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Abstract

The authors present a case of echocardiographic diagnosis of supravalvar mitral ring (a fi-

Slowa kluczowe

zespo6t Shone’a,

spadochronowa bromembranous structure that arose from the atrial surface of the mitral leaflets) in a child
zastawka mitralna, with a parachute mitral valve, a ventricular septal defect, and mild narrowing of the aortic
nadzastawkowy isthmus. The supravalvar mitral stenosis is a typical but very infrequently detected element

of the complex of anatomical abnormalities located within the left heart and the proximal
aorta, called the Shone’s complex (syndrome). Diagnosing an additional, hemodynamically
significant anatomic defect during echocardiography was possible thanks to the detection of
marked mobility limitation of the ring-adjacent part of the mitral valve mural leaflet as well as
of an atypical image of turbulence occurring during the inflow from the left atrium to the left
ventricle. The early diagnosis made it possible to perform complete correction of this complex
congenital defect within a single operation.

pierScien mitralny
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Wrodzone wady zastawki mitralnej utrudniajace naplyw operacyjnej hemodynamicznie znaczacego ubytku w prze-

z lewego przedsionka do lewej komory stanowia jedynie
0,6% wszystkich wrodzonych wad serca®. Doniesienia kli-
niczne opisujgce nadzastawkowy pierscien mitralny jako
szczegblng postaé¢ morfologiczng zwezenia lewego ujscia
zylnego naleza do rzadkos$ci®.

Opis przypadku

Osiemnastomiesi¢czna dziewczynka zostala skierowana
do Kliniki Kardiochirurgii Dzieci WUM w celu korekcji

grodzie miedzykomorowej (ventricular septal defect, VSD),
wspdlistniejacego ze spadochronowg zastawka mitralng
o niewielkim stopniu zwezenia. We wstepnym badaniu
echokardiograficznym przyjeto, ze przyczyng przyspiesze-
nia naptywu krwi z lewego przedsionka do lewej komory
jest przede wszystkim zwiekszona objeto$¢ powrotu zylne-
go z pluc spowodowana VSD.

W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym, bedacym
zasadniczym badaniem kwalifikujacym do operacji, potwier-
dzono obecno$¢ duzego, srddgrzebieniowego ubytku w prze-
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Ryec. 1. Projekcja przymostkowa obrazujgca lewq komore w osi diu-
giej w okresie skurczu. Widoczny podaortalny ubytek w prze-
grodzie miedzykomorowej z turbulentnym przeciekiem lewo-
-prawym. Zaznaczona dekstropozycja aorty. Zamknigte ptatki
zastawki mitralnej nie wykazujq ewidentnych nieprawidtowo-
sci, obecne sq natomiast wydluzone struny Sciggniste zwiq-
zane z aparatem podzastawkowym mitralnym. LP — lewy
przedsionek, LK — lewa komora, ZM — zastawka mitralna, PK —
prawa komora, VSD — ubytek w przegrodzie miedzykomorowej

grodzie miedzykomorowej (ryc. 1) oraz spadochronowej za-
stawki mitralnej otwierajacej sie nad tylno-przysrodkowym
mie$niem brodawkowatym bez widocznego szczatkowego
mies$nia i spoidla przednio-bocznego (ryc. 2 i 3). Uwidocznio-
no ponadto wydluzone struny Sciegniste, utrudniajgce inter-
pretacje szczegbétéw anatomicznych zastawki.

Przy uzyciu dopplera cigglego wykazano istotny gradient
przez zastawke mitralng: maksymalny — 14 mm Hg, Sredni
-9 mm Hg. Uwage badajgcego zwrdcit fakt, ze turbulencja
i przyspieszenie naptywu do lewej komory serca pojawia-
ly sie tuz powyzej poziomu pierscienia zastawki mitralnej,
a nie na poziomie wolnych brzegéw platkow zastawki, jak
nalezaloby sie spodziewaé, gdyby zwezenie bylo spowodo-
wane niedostatecznym rozwarciem ptatkow. Dokladniejsza
analiza (ocena obrazu odtwarzanego w zwolnionym tempie
i ,klatka po klatce”) ujawnita obecno$¢ bloniastej struktury
o wysoko$ci 2-4 mm wrastajgcej do Swiatlta przedsionka
i zwigzanej z lewoprzedsionkowg powierzchnig platkéow
zastawki mitralnej (ryc. 4). Blona ta powodowata zwezenie
kanatu naptywu mitralnego, przede wszystkim na skutek
ograniczenia rozkurczowej ruchomosci ptatkéw zastawki
mitralnej — w najwiekszym stopniu platka Sciennego (tylne-
g0), blisko jego podstawy (ryc. 5-7). Patologiczna struktura
biegta wzdtuz fragmentu pierScienia zlokalizowanego nad
$ciang tylno-dolng (ryc. 8) i obejmowata tylko niewielkg
cze$¢ platka przedniego (aortalnego), uposledzajac jego
funkcje w znacznie mniejszym stopniu. W obrebie ptatka
$ciennego powodowata wyrazny podzial na dwie czeSci:
niemal nieruchoma, zlokalizowang pomiedzy pierscieniem
zastawkowym i blong, oraz zachowujacag prawidtowg ru-
chomos$é wolng czesé platka (ryc. 5-7). Precyzyjng ocene
przestrzennej relacji pomiedzy blong i ptatkami utrudniata
nieprawidtowa budowa spadochronowej zastawki mitral-

Ryec. 2. Projekcja przymostkowa poprzeczna na poziomie ptatkéw
zastawki mitralnej. Widoczne otwarte, niemal koliste ujscie
zastawki zlokalizowane ekscentrycznie — nad migsniem bro-
dawkowatym tylno-przysrodkowym. Nie jest mozliwe wy-
réznienie spoidel. Przekrdj na tym poziomie nie uwidocznia
nieprawidtowych struktur zwiqzanych z ptatkami zastawki.
LK - lewa komora, PK — prawa komora, # — platek aortalny;

A A

- platek scienny

nej, ktéra nie wykazywala obecnosci wyraznych spoidet,
co uniemozliwiato jednoznaczne rozgraniczenie platkéw.
W projekcji czterojamowej koniuszkowej uzyskany obraz
sugerowal spiecie przez btone obu ptatkéw mitralnych,
natomiast w projekcji obrazujgcej dlugg o$ lewej komory
oraz w projekcjach poprzecznych uwidoczniano zwigzek
tej btony jedynie z ptatkiem $ciennym. Dodatkowo zwré-
cono uwage na wydluzenie dystalnej czeSci poprzecznego
tuku aorty oraz graniczng Srednice cie$ni aorty (ryc. 9)
z przyspieszeniem przeplywu do wartosci 1,95 m/s, przy
zachowaniu wylgcznie skurczowego, prawidlowego spek-

Ryec. 3. Projekcja przymostkowa poprzeczna na poziomie pojedyn-
czego migsnia brodawkowatego tylno-przysrodkowego. Nie
uwidoczniono Zadnych struktur zwiqzanych z migsniem
przednio-bocznym. LK — lewa komora, PK — prawa komora,
MB — migsieni brodawkowaty
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Ryc. 4. Projekcja przymostkowa obrazujgca lewq komoreg w osi dlugiej
— rozkurcz. Przeptyw znakowany kolorem. Widoczne niepetne
rozwarcie sciennego platka zastawki mitralnej oraz turbulencja
naplywu do lewej komory od poziomu narosli na przedsionko-
wej powierzchni tego platka oznaczonej symbolem ,,<<”. Czes¢
platka pomiedzy pierscieniem a naroslq praktycznie nie wyka-
zuje ruchu w okresie rozkurczu. Pozostala czgs¢ platka otwiera
sig swobodnie. LP — lewy odsionek, LK — lewa komora, PK —
prawa komora, Ao — aorta, * — pierscien zastawki mitralnej, <<
— narosl na sciennym platku zastawki mitralnej, ~ — ruchoma
cz¢S¢ Sciennego platka, # — aortalny platek mitralny

trum przeplywu w aorcie brzusznej. Nadzastawkowe zwe-
zenie spadochronowej zastawki mitralnej wspotistniejgce
z nieprawidlowg anatomig tuku i cie$ni aorty pozwolito
ustali¢, ze wada nalezy do spektrum zespotu Shone’a.

Dziecko zostalo zakwalifikowane do korekcji VSD, resekcji
pierScienia nadzastawkowego mitralnego i Srédoperacyjnej
oceny anatomii zastawki mitralnej w celu ustalenia konieczno-
$ci ewentualnego rozdzielenia pojedynczego mies$nia brodaw-
kowatego. Srédoperacyijnie stwierdzono owalny, srédgrzebie-
niowy ubytek w przegrodzie miedzykomorowej o wymiarach
4 x 10 mm, ktéry zamknieto tatg z PTFE z dostepu prze-
zprzedsionkowego. Dostep transeptalny przez przegrode mie-
dzyprzedsionkowg pozwolil na pelne uwidocznienie lewego
przedsionka, a zwlaszcza pierScienia tkanki widknistej o wyso-
kosci okoto 4 mm, obejmujgcego blisko  obwodu spadochro-
nowej zastawki mitralnej. PierScien wycieto, uzyskujac satys-
fakcjonujgce poszerzenie ujScia mitralnego. Nie ingerowano
w aparat podzastawkowy. Przebieg pooperacyjny niepowikta-
ny. W badaniach po korekcji stwierdzono wyrazng poprawe
ruchomosci ptatkéw zastawki mitralnej oraz zmniejszenie gra-
dientu maksymalnego do 9 mm Hg i $redniego do 5 mm Hg
(ryc. 101 11). Dziecko pozostaje w obserwacji ambulatoryjnej
Kliniki Kardiologii Dzieciecej WUM.

Omoéwienie

W zaprezentowanym przypadku patologia zastawki mitralnej
sktadata sie z dwoch elementéw: zastawki spadochronowej
oraz wléknistego pierScienia zwigzanego z lewoprzedsionko-
wag powierzchnig ptatkéw mitralnych. Wrodzone zwezenie

Ryc. 5. Projekcja przymostkowa obrazujgca lewg komore w osi diu-
giej — rozkurcz. B Widoczne niepelne rozwarcie sciennego
platka zastawki mitralnej od poziomu narosli na przedsion-
kowej powierzchni tego platka oznaczonej symbolem ,<<”.
Czes¢ platka pomiedzy pierscieniem a naroslq praktycznie
nie wykazuje ruchu w okresie rozkurczu. Pozostala czgs¢
platka otwiera sig swobodnie . Obrazowanie bez kolorowe-
go dopplera wykazuje wigkszy dystans pomiedzy brzegami
platkow zastawki mitralnej niz pomiegdzy ich Srodkowymi
czgSciami z powodu ograniczenia ruchomosci przez patolo-
giczng blone. Oznaczenia jak na ryc. 4

mitralne (WZM) jest rzadkg wadg — opisano jg w okoto 0,6%
autopsji pacjentéw z wrodzonymi wadami sercai0,21-0,42%
doniesien klinicznych®”. Ruckman i VanPraagh na podstawie
49 badan autopsyjnych wyréznili cztery rodzaje WZM*:

Ryec. 6. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa. Widoczna bloniasta struk-
tura tgczqea podstawy obu platkéw zastawki mitralnej. Obra-
2y uzyskiwane w projekcjach przymostkowych obrazujgcych
os dlugq lewej komory oraz poprzeczne nasuwajq wqtpliwosé,
czy istotnie projekcja ta obrazuje dwa rézne platki, czy moze
uzyskiwany jest przekrdj przez rézne czesci tego samego, Scien-
nego platka mitralnego. Stqd znak zapytania przy symbolu
L7, oznaczajqgcym platek aortalny. PP — prawy przedsionek;
pozostate oznaczenia jak na poprzednich rycinach
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Ryc. 7. Projekcja 4-jamowa koniuszkowa, nieznacznie zmodyfikowa-
na w porownaniu z ryc. 6: wiqzka ultradiwigkow przemiesz-
czona nieco ku gorze i do przodu. W tym przekroju nie jest juz
widoczny zwiqzek patologicznej blony z aortalnym platkiem
mitralnym. Oznaczenia jak na ryc. 6

1) postaé¢ ,typowa” — charakteryzujgca sie skréceniem
strun $ciegnistych, obliteracjg przestrzeni miedzy stru-
nami i zmniejszeniem odleglo$ci pomiedzy mie$niami
brodawkowatymi;

2) postaé hipoplastyczna — wystepujaca zazwyczaj w ze-
spole hipoplazji lewego serca;

3) pierscien nadzastawkowy;

4) zastawka spadochronowa.

Do najszerzej znanych, jakkolwiek bardzo rzadkich sytu-
acji wspolwystepowania zastawki spadochronowej z pier-
$cieniem nalezy opisany w 1963 roku kompleks Shone’a,
w ktérym ztozone zwezenie drogi naptywu do lewej komory
(zastawka spadochronowa i pierScieni nadzastawkowy) wy-
stepuje wraz ze zwezeniem drogi wyptywu z lewej komo-
ry serca (left ventricular outflow tract obstruction, LVOTO)
i zwezeniem luku aorty*®. Nadzastawkowy pierscien mitral-
ny jest anomalig wystepujacg bardzo rzadko, niekiedy sub-
telng i powodujgcg trudno$ci diagnostyczne. Nazwa wady
sugeruje istnienie patologicznej wyrosli zlokalizowanej cal-
kowicie w lewym przedsionku, nad pierScieniem mitralnym.
Opisywane sg jednak rézne relacje przestrzenne btony w sto-
sunku do zastawki: moze by¢ ona umiejscowiona wewnatrz
przedsionka (catkowicie powyzej pierScienia), w pozycji po-
$redniej (nad ptatkiem $ciennym oraz na przedsionkowej po-
wierzchni ptatka aortalnego) albo by¢ catkowicie zwigzana
z platkami®?. Ta ostatnia lokalizacja wydaje sie najbardziej
logiczna, poniewaz sugerowanym tlem powstania btony jest
nieprawidlowy podziat tkanki mezenchymalnej poduszeczek
osierdziowych3>, W takiej postaci okreslenie ,pierscien
nadzastawkowy” odnosi sie raczej do lokalizacji zwezenia
powyzej czynno$ciowego ujécia mitralnego niz do umiejsco-
wienia patologicznej zmiany powyzej anatomicznych struk-
tur zastawki mitralnej, wiec niektérzy autorzy stosujg okre-
$lenie ,pierscien Srédzastawkowy” (intramitral ring)™.

Ryec. 8. Projekcja przymostkowa obrazujgca lewg komore w osi po-
przecznej. W poréwnaniu z ryc. 2 wiqzka ultradiwigkéw prze-
mieszczona nieco bardziej w kierunku przedsionkow. Widocz-
na linijna struktura o znacznej echogenicznosci, biegngca
rownolegle do brzegu sciennego platka mitralnego (oznaczona
symbolem ,>> <<”). Takze na tym poziomie nie sq widoczne
struktury mogqce odpowiadac elementom spoidia przednio-
-bocznego. Pozostale oznaczenia jak na poprzednich rycinach

Pierscien nadzastawkowy wymaga réznicowania z lewo-
stronnym sercem tréjprzedsionkowym®. Mimo pozor-
nego podobienstwa (przeszkoda dla naplywu z lewego
przedsionka do lewej komory zlokalizowana proksymal-
nie w stosunku do uj$cia mitralnego) wady te istotnie sie
réznig. W sercu tréjprzedsionkowym patologiczna btona
stanowigca nastepstwo nieprawidlowego potgczenia sie
pierwotnej zyly plucnej z lewym przedsionkiem tworzy
wewnatrz przedsionka, zawsze powyzej ujscia jego uszka,
przepone z restrykcyjnym otworem®. Nadzastawkowy
pierScien mitralny natomiast przede wszystkim ogranicza
rozkurczowg ruchomos$¢ ptlatkéw, zmniejszajgc pole po-
wierzchni naplywu. Ten dynamiczny charakter zwezenia
moze stanowié¢ wskazowke diagnostyczng w trakcie bada-
nia echokardiograficznego. Nie jest tatwo spostrzec cienkg
btone wypuklajgcg sie nieznacznie z przedsionkowej po-
wierzchni ptatkéw, jednak istotne ograniczenie rozkurczo-
wej ruchomosci ptatkow, z wytworzeniem jakby fatszywe-
go, dodatkowego pierscienia zastawkowego, moze zwrocié
uwage badajgcego, co pozwoli przeprowadzi¢ bardziej
drobiazgowg analize, niezbedng do ustalenia wtasciwego
rozpoznania®®, Konieczne jest tez odréznienie pierscie-
nia nadzastawkowego od niezwykle rzadko wystepujgcego
grzebienia nadmitralnego (supramitral ridge)”, w ktérego
przypadku wglobienie wolnej $ciany lewego przedsionka
w bezposrednim sgsiedztwie pierScienia mitralnego moze
na$ladowaé obraz pierScienia nadzastawkowego. Fald ten
zawiera zwykle tetnice wiencowg okalajgcg, natomiast ni-
gdy nie powoduje utrudnienia naptywu z przedsionka do
komory, dlatego w zadnym przypadku nie stanowi wskaza-
nia do interwencji kardiochirurgiczne;j.

Rozpoznanie przedoperacyjne jest niezwykle wazne
w przypadku wspdélistnienia z inng istotng hemodyna-
micznie wadg, np. VSD, ktora, tak jak w prezentowanym
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Ryc. 9. Projekcja nadmostkowa obrazujgca tuk aorty. Widoczna wy-
dtuzona dystalna czesé poprzeczna tuku, a takze wyraznie
zaakcentowana ciesi oznaczona symbolem ,@”. Luk dyst
— dystalna cz¢s¢ poprzeczna tuku aorty, ltsw — lewa tetnica
szyjna wspélna, ltp - lewa tetnica podobojczykowa, ao zst —
aorta zstepujqca

przypadku, stanowi gléwne wskazanie do korekcji kardio-
chirurgicznej*>. Dostep przez otwarcie przedniej $ciany
prawego przedsionka, stosowany do zamkniecia ubytku
miedzykomorowego, nie pozwala na chirurgiczng wizuali-
zacje wnetrza przedsionka lewego ani zastawki mitralnej,
a przez to nie daje mozliwosci Srédoperacyjnej weryfika-
cji rozpoznania i rozszerzenia zakresu zabiegu. Zwezenie
u pacjentéw z pierScieniem nadzastawkowym ma charak-
ter progresywny, wiec z czasem przyczynia sie do powsta-
wania istotnych zaburzen hemodynamicznych takze u tych
dzieci, u ktérych poczatkowo zmiany nie byly nasilone®>-9,
Z drugiej strony nalezy podkreslié, ze nawet precyzyjna re-
sekcja patologicznej tkanki z przedsionkowej powierzchni

Ryc. 11. Badanie pooperacyjne, druga doba. Pomiar predkosci na-
pbywu przez zastawke mitralng do lewej komory. Niewiel-
ki resztkowy gradient (maksymalny — 8,44 mm Hg, Sredni
- 3,64 mm Hg) wydaje si¢ przede wszystkim nastepstwem
nieprawidlowego ujscia spadochronowej zastawki mitral-
nej — w trakcie korekcji nie podjeto préby rozciecia ptatkéw

Ryec. 10. Badanie pooperacyjne, druga doba. Projekcja 4-jamowa ko-
niuszkowa, naptyw z lewego przedsionka do lewej komory
obrazowany za pomocq dopplera kolorowego ma charak-
ter laminarny. LK — lewa komora, LP — lewy przedsionek,
PK — prawa komora, PP — prawy przedsionek, * — pierscien
zastawki mitralnej

ptatkéw zastawki mitralnej nie normalizuje calkowicie ich
ruchomosci ani nie przywraca w pelni laminarnego prze-
plywu, co, w obecno$ci zmniejszonego przekroju ujscia
mitralnego w przypadku zastawki spadochronowej, moze
prowadzi¢ do nawrotu zwezenia®. ,Srédzastawkowa” lo-
kalizacja zwezenia, ktorg stwierdziliSmy w przedstawio-
nym przypadku, wydaje sie mie¢ w tym wzgledzie gorsze
rokowanie. Dlatego tez pacjenci po operacjach mitralne-
go pierScienia nadzastawkowego wymagajg wieloletniego
nadzoru pooperacyjnego*>78),

Whnioski

1. W przypadkach wspétistnienia nieprawidtowosci anato-
micznych dotyczacych struktur ,lewego serca” — zastaw-
ka mitralna, droga odptywu lewej komory, zastawka
aorty, tuk aorty — nalezy bardzo uwaznie analizowac ob-
raz tgcza przedsionkowo-komorowego, poniewaz btona
nadzastawkowa (supramitral ring/supravalvular mitral
ring) moze by¢ strukturg niezwykle subtelng, a mimo to
powodujacy istotne zaburzenia hemodynamiczne.

2. Obraz anatomiczny opisywanej struktury jest ré6znorod-
ny i w kazdym przypadku moze przyjmowaé odmienng,
zaskakujacg konfiguracje.
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