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Streszczenie

Summary

Koarktacja aorty (CoA) jest to zwezenie $wiatta aorty umiejscowione najczesciej ponizej odejscia lewej
tetnicy podobojczykowej. Wystepuje z czestoscig 5-7,5% wszystkich wad wrodzonych serca i dwu-, trzy-
krotnie czesciej u chtopcow niz u dziewczat. Koarktacja aorty jest najczestsza wadg uktadu sercowo-naczy-
niowego u pacjentek z zespotlem Turnera. Wada moze mie¢ charakter izolowany lub wystepowa¢ w skoja-
rzeniu z innymi wadami, zwilaszcza dwuptatkowg zastawka aorty. Najbardziej typowym objawem CoA jest
wzrost ci$nienia na koficzynach gornych, a jego obnizenie na konczynach dolnych. Nadcisnienie tetnicze
obserwuje sie gtdwnie u dzieci starszych, podczas gdy u niemowlat moga wczesnie rozwinagé sie objawy
niewydolnosci krazenia. Badanie echokardiograficzne jest podstawowg metoda w diagnostyce koarktacji
aorty, ale bardziej precyzyjng ocene wady mozna uzyska¢ w badaniach angiograficznych CT lub MR.
Postepowanie lecznicze w CoA zalezy od wieku pacjenta, objawdw klinicznych, typu wady oraz wad towa-
rzyszacych. W leczeniu operacyjnym stosowane sa rézne metody, np. zespolenie koniec do korca, poszerze-
nie zwezonego odcinka z wykorzystaniem faty z wiasnej tetnicy podobojczykowej czy tworzywa sztucznego.
Alternatywg dla operacji chirurgicznej sg metody leczenia interwencyjnego (angioplastyka balonowa,
implantacja stanu), szczeg6lnie w przypadku nawrotdw zwezenia. W niniejszej pracy prezentujemy przypa-
dek nieopisywanego dotad w pismiennictwie wspdlistnienia koarktacji aorty, choroby trzewnej i choroby
Lesniowskiego-Crohna. Jest to jednoczesnie przyktad p6znego rozpoznania wady uktadu sercowo-naczy-
niowego u 13-letniego chtopca.

Stowa kluczowe: koarktacja aorty, choroba trzewna, choroba Le$niowskiego-Crohna, pdZne rozpoznanie,
dzieci

Coarctation of the aorta (CoA) is a narrowing of the aorta most commonly found just distal to the origin of
the left subclavian artery. It is a relatively common anomaly that accounts for 5-7.5% of all congenital heart
diseases. Male to female predominance is 2:1-3:1. This condition may occur as an isolated defect or in asso-
ciation with various other lesions, most commonly bicuspid aortic valve. Coarctation of the aorta is the most
common cardiac defect associated with Turner syndrome. This congenital aorta disease is characterized by
a high blood pressure in the upper part of the body and a decreased blood pressure in the lower part. Hyper-
tension is common in older children but infants may present early heart failure. CoA can be diagnosed with
echocardiography, but the most accurate methods are CT angiography or MR angiography. Management of
coarctation of aorta depends upon age, clinical presentation, type of coarctation and associated heart defects.
Various surgical options, e.g. end-to-end anastomosis, subclavian flap, synthetic grafts are reported. Endovas-
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cular treatment (balloon angioplasty and stent placement) is an acceptable alternative to surgical repair of
native and recurrent coarctation. This paper presents unusual coexistence of aortic coarctation, celiac disease
and Crohn's disease in a 13-year-old male patent.

Keywords: aortic coarctation, celiac disease, Crohn's disease, late diagnosis, children

oarktacja aorty (CoA) jest wrodzong wadg
Kuk’fadu sercowo-naczyniowego polegajaca na

zwezeniu Swiatia aorty w miejscu jej fizjolo-
gicznej ciesni, to znaczy ponizej odejscia lewej tetnicy
podobojczykowej, a powyzej potaczenia przewodu tet-
niczego z aorta.
Wystepuje z czestoscig 5-7,5% wszystkich wad wro-
dzonych serca i dwu-, trzykrotnie czesciej u pacjen-
tow pici meskiej112L Jest to jednocze$nie najczestsza
wrodzona wada uktadu krgzenia u pacjentek z zespo-
iem Turnera. Koarktacja aorty moze wystepowac jako
wada izolowana lub tez w skojarzeniu z innymi wada-
mi, zwiaszcza dwupiatkowgq zastawka aortalng.
Badania echokardiograficzne przeprowadzone przez
Eichhoma i wsp. na grupie 11 450 pacjentéw mitodo-
cianych i dorostych uznawanych uprzednio za zdro-
wych ujawnity u 1,4% wystepowanie wad wrodzonych
serca. W tej grupie koarktacja aorty stanowita 2,5%I3).
Najbardziej typowym objawem CoA jest wzrost ci$nie-
nia na konczynach gérnych, a jego obnizenie na kon-
czynach dolnych. W badaniach Hariego i wsp. CoA
byla najczestsza przyczyng nadcisnienia u niemowlat,
podczas gdy u dzieci starszych z nadcisnieniem wykry-
wana byta stosunkowo rzadkoXl
W okresie noworodkowym na pierwszy plan mogg wy-
sung¢ sie jednak objawy niewydolnosci krazenia zwig-
zane ze wzrostem obcigzenia nastepczego oraz niewy-
dolnos¢ nerekw zwigzku z gwattownym zmniejszeniem
przeptywu nerkowego. Objawy niewydolnosci krazenia
sg szczegoOlnie nasilone, gdy koarktacji towarzyszy hi-
poplazja tuku aorty lub inne wady wewnatrzsercowei;,).
Obnizenie cisnienia tetniczego dystalnie od miejsca
zwezenia moze prowadzi¢ do przewlektego niedokrwie-
nia narzagdéw jamy brzusznej, a w konsekwencji do nie-
prawidtowej ich funkcji.
W niniejszej pracy prezentujemy przypadek nieopisywa-
nego dotad w piSmiennictwie wspdtistnienia koarktacji
aorty, choroby trzewnej i choroby Lesniowskiego-Crotma.
Jest to jednoczes$nie przyktad pdZznego rozpoznania wady
uktadu sercowo-naczyniowego u 13-letniego chtopca.

OPIS PRZYPADKU

Trzynastoletni pacjent z rozpoznang chorobg trzewng
ichorobg Le$niowskiego-Crohna, pozostajacy pod sta-
ta opieka poradni gastroenterologicznej zostat przyjety
do szpitala z powodu zaostrzenia objawow chorobo-
wych ze strony przewodu pokarmowego. Celem hospi-
talizacji byto przeprowadzenie badar diagnostycznych

i ewentualna modyfikacja aktualnie stosowanego lecze-
nia przeciwzapalnego.

W chwili przyjecia do szpitala pacjent byt w dosé
dobrym stanie ogolnym. Zgtaszat bole brzucha, brak
faknienia i wystepujace od kilku dni luzne stolce z to-
warzyszacym stanem podgoraczkowym.

Badania somatometryczne pacjenta, zarbwno wzrost
(163 cm), jaki ciezar ciata (45 kg), miescity sie w prze-
dziale waskiej normy (25.-75. centyla).

W wykonanych badaniach laboratoryjnych stwierdzo-
no podwyzszone wartosci CRP (4,76 mg/l), prawidtowe
parametry uktadu czerwonokrwinkowego (Het - 35,7%;
Hgb - 11,5 g/dl; RBC - 4,39 TA), natomiast w rozma-
zie biaiokrwinkowym eozynofilie oraz monocytoze, przy
prawidtowej liczbie krwinek biatych (WBC - 6,08 GA;
segmenty - 55, kwasochtonne - 7, zasadochtonne - 1,
limfocyty - 20, monocyty- 17).

Nie obserwowano zaburzen elektrolitowych (Na
-137 mmol/1; K - 4,4 mmal/l; Mg - 0,84 mmol./l) oraz
zwigkszonej aktywnosci enzymoéw watrobowych (Aspat
- 22 U/l; Atat - 9 U/I). Badanie ogdlne moczu réwniez
miescito sie w granicach normy (barwa - z6ha; przej-
rzystosc - niezupetna; ciezar wiasciwy - 1,020; odczyn
pH - 6,0; biatko - nieobecne; cukier - nieobecny; uro-
bilinogen - nie wykryto; bilirubina - nieobecna; ciata
ketonowe - nieobecne; azotyny - nieobecne; nabtonki
- nieliczne wpw, L - 0, E - 0).

W posiewie katu nie wyhodowano pateczek Salmonella
i Shigella oraz Staphylococcus aureus.

Z uwagi na ujawnione w badaniu USG jamy brzusz-
nej zwiekszenie grubosci $ciany jelita cienkiego (do
5-6 mm), wskazujace na nasilenie zmian zapalnych
w zakresie przewodu pokarmowego, do lekéw prze-
ciwzapalnych dotaczono preparaty przeciwbakteryjne.
Ze wzgledu na stwierdzony szmer nad sercem, podwyz-
szone wartos$ci cisnienia tetniczego krwi oraz stabo wy-
czuwalne tetno udowe podejrzewano u chtopca koark-
tacje aorty, w zwigzku z czym zakwalifikowano go do
poszerzonej diagnostyki uktadu krazenia.

W badaniu przedmiotowym przy osluchiwaniu serca
stwierdzono w okolicy podobojczykowej lewej szmer
skurczowy o charakterze wyrzutowym i gtosnosci 2-3/6
w skali Levine’a, promieniujacy do okolicy miedzyto-
patkowe;j.

Wartosci cisnienia tetniczego na koriczynach gornych
wynosity 130/70 na prawej konczynie goérnej i 100/60
na lewej. Cisnienie skurczowe na obu koriczynach dol-
nych byto istotnie obnizone i wynosito 70 mm Hg, cis-
nienie rozkurczowe byto nieoznaczalne.
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Rys. 1. Projekcja nadmostkowa - pomiar gradientu
ciSnien w aorcie zstepujacej w miejscu zwezenia
z zastosowaniem Dopplera CW-gradient maks.
36,7 mm Hg

Na tetnicach udowych tetno byio obecne, ale bardzo
siabo wyczuwalne, nitkowate.

W spoczynkowym elektrokardiogramie stwierdzo-
no prawidtowe potozenie osi elektrycznej serca, rytm
serca zatokowy, miarowy o czestosci 80/min. Odstep
PQ=0,14 s, odstep QT=0,36 s. Nie obserwowano za-
burzen repolaryzacji (ST-T bez zmian) ani cech przero-
stu jam serca.

Badanie echokardiograficzne wykazato prawidtowe
potozenie serca, awymiaryjam serca miescity siew gra-
nicach normy (RVEDD - 1,77; AoD - 3,3; LAD - 2,3;
IVSD - 0,85; LVEDD - 4,73/LVESD - 3,03; LVPW
- 0,8). Funkcja skurczowa lewej komory byta prawidto-
wa (E F-61,6%; FS - 33,1%).

Na obu zastawkach naczyn tetniczych oraz na zastaw-
ce tréjdzielnej rejestrowaty sie mate fale zwrotne - bez

Rys. 3. Badanie angio-CT klatki piersiowej u pacjenta
z koarktacjg aorty - przekréj czotowy (miejsce
Z>vezenia zaznaczone strzatkcO
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Rys. 2. Nieprawidtowy profil przeptywu krwi w aorcie
brzusznej upacjenta z koarktacja aorty

znaczenia hemodynamicznego. Nad zastawkg aortalng
(w aorcie wstepujacej) stwierdzono przyspieszenie prze-
ptywu do 2,2 m/s (grad. maks. 19,8 mm Fig). Przeptyw
w aorcie zstepujacej (wuwidocznionej czesci) - 1,0 m/s.
Ponizej odejScia lewej tetnicy podobojczykowej (w cze-
Sci aorty zstepujacej, ktorej nie udato sie uwidocznic)
zarejestrowano przyspieszenie przeptywu do 3,03 m/s
(grad. maks. 36,7 mm Fig) o stenotycznym spektrum
(rys. 1). Przeptyw w aorcie brzusznej byt zmniejszony,
o nieprawidtowym profilu dopplerowskim (rys. 2).
Wynik badania echokardiograficznego potwierdzit
wstepne rozpoznanie koarktacji aorty.

W celu wizualizacji aorty zstepujacej, pozwalajacej na
doktadng ocene miejsca i stopnia zwezenia, przepro-
wadzono u pacjenta badanie angio-CT. Stwierdzono
w nim miejscowe koncentryczne zwezenie $wiatta aorty
piersiowej w odlegtosci okoto 35 mm ponizej odejscia
lewej tetnicy podobojczykowej lewej. Wielko$¢ zwezenia
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Rys. 4. Badanie angio-CT klatki piersiowej u pacjenta
z koarktacjg aorty - przekroj strzatkowy (miejsce
zwezenia zaznaczone strzatkcO
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zostaia oceniona mniej wiecej na 65% wg NASCET. Nie
obserwowano zmian patologicznych w zakresie naczyn
tetniczych odchodzacych od iuku aorty (rys. 3i 4).

Na podstawie uzyskanych wynikéw badar diagno-
stycznych chiopiec zostai zakwalifikowany do implan-
tacji stentu w miejscu zwezenia. W chwili obecnej pa-
cjent oczekuje na zabieg.

OMOWIENIE

Koarktacja aorty jest najczestszg wadg wrodzong tet-
nicy gtéwnej. Pomimo typowego obrazu klinicznego
(podwyzszone cisnienie tetnicze na kornczynach gor-
nych, a obnizone na koriczynach dolnych, brak lub
ostabienie tetna udowego, asymetria rozwoju fizyczne-
go gornej i dolnej potowy ciata, parestezje i/lub chro-
manie przestankowe konczyn dolnych) wada bywa roz-
poznawana stosunkowo p6znoll

Podstawowa role w diagnostyce koarktacji aorty odgry-
wa badanie echokardiograficzne wraz z oceng przepty-
wow metodg Dopplerald). Potwierdzeniem rozpoznania
wady jest stwierdzenie maksymalnego gradientu skur-
czowego powyzej 20 mm Hg w miejscu zwezenia.
Nieleczona istotna hemodynamicznie koarktacja aor-
ty jest obcigzona wysokim ryzykiem zgonu (najczesciej
z powodu powiktan nadcisnienia tetniczego i uszkodze-
nia Sciany aorty), ale nawet niewielkie zwezenie aorty
moze powodowac nieprawidtowg reakcje cisnienia tet-
niczego na wysitek, dysfunkcje lewej komory i obnizenie
tolerancji wysitkowej.

Zwezenie aorty moze by¢ leczone chirurgicznie lub przez-
skdmie (angioplastyka balonowa, implantacja stentu),
awybor metody zalezy od wieku chorego, anatomii zweze-
nia oraz wspdtistnienia innych patologii uktadu krazenia.
Celem leczeniajest normalizacja wartosci ci$nienia tet-
niczego oraz poprawa ukrwienia narzadow dolnej po-
towy ciata.

Opisywany przez nas pacjent jest pod stalg opieka po-
radni gastroenterologicznej z powodu dwoch chorob
zapalnych przewodu pokarmowego. Pierwsza z nich to
choroba Les$niowskiego-Crohna, ktora obok wrzodzie-
jacego zapalenia jelita grubego i postaci nieokreslonych
nalezy do grupy nieswoistych chordb zapalnych jelit
0 niejasnej etiologii. Przewlekty proces zapalny dotycza-
cy Sciany jelita przebiega z okresami zaostrzen i samo-
istnych remisji, doprowadzajagc do znacznego stopnia
wyniszczenia choiych oraz groznych powiktan wyma-
gajacych leczenia chirurgicznego. Druga choroba to ce-
liakia - zapalna enteropatia jelita cienkiego o podtozu
immunologicznym spowodowana genetycznie uwarun-
kowang nietolerancjg glutenu.

Istotny wptyw na przebieg i obraz kliniczny obu zapal-
nych chordb przewodu pokarmowego moze miec stan
ukrwienia jelit.

WSraod potencjalnych patomechanizmdw choroby Les-
niowskiego-Crohna wymienia sie mikroangiopatie

Sciany jelita, prowadzaca do jej przewlektego niedo-
krwienialg, a badania eksperymentalne wskazujg takze
na istnienie zaburzen wspolczulnej regulacji przeptywu
w naczyniach podsluzéwkowychl

Niektdérzy autorzy wskazujg na przydatnos¢ ultraso-
nografii dopplerowskiej w ocenie nasilenia stanu za-
palnego jelita cienkiego w chorobie Les$niowskiego-
-Crohnalioinl

W grupie pacjentéw z pelnoobjawowg chorobg trzew-
ng Magalotti i wsp. stwierdzili przyspieszenie przepty-
wu krwi w tetnicy krezkowej gornej, nasilajace sie bez-
posrednio po positku. Przeptyw ten normalizowat sie
po 9 miesigcach leczenia dietetycznegol?l Zaburzenia
przeptywu jelitowego wykazywaty tez korelacje ze zmia-
nami histopatologicznymill3.

Przewlekle niedokrwienie jelit, ktérego przyczyna jest
koarktacja aorty, nie moze wiec pozostawaé bez wpty-
wu na przebieg toczacego sie w przewodzie pokarmo-
wym procesu zapalnego.

Wyniki badan przeprowadzonych w grupie pacjen-
tow z rozpoznaniem wrodzonej lub pooperacyjnej
koarktacji aorty, u ktérych zastosowano leczenie in-
terwencyjne, nie tylko wskazujg na dobre wyniki
bezposrednie i wczesne, oceniane miedzy innymi na
podstawie poprawy przeptywu w miejscu implantacji
stentu oraz zmniejszenia cisnienia tetniczego krwil,
ale takze dokumentujg normalizacje przeptywuw aor-
cie brzusznej11,). Mozna wiec spodziewac sie, ze po-
prawa przeptywu krwi w naczyniach narzagdow jamy
brzusznej po implantacji stentu u naszego pacjenta
korzystnie wptynie na czynno$¢ przewodu pokarmo-
wego, czego klinicznym efektem bedzie zmniejszenie
dolegliwosci zwigzanych z przewlektym stanem zapal-
nym jelita cienkiego.
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