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Wstep

Skorygowane przetozenie wielkich pni tetniczych (correc-
ted transposition of the great arteries, CTGA), bedace rzadka
wrodzong chorobg serca, charakteryzuje si¢ niezgodnymi
potaczeniami przedsionkowo-komorowymi i komorowo-
-tetniczymi. Schorzenie to uwaza sie za wade typu cono-
truncal, ktéra stanowi okoto 0,05% wrodzonych choréb
serca wykrytych po urodzeniuV. Skorygowane przetoze-
nie wielkich pni tetniczych rzadko wigze sie z nieprawi-
dtowosciami chromosomowymi lub pozasercowymi, cze-
sto natomiast wspélwystepuje z anomaliami sercowymi,
takimi jak ubytek przegrody miedzykomorowej, zwezenie
drogi wyplywu z lewej komory, nieprawidlowosci potozo-
nej po stronie lewej zastawki tréjdzielnej i catkowity blok
przedsionkowo-komorowy®.
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Congenitally corrected transposition of the great arteries is a rare and complex congenital
heart disease. It essentially occurs with atrioventricular and ventriculoarterial discordance,
in which the great vessels become parallel. Cases of corrected transposition of the great
arteries are more frequently associated with other cardiac anomalies. In the fetus, corrected
transposition of the great arteries may not be diagnosed on obstetric cardiac ultrasound,
especially in the absence of other cardiac malformations (isolated corrected transposition
of the great arteries). In this manuscript, we describe a case of isolated corrected transposi-
I tion of the great arteries diagnosed in utero, and highlight the clues to make this diagnosis.

Podczas morfogenezy serca, w wyniku nieprawidlowego
zapetlenia pierwotnej cewy sercowej, morfologicznie lewa
komora zostaje przeniesiona na prawo, podczas gdy mor-
fologicznie prawa komora obraca sie w lewo. Tej inwersji
komér towarzyszy zazwyczaj catkowite przetozenie duzych
naczyn. Zatem w skorygowanym przelozeniu wielkich pni
tetniczych podwdjna niezgodno$é umozliwia fizjologiczna
korekte przelozonych duzych naczyn. Jednak funkcjono-
wanie morfologicznie prawej komory jako komory syste-
mowej oraz zaburzenia rytmu serca moga by¢ powodem
objawéw klinicznych w wieku doroslym. W zaleznosci od
stopnia ztozonosci CTGA objawy kliniczne mogg sie poja-
wi¢ nawet w okresie noworodkowym®.

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek prenatalnego
rozpoznania izolowanego skorygowanego przelozenia

3 1 4 © 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



Diagnostyka prenatalna skorygowanego przetozenia wielkich pni tetniczych

Ryc. 1. Projekcja czterojamowa w 37. tygodniu ciqzy. Lewy przedsio-
nek, ktory znajduje si¢ najbardziej z tytu i zawiera zastawke
otworu owalnego, jest polgczony z komorq lewg w ksztalcie
komory prawej; przedsionek prawy jest rowniez potgczony
z komorq prawq w ksztalcie komory lewej. Nalezy zauwazyd,
ze komora lewa zawiera beleczkg przegrodowo-brzeing (czer-
wona strzatka) i zastawke tréjdzielng (lewostronna zastawka
przedsionkowo-komorowa jest przesunigta ku koniuszkowi
bardziej niz prawostronna). RA — prawy przedsionek; LA —
lewy przedsionek; RV — morfologicznie prawa komora; LV —
morfologicznie lewa komora; R — prawa strona; L — lewa
strona; T — zastawka tréjdzielna; M — zastawka mitralna;
pv = 2yta plucna

wielkich pni tetniczych, jak rowniez wskazéwki pomocne
w prenatalnej diagnostyce tej wady z zastosowaniem USG
serca (echokardiografii) ptodu.

Opis przypadku
Do poradni kardiologii prenatalnej skierowano 21-letnig

kobiete w 37. tygodniu drugiej ciazy z powodu podejrzenia
przelozenia wielkich pni tetniczych. Ciezarna byla zdrowa

kobieta, bez zadnych przypadkéw wrodzonych wad serca,
choréb zakaznych czy naduzywania lekéw w wywiadzie
rodzinnym. W badaniu echokardiograficznym plodu uwi-
doczniono niezgodne polaczenia przedsionkowo-komo-
rowe i komorowo-tetnicze (Ryc. 1, 2). W projekcji czteroja-
mowej uwidoczniono silniejsze beleczkowanie w komorze
potozonej po stronie lewej w poréwnaniu z komorg usy-
tuowang po stronie prawej oraz wiekszy stopienn przesu-
niecia jej zastawki przedsionkowo-komorowej w kierunku
koniuszka serca. Anatomicznie prawa komora znajdowala
sie wiec po stronie lewej, natomiast anatomicznie lewa
komora — po stronie przeciwnej (Ryc. 1). Duze tetnice prze-
biegaly rownolegle wzgledem siebie, prezentujac w pro-
jekcji tréjnaczyniowej utozenie odmienne, z aorta wstepu-
jaca polozong na lewo od pnia ptucnego. Noworodek plci
meskiej o masie ciala 3070 g zostal urodzony sitami natury
w 38. tygodniu ciazy, osiggajac 9 i 10 punktéw w skali
Apgar odpowiednio w 1. i 5. minucie zycia. W badaniu
echokardiograficznym po porodzie potwierdzono roz-
poznanie przelozenia wielkich pni tetniczych z inwersja
komor serca (Ryc. 3). Nie stwierdzono wspoétwystepowania
innych anomalii serca. W badaniu EKG stwierdzono regu-
larny rytm zatokowy. Noworodek zostal wypisany ze szpi-
tala w stanie stabilnym dwa dni po urodzeniu. Obecnie ma
dwa lata i nie wystepuja u niego zadne objawy chorobowe.

Omoéwienie

Przypadki skorygowanego przelozenia wielkich pni tet-
niczych bez wspdlistniejagcych innych anomalii serca
(izolowane skorygowane przetozenie wielkich pni tetni-
czych) sa rzadkie, a rozpoznanie tej wady na podstawie
ultrasonograficznego badania przesiewowego serca moze
by¢ trudne. Skorygowane przelozenie wielkich pni tetni-
czych stanowi rzadko spotykang wade typu conotruncal,
ktéra daje nieprawidlowy obraz w projekcji czterojamo-
wej. Lewostronnie potozona komora zawierajaca beleczke
przegrodowo-brzezng i zastawke tréjdzielng (lewostronna
zastawka przedsionkowo-komorowa wykazuje wieksze

Ryc. 2. Echokardiografia ptodu w 37. tygodniu ciqzy uwidaczniajgca drogi odptywu z komar: A. tetnica aorty odchodzqca z prawej komory
(komory lewostronnej) i B. tetnica ptucna odchodzgca z morfologicznie lewej komory (komory prawostronnej). Ao — aorta; PA —
tetnica ptucna; RA — prawy przedsionek; RmV — morfologicznie prawa komora; LmV — morfologicznie lewa komora; A — przedni;
P —tylny
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Ryec. 3. Przezklatkowa echokardiografia wykonana po porodzie, pro-
jekcja przymostkowa w osi dlugiej uwidaczniajgca duze na-
czynia biegnqce réwnolegle wzgledem siebie. Ao — aorta; PA
— tetnica ptucna; A - przedni; P — tylny

przemieszczenie dokoniuszkowe niz komora potozona po
stronie prawej) to morfologicznie komora prawa, nato-
miast komora potozona po stronie prawej to morfologicz-
nie komora lewa. Ponadto lewy przedsionek, ktéry znajduje
sie bardziej z tylu i zawiera zastawke otworu owalnego,
faczy sie z komorg o ksztalcie komory prawej, lecz poto-
zonej po stronie lewej. Podobnie przedsionek prawy jest
polaczony z prawostronng komorg o ksztalcie komory
lewej. Dlatego inwersja komorowa wspélistniejaca z prze-
fozeniem duzych naczyn jest wazna wskazéwka umozliwia-
jaca rozpoznanie skorygowanego przelozenia wielkich pni
tetniczych na podstawie przesiewowego badania ultraso-
nograficznego serca plodu®.

W przypadkach skorygowanego przelozenia wielkich pni
tetniczych polozenie przedsionkéw mozna okresli¢ jako
situs solitus z lewokardig. Niemniej jednak wadzie tej
czesto towarzysza dekstrokardia i mezokardia. U okoto
5% pacjentéw ze skorygowanym przelozeniem wielkich
pni tetniczych wystepuje odwrotne polozenie przedsion-
kéw, co wiagze sie ze znacznie nizsza liczba powiklan niz
w przypadku ich prawidlowego potozenia®. Skorygowane
przetozenie wielkich pni tetniczych z prawidtowym potoze-
niem trzewi (situs solitus) jest zwigzane z wieksza czesto-
$cig wystepowania zmian podobnych do zespotu Ebsteina
i wrodzonego bloku serca®. Niekiedy komory wykazuja
gérno-dolng relacje anatomiczng. Zazwyczaj w projekcji
tréjnaczyniowej aorta znajduje sie od przodu i po lewej
stronie tetnicy ptucnej®.

Biorac pod uwage obraz komorowych drég odplywu, roz-
poznanie catkowitego przetozenia wielkich pni tetniczych
opiera sie na zidentyfikowaniu odejscia aorty, ktéra odcho-
dzi od komory potozonej z przodu. Prawidlowa diagnoze
ulatwia fakt, Ze tetnica plucna odchodzi od komory poto-
zonej z tytu, a wielkie pnie tetnicze utozone sa réwnolegle
obok siebie. Znajdujaca sie po prawej stronie wypuklo$é
drogi odplywu potozonej z przodu komory, zwana obra-
zem odwréconego bumerangu, jest bardziej oczywistym
wyznacznikiem w diagnostyce catkowitego przelozenia
wielkich pni tetniczych w pierwszym trymestrze cigzy”.
Wazne jest, aby odrézni¢ skorygowane przetozenie wielkich

pni tetniczych od catkowitego ich przetozenia. W skorygo-
wanym przelozeniu wielkich pni tetniczych aorta odcho-
dzi z morfologicznie prawej komory, ktéra znajduje sie po
stronie lewej. Dla odr6znienia, w caltkowitym przetozeniu
wielkich pni tetniczych mamy do czynienia z prawidlowym
rozmieszczeniem przestrzennym komoér. Ponadto w skory-
gowanym przelozeniu wielkich pni tetniczych lewostronna
zastawka przedsionkowo-komorowa (morfologicznie —
zastawka tréjdzielna) nie znajduje sie w ciaglosci wtdknistej
z zastawka aortalng ze wzgledu na obecno$¢ anatomicznie
prawego stozka te¢tniczego komory. Anatomicznie skory-
gowane nieprawidlowe potozenie wielkich pni tetniczych
jest rzadkg wadg wrodzong serca, w ktérej aorta i tetnica
plucna nie sa przetozone. Niemniej jednak duze naczy-
nia biegna réwnolegle wzglgdem siebie. Przy catkowitym
przetozeniu wielkich pni tetniczych i skorygowanym nie-
prawidlowym polozeniu wielkich tetnic (corrected malpo-
sition of the great arteries) widok w projekcji czterojamowej
wydaje sie prawidlowy, natomiast w obrazie komorowych
drég odplywu duze tetnice sa rownolegte wzgledem siebie.
Jednakze w skorygowanym nieprawidlowym polozeniu
wielkich tetnic duze naczynia odchodza z morfologicznie
odpowiedniej komory (zgodno$¢ komorowo-przedsion-
kowa). Czgsto blednie diagnozowane w zyciu ptodowym
jako przelozenie wielkich tetnic, nieprawidlowe potoze-
nie wielkich tetnic jest efektem odwrotnego skretu stozka
i pnia z prawidlowym zapetlaniem cze$ci komorowej (ven-
tricular dextro-loop)®.

W projekcji tréjnaczyniowej i projekcji na tchawice wielkie
tetnice nie uktadaja sie w ksztalt litery ,V”, gdy sa w pozy-
cji przetozenia, poniewaz aorta biegnie z przodu tetnicy
plucnej. Co wiecej, potozony z tylu pien plucny nie jest
widoczny ani w catkowitym, ani w skorygowanym przeto-
zeniu wielkich pni tetniczych, a projekcja tréjnaczyniowa
i na tchawice jest czesto pojeciem mylacym, poniewaz
identyfikuje sie tylko dwa naczynia (2V finding)®. Ponadto
w tej projekcji obecnosé tuku aorty przypominajacego
ksztaltem litere ,1” (I-shaped sign) mozna wykorzystaé¢ do
prenatalnego wykrywania catkowitego przetozenia wiel-
kich pni tetniczych?.

W przeciwienstwie do przypadkéw catkowitego przetoze-
nia wielkich pni tetniczych oraz podobnie jak w przypadku
anatomicznie skorygowanego nieprawidlowego potoze-
nia wielkich pni tetniczych poréd dziecka z izolowanym
skorygowanym przetozeniem wielkich pni tetniczych
nie wymaga zaangazowania specjalnego zespotu lekarzy
poloznikéw. W tym ostatnim przypadku fizjologia wady jest
korygowana jeszcze w zyciu plodowym przez podwéjnag
niezgodno$¢ (przedsionkowo-komorowa i komorowo-tet-
nicza), a w przypadku nieprawidlowego potozenia wiel-
kich tetnic duze naczynia odchodza z odpowiednich komor
réwnolegle wzgledem siebie (podwdéjna zgodnosé). W cal-
kowitym przetozeniu wielkich pni tetniczych (zgodno$é
przedsionkowo-komorowa i niezgodno$¢ komorowo-tetni-
cza) pordd nalezy zaplanowaé w o$rodku specjalistycznym,
ktérego personel poradzi sobie z niedotlenieniem i zabu-
rzeniami hemodynamicznymi u dziecka. W przypadku
prostego przeltozenia wielkich pni tetniczych w pierwszych
tygodniach zycia wymagana bgdzie pilna atrioseptektomia
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balonowa i interwencja chirurgiczna, np. korekcja anato-
miczna tetnic (operacja Jatene’a)!'V. Zaréwno w przypad-
kach skorygowanego przelozenia wielkich pni tetniczych,
jak i skorygowanego nieprawidlowego polozenia wielkich
pni tetniczych u noworodkéw niezbedna jest interwencja
chirurgiczna, w zaleznosci od anomalii sercowych wsp6l-
istniejacych z tymi wadami. U znacznej cze$ci pacjen-
téow ze skorygowanym przetozeniem wielkich pni tetni-
czych w dalszym Zyciu rozwinie si¢ wrodzony blok serca.
Calkowity blok serca wystepuje znacznie rzadziej w zyciu
plodowym. W przypadkach izolowanego skorygowanego
przelozenia wielkich pni tetniczych prognoza krétkotermi-
nowa jest korzystna, a dzialania medyczne sg preferowane
w momencie pojawiania si¢ objawéw w wieku dorostym,
gdyz spos6b odpowiedniego postepowania chirurgicznego
wcigz budzi kontrowersje. Biorac pod uwage stopniowo
nasilajace sie postepujace zaburzenia czynnos$ci prawej
komory, proponuje sie chirurgiczng anatomiczna korekcje
wady lub skojarzona korekcje anatomiczng przedsionkéw
i tetnic (procedura double-switch)!'?.
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Podsumowanie

Podsumowujac, na przykladzie omawianego przypadku
przedstawiono wskazéwki umozliwiajace prenatalne
rozpoznanie skorygowanego przelozenia wielkich pni
tetniczych za pomoca badania USG/echokardiografii.
Chociaz fizjologia tej wady ulega wrodzonej korekcji
przez podwdéjna niezgodnosé potaczen, komora prawa
pozostaje komorg systemowa, co wigze sie z wiekszym
ryzykiem pogorszenia jej stanu w wieku dorostym lub
wczesniej, w zaleznosci od nasilenia wspoélistniejacej
wady serca.
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