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STUDIUM PRZYPADKU / CLINICAL VIGNETTE

Wrodzony brak osierdzia — obrazowanie nieinwazyjne
Congenital absence of the pericardium — noninvasive imaging
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Kobieta w wieku 39 lat, bez choréb ukfadu sercowo-naczyniowego w wywiadzie, z nielicznymi czynnikami ryzyka choroby
wiericowej, uprawiajaca w przesztosci aktywnie sport (m.in. wspinaczka gorska), zgtosita sie do Poradni Kardiologicznej z powodu
pogorszenia tolerancji wysitku w ciagu ostatnich kilku lat oraz nieregularnie wystepujacych w trakcie wysitku dolegliwosci bélowych
o typie ucisku w okolicy zamostkowej, ktory ustepowat w spoczynku. Wyniki badania przedmiotowego i podstawowych badar
laboratoryjnych byty prawidfowe. W zapisie elektrokardiograficznym stwierdzono rytm zatokowy miarowy 44/min i brak progresji
zatamka R w odprowadzeniach przedsercowych (ryc. 1C). Spoczynkowy echokardiogram nie wykazat ewidentnych zaburzen
kurczliwosci, jednak ocena byta utrudniona ze wzgledu na rotacje serca (ryc. 2D). W RTG klatki piersiowej potwierdzono zroto-
wanie i przemieszczenie serca na strone lewa, jak réwniez zatarcie zarysu przepony w okolicy koniuszka serca ze sptyceniem kata
przeponowo-zebrowego (ryc. 1A, B). Jednoczes$nie ze wzgledu na oszacowane posrednie ryzyko choroby wieficowej przeprowa-
dzono diagnostyke za pomoca badan obciazeniowych: 1) dwukrotnie wykonany test wysitkowy na cykloergometrze rowerowym
ujawnit obnizong w stosunku do wieku i ptci wydolnos¢ wysitkowa (5 i 7 METS) oraz obnizenia odcinka ST w odprowadzeniach
znad $ciany dolnej i bocznej, ktérym w drugiej prébie towarzyszyt bol zamostkowy, ustepujacy w czasie recovery; 2) w tomografii
emisyjnej pojedynczych fotonéw (SPECT) stwierdzono cechy istotnego niedokrwienia obejmujace ok. 27% miokardium (ryc. 3).
W celu wyjasdnienia stwierdzanych nieprawidtowosci potozenia serca wykonano tomografie komputerowa (CT) klatki piersiowej,
ktérej wynik okazat sie niejednoznaczny. Ponadto w opgji angio-CT nie potwierdzono istotnych zwezer w tetnicach wieficowych.
Wysunieto podejrzenie wrodzonego ubytku osierdzia — pacjentka zostata skierowana na badanie metoda rezonansu magnetycz-
nego (MRI) w celu weryfikacji rozpoznania. W MRI (ryc. 2) potwierdzono cechy braku osierdzia — tkanka tluszczowa $rédpiersia
przedniego bezposrednio miedzy naczyniami odchodzacymi od serca (ryc. 2A), serce zrotowane w strone lewa, koniuszek lewej
komory siegajacy do zachytka przeponowo-zebrowego przepony (ryc. 2B), koniu-
szek serca utworzony przez prawa komore (ryc. 2C). Nie uwidoczniono uchytkow
miesnia sercowego. Ponadto po podaniu dipirydamolu nie stwierdzono ubytkéw
perfuzji w miesniu lewej komory. Ze wzgledu na wystepujace stale objawy pacjentce
zaproponowano leczenie operacyjne wady, na ktére nie wyrazita zgody. Wrodzony
brak osierdzia $ciennego, catkowity lub czesciowy, jest niezwykle rzadka patologia,
a czesto$¢ jej wystepowania szacuje sie na ok. 0,01%. W przypadkach objawowych
3 : FITELR 151w moze wystepowac bol w klatce piersiowej, czesto pozycyjny (zwiazany z nadmierng
PEERE) e PR R L R 5 S R ruchomoscia serca) i czasami wysitkowy, ktéry wéwczas nasuwa podejrzenie choroby
' wieficowej. Anomalia moze by¢ w rzadkich przypadkach powikfana niedokrwieniem
serca w wyniku wklino-
wywania sie miokardium
we wrota ubytku badZ na
skutek ucisku lub skrecenia
tetnicy wieficowej. Rozpo-

Rycina 1. A, B. Badanie rentgenowskie;
C. Badanie elektrokardiograficzne

znanie mozna ustali¢ na
podstawie réznych badarn
diagnostycznych, jednak
nie zawsze umozliwiaja
one jednoznaczna diag-
noze, gdyz uwidocznione
zostaja przede wszystkim
posrednie zmiany towa-
Rycina 3. Scyntygrafia perfuzyjna — SPECT rzyszace anomalii. W przy-
Tc-99m-MIBI — uposledzenie perfuzji gtéwnie padku nasilonych objawéw
w segmentach przypodstawnych sciany przedniej,  klinicznych mozliwe jest
przednioprzegrodowej i dolnej w spoczynku, nasi-  wykonanie perikardiekto-
Rycina 2. A-C. Badanie metoda rezonan- lajace sie i obejmujace réwniez pozostate obszary ~ mii lub perikardioplastyki,
su magnetycznego; D. Badanie echokar-  Sciany przedniej oraz $ciane przednio- i dolnobocz-  ktére zwykle poprawiaja
diograficzne ng w trakcie wysitku na biezni przebieg kliniczny.
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