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Streszczenie

Abstract

W niniejszej pracy opisano przypadek niemowlecia z koarktacja aorty, ktéra wykryto przypadkowo w czasie infekcji drog
oddechowych. U dziecka, ktére nie miato dolegliwo$ci w okresie noworodkowym ani w pierwszym péiroczu zycia, nagle
rozwineta sie cigzka niewydolno$¢ serca, ktérej objawy w poczatkowym okresie sugerowaly infekcje drog oddechowych.
Wstepne rozpoznanie ustalono na podstawie wykonanego badania radiologicznego klatki piersiowej. Badanie to w ostatnich
latach jest niedoceniane, a nawet pomijane w czasie diagnostyki dolegliwosci ze strony uktadu oddechowego, zwlaszcza
u najmtodszych dzieci.

Stowa kluczowe: koarktacja aorty, wrodzona wada serca, RTG klatki piersiowej

The paper presents a case of an infant with aortic coarctation, which was accidentally detected during respiratory
infection. The child, who showed no symptoms either during the neonatal period or during the first six months of life,
suddenly developed severe heart failure initially manifesting as a respiratory infection. Preliminary diagnosis was based
on a chest radiograph. Chest radiography has been underestimated and even avoided in the diagnosis of respiratory
conditions in recent years, particularly in the youngest children.

Keywords: aortic coarctation, congenital heart defect, chest radiography
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WSTEP

ady serca sa najczestszymi schorzeniami wro-
Wdzonymi spotykanymi u noworodkéw. Wsrod

nich okoto 25% stanowia wady krytyczne
(w tym m.in. skrajna koarktacja aorty), wymagajace in-
terwencji chirurgicznej lub cewnikowania serca w 1. roku
zycia. Mimo ze s3 one zwigzane z duzym ryzykiem zgonu
dziecka, stosunkowo czesto pozostaja bezobjawowe, szcze-
golnie u dzieci najmlodszych.
W celu identyfikacji noworodkéw z hipoksemia na oddzia-
tach noworodkowych dokonuje si¢ standardowo pomiaréw
saturacji, aby moc stwierdzié, ktorzy pacjenci wymagaja
dalszej diagnostyki kardiologicznej. Niestety, szacuje sie,
ze test pulsoksymetryczny wykrywa krytyczne wrodzone
wady serca w takim samym procencie, w jakim daje wy-
niki falszywie ujemne, co moze sprawi¢, ze dzieci obcig-
zone tym schorzeniem zostang pominiete w pierwszym
etapie diagnostyki, a tym samym nie moze stuzy¢ wyklu-
czeniu obecnosci tego schorzenia™). Zawsze obowiazu-
je wiec czujnos¢ diagnostyczna, gdy u pacjenta wystepuja
objawy, ktore moga sugerowa¢ m.in. rozwijajacg si¢ nie-
wydolnos¢ serca.

OPIS PRZYPADKU

Siedmiomiesieczne niemowle plci meskiej zostalo przyjete
na oddziat z powodu przedtuzajacej sie infekeji drog odde-
chowych z uporczywym, nieefektywnym kaszlem.
Poczatek dolegliwosci w postaci kaszlu, kataru i krétko-
trwalego (dobowego) wzrostu temperatury do 38,5°C miat
miejsce 2 tygodnie przed hospitalizacjg. Niemowle byto
konsultowane przez pediatre, ktéry rozpoznal zapalenie
oskrzeli z obturacja drég oddechowych i zalecit podawa-
nie lekéw wziewnych (salbutamolu i flutykazonu). Po ty-
godniu leczenia preparatami wziewnymi, wobec braku po-
prawy, konsultujacy pediatra zalecil dotgczenie antybiotyku
(amoksycylina z kwasem klawulanowym), cetyryzyny oraz
leku przeciwkaszlowego (lewodropropizyna), ktore stoso-
wano przez kolejne 7 dni. U dziecka utrzymywal sie upor-
czywy, nieefektywny, okresowo ,szczekajacy” kaszel, do
ktorego kilka godzin przed przyjeciem dolaczyty sie cechy
dusznosci (przyspieszony oddech).

Wedlug relacji matki niemowle w ostatnim miesigcu straci-
fo na masie ciata. Karmione piersig na zadanie, ssato mniej
chetnie, okresowo bylo niespokojne, w nocy budzito si¢
z placzem, w ciggu dnia spalo malo i z przerwami. Nie wy-
miotowalo, mocz i stolec oddawalo prawidtowo.
Dotychczas dziecko przebylo jedna infekcje gérnych drog
oddechowych skutecznie leczong objawowo.

Wywiad okoloporodowy niemowlecia byt nieobcigzo-
ny [urodzone w 38. Hbd z cigzy trzeciej, porodu drugie-
go, droga ciecia cesarskiego (wskazania: stan po cieciu),
z masg ciata 3160 g i dlugos$cia 53 cm, po porodzie oce-
nione na 10 punktéw w skali Apgar]. Dziecko bylo szcze-
pione zgodnie z obowigzujacym Programem Szczepien
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INTRODUCTION

eart defects are the most common congenital dis-
H orders found in newborns. Critical defects (in-

cluding severe coarctation of the aorta), which
require surgical intervention or cardiac catheterisation dur-
ing the first year of life, account for about 25% of these ab-
normalities. Although they are associated with a high risk
of child mortality, the defects relatively often remain asymp-
tomatic, especially in the youngest children.
In order to identify neonates with hypoxaemia, routine ox-
ygen saturation measurements are performed in neonatal
units to verify which patients require further cardiac diag-
nosis. Unfortunately, it is estimated that pulse oximetry de-
tects critical congenital heart defects in the same percent-
age in which it gives false negative results, which may cause
that children with this disease will not be included in the first
stage of diagnosis, and thus the technique should not be used
to exclude this condition®. Therefore, diagnostic vigilance
is always necessary in patients presenting with symptoms
suggestive of, among other things, a developing heart failure.

CASE REPORT

A 7-month-old boy was admitted to hospital due to
a prolonged respiratory infection with persistent ineffective
cough.

The onset of symptoms in the form of cough, rhinitis and
short (24-hour) increase in body temperature up to 38.5°C
was reported 2 weeks before hospitalisation. The infant was
consulted by a paediatrician who diagnosed bronchitis with
airway obstruction and recommended inhaled drugs (sal-
butamol and fluticasone). Due to the lack of improvement
after a week of treatment with inhaled drugs, the consult-
ing paediatrician recommended inclusion of an antibiotic
(amoxicillin with clavulanic acid), cetirizine and an antitus-
sive drug (levodropropizine), which were used for further
7 days. There was persistent, ineffective, periodically bark-
ing cough, which was accompanied by the signs of dyspnoea
(increased breathing rate) several hours before admission.
According to the mother, the child lost weight in the last
month. He was breastfed on demand, but sucked the breast
less willingly; was periodically anxious, woke at night cry-
ing, slept little and with intervals during the day. He did not
vomit and passed stool/urinated properly.

The child had a history of one upper respiratory infection,
which was treated symptomatically with success.

Perinatal medical history was without abnormalities [born
at 38 weeks from the third pregnancy, second delivery by
caesarean section (indication: previous C-section); birth
weight 3,160 g; birth length 53 cm, an Apgar score of 10].
The child was vaccinated in accordance with the Mandatory
Vaccination Program (including Rotarix) and was not un-
der the care of any specialist outpatient centre.

On admission, the child was in overall good condition;
calm, able to establish contact properly for his age, with no
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Ochronnych (w tym szczepionka Rotarix), nie pozostawa-
to pod opieka zadnej poradni specjalistycznej.

W dniu przyjecia do szpitala niemowle bylo w stanie ogdl-
nym dobrym, spokojne, nawigzujace kontakt adekwatnie do
wieku, bez dusznosci spoczynkowej. Z odchylen w badaniu
przedmiotowym stwierdzono przekrwione gardlo, podsy-
chajace §luzéwki jamy ustnej oraz zmiany ostuchowe nad
polami ptucnymi (obustronne furczenia oraz pojedyncze
trzeszczenia u podstawy pluca prawego). Czynnos¢ serca
bylta miarowa, okoto 110/min, a tony serca gto$ne, dzwiecz-
ne i prawidtowo akcentowane, bez styszalnego szmeru.
W wykonanych badaniach laboratoryjnych uzyskano m.in.
prawidtowe parametry morfologii krwi, niskie stezenie bial-
ka C-reaktywnego (C-reactive protein, CRP) oraz prawidlo-
wy wynik badania ogélnego moczu.

W czasie pobytu na oddziale niemowle bylo bardzo niespo-
kojne, sprawiato coraz wieksze problemy w czasie badania
przedmiotowego. Nie goraczkowalo, ale nadal kastato (su-
cho i uporczywie). W badaniu przedmiotowym zwracaty
uwage pojedyncze, obustronne trzeszczenia styszalne nad
polami plucnymi oraz watroba wystajaca spod tuku zebro-
wego na 2 cm w linii $rodkowo-obojczykowej prawej, bez
obrzekéw obwodowych i przy prawidlowych parametrach
zyciowych (saturacja, tetno, czesto$¢ oddechdéw).

Ze wzgledu na przedluzajacy sie charakter dolegliwosci wy-
konano badanie radiologiczne (RTG) klatki piersiowej, w kto-
rym opisano serce znacznie powiekszone (gléwnie w zakresie
prawej komory, przestaniajace lewe pluco i siggajace bocznym
zarysem $ciany klatki piersiowej), zwiekszony przeptyw pluc-
ny, a przy gérnym biegunie prawej wneki plucnej mozliwo$¢
wspolistniejacych zageszczen migzszowych (ryc. 1).
Pomiary saturacji wykonane na czterech konczynach byty
poréwnywalne ze sobg i mieécily sie w granicach normy.
Préba czterokonczynowego pomiaru ci$nienia tetniczego
byta trudna ze wzgledu na znaczny niepokdj dziecka i wy-
kazata wartosci nieznamiennie wyzsze na konczynach gor-
nych niz dolnych.

Ryc. 1. RTG klatki piersiowej wykonane w pierwszej dobie ho-
spitalizacji

Fig. 1. A chest radiograph on the first day of hospital stay
(in a supine position)
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resting dyspnoea. Physical examination revealed abnormal-
ities such as pharyngeal congestion, dry oral mucous mem-
branes and auscultatory changes over the lung fields (bilat-
eral dry rales and single crepitations at the base of the right
lung). The heart rate was regular, about 110 bpm, with loud,
resonant and properly accented heart sounds, with no au-
dible murmur. Laboratory findings revealed, among other
things, normal blood cell count parameters, low C-reactive
protein (CRP) and normal urinalysis.

During hospital stay the child was very restless and caused
increasing problems during physical examination. No fe-
ver developed, but the cough (dry and persistent) con-
tinued. Single, bilateral crepitations below the lung fields
and the liver protruding 2 cm from beneath the costal arch
in the right medial-clavicular line, with no peripheral oe-
dema and with normal vital parameters (oxygen satura-
tion, pulse, breathing rate), were noticeable during physi-
cal examination.

Due to persistent symptoms, chest radiography (X-ray)
was performed, which showed significantly enlarged heart
(particularly the right ventricle) covering the left lung and
reaching the chest wall with its lateral outline, increased
pulmonary flow as well as possible parenchymal densities
at the upper pole of the right pulmonary hilus (Fig. 1).
Oxygen saturation measurements performed in all four limbs
were comparable and within the limits of normal. Measurement
of four-extremity blood pressures was difficult due to increased
agitation of the child and showed non-significantly higher val-
ues in the upper compared do lower extremities.

A suspicion was raised about the possible congenital heart
defect based on chest radiogram. Due to impossible verifica-
tion of the diagnosis or urgent echocardiography in the coun-
ty hospital, the child was transferred to a paediatric clinical
unit and then to the Department of Paediatric Cardiology.
On admission to the Cardiac Centre, the child was in a rela-
tively severe general condition, with barking cough and ex-
piratory dyspnoea. Physical examination revealed wheezing
and dry rales above the lung fields, regular heart rate (about
170 bpm), less resonant heart sounds, systolic murmur, the
liver protruding 3 cm from beneath the costal arch, impalpa-
ble femoral pulse, pale skin, cold limbs, prolonged capillary
refill time, hypertension with significantly higher blood pres-
sure in the upper limbs compared to the lower limbs.
Echocardiography showed a severe stenosis of the aortic
isthmus to 2 mm; flattened blood flow in the abdominal
aorta; ventricular septal defect at the border of the mem-
branous and the muscular portion; significantly enlarged,
spherical left ventricle showing reduced contractility, with
ejection fraction of 23%.

The patient was qualified for urgent percutaneous treatment
of aortic coarctation. Extremely severe stenosis of the aor-
tic isthmus with massive collateral circulation was found in-
traoperatively; a stent was implanted in the aortic isthmus.
In the subsequent days, the general condition of the child
gradually improved, as shown by both laboratory and imaging
findings. The symptoms of heart failure gradually resolved.
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Na podstawie wykonanego radiogramu klatki piersiowej
wysunieto podejrzenie wrodzonej wady serca. Ze wzgle-
du na brak mozliwosci weryfikacji ustalonego rozpozna-
nia i wykonania echokardiografii w trybie pilnym w szpita-
lu powiatowym niemowle przekazano na oddziat kliniczny
pediatrii, a nastepnie na oddziat kardiologii dzieciecej.
Przy przyjeciu do o$rodka kardiologicznego dziecko bylo
w stanie ogélnym dos¢ ciezkim, ze ,,szczekajacym” kasz-
lem i dusznoscig wydechowa. W badaniu przedmiotowym
stwierdzono ponadto $wisty i furczenia nad polami ptuc-
nymi, czynno$¢ serca miarowg (okofo 170/min), tony ser-
ca malto dzwieczne, szmer skurczowy, watrobe wystajaca
spod tuku zebrowego na 3 cm, niewyczuwalne tetno udo-
we, blada skdre, chlodne konczyny, wydtuzony powrét wlo-
$niczkowy, nadci$nienie tetnicze z ci$nieniem na konczy-
nach gornych istotnie wyzszym niz na koniczynach dolnych.
W wykonanym badaniu echokardiograficznym opisano cia-
sne zwezenie ciesni aorty do 2 mm, splaszczony przeptyw
krwi w aorcie brzusznej, ubytek w przegrodzie miedzyko-
morowej na granicy czesci bloniastej i migéniowej, lewa ko-
more znacznie powiekszong, kulista, o obnizonej kurczli-
wosci, z frakcjg wyrzutowg 23%.

Pacjenta zakwalifikowano do przezskornego leczenia koark-
tacji aorty w trybie pilnym. W czasie zabiegu potwierdzo-
no skrajne zwezenie cie$ni aorty z masywnie rozwinietym
krazeniem obocznym; implantowano stent do cies$ni aorty.
W kolejnych dniach stan ogdlny dziecka stopniowo si¢ po-
prawial, zaréwno w badaniach laboratoryjnych, jak i obrazo-
wych stwierdzono ustgpowanie objawdw niewydolnosci serca.
W czasie pobytu na oddziale potwierdzono zakazenie
drog oddechowych o etiologii RSV (respiratory syncytial
virus), przebiegajace z obturacjg drog oddechowych i wy-
magajace podawania wziewnych lekéw przeciwzapalnych
i bronchodylatacyjnych.

W badaniach RTG wykonywanych w czasie kolejnych ho-
spitalizacji opisywano sylwetke serca wyraznie mniejsza niz
w pierwszym badaniu (ryc. 2).

Chlopiec wymaga stalej opieki poradni kardiologiczne;j.

OMOWIENIE

Koarktacja aorty to zwezenie ciesni aorty polozone miedzy
odejéciem lewej tetnicy podobojczykowej a przyczepem wig-
zadla tetniczego. Zwezenie $wiatta naczynia moze by¢ dyskret-
ne lub obejmowa¢ dtugi fragment aorty. Tradycyjnie wyrdznia
sie dwa typy wady w zaleznosci od potozenia zwezenia wzgle-
dem przewodu tetniczego (lub wiezadta tetniczego): nadprze-
wodowy (niemowlecy) i podprzewodowy (typu dorostych).
Szczegblowa analiza anatomii sugeruje, ze wszystkie przypad-
ki koarktacji aorty lokalizuja sie naprzeciwko przewodu tetni-
czego, tj. okoloprzewodowo, w tak zwanej jukstapozycji.

U blisko 2/3 noworodkéw z koarktacja aorty wadzie towa-
rzyszy dwuplatkowa zastawka aorty. Inne stosunkowo cze-
sto spotykane anomalie to m.in. wady zastawki mitralnej,
podzastawkowe zwezenie aorty oraz ubytki w przegrodzie
miedzykomorowej®.

PEDIATR MED RODZ Vol. 14 No. 2, p. 222-230

Ryc. 2. RTG klatki piersiowej 5 miesigcy po implantacji stentu
Fig. 2. A chest radiograph 5 months after stent implantation
(in a supine position)

RSV infection with respiratory tract obstruction was con-
firmed during hospital stay. Inhaled anti-inflammatory
drugs and bronchodilators were administered.
Radiographs performed during subsequent hospital stays
showed significantly smaller heart silhouette compared to
baseline (Fig. 2).

The boy requires continuous outpatient cardiac care.

DISCUSSION

Coarctation of the aorta is a narrowing of the aortic isthmus
between the origin of the left subclavian artery and the in-
sertion of the arterial ligament. The aortic narrowing may
either be discreet or involve a long segment of the aorta.
Traditionally, two types of the defect are distinguished, de-
pending on the location relative to the ductus arteriosus (or
the arterial ligament): preductal (infantile) and postductal
(adult). A detailed anatomical analysis suggests that all cas-
es of aortic coarctation are located opposite to the ductus
arteriosus, i.e. in a periductal position (in a juxtaposition).
In almost 2/3 of newborns with aortic coarctation, the de-
fect is accompanied by a bicuspid aortic valve. Other rel-
atively common anomalies include, among other things,
mitral valve defects, subvalvular aortic stenosis, and ven-
tricular septal defects®.

Epidemiology
Coarctation of the aorta accounts for about 4-6% of con-
genital heart defects, with an incidence of about 4 cases per
10,000 live births®*. It is more common in boys®.
Aetiology and pathogenesis
Although the defect is congenital in most patients, cases

of acquired aortic coarctation may be encountered.
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Epidemiologia

Koarktacja aorty stanowi okoto 4-6% wrodzonych wad ser-
ca i wystepuje z czestoscig okoto 4 na 10 000 zywych uro-
dzen®®. Czesciej dotyczy chlopcow®.

Etiologia i patogeneza

Etiologia wady jest gléwnie wrodzona, cho¢ zdarzaja si¢

przypadki nabyte.

Dokladna patogeneza nie jest znana, ale istniejg dwie teorie

wyjasniajace przyczyny rozwoju wrodzonej koarktacji aorty:

« obnizony wewnatrzmaciczny przeptyw krwi, powoduja-
cy niedorozwdéj tuku aorty u ptodu®®;

« migracja lub rozrost tkanki przewodowej w aorte pier-
siowag ™.

Nieprawidtowosci budowy aorty u noworodkéow z koark-

tacja obejmuja:

« zwigkszong sztywno$¢ $ciany aorty i jej uposledzong roz-
szerzalno§¢!1%;

« zwiekszong zawarto$¢ kolagenu i obnizong zawarto$¢
mieé$niowki gladkiej w odcinku prestenotycznym;

« martwice torbielowatg btony srodkowej'?.

Mechanizmy odpowiedzialne za te zmiany w $cianie naczy-

niowej s3 nieznane.

Podloze genetyczne

Rodzinne wystepowanie koarktacji aorty*1 i jej zwiazek
z zespolem Turnera sugerujg genetyczne podloze choroby.
Wykazano takze zwigkszone ryzyko rodzinnego wystepo-
wania wrodzonego zwezenia drogi odptywu lewej komory,
w tym koarktacji aorty>'.

Zespol Turnera wystepuje u 5-15% dziewczynek z koark-
tacja aorty. Z drugiej strony nawet 30% dziewczynek z ze-
spolem Turnera ma koarktacje. U wiekszo$ci dziewczynek
z tym zespolem obecne s3 tez inne objawy, migdzy innymi
niski wzrost czy pletwiasta szyja, ale u dziewczynek z moza-
icyzmem genowym mogg one nie wystepowac.

Objawy

Objawy koarktacji aorty rdznig sie¢ w poszczegdlnych gru-
pach wiekowych.

Noworodki z koarktacja aorty moga nie demonstrowac
objawow choroby, jesli wada nie jest ciezka lub funkcjo-
nuje przetrwaly przewod tetniczy. W przypadkach obja-
wowych stwierdza sie¢ brak wyczuwalnego tetna na tetni-
cach obwodowych, a styszalny szmer moze by¢ zwigzany
ze wspolistniejagcymi wadami serca, takimi jak przetrwa-
ty przewdd tetniczy, stenoza aortalna czy ubytek przegro-
dy migdzykomorowej. Sinice spotyka si¢ u noworodkéw
z ciezky koarktacjg i duzym przetrwalym przewodem tet-
niczym z prawo-lewym przeciekiem krwi do aorty zstepu-
jacej. U noworodkdw z ciezka koarktacja moze si¢ rozwi-
na¢ niewydolno$¢ serca, jedli przewdd tetniczy sie zamyka.
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The precise pathogenesis is unknown, however, two theo-

ries accounting for the causes of congenital aortic coarcta-

tion have been proposed:

« reduced intrauterine blood flow leading to hypoplasia
of the aortic arch in the foetus®;

o ductal tissue migration or abnormal extension into the
thoracic aorta”?.

Aortic abnormalities in newborns with aortic coarctation

include:

o increased stiffness and impaired expansibility of the aor-
tic wall®%;

« increased collagen content and reduced smooth muscle
content in the prestenotic segment;

« cystic necrosis of the tunica media"'?.

The mechanisms underlying these vascular wall abnormal-

ities remain unknown.

Genetic causes

Familial occurrence of aortic coarctation and its associa-
tion with Turner syndrome suggest that the defect is genet-
ic in origin®-19.

An increased risk of familial congenital narrowing of the
left ventricular outflow tract, including aortic coarctation,
was also shown!>!'.

Turner syndrome is found in 5-15% of girls with aortic co-
arctation, and up to 30% of girls with Turner syndrome
present with coarctation. Most girls with the syndrome also
show other symptoms, such as reduced height or a webbed
neck, which may, however, be absent in girls with genet-
ic mosaicism.

Clinical manifestations

The manifestations of aortic coarctation vary in different
age groups.

Newborns with aortic coarctation may be asymptomat-
ic if the defect is not severe or a functioning patent duc-
tus arteriosus is still present. Symptomatic patients present
with impalpable peripheral pulse, while the auditory mur-
mur may be associated with concomitant heart defects, such
as a patent ductus arteriosus, aortic stenosis or ventricular
septal defect. Cyanosis is observed in newborns with severe
aortic coarctation and a large patent ductus arteriosus with
left/right blood leak to the descending aorta. Newborns
with severe aortic coarctation may develop heart failure af-
ter closure of the arterial duct. In such cases, paleness, irri-
tability, sweating, dyspnoea and hepatomegaly are observed.
There may be poorly palpable pulse in all limbs. If symp-
toms of shock occur, aortic coarctation, sepsis and meta-
bolic disorders are usually suspected.

However, the diagnosis is delayed in infants and children
due to subtle or absent symptoms. Chest pain, cold limbs
and claudication during exercise are reported in some pa-
tients. Physical examination may reveal increased blood
pressure in the upper extremities compared to lower limbs
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Obserwuje sie¢ wowczas bladoé¢, rozdraznienie, pocenie,

duszno$¢ i hepatomegalie. Tetno moze by¢ stabo wyczu-

walne na wszystkich koniczynach. W momencie wystapienia
objawow wstrzasu jako jego przyczyne najczeéciej rozwaza
sie koarktacje aorty, posocznice i zaburzenia metaboliczne.

U niemowlat i dzieci rozpoznanie jest zwykle opoznio-

ne ze wzgledu na subtelnos$¢ objawéw lub ich brak. Czes¢

pacjentow zglasza jednak bole w klatce piersiowej, chtod-
ne konczyny czy chromanie w czasie wysitku. W badaniu
przedmiotowym mozna stwierdzi¢ wyzsze ci$nienie tet-
nicze na konczynach gérnych w poréwnaniu z konczyna-

mi dolnymi oraz brak wyczuwalnego tetna na konczynach

dolnych. Symptomami mogg by¢ takze nadci$nienie i sly-

szalny szmer zwigzany z rozwojem krazenia obocznego.

Niewydolno$¢ serca rozwija si¢ rzadko.

Klasyczne objawy, na ktore nalezy zwrdci¢ uwage w bada-

niu przedmiotowym, obejmuja:

« nadci$nienie skurczowe w koniczynach gornych;

« stabo wyczuwalne tetno na tetnicach udowych;

« niskie lub nieoznaczalne ci$nienie tetnicze na konczy-
nach dolnych.

Objawy te sugerujg rozpoznanie koarktacji aorty i wyma-

gaja weryfikacji oraz ewentualnego potwierdzenia w bada-

niach obrazowych.

Inne objawy ze strony ukladu krazenia to:

o zwykle prawidlowy IiII ton serca;

 mozliwy skurczowy klik wyrzutowy i skurczowy szmer
wyrzutowy zwiazany z dwuplatkowg zastawka aortalna
(najlepiej styszalne na koniuszku i wzdluz lewego brze-
gu mostka);

« szmer skurczowy styszalny w przestrzeni miedzylopatko-
wej po stronie lewej, zwigzany z przeplywem krwi przez
zwezony odcinek w obrebie koarktacji;

o ciagle szmery spowodowane przeptywem krwi przez
duze kolaterale naczyniowe;

o szmery skurczowe zwigzane ze wspolistniejagcymi wada-
mi serca (np. przetrwaly przewdd tetniczy, ubytek w prze-
grodzie migdzykomorowej, stenoza aortalna).

Zdarza sig, ze schorzenie przebiega bezobjawowo, gdy

nie wystepujg inne anomalie sercowe'®.

Manifestacje pozasercowe, ktore wymagaja czujnosci ze stro-

ny badajacego oraz diagnostyki w kierunku koarktacji aor-

ty, obejmuja tetniaki wewnatrzczaszkowe i zespot Turnera.

Tetniaki wewnatrzczaszkowe wystepuja u okoto 10% doro-

stych pacjentéw z koarktacja aorty, a wiec zdecydowanie

czeéciej niz w populacji ogdlnej, gdzie czestos¢ ta wyno-

§12-3%7-1). Ryzyko rozwoju tetniakéw nie wzrasta wréd

dzieci operowanych wczesnie w dziecinistwie®.

Koarktacji aorty moga towarzyszy¢ kolaterale tetnicze

dotyczace takze kanalu kregowego, ktére moga uciskaé

rdzen kregowy albo peknaé, dajac objawy krwawienia
podpajeczynéwkowego?!-23),

Cechy dysmorficzne typowe dla zespotu Turnera (u nowo-

rodkéw: wrodzony obrzek rak i stop, pletwiasta szyja i niska

linia owlosienia, u dziewczynek i kobiet: niski wzrost, pu-
klerzowata klatka piersiowa i szeroko rozstawione brodawki

PEDIATR MED RODZ Vol. 14 No. 2, p. 222-230

as well as absence of palpable pulse in the lower extremities.

Other manifestations may include hypertension and mur-

mur associated with the developing collateral circulation.

Heart failure is rare.

Classical symptoms to be considered during physical ex-

amination include:

« systolic hypertension in the upper extremities;

« poorly palpable pulse in the femoral arteries;

o low or immeasurable blood pressure in the lower extremities.

These manifestations are suggestive of aortic coarcta-

tion and require verification or confirmation by imaging

modalities.

Other circulatory symptoms include:

« usually normal first and second heart sound;

« a possible systolic ejection click and systolic ejection
murmur associated with a bicuspid aortic valve (best au-
dible at the apex and along the left sternal edge);

o systolic murmur audible in the left interscapular space,
associated with blood flow through the stenotic segment
within the coarctation;

« constant murmur due to blood flow in large collateral
vessels;

o systolic murmur associated with concomitant heart de-
fects (e.g. patent ductus arteriosus, ventricular septal de-
fect, aortic stenosis).

The disease may be asymptomatic if there are no other car-
diac anomalies"®.
Non-cardiac manifestations, which require vigilance from
the examining physician and diagnosis for aortic coarcta-
tion, include intracranial aneurysms and Turner syndrome.
Intracranial aneurysms occur in about 10% of adult patients
with aortic coarctation, which is significantly more often
than in the general population (2-3%)"7-'*). The risk of an-
eurysm is not increased in children who receive surgical
treatment in early childhood®.
Aortic coarctation may be accompanied by collateral arter-
ies in the spinal canal, which may either cause spinal cord
compression or rupture, producing symptoms of subarach-
noid haemorrhage®'-2?.
Dysmorphic features typical of Turner syndrome (congen-
ital oedema of the hands and feet, a webbed neck and low
hairline in neonates; low height, a shield-shaped chest with
widely spaced nipples in girls and women) determine the
diagnostics of aortic coarctation. On the other hand, girls
with coarctation should undergo genetic testing (karyo-
typic assessment) due to the high incidence of this de-
fect in Turner syndrome as well as the possible absence
of symptoms typical of the syndrome in patients with ge-
netic mosaicism.

Diagnosis
Prenatal diagnosis is difficult as only 10% of the cardiac out-
put goes through the narrowing®*-*. The diagnosis is addi-

tionally hindered by the ductus arteriosus functioning dur-
ing foetal life.
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sutkowe) determinuja diagnostyke w kierunku koarktacji
aorty. Z drugiej strony u pacjentek z koarktacja powinno sie
wykona¢ badanie genetyczne (ocena kariotypu) ze wzgle-
du na wysoka czesto$¢ wystepowania tej wady w zespole
Turnera oraz mozliwy brak objawéw typowych dla zespotu
u pacjentek z mozaikowato$cia genowa.

Diagnostyka

Diagnostyka prenatalna jest trudna, gdyz przez zwezenie
przeptywa tylko 10% rzutu serca®-2. Dodatkowo dia-
gnoze utrudnia funkcjonujacy w zyciu ptodowym prze-
wod tetniczy.

Diagnoza postnatalna opiera si¢ na obrazie klinicznym,
tj. obecnoéci nadci$nienia tetniczego w konczynach gornych,
stabo wyczuwalnego tetna udowego oraz niskiego lub nie-
oznaczalnego cisnienia tetniczego na konczynach dolnych.

U wiekszosci pacjentéw wykonuje si¢ wstepne badania
w postaci elektrokardiografii (EKG) i RTG klatki piersio-
wej, cho¢ do potwierdzenia rozpoznania najczeéciej wyko-
rzystuje si¢ echokardiografie.

Elektrokardiogram rézni si¢ w zaleznoéci od wieku pacjen-
ta i wielko$ci wady. U noworodkéw i mtodych niemowlat
nawet z duzg wada zapis EKG moze by¢ prawidlowy lub
moze wykazywac typowe dla wieku cechy przerostu prawej
komory. U starszych dzieci i u dorostych zapis EKG moze
by¢ prawidtowy lub ujawniac cechy przerostu lewej komory.
Zmiany widoczne w RTG klatki piersiowej rowniez zaleza
od wieku pacjenta i ciezkosci koarktacji.

U noworodkéw z niewydolnoscig serca w RTG obec-
na jest uogélniona kardiomegalia z cechami przecigze-
nia zyt plucnych. U dzieci starszych i u dorostych rozmiar
serca moze by¢ prawidtowy, ale moga wystgpowac inne
objawy, takie jak nadzerki w tylnej czeéci zeber, zalezne
od obecnosci duzych naczyn krazenia obocznego (zaczy-
najg by¢ widoczne migdzy 4. a 12 rokiem zycia), obraz
liczby 3 (wciecie w miejscu koarktacji oraz poszerzenie
powyzej i ponizej miejsca zwezenia, widoczne na lewym
zarysie pnia ptucnego)®.

Diagnoza jest potwierdzana metodami nieinwazyjnymi,
w tym zwlaszcza echokardiografig, ktora pozwala oceni¢
ciezko$¢ wady oraz wykry¢ wspolistniejace nieprawidto-
woscl, takie jak hipoplazja aorty, stanowi podstawe kwalifi-
kacji do interwencji zabiegowej i moze by¢ wykorzystywa-
na w badaniach kontrolnych po zabiegu naprawczym®-%.

Rezonans magnetyczny i tomografia komputerowa sg w sto-
sunku do echokardiografii badaniami komplementarnymi
w rozpoznawaniu koarktacji, ale dodatkowo definiujg loka-
lizacje i dlugo$¢ zwezenia oraz naczynia krazenia oboczne-
go, a takze inne zwigzane z wadg nieprawidtowosci (m.in.
ocena naczyn doglowowych)@.

Ze wzgledu na rozwoj nieinwazyjnych metod obrazowania
cewnikowanie serca w populacji pediatrycznej z koarktacja
aorty jest zarezerwowane dla przypadkéw watpliwych dia-
gnostycznie i zasadniczo wykonuje si¢ je w polaczeniu z in-
terwencjg leczniczg (zatozenie stentu)©?.
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Postnatal diagnosis is based on the clinical picture, i.e. hy-
pertension in the upper extremities, poorly palpable fem-
oral pulse and low or immeasurable blood pressure in the
lower extremities.

Most patients undergo preliminary electrocardiography
(ECG) and chest radiography, however, echocardiography
is most often used to confirm the diagnosis.

The electrocardiogram varies depending on the patient’s age
and size of the defect. ECG recording may be normal or show
signs of right ventricular hypertrophy typical of age group
in neonates and young infants even with a large defect. In the
case of older children and adults, the ECG recording may be
either normal or show signs of left ventricular hypertrophy.
Radiographic changes in the chest depend on patient’s age
and the severity of coarctation.

Chest radiography in newborns with heart failure shows gen-
eralised cardiomegaly with the signs of pulmonary venous
overload. Older children and adults may have a normal size
of the heart, but present with other symptoms, such as poste-
rior rib erosions, dependent on the presence of large collateral
vessels (which start to be noticeable at the age of 4-12 years),
and the “3” sign of indentation at the site of coarctation with
a dilatation above and below the stenosis, which is visible
in the left outline of the pulmonary trunk.

The diagnosis is confirmed non-invasively, usually using
echocardiography, which allows to assess the severity of the
defect, to detect comorbid conditions and to qualify the pa-
tient for surgical intervention as well as it may be used dur-
ing the follow up after surgical repair®-".

Magnetic resonance imaging and computed tomography
are complementary to echocardiography in the diagnosis
of coarctation and they may additionally determine the lo-
cation and length of stenosis and the presence of collateral
circulation as well as other defect-related abnormalities (e.g.
assess cephalad vessels)®).

Due to the development of non-invasive imaging methods,
cardiac catheterisation in the paediatric population with co-
arctation of the aorta is limited to diagnostically doubtful
cases and generally performed in combination with curative
intervention (stenting)©.

Treatment

Surgical treatment involves the removal of stenosis, usually
with an end-to-end anastomosis.

Balloon angioplasty is used for the treatment of older chil-
dren and adolescents, in cases of developed collateral circu-
lation and for the treatment of recoarctation developing af-
ter a surgical procedure. The possibility of stent placement
is an additional advantage of the method.

Prognosis
The survival for undiagnosed coarctation of the aorta

is about 35 years, with mortality rates of up to 75% at the
age of 46 years®?. Adults with undiagnosed coarctation
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Leczenie

Zabieg chirurgiczny polega na usunieciu miejsca zwezenia,
najczeéciej z zespoleniem koniec do konca.

Angioplastyka balonowa jest stosowana w leczeniu dzieci
starszych i mtodziezy w przypadkach rozwinietego kraze-
nia obocznego oraz w leczeniu rekoarktacji po zabiegu chi-
rurgicznym. Dodatkowg zalete metody stanowi mozliwo$¢
implantacji stentu.

Rokowanie

Przezywalno$¢ w przypadku nierozpoznanej koarktacji aor-
ty wynosi $rednio 35 lat, a $miertelnos¢ w wieku 46 lat siega
75%12). U dorostych z nierozpoznang koarktacja rozwija sie
nadci$nienie tetnicze, ktére moze pozostawacé bezobjawowe
az do osiggniecia stadium ciezkiego, kiedy to mogg wystapi¢
béle gtowy, drgawki, niewydolnos¢ serca i rozwarstwienie
aorty. Moze takze wystepowac chromanie zwigzane z wysit-
kiem fizycznym. Nieoperowana lub operowana w pézZnym
dziecinstwie koarktacja aorty moze prowadzi¢ do rozwoju
licznych powiklan, takich jak nadci$nienie tetnicze, przy-
spieszony rozwoj choroby wienicowej, zawal, rozwarstwie-
nie aorty czy niewydolnos¢ serca®>*).

PODSUMOWANIE

Wrodzone wady serca wystepuja stosunkowo czesto w po-
pulacji ogdlnej, a ich manifestacja kliniczna przez wiele
miesiecy, a nawet lat moze by¢ skapa. Prawidtowy wynik
pomiaru saturacji, rutynowo wykonywanego na oddziale
noworodkowym, nie wyklucza obecnoséci wrodzonej wady
serca, ktora u noworodka i niemowlecia moze przebiegac
bezobjawowo. Zdarza sig, ze pierwsze, nasilone objawy wy-
stepuja dopiero w sytuacji narazenia na dodatkowy czynnik
dekompensujacy, taki jak np. infekcja drég oddechowych.
W takim przypadku wstepne rozpoznanie wady serca moz-
na ustali¢ na podstawie prostego i powszechnie dostgpnego
badania, jakim jest RTG klatki piersiowej. Chociaz badania
RTG nie sg rutynowo zalecane w diagnostyce np. zapalenia
oskrzeli, to ich wykonanie nalezy rozwazy¢ m.in. w sytu-
acji nietypowego przebiegu choroby oraz przedtuzajacych
sie objawow infekeji.
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develop hypertension, which may remain asymptomatic
until the severe stage of disease, when headache, convul-
sions, heart failure and aortic dissection are likely to occur.
Claudication during exercise may also develop. Unoperated
coarctation or coarctation repaired in late childhood may
lead to multiple complications, such as hypertension, accel-
erated coronary heart disease, myocardial infarction, aortic
dissection or heart failure®>?.

CONCLUSIONS

Congenital heart defects are relatively common in the gen-
eral population, and may generate sparse manifestations
for many months and even years. Normal oxygen satura-
tion measurement, which is routinely performed in neona-
tal units, does not exclude congenital heart defects, which
may be asymptomatic in a newborn or an infant. The first,
more severe symptoms may occur after exposure to an ad-
ditional decompensating factor, such as respiratory infec-
tion. In this case, the preliminary diagnosis of heart defect
may be based on a simple and widely available diagnos-
tic technique, i.e. chest radiography. Although radiogra-
phy is not routinely recommended in the diagnosis of e.g.
bronchitis, its use should be considered in the case of,
among other things, untypical course of disease or persis-
tent symptoms of infection.
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