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Nieoperacyjny ubytek przegrody miedzyprzedsionkowe;j
typu sznus venosus u mlodej kobiety z utrwalonym
nadci$nieniem plucnym — opis przypadku
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Abstract

Atrioventricular septal defect accounts for approximately 3% of all congenital cardiovascular malformations. We describe a case
of a 34-year-old woman with inoperable sinus venosus atrial septal defect with severe pulmonary hypertension and symptoms of
the Eisenmenger syndrome. Electrocardiography, chest radiography, transthoracic and transoesophageal echocardiography with and
without contrast were performed and provided valuable information about haemodynamic consequences of this malformation.
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Wstep

Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej (ASD), obok
dwuptatkowe]j zastawki aortalnej oraz wypadania ptatka
zastawki mitralnej, jest najczestsza wada wrodzong serca
u dorostych. Stanowi w przyblizeniu ok. 10% wszystkich
wad wrodzonych, czesciej wystepuje u kobiet [1]. Ubytki
typu zyty gtéwnej (sinus venosus) sa rzadkie, stwierdzane
u ok. 5-10% chorych z przeciekiem miedzyprzedsionko-
wym i 10-krotnie czesciej zwigzane z zyta gtéwna gorna
niz dolng [2, 3]. Niemal w kazdym przypadku skojarzone
sa z nieprawidtowym drenazem prawych zyt ptucnych
do prawego przedsionka albo do zyt systemowych. Rzad-
szy jest patologiczny sptyw Zyty ptata Srodkowego
do prawego przedsionka [2, 4].

Nalezy podkresli¢, Ze mimo nierzadko ubogiej i nie-
charakterystycznej symptomatologii klinicznej, ubytki sa
zawsze istotne hemodynamicznie [5]. Nieleczone moga
doprowadzi¢ do patologicznych zmian w tozysku ptuc-
nym, ciezkiego nadcisnienia ptucnego i zastoinowej nie-
wydolnosci serca. Potaczenie miedzy przedsionkami mo-
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ze by¢ takze Zzrédtem zatoru skrzyzowanego [6]. Podsta-
wowym sposobem leczenia ASD typu sinus venosus jest
operacyjne zamkniecie ubytku, najczesciej za pomoca au-
tologicznej taty osierdziowej, oraz naprawa nieprawidto-
wego sptywu zyt ptucnych. Korekcja chirurgiczna jest za-
biegiem skutecznym i bezpiecznym, obarczonym jedynie
ok. 1% $miertelnoscig [2, 6, 7]. Uwzgledniajac powyzsze,
mozna stwierdzi¢, ze zasadnicze znaczenie dla loséw cho-
rych ma wczesne ustalenie wtasciwego rozpoznania.
Diagnostyka echokardiograficzna przeciekéw miedzy-
przedsionkowych typu sinus venosus technika przezklatko-
wa (TTE) jest trudna i czesto zawodna. Podejrzenie wady
opiera sie z reguty na stwierdzeniu morfologicznych na-
stepstw przecigzenia objetosciowego jam prawego serca,
najczesciej bez mozliwosci uwidocznienia samego ubytku.
Ubytki typu zyty gtéwnej gérnej udaje sie czasem zobrazo-
waé w badaniu TTE w projekcjach podmostkowych lub
zmodyfikowanych projekcjach koniuszkowych czterojamo-
wych. Jednak rozstrzygajacym narzedziem diagnostycznym
dla tego typu komunikacji miedzyprzedsionkowej, a takze
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Rycina 1. Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu sinu
stu prawej komory i przecigzenia prawego przedsionka

zobrazowania nieprawidtowego ujscia zyt ptucnych jest
echokardiografia przezprzetykowa (TEE) [5, 8, 9].

W przedstawionym przypadku na uwage zastuguje kil-
ka elementéw. Wobec powszechnosci badania echokardio-
graficznego, do ktérego wskazaniem powinny by¢ niejasne,
subiektywne dolegliwosci chorej oraz nieprawidtowy zapis
spoczynkowego EKG, wydaje sie, ze wada zostata rozpo-
znana zbyt pézno, co uniemozliwito jej skuteczne leczenie
operacyjne. Z drugiej jednak strony, majac na uwadze do-
bry stan chorej, nasuwa sie pytanie, czy prezentowany
przypadek moze stanowié egzemplifikacje pdznej manife-
stacji klinicznej wady serca, juz w okresie nieoperacyjnym.

Opis przypadku

Chora 34-letnia zostata po raz pierwszy w zyciu skie-
rowana do Poradni Konsultacyjnej Swietokrzyskiego
Centrum Kardiologii z rozpoznaniem vitium cordis susp.
w celu diagnostyki i ustalenia leczenia. Wiodacym obja-
wem podmiotowym byta zmniejszona tolerancja wysitku
fizycznego. Z uwagi na mato charakterystyczne dolegli-
wosci w postaci zawrotéw gtowy, nieznacznej dusznosci
wysitkowej, kotatania serca i wzmozonego pocenia sie
byta uprzednio konsultowana endokrynologicznie. W to-

Y 1:"\'—\

s venosus. EKG — przesuw tasmy 25 mm/s, cechy przero-

ku procesu diagnostycznego gruczotu tarczowego nie
ujawniono patologii w badaniu ultrasonograficznym tar-
czycy i wykazano jej eutyreoze hormonalna. Przez dtuz-
szy czas rozpoznawano u chorej ,neurowegetatywne”
zaburzenia uktadu krazenia.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono lekkie zasi-
nienie warg i koniuszkéw palcéw rak, sztywne rozdwoje-
nie drugiego tonu oraz cichy szmer skurczowy wzdtuz le-
wego brzegu mostka, poza tym bez odchyle od normy.
Wydolnos¢ wysitkowa oceniono na Il klase wg klasyfika-
cji czynnosciowej NYHA. W badaniach laboratoryjnych:
erytrocyty — 4,9 min/ul, hemoglobina — 16 g/d|, hemato-
kryt — 47%, MCV — 95,7 fl, MCH — 32,6 pg, ptytki krwi
—131tys./ul, OB —4 mm/godz., kwas moczowy — 6 mg/d|,
bilirubina catkowita — 18 umol/|, mocz — $lad biatka. Zapis
EKG ujawnit cechy przerostu prawej komory i przecigze-
nia prawego przedsionka (Rycina 1), a obraz radiologicz-
ny klatki piersiowej ponadto szerokie wneki naczyniowe
z uwypuklonym pniem ptucnym (Rycina 2.).

W badaniu TTE stwierdzono: znaczne poszerzenie
jamy prawej komory (40 mm) z przerostem jej miesnia
(12 mm), poszerzenie pnia tetnicy ptucnej (31 mm) oraz du-
73 niedomykalnos¢ trdjdzielng (Ryciny 3. i 4.). Skurczowe cis-
nienie w prawej komorze obliczone z predkosci fali zwrot-
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Rycina 2. Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej
typu sinus venosus. Zdjecie RTG klatki piersiowej
w projekgji tylno-przedniej, sylwetka serca powiek-
szona, uwypuklony pien ptucny, szerokie wneki na-
czyniowe ptuc
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Rycina 4. Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej
typu sinus venosus. Badanie echokardiograficzne
przezklatkowe, projekcja koniuszkowa czterojamo-
wa. Znaczne poszerzenie jamy prawej komory i pra-
wego przedsionka przy morfologicznie zachowanej

ciagtosci przegrody miedzyprzedsionkowej
RV - prawa komora, LV - lewa komora, RA — prawy przedsionek,
LA — lewy przedsionek

nej przez zastawke tréjdzielna wynosito ok. 120 mmHg
(Rycina 5.). Pomimo dobrego okna akustycznego, w ba-
daniu TTE nie uwidoczniono przecieku przez przegrode
miedzyprzedsionkowa. W badaniu TEE w ptaszczyZznie
posredniej lewej zarejestrowano duzy ubytek typu zyty
gtéwnej gornej (Rycina 6.). Podanie kontrastu z fizjolo-
gicznego roztworu soli zmieszanego z powietrzem do
zyty odtokciowej prawej wykazato przeptyw licznych pe-
cherzykéw kontrastu do lewego przedsionka (Rycina 7.).
Badanie w ptaszczyznie posredniej lewej (Rycina 8.),
a takze w ptaszczyznie podtuznej zobrazowato ujscie zyty
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Rycina 3. Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej
typu sinus venosus. Badanie echokardiograficzne
przezklatkowe, projekcja w osi przymostkowej
krotkiej. Poszerzona prawa komora z przerostem

miesnia, lewa komora w ksztatcie litery D
RV — prawa komora, LV — lewa komora, IVS — przegroda miedzyko-
morowa
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Rycina 5. Ubytek przegrody miedzyprzedsionko-
wej typu sinus venosus. Badanie echokardiogra-
ficzne przezklatkowe, doplerowskie. Niedomykal-
nos¢ zastawki trojdzielnej, predkosé fali zwrotnej
ok. 5,3 m/s

gtéwnej gornej potozone nad ubytkiem (ang. overriding),
typowe dla tej wady. Technika TEE ujawniono réwniez
nieprawidtowe ujécie prawej gornej zyty ptucnej (RUPV)
do zyty gtéwnej goérnej (Rycina 9.).

Chora zostata skierowana do Kliniki Wad Wrodzonych
Serca Instytutu Kardiologii w Warszawie w celu ustalenia
postepowania. W czasie cewnikowania prawego serca
i w wyniku préb czynnosciowych z tlenem w celu oceny re-
aktywnosci krazenia ptucnego stwierdzono wysoki opér
ptucny (9,52 j. Wooda) oraz brak istotnego zmniejszenia
oporu po podaniu tlenu. Wykluczono leczenie operacyjne.
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Rycina 6. Ubytek przegrody miedzyprzedsionko-
wej typu sinus venosus. Badanie echokardiogra-
ficzne przezprzetykowe w ptaszczyznie podtuznej
z zastosowaniem kolorowego doplera ujawnia
ubytek typu zyty gtéwnej gérnej

Rycina 8. Ubytek przegrody miedzyprzedsionko-
wej typu sinus venosus. Badanie echokardiogra-
ficzne przezprzetykowe — projekcja wysoka,
ptaszczyzna posrednia lewa. Ujscie zyty gtownej

gornej znajduje sie nad ubytkiem (overriding)
RA — prawy przedsionek, LA — lewy przedsionek, VCS - zyta gtowna
goérna, ASD — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej

Omowienie

Nieprawidtowy proces wrastania pierwotnej zyty ptucnej
w tylng Sciane lewego przedsionka na etapie embriogenezy
prowadzi do braku struktury oddzielajacej zyty gtéwne od zyt
ptucnych, co w konsekwencji powoduje przeciek miedzy-
przedsionkowy i patologiczny sptyw zyt ptucnych [10].

Ubytki typu zyty gtéwnej wymagaja duzej uwagi
i wnikliwosci diagnostycznej, poniewaz trudno je uwi-
doczni¢ w standardowym badaniu TTE, a zawsze s3 istot-
ne hemodynamicznie i w r6znym czasie mogg prowadzi¢
do rozwoju nieodwracalnej choroby naczyh ptucnych
(PVOD) oraz prawokomorowej niewydolnosci serca.
O losach chorego przesadza wczesne rozpoznanie wady,

Rycina 7. Ubytek przegrody miedzyprzedsionko-
wej typu sinus venosus. Badanie echokardiogra-
ficzne przezprzetykowe — badanie kontrastowe
w ptaszczyznie posredniej lewej. Po podaniu soli fi-
zjologicznej do zyty odtokciowe]j prawej widoczne
przechodzenie kontrastu do lewego przedsionka
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Rycina 9. Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowe;j
typu sinus venosus. Badanie echokardiograficzne
przezprzetykowe — projekcja wysoka, ptaszczyzna
posrednia prawa. Nieprawidtowe ujscie prawej zyty
ptucnej gornej do zyty gtéwnej gornej

RUPV — zyta ptucna gérna prawa, RLPV — zyta ptucna dolna prawa,
VCS — zyta gtéwna goérna, LP — lewy przedsionek, ASD — ubytek
przegrody miedzyprzedsionkowej

zanim wytworzy sie sztywny, wysoki opér ptucny, unie-
mozliwiajacy leczenie chirurgiczne. Wedtug kryteriow
Rabinovitch, za graniczna dla operacyjnosci uwazana jest
wartos$¢ wskaznika oporu ptucnego 10 j. Wooda/m?®. Cho-
rzy z wartosciami w zakresie 8-10 j. Wooda/m? do oceny
mozliwosci zamkniecia przecieku wymagaja wykonania
w czasie cewnikowania serca dodatkowych testéw (od-
dychanie tlenem, podanie tolazoliny). Brak obnizenia
wskaznika ponizej 6 j. Wooda/m? w trakcie testéw Swiad-
czy o nieodwracalnosci nadcisnienia ptucnego i wyklucza
operacyjne zamkniecie ubytku [11, 12].

Nalezy podkresli¢, ze dzieki rozpowszechnieniu badanh
echokardiograficznych, réwniez TEE, obecnie w Polsce co-
raz rzadziej spotyka sie chorych z nieoperacyjnym ubyt-
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kiem przegrody miedzyprzedsionkowej. Badanie TTE
umozliwia zobrazowanie ok. 25% przeciekéw typu zyty
gtownej [3, 8]. Niejednokrotnie posrednie objawy echo-
kardiograficzne uzyskane w TTE ukierunkowuja dalszy
proces diagnostyczny [4]. Obrazowanie za pomoca gtowi-
cy przezprzetykowej z wykorzystaniem szeregu projekcji
i ptaszczyzn umozliwia precyzyjna anatomiczng ocene
przegrody miedzyprzedsionkowej, ocene wielkosci ubyt-
ku, stopnia przemieszczenia zyty gtéwnej gornej
nad przegrode miedzyprzedsionkowa oraz identyfikuje
nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych [5, 8, 9]. W bardzo
rzadkich przypadkach przy watpliwych wynikach badan
TTE i TEE rozstrzygajaca w rozpoznaniu nieprawidtowego
sptywu zyt ptucnych do zyty gtéwnej gérnej i ubytku sinus
venosus bywa wielorzedowa spiralna tomografia kompu-
terowa [13].

W prezentowanym przypadku uwidocznienie ubytku
i doktadne okreslenie jego lokalizacji byto mozliwe wytgcz-
nie w badaniu TTE przy wykorzystaniu projekgcji wysokich,
szczeg6lnie w ptaszczyznie poprzecznej i posredniej lewe;.

Na zakonhczenie warto zauwazy¢, ze 34-letnia kobieta
trafita do kardiologa po raz pierwszy w zyciu z zaawanso-
wana, w stadium nieoperacyjnym, wada serca, ze skur-
czowym cisnieniem w prawej komorze ok. 120 mmHg
i duzym oporem ptucnym (9,52 j. Wooda) spowodowa-
nym juz najpewniej zmianami strukturalnymi w btonie
wewnetrznej tetniczek ptucnych. Stwierdzone u chorej
zaburzenia patofizjologiczne i biochemiczne upowazniaja
do rozpoznania poczatkowej fazy zespotu Eisenmengera.
Naturalny przebieg zespotu Eisenmengera moze by¢ r6z-
ny, charakteryzuje sie licznymi powiktaniami narzadowy-
mi, ale wielu pacjentéw przezywa nawet 30 lat od wysta-
pienia zespotu [6]. Specjalistyczny nadzér kardiologiczny
nad ta populacja chorych powinien by¢ ukierunkowany
na podtrzymywanie delikatnej réwnowagi patofizjolo-
gicznej, profilaktyke (szczepienia przeciwko grypie
i pneumokokom) i zapobieganie powiktaniom. Statystyki
podaja, ze ok. 20% zgondw jest spowodowanych bteda-
mi w opiece medycznej [5]. Wéréd rozwazanych, czesto
kontrowersyjnych i problematycznych dziatan leczniczych
miesci sie: tlenoterapia, prostacyklina i jej pochodne
do obnizania ptucnego oporu naczyniowego, krwioupusty
w razie objawowe]j nadlepkosci krwi, leczenie prawoko-
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morowej niewydolnosci serca czy wreszcie w wybranych
przypadkach transplantacja serca i ptuc.
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