Opis przypadku

Otrzymano:
15.10.2017
Zaakceptowano:
14.02.2018
Opublikowano:
30.03.2018

Slowa kluczowe
nieprawidlowe ujscie
prawej tetnicy
wiencowej od pnia
tetnicy plucnej,
anomalie tetnic
wiencowych,
echokardiograficzne
rozpoznanie,
noworodek,
CorMatrix

Keywords

anomalous origin

of the right coronary
artery from the main
pulmonary artery,
coronary artery
anomaly,
echocardiographic
diagnosis,

infant,

CorMatrix

Cytowanie: Grabowski K, Karolczak MA, Zacharska-Kokot E, Mqdry W, Pajgk J: Anomalous
origin of the right coronary artery from the main pulmonary artery treated surgically
in a 6-week-old infant. A case report and review of the literature. J Ultrason 2018; 18: 71-76.

Nieprawidlowe uj$cie prawej tetnicy wienicowej od pnia
tetnicy plucnej leczone chirurgicznie u 6-tygodniowego
niemowlecia. Opis przypadku i przeglad pi§miennictwa

Anomalous origin of the right coronary artery from the
main pulmonary artery treated surgically in a 6-week-old
infant. A case report and review of the literature

Krzysztof Grabowski', Maciej Aleksander Karolczak’,
Ewa Zacharska-Kokot?, Wojciech Madry', Jacek Pajgk’

! Klinika Kardiochirurgii i Chirurgii Dzieci, Warszawski Uniwersytet Medyczny, Warszawa,
Polska
2 Klinika Kardiologii, Instytut Matki i Dziecka w Warszawie, Warszawa, Polska

Adres do korespondencji: Dr n. med. Jacek Pajqk, Klinika Kardiochirurgii i Chirurgii Dzieci,
Warszawski Uniwersytet Medyczny, ul. Zwirki i Wigury 63A, 02-091 Warszawa, tel. +48 22 317 98 81,
e-mail: jacekpajak@poczta.onet.pl

DOI: 10.15557/J0U.2018.0011

Abstract

Background: In the present paper, the authors describe a case of a rare congenital defect
— anomalous origin of the right coronary artery from the main pulmonary artery diag-
nosed in a 5-week-old infant who was deemed eligible for surgical treatment based solely
on echocardiography. Such anatomical abnormalities of the coronary arteries are subtle
and thus extremely difficult to visualize, especially in patients in whom permanent exten-
sive damage of the cardiac muscle has not yet occurred. For this reason, the diagnosis is
usually established when the disease is highly advanced, oftentimes only postmortem. In
this paper, the authors present early echocardiographic evaluation, successful surgical
treatment and post-operative echocardiographic examination. Case presentation: Fetal
echocardiographic examinations demonstrated single vascular anomalies. The suspicion
was verified after birth. Other congenital defects, including genetic defects, were also
investigated. In the 5th week of life, cardiac ECHO showed abnormal origin of the right
coronary artery from the trunk of the pulmonary artery. The child was deemed eligible
for surgical treatment of the defect. The surgical translocation of the ostium of the right
coronary artery to the aorta was done with success, and the child was discharged on
the 14th day of hospitalization. Conclusion: The present case report demonstrates that
careful examination of the child with precise echocardiographic examination makes it
possible to establish an early diagnosis of this rare defect. This discrete defect can be
treated early, before the symptoms, often connected with irreversible changes in the
myocardium, appear.
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Wstep

Anomalie tetnic wienicowych, w szczegdlnoSci nieprawi-
dlowe odejscia gtéwnych pni wienicowych od pnia ptuc-
nego, naleza do najrzadszych, ale tez najbardziej niebez-
piecznych wrodzonych wad serca — wigza sie z ryzykiem
wystapienia ciezkiego niedokrwienia, a nawet zawalu mie-
$nia serca, groznych arytmii, przewlekltej niewydolnosci
krazenia i naglych zgonéw®. Jednocze$nie nieprawidto-
wosci anatomiczne tetnic wiencowych sa subtelne, a przez
to niezwykle trudne do wizualizacji, szczegélnie u pacjen-
téw, u ktérych nie doszto jeszcze do trwalego, rozleglego
uszkodzenia miesnia serca. Z tego wzgledu rozpoznanie
jest zazwyczaj stawiane w okresie znacznego zaawanso-
wania choroby, nierzadko dopiero po$miertnie!.

W niniejszej pracy autorzy przedstawiajg przypadek nie-
prawidlowego odej$cia prawej tetnicy wienicowej od pnia
tetnicy plucnej (anomalous origin of the right coronary ar-
tery from the pulmonary artery, ARCAPA) rozpoznanego
u 5-tygodniowego niemowlegcia, zakwalifikowanego do
leczenia operacyjnego wylacznie na podstawie badania
echokardiograficznego.

Opis przypadku

Dziecko plci zenskiej z CII, PII, urodzone o czasie (39
Hbd z masa ciata 2830 g), ocenione na 10 pkt Apgar.
W trakcie ponawianych ultrasonograficznych wewnatrz-
macicznych badan prenatalnych (12, 20, 24, 26 i 28 Hbd)
rozpoznano u ptodu nieprawidtowosci uktadu naczynio-
wego pod postaciag dwunaczyniowej pepowiny, agenezji
przewodu zylnego, btadzacej prawej tetnicy podobojczy-
kowej (aberrant right subclavian artery, ARSA), a takze

wielotorbielowato$é¢ nerki prawej. Echokardiografia wy-
konana w drugiej dobie zycia wykazala ponadto obecnos¢
otworu owalnego (foramen ovale, FO) oraz niedomykal-
no$¢ I/11 stopnia zastawki mitralnej. Opisane powyzej nie-
prawidlowo$ci naczyniowe i nefrologiczne oraz widoczne
cechy dysmorfii twarzy, takie jak krétka szyja, wyrosla
przeduszne, niewielki wytrzeszcz gatek ocznych (bada-
nie okulistyczne wykazalo przymglenie rogéwki w oku
lewym fragmentarycznie z wrastajacym naczyniem), byty
przyczyng poszukiwania podloza genetycznego. Konsul-
tacja genetyczna wykazata prawidtowy kariotyp. Ponadto
u matki stwierdzono obecno$é przeciwcial anty-KELL,
jednak bez zaburzen hematologicznych u dziecka. No-
worodka objeto opieka specjalistyczng w trybie ambu-
latoryjnym; obserwowany byl jego prawidlowy rozwéj
bez niepokojacych objawéw ze strony ukladu krazenia.
Ze wzgledu na caltoksztalt obrazu klinicznego i stwier-
dzenie w badaniu wyj$ciowym niedomykalnos$ci zastaw-
ki mitralnej bez uchwytnego podloza morfologicznego
zaplanowano wczesng — w 5. tygodniu zycia - kontrole
echokardiograficzng. W badaniu tym po raz pierwszy
stwierdzono nieprawidlowe odejscie prawej tetnicy wien-
cowej od pnia plucnego (ARCAPA) (ryc. 1 i 2). Badanie
wykazalo intensywny wyplyw z poszerzonej prawej tet-
nicy wiencowej do pnia ptucnego. Uwidoczniono takze
nasilony przeplyw odaortalny w lewej tetnicy wiencowej
i jej odgaltezieniach. Nie stwierdzono natomiast uposle-
dzenia kurczliwosci zadnego z obszaréw migénia komor,
a takze nie zarejestrowano uprzednio obserwowanej nie-
domykalnosci zastawki mitralnej.

Niemowle skierowano do Kliniki Kardiochirurgii w celu
przeprowadzenia operacji korekcyjnej. Po analizie do-
tychczas wykonanych badan i weryfikacji rozpoznania
przez zesp6l Kliniki dziecko zostalo zakwalifikowane do

Ryec. 1. Odejscie prawej tetnicy wiericowej od tetnicy ptucnej uwi-
docznione w prezentacji ECHO 2D, w zmodyfikowanej pro-
jekeji naczyniowej przymostkowej poprzecznej. PA — tetnica
plucna, Ao — poprzeczny przekrdj przez poczqtkowy odcinek
aorty wstgpujqceej, RCA — prawa tetnica wiericowa, LA — lewy
przedsionek, RA — prawy przedsionek, Th — grasica, TAS —
przegroda miedzyprzedsionkowa

Ryc. 2. Badanie ECHO przedoperacyjne. Zmodyfikowana projekcja
przymostkowa naczyniowa poprzeczna. Widoczny doptyw
z prawej tetnicy wiericowej do tetnicy ptucnej. Ao — poprzecz-
ny przekrdj aorty wstepujqgcej, PA — pien tetnicy ptucnej, RCA
- prawa tetnica wiericowa, RVOT - droga wyplywu z prawej
komory, RA — prawy przedsionek, Sh — przeciek RCA-PA
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Ryc. 3. Nasierdziowe badanie srédoperacyjne obrazujgce przeplyw
w przeszezepionej do opuszki aorty prawej tetnicy wierico-
wej. Obecnie przeptyw, ktéry jest skierowany ku gorze, jest
kodowany jednorodnym kolorem czerwonym (przeplyw
laminarny). PA — fala zwrotna plucna wypetniajgca droge
odptywu z prawej komory, Ao — przekrdj poprzeczny przez
opuszke aorty, RCA — prawa tetnica wiericowa

leczenia kardiochirurgicznego. Operacje przeprowadzo-
no z dostepu przez sternotomie posrodkowsg, w krazeniu
pozaustrojowym. Wykonano kaniulacje aorty oraz prawe-
go przedsionka pojedyncza kaniulg zylng. Zastosowano
umiarkowang hipotermie 32°C (rectum). Po zakleszczeniu
aorty (Ao) i pnia ptucnego (main pulmonary artery, MPA)
podano kardioplegine krystaliczna do obu pni tetniczych.
Otwarto MPA - zidentyfikowano ujScie prawej tetnicy
wiencowej (right coronary artery, RCA) z prawej przed-
niej czeSci zatoki Valsalvy. Ujscie RCA wycieto z MPA
z marginesem $ciany naczynia okoto 8 X 8 mm. Nacie-
to uko$nie aorte wstepujaca tuz nad zastawka Ao, ciecie
przedluzono ku zatoce prawowienicowej. Tylng cze$¢ na-
ciecia przedluzono ku tytlowi, uzyskujac wolny ptat sciany
Ao - okolo 6 X 3 mm. Ujscie RCA zrotowano i wszyto do
naciecia w aorcie wstepujacej. Ubytek §ciany MPA uzupet-
niono tatkg z CorMatrixu. Kontrolne ECHO nasierdziowe
wykazato prawidlowy naptyw do RCA od Ao (ryc. 3). Wyj-
Scie z krazenia pozaustrojowego przebieglo bez powiktan.
W przebiegu pooperacyjnym nie obserwowano zaburzen
funkcji skurczowej komor, arytmii ani cech niewydolnosci
krazenia. Dziecko wypisano po 14 dobach. W kontrolnym
badaniu echokardiograficznym, wykonanym w 18. dobie
po operacji, zarejestrowano laminarny, odaortalny prze-
plyw w przeszczepionej prawej tetnicy wienicowej (ryc. 4),
prawidlowa funkcje zastawki mitralnej oraz prawidtowa
funkcje skurczowg komor. Dziecko pozostaje pod opieka
Kliniki Kardiologii WUM.
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Ryc. 4. ECHO pooperacyjne. Poczgtkowy odcinek prawej tetnicy
wiericowej w badaniu pooperacyjnym (18. doba po zabiegu).
W celu uzyskania odpowiedniej zdolnosci rozdzielczej zasto-
sowano glowicg liniowgq, a takze skalg dopplera kolorowego
umozliwiajgcq odwzorowanie niskich predkosci przeplywu
(0,15 m/s). Ze wzgledu na tukowaty przebieg tetnicy wierico-
wej uniemozliwiajqcy uchwycenie catego poczqtkowego od-
cinka na jednym obrazie zaprezentowano dwie klatki obra-
zowe wizualizujgce kolejne odcinki naczynia. Uwidoczniono
jednorodny, laminarny, odaortalny (kodowany kolorem czer-
wonym) przeplyw na calej dlugosci badanego naczynia.
Ao - opuszka aorty, PA — poczqtkowy odcinek pnia ptucnego,
RCA - prawa tetnica wiericowa

Dyskusja

Wady wrodzone tetnic wiencowych wystepujg u 0,2-1,4%
populacji*¥. Do najgrozniejszych naleza nieprawidlowe
odejscia gléwnych pni wiencowych, szczegélnie lewej tet-
nicy wiencowej od pnia ptucnego (anomalous origin of the
left coronary artery from the pulmonary artery, ALCAPA).
Fizjologiczny spadek oporu ptucnego prowadzi u tych pa-
cjentéw w ciggu kilku dni lub tygodni do obnizenia ci$nie-
nia perfuzyjnego w nieprawidlowo odchodzacej tetnicy
wiencowej i uposSledzenia ukrwienia zaopatrywanej przez
nig cze$ci miesnia serca. Na skutek powstania znacznej
réznicy ci$nien pomiedzy odgalezieniami tetnicy odcho-
dzacej prawidlowo i patologicznej otwieraja sie natural-
ne polaczenia pomiedzy nimi; dzieki rozwojowi krazenia
obocznego mozliwe jest czeSciowe zachowanie perfuzji
wiencowej patologicznego obszaru od tetnicy odchodzacej
prawidlowo, ale w konsekwencji nastepuje takze uciecz-
ka krwi przez nieprawidlowa tetnice do pnia ptucnego!>.
Ostatecznie, przede wszystkim w przypadkach ALCAPA,
w ktérych uposledzenie ukrwienia dotyczy gtéwnie grubo-
$ciennej, wysokociénieniowej lewej komory, dochodzi do
cigzkiego niedokrwienia, a nawet rozlegltego zawatu mig-
$nia serca. Przebieg zazwyczaj jest podstepny, poniewaz
redukcja perfuzji wiencowej postepuje stopniowo wraz ze
spadkiem oporéw plucnych; jednocze$nie wczesne obja-
wy ischemii pod postacig b6léw stenokardialnych sa nie-
zwykle trudne do wlasciwego zinterpretowania w okresie
noworodkowym i wczesnoniemowlecym. Z tego wzgledu
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rozpoznanie zazwyczaj jest stawiane w okresie znaczne-
go zaawansowania choroby, kiedy dolaczaja sie objawy
jawnej niewydolno$ci krazenia. Rzadziej (0,002% popu-
lacji®*9) wystepujace odejScie prawej tetnicy wienicowej
od pnia plucnego (ARCAPA) ma lagodniejszy przebieg, co
prawdopodobnie nalezy wigzaé¢ z odmienna fizjologia per-
fuzji wiencowej niskoci$nieniowej prawej komory”, ale
trzeba podkresli¢, ze takze w tej postaci istnieje zagrozenie
naglym zgonem: znaczng cze$¢ przypadkéw ARCAPA roz-
poznano w badaniach po$miertnych oséb w réznych prze-
dziatach wiekowych zmartych nagle, u ktérych w bada-
niach patomorfologicznych stwierdzano cechy martwicy
miesnia serca®”. Nieprawidlowg strukture mies$nia serca
uwidoczniano w badaniach obrazowych wykonywanych
przyzyciowo, szczegélnie u pacjentéw dorostych®s-10,
Opéznienie rozpoznania wrodzonych nieprawidlowosci
tetnic wiencowych jest zwigzane nie tylko z podstepnym,
poczatkowo skapoobjawowym przebiegiem choroby, ale
takze z trudng echokardiograficzng wizualizacjg tych na-
czyn u malych dzieci’"'?. Sg one waskie i cienko$cienne,
przebiegaja w bezposrednim sasiedztwie gléwnych pni tet-
niczych oraz osierdzia, przez co obrazy tych struktur na-
ktadaja sie na siebie i zacieraja. Nierzadko patologiczne
uj$cia sg polozone blisko spodziewanych miejsc prawidlo-
wego odejscia, co stwarza niebezpieczenstwo wytworze-
nia falszywie prawidlowych obrazéw. Nieprzyspieszony
poczatkowo przeplyw krwi we wnetrzu tetnic wiencowych
moze by¢ zarejestrowany za pomoca dopplera kolorowe-
go jedynie przy zastosowaniu niskich skal odwzorowania
predkosci i duzego wzmocnienia, co prowadzi do powsta-
wania intensywnych artefaktéw i obniza czulo$¢ metody.
Z tego wzgledu w rutynowych badaniach echokardiogra-
ficznych zazwyczaj nie ocenia sie przeptywu w tetnicach
wiencowych. Szerokos¢ tetnic wienicowych oraz intensyw-
no$¢ wypelnienia ich wnetrz kolorem istotnie sie zwieksza-
ja wraz ze spadkiem oporu plucnego i narastaniem pod-
kradania, a co za tym idzie — zwieksza sie objetos¢ krwi
przeplywajacej przez patologiczne naczynia. W tej fazie
choroby latwiej uwidocznié¢ nieprawidlowosci, ale takze
niezbedna jest wtedy czujno$¢ i rutynowa, doktadna ocena
poczatkowych odcinkéw pni wienicowych. Zasada ta obo-
wigzuje szczegblnie w przypadku tych pacjentéw, u kté-
rych wystepuja objawy sugerujace istnienie niedokrwienia
miesnia serca, takie jak uposledzenie funkcji skurczowej
komér, powiekszenie jam serca, wreszcie niedokrwienna
niedomykalnos¢ zastawki mitralnej®!-13.

Przedstawione trudno$ci sprawiaja, ze dotychczas opisano
zaledwie kilkanascie przypadkéw izolowanego ARCAPA
u dzieci ponizej drugiego roku zycia'*-??. Dodatkowy pro-
blem diagnostyczny stwarza fakt, ze okolo 40% przypad-
kéw ARCAPA wspdlistnieje z innymi wadami wrodzonymi,
takimi jak tetralogia Fallota, okienko aortalno-plucne, dwu-
platkowa zastawka aorty, cze$ciowo nieprawidltowy splyw
zyl ptucnych, ubytki w przegrodach serca, bladzaca prawa
tetnica podobojczykowa®+01421-29  Szczegblnie w wadach,
w ktérych dochodzi do wzrostu ci$nienia i objeto$ci prze-
plywu w tetnicy ptucnej, ciSnienie perfuzyjne w RCA nie
spada ponizej krytycznego poziomu, przez co nie dochodzi
do wytwarzania sie szerokich polaczen miedzytetniczych
ani wyraznego przepltywu z RCA do PA (pulmonary artery

— pien plucny). Stad trudno rozpoznaé¢ anomalie wienco-
wa nie tylko metodami obrazowymi, ale nawet bezposred-
nio — w trakcie korekcji chirurgicznej podstawowej wady
serca, jak w przypadku ARCAPA towarzyszacej niere-
strykcyjnemu ubytkowi przegrody miedzykomorowej oraz
ubytkowi przegrody miedzyprzedsionkowej??. ARCAPA
rozpoznano dopiero po 2,5 roku po pierwotnej korekcji,
po ponownym wystapieniu u dziecka objawéw niewydol-
nosci krazenia w nastepstwie duzego przecieku RCA-PA.
Metody diagnostyczne takie jak angiotomografia kompu-
terowa, NMR (nuclear magnetic resonance — magnetyczny
rezonans jadrowy) czy inwazyjna koronarografia cechu-
ja sie wieksza czuloscig i swoistoscig niz echokardiogra-
fia@39  ale stanowig tez wicksze obcigzenie dla dziecka,
dlatego z zasady, w przeciwienstwie do echokardiografii,
nie sa wykonywane jako badania pierwszego rzutu w dia-
gnostyce anomalii wienncowych. Maja znaczenie rozstrzy-
gajace, szczegblnie u pacjentéw, u ktérych stwierdza sie
cechy niedokrwiennego uszkodzenia mie$nia serca, takie
jak zaburzenia funkcji skurczowej komér, kardiomegalia,
dysfunkcja zastawek przedsionkowo-komorowych, a ba-
danie echokardiograficzne nie przynosi jednoznacznego
wyjasnienia ich przyczyny. We wszystkich przytoczonych
nizej doniesieniach definitywne rozpoznanie i kwalifikacje
do leczenia kardiochirurgicznego oparto na tych wtasnie
badaniach (w r6znych konstelacjach), rola echokardiogra-
fii za$§ zostala ograniczona do co najwyzej wysuniecia po-
dejrzenia i ukierunkowania dalszej diagnostyki.

Typowe kliniczne objawy niewydolnosci wiencowej i kra-
zenia w przebiegu ARCAPA, poza nielicznymi wyjatkami,
wystepuja w po6zniejszych okresach zycia. U niemowlat
i malych dzieci rozpoznanie tej anomalii stawiane jest
najczesciej w trakcie diagnostyki szmeru nad sercem, za-
burzen rytmu serca, diagnostyki prowadzonej z powodu
infekcji lub nieprawidtowego rozwoju fizycznego; u dzieci
nieco starszych — z powodu niespecyficznych dolegliwo-
Sci bélowych w klatce piersiowej?>??. Takze u pacjentow
dorostych czesto wystepuja objawy niecharakterystyczne
(np. boéle w prawej potowie klatki piersiowej, w zmien-
nym stopniu zwigzane z wysitkiem, niespecyficzne zmiany
okresu repolaryzacji komér w badaniach EKG) i dopiero
bardzo wnikliwa diagnostyka prowadzi do wtasciwego
rozpoznania®-1030,

W przypadku prezentowanym w niniejszej pracy gléwnym
powodem wczesnej kontroli echokardiograficznej byto
stwierdzenie w badaniu wykonanym w drugiej dobie po
urodzeniu umiarkowanej niedomykalnosci mitralnej, za-
wsze niepokojacej u noworodka. Ogdlny stan dziecka ani
pozostale znaleziska echokardiograficzne (drozny otwoér
owalny, nieprawidlowy przebieg prawej tetnicy podoboj-
czykowej) nie tlumaczyly dysfunkcji mitralnej; poniewaz
nie znaleziono uchwytnej przyczyny, zdecydowano sie na
szybka ponowng ocene. Juz po 5 tygodniach obraz ARCAPA
byt ewidentny: w prezentacji 2D uwidoczniono uj$cie sze-
rokiej prawej tetnicy wieticowej do poczatkowego odcinka
pnia plucnego (w okolicy prawej zatoki Valsalvy), a takze
poszerzenie lewej tetnicy wieficowej. W badaniu z opcja
kolorowego dopplera zaobserwowano intensywny wyptyw
z patologicznej tetnicy do pnia ptucnego, zwiekszony oda-
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ortalny przeptyw w lewej tetnicy wiencowej oraz krete,
zywe przeplywy w obrebie przegrody miedzykomorowej
i wolnej Sciany prawej komory odpowiadajace wytwarza-
jacym sie naczyniom krazenia obocznego. Cechy znaczne-
go stopnia podkradania krwi z krazenia wieicowego przez
prawa tetnice wienicowa do pnia pltucnego uznano za istot-
ny czynnik ryzyka wystapienia powiklan, wobec czego,
pomimo braku ewidentnych cech niedokrwiennego uszko-
dzenia mie$nia serca, podjeto decyzje o przeprowadzeniu
operacji korekcyjnej. Obraz echokardiograficzny wady nie
budzit watpliwosci, zdecydowano sie wiec na odstapienie
od przeprowadzenia innych badan wizualizacyjnych i za-
kwalifikowano dziecko do przeszczepienia uj$cia prawej
tetnicy wiencowej do prawej zatoki Valsalvy.

Nalezy podkresli¢, ze opublikowane wczesne wyniki le-
czenia operacyjnego izolowanej ARCAPA sg bardzo dobre.
Opisany przypadek zgonu dotyczyt pacjenta ze zlozonag
wadg serca (tetralogia Fallota z atrezja zastawki ptucnej©).
Z dostepnego piSmiennictwa wynika tez, ze ryzyko naglego
i niespodziewanego wystapienia istotnych powiktan z na-
glym zgonem wlacznie jest znaczne, stad powszechna zgo-
da cytowanych w pracy autoréw, ze leczeniem z wyboru w
przypadku pacjentéw z ARCAPA jest reimplantacja prawej
tetnicy wiencowej do aorty, takze w okresie noworodko-
wym i niemowlecym. W przypadku pacjentéw w wieku po-
deszlym lub obcigzonych innymi problemami zdrowotny-
mi rozwaza sie réwniez zamkniecie patologicznej tetnicy
w celu zapobiezenia podkradaniu krwi z fozyska wienco-
wego lub — wyjatkowo — odstepuje sie od leczenia przyczy-
nowego!'?, We wszystkich pozostalych przytoczonych pra-
cach podjeto decyzje o korekcji. Warto zaznaczy¢, ze mimo
szybko zwiekszajacej sie liczby publikacji dotyczacych dia-
gnostyki i leczenia tej wady obserwowana grupa pacjentéw
jest ciagle mala (nawet duze o$rodki raportujg pojedyncze
przypadki), a obserwacje pooperacyjne sa zbyt krétkie, aby
umozliwi¢ miarodajng analiz¢ statystyczng i jednoznacz-
nie scharakteryzowaé naturalng historie choroby oraz
odlegle wyniki leczenia operacyjnego. Dostgpny material
wskazuje na ogromne zréznicowanie przebiegu — od rzad-
ko wystepujacej prezentacji w okresie noworodkowym po
caltkowicie przypadkowe rozpoznania u oséb w wieku po-
deszlym. Podnoszone jest znaczenie zakresu unaczynienia
mie$nia serca przez patologiczng tetnice. W przypadku
dominacji prawej tetnicy wiencowej zaopatruje ona takze
rozlegly fragment mie$nia lewej komory, sugeruje sie wiec
cigzszy przebieg kliniczny u tych pacjentéw. Ze wzgledu
na niewielka laczng liczbe opisanych przypadkéw brak
jednak dowodéw na to, ze potencjalnie korzystny wariant
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anatomiczny mogltby uzasadniaé przyjecie postawy wycze-
kujacej i odroczenie leczenia operacyjnego. Z tego powo-
du w prezentowanym przypadku nie uznano za konieczne
przedoperacyjnego ustalenia, ktéra z tg¢tnic wiencowych
jest dominujaca, co wymagaloby rozszerzenia diagnosty-
ki o ktéres z badan angiograficznych. Swiatto na mozli-
wy przebieg pooperacyjny rzucaja wieloletnie obserwacje
licznej grupy pacjentéw po anatomicznej korekcji TGA
(transposition of the great arteries — przetozenie wielkich
pni tetniczych), ktérej czescia jest reimplantacja tetnic
wiencowych do neoaorty. Réwniez w przypadku korekcji
ARCAPA nalezy unikaé¢ nadmiernego napiecia i zagiecia
przeszczepianej tetnicy wiencowej, a takze spodziewac sie
wystapienia probleméw zakrzepowych i odleglych w cza-
sie zwegzen przeszczepionego naczynia. W analizowanym
materiale opisano dwa takie przypadki®". W jednym
z nich®Y zakrzepica wystgpilta u 21-letniego pacjenta na-
wrotowo — dwukrotnie, w prawidlowo odchodzacej lewej
tetnicy wiencowej, co uznano za nastepstwo zmniejszenia
sie przeplywu w uprzednio nadmiernie perfundowanej tet-
nicy. To nieoczekiwane powiklanie doprowadzito autoréw
do postawienia pytania, czy reimplantacja prawej tetnicy
wienicowej jest istotnie optymalna technika korekcji ARCA-
PA, jesli w nastepstwie przeprowadzonego leczenia moze
doj$¢ do naglego zamkniecia dotychczas zdrowej lewej
tetnicy wienicowej. Wystepowanie probleméw zakrzepo-
wych u pacjentéw pézno operowanych, a wiec z dlugo-
trwalym przebiegiem choroby, wydaje sie dodatkowym
argumentem przemawiajagcym za mozliwie wczesng ko-
rekcja. W obu opisanych przypadkach zakrzepicy leczenie
przeciwzakrzepowe udroznilo zajeta tetnice wiencowa.
Niezaleznie od wieku pacjenta, w ktérym przeprowadzono
operacje, osoby po korekcji ARCAPA muszg by¢ objete sys-
tematyczna, dtugoletnig opieka kardiologiczna.

Etyczna aprobata i zgoda na wykorzystanie
danych

Opis przypadku bazuje na istniejacej dokumentacji pacjen-
ta. Otrzymano zgode rodzicéw na przedstawienie danych
klinicznych dziecka bez ujawnienia wizerunku i danych
osobowych.
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