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Wrodzone anomalie przedsionkéw sg bardzo rzadkie. Sporadycznie uszka prawego i lewego
przedsionka moga sie znalez¢ po tej samej stronie tetnicy gtéwnej, tj. po stronie lewej. Sama
anomalia nie ma znaczenia klinicznego. Zdarza sie jednak, ze nieprawidtowa pozycja uszek to-
warzyszy innym anomaliom rozwojowym, jak przetozenie gtéwnych tetnic. Sporadycznie opisy-
wano tetniaka przedsionka lewego, bedacego uwypukleniem catej jamy przedsionka badz jego
czesci. Wada ma prawdopodobnie charakter wrodzony, a w jej przebiegu moga wystepowac in-
cydenty zakrzepowo-zatorowe lub nadkomorowe zaburzenia rytmu.

Analizujagc wrodzone anomalie przedsionkéw, duzo wiecej uwagi po$wieca sie sercu troj-
przedsionkowemu. W wadzie tej wystepuje przepona widknisto-migéniowa, dzielagca jame lewe-
go przedsionka na dwie czesci. Czes¢ proksymalna — gérna — jest pozostatoscig po wspolinej
zyle ptucnej wystepujacej w zyciu ptodowym. Czes$é dolna — dystalna — obejmuje uszko oraz za-
stawke mitralng. Nastepstwa hemodynamiczne wady zalezg od powierzchni otworu w przepo-
nie $rédprzedsionkowej. Jesli jest maty (o $rednicy mniejszej niz 2,5 cm?), powoduje to istotne
utrudnienie naptywu mitralnego, przerost $ciany proksymalnej czesci przedsionka, poszerzenie
2yt ptucnych, naczyn chtonnych i naczyn oskrzelowych.

Znacznie czestszg wadg (6-11% wszystkich wad wrodzonych serca) jest ubytek przegrody mie-
dzyprzedsionkowej (ASD — atrial septal defect), charakteryzujacy sie cze$ciowym badz catkowitym
brakiem przegrody miedzyprzedsionkowej. Wada ta ma rézne odmiany anatomiczne, wystepuje
w postaci odosobnionej lub towarzyszy innym nieprawidtowosciom rozwojowym. Jej gtéwng cechg
jest przeciazenie objetosciowe serca prawego ze wzglednie pdznym w pordéwnaniu z innymi wadami
przeciekowymi rozwojem zmian organicznych w tetnicach ptucnych i péznym wzrostem oporu ptuc-
nego. Jama lewej komory, w konsekwencji tzw. zalezno$ci migdzykomorowe;j (interventricular de-
pendence), jest w ubytkach przegrody miedzyprzedsionkowej mata, a aorta waska.

WSsrdd nieprawidtowosci rozwojowych przedsionkéw wymienia sie takze tetniaka przegrody (ASA
— atrial septal aneurysm). Coraz wyzsza jakos¢ ultradzwiekowego obrazowania przezklatkowego oraz
szeroka dostepnos¢ metody przezprzetykowej sprawiaja, ze wada ta jest coraz czesciej rozpoznawa-
na. Tetniak przegrody miedzyprzedsionkowej moze wystepowaé w postaci izolowanej lub towarzyszy¢
ubytkowi przegrody typu Il (ASD Il), przetrwatemu otworowi owalnemu (PFO — patent foramen ovale)
lub wypadaniu ptatka zastawki mitralnej. ASA moze usposabiac do arytmii, jak réwniez do incydentéw
zakrzepowo-zatorowych, zwtaszcza jesli wspdtistnieje z przetrwatym otworem owalnym.

DEFINICJE

Serce trojprzedsionkowe (cor triatriatum) jest wadg wrodzong polegajaca na obecnosci przepo-
ny wioknisto-migsniowej catkowicie badz czesciowo dzielacej jame lewego przedsionka.
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Izolowany ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej jest skutkiem nieprawidtowos$ci w proce-
sie podziatu przedsionkéw. Otwér w przegrodzie taczy przedsionek lewy i prawy. W klasyfikacji
wady uwzglednia sie umiejscowienie ubytku i jego zalezno$¢ od dotu owalnego. Najczestszy typ
ubytku (60-75% przypadkéw) — secundum (ASD II; ubytek typu otworu wtérnego, ubytek typu
dotu owalnego) — charakteryzuje sie brakiem ciagtosci przegrody w jej Srodkowej czesci (okoli-
ca fossa ovalis). Wadami przegrody miedzyprzedsionkowej sg wytacznie wady powstajace na
skutek zaburzonej septacji wspdlnego przedsionka. Kanat przedsionkowo-komorowy powstaje
na skutek zaburzonego podziatu przedsionkow oraz nieprawidtowego podziatu przedsionkow
i komér (wada poduszeczek wsierdziowych).

Tetniaka przegrody miedzyprzedsionkowej rozpoznaje sie, kiedy przegroda miedzyprzed-
sionkowa tworzy uwypuklenie przechodzace w strone jednego badz obu przedsionkéw. Wada
ta jest skutkiem nadmiaru tkanki budujacej zastawke dotu owalnego. Wyniki badan na grupie
noworodkow i niemowlat wskazuja, ze tetniak okolicy dotu owalnego moze prowadzi¢ do spon-
tanicznego zamknigcia ASD II.

EPIDEMIOLOGIA, GENETYKA, EMBRIOLOGIA

Za wystepowanie anomalii przedsionkéw i przegrody miedzyprzedsionkowej odpowiadajg naj-
czesciej czynniki sSrodowiskowe. O czynniku genetycznym w przypadku serca trojprzedsionko-
wego wiadomo niewiele. Dostrzezono natomiast zwigzek ubytku przegrody miedzyprzedsion-
kowej z niektérymi aberracjami chromosomoéw, jak delecja 4p (zesp6t Wolfa-Hirschhorna), de-
lecja 5p (zespot kociego krzyku), trisomia 13 (zesp6t Pataua). Ostatnio zwraca sie uwage na
mozliwo$¢ defektu jednogenowego i autosomalny dominujacy typ dziedziczenia w izolowanych
ubytkach przegrody miedzyprzedsionkowej, bedace przyczyna rodzinnego wystepowania wady.

Serce tréjprzedsionkowe jest skutkiem zaburzenia procesu wbudowania wspdlnej zyty ptuc-
nej drenujacej do lewego przedsionka. W konsekwencji nieprawidtowego potgczenia zyty poja-
wia sie btona dzielgca jame przedsionka.

Ubytki przegrody miedzyprzedsionkowej wystepuja pojedynczo badz w postaci mnogiej. Naj-
czestszy jest ubytek srodkowej czesci przegrody, charakteryzujacy sie brakiem tkanki buduja-
cej przegrode pierwotng (ryc. 1). Ubytki gérnej i tylno-dolnej czesci przegrody miedzyprzedsion-
kowej nazywane sg ubytkami typu sinus venosus i majg zwigzek z procesem nieprawidtowego
wbudowania zyty ptucnej goérnej do rozwijajacego sie przedsionka. W ubytkach tego typu sptyw
zylny z prawego ptuca jest nieprawidtowy. Kolejng posta-
cig ubytku jest tzw. niezadaszona zatoka wiencowa be-
daca skutkiem zaburzeh rozwojowych lewego zagiecia
przedsionkowo-komorowego. Prowadzg one do wytwo-
rzenia potgczen miedzy niezasklepiong zatokg wienco-
wa i lewym przedsionkiem.

Ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej moze powstaé
na kazdym etapie podziatu przedsionkéw (rozpoczynaja-
cego sie w pigtym tygodniu zycia ptodowego). Przegroda
miedzyprzedsionkowa jest strukturg ztozona, w ktérej moz-
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czesci wspoblnego przedsionka i rozwija ku dotowi, taczac
sie z poduszeczkami wsierdziowymi zlokalizowanymi mig-
dzy przedsionkami i komorami. Rozwdj przegrody pierwot-
nej prowadzi do zamknigcia otworu miedzy przedsionkami
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Rycina 1. Schemat przedstawiajacy rodzaje ubytkéw przegrody

miedzyprzedsionkowej w zaleznosci od ich lokalizacji: a) ubytek
typu wtérnego; b) ubytek typu zyly gtdwnej gornej (VCS); ¢) uby-

tek typu zyty gtéwnej dolnej (VCI); d) ubytek typu niezasklepionej
zatoki wiencowej; e) przetrwaty otwor owalny. PA - tetnica ptuc-
na; RV - prawa komora serca; TV - zastawka trojdzielna

(otwor pierwotny). Reabsorpcja tkanek, taczaca sie z pro-
cesem zamierania komérek tworzacych przegrode, spra-
wia, ze w $rodkowej jej czesci powstaje drugi otwor (wtor-
ny). Otwor ten zamyka przegroda wtérna, ktéra pojawia
sie po stronie prawoprzedsionkowej przegrody pierwotne;.
Przegroda wtérna takze rozwija sie w kierunku kaudalnym
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=== Przegroda pierwotna

== Przegroda wtérna

Rycina 2. Rozw6j przegrody miedzyprzedsionkowej. Projekcja prawo-boczna (panel gorny) i czterojamowa (panel dolny). Kolorem czer-
wonym oznaczono przegrode pierwotna zamykajacg otwor pierwotny. Kolorem niebieskim - przegrode wtérng. W Srodkowej jej czesci
znajduje sie otwor owalny przykryty w warunkach prawidtowych fragmentem przegrody pierwotnej

i pokrywa otwér wtérny. Przegroda wtérna nie dzieli catkowicie przedsionkéw, ale pozostawia nie-
wielki otwor, zwany owalnym, ktdry po stronie lewoprzedsionkowej jest pokryty mniej lub bardziej ru-
chomym fragmentem tkanki budujacej przegrode pierwotng (ryc. 2). W zyciu ptodowym otwér owal-
ny jest drozny, na skutek istniejagcego gradientu cinien miedzy przedsionkiem prawym i lewym. Ci-
$nienie po stronie prawego przedsionka jest wyzsze i krew utlenowana, naciskajac gietka przegro-
de pierwotna, przeptywa do lewego przedsionka i lewej komory. Po urodzeniu rozwdj ptuc redukuje
cisnienie w jamach prawego serca. W tym samym czasie zwieksza sie opor systemowy i odwraca
sie gradient, powodujac zahamowanie przeptywu miedzyprzedsionkowego. U okoto 70% 0séb obie
czesci przegrody zrastajg sie po urodzeniu, tworzac szczelng przegrode miedzyprzedsionkowa. Po-
zostatos¢ po otworze owalnym po prawej stronie nazywana jest dotem owalnym. U okoto 30% popu-
lacji obie czesci przegrody nie zrastaja sie. Otwor owalny moze by¢ wtedy pokryty tkankg przegrody
pierwotnej, ale niepetne jej zro$niecie stwarza warunki do przeptywu krwi miedzy obydwiema jama-
mi. Droznego otworu owalnego (PFO) nie uwaza sie za anomalie rozwojowa, gdyz w mechanizmie
jego powstania nie wystepuje element braku tkanki.

PATOFIZJIOLOGIA

Przepona dzielgca jame lewego przedsionka w sercu trojprzedsionkowym utrudnia prze-
ptyw krwi do dolnej czesci jamy, w ktérej panuje niskie cisnienie. W cze$ci nadprzepono-
wej, w zytach ptucnych, wtosniczkach oraz w pniu ptucnym ci$nienie jest wysokie, co pro-
wadzi do powstania $rodprzedsionkowego gradientu cisnieh. Powierzchnia otworu w mem-
branie nie zmienia sie w cyklu pracy serca, dlatego krew przeptywa zaréwno w czasie skur-
czu, jak i rozkurczu. O rodzaju i nasileniu objawéw decyduje wielko$é otworu i warto$¢ gra-
dientu przezmembranowego.
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Jesli przegroda miedzyprzedsionkowa jest nieszczelna, poczatkowy przeptyw krwi miedzy
przedsionkami nie musi by¢ duzy, na skutek niewielkiej podatnosci jam prawego serca. Jesli jed-
nak opdr ptucny maleje, zwieksza sie podatnos¢ jam i przeptyw lewo-prawy. Objetosé krwi, jaka
obcigza krazenie prawe, jest w takich warunkach wigksza. Stopier przeptywu ptucnego mierzy
sie wartoscig Qp/Qs. Zwiekszony przeptyw ptucny jest zazwyczaj dobrze tolerowany przez lata.
W warunkach matego ASD cisnienie w jamie lewego przedsionka jest nieznacznie wyzsze od
ciSnienia w jamie prawego przedsionka, stad ciagty przeptyw krwi utlenowanej ze strony lewej
na prawa. Gradient ciSnien miedzy przedsionkami zalezy od wielko$ci ubytku i rozciggliwosci
jamy przedsionkéw. Przeptyw wystepuje zwykle w pdZznym systole oraz wczesnym diastole. Na-
wet w duzych ubytkach, kiedy ci$nienie w obu jamach wyréwnuje sie, przeptyw lewo-prawy nie
ustaje w zwigzku z wiekszg podatnoscia $ciany prawego przedsionka. Szacuije sie, ze u bezob-
jawowych dorostych stosunek przeptywu ptucnego do systemowego (Qp/Qs) moze wynosié¢ od
2:1 do 5:1. Z wiekiem dochodzi do powiekszania jamy prawej komory (ryc. 3) oraz poszerzenia
tozyska naczyn ptucnych. Poszerza sie takze pierscien zastawki tréjdzielnej oraz ptucnej, stad
mozliwa wtérna niedomykalno$¢ obu tych zastawek. Patofizjologia wady zalezy gtéwnie od re-
lacji miedzy oporem ptucnym i systemowym, podatnos$ci obu komér oraz wielkosci ubytku. Teo-
retycznie w ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej moze pojawi€ sie przerost btony srodkowe;
tetnic ptucnych oraz przerost miesniéwki w drobnych arteriolach. U niewielkiej czes$ci chorych
(mniej niz 10%) rozwija sie nadciénienie ptucne utrwalone z niewydolnoscig prawej komory,
przeciekiem prawo-lewym i sinica. Warto jednak pamietaé, ze u pacjentéw z duzym ubytkiem
i dtugim czasem trwania choroby nadci$nienie ptucne moze sie nie rozwija¢, co sugeruje udziat
innych czynnikbw w patomechanizmie wady.

Tetniak przegrody miedzyprzedsionkowej, jesli jest szczelny, nie powoduje zaburzen hemo-
dynamicznych. O obcigzeniu uktadu krazenia w tetniaku przegrody mozna moéwié tylko wte-
dy, kiedy tkanka budujaca jego $ciane ulegta perforacji (ryc. 4) i kiedy powstat przeciek miedzy
przedsionkami majacy znaczenie kliniczne.

Rycina 3. Istotne powiekszenie jamy prawej komory u osoby dorostej z ubytkiem przegrody miedzyprzedsionkowej typu sinus venosus.
Na obciazenie objetosciowe jamy prawej komory wskazuje nie tylko jej wielkoS¢, ale takze sptaszczenie przegrody miedzykomorowej
i zmniejszenie jamy komory lewej. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe, tryb 2D, projekcja przymostkowa w osi dtugiej
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Rycina 4. Duzy tetniak przegrody
miedzyprzedsionkowej z perforacja
tkanki wpuklajacej sie do jamy pra-
wego przedsionka. Perforacja nie
jest duza i przeciek powstaty w jej
wyniku nie jest istotny. Badanie
echokardiograficzne przezklatkowe,
tryb 2D, projekcja przymostkowa

w osi krétkiej

POSTACIE KLINICZNE CHOROBY
— KLASYFIKACJA

SERCE TROJPRZEDSIONKOWE

Serce trojprzedsionkowe moze mie¢ charakter izolowany badz moze towarzyszy¢ innej wadzie:
atrezji ujscia przedsionkowo-komorowego lewego, odejéciu obu tetnic gtownych z komory pra-
wej, tetralogii Fallota oraz koarktacji aorty. Z sercem tréjprzedsionkowym moze tez wspotistnieé
ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej taczacy czes$¢ dystalng — niskocisnieniowg — z jamg
prawego przedsionka. Potgczenie takie sprawia, ze u pacjenta moga wystapi¢ prawo-lewy prze-
ciek i sinica. W pidmiennictwie omawiano przypadki p6Znego rozpoznania wady. W roku 1949
Loeffler podzielit pacjentéw z cor triatriatum na trzy grupy, stosownie do wielkosci i liczby pota-
czen pomiedzy jamg dystalng i proksymalng lewego przedsionka. Wyrdznit grupe |, z catkowi-
tym brakiem takiej komunikacji, grupe Il, w ktérej stwierdza sie jedynie maty otwér w przepo-
nie $rodprzedsionkowej, oraz grupe lll, ze wzglednie niezaktécong komunikacja. Objawowos¢
wady zalezy od jej typu, a ten z kolei determinuje sposob postepowania. W postaciach ciezkich
(grupa l'i ll) — dzieci z niewielkim otworem i wysokim gradientem $rodprzedsionkowym umie-
rajg zazwyczaj juz przed 2 r.z. Zdarzajg sie jednak rowniez wieloletnie przebiegi bezobjawowe.

UBYTKI PRZEGRODY MIEDZYPRZEDSIONKOWEJ

Ubytki przegrody miedzyprzedsionkowej dzieli sie wedtug kilku réznych kryteriéw. Jednym z nich
jest wyodrebnienie ubytkéw izolowanych i tych, ktére towarzysza innym nieprawidtowosciom. Ty-
powym i najczestszym ubytkiem izolowanym jest ASD I, obejmujacy srodkowg czes¢ przegrody
miedzyprzedsionkowej. Przyktadem ubytku ztozonego jest ASD | (ostium primum), nieomawiany
w przedstawionym rozdziale. Wada ta jest wyrazem nieprawidtowego rozwoju poduszeczek wsier-
dziowych i charakteryzuje sie, poza brakiem dolnego rabka przegrody miedzyprzedsionkowe;,
takze rozszczepem przedniego ptatka zastawki mitralnej i jej niedomykalnoscia.

Ubytki definiuje sie takze w zaleznos$ci od ich umiejscowienia. W tej klasyfikacji wyrdznia sie
ubytki w obrebie dotu owalnego (ASD II), ubytki typu zatoki zylnej (sinus venosus) z podziatem
na typ: vena cava superior (gorny w stosunku do dotu owalnego) oraz vena cava inferior (dolny
w stosunku do dotu owalnego). Innym i najrzadszym rodzajem ubytku jest ubytek typu niezada-
szonej zatoki wiencowej (unroofed coronary sinus), w ktérym przeciek pomiedzy krazeniem ptuc-
nym a systemowym wynika z potaczenia zatoki drenujacej krew zylng z jama lewego przedsionka.

TETNIAK PRZEGRODY MIEDZYPRZEDSIONKOWEJ

Tetniak przegrody miedzyprzedsionkowej charakteryzuje sie nadmierng tkankg przegrodowg
w okolicy fossa ovalis, przemieszczajaca sie 0 10-15 mm w zalezno$ci od fazy oddychania. Po-
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dziat tetniakéw przegrody miedzyprzedsionkowej zaproponowali Olivares-Reyes i wsp. w roku
1997. Wyrdzniono typ 1R, w ktérym tetniak przekracza linie przegrody i wpukla sie do Swiatta
przedsionka prawego, 2L — jesli tetniak przekracza linie przegrody i wpukla sie do przedsionka
lewego, typ 3RL — kiedy Sciana tetniaka przemieszcza sie pomiedzy Swiattem przedsionka pra-
wego i lewego z wiekszym zakresem wejécia do przedsionka prawego, oraz typ 4LR — jesli we-
dréwka Sciany tetniaka jest obustronna, ale wigksza na strone lewa, typ 5 — jesli $ciana tetnia-
ka wpukla sie w réwnym stopniu do $wiatta obu jam przedsionkéw.

CHARAKTERYSTYKA WYBRANYCH NIEPRAWIDLOWOSCI

UBYTEK TYPU OTWORU WTORNEGO

Jest najczestszym wsréd ubytkéw przegrody miedzyprzedsionkowej. Szacuje sie, ze wystepu-
je dwukrotnie czesciej u kobiet niz u mezczyzn i zdarza sie z czestotliwoscig 1:1500 zywych uro-
dzen. U niewielkiego odsetka pacjentéw ASD Il wystepuje rodzinnie i moze mie¢ charakter ubytku
pojedynczego lub mnogiego. Ubytek typu secundum ma czesto ksztatt eliptyczny. Nie jest rzad-
koscig sytuacja, w ktdrej ubytek typu secundum towarzyszy ubytkowi typu primum lub ubytkowi
typu sinus venosus. Ubytki typu ASD Il majg rozng wielkos¢ i ich srednica waha sie od kilku do
>30 mm. Bardzo duze ubytki moga rozszerzac sie na pozostatg cze$¢ przegrody i tworzy¢ wspol-
ny przedsionek. Wada ta wraz z ASD | tworzy grupe tzw. kanatéw przedsionkowo-komorowych
o innej patogenezie niz ASD Il. Wsp6Iny przedsionek towarzyszy czesto zespotom heterotaksiji.

UBYTKI TYPU SINUS VENOSUS

Ubytki typu sinus venosus wystepuja w 5-10% wszystkich ubytkéw miedzyprzedsionko-
wych. Sg zlokalizowane poza rgbkiem dotu owalnego, po stronie prawej powierzchni przegro-
dy lub blisko miejsca drenazu z zyt gtéwnych (ryc. 5). Powstajg one na skutek zaburzonego
procesu wrastania pierwotnej zyty ptucnej w dach przedsionka. Zyta gtéwna gérna lub dolna
(VCS — vena cava superior; VCI — vena cava inferior) uchodzi zwykle znad ubytku (straddling

Rycina 5. Duzy ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu zyly gtéwnej gérnej (VCS). Zyta uchodzi znad ubytku. Badanie echokardio-
graficzne przezprzetykowe, tryb 2D, projekcja bikawalna (sektor przesuniety na gorng czesé przegrody)
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zyt). Typowo obecny jest réwniez nieprawidtowy sptyw z zyt ptucnych prawych gérnych badz zyty
ptata $rodkowego. Zyty ptucne uchodza zwykle do miejsca potaczenia miedzy zyta gtéwna gorng
a prawym przedsionkiem. Ubytek typu zyty gtéwnej dolnej jest bardzo rzadki i wystepuje zaledwie
w 10% przypadkdw sinus venosus.

UBYTEK TYPU ZATOKI WIENCOWE)

Ubytek typu zatoki wiencowej jest bardzo rzadkim rodzajem ubytku przegrody miedzyprzed-
sionkowej, stwierdzanym w mniej niz 1% wszystkich przypadkéw. Jego istota polega na zabu-
rzeniu rozwojowym $cianki oddzielajacej lewy przedsionek od zatoki wieficowej. Scianka moze
by¢ catkowicie nieobecna badz fenestrowana, a ubytek moze mieé¢ charakter izolowany lub mie¢
zwigzek z przetrwatg zytg gtéwng gorng lewa, drenujaca do zatoki wiericowej. Warto pamietac,
ze zatoka wiencowa poszerza sie z powodu samej obecnosci zyty gtéwnej gornej lewej, bez
zwigzku z ubytkiem. Jesli wystepuje nieszczelno$é pomiedzy zatokg a lewym przedsionkiem,
pacjenci moga mieé rézny stopien sinicy z powodu mieszania sie krwi zylnej, jaka powraca do
serca. Stopien desaturacji zalezy od ilosci krwi drenowanej przez zyte gtéwnag gérng lewa.

NATURALNY PRZEBIEG CHOROBY

SERCE TROJPRZEDSIONKOWE

Objawy serca tréjprzedsionkowego imitujg zwezenie zyt ptucnych. Czas ich pojawienia sie jest
rozny i zalezy od wielkosci otworu i stopnia gradientu $rodprzedsionkowego miedzy proksymalng
i dystalng jama lewego przedsionka. Objawowo$¢ wady zalezy takze od wspotistnienia innych nie-
prawidtowo$ci, m.in. ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej komunikujacego sie z jamg wyso-
ko- badz niskoci$nieniowa. Wada w postaci krytycznego zwezenia $rédprzedsionkowego prowa-
dzi do wczesnej niewydolnosci serca z cechami nadcisnienia ptucnego i matego rzutu serca. We
wczesnym okresie dziecko moze nie przybiera¢ na wadze i moze by¢ podatne na ciezkie infekcje
oskrzelowo-ptucne. Jesli anomalii towarzyszy ASD, przeptyw krwi moze przebiegaé z jamy lewe-
go przedsionka (wysokoci$nieniowa) do prawego przedsionka. Przeciek jest wtedy lewo-prawy
i zalezy od wielkosci ubytku. Jesli ubytek taczy jame niskocisnieniowg z prawym przedsionkiem,
przeciek ma charakter prawo-lewy i pacjent moze mie¢ sinice. Zdarzajg sie wieloletnie, skapo-
objawowe przebiegi serca tréjprzedsionkowego. Przyczyng takiego stanu jest niezaktécony na-
ptyw z zyt ptucnych ze wzglednie niskim gradientem przezmembranowym w lewym przedsionku.
Pacjenci z sercem tréjprzedsionkowym, klasyfikowani do grupy Ill, moga osiagnaé wiek dorosty,
nie odczuwajac nasilonych objawéw. Czasami po wielu latach choroby moze pojawi¢ sie arytmia
—napadowe, a nastepnie utrwalone trzepotanie lub migotanie przedsionkéw. Zaburzenia te sg wy-
razem poszerzenia jamy przedsionka. Péznym objawem wady moze by¢ takze zast6j w krazeniu
ptucnym, ograniczajacy tolerancje wysitku.

ASD

Konsekwencje hemodynamiczne ASD zaleza od wieku pacjenta, wielkosci ubytku, wad to-
warzyszacych. Uwaza sie, ze wiekszo$¢ ubytkdw wystepujacych u dzieci, zwtaszcza ubytkéw
<7-8 mm, moze zamkna¢ sie samoistnie. Jesli nawet ubytki nie zamykajg sie, przebieg wady
jest najczesciej bezobjawowy. W wypadku duzych ubytkdw moga wystepowac nawracajace in-
fekcje gornych drég oddechowych, niedostateczny wzrost dziecka, meczliwo$¢. Arytmie przed-
sionkowe wynikajace z rozciggniecia jamy prawego przedsionka sg bardzo rzadkie u dzieci. Ich
czestos¢ zwieksza sie z wiekiem, zwtaszcza u 0séb nieoperowanych. Umiarkowane i duze ubyt-
ki, niekorygowane, moga zwiekszaé swojg $rednice, nasilajac lewo-prawy przeciek oraz powo-
dujac retencje ptynow, powiekszenie watroby i $ledziony, zwiekszenie cidnienia zylnego. Czes¢
chorych moze nie mie¢ objawéw do pdznego okresu zycia (60 lat i wiecej). Najpowazniejszym
powiktaniem wady, ze wzgledu na mozliwosci jej korekciji, jest nadcisnienie ptucne, a w skraj-
nych wypadkach zespdt Eisenmengera, w przebiegu ktérego wystepuja sinica i palce pateczko-
wate. Umiarkowane i ciezkie nadci$nienie ptucne jest rzadkie u 0s6b z ASD. Pacjenci z sinus ve-
nosus majg wyzsze cisnienie ptucne oraz wyzszy opo6r ptucny w poréwnaniu z chorymi z innymi
postaciami ASD. Obecnie, dzieki duzej dostepnosci zabiegébw zamkniecia przeznaczyniowe-
go i chirurgicznego, zesp6t Eisenmengera jest rzadkim powiktaniem wady. Niemniej zespét
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Eisenmengera bedacy nastepstwem ASD zdarza sie, poniewaz czesto$¢ wystepowania ubytku
przegrody miedzyprzedsionkowej jest wysoka. Pacjenci, ktérzy w odpowiednim czasie poddali
sie zabiegowi zamkniecia, majg wyzsze wskazniki przezycia. Warto pamietac, ze sinica u pa-
cjenta z ASD nie musi odzwierciedla¢ nadci$nienia ptucnego, poniewaz warunki do odwrécenia
przecieku istniejg wraz ze skierowaniem krwi do lewego przedsionka wzdtuz bardzo wydatnej
zastawki Eustachiusza lub na skutek obecnosci fali zwrotnej tréjdzielnej skierowanej na ubytek.
Rzadkim powiktaniem ASD, a znacznie czestszym powiktaniem PFO jest paradoksalna zatoro-
wos¢, wtdrna do przejscia skrzepliny z tozyska zylnego do krgzenia systemowego. Powikfanie
takie jest rzadkie u dzieci, czestsze natomiast u dorostych. U pacjentéw z niewyjasnionym po-
wiekszeniem jamy prawej komory, ASD, jak rowniez nieprawidtowy sptyw zyt ptucnych powinny
by¢ wykluczone. U czesci pacjentéw z ubytkami zamknietymi w p6znym okresie zycia dolegli-
wosci nie ustepuja, a wartosci tetniczego cisnienia ptucnego nie zmniejszajg sie.

TETNIAKI PRZEGRODY MIEDZYPRZEDSIONKOWEJ

Pacjenci z tetniakami przegrody miedzyprzedsionkowej bez przecieku czesto nie majg zadnych
objawéw, a rozpoznanie wady bywa przypadkowe. Wiele danych zawartych w piSmiennictwie
sugeruje jednak, ze ASA jest czynnikiem ryzyka incydentéw zatorowo-zakrzepowych. Opisywa-
no takie incydenty u dzieci. Zwracano takze uwage na mozliwo$¢ incydentéw zatorowych w po-
deszlym wieku w czasie operacji wszczepienia pomostéw aortalno-wiencowych bgdz operaciji
korekcji wady zastawkowej wymagajacych kaniulacji i krazenia pozaustrojowego. Nie ma dosta-
tecznych danych, by sadzi¢, ze wielko$¢ tetniaka ma zwigzek z wiekszg gotowoscig worka tet-
niaka do gromadzenia materiatu zatorowego. Tetniaki przegrody miedzyprzedsionkowej uspo-
sabiajg do nadkomorowych i komorowych zaburzen rytmu. Jesli tetniak przegrody jest perforo-
wany, a miejsc perforacji jest kilka, wada taka moze prowadzi¢ do zwiekszonego obcigzenia ob-
jetosciowego jam prawego serca.

FORAMEN OVALE A RYZYKO ZATOROWOSCI

W okresie ptodowym potaczenie miedzy przedsionkiem prawym a lewym pozwala na prze-
ptyw krwi tozyskowej do krgzenia systemowego z pominigciem krgzenia ptucnego. Po urodze-
niu cidnienie w jamie lewego przedsionka staje sie wieksze niz ciSnienie w jamie przedsionka
prawego, co sprawia, ze przegroda pierwotna przylega do wtédrnej, powodujac zamkniecie
foramen ovale i zahamowanie przechodzenia krwi na poziomie przedsionkéw. Najpierw na-
stepuje zamkniecie funkcjonalne przegrody miedzyprzedsionkowej, pdzniej anatomiczne.
W 20-30% prawidtowych serc utrzymuje sig¢ drozny otwér owalny, poniewaz obydwie czesci
przegrody nie zrastajg sie catkowicie. Stan taki, jak wczesniej wspomniano, nie zalicza sie do
ubytkéw przegrody miedzyprzedsionkowej, poniewaz nie jest spowodowany brakiem tkanki
budujacej przegrode. W warunkach utrwalonego badz przejsciowego odwrécenia cisnien (ci-
$nienie w prawym przedsionku wyzsze niz w lewym) rgbek — pozostato$¢ przegrody pierwot-
nej — zachowuje sie jak wentyl, umozliwiajac przeptyw prawo-lewy. Do odwrécenia przecieku
dochodzi we wczesnej fazie systole. Prowadzi¢ do niego moga wszelkie sytuacje przypomi-
najace probe Valsalvy: kaszel, dzwiganie cigezaru, defekacja. Istotno$¢ kliniczna PFO wigze
sie z ryzykiem zatorowos$ci paradoksalnej. Rozpoznaje sie ja, kiedy skrzeplina powstajgca
w tozysku zyt systemowych przekracza PFO i krazy w naczyniach tetniczych. Jeéli nie jest
mozliwe ustalenie etiologii mézgowego incydentu niedokrwiennego, nadaje sie takiej sytuacji
nazwe udaru kryptogennego. Anomalie przegrody miedzyprzedsionkowej taczy sie z udarami
kryptogennymi, chociaz sita tej zaleznosci nie jest znana. Problem dotyczy zwtaszcza popula-
Cji <45-55 r.z., w ktorej czesto$¢ wystepowania PFO jest wyzsza. Jak udowodniono, ta grupa
pacjentéw ma mniej tradycyjnych czynnikdw ryzyka (nadci$nienie tetnicze, hipercholestero-
lemia, palenie papieroséw, migotanie przedsionkéw). Uwaza sie, ze 55 r.z. jest umowna gra-
nicag, do ktérej warto rozwazaé zabiegowe zamkniecie PFO w prewencji wtdrnej udaru niedo-
krwiennego. Z obecnoscig PFO taczy sie takze inne stany — nawracajacych migren, incydentu
przemijajacego niedokrwienia mézgu (TIA — transient ischemic attack), klasterowych bo6low
gtowy, kryptogennych i nawracajacych ropni mézgu, zatorow powietrznych, catkowitej niepa-
mieci. PFO moze uczestniczy¢ w indukowaniu incydentéw niedokrwiennych na réznym tle,
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wigczajac masy nowotworowe, ttuszczowe, powietrz- Tabela 1. Podsumowanie cech wspétistniejacych
ne. Czynnikami predysponujacymi do takich powiktan  [EAECGUENTURGNEURGIETITUN(Z3e)

w obecnosci PFO sa; tetniak przegrody miedzyprzed- ke sttt 1 Adblel eI RG] G LU [
sionkowej, zastawka Eustachiusza, siatka Chiariego. | Duzy rozmiar przetrwatego otworu

Te dwie ostatnie struktury, uwazane za nieznaczace Istotny przeciek prawo-lewy

klinicznie, moga ukierunkowac przeptyw z zyty gtownej Spontaniczny spoczynkowy przeciek prawo-lewy
dolnej preferencyjnie w strone przegrody i utrzymywaé

PFO oraz torowa¢ droge do tworzenia ASA. Ryzyko
wystgpienia paradoksalnego udaru mézgu moze tez
rosngé wraz z wielkoSciag przetrwatego kanatu (tab. 1).
W diagnostyce konieczne jest stwierdzenie istnienia
okolicznos$ci sprzyjajacych udarowi w warunkach PFO — nadkrzepliwo$ci; unieruchomienia;
obecnos$ci materiatu zatorowego w obszarze uktadu zyt systemowych, zyt miednicy, w Swietle
tetniaka przegrody miedzyprzedsionkowej, na brzegach PFO. W takich warunkach PFO moze
by¢ uznany za czynnik wysokiego ryzyka. Zwigzek udaréw mézgu z ASD jest stabiej pozna-
ny. Warto pamietac¢, ze sama obecno$¢ ubytku moze prowadzi¢ do migotania przedsionkéw,
a ono z kolei pozostaje silnym i niezaleznym czynnikiem zwiekszonego ryzyka zatorowosci.

Wieksza ruchomos¢ tkanki zakrywajacej PFO

Duza zastawka Eustachiusza lub duza siatka Chiariego

Tetniak przegrody miedzyprzedsionkowej (ASA)

DIAGNOSTYKA
SERCE TROJPRZEDSIONKOWE

Serce tréjprzedsionkowe ma wiele wariantow anatomicznych. Charakterystyka jego rzadkich
postaci (z ASD, PFO, nieprawidtowos$ciami zyt ptucnych) wykracza jednak poza zakres tego
podrecznika. W postaci klasycznej jama proksymalna drenuje krew z zyt prawo- i lewostron-
nych i nastepnie ttoczy jg do prawdziwej jamy lewego przedsionka i do zastawki mitralnej przez
otwér w membranie $rédprzedsionkowej. Wymiar otworu waha sie od 3 mm do ok. 1 cm $redni-
cy. Zwracano uwage, ze membrana moze by¢ perforowana w wielu miejscach, zawieraé wtdk-
na mieéniowe, a takze ulega¢ zwapnieniom.

Badaniem fizykalnym mozna stwierdzi¢ wzmocnienie sktadowej ptucnej drugiego tonu, uno-
szenie prawokomorowe, miekki szmer holosystoliczny na lewym brzegu mostka. Rzadziej sty-
szy sie szmer ciagty, zwtaszcza w rzucie zastawki mitralnej. Czestym natomiast objawem ostu-
chowym wady jest zast6j w tozysku naczyn ptucnych. W badaniu fizykalnym stwierdza sie ce-
chy niewydolnosci prawokomorowe;j.

W EKG osoby z sercem trojprzedsionkowym stwierdza sie przecigzenie prawego przedsion-
ka i prawej komory. Typowymi cechami zapisu sa wysokie zatamki P (P pulmonale) oraz cechy
przerostu prawej komory.

Zdjecie przegladowe klatki piersiowej ujawnia zastéj w tozysku zyt ptucnych (ryc. 6). Moga
tez by¢ widoczne linie Kerleya. Tetnice ptucne sg poszerzone, stwierdza sie takze powieksze-
nie jamy prawej komory oraz lewego przedsionka. Ostatni objaw wynika z poszerzenia jedynie
proksymalnej jamy przedsionka.

Rozpoznanie cor triatriatum mozna ustali¢ na podstawie badania echokardiograficznego
przezklatkowego lub przezprzetykowego, a cewnikowanie serca na ogoét nie jest w tej wadzie ko-
nieczne. Cechg przesadzajaca o rozpoznaniu jest uwidocznienie linijnej struktury w swietle lewe-
go przedsionka (ryc. 7). Obraz zastawki dwudzielnej jest prawidtowy. Cechami posrednimi wady
sg poszerzenie tetnicy ptucnej, powiekszenie prawej komory i prawego przedsionka. Warto pa-
mietaé, ze dwie wady: cor triatriatum i nadzastawkowe btoniaste zwezenie lewego ujscia zylnego,
prowadzg do podobnych cech hemodynamicznych, imitujgacych zwezenie lewego ujscia zylnego.
W obydwu podstawowg cechg jest membrana tworzgca w obrazie ultradzwiekowym linijne echo
powyzej ptaszczyzny zastawki mitralnej. Echo to mozna uwidoczni¢ w kilku projekcjach. W r6z-
nicowaniu warto pamietaé, ze membrana w nadzastawkowym zwezeniu jest mniej ruchoma od
przegrody w sercu tréjprzedsionkowym i zwykle przemieszcza sie w okresie rozkurczu w strone
zastawki mitralnej. Wazng cechg réznicujaca obie wady jest tez potozenie uszka. W nadzastaw-
kowym zwezeniu uszko potozone jest powyzej btoniastej przepony, w sercu trojprzedsionkowym
ponizej. W sercu tréjprzedsionkowym ponizej przepony znajduje sie takze dét owalny przegrody
miedzyprzedsionkowej i przetrwaty otwér owalny. Jesli PFO jest drozne, krew z prawego przed-
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Rycina 6. Serce trojprzedsionkowe. Poszerzone zyly gornoptatowe. Powiekszenie prawej komory i lewego przedsionka. Przypadek fa-
godnej wady stwierdzonej u 29-letniego mezczyzny. Zdjecie przegladowe klatki piersiowej. Projekcja tylno-przednia

sionka wptywa bez trudu do dystalnej niskoci$nieniowej czesci przedsionka, dlatego w tej wa-
dzie moze wystgpic sinica. Zastawka mitralna nie jest zmieniona organicznie.

Badanie doplerowskie ujawnia zaburzony naptyw do jamy lewego przedsionka, mogacy imi-
towac stenoze mitralng.

Inne techniki obrazowania (TK/MR) odgrywajg role uzupetniajaca, zwtaszcza wtedy, kiedy
badanie echokardiograficzne nie jest diagnostyczne. W obu technikach mozna bez trudu uwi-
doczni¢ membrane dzielgca jame lewego przedsionka.

Cewnikowanie serca ujawnia podwyzszone ci$nienie zaklinowania pomimo prawidiowego ci-
$nienia w jamie lewego przedsionka tuz powyzej zastawki mitralnej. Arteriografia ptucna jest po-
mocna w uwidocznieniu opdznionego pasazu ptucnego. Angiografia wsteczna zyt ptucnych umoz-
liwia uwidocznienie membrany i ocene drenazu zyt do proksymalnej jamy lewego przedsionka.

ASD

W badaniu pacjenta z ASD mozna spodziewa¢ sie ,miekkiego” szmeru wyrzucania (crescendo-de-
crescendo) w drugiej przestrzeni miedzyzebrowej lewej, sztywnego, rozdwojonego Il tonu, w ktérym
sktadowa ptucna jest istotnie op6zniona na skutek koniecznosci przetoczenia przez prawg komo-
re duzej objetosci krwi. Wér6d cech wady wymienia sie takze wczesnorozkurczowy szmer w lewe;j
okolicy przymostkowej spowodowany przeptywem duzej objetosci krwi przez zastawke tréjdzielna.
U starszych dzieci i mtodych dorostych moze zwracaé uwage w badaniu fizykalnym wybrzuszenie
w okolicy przedsercowej na skutek hiperdynamicznego skurczu prawej komory. Rozwoéj nadcisnie-
nia ptucnego w ASD powoduje zanikanie szerokiego rozdwojonego tonu (S2), wzmocnienie gtosno-
8ci sktadowej ptucnej, skrocenie szmeru skurczowego i zanikanie szmeru rozkurczowego naptywu

12



Anomalie przedsionkéw i przegrody miedzyprzedsionkowej

Rycina 7. Serce trojprzedsionkowe. Widoczna membrana w jamie lewego przedsionka dzielaca jame na dwie czesci. Badanie echokar-

diograficzne przezklatkowe, tryb 2D, projekcja przymostkowa w osi diugiej

trojdzielnego. Czasami w przebiegu wady pojawia sie szmer wczesnorozkurczowy niedomykalnosci
ptucne;.

W ASD zwykle jest zachowany rytm zatokowy. Zapis EKG u 0s6b z matym przeciekiem moze
by¢ catkowicie prawidtowy. W czesci populacji moze rozwinaé sie zespét niedomogi wezta zato-
kowego z wydtuzonym czasem refrakcji (SNRT — sinus node recovery time) i wydtuzonym cza-
sem przewodzenia zatokowo-przedsionkowego (blok 1°). U wiekszosci pacjentow os elektrycz-
na serca waha sie pomiedzy +95 a +170°. Zwraca sie takze uwage na cechy powiekszenia
jamy prawego przedsionka. Jesli ASD jest zlokalizowany blisko wezta zatokowego (sinus veno-
sus), moze pojawi¢ sie ujemne P w odprowadzeniach Ill i AVF, a dodatnie w AVL. Przecigzenie
objetosciowe prawej komory wyraza sie trojfazowoscig zespotéw QRS i morfologiag rsr’ w od-
prowadzeniu V1, zwykle z wyzszg amplitudg r’ w warunkach znacznego zaawansowania wady.
Spotyka sie takze konfiguracje qR, R oraz catkowity blok prawej odnogi peczka Hisa. Ryzyko
arytmii przedsionkowych zwieksza sie z wiekiem i wartoscig cinienia w tetnicy ptucnej. Migota-
nie i trzepotanie przedsionkéw wystepuje u okoto 20% pacjentéw z ASD zwykle w pézniejszym
wieku (ryc. 8).

W badaniu radiologicznym zwraca uwage powiekszenie sylwetki serca, zwtaszcza prawej
komory i prawego przedsionka. Wskaznik ptucno-sercowy przekracza 0,5. Cechg charaktery-
styczng wady jest tez zwigkszony przeptyw ptucny (ryc. 9). W warunkach nadci$nienia ptucne-
go i rozwoju choroby naczyn ptucnych poszerza sie tetnica ptucna, a czesci peryferyjne stajg
sie oligowolemiczne. U pacjentéw z sinus venosus obserwuje sie czasami potgczenie zyty pra-
wego ptuca z zytg gtéwng dolng, co daje charakterystyczny objaw gestosci przysercowej — ze-
spét szabli (scimitar syndrome).

Podstawowg cechg ASD w badaniu echokardiograficznym jest powiekszenie jam prawego
serca oraz paradoksalny ruch przegrody miedzykomorowej. Obydwie te cechy mozna znalez¢,
wykorzystujgc tryb jednoptaszczyznowy (M-mode). Powigkszenie jamy prawej komory i pra-
wego przedsionka zwykle zalezy od wielkosci ubytku. Projekcja przymostkowa w osi krotkiej
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Rycina 8. Elektrokardiogram u 67-letniej pacjentki z duzym ubytkiem przegrody typu secundum (ASD l) i istotnym lewo-prawym
przeciekiem. Migotanie przedsionkéw o czestosci 70-90 na minute. Niski woltaz zatamkéw QRS. Odchylenie osi elektrycznej w prawo
(+118°). Blok prawej odnogi peczka Hisa

umozliwia uwidocznienie drogi odptywu prawej komory, Srednicy pnia ptucnego i gatezi ptuc-
nych. Technika doplera spektralnego z bramkg umieszczong w drodze odptywu prawej komo-
ry pozwala na rejestracje predkosci, czesto o wartosci 2,5 m/s. Predko$ci wyzsze nie sg typo-
we dla izolowanego ubytku przegrody miedzyprzedsionkowej i moga sugerowaé organiczng
stenoze ptucng. W badaniu echokardiograficznym identyfikacja otworu odbywa sie w projekcji
podmostkowej czterojamowej i krotkiej, ktére mozna uzupetnié projekcjami przymostkowymi
w osi krétkiej i w duzo mniejszym stopniu projekcjg czterojamowa. W projekcjach podmostko-
wych mozna uwidoczni¢ ubytek morfologicznie, jak réwniez potwierdzié komunikacje pomie-
dzy przedsionkami, wykorzystujac tryb doplera spektralnego i kolorowego (ryc. 10). Cechg
ubytku jest przeptyw lewo-prawy o niskiej predkosci, choé u czesci pacjentéw z prawidtowym
ci$nieniem w tetnicy ptucnej obserwuje sie tez komponente przecieku prawo-lewego. Rzadko
rejestruje sie przeciek lewo-prawy, tzw. restrykcyjny. Wykonujac transtorakalne badanie ul-
tradzwiekowe, trzeba uwzgledni¢ mozliwo$¢ fatszywie dodatnich rozpoznarn spowodowanych
brakiem ech przegrody miedzyprzedsionkowej (drop out) przy nieobecnosci ubytku. Takie
obawy dotyczg szczegoblnie projekcji czterojamowej koniuszkowej, gdyz przegroda w tej pro-
jekcji jest rownolegta do wigzki ultradzwiekdéw i sprawia wrazenie cienkiej, a w czesci Srodko-
wej wrecz nieistniejgcej. Echokardiografista powinien oceni¢ wielko$¢ ubytku, jego lokalizacje,
odlegto$¢ od otaczajacych struktur. Konieczne jest takze przeprowadzenie diagnostyki in-
nych mozliwych patologii. Jedng z najczestszych jest nieprawidtowy drenaz jednej lub wiece;j
zyt ptucnych. Zawsze wiec powinny by¢ one identyfikowane. Nalezy takze dazy¢ do oceny
towarzyszacej ubytkowi niedomykalnosci tréjdzielnej i okresli¢ za pomoca techniki dople-
ra spektralnego cisnienie w jamie prawej komory (RVSP — right ventricular systolic pres-
sure). Przy braku obstrukcji drogi odptywu prawej komory (RVOT — right ventricle outflow
tract) odzwierciedla ono ci$nienie skurczowe w tetnicy ptucnej. Przy istotnym nadcisnieniu
ptucnym miesien jamy prawej komory grubieje. Pojawia sie tez dysfunkcja prawej komory.
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alie przedsionkéw i przegrody miedzyprzedsionkowej

Rycina 9. Duzy ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej typu sinus venosus z nieprawidtowym sptywem zyly ptucnej ptata Srodkowego
do prawego przedsionka. Obraz istotnie zwiekszonego przeptywu ptucnego. Sylwetka serca powiekszona, zwtaszcza w zakresie pra-
wej komory i prawego przedsionka. Istotnie poszerzony pien ptucny i obie tetnice. Zdjecie przegladowe klatki piersiowej. Projekcja tyl-
no-przednia

Rycina 10. Duzy ubytek przegro-

dy miedzyprzedsionkowej typu se-
cundum. Szeroki przeptyw lewo-pra-
wy (w kierunku gtowicy) w srodko-
wej czesci przegrody. Badanie echo-
kardiograficzne przezklatkowe, tryb
kolorowego doplera, projekcja pod-
mostkowa czterojamowa
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