10]. U naszej chorej wielkos¢ fali zwrotnej
byta umiarkowana, a globalna czynnos¢ skurczowa ko-
mory systemowej oceniona frakcjg wyrzutowa metoda
Simpsona wynosita ok. 45%.

Z danych opublikowanych przez Presbitero i wsp.
wynika, ze u chorych z CCTGA nadkomorowe zaburze-
nia rytmu sa bardzo czeste i siegaja 100% u pacjentéw
w wieku powyzej 60 lat [1]. U opisanej przez nas chorej
obserwowalismy utrwalone trzepotanie przedsionkéw,
co potwierdzatoby wyniki obserwacji ww. autoréw.

Przedstawiony przez nas przypadek dowodzi, ze
nalezy dazy¢ do weryfikacji rozpoznan, jesli obraz kli-
niczny nie zgadza sie z rozpoznaniem przypisanym
choremu. Ponadto potwierdza poglad, ze chorzy
z CCTGA bez wspbtistniejacych innych, istotnych he-
modynamicznie anomalii moga przez wiele lat pro-
wadzi¢ normalny tryb Zycia, nie wykazujac objawow
chorobowych.

Kompleksowe badanie echokardiograficzne pozwa-
la na rozpoznanie CCTGA i na ocene anatomii wspotist-
niejacych wad.
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