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Abstract

We present a case of a 6-month-old infant with an isolated left subclavian artery coexistent
with right-sided aortic arch, tetralogy of Fallot and DiGeorge syndrome, with an emphasis
on echocardiographic detection of this extremely rare anomaly. Specific difficulties related
to echocardiographic visualization of abnormally coursing artery were a result of signifi-
cantly limited ultrasonographic access due to the absence of thymus and a very close prox-
imity of the left subclavian artery and left common carotid artery, mimicking a normal bra-
chiocephalic trunk, which is usually present in patients with right-sided aortic arch. Precise
analysis of the course of carotid and vertebral arteries as well as the nature and direction
of flow in these vessels (particularly in the left vertebral and subclavian artery) suggested
ductal rather than aortic origin of the left subclavian artery. Precise delineation of anatomi-
cal relationships between major arteries prior to surgical closure of the arterial duct was
necessary to prevent potential postoperative ischemia of the left upper extremity; therefore
the diagnosis was completed with CT angiography.

prawej strony serca: tetralogia Fallota (ToF)!-®, dwuuj-
Sciowa prawa komora”, atrezja zastawki trojdzielnej®,

Odsznurowanie lewej tetnicy podobojczykowej (isolated
left subclavian artery, iLSA) wspolistniejace z prawo-
stronnym tukiem jest rzadko opisywana anomalig naczy-
niowg. Wada ta jest konsekwencjg zaburzonego procesu
formowania sie tuku aorty i wytworzenia polaczenia
miedzy lewa tetnica podobojczykowsg a pniem plucnym
droga przewodu tetniczego (Ryc. 1). Inne wady wrodzone
towarzysza 60% przypadkéw iLSA i zazwyczaj dotycza

zwezenie poczatkowego odcinka tetnicy plucnej®, sling
plucny®, choé¢ obecnosé¢ iLSA byta raportowana réwniez
w wadach prostych, takich jak ubytek przegrody mie-
dzykomorowej'?, a takze catkowity ubytek przegrody
przedsionkowo-komorowej (materiat wtasny Kliniki).
Przedstawiamy przypadek iLSA wspélistniejacego z tetra-
logig Fallota, analizujac istotne elementy nieinwazyjnej
diagnostyki przedoperacyjnej.

66 © Polish Ultrasound Society. Published by Medical Communications Sp. z o.0. This is an open-access article distributed under the terms of the Creative Commons Attribution-NonCommercial-

NoDerivatives License (CC BY-NC-ND). Reproduction is permitted for personal, educational, non-commercial use, provided that the original article is in whole, unmodified, and properly cited



Odsznurowanie lewej tetnicy podobojczykowej u niemowlecia z tetralogiq Fallota, prawostronnym tukiem aorty i zespotem DiGeorge'a.
Studium diagnostyki echokardiograficznej

Ryc. 1. Badanie angio-CT przedoperacyjne. Ao — aorta wstepujqca,
PA — pien tetnicy ptucnej, LPA — lewa tetnica ptucna, RAo —
prawostronny tuk aorty, DA — przewdd tetniczy, LCCA - lewa
tetnica szyjna wspolna, LVA - lewa tetnica kregowa

Opis przypadku

Sze$ciomiesieczne niemowle plci zenskiej (CII, PII, uro-
dzone o czasie z masa 2630 g) z zespotem DiGeorge’a i wadg
wrodzona serca pod postacia tetralogii Fallota przyjeto do kli-
niki kardiochirurgii w celu wykonania korekcji operacyjne;j.

W trakcie diagnostyki echokardiograficznej stwierdzono:
situs solitus, zgodne powigzania zylno-przedsionkowe
i przedsionkowo-komorowe; dekstropozycje aorty 40-50%
nad duzym (okolo 12 mm), okotobtoniastym VSD (ventricular
septal defect — ubytek przegrody miedzykomorowej). Przeciek
przez ubytek miedzykomorowy dwukierunkowy, przede
wszystkim lewo-prawy. Luk aorty prawostronny. Ze wzgledu
na trudne warunki anatomiczne nie rozstrzygni¢to o morfo-
logii tetniczych odgatezien tuku (Ryc. 2-8. Na rycinach 2-5
zaprezentowano serie przekrojéw naczyn gérnego $rédpier-
sia uzyskanych w plaszczyznie zblizonej do poprzecznej —
horyzontalnej. Kolejne obrazy rejestrowano, przemieszczajac
stopniowo wigzke ultradzwiekéw od dotu ku gérze pacjentki.
Ryciny 6-8 obrazuja serie przekrojéw naczyn gérnego $réd-
piersia w plaszczyzZnie zblizonej do strzatkowej. Kolejne
obrazy uzyskiwano, przemieszczajac wigzke ultradzwiekow
od plaszczyzny posrodkowej ku stronie lewej pacjentki). Pien
plucny odchodzit z hipoplastycznego, dos¢ krétkiego stozka
wyplywowego. Srednica ostium stozka w skurczu wynosita
okoto 4 mm (zwezenie spowodowane przero$nietymi bel-
kami przegrodowo-§ciennymi i przemieszczeniem przegrody
stozka), w czesci Srodkowej — okoto 8 mm. Uwidoczniono

Ryec. 2. Formowanie si¢ lewostronnego tuku aorty. RAoG — prawo-
stronna aorta grzbietowa, LAoG - lewostronna aorta grzbie-
towa, LSA - lewa tegtnica podobojczykowa (strzatka wskazuje
kierunek jej migracji), LCA — lewa tetnica szyjna, IIT i IV —
odpowiednie tetnice tukéw gardtowych (aortalnych), DA —
przewdd tetniczy, AoS — worek aortalny, PA — pieri plucny
(schemat wtasny autora M.A.K.)

drozny przewdd tetniczy o kretym przebiegu, ze znacznym
przeplywem, najprawdopodobniej odchodzacy od lewej
tetnicy podobojczykowej lub lewego pnia ramienno-glowo-
wego. Badanie utrudniata bardzo zta echogeniczno$é tej oko-
licy, zwigzana z brakiem grasicy.

W celu doprecyzowania rozpoznania wykonano badanie
angio-CT (Ryc. 9) — potwierdzono odsznurowanie lewej
tetnicy podobojczykowej, od ktérej odchodzit krety prze-
wad tetniczy, uchodzacy do pnia ptucnego pionowo, od
przodu. Wykazano, ze przewazajaca cze$¢ przeplywu
z lewej tetnicy kregowej kieruje si¢ do przewodu tet-
niczego i krazenia plucnego. Przyjeto zalozenie, ze
zamkniecie przewodu tetniczego zmniejszy podkradanie
z lewej tetnicy kregowej, ktéra stanowi zrédlo zaopatrze-
nia zaréwno dla przewodu, jak i wlasciwej lewej tetnicy
podobojczykowej, a wiec nie nasili zaburzen krazenia
mézgowego ani nie spowoduje uposledzenia ukrwienia
lewej koniczyny gérnejtotb.

W trakcie kardiochirurgicznej korekcji wady pod nadzorem
echokardiografii prébnie zaci$nieto PDA (posterior descen-
ding artery — galaz miedzykomorowa tylna), nie stwierdzajac
deficytu ukrwienia lewej konczyny gérnej. PDA zamknigto
i rozdzielono. Wykonano catkowitg korekcje tetralogii Fallota.
Przebieg pooperacyjny niepowiktany. W ultrasonograficznych
badaniach pooperacyjnych nadal obserwowano odczasz-
kowy kierunek przeptywu w lewej tetnicy kregowej (left
vertebral artery, LVA), bedacej jedynym zrédlem ukrwienia
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Ryec. 3. Faza skurczu. Widoczny okrqgly, poprzeczny przekrdj aor-

ty wstepujgcej (AoAs) wypetniony kolorem czerwonym oraz
pien (PA) i prawa tetnica plucna (RPA) — kolor niebieski. Na
przednim lewym zarysie aorty wstgpujgcej widoczne uwypu-
klenie odpowiadajqce miejscu odejscia lewej tetnicy szyjnej
wspdlnej (*)

Ryc. 5. Dalsze przesuniecie wigzki ultradiwigkow ku goérze, faza

skurczu. Widoczne poprzeczne przekroje aorty wstepujqcej
(Ao) i osobno biegnqcej na tym poziomie lewej tetnicy szyjnej
wspélnej (LCCA) — oba naczynia kodowane kolorem czerwo-
nym — oraz przewodu tetniczego (*) i pnia ptucnego (PA) — te
naczynia wypetnione kolorem niebieskim, wskazujgcym na
przeplyw w przeciwnym kierunku

7. Faza skurczu. Widoczna aorta wstgpujqcea (Ao) oddajgca tet-

nice szyjng wspolng lewg (LCCA); oba naczynia wypetnione
kolorem czerwonym i poczqtkowy odcinek tuku aorty (AAo —
kolor niebieski)

Ryec. 4. Przekrdj nieco w

Ryec. 6. Jeszcze wyz

v, faza rozkurczu. Aorta wstgpujgca (AoAsc)
nie jest wypetniona kolorem. Pomimo fazy rozkurczowej inten-
sywnym kolorem niebieskim — z dos¢ wyraZnymi turbulencjami
—wypelnione sq pieni plucny (PA) i jego obie galezie (RPA i LPA).
Na przednim zarysie PA widoczne jest uwypuklenie odpowiada-
jace ujsciu przewodu tetniczego (*). W tej fazie nie jest widoczna
lewa tgtnica szyjna wspélna. VBC - zyla ramienno-glowowa

sza pozycja plaszezyzny wiqzki badajqceej, faza skur-
czu. Widoczne poprzeczne przekroje szczytowej czesci tuku aorty
(Ao) i lewej tetnicy szyjnej wspolnej (LCCA) wypetnione kolorem
czerwonym i przewodu tetniczego (*) wypetnionego kolorem nie-
bieskim. Zwraca uwage bardzo bliskie sqsiedztwo tych naczyn

Ryec. 8. Faza skurczu. Dalsze przemieszczenie wigzki na lewo —widoczne
dwa blisko polozone, biegnqgce réwnolegle naczynia z przeplywa-
mi o przeciwnych kierunkach: wypetniona kolorem czerwonym
lewa tetnica szyjna wspélna (LCCA) oraz niebieskim — lewa tgt-
nica podobojczykowa z przewodem tetniczym (LSA + PDA)
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Ryc. 9. W fazie rozkurczu lewa tetnica podobojczykowa/przewdd tetni-
czy (PDA + LSA) sq silniej wypelnione, znika natomiast cz
wony kolor obrazujqcy przeplyw w lewej tetnicy szyjnej wspdl-
nej. Najbardziej powierzchownie widoczna jest stabo wypetnio-
na kolorem niebieskim zyla ramienno-glowowa lewa (VBC)

o-

lewej tetnicy podobojczykowej (left subclavian artery, LSA)
(Ryc. 10 i 11. Na rycinach przedstawiono zmieniony cha-
rakter przeplywu w lewej tetnicy szyjnej wspdlnej i lewej
tetnicy kregowej po korekcji wady i zamknieciu przewodu
tetniczego). Przeplyw w obu tetnicach miat charakter wytgcz-
nie skurczowy, o profilu wysokooporowym, co potwierdzato
zmniejszenie objetosci podkradania z krazenia mézgowego.
Mozna wiec wnioskowaé, ze zamkniecie przewodu tetniczego
zmniejszylo ryzyko deficytu perfuzji mézgowej zachowane;j
perfuzji lewej konczyny gérne;j.

Dyskusja

Formowanie sie finalnej postaci pojedynczego tuku aorty
oraz jego glownych odgalezien jest ztozonym proce-
sem przejS$cia z symetrycznej struktury parzystych tetnic
tukow gardtowych (ITI i 1V) i dwéch aort grzbietowych
do pojedynczego tuku lewo- lub prawostronnego (Ryc. 3).
Przemiana ta obejmuje zaréwno inwolucje jednej z aort

grzbietowych, inkorporacje tetnicy gardlowego tuku IV
w tuk aorty, jak i doglowowg migracje 7. tetnicy miedzyseg-
mentowej, z ktérej ostatecznie powstanie tetnica podoboj-
czykowa'?, Wydaje sie, ze pewne istotne zaburzenia gene-
tyczne, takie jak mikrodelecja 22q11.2, mogg wplywaé na
powstawanie wad wewnagtrzsercowych dotyczacych stozka
wyplywowego (ToF), a takze zaburzac proces tworzenia sie
naczyn tuku aorty®. Nie bez znaczenia jest réwniez obec-
no$¢ zespotu DiGeorge’a u przedstawianego pacjenta®.

Przyjmujemy zatem, ze odsznurowanie lewej tetnicy pod-
obojczykowej (iLSA) jest efektem braku udziatu IV lewej
tetnicy tuku gardtowego w tworzeniu sie odcinka tuku aorty
miedzy lewg tetnicg szyjng wspdélng a lewg tetnicg podoboj-
czykowg z réwnoczesng inwolucjg lewej aorty grzbietowej
dystalnie od miejsca odej$cia LSA od tuku. W konsekwen-
cji opisanej sytuacji mamy do czynienia z prawostronnym
tukiem aorty, a jedynym Zrédtem odsercowego zaopatrzenia
LSA w krew staje sie pozostato$¢ lewego VI tetniczego tuku
gardlowego, czyli przewdd tetniczy. Obnizenie sie ci$nienia
w tetnicy plucnej po urodzeniu lub tez utrudnienie wyptywu
krwi z prawej komory serca, obserwowane np. w tetralo-
gii Fallota, powoduje nasilenie objawéw podkradania krwi
z uktadu naczyn podstawno-kregowych. Opisane odsznuro-
wanie LSA jest wadg niezwykle rzadka, stwierdzang jedynie
w 0,8% przypadkéw prawostronnego tuku aorty®.

U pacjentéw z prawostronnym tukiem aorty zazwyczaj

obserwuje sie jeden z dwoch typéw rozkladu tetnic:

1. Odgatezienia stanowig niemal lustrzane odbicie tuku
lewostronnego — kolejno lewy piefi ramienno-glo-
wowy (dzielgcy sie na lewg tetnice podobojczykowsg
i lewg szyjng wspdlng), prawa tetnica szyjna wspdlna
i prawa tetnica podobojczykowa. W tym przypadku
pierwsze odgatezienie (lewy pien ramienno-glowowy)
jest wyraznie szersze niz pozostale i dzieli sie na dwa
naczynia (tetnice szyjng wspolng i podobojczykowsg),
co nietrudno uwidoczni¢ w badaniu ultrasonogra-
ficznym. Konfiguracje powyzszg czesto obserwuje sie
u pacjentéw z tetralogig Fallota.

Ryc. 10. Badanie pooperacyjne. Widoczne szyjne odcinki lewej tgtni-
cy szyjnej wspolnej (LCCA) i lewej tetnicy kregowej (LVA).
Faza skurczu. Przeplyw w lewej tetnicy kregowej ma kieru-
nek przeciwny niz w lewej tetnicy 1ej wspdlnej

Ryc. 11. Rejestracja przeplywu w tetnicy kregowej lewej z uzyciem
dopplera impulsowego. Przeptyw wylq
Zamknigcie przewodu tetniczego niewqtpliwie zmniejszyto
podkradanie 7 krqzenia mdézgowego przy jednoczesnym za-
chowaniu perfuzji lewej koviczyny gérnej

rie skurczowy.
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2. Obecna jest ,bladzaca” lewa tetnica podobojczykowa
(accessory left subclavian artery, ALSA), ktéra odchodzi
od tuku jako ostatnia, biegnie z prawej polowy klatki
piersiowej na lewa w tylnym $rédpiersiu, krzyzujac
od tytu przelyk i tchawice. Pierwsze odgalezienie tuku
(lewa tetnica szyjna wspé6lna) ma $rednice podobna
do pozostalych, a tetnica podobojczykowa przebiega
w znacznej odleglosci, wigc w USG trudno uwidocznié
ja jednoczesnie z tetnica szyjna.

W omawianym przypadku obraz odgalezien tuku aorty
odbiegal od opisanych wyzej typowych uktadéw. Pierwsze
odgalezienie — lewa tetnica szyjna wspélna — bylo stosun-
kowo waskie, a wiec odpowiadalo obrazowi typowemu dla
ALSA, ale w jego bezposrednim sasiedztwie widoczna byta
druga tetnica, ktéra tatwo mozna by uzna¢ za kontynuacje
pnia ramienno-glowowego — lewa tetnice podobojczykows.
Niemniej pomimo bardzo bliskiego sasiedztwa obu naczyn
nie wykazano ich ciggtosci. Ponadto przy uzyciu obrazo-
wania przeplywu kolorem stwierdzano przeciwny kierunek
przeplywu w kazdej z analizowanych tetnic: w tetnicy szyj-
nej wspolnej wyltacznie skurczowy przeptyw byl skierowany
ku gérze (doglowowo), w drugim z naczyn za$ trwal przez
caly cykl serca i byl skierowany ku dotowi. Bardziej wni-
kliwe badanie pozwolito uwidocznié¢ naczynie taczace LSA
z pniem plucnym. Charakter i kierunek przeplywu sugero-
waly, ze naczynie jest przewodem te¢tniczym. Ze wzgledu
na bardzo trudne warunki obrazowania gérnego $rédpier-
sia spowodowane brakiem grasicy (zesp6t DiGeorge’a)
i narastajacym niepokojem dziecka (we wcze$niejszej fazie
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