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Streszczenie

Tetniak rozwarstwiajacy (TR) aorty to ostry stan zagrozenia
zycia, obarczony wysoka s$miertelnoscia, do 50% u pacjentéw
nieleczonych chirurgicznie. Tetniak rozwarstwiajacy u dzieci
wystepuje niezwykle rzadko. Do czynnikéw ryzyka wystapienia
tetniaka rozwarstwiajacego u dzieci i mtodziezy nalezg zespoty
genetyczne z patologia tkanki tacznej, a klasycznym przyktadem
jest zesp6t Marfana. Tetniak rozwarstwiajacy moze czesciej wy-
stepowac w przypadkach dwuptatkowej zastawki aortalnej oraz
by¢ powiktaniem nadcisnienia tetniczego. W pracy przedstawio-
no przypadek 13-letniego chtopca z TR aorty wstepujacej typu |,
leczonego kardiochirurgicznie z dobrym efektem.

Stowa kluczowe: kardiochirurgia dziecieca, tetniak rozwar-
stwiajacy aorty, zapalenie tetnicy, zespét Marfana.

Wstep

Tetniak rozwarstwiajacy aorty jest jednym z ostrych sta-
néw zagrozenia zycia. Chociaz spotykany niezwykle rzadko
u dzieci, nalezy, podobnie jak u dorostych, do najtrudniej-
szych probleméw w kardiochirurgii.

Przebieg kliniczny charakteryzuje sie wysokim odset-
kiem Smiertelnosci u pacjentéw nieoperowanych, siegaja-
cym nawet 50%. Tetniak rozwarstwiajacy powstaje w wy-
niku pekniecia btony wewnetrznej naczynia i prowadzi do
rozwarstwienia sciany aorty przez strumien krwi kierujacy
sie do powstatego fatszywego Swiatta [1].

Czynnikami ryzyka wystapienia tetniaka rozwarstwia-
jacego u dzieci i mtodocianych sg zazwyczaj uwarunko-
wania genetyczne — zesp6t Marfana, Loeysa-Dietza (LDS),
Ehlersa-Danlosa (EDS), Turnera. Udowodniono ponadto,
ze podtoze genetyczne wystepowania najczestszej, jak sie
wspdtczednie uwaza, wady serca, tj. dwuptatkowej zastaw-
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An aortic dissecting aneurysm is an acute life-threatening sta-
te with a high mortality risk almost equal to 50% in patients
without surgical treatment. In children, an aortic dissecting
aneurysm is an extremely rare disease. For children and the
youth, one of the risk factors of an aortic dissecting aneurysm
is a genetic disorder of the connective tissue like Marfan syn-
drome. An aortic dissecting aneurysm may coexist with a bi-
scupid aortic valve or a complication of hypertension. In this
paper, we present a case of a 13-year-old child with an ascen-
ding aortic dissecting aneurysm type 1, treated surgically with
a good effect.
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ki aortalnej, wiaze sie z niedoborem zawartosci fibrilliny 1
w Scianie naczyh tetniczych, co z kolei moze wyzwalaé
wzrost aktywnosci metaloproteinaz, usposabiajacy do two-
rzenia sie tetniaka. U dziecka TR moze by¢ tez nastepstwem
nieleczonej koarktacji aorty, a zatem jako konsekwencja hi-
storii naturalnej tej wady [2-5], jak réwniez jako jatrogenne
powiktanie wczesniej przeprowadzonej operacji. Opisywa-
no tetniaki aorty u dzieci spowodowane nadcisnieniem tet-
niczym, nietypowymi defektami tkanki tagcznej oraz wywo-
tane procesem zapalnym naczynia [6-8].

Schorzenie to znane jest od wiekéw i stanowi nie lada
wyzwanie dla lekarzy diagnostow oraz zabiegowcow.

Opis przypadku

Chtopiec w wieku 13 lat przyjety zostat do Kliniki Kardio-
chirurgii Dzieciecej CM U) w Krakowie z rozpoznaniem ostre-
go rozwarstwienia aorty wstepujacej typu | De Bekeya.
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Leczony wczesniej urologicznie z powodu obustronnego
wodonercza, wielokrotnie operowany z powodu zastawki
cewki tylnej i podmiedniczkowego zwezenia moczowodu
prawego. W okresie poprzedzajagcym przyjecie do Kliniki
pozostawat pod statag ambulatoryjna kontrola urologiczna.
Miesigc wczesniej hospitalizowany z powodu odmiednicz-
kowego zapalenia nerek.

W chwili przyjecia stwierdzono ponadto cechy atopo-
wego zapalenia skéry w fazie zaostrzenia. Skéra szorstka,
sucha, tuszczaca sie z przeczosami i odbarwieniami oraz
nasilonym rogowaceniem. Chtopiec byt w petnym kontak-
cie logicznym. Zgtaszat silny, rozrywajacy bol zamostkowy
przemieszczajacy sie w kierunku jamy brzusznej. Miat za-
chowane tetno na tetnicach szyjnych oraz obwodowych.
Nie stwierdzano fenotypowych cech zespotu Marfana lub
innych podobnych zespotéw i stanéw patologii biatek wté-
kienkowych tkanki taczne;.

W badaniach biochemicznych odnotowano wzrost leu-
kocytozy powyzej 13 tys. oraz wysokie miano CRP (121 mg/l).
W trybie pilnym wykonano przyt6zkowe badanie echokar-
diograficzne przezklatkowe, na podstawie ktérego stwier-
dzono znacznie poszerzona opuszke aorty (pierscien aorty
> 32 mm); aorta wstepujaca wraz z jej rozwarstwieniem
o srednicy 73 mm, a bez rozwarstwienia ok. 56 mm. Posze-
rzone byty réwniez tuk i aorta zstepujaca. Rozwarstwienie
widoczne w aorcie wstepujacej od wysokosci ok. 22-23 mm
powyzej poziomu pierscienia zastawki aortalnej. Zastawka
aortalna z niedomykalnoscia Il st., gradient aortalny 10/4,2
mm Hg. Niedomykalnos¢ zastawki mitralnej | st. i Sladowa
zastawki tréjdzielnej. Slad ptynu w worku osierdziowym.
Frakcja wyrzutowa lewej komory EF = 70%.

Na podstawie powyzszego obrazu echokardiograficzne-
go podjeto decyzje o pilnym zabiegu operacyjnym ze wska-
zan zyciowych. Ze sternotomii srodkowej otwarto klatke
piersiowa i uwidoczniono znacznego stopnia poszerzenie
aorty wstepujace;j.

W worku osierdziowym stwierdzono umiarkowanga
objetos¢ ptynu podbarwionego krwisto, bez cech podwyz-
szonego ciSnienia w obrebie worka osierdziowego i obja-
wow tamponady. Kaniule tetnicza wprowadzono do pnia
ramienno-gtowowego, zylng do prawego przedsionka. Pa-
cjenta schtodzono do hipotermii gtebokiej, 20°C w odbycie.
Zaklemowano aorte tuz przed odejSciem pnia ramienno-
-gtowowego, po czym po przecieciu aorty poprzecznie, ok.
1,5 cm powyzej pierscienia aortalnego, podano kardioplegie
krystaliczng bezposrednio do ujs¢ wiehcowych, w tacznej
objetosci 20 ml/kg m.c. pacjenta. Uwidoczniono zastawke
aortalng tréjptatkowa z niedomykalnoscia spowodowang
brakiem koaptacji ptatkéw. Zlokalizowano poprzeczne roz-
warstwienie sciany naczynia, obejmujace potowe obwodu
naczynia, w miejscu usadowionym ok. 22 mm powyzej po-
ziomu pierscienia aortalnego. Resekowano odcinek aorty
wstepujacej dtugosci ok. 4 ¢cm, wraz z miejscem rozwar-
stwienia, do wysokosci odejscia pnia ramienno-gtowowe-
go. Brakujacy fragment naczynia zastapiono wszczepiona
welurowg protezg naczyniowa. Nastepnie wykonano pla-
styke zastawki aortalnej poprzez podwieszenie i umoco-
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wanie wyzej, o ok. 3 mm, obu spoidet nieco wydtuzonego
ptatka bezwiencowego zastawki pojedynczymi szwami na
podktadce. Uzyskano niemal petng jej domykalnosé po-
twierdzong préba okluzywnosci pod kontrolg wzroku. Aor-
totomie zaopatrzono szwem ciggtym materacowym, dwu-
warstwowo. Po ogrzaniu pacjenta odtaczenie od krazenia
pozaustrojowego byto niepowiktane, przy wsparciu wle-
wem dopaminy w dawce 3 pg/kg/min. W okresie poope-
racyjnym zastosowano antybiotykoterapie ceftriaksonem
i netylmycyng. Diureza wspomagana furosemidem. Po
3 dobach pacjenta odtaczono od respiratora i ekstubowano.

We wczesnym pooperacyjnym badaniu echokardiogra-
ficznym stwierdzono poszerzenie opuszki aorty na wysoko-
Sci zatok Valsalvy do 43 mm, umiarkowane znieksztatcenie
zatoki bezwiencowej. Zastawka aortalna z nieistotng nie-
domykalnosca | st., z waska falg zwrotna kierujaca sie po
przegrodzie miedzykomorowej. Szerokos¢ aorty brzusznej
ok. 22 mm, na wysokosci przepony widoczne rozwarstwie-
nie i Swiatto rzekome. W celu doktadnego zweryfikowania
skutecznosci przeprowadzonego zabiegu operacyjnego po
5 dniach od operacji wykonano spiralng tomografie kom-
puterowg z rekonstrukcja angio-TK oraz z opcja tréjwymia-
rowa (ryc. 1.), potwierdzajac obserwacje echokardiogra-
ficzne. Przeprowadzone badanie genetyczne nie wykazato
odstepstw od normy. W holterowskim badaniu cisnienio-
wym wykazano nieistotne zwyzki pojedynczych pomiaréw
cisnienia tetniczego. Atopowe zapalenie skéry leczono z po-
prawa, zgodnie z zaleceniami dermatologa. Chtopiec zostat
wypisany do domu w stanie dobrym, z zaleceniem statej
kontroli kardiologicznej. Podczas kontroli przeprowadzonej
p6t roku po operacji badanie echokardiograficzne wykazato
utrzymywanie sie szczelinowatego sSwiatta rzekomego tet-
niaka ze stopniowym jego wypetnianiem sie masami wtok-
nika. Stan kliniczny dziecka byt zadowalajacy.

Dyskusja

U leczonego przez nas pacjenta wystapity klasyczne,
niezaleznie od przedziatu wiekowego, objawy sugeruja-
ce rozwarstwienie aorty, majace posta¢ nagtego, silnego
bélu w klatce piersiowej w jej przedniej czesci (typowe
w przypadku rozwarstwienia aorty wstepujacej), z promie-
niowaniem do jamy brzusznej. Totez rozpoznanie, chociaz
niezwykte dla 13-letniego chtopca, nie sprawito wiekszych
trudnosci. Wspéttowarzyszaca niedomykalnosé zastawki
aortalnej, jak i miejsce pekniecia btony wewnetrznej z po-
wstaniem ,wejscia” do Swiatta rzekomego, czyli tzw. entry
byty rowniez typowe.

Problem ostrego rozwarstwienia aorty wstepujacej jest
od lat tematem wielu opracowan i doniesiefi naukowych.
Schorzenie to, jako typowe dla wieku dojrzatego i typowych
obcigzen pacjenta, jesli wystepuje u dzieci i mtodocianych,
wzbudza zazwyczaj emocje jako wyjatkowe zdarzenie ka-
zuistyczne. Niezwyktosé kazuistyczng moze podkreslaé
brak wrodzonych zaburzen tkanki tacznej.

Zwraca sie rébwniez uwage na istotny wptyw nadcisnie-
nia tetniczego na rozwoj tego procesu chorobowego [9].
W przedstawionym przypadku, mimo wystapienia patologii
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Ryc. 1A.-B. Pooperacyjny wynik tomografii komputerowej, ukazujacy optymalny efekt zabiegu

w uktadzie moczowym, nie stwierdzono nadcisnienia tet-
niczego. W 24-godzinnym monitorowaniu wartosci mak-
symalne cisnienia tetniczego ksztattowaty sie w granicach
120/70 mm Hg.

Powszechnie znanym, klasycznym czynnikiem ryzyka
jest wystepowanie obcigzenia genetycznego w postaci ze-
spotu Marfana lub innych genetycznie uwarunkowanych
patologii tkanki tacznej [8, 10]. W opisywanym przypadku
nie wykazano zadnych cech fenotypowych takich zespotéw.
Istnieja doniesienia o wptywie innych schorzen genetycz-
nych, ktére usposabiaja do rozwarstwieh aorty wstepujacej.
Na podstawie przeprowadzonego wywiadu nie ustalono, by
w przesztosci w rodzinie chorego wystepowaty podobne in-
cydenty lub tez by pojawity sie cechy fenotypowe po stronie
obojga rodzicéw, mogace sugerowac obcigzenie dziedzicz-
ne. Wiadomo, ze istotny wptyw na wystapienie tetniaka
aorty wstepujacej moga mie¢ wady wrodzone zastawki
aortalnej pod postacia jej dwuptatkowosci, zwezenia le-
wego Uujscia tetniczego badZ koarktacji aorty [6], prowa-
dzace do zaburzeh przeptywu krwi przez aorte, ostabienia,
a ostatecznie tetniakowatego poszerzenia sciany naczynia
wraz z konsekwencjami tego stanu. Takze i w tym zakresie
u prezentowanego pacjenta nie potwierdzono Zzadnych
wczedniejszych zaburzeh hemodynamicznych w naczynio-
wym uktadzie tetniczym.

W ostatnim czasie szczegblng uwage poswieca sie przy-
czynom zapalnym powstawania tetniakéw. Udowodniono,
Ze tetniakowatemu poszerzeniu tetnic i ostabieniu Sciany
naczyniowej sprzyja: zapalenie tetnic Takayasu, olbrzymio-
komérkowe zapalenie tetnic, choroba Behgeta, limfoplaz-
matyczne zapalenie aorty [7]. Wykazywano w istotnym od-
setku wystapienie powyzszych choréb jako przyczyn daleko
posunietej patologii Sciany aorty, szczegblnie w jej odcinku
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poszerzenie i ostabienie. Za powstanie rozwarstwienia w
tak ostabionym naczyniu moze odpowiada¢ krwiak $réd-
Scienny powstaty w wyniku uszkodzenia naczyn wtasnych
tetnicy (vasa vasorum) [2]. Uwaza sie nawet, ze przyczyny
zapalne stanowig obok wad wrodzonych i obcigzeh gene-
tycznych najczestszy powdd rozwarstwienia aorty u pacjen-
tow w mtodym wieku. W opisywanym przez nas przypadku
przewlekty proces zapalny (o trudnym do okreslenia czasie
trwania) doprowadzit do ostabienia Sciany aorty i w efekcie
do stanu ostrego rozwarstwienia. W chwili podjecia leczenia
stwierdzono podwyzszone stezenie biatka C-reaktywnego
we krwi pacjenta oraz podwyzszong leukocytoze.

Whnioski

1. Obserwowany przez nas przypadek rozwarstwiajacego
tetniaka aorty wstepujacej wskazuje na koniecznos¢
uwzgledniania w diagnostyce réznicowej prawdopodo-
bienstwa wystapienia tego schorzenia rowniez u dzieci
bez jakichkolwiek obcigzen genetycznych, na tle zapal-
nym.

2. W przypadku wspétistnienia niedomykalnosci zastawki
aortalnej z ostrym rozwarstwieniem aorty wstepujacej
u dziecka podjecie préby operacji naprawczej zastawki
nalezy traktowac jako obligatoryjne, z pozostawieniem
decyzji o jej wymianie w ostatecznej sytuacji.
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