Rozwoj ptodowy serca | duzych naczyn
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Wiekszo$¢ wad serca powstaje we wczesnym okresie prenatalnym, a nie dopiero u noworodkow,
dzieci czy oséb dorostych. Istotne jest zatem posiadanie rzetelnej wiedzy z zakresu embriologii
serca i fizjologii uktadu krazenia ptodu, ktéra pozwala na zrozumienie przemian zachodzacych
w jego obrebie u noworodkéw. Dzieki temu mozna réwniez zdiagnozowac wady w bardzo wcze-
snym stadium, co z kolei umozliwia ewentualne przeciwdziatanie ich naturalnemu przebiegowi
lub wdrozenie leczenia na jak najwczesniejszym etapie.

Obecnie jestesmy Swiadkami dynamicznego rozwoju kardiochirurgii noworodkowej. Po pre-
natalnej diagnostyce kardiologicznej zabiegi operacyjne moga by¢ wykonywane juz w pierw-
szych godzinach zycia po urodzeniu, co zwigksza szanse na przezycie noworodkow, a takze
dobry rozwdj tych dzieci po wczesnym wdrozeniu leczenia kardiologiczno-kardiochirurgicznego.

W rozdziale zostaty omoéwione podstawy embriologii i fizjologii ptodéw z cigzy pojedynczej,
zilustrowane rycinami oraz fotografiami z badan echokardiograficznych wykonanymi w Zakita-
dzie Kardiologii Prenatalnej Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki w Lodzi. Przedstawiono row-
niez informacje o najczesciej spotykanych anomaliach, ktére moga wystgpi¢ w trakcie rozwoju
ptodu lub w pierwszych dniach zycia. Znajomo$¢ tych probleméw wsrod lekarzy utatwia prze-
kazanie waznych informacji rodzicom oczekujacym na narodziny chorego dziecka. Poznanie
zasad embriologii i fizjologii nieprawidtowo rozwinietego serca ptodu pomaga zrozumie¢ jego
problemy i stwarza warunki do podjecia terapii, czesto przed wystapieniem objawdw klinicznych.

EMBRIOLOGIA SERCA

Uktad krazenia zarodka i ptodu to pierwszy gtéwny system decydujacy o dalszym rozwoju cigzy.
Rozwdj serca ptodu jest procesem dynamicznym, majacym swéj poczatek ok. 18-19 dnia od
zaptodnienia. Réwnolegle do rozwoju serca zaczyna sie proces powstawania krwi oraz rozwdj
wewnatrzzarodkowych naczyn krwionosnych — tetniczych, zylnych i wtosowatych. Ok. 22 dnia
rozwoju cewa sercowa wypetnia sie ptynem i zaczyna sie kurczyé.

Serce powstaje z ptytki mezodermalnej, poczatkowo jest strukturg ptaska, a nastepnie
z dwoch poczatkowych cew sercowych staje sie pojedynczg cewa sercowg o rozwidlonych koh-
cach, ktéra wydtuza sie w strone gtowowg i ogonowg zarodka (ryc. 1a). Cewe sercowg mozna
podzieli¢ poczatkowo na 3 czesci: przedsionek, komore i opuszke, a nastepnie na 5 indywidual-
nych segmentéw wynikajacych z przewezen cewy sercowej: zatoke zylng, przedsionek, komore
(czesé naptywowa), opuszke serca (czesé odptywowa) oraz pien tetniczy (ryc. 1b, c).

Cewa ta rozrasta sie na dtugosc¢ i podlega procesowi zwanemu cardiac loop, czyli wygieciu
w ksztalcie litery S, a pézniej w ksztatcie litery U (ryc. 1c-e). W wigkszosci przypadkow (prawi-
dtowego rozwoju) skrecanie sie cewy sercowej wokot wiasnej osi zachodzi w prawo, a finalnie
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Rycina 1. Od 21 do 35 dnia cigzy trwa okres embriogenezy serca: a) 21 dzien ciazy - pojedyncza cewa sercowa; b) 22 dzien - pojedyncza
cewa serca wydtuza sie i dzieli na opuszke pierwotna, komore pierwotng, przedsionek pierwotny i zatoke zylna; ¢) 23 dzien - wydtuzanie
sie cewy sercowej i poczatkowy skret cewy w prawo; d) 24 dzien - cewa sercowa tworzy petle opuszkowo-komorowa; €) 25 dzien - sche-
mat skretu cewy w ksztatcie litery S i U; f) 28 dzien - powstaje przegroda przedsionkowa pierwotna; g) 32 dzien - powstajg otwor pierwot-
ny w przegrodzie pierwotnej i przegroda miedzykomorowa; h) 35 dzien - obok przegrody pierwotnej tworzy sie przegroda wtérna, moze
wystepowac takze przegroda rzekoma, przegroda miedzykomorowa jest w petni wyksztatcona i dzieli pierwotng komore na dwie czesci.

Na podstawie: Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)

Rozwoj ptodowy serca i duzych naczyn
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koniuszek serca uktada sie w worku osierdziowym po stronie lewej. Jest to istotny szczegot,
poniewaz w niektorych typach wad obserwuje sie skrecanie cewy sercowej w lewo (np. L-trans-
pozycja, wady ze zmiang potozenia uszek przedsionkowych, dekstrokardia).

Po zakonczonym procesie skrecania w okresie embriogenezy zewnetrzny obraz serca
zarodka, a potem ptodu jest juz podobny do serca osoby dorostej. W czeéci goérnej — dogto-
wowej — mozna wyréznié¢ pien tetniczy, otoczony przez uszka przedsionkéw, w odcinku ogo-
nowym — komory serca (ryc. 1d, e). Zarodek mierzy wéwczas ok. 5-6 mm wedtug pomiaru
odlegtosci ciemieniowo-siedzeniowej (CRL — crown rump length).

W miare wzrostu cewy sercowej na diugo$¢ poza jej skrecaniem (cardiac loop) jednoczesnie
dochodzi do podziatéw wewnetrznych z fatdow wsierdzia. Proces ten rozpoczyna sie pomigdzy
4 a 5 tygodniem zycia ptodowego albo doktadniej pomiedzy 26 a 37 dniem rozwoju.

Na poziomie przedsionkéw dochodzi do tworzenia sie przegrdd (ryc. 1f-h): w strone ujécia przed-
sionkowo-komorowego wyksztalca sie przegroda pierwsza — pierwotna (septum primum), zamyka-
jac stopniowo otwor pierwszy — ostium primum (istniejacy przejsciowo otwér w dolnej czesci prze-
grody) i dzielac przedsionki na cze$¢ prawg i lewa. Nastepnie gorna czgsS¢ przegrody pierwszej
zanika i tworzy sie otwér wtorny (ostium secundum) umozliwiajacy przeptyw krwi z prawego do le-
wego przedsionka. Po wyksztatceniu sie otworu wtérnego tworzy sie dodatkowa druga przegroda
przedsionkowa (septum secundum), lezaca po lewej stronie przegrody pierwszej. Powiekszajgca
sie przegroda druga (septum secundum) staje sie $ciang z owalnym tukiem przymykajaca otwér
wtérny i tworzy jego ,dach”. U ptodu krew z prawego przedsionka, gdzie panuje wyzsze ci$nienie,
wypycha $ciane przegrody pierwszej w lewo, co zapewnia przeptyw prawo-lewy na poziomie otworu
owalnego. Po urodzeniu cisnienie w lewym przedsionku podnosi sie, doprowadzajac do czynnoscio-
wego zamknigcia przeptywu prawo-lewego. Warunkiem prawidtowego rozwoju zarodka i ptodu jest
zachowanie przeptywu krwi na poziomie przedsionkéw, dlatego w okresie prenatalnym nie istnieje
wada serca pod postacig ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowej.

Zamknigcie anatomiczne przegrody nastepuje zwykle kilka dni lub tygodni po urodzeniu.
W ok. 20% przypadkow nie nastgpuje nigdy i wowczas mozna mowi¢ o wadzie serca pod po-
stacig ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej, ktéra z punktu widzenia embriologii serca i fi-
zjologii uktadu krgzenia ptodu jest wadag nabytg w okresie pourodzeniowym. Nie ma danych,
dlaczego u czesci dzieci (stajacych sie pdzniej dorostymi) nie dochodzi do prawidtowego zamy-
kania sie otworu owalnego, ale z obserwacji wtasnych autorki wynika, ze przyczyng moga by¢
stosunkowo tagodne infekcje wewnatrzmaciczne op6zniajace okres hemodynamicznej adapta-
cji noworodka do zycia pozamacicznego. Niezamkniety otwér owalny u niemowlat moze by¢
zalazkiem pdzniejszej wady serca nazywanej ASD secundum.

W czasie rozrastania sie przedsionkéw w okresie embrionalnym do ich $cian zostajg wtgczo-
ne zyty ptucne (do lewego przedsionka) i zatoka zylna (do prawego przedsionka).

Podczas podziatu wewnetrznego na poziomie komory z miokardium (fatdu mie$niowego
znajdujacego sie w dnie pierwotnej wspdinej komory) ku gérze wyrasta miesniowa wypustka.
Pomiedzy szczytem przegrody migsniowej a srodkiem pierwotnej cewy sercowej pozostaje
przez jaki$ czas otwor taczacy powstate komory serca, prawg i lewg. W nastepnym stadium
rozwoju otwor ten zostaje zakryty btoniastg blaszka, tworzacg w koricu przegrode btoniastg
— gorng cze$¢ przegrody miedzykomorowej. Okoto 7 tygodnia zycia ptodowego nastepuje
ztaczenie przegrody btoniastej z miesniowg i zamyka sie potagczenie miedzy komorami serca
(ryc. 1h). Do 35 dnia od zaptodnienia rozwéj serca zarodka jest dokonany (ryc. 1a-h).

Podziat wewnetrzny cewy sercowej na poziomie pnia tetniczego i opuszki rozdziela aorte
wstepujaca i pien tetniczy. Obie tetnice w zyciu ptodowym pozostajg ztgczone przewodem tet-
niczym (powstajacym z sz6stego lewego tuku aorty). Po zakoriczeniu podziatéw pnia umiejsco-
wiony z przodu pien tetniczy otwiera sie do prawej komory, a lezaca z tytu aorta wstepujaca
do komory lewe;.

Ze zgrubien krawedzi uj$¢ przedsionkowo-komorowych powstajg zastawki tréjdzielna i mi-
tralna. Na granicy pnia tetniczego i opuszki tworzg sie poprzeczne faldy, zawiazki zastawek pot-
ksigzycowatych.

Poza sercem powstajacym z cewy sercowej istotng role w rozwoju uktadu krazenia ptodu
odgrywa uktad tetniczy i zylny. Pierwotna cewa sercowa rozwidla sie w parzyste pierwotne tuki
aort, przechodzace w pierwotne aorty grzbietowe, ktére nastepnie tacza sie ze soba, tworzac
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pojedynczg aorte zstepujaca. Czesci aort grzbietowych taczg sie ze swoimi odcinkami brzusz-
nymi za pomocga 6 parzystych tukow aortalnych (ryc. 2, 3).

Wszystkie tuki aorty nie wystepuja nigdy razem w tym samym czasie. Pierwsze pary tukow
zanikajg, zanim powstanie ostatnia para. Niekiore tuki zanikajg czeéciowo. Pierwsza para tu-
kéw aorty czesciowo zanika, a czesciowo bierze udziat w tworzeniu tetnicy szczekowej oraz tet-
nicy szyjnej wewnetrznej. Druga para fukdw uczestniczy w tworzeniu tetnicy strzemiaczka.
Trzecia para fukéw tworzy tetnice szyjne wspolne i tetnice szyjng wewnetrzng. Luk tetniczy czwarty lewy
przeksztatca sie w tuk aorty, tuk tetniczy czwarty prawy przeksztatca sie w tetnice podobojczykowa prawa.
Z ostatniej lewej tetnicy tuku aortalnego powstaje przewod tetniczy taczacy pien ptucny z aorta. Pigta para
tukéw aorty tworzy naczynia szczatkowe, ktdre zanikaja. Luki széste oddajg gatezie do ptuc (ryc. 4-6).

Pierwotne zyty pochodza ze splotu naczyniowego w obrebie mezodermy zarodkowej. Uktad
naczyn zylnych ulega przeksztatceniom jednoczes$nie z rozwojem naczyn tetniczych. Zarod-
kowy system zylny sktada sie z parzystych zyt tzw. zéttkowych (prowadzacych stabo utlenowa-
ng krew z pecherzyka zétciowego), pepowinowych (prowadzacych dobrze utlenowang krew
z kosmowki/tozyska) oraz zasadniczych wspoélnych (prowadzacych stabo utlenowang krew
od ptodu). Ujécia zylne dochodzg do ogonowych rozgatezieri cewy sercowej. Czes¢ z nich
zanika, cze$¢ przeksztatca sig, stosunkowo czesto ulegajac ré6znym odchyleniom od normy
(wystepuja znacznie czesciej niz anomalie serca lub naczyn tetniczych).

U 7-tygodniowego zarodka istnieje system parzystych zyt pepowinowych oraz zéttkowych, ktére, do-
chodzac do watroby, przechodzg w sie¢
naczyn zatokowych watroby (ryc. 7, 8).
Lewa zyta Z6ttkowa ulega regresji, pra-
wa zyta zdttkowa tworzy uktad naczyn
wrotnych watroby oraz czesciowo daje
poczatek zyle gtéwnej dolne;j.

Z dwoch symetrycznych poczatko-
wych zyt pepowinowych prawa zyta
pepowinowa zanika ok. 7 tygodnia
zycia zarodka. Pozostaje pojedyncza
lewa zyta pepowinowa jako jedyna
prowadzaca utlenowang krew z ko-
smoéwki (a potem z tozyska do ptodu).
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Rycina 2. Symetryczne tuki aortalne. Na podstawie: Bartel H.
Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie PZWL (dzieki
uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)
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Rycina 3. Symetryczne aorty grzbietowe prawa i lewa. Na podsta-
wie: Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie
PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)

Rycina 4. Powstawanie tuku aorty. Na podstawie: Bartel H.
Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie PZWL (dzieki
uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)
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Rycina 5. Luk aorty u ptodu z droznym przewodem tetniczym. Na
podstawie: Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie
PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)
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Rycina 6. tuk aorty u noworodka z wigzadtem tetniczym. Na pod-
stawie: Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie
PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)

Lewa zyta pepowinowa (left umbilical vein) wytwarza po-
taczenie omijajgce naczynia zatokowe watroby, tzw. prze-
wod zylny (ductus venosus), ktéry taczy sie z pozostalym
zanikajacym odcinkiem prawej zyty pepowinowej, bedacym
gtéwnym zawigzkiem zyty gtéwnej dolnej (ryc. 9, 10). W cza-
sie rozwoju zarodka lewa zyta pepowinowa, poprzez zatoke
wrotng (portal sinus) dostarcza krew do lewego ptata watro-
by, a poprzez przewdd zylny — do serca. Przewod zylny jest
wyksztatconym naczyniem u 8-tygodniowego zarodka, fa-
czacym zyte pepowinowag z proksymalng czescia zyty gtow-
nej dolnej. Przewdd zylny nie ma rozgatezien (ryc. 11, 12).

W 8 tygodniu zycia zarodka powstaje takze zyta gtéwna
gbrna, ktdrej obecnos$é jest poprzedzona powstaniem zyt
zasadniczych (prawa przednia zyta zasadnicza oraz prawa
wspdlna zyta zasadnicza). Zyly zasadnicze tylne ulegajq re-
gresji, ale czasami moga pozostac obecne w dalszym rozwo-
ju zarodka i ptodu jako zyta nieparzysta (vena azygos). Jest
to najczestsza forma anomalii dotyczacej zyty gtéwnej dolne;.

Roéwnolegle, choé nieco pdzniej w stosunku do ukita-
du krazenia, rozwija sie system limfatyczny (ryc. 13, 14).

Dalszy rozwéj serca w okresie zycia ptodowego po za-
konczeniu organogenezy polega gtéwnie na rozroécie mio-
cytow. Natomiast w okresie pdzniejszym (noworodkowym)
dochodzi do rozrostu oraz przerostu, a u osoby dorostej
gtéwnie do przerostu miocytéw. Uwaza sie, ze do 6 miesig-
ca po urodzeniu utrzymuijg sie aktywnos$¢ mitotyczna mio-
cytéw i potencjalne zdolnosci do rozrostu. Po tym czasie
wszystkie miocyty stajg sie komdrkami ostatecznie zrozni-
cowanymi. Zachowujg jednak tendencje do przerostu pole-
gajaca na zdolnosci do wydtuzenia sie miocytu, jego pogru-
bienia, tak ze jego objeto$¢ moze wzrosna¢ 30-40-krotnie
W czasie rozwoju postnatalnego i dojrzewania.

Po zakonczonej morfogenezie jamy serca podlegajg
dalszemu wzrostowi w odpowiedzi na zwigkszajaca sie
objetos¢ krwi krazace;.

UktAD PRZEWODZACY SERCA

Wraz z podziatem i tworzeniem sie przegrdéd serca
powstajg pierscienie wyspecjalizowanej tkanki bodz-
coprzewodzacej, ktére zlewajg sie, tworzac wezet
przedsionkowo-komorowy i odgatezienia uktadu bodZco-
przewodzacego oraz wtokna Purkinjego. Poczatek roz-
woju rozrusznika serca przypada na 21 dzieh od zaptod-

nienia. Rozrusznik (wezet zatokowy) umiejscowiony jest poczatkowo w ogonowej czesci lewe;j
cewy sercowej, skad przesuwa sie do zatoki zylne;.

Od 5 tygodnia, czyli od momentu wigczenia zatoki zylnej do prawego przedsionka, roz-
rusznik nazywany jest weztem zatokowo-przedsionkowym i znajduje sie w prawym przed-
sionku, blisko ujécia zyty gtbwnej gorne;j.

Po kilku dniach powstaje wezet przedsionkowo-komorowy umiejscowiony w przegrodzie
miedzykomorowej. Od wezta zatokowo-przedsionkowego do wezta przedsionkowo-komoro-
wego bodZce skurczowe sg przewodzone przez widkna zmodyfikowanych kardiomiocytéw.

Z wezta przedsionkowo-komorowego powstaje peczek przedsionkowo-komorowy (peczek
Hisa), ktérego lewe i prawe rozgatezienia zakonczone sa witéknami Purkinjego i przewodza

bodzce do miesnia obu komor.
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Proces réznicowania uktadu przewodzacego moze zostaé zaburzony, moga powstawaé ek-
topiczne ogniska tkanki bodzcotwdrczej bedace przyczyng pobudzer dodatkowych u ptodu.
Najczesciej jest to zjawisko przejSciowe, ustepujace w miare dojrzewania i rozwoju ptodu.
tagodne pojedyncze skurcze dodatkowe, gtéwnie nadkomorowe, wystepujg u ok. 10% ptodow
badanych w osrodkach kardiologii prenatalnej. Poza ogniskiem ektopicznej tkanki bodzcotwor-
czej, ich przyczyna moze by¢ takze stosunkowo dtuga zastawka otworu owalnego mechanicznie
uderzajgca dodatkowo w $ciane lewego przedsionka ptodu. Najczesciej skurcze dodatkowe wy-
stepujg u ptodéw z prawidtowa budowg serca, ale sporadycznie towarzysza takze wadom serca

oraz moga wystepowac w przebiegu zapalenia migsnia
serca ptodu.
Po zakonczeniu podziatbw wewnetrznych w sercu
w okresie zarodkowym tworzy sie krazenie wiencowe.
Zakonczenie rozwoju serca nastepuje prawdopodob-
nie pomiedzy 37 a 44 dniem cigzy (ryc. 15). Prawdo-
podobnie, poniewaz mimo postepu technologicznego
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Rycina 7. Schemat parzystych zyt zasadniczych, pepowinowych

i z6ttkowych. Na podstawie: Bartel H. Embriologja. Warszawa:
Wydawnictwo Lekarskie PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla
i za zgoda wydawnictwa)
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watrobowy '
Odcinek Zyta '
przednerkowy podzasadnicza
Odcinek
LISIKOw) Zyta nerkowa

Odcinek
pozanerkowy

Zyta jadrowa (m)
jajnikowa (2)

Rycina 9. Schemat zanikania zyt zasadniczych i podzasadni-
czych. Na podstawie: Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydaw-
nictwo Lekarskie PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za
zgodag wydawnictwa)
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Zyta zasadnicza tylna
Potaczenie biodrowe

Zyta biodrowa zewnetrzna
Zyta podzotadkowa

Rycina 8. Schemat zanikania zyt zasadniczych i z6ttkowych.
Na podstawie: Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo
Lekarskie PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgoda
wydawnictwa)
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zewnetrzna prawa
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Rycina 10. Schemat przetrwania zyly nieparzystej. Na podstawie:
Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie PZWL
(dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)
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Watroba Przewod zylny

Zatoki watrobowe
Lewa zyta

Lewa zyta pepowinowa

pepowinowa

Dwunastnica

Dwunastnica Zyly z6ttkowe

Zyly z6ttkowe

Rycina 12. Schemat zanikania prawej zyty watrobowej

Rycina 11. Schemat symetrycznego unaczynienia watroby

Worki szyjne
Powierzchowny
worek szyjny Prawy i lewy przewod
piersiowy

Zyly szyjne
wewnetrzne
Przewdd piersiowy

Przewdd piersiowy
Worek zaotrzewnowy

Worek zaotrzewnowy

Worek biodrowy
Zbiornik mleczu

Zbiornik mleczu

Worki biodrowe

Zyta biodrowa

Rycina 14. Zasadnicze elementy uktadu chtonnego. Na podstawie:
Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie PZWL
(dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgodg wydawnictwa)

Rycina 13. Schemat tworzenia sie uktadu chtonnego. Na podsta-
wie: Bartel H. Embriologia. Warszawa: Wydawnictwo Lekarskie
PZWL (dzieki uprzejmosci prof. H. Bartla i za zgoda wydawnictwa)

Okres ptodowy (tygodnie) ———»

Y
A

< Okres embrionalny (tygodnie)
3 | 4 | 5 | e | 7 | 8 9 | 16 | a2 38
Wady cewy nerwowej Opdznienie umystowe OUN
Rozwdj serca: NHA lub CHD Serce |

Badania USG tylko 1-2 razy

‘ Badania echo + dopler po zakonczeniu ‘
embriogenezy

Rycina 15. Podziat na okres embrionalny i pfodowy. OUN - oSrodkowy uktad nerwowy; rozwo6j serca prawidtowego (NHA) lub wady
serca (CHD)
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informacje na temat najwczes$niejszego rozwoju zarodka
sg ekstrapolowane z badan eksperymentalnych. Naj-
wazniejsze etapy rozwoju serca wymieniono w tabeli 1.

Za pomoca prenatalnej diagnostyki echokardiogra-
ficznej mozliwe jest poznanie wielu anomalii powstaja-
cych w okresie embrionalnym serca, ktére mozna uwi-
doczni¢ w Il i lll trymestrze cigzy. Nie kazda anomalia
jest wada serca.

W okresie zarodkowym cewa sercowa moze roz-
wijaé sie prawidtowo, ale na skutek niecatkowitego
zamkniecia sie powtok zarodka serce moze znalezé
sie poza klatkg piersiowg. Te oczywistg z pozoru ano-
malie niekiedy trudno dostrzec w badaniu obrazo-
wym, jezeli ptéd lezy przodem do kregostupa ciezar-
nej, a tytem do gtowicy przytozonej do powtok kobiety
(ryc. 16-17). Ektopia serca moze wystapi¢ zaréwno
przy prawidtowej, jak i nieprawidtowej budowie serca.
Jest anomalia, z ktérg kardiolodzy dzieciecy spotykaja
sie sporadycznie, lecz kardiolodzy prenatalni w Pol-
sce majg z nig do czynienia kilka razy w roku (dane
z www.orpkp.pl).

Jezeli zamknigcie powtok w okresie embriogenezy
nastapito prawidtowo w 12-13 tygodniu cigzy, wow-
czas mozna zobaczy¢ serce znajdujace sie w obrebie
klatki piersiowej (ryc. 18). Jesli w okresie embriogene-
zy nastapit zwrot cewy sercowej w prawo, w badaniu
echokardiograficznym widzimy prawidtowg 0$ serca
i lewokardie. Jesli zwrot cewy sercowej dokonat sie nie-

Tabela 1. Najwazniejsze etapy rozwoju serca

Wiek Morfogeneza

15 dni Powstawanie cewy sercowej

20 dni Skrecanie sie cewy sercowej wokdt wia-
snej osi

22 dni Pierwsze skurcze cewy sercowej

28-35 dni Podziaty wewnetrzne struktur cewy ser-
cowej

37-44 Zakonczenie rozwoju serca zarodka

>44 dni Rozrost miocytow

Niemowle Rozrost oraz przerost miocytow

3-6 m-cy

Dorosty Przerost miocytow

Tabela 2. Ocena potozenia serca w klatce piersiowej

ptodu oraz trzewi ptodu w diagnostyce prenatalnej,
poczawszy od 13-14 tygodnia ciazy

Serce ptodu potozone po Zotadek ptodu potozony po
stronie lewej (sinistrokardia) | stronie lewej (situs solitus)

Rozwoj ptodowy serca i duzych naczyn

Zotadek ptodu po stronie
prawej (situs inversus)

Serce ptodu potozone po
stronie lewej (sinistrokardia)

Zotadek ptodu potozony po
stronie lewej (situs solitus)

Serce ptodu potozone po
stronie prawej (dekstrokardia)

Zotadek ptodu po stronie
prawej (situs inversus)

Serce ptodu potozone po
stronie prawej (dekstrokardia)

catkowicie, dostrzezemy nieprawidtowg 0$ serca ptodu (ryc. 19). Jezeli zwrot cewy sercowej
nastgpit w lewo, u ptodu obserwujemy dekstrokardie. O$ serca oraz potozenie zotgdka pto-

Rycina 16. Badanie USG w technice 3D (opcja skeletal) w 18 ty-
godniu cigzy. Utozenie ptodu (przodem do kregostupa cigezarnej,
tytem do gtowicy) utrudnia rozpoznanie ektopii serca

Rycina 17. Badanie USG w technice 3D (opcja powierzchnia tka-
nek ptodu) ukazuje serce znajdujgce sie poza obrebem klatki
piersiowej (ten sam ptoéd co na ryc. 16, lezgcy przodem do gtowi-
cy przytozonej do powtok ciezarnej)
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1 Ang.17.69°
Rycina 18. Pt6d w 13,6 tygodniu cigzy, potozenie serca w obre- Rycina 19. Czterojamowe serce ptodu w 35 tygodniu cigzy
bie klatki piersiowej. Pomiar Srednicy serca ptodu - 10 mm Z nieprawidtowg osig serca: kat pomiedzy linig dzielgca klatke

piersiowg na dwie potowy a 0sig serca przechodzaca przez prze-
grode miedzykomorowa i miedzyprzedsionkowg ok. 17 ° (prawi-
dtowo ok. 35°). Obraz typowy dla mezokardii

Rycina 21. Prawidtowy obraz trzech naczyn w Srodpiersiu ptodu:
najszersza po stronie lewej tetnica ptucna, w Srodku aorta, po
Rycina 20. Obraz twarzy ptodu w Il trymestrze, badanie w pre- stronie prawej zyta gtéwna gorna

zentacji 3D (opcja powierzchniowa)

(o

F du ocenia sig, poczawszy od | trymestru cigzy (tab. 2),

Eead) : ‘ znacznie wczesniej niz mozna dobrze zobrazowac twa-
SonoCie ‘ - rzoczaszke ptodu w prezentacji 3D (ryc. 20).

Po zakonczonej embriogenezie mozna takze
w okresie prenatalnym stwierdzi¢ lewo- lub prawo-
stronny tuk aorty. Tego rodzaju szczegdty sg do-
strzegalne zwtaszcza u starszych ptodéw w badaniu
echokardiograficznym w drugiej potowie cigzy. W przy-
padku lewostronnego tuku aorty w $rédpiersiu ptodu
widoczne sg trzy naczynia (tetnica ptucna, aorta oraz
zyta gtéwna gérna) lezace obok siebie w jednej linii
(ryc. 21). W przypadku prawostronnego tuku aorty tet-

Rycina 22. Prawostronny tuk aorty u ptodu: tetnica ptucna i aorta nica p%ucna i aorta obejmujal tchawice z obydwu stron
obejmujace tchawice
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Rycina 24. Trzy naczynia w Srédpiersiu ptodu, ale w nieprawi-
dtowej konfiguracji: Srodkowe naczynie to tetnica ptucna, ale
po stronie lewej obecna lewa zyta gtéwna gorna, po stronie
prawej aorta. U tego ptodu brak jest prawej zyty gtdwnej
gornej (przebieg okresu cigzy, porodu oraz okresu noworod-
kowego bez zmian w badaniu klinicznym; noworodek zostat
wypisany jako zdrowy)

Rycina 23. Podwajny tuk aorty. LDA, RDA - lewy/prawy przewod
tetniczy; LPA, RPA - lewa/prawa tetnica ptucna; LCCA, RCCA -
lewa/prawa tetnica szyjna wspélna; LDCA/RDCA - lewa/prawa
tetnica wiencowa zstepujaca; LPDA/RPDA - lewa/prawa tetnica
ptucna zstepujgca. Na podstawie: emedicine.medscape.com/
article899609

Rycina 26. W obrazie czterech jam serca widoczna przy Scianie
lewego przedsionka poszerzona zatoka wiefncowa, do ktorej
uchodzi przetrwata zyta gtéwna lewa

Rycina 25. W Srédpiersiu ptodu w jednej linii cztery naczynia:
obraz symetrycznych przetrwatych obydwu zyt gtownych gérnych
towarzyszacych tetnicy ptucnej i aorcie

(ryc. 22). Ta anomalia stanowi jedng z postaci pier$cienia naczyniowego; inng jest przetrwaty
podwadjny obustronny tuk aorty (ryc. 23).

Stosunkowo czesto u ptodu widoczne sg anomalie sptywu zyt systemowych. Najczesciej
w okresie embriogenezy zanika lewa zyta gtéwna gérna i pozostaje prawa zyta gtéwna gor-
na, ale moze byé takze odwrotnie, tzn. pozostaje lewa zyta gtéwna goérna, a brak jest pra-
wej (ryc. 24). Jeszcze czesciej u ptodu mozna spotka¢ obydwie przetrwate zyty gtdwne gorne
(jako pozostato$¢ lewej przedniej zyly zasadniczej i wspolnej zyly zasadniczej) manifestujace
sie obecnoscig w $rédpiersiu ptodu czterech naczyn (ryc. 25), a w obrazie czterech jam serca
ptodu mozna uwidoczni¢ poszerzong zatoke wiencowg jako nastepstwo uchodzenia do niej le-
wostronnej zyty gtéwnej gérnej (ryc. 26).

Inng anomalig sptywu systemowego powstatg w okresie embriogenezy, a widoczng najcze-
8ciej w drugiej potowie cigzy jest przetrwata zyta nieparzysta biegnaca rownolegle do aorty
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Rycina 27. Rownolegly przebieg aorty piersiowej i brzusznej oraz Rycina 28. Sptyw zyt ptucnych do lewego przedsionka ptodu uwi-
zyly nieparzystej u ptodu (przebieg ciazy, porodu i okresu nowo- doczniony w technice power angio
rodkowego bez zmian w badaniu klinicznym; noworodek zostat

wypisany jako zdrowy)

brzusznej i wpadajaca od goéry do zyty gtéwnej gérnej (ryc. 27). Dawniej anomalie te uznawano
w badaniach anatomopatologicznych za typowg ceche izomeryzmu lewostronnego, a dzisiaj
dzieki badaniom przyzyciowym wiadomo, iz moze to byé anomalia izolowana u pacjentéw nie-
wymagajacych leczenia kardiologicznego.

U zdrowego ptodu mozna takze przesledzi¢ w drugiej potowie cigzy sptyw zyt ptucnych do le-
wego przedsionka (ryc. 28). Uwidocznienie czterech zyt ptucnych jest trudne technicznie i nie
zawsze mozliwe, ale standardem w badaniu serca ptodu w o$rodku kardiologii prenatalnej jest
uwidocznienie dwéch sposrdéd czterech zyt ptucnych. W pierwszej potowie cigzy, przy aktualnej
technice sonograficznej, jest to jeszcze niewykonalne.

WADY SERCA ZARODKA | PLODU — INFORMACJE OGOLNE

Wiekszo$¢ wad serca jest nastepstwem dziatania czynnikéw uszkadzajgcych we wczesnej cig-
zy, miedzy 4 a 8 tygodniem wieku cigzowego, ale o ich powstaniu dowiadujemy sie zwykle kilka
lub kilkanascie tygodni p6zniej (w przypadku zastosowania echokardiografii prenatalnej) lub
dopiero po urodzeniu (jesli nie wykonano badan prenatalnych).

Wady serca i naczynh krwiono$nych stanowig ok. 25% wszystkich wad i sg najczestszg grupa
anomalii wystepujacych u cztowieka. Czestos¢ ich wystepowania wynosi 100:1000 u ptodéw
martwo urodzonych, a w populacji zywo urodzonych noworodkéw 10:1000.

Upowszechnienie prenatalnych badan echokardiograficznych powoduije, ze statystyki doty-
czace probleméw kardiologicznych populacji ptodéw w drugiej potowie cigzy wkrotce ulegng
zmianie. Dotychczasowe badania nie obejmowaty m.in. ptodéw po zaptodnieniu in vitro w cia-
zach jedno- czy wieloptodowych.

Prenatalne badania echokardiograficzne wykonuje sie¢ obecnie poczagwszy od 13 tygodnia
cigzy, a wiec kilka tygodni po zakohczonym okresie embriogenezy.

Wiekszo$¢ wad serca ptodu ma przebieg stacjonarny, tzn. morfologia wady serca w 13-14 ty-
godniu cigzy pozostaje podobna w 20 i 38 tygodniu, cze$¢ wad serca ulega progresji w okresie
prenatalnym.

Rozwdj serca i uktadu krazenia ptodu podlega zaréwno procesom genetycznym, jak i $ro-
dowiskowym. Niektére czynniki w okresie sercowo-naczyniowej embriogenezy mogg by¢
przyczyng wad serca. Inne w okresie zycia ptodowego, jak czynniki infekcyjne czy toksycz-
ne, moga zaburzy¢ wewnatrzsercowy przeptyw krwi i spowodowac uszkodzenie miesnia
serca lub jego zastawek. Najwieksze malformacje serca we wczesnej cigzy doprowadzajg
do jej obumarcia w | trymestrze, a tylko cze$¢é malformacji mozna obserwowac¢ w poézniej-
szym okresie zycia ptodowego lub po urodzeniu.

Ocenia sig, ze czynniki genetyczne sg odpowiedzialne jedynie za ok. 8% wad wrodzonych
serca. W genetycznie uwarunkowanych zespotach: Downa, DiGeorge'a, Goldenhara wadom
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serca towarzyszg liczne anomalie okolicy glowy i szyi. Jest to zwigzane z udziatem komoérek
grzebieni nerwowych w rozwoju niektérych czesci serca.

Poznano niektére mutacje genowe odpowiedzialne za powstawanie wad (np. mutacja genu
NKX2.5 w chromosomie 5q35 jest odpowiedzialna za powstanie tetralogii Fallota, a mutacja
genu TBX5 prowadzi do wystgpienia zespotu Holt-Orama).

Niektére choroby ciezarnej, jak cukrzyca insulinozalezna, moga prowadzi¢ do wad serca u jej
potomstwa, a zasadniczg przyczyna jest hiperglikemia w okresie rozwoju embrionalnego serca.

Jezeli cewa sercowa zagina sie w lewo zamiast w prawo, serce wraz z duzymi naczynia-
mi zlokalizowane zostaje po stronie prawej. Wada moze dotyczy¢ samego serca lub moze
jej towarzyszy¢ odwrotne utozenie trzewi. Potozenie trzewi (prawidtowe lub nieprawidtowe)
kardiolodzy prenatalni rozpoznajg, poczawszy od 13 tygodnia cigzy, poréwnujac potozenie
wypetnionego zotgdka ptodu i koniuszka serca (tab. 2).

Zaburzenia rozwoju przegrody miedzyprzedsionkowej i miedzykomorowej sg przyczynag roz-
nego rodzaju ubytkéw i przetrwania potgczen miedzy przedsionkami lub komorami. Zaktocenia
rozwoju przegrody pierwotnego wspdlnego pnia tetniczego prowadzg do przetrwania jednego,
wspolnego pnia tetniczego, przetozenia duzych pni tetniczych oraz okienka aortalno-ptucnego.
Nastepstwem nieprawidtowego rozwoju gérnych pni tetniczych sa rézne postaci zwezenia aorty
(np. koarktacja aorty), zwezenia pnia lub rozgatezien tetnicy ptucnej, zmiany pozycji tuku aorty,
pierscienie naczyniowe.

Jesli dalsza czes$¢ aorty grzbietowej prawej nie zaniknie, wowczas pozostang dwa tuki z aorty
wstepujacej. Dookota tchawicy i przetyku pozostanie pierscien naczyniowy sktadajacy sie z pra-
wego i lewego tuku aorty. Podwojny tuk aorty jest wynikiem przetrwania czwartej pary tukéw
i obydwu aort grzbietowych. Obydwa tuki moga pozosta¢ symetryczne lub stang sie asyme-
tryczne. W 75% w podwéjnym tuku aorty dominuje tuk prawostronny, a w 25% tuk lewostronny.
Po ominieciu tchawicy i przetyku obydwa tuki tgczg sie w aorte zstepujaca.

W zyciu pourodzeniowym jedna z dwoch czesci podwdjnego tuku aorty moze ulec regresji
i sta¢ sie pasmem tacznotkankowym. Anomalie te czesto wspétistniejg z innymi wadami serca
(ubytek w przegrodzie miedzykomorowej, tetralogia Fallota, atrezja zatoki ptucnej). Moga im
réwniez towarzyszy¢ inne pozasercowe anomalie rozwojowe: podniebienia, kregdw, tchawi-
cy, konczyn, nerek (zespét VATER: V — vertebrae, A — anus, T — trachea, E — esophagus,
R — renal), albo zespét DiGeorge’a lub koloboma, atrezja nozdrzy tylnych, wady uktadu mo-
czowo-ptciowego (CHARGE: C — coloboma or central nervous system; H — heart defects;
A — choanal atresia; R — retardation of growth and development; G — genitourinary defects;
E — ear anomalies), aberracje chromosomalne. Stwierdzenie jednej anomalii u ptodu nakazuje
poszukiwanie kolejnych.

Warto podkresli¢, ze istniejg izolowane postaci zarébwno podwojnego tuku aorty, jak i prawo-
stronnego tuku aorty, ktére mozna dostrzec w czasie specjalistycznego badania echokardio-
graficznego, zwtaszcza w potowie cigzy. Sg one znacznie trudniejsze do uwidocznienia przed
porodem lub u noworodka i dtugo moga przebiegaé bezobjawowo. Niekiedy pierwsze objawy moga
mie¢ kliniczng manifestacje dopiero po 1 r.z., kiedy wystepuja zaburzenia potykania lub stridor.

Zaki6cenia w rozwoju zyt ptucnych sa przyczyna np. catkowitego lub cze$ciowego nieprawi-
dtowego sptywu zyt ptucnych.

Niektére mniejsze anomalie wrodzone powstate w okresie embriogenezy moga nie ujawnic
sie w okresie ptodowym czy noworodkowym, a dajg o sobie znaé dopiero w pdzniejszym okre-
sie, w wieku kilku lub kilkunastu lat.

Przyczyny wiekszosci wad serca, zwtaszcza izolowanych, pozostajg nieznane.

FizJOLOGIA UKtADU KRAZENIA PLODU

Krazenie ptodowe w sposéb istotny r6zni sie od krgzenia noworodkowego. U ptodu istotng role
w krazeniu odgrywa zaréwno tozysko z pepowina, jak i obecnos¢ kilku naturalnych potaczen, ktére
zwykle zamykajg sie samoistnie po porodzie (ryc. 29). Uktad potaczer naczyniowych u ptodu jest
znacznie bardziej ztozony niz u noworodka i niemowlecia (ryc. 30).

Utlenowanie krwi ptodowej zachodzi w obrebie tozyska, skad krew transportowana jest
pojedynczym naczyniem zylnym (po zakonczeniu okresu embriogenezy), zyta pgpowi-
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Rycina 29. Schemat krazenia u ptodu
Ptod Noworodek Niemowle
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Rycina 30. Schemat poréwnawczy krazenia ptodu, noworodka i niemowlecia pokazujacy obecnos¢ trzech potgczen (shuntéw) u ptodu
(DA, DV, FO z przeciekiem prawo-lewym), dwéch shuntéw u noworodka (DA i FO, ale z przeciekiem lewo-prawym) przy powiekszajacej
sie objetosci ptuc noworodka oraz brak shuntéw u niemowlecia. DA - przewdd tetniczy; DV - przewod zylny; FO - otwér owalny;

LA - lewy przedsionek; LV - lewa komora; RA - prawy przedsionek; RV - prawa komora
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