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Abstract

A 5.5-month-old girl was admitted with non-specific signs and symptoms like dyspnea at
rest, tachypnea, fatigue, low body weight and cyanosis on exertion. Physical examination re-
vealed a barrel-shaped chest; no pathological sounds over the heart or both lung areas were
detected. The above mentioned symptoms might suggest a circulatory problem. Echocar-
diography and computed tomography angiography were performed. These examinations re-
vealed supracardiac type total anomalous pulmonary venous drainage. Echocardiographic
signs of pulmonary hypertension and severe right ventricle overload were detected. Detailed
analysis of both imaging examinations revealed atypical obstruction of the pulmonary ve-
nous return: narrowing of the proximal part of superior vena cava. An urgent surgery was
performed, with no complications in the postoperative period. A follow-up echocardiog-
raphy showed normalization of cardiac function and pulmonary pressure as well as nor-
malization of flow profile within the superior vena cava. The paper presents a non-invasive
diagnostic process in the described case, and discusses the causes of late diagnosis.

pionowej, jak i od wielkosci ubytku w przegrodzie migdzy-
przedsionkowej, ktéry jest jedyna droga dostania sie utle-

Calkowicie nieprawidlowy splyw zyt plucnych (tozal ano-
malous pulmonary venous connection, TAPVD) jest sinicza
wadg serca. Stanowi 1-5% wad wrodzonych” i wystepuje
z czestoscig 1 : 10 000 zywych urodzen®. W zaleznosci od
morfologii wyr6znia sie cztery gléwne typy: nadsercowy
(najczestszy — okoto 45% prezentowanych przypadkow!),
$rédsercowy, podsercowy i mieszany.

Sinica towarzyszaca TAPVD zalezy zaréwno od sprawno-
$ci naczyn krazenia obocznego, $rednic zyt ptucnych i zyty

nowanej krwi do lewego przedsionka. Objawy wady zazwy-
czaj nasilajg sie w trakcie wysitku.

Blisko 80% nieleczonych pacjentéw umiera w pierwszym
roku zycia#+%, jakkolwiek opisano skapoobjawowe przy-
padki, o dtugim okresie przezycia"*®. Do typowych obja-
woéw TAPVD naleza duszno$é, sinica, meczliwo$é, niedo-
stateczny przyrost masy ciala. Operacje korekcyjna nalezy
wykona¢ bezposrednio po ustaleniu rozpoznania, optymal-
nie w okresie noworodkowym®.
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Ryec. 1. Projekcja obrazujgca srédpiersie gérne w plaszezyznie czoto-
wej. Faza rozkurczu. Widoczne zlewisko 7yl ptucnych wraz
z prawymi Zylami plucnymi i jedng lewq oraz ujsciem zle-

wiska do lewej zyly pionowej, a takze prawa tetmica ptucna,
fragment pnia plucnego oraz poprzeczny przekrdj aorty wste-
pujqcej, wreszcie nieproporcjonalnie poszerzona zyla gtow-
na gorna (SVC). Przeptyw w zylach plucnych i ich zlewisku
kieruje si¢ ku gorze, wigc jest kodowany kolorem czerwonym.
Przeplyw w tetnicach nie jest widoczny (faza rozkurczowa).
Nalezatoby oczekiwad, ze przeptyw w Zyle gtéwnej gérnej jest
skierowany wylgcznie ku dotowi, a wigc jest kodowany tylko
kolorem niebieskim. W sgsiedztwie lewostronnej Sciany SVC
widoczny jest jednak wyraZny strumien przepltywu kierujqcy
sig od strony prawej na lewo i ku gorze, sugerujgcy obecnosé
doplywu do SVC z zewngqtrz. Intensywnoscé tego przeplywu
przemawia za ujsciem dodatkowej prawej zyty ptucnej do SVC

Ryec. 2. Niewielkie pochylenie glowicy do przodu uwidocznia szero-
kq zyle pionowq biegngcq po stronie lewej, stanowigcq po-

lgczenie zlewiska 7yt ptucnych z uktadem zyt systemowych.
Zy/a glowna gérna wydaje si¢ w tym przekroju szersza niz na
poprzedniej rycinie, wyraZniejszy jest takze widoczny w niej
przeplyw skierowany ku gorze

Opis przypadku

Piecioip6tmiesieczna dziewczynka zostata przyjeta do
Kliniki Kardiochirurgii Dzieciecej WUM w celu leczenia
wrodzonej wady serca. Pacjentka urodzita sie w 41. tygo-
dniu prawidtowo przebiegajacej cigzy, z masg urodzeniowg
3650 g, oceniona zostala na 10 punktéw w skali Apgar. Do
gléwnych objawéw nalezaly: duszno$¢ spoczynkowa, przy-
spieszony oddech, meczliwosé, wzmozona potliwos$¢ w cza-
sie karmienia, zmniejszenie ilo$ci przyjmowanych pokar-
moéw, niedobér masy ciata (ponizej 3. percentyla), sinica
obwodowa przy wysitku.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono beczkowaty
ksztatt klatki piersiowej, zaangazowanie dodatkowych
mie$ni oddechowych, nie zaobserwowano natomiast
patologicznych zjawisk ostuchowych nad sercem i ptu-
cami. Przegladowe zdjecie radiologiczne klatki piersiowej
wykazalo powiekszenie sylwetki serca (wskaznik sercowo-
-plucny 0,65) i cechy zwiekszonego przeptywu ptucnego.

Badanie echokardiograficzne wykazato nadsercowy typ
TAPVD drenujgcy poprzez zyle pionowg o Srednicy 12 mm,
poszerzong lewg zyle ramienno-glowowa i w jeszcze wiek-
szym stopniu poszerzong zyle glowng gérng (Ryc. 1-5).

Ryc. 3. Pomiar predkosci przeplywu w SVC za pomocq dopplera
spektralnego. Przeptyw ma charakter typowy dla przeplywu
w Zyle ptucnej w przypadku masywnego przecieku lewo-pra-
wego. Jest on szybki, burzliwy i skierowany ku gorze — prze-
ciwnie niz prawidtowy przeptyw w zyle gtownej gérnej

Rozpoznanie potwierdzono, wykonujgc tomografie kompu-
terowg (Ryc. 6-8). W badaniu echo stwierdzono ponadto
znaczne powiekszenie prawego przedsionka i prawej
komory oraz dopplerowskie cechy nadci$nienia ptucnego.
Relatywnie dtugi okres przezycia umozliwial nierestryk-
cyjny (10 mm) ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionko-
wej. Nasilone poszerzenie zyly gléwnej gérnej (superior
vena cava, SVC) wraz z nietypowym turbulentnym obra-
zem przeplywu w tym naczyniu poczatkowo nasunely
podejrzenie nieprawidlowego sptywu dodatkowej prawej
zyly ptucnej do SVC. Badanie angiotomograficzne, jak
réwniez bezposrednia ocena kardiochirurgiczna wyklu-
czyly takg mozliwosé.

Dziecko zostalo zakwalifikowane do operacji w trybie pil-
nym. Korekcje przeprowadzono w krazeniu pozaustrojo-
wym, z zastosowaniem glebokiej hipotermii i catkowitego
zatrzymania krazenia. Zyta pionowa zostala podwigzana,
a zlewisko zyl ptucnych zostato zespolone z lewym przed-
sionkiem. Ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej
zamknieto latg z osierdzia. Przebieg pooperacyjny byt nie-
powiktany, dziecko wypisano po 12 dobach od operacji.

Kontrolne badanie echokardiograficzne wykonane 3 tygo-
dnie po operacji wykazalo prawidtowg funkcje skurczowg
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Ryc. 4. Projekcja podzebrowa w plaszezyZnie strzatkowej, obrazujg-
ca yle glowng gorgq (SVC) wraz z jej ujsciem do prawego
przedsionka (RA) oraz przegrode miedzyprzedsionkowq. Roz-
miar SVC w odcinku przysercowym wydaje si¢ prawidtowy
(SVC2); bardzo wyraine poszerzenie SVC w odcinku bardziej
obwodowym (SVC1). Zastawka otworu owalnego zepchnigta
do wnegtrza lewego przedsionka. Ponadto widoczny przekrdj
poprzeczny przez prawq tetnicg pltucng (RPA) i zlewisko zyt
plucnych (C). Warstwa plynu w osierdziu przemawia za nie-
wydolnosciq krqzenia

komor, normalizacje wielko$ci jam serca, laminarny, nie-
przyspieszony przeplyw przez zespolenie zyt ptucnych
z lewym przedsionkiem i ustgpienie cech nadci$nienia
ptucnego.

W ciggu kolejnych 2 miesiecy nastgpit przybytek masy ciata
dziecka o 1220 g, dzieki czemu przekroczyta 3. percentyl.

Omoéwienie

Catkowicie nieprawidlowy splyw zyt pltucnych nalezy do
najbardziej podstepnych i niebezpiecznych wrodzonych
wad serca. Rozpoznanie prenatalne bywa trudne, nawet dla
doswiadczonego echokardiografisty. Anatomia serca moze
nie by¢ uchwytnie zaburzona przez TAPVD: zyly ptucne
taczg sie w zlewisko w bezposrednim sgsiedztwie lewego
przedsionka, co moze stwarzaé¢ wrazenie prawidlowego
polaczenia zylno-przedsionkowego. W okresie zycia ptodo-
wego przepltyw plucny w poréwnaniu z systemowym jest
bardzo niewielki, przez co wypelnienie nieprawidtowych
kanaléw zylnych (np. lewej zyly pionowej taczacej zlewi-
sko zyt plucnych z lewg zylg ramienno-glowowsa) moze
okazaé sie trudne do uwidocznienia. Anomalia staje sie
wyrazna dopiero po urodzeniu, ale nawet wtedy badanie
echokardiograficzne wymaga duzej wnikliwos$ci — zwréce-
nia uwagi na kierunek przeplywu krwi przez otwér owalny,
relacje przestrzenne pomiedzy zylami ptucnymi a lewym
przedsionkiem i obecno$¢ nieprawidtowych kanatéw zyl-
nych. Ciezkie nadci$nienie ptucne i dysproporcja wielko-
$ci komér (znacznie powiekszona, przecigzona ci$nieniowo
i objetoSciowa prawa komora oraz mata niedopetniona
i uci$nieta komora lewa) stanowig typowg, cho¢ mato spe-
cyficzng prezentacje TAPVD. Dla uwidocznienia niektérych

Ryec. 5. Projekcja analogiczna jak na Ryc. 4, przeplyw obrazowany
kolorem. W swietle zyly gléwnej gérnej widoczne dwa stru-
mienie przeptywu: zakodowany kolorem czerwonym typowy
naplyw z zyly do prawego przedsionka oraz niebieski, poja-
wiajgcy sig na poziomie skrzyzowania z prawq tetnicq pluc-
nq — skierowany przeciwnie. Ta lokalizacja i kierunek prze-
mawiajq za ujsciem dodatkowej prawej zyty ptucnej do SVC

istotnych szczeg6téw morfologicznych pomocne mogg by¢é
badania angio-CT lub MRI.

Prezentacja kliniczna zalezy przede wszystkim od rozmiaru
drogi prowadzacej krew z zyl plucnych do lewej komory:
aby znalez¢ sie w lewej komorze, utlenowana krew musi
pokona¢ dtugg droge przez zlewisko zyl ptucnych, zyty
systemowe, prawy przedsionek i wreszcie przegrode mie-
dzyprzedsionkowg. Kazdy z odcinkéw tej dtugiej drogi
moze by¢ zwezony, prowadzac do obrzeku ptuc, wstrzasu
i wreszcie zgonu”. Jesli ubytek miedzyprzedsionkowy jest
duzy, poczatkowo objawy mogg nie by¢ nasilone, a wada
pozostaje nierozpoznana przez kilka miesiecy — jak w pre-
zentowanym przypadku, a nawet przez lata. Charakter
i stopien utrudnienia sptywu muszg zostac¢ zdefiniowane
przed operacjg.

Jak juz wspomniano, istniejg cztery gtéwne typy TAPVD
oraz liczne podtypy anatomiczne. W prezentowanym
przypadku uwage echokardiografisty zwrécily znacz-
nie poszerzona zyta gléwna gérna oraz nietypowy profil
przeptywu w tym naczyniu. W warunkach prawidtowych
przepltyw w SVC jest zawsze skierowany do serca, a wiec
stwierdzenie w niej dwéch strumieni ptyngcych w prze-
ciwnych kierunkach nasuneto podejrzenie dodatkowej
anomalii zylnej. Najbardziej prawdopodobne wydawaly
sie dwa wyjasnienia: po pierwsze, za obserwowany obraz
moglo odpowiadaé nieprawidlowe ujscie jednej z prawych
zyl ptucnych, po drugie — przerwanie zyly gléwnej dolnej
z kontynuacjg przez zyle nieparzystg (vena azygos, VAz).
Prawidlowy przebieg i ujscie zyly gléwnej dolnej uwidocz-
niono w badaniu echokardiograficznym, co wykluczyto
drugg z rozwazanych mozliwos$ci. OczywiScie mozna
bylo przypuszczaé, ze do SVC uchodzi prawidtowa zyta
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Ryc. 6. Tréjwymiarowa rekonstrukcja angiotomograficzna. Serce
widoczne od tylu po usunieciu elementoéw kostnych. C — zle-
wisko zyl ptucnych; PVs — 2yly ptucne: 1 — dolna lewa, 2 —
dolna prawa, 3 — gérna prawa; VV - zyla pionowa; VBC —
lewa zyla ramienno-glowowa; SVC - Zyla glowna gérna;
* — ujscie zyly nieparzystej; RPA — prawa tetnica plucna.
Wszystkie naczynia zylne sq dobrze uwidocznione. Jedynym
naczyniem lqczqeym sig z 2ylq glownqg gorngq jest zyla niepa-
rzysta, ktora lezy w plaszczyinie strzatkowej i nie ma dopty-
wu z naczyn ptucnych

nieparzysta, jednak objeto$¢ krwi w AzV jest stosunkowo
niewielka i nie mogltaby spowodowa¢ tak intensywnego
i turbulentnego naplywu do wysokoci$nieniowej zyty,
przez ktéra u pacjenta z TAPVD przeptywa caltkowity splyw
plucny i znaczna cze$é systemowego. Z drugiej strony
badanie echokardiograficzne wykazalo typowe ujscie
dwéch prawych zyl pltucnych do zlewiska, co podawato
w watpliwosé obecno$é dodatkowej, nieprawidlowo ucho-
dzacej prawej zyly ptucnej. Warto jednak podkreslié, ze
wariant osobnego ujscia prawej zyly gérnoptatowej do SVC

jest mozliwy pomimo stwierdzenia prawidlowego polacze-

nia czterech zyt ptucnych z lewym przedsionkiem.

Biorac pod uwage znaczng intensywno$¢ budzacego wat-
pliwos¢ przeplywu, w celu unikniecia ewentualnego pozo-
stawienia istotnego resztkowego przecieku zdecydowano
sie wykonaé angiotomografie komputerowa. Badanie to
wykluczylo uj$cie nietypowego naczynia zylnego do SVC.
Jedynym uchodzacym do niej naczyniem okazala sie AzV
- zyla o typowym przebiegu réwnoleglym do kregostupa,
ktérej horyzontalna cze$é byla zorientowana w plasz-
czyznie strzalkowej. Poniewaz proksymalna cze$é tej zyly
zostata zakontrastowana przez krew zarzucang z SVC pod
znacznym ci$nieniem, mozliwe bylo przesledzenie jej prze-
biegu na do$¢ dtugim odcinku. Wsteczne kontrastowanie

Ryc. 7. Serce widoczne ze strony prawej. Rekonstrukcja 3D badania
angio-CT. Uwidoczniono znaczne poszerzenie odcinka dy-
stalnego zyly glownej gornej (SVC) i lewej 2yly ramienno-gto-
wowej (VBC). Widoczny jest wezszy nadsercowy odcinek SVC

Ryc. 8. Angiotomograficzny przekréj dwuwymiarowy. Zaznaczona
dysproporcja proksymalnego, srodkowego i dystalnego od-
cinka SVC. Duzy kanat zylny o cechach zyly nieparzystej
(*) lezgcy w plaszezyZnie strzatkowej, od strony kregostupa,
lgczy sie 7 SVC tuz nad skrzyzowaniem z prawq tetnicq ptuc-
nq (RPA). Naczynie nie ma doptywu z przebiegajgcych w sq-
siedztwie 7yl ptucnych
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zyly uchodzacej do SVC bylo dowodem niskiego ci$nienia
panujacego w tej zyle, co z kolei wykluczalo szybki, tur-
bulentny i staly naptyw do SVC. Ponadto uksztaltowanie
AzV w badaniu CT przemawialo za tym, ze naplyw krwi
z jej $wiatla jest tozsamy z kierunkiem z SVC i w badaniu
dopplerowskim powinien by¢ kodowany tym samym kolo-
rem. Ostatecznie uznano, ze za nietypowy obraz przepltywu
w zyle gléwnej gérnej odpowiada tetniakowate poszerzenie
dystalnej czesci SVC z jednoczesnym wzglednym zweze-
niem jej odcinka przysercowego. Pomimo ze $rednica prok-
symalnego odcinka SVC miescila sie w granicach normy
dla wieku, wyrazna dysproporcja pomiedzy sasiadujagcymi
ze soba odcinkami SVC mogla by¢ przyczyng istotnie
zwiekszonego oporu dla splywu z zyl ptucnych, prowa-
dzac do szybkiego pogorszenia stanu ogélnego pacjenta.
W nastepstwie korekcji wady spltyw zylny z ptuc zostat
przekierowany bezposrednio do lewego przedsionka, co
zmniejszylo objetosé krwi przeptywajacej przez SVC i spo-
wodowato normalizacje obrazu.

Whioski

1. TAPVD jest sinicza wada serca obcigzong wysokim
wskaznikiem $miertelnos$ci, szczegdlnie w przypadku
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op6znionego rozpoznania. Czynnikiem w najwigkszym
stopniu niekorzystnym jest obecno$¢ zwezenia, ktére
moze wystepowaé na calej dlugosci traktu prowadza-
cego utlenowang krew z zyl ptucnych do lewej komory.
Precyzyjne zobrazowanie szczeg6téw anatomicznych
i przebiegu tej drogi z wykorzystaniem wszystkich
dostepnych metod diagnostycznych jest warunkiem
pelnej korekcji chirurgiczne;j.

2. W przypadku wystepowania takich objawéw jak sinica,
wzmozony wysilek oddechowy, nadmierna potliwos¢,
nietolerancja wysitku, niedostateczny przybér masy
ciala nalezy zawsze bra¢ pod uwage wrodzone wady
serca, a wéréd nich rzadki, ale podstepnie przebiega-
jacy calkowicie nieprawidlowy splyw zyl plucnych.
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