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WSTEP
Populacja dorostych z wrodzong wada serca (WWS) rosnie.
Zgodnie z danymi amerykanskimi szacuje sie, ze ich liczba
w Stanach Zjednoczonych Ameryki Pétnocnej wyniesie
787 000 w 2000 r. [1]. W Kanadzie te liczbe chorych oce-
nia sie na 5,73/1000 mieszkaricéw [2]. Wiele opracowan
potwierdza stale rosnaca liczbe dorostych z WWS, co jest
wynikiem sukcesu diagnostyki i leczenia zabiegowego wad
serca u dzieci w réznym wieku, takze w zyciu ptodowym.
Niesie to ze sobg szereg konsekwengji dla kardiologéw le-
czacych osoby doroste. Dla jakosci dalszej opieki lekarskiej
nad ta trudna grupa pacjentéw kluczowe znaczenie ma
utworzenie odpowiedniego systemu opieki, przygotowanie
wykwalifikowanej kadry medycznej, w tym zajmujacej sie
nieinwazyjnym obrazowaniem serca. Jego rola w diagnostyce,
obserwacji odlegfej i okreslaniu rokowania jest bowiem w tej
grupie chorych niezwykle istotna.

Cele nieinwazyjnego obrazowania serca sa bardzo sze-
rokie. Obejmuja one okreslenie anatomii serca, duzych pni
tetniczych i naczyn zylnych, zdefiniowanie czynnosciowych
nastepstw nieprawidtowosci morfologicznych poprzez okre-
Slenie odpowiednich objetosci (np. przeptywu ptucnego,
systemowego, niedomykalnosci zastawkowych), cisnien
i ich réznic (gradienty przez zwezenia naczyn, zastawek).
Powinno by¢ ono bezpieczne dla badanego i badajacego,
tanie, mozliwe do wykonania w kazdych warunkach, takze
$rédoperacyjnie. Zadna z dostepnych obecnie metod nie
spefnia powyzszych warunkéw [3]. Zalecenia ESC odnoszace
sie do postepowania z dorostymi z WWS wskazuja na echo-
kardiografie jako pierwsza metode obrazowania [4]. Klasyczna
echokardiografia przezklatkowa pozostaje niezwykle wartos-
ciowym narzedziem pefnej przedoperacyjnej oceny morfo-
logicznej i czynnosciowej wiekszosci chorych nieleczonych
zabiegowo. Obrazuje jamy serca, czynnos¢ komor, definiuje

zaawansowanie wad zastawkowych poprzez ocene iloéciowa,
pozwala na ilosciowe okreslenie przeciekéw, szacuje wiele
parametrow hemodynamicznych. Jest w petni bezpieczna,
pozbawiona szkodliwych efektéw biologicznych, mozliwa
do wykonania w kazdych warunkach dzieki postepujacej
miniaturyzacji sprzetu. Nowe metody diagnostyki ultradZzwie-
kowej znaczaco rozszerzaja mozliwosci jej wykorzystania
badawczego i klinicznego. Badanie tréjwymiarowe dokfad-
niej obrazuje objetosci komoér i oblicza frakcje wyrzutowe,
metody tkankowe charakteryzuja skurczowa i rozkurczowa
czynno$¢ miesnia obu komor serca, w tym regionalna [5, 6].
Ograniczenia echokardiografii wynikaja z biofizyki metody
— ultradzwieki nie przechodza przez powietrze, co utrud-
nia/uniemozliwia obrazowanie serca os6b z chorobami ptuc
czy pozostajacych na oddechu wspomaganym. Konieczne
jest takze odpowiednie ,okno” do badania, czyli okolica
klatki piersiowej, nad- i podmostkowa, w celu zapewnienia
kontaktu gfowicy z powierzchnia skory pacjenta oraz nieza-
ktécong penetracje ultradzwiekéw. Dlatego waskie miedzy-
zebrza i blizny pooperacyjne utrudniaja petne obrazowanie,
a czasem wrecz je uniemozliwiaja. Kolejne ograniczenie
wiaze sie z obecnoscia sztucznych materiatéw — zastawek,
konduitéw, zwapniatych homograftéw, ktére bardzo silnie
odbijaja ultradzwieki i powoduja cieft akustyczny uniemoz-
liwiajacy obrazowanie struktur w jego obszarze. Wzrastajaca
dostepnos¢ nowych technik obrazowania serca — tomografii
komputerowej (CT) i rezonansu magnetycznego serca (CMR)
— pozwala na ich czestsze wykorzystanie w omawianej gru-
pie chorych. Zgodnie z zaleceniami ESC [4, 7] CMR stanowi
uzupetnienie badania echokardiograficznego. Obecnie uwa-
Zane jest za metode referencyjna w ocenie objetosci i frakcji
wyrzutowej komér oraz nieinwazyjnego pomiaru przeptywu
przez naczynia i zastawki. Niewatpliwa zaleta badania jest
mozliwos¢ uzyskiwania przekrojéow, w tym ruchomych obra-
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Tabela 1. Zasada uzyskiwania obrazu, mozliwosci i ograniczenia nieinwazyjnych metod obrazowania

Echokardiografia

Zasada uzyskiwania Odbicie fal ultradzwiekowych od

obrazu granicy dwdch osrodkéw réznigcych

sie impedancjg akustyczna. Ocena

Rezonans magnetyczny

Tomografia komputerowa

przeptywu — réznica czestosci fali
odbitej od poruszajacej sie struktury

Rozdzielczos¢ przestrzenna <1 mm
uzyskiwanego obrazu
Rozdzielczos¢ czasowa <20ms

(zaleznie od ustawienia aparatu)

Mozliwoé¢ badania ++++
przytézkowego

Ryzyko promieniowania _
Artefakty stalowych +

implantow

Rejestracja sygnatu wysytanego Ostfabienie promieniowania
przez protony wzbudzone jonizujacego przy przejsciu przez
w polu magnetycznym osrodki o réznej gestosci, elektroniczne
falg radiowa przetworzenie uzyskanych wartosci
pomiarowych, rekonstrukcja obrazu
1-2 mm 0,3-0,4 mm
Ok. 30 ms > 60 ms
(w zaleznosci od typu aparatu)
- ++++
+++ +

z6w, w dowolnie wybranej ptaszczyznie anatomicznej, bez
ograniczen zaleznych od dostepnosci okna akustycznego czy
potozenia ocenianych struktur wewnatrz klatki piersiowej.
Metoda jest bezpieczna (brak uzycia promieniowania joni-
zujacego), a wykorzystywane w tej technologii gadolinowe
Srodki kontrastowe charakteryzuja sie rzadszymi dziataniami
niepozadanymi w poréwnaniu z jodowymi Srodkami kontra-
stowymi. Do istotnych ograniczeri CMR zalicza sie koniecz-
nos¢ wspotpracy pacjenta, ktéry przebywa w nieruchomej
pozycji w niewielkiej przestrzeni przez cale badanie (ok.
50-60 min u wiekszosci pacjentow z WWS) i wstrzymuje
oddech na kilka do kilkunastu sekund. Rejestracja obrazéow
jest synchronizowana z zapisem EKG, a istotne zaburzenia
rytmu (szybka niemiarowa czestos¢ pracy komér w przypadku
migotania przedsionkéw lub liczne skurcze dodatkowe) moga
znacznie obniza¢ wartos¢ diagnostyczng obrazowania. Prze-
ciwwskazaniem do badania sa niektére metalowe elementy
i urzadzenia znajdujace sie w ciele pacjenta. W przypadku
pacjentéw kardiologicznych dotyczy to m.in. uktadéw sty-
mulujacych serce i kardiowerteréw-defibrylatoréw. Pozostate
urzadzenia i elementy, nawet jesli nie stanowia przeciwwska-
zania do badania, moga powodowac artefakty utrudniajace
lub uniemozliwiajace ocene struktur znajdujacych sie w ich
bezposrednim sasiedztwie. W razie przeciwwskazan, braku
wspotpracy pacjenta lub jego ciezkiego stanu uniemozliwia-
jacego wykonanie CMR zaleca sie CT. Postep technologiczny,
jaki wiaze sie z wprowadzeniem tomograféw komputerowych
64-rzedowych znacznie poprawit rozdzielczo$¢ czasowa
i przestrzenna uzyskiwanych obrazéw. Synchronizacja za-
pisu danych z sygnatem EKG pozwala na wyeliminowanie
artefaktéw zwigzanych z ruchem serca, natomiast znaczne
skrocenie czasu badania do kilku sekund — na obrazowanie
w trakcie jednego wdechu i wyeliminowanie artefaktéw od-
dechowych. Zaleta jest zatem krétki czas badania i mozliwos¢

534

kompleksowej oceny wady serca, towarzyszacych patologii
naczyniowych i/lub uktadu oddechowego w trakcie jednego
badania. Ocena anatomii serca jest bardzo dokfadna, a wyko-
nanie réznorodnych rekonstrukcji, w tym tréjwymiarowych,
ma szczegblne znaczenie zwfaszcza przed planowanym
zabiegiem operacyjnym. Wada CT jest narazenie pacjenta,
zwlaszcza dzieci i mtodych dorostych, na promieniowanie
rentgenowskie. Nalezy podkresli¢, ze dawka promieniowania,
jaka otrzymuje pacjent, scisle wiaze sie z protokotem badania
i typem tomografu komputerowego. | tak, dorosty w trakcie
badania tetnic wieficowych aparatem 64-rzedowym, bram-
kowanym retrospektywnie EKG otrzymuje dawke 18,4 mSv.
Zastosowanie prospektywnego bramkowania EKG redukuje
dawke promieniowania o 52-85%, a wykonanie tego bada-
nia na aparacie dwuzrédiowym 128-rzedowym wiaze sie
z dawka 2,1-7,0 mSv [8]. Nowoczesne urzadzenia znacznie
zredukowaty zatem dawke promieniowania przy zachowaniu
wysokiej jakosci. Badanie wymaga podania jodowego srodka
cieniujacego, ktory jest przeciwwskazany u os6b uczulonych
na jod, z niewydolnoscia nerek i z nadczynnoscia tarczycy.
Znajomosc zalet i ograniczeh omawianych metod powin-
na stanowi¢ podstawe do zaproponowania kazdemu choremu
indywidualnego algorytmu diagnostycznego na podstawie
wskazan do ich wykonania, mozliwosci i ograniczen (tab. 1).
W kazdym przypadku, przed skierowaniem na badania
diagnostyczne, nalezy przeanalizowa¢ dane z wywiadu,
badania przedmiotowego i wynikéw badan dodatkowych
w celu sformutowania problemu klinicznego lub badawczego.
W razie podejrzenia wady serca petna ocena morfologiczna
wymaga systematycznego badania kolejnych jego struktur
(segmentoéw i potaczen), zgodnie ze schematem Van Praagha,
zmodyfikowanym przez Shinebourne’a (tab. 2) [9, 10]. Punkty
1-6 moga zosta¢ zdefiniowane za pomoca badania echokar-
diograficznego, o ile nie ma opisanych powyzej ograniczen.
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Tabela 2. Zasady obrazowania wrodzonych wad serca —
systematyczne badanie kolejnych struktur serca, ich potaczen
i relacji

1. Potozenie serca w klatce piersiowej (levocardia, dextrocardia,
mezocardia, w zalezno$ci od pozycji serca wzgledem linii
posrodkowej ciata)

Utozenie przedsionkéw (situs solitus, inversus, ambiguus)
Komory i ich relacja

Powigzania przedsionkowo-komorowe (zgodne, niezgodne)

s W

Relacja wielkich pni tetniczych (prawidtowo pien ptucny

z przodu i na lewo od aorty)

6. Powigzania komorowo-tetnicze (zgodne, niezgodne, odejscie
obu pni tetniczych z jednej komory, wspdlny pien tetniczy)

7. Potaczenia miedzy jamami serca i wielkimi naczyniami

8. Sptywy z zyt systemowych i ptucnych

Mozna w tym celu wykorzysta¢ réwniez CMR i CT ale, jak
wspomniano, metody te sa uzywane w razie niepetnych
danych z badania ultradzwiekowego. Na podstawie powyz-
szego mozna zaproponowac algorytm diagnostyczny WWS
u dorostych, wykorzystujacy 3 opisywane metody (ryc. 1).
Echokardiografistom badajacym dorostych obrazowanie
WWS sprawia zwykle trudnosci wynikajace z matego dowiad-
czenia i nowej dla wiekszosci z nich problematyki. Ponizej,
w skrécie, podsumowano zasadnicze zalety, ograniczenia
i trudnosci przy obrazowaniu kolejnych segmentéw i potaczer
serca. | tak, nietatwe moze by¢ rozréznienie przedsionkéw,
co zwykle nie stanowi u dorostych zadnej trudnosci. Dzieje
sie tak, gdy uwidocznienie morfologii uszek nie jest mozliwe
lub wynika z ich nieprawidfowe]j pozycji. Ma to ogromne
znaczenie w diagnostyce zespotoéw heterotaksji, w ktorych
stwierdza sie izomeryzm lewo- lub prawoprzedsionkowy, to-

warzyszacy zfozonym wadom wrodzonym. Rzadko spotykane
tetniaki uszka przedsionka takze moga zosta¢ nieprawidfowo
zinterpretowane. Ubytki przegrody miedzyprzedsionkowej
w zdecydowanej wiekszosci mozna ocenic¢ echokadiograficz-
nie, takze te zlokalizowane w sasiedztwie zyt gtéwnych, ale juz
obecnos¢ niezadaszonej zatoki wieficowej (unroofed coronary
sinus) mozna jedynie podejrzewa¢ na podstawie wynikow
badania kontrastowego. Obrazowanie patologii zastawek
przedsionkowo-komorowych pozostaje domeng echokar-
diografii, ktéra w pewnych sytuacjach jest szczegdlnie cenna
(wspélna zastawka przedsionkowo-komorowa, rozszczepy
ptatkéw, dwuujéciowa zastawka, dodatkowa tkanka mitral-
na/tréjdzielna, przedni ptatek mitralny ,na smyczy” [11]).
Podobnie dzieje sie w przypadku oceny ciagtosci przegrody
miedzykomorowej, w tym rzadkiego ubytku lewa komo-
ra—prawy przedsionek czy matych ubytkéw w koniuszkowym
segmencie przegrody beleczkowej. R6zne formy zwezenia
drogi odptywu lewej i prawej komory mozna zdefiniowac za
pomoca kazdej metody. Jezeli dla decyzji klinicznej wazne
sa wymiary tych segmentdw, trzeba wykona¢ CT lub CMR.
Proksymalne odcinki pni tetniczych sa obrazowane echokar-
diograficznie, ale szczegolnie CT jest przydatne w ich petnej
ocenie. Uwidocznienie potaczen miedzy aorta a krazeniem
ptucnym (przetrwaty przewdd tetniczy, okienko aortalno-
-ptucne, duze kolaterale aortalno-ptucne) istotne w ocenie
przedzabiegowej jest domeng obu sposobéw nowoczesnego
obrazowania; podobnie nieprawidtowe sptywy zylne — syste-
mowe i ptucne. W tych trudnych przypadkach badanie echo-
kardiograficzne moze prowadzi¢ do podejrzenia tych patologii
i wskazywac na koniecznos¢ dalszej diagnostyki. Podobnie
jest z nieprawidfowym odejsciem tetnic wiencowych. Bardziej
wyczuleni na problem kardiolodzy dzieciecy traktuja obra-
zowanie uj§¢ tetnic wieficowych jako element podstawowe;j
oceny echokardiograficznej. Jednak opisy nieprawidtowego

| Wywiad, badanie przedmiotowe, EKG, RTG klatki piersiowej |

v

| Echokardiografia przezklatkowa z doplerowskg oceng przeptywdw |

v

| Petna ocena przedoperacyjna

Tak

Zte okno akustyczne

Ocena funkcji komér

Zywotnoé¢/wiéknienie

Ocena relacji i przestrzennej orientacji jam serca i/lub pni tetniczych
v Ocena anatomii tetnic wiencowych

llosciowa ocena przeptywdw

Przeciwwskazania do CMR, artefakty metalowe
Ocena migzszu ptucnego, obwodowego drzewa oskrzelowego

TEE, CMR
CMR/CT
CT/ CMR
CMR
CMR
CMR

cr*

cT

Rycina 1. Algorytm obrazowania wrodzonej wady serca u osoby dorostej [3], w modyfikacji wtasnej; *zgodnie z mozliwosciami

metody, przy braku przeciwwskazan
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Tabela 3. Poréwnanie mozliwosci diagnostycznych poszczegdlnych metod obrazowania

Echokardiografia Rezonans Tomografia

(TTE, TEE, metody doplerowskie) magnetyczny komputerowa
Morfologia wewnatrzsercowa +4+4++ ++++ +4+
Naczynia zewnatrzsercowe ++ e+ NI
Czynnos¢ regionalna komor +4+++ e+ T4
Ocena rozkurczu ++++ + _
Objetosciowa ocena przeptywow ++++ ++++ -
llo$ciowa ocena niedomykalnosci zastawkowych +4++ +++ -
Ocena gradientdw cisnien ++4++ ++ _
Charakterystyka tkanek ++ 4+ ++
Zywotnoéc 4+ ++++ ++
Obrazowanie tetnic wiencowych ++ +++ b4+

odejscia lewej lub prawej tetnicy wieficowej dotycza tez os6b
dorostych [12, 13]. Echokardiograficzne zobrazowanie przeto-
ki tetnicy wiericowej jest mozliwe i opiera sie na stwierdzeniu
znacznego poszerzenia odpowiedniej tetnicy i poszukiwaniu
jej ujscia. Ostateczng diagnoze stawia sie na podstawie obra-
z6w uzyskiwanych w CT lub CMR. W ocenie zaawansowania
wady wazna jest ilosciowa lub chocby jakosciowa ocena jej
nastepstw prowadzacych do nieprawidfowej budowy i funkgji
serca. Tomografia komputerowa ma ograniczong role w tym
zakresie, obrazujac np. poszerzone jamy i przerost miesnia
komér, co daje podstawe do sformufowania jedynie wstep-
nych wnioskéw. Gradienty ciénien przez zwezenia, objetosci
przeptywow i niektore cisnienia mozna zmierzy¢ metodami
ultradzwiekowymi i CMR, przy czym do pomiaréw gradien-
tow ci$nien i ciSnienia w tetnicy ptucnej zaleca sie badanie
echokardiografczne. W wielu przypadkach sposéb obliczania
jest podobny. Mozliwosci diagnostyczne omawianych metod
zestawiono w tabeli 3.

Chorzy po operacji WWS, a nierzadko po kilku, znacz-
nie czeéciej wymagaja rozszerzenia obrazowania echokar-
diograficznego o nowe techniki radiologiczne. Wynika to
ze wspomnianych wczesniej trudnosci uzyskania obrazéw
wtérnych do znieksztatcenia klatki piersiowej, uzycia sztucz-
nych materiatéw i ich postepujacej degeneracji, rozlegtych
zwapniefi, wytworzenia nowych potaczeit miedzy jamami
serca i réznych sposobow leczenia operacyjnego. W czasie
niektérych operacji wykorzystuje sie taczenie duzych Zzyt
i tetnic (zespolenia paliatywne, zabiegi metodg Fontana),
wytworzenie pofaczen miedzy jamami serca a tetnicami
(zabieg Rastelliego) lub zespolenie zyt systemowych i ptuc-
nych (np. leczenie serca jednokomorowego). Obrazowanie
echokardiograficzne tych struktur jest zwykle ograniczone
lub niemozliwe. Zgodnie z zaleceniami ESC w tej sytuacji
chory powinien by¢ skierowany na CMR, szczegélnie gdy
sprzeczne/niepetne dane dotycza wielkosci komor, frakgji
wyrzutowej lewej komory, stopnia niedomykalnosci zastawki
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[4, 7]. Wyniki tego badania traktuje sie w tych sytuacjach jako
rozstrzygajace. Eksperci ESC wymieniaja nastepujace sytuacje
kliniczne, w ktérych CMR ma przewage nad echokardiogra-
fig: (1) ocena objetosci i frakcji wyrzutowej prawej komory
(m.in. u pacjentéw po korekgji tetralogii Fallota i z systemowa
prawa komora); (2) ocena konduitéw taczacych prawa ko-
more z tetnicami ptucnymi i ocena zwezenia drogi odptywu
prawej komory; (3) ilosciowa ocena niedomykalnosci ptuc-
nej; (4) ocena tetnic ptucnych i aorty na catym jej przebiegu;
(5) ocena zyt ptucnych i systemowych; (6) ocena masy komor;
(7) ocena obecnosci ognisk martwicy/wtéknienia miokar-
dium; (8) charakterystyka tkanki. Ponadto CMR dostarcza
lepszych, w poréwnaniu z echokardiografia, informacji
w przypadku oceny guzéw wewnatrz- i zewnatrzsercowych,
naczyi krazenia obocznego i malformagji tetniczo-zylnych
oraz anomalii tetnic wieficowych [4, 7]. Jednocze$nie
jednak zaznaczaja, ze w tych sytuacjach wyzszo$¢ nad ba-
daniem CMR ma CT. Gtéwne wskazania do wykonania CT
po leczeniu zabiegowym obejmuja: ocene anatomii tetnic
wieficowych, anatomii zyt ptucnych, pofaczer aortalno-
-ptucnych i zespolen pooperacyjnych, okreslenie stopnia
uwapnienia, szerokosci i doktadnej lokalizacji homograftu,
okreslenie droznosci stentéw. Szczegélna grupe pacjentow
stanowig chorzy wymagajacy reoperacji. Dzieki mozliwosci
wykonania rekonstrukgji tréjwymiarowych CT przestrzennie
obrazuje stosunki anatomiczne, co bardzo utatwia zaplano-
wanie powtornej operacji.

Zr6znicowane mozliwosci obrazowania, zalety i ograni-
czenia opisywanych metod powinno sie uwzglednia¢ przy ich
wykorzystywaniu w diagnostyce konkretnego chorego. Trzeba
je dobiera¢ tak, aby najtafiszym kosztem i bezpiecznie dla
pacjenta oraz personelu odpowiedzie¢ na kliniczne pytania
dotyczace sposobu leczenia. Tak nalezy rozumie¢ cele wspot-
czesnego obrazowania serca i naczyn, a jego przydatnos¢
ocenia¢ poprzez wplyw na zmniejszenie powiktan, rzadsze
hospitalizacje, poprawe jakosci zycia, przezycie itd. Szkole-
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nie lekarzy zajmujacych sie diagnostyka obrazowa powinno
by¢ prowadzone kompleksowo, a caty proces diagnostyczny
koordynowany w specjalistycznych centrach [14]. Algorytmy
diagnostyczne moga by¢ nieco odmienne — w zalezno-
Sci od doswiadczenia zespofu w zakresie ré6znych metod
i umiejetnosci ich wykorzystania. Jest to szczegdlnie wazne
w osrodkach zajmujacych sie dorostymi z WWS ze wzgledu
na typowe dla tej grupy pacjentéw ogromne zréznicowanie
morfologii i czynnosci ukfadu sercowo-naczyniowego, sposo-
béw leczenia zabiegowego, stopnia zaawansowania choréb
i schorzen wspotistniejacych.
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