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Niezwykle rzadki wariant rozwojowy
dotyczacy liczby zyl ptucnych oraz ich
czeSciowego nieprawidlowego polaczenia
A very rare form of embriological defect

with regard to the number of pulmonary veins
and partial anomalous pulmonary venous connection
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Abstract

A very complicated process of developing the connections between pulmonary veins and left
atrium takes place at 27-29 days of gestation. At this stage of the embryological development

different congenital defects may evolve.

We report a case of a child with an atrial septum defect and a very rare form of an anatomical
variant related to the number of pulmonary veins and associated with the hemodynamically
significant partial anomalous pulmonary venous connection.

The rarity of this anomaly led to a non-complete cardiac surgical procedure. Because of
maintaining the significant clinical and hemodynamical symptoms the child was qualified for
a cardiac surgical reintervention. (Folia Cardiol. 2004; 11: 379-382)

congenital heart disease, anomalous pulmonary venous connection, cardiac surgery

Wstep

Ztozony proces wytwarzania sie polgczen po-
miedzy zylami plucnymi a lewym przedsionkiem
przypada na bardzo wczesny okres rozwoju embrio-
nalnego. Okoto 27-29 dnia ciazy z tylnej $ciany le-
wego przedsionka rozwija si¢ wypustka tworzaca
pojedyncza pierwotna zyle plucna. Zyly rozwijaja-
ce sie od strony zawigzkow pluc (ze splotu plucne-
go) tacza sie z pojedyncza zyla plucna za posrednic-
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twem prymitywnych polaczen poprzez ukiad przed-
nich zyl zasadniczych (anterior cardinal veins)
1 z zylami pepkowo-zoltkowymi (umbilicoviteline).
Pojedyncza zylta ptucna zanika, natomiast w warun-
kach prawidlowych wyksztalcaja sie cztery zyly, po
dwie z kazdego pluca, odprowadzajace krew do le-
wego przedsionka. Po wyksztalceniu sie polaczen
zyt ptucnych z lewym przedsionkiem dochodzi do
zaniku ich polaczen z zylami systemowymi. Na tym
etapie rozwoju embrionalnego moze dochodzi¢ do
powstawania wielu wad, dotyczacych zaréwno licz-
by zyt ptucnych, jak i ich nieprawidtowego spiywu,
poprzez przetrwanie réznych polaczen splotu trzew-
nego (splanchic plexus) z uktadem zyt zasadniczych
lub zyt pepkowo-zottkowych [1, 2].

Healey [3] wykazal, ze najczestszym warian-
tem anatomicznym jest pojedyncze ujScie zyly ptuc-
nej, drenujacej krew zaré6wno z prawego pluca, jak
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1 pojedynczej zyly odprowadzajacej krew z lewego
pluca. Drugim co do czesto$ci wariantem jest do-
datkowa zyla ptucna, uchodzaca do lewego przed-
sionka, najczes$ciej odprowadzajaca krew z prawe-
go pluca. W rzadkich przypadkach opisywano wyste-
powanie czterech, a nawet pieciu zy! drenujacych
z prawego pluca. Anatomiczne warianty liczby zyt
plucnych, uchodzacych do lewego przedsionka nie
maja z reguly hemodynamicznego znaczenia, ale moga
by¢ istotne podczas zabiegdw kardiochirurgicznych
wykonywanych w obrebie lewego przedsionka [4].

Zaburzenia w embriogenezie moga powodowaé
powstanie nieprawidiowych polaczen pomiedzy
zylami plucnymi a zytami systemowymi lub bezpo-
$rednio prawym przedsionkiem. W zaleznoS§ci od
stopnia powstatych zaburzen wyrdznia sie catkowite
nieprawidiowe polaczenie zyl ptucnych (TAPVC,
total anomalous pulmonary venous connection), gdy
wszystkie zyly ptucne uchodza nieprawidiowo, lub
jego postac czeSciowa (PAPVC, partial anomalous
pulmonary venous connection), gdy jedna lub kilka
zy! plucnych potaczonych jest z prawym przedsion-
kiem bezpoSrednio lub poprzez ukiad zyt systemo-
wych. Calkowite nieprawidlowe polaczenie wszyst-
kich zyt ptucnych powoduje ujawnienie sie ciezkich
objawow klinicznych juz we wczesnym okresie no-
worodkowym. CzeSciowe nieprawidlowe polacze-
nie zy! plucnych moze diugo pozostaé bezobjawo-
we 1 by¢ wykryte przypadkowo. CzestoS¢ wystepo-
wania PAPVC w badaniach autopsyjnych wynosi
0,4-0,7% 1 jest znacznie wyzsza od czesto$ci wy-
krywania tej anomalii w badaniach przyzyciowych
[3, 5, 6]. CzeSciowy nieprawidiowy drenaz zyt pluc-
nych moze wystepowac jako anomalia izolowana lub
czeSciej jako wspolistniejgca z innymi nieprawidlo-
woSciami — najczeSciej ubytkiem w przegrodzie
miedzyprzedsionkowe] typu ostium secundum lub
sinus venosus [7, 8].

Nieprawidiowo sptywajaca krew z zyt ptucnych
do ukiadu zyt systemowych lub bezpoSrednio do
prawego przedsionka prowadzi do przeciazenia ob-
jetoSciowego prawego przedsionka i prawej komo-
ry oraz do zwiekszonego przeplywu plucnego. Sto-
pien obcigzenia prawej czesci serca oraz wynikaja-
ce z niego objawy Kkliniczne zalezg od iloSci krwi
splywajacej nieprawidiowo. Brody [4] zaobserwo-
wal, ze objawy kliniczne pojawiaja sie, gdy wiecej
niz 50% przeptywu ptucnego drenuje nieprawidlo-
wo. Istotnym czynnikiem determinujacym wielko§¢é
nieprawidlowego przecieku, poza liczba nieprawi-
dlowo uchodzacych zyl, jest réwniez region pluc,
z ktorego odprowadzajg krew. W spoczynku wiek-
szo$¢ krwi kierowana jest do dolnych i Srodkowych
partii pluc, a tylko niewielka jej czeS¢ do szczyto-

wych czeSci ptuc. Dlatego tez nieprawidlowy dre-
naz dolnych i §rodkowych czeSci ptuc powoduje
znacznie wieksze nastepstwa hemodynamiczne [5].
W niniejszym artykule przedstawiono przypa-
dek pacjentki z ubytkiem przegrody miedzyprzed-
sionkowej typu ostium secundum (ASD 11, atrial sep-
tal defect), u ktorej stwierdzono niezwykle rzadki
wariant anatomiczny, dotyczacy zaro6wno liczby zyt
plucnych, jak i dodatkowo istotny hemodynamicznie
czeSciowy nieprawidlowy splyw zyl plucnych.

Opis przypadku

Pacjentke Z.U. skierowano do Kliniki Kardio-
logii w wieku 2 lat z powodu szmeru nad sercem.
W badaniu klinicznym stwierdzono typowe objawy
ASD: asteniczng budowe ciala, szmer 2-3/6 z roz-
dwojeniem drugiego tonu nad tetnica ptucna, odchy-
lenie osi elektrycznej serca w prawo z niepelnym
blokiem prawej odnogi w zapisie EKG. W badanie
RTG klatki piersiowej wykazano umiarkowane po-
wiekszenie sylwetki serca (CI—0,57), wzmozenie
rysunku naczyniowego oraz impresje na przelyk.
W badaniu echokardiograficznym stwierdzono po-
szerzenie prawej komory i1 prawego przedsionka,
ASD II o $rednicy ok. 12 mm oraz przeplyw z lewe-
go do prawego przedsionka w badaniu Dopplera.
Uwidoczniono uj$cia 3 zyl ptucnych do lewego
przedsionka. W badaniu Dopplera zaobserwowano
przyspieszony i turbulentny przeplyw w poszerzo-
nej zyle gtownej gornej. Na lewo od pnia ptucnego
wykazano dodatkowe szerokie naczynie (12 mm)
z przeplywem o charakterze zylnym, ktore inter-
pretowano jako nieprawidiowe polaczenie zyl ptuc-
nych z zytami systemowymi. Podczas cewnikowa-
nia serca i badania angiograficznego stwierdzono
przeciek kontrastu z lewego do prawego przedsion-
ka oraz czeSciowy nieprawidlowy drenaz zyl ptuc-
nych poprzez zyle bezimienna, zyle gléwna gorng
do prawego przedsionka. Na podstawie wykonanych
badan pacjentke zakwalifikowano do leczenia ope-
racyjnego wady serca. Srodoperacyjnie potwierdzo-
no obecno$¢ ASD II i wykazano ujScia 4 zyt pluc-
nych do przedsionka lewego. Po stwierdzeniu uj-
Scia 4 zyl plucnych do lewego przedsionka
kardiochirurg ograniczyt zabhieg do zamkniecia ASD.
Po operacji nie wystapily powiklania. Podczas dal-
szej kontroli pacjentki w Poradni Kardiologicznej
w badaniu echokardiograficznym stwierdzano utrzy-
mywanie sie objawOw przecigzenia objetoSciowego
prawego serca mimo zamkniecia ASD, przyspieszo-
ny przeplyw w zyle glownej gérnej i obecno$¢ nie-
prawidiowego naczynia zylnego, uchodzacego do
zyly ramienno-glowowej lewej. Wykonano cewni-
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kowanie serca, podczas ktérego wykazano obecno§é
nieprawidtowego sptywu z zyt ptucnych poprzez ko-
lektor, zyle bezimienng do zyly glownej gornej
1 prawego przedsionka. Stosujac technike okluz;ji
nieprawidiowego polaczenia zylnego cewnikiem ba-
lonowym oraz selektywne podanie §rodka cieniu-
jacego do poszczegolnych tetnic ptucnych, stwier-
dzono nieprawidiowos$ci potaczen zyt ptucnych. Zyty
plucne z dolnego plata pluca lewego, niewielkiej
srodkowej czesci pluca lewego oraz z gornej czeSci
pluca prawego laczyly sie we wspélny kolektor,
ktory uchodzil poprzez zyte bezimienng do zyly
glownej gornej (ryc. 1). Dwie zyly plucne z gornej
1 Srodkowej czeSci ptuca lewego oraz dwie zyly ptuc-
ne z dolnej i Srodkowej czesci pluca prawego ucho-
dzily prawidiowo do przedsionka lewego (ryc. 2).

Dyskusja

Izolowane warianty anatomiczne dotyczace
liczby zyt plucnych uchodzacych do przedsionka le-
wego, z reguly nie powoduja nastepstw hemodyna-
micznych, ale ich wspéblistnienie z innymi niepra-
widlowoS§ciami uktadu krazenia moze miec istotne
znaczenie, zwlaszcza u oso6b poddawanych zabiegom
kardiochirurgicznym — jak w przypadku pacjentki
opisywanym w niniejszej pracy [5]. Nieprawidiowy
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Rycina 1. Faza sptywu zylnego po angiografii tetnicy
ptucnej. Cewnik balonowy wprowadzony przez zyte
gtownag gorng do zyty ramienno-gfowowej lewej po-
przez blokade odptywu kontrastu umozliwit wizualiza-
cje nieprawidtowo odchodzacych zyt ptucnych

Figure 1. The venous flow phase after the pulmonary
artery angiography. The balloon catheter inserted via vena
cava superior into vena brachio-cephalica allowed visuali-
sation of the anomalous return of the pulmonary veins by
blocking the retrograde flow of the contrast medium
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Rycina 2. Angiografia tetnicy ptucnej. Faza sptywu zyl-
nego. Sptyw zytf pfucnych do przedsionka lewego

Figure 2. The pulmonary artery angiography. The veno-
us flow phase. The pulmonary venous return to the left
atrium

splyw zylny tworzyly naczynia odprowadzajace
krew z dolnych i Srodkowych partii ptuca lewego
oraz gérnych partii ptuca prawego, uchodzace po-
przez kolektor do zyly bezimiennej, a nastepnie do
zyly glownej gérnej. Oddzielne, prawidlowe ujScia
dwoch zyt ptucnych lewych z gornej 1 Srodkowej
czesci pluca oraz dwoch zyt z dolnej 1 Srodkowe;j
czesci pluca prawego w czasie zabiegu stwarzaly
zludne wrazenie obecnos$ci prawidiowych polaczen
zylnych z lewym przedsionkiem. Wykazanie obec-
nosci czterech uj$¢ zyl ptucnych do lewego przed-
sionka podwazylo zaufanie kardiochirurga do po-
prawnoSci przedoperacyjnego rozpoznania czeScio-
wego nieprawidiowego drenazu zyl plucnych
1 spowodowalo ograniczenie zabiegu jedynie do za-
mkniecia ASD. Istotnie podwyzszony stosunek
przeptywu ptucnego do systemowego, spowodowa-
ny pozostawionym cze$ciowym nieprawidiowym
drenazem zy! plucnych, powodowal — w obserwacji
pooperacyjnej mimo zamkniecia ASD — utrzymy-
wanie sie objawOw przecigzenia objeto§ciowego pra-
wego serca w badaniu echokardiograficznym. Po-
nowne diagnostyczne cewnikowanie serca, selek-
tywna angiografia oraz zastosowanie techniki
okluzji nieprawidlowego naczynia umozliwily pre-
cyzyjna diagnostyke tej nieprawidlowoSci.
Badanie echokardiograficzne przezklatkowe,
anawet przezprzelykowe majg ograniczona przydat-
no$¢ w diagnostyce nieprawidiowych potaczen zyt
plucnych z lewym i prawym przedsionkiem oraz
z zytami systemowymi [9]. Jednak podczas zabiegu
zamykania ASD istnieje mozliwo§¢ Srodoperacyjnej
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oceny uj$¢ plucnych i ewentualnej ich korekcji [5].
Cewnikowanie serca jest wiec bezwzglednie wyma-
gane w sytuacjach ztozonych, niejasnych nieprawidio-
wosci wjScia zyt ptucnych. W omawianym przypadku
precyzyjne rozpoznanie zaréwno liczby drenujacych
do lewego przedsionka zy! plucnych, jak i naczyn two-
rzacych dodatkowy kolektor oraz sposob jego lacze-
nia sie z zylami systemowymi wymagalo nie tylko
selektywnego podania kontrastu do poszczeg6lnych

Streszczenie

gatezi tetnicy plucnej, ale zastosowania krotkotrwalej
okluzji nieprawidlowego kolektora cewnikiem balo-
nowym. Ten rzadki wariant anatomiczny czeSciowe-
go nieprawidiowego splywu zy! plucnych, wspotist-
niejacy z anomalig liczby zyt plucnych i obecno$cia
rozleglego ASD, doprowadzil do niepelnej korekcji
chirurgicznej wady. Ze wzgledu na utrzymywanie sie
istotnych zaburzen hemodynamicznych pacjentke za-
kwalifikowano do ponownego zabiegu operacyjnego.

Zlozony proces wytwarzania sie polgczen pomiedzy zylami plucnymi a lewym przedsionkiem
przypada na 27-29 dzien cigzy. Na tym etapie rozwoju embrionalnego moze dochodzic do
powstawania wielu wad wrodzonych ukladu krqzenia.

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek pacjentki z ubytkiem przegrody miedzyprzedsionko-
wej typu ostium secundum, u ktorej stwierdzono anomalie rozwojowq dotyczgcq liczby zyl
plucnych ovaz dodatkowo istotny hemodynamicznie czesciowy nieprawidlowy splyw zyt plucnych.

Ten rzadki wariant anatomiczny czesciowego nieprawidiowego splywu zyl ptucnych, wspotist-
niejqcy z anomaliq liczby zyl plucnych 1 obecnosciq rozleglego ubytku przegrody miedzyprzed-
sionkowej, doprowadzil do niepelnej korekcji chirurgicznej wady. Ze wzgledu na utrzymywa-
nie sig istotnych zaburzen hemodynamicznych pacjentke zakwalifikowano do ponownego za-
biegu operacyjnego. (Folia Cardiol. 2004; 11: 379-382)

wrodzone wady serca, nieprawidlowy drenaz zyt plucnych, zabieg kardichirurgiczny
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