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Abstract

Aim: To summarize our experience in echocardiographic diagnosis of aortic arch anoma-
lies in pediatric patients. Materials and methods: A retrospective assessment of echocardio-
graphic findings in Echo-Lab patients of the Pediatric Cardiac Surgery Department, who
were diagnosed with an anomalous aortic arch between 2003 and 2018. Results: The diag-
nosis of an abnormal course of the aortic arch and/or its branches was established in 115
children aged between 4 days and 17 years. The following types of anomalies were detected:
left aortic arch with aberrant right subclavian artery in 42 patients; right aortic arch with
left brachiocephalic trunk in 14 patients; right aortic arch, aberrant left subclavian artery in
36 patients; double aortic arch in 14 patients; and other, more complex types in 9 patients.
The main elements of defects were correctly identified by echo in all cases. We decided to
additionally perform computed tomography angiography in 32 patients to clarify all details
necessary to qualify patients for surgery and establish the surgical plan. Conclusions:
1. Echocardiography strictly following the pre-determined protocol has 100% sensitivity in
the detection of basic elements of aortic arch anomaly and is a perfect tool for diagnostic
process initiation. 2. Since it is not possible to visualize all anatomic details, the qualifica-
tion for surgery should by based on computed tomography angiography or cardiac mag-
netic resonance imaging, which precisely visualize both abnormal vessels and compressed
structures.

Nieprawidlowe relacje przestrzenne pomiedzy tukiem
aorty i jego odgale¢zieniami a przetykiem i tchawica

Anomalie rozwojowe luku aorty stanowia réznorodna
grupe wrodzonych nieprawidtowos$ci anatomicznych tet-
nicy gléwnej, mogacych by¢ pierwotng przyczyna istotnych
objawoéw i dolegliwosci®. Jednostki te, wspélistniejac
z innymi wrodzonymi wadami ukladu sercowo-naczy-
niowego, oddechowego i pokarmowego, wplywaja na ich
symptomatologie i proces leczenia.

wystepujace u pacjentéw z pier§cieniami naczynio-
wymi moga by¢ przyczyna zaburzen oddychania i poty-
kania. Istniejg ponadto sytuacje kliniczne, w ktérych
pierwotnie bezobjawowe odmienne przebiegi tetnic
tuku aorty moga znacznie utrudniaé leczenie chirur-
giczne, np. wrodzonych wad przetyku i gérnych drég
oddechowych.
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Pracownia echokardiografii w wielospecjalistycznym
pediatrycznym szpitalu klinicznym, w ktérym znajduja
sie kliniki patologii noworodka, pulmonologii i gastro-
enterologii, z natury rzeczy ma wsréd swoich pacjentéow
dzieci z podejrzeniem nieprawidlowosci naczyniowych
wymagajacych wnikliwej diagnostyki. Istotng cze$é grupy
dzieci z anomaliami naczyniowymi stanowig takze pacjenci
oddziatu kardiochirurgii, do ktérego nalezy pracownia
echokardiografii. Diagnostyka obejmuje przypadki pacjen-
téw z uprzednim rozpoznaniem pier$cienia naczyniowego,
skierowanych do leczenia operacyjnego, jak réwniez z dia-
gnozg postawiong w trakcie wnikliwej kwalifikacji do ope-
racji innej wrodzonej wady serca.

Material i metoda

W naszej praktyce klinicznej badanie echokardiograficzne
jest metoda odgrywajaca kluczowa role w diagnostyce nie-
prawidlowo$ci anatomicznych tetnicy gléwnej pomimo
ograniczen zwigzanych z polozeniem aorty w klatce pier-
siowej i przeslonigciem znacznej czgsci jej przebiegu przez
pluca, drogi oddechowe i struktury kostne. Na potrzeby
niniejszego opracowania dokonano wnikliwej analizy retro-
spektywnej dokumentacji medycznej 115 pacjentéw pedia-
trycznych, u ktérych na podstawie wykonanej przez nas
diagnostyki ultrasonograficznej ustalono rozpoznanie nie-
prawidlowosci rozwojowych tuku aorty, okreslonych termi-
nem roboczym ,pierScienie naczyniowe”. Do grupy nie wla-
czono pacjentéw z wadami tuku aorty typu: koarktacja aorty,
nadzastawkowe zwezenie aorty czy przerwanie tuku aorty.

Przeanalizowano dane kliniczne, zapisy badan echokar-
diograficznych oraz dane dotyczace leczenia 115 dzieci
z nieprawidlowos$ciami tuku aorty. Grupa sktadata sie
z 58 chlopcéw i 57 dziewczat, a ich wiek obejmowat pelny
zakres pediatryczny — od 1. doby do 17. roku zycia.

Wyniki

W ocenianej grupie stwierdzono nastepujace anomalie
tuku aorty:

¢ tuk aorty lewostronny z btadzaca prawa tetnicg podoboj-
czykowa (left aortic arch, LAA + aberrant right subcla-
vian artery, ARSA);

¢ tuk aorty prawostronny z lewym pniem ramienno-gtowo-
wym (right aortic arch, RAA + left brachiocephalic trunk,
LBCT);

* tuk aorty prawostronny z lewa tetnica podobojczykowa
bladzaca (RAA + accessory left subclavian artery, ALSA);

* podwdjny tuk aorty (descending aorta, DAoA) oraz

* nietypowe, rzadkie warianty (prawostronny tuk aorty
z odsznurowang lewa tetnica podobojczykowa, pra-
wostronny tuk aorty z przewodem tetniczym od aorty
zstepujacej do prawej tetnicy ptucnej, prawostronny tuk
aorty z lewa tetnicg podobojczykowa bladzaca i przewo-
dem tetniczym aorta-lewa tetnica ptucna, prawostronny
tuk aorty z lewostronng aorta zstepujaca, lewostronny
tuk aorty z prawostronng aorta zstepujaca i ARSA).

Dokonano przegladu kazdej z ww. podgrup pod wzgledem
morfologii naczyn tuku aorty, liczebnosci, rozktadu pici,
wspétwystepowania wrodzonych wad serca, dominujacych
objawoéw klinicznych, a takze rodzaju metody diagnostycz-
nej, ktéra potrafita sprecyzowaé ostateczne rozpoznanie
wystarczajace do podjecia decyzji o ewentualnym leczeniu
operacyjnym. Uzyskane dane zestawiono w Tab. 1.

Omoéwienie

W ocenianej grupie wszyscy pacjenci mieli wykonane bada-
nie echokardiograficzne w celu oceny polozenia i przebiegu
tuku aorty oraz rozmieszczenia i przebiegu odgalezien
tuku, a takze ich potozenia wzgledem przelyku i tchawicy.
W przytlaczajacej wiekszosci przypadkéw badanie echo-
kardiograficzne byto badaniem inicjujacym diagnostyke
obrazowa. Dotyczylo to pacjentéw, u ktérych rozpoznanie
anomalii ustalono w przebiegu diagnostyki objawéw (pul-
monologicznych, gastroenterologicznych czy laryngolo-
gicznych) sugerujacych nieprawidtowy przebieg aorty i jej
odgalezien, pacjentéw, u ktérych rozpoznanie ustalono
przypadkowo za pomocg badania echo z innych powodéw,
a takze pacjentéw, ktérzy byli kwalifikowani do operacji
kardiochirurgicznych. Jedynie w siedmiu przypadkach

Tab. 1. Charakterystyka grupy badanej pod wzgledem liczebnosci poszczegolnych typow anomalii tuku aorty, glownych objawéw klinicznych
i metody ustalajqcej definitywne rozpoznanie kardiochirurgiczne

Typ anomalii N d ? CHD Dysfagia odc()itj;rg\’ue na p(?;:sanv‘\:izeaecho na g:gtnacziae cT
LAA + ARSA 42 21 21 12 9 10 30 12
RAA + LBCT 14 9 5 14 - - 14
RAA + ALSA 36 20 16 20 12 1 36
DAoA 14 7 7 2 13 13* 14
Inne warianty 9 1 8 2 5 6 3 6
tacznie 115 58 57 50 9 23 83 32
* Nasilone objawy oddechowe; CHD - wrodzona wada serca wymagajaca leczenia kardiochirurgicznego, LAA - tuk aorty lewostronny; ARSA - bta-
dzaca prawa tetnica podobojczykowa; RAA - tuk aorty prawostronny, LBCT - lewy pier ramienno-gtowowy; ALSA - lewa tetnica podobojczykowa
btadzaca; DA0OA - podwdjny tuk aorty
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dzieci z zaburzeniami oddechowymi i gastroenterologicz-
nymi mialy uprzednio wykonane radiograficzne badanie
przelyku z kontrastem dokumentujace charakterystyczne
znieksztalcenie zarysu przelyku. U czworga pacjentéw
z wrodzonymi wadami serca w trakcie diagnostyki wady
w innym o$rodku wykonano badanie angiotomogra-
ficzne (angio-CT), ktére wykazalo takze nieprawidtowosci
w zakresie tuku aorty.

Badanie echokardiograficzne wykazywato sie 100-pro-
centowga czulo$cia w ocenie zasadniczej anatomii tuku
pojedynczego“®. We wszystkich przypadkach, w ktérych
poprzedzalto ono badanie angiotomograficzne, prawidtowo
zidentyfikowano potozenie luku oraz kolejnosé¢ i przebieg
jego gltéwnych odgatezien. Z tego wzgledu w nastepnym
etapie dziatania naszej pracowni zrezygnowano z radiolo-
gicznego badania przetyku®®, a w przypadku braku niepo-
kojacych objawéw nie decydowano si¢ na przeprowadza-
nie angiotomografii.

Echokardiografia wykazywala si¢ takze 100-procentowa
czulo$cig w rozpoznawaniu podwdéjnego tuku aorty z droz-
nymi obiema galeziami o podobnej $srednicy®. Mniejsza
trafnos$¢ diagnostyczna cechowata badanie echokardio-
graficzne u pacjentéw z podwéjnym tukiem aorty i zaro-
$nietym jednym z jego odcinkéw. W kazdym z siedmiu
analizowanych przypadkéw wystepowata atrezja odcinka
lewej gatezi zlokalizowanego pomiedzy lewa tetnica
podobojczykowa a aortg zstepujaca. Obraz stwierdzany
w badaniu echokardiograficznym przypominal obser-
wowany w prawostronnym tuku aorty z lewostronnym
pniem ramienno-glowowym. W réznicowaniu pomocny
byl znacznie bardziej tukowaty, skierowany ku tytowi
przebieg droznej cze$ci podwéjnego tuku aorty™®, jakkol-
wiek w obu typach anomalii obserwowano znaczng r6z-
norodno$¢ ksztaltu pnia ramienno-glowowego i droznego
odcinka tuku. Zasadnicza r6znica kliniczng pomiedzy tymi
postaciami anomalii tuku jest brak piers$cienia naczynio-
wego w przypadku RAA + LBCT i w zwigzku z tym brak
objawéw uciskowych u tych pacjentéw, w przeciwienstwie
do podwdjnego tuku aorty. Ponadto w naszym materiale
RAA + LTBC zidentyfikowano niemal wylacznie u dzieci
z wadami z grupy conotruncal malformations (tetralo-
gia Fallota; atrezja zastawki tetnicy ptucnej z ubytkiem
przegrody miedzykomorowej — pulmonary atresia with
ventricular septal defect, PA/VSD; dwuujSciowa prawa
komora z ubytkiem przegrody miedzykomorowej — double
outlet right ventricle with ventricular septal defect, DORV/
VSD)®©7, dlatego brak takiej asocjacji moze by¢ réwniez
wskazéwka diagnostyczng w przypadku watpliwo$ci®!?,
W celu bardziej precyzyjnego okreslenia obrazu anato-
micznego wszystkim dzieciom z echokardiograficznym
podejrzeniem podwdéjnego tuku aorty wykonano badanie
angio-CT. Tomografia komputerowa nie jest w stanie uwi-
docznié niedroznego odcinka aorty, ale tréjwymiarowa
rekonstrukcja naczyn pozwala na znacznie bardziej suge-
stywne odtworzenie ich ksztattu® i wskazuje na obecnos¢
Slepego fragmentu z wiekszym prawdopodobiefistwem niz
echo. Ostatecznie jedyna pewna metoda rozpoznania jest
bezposrednia wizualizacja chirurgiczna odcinka aorty nie-
widocznego w badaniach obrazowych.

Kolejng podgrupe, w ktérej badanie echokardiograficzne
nie przyniosto jednoznacznego rozpoznania, stanowili
pacjenci z nietypowymi anomaliami, przede wszystkim
z prawostronnym lukiem aorty i odsznurowana lewa tet-
nicg podobojczykowg"'". W badaniu echokardiograficz-
nym w kazdym z trzech wystepujacych w analizowanym
materiale przypadkéw uwidoczniono waskie pierwsze
odgatezienie prawostronnego tuku aorty nieulegajace
typowemu podziatlowi, tzn. lewa tetnice szyjng wspélna.
W przewazajacej wiekszosSci przypadkéw taki obraz jest
charakterystyczny dla bladzacej lewej tetnicy podobojczy-
kowej, jednak u zadnego z pacjentéw nie udato sie uwi-
doczni¢ proksymalnego odcinka tej tetnicy. Uwidoczniono
natomiast proksymalng (plucna) cze$é droznego przewodu
tetniczego biegnacego ku goérze i na lewo, a wiec praw-
dopodobnie odchodzit on od tetnicy podobojczykowej.
Caloksztalt obrazu nasuwal podejrzenie odsznurowania.
U jednej z pacjentek, przygotowywanej do korekcji tetra-
logii Fallota, wykonano badanie angio-CT, ktére sprecyzo-
walo rozpoznanie. Druga pacjentka zostala w przesztosci
poddana korekcji catkowitego ubytku przegrody przed-
sionkowo-komorowej, jednak nie ustalono w tamtym
okresie rozpoznania nieprawidlowosci naczyniowych.
Podejrzenie takie powzieto w trakcie p6zniejszej obserwa-
cji i potwierdzono je na podstawie magnetycznego rezo-
nansu jadrowego (nuclear magnetic resonance, NMR).
U trzeciej pacjentki z tej podgrupy nie stwierdzono zadnej
wady wewnatrzsercowej. Po wykonaniu badania echokar-
diograficznego w trybie ambulatoryjnym zaplanowano
dalsza diagnostyke, jednak dziecko nie zglosilo sie na
zaproponowane badanie tomograficzne. Takze pacjenci
z prawostronnym tukiem aorty i lewostronnym wig¢zadlem
tetniczym odchodzgcym od aorty zstepujacej’? i wreszcie
z tukiem okalajacym?® dla rozstrzygniecia watpliwo$ci
zostali poddani badaniu angio-CT (czworo dzieci) i NMR
(jedno dziecko).

Powszechnie przyjmuje si¢, ze wskazaniem do opera-
cji pier$cienia naczyniowego jest wystepowanie obja-
wow ucisku nieprawidlowo przebiegajacego naczynia na
przetyk i tchawice® 319, Z tego wzgledu diagnostyka ma
na celu nie tylko wykazanie obecno$ci nieprawidlowych
naczyn, lecz takze udowodnienie, ze ich przebieg powo-
duje znieksztalcenie przelyku i gérnych drég oddechowych
mogace by¢ przyczyng objawéw. W badaniu ultradZzwie-
kowym zazwyczaj mozliwe jest uwidocznienie tchawicy,
a u malych dzieci réwniez przelyku i niekiedy wykazanie
ich znieksztalcenia, jednak obrazy te nie sg na tyle kla-
rowne, aby stanowily podstawe do podejmowania decyzji
terapeutycznych. Dlatego nasz zespét w procesie kwalifika-
cyjnym pacjentéw z pierscieniami naczyniowymi opiera si¢
na badaniach wizualizujacych oprécz naczyn takze prze-
lyk i drogi oddechowe, takich jak tomografia komputerowa
lub NMR, a w przypadku watpliwo$ci rowniez na wzier-
nikowaniu tych narzadéw!¢29, Wyjatek stanowia pacjenci
z wewnatrzsercowymi wadami wrodzonymi, u ktérych
operacja towarzyszacego pierscienia naczyniowego polega
na rozdzieleniu przewodu/wiezadla tetniczego, np. prawo-
stronnego tuku aorty z przewodem tetniczym biegnacym
do lewej tetnicy ptucnej od pnia ramienno-glowowego lub
tetnicy podobojczykowej. W przypadku identyfikacji tego
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typu anomalii i uzyskania wystarczajacych informacji co
do zakresu operacji wewnatrzsercowej za pomoca bada-
nia echokardiograficznego do podjecia decyzji nie jest
konieczne dalsze rozszerzanie diagnostyki.

Whnioski

1. Badanie echokardiograficzne jest wystarczajace do
identyfikacji i precyzyjnego zdefiniowania wigkszo-
$ci elementéw anatomicznych anomalii tuku aorty,
a w przypadku watpliwosci stanowi punkt wyjscia
do przygotowania i przeprowadzenia innych badan
wizualizacyjnych.
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