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Wstep

Dwuptatkowa zastawka aortalna (bicuspid aortic valve
—BAV) jest najczestsza wrodzong wadg serca. Czestos¢ jej
wystepowania w populacji ogélnej ocenia sie na 1-2%
[1, 2]. Anatomicznie wyrdznia sie 3 typy BAV: ze zrodnietym
ptatkiem wiencowym prawym i lewym (okoto 74% wszyst-
kich przypadkéw), ze zrosnietym ptatkiem wiencowym pra-
wym i ptatkiem niewieficowym (24%) oraz najrzadziej poja-
wiajacy sie typ ze zrosnietym ptatkiem wieficowym lewym
i niewiencowym (2%) [3]. Nastepstwem BAV jest zweze-
nie i/lub niedomykalnos¢ zastawki, zwiekszone jest takze
ryzyko wystepujgcego infekcyjnego zapalenia wsierdzia.
Wadzie czesto towarzyszy tetniak aorty wstepujacej. Do
innych wad wspétistniejacych z BAV zalicza sie: koarkta-
cje aorty, przerwanie ciggtosci aorty, ubytek przegrody mie-
dzykomorowej (ventricular septal defect — VSD), drozny
przewdd tetniczy (patent ductus arteriosus — PDA) i uby-
tek przegrody miedzyprzedsionkowej (atrial septal defect
—-ASD) [1, 2, 4]. Wykazano dziedziczenie wady. Trzy razy
czesciej wystepuje ona u mezczyzn niz u kobiet [1].

Ponizej przedstawiono przypadek 27-letniego mezczy-
zny z istotna niedomykalnoscia i umiarkowanym zweze-
niem dwuptatkowej zastawki aortalnej oraz z tetniakiem
aorty wstepujacej (thoracic aortic aneurysm disease — TAAD).

Opis przypadku

W 18. roku zycia u mezczyzny stwierdzono szmer nad
sercem, wykonano badanie echokardiograficzne i rozpo-
znano niedomykalnosé zastawki aortalnej. Pacjenta skie-
rowano do Kliniki Wad Wrodzonych Serca Instytutu Kar-
diologii. Rozpoznano wéwczas istotng niedomykalnosé
i mate zwezenie BAV [gradient aortalny maksymalny

(GA max) 42 mm Hg, sredni (GA mean) 30 mm Hg]. Z uwa-
gi na brak dolegliwosci, umiarkowanie poszerzong lewa
komore [wymiar kohcoworozkurczowy lewej komory (left
ventricular end diastolic diameter — LVEDd) 65 mm], zacho-
wana jej funkcje skurczowa [(ejection fraction — EF) 73%)]
i graniczny wymiar aorty wstepujacej (38 mm) podjeto decy-
zje o dalszej obserwacji. Przez kolejnych 7 lat chory pozo-
stawat pod opieka Poradni Przyklinicznej Wad Wrodzonych
Serca, gdzie obserwowano stopniowy wzrost gradientu
przez zastawke aortalng (GA max z 42 mm Hg do 72 mm Hg,
GA mean z 30 mm Hg do 40 mm Hg), poszerzanie jamy
lewej komory (z 65 mm do 70 mm), postepujaca jej dys-
funkcje skurczowa (zmniejszenie EF z 73% do 60%) i posze-
rzanie aorty wstepujacej (z 38 mm do 46 mm) (tab. 1.).
W 25. roku zycia pacjent zauwazyt pogarszanie tolerancji
wysitku. W badaniu echokardiograficznym stwierdzono
istotne poszerzenie lewej komory (LVEDd 70 mm) i upo-
Sledzenie jej funkcji skurczowej (EF 50%), a takze istotne
poszerzenie aorty wstepujacej (50 mm). Pacjenta w trybie
pilnym skierowano do Kliniki, ale nie zgtaszat sie on przez
2 kolejne lata. Zostat przyjety do szpitala dopiero w 27. roku
zycia. W tym czasie w badaniu podmiotowym oceniono
wydolnos¢ fizyczna chorego na II/11l klase wedtug NYHA.
Przedmiotowo stwierdzono cisnienie tetnicze 140/78 mm Hg,
tetno Corrigana, mruk skurczowy w lI-lIl prawym miedzy-
zebrzu oraz szmer skurczowy wyrzutowy, najgtosniejszy
w Il prawym miedzyzebrzu (4/6 w skali Levine’a) i szmer
rozkurczowy decrescendo, najgtosniejszy w dolnej czesci
lewego brzegu mostka (3/6 w skali Levine’a). W elektro-
kardiogramie obecne byty cechy przerostu i przecigzenia
lewej komory (ryc. 1.). W badaniu rentgenograficznym klat-
ki piersiowe]j uwidoczniono nieduzego stopnia powieksze-
nie serca — lewej komory (wskaznik serce-klatka 52%),
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poszerzenie aorty wstepujacej i prawidtowy obraz krazenia
ptucnego (ryc. 2.). W badaniu echokardiograficznym stwier-
dzono powiekszona jame lewej komory (LVEDd 72 mm),
istotng niedomykalnosé i umiarkowang stenoze zastawki
aortalnej z GA max 64 mm Hg i GA mean 41 mm Hg oraz
poszerzenie aorty wstepujacej do 52 mm (ryc. 3.). W Swie-
tle aorty odnotowano ponadto dodatkowe linijne echo
mogace odpowiadaé odwarstwionej btonie wewnetrznej,
co potwierdzono w badaniu przezprzetykowym (ryc. 4.).
Echo wiagzano raczej z rewerberacja z uwagi na jego ruch
zgodny z cyklem serca i réownolegty do sciany aorty, ale
poniewaz natezenie echa byto silne i widoczne w kilku pro-
jekcjach, wymagato ono dalszej diagnostyki. W celu wyklu-
czenia rozwarstwienia aorty oraz doktadnej oceny wielko-
sci i morfologii tetniaka, a takze zaleznosci miedzy
tetniakiem a sgsiednimi narzadami i tetnicami odchodza-
cymi od aorty wykonano tomografie komputerowg. Uwi-
doczniono tetniak aorty wstepujacej o najwiekszej sredni-
cy Swiatta 52 mm, wykluczono rozwarstwienie i podobnie
jak w obrazie echokardiograficznym stwierdzono dwuptat-
kowa zastawke aortalng ze zrosnietym prawym i lewym ptat-
kiem wiefcowym. Wykazano ponadto obecnos¢ zwapnien
na brzegach tych ptatkéw (ryc. 5., 6.). Pacjenta zakwalifiko-
wano do leczenia operacyjnego w trybie pilnym. Wykonano
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operacje Bentalla, wszczepiajac proteze aorty z mechanicz-
ng zastawka aortalng (aortalny graft zastawkowy SJM
27 mm). Przebieg pooperacyjny byt niepowiktany. Chorego
wypisano do domu w 8. dobie po operacji. Osiem miesiecy
po zabiegu mezczyzna pozostaje w klasie wydolnosciowe]
wedtug NYHA I/11.

Dyskusja

Duza czestos¢ wystepowania BAV wynika z podtoza
genetycznego choroby. Zidentyfikowano kilka sposobéw

Tabela 1. Badania echokardiograficzne, 19.-25. rok

zycia
Wiek GAmax GAmean LVEDd EF Aorta
[lata] [mm] [%] [mm]
19 42 30 65 73 38
21 35 22 63 61 35
22 40 26 72 60 42
24 72 40 70 60 46
25 73 53 70 50 50

GA max — gradient aortalny maksymalny, GA mean — gradient aor-
talny $redni, LVEDd — wymiar koncoworozkurczowy lewej komory,
EF — frakcja wyrzutowa lewej komory
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Ryc. 1. EKG. Przerost (wskaznik Sokotowa 67 mm) i przecigzenie lewej komory (ujemne i ujemno-dodatnie zatam-
ki T z obnizeniem odcinka ST w odprowadzeniach I, Ill, aVF i V5-V6)
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Ryc. 2. RTG klatki piersiowej. Projekcja tylno-przednia (A) i bok (B). Serce powiekszone w matym stopniu (wskaz-
nik serce—klatka 52%). Poszerzona aorta wstepujaca

Ryc. 3. Badanie echokardiograficzne przezklatko-
we. Projekcja czterojamowa. Powiekszona jama
lewej komory (A). Badanie dopplerowskie kodo-
wane kolorem. Istotna niedomykalnosé zastawki
aortalnej (B). Pomiar maksymalnej predkosci prze-
ptywu przez zastawke aortalng w czasie skurczu.
Gradient aortalny maksymalny wynosi 64 mm Hg,
Sredni 41 mm Hg (C)

dziedziczenia wady. Ustalono, ze za nieprawidtowy rozw6j  aorty, co prowadzi do rozwoju BAV i niezespotowego tet-
zastawki aortalnej i sktonnos¢ do zwapnien ptatkéw niaka aorty wstepujacej (thoracic aorta aneurysms and dis-
zastawki odpowiadajg mutacje w genie NOTCHI [5, 6].  sections — TAAD) [7]. Obie wspomniane mutacje dziedzicza
Z kolei mutacje w genie ACTA2 powodujg zaburzenie zdol-  sie autosomalnie dominujgco. W ten sam sposéb dziedzi-
nosci skurczowej filamentéw cienkich miocytéw gtadkich  czg sie réwniez dwa zespoty, z ktérymi moze wspétistniec
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Ryc. 4. Badanie echokardiograficzne przezklatkowe. Projekcja przymostkowa w osi dtugiej. Dodatkowe linijne
echo w Swietle aorty (A). Badanie echokardiograficzne przezprzetykowe. Projekcja srodkowa. Ptaszczyzna posred-
nia lewa. Dodatkowe linijne echo w Swietle aorty (B)

Ryc. 5. Badanie tomografii komputerowej. Obraz
tréjwymiarowy. Tetniak aorty wstepujacej (A). Pro-
jekcja osiowa. Tetniak aorty wstepujacej bez roz-
warstwienia (B). Projekcja osiowa. Dwuptatkowa
zastawka aortalna ze zrosnietym ptatkiem wien-
cowym prawym i lewym oraz ze zwapnieniami na
brzegach ptatkéw (C)
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Ryc. 6. Badanie tomografii komputerowej. Obraz
tréjwymiarowy. Dwuptatkowa zastawka aortalna
ze zrosnietym ptatkiem wieficowym prawym
i lewym oraz ze zwapnieniami na brzegach ptat-
kow

BAV — zespét Loeysa-Dietza (mutacje w genach TGFBRI
i TGFBR2) i zesp6t Andersena (mutacje w genie KCJN2) [8, 9].
Innymi zespotami, z ktérymi moze wspétistniec BAV i kt6-
re dziedzicza sie w sposéb sprzezony z chromosomem X,
sg zesp6t Turnera i okotokomorowa heteropatia sprzezo-
na z chromosomem X. Wsréd przyczyn BAV wymienia sie
rowniez zmniejszona produkcje syntazy tlenku azotu
(eNOS) [10]. Najprawdopodobniej prowadzg one do zakt6-
cenia struktury macierzy zewnatrzkomérkowej (extra-cel-
lular matrix — ECM). Nastepuje bowiem niewtasciwa syn-
teza, degradacja i transport fibryliny 1, co powoduje jej
niedobor. Fibrylina 1 w prawidtowe] tréjptatkowe] zastaw-
ce wigze komorki miesni gtadkich ze strukturami ECM,
takimi jak elastyna i kolagen. Jej niedob6r sprawia, ze nie
ma wsparcia dla komérek miesni gtadkich, dochodzi do
uwolnienia metaloproteinaz (matrix metalloproteinases —
MMP), uszkodzenia ECM — m.in. fragmentacji elastyny,
Smierci komérek i tym samym do utraty podparcia i ela-
stycznosci sciany aorty. Te zmiany warstwy $rodkowej Scia-
ny aorty prowadza do poszerzenia i rozwoju tetniaka aor-
ty [1, 4, 11]. Czestos¢ wystepowania TAAD u pacjentow
z BAV ocenia sie na okoto 30-40%, a wiec jest ona 3 razy
wieksza niz u pacjentdéw z zastawka tréjptatkowa, u kto-
rych wynosi okoto 12% [1, 3]. Najgrozniejszym powikta-
niem BAV jest rozwarstwienie $ciany aorty. Dochodzi do
niego u 2-6% chorych, gtéwnie mtodych mezczyzn i przy
obecnosci niedomykalnosci BAV. Ocenia sie, ze niedomy-
kalnos¢ zastawki aortalnej wystepuje u okoto 20-30% cho-
rych z BAV, podczas gdy stenoza u 60-70% z nich [1, 4].
Podstawowym badaniem obrazowym wykorzystywa-
nym w diagnostyce BAV jest echokardiografia. U pacjen-
tow bez istotnej dysfunkcji zastawki aortalnej i z wymia-
rem aorty ponizej 40 mm zaleca sie wykonywanie badania

124

co 2 lata. U pacjentoéw z istotna stenoza lub niedomykal-
noscig zastawki i/lub poszerzeniem aorty wstepujace;j
> 40 mm badanie to nalezy wykonywac co rok.

W przedstawionym przypadku w ciggu 7 lat w corocz-
nych badaniach echokardiograficznych obserwowano stop-
niowy, nieduzy wzrost gradientu przez zastawke aortalna,
poszerzanie sie jamy lewej komory, postepujaca jej dys-
funkcje skurczowa i poszerzanie aorty wstepujacej. Ze
wzgledu na obecne u chorego w 25. roku zycia objawy pod-
miotowe oraz istotne poszerzenie jamy lewej komory, istot-
na niedomykalnosé i umiarkowanga stenoze zastawki aor-
talnej, a takze poszerzenie aorty wstepujacej do 52 mm
pacjenta zakwalifikowano do leczenia operacyjnego.

Z uwagi na podejmowane decyzje kliniczne komenta-
rza wymaga interpretacja gradientu aortalnego. Nalezy
bowiem pamietag, ze gradient przezzastawkowy zalezy od
objetosci wyrzutowej i w przypadku jej zmniejszenia
pomocna jest ocena pola ujscia zastawki [12]. Ze wzgledu
na duze ryzyko rozwoju TAAD u pacjentéw z BAV wazna
jest ocena aorty.

W opisywanym przypadku w badaniu echokardiogra-
ficznym przezklatkowym i przezprzetykowym stwierdzo-
no w Swietle aorty dodatkowe linijne echa mogace odpo-
wiada¢ odwarstwionej btonie wewnetrznej. Echa te
wymagaja odrdznienia rozwarstwienia od artefaktu. W réz-
nicowaniu tym pomocna jest analiza ruchu linijnego echa
— odwarstwiona btona wewnetrzna charakteryzuje sie cha-
otycznym, falujgcym, czasem trzepoczacym ruchem nie-
zgodnym z cyklem serca i nieréwnolegtym do innej sasia-
dujacej struktury. W przeciwiehstwie do artefaktu, ktérego
natezenie zmniejsza sie stopniowo w Swietle naczynia,
echogenicznos¢ odwarstwionej blaszki btony wewnetrz-
nej jest rowna wzdtuz catego przebiegu. Przydatne w r6z-
nicowaniu rozwarstwienia aorty od artefaktu moze by¢
takze badanie dopplerowskie kodowane kolorem. W przy-
padku odwarstwionej btony wewnetrznej wykaze ono roz-
dzielenie przeptywu, podczas gdy artefakt nie wptynie na
rozktad sygnatu kodowanego kolorem. Warto rowniez
pamieta¢, ze dodatkowe echo widoczne w Swietle aorty
moze odpowiadac naktadajacej sie zyle przebiegajace;j
w poblizu aorty — najczesciej jest to lewa zyta ramienno-
-gtowowa. Réwniez w tym przypadku przydatne w rozni-
cowaniu jest badanie dopplerowskie kodowane kolorem.
Uwidoczni ono bowiem przeptyw po obu stronach linijne-
go echa — z zaznaczeniem, ze przeptyw w obrebie $wiatta
aorty bedzie miat charakter pulsacyjny, natomiast w obre-
bie zyty — ciagty. Oddzielong btone wewnetrzng powinno
sie rejestrowac w wiecej niz jednej projekcji [12, 13]. Zarow-
no w przypadku watpliwosci diagnostycznych, jak i w celu
doktadnej oceny tetniaka i ewentualnego rozwarstwienia
aorty nalezy wykona¢ tomografie komputerowa.

Zalecenia europejskich i amerykanskich towarzystw
rekomenduja operacje zastawki aortalnej w przypadku
ciezkiej objawowej stenozy lub niedomykalnosci aortal-
nej, a takze ciezkiej bezobjawowej stenozy lub niedomy-
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kalnosci aortalnej, gdy spetnione jest dodatkowo co naj-
mniej jedno z nastepujacych kryteriéw: uposledzona jest
czynnos¢ skurczowa lewej komory (EF < 50%), pacjenci sa
poddawani innej operacji kardiochirurgicznej (aorty, innych
zastawek, pomostowania aortalno-wieficowego), wymiar
koncoworozkurczowy (end-diastolic diameter — EDD) lub
kohcowoskurczowy (end-systolic diameter — ESD) lewej
komory przekracza odpowiednio 70 mm i 50 mm (dotyczy
wytacznie niedomykalnosci aortalnej), objawy pojawiaja
sie w czasie trwania testu wysitkowego (dotyczy wytacz-
nie stenozy aortalnej). Wskazaniem do leczenia operacyj-
nego tetniaka aorty wstepujacej u pacjentéw z BAV jest
poszerzenie aorty wstepujacej powyzej 50 mm. Wymiane
aorty wstepujacej nalezy takze rozwazy¢ u pacjentéw pod-
dawanych operacji BAV, jezeli srednica aorty wynosi 4,5 cm
i wiecej [14-16].

Podsumowujac — BAV jest najczestszg wrodzong wada
serca. Wiaze sie ona z czesta dysfunkcja zastawki w posta-
ci stenozy i/lub niedomykalnosci. W wyniku wspétwyste-
pujacych wrodzonych nieprawidtowosci w budowie sciany
aorty wadzie czesto towarzyszy tetniak aorty wstepujacej.
Rozpoznanie BAV, nawet bez jej dysfunkcji, powinno sie
wiec wigzaé z regularng oceng zastawki i aorty. Zaleca sie
ponadto wykonanie badania echokardiograficznego
u krewnych pierwszego stopnia z BAV.
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