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Streszczenie

Pierscienie naczyniowe sa wada wrodzong duzych naczyn. Moga uciska¢ tchawice i/lub przetyk, powodujac takie objawy, jak:
$wist wdechowy, kaszel, $wiszczacy oddech, nawracajace infekcje uktadu oddechowego lub dysfagie. W niektdrych przypadkach
prawidtowe rozpoznanie moze by¢ opdznione o kilka lat, szczegdlnie gdy pier§cien naczyniowy wywotuje mniej nasilone objawy
lub objawy sugerujace inne choroby (szczegédlnie astme). W niniejszym artykule autorzy zwracaja uwage na przydatno$¢ badan
czynnosciowych ptuc (spirometrii) we wstepnej diagnostyce pier§cieni naczyniowych u dzieci w wieku szkolnym, jak réwniez
podkreslajg wazno$¢ spirometrii w diagnozowaniu pacjentéw z podejrzeniem astmy.

Stowa kluczowe: pier§cien naczyniowy, badania czynno$ciowe piuc, spirometria

Wstep

Pierscienie naczyniowe sg wadg wrodzong
duzych naczyn. Powstajg na skutek nieprawidlo-
wego formowania sie tuku aorty. Moga tworzy¢
pierscienie catkowite (np. podwdjny tuk aorty)
oraz niecatkowite (niepelne) nazywane slingiem
(np. sling tetnicy plucnej). PierScienie naczy-
niowe powodujag ucisk tchawicy i/lub przetyku,
wywolujgc w ten sposéb takie objawy, jak swist
wdechowy, kaszel, Swiszczacy oddech, nawra-
cajace infekcje drég oddechowych lub dysfa-
gie [1-4]. Wada jest najczesciej rozpoznawana
w pierwszym roku zycia [2], lecz w niektérych
przypadkach wlasciwa diagnoza moze by¢ opéz-
niona o wiele lat, zwlaszcza gdy pierScienie
naczyniowe powodujg mniej nasilone objawy
lub objawy sugerujace inne choroby (najczesciej
astme). W niniejszym artykule autorzy chcieliby

wykazaé uzytecznosé¢ badan czynnos$ciowych
pluc (spirometrii) podczas wstepnego rozpozna-
nia pier$cieni naczyniowych u dzieci w wieku
szkolnym.

Przypadek 1

Siedmioletni chtopiec zostal przyjety do
szpitala z powodu przewlektego mokrego kaszlu
i nawracajacych infekcji dr6g oddechowych. Jego
problemy zdrowotne zaczely sig we wczesnym
dziecinstwie. W pierwszym roku zycia byt kil-
kakrotnie hospitalizowany z powodu zapalenia
oskrzelikow/oskrzeli z dusznoscig i §wiszczgcym
oddechem, dlatego poczatkowo rozpoznano astme
i wdrozono leczenie wziewnymi kortykosteroida-
mi. Terapia przyniosta umiarkowang poprawe.
Miedzy 1. a 5. rokiem Zycia chlopiec nadal choro-
wal na nawracajace infekcje drég oddechowych,
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PEF (peak esxpiratory flow) — szczytowy przeptyw wydechowy; MEF (maximal expiratory flow) — maksymalny przeptyw wydechowy; FEV, (forced expiratory
volume in one second) — natezona objeto$¢ wydechowa pierwszosekundowa; FVC (forced vital capacity) — natezona pojemno$¢ zyciowa ptuc

Rycina 1. A — krzywa przeptyw—objeto$¢ (przed i 15 min po podaniu salbutamolu) ze sptaszczeniem krzywej wydechowej i wdechowej sugeruja-
cym ,sztywng” obturacje w centralnych drogach oddechowych; B — spirometria wykonana 10 miesigcy po zabiegu

Tabela 1. Przypadek 1 — wartosci parametrow spirometrycznych

Przed operacija

10 miesiecy po operacji

% wartosci naleznej Standaryzowane % wartosci naleznej Standaryzowane
wartosci Z wartosci Z
FEV, 89 -1,38 104 -1,38
FVC 110 +1,45 103 +0,49
FEV, % FVC 72 -3,66 92 -1,06

FEV, (forced expiratory volume in one second) — natgzona objetos¢ wydechowa pierwszosekundowa; FVC (forced vital capacity) — natezona pojemno$¢ zyciowa ptuc

lecz wystepowaly one rzadziej i mogly by¢ leczone
w domu. Zdaniem rodzicéw lekarze nie zawsze byli
pewni, na jaka chorobe dr6g oddechowych cierpiato
ich dziecko. Najczesciej rozpoznawano u chtopca
$wiszczacy oddech w przebiegu infekcji wirusowej,
nawracajacy kaszel lub zapalenie oskrzeli. Kazda
infekcja wymagata kilku wizyt u lekarza i zmiany
sposobu leczenia. Dziecko bylo zazwyczaj leczone
antybiotykami i ogélnoustrojowymi kortykostero-
idami. Stalym objawem wszystkich zachorowan
byl dtugo utrzymujgcy sig kaszel (ok. 4-5 tygodni).

Gdy w wieku 6 lat chlopiec zaczal chodzi¢
do szkoly, ponownie obserwowano wzrost cze-
stosci infekcji. W ciggu jednego roku chiopiec
dwukrotnie przebyl zapalenie ptuc, dwa razy
zapalenie oskrzeli i trzykrotnie zapalenie krtani,
oprécz tego, Srednio raz w miesigcu chorowat na
zakazenie gérnych drég oddechowych. Gléwnym
objawem tych infekcji byl szczekajacy, gtuchy
i dziwny kaszel. W pewnym momencie kaszel
stal sie mokry (cho¢ nie zawsze produktywny),
zwlaszcza rano. Rodzice zauwazyli takze, ze
dziecko kaszle w trakcie i po wysitku fizycznym.
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W dniu przyjecia do szpitala chlopiec byt
w stanie ogélnym dobrym, prawidlowego wzro-
stu, z lekka nadwagg, bez objaw6w dusznosci.
Diagnostyke rozpoczeto od spirometrii (ryc. 1A,
tab. 1), ktéra wykazata nieprawidlowy ksztalt
krzywej przeplyw-objetosé¢. Stwierdzono pla-
teau natezonego przepltywu wydechowego (for-
ced expiratory flow) i czeéci wdechowej krzy-
wej (inspiratory limb), co sugerowalo obturacje
w centralnych drogach oddechowych. Wykonano
badanie bronchofiberoskopowe i stwierdzono
znacznego stopnia wiotkosé dystalnego konica
tchawicy, proksymalnego konica oskrzela gléw-
nego prawego i catego oskrzela gtéwnego lewego
(ryc. 2). Tomografia komputerowa (TK) klatki
piersiowej z dozylnym podaniem kontrastu osta-
tecznie ujawnila rozpoznanie — nieprawidlowy
przebieg lewej tetnicy plucnej w $rédpiersiu.
Lewa tetnica plucna odchodzita z pnia ptucne-
go, nastepnie omijata przelyk z prawej strony
i przechodzila pomiedzy przetykiem a tchawicg
i wzdltuz oskrzela gtéwnego lewego, tworzac sling
tetnicy ptucnej (ryc. 2).
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Rycina 2. A — obraz z fiberobronchoskopii — znaczaca malacja obejmujgca dystalng cze$¢ tchawicy oraz proksymalny odcinek prawego oskrzela
gtéwnego i cate lewe oskrzele gtéwne; B — obraz z tomografii komputerowej — nieprawidiowy przebieg lewej tetnicy ptucnej w $rédpiersiu
tworzacy sling

Dziecko zostalo zoperowane — wykonano
reimplantacje lewej tetnicy plucnej z dojscia
przez sternotomie. Trzy miesigce po zabiegu
u chlopca nie wystepowal juz dziwnie brzmia-
cy kaszel, natomiast nadal byl obecny kaszel
podczas wysitku oraz poranny wilgotny kaszel
(zawsze efektywny). Dziesie¢ miesiecy po zabiegu
wszystkie objawy ustapity. Poprawie ulegly takze
wskazniki spirometryczne (ryc. 1B, tab. 1).

Przypadek 2

Jedenastoletnig dziewczynke przyjeto do
szpitala z powodu przewlekiego kaszlu i na-
wracajacych infekcji drég oddechowych. Jej
problemy zdrowotne zaczely sie w wieku okoto
5 lat. Skarzyla sig na przewlekly katar i nawraca-
jace zapalenie oskrzeli (chorowata w przyblizeniu
raz na 2 miesigce), w ciggu ostatnich dwdéch lat
infekcje przebiegaly ze §wiszczacym oddechem.
Infekcje byly tagodne i dziewczynka nigdy nie
wymagata hospitalizacji. Zazwyczaj byla leczo-
na wziewnymi lekami rozszerzajgcymi oskrzela
i montelukastem. Dziewczynka skarzyla sie takze
na nietolerancje wysitku powodowang suchym
kaszlem.

W dniu przyjecia do szpitala pacjentka byta
w stanie ogélnym dobrym, prawidlowego wzrostu
i prawidtowej masy ciata, bez objawéw dusznosci.
Diagnostyka byla ukierunkowana na astme — wy-
konano punktowe testy skérne (wynik ujemny)
oraz spirometrig, ktéra wykazata nieprawidtowy
ksztatt krzywej przeplyw—objetosé, bez poprawy
po podaniu salbutamolu. Plateau natezonego
przeplywu wydechowego sugerowalo obturacje

centralnych drég oddechowych (ryc. 3A, tab. 2).
Zdjecie klatki piersiowej z kontrastem w przetyku
wykazalo ubytek kontrastu na tylnej §cianie prze-
Iyku. Badanie ECHO serca oraz TK klatki piersio-
wej z dozylnym podaniem kontrastu potwierdzily
rozpoznanie pier§cienia naczyniowego. Pierécien
byl utworzony przez prawostronny tuk aorty
i nieprawidlowo przebiegajaca (pozaprzetykowo)
lewa tetnice podobojczykowa.

Dziewczynka zostala zoperowana — uwol-
niono pier§cien naczyniowy oraz wykonano
plastyke uchytku Kommerella z dostepu przez to-
rakotomie tylno-boczna. Dwa miesigce po zabiegu
pacjentka czutla sie dobrze, jednak wskazniki spi-
rometryczne nie ulegly poprawie (ryc. 3B, tab. 2).

Omodwienie

Pier§cienie naczyniowe moga objawiacé sie
w zréznicowany sposéb i powodowaé ostre za-
burzenia oddychania lub niemal nie wywotywac
zadnych objawéw. Przebieg z bardziej nasilonymi
objawami umozliwia rozpoznanie tej nieprawi-
dlowosci w mtodszym wieku [1]. Im pacjent jest
starszy, tym postawienie wtasciwej diagnozy
— trudniejsze. Objawy wywolane przez ucisk
naczyn na tchawice i/lub przetyk bardzo latwo
moga zostaé zinterpretowane jako objawy cze-
$ciej wystepujacych choréb, jak astma, choroba
refluksowa przelyku [5, 6] lub nawet nieokreslone
zaburzenia potykania [7].

U obojga opisywanych pacjentéw réwniez
postawiono niewlaSciwie rozpoznanie astmy.
Na zmiane tego rozpoznania wplynety wyniki
spirometrii — mimo ze warto$ci wskaznikéw
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PEF (peak esxpiratory flow) — szczytowy przeptyw wydechowy; MEF (maximal expiratory flow) — maksymalny przeptyw wydechowy; FEV, (forced expi-
ratory volume in one second) — natezona objeto$¢ wydechowa pierwszosekundowa; FVC (forced vital capacity) — natgzona pojemno$¢ zyciowa pluc

Rycina 3. A — krzywa przeptyw—objeto$¢ (przed i 15 min po podaniu salbutamolu) ze sptaszczeniem krzywej wydechowej sugerujacym obturacje
w centralnych drogach oddechowych; B — spirometria wykonana 17 miesigcy po zabiegu

Tabela 2. Przypadek 2 — wartosci parametréw spirometrycznych

Przed operacja

17 miesigcy po operaciji

% wartosci naleznej Standaryzowane % wartosci naleznej Standaryzowane
wartosci Z wartosci Z
FEV, 97 -0,28 93 -0,67
FVC 99 -0,68 92 -0,83
FEV, % FVC 90 -1,20 96 -0,52

FEV1 (forced expiratory volume in one second) — natezona objeto$¢ wydechowa pierwszosekundowa; FVC (forced vital capacity) — natezona pojemno$¢ zyciowa ptuc

spirometrycznych byly w normie, ksztatt krzy-
wej przeplyw—objetosé byl nieprawidtowy. Za-
miast charakterystycznego dla obturacji oskrzeli
wklestego ksztaltu krzywej przeplyw-objetosé
i obnizonego FEV, (forced expiratory volume in
one second) oraz obnizonego wskaznika FEV,/
/FVC (forced vital capacity) [8], wystepowato
plateau na krzywej natezonego przeplywu wyde-
chowego z prawidlowym FEV, i obniZzonym PEF
(peak esxpiratory flow). Takie zmiany wzbudzity
podejrzenie obturacji centralnych drég oddecho-
wych [9-11].

Typowym wzorem zmiennej obturacji cen-
tralnych drég oddechowych jest powtarzajgcy sie
obnizony natezony przeplyw wydechowy wraz
z plateau krzywej przeptywu wdechowego. Na-
tomiast w utrwalonej obturacji centralnych drég
oddechowych obserwuje sie¢ plateau na poré6wny-
walnym poziomie przeplywu zaré6wno w zakresie
natezonych przeplywéw wydechowym, jak i wde-
chowym. Takiego wniosku nie mozna wysuna¢,
jesli pacjent nie wykonuje poprawnie natgzonego
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wydechu, a ksztalty krzywych petli natezonego
wdechu i wydechu nie sg powtarzalne [10].
Rozpoznanie ré6znicowe zmiennej obtura-
¢ji centralnych drég oddechowych powinno
uwzgledniaé¢ takie choroby, jak polipy krtani,
duze wole zamostkowe, natomiast rozpoznanie
réznicowe utrwalonej obturacji centralnych drég
oddechowych powinno obejmowaé: zwezenie
podglosniowe krtani — wrodzone lub nabyte
(np. po dtugotrwatej intubacji dotchawicznej lub
w przebiegu choréb autoimmunologicznych lub
zapalnych, takich jak ziarniniakowato$¢ z zapa-
leniem naczyn), dysfunkcje strun glosowych, po-
razenie strun glosowych, przepone krtani [9, 12].
Rozpoznanie wstepne obturacji centralnych
drég oddechowych powinno zostaé¢ potwierdzone
badaniami obrazowymi. Nie ma ,,ztotego standar-
du” rozpoznania pierécieni naczyniowych. Bada-
nie RTG klatki piersiowej oraz RTG z kontrastem
w przetyku sg zazwyczaj pierwszymi, ktére sie
wykonuje. Tomografia komputerowa i rezonans
magnetyczny dostarczajg wigcej informacji na
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temat budowy pierScieni naczyniowych i ich
wplywu na sgsiednie struktury [1, 13], natomiast
badanie fiberobronchoskopowe pozwala okresli¢
stopien ucisku na tchawice oraz stwierdzi¢ cechy
wiotkos$ci tchawicy i/lub oskrzeli.

U niektérych dzieci korekcja chirurgiczna
pierécieni naczyniowych moze skutkowaé nie
tylko cofnigciem sie objawéw klinicznych, lecz
takze poprawg parametréw czynnosciowych pluc.
Stopien obturacji zanika prawdopodobnie w mia-
re wzrostu dziecka. U pewnych dzieci (prawdo-
podobnie starszych) nieprawidlowa czynnoéé
pluc ma charakter utrwalony, przypuszczalnie na
skutek utrzymujacej sie wiotkosci tchawicy [5].

W niniejszej pracy autorzy chcieli podkresli¢
rolg spirometrii w diagnozowaniu pacjentéw
z podejrzeniem astmy. Uwazna analiza ksztaltu
petli przeplyw—objetos¢ moze sie przyczynic¢ do
wlasciwego rozpoznania choroby, szczegélnie
w przypadku chorych niereagujacych na leczenie
przeciwastmatyczne.
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