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Interpretacja

Badanie przetyku wykonane pod kontrolg fluoroskopii
w trakcie wypelniania barytem uwidocznito nieprawidto-
wy wycisk na tylnej §cianie, na wysokosci duzych naczyh
(ryc. 1).

Opis przypadku

Niemowle plci meskiej, z cigiy pierwszej, nieobcigionej,
porodu pierwszego w 38 Hbd, drogg cigcia cesarskiego
z powodu miednicowego polozenia plodu. Urodzone
2 masg ciala 3340 g, ocenione na 10 pkt. w skali Apgar.

W okresie noworodkowym hiperbilirubinemia. W 4 tygo-
dniu Zycia zakazenie ukladu moczowego leczone ambulato-
ryjnie.

W 3 miesigcu Zycia hospitalizowany w Klinice Niemow-
lecej Instytutu ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”
(IPCZD) w celu poglebienia diagnostyki hipertransami-
nemii i niedokrwistosci. Na podstawie wykonanych ba-
dani rozpoznano niedokrwistos¢ z mniedoboru Zelaza
i przejsciowq hipertransaminemie. Ze wzgledu na zaobser-
wowane w trakcie pobytu swiszczgcy oddech, napady nie-
pokoju oraz epizody bezdechu, wykonano badanie
wideofiberoskopowe. Wykazato ono prawidtowg budowe
i czynnosc krtani. Z powodu ulewania oraz krztuszenia sig
podczas positku wykonano pasaz gérnego odcinka przewo-
du pokarmowego, w ktérym uwidoczniono wycisk na tyl-
no-gornej scianie przetyku sugerujgcy obecnosc pierscienia
naczyniowego (ryc. 1).

W 4 miesigcu Zycia chlopiec zostal przyjety do Kliniki
Kardiologii IPCZD w celu poglebienia diagnostyki kar-
diologicznej. Przy przyjeciu stan ogdlny dziecka oceniono
jako dobry. Pacjent sig nie meczyl, nie sinial, okresowo
krztusil sig przy jedzeniu, czesto ulewal. W badaniu
przedmiotowym nie stwierdzono cech zakazenia, styszal-
ny byl swiszczgcy oddech nasilajgcy sie w pozycji
na wznak. Czynnosc serca byla miarowa 110/min. Ostu-
chowo tony diwigczne o prawidlowej akcentacji, bez
cech szmeru. Nie stwierdzono cech niewydolnosci krg-
Zenia. Tgtno na koviczynach dolnych byfo dobrze wyczu-
walne. Cisnienie krwi mierzone na czterech koviczynach
byto prawidlowe, utlenowanie krwi mierzone pulsoksy-
metrem wynosito 98-100% HbO,.

W badaniu rentgenowskim klatki piersiowej wykona-
nym w projekcji przednio-tylnej sylwetka serca byla pra-
widlowa, nie stwierdzono zmian w migiszu plucnym.
W badaniu echokardiograficznym stwierdzono prawidto-
wq anatomig wewngtrzsercowq i duzych naczyi. Wymiar
poprzeczny lewej komory byt w normie. Wykazano lewo-
stronny tuk aorty.

W celu uwwidocznienia anatomii naczys odchodzgcych
od tuku, tworzgcych pierscieri naczyniowy, wykonano an-
giografig tomografii komputerowej (angio TK). Na podsta-
wie analizy przekrojéw poprzecznych, rekonstrukcji
wieloplaszczyznowych oraz rekonstrukcji 3D uwidocznio-
no lewostronny tuk aorty i naczynia odchodzgce od tuku.
Jako pierwsze naczynie od tuku odchodzi tetnica szyj-
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RYCINA 2. Angio-TK — rekonstrukcja tréjwymiarowa tuku aorty.
Widoczne nieprawidtowe odejscie tetnicy podobojczykowej
prawej (RSA). RCA — prawa tetnica wspoélna szyjna, LCA — lewa
tetnica wspdlna szyjna, LSA — lewa tetnica podobojczykowa,
RSA — prawa tetnica podobojczykowa.

na wspdlna prawa, nastepnie tetnica szyjna wspdlna lewa,
tetnica podobojczykowa lewa i jako ostatnie naczynie wi-
doczne jest odejscie prawej tetnicy podobojczykowej (tet-
nica blgdzgca), kierujgcej sig¢ na prawq strong i krzyzujgcej
od tytu przetyk i tchawice (ryc. 2-4).

Na podstawie obrazu klinicznego (ulewanie, krztusze-
nie, swiszczgcy oddech, napadowe bezdechy) oraz ba-
dania kontrastowego przelyku i badania angio TK
ustalono ostateczne rozpoznanie pierscienia (ringu) na-
czyniowego spowodowanego nieprawidlowym odejsciem
tetnicy podobojczykowej prawej jako ostatniego naczy-
nia od lewostronnego tuku. Chlopiec zostatl zakwalifiko-
wany do leczenia chirurgicznego — rozdzielenia
pierscienia naczyniowego przez odcigcie prawej tetnicy
podobojczykowej od tuku aorty.

Pierscien naczyniowy — omdwienie, diagnostyka,
postepowanie.

Piersciefi naczyniowy jest rzadko spotykang anomalig
rozwojowa tuku aorty i jego odgalezieni, powodujaca
ucisk na tchawice, oskrzela i przetyk. Stanowi okoto 1%
wszystkich wad wrodzonych serca i duzych naczyi. Po-
wstaje w wyniku nieprawidfowego lub niekompletnego
zaniku jednego z sze$ciu embrionalnych tukéw. Najeze-
Sciej tworzy go podwoéjny tuk aorty oraz prawostronny
tuk aorty z lewostronnie przebiegajacym wiezadlem tet-
niczym, btadzaca lewq tetnicg podobojczykows (85-95%
przypadkow). Rzadziej spotykane postacie pierScieni na-
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RYCINA 3. Angio-TK tuku aorty z natozong rekonstrukgjg tchawicy
i oskrzeli (projekcja przednio-tylna). RCA — prawa tetnica wspélna
szyjna, LCA — lewa tetnica wspélna szyjna, LSA — lewa tetnica
podobojczykowa, RSA — prawa tetnica podobojczykowa. Kolor
niebieski — tchawica i oskrzela, kolor czerwony — naczynia.

L = 296 L R
RYCINA 4. Angio-TK tuku aorty z natozong rekonstrukcja tchawicy
i oskrzeli (projekcja tylno-przednia) RCA — prawa tetnica wspdlna
szyjna, LCA — lewa tetnica wspolna szyjna, LSA — lewa tetnica
podobojczykowa, RSA — prawa tetnica podobojczykowa. Kolor
niebieski — tchawica i oskrzela, kolor czerwony — naczynia.
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czyniowych to: lewostronny tuk aorty i prawa tetnica
podobojczykowa btadzaca, prawostronny tuk aorty
z lustrzanym odej$ciem naczyn doglowowych i lewo-
stronnym, biegnacym za przetykiem, wiezadlem tetni-
czym, lewostronny tuk aorty z aortg zstepujacg potozong
po prawej stronie i prawostronnym wiezadlem tetniczym,
nieprawidlowe odejscie pnia ramienno-glowowego, nie-
prawidlowe odejscie lewej tetnicy ptucnej od prawej tet-
nicy plucnej oraz kilka innych kombinacji. We wszystkich
tych wadach tchawica i przelyk s3 objete pierScieniem
utworzonym z duzych naczyn tetniczych. Nieprawidto-
we odejScie lewej tetnicy ptucnej od prawej tetnicy ptuc-
nej, wskutek napiecia naczyn, réwniez powoduje ucisk
na tchawice i przetyk. W 10-15% przypadkéw piericienn
naczyniowy wspolistnieje z wrodzong wadg serca. Pomi-
mo bardzo réznych postaci anatomicznych objawy klinicz-
ne wszystkich postaci pierScieni naczyniowych powstaja
w wyniku ucisku na tchawice oraz przetyk. W zaleznosci
od stopnia ucisku objawy pojawiajg sie¢ w réznym okresie
zycia i w réznym stopniu nasilenia. W wigkszosci przy-
padkéw objawy wystepuja w okresie niemowlecym lub
we wczesnym dziecifistwie. Niewielka grupa pacjentéw
nie ma zadnych objawdéw lub pojawiajg sie one w pdzniej-
szym wieku.

Najczesciej wystepujace objawy zwigzane z uciskiem
na drogi oddechowe, pojawiajace sie w okresie nie-
mowlecym, to: §wiszczacy oddech, duszno$é wdecho-
wo-wydechowa, napadowe bezdechy, sinica, kaszel.
W pbdiniejszym wieku czeéciej wystepuja nawracajace
zapalenia ptuc i spastyczne zapalenia oskrzeli. Objawy
zwigzane z uciskiem przetyku wystepujace najczesciej
u niemowlat to: ulewanie, wymioty, krztuszenie sie
przy jedzeniu, zachtystowe zapalenie ptuc. W pézniej-
szym wieku objawem dominujgcym jest trudno$é w po-
tykaniu statych pokarméw.

W diagnostyce pierScienia naczyniowego za szczegdl-
nie znaczgce uznaje si¢ badanie kontrastowe przetyku. To
badanie jest ogdlnie dostepne, bezpieczne i tanie. Stwier-
dzenie charakterystycznego wycisku potwierdza rozpo-
znanie pierscienia naczyniowego. W celu uwidocznienia
anatomii pierScienia oraz jego relacji w stosunku do tcha-
wicy, oskrzeli i przetyku zalecane jest wykonanie badania
tomografii komputerowej (ryc. 3 i 4) lub rezonansu ma-
gnetycznego. Oba te badania s3 nieinwazyjne. Rezonans
magnetyczny, ze wzgledu na dlugi czas badania, u nie-
mowlat i malych dzieci wymaga zwykle znieczulenia
ogoblnego. U pacjentéw ze wspolistniejacy ztozong wada
serca, wymagajaca diagnostycznego cewnikowania serca,
badaniem potwierdzajacym obecno$¢ pierScienia naczy-
niowego jest klasyczna angiografia.

Wszyscy pacjenci, u ktérych w badaniu kontrastowym
przetyku podejrzewamy pierScien naczyniowy, powinni
mie¢ wykonane badanie echokardiograficzne, w celu oce-
ny serca i duzych naczyn.

Protokét postepowania diagnostycznego przedstawio-
no w tabeli.
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rageLa. Protokof postepowania diagnostycznego u pacjenta
z podejrzeniem obecnosci pierscienia naczyniowego

Przyczyna/badanie

Objawy kliniczne

Wynikajace z ucisku drzewa oskrzelowego

Dusznos¢ wdechowo-wydechowa, $wiszczacy oddech, napadowy kaszel, bezdechy,

sinica, nawracajace zakazenia ukfadu oddechowego

Wynikajace z ucisku przetyku
RTG klatki piersiowej

Wymioty, ulewanie, krztuszenie podczas positku, zaburzenia potykania
Potozenie tuku i czesci zstepujgcej aorty, zaburzenia powietrznosci ptuc (odcinkowa

rozedma lub niedodma)

Badanie kontrastowe przetyku

Badanie echokardiograficzne serca z uzyciem
kolorowego doplera

Ucisk i modelowanie sie Sciany przetyku na wysokosci patologicznego naczynia

Ocena tuku aorty (prawo-lewostronny) i odchodzacych od niego naczyn, uwidocznienie
anatomii towarzyszacych wad serca, wykazanie nieprawidfowego odejicia lewej tetnicy

ptucnej od prawej tetnicy pfucnej

Badanie angio TK lub MR

Cewnikowanie serca i angiografia (obecnie
wykonywana tylko w przypadku
wspdfistnienia wady serca)

naczyniowego

Pacjenci z objawami klinicznymi, u ktérych potwier-
dzono rozpoznanie pierScienia naczyniowego, kwalifiko-
wani s3 do leczenia chirurgicznego. Aby uniknaé
powaznych komplikagji, leczenie chirurgiczne nie powin-
no by¢ odktadane. Pacjenci bez objawéw pomimo rozpo-
znania pierScienia naczyniowego nie wymagaja leczenia
operacyjnego.

Ponad 95% operowanych pacjentéw ma dlugi okres
przezycia. W wiekszosci przypadkéw objawy kliniczne
ustepuja w krétkim czasie po leczeniu operacyjnym. Gor-
sze wyniki uzyskuje sie u pacjentéw z nieprawidtowym
odejsciem lewej tetnicy ptucnej (sling) oraz ze wspolist-
niejaca wada serca. Powazne uszkodzenie $ciany tchawi-
¢y (tracheomalacja) moze wymagaé dodatkowej operacji
rekonstrukeji drzewa oskrzelowego.

Podsumowanie

* PierScien naczyniowy jest rzadka wada rozwojowa
uktadu krazenia, wystepujaca w postaci izolowanej lub
wspdlistniejacej z wrodzong wadg serca.

* NajczeSciej ujawnia sie we wczesnym okresie nie-
mowlecym, dominujace objawy, takie jak duszno$é,
$wiszczacy oddech, zaburzenia polykania i wymioty,
wystepujg w wielu innych jednostkach chorobowych,
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Uwidocznienie stosunkéw anatomicznych naczyn, drég oddechowych i przetyku
Aortografia uwidocznia anatomie naczyn biorgcych udziat w tworzeniu pierscienia

w ktérych dochodzi do zwezenia $wiatla tchawicy,
oskrzeli czy przetyku.

* Badanie kontrastowe przetyku ma decydujace znacze-
nie w rozpoznaniu pier§cienia naczyniowego.

* Angiografia tomografii komputerowej (angio TK) jest
najatrakcyjniejszym badaniem umozliwiajagcym uwi-
docznienie anatomii pierScienia naczyniowego i jego
relacji w stosunku do tchawicy, oskrzeli i przetyku.

* Whszyscy pacjenci z objawami wymagaja leczenia opera-
cyjnego pierscienia naczyniowego, czas wykonania za-
biegu zalezny jest od nasilenia objawéw klinicznych.
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