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Podwojne ujScie zastawki mitralnej
— problem diagnostyczny 1 terapeutyczny

Janina Aleszewicz-Baranowska, Piotr Potaz 1 Joanna Kwiatkowska

Klinika Kardiologii Dzieciecej Instytutu Pediatrii Akademii Medycznej w Gdansku

Double-orifice mitral valve — the diagnostic and therapeutical problem

Background: A congenital mitral valve insufficiency can be as an isolated defect, however,
it more often it represents a coexisting element of complex congenital heart defects.

Material and methods: The echocardiographic diagnosis indicated that a patient suffered
from the complex congenital heart defect such as a complete atrioventricular septum defect with
double-orifice mitral valve and with coexisting secundum atrial septal defect and patent ductus

arteriosus.

Results: A surgical valvuloplasty only partially relieved the symptoms signs of valve dysfunction.

Conclusions: The valvuloplasty allows to postpone the mitral valve replacement. (Folia

Cardiol. 2003; 10: 387-391)

double-orifice mitral valve, mitral valve insufficiency, atrioventricular septal defect

Wstep

Wrodzone wady zastawki mitralnej powstaja
w bardzo wczesnej fazie rozwoju plodu. Proces wy-
ksztalcania sie zastawek przedsionkowo-komoro-
wych serca przypada na 5-7 tydzien zycia plodowe-
go [1]. Czesto§¢ wystepowania wrodzonych izolo-
wanych wad zastawki mitralnej ocenia sie na
niespelna 1% wszystkich wad wrodzonych serca [2].
Znacznie czeSciej anomalie zastawki mitralnej
wspolistnieja z innymi zlozonymi wrodzonymi wa-
dami serca, zwlaszcza przebiegajacymi z utrudnie-
niem odplywu z lewej komory, np. z zespotem Sho-
na, zespolem hipoplazji lewego serca, przerwaniem
ciaglo$ci tuku aorty, krytyczng koarktacja aorty
1 krytycznym zwezeniem zastawki aortalnej [3].
Wrodzone wady zastawki dwudzielnej wystepujg
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rowniez u osodb z ubytkami przegrod serca, szcze-
golnie czesto z ubytkiem przegrody przedsionkowo-
-komorowe;j [4-7].

Ogromny postep w technikach leczenia inter-
wencyjnego 1 kardiochirurgicznego, jaki osiggnieto
w ostatnim 20-leciu, przyczynit sie do wydiuzenia
przezywalno$ci dzieci z wrodzonymi wadami serca
[8]. Jednym z warunkéw powodzenia leczenia jest
precyzyjne rozpoznanie zmian anatomicznych
1 stopnia zaburzen hemodynamicznych oraz zapla-
nowanie optymalnego procesu terapeutycznego
— leczenia zachowawczego, interwencyjnego badz
chirurgicznego. Coraz czeSciej kwalifikacja do lecze-
nia wad wrodzonych serca opiera sie giownie na
badaniu echokardiograficznym.

Celem niniejszej pracy jest przedstawienie ob-
razu echokardiograficznego podwojnego ujScia za-
stawki mitralnej (double-orifice mitral valve) oraz
problemoéw zwiazanych z leczeniem tej wady. Po-
dwojne ujScie zastawki mitralnej wystepuje zarow-
no jako wada izolowana, jak i element sktadowy zto-
zonych wad wrodzonych serca. Hemodynamicznie
moze objawiac sie zwezeniem lub niedomykalno$cig
zastawki mitralne;.
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Opis przypadku

Noworodka pici meskiej urodzonego drogami
natury w 42 tygodniu ciazy I o przebiegu prawidto-
wym przewieziono do Kliniki Kardiologii Dziecie-
cej z objawami ciezkiej niewydolno$ci serca. Pod-
czas porodu zaobserwowano zielone zabarwienie
wod plodowych; masa ciala dziecka przy urodzeniu
wynosita 4,02 kg. Przy przyjeciu stan dziecka oce-
niono jako ciezki — stwierdzono duszno$¢, tachy-
kardie, powiekszenie watroby, obrzeki. W badaniu
EKG zarejestrowano rytm zatokowy, skrajng o$
sercaizaburzenia przewodzenia nad komorg prawg
(blok dwupeczkowy). Zdjecie rentgenowskie klat-
ki piersiowe]j ujawnilo powiekszenie serca w calo$ci
— wskaznik sercowo-ptucny wynosit 0,65. W bada-
niu echokardiograficznym wykazano ubytek prze-
grody przedsionkowo-komorowej serca — rozlegly
ubytek przegrody miedzykomorowej i ubytek prze-
grody miedzyprzedsionkowej typu ostium primum
oraz wspolna zastawke przedsionkowo-komorows
z cechami masywnej niedomykalno$ci w czeSci od-
powiadajacej ujSciu mitralnemu i tréjdzielnemu oraz
ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu
ostium secundum. W dopplerowskim badaniu prze-
plywu metodg kodowania kolorem stwierdzono dwa
strumienie fali niedomykalno§ci mitralnej do znacz-
nie poszerzonego lewego przedsionka. Szacunkowe
ci$nienie w prawej komorze obliczone z fali niedomy-
kalno$ci zastawki trojdzielnej wynosito 100 mm Hg.
W badaniu dopplerowskim stwierdzono niewielki
gradient przez cie$h aorty i drozny przewdd tetni-
czy z przeciekiem dwukierunkowym. Podejrzenie
zakazenia uogélnionego potwierdzono dodatnimi
posiewami krwi i moczu. W leczeniu stosowano
dozylnie aminy presyjne (dopamina wraz z dobuta-
ming), nitrogliceryne, antybiotyki o szerokim spek-
trum dzialania zgodne z antybiogramem, immuno-
globuline oraz leki moczopedne. W wyniku lecze-
nia ustapily wyktadniki stanu zapalnego i uzyskano
nieznaczna poprawe wydolnoSci serca. Zabieg kar-
diochirurgiczny przeprowadzono w 3 miesigcu zycia
w warunkach krazenia pozaustrojowego. Ubytek
w przegrodzie miedzykomorowej serca zamknieto
za pomocg laty dakronowej, ubytek przegrody mie-
dzyprzedsionkowej typu ostium primum — lata
z wlasnego osierdzia, za$ ubytek miedzyprzedsion-
kowy typu ostium secundum — szwem ciaglym,
podwiazano takze drozny przewod tetniczy. Po za-
biegu uzyskano zmniejszenie jam serca, nadal utrzy-
mywala sie masywna niedomykalno§¢ zastawki
dwudzielnej. W obserwacji ambulatoryjnej stwier-
dzono progresje niedomykalno$ci mitralnej. W ko-
lejnym badaniu echokardiograficznym (ryc. 1-3) roz-

Rycina 1. Echokardiografia — przekréj w osi krétkiej lewej
komory. Widoczne dwa pierscienie zastawki mitralnej (MV)
— szerszy przednio-boczny i wezszy tylno-przysrodkowy

Figure 1. Echocardiography — the parasternal short
axis view with two visible mitral rings — larged anterio-
lateral and narrowed posteriormedial
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Rycina 2. Echokardiografia — przekréj w osi diugiej
przymostkowej. Znacznie powiekszony lewy przedsio-
nek (LA) i lewa komora (LV). Dwoma strzatkami zaznaczo-
no ujscie przednio-boczne zastawki mitralnej (MV), a czte-
rema — ujscie tylno-przysrodkowe zastawki mitralnej

Figure 2. Echocardiography — the parasternal long axis
view. The significant enlargement of left atrium and left
ventricle. Two arrows indicate the anteriolateral mitral
valve orifice, four arrows indicate the posteriormedial
mitral valve orifice

poznano podwdjne ujcie zastawki mitralnej — szer-
sze przednio-boczne 1 mniejsze tylno-przySrodko-
we. Zaobserwowano szeroki rozszczep przedniego
platka uj$cia przednio-bocznego. Lewe jamy serca,
zwlaszcza przedsionek, byly znacznie powiekszo-
ne (ryc. 4, 5). W badaniu dopplerowskim zarejestro-
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Rycina 3. Echokardiografia — przekréj jak na rycinie 2
— zdjecie wykonane w skurczu. Ptatki mitralne zastawki
przednio-bocznej odginaja sie (jak w wypadaniu) w kie-
runku lewego przedsionka (LA)

Figure 3. Echocardiography — the parasternal long axis
view — a systole view. The anteriolateral mitral valve
leaflets prolapse in a left atrium direction (LA)

Rycina 4. Echokardiografia — przekrdj koniuszkowy
czterojamowy. Poszerzony lewy przedsionek (LA) i po-
szerzona lewa komora (LV); RA — prawy przedsionek,
RV — prawa komora

Figure 4. Echocardiography — the four apical view, en-
larged left atrium (LA) and enlarged left ventricle (LV);
RA — right atrium, RV — right ventricle

wano dwa szerokie strumienie niedomykalno$ci mi-
tralnej. W badaniu przedmiotowym stwierdzano
szmer o glo$noSci 4/6 nad koniuszkiem serca, pro-
mieniujacy do lewej pachy, wzmozone tetnienie le-
wej komory. W badaniu EKG rejestrowano P mi-
trale 1 blok dwupeczkowy. Stopien niewydolnoSci
serca oceniano na klase II wediug klasyfikacji

WORE EBET HOMNE

Rycina 5. Badanie echo technikg M-mode — przekréj
w osi dfugiej przymostkowej. Lewy przedsionek (LA)
poszerzony (4,6 cm). Stosunek wymiaréw LA i aorty
— 2,96 (norma: 0,8-1,2)

Figure 5. M-mode echocardiography — the parasternal
long axis view, enlarged left atrium (LA) — 4.6 cm;
LA/Ao ratio = 2.96 (normal value 0.8-1.2)

NYHA. Chtopca reoperowano z powodu nasilajacej
sie niedomykalno$ci mitralnej w wieku 3 lat. Wy-
konano plastyke zastawki mitralnej, polegajaca na
czeSciowym zszyciu rozszczepu przedniego platka
1 podciagnieciu platka tylnego. Po zabiegu uzyska-
no jedynie zmniejszenie niedomykalno$ci mitralne;j.
Nadal wade ocenia sie jako istotng hemodynamicz-
nie, fala niedomykalno§ci mitralnej w dopplerow-
skim badaniu przeplywu metoda kodowania kolo-
rem pokrywa 50% powierzchni poszerzonego lewe-
go przedsionka. Pacjent bedzie wymagat wszczepienia
sztucznej zastawki.

Dyskusja

Rozpoznanie niedomykalnoS$ci zastawki dwu-
dzielnej w badaniu echokardiograficznym z dopple-
rowska ocena przeplywu metoda kodowania kolo-
rem jest mozliwe juz w okresie zycia ptodowego [9].
Precyzyjne ustalenie charakteru zmian anatomicz-
nych w budowie zastawki w badaniu przezklatko-
wym, zwlaszcza w zlozonych wadach wrodzonych
serca, moze by¢ bardzo trudne. W przedstawionym
przypadku noworodka z ubytkiem przegrody przed-
sionkowo-komorowej w badaniu przedoperacyjnym
nie rozpoznano podwdjnego ujscia zastawki mitral-
nej. W ubytku przegrody przedsionkowo-komoro-
wej najczeSciej stwierdza sie obecno$é wspolnej
zastawki przedsionkowo-komorowej, ktorej przedni
platek z powodu rozszczepu (cleft) w obrazie echo-
kardiograficznym daje obraz zastawki wieloptatko-

www.fc.viamedica.pl 389



Folia Cardiol. 2003, tom 10, nr 3

wej [10]. Z piSmiennictwa wynika, ze dwuujSciowq
zastawke mitralng stwierdza sie u okoto 10% pa-
cjentow z ubytkiem przegrody przedsionkowo-ko-
morowej [4, 6].

Wyrobznia sie dwie postacie anatomiczne po-
dwojnego ujScia zastawki mitralnej [2, 10, 11, 12].
Moze ono powsta¢ w wyniku obecno$§ci pasma tkan-
ki taczacej przedni i tylny platek; rzadsza forma,
rozpoznang u przedstawionego pacjenta, jest obec-
no$¢ dwoch oddzielnych pierScieni zastawkowych
z wyksztalconym odrebnym ukladem podzastawko-
wym. Zmiany mogga rowniez dotyczy¢ ukiadu pod-
zastawkowego. Hashimoto [13] opisal przypadek
pacjenta z podwojnym ujSciem zastawki mitralnej
z uwidocznionymi w przezprzelykowym badaniu
echokardiograficznym trzema mie$niami brodawko-
watymi. Podwojne ujScie zastawki mitralnej czesciej
przebiega z objawami zwezenia niz niedomykalno-
Sci. Honnekeri 1 wsp. [14] opisali niezwykle rzadki
przypadek podwojnego ujScia zastawki mitralne;j
1 trojdzielnej u 19-letniej chorej z ubytkiem prze-
grody miedzyprzedsionkowej typu ostium primum;
mimo zdwojenia obu uj$¢ przedsionkowo-komoro-
wych nie stwierdzono dysfunkcji zastawek.

Istotna hemodynamicznie wrodzona upo$ledzo-
na czynno$¢ zastawki mitralnej jest powaznym pro-
blemem nie tylko diagnostycznym, ale i terapeu-
tycznym [4-7, 12]. W wadach przeciekowych serca
wzrost ciSnienia w lewym przedsionku spowodowa-
ny falag wsteczng z lewej komory utrudnia odplyw
z zyt plucnych 1 przy$piesza rozwoj nadci$nienia
plucnego. U najmiodszych dzieci dazy sie do plasty-
ki zastawki mitralnej, ktora mozna wykonac u oko-
fo 50% pacjentow [8]. Zabiegi naprawcze zmniej-
szaja objawy wady, ale w wiekszoSci przypadkow
pelna rekonstrukcja anatomiczna i czynno$ciowa nie
jest mozliwa. Obecnie odstapiono u dzieci od im-
plantacji zastawek biologicznych ze wzgledu na ich
szybka degeneracje, wszczepienie sztucznej za-
stawki u dziecka ponizej 4 rz. 1aczy sie z koniecz-
noscia jej wymiany w miare wzrostu pacjenta iz du-
zym ryzykiem powikian badZ zgonu. Z tego wzgle-
du rowniez u przedstawionego pacjenta wykonano
plastyke zastawki dwudzielnej w 3 rz. w celu odro-
czenia terminu wszczepienia sztucznej zastawki
dwudzielnej. Uzyskano jedynie poprawe jej czynno-
§ci — zmniejszenie objetosci fali zwrotnej oraz
zmniejszenie wymiaro6w lewych jam serca.

Streszczenie

Podwdjne ujScie zastawki mitralnej

Wstep: Wrodzona niedomykalnosc zastawki mitralnej moze wystepowac jako wada izolowa-
na, jednak czesciej wspotistnieje jako element sktadowy zlozonych wad wrodzonych serca.

Material i metody: Przedstawiono przypadek pacjenta diagnozowanego echokardiograficz-
nie z podwojnym ujsciem zastawki mitralnej 1 masywnq jej niedomykalnosciq ze wspotistnie-
jgcym ubytkiem przegrody przedsionkowo-komorowej serca, ubytkiem miedzyprzedsionkowym
typu ostium secundum 7 przetrwalym przewodem tetniczym.

Wyniki: Chirurgiczna plastyka zastawki mitralnej jedynie zmniejszyla objawy uposledzenia

czynnosci zastawki.

Whioski: Zaleca si¢ plastyke zastawki mitralnej w celu odroczenia zabiegu wszczepienia
sztucznej zastawki u matych dzieci. (Folia Cardiol. 2003; 10: 387-391)

podwojne ujs$cie zastawki mitralnej, niedomykalno§¢ zastawki mitralnej, ubytek

przegrody przedsionkowo-komorowej
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