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Slowa kluczowe Streszczenie
echokardiografia, Autorzy prezentuja przypadek echokardiograficznego rozpoznania rzadkiej wrodzonej ano-
wady uktadu malii uktadu sercowo-naczyniowego pod postacig mieszanego cz¢$ciowo nieprawidtowego
Sercowo- spltywu zyl ptucnych u 10-letniej dziewczynki z zespotem Turnera oraz wrodzonym zweze-
-naczyniowego, niem dwuplatkowej, niedomykalnej zastawki aorty, dokonanego w trakcie diagnostyki pro-
wada wrodzona, wadzonej w celu ustalenia przyczyny krwawienia z przewodu pokarmowego. Oméwiono
zespol Turnera trudnosci diagnostyczne prowadzace do opdéznionego ustalenia wlasciwego rozpozna-

nia, wynikajace z braku objawéw niewydolnosci krazenia we wczesnym okresie choroby
oraz wystepowania nasilonych i dominujacych zjawisk ostuchowych zwigzanych z wada
zastawki aorty, skutecznie maskujacych syndromy zwiekszonego przeptywu ptucnego.
Poruszono role wplywu cech fenotypowych zespotu Turnera, a w szczegdlnosci krotkiej,
pletwiastej szyi, ograniczajacej dostep nadmostkowy, oraz obecnos$ci czynnikéw psycholo-
gicznych wigzacych sie z dlugotrwala chorobg. Wskazano na posrednie objawy echokardio-
graficzne nasuwajace podejrzenie cze$ciowo nieprawidtowego sptywu zyl ptucnych i naka-
zujace rozszerzenie zakresu badania, takie jak powiekszenie prawego przedsionka i prawej
komory serca oraz paradoksalny ruch przegrody miedzykomorowej u osoby bez ASD, cech
nadci$nienia ptucnego, wady zastawki tréjdzielnej lub plucnej. Przedstawiono metodyke
badania echokardiograficznego, umozliwiajaca bezposrednia wizualizacje nieprawidto-
wych struktur naczyniowych, podkreslajac znaczenie projekcji echokardiograficznych
wykazujacych najwyzsza czuto$é: wysokich projekcji przymostkowych prawostronnych
i lewostronnych — w plaszczyznach strzalkowych i poprzecznych, w utozeniu pacjentki na
boku, z zastosowaniem prezentacji dwuwymiarowej oraz kolorowego dopplera. Wskazano
na ograniczenia badania echokardiograficznego, wynikajace z koniecznos$ci uwidocznienia
i przesledzenia przebiegu struktur naczyniowych przestonietych tkankami nieprzewodza-
cymi ultradzwiekow, a w zwigzku z tym takze na role innych metod wizualizacji, takich jak
tomografia komputerowa i/lub magnetyczny rezonans jadrowy.
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Abstract

The authors present a case of echocardiographic diagnosis of a rare congenital cardio-
vascular anomaly in the form of mixed partial anomalous pulmonary veins connection
in a 10-year-old girl with Turner syndrome and congenital mild stenosis of insufficient
bicuspid aortic valve, made while diagnosing the causes of intestinal tract bleeding.
The article presents various diagnostic difficulties leading to the delayed determination
of a correct diagnosis, resulting from the absence of symptoms of circulatory failure
in the early stage of the disease and the occurrence of severe and dominant ausculta-
tory phenomena typical for congenital aortic valve defect which effectively masked the
syndromes of increased pulmonary flow. The authors discuss the role of the impact of
phenotypic characteristics of the Turner syndrome, in particular a short webbed neck
restricting the suprasternal echocardiographic access and the presence of psychologi-
cal factors associated with a long-term illness. The importance of indirect echocardio-
graphic symptoms suggesting partial anomalous pulmonary veins connection in the
presence of bicuspid aortic valve, e.g. enlargement of the right atrium and right ven-
tricle, and paradoxical interventricular septum motion were emphasized in patients
lacking ASD, pulmonary hypertension or tricupid and pulmonary valve abnormalities.
The methodology of echocardiographic examination enabling direct visualization of the
abnormal vascular structures was presented. Special attention was paid to the signifi-
cance of highly sensitive echocardiographic projections: high right and left parasternal
views in sagittal and transverse planes with patient lying on the side, with the use of
two-dimensional imaging and color Doppler. Finally, the limitations of echocardiogra-
phy resulting from the visualization and tracking of abnormal vascular structures hid-
den behind ultrasound non-conductive tissues were indicated, as was the role of other

B diagnostic modalities, such as angio-CT and/or nuclear magnetic resonance.

Wprowadzenie

CzeSciowo nieprawidlowy sptyw zyl ptucnych (partial ano-
malous pulmonary veins connection, PAPVD) jest anomalig
rozwojowg ukladu sercowo-naczyniowego, ktérej przyczyny
mozna poszukiwaé zaréwno w nieprawidlowej strukturze
genowej, jak i w czynnikach $rodowiskowych. Istota wady
wydaje sie przetrwanie wczesnozarodkowych potaczen
mi¢dzy zylnym krazeniem systemowym (wigkszy zylny splot
trzewny) i ptucnym przy réwnoczesnym braku prawidto-
wego polaczenia miedzy zylami ptucnymi oraz lewym przed-
sionkiem serca, prawdopodobnie w nastepstwie zaburzenia
procesu wzrastania tkanki mezenchymalnej, lezacej za ser-
cem (dorsal mesocardial protrusion, DMP), w okolicy tzw.
drugiego pola sercowego (pole tylne), w kierunku zylnego/
naptywowego bieguna serca®®. Brak splywu krwi z jednej
lub kilku zyt ptucnych do krétkiej, pojedynczej wspdlnej
zyly plucnej — prowadzacej krew do lewego przedsionka
serca — jest widoczny juz okolo 8. tygodnia zycia zarodka;
skutkuje to nadmiernym rozwojem naczyn splotu trzewnego
i powstaniem ich licznych potaczen z uktadem zyt kardy-
nalnych oraz z migzszem ptuc”. W efekcie, rozpoznajac
PAPVD, znajdujemy prawidlowe potaczenie dwéch lub
trzech zyl ptucnych z lewym przedsionkiem, podczas gdy
pozostale zyly ptucne nie posiadajg $wiatta wewnetrznego
(brak lumenizacji) lub ulegaja atrezji. Dotkniety anomalig
naczyniowg obszar migzszu plucnego drenuje krew zylng
do zlewiska zyl systemowych droga uktadu zyl gtéwnych,
zyl pionowych albo poprzez zatoke wienicowa. Celem pracy
jest przesledzenie stosowanej przez nas strategii i techniki
badania diagnostycznego na przykltadzie pacjentki z zespo-
fem Turnera, wspélistniejaca wada zastawki aortalnej oraz
niezwykle rzadka postacig mieszanego cze$ciowo nieprawi-
dlowego sptywu zy! ptucnych.

Introduction

Partial anomalous pulmonary venous drainage (PAPVD) is
a developmental anomaly of the cardiovascular system, the
cause of which can be sought both in the abnormal gene
structure, as well as in environmental factors. The essence
of the defect seems to be the persistence of the early-stage
embryo connections between the systemic venous circula-
tion (major celiac venous plexus) and pulmonary circula-
tion” in the absence of a proper connection between the
pulmonary veins and the left atrium of the heart, probably
as a result of abnormal growth process of mesenchymal
tissue located behind the heart (dorsal mesocardial pro-
trusion, DMP), in the area of so-called second heart field
(rear field) toward the venous/alluvial pole of the heart®?.
The lack of blood inflow from one or more pulmonary
veins into the short, single common pulmonary vein which
leads blood to the left atrium is visible at approximately
the 8" week of the embryo’s age; this results in exces-
sive angiogenesis of the celiac plexus and the emergence
of their numerous connections with the cardinal venous
system and lung parenchyma®. As a result, during the
diagnosis of PAPVD a correct connection of two or three
pulmonary veins with the left atrium is found, while the
other pulmonary veins lack internal lumen (no lumeniza-
tion) or undergo atresia®. The part of pulmonary paren-
chyma affected by the vascular anomaly drains venous
blood to the venous system drainage area via the system
of main and vertical veins or through the coronary sinus.
The aim of this paper is to trace the applied strategy and
diagnostic test technique on the example of a patient with
Turner syndrome, concomitant aortic valve anomaly and
a very rare form of mixed partial abnormal pulmonary
venous connection.
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Opis przypadku

Dziesiecioletnia dziewczynka z zespotem Turnera, obser-
wowana od okresu niemowlecego z powodu umiarkowanej
niedomykalnosci i niewielkiego stopnia zwezenia dwuptat-
kowej zastawki aorty, zostala przyjeta do kliniki gastroen-
terologii z powodu nawracajacych krwawien z przewodu
pokarmowego, a nastepnie skierowana na kontrolne bada-
nie echokardiograficzne do pracowni echokardiograficz-
nej Kliniki Kardiochirurgii Dzieci WUM przed planowang
kolonoskopia w znieczuleniu ogélnym.

W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym potwier-
dzono opisang powyzej patologie aortalna, stwierdzajac
réwnoczes$nie, ze zaréwno wielko$¢ jam lewego przedsionka
i lewej komory, jak i grubos¢ oraz kurczliwo$é wolnej Sciany
lewej komory miescily sie w zakresie normy odpowiedniej
dla wieku dziecka. Uwage badajacego (WM) zwrécita jednak
zaznaczona asynergia skurczu przegrody miedzykomorowej
i powiekszenie prawej komory serca. Jej wymiary rejestro-
wane w prezentacji M (w projekcji obrazujacej dtugg 0§ LV)
przekraczaly gérng granice normy; graniczne byly takze
wymiary prawego przedsionka i pnia ptucnego, co skltaniato
do podjecia préby identyfikacji przyczyny tego stanu (ryc. 1).

Powigkszenie prawej komory z towarzyszacym paradok-
salnym ruchem przegrody miedzykomorowej nalezy do
obrazu objeto$ciowego i/lub ci$nieniowego przecigzenia
prawej komory, natomiast nie jest typowe dla przecigze-
nia komory lewej w przebiegu wady aortalnej. Obecnie,
pomimo upowszechnienia diagnostyki echokardiograficz-
nej, najczestszymi pézno rozpoznawanymi przyczynami
przecigzenia prawej komory u dzieci sg ubytki w prze-
grodzie miedzyprzedsionkowej i/lub czeSciowo niepra-
widlowe sptywy zyt ptucnych. Do rzadszych powodéw
naleza: istotna hemodynamicznie niedomykalno$¢ zastawki

Ryc. 1. Prezentacja M uwidocznia powigkszenie prawej komory
(RV) oraz nieprawidtowy ruch przegrody miedzykomorowej
(TT) = zjawisko, ktére zwrécito uwage na mozliwosé nisko-
cisnieniowego przecieku systemowo-ptucnego pomimo bra-
ku ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowej. Oznaczenie
dodatkowe: LV — lewa komora

Fig. 1. Presentation M reveals the enlargement of the right ventricle
(RV) and an abnormal motion of the ventricular septum
(TT) — a phenomenon that indicated the possibility of a low-
pressure systemic-pulmonary shunt despite the absence of
the atrial septal defect. Additional marking: LV — left ven-
tricle

Case report

A 10-year-old girl with Turner syndrome, remaining under
observation since infancy due to moderate insufficiency
and mild stenosis of bicuspid aortic valve, was admitted
to the Clinic of Gastroenterology owing to recurrent gas-
trointestinal bleeding, and then referred to a follow-up
echocardiography examination to the echocardiographic
laboratory at the Department of Children’s Cardiac Surgery
of the Medical University of Warsaw before a scheduled
colonoscopy under general anesthesia.

Transthoracic echocardiography confirmed the aortic
pathology described above and it was stated at the same
time that the size of the cavities of the left atrium and the
left ventricle as well as the thickness and contractility of
the left ventricular free wall were within the normal range
appropriate for the child’s age. However, what attracted
the examiner’s (WM) attention was paradoxical motion of
the interventricular septum and enlargement of the right
ventricle. It’s diameter measured in LV long axis view
exceeded upper normal limits; the dimensions of the right
atrium and the pulmonary trunk were also borderline, what
prompted the examiner to attempt to identify the cause of
this condition (fig. 1).

Right ventricular enlargement accompanied by para-
doxical motion of the interventricular septum is char-
acteristic feature of the right ventricular volume and/
or pressure overload but not the left ventricular one in
the course of aortic defect. Today, in spite of the wide-
spread echocardiography, the detection of right heart
enlargement caused by atrial septal defects and/or par-
tially abnormal pulmonary venous drainage still may
be delayed. Less common reasons include: hemody-
namically significant tricuspid and/or pulmonary valve

Ryc. 2. Projekcja nadmostkowa poprzeczna. Widoczne lewy przed-
sionek (LA) oraz doplywy z trzech zyl ptucnych: prawej dol-
nej (3) i dwéch lewych (1, 2). Strumien wptywajgcy do lewe-
go przedsionka z lewej gornej Zyly ptucnej (1) jest wyraznie
wezszy od pozostatych. Oznaczenia dodatkowe: Ao — aorta
wstepujgea, SVC - zyla gtéwna gérna

Fig. 2. Suprasternal transverse projection. Visible left atrium (LA)
and three tributaries of the pulmonary veins: lower right
vein (3) and two left veins (1, 2). The bloodstream flowing
into the left atrium from the left upper pulmonary vein (1)
is clearly narrower than the others. Additional markings:
Ao - ascending aorta, SVC — superior vena cava
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tréjdzielnej i/lub ptucnej (np. w tagodniejszych postaciach
anomalii Ebsteina), nadci$nienie ptucne itp.

W omawianym przypadku wykluczono strukturalne niepra-
widlowosci zastawek prawego serca oraz obecnosé ubyt-
kéw w przegrodzie miedzyprzedsionkowej — takze polozo-
nych brzeznie (np. typu sinus venosus); nie stwierdzono tez
echokardiograficznych cech nadci$nienia ptucnego (niskie
predkosci matych fal zwrotnych przez zastawke tréjdzielng
i plucng). W trakcie analizy obrazu czesci przegrody mie-
dzyprzedsionkowej polozonej w sasiedztwie ujscia zyly
gléwnej gornej (prawidtowej, bez ubytku typu sinus veno-
sus) wykazano poszerzenie przysercowego odcinka tej zyly
oraz wyraznie turbulentny naptyw krwi do prawego przed-
sionka. Nie uwidoczniono uj$cia prawej gornej zyty plucnej
do lewego przedsionka, udato si¢ natomiast zaobserwowac
prawa dolng oraz obydwie lewe (ryc. 2). Srednice lewych
zyt plucnych w prezentacji dwuwymiarowej byly mniej-
sze niz zyly plucnej prawej dolnej, podobnie notowano
mniejsze wysycenie koloru obrazujacego napltyw z tych
zyl. Precyzyjne uwidocznienie zyt ptucnych i systemowych
utrudnialy niekorzystne warunki anatomiczne u niechet-
nie poddajacego sie badaniu dziecka z zespolem Turnera
(krotka szyja, ograniczajaca dostep nadmostkowy, wde-
chowo ustawiona klatka piersiowa, dolegliwosci brzuszne).

Zadowalajaca wizualizacje zyly gtéwnej gérnej uzyskano,
stosujac prawe projekcje przymostkowe, przy ulozeniu
pacjentki na prawym boku, szczegélnie w trakcie maksymal-
nego wydechu. Okoto 3 cm powyzej prawego przedsionka
uwidoczniono w plaszczyznie poprzecznej dos$é szeroka,
horyzontalnie biegnaca zyte wyltaniajaca sie z tkanki plucnej,
uchodzaca do wyraZnie poszerzajacej sie na tym poziomie
zyly gléwnej gérnej. W jej bliskim sasiedztwie znajdowato
sie takze ujécie zyly nieparzystej, biegnacej w plaszczyznie
strzatkowej (ryc. 3-5). Uwage badajacego zwrécil obraz

insufficiency (e.g., in milder forms of Ebstein’s anomaly),
pulmonary hypertension, etc.

Structural abnormalities of the right heart valves and
the presence of atrial septal defects were excluded in the
described case, including those located marginally (e.g. of
sinus venosus type). Also no echocardiographic features
of pulmonary hypertension were found (low tricuspid and
pulmonary valve regurgitant flow velocities). The image
analysis of a part of the atrial septum located in the vicin-
ity of the mouth of the superior vena cava (normal, without
a sinus venosus defect) revealed a widening of the para-
cardiac section of the vein and clearly turbulent flow of
blood into the right atrium. No entry of the right upper pul-
monary vein into the left atrium was visualized, but lower
right and both left pulmonary veins joining the left atrium
were shown (fig. 2). In a two-dimensional presentation the
diameters of the left pulmonary veins were smaller than
that of the right lower pulmonary vein. Lower saturation of
the color inflow from these veins was noted. Precise visu-
alization of pulmonary and systemic veins was hampered
by adverse anatomical conditions in a child with Turner
syndrome (short neck restricting suprasternal access, inspi-
ratory position of the thorax, abdominal discomfort) who
reluctantly engaged in the examination.

Satisfactory visualization of the superior vena cava was
achieved by using right parasternal projections with the
patient positioned laterally on the right side, especially dur-
ing maximal exhalation. About 3 cm above the right atrium
a rather wide, horizontally extending vein was revealed in
the transverse plane. It emerged from the lung tissue and
ran to the superior vena cava which expanded visibly at
that level. Located in its close proximity was the opening of
the azygos vein which ran in the sagittal plane (figs. 3-5).
The examining physician’s attention was drawn to the

Ryc. 3. Projekcja przymostkowa prawa wysoka poprzeczna. Widoczne
ujscie szerokiej zyty (RUPV), uchodzqcej do poszerzonej 7yty
glownej gornej (SVC) powyzej prawej galezi tetnicy ptucnej
(RPA). Jej horyzontalny przebieg wskazuje na ptucne pocho-
dzenie tego naczynia. Oznaczenia dodatkowe: AoAsc — aorta
wstegpujgca, RBV — prawa zyla ramienno-glowowa

Fig. 3. High right transverse parasternal projection. Visible opening
of a wide vein (RUPV) running to the enlarged superior vena
cava (SVC) over the branch of the right pulmonary artery
(RPA). Its horizontal course indicates the pulmonary origin
of the vessel. Additional markings: AoAsc — ascending aorta,
RBYV — right brachiocephalic vein

Ryc. 4. Kolorowy doppler utatwia uwidocznienie nietypowego,
zorientowanego horyzontalnie — w ptaszczyinie poprzecz-
nej — doptywu do zyty gtownej gérnej (SVC). Oznaczenia:
RUPV - prawa zyla ptucna gérna, RPA — prawa tetnica
plucna, AoAsc — aorta wstepujgca

Fig. 4. Color Doppler facilitates the visualization of an abnormal,
horizontally oriented (in the transverse plane) superior vena
cava (SVC) tributary. Markings: RUPV — right upper pulmo-
nary vein, RPA — right pulmonary artery, AoAsc — ascending
aorta
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lewej zyly ramienno-gtowowej, réwniez poszerzonej, ze
zwiekszonym przeplywem. Poszukujac przyczyny, z wyko-
rzystaniem wysokich lewych projekcji przymostkowych,
w pozycji pacjentki na lewym boku, zaobserwowano pio-
nowg zyle o $rednicy okoto 8 mm, z turbulentnym przepty-
wem, uchodzacg od dotu do lewej zyly ramienno-gtowowe;j.
Nie udato sie uwidoczni¢ poczatkowego odcinka tego naczy-
nia — byl przesloniety tkankg ptucng (ryc. 6, 7).

Rozpoznano wstepnie rzadki wariant mieszanego cze-
$ciowo nieprawidltowego sptywu zyt ptucnych: gérnej pra-
wej, uchodzacej do zyly gtéwnej gérnej, oraz gérnej lewej
(left upper pulmonary vein, LUPV), uchodzacej poprzez
przetrwalg pionowg do lewej zyly ramienno-gtowowej.
Nieprawidlowos$ci po stronie prawej nie budzily watpliwo-
$ci, natomiast niejasne pozostawaly szczegdly anatomiczne
lewych zyt ptucnych, poniewaz w pierwszej fazie badania
uwidoczniono ujscie dwéch zyt do lewego przedsionka,
co sugerowalo prawidlowy obraz lewych zyt ptucnych.
Obecnosé¢ dodatkowego kanatu zylnego po lewej stronie
mogta by¢ wyjasniona nietypowym drenazem z lewego
ptuca (wieksza liczba zyt ptucnych, z ktérych gérne ucho-
dzg nieprawidlowo), obecnoscig nietypowo przebiega-

jacej, wiekszej niz zazwyczaj zyly systemowej (np. zyta

nieparzysta dodatkowa, zyta miedzyzebrowa gérna lewa)

Ryc. 5. Projekcja przymostkowa prawa wysoka podtuzna. Zyta gtéw-
na gérna uwidoczniona w osi dtugiej. W odlegtosci okoto
3 em od ujscia do prawego przedsionka (RA) zyta gtéwna
gorna (SVC) jest wyraznie poszerzona (#), natomiast odci-
nek w bezposrednim sqsiedztwie ujscia do prawego przed-
sionka ma prawidlowq srednice. Oznaczenia dodatkowe:
LA — lewy przedsionek, RPA — prawa tetnica ptucna

Fig. 5. High right longitudinal parasternal projection. Superior
vena cava visualized in the long axis. At a distance of about
3 em from the exit to the right atrium (RA) superior vena
cava (SVC) is significantly widened (#), and the section in
the immediate vicinity of the exit to the right atrium has
a normal diameter. Additional markings: LA — left atrium,
RPA - right pulmonary artery

Ryc. 7. Niewielkie odchylenie glowicy na lewo uwidocznia bardziej
obwodowy odcinek zyly pionowej (V); biegnie ona z glebi
tkanki ptucnej, powyzej lewej galezi tetnicy ptucnej (LPA).
Oznaczenie dodatkowe: LA — lewy przedsionek serca

Fig. 7. A slight deviation of the transducer to the left reveals a more
peripheral section of the vertical vein (V) which runs from
the depths of the lung tissue, above the left pulmonary artery
(LPA). Additional marking: LA - left atrium

image of the left brachiocephalic vein, also enlarged and
showing increased flow. During the search for the cause
with the use of high left parasternal projections with the
patient positioned laterally on the left side, a vertical vein of
ca. 8 mm diameter and with a turbulent flow, running from
the bottom to the left brachiocephalic vein was observed.
The initial segment of the vessel not revealed due to being
obstructed by pulmonary tissue (figs. 6, 7).

The presumptive diagnosis of a rare variety of mixed par-
tial abnormal pulmonary venous drainage was made: the
right upper pulmonary vein into the superior vena cava,
and the left upper pulmonary vein (LUPV) through per-
sistent vertical vein to the left brachiocephalic vein. The
right sided anomalies did not raise any doubts. However,
what remained vague were anatomical details of left pul-
monary veins, as in the first phase of the examination the
opening of two veins to the left atrium was revealed, which
suggested that the image of the left pulmonary veins was
correct. The fact that the additional venous channel on the
left side could be explained by an unusual drainage from
the left lung (a greater number of pulmonary veins from
which the upper ones exit incorrectly), the presence of an
abnormally running and larger than usual systemic vein
(for example, accessory azygos vein, top left intercostal

Ryc. 6. Projekcja przymostkowa lewa wysoka. Kolorem niebieskim
kodowany jest przeplyw w aorcie zstepujgcej (AoD), kolo-
rem czerwonym — skierowany ku gorze przeptyw w znaj-
dujgcej si¢ na lewo od aorty Zyle uchodzqgcej do lewego
kqta zylnego (V). Oznaczenie dodatkowe: LB — lewa Zyla
ramienno-glowowa

Fig. 6. High left parasternal projection. Blue color is used to mark
the flow in the descending aorta (AoD), red color to mark
the upward movement in the vein located leftward from the
aorta which drains into the left venous angle (V). Additional
markings: LB — left brachiocephalic vein
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albo istnieniem zylnego potaczenia pomiedzy uktadem zyt
plucnych i systemowych (levoatrial cardinal vein lub zylne
naczynie taczace LUPV z lewa zyla ramienno-gtowowa).
Rozstrzygniecie watpliwosci byto wazne dla ustalenia dal-
szego postgpowania, a przede wszystkim wskazania do
korekcji chirurgiczne;j.

Cze$ciowo nieprawidltowy sptyw zyl plucnych, obejmujacy
stosunkowo niewielka cz¢$¢ migzszu ptuc (zwykle jedna
nieprawidtowo uchodzaca zyla lub wigcksza liczba zyt
malych), nie powoduje znaczacych nastepstw hemodyna-
micznych wymagajacych leczenia operacyjnego; w przy-
padku nieprawidtowego sptywu z bardziej rozlegltych obsza-
réw przeciek staje sie istotny hemodynamicznie i wymaga
operacji naprawczej. Ze wzgledu na nieprawidlows funkcje
zastawki aortalnej nie byto mozliwe echokardiograficzne
obliczenie stosunku przeptywéw Qp:Qs — waznego w usta-
laniu wskazan kardiochirurgicznych. Nalezy podkresli¢, ze
nastepstwa przecigzenia objeto$ciowego prawej komory
moga by¢ czeSciowo maskowane przez niedomykalno$é
aortalng, powodujaca dodatkowe obcigzenie objetoSciowe
lewej komory. Zatem takze nasilenie zaburzen kinetyki
przegrody miedzykomorowej nie moglo by¢ wystarczaja-
cym wskaznikiem wielkosci przecieku.

Maloinwazyjna angiotomografia komputerowa (com-
puted tomography angiography, angio-CT), a takze rezo-
nans magnetyczny (magnetic resonance, MR) uktadu ser-
cowo-naczyniowego sg wolne od ograniczen zwigzanych
z obecnoscig powietrznej tkanki plucnej oraz odbijajacych
ultradzwigki struktur kostnych; ponadto umozliwiaja
precyzyjna tréjwymiarowsa rekonstrukcje struktur naczy-
niowych i serca, a takze obliczenie wzajemnego stosunku
przepltywow ptucnego oraz systemowego®?.

W opisywanym przypadku wykonane badanie angio-CT
(ryc. 8, 9) potwierdzito nieprawidlowe ujscie prawej gérnej
zyly plucnej do zyly gtéwnej gérnej. Rozstrzygneto takze
watpliwosci dotyczace anatomii lewych zyt ptucnych.
Okazalo sie, ze splyw zylny z lewego ptuca odbywa sie
trzema zylami: dolna i $rodkowa uchodza prawidlowo do
lewego przedsionka, podczas gdy gérna, wyraznie mniejsza
od pozostatych, drenuje poprzez zyte pionowa do lewego
kata zylnego. Warto zwrécié¢ uwage, ze na zdjeciu przegla-
dowym klatki piersiowej wykonanym w celu wlasciwego
ustalenia obszaru, ktéry miat by¢ objety badaniem, uwi-
doczniono zaréwno nieprawidlowe unaczynienie prawego
pluca sugerujace ujécie prawej goérnej zyly ptucnej do zyly
gléwnej gérnej, jak i cien odpowiadajacy pionowo biegna-
cej zyle uchodzacej do lewej zyly ramienno-glowowej.

Oceniono, ze niewielki rozmiar nieprawidlowo uchodzacej
lewej zyly plucnej klasyfikuje przeciek systemowo-ptucny
jako nieistotny hemodynamicznie i uzasadnia przyjecie
postepowania wyczekujacego. Istotnymi argumentami
za odstapieniem od operacji chirurgicznej byly réwniez
$wiadomos$¢é duzych trudnosci technicznych, ktére napo-
tkalaby préba korekcji wady, a takze realne prawdopodo-
bienstwo pogorszenia funkcji zastawki aorty w przysztosci.
Ewentualna koniecznos¢ leczenia operacyjnego tej zastawki
musialaby sie wigzaé z konieczno$cig ponownego otwarcia

vein) or the existence of a connection between the venous
and pulmonary venous systems (levoatrial cardinal vein
or venous vessel connecting LUPV with the left brachioce-
phalic vein). It was essential to dispel the doubts in order
to determine further course of procedure, and, above all, to
schedule surgical correction.

Partial anomalous pulmonary venous drainage, compris-
ing a relatively small part of the lung parenchyma (usu-
ally one incorrectly connecting vein or a larger number
of small veins) does not cause significant hemodynamic
consequences that require surgery. In case of anomalous
drainage from more extensive areas, the shunt becomes
hemodynamically significant and requires a corrective
surgery. Due to the abnormal function of the aortic valve
it was impossible to carry out echocardiographic calcu-
lation of Qp:Qs flow ratio which is important in making
indications for cardiac surgery. It should be emphasized
that the implications of right ventricular volume overload
may be partially masked by aortic regurgitation, result-
ing in an additional volume burden on the left ventricle.
Thus, the severity of kinetic disorders of the interventric-
ular septum could not be a sufficient indicator of the size
of the leak.

Minimally invasive computed tomography angiography
(angio-CT) and magnetic resonance (MR) of the cardio-
vascular system are free from the constraints associated
with the presence of aerated lung tissue and bone struc-
tures reflecting ultrasound. Moreover, they allow precise
three-dimensional reconstruction of the heart and vascular
structures, and the calculation of the mutual relationship of
pulmonary and systemic flows®®,

In the described case, the angio-CT examination (figs. 8, 9)
confirmed the abnormal connection of the right upper
pulmonary vein to the superior vena cava. It also resolved
the doubts concerning the anatomy of the left pulmonary
veins. It turned out that the venous drainage from the left
lung occurred through three veins: the bottom and middle
ones running correctly into the left atrium while the upper,
considerably smaller than the others, drained via a vertical
vein into the left venous angle. It is worth noting that the
review of the chest X-ray taken for the purpose of correct
determination of the area to be examined, revealed both
abnormal vascularity of the right lung, which suggested
that the right upper pulmonary vein was connected to the
superior vena cava. It also revealed a shade corresponding
to the vertically extending vein that connected to the left
brachiocephalic vein.

It was estimated that the small size of the abnormally con-
necting left pulmonary vein classified the systemic-pulmo-
nary shunt as hemodynamically insignificant and justified
the adoption of the watchful waiting approach. Important
arguments for relinquishing the surgery included also the
awareness of major technical difficulties that would occur
in any attempt to correct the defect, as well as a possibil-
ity of the deterioration of the aortic valve function in the
future. A potential necessity for surgical treatment of the
valve would be associated with reopening the chest in the
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Ryc. 8. Rekonstrukcja 3D badania angio-CT. Widok od przodu.
Lewa gorna zyta ptucna drenuje za posrednictwem zyty
pionowej (3) do poszerzonej zytly ramienno-gltowowej (1).
Wysoko potozona prawa gérna zyla ptucna (4) odprowadza
krew do szerokiej zyly gtéwnej gérnej (2). Pozostate oznacze-
nia: Ao — aorta wstepujgca

Fig. 8. 3D reconstruction of CT angiography. Front view. The
left upper pulmonary vein drains via the vertical vein (3)
to the enlarged brachiocephalic vein (1). Highly situated
right upper pulmonary vein (4) returns the blood to the
wide superior vena cava (2). Other markings: Ao — as-
cending aorta

klatki piersiowej w przypadku przeprowadzenia operacji
obecnie. Wobec braku istotnych objawéw, ktére mozna
by przypisa¢ nieprawidtowemu sptywowi zyt ptucnych,
dziecko zostato zakwalifikowane do dalszej obserwacji.

Omoéwienie

Czesciowo nieprawidltowy sptyw zyl plucnych nalezy do rzad-
kich anomalii wrodzonych, stwierdzanych w 0,2-0,7% badan
autopsyjnych®®. Czesciej dotyczy ptuca prawego (85-88%),
rzadziej lewego (9-10%), sporadycznie obu ptuc (2-2,5%).
W przewazajacej liczbie przypadkéw wadzie towarzyszy uby-
tek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej typu sinus venosuis
(60-65%) lub ASD2/PFO (20%)®-'>. U 15-20% pacjentéw nie
stwierdza sie komunikacji miedzyprzedsionkowej. W grupie
chorych z zespotem Turnera PAPVD odnotowywany jest
z czesto$cig do 13% - najczeSciej ma posta¢ mieszang bez
ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowe;j¢-22,

Przedstawiony przypadek stanowi nasz kolejny?3?% dobry
przyktad licznych trudno$ci mogacych sie pojawié¢ zaréwno
w diagnostyce, jak i w postepowaniu z pacjentami, u ktérych
stwierdzono anomalie zyl plucnych. W sytuacji, gdy stosun-
kowo niewielka cze$¢ splywu ptucnego drenuje nieprawi-
dlowo, objawy krazeniowe sa nienasilone, a wiec trudne do

Ryc. 9. Rekonstrukcja 3D badania angio-CT. Widok od tylu prezen-
tujqcy poszerzong zyle glowng gérng (1) z ujsciem prawej
gornej zyly ptucnej (2). Do lewego przedsionka uchodzq trzy
zyly plucne: jedna po stronie lewej (3) i dwie prawe (4, 5).
Lewa gorna zyta ptucna drenuje za posrednictwem zyty pio-
nowej (8) do zyly ramienno-gtowowej. Pozostale oznacze-
nia: 7 — aorta wstepujqca, 6 — prawa tetnica ptucna

Fig. 9. 3D reconstruction of CT angiography. Rear view showing
the enlarged superior vena cava (1) with the exit to the right
upper pulmonary vein (2). Three pulmonary veins connect
with the left atrium: one on the left side (3) and two right
ones (4, 5). The upper left pulmonary vein drains via the
vertical vein (8) to the brachiocephalic vein. Additional
markings: 7 — ascending aorta, 6 — right pulmonary artery

future if the patient was operated on at present. In the
absence of significant symptoms that could be attributed
to abnormal drainage of pulmonary veins, the child was
stated eligible for further observation.

Discussion

Partial anomalous pulmonary venous drainage is among
rare congenital anomalies found in 0.2-0.7% of autopsy
studies™®. It affects the right lung (85-88%) rather than
the left one (9-10%), and occasionally affects both lungs
(2-2.5%). In the majority of cases the defect is accompa-
nied by a sinus venosus defect of the septum (60-65%) or
ASD2/PFO (20%)©“-'>. 15-20% of patients show no evi-
dence of interseptal communication. PAPVD is diagnosed
in up to 13% of patients with Turner syndrome — most
commonly it takes a mixed form without the atrial septal
defecte-22),

The presented case is another®*?% good example of many
difficulties which may arise both in diagnostics and the
management of patients diagnosed with pulmonary venous
anomalies. In a situation where a relatively small part of
the pulmonary connection drains abnormally, the circula-
tory symptoms are not intensified and therefore are hard to
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wychwycenia w badaniu klinicznym. Typowe zjawiska ostu-
chowe: tetnienie i znieksztalcenie okolicy przedsercowej,
szmer wyrzutowy nad tetnicg ptucnag, sztywne rozdwojenie
II tonu serca nad tetnica plucng pojawiaja sie dopiero przy
duzym przecieku. U naszej pacjentki stwierdzano szmer
wyrzutowy u podstawy serca poprzedzony klikiem wczesno-
skurczowym oraz cichy szmer rozkurczowy promieniujacy
do koniuszka. Obecno$é¢ tych objawéw wyjasniano dotych-
czas dwuptatkowgq zastawka aorty, rozpoznang echokardio-
graficznie juz we wezesnym dziecinstwie. Nieprawidtowosci
wykazane w badaniu radiologicznym klatki piersiowej
i elektrokardiogramie, zwigzane z przecigzeniem objeto-
Sciowym prawej komory i zwigkszonym przeptywem pluc-
nym, takze zaleza od stopnia nasilenia przecieku, w tagod-
niejszych postaciach nie sg zatem uchwytne. Analizujac
dokumentacje medyczna, nie natrafiliSmy na informacje
o wykonaniu badania radiologicznego klatki piersiowej ani
elektrokardiogramu.

Echokardiografia transtorakalna to podstawowa metoda dia-
gnostyki strukturalnych wad serca, ale rozpoznanie anomalii
zyl ptucnych u malego, niewspétpracujacego, a czesto pla-
czacego i pobudzonego ruchowo dziecka jest bardzo trudne.
Gléwng przeszkode stanowi obecno$é nadmiernie powietrz-
nej tkanki ptucnej, zazwyczaj uniemozliwiajacej przesledze-
nie zyly gléwnej gérnej na calym przebiegu i utrudniajace;j
uwidocznienie uj$é zyt ptucnych do lewego przedsionka.
Dodatkowo u dziecka z zespotem Turnera i krétka, pletwia-
sta szyja ograniczony jest dostep nadmostkowy, pozwalajacy
na dobry wglad w struktury naczyniowe $rédpiersia gérnego.
W ocenie przegrody mi¢dzyprzedsionkowej, zyly gtéwnej
gérnej i prawych zyl ptucnych bardzo przydatny jest dostep
prawy przymostkowy, przy ulozeniu pacjenta na prawym
boku, szczegélnie w trakcie glebokiego wydechu, jednak
takie warunki mozna uzyskac jedynie u starszych pacjentéw,
zdolnych do spelniania polecen i akceptujacych niedogod-
nosci zwigzane z dtugotrwalym badaniem. W omawianym
przypadku trudno bylo nawigzaé¢ optymalng wspétprace
z cierpigcym (z powodu béléw brzucha) dzieckiem, zmeczo-
nym kolejnymi ucigzliwymi badaniami.

W przewazajacej wiekszosci przypadkéw nieprawidlowy
splyw prawych gérnych zyt plucnych wspétistnieje z ubyt-
kiem w przegrodzie miedzyprzedsionkowej typu sinus
venosus. Izolowane ujécie wylacznie prawej gérnej zyly
plucnej do zyly gléwnej gérnej jest znacznie rzadsze.

VBC

detect in a clinical examination. Typical auscultatory phe-
nomena, such as overactive, deformed precordium, ejec-
tion murmur above the pulmonary artery, rigid split of the
second heart sound above the pulmonary artery, are pres-
ent only in case of the large shunt. In the examined patient
the ejection murmur was diagnosed at the base of the heart
and it was preceded by a protosystolic click and quiet dia-
stolic murmur radiating towards the apex. The presence of
these symptoms has been explained so far with the bicus-
pid aortic valve, diagnosed by echocardiography already in
early childhood. Abnormalities revealed in the chest X-ray
and electrocardiogram, which are associated with the right
ventricular volume overload and increased pulmonary
blood flow, also depend on the severity of the shunt and
thus are not perceptible in benign forms. No information
on a conducted radiological examination of the chest or
electrocardiogram was found during the analysis of medi-
cal records.

Transthoracic echocardiography is a primary diagnos-
tic method of structural heart defects, but the diagnosis
of pulmonary vein anomalies in a young, uncooperative,
often crying and agitated child is very difficult. The main
obstacle is the presence of exceedingly aerated lung tissue,
usually making it impossible to trace the superior vena
cava throughout its entire course and impeding the vis-
ibility of the entries of the pulmonary veins into the left
atrium. Moreover, in a child with Turner syndrome and
a short, webbed neck, there is limited suprasternal access
which normally enables a good insight into the vascular
structures of the upper mediastinum. What is very useful
in the assessment of the atrial septum, the superior vena
cava and right pulmonary vein is the right parasternal
access with the patient positioned on the right side and
exhaling deeply, but such conditions can be obtained only
in older patients, able to follow commands and accept-
ing the inconvenience of the long duration of the exami-
nation. In the described case, it was difficult to establish
the optimal cooperation with the suffering (because of
abdominal pain) child, tired with successive burdensome
examinations.

In most cases the abnormal flow of right upper pulmonary
vein coexists with sinus venosus atrial septal defect. An iso-
lated connection of the upper right pulmonary vein to the
superior vena cava occurs much more rarely.

Ryc. 10. Uproszczony schemat anatomii 2yt ptucnych (autor MAK).
Oznaczenia: LA — lewy przedsionek, RA — prawy przed-
sionek serca, RIPV — prawa dolna zyta ptucna, RUPV —
prawa gérna zyla ptucna, LAPV — lewa dodatkowa Zyta
plucna, V- zyla pionowa, VBC - zyla ramienno-glowowa,
SVC - zyta gtéwna gérna, LUPV - lewa gérna zyla ptucna,
LIPV - lewa dolna zyta ptucna

Fig. 10. A simplified diagram of the pulmonary veins anatomy (au-
thor: MAK). Markings: LA - left atrium, RA — right atrium,
RIPV - right inferior pulmonary vein, RUPV - right upper
pulmonary vein, LAPV - left additional pulmonary vein,
V —vertical vein, VBC - brachiocephalic vein, SVC - supe-
rior vena cava upper, LUPV - left upper pulmonary vein,
LIPV - left inferior pulmonary vein
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Uwidocznienie prawidtowej morfologii przegrody migdzy-
przedsionkowej, a szczegdlnie jej gérnej czesci, przy braku
cech istotnego przeciazenia objetosciowego prawej komory,
moze zachecaé do rezygnacji z bezposredniego uwidocz-
nienia przebiegu i ujscia kazdej zyly ptucnej. W omawia-
nym przypadku dodatkowa putapke diagnostyczna stano-
wila obecno$é dwéch lewych zyl plucnych uchodzacych do
lewego przedsionka. Stwierdzenie takiego obrazu zwykle
upowaznia do rozpoznania prawidlowego splywu lewych
zyt plucnych. Spostrzezenie sagsiadujacego bezposrednio
z lewym plucem pionowego kanatu zylnego uchodzacego
do lewego kata zylnego zazwyczaj wymaga niezwykle uwaz-
nej analizy obrazéw uzyskanych z wcigcia jarzmowego i/lub
wysokich lewych dostepéw przymostkowych. W omawianym
przypadku, z powodu budowy anatomicznej szyi, a takze
niechetnego nastawienia dziecka do badania, dostep nad-
mostkowy byl w znacznym stopniu ograniczony, co istotnie
zmniejszalo szanse na uwidocznienie nieprawidtowej zyly.

Kolejnym czynnikiem, ktéry moze mie¢ wplyw na opdznie-
nie rozpoznania PAPVD, jest stopniowe, powolne narasta-
nie objawow objeto$ciowego przecigzenia prawej komory.
Autorzy nie dysponowali opisami ani dokumentacjg obra-
zowg uprzednio wykonywanych badan echokardiograficz-
nych; z wywiadu wiadomo, ze dotychczas nie raportowano
nieprawidlowych wymiaréw prawego przedsionka, prawej
komory ani te¢tnic plucnych, nie stwierdzano takze zaburzen
kinetyki przegrody migdzykomorowe;j. Jest wysoce praw-
dopodobne, ze we wczesniejszym okresie zaawansowanie
zmian przecigzeniowych bylo znacznie mniejsze, przez co
nie byly one uchwytne w badaniu echokardiograficznym.
Warto podkreslié, ze wlasnie stwierdzenie obecnosci cech
niewyja$nionego anatomicznie przecigzenia objeto$ciowego
krazenia plucnego stalo sie powodem bardziej wnikliwej
analizy obrazu w celu ustalenia przyczyny tego stanu.

Nalezy na koniec zauwazy¢, ze wlasciwg interpretacje
obrazu echokardiograficznego mogto utrudnié¢ skoncen-
trowanie sie badajacego na stwierdzonych wcze$niej nie-
prawidlowosciach zwigzanych z dwuptatkowsa, niedomy-
kalng zastawkg aorty. Pewne cechy tej anomalii, takie jak
przeciazenie objeto$ciowe lewej komory zwigzane z nie-
domykalnos$cia aortalng, ktére moze przeciwdziataé para-
doksalnemu ruchowi przegrody mi¢dzykomorowej, oraz
poszerzenie aorty wstepujacej, powodujace przemieszcze-
nie zyly gléwnej gérnej, mogly wywieraé¢ wplyw maskujacy
na objawy PAPVD.

Podsumowujac, chcieliby$§my podkresli¢, ze szeroko
dostepna obecnie diagnostyka ultrasonograficzna przy
zachowaniu odpowiedniej wnikliwo$ci moze by¢ uznawana
za warto$ciowe narzedzie wstepnej detekcji systemowych
i plucnych anomalii zylnych obszaru $rédpiersia u dzieci.
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In the absence of significant features of right ventricular
volume overload, a visualization of the normal morphol-
ogy of the atrial septum and particularly its upper part
may encourage the abandonment of direct visualization of
the course and connection of each pulmonary vein. In the
described case, an additional diagnostic trap was the pres-
ence of two left pulmonary veins running into the left
atrium. Coming across such an image is usually an indica-
tion to identify a correct drainage of left pulmonary veins.
This observation of a vertical venous channel directly adja-
cent to the left lung and running into the left venous angle
usually requires an extremely careful analysis of the images
obtained from the zygomatic indentation and/or high left
parasternal accesses. In the described case, because of the
patient’s neck anatomy and her negative attitude towards
the examination, the suprasternal access was greatly lim-
ited, which significantly reduced the chance to visualize
abnormal veins.

Another factor which may influence the delay in the
PAPVD diagnosis is a gradual, slow build-up of the right
ventricle volume overload symptoms. The authors did not
have descriptions or pictorial documentation of the pre-
viously performed echocardiograms. The medical history
revealed that no size abnormalities of the right atrium,
right ventricle or pulmonary artery had been reported to
date, and there were also no anomalies of the ventricular
septum kinetics. It is highly probable that in the earlier
period the severity of overload irregularities was much
smaller, so they were not perceptible in echocardiography.
It is worth noting that it was the finding of the features of
anatomically unexplained volume overload of the pulmo-
nary circulation that became the reason for a more in-
depth image analysis which determined the cause of this
condition.

Finally, it should be noted that the correct interpretation
of the echocardiographic image could be hindered by the
examiner’s focus on the previously identified irregulari-
ties associated with the bicuspid, non-closing aortic valve.
Some features of this anomaly, such as the left ventricu-
lar volume overload associated with aortic regurgitation,
which can prevent the paradoxical motion of the ventricu-
lar septum, and the widening of the ascending aorta, caus-
ing the displacement of the superior vena cava, could have
a masking effect on the PAPVD symptoms.

In conclusion, the authors would like to emphasize that
the currently widely available ultrasound diagnostics com-
bined with the examining physician’s thoroughness may be
considered a valuable tool for the initial detection of sys-
temic and pulmonary venous anomalies in the mediastinal
area in children.
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