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Wykaz skrotow

ACAPA (anomalous coronary artery from the pulmonary artery) — nieprawidtowe odejscie
tetnicy wiencowej od pnia ptucnego

AF (atrial fibrillation) — migotanie przedsionkow

ALCAPA (anomalous left coronary artery from the pulmonary artery) — nieprawidtowe
odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego

Ao (aorta) — aorta

APW (aortopulmonary window) — okienko aortalno-plucne

AR (aortic regurgitation) — niedomykalnos$¢ zastawki aortalne;j

ARCAPA (anomalous right coronary artery from the pulmonary artery) — nieprawidtowe
odejscie prawej tetnicy wiencowej od pnia plucnego

AS (aortic stenosis) — stenoza aortalna

ASCAPA (anomalous origin of a single coronary artery from the pulmonary artery) —
nieprawidlowe odejscie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia plucnego

ASD (atrial septal defect) — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowe;j

avg (average) — (warto$¢) $rednia

BAV (bicuspid aortic valve) — dwuptatkowa zastawka aortalna

BMI (body mass index) — wskaznik masy ciala

BWG (Bland-White-Garland syndrome) — zespot Blanda-White’a-Garlanda

CAD (coronary artery disease) — choroba wiencowa

CAD-RADS (Coronary Artery Disease — Reporting and Data System) — choroba wiencowa,
system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na podstawie tomografii komputerowe;j
CAG (coronary angiography) — koronarografia

CAT (common arterial trunk) — wspolny pien tetniczy

CAF (coronary artery fistula) — przetoka wiencowa

CCF (coronary-cameral fistula) — przetoka wiencowa uchodzaca do jamy serca

CoA (coarctation of the aorta) — koarktacja aorty

CPAF (coronary-to-pulmonary fistula) — przetoka wiencowo-ptucna

CS (coronary sinus) — zatoka wiencowa

CT (computed tomography) — tomografia komputerowa

CVF (coronary-vascular fistula) — przetoka wiencowo-naczyniowa

Cx (circumflex artery) — gataz okalajaca

HF (heart failure) — niewydolno$¢ serca



HU (Hounsfield unit) — jednostka Hounsfielda

ICD (implantable cardioverter defibrillator) — wszczepialny kardiowerter-defibrylator serca
IE (infective endocarditis) — infekcyjne zapalenie wsierdzia

IQR (interquartile range) — rozstep miedzykwartylowy

IVC (inferior vena cava) — zyta gtbwna dolna

LAt (left atrium) — lewy przedsionek

LA (lumen area) — pole powierzchni §wiatta naczynia

LAD (left anterior descending artery) — galaz przednia zstepujgca

LCA (left coronary artery) — lewa tetnica wiencowa

LD (lumen diameter) — $rednica §wiatta naczynia

LDS (Loeys-Dietz syndrome) — zespot Loeys-Dietza

LLN (lower limit of normal) — dolna granica normy

LMCA (left main coronary artery) — pien lewej tetnicy wiencowej

LPA (left pulmonary artery) — lewa tetnica ptucna

LV (left ventricle) — lewa komora

LVEEF (left ventricular ejection fraction) — frakcja wyrzutowa lewej komory
MCV (middle cardiac vein) — zyta $rednia serca

MR (mitral regurgitation) — niedomykalno$¢ mitralna

MRI (magnetic resonance imaging) — rezonans magnetyczny

MYV (mitral valve) — zastawka mitralna

nr (number of fistulas) — liczba przetok

np (numer of patients) — liczba pacjentow

NIKard — Narodowy Instytut Kardiologii

NYHA — New York Heart Association

PA (pulmonary artery) — pien tetnicy plucne;j

PAPVR (partial anomalous pulmonary venous return) — czgsciowy nieprawidtowy sptyw zyt
plucnych

PCI (percutaneous coronary intervention) — przezskérna interwencja wiencowa
PDA (patent ductus arteriosus) — przetrwaly przewdd tetniczy

PS (pulmonary stenosis) — stenoza zastawki ptucne;j

RA (right atrium) — prawy przedsionek

RCA (right coronary artery) — prawa tetnica wiencowa

RPA (right pulmonary artery) — prawa tetnica plucna

RV (right ventricle) — prawa komora



RVSP (right ventricular systolic pressure) — ciSnienie skurczowe w prawej komorze
SCA (single coronary artery) — pojedyncza t¢tnica wiencowa

SD (standard deviation) — odchylenie standardowe

SPECT (single-photon emission computed tomography) — tomografia emisyjna pojedynczych
fotonow

SVC (superior vena cava) — zyta gldbwna goérna

TA (tricuspid atresia) — atrezja zastawki trojdzielnej

TGA (transposition of great arteries) — przetozenie wielkich pni tetniczych

ToF (tetralogy of Fallot) — tetralogia Fallota

TR (tricuspid regurgitation) — niedomykalno$¢ zastawki trojdzielne;j

TTE (transthoracic echocardiography) — echokardiografia przezklatkowa

ULN (upper limit of normal) — goérna granica normy

UVH (univentricular heart) — serce jednokomorowe

VEGF (vascular endothelial growth factor) — czynnik wzrostu §rédbtonka naczyniowego
VEGFR (vascular endothelial growth factor receptor) — receptor dla czynnika wzrostu
srodbtonka naczyniowego

VF (ventricular fibrillation) — migotanie komor

VKA (vitamin K antagonists) — antagonisci witaminy K

VSD (ventricular septal defect) — ubytek przegrody migdzykomorowe;j
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1. Wstep

W wyniku nieprawidtowego rozwoju tetnic wiencowych w trakcie embriogenezy
dochodzi do powstania wrodzonych anomalii tetnic wiencowych. Wrodzone anomalie tetnic
wiencowych wykrywane sg najczesciej przypadkowo, a czgstos¢ ich wystgpowania szacowana
jestna 0,21-5,79% w zaleznos$ci od badanej populacji, metody diagnostycznej oraz przyjetych
definicji.'* Anomalie te mogg wspotwystepowaé w 3-36% przypadkow z innymi wrodzonymi
wadami sercowo-naczyniowymi.*> Mimo iz wrodzone anomalie tetnic wiencowych zazwyczaj
sg bezobjawowe, cze$¢ z nich moze miec istotne znaczenie kliniczne 1 wymagac leczenia,
zachowawczego lub inwazyjnego. Objawy, takie jak omdlenia w trakcie wysitku fizycznego,
arytmie wywolane wysitkiem, zawat serca czy tez nagte zatrzymanie krazenia powinny nasuna¢
podejrzenie wrodzonej anomalii tetnic wiencowych, zwlaszcza u miodych pacjentéw, a w
szczegOlnosci u mitodych sportowcow, u ktorych stanowig drugg po kardiomiopatii

przerostowej przyczyne naglego zgonu sercowego.51°

1.1. Rozwdj tetnic wiencowych

Ukierunkowany wzrost kapilar paczkujacych z nasierdzia w stron¢ zatok Valsalvy
zapoczatkowuje rozwdj tetnic wiencowych w zyciu ptodowym. Do udroznienia tetnic
wiencowych dochodzi w 44. — 49. dobie rozwoju embrionalnego.'!'* Do poszczegodlnych zatok
Valsalvy wrasta kilka zawigzkoéw naczyniowych, jednakze udroznieniu ulegaja tylko dwa,
odchodzace odpowiednio od prawej i lewej zatoki Valsalvy.'> Mimo iz czynnik warunkujacy
wzrastanie zawigzkow naczyn wiencowych w kierunku aorty jest wcigz nieznany, sugeruje si¢
role srodblonkowego czynnika wzrostu (ang. vascular endothelial growth factor, VEGF) oraz
jego receptorow VEGFR1 1 VEGFR2 (ang. VEGF receptor 1 and 2), ktorych ekspresja jest
wyzsza w aorcie niz w pniu plucnym (ang. pulmonary artery, PA).'¢

Nieprawidtowe odejscie tetnicy wiencowej od aorty, jak rowniez od pnia plucnego maja
to samo podtoze — dochodzi do zaburzenia migracji komorek splotu kapilarnego otaczajacego
aorte oraz pien plucny w kierunku prawidlowo rozwinigtych zatok Valsalvy, a nastepnie ich

penetracji.!”



1.2. Prawidlowa anatomia tetnic wiencowych

U wigkszosci ludzi serce jest zaopatrywane w krew tgtniczg przez dwie tetnice
wiencowe, prawg i lewa, odchodzace odpowiednio od prawej i lewej zatoki Valsalvy.

Lewa tetnica wiencowa (ang. left coronary artery, LCA) rozpoczyna si¢ w lewej zatoce
Valsalvy pniem, zazwyczaj o dlugosci 5-20 mm, zwanym pniem gléwnym lub lewg gidwna
tetnica wieficowa (ang. left main coronary artery, LMCA).!® LMCA najczeSciej ulega
podziatowi na galaz miedzykomorowa przednia, nazywang gate¢zig przednia zst¢pujaca (ang.
left anterior descending artery, LAD), biegnaca w bruzdzie mi¢dzykomorowej przedniej i
dochodzacy zazwyczaj do koniuszka serca, oraz gataz okalajacg (ang. circumflex artery, Cx)
biegnaca migdzy lewym przedsionkiem (ang. left atrium, LAt) a lewa komorg (ang. left
ventricle, LV) w bruzdzie wiencowej (ryc. 1A). W 0,41-0,60% przypadkéw wystepuje
niezalezne odejscie LAD i Cx od lewej zatoki Valsalvy.!*°

Odchodzaca od prawej zatoki Valsalvy, prawa tgtnica wiehcowa (ang. right coronary
artery, RCA) poczatkowo biegnie mi¢dzy pniem plucnym a uszkiem prawego przedsionka,
nastepnie osigga bruzde wiencowa migedzy prawym przedsionkiem (ang. right atrium, RA) i
prawa komorg (ang. right ventricle, RV), oddajac w swoim przebiegu gataz stozka tetniczego
prawa, galaz brzezng prawa, galaz do wezla zatokowo-przedsionkowego oraz galaz
miedzykomorowa tylng (zwang gatezig tylng zstgpujaca), mogaca stanowi¢ koncowy odcinek

RCA 1 przebiegajaca w bruzdzie migdzykomorowej tylnej (ryc. 1B).
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Rycina 1. Prawidlowa anatomia tetnic wiencowych, tomografia komputerowa serca, rekonstrukcja
objetosciowa, A — widok od przedniej powierzchni serca, B — widok od tylnej powierzchni serca. Cx = galgz
okalajaca. LAD = galgz przednia zstepujaca; LMCA = pien lewej tetnicy wiencowej; RCA = prawa tegtnica
wiencowa

1.3. Metody obrazowania tetnic wiencowych

1.3.1. Echokardiografia przezklatkowa

Echokardiografia przezklatkowa (ang. transthoracic echocardiography, TTE) jest
nieinwazyjnym, bezpiecznym oraz powszechnie dostepnym badaniem umozliwiajacym
obrazowanie uktadu sercowo-naczyniowego w czasie rzeczywistym. Znajduje szerokie
zastosowanie w diagnostyce kardiologicznej, jak rowniez jest pomocng metodg monitorowania
stanu klinicznego chorego. Badanie echokardiograficzne umozliwia ocen¢ budowy serca oraz
duzych naczyn, czynnosci zastawek, a takze grubosci 1 kurczliwo$¢ mig$nia komor.

Dzi¢ki wykorzystaniu projekcji przymostkowej 1 koniuszkowej w TTE, u niektorych
pacjentow mozliwa jest ocena blizszych odcinkow tetnic wiencowych. W obrazowaniu
dystalnych odcinkow RCA oraz LAD stosowana jest zmodyfikowana projekcja koniuszkowa
trojjamowa za pomocg glowicy o duzych czestotliwosciach. Mimo to mozliwosci
echokardiografii w doktadnej ocenie anatomii tetnic wiencowych, zwtaszcza u osob dorostych,
sg istotnie ograniczone. Przede wszystkim nie jest mozliwa jednoczasowa ocena tetnic
wiencowych na calej ich dlugosci. Szczegolnych trudnosci w badaniu TTE nastrecza ocena
srodkowych i dystalnych segmentow Cx.2!*? Echokardiografia jest wykorzystywana do oceny

anomalii tetnic wiencowych gtownie u dzieci.
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1.3.2. Koronarografia

Koronarografia (ang. coronary angiography, CAG) jest powszechnie uwazana za ,,ztoty
standard” w obrazowaniu tetnic wiencowych oraz w ocenie zmian miazdzycowych. Pozwala
na uwidocznienie anomalii. Zaleta koronarografii jest mozliwo$¢ zobrazowania tgtnic
wiencowych na calym przebiegu z oceng dystalnych gatezi, co w przypadku wykorzystania
nieinwazyjnego obrazowania tetnic wiencowych moze by¢ ograniczone. CAG to technika
wymagajgca podania s$rodka kontrastujacego oraz zastostosowania promieniowania
rentgenowskiego.

Inwazyjny charakter metody oraz dwuwymiarowa projekcja naczyn, ktora
uniemozliwia pozyskanie doktadnych informacji o przebiegu tgtnic wiencowych sprawiaja, ze
coraz wigksze znaczenie w obrazowaniu naczyn wiencowych zyskuja nieinwazyjne techniki

takie jak CT (ryc. 2 i 3).21%

Rycina 2. Pojedyncza t¢tnica wiencowa, koronarografia. Dzigki uprzejmosci prof. A. Witkowskiego, Klinika
Kardiologii i Angiologii Interwencyjnej, Narodowy Instytut Kardiologii.
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Rycina 3. Nieprawidlowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia plucnego, koronarografia, A — kreta
prawa tetnica wiencowa odchodzaca od aorty (strzatka), B — lewa tetnica wiencowa odchodzaca od pnia
phucnego (strzatka). Dzigki uprzejmosci prof- M. Demkowa, Klinika Choroby Wiencowej i Strukturalnych
Chorob Serca, Narodowy Instytut Kardiologii.

1.3.3. Tomografia komputerowa

Rozw@j technologii sprawit, iz tomografia komputerowa (ang. computed tomography,
CT) bramkowana EKG jest coraz szerzej wykorzystywana w diagnostyce patologii sercowo-
naczyniowych, w szczegolnosci w ocenie tetnic wiencowych. Podstawowa zaleta CT jest jej
nieinwazyjno$¢, krotki czas badania oraz akceptowalna w ocenie tg¢tnic wiencowych
rozdzielczo$¢ przestrzenna. Jednym z gtdwnych wskazan do wykonania CT tetnic wiencowych
jest podejrzenie anomalii tetnic wienicowych.?! Kilku autorow wykazato wyzsza czutos¢ CT w
wykrywaniu anomalii tetnic wiencowych w poroéwnaniu z klasyczng koronarografig.?4-2

Zaleta CT jest mozliwo$¢ jednoczasowe] oceny tetnic wiencowych i serca, co ma
znaczenie u pacjentow ze wspoltistniejaca wadg uktadu sercowo-naczyniowego i1 anomalig
tetnic wiencowych.

Podobnie jak w CAG, ocena tetnic wiencowych wymaga podania §rodka kontrastowego
oraz jest zwigzana z ekspozycja na promieniowanie rentgenowskie. Narazenie na
promieniowanie rentgenowskie ma szczegodlne znaczenie u dzieci i1 miodych dorostych.
Zastosowanie odpowiedniej techniki badania (badanie prospektywne EKG, modulacja dawki
promieniowania, odpowiedni dobor parametrow skanowania do wielkoSci pacjenta,
zastosowanie algorytmow rekonstrukcji iteracyjnej) pozwala na znaczng redukcje dawki

promieniowania.’!

13



1.3.4. Rezonans magnetyczny

Rezonans magnetyczny (ang. magnetic resonance imaging, MRI) jest preferowany u
mtodych pacjentéw oraz u pacjentow z przeciwwskazaniami do wykonania CT ze wzglgedu na
sw0j nieinwazyjny charakter, brak narazenia pacjenta na promieniowanie rentgenowskie oraz
brak koniecznos$ci podania §rodka kontrastowego. MRI pozwala na ocen¢ anatomii odejscia
tetnic wiencowych oraz zwezen proksymalnych odcinkow gtownych pni. Dodatkowa zaleta
MRI jest mozliwos¢ oceny wielkosci 1 funkcji komér, oceny przeciekdw, zaburzen perfuzji
oraz zywotno$ci mi¢snia sercowego.

Ocena zaburzen perfuzji miokardium moze by¢ szczegodlnie przydatna u pacjentow z
anomaliami tgtnic wiencowych wymagajacymi leczenia operacyjnego lub do oceny wynikéw
leczenia operacyjnego. Technika p6znego wzmocnienia pokontrastowego pozwala na wykrycie
obszaréw martwicy/widknienia mig$nia sercowego (ryc. 4).

Ze wzgledu na dlugi czas akwizycji, a takze gorsza rozdzielczo$¢ przestrzenng w
poréwnaniu z CT (mniej doktadne informacje dotyczace dalszych odcinkdw tetnic wiencowych
oraz tetnic matej Srednicy) zastosowanie MRI w diagnostyce 1 ocenie anomalii tetnic

wiencowych ma obecnie drugorzedne znaczenie.?!

Rycina 4. Pacjentka z nieprawidlowym odejsciem lewej tetnicy wiencowej od pnia plucnego. Badanie
rezonansu magnetycznego, przekrdj w osi krotkiej, obrazy poéznego wzmocnienia kontrastowego,
podwsierdziowy obszar pdznego wzmocnienia kontrastowego obejmujacy $ciang przednia, przednio-
przegrodowa i przednio-boczng (strzatki). Dzigki uprzejmosci dr n. med. M. Marczak, Pracownia Rezonansu
Magnetycznego, Narodowy Instytut Kardiologii.
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1.4. Klasyfikacja wrodzonych anomalii tetnic wiencowych

W pierwszym podziale wrodzonych anomalii tetnic wiehcowych, zaproponowanym w
1969 roku przez Ogden’a, anomalie zostaty sklasyfikowane pod katem ich odmiennosci
anatomicznych. Wyr6zniono anomalie mate, duze oraz anomalie wtérne, przy jednoczesnym
pominieciu ich klinicznych implikacji.?’” W 1989 roku Angelini zdefiniowat anomalie jako
forme anatomiczng wystepujaca u <1% populacji w przeciwienstwie do odmiany anatomiczne;j,

uznawanej za forme anatomiczng spotykang u >1% populacji.?®?® Obecnie najczeSciej

stosowang klasyfikacjg wrodzonych anomalii tetnic wiencowych jest klasyfikacja anatomiczna,
uwzgledniajaca: 1) nieprawidtowe odejscie tetnic wiencowych, 2) nieprawidlowy przebieg oraz

3) nieprawidtowe uj$cie/ nieprawidtowosé¢ obszaru dystrybucji tetnic wiencowych (tab. 1).!2°

Tabela 1. Klasyfikacja wrodzonych anomalii tetnic wiencowych (na podstawie
zmodyfikowanego podziatu wg Angelini i in.)*°

1. Anomalie odejscia tetnic wiencowych

Pojedyncza tetnica wiencowa

Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia ptucnego

Odejscie tetnicy wiencowej z przeciwlegtej zatoki Valsalvy

Brak pnia lewej tetnicy wiencowej

Nieprawidtowa lokalizacja ostium w poblizu prawidtowej zatoki Valsalvy:
- nieprawidtowe wysokie odejscie tetnicy wiencowe;j
- nieprawidtowe niskie odejscie tetnicy wiencowej
- przyspoidtowe (z ostrym katem odejscia)

2. Anomalie przebiegu

Przebieg srodmiesniowy (tzw. mostek miesniowy)
Tetniak tetnicy wiencowej

Wrodzone zwezenie lub atrezja te¢tnicy wiencowe;j
Hipoplastyczna tgtnica wiencowa

Przebieg podwsierdziowy tetnicy wiencowej
Zdwojenie t¢tnicy wiencowe;j

Krzyzujace si¢ tetnice wiencowe

3. Anomalie ujs$cia tetnic wiencowych

Przetoka wiencowa
Arkady wiencowe

Pod wzgledem patofizjologicznym wrodzone anomalie tetnic wienhcowych moga by¢

istotne hemodynamicznie, co moze wigza¢ si¢ z nieprawidlowym przeptywem badz
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niedokrwieniem mig$nia sercowego, lub czeSciej — nieistotnie hemodynamicznie.! Do
wrodzonych anomalii tetnic  wiencowych o potencjalnie istotnym znaczeniu
hemodynamicznym nalezg m. in. nieprawidlowy przebieg tetnicy wiencowej miedzy aortg a
pniem ptucnym, nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia ptucnego oraz przetoki
wiencowe, a takze w rzadkich przypadkach mostki miesniowe.?! Czesto$¢ wystepowania
mostkow migsniowych jest r6zna w zalezno$ci od zastosowanej metody diagnostycznej — w
badaniach tomograficznych waha si¢ od 3,5 do 76%, w badaniach angiograficznych 0,5-2,5%,
a w badaniach autopsyjnych 15-85%, co zgodnie z przyje¢ta definicja anomalii (<1%)

przemawia za uznaniem mostkOw mie$niowych za odmiang anatomiczng.?-3%-38

1.5. Wybrane wrodzone anomalie tetnic wiencowych

1.5.1. Pojedyncza tetnica wiencowa

Wsrod wrodzonych anomalii t¢tnic wiencowych zwigzanych z nieprawidtowym
odejsciem od aorty pojedyncza tetnica wiencowa (ang. single coronary artery, SCA) jest
rzadkim znaleziskiem. Czgsto$¢ jej wystgpowania w populacji w zaleznosci od metody
diagnostycznej szacowana jest na 0,024-0,066% w badaniach angiograficznych, na 0,12% w

badaniach tomograficznych, podczas gdy w badaniach autopsyjnych na 0,48%.!93%-44

1.5.1.1. Rys historyczny

Po raz pierwszy SCA zostata opisana w 1716 roku przez Tebezjusza, natomiast pierwsze
rozpoznanie SCA podczas koronarografii zostato odnotowane w 1967 roku przez Halperin’a i
in.3%% W 1979 roku Lipton i in. opublikowali angiograficzna klasyfikacje SCA, pozostajaca do

dzi$ najczesciej stosowang klasyfikacja.*

1.5.1.2. Klasyfikacja pojedynczej tetnicy wiencowej wg Lipton’a
Klasyfikacja wg Lipton’a uwzglednia miejsce odejscia SCA od zatoki Valsalvy (,,R” —

right, prawa lub ,,.L” — left, lewa zatoka Valsalvy) oraz przebieg tetnicy wiencowej w stosunku

do aorty wstepujacej oraz pnia ptucnego (,,A” — anterior, przed pniem ptucnym, ,,B” — between,
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migdzy pniem ptucnym a aortg wstepujaca, ,,P” — posterior, za aorta wstepujaca).*®* W grupie I

przebieg anatomiczny SCA odpowiada przebiegowi prawidtowej RCA lub LCA (RI, LI). W

grupie II SCA odchodzi od lewej lub prawej zatoki Valsalvy i biegngc przez podstawe serca,

zbliza si¢ do anatomicznie prawidlowego przebiegu tetnic wienhcowych (RII-A, RII-B, RII-P,
LII-A, LII-B, LII-P). W grupie III LAD 1 Cx odchodza od wspolnego pnia razem z RCA,

rozpoczynajacego si¢ z prawej lub lewej zatoki Valsalvy (RIII) (ryc. 5).

LCx

RCA LAD
RCA. LCx LAD
RI LI
LCx e - LCx
RCA
RCA
L LAD
LAD
RII-A RII-B RII-P
RCA LCx
RCA LCx b RCA LAD
LAD
LAD
LIl-A LII-B LII-P
LCx
RCA Vi
RN

Rycina 5. Klasyfikacja przebiegu anatomicznego pojedynczej tetnicy wiencowej wg Lipton’a, na podstawie

Aldana-Sepulveda i in.*!, objasnienie skrotow w tekscie (str. 16 i 17)
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1.5.1.3. Wspolwystepowanie anomalii sercowo-naczyniowych z pojedynczg tetnica

wiencowg

Pojedyncza t¢tnica wiencowa moze wspotwystepowac w 18-40% przypadkow z innymi
wrodzonymi wadami sercowo-naczyniowymi, takimi jak tetralogia Fallota (ang. tetralogy of
Fallot, ToF), dwuptatkowa zastawka aortalna (ang. bicuspid aortic valve, BAV), przerwanie
ciggtosci tuku aorty lub przetozenie wielkich pni tetniczych (ang. transposition of great arteries,

TGA).19’39’41’46_49

1.5.2. Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego

Inng rzadka, wrodzong anomalig t¢tnic wiencowych zwigzang z nieprawidtowym
odejsciem jest odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego (ang. anomalous coronary artery
from the pulmonary artery, ACAPA). Anomalia ta przyczynia si¢ do obnizenia poziomu tlenu
w tetnicach wiencowych, wystgpienia zespolu podkradania oraz niedokrwienia mig$nia
sercowego.’® Wyroznia si¢ 4 warianty ACAPA:

1. nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (ang. anomalous left
coronary artery from the pulmonary artery, ALCAPA), inaczej zespot Blanda-White’a-
Garlanda,

2. nieprawidlowe odejscie prawej tetnicy wiencowej od pnia plucnego (ang. anomalous
right coronary artery from the pulmonary artery, ARCAPA),

3. nieprawidtowe odejscie obu tetnic wiehcowych od pnia ptucnego, w tym obie tetnice
wiencowe odchodzace wspolnym pniem od pnia ptucnego (ang. anomalous origin of a
single coronary artery from the pulmonary artery, ASCAPA),

4. nieprawidtowe odejscie dodatkowej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (ryc. 6).%!
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Rycina 6. Warianty nieprawidlowego odejscia te¢tnicy wiencowej od pnia plucnego, A — nieprawidtowe
odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, B — nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy wiencowej
od pnia plucnego, C — nieprawidlowe odejscie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego. Ao = aorta;
LCA =lewa tetnica wiencowa; PA = pien ptucny; RCA = prawa tetnica wiencowa; SCA = pojedyncza tgtnica
wiencowa

1.5.2.1. Nieprawidlowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia plucnego

Czestos¢ wystepowania ALCAPA szacuje si¢ na 1/300 000 zywych urodzen lub
0,008%.!%52 ALCAPA charakteryzuje si¢ bardzo wysokg S$miertelnoscig — wigkszos$¢
nieleczonych pacjentéw umiera w 1. roku zycia, tylko nieliczni dozywaja dorostosci.
Najczestsza przyczyna (ok. 90%) zgondéw dorostych pacjentow z ALCAPA jest nagly zgon
sercowy, ktorego ryzyko wzrasta wraz z wiekiem.>-5

W okresie noworodkowym wysoki opor w naczyniach ptucnych oraz ci$nienie w pniu
plucnym zapewniajg przeptyw z pnia plucnego do nieprawidlowo odchodzacej lewej tetnicy
wiencowej. Po urodzeniu w ciggu pierwszych kilku tygodni-miesi¢cy zycia dochodzi do
stopniowego spadku fizjologicznie podwyzszonego oporu phucnego, co skutkuje
zmniejszonym przeplywem przez nieprawidlowo odchodzacg tetnice wiencowg az do zmiany
kierunku przeptywu z prawo-lewego na lewo-prawy.’#®! W rezultacie dochodzi do zespotu
podkradania i uzaleznienia perfuzji migsnia LV od systemu kolaterali odchodzacych od
poszerzonej RCA w strong LCA. Brak dostatecznie rozwinigtego krazenia obocznego
doprowadza do ciezkiego niedokrwienia, czego konsekwencja moze by¢ rozlegly zawat LV .2
Na skutek przewleklego niedokrwienia migsnia sercowego dochodzi do niejednolitego
wloknienia wszystkich warstw $ciany serca, przy czym widknienie najbardziej jest wyrazone
w warstwie podwsierdziowej.>% Czesto obserwowana czynno$ciowa niedomykalno$é
zastawki mitralnej jest zjawiskiem wtornym do rozstrzeni LV oraz poszerzenia pierscienia

zastawki lub niedokrwienia mig$ni brodawkowatych i ich widknienia.6!:64.63
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1.5.2.1.1. Rys historyczny

Nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, znane réwniez jako
zespot Blanda-White’a-Garlanda, po raz pierwszy u osoby dorostej zostato opisane w 1908
roku przez Abbott.%® Pierwsze doniesienia o ALCAPA pochodza z 1906 roku, kiedy to
Konstantinowitsch odnotowal przypadek ALCAPA u dwudniowego noworodka. Kolejny opis
niemowlgcia z ALCAPA zostat opublikowany 1911 roku przez Abrikossoff’a, podczas gdy
pierwszy opis zespolu Blanda-White’a-Garlanda sporzadzony na podstawie objawow
klinicznych (dusznos¢, potliwos¢ 1 zawat serca) oraz badania autopsyjnego pochodzi z 1933

roku.67-70

1.5.2.1.2. Obraz kliniczny

Istnieja dwa typy obrazu klinicznego ALCAPA — typ dziecigcy, czesciej spotykany
(82%), z manifestacja kliniczng okoto 8. tygodnia Zycia 1 brakiem rozwinigtego krazenia
obocznego miedzy prawa a lewa tetnicag wiencowa, oraz typ dorosty, spotykany rzadziej (18%),
charakteryzujacy si¢ obecnoscig rozbudowanych kolaterali migdzy RCA a nieprawidtowo
odchodzaca od pnia ptucnego LCA.>> ALCAPA uwazana jest za jedng z gtéwnych przyczyn
niedokrwienia mig$nia sercowego oraz zawatu serca w populacji pediatrycznej.’® Szybko$¢
zamykania si¢ przewodu tetniczego oraz rozwdj krazenia obocznego migdzy RCA a LCA
uznawane sg za istotny czynnik determinujacy obraz kliniczny pacjentow z nieprawidlowym
odejsciem tetnic wiencowych od pnia ptucnego, zwtaszcza w okresie niemowlgcym oraz we
wezesnym dziecifistwie.5293

Wsrod populacji pacjentow dorostych z ALCAPA odnotowuje si¢ dominacj¢ pftei
zenskiej (2:1).5* Czesto wystepujacymi objawami sg m. in. bole w klatce piersiowej, dusznosé
oraz zmeczenie, podczas gdy badania dodatkowe uwidoczniajag niedokrwienie mig$nia
sercowego, dysfunkcje LV, niedomykalno$¢ zastawki mitralnej oraz komorowe zaburzenia
rytmu serca.>* Mimo iz ALCAPA jest zazwyczaj wada izolowang, moze wspotwystepowaé z
innymi wrodzonymi anomaliami sercowo-naczyniowymi, takimi jak ubytek przegrody
miedzykomorowej (ang. ventricular septal defect, VSD), przetrwaly przewod tetniczy (ang.
patent ductus arteriosus, PDA), ToF czy okienko aortalno-ptucne (ang. aortopulmonary

window, APW).”! Pacjenci dozywajacy wieku dorostego maja najczesciej rozwinigte krazenie
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oboczne odchodzace od prawej tetnicy wiencowej.’> W badaniach obrazowych stwierdza sie

ponadto szeroka oraz kretg RCA .>*

1.5.2.1.3. Leczenie

Leczeniem z wyboru jest leczenie operacyjne. Obecnie najczgsciej stosowang metoda
jest reimplantacja lewej tetnicy wiencowej do aorty, celem odtworzenia dwutgtniczego uktadu
wiencowego odchodzacego od aorty (ang. two-coronary artery system) (ryc. 7).>7* W
przypadku zbyt duzej odlegtosci migdzy nieprawidlowo odchodzacg tetnicg wiencowa od pnia
phlucnego a ,,wolng” zatokg Valsalvy (>18 mm), gdy bezposrednie przeszczepienie do aorty jest
niemozliwe, wykonuje si¢ tunelizacje wewnatrz tetnicy ptucnej, tzw. operacj¢ Takeuchi. Polega
ona na wytworzeniu okienka aortalno-ptucnego, przez ktére za posrednictwem tunelu w pniu
plucnym jest kierowana krew utlenowana z aorty do nieprawidtowo odchodzacej tetnicy
wiencowej.”>’¢ Innym, rzadszym sposobem leczenia operacyjnego jest zastosowanie pomostu
wiencowego wykonanego z materialu sztucznego lub zylnego badz tez z wykorzystaniem
tetnicy wlasnej pacjenta (tetnicy podobojczykowej, tetnicy piersiowej wewnetrznej).”
Przezskorne zamknigcie za pomocg okludera lub coila nieprawidtowo odchodzacej lewej

tetnicy wiencowej od pnia ptucnego jest coraz czgsciej stosowang metodg leczenia ALCAPA

(ryc. 8).”7
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Rycina 7. Badanie tomografii komputerowej tetnic wiencowych, A — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa,
przekrdj poprzeczny, nieprawidtowe odejécie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (strzalka), B —
rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, stan po reimplantacji lewej tetnicy wiencowej do
aorty (strzatka), C — rekonstrukcja objetosciowa, stan po reimplantacji lewej tetnicy wiencowej do aorty
(strzatka)

Rycina 8. Badanie tomografii komputerowej tetnic wiencowych, A — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa,
przekrdj poprzeczny, nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (strzalka), B —
rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, stan po zamknigciu okluderem lewej tetnicy
wiencowej (strzatka), C — rekonstrukcja objetosciowa, stan po zamknieciu okluderem lewej tetnicy
wiencowe;j (strzatka)
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1.5.2.2. Nieprawidlowe odejscie prawej tetnicy wiencowej od pnia plucnego

W przeciwienstwie do ALCAPA, ARCAPA cechuje si¢ tagodniejszym, czesto
bezobjawowym przebiegiem, co najprawdopodobniej ma zwigzek z mniejszym obszarem
unaczynienia RCA w poréwnaniu LCA, jak rdwniez z mniejszym zapotrzebowaniem RV na
tlen.”® Czesto$¢ wystepowania anomalii w populacji wynosi 0,002%.!%780 ARCAPA stanowi
zazwyczaj przypadkowe znalezisko podczas badan obrazowych lub autopsyjnych. Rzadsze
wystepowanie ARCAPA w porownaniu z ALCAPA jest prawdopodobnie zwigzane z
anatomiczng bliskoscig lewej tetnicy wiencowej i pnia ptucnego, jak réwniez z faktem, iz w
zwiazku z czesto bezobjawowym przebiegiem prawdziwa czestos¢ wystepowania ARCAPA

moze by¢ niedoszacowana.®!

1.5.2.2.1. Rys historyczny

Po raz pierwszy ARCAPA zostata opisana w 1865 roku przez Krausego, kolejne

doniesienia Brooks’a pochodza z 1884 roku.%%%

1.5.2.2.2. Obraz kliniczny

Obraz kliniczny pacjentow z ARCAPA moze by¢ roznorodny — od postaci
bezobjawowej do naglego zgonu sercowego. Do najczes$ciej] wystepujacych objawow
klinicznych =zalicza si¢ m.in. duszno$¢, ditawice piersiowa oraz objawy zastoinowej
niewydolno$ci serca.”8! Istnieja dwa szczyty manifestacji objawow klinicznych wsrod
pacjentow z ARCAPA — pierwszy przypadajacy na okres okotourodzeniowy, ktory jest
spowodowany najprawdopodobniej zachodzgcymi zmianami hemodynamicznymi w krazeniu,
oraz drugi przypadajacy na 4. — 6. dekade zycia.”” Wystepowanie objawdéw u pacjentow
dorostych probuje sie tlumaczy¢ niedokrwieniem migsnia sercowego na podtozu zmian
miazdzycowych czy tez postepujacg niewydolnoscia serca, zwigzang z progresja przepltywu
lewo-prawego przez kolaterale taczace lewa i prawg tetnice wiencowsg, za czym przemawiajg
zmiany wykrywane w badaniach obrazowych w mig¢$niu sercowym, widoczne szczegdlnie u
dorostych.”#-8 ARCAPA, podobnie jak ALCAPA, moze wspotwystepowaé z innymi

wrodzonymi wadami serca.”®
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1.5.2.2.3. Leczenie

Leczeniem z wyboru u pacjentow objawowych z ARCAPA jest operacja.>® NajczeSciej
stosowang metodg jest reimplantacja prawej t¢tnicy wiencowej do aorty, zalecang rowniez w
przypadku pacjentéw, u ktorych ARCAPA zostata wykryta przypadkowo w celu zapobiegania
rozwoju lub progresji niewydolno$ci serca zwigzanej z przeciekiem lewo-prawym.”” W
przypadku pacjentéw starszych, obcigzonych innymi chorobami, nalezy rozwazy¢ korzysci

plynace z ewentualnego leczenia operacyjnego takie jak prewencja nagltego zgonu sercowego.”

1.5.2.3. Nieprawidlowe odejscie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia plucnego

Nieprawidtowe odejs$cie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego jest bardzo
rzadko wystepujaca wrodzong anomalig tetnic wiencowych, objawiajacg si¢ zazwycza] w
okresie noworodkowym, obarczong wysoka S$miertelnoscig i stwierdzang najczesciej na
podstawie badan autopsyjnych.!’” Wspotwystepowanie ASCAPA z innymi wrodzonymi

wadami moze wydluzy¢ czas przezycia.!’

Wyjatkowo ASCAPA rozpoznawana jest u
pacjentow dorostych, ktorych przezycie zalezy od rozbudowanego krazenia obocznego z tetnic

oskrzelowych.®®

1.5.2.3.1. Rys historyczny

Pierwsze doniesienia dotyczace ASCAPA pochodza z 1931 roku z badania
autopsyjnego, jednakze pierwszy opis przypadku ASCAPA antemortem zostat odnotowany

dopiero w 1984 roku.%-%0

1.5.2.3.2. Obraz kliniczny

Obraz kliniczny pacjentow z ASCAPA jest najczes$ciej uzalezniony od
wspotistniejagcych wrodzonych wad sercowo-naczyniowych, takich jak ubytek przegrody
miedzyprzedsionkowej (ang. atrial septal defect, ASD), VSD, koarktacja aorty (ang.
coarctation of the aorta, CoA), BAV czy ToF, oraz ich stopnia ciezko$ci.}”*192 W przebiegu
wad przeciekowych moze doj$¢ do rozwoju nadci$nienia plucnego, powodujgc tym samym

zachowanie perfuzji wiencowej 1 zapobiegajac niedokrwieniu migsnia sercowego u pacjentow
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z ASCAPA.*> W niektorych przypadkach ASCAPA wystepuje jako izolowana
nieprawidlowo$¢ sercowo-naczyniowa, mogaca prowadzi¢ do przedwczesnego zgonu na
skutek cigzkiej dysfunkcji LV czy rozleglego niedokrwienia mie$nia sercowego.”
Fizjologiczny spadek oporu naczyniowego ptuc, do ktérego odchodzi po urodzeniu, u
pacjentow z ASCAPA bez innych towarzyszacych wad sercowo-naczyniowych, powoduje
zmniejszenie perfuzji wiencowej, prowadzac do niedokrwienia mig¢§nia sercowego oraz $§mierci

krétko po urodzeniu.”

1.5.2.3.3. Leczenie

Bezposrednia reimplantacja nieprawidtlowo odchodzacej pojedynczej tetnicy
wiencowej do aorty jest optymalng metoda leczenia, jednakze moze dojs¢ do zagiecia lub
naprezenia tetnicy wiencowej, zwlaszcza w sytuacji, w ktorej tetnica wiencowa odchodzi od
tylnej $ciany pnia ptucnego.”* Alternatywng metodg jest operacja metoda Takeuchi, chociaz
istnieje ryzyko pooperacyjnych komplikacji pod postacig stenozy ptucnej, wewnatrzptucnego

zwezenia lub nieszczelnosci graftu.’6%4

1.5.3. Przetoki wiencowe

Przetoki wiencowe (ang. coronary artery fistulas, CAFs), nalezace do anomalii tetnic
wiencowych zwigzanych z ich nieprawidlowym ujsciem, sg definiowane jako bezposrednie
potaczenia miedzy jedng lub wigcej tetnicami wiencowymi a pozostalymi strukturami serca,
zaro6wno miedzy jamami serca (ang. coronary-cameral fistulas, CCFs), jak 1 duzymi naczyniami
(ang. coronary-vascular fistulas, CVFs). Mimo iz przetoki wiencowe sg rzadko spotykane,
zaliczane sg do jednych z najczesciej wystepujacych anomalii tetnic wiencowych z czgstoscia
wystepowania szacowang na 0,002%-0,9%.%¢% Dzigki zastosowaniu nieinwazyjnych metod

obrazowania, takich jak badanie CT, ich wykrywalno$¢ wzrosta.”®

1.5.3.1. Rys historyczny

Przetoka wiehcowa zostata po raz pierwszy opisana w 1865 roku przez Krausego.®
Kolejne doniesienia o przetokach wiencowych zostaty opublikowane przez Brooks’a w 1886

roku, a takze przez Haller’a i Little’a.3> Pierwsze udane operacyjne zamknigcie CAF zostato
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przeprowadzone w 1947 roku przez Bjorck’a i Crafford’a — przetoka zostala rozpoznana i
zamknieta w trakcie torakotomii wykonanej z powodu podejrzenia obecnosci PDA.!'%
Najprawdopodobniej pierwsza poprawna, przedoperacyjna diagnoza CAF zostata postawiona
przez Fell’a 1 in. w 1958 roku, a w 1959 roku CAF zostata rozpoznana po raz pierwszy w

angiografii.!?!

1.5.3.2. Klasyfikacja przetok wiencowych

Przetoki wiencowe mozna sklasyfikowa¢ ze wzgledu na ich etiologi¢ (wrodzone lub
nabyte), miejsce odejscia oraz ujscia przetoki, a takze bioragc pod uwage liczbe przetok
(pojedyncze lub mnogie), jak rowniez ich ztozono$¢ (pojedynczy kanat lub sie¢ kanatow).!?

Podziat patofizjologiczny przetok wiencowych uwzglednia kierunek przecieku (lewo-
prawy, lewo-lewy), wystepowanie zespotu podkradania, obecno$¢ nagltych zmian w obrebie
przetoki, takich jak skrzeplina, dyssekcja, skurcz oraz peknigcie naczynia, lub zmian

przewlektych w obrebie przetoki pod postacia tetniakow czy zwapnien.'??

1.5.3.2.1. Podzial przetok ze wzgledu na etiologie

Przetoki wiencowe sg zazwyczaj wrodzone (90%), jednakze w nielicznych przypadkach
moga by¢ nabyte. Do nabytych CAFs zalicza si¢ przetoki zwigzane z chorobg Kawasaki,
chorobg Takayasu, przetoki jatrogenne (jako powiklanie przeszczepienia serca, biopsji
endomiokardium, pomostowania aortalno-wiencowego czy przezskornej angioplastyki

wiencowej) oraz przetoki pourazowe.”%103-105

1.5.3.2.2. Podzial przetok ze wzgledu na miejsce odejscia oraz ujscia

Przetoki moga rozpoczyna¢ si¢ we wszystkich tetnicach wiencowych i drenowa¢ do
wszystkich jam oraz naczyn serca. Najpowszechniej sg spotykane przetoki odchodzace od RCA
(50-60%), podczas gdy CAFs rozpoczynajace si¢ od LAD stanowig ok. 35%-40%, a od Cx ok.
5-20% przetok. Przetoki zazwyczaj uchodzg do nisko-cisnieniowych prawych jam serca (80%),
przy czym czesciej do RV (41%) niz RA (26%).°%196-108 Znacznie rzadziej przetoki drenujg do
lewych jam serca (3%-5%).'911 CAFs mogg rowniez uchodzi¢ do zatoki wiencowej (ang.

coronary sinus, CS), zyty gtdwnej gornej (ang. superior vena cava, SVC), a takze do prawej i
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lewej tetnicy plucnej (ang. right and left pulmonary artery, RPA, LPA, odpowiednio).!'"* W CT
najczesciej przypadkowo rozpoznawane sg przetoki wiencowo-ptucne (ang. coronary-to-

pulmonary fistulas, CPAFs), ktorych czesto$¢ wystepowania wynosi 0,17-0,68%.%%-112-114

1.5.3.3. Patofizjologia oraz obraz kliniczny pacjentow z przetoka wiencowa

Przebieg kliniczny zalezy przede wszystkim od rozmiaru przetoki oraz od kierunku i
wielko$ci przeptywu krwi przez przetoke.''> Konsekwencja nieprawidlowego, zwickszonego
przeptywu krwi przez przetoke jest rozwoj niedokrwienia mig$nia sercowego wtornie do
zmniejszonej perfuzji z powodu redukcji przeplywu przez naczynia miokardium.''® W
odpowiedzi na niedokrwienie, dotknigte naczynia wiencowe ulegaja poszerzeniu, prowadzac
do postepujacego powiekszania si¢ przetok. Diugoterminowy wzrost przeptywu oraz ci$nienia
panujacego w tetnicy wiencowej prowadzi do remodelingu, predysponujac do powstawania
tetniakow.!'7118 W przypadku przeptywu lewo-prawego, ktory spotykany jest u ponad 90%
pacjentow z CAFs, moze dojs¢ do zjawiska podkradania, objawiajacego si¢ zwlaszcza u
mtodych dorostych dusznoscig wysitkowa (60%), dtawica piersiowa (3-7%), omdleniami,
kotataniem serca, niedokrwieniem migsnia sercowego, a w przypadku osob starszych moze
doj$¢ do zastoinowej niewydolnosci serca (19%) lub zaburzen rytmu serca.”®!% Przeciek lewo-
prawy moze doprowadzi¢ réwniez do rozwoju nadci$nienia plucnego oraz przecigzenia
objetosciowego obukomorowego. W przypadku przecieku lewo-lewego dochodzi do
przecigzenia LV.!0?

Mate przetoki sg zazwyczaj nieme klinicznie w przeciwienstwie do duzych, ktore moga
dawac¢ objawy przed 20 r.z. — pacjenci kierowani sg do szpitala z powodu obecnosci ciagtego
szmeru crescendo-decrescendo badz nieprawidlowosci na przegladowym zdjeciu klatki
piersiowej lub w EKG 298116

Przetoki sg najczesciej izolowang anomalig (55-80%), cho¢ moga towarzyszy¢ innym
wadom sercowo-naczyniowym (5-30%), takim jak ASD, VSD, ToF oraz PDA.!%120

Obecnos¢ CAFs usposabia w kazdym wieku do infekcyjnego zapalenia wsierdzia (ang.
infective endocarditis, IE), ktore wystepuje u ok. 5-12% pacjentow z przetokami i moze by¢
przyczyna przedwczesnego zgonu.' %121

Do powiktan CAFs zalicza si¢ m.in. poszerzenie tetnic wiencowych, tetniaki tetnic
wiencowych, uszkodzenie §rodbtonka tetnic wiencowych, rozwdj zmian miazdzycowych oraz

wapnienie tetnic wiencowych czy tez pekniecie tetnicy.'??
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1.5.3.4. Leczenie

Mate przetoki cechujg si¢ dobrym rokowaniem i nie wymagaja leczenia. Najczgstszymi
wskazaniami do leczenia przezskornego lub operacyjnego przetok sa objawy kliniczne,

znaczny przeciek oraz powiklania (ryc. 9).° Znane sa rdwniez przypadki spontanicznego

123-125

zamknigcia si¢ przetok, lecz jest to rzadkie zjawisko.

Rycina 9. Badanie tomografii komputerowej, rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekroj poprzeczny, A —
przetoka wiencowa uchodzaca do pnia ptucnego (strzatka), B — stan po przezskérnym zamknieciu przetoki
wiencowej okluderem (strzatka)
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2. Cele badania

Cele badania:

1. Ocena czgstosci wystepowania, charakterystyka anatomiczna oraz znaczenie kliniczne
pojedynczej tetnicy wiencowej w grupie osob dorostych.

2. Ocena czestosci wystepowania, charakterystyka anatomiczna oraz znaczenie kliniczne
nieprawidlowego odejscia tetnicy wiencowej od pnia plucnego w grupie osob
dorostych.

3. Ocena czgstosci wystepowania, charakterystyka anatomiczna oraz znaczenie kliniczne

przetok wiencowych w grupie osob dorostych.

3. Material i metodyka

3.1. Grupa badana

Przed rozpoczgciem realizacji badania uzyskano zgody Komisji Bioetycznej na
retrospektywna ocen¢ badan CT (IK-NPIA-0021-27/1693/18; IK-NPIA-0021-109/1760/18;
IK. NPIA.0021.73.1888/20) oraz na oceng¢ aktualnego stanu klinicznego pacjentow przy uzyciu
wywiadu kwestionariuszowego (IK.NPIA.0021.7.1895/21).

Retrospektywnej analizie opisow badan tomografii komputerowej poddano 45 817
badan CT tetnic wiencowych wykonanych w Narodowym Instytucie Kardiologii (NIKard) w
latach 2008-20 u 39 066 pacjentow.

Sposrod opiséw badan CT dostepnych w systemie Clininet (cyfrowa baza danych
obejmujgca pacjentéw leczonych w NIKard) wyszukano opisy badan CT tetnic wiencowych
spetniajace kryteria stow-kluczy. Zastosowano nastgpujace stowa-klucze:

1) dla SCA:
»pojedyncza tetnica wiencowa”, ,,anomalia te¢tnic wiencowych pod postacia
niewyksztatcenia si¢ prawej tetnicy wiencowej”, ,,brak prawej tetnicy wiencowej”,
»anomalia odej$cia prawej tetnicy wiencowej”, ,,agenezja prawej tetnicy wiencowej”,
»anomalia tetnic wiencowych pod postacig niewyksztalcenia si¢ lewej tetnicy
wiencowej”, ,,brak lewej tetnicy wiencowej”, ,,anomalia odejscia lewej tetnicy
wiencowej”, ,,agenezja lewej tetnicy wiencowej”, ,,odmiana anatomiczna — odejscie

prawej tetnicy wiencowej od gatezi okalajacej”,
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2) dla ACAPA:

L~ALCAPA”, ,,ARCAPA”, ,zesp6t Blanda-White’a-Garlanda”, ,,zes. BWG”,
»BWG”, ,,odejscie pnia lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego”, ,,odejscie lewe;j
tetnicy wiencowej od pnia plucnego”, ,,odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego”,
,odejscie prawej tetnicy wiencowej od pnia plucnego”,

3) dla przetok:

»przetoka”, ,przetoka te¢tnicy wiencowej”, ,nieprawidlowe zakonczenie tetnicy
wiencowej”, ,,nieprawidtowe polaczenie tgtnicy wiencowej”, ,,nieprawidlowe ujscie
tetnicy wiencowe;j”.

Nastepnie dokonano ponownej oceny obrazéw CT spetniajacych kryteria stow-kluczy
zgodnie z przyjetymi definicjami wybranych anomalii tetnic wiencowych, ktore zostaty
zdefiniowane jako:

1. SCA — odejscie wspolnego, pojedynczego pnia tetnicy wiencowej od prawej lub lewe;j
zatoki Valsalvy, dajacego poczatek tetnicy wiencowej, ktora nastepnie rozgatezia si¢ na
naczynia odpowiadajace trzem gtéwnym galeziom (RCA, LAD i Cx), 1 zaopatrujacej
caty migsien sercowy,

2. ACAPA —nieprawidtowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego,

3. CAFs — nieprawidlowe, bezposrednie potaczenia miedzy jedna lub wigcej tetnic
wiencowych a jamg serca badz tez potaczenie tetnicy wiencowej z duzymi naczyniami.

Na podstawie informacji z systemu Clininet zebrano retrospektywnie dane
demograficzne oraz kliniczne pacjentow dotyczace: nadci$nienia tetniczego, cukrzycy,
dyslipidemii, nikotyznimu, nadci$nienia plucnego (cisnienie skurczowe w prawej komorze
[ang. right ventricular systolic pressure, RVSP] >40 mmHg w TTE), przebytego zawatu serca,
przebytego IE, przebytego naglego zatrzymania krazenia oraz przebytego zabiegu przezskorne;j
interwencji wiehcowej (ang. percutaneous coronary intervention, PCI).!?® Niewydolno$¢ serca
z dysfunkcjg skurczowa LV rozpoznawano na podstawie wspotistnienia typowych objawoéw
klinicznych oraz uposledzonej funkcji skurczowej LV, wyrazonej frakcja wyrzutowa lewe;j
komory (ang. left ventricular ejection fraction, LVEF) <50% w TTE.!?’

Obecno$¢ zmian miazdzycowych oraz ich stopien zaawansowania oceniono u
wszystkich pacjentow stosujgc dedykowang do oceny zmian miazdzycowych w CT
klasyfikacj¢ CAD-RADS Coronary Artery Disease — Reporting and Data System towarzystw
Society of Cardiovascular Computed Tomography, American College of Radiology oraz North
American Society for Cardiovascular Imaging.'”® Zgodnie z klasyfikacja CAD-RADS za

niewielkie zmiany miazdzycowe uznano zmiany zwe¢zajgce Srednice Swiatla naczynia o 1-24%
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(CAD-RADS 1), za tagodne — zmiany zw¢zajace o 25-49% (CAD-RADS 2), za umiarkowane
— zmiany redukujace o 50%-69% (CAD-RADS 3), za istote — zmiany zw¢zajace Srednice
tetnicy o 70-99% lub zmiany zwezajace LMCA >50%, lub chorobe trdjnaczyniowa (=70%)
(CAD-RADS 4), natomiast za niedrozno$¢ — zmiany zwezajace swiatlo naczynia o 100%
(CAD-RADS 5). W przypadku braku zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych pacjenci
byli klasyfikowani jako CAD-RADS 0. Choroba jednonaczyniowa zostala zdefiniowana jako
obecno$¢ zmian miazdzycowych zwezajacych $§wiatta naczynia >70% lub stan po PCI w jedne;j
z trzech gléwnych tetnic: RCA, LAD lub Cx, choroba dwunaczyniowa jako obecno$¢ zmian
miazdzycowych zwezajacych o >70% $wiatto lub stan po PCI 2 z 3 gléwnych naczyh (RCA,
LAD, Cx), natomiast choroba trdjnaczyniowa jako obecno$¢ zmian miazdzycowych
redukujacych o >70% $wiatto w kazdym z 3 naczyn (RCA, LAD oraz Cx) lub 0 >50% LMCA,
lub stan po PCI kazdej z 3 tetnic.!2:130

Za pomocg wywiadu kwestionariuszowego przeprowadzonego telefonicznie (02-
04.2021) uzyskano dane dotyczace aktualnego stanu klinicznego pacjentow oraz uzupetniono

wywiad medyczny (wzor kwestionariusza — zatgcznik nr 1).

3.2. Stosowane aparaty tomografii komputerowej oraz technika wykonania badania

Badania tomografii komputerowej tetnic wiencowych byly wykonywane przy uzyciu
dwuzrodtowego aparatu CT firmy Siemens Healthcare, Forchheim, Germany — od lutego 2008
do maja 2011 (6 414 badan, 14%) przy uzyciu dwuzrédtowego aparatu pierwszej generacji
(Somatom Definition), od czerwca 2011 do maja 2015 (13 745 badan, 30%) przy uzyciu
skanera drugiej generacji (Somatom Definition Flash), natomiast od czerwca 2015 do listopada
2020 (25 658 badan, 56%) przy uzyciu aparatu trzeciej generacji (Somatom Force).

Parametry akwizycji byty nast¢pujace: dla aparatu pierwszej generacji — kolimacja 64 x
0,6 mm, czas obrotu gantry 330 ms, napigcie pradu lampy 80-140 kV, dla drugiej generacji
skanera — kolimacja 128 x 0,6 mm, czas obrotu gantry 280 ms, napigcie pradu lampy 80-140
kV, dla trzeciej generacji — kolimacja 192 x 0,6 mm, czas obrotu gantry 250 ms, napi¢cie pradu
lampy 70-120 kV (parametry dobierano w zaleznos$ci od masy ciata pacjenta). Stosowano
akwizycje bramkowang EKG prospektywnie lub retrospektywnie, a w wybranych przypadkach
akwizycje wysokiego skoku ,,high-pitch Flash”. Protok6t badania byt dobierany przez lekarza
nadzorujacego badanie w zalezno$ci od rytmu serca oraz wskazan klinicznych. W celu

ograniczenia dawki promieniowania stosowano technik¢ modulacji dawki. Dane rutynowo
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rekonstruowano w fazach $rod- lub pdznoskurczowej 1 w fazie rozkurczowej (od 35% do 45%
oraz od 65% do 75% dystansu odstepéw RR). Jezeli jako$¢ obrazéw nie byla optymalna,
wykonywano dodatkowo rekonstrukcje w innych fazach. Rutynowo pacjentom bezposrednio
przed badaniem podawano podjezykowo nitrogliceryng w dawce 0,8 mg. Docelowa czestos¢
rytmu serca podczas badania wynosita 60-75/min (w zaleznos$ci od generacji skanera), u czesci
chorych podawano dozylnie metoprolol w frakcjonowanych dawkach 2,5 mg w celu jej
osiggniecia. Po podaniu 10 ml bolusa kontrastu wyliczano czas rozpoczecia akwizycji badania.
Srodek kontrastowy (Iomeron 400; Bracco Altana Pharma, Konstanz, Germany, Ultravist 370
Bayer Pharma AG) podawano dwufazowo 45-60 ml kontrastu oraz 30% mieszanki kontrastu 1
soli fizjologicznej w ilosci 30 ml z predkoscia 4,5-6 ml/s (w zaleznos$ci od generacji aparatu)

do zyty odtokciowe;.
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3.3. Parametry oceniane w przypadku pojedynczej tetnicy wiencowej

W przypadku SCA w badaniu CT tetnic wiencowych oceniano:
I.  miejsce odejscia SCA (prawa lub lewa zatoka Valsalvy),
II. przebieg SCA zgodnie z klasyfikacja Lipton’a (ryc. 10A-F).4°

Rycina 10. Pojedyncza t¢tnica wiencowa, klasyfikacja wg Lipton’a, badanie tomografii komputerowej tetnic
wiencowych, rekonstrukcja objetosciowa, A — RII-A, B— RII-B, C — RII-P, D — RIII, E — LI, F — LII-A

Uwzgledniajac przebieg anatomiczny SCA, dokonano podziatu pojedynczych tetnic
wiencowych na tegtnice o potencjalnie tagodnym oraz potencjalnie ztosliwym przebiegu. Jako
przebieg potencjalnie ztosliwy uznano tetnice przebiegajace migdzy aortg a pniem plucnym
(typ II-B wg klasyfikacji Lipton’a).*°

W obrgbie pnia SCA mierzono jego dlugos¢, zdefiniowang jako odlegto$¢ migdzy
ujsciem SCA od aorty a odej$ciem pierwszej gatezi od SCA. Ponadto, mierzono minimalne
oraz maksymalne pole powierzchni $wiatta naczynia (ang. lumen area, LA) oraz $rednice
minimalng 1 maksymalng $wiatta naczynia (ang. lumen diameter, LD) (ryc. 11), a nastepnie
wyciagnigto wartos$¢ srednig z pomiarow w pojedynczym przekroju. Porownano wymiary pnia

SCA z wymiarami pnia LCA oraz proksymalnego odcinka RCA w grupie oséb dorostych
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(n=199) z prawidtowg anatomia tetnic wiehcowych i bez obecnosci zmian miazdzycowych.!'?!

Podobne parametry oceniano réwniez w grupie kontrolnej, ktéra zostata opisana przez

131

Skowronskiego 1 in.

Rycina 11. Przyktadowy pomiar pnia pojedynczej tetnicy wiencowej w tomografii komputerowej, A —
rekonstrukcja objetosciowa, B — rekonstrukcja po krzywej, pomiar dlugosci pnia pojedynczej tetnicy
wiencowej (niebieska linia), C — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, maksymalne pole
powierzchni $wiatta naczynia, D — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, minimalne pole
powierzchni §wiatta naczynia

Metodyka pracy oraz wyniki uzyskane na mniejszej grupie pacjentow zostaly

przedstawione w publikacji pt. ,,Prevalence and Anatomic Characteristics of Single Coronary

2

Artery Diagnosed by Computed Tomography Angiography.” Autorstwa: Michalowska

AM, Tyczynski P, Pregowski J i in. (Am J Cardiol. 2019;124:939-946).
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3.4. Parametry oceniane w przypadku nieprawidlowego odejscia tetnicy wiencowej od

pnia plucnego

W przypadku ACAPA w badaniu CT tetnic wiencowych oceniano:
I.  tetnice wiencowa odchodzacg od pnia ptucnego (prawa/lewa) (ryc. 12),

II.  miejsce odejscia od pnia ptucnego (§ciana boczna/przysrodkowa/przednia/tylna)
(ryc. 13A-B),

III.  obecnos¢ krazenia obocznego: kolaterale aczace RCA 1 LCA, poszerzone tetnice w
przegrodzie miedzykomorowej, poszerzone tetnice oskrzelowe (o $rednicy >2 mm)
(ryc. 13C-1)32,

IV. wystepowanie zespotu podkradania, rozpoznawanego na podstawie odmiennego
zakontrastowania pnia plucnego oraz tetnicy wiencowej odchodzacej od niego (ryc.

13B)133,

Rycina 12. Anomalia odejscia tetnicy wiencowej od pnia plucnego, badanie tomografii komputerowej, A —
rekonstrukcja cinematic rendering, anomalia odej$cia lewej tetnicy wiencowej od pnia plucnego (czarna
strzatka), prawa tetnica wiencowa (ang. right coronary artery, RCA) odchodzi prawidtowo od aorty (biata
strzatka), B — rekonstrukcja cinematic rendering, anomalia odejscia RCA od pnia ptucnego (biata strzatka),
C - rekonstrukcja objetosciowa, odejscie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (czarna strzatka)
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Rycina 13. Anomalia odejscia tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, badanie tomografii komputerowe;j,

A, B — rekonstrukcja wieloplaszczyznowa, przekrdj poprzeczny: odejscie prawej tetnicy wiencowej z
przysrodkowej powierzchni pnia plucnego (strzatka) (A), odejScie lewej tetnicy wiencowej z bocznej
powierzchni pnia plucnego (strzatka) (B);

C, D —rekonstrukcja objetosciowa, kolaterale taczace prawg i lewa tetnice wiencowa (strzatki);

E, F, G — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekroj poprzeczny, w réznym stopniu poszerzone tetnice w
przegrodzie miedzykomorowej (strzatki);

H, I — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, poszerzone i krete tetnice oskrzelowe (strzaltki)

Dla obydwu tetnic (odchodzacej od pnia plucnego oraz odchodzacej od aorty) dokonano
w miejscu odejscia pomiardow: 1) pola powierzchni $wiatla naczynia oraz 2) Srednicy
minimalnej 1 maksymalnej (LDmin 1 LDmax), @ nastgpnie obliczono warto$¢ $rednig LD.
Wymiary (LD, LA) miejsca odejscia RCA oraz LCA pacjentow z ALCAPA oraz ARCAPA
poréwnano z zakresem wartosci, wyznaczonym przez wartosci gornej i dolnej granicy normy
LD i LA (ang. upper limit of normal, ULN; lower limit of normal, LLN, odpowiednio) opisanej
uprzednio grupy kontrolnej 199 pacjentoéw.'3! Przyjeto nastepujace definicje:
= ULN = érednia wartos¢ LD + 1,96SD i LA + 1,96SD, odpowiednio,
= LLN = $rednia warto$¢ LD — 1,96SD i LA — 1,96SD, odpowiednio.
Wielko$¢ nieprawidtowo odchodzacej pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia phucnego

zestawiono ze Srednimi wymiarami pni pacjentow z SCA (n=27).
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3.5. Parametry oceniane w przypadku przetok wiencowych

W przypadku CAFs w badaniu CT tetnic wiencowych oceniano:
I.  miejsce odejscia oraz ujscia przetoki wiencowej (ryc. 141 15),

II.  morfologi¢ przetoki pod wzgledem:

1) liczby przetok,

2) zlozonosci przetoki,

3) wielkosci przetoki,

4) kretosci przetoki,

5) przebiegu §rédmigsniowego,

a takze obecno$ci w obrgbie przetoki:

6a) tetniakow, 6b) zwapnien, 6¢) wegetacji, 6d) skrzeplin, 6¢) dyssekcji (ryc. 16).

W tabeli 2. zawarto definicje stosowane podczas oceny tomograficznej CAFs.

Rycina 14. Przetoka wiencowa, badanie tomografii komputerowe;:

A, B — przetoka miedzy galezig prawej tetnicy wiencowej a pniem plucnym (strzatki), (A) rekonstrukcja
wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, (B) rekonstrukcja objgtosciowa;

C, D — przetoka migdzy galgzig prawej tetnicy wiencowej a zytg gldéwna gorng (strzatki), (C) rekonstrukcja
wieloptaszczyznowa, przekroj poprzeczny, (D) rekonstrukcja objetosciowa
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Rycina 15. Przetoka wiencowa, badanie tomografii komputerowej: A, B — przetoka migdzy gatezig prawe;j
tetnicy wiencowej a lewym przedsionkiem (strzatki), (A) rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekroj
poprzeczny, (B) rekonstrukcja objetosciowa; C, D — przetoka miedzy galezig okalajgca a zatokg wiencowa
(strzalki), (C) rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, (D) rekonstrukcja objetosciowa

Rycina 16. Przetoka wiencowa, badanie tomografii komputerowej: A, B — rekonstrukcje maksymalne;j
intensywnosci, przekrdj poprzeczny, A — przetoka pomiedzy prawg tetnica wiencowa a lewym
przedsionkiem, B — koncowy odcinek przetoki ze skrzeplinami (strzatka); C-F - rekonstrukcje
wieloptaszczyznowe, C — przekrdj strzatkowy skosny, zwapnienia w $cianie przetoki (strzatka), D — przekroj
poprzeczy, zwapnienia w S$cianie przetoki (strzatki); E, F — wegetacje w ujsciu przetoki do prawego
przedsionka (strzalki), przekroj czotowy (E), przekrdj poprzeczny (F)
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Tabela 2. Definicje stosowane w ocenie tomograficznej przetok wiencowych

Parametr

Definicja

Przetoka prosta

Przetoka zlozona

Przetoka bilateralna

Przetoka kreta

Rodzaj przetoki

Tetniak przetoki

Zwapnienia w przetoce
Wegetacja w przetoce

Skrzeplina

Dyssekcja

Przetoka mala

Przetoka Srednia

Przetoka duza

Przetoka o pojedynczym odejsciu, sktadajgca si¢ z pojedynczego naczynia o
134

pojedynczym ujsciu
Przetoka o >1 odejsciu i/lub sktadajaca si¢ z >1 naczynia, i/lub posiadajaca
>1 ujscie'**

Przetoka rozpoczynajaca si¢ zarowno w RCA, jak i LCA 1 posiadajaca 1
135

ujscie; podtyp przetoki ztozonej
Obecno$¢ >3 kolejnych zagieé, tzn. zmiany kierunku przebiegu naczynia o
>45° w stosunku do pnia gtéwnego'*¢

Coronary cameral fistula (CCF) — przetoka uchodzaca do >1 jam serca

(prawego przedsionka/lewego przedsionka, prawej komory/lewej komory)'*’

Coronary vascular fistula (CVF) — przetoka uchodzaca do >1 struktur
naczyniowych (pien ptucny, prawa/lewa tetnica ptucna, zatoka wiencowa,
zyta gldéwna gorna/dolna, zyty serca)'?’

Odcinkowe poszerzenie tetnicy o >50% w stosunku do referencyjnego
odcinka naczynia'®

Obecno$¢é regiondw o atenuacji >130 HU w $cianie przetoki'>’

Hipodensyjna, homogenna, nieregularna masa w $wietle przetoki*!4?

Hipodensyjna zmiana w obrebie §wiatla przetoki otoczona z >3 stron
kontrastem*!*!

Powstanie kanatu falszywego w obrebie $ciany tetnicy wiencowej, ktore

moze doprowadzi¢ do ucisku kanatu prawdziwego naczynia, linijna

hypodensyjna struktura w $wietle tetnicy'*?

LD,,.x W najszerszym miejscu <2 mm!*3
LD,,.x W najszerszym miejscu 2-10 mm'3®

LD, ,.x W najszerszym miejscu >10 mm!*3

*roznicowano na podstawie obrazu klinicznego (u pacjenta z klinicznymi cechami infekcyjnego zapalenia wsierdzia

rozpoznawano wegetacje)

CCF = przetoka wiencowa uchodzaca do jamy serca; CVF = przetoka wieficowo-naczyniowa; HU = jednostka Hounsfielda;
LCA = lewa tetnica wiencowa; LD = §rednica $wiatta naczynia; RCA = prawa tetnica wiencowa

Dokonano pomiaru $rednicy minimalnej 1 maksymalnej (LD, 1 LDp,,) $wiatta

naczynia oraz pola powierzchni §wiatla naczynia (LA) w miejscu odej$cia przetoki, jej ujscia

oraz w najszerszym 1 najwezszym miejscu przetoki.

Ponadto, zmierzono koncoworozkurczowy wymiar RV 1 LV w projekcji czterojamowej

w badaniu CT tetnic wiencowych oraz wyliczono stosunek wymiarow RV/LV celem

identyfikacji powickszenia RV, jako wskaznika jej przeciazenia (RV/LV >1,0).!43
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Przetoke wiencowa zdefiniowano jako istotng klinicznie, je$li chory wymagat
hospitalizacji i/lub leczenia zabiegowego zwigzanego ze stwierdzong przetoka, lub jesli byta

ona przyczyng zawatu serca, IE, niewydolnosci serca, lub zgonu pacjenta.

3.6. Kryteria wylaczenia z grupy badanej

Przyjeto nastgpujace kryteria wytaczenia z grupy badanej:

1) grupa pacjentéw z ACAPA — stan po operacji naprawczej wady przed wykonaniem
badania CT (n=4),

2) grupa pacjentow z CAFs — suboptymalna jako$¢ badania CT (brak wizualizacji miejsca

ujScia przetoki) lub przestanka mogaca wskazywac na nabytg etiologie przetoki (n=10).
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4. Analiza statystyczna

Po ocenie zgodnosci rozktadéw zmiennych ciaggltych z rozktadem normalnym testem
Shapiro-Wilka oraz wizualnej ocenie skos$nosci histogramow wyniki przedstawiono jako
srednie arytmetyczne z odchyleniami standardowymi (ang. standard deviation, SD) (= SD)
zmiennych o rozktadach normalnych badz podgrup 2-elementowych lub jako mediany z
zakresem interkwartylowym (ang. interquartile range, IQR) [IQ1-IQ3] dla rozktadoéw
sko$nych. Istotno$¢ rdéznic pomiedzy warto$ciami $rednimi trzech grup weryfikowano
jednoczynnikowa analizg wariancji 1 testem post-hoc Tukey’a, zastosowanym w sytuacji
odrzucenia hipotezy zerowej ogdlnego testu. Istotno$¢ roznic srednich 2 grup analizowano
testem T-Studenta. Nieparametryczng analizg wariancji Kruskala-Wallisa, testami
nieparametrycznymi dla wielokrotnych porownan (w przypadku odrzucenia testu globalnego)
oraz testem Mann’a-Whitney’a badano zgodno$¢ ciaglych rozktadow skosnych odpowiednio 3
lub 2 grup.

Wyniki zmiennych kategorialnych przedstawiono w postaci liczno$ci oraz czestosci
wzglednej (procent) jednostek wyroznionych. Do oceny jednorodnosci 2 proporcji
zastosowano test zgodnosci Chi2 lub doktadny test Fishera w przypadku mniejszej od 5 liczby
oczekiwanych obserwacji w komorkach tabel dwudzielczych. Testem Cochrana-Mantela-
Haenszela oceniano istotno$¢ roznic pomiedzy proporcja zmiennych nominalnych o wigkszej
niz 2 liczbie kategorii (statystyka skojarzen ogolnych) lub proporcja zmiennych porzadkowych
(statystyka $rednich réznic). Testem znakow rangowych Wilcoxona badano zmian¢ danego
parametru w obrebie tej samej grupy.

Weryfikowano dwustronne hipotezy zerowe, z bledem I rodzaju alfa< 0,05. Analizy
statystyczne wykonano oprogramowaniem statystycznym SAS w wersji 9.4 (SAS Institute,

Cary, NC, USA).
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5. Wyniki

5.1. Charakterystyka demograficzna pacjentéw z wybranymi anomaliami tetnic

wiencowych

Sposrod 39 066 pacjentdw, u ktérych wykonano badanie CT tetnic wiencowych SCA

zidentyfikowano u 27 (0,069%) pacjentow, ACAPA u 6 (0,015%) pacjentow, natomiast

przetoki wiencowe wykryto u 42 (0,1%) pacjentéw. Srednia wieku w momencie wykonania

badania CT w grupie pacjentow z SCA wynosita 52,6 + 19,5 lat, w grupie pacjentéw z ACAPA

33,2 £ 16,5 lat, a wsérod pacjentow z CAFs 57,5 £+ 13,8 lat. Charakterystyka demograficzna

pacjentow z poszczegolnymi anomaliami tetnic wiencowych zostata przedstawiona w tabeli 3.

Tabela 3. Charakterystyka demograficzna pacjentow z wybranymi anomaliami tetnic

wiencowych
Zmienne SCA ACAPA CAFs Wartos¢ p
(np=27) (np=6) (nr=42)
Wiek* [lata] 52,6+ 19,5 33,2+ 16,5 57,5+ 13,8 0,004
1vs.2:0,026
2 vs. 3: 0,003
1vs.3:0,453
Pte¢ [megska] 12 (44,4) 1(16,7) 20 (47,6) 0,405
BMI [kg/m?] 26,7+ 6,4 225+34 27,8172 0,193
Nadcis$nienie tetnicze 16 (59,3) 1(16,7) 23 (54,8) 0,171
Cukrzyca 7(25,9) 0 49,5 0,129
Dyslipidemia 11 (40,7) 1(16,7) 13 (31,0) 0,486
Nikotynizm 2(7,4) 2 (33,3) 5(11,9) 0,228
Brak/obecno$¢ zmian miazdzycowych:
CAD-RADS <3t 22 (81,5) 6 (100) 30(71,4) 0,169
CAD-RADS 3 (50-69%)* 0 0 6 (14,3)
CAD-RADS 4/5 (>70%)* 5(18.5) 0 6(14,3)
Wspétistniejace wrodzone wady serca 10 (37,0) 1(16,7) 2 (4,8) 0,003
Wywiad migotania przedsionkow 5(18,5) 0 10 (23,8) 0,509
(napadowe lub utrwalone)
Nadkomorowe zaburzenia rytmu 4 (14,8) 3(50,0) 5(11,9) 0,085
Komorowe zaburzenia rytmu 5(18,5) 2 (33,3) 2 (4,8) 0,051
Niewydolno$¢ serca 6(22,2) 2 (33,3) 12 (28,6) 0,785
Wywiad zawatu serca 4 (14,8) 2 (33,3) 49,5 0,223
Nadcisnienie ptucne 3(11,1) 0 5(11,9) 1,00
Wywiad infekcyjnego zapalenia wsierdzia 2 (7,4) 0 3(7,1) 1,00
Wywiad naglego zatrzymania krazenia 1(3,7) 3(50,0) 1(2,4) 0,003
1i3vs. 2:<0,005
Wywiad PCI 3(1L1) 0 49,5 1,00

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub srednia +SD

* wiek pacjenta, w ktorym wykonano badanie CT

tstwierdzone na podstawie badania CT tetnic wiehcowych
ACAPA = nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia ptucnego; BMI = wskaznik masy ciata; CAD-RADS = choroba
wiencowa, system standaryzacji opiséw badan diagnostycznych na podstawie tomografii komputerowej; CAFs = przetoki
wiencowe; CT = tomografia komputerowa; np = liczba pacjentéw; PCI = przezskorna interwencja wiencowa; SCA =
pojedyncza tetnica wiencowa; SD = odchylenie standardowe
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5.2. Pojedyncza tetnica wiencowa

5.2.1. Miejsce odejscia oraz przebieg anatomiczny pojedynczej tetnicy wiencowej

SCA najcze¢sciej odchodzita od prawej zatoki Valsalvy (18/26; 69,2%). U 8 pacjentow
(8/26; 30,8%) SCA rozpoczynata si¢ w lewej zatoce Valsalvy (p=0,0499), natomiast u 1
pacjenta (1/27; 3,7%) nie udato si¢ okresli¢ zatoki Valsalvy z powodu obecnosci wspolnego
pnia tetniczego. Zgodnie z klasyfikacjg Lipton’a oceniono 26 pacjentow z SCA. Najczescie]
obserwowano 3 typy: RII-A, RII-B oraz LI (ryc. 17). Potencjalnie ztosliwy przebieg SCA
miedzy pniem plucnym a aortg (typ II-B) obserwowano u 8 pacjentéw, u ktorych nie
stwierdzono jednak powaznego wptywu anomalii na przebieg kliniczny: u zadnego z nich nie
wystapil zawat serca ani nagle zatrzymanie krazenia. U 1 pacjenta stwierdzono bezobjawowa
klinicznie hipoplazje poczatkowego odcinka naczynia o przebiegu lewej tetnicy wiencowej

(ryc. 10B).

LII-A
3,8%

RII-B
30,8%

Wartoéci zostaty przedstawione jako %
A =z przodu; B = migdzy; L = lewa; P = z tylu; R = prawa

Rycina 17. Typ anatomiczny SCA wg klasyfikacji Lipton’a

43



5.2.2. Charakterystyka demograficzna, kliniczna oraz wspoélwystepowanie innych

patologii serca u pacjentow z pojedynczg tetnica wiencowa

W tabeli 4 przedstawiono klasyfikacje SCA. Jedynie u 4 chorych nie stwierdzono zadnej

dodatkowej (wrodzonej lub nabytej) patologii w obrebie serca.

Tabela 4. Typ anatomiczny SCA wg klasyfikacji Lipton’a oraz wspoétistniejace choroby serca

Numer Zatoka Klasyfikacja  Wspdtistniejace choroby serca
pacjenta  Valsalvy  Lipton’a

Pacjenci bez wrodzonych chorob serca

1 R RII-A -
2 R RII-A -
3 R RII-A CAD-RADS 4+
4 R RII-B CAD-RADS 2*
5 R RII-B CAD-RADS 5+
6 R RII-B CAD-RADS 1+
7 R RII-B -
8 R RII-B AS, CAD-RADS 2*
9 R RII-P AS, CAD-RADS 4*
10 R RIII CAD-RADS 2*
11 R RIII CAD-RADS 1+
12 L LI HF, CAD-RADS 5*
13 L LI AF, TR
14 L LI CAD-RADS 1+
15 L LI -
16 L LI CAD-RADS 5+
17 L LII-A AS, HF, CAD-RADS 1*
Pacjenci 7 wrodzonymi chorobami serca
18 R RII-A AS, BAV
19 R RII-A PDA, PS, TGA, UVH, VSD
20 R RII-A PDA, ToF, VSD
21 R RII-B ASD I, LDS, PAPVR
22 R RII-B AR, BAV, HF, MR, TR, CAD-RADS 1*
23 R RII-B ASD II, CAD-RADS 1*
24 R RII-P PS, TGA, UVH
25 L LI AS, BAV, HF, MR, PH, TR
26 L LI AS, BAV
27 - - ASD 11, CAT, TA, VSD, czynno$ciowo UVH

tstwierdzone na podstawie badania CT tetnic wiehcowych

AF = migotanie przedsionkow; AR = niedomykalno$¢ zastawki aortalnej; AS = stenoza aortalna; ASD = ubytek przegrody
miedzyprzedsionkowej; BAV = dwuptatkowa zastawka aortalna; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji
opisow badan diagnostycznych na podstawie tomografii komputerowej; CAT = wspolny pien tetniczy; CT = tomografia
komputerowa; HF = niewydolno$¢ serca; L = lewa; LDS = zespo6t Loeys-Dietza; MR = niedomykalno$¢ mitralna; PAPVR =
czesciowy nieprawidlowy sptyw zyt plucnych; PDA = przetrwaly przewod tetniczy; PH = nadci$nienie ptucne; PS = stenoza
zastawki plucnej; R = prawa; SCA = pojdeyncza tetnica wiencowa; TA = atrezja zastawki trojdzielnej; ToF = tetralogia Fallota;
TGA = przetozenie wielkich pni tetniczych; TR = niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej; UVH = serce jednokomorowe; VSD
= ubytek przegrody migdzykomorowe;.
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Wrodzone wady serca wspotwystepowaty u 10 pacjentow (37,0%) z SCA. Pacjenci ze

wspotistniejagcymi  wrodzonymi wadami serca byli mtodsi, rzadziej mieli cukrzyce i

dyslipidemi¢ (p<0,001, p=0,026, p=0,018, odpowiednio) (tab. 5).

Tabela 5. Porownanie chorych z izolowang SCA oraz chorych z SCA i1 wrodzonymi wadami

serca
Izolowana SCA SCA ze wspotwystepujacymi ~ Wartos¢ p
(np=17) wrodzonymi wadami serca
(nr=10)

Ple¢ [meska] 7 (41,2) 5(50,0) 0,706
Wiek” [lata] 63,3%11,5 34,5+ 17,0 <0,001
BMI [kg/m’] 28,6 7,1 (n=16) 23,9+4,2 0,071
Nadcis$nienie tetnicze 12 (70,6) 4 (40,0) 0,224
Cukrzyca 7(41,2) 0 0,026
Dyslipidemia 10 (58,8) 1 (10,0) 0,018
Nikotynizm 2(11,8) 0 0,516
Obecno$¢ zmian miazdzycowych:

CAD-RAD 3 (50-69%)* 0 0 NA

CAD-RADS 4/5 (>70%)* 5(294) 0 0,124
Obraz kliniczny
Wywiad migotania przedsionkow 3(17,6) 2 (20,0) 1,00
(napadowe lub utrwalone)
Nadkomorowe zaburzenia rytmu 3(17,6) 1(10,0) 1,00
Komorowe zaburzenia rytmu 3(17,6) 2 (20,0) 1,00
Niewydolno$¢ serca 2(11,8) 4 (40,0) 0,153
Wywiad zawatu serca 4(23,5) 0 0,264
Nadcisnienie ptucne 1(5,9) 2 (20,0) 0,535
Wywiad infekcyjnego zapalenia 0 2 (20,0) 0,128
wsierdzia
Wywiad naglego zatrzymania 0 1(10,0) 0,370
krazenia
Przebyte leczenie operacyjne 4(23,5) 5(50,0) 0,219
Wywiad PCI 3(17,6) 0 0,273
Zgon w trakcie obserwacji 0 2 (20,0) 0,128
Ocena tomograficzna
Lokalizacja odejscia:
Zatoka Valsalvy [R] 11 (64,7) 7 (70,0) 1,00
Klasyfikacja Lipton’a [RII-B] 5(29,4) 3(30,0) 1,00
LVEF [%]" 60,4 +£9,2 53,0+ 15,2 0,245

Wartosci sq przedstawione jako n (%) lub srednia +SD
* wiek pacjenta, w ktérym wykonano badanie CT

" na podstawie badania TTE, badanie TTE wykonano u 77,8% pacjentow (21/27) z SCA

BMI = wskaznik masy ciata; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na
podstawie tomografii komputerowej; CT = tomografia komputerowa; LVEF = frakcja wyrzutowa lewej komory; np = liczba
pacjentow; PCI = przezskorna interwencja wienicowa; R = prawa; RII-B = pojdyncza tetnica wiencowa odchodzaca od prawej
zatoki Valsalvy i przebiegajaca miedzy pniem plucnym a aorta wstgpujaca; SCA = pojedyncza tg¢tnica wiencowa; SD =
odchylenie standardowe; TTE = echokardiografia przezklatkowa

Nie stwierdzono zalezno$ci migdzy miejscem odejscia SCA oraz jej przebiegiem wg

klasyfikacji Lipton’a a wspotistnieniem wrodzonych wad sercowo-nayczyniowych (tab. 6).
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Tabela 6. Zalezno$¢ miedzy miejscem odejscia SCA (od prawej lub lewej zatoki Valsalvy)
oraz mi¢dzy klasyfikacja wg Lipton’a a wspotwystepowaniem wrodzonych wad serca

Wrodzone wady serca ~ Warto$¢ p

(np=9)
Zatoka Valsalvy
R (n=18) 7 (38,9) 0,782
L (n=8) 2 (25,0)
Klasyfikacja wg Lipton’a
RI (n=0) NA 0,781
RII-A (n=6) 3(50,0)
RII-B (n=8) 3(37.5)
RII-P (n=2) 1 (50,0)
RIII (n=2) 0
LI (n=7) 2 (28,6)
LII-A (n=1) 0

Wartosci sq przedstawione jako n (%)
A = przed; B = migdzy; L = lewa; np = liczba pacjentow; P = z tylu; R = prawa (doktadne wyjasnienie skrotow str. 16 1 17)

5.2.3. Obecno$¢ zmian miazdzycowych a charakterystyka demograficzna i obraz

kliniczny pacjentéw z pojedynczq tetnica wiencowa

U 13 z27 pacjentow z SCA (48,1%) nie stwierdzono zmian miazdzycowych w tetnicach
wiencowych (CAD-RADS 0), u 6 pacjentéw (22,2%) byly obecne zmiany zwe¢zajace Swiatto
tetnic wiencowych o 1-24% (CAD-RADS 1), u 3 (11,1%) o 25-49% (CAD-RADS 2), u 5
(18,5%) pacjentow zmiany redukujace swiatto naczynia 0 >70%: 4/5 CAD-RADS 4, 1/5 CAD-
RADS 5 (tab. 7). Pacjenci z obecno$cig zmian miazdzycowych byli starsi i mieli wyzsze BMI,
ale rzadziej wspotwystepowaty u nich wady wrodzone serca (p=0,005, p=0,007, p=0,032,
odpowiednio). Ponadto, pacjenci ze zmianami miazdzycowymi CAD-RADS 4-5 istotnie
czesciej przebyli zawal serca oraz wymagali PCI (p=0,006, p=0,002, odpowiednio). Nie
zaobserwowano zwigzku miedzy lokalizacja odejscia SCA a wystepowaniem i nasileniem
zmian miazdzycowych. Podobnie nie zaobserwowano zwigzku mig¢dzy przebiegiem
miedzytetnicznym SCA (typ II-B) a wystepowaniem oraz nasileniem zmian miazdzycowych
(tab. 7). Choroba jednonaczyniowa wystepowata u 3 z 5 pacjentow (60,0%) z istotnymi
zmianami miazdzycowymi, a choroba dwunaczyniowa u 2 (40,0%). Trzech z 14 pacjentow

(21,4%) zostalo poddanych w przesztosci zabiegowi PCI.
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Tabela 7. Wspolwystepowanie zmian miazdzycowych (wg klasyfikacji CAD-RADS) u

pacjentow z SCA

SCA wolne od zmian  SCA ze zmianami  SCA ze zmianami  Warto$¢ p
miazdzycowych miazdzycowymi miazdzycowymi
CAD-RADS 0 CAD-RADS 1-2  CAD-RADS 4-5
(np=13) (np=9) (np=5)
Wiek” [lata] 40,8+ 19,3 63,9+ 10,8 63,2 +£15,7 0,005
1vs.2:0,010
1vs. 3: 0,039
2vs. 3:0,997
Ple¢ [meska] 5(38,5) 4 (44,4) 3 (60,0) 0,721
BMI [kg/m?] 23,0+ 3,6 30,2+£7,0 31,2+ 6,8 0,007
1vs.2:0,016
1vs.3:0,038
2vs. 3:0,947
Nadcis$nienie tetnicze 5(38,5) 9 (100) 2 (40,0) 0,379
Cukrzyca 2 (15,4) 2(22,2) 3 (60,0) 0,082
Dyslipidemia 3(23,1) 6 (66,7) 2 (40,0) 0,254
Nikotynizm 1(7,7) 1(11,1) 0 0,699
Wspotistniejace wrodzone wady 8 (62,0) 2(22,2) 0 0,032
serca 1vs.2:0,099
1vs. 3:0,036
2 vs. 3: 0,055
Obraz kliniczny
Wywiad migotania 4(30,8) 0 1(20,0) 0,200
przedsionkow
(napadowe/utrwalone)
Nadkomorowe zaburzenia 1(7,7) 3(33,3) 0 0,158
rytmu
Komorowe zaburzenia rytmu 2 (15,4) 1(11,1) 2 (40,0) 0,539
Niewydolno$¢ serca 3(23,1) 2(22,2) 1 (20,0) 0,990
Wywiad zawatu serca 0 1(11,1) 3 (60,0) 0,006
1 vs. 2: 0,409
1vs.3:0,012
2 vs. 3: 0,095
Nadcisnienie ptucne 3(23,1) 0 0 0,174
Wywiad infekcyjnego zapalenia 2 (15,4) 0 0 0,326
wsierdzia
Wywiad naglego zatrzymania 1(7,7) 0 0 0,584
krazenia
Przebyte leczenie operacyjne 6 (46,2) 3(33,3) 0 0,079
Wywiad PCI 0 0 3 (60,0) 0,002
Zgon w trakcie obserwacji 2 (15,4) 0 0 0,326
Ocena tomograficzna
\L/‘;ll‘::;jicgﬁ]"dqsc‘a' Zawoka ¢ 66,7) (n=12) 7(77.8) 3(60,0) 0,769
Klasyfikacja Lipton’a [RII-B] 2 (16,7) (n=12) 5(55,6) 1(20,0) 0,147
LVEF [%]" 61,4+ 79 (n=8) 58,0+ 134 (n=6) 450+14,1 0,201

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub srednia +SD
* wiek pacjenta, w ktorym wykonano badanie CT

T na podstawie badania TTE, badanie TTE wykonano u 77,8% pacjentéw (21/27) z SCA

B = miedzy; BMI = wskaznik masy ciala; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan
diagnostycznych na podstawie tomografii komputerowej; CT = tomografia komputerowa; LVEF = frakcja wyrzutowa lewej
komory; np = liczba pacjentéw; PCI = przezskorna interwencja wiencowa; R = prawa; RII-B = pojdyncza t¢tnica wiencowa
odchodzaca od prawej zatoki Valsalvy i przebiegajaca miedzy pniem plucnym a aorta wstepujaca; SCA = pojedyncza tetnica
wiencowa; SD = odchylenie standardowe; TTE = echokardiografia przezklatkowa
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5.2.4. Wymiary pnia pojedynczej tetnicy wiencowej w zaleznosci od miejsca odejscia i

typu wg klasyfikacji Lipton’a

Nie stwierdzono istotnych statystycznie roznic migdzy wymiarami pni SCA
odchodzacych od prawej i lewej zatoki Valsalvy (tab. 8). W tabeli 9 przedstawiono wymiary
pnia tetnicy w zalezno$ci od klasyfikacji Lipton’a, jednakze z uwagi na mate liczebnosci w
podgrupach odstgpiono od wykonania analiz statystycznych. W tabeli 10 przedstawiono wplyw
pici oraz poszczegdlnych czynnikéw ryzyka (nadci$nienia tetniczego, cukrzycy oraz
dyslipidemii) na pole powierzchni pni SCA. Zaobserwowano jedynie zwigzek miedzy
obecnoscig dyslipidemii a wymiarami pni SCA — LAmin pni SCA pacjentow z dyslipidemig
byly istotnie mniejsze w poréwnaniu z LAnin pni SCA pacjentéw bez dyslipidemii (p=0,019).

Tabela 8. Zaleznos$¢ miedzy wymiarami pni SCA a miejscem odejscia

Zatoka Valsalvy Wartos¢ p
Wymiary pni SCA R (np=18) L (np=8)
Dhugo$¢ [mm] 2,65[1,7-5,1] 7,5[3,5-9,1] 0,085
LA [mm?] 46,4+ 18,6 37,4+ 15,8 0,244
LD [mm] 77+15 68+1,5 0,157

Wyniki sq przedstawione jako mediana [1Q1-103] lub srednia +SD
L =lewa; LA = pole powierzchni $wiatta naczynia; LD = $rednica $§wiatla naczynia; Np = liczba pacjentéw; R = prawa; SCA
= pojedyncza tetnica wiencowa; SD = odchylenie standardowe

Tabela 9. Porownanie wymiarow pni SCA w zaleznos$ci od klasyfikacji wg Lipton’a

Wymiary pni RII-A RII-B RII-P RIII LI LII-A

SCA (np=6) (np=8) (np=2) (np=2) (np=7) (np=1)

Dhugo$¢ [mm] 3,35 1,7 3,6 17,2 7,0 9,7
[2,4-5,9] [1,6 —3,9] [3,5-3,7] [2,4-32] [3,0-8,4]

LA [mm?] 37,0+ 19,2 53,7+£8,2 52,3 £8,1 39,8133 38,0+17,0 33,0

LD [mm] 72 £1,5 82+1,6 8,3+£0,6 7,0+22 6,8+1,6 6,5

Wyniki sq przedstawione jako medina [1Q1-1Q3], srednia +SD lub obserwowana wartos¢
A = z przodu; B = miedzy; L = lewa; LA = pole powierzchni $wiatta naczynia; LD = $rednica $wiatta naczynia; np = liczba
pacjentow; P = z tylu; R = prawa; SCA = pojedyncza tetnica wiencowa; SD = odchylenie standardowe
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Tabela 10. Wptyw plci oraz poszczegdlnych czynnikéw ryzyka na pole powierzchni §wiatla
pnia SCA

Pien SCA Wartos¢ p
Ple¢

Pte¢ zenska Pte¢ meska

(nr=15) (nr=12)
LAmin [mm?] 32,6 £16,0 37,3+ 16,9 0,468
LAmax [mm?] 54,1+ 31,3 60,3 +239 0,579
LAavg [mm?] 43,4+ 22,6 48,8 £ 19,3 0,516
Czynniki ryzyka Bez czynnika Z czynnikiem

ryzyka ryzyka
Nadci$nienie tgtnicze

(np=11) (nr=16)
LAmin [mm?] 38,1 £19,6 32,4+ 13,8 0,378
LAmax [mm?] 55,2+ 34,1 58,0+23.9 0,809
LAavg [mm?] 46,7+ 26,0 452+ 17,6 0,858

Cukrzyca

(nr=20) (np=T7)
LAmin [mm?] 36,0+ 16,9 31,2+ 15,0 0,513
LAmax [mm2] 55,3+27,0 61,3321 0,632
LAavg [mm?] 45,6 £ 20,9 46,3+ 22,8 0,947

Dyslipidemia

(np=16) (np=11)
LAmin [mm?] 40,7 + 16,7 26,1+ 11,3 0,019
LAmax [mm2] 61,5+ 31,8 50,2 £20,6 0,311
LAavg [mm?] 51,1£23,5 38,1144 0,116

Wartosci sq przedstawione jako srednia +SD
LA = pole powierzchni $wiatla naczynia (avg = warto$¢ $rednia, max = najwigksze, min = najmniejsze); np = liczba pacjentow;
SCA = pojedyncza tetnica wiencowa; SD = odchylenie standardowe

Stwierdzono, iz anatomia pnia SCA istotnie ro6zni si¢ od anatomii pnia LCA
prawidtowych tetnic wiencowych. W porownaniu z grupg referencyjng pacjentow z
wykluczong miazdzyca naczyn wiencowych pnie SCA sg krotsze oraz majg wicksze wymiary
(LD, LA) s$wiatla (p<0,001, p<0,001, p<0,001, odpowiednio) (tab. 11). Zalezno$¢ te
obserwowano zard6wno w grupie mezczyzn, jak i kobiet (tab. 121 13).

Dla calej badanej grupy SCA, LA proksymalnej czgsci pnia SCA byto wigksze niz
suma LA pnia LCA i proksymalnej czeSci RCA w grupie kontrolnej (45,8 + 21,0 mm? vs.
34,0 + 7,9 mm?, p = 0,003). Zalezno$¢ tg obserwowano jedynie w grupie mezczyzn (LA pnia
SCA = 53,2 + 17,8 mm? vs. suma LA pnia LCA i proksymalnej czeSci RCA w grupie
kontrolnej = 36,4 + 8,1 mm?, p = 0,001). U kobiet nie wykazano istotnej statystycznie rdznicy
miedzy LA proksymalnej czgsci pnia SCA a sumg LA pnia LCA i proksymalnej czesci RCA
w grupie kontrolnej (39,9 + 22,0 mm? vs. 32,5 + 7,4 mm?, p = 0,293).
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Tabela 11. Poréwnanie wymiarow pni SCA z wymiarami pni LCA grupy kontrolnej pacjentow
z prawidlowg anatomig tetnic wiencowych i wykluczong chorobg wiencowg

Wymiary SCA Grupa kontrolna Wartos¢ p
(np=27) (nr=199)

Dhugo$¢ pnia [mm] 3,5[2,3-79] 7,7[5,1-11,0] <0,001

LD pnia [mm] 75+1,7 5,1+0,8 <0,001

LA pnia [mm?] 45,8 +21,0 21,3£6,5 <0,001

Wartosci przedstawione sq jako mediana [IQ1-1Q3] lub srednia +SD
LA = pole powierzchni §wiatta naczynia; LCA = lewa tetnica wiencowa; LD = $rednica Swiatla naczynia; np = liczba
pacjentow; SCA = pojedyncza tetnica wiencowa; SD = odchylenie standardowe

Tabela 12. Porownanie u me¢zczyzn wymiarow pni SCA z wymiarami pni LCA grupy
referencyjnej z prawidtowg anatomig tetnic wiencowych i wykluczong chorobg wiencowa

Wymiary SCA Grupa kontrolna Wartos¢ p
(np=12) (np=77)

Dhugo$¢ pnia [mm] 2,6 [1,6 —4,4] 7,7 5,1 -10,7] <0,001

LD pnia [mm] 8,3+1,3 54+07 <0,001

LA pnia [mm?] 53,2+ 17,8 23,0+ 6,1 <0,001

Wartosci przedstawione sq jako mediana [1Q1-103] lub srednia +SD
LA = pole powierzchni §wiatta naczynia; LCA = lewa tetnica wiencowa; LD = $rednica $wiatla naczynia, np = liczba
pacjentow; SCA = pojedyncza tetnica wiencowa; SD = odchylenie standardowe

Tabela 13. Poréwnanie u kobiet wymiarow pni SCA z wymiarami pni LCA grupy
referencyjnej z prawidtowg anatomig tetnic wiencowych i wykluczong chorobg wiencowa

Wymiary SCA Grupa kontrolna Wartos¢ p
(np=15) (np=122)

Dhugo$¢ pnia [mm] 4,2[2,5-9,7] 7,7[5,3-11,0] 0,090

LD pnia [mm] 6,9+1,7 5,0+0,8 <0,001

LA pnia [mm?] 39,9+22.0 20,2 + 6,6 <0,001

Wartosci przedstawione sq jako mediana [1Q1-103] lub srednia +SD
LA = pole powierzchni §wiatta naczynia; LCA = lewa tetnica wiencowa; LD = $rednica $wiatla naczynia, np = liczba
pacjentow; SCA = pojedyncza tetnica wiencowa; SD = odchylenie standardowe

5.2.5. Ocena niedokrwienia mie¢snia sercowego u pacjentow z pojedyncza tetnicg

wiencowa
Badanie perfuzji z obcigzeniem wykonano u 6/27 pacjentow z SCA (22,2%) - 3/6 MRI,

3/6 tomografia emisyjna pojedynczych fotondéw (ang. single-photon emission computed

tomography, SPECT), ktore wykazaly uposledzenie perfuzji migsnia sercowego u 3 pacjentow.
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5.2.6. Obserwacja odlegla pacjentow z pojedyncza tetnicag wiencowq

W trakcie obserwacji trwajacej 62 + 41 miesiecy 5 pacjentow wymagato zabiegow
operacyjnych z powodu wspotistniejacych wad serca. Pozostali pacjenci byli leczeni
zachowawczo. Informacje dotyczace aktualnego stanu uzyskano o 25 z 27 pacjentow z SCA
(92,6%). Sposrdd 25 pacjentow 2 zmarto — 1 pacjent ze ztozona, wrodzong wadg serca zmart z
powodu progresji niewydolnosci serca, u 1 nie udato sie ustali¢ przyczyny zgonu. Sredni wiek
pacjentow w momencie przeprowadzenia wywiadu kwestionariuszowego wynosit 59,7 £+ 18,2
lat. Zaden z pacjentéw nie przebyt zawatu serca ani naglego zatrzymania krazenia od
poprzedniej wizyty w NIKard. O$miu z 25 pacjentow (32,0%) wymagalo hospitalizacji od
poprzedniego pobytu w NIKard, w tym 4 (50,0%) z przyczyn kardiologicznych (migotanie
przedsionkow i/lub kardiowersja, lub wszczepienie kardiowertera, lub ablacja). Ponadto, 4 z 25

pacjentow (16,0%) zachorowato na COVID-19.
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5.3. Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego

5.3.1. Czestos¢ wystepowania nieprawidlowego odejscia tetnicy wiencowej od pnia

plucnego

Sposrdéd wybranych anomalii tgtnic wiencowych ACAPA wystepowala najrzadzie;j.
Czestos¢ wystepowania ACAPA w grupie badanej wynosita 0,015% (6/39 066) — w tym
ALCAPA =0,0077% (3/39 066), ARCAPA = 0,0051% (2/39 066), ASCAPA = 0,0026%
(1/39 066), odpowiednio. U 3 z 6 pacjentdw rozpoznano anomali¢ pod postaciag ACAPA w
dziecinstwie (1/3 ALCAPA, 1/2 ARCAPA, ASCAPA), u 1 pacjentki z ALCAPA rozpoznanie
postawiono w wieku dorostym w zwigzku z progresja niewydolnosci serca w cigzy, u 1
pacjentki z ALCAPA pierwszym objawem byto nagle zatrzymanie kragzenia w wieku dorostym,
natomiast ARCAPA stanowita przypadkowe znalezisko u 1 dorostej pacjentki, u ktorej
wykonano badanie CT w celu oceny zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych. ACAPA
wystepowata czesciej u kobiet (5/6 przypadkow). Charakterystyka demograficzna pacjentow z
ACAPA zostata przedstawiona w tabeli 3.

5.3.2. Obraz kliniczny i ocena anatomiczna nieprawidlowego odejscia tetnicy wiencowej

od pnia plucnego

W tabeli 14 przedstawiono charakterystyke kliniczng pacjentow z ACAPA oraz obraz
morfologiczny anomalii. Czterech z 6 pacjentow (66,7%) wymagato leczenia zabiegowego — 3
chorych bylo leczonych operacyjnie z powodu ACAPA (2 ALCAPA, 1 ASCAPA), au 1
pacjentki z ALCAPA, zdyskwalifikowanej z leczenia operacyjnego w dziecinstwie, dokonano
zamkniecia LCA okluderem (ryc. 9). Operacja Takeuchi zostata przeprowadzona u 1 pacjentki
z ALCAPA oraz u pacjentki z ASCAPA, natomiast u 1 pacjentki z ALCAPA wykonano
przeszycie lewego ujScia wiencowego do aorty za pomocg graftu naczyniowego (ryc. 8).
Pacjentka z ASCAPA po 3 latach wymagata reoperacji z powodu wytworzenia si¢ przetoki w
tunelu taczacym aorte z LCA. Pacjenci z ARCAPA (2/2) byli leczeni zachowawczo w zwigzku
z brakiem wskazan do leczenia zabiegowego. Ponadto, 2 pacjentow (1 z ALCAPA oraz 1 z
ASCAPA) przeszto plastyke zastawki mitralnej. Wrodzona wada serca (APW)
wspotwystepowata u 1 pacjenta (16,7%), ktory byt leczony zachowawczo. Obecnosc
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przysciennych zmian miazdzycowych (CAD-RADS 1) stwierdzono u 1 chorego (1/6) z
ACAPA. Dwie z 5 pacjentek (40,0%) z ACAPA dwukrotnie urodzity.

U wszystkich pacjentow z ACAPA wykonano badanie TTE. Dysfunkcje skurczowa LV
(LVEF <50%) rozpoznano u 2 pacjentow (33,3%), w tym u chorej z ASCAPA, u ktorej LVEF

wynosita 35%.

Tabela 14. Obraz kliniczny i1 ocena morfologiczna ACAPA

ACAPA N (%)
Obraz kliniczny
Niewydolno$¢ serca 3(50,0)
Wywiad naglego zatrzymania krazenia 3 (50,0)
Zaburzenia kurczliwo$é LV 3(50,0)
Niedomykalno$¢ mitralna 2 (33,3)
Wywiad zawatu serca 2 (33,3)
Zaburzenia rytmu serca wymagajace 1(16,7)
implantacji ICD
Typ anomalii:
ALCAPA 3(50,0)
ARCAPA 2 (33,3)
ASCAPA 1(16,7)
Miejsce odejscia tetnicy od PA:
przysrodkowo 3 (50,0)
bocznie 2 (33,3)
tylno-bocznie 1(16,7)

Wartosci przedstawione sq jako n (%)
ACAPA = nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia ptucnego; ALCAPA = nieprawidlowe odejscie lewe;j tetnicy
wiencowej od pnia ptucnego; ARCAPA = nieprawidlowe odejscie prawej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego; ASCAPA =
nieprawidlowe odejscie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego; ICD = wszczepialny kardiowerter-defibrylator serca;
LV =lewa komora; PA = pien ptucny

Wymiary uj$¢ (LA, LDmin 1 LDmax) LCA oraz RCA pacjentéw z ALCAPA, jak réwniez
pacjentow z ARCAPA, w porownaniu z wymiarami odpowiednio pnia LCA oraz
proksymalnego odcinka RCA grupy kontrolnej (n=199) przedstawiono w tabeli 15, jednakze
ze wzgledu na zbyt matg liczebno$¢ grupy nie przeprowadzono analizy statystycznej.'’! W
grupie pacjentow z ALCAPA na 18 pomiardw 17 (94,4%) przekracza gorng granice normy,
obliczong na podstawie 199 oséb z grupy kontrolnej. Natomiast w przypadku pacjentow z
ARCAPA na 12 pomiaréw gorng granic¢ normy przekracza 9 (75,0%).

Wymiary (LA, LD) nieprawidtowo odchodzacej pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia
plucnego w miejscu ujscia u pacjentki z ASCAPA byty nominalnie mniejsze w poroOwnaniu z
grupg pacjentéw z SCA (n=27) (27 mm? vs. 45,8 + 21,0 mm?, odpowiednio oraz 5,9 + 1,4 mm
vs. 7,9 £ 1,7 mm, odpowiednio), jednakze ze wzgledu na zbyt matg liczebnos¢ grupy nie

przeprowadzono analizy statystyczne;.
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Tabela 15. Wymiary proksymalnych odcinkow tetnic wiencowych u pacjentow z ACAPA

Wymiary tetnic wiencowych ALCAPA ARCAPA Grupa kontrolna

(np=3) (np=2) (np=199)
Poszczegdlne wartosci Zakres normy

RCA LA [mm?] 1.37,8 1.20,0 [5,1 -20,3]
2.96,0 2.35,0
3.128,0

RCA LDmin [mm] 1. 6,4 1.3,5 [2,8 -5,2]
2.9,6 2.5,5
3.11,9

RCA LDmax [mm] 1.7,7 1.6,8 [2,8 -5,2]
2.12,0 2.9,0
3.13,7

LCA LA [mm?] 1.38,0 1. 36,0 [8,6 —34,0]
2. 65,0 2. 84,0
3.78,0

LCA LDmin [mm] 1.6,2 1.43 [3,5-6,7]
2.7,8 2.9,6
3.9,8

LCA LDmax [mm] 1.6,8 1.10,4 [3,5-6,7]
2.11,0 2.11,3
3.11,5

Wartosci przedstawione sq jako poszczegolne wartosci lub zakres normy [LLN-ULN]
ACAPA = nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia ptucnego; ALCAPA = nieprawidtowe odejscie lewej tetnicy
wiencowej od pnia ptucnego; ARCAPA = nieprawidtowe odejscie prawej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego; LA = pole
powierzchni $wiatla naczynia; LCA = lewa tetnica wiencowa; LD = §rednica §wiatla naczynia; LLN = dolna granica normy;
np = liczba pacjentow; RCA = prawa tetnica wiencowa; ULN = gorna granica normy

U 3 pacjentéw z ACAPA (50,0%) stwierdzono w przegrodzie miedzykomorowej liczne
naczynia krgzenia obocznego (2 z ALCAPA, 1 z ARCAPA). Obecnos$¢ licznych,
rozbudowanych kolaterali miedzy RCA a LCA stwierdzono u 2 pacjentek (1 z ALCAPA, 1 z
ARCAPA), przy czym byly to najstarsze pacjentki w grupie badanej (odpowiednio 39 lat i 63
lat). Rozbudowane oboczne krazenie pochodzace od tetnic oskrzelowych (LD >2 mm)
stwierdzono u 2 pacjentéw (1 z ALCAPA i 1 z ASCAPA), u pozostatych pacjentéw tetnice
oskrzelowe miaty <2 mm S$rednicy. Zespot podkradania rozpoznano u 4 pacjentow (3 z

ALCAPA, 1 z ARCAPA).

5.3.3. Ocena niedokrwienia mi¢snia sercowego u pacjentow z nieprawidlowym odejsciem

tetnic wiencowych od pnia plucnego
U 5/6 pacjentdow wykonano badania perfuzji miokardium z obcigzeniem (MRI 2/5, MRI

+ SPECT 3/5), ktore wykazaty upos$ledzenie perfuzji migsnia sercowego u wszystkich

pacjentow.
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5.3.4. Obserwacja odlegla pacjentow z nieprawidlowym odejSciem tetnicy wiencowej od

pnia plucnego

Wywiad kwestionariuszowy dotyczacy aktualnego stanu zdrowia przeprowadzono u
wszystkich pacjentow z ACAPA. Sredni czas trwania obserwacji wynosil 76 + 47 miesigcy z
przezywalnoscia wynoszaca 100%. Sredni wiek pacjentéw w momencie przeprowadzenia
ankiety wynosit 38,3 £ 16,5 lat. Jedna pacjentka z ALCAPA (1/6) wymagata hospitalizacji w
zwiazku z pogorszeniem tolerancji wysitku oraz nasilajaca si¢ dusznoscig. W badaniu CT
stwierdzono zamknigty pieh LCA oraz krytyczne zwezenie LAD. U pacjentki wykonano
operacje zespolenia tetnicy piersiowe] wewnetrznej lewej do galezi marginalen oraz prawej
piersiowej wewnetrzne] do LAD. Pozostali pacjenci (5/6) od czasu poprzedniej wizyty w
NIKard nie przebyli zawatu serca ani naglego zatrzymania krazenia, jak réwniez nie wymagali

hospitalizacji. Nikt nie zachorowat na COVID-19.
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5.4. Przetoki wiencowe

Czestos¢ wystepowania CAFs wynosita 0,1% (42/39 066). U 42 pacjentdéw rozpoznano
facznie 56 przetok wiencowych. W tabeli 3 przedstawiono charakterystyke demograficzng
pacjentow z CAFs. Mezczyzni stanowili 47,6% (20/42) pacjentow z przetokami. U 2 (4,8%)
pacjentow wspotwystepowaly wrodzone wady sercowo-naczyniowe, pod postaciag BAV (1/2)
oraz nieprawidtowego odejscia Cx (1/2). Siedmiu pacjentow (16,7%) zostatlo poddanych
leczeniu operacyjnemu lub przezskérnemu wad zastawkowych: 4/7 (57,1%) operacji wymiany
zastawki aortalnej, 1/7 (14,3%) zabiegowi przezcewnikowej implantacji zastawki aortalnej, 1/7
(14,3%) plastyce zastawki mitralnej, 1/7 (14,3%) plastyce zastawki trojdzielnej. Szesciu z 42
(14,3%) pacjentow wymagalo operacyjnego lub przezskornego zamknigcia CAFs. Pozostali

pacjenci byli leczeni zachowawczo.

5.4.1. Obraz kliniczny i morfologiczny przetok istotnych klinicznie

Przetoki o istotnym znaczeniu klinicznym rozpoznano u 7 z 42 pacjentow (16,7%),
sposrod ktorych 3 zmarto (42,9%) w ciggu okresu obserwacji. U jednego z 7 pacjentow z CAF
istotnymi klinicznie (14,3%) wystgpowaty przetoki mnogie (nr,=4). W tabeli 16 przedstawiono
obraz kliniczny oraz tomograficzny pacjentow z CAFs istotnymi klinicznie. U 3 pacjentow
(42,9%) rozpoznano IE, potwierdzone dodatnimi posiewami krwi (u 2/3 o etiologii
Staphylococcus spp., u 1/3 o etiologii Streptococcus spp.). U 3 pacjentow (42,9%) wystapit
zawat serca. U 2 pacjentow (28,6%) CAF doprowadzita do rozwoju niewydolnosci serca. Pigeciu
pacjentow (71,4%) wymagalo interwencji z powodu powiktan zwigzanych z obecnoscig CAF.
W TTE u wszystkich pacjentow z IE uwidoczniono przeciek lewo-prawy, u 1 dodatkowo
obecnos¢ wegetacji w RA. Wszystkie przetoki istotne klinicznie byly co najmniej $redniej
wielko$ci (NFsrednich=5, NFduzyeh=5). W przypadku 2 pacjentoéw z CAFs istotnymi klinicznie
przetoki uchodzace do PA miaty istotny wptyw na ich stan kliniczny. Jeden pacjent z CAF
sredniej wielkosci (LDmax = 8,2 mm), uchodzacg do PA, przebyt zawat serca, prawdopodobnie w
mechanizmie zespotu podkradania, do ktorego nasilania dochodzito po zazyciu sildenafilu. U
pacjenta z mnogimi CAFs, sposrdd 4 przetok dwie o najwigkszych wymiarach (LDmax = 16,00

mm i 7,1 mm, odpowiednio) drenowaty do PA.
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Tabela 16. Obraz kliniczny oraz tomograficzny poszczeg6élnych pacjentoéw z przetokami o
istotnym znaczeniu klinicznym

Pacjent 1 2 3 4 5 6 7
Obraz kliniczny

Wywiad infekcyjnego + + +

zapalenia wsierdzia

Niewydolno$¢ serca + +

Nadcisnienie ptucne + +

Wywiad zawatu serca + + +
Konieczno$¢ interwencji ~ + + leczenie + + +
(leczenie operacyjne/ VKA*

przezskorne)

Zgon + + +

Ocena tomograficzna

Miejsce odejscia i ujscia  Cx-CS  LAD-CS RCA-LAt
CAF

.RCA-RA RCA-LAt RCA-CS LAD-PA
. Cx-LAt
.LAD-PA

LDinax [mm] 16,9 28,0 8,2

.34 13,1 18,4 8,2
.3,6
.71

4.16,0

1
2
3
4. RCA-PA
1
2
3

RV/LV 1,14 0,87 0,59 0,93 1,00 0,89 1,00

* Odstapiono od leczenia przezskornego z powodu obecnosci skrzepliny w CAF

CAF = przetoka wiencowa; CS = zatoka wiencowa; Cx = galaz okalajgca; LDmax - najwicksza Srednica $wiatta przetoki
wiencowej; LAt = lewy przedsionek; LAD = galaz przednia zstgpujaca; PA = pien ptucny; RA = prawy przedsionek; RCA =
prawa tetnica wiencowa; RV/LV = stosunek wymiaru poprzecznego prawej komory do wymiaru poprzecznego lewej komory
w projekcji czterojamowej; VKA = antagonisci witaminy K

5.4.2. Porownanie zmiennych demograficznych oraz anatomii przetok istotnych i

nieistotnych klinicznie

CAFs istotne klinicznie czg$ciej byly obecne u pacjentow miodszych (p=0,028) i1
mezezyzn (p=0,041) (tab. 17). Czesciej u tych pacjentow wystepowato nadci$nienie plucne
(p=0,026). CAFs istotne klinicznie byty wigksze w wigekszosci punktéw pomiarowych (p<0,05)
oraz czesciej obserwowano w ich $cianie zwapnienia (p=0,003) (tab. 18 i1 19). Ponadto,
wymiary poprzeczne RV oraz LV w projekcji czterojamowej byly wigksze dla przetok
istotnych klinicznie (p=0,005, p=0,004, odpowiednio). CAFs nieistotne klinicznie czesciej byty

przetokami wiencowo-naczyniowymi (p=0,003).
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Tabela 17. Dane demograficzne oraz kliniczne pacjentow z przetokami istotnymi i
nieistotnymi klinicznie

Pacjenci z CAFs Pacjenci z CAFs Wartos¢ p
nieistotnymi klinicznie istotnymi klinicznie
(nr=35) (nr=7)
Wiek” [lata] 59,5+ 13,0 47,1 +13,8 0,028
Ple¢ [meska] 14 (40,0) 6 (85,7) 0,041
BMI [kg/m?’] 29,1+7,5 24,1+42 0,097
Nadcis$nienie tetnicze 18 (51,4) 5(71,4) 0,427
Cukrzyca 4(11,4) 0 1,00
Dyslipidemia 13 (37,1) 0 0,079
Nikotynizm 3 (8,6) 2 (28,6) 0,187
Brak/obecno$¢ zmian miazdzycowych:
CAD-RADS <3 23 (65,7) 7 (100) 0,194
CAD-RADS 3 (50-69%)* 6(17,1) 0
CAD-RADS 4/5 (>70%)* 6(17,1) 0
Wspotistniejace wrodzone wady serca 2 (5,7) 0 1,00
Obraz kliniczny
Wywiad migotania przedsionkow 7 (20,0) 3(42,9) 0,328
(napadowe lub utrwalone)
Nadkomorowe zaburzenia rytmu 4(11,4) 1(14,3) 1,00
Komorowe zaburzenia rytmu 2(5,7) 0 1,00
Nadcisnienie ptucne 2(5,7) 3(42,9) 0,026
Wywiad naglego zatrzymania krazenia 0 1(14,3) 0,167
Wywiad PCI 4(11,4) 0 1,00
LVEF [%]" 59,2+94 50,5+ 11,5 0,063

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub srednia +SD

* wiek pacjenta, w ktorym wykonano badanie CT

! stwierdzone na podstawie badania CT tetnic wiehcowych

T na podstawie badania TTE, badanie TTE wykonano u 34/42 pacjentow (81,0%)

BMI = wskaznik masy ciata; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na
podstawie tomografii komputerowej; CAF = przetoka wiencowa; CT = tomografia komputerowa; LVEF = frakcja wyrzutowa
lewej komory; np = liczba pacjentow; PCI = przezskorna interwencja wiencowa; SD = odchylenie standardowe; TTE =
echokardiografia przezklatkowa

Tabela 18. JakoSciowa ocena tomograficzna przetok istotnych i nieistotnych klinicznie

Ocena tomograficzna CAFs nieistotne klinicznie CAFs istotne klinicznie Wartos¢ p
(nrF=46) (nr=10)
Liczba duzych CAFs 5(10,9) 5(50,0) 0,029
Rodzaj CAF [CVFs] 43 (93,5) 5(50,0) 0,003
Ztozono$¢ CAF [zlozone] 24 (52,2) 3(30,0) 0,299
Przetoki bilateralne 20 (43.5) 2 (20,0) 0,285
Kretos¢ CAF 37 (80,4) 7(70,0) 0,433
Obecnos¢ tetniakow 7(15,2) 2(20,0) 0,650
Zwapnienia w $cianie CAF 1(2,2) 4 (40,0) 0,003
Skrzeplina w $§wietle CAF 0 1(10,0) 0,179

Wartosci przedstawione sq jako n (%)
CAF = przetoka wiencowa; CVF = przetoka wiencowo-naczyniowa; nr = liczba przetok
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Tabela 19. Poréwnanie wymiardéw przetok istotnych i nieistotnych klinicznie

CAFs nieistotne CAFs istotne Wartos¢ p
klinicznie klinicznie
(nF=46) (nF=10)
LA [mm?] 4,92[2,5-9.,1] 18,25 [4,4 — 96,0] 0,030
8.8 LDinax [mm] 2,65 [2,1 —3,8] 5,45[2,6—11,4] 0,030
ol LDinin [mm] 2,15[1,7—-3,2] 4201[2,3-11,0] 0,011
=280U LDave [mm] 2,41,9 -3,4] 48[2,4-11,0] 0,027
LA [mm?] 3,9[2,8—8.4] 16,7 [2,8 — 38,0] 0,116
8 _ LDinax [mm] 2,7[2,1-3,5] 53[2,2-7,6] 0,123
o3 LDinin [mm] 1,9[1,5-2,7] 3,3[1,7-6,9] 0,094
=50 LDave [mm] 2,3[2,0-3,0] 4,6[1,9-72] 0,111
© LA [mm?] 8,9[4,2—14,5] 75,0 [25,0 — 213,0] 0,003
g 2 LDinax [mm] 3,7[2,8 - 5,6] 10,65 [7,1 — 16,9] 0,002
% :;—,ﬁ LDinin [mm] 3,0 [2,0 - 3,9] 9,4 [3,7 - 14,6] 0,003
Z EC LDave [mm] 3,4[2,3-4,3] 10,2 [5,9 — 16,4] 0,002
. LA [mm?] 23[1,4-32] 4,25[1,8 —34,0] 0,058
% 3 LDinax [mm] 1,6[1,3— 2 4] 2,5[1,8 —7,4] 0,028
-%I&ﬁ LDinin [mm] 1,5[1,2-1,8] 2,15[1,6 - 6,0] 0,015
Z EC LDavg [mm] 1,6[1,3-2 0] 2,3[1,7-6.5] 0,021
RV [cm] 4,01 £ 0,70 4,73+ 0,73 0,005
LV [cm] 4,51 +0,96 5,16+ 0,47 0,004
RV/LV 0,91 +£0,17 0,92+ 0,14 0,878

Wartosci przedstawione sq jako mediana [IQ1-1Q3] lub srednia +SD

CAFs = przetoki wiencowe; LA = pole powierzchni $wiatta naczynia; LD = §rednica §wiatta naczynia; LV =

lewa komora —

wymiar poprzeczny w projekcji czterojamowej; ng= liczba przetok; RV = prawa komora — wymiar poprzeczny w projekcji
czterojamowej; RV/LV = stosunek wymiaru poprzecznego prawej komory do wymiaru poprzecznego lewej komory w
projekcji czterojamowej; SD = odchylenie standardowe

5.4.3. Ocena miejsca odejScia oraz ujscia przetok wiencowych

5.4.3.1. Ocena miejsca odejscia przetok wiencowych

Najczesciej przetoki odchodzity od RCA (p=0,021). Miejsce odejscia CAF nie miato

zwigzku z charakterystyka demograficzng pacjenta, jak rowniez nie wptywato na obraz

kliniczny ani morfologi¢ przetoki (tab. 20 1 21). Nie zaobserwowano istotnej réznicy w

wielkos$ci przetok niezaleznie od miejsca odejscia (tab. 22).
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Tabela 20. Miejsce odejscia przetok wiencowych a dane demograficzne i obraz kliniczny

CAFs CAFs CAFs Wartos¢ p

odchodzace odchodzace odchodzace

od RCA od LAD od Cx

(nr=27) (nr=19) (nr=10)
Wiek” [lata] 56,4 £ 14,7 58,5+123 57,2 +£10,7 0,906
Pte¢ [megska] 13 (48,1) 8(42,1) 6 (60,0) 0,662
BMI [kg/m?] 26,9153 25,8+33 28,9+ 6,0 0,312
Nadcis$nienie tetnicze 15 (55,6) 10 (52,6) 6 (60,0) 0,931
Cukrzyca 3(1L1) 1(5,3) 2 (20,0) 0,480
Dyslipidemia 9(33.,3) 6 (31,6) 3 (30,0) 0,980
Nikotynizm 2(7,4) 4 (21,1) 2 (20,0) 0,371
Brak/obecno$¢ zmian miazdzycowych:

CAD-RADS <3 20 (74,1) 14 (73,7) 8 (80,0) 0,995

CAD-RADS 3 (50-69%)* 3(1L1) 2 (10,5) 1(10,0)

CAD-RADS 4/5 (>70%)* 4 (14,8) 3 (15,8) 1(10,0)
Wspotistniejace wady serca 13,7 2 (10,5) 0 0,431
Obraz kliniczny
Wywiad migotania przedsionkow 8(29,6) 3(15,8) 3(30,0) 0,528
(napadowe lub utrwalone)

Nadkomorowe zaburzenia rytmu 3(11,1) 2 (10,5) 1(10,0) 0,995
Komorowe zaburzenia rytmu 2(7.4) 2 (10,5) 0 0,583
Niewydolno$¢ serca 9(33.,3) 6 (31,6) 3 (30,0) 0,980
Wywiad zawatu serca 3(11,1) 1(5,3) 1(10,0) 0,788
Nadcisnienie ptucne 4 (14,8) 2 (10,5) 2 (20,0) 0,785
Wywiad infekcyjnego zapalenia wsierdzia 1 (3,7) 1(5,3) 1(10,0) 0,755
Wywiad naglego zatrzymania krazenia 2(7.4) 1(5,3) 1(10,0) 0,895
Istotne znaczenie kliniczne 5(18,5) 3(15,8) 2 (20,0) 0,954
Wywiad PCI 2(7,4) 1(5,3) 1(10,0) 0,894
Zgon w trakcie obserwacji 4 (14,8) 4(21,1) 3(30,0) 0,582
LVEF [%]" 574+£11,9 55,5+ 124 56,1+ 11,2 0,901

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub srednia +SD

* wiek pacjenta, w ktorym wykonano badanie CT

t stwierdzone na podstawie badania CT tetnic wieficowych.

" na podstawie badania TTE, adanie TTE wykonano u 34/42 pacjentow (81,0%)

BMI = wskaznik masy ciata; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na
podstawie tomografii komputerowej; CAF = przetoka wienicowa; CT = tomografia komputerowa; Cx = galaz okalajaca; LAD
= galaz przednia zstgpujaca; LVEF = frakcja wyrzutowa lewej komory; nr = liczba przetok; PCI = przezskorna interwencja
wiencowa; RCA = prawa tetnica wienicowa; SD = odchylenie standardowe; TTE = echokardiografia przezklatkowa

Tabela 21. Ocena tomograficzna przetok wiencowych w zaleznosci od miejsca odejscia

Ocena tomograficzna CAFs odchodzace CAFs odchodzace CAFs odchodzace Warto$¢ p
od RCA od LAD od Cx
(nr=27) (nr=19) (nr=10)
Mnogo$¢ CAFs [>1] 13 (48,1) 10 (52,6) 3(30,0) 0,500
Wielkos¢ CAF [>10 mm] 6(22,2) 1(5,3) 3(30,0) 0,187
Rodzaj CAF [CVF] 22 (81,5) 19 (100) 7 (70,0) 0,065
Z1ozonos¢ CAF [ztozone] 13 (48,1) 12 (63,2) 2 (20,0) 0,091
Kretos¢ CAF [krete] 21(77,8) 16 (84,2) 7 (70,0) 0,673
Obecno$é tetniakow 5(18,5) 3 (15,8) 1 (10,0) 0,824
Zwapnienia w $cianie CAF 2(7.4) 1(5,3) 2 (20,0) 0,394
Skrzeplina w $wietle CAF 13,7 0 0 0,584

Wartosci przedstawione sq jako n (%)
CAF = przetoka wienicowa; CVF = przetoka wiencowo-naczyniowa; Cx = galaz okalajaca; LAD = galaz przednia zstepujaca;
nr = liczba przetok; RCA = prawa tgtnica wiencowa
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Tabela 22. Porownanie wymiaréw przetok wiencowych w zaleznosci od miejsca ich odejscia

CAFs odchodzace CAFs odchodzace CAFs odchodzace Wartos¢ p
od RCA od LAD od Cx
(nr=27) (nF=19) (nr=10)
LA [mm?] 7,2 [4,1 —14,0] 3,6 [2,4-6,2] 7,6 3,8 —31,0] 0,080
gmg g . LDmax [mm)] 3,3[2,3-4,5] 2,211,9-3,1] 3,5[2,3-6,3] 0,079
ol E LDmin [mm] 2,6 [2,0-4,1] 1,9 [1,6 —2,5] 3,1[1,8-6,4] 0,093
=38J LDavg [mm] 3,05[2,2-4,3] 2,05[1,8 -2,8] 3,3[2,0-6,3] 0,079
LA [mm?] 4,413,2-129] 3,5[2,7-17,2] 4,7[1,3-18,7] 0,505
gmg - LDmax [mm] 2,812,4—-4,7] 2,6 [2,0 —3,3] 2,8 [1,4-5,6] 0,478
25 E LDmin [mm] 2,11,7-3,1] 1,8 1,5 -2,8] 2,3[1,2-4,3] 0,502
='5J LD avg [mm] 2,35[2,1 -4,1] 2,15[1,75-3,1] 2,55[1,3-49] 0,399
g LA [mm?] 10,4 [5,7 — 63,0] 12,0 [5,2 —19,0] 8,8 3,8 —124,0] 0,786
4 g LDmax [mm)] 4,1[3,0-9,2] 4,0[3,0-6,1] 3,7[2,5-13,4] 0,753
.% Z—,»ﬁ LDmin [mm] 3,3[2,4-8,7] 3,2[2,3-3,7] 3,1[1,9-12,9] 0,730
Z €U LDue[mm] 3,65 [2,65 — 8,95] 3,6 [2,6 —4,8] 3,35[2,15-13,15] 0,740
° LA [mm?] 2,6 [1,7-5,5] 1,8 [1,5-2,8] 24[1,3-11,1] 0,151
% 3 LDmax [mm)] 2,0[1,5-3,0] 1,8 1,1 —3,2] 1,6 [1,3 —4,2] 0,237
-c% ZT% LDmin [mm] 1,7[1,4-2,4] 1,6 [1,2 —2,4] 1,4 1,2 -3,3] 0,204
Z €U LDay[mm] 1,85 1,45 -2,6] 1,55[1,2-2,0] 1,45 1,3 -3,75] 0,229
RV [cm] 4,1+0,7 4,1+0,7 4,5+£0,9 0,307
LV [cm] 4,6+0,9 4,7+1,0 4,5+£0,9 0,920
RV/LV 0,9+0,2 0,9+0,2 1,0+0,2 0,200

Wartosci przedstawione sq jako mediana [IQ1-1Q3] lub srednia +SD

CAFs = przetoki wiencowe; Cx = galaz okalajaca; LA = pole powierzchni $wiatta naczynia; LAD = galaz przednia zstepujaca;
LD = $rednica $wiatta naczynia; LV = lewa komora — wymiar poprzeczny w projekcji czterojamowej; ng = liczba przetok;
RCA = prawa tgtnica wiencowa; RV = prawa komora — wymiar poprzeczny w projekcji czterojamowej; RV/LV = stosunek
wymiaru poprzecznego prawej komory do wymiaru poprzecznego lewej komory w projekceji czterojamowej; SD = odchylenie
standardowe

5.4.3.2. Ocena miejsca ujScia przetok wiencowych

Najczestszym miejscem ujscia przetok byt PA (58,9%). Do lewego przedsionka
przetoki uchodzily u 8,9% pacjentow, a do CS lub RA u 14,3%. Najrzadziej przetoki uchodzity
do zyly gléwnej dolnej (1,8%) oraz do zyly srodkowej serca (1,8%) (p=0,023) (ryc. 18).
Sposrod wszystkich przetok 51 (91,1%) uchodzito do prawych jam serca i1 wielkich naczyn
(pnia plucnego, prawej lub lewej tetnicy ptlucnej, prawego przedsionka, zyly gtéwnej goérne;,

zyty gtownej dolnej, zatoki wiencowej oraz zyty srodkowej serca).
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Ve MCV
18%  1.8%
/

Wartosci przedstawione sq jako %
CS = zatoka wiencowa; IVC = zyla glowna dolna; Lat = lewy przedsionek; LPA = lewa tetnica ptucna; MCV = zyta
srodkowa serca; PA = pien ptucny; RA = prawy przedsionek; RPA = prawa tetnica ptucna; SVC = Zyta glowna gorna

Rycina 18. Migjsce ujScia przetok wiencowych

W tabeli 23 przedstawiono porownanie (dane demograficzne oraz obraz kliniczny)
CAFs uchodzacych do jam prawej czesci serca wraz z jej doptywami (tj. RA, CS, SVC, IVC,
MCYV), pnia i tetnic plucnych (tj. PA, LPA i RPA) oraz jam lewej czesci serca (tj. LAt). W
przypadku przetok drenujacych do jam prawej czgsci serca oraz jej doplywow czesciej
obserwowano IE (p=0,006). CAFs uchodzace do pnia 1 t¢tnic ptucnych istotnie czesciej byty
przetokami mnogimi, ztozonymi, bilateralnymi oraz kretymi (p=0,001, p<0,001, p<0,001,
p=0,001, odpowiednio) (tab. 24 i 25). Wykonanie PCI byto cze¢sciej konieczne w przypadku

przetok uchodzacych do jam lewej czesci serca (p=0,01).
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Tabela 23. Miejsce ujscia przetok wiencowych a dane demograficzne oraz obraz kliniczny

CAFs CAFs CAFs Wartos¢ p
uchodzace do jam uchodzace do uchodzace do
prawej czesci serca  pnia i tetnic jamy lewej
oraz jej doplywéw  plucnych czgsci serca
(nF=13) (nF=38) (nF=5)
Wiek” [lata] 54,1 £14,3 61,0+ 11,6 534+ 184 0,667
Pte¢ [meska] 7 (53.8) 17 (44,7) 3 (60,0) 0,735
BMI [kg/m?] 26,6 £4,2 26,9+5,5 246143 0,632
Nadcis$nienie tetnicze 7 (53,8) 20 (52,6) 4 (80,0) 0,514
Cukrzyca 1(7,7) 5(13,2) 0 0,624
Dyslipidemia 1(7,7) 16 (42,1) 1 (20,0) 0,063
Nikotynizm 2(154) 5(13,2) 1 (20,0) 0,913
Obecno$¢ zmian miazdzycowych:
CAD-RADS 3 (50-69%)* 0 6 (15,8) 0 0,066
CAD-RADS 4/5 (>70%)* 0 6 (15,8) 2 (40,0)
Wspotistniejace wady serca 0 3(7,9 0 0,478
Obraz kliniczny
Wywiad migotania przedsionkow 6 (46,2) 7 (18,4) 1(20,0) 0,137
(napadowe lub utrwalone)
Nadkomorowe zaburzenia rytmu 1(7,7) 4(10,5) 1(20,0) 0,754
Komorowe zaburzenia rytmu 0 4(10,5) 0 0,361
Niewydolno$¢ serca 5(38,5) 11 (28,9) 2 (40,0) 0,760
Wywiad zawatu serca 1(7,7) 2(5,3) 2 (40,0) 0,039
112vs.3:0,058
Nadcisnienie ptucne 4(30,8) 3(7,9) 1(20,0) 0,122
Wywiad infekcyjnego zapalenia 3(23,1) 0 0 0,006
wsierdzia 1vs.2i3:0,010
Wywiad naglego zatrzymania 1(7,7) 2(5,3) 1(20,0) 0,490
krazenia
Wywiad PCI 0 2 (5,3) 2 (40,0) 0,010
1i2vs.3:0,036
Zgon w trakcie obserwacji 3(23,1) 7(18,4) 1(20,0) 0,937
LVEF [%]" 53,8+£11,2 572+11,6 58,3+ 15,2 0,704

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub srednia +SD

* wiek pacjenta, w ktorym wykonano badanie CT

tstwierdzone na podstawie badania CT tetnic wiehcowych

" na podstawie badania TTE, badanie TTE wykonano u 34/42 pacjentow (81,0%)
BMI = wskaznik masy ciata; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na
podstawie tomografii komputerowej; CAF = przetoka wiencowa; CT = tomografia komputerowa; LVEF = frakcja wyrzutowa
lewej komory; nr = liczba przetok; PCI = przezskdérna interwencja wiencowa; SD = odchylenie standardowe; TTE =

echokardiografia przezklatkowa
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Tabela 24. Ocena tomograficzna przetok wiencowych w zaleznosci od miejsca ujscia

Ocena tomograficzna CAFs CAFs CAFs Wartos¢ p
uchodzace do uchodzace do  uchodzace do
jam 1 doptywow pnia i tetnic jam lewej czesci
prawej czeSci serca  plucnych serca
(nr=13) (nF=38) (nF=5)
Mnogos¢ CAFs [>1] 1(7,7) 24 (63,2) 1 (20,0) 0,001
1 vs. 2: <0,001
Wielkos¢ CAF [>10 mm)] 8(61,5) 1(2,6) 1 (20,0) <0,001
1 vs. 2: p<0,001
Ztozonos¢ CAF [zlozone] 0 27 (71,1) 0 <0,001
1 vs. 2: <0,001
3 vs. 2: <0,005
Przetoki bilateralne 0 22 (57,9) 0 <0,001
1vs. 2: <0,001
2 vs. 3:0,021
2 vs. 1 lub 3: <0,001
Kretos¢ CAF [krete] 7 (53.8) 35(92,1) 2 (40,0) 0,001
1vs. 2: 0,005
3vs.2:0,014
Obecnos¢ tetniakow 1(7,7) 7(18,4) 1 (20,0) 0,646
Zwapnienia w $cianie CAF 3(23,1) 1(2,6) 1(20,0) 0,058
Skrzeplina w §wietle CAF 0 0 1 (20,0) 0,089

Wartosci przedstawione sq jako n (%)
CAF = przetoka wiencowa; nr = liczba przetok

Poréwnanie wymiarow CAFs w zaleznosci od ich miejsca ujscia przedstawiono w tabeli

25. CAFs uchodzace do jam i doptywow prawej czesci serca sg wigksze w miejscu odejscia,

ujScia oraz w najwezszym miejscu w porownaniu do CAFs drenujacych do pnia i tetnic

phlucnych, jak rowniez uchodzacych do lewej czesci serca.
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Tabela 25. Poréwnanie wymiardéw przetok wiencowych w zaleznosci od miejsca ujscia

CAFs CAFs CAFs Wartos¢ p
uchodzace do uchodzace do uchodzace do
jam 1 doptywow pnia i tetnic jam lewej czesci
prawej czeSci serca  phlucnych serca
(nF=13) (nF=38) (nF=5)
LA [mm?] 36,0 [5,5 —95,0] 4,413,0-7,8] 7,512,1 -29,0] 0,019
1vs.2:0,015
LDmax [mm] 7,112,5-11,0] 2,6 [2,1 —3,5] 3,4[1,6-7,5] 0,019
o 1vs.2:0,015
§ 'S 4 LDmin [mm] 6,412,1-10,7] 2,211,8-2,9] 2,9[1,5-5,5] 0,020
Ry & 1vs.2:0,016
>8U LDavg [mm] 6,812,3-11,0] 2,411,9-3,2] 3,15[1,5-6,5] 0,024
1vs.2:0,019
LA [mm?] 18,7 [4,4 — 38,0] 3,7[2,8 -6,7] 5,711,3-8,5] 0,035
1vs.2:0,030
N LDmax [mm)] 5,512,6 —7,4] 2,6 [2,2-3,3] 3,1[1,4-3,7] 0,069
Q
% 'é % LDmin [mm] 4,6 2,1 -7,7] 1,8 1,5 -2,6] 1,91,2-2,9] 0,015
= =0 1vs.2:0,013
LDavg [mm] 4912,3-7,5] 2,211,9-3,1] 2,511,3-3,3] 0,035
1vs.2: 0,032
LA [mm?] 124,0 [7,8-213,0] 10,1 [5,4—14,5] 7,8 [5,7—-47,0] 0,127
& LDmax [mm)] 13,4[3,0-16,9] 3,912,9-5,6] 3,6 [3,1 -8,2] 0,179
=
i % 7 LDmin [mm] 12,9 [3,0 — 36,0] 3,22,3-3,8] 2,911,9-7.8] 0,032
SR 5 1 vs. 2: 0,030
LDavg [mm] 13,15 [3,2 - 16,4] 3,5[2,6 —4,3] 3,25[2,5-28,0] 0,111
LA [mm?] 15,0 [3,0 — 36,0] 2,2[1,4-2,2] 2,11,3-5,5] 0,008
1vs.2: 0,006
9 LDmax [mm)] 4,712,1-7,1] 1,7[1,4-2,2] 1,6 [1,4—2,8] 0,021
L o 1vs.2:0,017
4 i 2 LDmin [mm] 4,6 1,9 -6,0] 1,511,2-1,6] 1,511,2-2,4] 0,011
Zc?g 55 1vs. 2: 0,008
LDavg [mm] 4,65 [2,0 — 6,8] 1,58 [1,3 - 1,8] 1,55[1,3-2,6] 0,014
1vs.2:0,011
RV [cm] 44+0,8 4,1£0,7 4,1+0,8 0,325
LV [cm] 4,8+0,8 4,6+ 1,0 43+1,1 0,623
RV/LV 0,9+0,1 0,9+0,2 1,0+0,3 0,506

Wartosci przedstawione sq jako mediana [IQ1-1Q3] lub srednia +SD

CAFs = przetoki wiencowe; LA = pole powierzchni $wiatta naczynia; LD = §rednica §wiatla naczynia; LV = lewa komora —
wymiar poprzeczny w projekcji czterojamowej; ng = liczba przetok; RV = prawa komora — wymiar poprzeczny w projekcji
czterojamowej; RV/LV = stosunek wymiaru poprzecznego prawej komory do wymiaru poprzecznego lewej komory w
projekcji czterojamowej; SD = odchylenie standardowe

Ponadto, 22 z 56 przetok (39,3%) byly przetokami bilateralnymi, tzn. rozpoczynaty sie

zardwno od LCA, jak 1 RCA, i najcze¢sciej drenowaly do PA (90,9%). Przetoki bilateralne

(20/22) w porownaniu z przetokami odchodzacymi od jednego naczynia (11/34) czgsciej

uchodzity do PA (90,9% vs. 32,4%, p<0,001).
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5.4.4. Ocena morfologiczna przetok wiencowych

U 71,4% (30/42) pacjentéw wystepowaty pojedyncze przetoki, 28,6% pacjentéw mialo

wiecej niz jedng przetoke. W tabeli 26 przedstawiono oceng morfologiczng przetok w CT.

Tabela 26. Ocena morfologiczna przetok wiencowych w tomografii komputerowej

Przetoki wiencowe N (%)
Liczba CAF u 1 pacjenta
1 30(71,4)
>1 12 (28,6)
Wielkos¢ CAF
<2 mm 1(1,8)
2-10 mm 45 (80,4)
>10 mm 10 (17,9)
Rodzaj CAF CVF 48 (85,7)
CCF 8 (14,3)
Ztozonos¢ CAF
Prosta 29 (51,8)
Ztozona 27 (48,2)
Kreta tgtnica wiencowa 44 (78,6)
Przebieg srddmigsniowy CAF 0
Obecnos¢ w obregbie CAF:
Tetniakow 9 (16,1)
Zwapnien 5(8,9)
Wegetacji 2 (3,6)
Skrzepliny 1(1,8)
Dyssekcji 0

Wartosci zaprezentowane sq jako n (%)
CAF = przetoka wiencowa; CCF = przetoka wiencowa uchodzaca do jam serca; CVF = przetoka wiencowo-naczyniowa

5.4.5. Przetoki wiencowe a zmiany miazdzycowe tetnic wiencowych

Zmiany miazdzycowe w tetnicach wiehcowych wystepowaty u 22 (52,4%) pacjentow z
CAFs, sposrad ktorych u 6 (27,3%) byly to zmiany miazdzycowe redukujace srednicg naczynia
o 1-24% (CAD-RADS 1), u 4 (18,2%) o 25-49% (CAD-RADS 2), u 6 (27,3%) o 50-69%
(CAD-RADS 3), u 6 (27,3%) o >70% (5/6 CAD-RADS 4, 1/6 CAD-RADS 5). U 3 z 6
pacjentow (50,0%) z CAFs ze zmianami miazdzycowymi >70% rozpoznano chorobe
jednonaczyniowa, u 2 (33,3%) chorobe dwunaczyniowa, u 1 (16,7%) tr6jnaczyniowg. Czterech
z 22 pacjentow (18,2%) zostalo poddanych PCI. W tabeli 27 przedstawiono obraz kliniczny
pacjentow z przetokami wiencowymi bez zmian miazdzycowych (CAD-RADS 0) i ze
zmianami miazdzycowymi <50% (CAD-RADS 1-2) oraz>50 % (CAD-RADS 3-5) w tetnicach
wiencowych. Pacjenci z CAFs bez zmian miazdzycowych byli mtodsi (p<0,001). U pacjentow
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ze zmianami miazdzycowymi redukujacymi §wiatto o >50% (CAD-RADS >3) CAFs istotnie

statystycznie czegsciej byty mniejsze (p=0,021) (tab. 28).

Tabela 27. Obraz kliniczny pacjentéw z przetokami wienhcowymi bez oraz ze zmianami
miazdzycowymi w tetnicach wiencowych

Pacjenci z CAFs Pacjenci z CAFs Pacjenci z CAFs  Wartos¢ p
bez zmian ze zmianami ze zmianami
miazdzycowych miazdzycowymi miazdzycowymi
CAD-RADS 0 CAD-RADS 1-2  CAD-RADS 3-5
(n;=20) (n=10) (n=12)
Wiek” [lata] 48,8+ 12,2 652+ 12,0 65,5+8,4 <0,001
Ple¢ [meska] 9 (45,0) 3(30,0) 8 (66,7) 0,226
BMI [kg/m?] 274+55 25,6140 27,8+5,1 0,579
Nadcis$nienie tetnicze 10 (50,0) 5(50,0) 8 (66,7) 0,626
Cukrzyca 2 (10,0) 1 (10,0) 1(8,3) 0,987
Dyslipidemia 5(25,0) 3(30,0) 5(41,7) 0,620
Nikotynizm 3(15,0) 1 (10,0) 1(8,3) 0,837
Wspétistniejace wrodzone wady 1(5,0) 1(10,0) 0 0,565
serca
Obraz kliniczny
Wywiad migotania przedsionkéw 3 (15,0) 4 (40,0) 3(25,0) 0,324
(napadowe lub utrwalone)
Nadkomorowe zaburzenia rytmu 4 (20,0) 1(10,0) 0 0,242
Komorowe zaburzenia rytmu 1(5,0) 1(10,0) 0 0,555
Niewydolno$¢ serca 3(15,0) 5(50,0) 4(33,3) 0,129
Wywiad zawatu serca 4 (20,0) 0 0 0,093
Nadcisnienie ptucne 2 (10,0) 2 (20,0) 1(8,3) 0,692
Wywiad infekcyjnego zapalenia 1(5,0) 2 (20,0) 0 0,177
wsierdzia
Wywiad naglego zatrzymania 1(5,0) 0 0 0,577
krazenia
Zamknigcie CAF 3(15,0) 2 (20,0) 1(8,3) 0,738
(operacyjne lub przezskorne)
Zgon w trakcie obserwacji 1(5,0) 3(30,0) 3(25,0) 0,154
LVEF [%]" 58,1£7,9 59,4+ 16,7 53,7+12,5 0,546

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub srednia +SD
* wiek pacjenta, w ktorym wykonano badanie CT

" na podstawie badania TTE, badanie TTE wykonano u 34/42 pacjentow (81,0%)

BMI = wskaznik masy ciata; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na
podstawie tomografii komputerowej; CAF = przetoka wiencowa; CT = tomografia komputerowa; LVEF = frakcja wyrzutowa
lewej komory; np = liczba pacjentéw; SD = odchylenie standardowe; TTE = echokardiografia przezklatkowa
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Tabela 28. Ocena tomograficzna przetok wiencowych u pacjentdéw bez oraz ze zmianami
miazdzycowymi w tetnicach wiencowych

Ocena tomograficzna CAFs bez zmian CAFs ze zmianami  CAFs ze zmianami ~ Warto$¢ p
miazdzycowych miazdzycowymi miazdzycowymi
CAD-RADS 0 CAD-RADS 1-2 CAD-RADS 3-5

Liczba CAFs 28 (50,0) 14 (25,0) 14 (25,0) 0,030
Mnogos¢ CAFs [>1] 14 (50,0) 8(57,1) 4 (28,6) 0,281
Wielkos¢ CAF [>10 mm)] 7 (25,0) 3(21,4) 0 0,061
LDmax CAFs [mm] 7,0+£49 8,7+8.,0 3,1+ 1,1 0,021
Ztozonos¢ CAF [ztozone] 14 (50,0) 9 (64,3) 4 (28,6) 0,299
Przetoki bilateralne 10 (35,7) 8 (57,1) 4 (28,60) 0,870
Kretos¢ CAF [krete] 21 (75,0) 12 (85,7) 11 (78,6) 0,697
Obecnos¢ tetniakow 50179 4 (28,6) 0 0,232
Zwapnienia w $cianie CAF 2(7,1) 3(21,4) 0 0,674
Skrzeplina w $wietle CAF 1(3,6) 0 0 0,366

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub jako srednia +SD

CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na podstawie tomografii

komputerowej; CAF = przetoka wiencowa; LD = $rednica $wiatta naczynia; SD = odchylenie standardowe

Na rycinie 19 przedstawiono miejsce odej$cia przetok bez zmian miazdzycowych w
tetnicach wiencowych oraz przetok ze zmianami miazdzycowymi <50% 1 >50%. Rycina 20
przedstawia miejsce ujscia CAFs bez zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych, ze
zmianami miazdzycowymi <50% oraz >50%. Nie obserwowano zwigzku miedzy miejscem

odejscia oraz ujscia przetoki a obecnoscig i nasileniem zmian miazdzycowych (ryc. 19 1 20).

A B C
4 RCA | RCA | RCA

46,4% 50,0% 50,0%

LAD LAD

LAD 35.7% 35,7%

32,1%

Wartosci przedstawione sq jako %
CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na podstawie tomografii
komputerowej; Cx = gataz okalajaca; LAD = galaz przednia zstgpujaca; RCA = prawa tetnica wiencowa

Rycina 19. Miejsce odejscia przetok wiencowych A — bez zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych
(CAD-RADS 0), p=0,006; B — ze zmianami miazdzycowymi <50% (CAD-RADS 1-2), p<0,001; C — z co
najmniej umiarkowanymi (=50%) zmianami miazdzycowymi (CAD-RADS 3-5), p<0,001
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Mcv
IVC 3,6%
r

V

RA
7,1%

Wartosci przedstawione sq jako %

CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na podstawie tomografii
komputerowej; CS = zatoka wiencowa; [IVC = Zyla gldwna dolna; LAt = lewy przedsionek; LPA = lewa t¢tnica ptucna;
MCV = zyta srodkowa serca; PA = pien ptucny; RA = prawy przedsionek; RPA = prawa tetnica ptucna; SVC = zyla gtdéwna
géma.

Rycina 20. Migjsce ujScia przetok wiencowych A — bez zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych
(CAD-RADS 0), p<0,001; B — ze zmianami miazdzycowymi <50% (CAD-RADS 1-2), p<0,001; C — z co
najmniej umiarkowanymi (=50%) zmianami miazdzycowymi (CAD-RADS 3-5), p<0,001

5.4.6. Wymiary przetok wiencowych

Srednie wymiary (LA i LD) CAFs w miejscu odejécia, miejscu ujécia oraz w
najszerszym i najwezszym miejscu CAF przedstawiono w tabeli 29. Zaobserwowano tendencj¢
do mniejszych wymiarow CAFs w miejscu ujécia niz w miejscu odejscia zaréwno dla LA
(p=0,063), jak 1 LD (p=0,060), jak réwniez istotng statystycznie roznic¢ miedzy wymiarami
przetok w najszerszym oraz najwezszym miejscu (LA: p<0,001; LD: p<0,001). Przetoki duze
(>10 mm) czgs$ciej byty rozpoznawane u pacjentow mtodszych, z nadci$nieniem ptucnym, jak
rowniez z IE oraz czesciej wymagatly zamknigcia przezskornego lub operacyjnego (p=0,026,
p=0,027, p=0,004, p=0,044, odpowiednio) (tab. 30). Ponadto, przetoki duze cze¢sciej uchodzity
do zatoki wiencowej, a takze w obrebie Sciany tych przetok czesciej wystepowaly zwapnienia
(p<0,001, p<0,001, odpowiednio) (tab. 31, ryc. 22). CAFs <10 mm czg¢sciej byly przetokami
mnogimi 1 ztozonymi (p=0,014, p=0,012, odpowiednio).
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Tabela 29. Wymiary przetok w miejscu odejscia,

najwezszym miejscu

miejscu uj$cia oraz w najszerszym i

Zmienne  Miejsce odejscia  Miejsce ujScia  Warto$¢ p Najszersze Najwezsze Wartosc p
CAF CAF miejsce CAF miejsce CAF
LA 5,9 4,0 0,063* 2,4 <0,001*
[mm?] [3,1-9,9] [2,8 -12,9] [5,6 —42,0] [1,4-4,0]
LD [mm] 2,5 2,3 0,060* 1,7 <0,001*
[1,9-3,7] [2,0 —3,8] [2,6 —7,5] [1,3-2,2]

Wartosci przedstawione sq jako mediana [1Q1-103]
*Test znakow rangowych Wilcoxona

CAF = przetoka wiencowa; LA = pole powierzchni §wiatla naczynia; LD = §rednica $wiatta naczynia

Tabela 30. Poréwnanie przetok wiencowych <10 mm i >10 mm — dane demograficzne oraz

obraz kliniczny

CAFs <10 mm CAFs >10 mm Wartos¢ p
(nF=46) (nr=10)

Wiek” [lata] 60,5+ 12,6 50,4+ 12,8 0,026
Ple¢ [meska] 20 (43,5) 7 (70,0) 0,171
BMI [kg/m?’] 272 +5,4 25,9+32 0,471
Nadcis$nienie tetnicze 25 (54,3) 6 (60,0) 1,00
Cukrzyca 5(10,9) 1(10,0) 1,00
Dyslipidemia 17 (37,0) 1 (10,0) 0,143
Nikotynizm 6(13,0) 2 (20,0) 0,623
Obecno$¢ zmian miazdzycowych:

CAD-RADS 3 (50-69%)* 6 (13,0) 0 0,578

CAD-RADS 4/5 (>70%)* 8(17,4) 0 0,326
Wspotistniejace wady serca 3(6,5) 0 1,00
Obraz kliniczny
Wywiad migotania przedsionkow 10 (21,7) 4 (40,0) 0,247
(napadowe lub utrwalone)
Nadkomorowe zaburzenia rytmu 5(10,9) 1(10,0) 1,00
Komorowe zaburzenia rytmu 48,7 0 1,00
Niewydolno$¢ serca 14 (30,4) 4 (40,0) 0,711
Wywiad zawatu serca 48,7 1(10,0) 1,00
Nadcisnienie ptucne 48,7 4 (40,0) 0,027
Wywiad infekcyjnego zapalenia wsierdzia 0 3 (30,0) 0,004
Wywiad naglego zatrzymania krazenia 3 (6,5) 1(10,0) 0,556
Wywiad PCI 4 (8,7) 0 1,00
Zamkniecie CAF operacyjne lub przezskorne 5(10,9) 4 (40,0) 0,044
Zgon w trakcie obserwacji 8(17,4) 3(30,0) 0,393
LVEF [%]" 56,8+ 11,8 553+11,6 0,739

Wartosci przedstawione sq jako n (%) lub srednia #SD
* wiek pacjenta, w ktorym wykonano badanie CT

tstwierdzone na podstawie badania CT tetnic wiehcowych

" na podstawie badania TTE, badanie TTE wykonano u 34/42 pacjentow (81,0%)

BMI = wskaznik masy ciata; CAD-RADS = choroba wiencowa, system standaryzacji opisow badan diagnostycznych na
podstawie tomografii komputerowej; CAF = przetoka wiencowa; CT = tomografia komputerowa; LVEF = frakcja wyrzutowa
lewej komory; nr = liczba przetok; PCI = przezskoérna interwencja wiencowa; SD = odchylenie standardowe; TTE =

echokardiografia przezklatkowa
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Tabela 31. Ocena tomograficzna przetok wiencowych <10 mm i >10 mm

Ocena tomograficzna CAFs <10 mm CAFs >10 mm Wartos¢ p
(nrF=46) (nr=10)

Miejsce ujscia CAFs zlokalizowane w CS 0 4 (40,0) <0,001
Mnogos¢ CAFs [>1] 25 (54,3) 1(10,0) 0,014
Rodzaj CAF [CVF] 41 (89,1) 7(70,0) 0,143
Ztozonos¢ CAF [zlozone] 26 (56,5) 1(10,0) 0,012
CAFs bilateralne 21 (45,7) 1(10,0) 0,070
Kretos¢ CAF [krete] 35(76,1) 9(90,0) 0,672
Obecnos¢ tetniakow 6 (13,0) 3(30,0) 0,338
Zwapnienia w $cianie CAF 0 5(50,0) <0,001
Skrzeplina w $wietle CAF 1(2,2) 0 1,000

Wartosci przedstawione sq jako n (%)
CAF = przetoka wiencowa; CS = zatoka wiencowa; CVF = przetoka wiencowo-naczyniowa; nr = liczba przetok

Na rycinie 21 ukazano miejsce odejscia CAFs <10 mm 1 CAFs >10 mm, a na rycinie 22

miejsce ujscia CAFs <10 mm oraz CAFs >10 mm.

Wartosci przedstawione sq jako%
Cx = galaz okalajaca; LAD = galaZ przednia zstgpujaca; RCA = prawa tetnica wiencowa

Rycina 21. Migjsce odejscia A. przetok wiencowych <10 mm (p<0,001) i B. >10 mm (p<0,001)
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A MCV B

Wartosci przedstawione sq jako %
CS = zatoka wiencowa; IVC = Zyta gtowna dolna; LAt = lewy przedsionek; LPA = lewa t¢tnica plucna; MCV = zyta srodkowa
serca; PA = pien plucny; RA = prawy przedsionek; RPA = prawa tetnica ptucna; SVC = zyla gtéwna gorna.

Rycina 22. Miejsce ujscia A. przetok wiencowych <10 mm (p<0,001) i B. >10 mm (p<0,001)

5.4.7. Ocena niedokrwienia mie¢snia sercowego u pacjentow z przetokami wiencowymi

Badanie perfuzji z obcigzeniem wykonano u 15 z 42 pacjentow (35,7%) (MRI 8&/15,
SPECT 6/15, MRI + SPECT 1/15), gtownie z przetokami $rednimi (12/15). U zadnego z

pacjentow obszar niedokrwienie nie przekraczal 10% masy LV.

5.4.8. Obserwacja odlegla pacjentow z przetokami wiencowymi

Obserwacja odlegta ($redni czas 52 £ 51 miesigcy) byta dostegpna dla 36 z 42 pacjentow
(85,7%) z przetokami wiencowymi, sposrod ktorych 7 (19,4%) zmarto, w tym 3 pacjentow z
CAF istotnymi klinicznie. Zaden z pacjentdow nie przebyt zawahu serca ani naglego zatrzymania
krazenia od czasu poprzedniego pobytu w NIKard. Jeden z 29 pacjentéw (3,4%) zachorowat
na COVID-19. Czterech z 29 pacjentow (13,7%) wymagato hospitalizacji, w tym tylko 1

pacjent z przyczyn kardiologicznych (PCI, migotanie przedsionkow).
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6. Dyskusja

Celem powyzszej pracy byta ocena czgstosci wystgpowania w grupie osob dorostych
wybranych anomalii tetnic wiencowych o potencjalnie istotnym znaczeniu hemodynamicznym,
mogacych powodowac zaburzenia perfuzji miokardium: 1) pojedynczej tetnicy wiencowej, 2)
nieprawidlowego odejscia tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, 3) przetok wiencowych, jak
rowniez ocena wptywu tychze wrodzonych nieprawidtowosci na stan kliniczny pacjentow oraz

obraz tomograficzny anomalii.

6.1. Pojedyncza tetnica wiencowa

W pierwszej czesci poswieconej pojedynczej tetnicy wiencowej obliczono czgstose
wystepowania SCA w grupie badanej, dokonano oceny tomograficznej przebiegu
anatomicznego SCA, jak rowniez wykonano pomiary pni SCA. Nastepnie pordwnano uzyskane
wyniki z wymiarami pni LCA oraz proksymalnego odcinka RCA grupy kontrolnej pacjentow
z prawidlowg anatomig t¢tnic wiencowych 1 wykluczonymi zmianami miazdzycowymi w
tetnicach wiencowych,

Czestos¢ wystepowania SCA rozni si¢ w zaleznosci od zastosowane] metody
diagnostycznej, jak rowniez od grupy badanej. Na podstawie badan angiograficznych czgstos¢
wystepowania SCA jest szacowana na 0,013-0,65%, na podstawie badan tomograficznych na
0,030-0,19%, podczas gdy w badaniu autopsyjnym przeprowadzonym przez Patel’a i in.
czesto$¢ wystepowania SCA wynosita 0,48%. 1939414344 Co wiecej, okoto 45 przypadkoéw SCA
zostato znalezionych i opisanych w badaniach autopsyjnych do 1950 roku.!#* Najliczniejsza jak
dotad grupe SCA (67/215 140) odnotowali Turkmen i in. w badaniu angiograficznym z
czesto$cig wystepowania SCA wynoszacg 0,031%.% Zgodnie z wiedzg autora, przeprowadzone
badanie jest dotychczas najwigkszym badaniem tomograficznym poswigconym SCA, z
czestoscig wystepowania réwng 0,069%.

Najczestszym miejscem odejscia SCA w badaniu przeprowadzonym przez Mandal 1 in.
na grupie 22 pacjentéw pediatrycznych i dorostych z SCA byla prawa zatoka Valsalvy, co
potwierdzaja wyniki badania angiograficznego Desmet’a i in.>*!4> Rowniez w analizowanej
grupie pacjentow SCA najczesciej odchodzita od prawej zatoki Valsalvy. Najpowszechniej
uzywang klasyfikacja do oceny przebiegu anatomicznego SCA jest klasyfikacja wg Lipton’a.*

W grupie badanej najliczniej wystepowaty SCA spetniajace kryteria grupy 2 (SCA odchodzaca

73



od prawej lub lewej zatoki Valsalvy, biegnagca przez podstawe serca i zblizajaca si¢ do
przebiegu anatomicznie prawidtowych gatezi), co jest porownywalne do wynikéw badan
angiograficznych przeprowadzonych przez Lipton’a i in oraz Turkmen’a i wsp.***> Mimo
najczesciej niemego przebiegu klinicznego SCA, objawy takie jak bol w klatce piersiowe;,
duszno$¢, palpitacje, migotanie komor, zawat serca czy nagly zgon sercowy moga wystapic,
zwlaszcza po wysitku fizycznym.*® Sama obecno$¢ SCA zazwyczaj nie wptywa w sposob
znaczacy na jakos¢ oraz dtugos¢ zycia, z wyjatkiem sytuacji, w ktorej SCA przebiega miedzy
pniem plucnym a aorta wstgpujaca (typ II-B wg klasyfikacji Lipton’a), zwigkszajac
prawdopodobienstwo wystgpienia niedokrwienia mi¢snia sercowego, arytmii i1 naglego
zatrzymania krazenia.! Kliniczne objawy dlawicy piersiowej u pacjentow z SCA moga by¢
spowodowane rowniez ostrym katem odejscia SCA 1i/lub zwegzonym, szczelinowatym
ostium.> 144146 Co ciekawe, w opisanej grupie pacjentdw z potencjalnie zto§liwym wariantem
anatomicznym II-B (8/27) nie odnotowano zadnych powaznych zdarzen klinicznych, nawet u
1 pacjenta z rozpoznanym zespotem Loeys-Dietza, u ktorego stwierdzono hipoplastyczne
naczynie o przebiegu lewej tetnicy wiencowej (typ R2-B). Wspotwystepowanie SCA z
hipoplastyczng tetnicag wiehcowa jest niezwykle rzadkie.'*” Evrengul i in. opisali przypadek
pacjenta z SCA oraz hipoplazja tetnicy wiencowej z wysitkowym boélem w klatce piersiowe;]
oraz niedokrwieniem mie$nia sercowego indukowanego wysitkiem.!'*® U wspomnianego wyzej
pacjenta nie wystepowaly zadne objawy kliniczne mogace sugerowa¢ wptyw hipoplastyczne;j
tetnicy wiencowej na stan kliniczny pacjenta, mimo iz sama hipoplazja t¢tnicy wiencowej, jak
roOwniez potencjalnie zlo§liwy przebieg miedzytetniczy zwigkszaja ryzyko niedokrwienia
migsnia sercowego, zawalu, a nawet naglego zgonu sercowego.'4’

Wspotistnienie SCA z innymi wrodzonymi anomaliami sercowo-naczyniowymi, takimi
jak BAV, ToF czy TAG odnotowywane jest w 18-40% przypadkow.!®-3%4:46-49 W badaniu
przeprowadzonym przez Kervancioglu 1 in. wérdéd 607 pacjentow z ToF u 3,5% rozpoznano
SCA.' Czestos¢é wspotwystepowania SCA z wrodzonymi wadami serca w grupie badanej
wynosita 37%. Najczestsza wspotistniejacag wada byta BAV. Ponadto, ToF wystgpowata u
3,7% pacjentdéw z SCA. Pacjenci z SCA 1 wspottowarzyszacymi wrodzonymi wadami serca
byli mtodsi od pacjentdow z izolowang SCA, co byto prawdopodobnie zwigzane z konieczno$cia
przeprowadzenia wczesniejszej diagnostyki i/lub leczenia z innego powodu niz SCA.

Objawy kliniczne u pacjentow z SCA moga by¢ réwniez spowodowane obecnoscig
zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych. Chociaz samo wystgpowanie SCA nie
zwigksza ryzyka rozwoju zmian miazdzycowych w pojedynczym naczyniu, to pacjenci z SCA,

u ktorych stwierdzono zmiany miazdzycowe maja potencjalnie wigksze ryzyko
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powiktan 40150151 [gtotne zmiany miazdzycowe (>75%) w badaniu przeprowadzonym przez
Said i in. wystepowaly u 27% pacjentow z SCA.'32 W przeprowadzonym przeze mnie badaniu,
zmiany miazdzycowe >70% byly obecne u 18,5% (5/27) pacjentow z SCA. Obecnos¢ zmian
miazdzycowych w grupie badanej wigzata si¢ najprawdopodobniej z wiekiem pacjentow oraz
czynnikami ryzyka, takimi jak dyslipidemia, cukrzyca, dodatni wywiad w kierunku
nikotynizmu oraz otytos¢. Nalezy zaznaczy¢, iz roznica w czestosci wystepowania istotnych
zmian miazdzycowych miedzy analizowang grupa a grupg Said i1 in. prawdopodobnie byta
zwigzana ze $srednim wiekiem poszczegolnych grup (52,6 = 19,5 vs. 58,5 £ 13,78, przy czym
najmtodszy pacjent w grupie Said i in. mial 43 lata). Pacjenci w badanej grupie, u ktorych
stwierdzono w badaniu CT zmiany miazdzycowe, czes$ciej mieli zawal serca oraz wymagali
PCI. Warto podkres$li¢, ze zmiany miazdzycowe rzadko lokalizowaty si¢ w pniu — 96,3% pni
SCA (26/27) byto wolnych od zmian miazdzycowych.

Istnieje niewiele doniesien na temat wymiarow pni SCA. Zgodnie z wiedzg autora,
przeprowadzone badanie jest pierwsza analizg tomograficzng wymiaréw pni SCA. W
angiograficznym badaniu Lipton 1 in. obserwowali, iz LA SCA jest mniejsze niz LA
prawidtowej RCA lub LCA bez zmian miazdzycowych (15,63 £ 1,88 mm? vs. 33,64 + 3,91
mm?) w przeciwienistwie do omawianego badania, w ktorym LA proksymalnej cze$ci pnia SCA
jest wicksze od LA pnia LCA oraz LA proksymalnej czgsci RCA z grupy kontrolnej pacjentow
z prawidtowymi tetnicami wiencowymi i bez zmian miazdzycowych. Co wigcej, LA pnia SCA
byto wigksze réwniez od sumy LA pnia LCA i LA proksymalnej RCA grupy kontrolnej (45,8
£ 21,0 mm? vs. 34,0 £ 7,9 mm?).* Roznica miedzy dwiema badanymi grupami
najprawdopodobniej wynika z zastosowania r6znych metod diagnostycznych (CAG vs. CT)
oraz z r6znicy w liczebnos$ci badanych grup — omawiana grupa pacjentéw byta ponad 6-krotnie
wieksza (27 vs. 4 pacjentéw). Warto jednak podkresli¢, iz w grupie badanej ani miejsce
odejscia, ani przebieg anatomiczny nie wpltywaly w sposob istotny na wymiary pnia SCA, jak
roOwniez nie zaobserwowano zalezno$ci migdzy ptcig oraz wigkszoscig wybranych czynnikow
ryzyka (tj. nadci$nienia tetniczego oraz cukrzycy) a wymiarami pni SCA. Jedynie w przypadku
pacjentow z dyslipidemig LAmin pni SCA byly istotnie mniejsze w porownaniu z pacjentami
bez dyslipidemii. Fizjologicznego wyjasnienia powodu wigkszych wymiaréw pnia SCA
dostarcza prawo Poiseuille’a, ktére mowi, iz opoOr przeciwstawiajacy si¢ przeplywowi krwi w
lozysku naczyniowym jest odwrotnie proporcjonalny do czwartej potegi naczynia. Wigkszy
promien SCA zapewnia wigkszy przeptyw krwi (przeciwstawiajacy si¢ mniejszemu oporowi
§cian naczyn) w naczyniu w poréwnaniu z anatomicznie prawidlowymi tetnicami
153

wiencowymi.>° Kompensacyjne powickszenie pnia SCA moze mie¢ takze implikacje
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kliniczne. Zabiegi angioplastyki pnia LCA wykonywane sg cze¢sto pod kontrolg ultrasonografii
wewnatrznaczyniowe] w celu optymalizacji bezposredniego wyniku oraz poprawy odlegtego
rokowania. W przypadku koniecznos$ci przeprowadzenia PCI w obrgbie pnia SCA operator
majacy swiadomos¢ wyzej wymienionych uwarunkowan anatomicznych ma jeszcze silniejsze
wskazania do wykonania zabiegu pod kontrolg ultrasonografii wewnatrznaczyniowej w celu
doboru optymalnego rozmiaru stentu, ktory prawdopodobnie powinien by¢ wiekszy niz przy
typowym zabiegu w obrgbie pnia LCA.

Obserwacja odlegla grupy badanej miala na celu oceng¢ wptywu wystgpowania
wrodzonej anomalii tetnic wiencowych na jako$¢ oraz dlugo$¢ zycia pacjentow. Wyniki
badania potwierdzaja wczesniejsze doniesienia o0 najczgsciej bezobjawowym przebiegu
klinicznym, zaawansowanym wieku, do ktorego dozywaja pacjenci z SCA (8. dekada zycia)

oraz ich dobrym rokowaniu, o ile nie wspolistniejg inne wrodzone wady serca.'>?

6.2. Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego

W drugiej czesci rozprawy poswigconej nieprawidlowemu odejsciu tetnic wiencowych
od pnia phlucnego stwierdzono, iz ACAPA jest najrzadziej wystgpujaca anomalig tetnic
wiencowych sposrdd omawianych. Czesto$¢ wystepowania ALCAPA szacowana jest na
0,008% ogolnej populacji, przy czym czesciej wystepuje u kobiet niz u mezczyzn (w stosunku
2:1).195% W grupie badanej czesto$¢ wynosita 0,0077% (3/39 066), a wszyscy pacjenci z
ALCAPA byli pici zenskiej. W poréwnaniu do nieprawidtowego odejscia LCA, nieprawidtowe
odejscie RCA od pnia plucnego wystepuje rzadziej — czgstos¢ szacowana jest na 0,002%.
Jednakze w zwigzku z najczesciej z bezobjawowym przebiegiem oraz przypadkowym
wykryciem anomalii, prawdziwa czesto$¢ wystepowania moze by¢ niedoszacowana.'® Dzigki
zastosowaniu nieinwazyjnych metod obrazowania, takich jak CT czy MRI w ostatnim czasie
wzrosta czesto§¢ wykrywania ARCAPA.” Guenther i in. na podstawie doktadnej analizy
dostepnej literatury wykazali, iz od 1950 roku do 2019 roku opisano 223 przypadki ARCAPA,
z czego 73,5% zostato opublikowanych od 2000 roku.” Czesto$¢ wystepowania ARCAPA w
grupie badanej wynosita 0,0051% (2/39 066) — nieco wyzsza czgstos¢ wystepowania ma
najprawdopodobniej zwigzek z zastosowaniem CT. ASCAPA jest najrzadziej wystgpujacym
typem ACAPA 1 podobnie jak w przypadku ARCAPA, prawdziwa cz¢stos¢ wystepowania jest

nieznana z powodu matej liczby opisanych przypadkéw, jak rowniez bardzo wysokiej

76



$miertelno$ci.'>* W analizowanej przeze mnie grupie ASCAPA rozpoznano u jednej chore;j,
zatem czestos¢ wynosita 0,0026%.

Ponad 90% nieleczonych 0sob z zespotem Blanda-White’a-Garlanda umiera w ciagu 1.
roku zycia. Jedynie nieliczni pacjenci dozywaja wieku dorostego, sposrod ktorych prawie 90%
umiera z powodu naglego zgonu sercowego, ktorego prawdopodobienstwo wzrasta wraz z
wiekiem.’*377! Przeglad 11 przypadkow dorostych pacjentow z ALCAPA przeprowadzony
przez Jurishica 1 in. na podstawie literatury $wiatowej wykazal, iz Sredni wiek pacjentow w
chwili zgonu wynosit 35 lat, przy czym w 82% $mier¢ byta nagta, w momencie, w ktorym
wydawalo sig, ze pacjenci s3 w dobrym stanie klinicznym.'*> Nalezy zaznaczy¢, iz wszyscy
pacjenci wiaczeni do mojego badania nie zostali poddani leczeniu operacyjnemu lub
przezskornemu anomalii przed wykonaniem badania CT, a §redni wiek pacjentow z ALCAPA
w chwili wykonania badania CT wynosit 30 + 9,5 lat. U 2 z 3 (66,7%) tych pacjentow doszto
do skutecznie resuscytowanego zatrzymania krazenia w wywiadzie, a ich §redni wiek w chwili
zdarzenia wynosit 29,5 + 13,4 lat. Wyniki te sg zgodne z opisem 151 przypadkow ALCAPA
przeprowadzonym przez Yau’a i in. na podstawie dost¢gpnego piSmiennictwa, w ktérym Sredni
wiek pacjentow wynosit 40,6 + 15 lat, natomiast sredni wiek wystgpienia zagrazajacych zyciu
objawow wynosit 33 + 14 lat, przy czym objawy te wystgpity u 18% chorych.’* Wigkszy
odsetek pacjentéw z potencjalnie Smiertelnymi objawami w analizowanej grupie mogt wynikac
ze stosunkowo niewielkiej liczebnosci grupy w stosunku do grupy Yau’a i in. Innymi
nieprawidlowo$ciami o istotnym znaczeniu klinicznym u dorostych pacjentéw z ALCAPA sa
m.in. dysfunkcja LV oraz niedomykalno$¢ zastawki mitralnej.!3* Nieprawidtowa perfuzja LV
prowadzi do niedokrwienia/zawalu LV oraz objetosciowego przecigzenia LV, powodujac jej
poszerzenie. Czestym zjawiskiem u pacjentéw z ALCAPA jest niedomykalno$¢ zastawki
mitralnej, ktora moze by¢ czynnos$ciowa, wtérna do poszerzenia LV 1 pierScienia mitralnego
lub powstajaca na skutek niedokrwienia i wtoknienia mie$ni brodawkowatych,>#64.63,156-159 y
grupie badanej istotna niedomykalno$¢ mitralna oraz niewydolno$¢ serca wystepowaty u 1
pacjentki (33,3%), u ktorej wykonano plastyke MV. W przeciwienstwie do ALCAPA,
ARCAPA cechuje si¢ najczesciej bezobjawowym przebiegiem, jedynie w ok. 15% przypadkow
dochodzi do klinicznej manifestacji przed 1 r.z. Czg$¢ pacjentow z ARCAPA doswiadcza
pierwszych objawow okoto 4. — 6. dekady zycia, co najprawdopodobniej jest uwarunkowane
rozwojem zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych, powodujac tym samym
wystgpienie objawow zwigzanych z niedokrwieniem miokardium, jak rGwniez obecnos$cig i/lub

progresja przeplywu lewo-prawego przez kolaterale miedzy LCA a RCA, doprowadzajac do
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dysfunkcji serca.”'®* W niektorych przypadkach obserwowane sa objawy, takie jak omdlenie,
niewydolnos¢ serca czy nagly zgon sercowy.” Sredni wiek pacjentéw, u ktorych rozpoznano
ARCAPA na podstawie autopsji w analizie przeprowadzonej przez Guenther’a i in. wynosit
38,6 lat.”” W przeprowadzonym przeze mnie badaniu zakres wieku pacjentow z ARCAPA w
momencie wykonania badania CT wynosit od 18 do 63 lat. Pacjent, u ktérego rozpoznano
ARCAPA w dziecinstwie byl bezobjawowy, natomiast u pacjentki, u ktérej nieprawidtowe
odejscie od pnia ptucnego stwierdzono w 6. dekadzie zycia wystepowata niewydolnos¢ serca
(NYHA II) bez obecnosci istotnych zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych. Przebieg
kliniczny pacjentow z ASCAPA jest najbardziej dramatyczny, o czym $wiadczy wysoka
smiertelnos¢ w okresie noworodkowym oraz fakt, iz anomalia jest najczes$ciej rozpoznawana
na podstawie badan autopsyjnych.’” W grupie badanej ASCAPA zostala rozpoznana w
dziecinstwie, a u pacjentki w 1 r.z. doszto dwukrotnie do nagtego zatrzymania krazenia.
Jednym z czynnikéw warunkujacych osiggniecie przez pacjentow z ALCAPA, jak
rowniez z ARCAPA wieku dojrzalego jest obecno$¢, ulegajacych z czasem poszerzeniu,
kolaterali miedzy LCA a RCA, co potwierdza analiza 25 przypadkow dorostych i1 dzieci z
ALCAPA przeprowadzona przez Kaunitz’a i in., jak réwniez przeglad literatury Guenther’a i
in.716! Z kolei niekorzystnym patofizjologicznie zjawiskiem moze by¢ odwrdcony przeptyw z
nieprawidlowo odchodzacej t¢tnicy wiencowej do pnia ptucnego, ktéry u czesci pacjentow
powoduje wystapienie objawdéw zwigzanych z zespotem podkradania.’®070:162 Wrod
omawianej grupy pacjentow z ACAPA w badaniu tomograficznym obecnos$¢ licznych,
rozbudowanych kolaterali stwierdzono u pacjentéw starszych (Srednia wieku 51 + 16,8 lat).
Zespot podkradania, rozpoznawany na podstawie odmiennego zakontrastowania pnia ptucnego
oraz t¢tnicy wiencowej odchodzacej od niego, byt widoczny w badaniu CT u 4 pacjentow. U
czesci dorostych pacjentow z ACAPA dochodzi do kompensacyjnego poszerzania si¢ tetnic
oskrzelowych w celu zwiekszenia przeplywu wiencowego przez obszar zaopatrywany w
prawidtowych warunkach przez tgtnice wiencowe odchodzace od aorty, co ma szczegdlnie
znaczenie w przypadku pacjentow z ASCAPA 38133163 Nieprawidtowo poszerzone tetnice
oskrzelowe sg najczesciej duze (>2 mm), o kretym przebiegu.'® W grupie badanej szerokie
tetnice oskrzelowe stwierdzono u pacjentki z ASCAPA oraz u najstarszej pacjentki z ALCAPA.
ALCAPA moze wspotwystepowac wraz z innymi wrodzonymi wadami serca, jednakze
najczesciej jest izolowang anomalig sercowo-naczyniowa, co potwierdzajg rowniez wyniki
mojego badania.>%!6516¢ Wrodzone wady sercowo-naczyniowe, takie jak APW, VSD czy ToF,
moga takze wspotistnie¢ u pacjentow z ARCAPA. Zwigzek miedzy wspdtwystepowaniem

APW a nieprawidtowym odejSciem RCA od pnia plucnego nie jest jednoznaczny.’167-170
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Uwaza si¢, ze do powstania APW dochodzi na skutek niepeinej separacji wspolnej drogi
odplywu w zyciu ptodowym.!”" Obecnos¢ APW prowadzi do wzrostu ci$nienia plucnego,
zwigkszonego przeptyw przez nieprawidiowo odchodzaca od pnia ptucnego RCA, a tym
samym moze prowadzi¢ do zmniejszenia zjawiska podkradania, zwigzanego z obecnoscig
ARCAPA.'"" Jednocze$nie wystepowanie APW zwieksza ryzyko rozwoju nadci$nienia
plucnego. Zaobserwowano, iz u pacjentow z ARCAPA 1 APW objawy pojawiajg si¢ w duzo
mtodszym wieku.”” W grupie badanej u 1 z 2 pacjentow z ARCAPA rozpoznano w dziecifistwie
APW, jednak byt on leczony zachowawczo. W przeciwienstwie do ALCAPA, ASCAPA jest
anomalig zazwyczaj wspoélistniejaca z innymi wrodzonymi wadami serca, takimi jak ASD,
VSD, ToF czy CoA, ktore warunkujg przebieg kliniczny.’”*1*? Rzadziej wystepuje jako
izolowana anomalia, mogac doprowadzi¢ do przedwczesnej $mierci wtornie do ciezkiej
dysfukcji LV lub rozleglego niedokrwienia miokardium.”* W przypadku pacjentki z
analizowanej grupy, ASCAPA byla izolowang wrodzong nieprawidtowoscia.

Czes¢ pacjentow z ACAPA pozostaje przez pewien czas bezobjawowa w zwigzku z
przebiegajacym subklinicznie niedokrwieniem miokardium, prowadzacym jednakze do
bliznowacenia migs$nia sercowego, ktore stanowi podtoze ztosliwych arytmii komorowych,
mogacych doprowadzi¢ do naglego zgonu sercowego. W omawianej grupie badania obrazowe
z obcigzeniem wykonano u 5/6 pacjentow. Zaburzenia perfuzji migsnia sercowego stwierdzono
u wszystkich pacjentéw, przy czym wykluczono obecno$¢ zmian miazdzycowych w tetnicach
wiencowych w badaniu CT.

Cigza stanowi znaczne obcigzenie hemodynamiczne dla uktadu sercowo-naczyniowego
kobiety, doprowadzajac najczgsciej do progresji ewentualnie istniejagcych chorob serca u
matki.'”> Ciezarne pacjentki z ALCAPA narazone sg w sposdb szczegdlny na rozwoj lub
progresje niewydolnosci serca, komorowe zaburzenia rytmu serca, zawal serca czy nagte
zatrzymanie krgzenia, aczkolwiek u cze¢sci z nich przebieg kliniczny moze by¢
bezobjawowy.!7>17* W analizie 151 przypadkow ALCAPA przeprowadzonej przez Yau’a i in.
obserwowano niepowiktany przebieg cigzy u 21 pacjentek (facznie 51 przypadkéw cigzy), a u
4 pacjentek ciezarnych wystapity komplikacje pod postacig ditawicy piersiowej, zahamowania
zatokowego oraz zastoinowej niewydolnoscia serca.>* W grupie badanej 2 pacjentki z
ALCAPA dwukrotnie urodzity. U 1 pacjentki doszto do progresji niewydolnosci serca w trakcie
drugiej cigzy, u drugiej chorej nie zaobserwowano pogorszenia stanu zdrowia w trakcie cigzy.

Leczeniem z wyboru pacjentow z ACAPA jest leczenie operacyjne polegajace
najczesciej na reimplantacji nieprawidtowo odchodzacej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego

do aorty.>%727* W niektorych przypadkach wykonuje si¢ tunelizacje wewnatrz tetnicy ptucnej,
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tzn. operacje Takeuchi.’® W przypadku pacjentow z ARCAPA leczenie operacyjne jest
wskazane u pacjentow, u ktorych wystepuja objawy zwigzane z nieprawidtowym odejsciem
tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (klasa I wg wytycznych ESC dotyczacych leczenia
dorostych pacjentow z anomaliami tetnic wiencowych).’® W przypadku bezobjawowych
pacjentow z ARCAPA, u ktérych stwierdza si¢ dysfunkcje komorowg lub niedokrwienie
mig$nia sercowego wtorne do anomalii  nalezy rozwazy¢ mozliwos¢ leczenia
kardiochirurgicznego (klasa Ila wg wytycznych ESC dotyczacych leczenia dorostych
pacjentdow z anomaliami tetnic wieficowych).’® W grupie badanej 4 z 6 pacjentow z ACAPA
zostato poddanych leczeniu operacyjnemu lub przezskdérnemu, natomiast wszyscy pacjenci z

ARCAPA byli leczeni zachowawczo.

6.3. Przetoki wiencowe

W ostatniej czesci pracy poswigconej przetokom wiencowym stwierdzono, iz CAFs sg
najczesciej wystepujacymi wrodzonymi anomaliami tetnic wiencowych w grupie badanej, a
czgstos¢ ich wystgpowania wynosi 0,1%. Podobnie jak w przypadku innych wrodzonych
anomalii tgtnic wiencowych, czesto$¢ wystepowania CAFs rozni si¢ w zaleznosci od grupy
badanej, jak rowniez od zastosowanej metody diagnostycznej. W badaniach przeprowadzonych
przy uzyciu CT na grupach >1000 osob dorostych czestos¢ wystepowania CAFs wynosita
0,089-0,91%, a w przypadku zastosowania CAG 0,065%-0,25%.%%112:134175-177 Ponadto,
czestos¢ wystepowania CAFs w grupach >10 000 pacjentéw dorostych waha si¢ od 0,075% do
0,46% w zaleznosci od metody (CT lub CAG).3LI3 135178182 W najwiekszym dotychczas
wieloosrodkowym badaniu angiograficznym opublikowanym przez Podolca i in. czegsto$¢
wystepowania CAFs wynosita 0,087% (261/298 558).!82 Warto podkresli¢, iz przeprowadzone
przeze mnie badanie jest jak dotad najwigkszym, jednoosrodkowym badaniem
tomograficznym, z czestoscig wystepowania CAFs zblizong do czestosci odnotowanej przez
Podolca 1 in., identyczng do czestosci wystepowania CAFs opisanej w badaniach
angiograficznych przez Canga i in. (0,1%, 54/49 567), jak rdbwniez Vavuranakis’a i in. (0,1%,
34/33 600) oraz pozostajaca w zgodzie z innymi badaniami tomograficznymi. 219 Czesto$¢
wykrywania CAFs wzrosta w ostatnim czasie w zwigzku z powszechniejszym wykorzystaniem
CT. CT umozliwia doktadniejszg ocen¢ anatomii CAFs, ich miejsca odejscia, przebiegu oraz

miejsca drenowania, co odzwierciedla chociazby roznica w najwyzszej odnotowanej
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dotychczas czestosci rozpoznania CAFs przy uzyciu CAG oraz CT (0,25% vs.
0,91%).9%112,134,175,186,187

Weczesniejsze doniesienia wskazywaty na RCA jako na najczestsze miejsce odejscia
CAFs oraz na RV jako na najczestsze miejsce ujscia.%107:112.188-190 Obecnie uwaza sie, iz CAFs
najczesciej rozpoczynaja sie od LAD i uchodzg do PA.B34180-18319L192 ponadto, CAFs
zazwyczaj drenuja do niskoci$nieniowej prawej czeSci serca, rzadziej do lewej.!” Dzigki
powszechniejszemu zastosowaniu CT wzrosta czesto$¢ wykrywania CAFs migdzy tetnicami
wiencowymi a tetnicami plucnymi — przetoki te stanowia 15-82,5% wszystkich CAFs, przy
czym najczescie] (50-89,5%) uchodza do pnia ptucnego. Czgstos¢ wystepowania CPAFs
szacowana jestna 0,17-0,68%.9%112-115.187.19L193-196 Warto zaznaczy¢, iz w zwigzku z najczesciej
bezobjawowym przebiegiem prawdziwa czestos¢ CPAFs moze by¢ niedoszacowana.'!! W
grupie badanej CAFs rozpoczynaty si¢ najczesciej od RCA iuchodzity do PA, natomiast zadna
z przetok nie drenowata do RV. Co wigcej, przetoki wiencowe uchodzace do pnia i tetnic
plucnych stanowily 67,9% wszystkich CAFs, przy czym najczestszym miejscem ich
drenowania byt PA (86,8%), a czestos¢ wystgpowania CPAFs wynosita 0,067% (26/39 066).
Réznica ta moze wynika¢ z odmiennosci etnicznej, jak réwniez z liczebnosci badanych grup.
Erol i in. w swojej pracy odnotowali, iz CPAFs w 50% sg przetokami ztozonymim.'®” Podobnie
jak w przypadku badania tomograficznego przeprowadzonego przez Hang’a 1 wsp., w ktorym
CPAFs byly najczesciej przetokami bilateralnymi (63,6%), w omawianej grupie przetoki
rozpoczynajgce sie zarowno od RCA, jak i LAD stanowily 52,6% wszystkich CPAFs.!%

Na podstawie analiz badan angiograficznych CAFs w 4-18% mogg odchodzi¢ od obu
tetnic wiencowych (tzn. przetoki bilateralne) i znacznie cz¢sciej uchodzg one do PA (56%) niz
przetoki odchodzace tylko od jednej tetnicy wiencowej.!?”-198-200 W badaniu tomograficznym
przeprowadzonym przez Zhou’a i in. CAFs bilateralne stanowily 46% wszystkich przetok, w
grupie badanej 39,3% przetok bylo przetokami bilateralnymi i podobnie do wcze$niejszych
doniesien, drenowaty czegsciej do PA w porownaniu z CAFs rozpoczynajacymi si¢ tylko od
jednej tetnicy wiencowej (90,9% vs. 32,4%, p<0,001).!37:192 Ponadto, przeprowadzona analiza
wykazata, iz wystepowanie CAFs bilateralnych w grupie badanej nie ma istotnego znaczenia
klinicznego.

Pod wzgledem klinicznym wigksze znaczenie ma miejsce drenowania niz miejsce
odejscia CAFs, co potwierdzaja rowniez wyniki mojej pracy.’®106:107.187 Nadci$nienie plucne
oraz I[E w grupie badanej byty cz¢sciej obserwowane w przypadku CAFs uchodzacych do jam
prawe] czgsci serca 1 jej doptywow, co stwierdzono rowniez we wczesniejszych

doniesieniach.'3” Zatoka wiencowa stanowi trzecie najczestsze miejsce drenowania CAFs (ok.
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7% przetok), przy czym przetoki te wykazuja tendencje do znacznego powigkszania si¢ oraz
kretego przebiegu.®'2! Co wiecej, w przypadku tychze CAFs dochodzi czesciej do rozwoju
zastoinowej niewydolno$¢ serca.?’? Valente i in. w swoim badaniu odnotowali, iz 10 z 11
pacjentow, u ktorych zidentyfikowano powazne komplikacje kliniczne, takie jak zawal serca,
niewydolnos$¢ serca, formowanie si¢ skrzepliny w obrgbie przetoki, miato przetoki uchodzace
do CS.2% Podobnie w grupie badanej, 50% CAFs drenujgcych do CS miato istotne znaczenie
kliniczne, jak réwniez CS byla istotnie czesciej miejscem ujscia duzych CAFs (>10 mm).
Jednakze nie wykazano znaczacej rdznicy stosunku wymiaru poprzecznego RV do wymiaru
poprzecznego LV w projekcji czterojamowej w zaleznosci od miejsca drenowania CAFs.
Ponadto, nie zaobserwowano istotnego wptywu miejsca odejScia na wielkos¢, ztozonos¢ i
kretos¢ CAFs.

Najczesciej spotykane sg pojedyncze CAFs.”7-107:204205 W grupie badanej 53,6%
stanowity CAFs pojedyncze, przy czym warto podkresli¢, iz CAFs o istotnym znaczeniu
klinicznym réwniez cze¢sciej byly przetokami pojedynczymi.

Hemodynamiczne konsekwencje CAFs, a tym samym ich r6zna manifestacja kliniczna,
sg uwarunkowane przez czynniki, takie jak wielkos¢ CAF, miejsce drenowania CAF,
wystepowanie zjawiska podkradania, wielko$¢ przeptywu lewo-prawego przez CAF czy wiek
pacjenta, wraz z ktorym wzrasta ryzyko rozwoju zmian miazdzycowych.!”!2% NajczeSciej
CAFs sa bezobjawowe, jednakze cz¢$¢ z nich moze manifestowac si¢ dusznoscig, kotataniem
serca, bolem w klatce piersiowej, zaburzeniami rytmu serca czy niewydolnos$cig serca. Do
powiktan CAFs o powaznych implikacjach klinicznych nalezg m.in. IE, niewydolnos$¢ serca, a
takze zawat serca czy peknigcie tetniaka CAF, mogace doprowadzi¢ do naglego zgonu, a
bedace u czesci pacjentdw pierwsza manifestacja kliniczng CAFs.%?%7 10-letnia analiza
dostgpnego pisSmiennictwa przeprowadzona przez Said i1 in. wykazala, iz powazne powiktania
CAFs pod postacig IE oraz zawatu serca wystepuja czgsciej u mezczyzn, co potwierdzaja
rowniez wyniki mojego badania, w ktorym to przetoki istotne klinicznie wystgpowaty u 16,7%
osOb, przy czym czeSciej u mlodszych pacjentow oraz pacjentow plci meskiej.'?’
Zaobserwowano réwniez u tych pacjentéw czestsze wystepowanie nadci$nienia ptucnego.

Objawy kliniczne u czesci pacjentow z CAFs zwigzane sg ze wspoOlistniejacymi
zmianami miazdzycowymi i/lub zastawkowymi wadami serca.?’®?®® W przeciwienstwie do
nich, wystepowanie objawoéw niedokrwienia migsnia sercowego u pacjentow z CAFs i
tetnicami wiencowymi bez istotnych zmian miazdzycowych lub zdrowymi tg¢tnicami
wiencowymi probuje thumaczy¢ si¢ zmniejszong perfuzja mig$nia sercowego podczas wysitku

przy niedostatecznym zwigkszeniu rezerwy przeptywu wiencowego, co wynika z obecnosci
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zjawiska podkradania.'’ W grupie badanej zawat serca wystgpit u 4 z 42 pacjentow (9,5%),
przy czym u zadnego z nich nie stwierdzono obecno$ci zmian miazdzycowych w tetnicach
wiencowych, natomiast u 1 pacjenta rozpoznano skrzepling w $wietle przetoki. Warto
zaznaczy¢, iz skrzepliny w S$wietle przetoki sg rzadkim zjawiskiem, jednakze moga
spowodowa¢ wystgpienie ostrego zawalu serca czy arytmii komorowych.??’ Przypuszcza sig,
ze do formowania si¢ skrzeplin u oséb z CAFs dochodzi na skutek zaburzonego przeptywu
krwi, prowadzacego wtdrnie do ektazji oraz kretosci naczynia.?!'”

Obecnos¢ CAFs usposabia w kazdym wieku do wystgpienia IE, ktére rozwija si¢ u ok.
3-12% pacjentow z przetokami i moze by¢ przyczyng przedwczesnej $mierci,’®121,202.211-216
Ryzyko wystgpienia IE szacowane jest od 0,25% do <0,4% na pacjent/rok.>!7!% Do rozwoju
IE dochodzi zarowno w przypadku CCFs, jak i CVFs, a IE moze by¢ pierwszg manifestacja
kliniczng CAF.204219-224 W grupie badanej IE stwierdzono u 7,1% pacjentow, przy czym
czesciej wystepowato w przypadku CAFs uchodzacych do jam prawej czesci serca i jej
doptywow oraz CAFs duzych (>10 mm).

Tetniaki przetok wiencowych rozwijaja si¢ w ok. 16-26% przypadkéw wrodzonych
CAFs rozpoznawanych na podstawie angiografii lub podczas operacji.?*>-?2® W badaniu
tomograficznym przeprowadzonym przez Ouchi i in. tetniaki CAFs wystgpowaty w 48,4%
przetok.'3* Czesto$¢ wystepowania tetniakow CAFs w grupie badanej wynosita 16,1% i jest
podobna do wczesniejszych doniesien. Tetniaki CAFs wystepuja czgsciej u kobiet (stosunek
mezczyzn:kobiet 1:2,2), co potwierdzajg wyniki niniejszej pracy — stosunek mezczyzn:kobiet
z tetniakami CAFs wynosit 3:5.22° Wigkszo$¢ pacjentow z tetniakami CAFs jest bezobjawowa,
u innych obserwowana jest stopniowa progresja objawdw na przestrzeni lat. Bardzo rzadko
dochodzi do pekniecia tetniaka CAFs, czesciej u kobiet, jednakze wigze si¢ ono z bardzo
wysoka $miertelnoscig.?! 230231 Mechanizm powstawania tetniakow CAFs jest wcigz niejasny.
Sugeruje si¢ wplyw miazdzycy, przewleklego stanu zapalnego, jak réwniez turbulentnego
przepltyw krwi zwigzanego z kretoScig oraz zwezeniem $wiatla naczynia.??® Wszystkie
naczynia, w ktorych rozpoznano t¢tniaki CAFs w grupie badanej byty krete, bez istotnych
zmian miazdzycowych, a zwapnienia w obrgbie CAF z obecnoscia tetniakoéw wystepowaly w
2 przypadkach (4,8%). Chociaz wskazania do operacyjnego leczenia t¢tniakow CAFs nie sg
jednoznaczne, to cze¢$¢ autorOw wskazuje na konieczno$¢ leczenia operacyjnego tetniakow
CAFs o srednicy >30 mm, gdyz zwigkszaja one ryzyko peknigcia naczynia, tamponady serca
i/lub nagtego zgonu.'34232-234 Wérod pacjentow z tetniakiami CAFs, tylko u 1 $rednica przetoki

W najszerszym miejscu wynosita 33,4 mm.
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Przetoki wiencowe w 55-80% wystepuja jako izolowane anomalie, rzadziej (20-45%)
wspotistniejg z innymi wrodzonymi wadami sercowo-naczyniowymi, takimi jak ToF, VSD,
ASD czy PDA.!08:205.225.235.236 W orupie badanej CAFs w 95,2% przypadkow byty wadami
izolowanymi, inne wrodzone wady serca wspolwystepowaly u 4,8% pacjentow. Nie
zaobserwowano zaleznos$ci migdzy wspotwystepowaniem wrodzonych wad serca a miejscem
odejscia, jak rowniez miejscem drenowania CAFs.

Mimo najczesciej niemego przebiegu klinicznego CAFs, prawdopodobienstwo
wystgpienia objawOw wzrasta wraz z wiekiem w zwigzku z rozwojem zmian miazdzycowych
w tetnicach wiefcowych, ktore wystepujg u ok. 30% pacjentow z CAFs.20%237 Przyspieszony
rozwo6j zmian miazdzycowych spowodowany CAFs jest kwestig dyskusyjng, jednakze nalezy
podkresli¢ wptyw obecnosci CAFs na zmiang przys$ciennego naprezenia §cinajagcego w zwigzku
z zaburzeniem przeplywu krwi, ktére powoduje formowanie si¢ ztozonych przeptywoéw
wtornych,!83:197:238-240 W przeprowadzonym badaniu zmiany miazdzycowe w tetnicach
wiencowych wystepowaty u 52,4% pacjentéw z CAFs. Canga 1 wsp. sugerowali, iz CAFs >1,5
mm, rozpoczynajace si¢ w proksymalnych segmentach tgtnic wiencowych moga zwiekszac
prawdopodobienstwo rozwoju zmian miazdzycowych, a tym samym zawatu serca, nawet u
bezobjawowych pacjentow.!®3 Jednakze w grupie badanej nie obserwowano zwigzku miedzy
miejscem odej$cia oraz ujscia przetoki a obecnos$cig i nasileniem zmian miazdzycowych.
Natomiast zmiany miazdzycowe redukujace $§wiatto o >50% (CAD-RADS >3) wystepowaly
czesciej u pacjentow z mniejszymi CAFs w poréwnaniu z pacjentami ze zmianami
miazdzycowymi <50%, jak réwniez z pacjentami bez zmian miazdzycowych.

Kliniczne znaczenie ma rowniez wielko$¢ przetok, chociaz stopien poszerzenia CAF
nie zawsze zalezy od wielkosci przecieku.'® Male CAFs (<2 mm) wykrywane sg zazwyczaj
przypadkowo w zwigzku z najczesciej bezobjawowym przebiegiem, co sprawia, ze prawdziwa
czesto$é ich wystepowania nie jest znana.’®!9724! Duze CAFs (>10 mm) czeSciej daja objawy
kliniczne, takie jak dusznos$¢, bol w klatce piersiowej czy niewydolnos¢ serca 1 zwigzane sg z
postepujacym powickszaniem si¢ natywnego naczynia.!?02%5242 W grupie badanej najliczniej
wystepowaty CAFs srednie (2-10 mm), nastepnie CAFs duze (>10 mm), najrzadziej zas CAs
mate. Najczestszym miejscem drenowania CAFs <10 mm byt PA, a CAFs >10 mm CS. Wyniki
prezentowanej przeze mnie analizy sa zgodne z wynikami badania echokardiograficznego
przeprowadzonego przez Vinograd 1 in., w ktérym mate przetoki najczesciej drenowaty do pnia
plucnego, natomiast duze uchodzity najczesciej do RA.>* Duze przetoki czeSciej wystepuja u
mtodszych pacjentow, majg istotne znaczenie kliniczne, jak rowniez czesciej uchodza do zatoki

wienicowej. W obrebie $ciany duzych przetok wystepuja czesciej zwapnienia. Srednica przetoki
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jest wigksza w miejscu odej$cia niz w miejscu uj$cia.** W grupie badanej CAFs uchodzace do
jam 1 doptywdéw prawej czesci serca byly istotnie wigksze w miejscu odej$cia oraz w
najszerszym miejscu CAFs w poréwnaniu do przetok drenujacych do pnia i tetnic ptucnych,
jak réwniez uchodzacych do lewej czesci serca.

W zwiazku z najczesciej bezobjawowym przebiegiem wickszos¢ CAFs nie wymaga
leczenia inwazyjnego.”® Wedtug wytycznych American College of Cardiology/American Heart
Association (ACC/AHA) pacjenci z objawowymi malymi 1 $rednimi przetokami,
zdefiniowanymi jako obecno$¢ niedokrwienia migsnia serca, inaczej niewytlumaczalnej
komorowej niewydolnosci/dysfunkc;ji lub IE, powinni zosta¢ poddani zamkni¢ciu CAFs, jak
rowniez pacjenci z duzymi CAFs niezaleznie od objawow.’® Nalezy jednak zaznaczyé, iz
podziat przetok ze wzgledu na ich wymiary nie zostal usci§lony w wytycznych. W
analizowanym badaniu pacjenci z CAFs istotnymi klinicznie, jak réwniez CAFs duzymi (>10
mm) wymagali czeséciej leczenia operacyjnego lub interwencyjnego. Zarowno operacyjne, jak
1 przezskorne zamknigcie CAFs sg relatywnie bezpieczne, jednakze przezskorne zabiegi sg
mniej inwazyjne i sg zazwyczaj lepiej tolerowane.!'® Leczenie operacyjne jest preferowane w
przypadku pacjentéw z przetokami i strukturalnymi chorobami serca wymagajacymi naprawy,
jak réwniez z duzymi przetokami, przetokami o duzym przeplywie, a takze w przypadku
przetok ztozonych lub gdy obecne sa duze tetniaki.!%

Zgodnie z wytycznymi ACC/AHA w przypadku bezobjawowych, matych przetok
zaleca si¢ kontrole echokardiograticzng co 3-5 lat celem oceny ewentualnej progresji wielkosci
przetoki i wymiaréw komory.’® Badanie CT powinno zosta¢ wykonane w przypadku trudnych
do oceny echokardiograficznie przetok, a takze, aby wykluczy¢ lub potwierdzi¢ obecnosci

skrzepliny lub zwezenia naczynia.?*

85



7. Ograniczenia badania

Przeprowadzone badanie posiada kilka ograniczen, na co nalezy zwrdci¢ uwage
podczas interpretacji wynikow.

Po pierwsze, przedstawione wyniki stanowig retrospektywng, jednoosrodkowg analize
danych wyselekcjonowanej grupy pacjentéw skierowanych do jednostki referencyjne;.

Po drugie, do pracy zostaty wlaczone badania wykonane na trzech réznych aparatach
tomograficznych, réznigcych si¢ rozdzielczoscig czasowsg, jednakze posiadajacych podobnag
rozdzielczo$¢ przestrzenng.

Nalezy podkresli¢ rowniez fakt, iz wybrane badania tomografii komputerowej zostaty
wyszukane sposréd wszystkich opisow CT dostepnych w systemie Clininet za pomoca
ograniczonej liczby stow-kluczy. Ponowna ocena obrazow CT dotyczyta tylko wybranej grupy,
a nie wszystkich badan wykonanych w tym okresie.

W przypadku czgsci poswigconej SCA, grupe kontrolng stanowili pacjenci z tetnicami
wolnymi od zmian miazdzycowych, podczas gdy w grupie pacjentow z SCA zmiany
miazdzycowe zaobserwowano u 51,8%. Nie mozna zatem wykluczy¢ wplywu zmian
miazdzycowych w dystalnej cze$ci naczyn na wymiary pni SCA tychze pacjentow, przy czym
zalezy podkresli¢, iz zmiany miazdzycowe w obrebie pni SCA byty obecne tylko u 1 pacjenta.

W odniesieniu do obserwacji odleglej, nalezy zaznaczy¢, iz byta ona dostgpna dla
ograniczone] liczby pacjentow (88%), jak rowniez byla to obserwacja polegajaca na
subiektywnej ocenie aktualnego stanu zdrowia pacjentow dokonana na podstawie rozmowy

telefoniczne;.
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8. Wnioski

8.1. Pojedyncza tetnica wiencowa

1. Pojedyncza tetnica wiencowa jest rzadkg anomalia, przy czym najczesciej odchodzi od
prawej zatoki Valsalvy 1 czgsto wspotistnieje z wrodzonymi wadami sercowo-
naczyniowymi.

2. Pien pojedynczej tetnicy wiencowej jest istotnie krotszy i szerszy w porOwnaniu z
pniem prawidtowej lewej tetnicy wiencowe;.

3. Pojedyncza tgtnica wiencowa jest anomalig praktycznie niema klinicznie.

8.2. Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego

1. Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia ptucnego jest bardzo rzadka
anomalig u dorostych.

2. Najczestszym typem jest odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia plucnego.

3. Charakteryzuje si¢ zazwyczaj cigzkim przebiegiem klinicznym 1 czesto wymaga
leczenia inwazyjnego, aczkolwiek u kobiet nawet z nieskorygowang anomalig mozliwy

jest niepowiktany przebieg cigzy.

8.3. Przetoki wiencowe

1. Przetoki wiencowe sg najczestszg sposréd ocenianych wrodzonych anomalii tetnic
wiencowych.

2. Przetoki istotne klinicznie sg wieksze, pojedyncze, czgsciej uchodza do jam prawe;j
czesci serca lub zatoki wiencowej 1 wystepuja u mtodszych pacjentdw oraz pacjentow
ptci meskie;.

3. Przetoki wiencowe najczgsciej rozpoczynajg si¢ w prawej tetnicy wiencowej i uchodza
do pnia ptlucnego.

4. Duze przetoki wiencowe sa najczgsciej przetokami pojedynczymi, ze zwapnieniami w
$cianie, uchodzacymi do zatoki wiencowe;.

5. Przetoki uchodzace do pnia ptucnego cz¢sciej sg mnogie, krete 1 ztozone.
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9. Streszczenie

9.1. Streszczenie w jezyku polskim

Wstep

Wrodzone anomalie tetnic wiencowych stanowig najczesciej przypadkowe znalezisko,
czestos¢ ich wystepowania szacowana jest na 0,21-5,79% w zaleznosci od badanej populacji,
metody diagnostycznej oraz przyjetych definicji. W 3-36% przypadkow wspotwystepuja z
innymi wrodzonymi wadami sercowo-naczyniowymi. Mimo iz wrodzone anomalie tetnic
wiencowych sa najczegsciej bezobjawowe, cze$¢ z nich moze mie¢ istotne znaczenie kliniczne

1 wymagac¢ leczenia, zachowawczego lub inwazyjnego.

Cel

Celem pracy byla ocena czestosci wystgpowania i charakterystyka anatomiczna
wybranych anomalii tetnic wiencowych: 1) pojedynczej tetnicy wiencowej (ang. single
coronary artery, SCA), 2) nieprawidlowego odejscia tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (ang.
anomalous coronary artery from the pulmonary artery, ACAPA), oraz 3) przetok wiencowych
(ang. coronary artery fistula, CAF) w grupie oséb dorostych oraz znaczenie kliniczne tychze

anomalii.

Metodyka

Retrospektywnej analizie poddano 45 817 opisoéw badan tomografii komputerowej
(ang. computed tomography, CT) tetnic wienhcowych wykonanych w Narodowym Instytucie
Kardiologii w latach 2008-2020 u 39 066 pacjentow. Sposrod opisow badan CT dostgpnych w
systemie Clininet (cyfrowej bazie danych pacjentow) wyszukano opisy spelniajace kryteria
stow-kluczy. Dokonano ponownej oceny badan, stosujgc nastepujace definicje wybranych
anomalii: 1) SCA — odejscie pojedynczego pnia tetnicy wiencowej od prawej lub lewej zatoki
Valsalvy, rozgateziajagcego si¢ na naczynia odpowiadajace trzem gtownym galeziom: prawe;j
tetnicy wiencowej (ang. right coronary artery, RCA), gatezi przedniej zstepujacej (ang. left
anterior descending, LAD) oraz gate¢zi okalajacej (ang. circumflex artery, Cx) i zaopatrujgcego
caly migsien sercowy; 2) ACAPA — nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia
phlucnego; 3) CAFs — nieprawidlowe potaczenia tetnic wiencowych z pozostatymi strukturami
serca (jamami serca lub duzymi naczyniami). Na podstawie informacji z systemu Clininet

zebrano retrospektywnie dane demograficzne oraz kliniczne pacjentéw. Za pomocg wywiadu
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kwestionariuszowego przeprowadzonego telefonicznie uzyskano dane dotyczace aktualnego
stanu klinicznego pacjentoéw oraz uzupetniono wywiad.

Obecnos¢ zmian miazdzycowych oraz ich stopien zaawansowania oceniono wg
klasyfikacji CAD-RADS Coronary Artery Disease — Reporting and Data System.

W przypadku SCA oceniano: 1) miejsce odejscia; 2) przebieg zgodnie z klasyfikacja
Lipton’a, uwzgledniajacg miejsce odejscia SCA od zatoki Valsalvy (,,R” — prawa lub ,,L” —
lewa) oraz przebieg tetnicy wiencowej w stosunku do aorty wstepujacej oraz pnia ptucnego
(ang. plumonary artery, PA) (,,A” — przed PA, ,,B” — mi¢dzy PA a aortg wstepujaca, ,,P” — za
aortg wstepujaca). W grupie I przebieg anatomiczny SCA odpowiada przebiegowi prawidiowej
RCA lub lewej tetnicy wiencowej (ang. left coronary artery, LCA) (RI, LI). W grupie II SCA
odchodzi od prawej lub lewej zatoki Valsalvy i1 biegnac przez podstawe serca, zbliza si¢ do
anatomicznie prawidtowego przebiegu t¢tnic wiencowych (RII-A, RII-B, RII-P, LII-A, LII-B,
LII-P). W grupie III LAD 1 Cx dzielg wspolny pien z RCA, odchodzacy od prawej lub lewej
zatoki Valsalvy (RIII). W obrebie pnia SCA mierzono jego dlugos¢, minimalne i maksymalne
pole powierzchni $§wiatta naczynia (ang. lumen area, LA) oraz $rednic¢ $wiatta naczynia (ang.
lumen diameter, LD). Por6wnano wymiary pnia SCA z wymiarami pnia LCA oraz
proksymalnego odcinka RCA w grupie osob dorostych (n=199) z prawidlowg anatomia tetnic
wiencowych i bez obecnosci zmian miazdzycowych.

W przypadku ACAPA oceniano: 1) tetnice wiencowa odchodzacg od pnia plucnego; 2)
miejsce odejscia od pnia ptucnego; 3) obecnos¢ krazenia obocznego: kolaterale taczace RCA 1
LCA, poszerzone tetnice w przegrodzie miedzykomorowej, poszerzone tetnice oskrzelowe (LD
>2 mm); 4) wystepowanie zespotu podkradania.

W przypadku CAFs oceniano: 1) miejsce odejécia oraz ujsécia; 2) morfologi¢ przetoki
pod wzgledem: liczby, ztozonos$ci, wielkosci, kretosci, przebiegu srédmigsniowego; 3)
obecnosci w obrebie CAF: tetniakdéw, zwapnien, wegetacji, skrzeplin, dyssekcji. Dokonano
pomiaru LD, 1 LD, oraz LA przetoki w miejscu jej odejScia, ujscia oraz w najszerszym i
najwezszym miejscu CAF. CAF zdefiniowano jako istotng klinicznie, jesli chory wymagat
hospitalizacji i/lub leczenia zabiegowego zwigzanego ze stwierdzong przetoka, lub jesli byta
ona przyczyng zawatu serca, infekcyjnego zapalenia wsierdzia (ang. infective endocarditis, 1E),

niewydolnosci serca, lub zgonu pacjenta.

Wyniki
Sposrod 39 066 pacjentow, SCA stwierdzono u 27 (0,069%), ACAPA u 6 (0,015%),

natomiast CAFs rozpoznano u 42 (0,1%). Srednia wieku w momencie wykonania badania CT
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w grupie pacjentow z SCA wynosita 52,6 + 19,5 lat, w grupie pacjentow z ACAPA 33,2 £ 16,5
lat, a wsrod pacjentow z CAFs 57,5 + 13,8 lat.

Pojedyncza tetnica wiencowa

SCA najczesciej odchodzita od prawej zatoki Valsalvy (18/26; 69,2%), u 8 pacjentow
(8/26; 30,8%) od lewej (p=0,0499), natomiast u 1 pacjenta (1/27; 3,7%) nie udato si¢ okresli¢
zatoki Valsalvy z powodu obecno$ci wspdlnego pnia tetniczego. Zgodnie z klasyfikacja
Lipton’a oceniono 26 pacjentow z SCA. Najczesciej obserwowano 3 typy: RII-A, RII-B oraz
LI. Potencjalnie ztosliwy przebieg SCA migdzy PA a aortg (typ II-B) obserwowano u 8
pacjentow, u ktorych nie stwierdzono wptywu anomalii na przebieg kliniczny. Wrodzone wady
sercowo-naczyniowe wspotwystepowaly u 10 pacjentow (37,0%) z SCA, ktoérzy byli mtodsi,
rzadziej mieli cukrzyce 1 dyslipidemie (p<0,001, p=0,026, p=0,018, odpowiednio). Nie
stwierdzono zalezno$ci migdzy miejscem odejscia SCA oraz jej przebiegiem a wspotistnieniem
wrodzonych wad sercowo-naczyniowych. Nie zaobserwowano rowniez zwigzku miedzy
lokalizacja odejscia SCA, przebiegiem migdzytetniczym SCA (typ II-B) a wystepowaniem i
nasileniem zmian miazdzycowych. Nie stwierdzono istotnych statystycznie réznic miedzy
wymiarami pni SCA odchodzacych od prawej 1 lewej zatoki Valsalvy.

Stwierdzono, iz anatomia pnia SCA istotnie ro6zni si¢ od anatomii pnia LCA
prawidtowych tetnic wiencowych. W pordwnaniu z grupg referencyjng pnie SCA sg krotsze
oraz majg wigksze wymiary swiatta (LD, LA) (p<0,001, p<0,001, p<0,001, odpowiednio). Dla
catej badanej grupy SCA, LA proksymalnej czgsci pnia SCA byto wigksze niz suma LA pnia
LCA i proksymalnej czesci RCA w grupie kontrolnej (45,8 + 21,0 mm? vs. 34,0 + 7,9 mm?, p
=0,003).

W trakcie obserwacji trwajacej 62 = 41 miesiecy 5 pacjentow wymagato leczenia
operacyjnego z powodu wspoétistniejacych wad sercowo-naczyniowych, a 2 pacjentow ze

ztozonymi wadami serca zmarto.

Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego

Czestos¢ wystepowania ACAPA w grupie badanej wynosita 0,015% (6/39 066) — w
tym: 1) nieprawidlowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (ang. anomalous left
coronary artery from the pulmonary artery, ALCAPA)=0,0077% (3/39 066); 2) nieprawidtowe
odejscie prawej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego (ang. anomalous right coronary artery from

the pulmonary artery, ARCAPA) = 0,0051% (2/39 066); 3) nieprawidlowe odejscie
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pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia plucnego (ang. anomalous origin of a single coronary
artery from the pulmonary artery, ASCAPA) = 0,0026% (1/39 066), odpowiednio. ACAPA
wystepowala czesciej u kobiet (5/6 przypadkéw). Czterech pacjentéw (66,7%) wymagato
leczenia zabiegowego. Dwie z 5 pacjentek z ACAPA dwukrotnie urodzity.

U 3 pacjentéw z ACAPA (50,0%) stwierdzono w przegrodzie miedzykomorowej liczne
naczynia krazenia obocznego (2 z ALCAPA, 1 z ARCAPA). Liczne, rozbudowane kolaterale
miedzy RCA a LCA byty obecne u 2 pacjentek (1 z ALCAPA, 1 z ARCAPA). Rozbudowane
krazenie oboczne pochodzace od tetnic oskrzelowych (LD >2 mm) stwierdzono u 2 pacjentow

(1 z ALCAPA, 1 z ASCAPA).

Sredni czas trwania obserwacji wynosit 76 + 48 miesigcy, wszyscy pacjenci przezyli.

Przetoki wiencowe

Czestos¢ wystepowania CAFs wynosita 0,1% (42/39 066). U 42 pacjentdéw rozpoznano
facznie 56 CAFs. Przetoki o istotnym znaczeniu klinicznym rozpoznano u 7 pacjentow (16,7%),
z 42,9% (3/7) $miertelnoscig. CAFs istotne klinicznie wystepowaly czesciej u pacjentow
mtodszych (p=0,028) oraz plci meskiej (p=0,041). Pacjenci z CAFs istotnymi klinicznie
czesciej mieli nadci$nienie ptucne (p=0,026). CAFs istotne klinicznie byly wicksze w
wiekszosci punktow pomiarowych (p<0,05), czesciej obserwowano w ich $cianach zwapnienia
(p=0,003).

Najczesciej przetoki odchodzity od RCA (p=0,021). Miejsce odejscia CAF nie miato
zwiazku z charakterystyka demograficzng pacjentow oraz nie wptywato na obraz kliniczny ani
morfologi¢ przetoki. Nie zaobserwowano istotnej roznicy w wielkosci CAFs niezaleznie od
miejsca ich odejscia.

Najczestszym miejscem ujscia CAFs byt PA (58,9%) (p=0,023). W przypadku przetok
drenujacych do jam prawej czesci serca oraz jej doptywow czesciej wystepowato IE (p=0,0006).
CAFs uchodzace do PA 1 tetnic plucnych istotnie czg$ciej byly przetokami mnogimi,
ztozonymi, bilateralnymi oraz kretymi (p=0,001, p<0,001, p<0,001, p=0,001, odpowiednio). U
71,4% pacjentow wystepowaly pojedyncze CAFs (30/42), 28,6% pacjentow miato wigcej niz
jedng CAF.

Zmiany miazdzycowe w tetnicach wienhcowych wystepowaty u 22 (52,4%) pacjentow z
CAFs, sposrod ktorych u 6 (27,2%) byly to zmiany redukujace swiatlo naczynia o >70%. U
pacjentow ze zmianami miazdzycowymi redukujgcymi $wiatto o >50% (CAD-RADS >3)
CAFs istotnie czgsciej byty mniejsze (p=0,021). Nie obserwowano zwigzku migdzy miejscem

odejscia oraz ujscia przetoki a obecnoscig i nasileniem zmian miazdzycowych.
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Przetoki duze (>10 mm) czg$ciej byly rozpoznawane u pacjentow miodszych
(p=0,026), z nadci$nieniem ptucnym (p=0,027), jak réwniez z IE (p=0,004) oraz czg¢sciej
wymagaty zamknigcia przezskornego lub operacyjnego (p=0,044). Ponadto, CAFs duze
czesciej uchodzily do zatoki wiencowej (p<0,001), a takze w obrgbie $ciany tych przetok
czescie] wystepowaty zwapnienia (p<0,001). CAFs <10 mm czg$ciej byty CAFs mnogimi i
ztozonymi (p=0,014, p=0,012, odpowiednio).

Odlegta obserwacja ($redni czas 52 + 51 miesigcy) byta dostepna dla 85,7% (36/42)
pacjentow, sposrod ktorych zmarto 7 (19,4%), w tym 3 z CAF istotnymi klinicznie.

Whioski

Pojedyncza tetnica wiencowa

1. Pojedyncza tetnica wiencowa jest rzadka anomalig, przy czym najczgsciej odchodzi od
prawej zatoki Valsalvy 1 czesto wspolistnieje z wrodzonymi wadami sercowo-
naczyniowymi.

2. Pien pojedynczej tetnicy wiencowej jest istotnie krotszy i szerszy w porownaniu z pniem
prawidtowej lewej tetnicy wiencowe;.

3. Pojedyncza tgtnica wiencowa jest anomalig praktycznie niema klinicznie.

Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia plucnego

1. Nieprawidlowe odejscie tetnicy wiencowej od pnia ptucnego jest bardzo rzadkg anomalig
u dorostych.

2. Najczestszym typem jest odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia plucnego.

3. Charakteryzuje si¢ zazwyczaj ciezkim przebiegiem klinicznym 1 cze¢sto wymaga leczenia
inwazyjnego, aczkolwiek u kobiet nawet z nieskorygowang anomaliag mozliwy jest

niepowiklany przebieg cigzy.

Przetoki wiencowe

1. Przetoki wiencowe sg najczgstsza sposrod ocenianych wrodzonych anomalii tetnic
wiencowych.

2. Przetoki istotne klinicznie sg wigksze, pojedyncze, czesciej uchodzg do jam prawej czgsci
serca lub zatoki wiencowej 1 wystepuja u mtodszych pacjentdéw oraz pacjentow pfici
meskiej.

3. Przetoki wiehcowe najczesciej rozpoczynajg si¢ w prawej tetnicy wiencowej i uchodzg do

pnia plucnego.
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4. Duze przetoki wiencowe s3 najczesciej przetokami pojedynczymi, ze zwapnieniami w
$cianie, uchodzacymi do zatoki wiencowe;.

5. Przetoki uchodzace do pnia ptucnego cz¢sciej sg mnogie, krete 1 ztozone.
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9.2. Streszczenie w jezyku angielskim

Introduction

Congenital coronary artery anomalies are usually incidental findings with a prevalence
of 0.21-5.79% depending on study population, applied diagnostic methods and definitions. In
3-36% of cases those anomalies are associated with other congenital cardiovascular heart
diseases. Even though congenital coronary artery abnormalities in the vast majority are
asymptomatic, some of them might be clinically significant and demand treatment, either

conservative or interventional.

Aim

The aim of the study was to assess the prevalence and anatomic characteristics of the
selected congenital coronary artery anomalies: 1) single coronary artery (SCA), 2) anomalous
coronary artery from the pulmonary artery (ACAPA), and 3) coronary artery fistula (CAF) in

adults based on tomographic assessment and their clinical significance.

Methods

Between 2008 and 2020 45,817 coronary computed tomography (CT) examinations in
39,066 subjects were performed in a single high-volume hospital (National Institute of
Cardiology, Warsaw, Poland). To select patients, the electronic database of all coronary CT
reports was manually screened with the use of specific keywords. All selected CT reports were
revalued with applied definitions as follows: 1) SCA — single coronary artery trunk originating
from the right or left sinus of Valsalva and dividing further into the branches corresponding to
three major coronary arteries: the right coronary artery (RCA), the left anterior descending
(LAD) and the circumflex artery (Cx), supplying blood to the whole myocardium; 2) ACAPA
— anomalous coronary artery from the pulmonary artery; and 3) CAF — an anomalous direct
connection between >1 coronary arteries and a cardiac chamber or a vessel. Based on the
electronic database all demographic and clinical data were collected. All information about
current clinical conditions were obtained based on a telephone survey.

The presence of atherosclerotic lesions in coronary arteries was assessed in all patients
in accordance with a dedicated classification for the assessment of atherosclerosis in CT, CAD-
RADS Coronary Artery Disease — Reporting and Data System.

Coronary CT examinations of the patients with SCA were evaluated based on: 1) site of

origin of SCA, 2) anatomical course of SCA according to Lipton’s classification, including the
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site of origin from the sinus of Valsalva (“R” — right or “L” — left) and the course of SCA in
relation to the ascending aorta and pulmonary artery (PA) (“A” — anterior to PA, “B” — between
PA and the ascending aorta, “P” — posterior to the ascending aorta). In group I the anatomical
course of SCA corresponds to the normal course of RCA or the left coronary artery (LCA) (RII,
LII). In group II SCA originating from the right or left sinus of Valsalva, crosses the base of
the heart to access the proximity of the anatomically normal course (RII-A, RII-B, RII-P, LII-
A, LII-B, LII-P). In group III RCA arising from the right sinus of Valsalva shares a common
trunk with LAD and Cx (RIII). Within the SCA trunk length, minimal and maximal lumen area
(LA) and lumen diameter (LD) were measured and compared with the measurements of the
LCA trunk and proximal segment of RCA in the reference group with normal coronary artery
anatomy and without atherosclerosis (n=199).

Coronary CT examinations of the patients with ACAPA were evaluated based on: 1)
coronary artery originating from PA (right or left), 2) site of origin of coronary artery from PA,
3) presence of collateral circulation: collaterals between RCA and LCA, dilated septal vessels,
dilated bronchial arteries, 4) presence of coronary steal phenomenon.

All CAFs were evaluated based on their site of origin and termination, and morphology:
1) number of CAFs, 2) complexity, 3) size, 4) tortuosity, 5) intramuscular course and 6)
presence of aneurysms, calcifications, vegetations, thrombus in CAF or dissection of CAF. The
minimal and maximal LD and LA of CAFs were measured at the site of origin and termination,
as well as at the narrowest and widest segment of CAFs. CAF was defined as clinically
significant if during follow-up, the patient required hospitalization and/or surgical treatment
related to the confirmed congenital anomaly of the coronary arteries, or if it was the cause of

myocardial infarction, infective endocarditis (IE), heart failure, or death.

Results

Among 39,066 patients SCA was diagnosed in 27 (0.069%), ACAPA in 6 (0.015%),
and CAFs in 42 (0.1%) subjects. The mean age of the patients at which the CT examination
was performed in the SCA group was 52.6 £ 19.5 years, in ACAPA group 33.2 £ 16.5 years,
and in the CAF group 57.5 + 13.8 years.

Single coronary artery
The most common site of origin of SCA was the right sinus of Valsalva (18/26; 69.2%),
in 8 patients SCA was originated from the left sinus of Valsalva (8/26; 30.8%), whereas in 1

subject the sinus of Valsalva could not have been determined because of the presence of the
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common arterial trunk. According to Lipton’s classification 26 patients were evaluated. Three
types of SCA were predominantly observed: RII-A, RII-B and LI. A potentially malignant
course of SCA between PA and the aorta (type II-B) was detected in 8 subjects, in whom no
impact of the anomaly on patients’ clinical condition was observed. Congenital cardiovascular
diseases coexisted in 10 patients with SCA (37.0%), who were younger and less frequently
were diagnosed with diabetes and dyslipidemia (p<0.001, 0=0.026, p=0.018, respectively).
There was no correlation between the site of origin of SCA and its course and coexistence of
congenital cardiovascular abnormalities. Moreover, no correlation between the localization of
the site of origin, the interarterial course of SCA (type I1-B) and the presence along with severity
of atherosclerosis was seen. No statistically significant differences between the measurements
of SCA trunks arising either from the right or left sinus of Valsalva were noticed.

It has been observed that the anatomy of the SCA trunks significantly differs from the
anatomy of the trunks of normal coronary arteries. Compared to the reference group, the trunks
of the patients with SCA were significantly shorter and had larger LD and LA (p<0.001,
p<0.001, p<0.001, respectively). For the overall SCA group, LA of the proximal segment of
SCA trunk was larger than the sum of LA of the LCA trunk and the proximal segment of RCA
in the control group.

During the observation period (the mean observation time 62 + 41 months) 5 patients
underwent surgical interventions because of concomitant congenital heart diseases, and 2

patients with complex congenital cardiovascular diseases died.

Anomalous coronary artery from the pulmonary artery

The prevalence of ACAPA in the study group was 0.015% (6/39,066) of which: 1)
anomalous left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA) = 0.0077% (3/39,066);
2) anomalous right coronary artery from the pulmonary artery (ARCAPA) = 0.0051%
(2/39,066); 3) anomalous origin of a single coronary artery from the pulmonary artery
(ASCAPA) = 0.0026% (1/39,066), respectively. ACAPA was often present in women (5/6
subjects). Four of 6 patients (66.7%) required invasive treatment. Of the 5 female patients 2
gave birth twice.

In 3 patients (2 with ALCAPA, 1 with ARCAPA) numerous septal collaterals in
ventricular septum were seen. The presence of numerous collaterals between RCA and LCA
was observed in 2 patients (1 with ALCAPA, 1 with ARCAPA) as well as dilated bronchial
arteries (1 with ALCAPA, 1 with ASCAPA).

The mean follow-up period was 76 + 48 months with 100% survivability.
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Coronary artery fistulas

The prevalence of CAFs was 0.1% (42/39,066). Forty-two patients with 56 CAFs were
identified. Clinically significant CAFs were diagnosed in 7 of 42 patients (16.7%), of whom 3
died (42.9%) within the follow-up period. Clinically significant CAFs were more often detected
in younger (p=0.028) and male patients (p=0.041). In addition, pulmonary hypertension was
more frequently diagnosed in patients with clinically significant CAFs (p=0.026). The
measurements of clinically significant CAFs were substantially larger at the site of origin and
the widest segment of CAF (p<0.05). What is more, calcifications were more often seen in
clinically significant CAFs (p=0.003).

The most common site of origin of CAFs was RCA (p=0.021). The site of origin did not
have any impact on demographic characteristics, clinical presentation, or CAF morphology.
Additionally, there was no significant difference between the site of origin and size of CAF.

CAFs were predominantly draining into the pulmonary artery (PA) (58.9%) (p=0.023).
IE was often diagnosed in patients with CAFs draining into the right-side cardiac structures
(p=0.006). CAFs terminating into PA as well as into the right and left pulmonary arteries were
more often multiple, complex, bilateral, and tortuous (p=0.001, p<0.001, p<0.001, p=0.001,
respectively). Among 42 patients, single CAF was found in 30 (71.4%), while in 28.6% of the
cases multiple CAFs were revealed.

Atherosclerosis was detected in 22/42 (52.4%) subjects with CAFs, of whom in 6
(27.2%) lumen narrowing was > 70%. No correlation between the site of origin as well as
termination and the presence of atherosclerotic lesions was observed. In patients with
atherosclerotic lumen narrowing >50% (= CAD-RADS 3) CAFs significantly often were
smaller (p=0.021).

Large CAFs (>10 mm) were not only more often found in younger patients, with
pulmonary hypertension and/or IE, but also required surgical or percutaneous closure (p=0.026,
p=0.027, p=0.004, p=0.044, respectively). Furthermore, CAFs >10 mm were often draining
into the coronary sinus, as well as calcification was more frequently detected within their walls
(p<0.001, p<0.001, respectively). However, CAFs <10 mm were often multiple and complex
(p=0.0014, p=0.012, respectively).

Follow-up was available for 36 of 42 patients (85.7%) with CAFs, of whom 7 died

(19.4%) during the observation period. The mean observation time was 52 + 51 months.

Conclusions

Single coronary artery
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Single coronary artery is a rare anomaly with the right sinus of Valsalva as the most
common site of its origin, often coexisting with congenital cardiovascular diseases.

The trunk of single coronary artery is significantly shorter and wider compared to the trunk
of the normal left coronary artery.

Single coronary artery is practically a clinically silent anomaly.

Anomalous coronary artery from the pulmonary artery

1.

Anomalous coronary artery from the pulmonary artery is an extremely rare anomaly in
adults.

The most common type is the left coronary artery anomalously originating from the
pulmonary artery.

The anomaly is characterized by a usually severe clinical course and requires invasive
treatment. However, even in females with uncorrected anomalous left coronary artery

originating from the pulmonary trunk the uncomplicated pregnancy is possible.

Coronary artery fistulas

1.

Coronary artery fistulas are the most common among chosen congenital coronary artery
anomalies.

Clinically significant coronary artery fistulas are larger, simple, more often draining into
the right-sided cardiac structures and are more frequently detected in younger and male
patients.

The most common site of origin of coronary artery fistulas is the right coronary artery, while
the most frequent site of their termination is the pulmonary artery.

Large coronary artery fistulas usually are single with calcifications within their walls and
terminate in the coronary sinus.

Coronary artery fistulas draining into the pulmonary trunk are often multiple, tortuous, and

complex.
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10. Spis tabel

Tabela 1.

Tabela 2.
Tabela 3.

Tabela 4.

Tabela 5.

Tabela 6.

Tabela 7.

Tabela 8.
Tabela 9.
Tabela 10.

Tabela 11.

Tabela 12.

Tabela 13.

Tabela 14.
Tabela 15.
Tabela 16.

Tabela 17.

Tabela 18.

Klasyfikacja wrodzonych anomalii tetnic wiencowych (na podstawie
zmodyfikowanego podziatu wg Angelini i in.)*°

Definicje stosowane w ocenie tomograficznej przetok wiencowych

Charakterystyka demograficzna pacjentow z wybranymi anomaliami tetnic
wiencowych

Typ anatomiczny SCA wg klasyfikacji Lipton’a oraz wspotistniejace choroby
serca

Poréwnanie chorych z izolowang SCA oraz chorych z SCA i wrodzonymi
wadami serca

Zaleznos¢ miedzy miejscem odejscia SCA (od prawej lub lewej zatoki
Valsalvy) oraz miedzy klasyfikacja wg Lipton’a a wspotwystepowaniem
wrodzonych wad serca

Wspotwystepowanie zmian miazdzycowych (wg klasyfikacji CAD-RADS) u
pacjentow z SCA

Zaleznos¢ migdzy wymiarami pni SCA a miejscem odejscia
Poréwnanie wymiardéw pni SCA w zaleznosci od klasyfikacji wg Lipton’a

Wpltyw plci oraz poszczegbdlnych czynnikéw ryzyka na pole powierzchni
swiatta pnia SCA

Poréwnanie wymiaréw pni SCA z wymiarami pni LCA grupy kontrolnej
pacjentow z prawidtowg anatomig tetnic wiencowych 1 wykluczong chorobg
wiencowsg

Poréwnanie u me¢zczyzn wymiarow pni SCA z wymiarami pni LCA grupy
referencyjnej z prawidlowg anatomig t¢tnic wiencowych 1 wykluczong
chorobg wiencowg

Poréwnanie u kobiet wymiarow pni SCA z wymiarami pni LCA grupy
referencyjnej z prawidlowg anatomig te¢tnic wiencowych 1 wykluczong
chorobg wiencowg

Obraz kliniczny 1 ocena morfologiczna ACAPA

Wymiary proksymalnych odcinkéw tetnic wiencowych u pacjentow z
ACAPA

Obraz kliniczny oraz tomograficzny poszczegdlnych pacjentow z przetokami
o0 istotnym znaczeniu klinicznym

Dane demograficzne oraz kliniczne pacjentdéw z przetokami istotnymi i1
nieistotnymi klinicznie

Jakosciowa ocena tomograficzna przetok istotnych 1 nieistotnych klinicznie
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Tabela 19.
Tabela 20.
Tabela 21.
Tabela 22.
Tabela 23.

Tabela 24.
Tabela 25.
Tabela 26.
Tabela 27.

Tabela 28.

Tabela 29.

Tabela 30.

Tabela 31.

Poréwnanie wymiardw przetok istotnych i nieistotnych klinicznie

Miejsce odejscia przetok wiencowych a dane demograficzne i obraz kliniczny
Ocena tomograficzna przetok wiencowych w zalezno$ci od miejsca odejscia
Poréwnanie wymiarow przetok wiencowych w zaleznos$ci od miejsca odejscia

Miejsce ujscia przetok wiencowych a dane demograficzne oraz obraz
kliniczny

Ocena tomograficzna przetok wiencowych w zalezno$ci od miejsca ujscia
Poréwnanie wymiardw przetok wiencowych w zaleznosci od miejsca ujscia
Ocena morfologiczna przetok wiencowych w tomografii komputerowej

Obraz kliniczny pacjentéw z przetokami wiencowymi bez oraz ze zmianami
miazdzycowymi w tetnicach wiencowych

Ocena tomograficzna przetok wiencowych u pacjentéw bez oraz ze zmianami
miazdzycowymi w tetnicach wiencowych

Wymiary przetok w miejscu odej$cia, miejscu uj§cia oraz w najszerszym i
najwezszym miejscu

Poréwnanie przetok wiencowych <10 mm 1 >10 mm — dane demograficzne
oraz obraz kliniczny

Ocena tomograficzna przetok wiencowych <10 mm i >10 mm
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11. Spis rycin

Rycina 1.

Rycina 2.

Rycina 3.

Rycina 4.

Rycina 5.

Rycina 6.

Rycina 7.

Rycina 8.

Rycina 9.

Prawidtowa anatomia tetnic wiencowych, tomografia komputerowa serca,
rekonstrukcja objetosciowa, A — widok od przedniej powierzchni serca, B —
widok od tylnej powierzchni serca. Cx = galgz okalajaca. LAD = galgz
przednia zstepujaca; LMCA = pien lewej tetnicy wiencowej; RCA = prawa
tetnica wiencowa

Pojedyncza tetnica wiencowa, koronarografia. Dzigki uprzejmosci prof. A.
Witkowskiego, Klinika Kardiologii i Angiologii Interwencyjnej, Narodowy
Instytut Kardiologii.

Nieprawidlowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia phucnego,
koronarografia, A — kregta prawa tetnica wiencowa odchodzaca od aorty
(strzatka), B — lewa tgtnica wiencowa odchodzaca od pnia plucnego
(strzatka). Dzieki uprzejmosci prof. M. Demkowa, Klinika Choroby
Wiencowej i Strukturalnych Chorob Serca, Narodowy Instytut Kardiologii.

Pacjentka z nieprawidtowym odej$ciem lewej tetnicy wiencowej od pnia
plucnego. Badanie rezonansu magnetycznego, przekrd] w osi krotkie;j,
obrazy pdznego wzmocnienia kontrastowego, podwsierdziowy obszar
poznego wzmocnienia kontrastowego obejmujacy $ciane przednia, przednio-
przegrodow3 i przednio-boczng (strzatki). Dzieki uprzejmosci dr n. med. M.
Marczak, Pracownia Rezonansu Magnetycznego, Narodowy Instytut
Kardiologii.

Klasyfikacja przebiegu anatomicznego pojedynczej tetnicy wiencowej wg
Lipton’a, na podstawie Aldana-Sepulveda i in.*!, objasnienie skrotow w
tekscie (str. 161 17)

Warianty nieprawidlowego odejscia tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, A
— nieprawidlowe odejscie lewej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, B —
nieprawidlowe odejécie prawej tetnicy wiencowej od pnia plucnego, C —
nieprawidlowe odejs$cie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia ptucnego.
Ao = aorta; LCA = lewa tetnica wiencowa; PA = pien ptucny; RCA = prawa
tetnica wiencowa; SCA = pojedyncza tetnica wiencowa

Badanie tomografii komputerowej t¢tnic wienhcowych, A — rekonstrukcja
wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, nieprawidlowe odejscie lewej
tetnicy wiencowej od pnia plucnego (strzatka), B — rekonstrukcja
wieloptaszczyznowa, przekrd] poprzeczny, stan po reimplantacji lewej
tetnicy wiencowej do aorty (strzatka), C — rekonstrukcja objetosciowa, stan
po reimplantacji lewej tetnicy wiencowej do aorty (strzatka)

Badanie tomografii komputerowej t¢tnic wienhcowych, A — rekonstrukcja
wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, nieprawidlowe odejscie lewej
tetnicy wiencowej od pnia plucnego (strzatka), B — rekonstrukcja
wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, stan po zamknigciu okluderem
lewej tetnicy wiencowej (strzatka), C — rekonstrukcja objgtosciowa, stan po
zamknie¢ciu okluderem lewej t¢tnicy wiencowej (strzatka)

Badanie tomografii komputerowej, rekonstrukcja wieloptaszczyznowa,
przekrdj poprzeczny, A — przetoka wiencowa uchodzaca do pnia ptucnego
(strzatka), B — stan po przezskornym zamknig¢ciu przetoki wiencowe;j
okluderem (strzatka)
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Rycina 10.

Rycina 11.

Rycina 12.

Rycina 13.

Rycina 14.

Rycina 15.

Rycina 16.

Pojedyncza tetnica wiencowa, klasyfikacja wg Lipton’a, badanie tomografii
komputerowej tetnic wiencowych, rekonstrukcja objetosciowa, A — RII-A,
B — RII-B, C — RII-P, D —RIIL E — LI, F — LII-A

Przyktadowy pomiar pnia pojedynczej tetnicy wiencowej w tomografii
komputerowej, A -rekonstrukcja objetosciowa, B — rekonstrukcja po
krzywej, pomiar dtugosci pnia pojedynczej tetnicy wiencowej (niebieska
linia), C - rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny,
maksymalne pole powierzchni $wiatta naczynia, D — rekonstrukcja
wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, minimalne pole powierzchni
$wiatta naczynia

Anomalia odejécia tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, badanie tomografii
komputerowej, A — rekonstrukcja cinematic rendering, anomalia odejscia
lewej tetnicy wiencowej od pnia plucnego (czarna strzatka), prawa tetnica
wiencowa (ang. right coronary artery, RCA) odchodzi prawidlowo od aorty
(biata strzatka), B — rekonstrukcja cinematic rendering, anomalia odejscia
RCA od pnia plucnego (biala strzatka), C — rekonstrukcja objetosciowa,
odejscie pojedynczej tetnicy wiencowej od pnia plucnego (czarna strzatka)

Anomalia odejscia tetnicy wiencowej od pnia ptucnego, badanie tomografii
komputerowej,

A, B — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny: odejscie
prawej tetnicy wiencowej z przysrodkowej powierzchni pnia ptucnego
(strzatka) (A), odejscie lewej tetnicy wiencowej z bocznej powierzchni pnia
phlucnego (strzatka) (B);

C, D — rekonstrukcja objetosciowa, kolaterale taczace prawg i lewa tetnice
wiencowg (strzatki);

E, F, G — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, w
roznym stopniu poszerzone tetnice w przegrodzie migdzykomorowej
(strzatki);

H, I — rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, poszerzone i krete tetnice
oskrzelowe (strzatki)

Przetoka wiencowa, badanie tomografii komputerowe;j:

A, B — przetoka miedzy gatezig prawej tetnicy wiencowej a pniem ptucnym
(strzatki), (A) rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekroj poprzeczny, (B)
rekonstrukcja objetosciowa;

C, D — przetoka migdzy galezig prawej tetnicy wiencowej a zytg gtowna
gérng  (strzatki), (C) rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekroj
poprzeczny, (D) rekonstrukcja objetosciowa

Przetoka wiencowa, badanie tomografii komputerowej: A, B — przetoka
miedzy gatezig prawej tetnicy wiencowej a lewym przedsionkiem (strzatki),
(A) rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekrdj poprzeczny, (B)
rekonstrukcja objetosciowa; C, D — przetoka miedzy gatezig okalajaca a
zatoka wiencowg (strzalki), (C) rekonstrukcja wieloptaszczyznowa, przekroj
poprzeczny, (D) rekonstrukcja objetosciowa

Przetoka wiencowa, badanie tomografii komputerowej: A, B — rekonstrukcje
maksymalnej intensywnosci, przekrdj poprzeczny, A — przetoka pomiedzy
prawg tetnicg wiencowa a lewym przedsionkiem, B — koncowy odcinek
przetoki  ze  skrzeplinami  (strzatka); C-F —  rekonstrukcje
wieloptaszczyznowe, C — przekroj strzatkowy skosny, zwapnienia w $cianie
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Rycina 17.
Rycina 18.
Rycina 19.

Rycina 20.

Rycina 21.

Rycina 22.

przetoki (strzatka), D — przekrdj poprzeczy, zwapnienia w $cianie przetoki
(strzatki); E, F — wegetacje w uj$ciu przetoki do prawego przedsionka
(strzatki), przekroj czotowy (E), przekroj poprzeczny (F)

Typ anatomiczny SCA wg klasyfikacji Lipton’a

Miejsce ujscia przetok wiencowych

Miejsce odejscia przetok wiencowych A — bez zmian miazdzycowych w
tetnicach wiencowych (CAD-RADS 0), p=0,006; B — ze zmianami
miazdzycowymi <50% (CAD-RADS 1-2), p<0,001; C — z co najmniej
umiarkowanymi (=50%) zmianami miazdzycowymi (CAD-RADS 3-5),
p<0,001

Miejsce ujécia przetok wiencowych A — bez zmian miazdzycowych w
tetnicach wiencowych (CAD-RADS 0), p<0,001; B — ze zmianami
miazdzycowymi <50% (CAD-RADS 1-2), p<0,001; C — z co najmniej
umiarkowanymi (=50%) zmianami miazdzycowymi (CAD-RADS 3-5),
p<0,001

Miejsce odejscia A. przetok wiencowych <10 mm (p<0,001) i B. >10 mm
(p<0,001)

Miejsce uj$cia A. przetok wiencowych <10 mm (p<0,001) i B. >10 mm
(p<0,001)
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12. Zalaczniki

Zalacznik nr 1 — wzor kwestionariusza

Imig i NazwWisKo Pacjenta: ......cccoviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiicceee s
Rozpoznana anomalia tetnic WieRcOWYch: .....cuiviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeane,
Data ostatniej hospitalizacji uzyskana na podstawie Clininet: ...........ccccoeveiinininninnn

AKtualny wiek pacjenta: ......cooveiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiii e e

Data przeprowadzenia ankiety telefonicznej z pacjentem:

Kwestionariusz

1. Obecna Pana/Pani masa ciaka: ...
Czy od momentu ostatniej hospitalizacji/wizyty w NIK Pana/Pani masa ciata ulegta zmianie?

NIE TAK Jesli TAK — o ile (kg)

2. Czy Pan/Pani pali papierosy?
NIE TAK Jesli TAK — od kiedy (data/lata)

3. Czy odczuwal/a Pan/Pani od momentu ostatniej hospitalizacji/wizyty w NIK, objawy takie jak:
1) bél w klatce piersiowej: TAK /NIE

Jesli TAK, to jak dhugo trwal? ..o
Jesli TAK, to uzyskanie informacji na temat charakteru bolu w klatce piersiowe;j:

Czy bél byt: TAK NIE

- gniotacy?

- piekacy?

- Sciskajacy?

- ostry?

- klujacy?

- 0 zmiennym nat¢zeniu?

- rozdzierajacy?

- silny?

- tgpy?

- zmienny?

Jesli TAK, to uzyskanie informacji na temat umiejscowienia bolu:

Lokalizacja bélu: TAK NIE

- czy bol byt zlokalizowany zamostkowo?

- czy bol byt jednostronny?
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- czy bol promieniowat do szyi/ zuchwy/ ramion/ tokei/

nadbrzusza/ okolicy miedzylopatkowej*?

*niepotrzebne skresli¢

Jesli TAK, to uzyskanie informacji na temat czynnikdéw wywotujacych, nasilajacych i tagodzacych bol:

- czy bol byt spowodowany wysitkiem fizycznym?

NIE TAK Jesli TAK — to czy ustgpowal po zaprzestaniu wysitku fizycznego lub

przyjeciu nitrogliceryny?

- czy bol byt spowodowany stresem emocjonalnym? TAK/ NIE

- czy bol byt wyzwalany przez ekspozycj¢ na zimne powietrze? TAK/ NIE

- czy bl pojawial si¢ po spozyciu obfitego positku? TAK/ NIE

- czy bol wystepowat na czczo? TAK/ NIE

- czy bol pojawial si¢ po zmianie pozycji — np. pochylaniu si¢/ zmiana pozycji na pozycje lezaca*? TAK/ NIE
*niepotrzebne skresli¢

- czy bol zmniejszat si¢ po potozeniu na boku, na ktérym bol wystgpowal? TAK/ NIE

2) duszno$é: TAK/ NIE

Jesli TAK, to:

- czy duszno$¢ byta spowodowana wysitkiem?

NIE TAK Jesli TAK — to czy ustgpowata po zaprzestaniu wysitku fizycznego?

- czy duszno$¢ wystepowata w spoczynku? TAK/ NIE

- czy duszno$¢ pojawiata si¢ nagle? TAK/ NIE

- czy duszno$¢ pojawiata si¢ w pozycji lezacej i ustgpowata w pozycji siedzacej lub stojacej? TAK/ NIE
- czy duszno$¢ nasilata si¢ w pozycji siedzacej lub stojacej? TAK/ NIE

- czy duszno$¢ wystepowata w nocy? TAK/ NIE

3) omdlenia: TAK/ NIE

Jesli TAK, to

- czy do omdlenia doszto podczas wysitku fizycznego? TAK/ NIE

- czy do omdlenia doszto w pozycji lezacej? TAK/ NIE

- czy wystapito u Pana/Pani kotatanie serca poprzedzajace omdlenie? TAK/ NIE

4) kolatanie serca: TAK/ NIE

Jesli TAK, to
- czy pojawilo si¢ ono nagle i nagle ustapito? TAK/ NIE
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- czy towarzyszyly objawy takie jak zmgczenie/ zwroty glowy/ bol w klatce piersiowej/ duszno$¢/ zastabniecie
lub omdlenie? TAK/ NIE

5) pogorszenie tolerancji wysitku: TAK/ NIE
Czy od momentu ostatniego pobytu w NIK zauwazyl/a Pan/Pani pogorszenie tolerancji wysitku? TAK/ NIE
Je$li TAK, t0 0d KICAY? . ..neniiiiie et

>1 pigtro na 1 pietro

4. Czy choruje Pan/Pani na:

- POChP? TAK/ NIE

- rozstrzenie oskrzeli? TAK/ NIE

- obturacyjny bezdech senny? TAK/ NIE

- inne choroby ptuc?....
5. Czy chorowat Pan/Pani na COVID-19? TAK/ NIE
6. Czy przyjmuje Pan/ Pani leki wziewne? TAK/ NIE
7. Czy od ostatniej hospitalizacji/wizyty w NIK pojawily si¢ jakies inne powazne choroby? TAK/ NIE

9. Czy w momencie od Pana/Pani ostatniej hospitalizacji w NIK przebyt Pan/Pani zawat serca? TAK/ NIE
JESIE TAK, 10 KICAY 7.ttt ettt

10. Czy w ostatnim czasie Pan/Pani byta/byt hospitalizowany w innej jednostce niz NIK? TAK/ NIE

Jesli TAK, to jaki byl powdd hospitalizacji?.........coeeevieueininieininiciniccecereeee e
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