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Summary Key words

The authors present a case of a 10 months-old girl with congenital heart disease
- bicuspid aortic valve. Heart disease was diagnosed shortly after birth due to sys-
tolic heart murmur. During the first month of life aortic stenosis has been increasing,
and therefore there was a successful balloon aortic valvuloplasty performed. The
outcome was good not only right after treatment, but after 4 months as well (there
was only a mild aortic regurgitation without stenosis). In 9th month of life the infant
has been admitted to the hospital because of a severe ischemic stroke which was the
first symptom of infective endocarditis. During the disease the aortic valve has been
destroyed, and as a consequence the girl required cardiosurgery.

In the case of an ischemic stroke that has occurred in a child with congenital heart
disease especially after medical invasive procedures infective endocarditis should
be considered.

aortic stenosis, bicuspid aortic valve,
infective endocarditis

WSTEP

wsierdzia (IZW), ktorego ryzyko ocenia sie na ok. 2-3% pa-

Dwuptatkowa zastawka aortalna (ang. bicuspid aortic valve
—BAV) jest jedna z najczesciej wystepujacych wad wrodzonych
serca. W przebiegu BAV moze dochodzi¢ do powiktan pod
postacig zwezenia lub niedomykalnosci zastawki aortalnej,
stopniowego poszerzania sie aorty wstepujacej z tworzeniem
tetniakow tego odcinka aorty oraz infekcyjnego zapalenia
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cjentow z BAV.

OPIS PRZYPADKU

Dziewczynka ze zwezeniem zastawki aortalnej i podejrze-
niem zwezenia ciesni aorty zostata po raz pierwszy skierowana
do Kliniki Kardiologii w pigtym tygodniu zycia z rejonowe;j
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Poradni Kardiologicznej. Dziecko urodzito sie z ciazy Il pra-
widtowej, porodu ll, o czasie, z masa ciata 3900 g, otrzymato
10 punktéw w skali Apgar. Po urodzeniu rozpoznano zespot
wad wrodzonych pod postacig wady serca, rozszczepu pod-
niebienia miekkiego, wady korniczyny dolnej lewej polegajacej
na nieprawidtowym ustawieniu stawu kolanowego i stopy.
Przyrost masy ciata w pierwszym miesigcu zycia byt prawidto-
wy. Badania genetyczne wykazaty prawidtowy kariotyp oraz
wykluczyty mikrodelecje 22q11.2.

Przy przyjeciu dziecko byto w stanie dobrym, bez objawdéw
niewydolnosci serca, bez cech infekgji. Skora pacjentki byta
bladorézowa, ciepta, czysta, bez obrzekdw. Czynnos¢ serca
miarowa o czestosci 140/min, w polu ostuchiwania zastawki
aortalnej styszalny typowy dla zwezenia zastawki szmer
skurczowy. Brzuch miekki, bez oporéw patologicznych, tetno
udowe obustronnie wyczuwalne. Przezskdrny pomiar saturacji
krwi wynosit 100%, ciSnienia tetniczego — 60-90/45-50 mmHg.
Nie stwierdzano manometrycznego gradientu cisnienia tetni-
czego pomiedzy koriczynami gérnymi i dolnymi.

W badaniu echokardiograficznym zobrazowano dwuptat-
kowa zastawke aortalng o pogrubiatych ptatkach o uposle-
dzonej ruchomosci, prawidtowa Srednice pierscienia i opusz-
ki aorty oraz poszerzenie aorty wstepujacej do 11,7 mm
(Z-score + 2,5). Od poziomu zastawki aortalnej zarejestrowano
turbulentny, przyspieszony przeptyw krwi z maksymalnym
gradientem cisnienia skurczowego pomiedzy lewa komora
i aorta (LV-Ao) wynoszacym 73 mmHg i srednim — 43 mmHg.
Nie stwierdzono niedomykalnosci zastawki aortalnej. tuk
aorty byt lewostronny o $rednicy 5,5-6 mm, z przewezeniem
w miejscu ciesni aorty do 3-3,5 mm z gradientem cisnienia
skurczowego w miejscu zwezenia ok. 16-20 mmHg i posze-
rzeniem postenotycznym. Przeptyw w aorcie brzusznej byt
skurczowo-rozkurczowy z zachowana niewielka pulsacja.
Stwierdzano takze drozny otwdr owalny. Wielkos¢ lewej ko-
mory, grubos¢ scian i kurczliwos¢ miesnia sercowego miescity
sie w granicach normy.

Wykonane rtg klatki piersiowej wykazato niepowiekszona
sylwetke serca i prawidtowy rysunek naczyn ptucnych. W EKG
rejestrowano prawidtowy rytm zatokowy, bez cech przeciaze-
nia przedsionkow i komor.

Dziecko zakwalifikowano do cewnikowania serca w celu
oceny zaawansowania zwezenia zastawki aortalnej (AS)
i ciesni aorty. Przed badaniem dziecku podano dozylnie anty-
biotyk (ampicyline). Inwazyjny gradient cisnienia skurczowego
pomiedzy lewg komora (LV) i aortg wynosit 81 mmHg, przy
ci$nieniu w lewej komorze 166/0/27 mmHg. Pacjentke zakwa-
lifikowano do zabiegu walwuloplastyki zastawki aortalnej, po
ktorym gradient LV-Ao obnizyt sie do 15 mmHg, a cisnienie
w LV wynosito 112/-4/23 mmHg. Gradient ciSnienia skurczowe-
go w miejscu ciesni aorty wynosit 16 mmHg. Zbiezne wyniki
parametréw uzyskano w badaniu echokardiograficznym wy-
konanym po zabiegu. Zarejestrowano takze niewielka (I stop-
nia) niedomykalnos¢ zastawki aortalne;.

Badania kontrolne zostaty przeprowadzone dwa miesiace
pozniej (w czwartym miesigcu zycia). Dziecko byto w stanie
dobrym, bez objawéw niewydolnosci serca. Czynnos¢ serca
byta miarowa, a w polu zastawki aortalnej styszalny byt szmer
skurczowy. Na tetnicach udowych wyczuwano prawidto-
wo wypetnione tetno, a w pomiarach cisnienia tetniczego

nie stwierdzano gradientu cisnienia skurczowego pomiedzy
koriczyna gorna i dolng. Zwracat uwage niewielki przyrost
masy ciata (ponizej 3 percentyla), rodzice nie podawaliinnych
niepokojacych objawow. W badaniu echokardiograficznym
wykazano podobny gradient cisnien w miejscach zwezen jak
dwa miesigce wczesniej (gradient cisnienia skurczowego przez
zastawke aortalng max. 25 mmHg, a w miejscu ciesni aorty
—max. 26 mmHg; sredni—15 mmHg). Nasilita sie niedomykal-
nosc zastawki aorty, ktorg oceniono na Il stopien.

W dziewigtym miesigcu zycia dziecko w trybie pilnym
zostato przyjete do Oddziatu Neurologii szpitala rejonowego
z powodu lewostronnego porazenia potowiczego. Widocz-
ny byt niedobdr masy ciata (krzywa przyrostu masy ciata
z kazdym miesigcem odchylata sie coraz bardziej od 3 cen-
tyla). Z wywiadu od matki — dziecko meczyto sie w czasie
karmienia, zjadato mate porcje positkdw, nie gorgczkowato.
Kompleksowa diagnostyka neurologiczna wykazata rozlegty
udar niedokrwienny spowodowany zamknieciem prawe;j tet-
nicy srodkowej moézgu oraz wgtobienie migdatkéw mozdzku
w obreb otworu potylicznego wielkiego (zespo6t Arnolda-
Chiariego) bez cech ciasnoty w kanale kregowym. W badaniu
echokardiograficznym wykazano niedomykalnos¢ zastawki
aortalnej IV stopnia, nie uwidoczniono wegetacji na zastaw-
ce. W badaniach laboratoryjnych stwierdzano leukocytoze
24,05 x 10”°3/ul z przewaga granulocytdw w rozmazie (75%),
podwyzszonym stezeniem CRP (40,09 mg/l przy normie do
5 mg/l) i prokalcytoniny (1,05 ng/ml przy normie < 0,5 ng/ml).
W kolejnych dobach dziewczynka goraczkowata i wykazywata
objawy infekcji drég oddechowych. Pomimo stosowania sko-
jarzonej antybiotykoterapii (meropenem, klarytromycyna,
cefotaksym) i ustapienia objawow klinicznych zakazenia,
utrzymywaty sie podwyzszone wyktadniki stanu zapalne-
go (leukocytoza 22 x 1073/ul, CRP = 18,2 mg/l). Dziecko po
miesiecznej hospitalizacji zostato wypisane do domu. Tydzien
pozniej pacjentka zgtosita sie do Kliniki Kardiologii w zaplano-
wanym terminie badan kontrolnych. Przy przyjeciu dziecko
byto w stanie srednim. Zwracaty uwage: blados¢ powtok
skornych, istotny niedobor masy ciata i wzrostu. Obserwo-
wano mierng dusznos¢, czestos¢ oddechdw — 30/minute. Nie
stwierdzono cech infekcji drég oddechowych. Czestosc rytmu
serca wynosita 160/min, nad zastawka aortalna stwierdzano
gtosny szmer (4 w 6-stopniowej skali Levine'a) skurczowo-
-rozkurczowy. Brzuch byt miekki, niebolesny, watroba wy-
stawata spod tuku zebrowego na 1,5 cm. Cisnienie tetnicze
wynosito 70/25 mmHg, saturacja krwi obwodowej —100%. Ba-
dania laboratoryjne wykazaty podwyzszone wyktadniki stanu
zapalnego (CRP = 32mg/l, leukocytoza 26,7 x 1073/ul, w roz-
mazie krwi granulocyty stanowity 50,2%) oraz niedokrwistosc
mikrocytarng (erytrocyty 5,08 x 1076/ul, hematokryt 32,9%,
hemoglobina 10,4 g/dl, MCV 64,6 fl). W badaniu echokardio-
graficznym uwidoczniono wegetacje na obu ptatkach zastawki
aortalnej (ruchome, o wymiarach 17 x7 mm) (ryc. 1) oraz ciezka
niedomykalnosc¢ zastawki aortalnej IV stopnia (ryc. 2, 3), bez
istotnego gradientu cisnienia skurczowego LV-Ao. Lewy
przedsionek i lewa komora byty powiekszone. Kurczliwosc¢
miesnia sercowego i frakcja wyrzutowa w normie. W miejscu
ciesni aorty przeptyw byt pulsacyjny, z maksymalnym gradien-
tem cisnienia skurczowego wynoszacym 25 mmHg. W badaniu
EKG zarejestrowano tachykardie zatokows, zaburzenia okresu
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Ryc. 1. Wegetacje na zastawce aortalnej (strzatka).
Ao - aorta; LV - lewa komora; LA - lewy przedsionek
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Ryc. 2. Ciezka (IV°) niedomykalno$¢ zastawki aortalnej
(strzatka).

Ao - aorta; LV - lewa komora; LA - lewy przedsionek;
[Ao - niedomykalno$¢ zastawki aortalnej
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Ryc. 3. Przeplyw w aorcie brzusznej. Strzatka wskazuje
wsteczny przeptyw w fazie rozkurczu spowodowany niedo-
mykalno$cia zastawki aortalne;j.

[Ao - niedomykalno$¢ zastawki aortalnej
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repolaryzacji pod postacia obnizenia odcinka ST w odprowa-
dzeniach znad lewej komory oraz wydtuzenie odstepu QTc do
0,48 s. Wynik badania rtg klatki piersiowej byt prawidtowy.

Na podstawie analizy dotychczasowego przebiegu cho-
roby oraz wynikow przeprowadzonych badan rozpoznano
infekcyjne zapalenie wsierdzia. Po trzykrotnym pobraniu
krwi na badanie mikrobiologiczne (ze wszystkich probek wy-
hodowano Staphylococcus epidermidis) dziewczynke leczono
zgodnie z zaleceniami Europejskiego Towarzystwa Kardiolo-
gicznego (ESC). Z krwi pobranej na badania kontrolne w 14.
i 27. dobie leczenia nie wyhodowano bakterii.

Z uwagi na nasilong niewydolnosc serca pacjentka otrzy-
mywata furosemid i milrinon, a nastepnie spironolakton i ena-
lapril. Natomiast w zwigzku z obserwowanym w zapisie EKG
wydtuzonym odstepem QT podawano propranolol. Stosowana
od czasu udaru enoksyparyne, po konsultacji neurologicznej
zmieniono na kwas acetylosalicylowy. Dziewczynka wymagata
takze przetoczenia masy erytrocytarnej. W wykonywanych
okresowo kontrolnych badaniach echokardiograficznych nie
wykazywano narastania zaburzen hemodynamicznych.

Dziewczynke zakwalifikowano do leczenia kardiochirur-
gicznego wady serca po zakoriczeniu leczenia zakazenia.

DYSKUSJA

Dwuptatkowa zastawka aortalna (BAV) jest jedna z naj-
czesciej wystepujacych wad wrodzonych serca, stwierdzang
U 1-2% populacji, czterokrotnie czesciej spotykana u ptci me-
skiej. Zastawka moze byc¢ zbudowana z ptatkéw o podobnej
wielkosci podzielonych szwem centralnym lub by¢ efektem
fuzji dwoch z trzech ptatkow zastawki, tworzacych ptatek
dominujacy. Najczesciej spotyka sie zrosniete ptatki wierico-
we: lewy i prawy, w mniejszym odsetku pfatki: niewiencowy
i wiencowy prawy; najrzadszg anomalig jest zrost ptatka le-
wego wiencowego i niewiericowego. Ocena wygladu zastawki
aortalnej ma istotne znacznie kliniczne, gdyz z poszczegdl-
nymi fenotypami zastawki zwiagzane jest ryzyko wystapienia
okreslonych powiktan (1-6).

BAV moze wystepowac jako anomalia izolowana, choc
u 20-50% chorych towarzysza jej inne wady serca, takie jak:
koarktacja aorty, przetrwaty przewdd tetniczy, ubytek prze-
grody miedzykomorowej lub nieprawidtowa budowa tetnic
wiencowych.

Wiekszos¢ dzieci z BAV kierowanych jest do kardiologa
z powodu szmeru styszalnego nad sercem, ktéry ma zwykle
charakter skurczowy i w zaleznosci od stopnia zwezenia —roz-
na gtosnos¢. W przypadku obecnosci niedomykalnosci aortal-
nej, wiekszej niz pierwszego stopnia, badajacy ustyszy takze
szmer rozkurczowy. Patologie zastawki mozna w petni zdia-
gnozowac, wykonujac przezklatkowe badanie echokardiogra-
ficzne, ktore oprdcz doktadnej oceny zastawki — jej zwezenia
lub niedomykalnosci — pozwala réwniez na rozpoznanie wad
towarzyszacych, powiktan BAV oraz ocene morfologii i funkgji
serca. Okresowo powtarzane badanie echokardiograficzne
daje mozliwos¢ monitorowania postepu wady i jest badaniem
wystarczajgcym do jej zobrazowania (5, 6).

W wiekszosci przypadkow anomalia ta ma przebieg
bezobjawowy i moze pozostac nierozpoznana. Jednak az
U 1/3 pacjentéw moga wystepowac powazne powiktania,
w wiekszosci dopiero w wieku dorostym. U niektdrych
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chorych juz od wczesnego dzieciistwa mozna wykazac cechy
zwezenia BAV (czesciej dotyczy to dziewczynek oraz przy-
padku potaczenia ptatkdw: prawego i niewiericowego) lub jej
niedomykalnosci. Niejednokrotnie zdarza sie postepujacy
charakter zmiany.

U opisywanej pacjentki ciezkie zwezenie zastawki aortalnej
stwierdzono w pigtym tygodniu zycia. W chwili rozpoznania
cisnienie skurczowe w lewej komorze (mierzone podczas
badania inwazyjnego) byto wysokie i wynosito 166 mmHg,
a gradient cisnienia skurczowego LV-Ao — 81 mmHg, dlatego
podjeto decyzje o przeprowadzeniu walwuloplastyki aortalne;.
Walwuloplastyka balonowa jest metoda leczenia z wyboru
u noworodkoéw i matych dzieci z ciezkim zwezeniem zastawki
aortalnej w wiekszosci osrodkow kardiologicznych, choc jest
to zabieg paliatywny. Poszerzenie zastawki i redukcja gradien-
tu ciSnienia pozwalaja na odroczenie leczenia chirurgicznego
(wymiany zastawki). Z reguty, na skutek walwuloplastyki ba-
lonowej dochodzi do niedomykalnosci zastawki aorty. Wynik
zabiegu u przedstawionej pacjentki byt bardzo dobry (gradient
cisnienia skurczowego LV-Ao po plastyce wynosit 15 mmHg,
a niedomykalnos¢ byta tagodna). Przed zabiegiem u dziew-
czynki zastosowano profilaktyke infekcyjnego zapalenia
wsierdzia, podajac antybiotyk, cho¢ zgodnie z zaleceniami
ESC u pacjentow z BAV/AS nie obowiazuje taka profilaktyka
przed zabiegami krwawymi.

Na skutek turbulentnego przeptywu krwi przez dwuptat-
kowa/zwezong zastawke dochodzi do zwapnienia i degene-
racji ptatkow, co moze sprzyja¢ powstawaniu wegetacji na
zastawce. Ryzyko infekcyjnego zapalenia wsierdzia u pa-
cjentow z BAV ocenia sie na ok. 2-3%. Infekcyjne zapalenie
wsierdzia doprowadza zwykle do dalszej destrukcji zastawki,
przyspieszajac koniecznos¢ interwencji kardiochirurgiczne;.
IZW stwarza takze ryzyko pojawienia sie zatoréw obwo-
dowych spowodowanych fragmentacja wegetacji, w tym
w obrebie osrodkowego uktadu nerwowego, prowadzac do
udaréow niedokrwiennych — tak jak u opisywanej pacjent-
ki (6-7, 9-13).

Ostatnio coraz czesciej w krajach rozwinietych IZW roz-
poznaje sie u pacjentow po przeprowadzeniu inwazyjnych
procedur medycznych. Dotyczy to przede wszystkim chorych
po leczeniu kardiochirurgicznym oraz wymagajacych dtugo-
trwatego pozostawienia cewnika wewngtrznaczyniowego.
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Dodatkowym czynnikiem ryzyka wystapienia choroby jest
wada zastawkowa lub wszczepiona sztuczna zastawka. To
wiasnie u tej grupy pacjentdw coraz czesciej czynnikiem
etiologicznym zapalenia wsierdzia sg gronkowce. IZW moze
mie¢ przebieg kliniczny typowy dla petnoobjawowego za-
kazenia uogolnionego, ale moze takze rozwijac sie pod
postacig przewlektej infekcji z niespecyficznymi objawami.
Do objawoéw typowych naleza: pojawienie sie szmeru nad
sercem, goraczka i brak przyrostu masy ciata. Znacznie rza-
dziej spotyka sie obwodowe zjawiska naczynioruchowe lub
immunologiczne oraz zatory. U kazdego pacjenta podejrza-
nego o IZW nalezy pobra¢ krew na badanie mikrobiologicz-
ne, cho¢ wynik ujemny nie wyklucza toczacej sie choroby.
Analiza objawdw klinicznych infekcji, wynikow badan krwi
oraz badania echokardiograficznego zebranych w tzw. kry-
teria Duka pozwala na rozpoznanie choroby. Leczenie przy
pomocy skojarzonej antybiotykoterapii ustala sie zgodnie
z zaleceniami ESC. Jak najszybsze ustalenie rozpoznania
i wdrozenie odpowiedniego leczenia pozwalaja ograniczy¢
liczbe powiktan (14-17).

PODSUMOWANIE

Pierwszym etapem leczenia niemowlecia z ciezkim zwe-
zeniem dwuptatkowej zastawki aortalnej jest walwuloplasty-
ka balonowa. Uzyskanie korzystnego wyniku tego zabiegu
pozwala istotnie odroczy¢ chirurgiczng wymiane zastawki.
Z uwagi na zwiekszone ryzyko wystapienia infekcyjnego
zapalenia wsierdzia, niektdrzy autorzy sugerujg, iz pacjenci
z BAV powinni podlega¢ profilaktyce IZW (6). Opisana w ar-
tykule pacjentka przed zabiegiem walwuloplastyki otrzymata
taka profilaktyke, cho¢ obecne wytyczne tego nie zaleca-
ja. Dziecko zachorowato na infekcyjne zapalenie wsierdzia,
a pierwszym objawem klinicznym IZW byt udar niedokrwienny
mozgu. Dlatego w przypadku wystgpienia ostrego udaru nie-
dokrwiennego u dziecka z wrodzong wada serca, szczegodlnie
po interwencyjnym zabiegu kardiologicznym lub leczeniu
kardiochirurgicznym, nalezy uwzgledni¢ mozliwosc¢ zatoru
spowodowanego wegetacja w przebiegu IZW. Jesli dziecko
prezentuje kliniczne i/lub laboratoryjne wyktadniki zakazenia,
powinno sie pobrac krew pacjenta na badanie mikrobiologicz-
ne jeszcze przed wdrozeniem antybiotykoterapii, a w trakcie
leczenia monitorowac obraz echokardiograficzny.
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