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Summary Keywords
Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) is a rare congenital cyanotic total anomalous pulmonary venous
heart disease, in which the lack of connection between all four pulmonary veins and return, atrial septal defect, infant

left atrium is present. The interatrial communication allows the oxygenated blood
flow to systemic circulation through the left atrium.

The authors present a 5-month-old girl with heart failure symptoms. Poor weight
gain, feeding difficulties, tachypnoe with use of accessory breathing muscles, hepato-
megaly and low oxygen saturation level were observed. Serum concentration of NT-
-proBNP was elevated. Electrocardiography revealed right atrial and right ventricular
enlargement. Chest X-Ray showed cardiomegaly and increased pulmonary vascular
markings. The echocardiographic evaluation revealed pulmonary venous drainage
to superior vena cava, right-sided heart chambers enlargement, main pulmonary
artery dilation and atrial septal defect. Computed tomographic angiography was
performed in order to acquire more accurate image of pulmonary veins connection.
Supracardiac type of total anomalous pulmonary venous return was diagnosed and
cardiosurgical correction was performed.

The authors pay attention to the importance of recognizing the clinical symptoms of
heart failure in infants by primary care physicians.

Catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych (ang. total  Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej umozliwia w tej
anomalous pulmonary venous return — TAPVR) to wrodzona wadzie serca naptyw krwi przez lewy przedsionek do krazenia
sinicza wada serca, wystepujaca z czestoscig 0,6-1,2na 10000  systemowego (2).
zywych urodzen (1). Charakteryzuje sie brakiem potaczenia
zyt ptucnych z lewym przedsionkiem serca. Natlenowana OPIS PRZYPADKU
w ptucach krew jest drenowana do uktadu zyt systemowych, Piecioipétmiesieczna dziewczynka urodzona z cigzy pierw-
zatoki wiericowej lub bezposrednio do prawego przedsionka.  szej, w 41. tygodniu cigzy, droga ciecia cesarskiego z powodu
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braku postepu porodu, z masa ciata 3650 g, oceniona na
10 punktéw w skali Apgar, zostata przeniesiona do oddziatu
kardiologii z oddziatu pediatrycznego, do ktérego byta przy-
jeta z powodu stabych przyrostéw masy ciata oraz zaburzen
oddychania. W wywiadach okres okotoporodowy przebiegat
bez powikfain. Od urodzenia obserwowano u dziecka stabe
przyrosty masy ciata. W wieku 6 tygodni dziewczynka wazyta
4170 g, a w wieku 3,5 miesigca — 5000 g, przy przyjeciu na
oddgziat 5500 g. Od 2 tygodni poprzedzajacych hospitalizacje
dziecko znacznie gorzej jadto - po ok. 30-90 ml/porcje, nasi-
lita sie potliwos¢ przy karmieniu. Rodzice zauwazyli szybkie
oddychanie dziecka. Nie obserwowano sinicy.

Dziewczynka pozostawata pod opieka poradni rehabilita-
cyjnej z powodu wzmozonego napiecia miesniowego. Fizjo-
terapeuta zwrécit uwage na nieprawidtowy oddech dziecka
i konieczno$¢ konsultacji z lekarzem. Podczas kolejnej wizyty
pediatra skierowat dziecko do szpitala.

Podczas hospitalizacji na oddziale pediatrycznym lekarze
obserwujac cechy dusznosci, obnizong saturacje krwi (83-
87%), powiekszong watrobe, a w badaniu radiologicznym
powiekszenie sylwetki serca, przekazali dziecko na oddziat
kardiologii z podejrzeniem wrodzonej wady serca.

Przy przyjeciu na oddziat kardiologii stan ogélny dziew-
czynki oceniono jako $redni. W badaniu przedmiotowym
stwierdzono niewielkie zasinienie wokét ust i nosa, tachyp-
noe 40/min, zacigganie miedzyzebrzy. Czynnos¢ serca byta
miarowa 150/min, tony gtosne, dzwieczne, bez wyraznego
szmeru nad sercem. Nad polami ptucnymi wystuchiwano
szmer oddechowy pecherzykowy prawidtowy. Watroba wy-
stawata spod tuku zebrowego 3 cm. Saturacja w pomiarze
przezskdérnym wynosita 85%.

W badaniach laboratoryjnych krwi stezenie NT-proBNP
wynosito 6303 pg/ml (przy normie 125 pg/ml). W zapisie elek-
trokardiograficznym obecne byly cechy przerostu prawego
przedsionka oraz prawej komory serca (ryc. 1). W badaniu ra-
diologicznym klatki piersiowej stwierdzono powiekszong syl-
wetke serca, wskaznik sercowo-ptucny wynosit 0,63, rysunek
naczyniowy ptuc byt zwiekszony (ryc. 2). Echokardiograficznie
uwidoczniono znacznie powiekszony prawy przedsionek
i prawa komore serca, poszerzony pien ptucny, ujscie zyt
ptucnych do zyty gtéwnej gérnej poprzez zyte pionowa oraz
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ubytek miedzyprzedsionkowy typu otworu drugiego o sred-
nicy ok. 10 mm z przeptywem prawo-lewym (ryc. 3 i 4a, b).
Rozpoznano catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych
- typ nadsercowy. Celem dokfadniejszej analizy przebiegu zyt
ptucnych wykonano angiotomografie komputerowa, ktéra
uwidocznifa ujscie zyt dolnoptatowych prawych i lewych
oraz zyt gérnoptatowych prawych do zlewiska potozonego
za lewym przedsionkiem, ktére szerokga zytg pionowa taczyto
sie z poszerzong zyta ramienno-gtowowa lewa, natomiast zyty
gornopfatowe lewe uchodzity do zyty pionowej w potowie jej
dtugosci, na wysokosci lewej tetnicy ptucnej (ryc. 51 6).
Potwierdzono rozpoznanie catkowitego nieprawidtowego
sptywu zyt ptucnych typu nadsercowego i zakwalifikowano
dziewczynke do operacyjnej korekcji wady serca w trybie
pilnym. Do leczenia wigczono leki moczopedne: spironolak-
ton i furosemid, pacjentka karmiona byta sondg zotagdkowa.
W zwigzku z nasileniem sie objawdw niewydolnosci serca

Ryc. 2. Zdjecie radiologiczne klatki piersiowej. Widoczne po-
wiekszenie sylwetki serca i wzmozony rysunek naczyniowy
ptuc
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Ryc. 1. Elektrokardiogram 5-miesiecznego niemowlecia. Cechy przerostu prawego przedsionka i prawej komory serca
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Ryc. 3. Echokardiografia. Obraz czterech jam serca: powiek-
szony prawy przedsionek i prawa komora, maty lewy przed-
sionek

RA - prawy przedsionek; RV - prawa komora; LA - lewy
przedsionek; LV - lewa komora
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Ryc. 4a, b. Echokardiografia: (a) zlewisko zyt ptucnych do
szerokiej zyly pionowej, a nastepnie do szerokiej zyty gtéwnej
gornej; (b) ubytek miedzyprzedsionkowy z przeptywem pra-
wo-lewym

SVC - zyta gtéwna gdérna; ASD - ubytek miedzyprzedsionko-
wy; RA - prawy przedsionek

Ryc. 5. Angiografia tomografii komputerowej. Widok od przo-
du. Widoczne ujécie zyt ptucnych, poszerzona zyta pionowa
i poszerzona zyta gtéwna gérna

7GG - zyta gléwna goérna; Z. PIONOWA - zyla pionowa;
ZPGP - zyta ptucna gérnoptatowa prawa; ZPGL - zyta ptucna
gérnoptatowa lewa; ZPDP - zyta ptucna dolnoptatowa prawa;
ZPDL - zyta ptucna dolnoptatowa lewa

Ryc. 6. Angiografia tomografii komputerowej. Widok od tytu.
Tréjwymiarowa rekonstrukcja

ZGG - zyta gtéwna gérna; Z. PIONOWA - zyta pionowa; ZPGP
- zyta ptucna gérnoptatowa prawa; ZPGL - zyta ptucna gérno-
platowa lewa; ZPDP - zyta ptucna dolnoptatowa prawa; ZPDL
- zyta ptucna dolnoptatowa lewa

podczas pobytu na oddziale do leczenia dotaczono inhibitor
fosfodiesterazy typu lll.

Wykonano korekcje chirurgiczng wady serca w kra-
zeniu pozaustrojowym, zespalajac zyty ptucne z lewym
przedsionkiem.

Po uptywie 6 tygodni od operacji dziewczynke przyjeto
na oddziat celem oceny ukfadu krazenia. Dziecko byto w sta-
nie dobrym, masa ciata wynosita 6750 g. Wartosci saturacji
w pomiarach przezskdérnych wynosity 97-100%, stezenie NT-
-proBNP - 1514 pg/ml. W kontrolnym badaniu elektrokardio-
graficznym ustapity cechy przecigzenia prawego przedsionka,
zmniejszyly sie cechy przecigzenia prawej komory. Podczas
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24-godzinnego monitorowania EKG metoda Holtera nie
zarejestrowano zaburzen rytmu serca.

W obrazie radiologicznym klatki piersiowej przeptyw ptuc-
ny miescit sie w granicach normy, zmniejszyta sie sylwetka
serca, wskaznik sercowo-ptucny wynosit 0,58.

Echokardiograficznie uwidoczniono prawidtowy sptyw
zyt ptucnych do lewego przedsionka z laminarnym przepty-
wem o predkosci 0,6-0,8 m/s. Wielko$¢ jam serca miescita sie
w granicach normy.

DYSKUSJA

Catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych to wrodzona
wada serca, ktéra stanowi okoto 1% wszystkich wrodzonych
wad serca (3).

Na podstawie klasyfikacji anatomicznej Darlinga i wsp.
wade mozemy podzieli¢ na 4 typy (3):

— typ I nadsercowy, ktéry stanowi 45-50% przypadkow,

— typ ll $rédsercowy — 20-25%,

— typ lll podsercowy — 20%,

— typ IV mieszany - 5-10%.

W prezentowanym przypadku zdiagnozowano catkowity
nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych typu nadsercowego,
ktory jest najczestszg postacig wady. U opisanej pacjentki
zyty ptucne uchodzity typowo do zyty pionowej, a nastepnie
do zyty ramienno-gtowowej lewej, zyty gtéwnej gérnej i do
prawego przedsionka. Ubytek przegrody miedzyprzedsionko-
wej umozliwiat przeptyw krwi do lewego przedsionka, a tym
samym przeptyw systemowy.

Dzieci z catkowitym nieprawidtowym sptywem zyt
ptucnych bez zwezenia zyt ptucnych prezentuja pierwsze
objawy wady serca, takie jak: dusznos¢, trudnosci w kar-
mieniu, brak przyrostéw masy ciata, zwykle w pierwszych
tygodniach po urodzeniu (3, 4). W opisywanym przypadku
objawy niewydolnosci serca pod postacia stabych przy-
rostdw masy ciata, przyspieszonego oddechu pojawity
sie kilka tygodni po urodzeniu, z nasileniem w 5. mie-
sigcu zycia.

Zwiekszony naptyw krwi do prawego przedsionka, a na-
stepnie do prawej komory prowadzi do przecigzenia tych
jam serca, czego odzwierciedleniem s zmiany w zapisie
elektrokardiograficznym, opisywane jako cechy przerostu
prawego przedsionka i prawej komory, ktére obserwowalismy
u naszej pacjentki. Zwiekszony przeptyw ptucny widoczny byt
w obrazie radiologicznym klatki piersiowe;j.

W catkowitym nieprawidtowym sptywie zyt ptucnych do
lewej zyty bezimiennej w obrazie radiologicznym mozna
réwniez zaobserwowad charakterystyczng sylwetke serca
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w ksztatcie batwana lub cyfry 8. Objaw ten pojawia sie jednak
dopiero w dalszym przebiegu wady (4).

Podstawa rozpoznania wady serca jest badanie echokar-
diograficzne, ktére, tak jak w opisanym przypadku, umozliwia
rozpoznanie wady (5, 6).

Cewnikowanie serca nie jest rutynowo wykorzystywane
do uwidocznienia miejsca sptywu zyt ptucnych. Ta metoda
diagnostyczna zostata obecnie zastapiona przez nieinwazyjne
metody obrazowania (5). Doktadny przebieg zyt ptucnych
mozna zobrazowa¢ w angiografii tomografii komputerowej,
ktéra umozliwia tréjwymiarowg rekonstrukcje stosunkéw
anatomicznych wady serca (6). W przypadku naszej pacjentki
badanie angio-TK doprecyzowato miejsce potaczen zyt ptuc-
nych z zyla pionowa uchodzaca do zyty gtéwnej goérne;j.

U dzieci z restrykcyjnym przeptywem przez przegrode
miedzyprzedsionkowa, zabiegiem ratujagcym zycie dziecka
jest zabieg Rashkinda (atrioseptostomia balonowa), polega-
jacy na poszerzeniu otworu owalnego cewnikiem z balonem,
co umozliwia naptyw krwi do lewego przedsionka. U naszej
pacjentki przeptyw przez 10 mm ubytek miedzyprzedsion-
kowy byt swobodny.

W naturalnym przebiegu wady, Smiertelno$¢ przed ukon-
czeniem 1. roku zycia wynosi okoto 80% (7).

Chirurgiczna korekcja wady jest postepowaniem z wyboru
w omawianej wadzie serca (4).

W okresie przedoperacyjnym u dziecka stosowano obja-
wowo leki moczopedne, a ze wzgledu na nasilenie objawéw
niewydolnosci serca do leczenia wtgczono inhibitor fosfo-
diesterazy typu lll.

Powiktaniami po korekgji chirurgicznej nieprawidtowego
sptywu zyt ptucnych moga by¢ zwezenia zyt ptucnych oraz
zaburzenia rytmu serca, gtéwnie przedsionkowe (4, 8). Na
przebieg pooperacyjny moga mie¢ wptyw réwniez cisnienie
w pniu ptucnym i stan dziecka w okresie przedoperacyj-
nym (4,9, 10). W opisywanym przypadku nie zaobserwowano
powikfan leczenia kardiochirurgicznego.

PODSUMOWANIE

Przedstawiony przez nas przypadek ilustruje pézne rozpo-
znanie wrodzonej wady serca. Trudnosci diagnostyczne byty
zwigzane z brakiem objawéw ostuchowych serca, dyskretng
sinica. Taki obraz kliniczny byt zwigzany z nierestrykcyjnym,
swobodnym przeptywem krwi przez duzy ubytek miedzy-
przedsionkowy do lewego przedsionka. Na podstawie przed-
stawionej pacjentki autorzy zwracajg uwage, jak istotna jest
znajomos¢ klinicznych objawdéw niewydolnosci serca u nie-
mowlat przez lekarzy podstawowej opieki medyczne;j.

1. Hoffman]I, Kaplan S: The incidence of congenital heart disease. ] Am Coll Cardiol

Brak konfliktu intereséw
None 2.

2002; 39: 1890-1900.
Delisle G, Ando M, Calder AL et al.: Total anomalous pulmonary venous connec-

tion: Report of 93 autopsied cases with emphasis on diagnostic and surgical
considerations. Am Heart ] 1976; 91: 99-122.

Nowa PepiaTtriA 1/2018

11



Agnieszka Pskit i wsp.

12

Adres do korespondencji

*Bozena Werner

Klinika Kardiologii Wieku Dzieciecego

i Pediatrii Ogdlnej

Warszawski Uniwersytet Medyczny

ul. Zwirki i Wigury 634, 02-091 Warszawa
tel.: +48 (22) 317-95-88

e-mail: bozena.werner@wum.edu.pl

nadestano: 2.02.2018
zaakceptowano do druku: 23.02.2018

10.

Gotgbek-Dylewska M: Catkowity nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych. [W:] Wer-
ner B (red.): Wady serca u dzieci dla pediatréw i lekarzy rodzinnych. Wyd. 1.
Medical Tribune Polska, Warszawa 2015: 119-128.

Brown DW, Geva T: Anomalies of the pulmonary veins. [W:] Allen HD, Driscoll D],
Shaddy RE, Feltes TF (eds.): Moss and Adams’ heart disease in infants, children,
and adolescents: including the fetus and young adult. 8" ed. Wolters Kluwer
Health/Lippincott Williams & Wilkins, Philadelphia 2013: 822-833.

Ugar T, Fitoz S, Tutar E et al.: Diagnostic tools in the preoperative evaluation
of children with anomalous pulmonary venous connections. Int ] Cardiovasc
Imaging 2008; 24: 229-235.

Oh KH, Choo KS, Lim SJ et al.: Multidetector CT evaluation of total anomalous
pulmonary venous connections: comparison with echocardiography. Pediatr
Radiol 2009; 39: 950-954.

Carter RE, Capriles M, Noe Y: Total anomalous pulmonary venous drainage.
A clinical and anatomical study of 75 children. British Heart Journal 1969; 31:
45-51.

Tanel RE, Kirshbom PM, Paridon SM et al.: Long-term noninvasive arrhythmia
assessment after total anomalous pulmonary venous connection repair. Am
Heart] 2007; 153: 267-274.

St Louis JD, Harvey BA, Menk JS et al.: Repair of ,,simple” total anomalous pulmo-
nary venous connection: a review from the Pediatric Cardiac Care Consortium.
Ann Thorac Surg 2012; 94: 133-138.

Seale AN, Uemura H, Webber SA et al.: Total Anomalous Pulmonary Venous
Connection: Morphology and Outcome From an International Population-Based
Study. Circulation 2010; 122: 2718-2726.

Nowa Pepiatria 1/2018



