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KRATICE

3D - trodimenzionalno

ASD — atrijski septalni defekt

ASO - atrijska switch operacija

BAV - bikuspidna aortna valvula

CHD — chronic heart disease

CoA — koarktacija aorte (od engl. coarctation of the aorta)

CT - kompjutorizirana tomografija (od engl. computed tomography)
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engl. — engleski

GFR — stopa glomerularne filtracije (od engl. glomerular filtration rate)
LV — lijevi ventrikl

LVOT - izlazni trakt lijevog ventrikula (od engl. left ventricular outflow tract)
MR — magnetska rezonancija

MRA — MR angiografija

PDA — perzistentni duktus arteriosus

PSG — prirodena sr¢ana greska

RTG — rendgenogram

TGA — transpozicija velikih arterija (od engl. transposition of the great arteries)



VSD - ventrikularni septalni defekt
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SAZETAK

Naslov: RadioloSka obrada bolesnika s prirodenim sr¢anim greskama
Autor: Luka Mustac

Prirodene sréane greske (PSG) skupina su velikih strukturnih abnormalnosti koje su prisutne od
rodenja 1 najeSce su anomalije u novorodene djece. Zbog razvitka medicine i poboljSanja
operativnih tehnika, perioperativne skrbi i boljeg razumijevanja PSG veca je mogucnost lijecenja
takvih anomalija te se o¢ekuje da vise od 85% djece dozivi odraslu dobi, §to govori 0 vaznosti
kvalitetne dijagnosticke obrade i ukazuje na potrebu dugotrajnog pracenja tih pacijenata.
Najcesce koristena metoda u tom podruéju i dalje je ehokardiografija. Izuzetno je pogodna zbog
niske cijene, brzine, neinvazivnosti i nestetnosti te moguénosti provedbe u samoj ambulanti.
Medutim, ta metoda ima brojna ograni¢enja pa se u mnogo slucajeva moraju koristiti i sloZenije
metode za adekvatnu procjenu stanja, poput kompjutorizirane tomografije (CT) i magnetske
rezonancije (MR). MR je neinvazivna dijagnosticka metoda koja zauzima sve vaznije mjesto u
dijagnostici, pracenju i planiranju lijeCenja pacijenata s PSG. Zbog izostanka ionizirajueg
zracenja, a istodobno odli¢nog prikaza s moguénoscu karakterizacije tkiva, procjenjivanja src¢ane
funkcije i hemodinamike, predstavlja zlatni standard za procjenu ventrikularne funkcije,
volumena i protoka, ali i odli¢nu metodu za procjenu ostalih parametara i opéenito za kompletnu
obradu srca kod pacijenata s PSG. CT je neinvazivna metoda koja se, zbog postojanja
ionizirajueg zraenja, rjede koristi U ovoj skupini pacijenata. Unato¢ tome, u odredenim
slucajevima ima prednost u odnosu na ostale metode pa se koristi u slu¢ajevima kontraindikacije
za MR, prisustva metalnih stranih tijela ili elektrostimulatora/defibrilatora, potrebe za brzom
dijagnostikom kod nestabilnih pacijenata te za prikaz malih struktura poput koronarnih arterija.
Ovaj rad donosi pregled radioloskih metoda koje imaju ulogu u dijagnosti¢kom algoritmu PSG s
naglaskom na MR 1 CT te usporedbu njihovih prednosti 1 nedostataka na primjeru najucestalijih

PSG.

Kljuéne rijeci: prirodene srcane greske, magnetska rezonancija, kompjutorizirana tomografija,

ehokardiografija



SUMMARY

Title: Radiological workup of patients with congenital heart diseases
Author: Luka Musta¢

Congenital heart disease (CHD) is a group of big structural anomalies which are present from the
birth and are most common anomalies in newborns. Due to development of medicine and
improvements in operative techniques, perioperative care and better understanding of CHD, the
possibility of treating these anomalies is greater and more than 85% of children are expected to
reach adulthood. That emphasizes the importance of quality diagnostic processing and indicates
the need for long-term monitoring of these patients. The most commonly used method in this
area is still echocardiography. It is extremely suitable due to its low price, speed, non-
invasiveness and harmlessness, as well as the possibility of implementation in the clinic itself.
However, this method has a number of limitations, so in many cases more complex methods
must be used to adequately assess the condition, such as computed tomography (CT) and
magnetic resonance (MR). MR imaging is a non-invasive diagnostic method that has an
increasingly important place in the diagnosis, follow-up and treatment planning of patients with
CHD. Due to the absence of ionizing radiation, and at the same time excellent display with the
ability to characterize tissue, assess cardiac function and hemodynamics, it is the gold standard
for assessing ventricular function, volume and flow, but also an excellent method for assessing
other parameters and in general for complete heart evaluation in patients with CHD. CT is a non-
invasive method that, due to the existence of ionizing radiation, is less commonly used in this
group of patients. Nevertheless, in some cases it has an advantage over other methods and is used
in cases of contraindication to MR, the presence of metal foreign bodies or
pacemakers/defibrillators, the need for rapid diagnosis in unstable patients and to display small
structures such as coronary arteries. This paper provides an overview of radiological methods
that play a role in the diagnostic algorithm of PSG with emphasis on MR and CT and a

comparison of their advantages and disadvantages on the example of the most common PSG.

Key words: congenital heart diseases, magnetic resonance imaging, computed tomography,

echocardiography



1. UVOD

Prirodene sr¢ane greske (PSG) strukturne su anomalije srca i najcesc¢e su od svih kongenitalnih
anomalija. Zbog velike ucestalosti predmet su interesa i brojnih istrazivanja mogucih terapijskih
metoda. Razvoj medicine i poboljSanja u podrucju terapije omogucuju lijeCenje tih anomalija, ali
ujedno stvaraju i novu skupinu pacijenata koji zahtijevaju dozivotno pracenje zbog moguceg
razvoja mnogobrojnih komplikacija takvih zahvata (1). Za takvo pracenje neizostavna je
kvalitetna dijagnosticka obrada. Srec¢om, taj napredak pracen je i razvojem tehnologije u
podru¢ju dijagnostike $to je dovelo do razvoja novih dijagnosti¢kih metoda za prikaz srca.
Mogucénost odabira izmedu razli¢itih metoda predstavlja izazov za lije¢nika jer treba odabrati
metodu koja ¢e odgovoriti na klinicka pitanja sa Sto detaljnijim prikazom, a istovremeno bez ili
sa §to manjim $tetnim utjecajem na pacijenta (2). Zbog mobilnosti srca, donedavno je prikaz bio
mogu¢ samo pomocu Kateterizacije srca s angiografijom i ehokardiografije, koja je i danas
najéeSce koristena metoda, medutim one imaju brojna ograni¢enja. Napretkom tehnologije u
posljednje vrijeme omogucéeno je koriStenje i kompjutorizirane tomografije (CT) i magnetske
rezonancije (MR) za prikaz srca te one postaju sve vaznije komplementarne metode koje daju
detaljniji prikaz srca u odnosu na ehokardiografiju i omogucuju njegovu vizualizaciju kod
nemogucnosti prikaza njome (3). U prvom dijelu ovog rada opisat ¢e se znacajke i nastanak slike
kod MR-a i CT-a, naglasit ¢e se moguc¢nosti njihova prikaza razli¢itih dijelova srca i okolnih
struktura te opisati njihove prednosti i nedostaci s naglaskom na srce. U drugom dijelu obradit ¢e
se neke od najcescih sranih greSaka i razraditi mogucnosti njihove radioloske dijagnosticke
obrade s naglaskom na CT i MR te opisati prednosti i nedostaci tih metoda za svaku od tih

greSaka.

2. PRIRODENE SRCANE GRESKE

Prirodene sréane greske skupina su velikih strukturnin abnormalnosti srca koje su prisutne od
rodenja. Pojavljuju se u embrionalnoj fazi razvoja i dalje razvijaju tijekom gestacije (4).
Uzrokuju promjene morfologije i fiziologije srca, $to posljediéno dovodi do promjene
cirkulacije. Javljaju se u oko 0,8% zivorodene djece i naj¢eS¢e su od svih kongenitalnih

anomalija (1). U fetalnoj dobi dobro se podnose zbog paralelne prirode fetalnog krvotoka, ali



nakon iskljuenja majcina krvotoka i uspostave samostalnog krvotoka anomalija postaje
manifestna (5). Zbog razvitka medicine i poboljSanja operativnih tehnika, perioperativne skrbi i
boljeg razumijevanja PSG ocekuje se da vise od 85% djece dozivi odraslu dobi pa se povecava
broj odraslih bolesnika s PSG, zbog Cega se povecava i potreba dugotrajnog i adekvatnog

pracenja tih bolesnika (3,6).

2.1. ETIOLOGIJA PRIROPENIH SRCANIH GRESAKA

Etiologija PSG u vecini je slucajeva nepoznata. Od poznatih uzroka, genetski ¢imbenici su
najéescéi te su kromosomske abnormalnosti prisutne u 5-10% slucajeva, a genske promjene
javljaju se u 3-5% slucajeva PSG-a. Od drugih poznatih uzroka, 2-4% PSG-a povezano je s
intrauterinom izloZenosti teratogenima, infekcijama i kroni¢nim bolestima majke (1). Najcesce
teratogene supstance su: talidomid, antidepresivi, antikonvulzivi, benzodiazepini, barbituritati,
litij, vitamin A, retinoi¢na kiselina. Do malformacija dovodi i konzumacija droge i alkohola u
trudno¢i. Infektivne bolest koje mogu imati ulogu u nastanku poremecaja su TORCH skupina
infekcija u prvom tromjesecju trudnoce, gripa, HIV infekcija 1 druge akutne febrilne infekcije
majke. Od kroni¢nih bolesti u vezu s nastankom malformacija dovode se Secerna bolest,
fenilketonurija, sistemski eritemski lupus, bolesti veziva i ostale. Od fizikalnih ¢imbenika,
najcesci uzrok je izlozenost majke rendgenskom zracenju. Najveci broj malformacija rezultat je

multifaktorske podloge, $to je odgovorno za 85% slucajeva (1,5,7).

2.2. PODJELA PRIRODENIH SRCANIH GRESAKA

Prirodene sréane greSke dijelimo na greSke s cijanozom (cijanoti¢ne) i greSke bez cijanoze
(acijanoti¢ne), a acijanoti¢ne se dijele jos na anomalije s lijevo-desnim spojem (Santom) i

opstruktivne anomalije. Daljnja podjela prikazana je na tablici 1 (7).

Sréane greske s cijanozom: Kod tih greSaka odredena koli¢ina deoksigenirane Krvi
odlazi u lijevi ventrikl (LV), sto dovodi do smanjenja sistemskog arterijskog zasi¢enja kisikom.
Do cijanoze dolazi kada je koncentracija deoksigeniranog hemoglobina veca od 5 g/dl, Sto se
ocituje plavkastim obojenjem koze, sluznica i noktiju. Kroni¢ne komplikacije tog stanja

ukljucuju policitemiju, batic¢aste prste, tromboemboliju i hiperuricemiju (7).



Anomalije s lijevo-desnim spojem: Kod ove skupine krv odlazi iz lijeve polovice srca

ili aorte u desnu polovicu srca ili pluénu arteriju. Na pocetku, krv tece s lijeva na desno zbog

veéeg tlaka na lijevoj strani, medutim, ukoliko takvo stanje potraje, povecani tlak u pluénoj

arteriji moze dovesti do Eisenmengerova sindroma i obrata smjera protoka u desno-lijevi. Mali

spojevi obi¢no su bez simptoma, dok su kod vecih prisutni simptomi (7).

Opstruktivne promjene: Problem kod ove skupine leZi u otezanom protoku krvi, §to

dovodi do poviSenja otpora iznad opstrukcije. To kroz vrijeme dovodi do hipertrofije i kona¢no

do popustanja srca. Glavni simptom kod tih stanja je Sum na srcu (7).

Tablica 1. Hemodinamska podjela PSG (Prema: D. Mardesi¢, Pedijatrija, Skolska knjiga, Zagreb, 2016.)

Kategorija sréane mane

Primjeri

Bez patoloskog spoja izmedu sistemnog i

pluénog optoka (bez pretoka)

Aortna stenoza

Pulmonalna stenoza

Koarktacija aorte

S lijevo- desnim pretokom

Ventrikularni septalni defekt (VSD)

Atrijski septalni defekt (ASD)

Otvoreni duktus Botalli

S desno- lijevim pretokom

Tetralogija Fallot

Transpozicija velikih krvnih Zila

Trikuspidalna atrezija

Zajednicki arterijski trunkus




3. SLIKOVNE TEHNIKE

Odabir adekvatne slikovne tehnike i precizan prikaz patologije predstavlja temelj za daljnju
multidisciplinarnu obradu bolesnika s prirodenim sré¢anim greskama (8). Takvi bolesnici
najéeSce zahtijevaju dozivotno pracenje i ponavljane preglede pa je izuzetno vazno odabrati
metodu koja ¢e odgovoriti na klinicka pitanja sa Sto detaljnijim prikazom, bez ili sa $to manjim
Stetnim utjecajem na pacijenta uz najbolji moguci omjer cijene i kvalitete (9). Najcesce koriStena
metoda u tom podruéju i dalje je ehokardiografija. 1zuzetno je pogodna zbog niske cijene, brzine,
neinvazivnosti i nestetnosti te moguénosti provedbe u samoj ambulanti (3). Medutim, ta metoda
ima brojna ogranicenja, primarno u vidu nedovoljno detaljnog prikaza kod slozenijih gresaka i
nemogucnosti prikaza manjih struktura te ogranicenja zbog akustickih prozora, $to je posebno
naglaseno u pretilih ljudi, u onih s kroni¢nom opstruktivhom plu¢nom bolesti i nakon kirurskih
zahvata (3,8). Zbog toga se u mnogo slucajeva moraju Koristiti i slozenije metode za adekvatnu
procjenu stanja, poput CT-a i MR-a, koje su u nadleznosti radiologa i koje ¢e biti detaljnije
obradene u ovom radu (8,10). Prikaz karakteristika pojedinih slikovnih metoda nalazi se u tablici
2. Slikovna obrada tih bolesnika ¢esto je komplicirana zbog sloZenosti stanja pa je za kvalitetnu
dijagnostiku potrebno ne samo znanje pojedinih metoda, ve¢ i razumijevanje anatomskih i

hemodinamskih posebnosti sréanih gresaka (9).

Tablica 2. Karakteristike pojedinih slikovnih tehnika u obradi bolesnika s prirodenim sréanim greSkama
(11)

2D echo 3D echo Cardiac catheterisation cT CMR
Radiation _ _ ++ +(4) _
Temporal resolution <5ms 20-200 ms 1-10 ms 50-135ms 20-50 ms
Spatial resolution 0.5-2.0 mm 0.3-1.2 mm 0.5 mm 0.8-2.0 mm
Quantitative ventricular function ++ ++ + ++ +
Ventricular volumetric + ++ _ + 4
Flow in vessels + _ + _ 4
3D whole heart imaging - ++ ++ 4+ +H
Atrioventricular valve assessment - +++ + + ++
Semilunar valve assessment ++ +++ + ++ +++
Myocardial tissue characterisation ++ + + + +++
Pressure measurements/estimation +++ - 4+ — ++




3.1. MAGNETSKA REZONANCIJA

Magnetska rezonancija neinvazivna je dijagnosticka metoda koja zauzima Sve vaznije mjesto u
dijagnostici, pracenju i planiranju lijeCenja pacijenata s PSG. Unato¢ dugom trajanju, zbog
izostanka ioniziraju¢eg zraCenja, a istodobno odli¢nog prikaza s mogucnos¢u karakterizacije
tkiva, procjenjivanja sréane funkcije i hemodinamike, predstavlja zlatni standard za procjenu
ventrikularne funkcije, volumena i protoka, ali i odlicnu metodu za procjenu ostalih parametara i

opcenito za kompletnu obradu srca kod bolesnika s PSG (11).

MR uredaj je sastavljen od kucista u obliku tunela, unutar kojeg se nalazi stol na kojem lezi
bolesnik (12). Osnova na kojoj nastaje prikaz tkiva i struktura na MR-u su polarizirani vodikovi
protoni. Oni ¢ine veliki udio grade tijela i djeluju kao mali magneti (6). Ti protoni se pod
utjecajem vanjskog magnetnog polja (BO) orijentiraju u smjeru tog polja (9). Rezonantna
magnetizacija koja nastaje pod utjecajem tog vanjskog magnetskog polja mijenja se kratkim
vanjskim radiofrekventnim (RF) pulsevima, $to je preduvjet dobivanja slike. Nakon prestanka
tog pulsa, protoni otpustaju visak apsorbirane energije u obliku radiofrekventnih valova, koji se
zatim primaju putem prijamnika. Signali dobiveni putem prijamnika potom se rekonstruiraju
pomocu algoritama, ¢ime nastaje konacni prikaz spreman za ocitavanje (11). Snaga vanjskog
magnetnoga polja moze biti u rasponu od 0.1 do 7 Tesla, a u kardiologiji obi¢no je snage 1.5
Tesla, zato jer kod snaznijih polja nastaju brojni artefakti koji kvare kvalitetu prikaza. Prosje¢no
trajanje snimanja srca MR-om je oko 45-60 minuta. Pretraga je bezbolna i sigurna. Jedina
potencijalna opasnost lezi u slu¢ajnom unosu metalnih predmeta u magnetno polje. Takvi
predmeti mogu biti onda privuceni jainom polja, ¢ime postaju pokretne Cestice koje mogu
oStetiti organe, zile 1 ostale strukture u tijelu. Na naSem podrucju ¢esto su to metalni Srapneli
zaostali prilikom ranjavanja u ratu. Tijekom pretrage pacijenti dobiju prekida¢ pomocu kojeg
mogu u bilo kojem trenutku prekinuti pretragu ukoliko osjete bilo kakve probleme. Uz to,
pacijenta se dodatno prati i na kameri tako da se moze intervenirati ukoliko se dogodi nesto

neplanirano (6).



3.1.1. Primjena kontrastnog sredstva

Za povecanje senzitivnosti i specificnosti koriste se kontrastna sredstva. Njihova uloga je
pojacanje razlike intenziteta izmedu dvaju tkiva ili odjeljaka (6). Kod MR-a najcesce se koristi
gadolinijsko kontrastno sredstvo, koje se kod pregleda srca injicira intravenski u dozi 0,1-0,2
mmol/kg (12). Nakon injiciranja prate se, ovisno o proteklom vremenu, 2 faze od kojih svaka
optimalno prikazuje neke strukture. Faza prvog prolaska koristi se za procjenu perfuzijskih
deficita, kod MR angiografije (MRA), za precizniju procjenu intrakavitarnih odnosa i otkrivanje
intrakardijalne tromboze te prikaz nekih tumora. Kasha faza, 10-20 minuta nakon injiciranja,
koristi se za prikaz nakupljanja kontrasta u ekstracelularnom prostoru, $to je posljedica oStecenja
miocita ili prisutnosti tumora i oziljnog tkiva (6). Ne preporucuje se njihova primjena kod djece
mlade od 2 godine i ljudi s o$te¢enom bubreznom funkcijom i znaéajno reduciranom stopom
glomerularne filtracije (GFR < 30 ml/min). Alergijske reakcije na kontrast su vrlo rijetke, dok se
blage reakcije nepodnoSenja uocavaju u 1% pacijenata u obliku osipa, mucnine, anksioznosti,

topline i boli na mjestu primjene (6,12).

3.1.2. Tehnike snimanja

Za snimanje srca, zbog njegove mobilnosti, koriste se sekvence koje su uskladene s disanjem i
elektrokardiogramom (EKG), ¢ime se smanjuje utjecaj gibanja srca i disanja na prikaz struktura.
U odredenim sluc¢ajevima zadovoljavajuéi prikaz dobije se samo uz zadrZavanje daha, dok je u
ostalim sluc¢ajevima potrebno registriranje pomaka oSita i snimanje samo u trenutku
maksimalnog ekspirija. Uz to, za dobivanje slike sa ¢im manje artefakata, potrebno je i
uskladivanje snimanja s EKG-om, koje moze biti retrospektivno i prospektivno. Za
retrospektivno uskladivanje karakteristicno je da se dobiva prikaz gibanja srca tijekom cijelog
sréanog ciklusa, §to nam omogucéuje dobru procjenu ventrikularne i valvularne funkcije, dok je
karakteristika prospektivnog dobivanje staticke slike srca u dijastoli. Ovisno o potrebama, ova
dva pristupa se kombiniraju tijekom pregleda te se slika dobiva snimanjem viSe sréanih ciklusa,

¢ime se smanjuje koli¢ina artefakata i povecava kvaliteta slike (12).

Koristi se vise razliCitih softverskih sekvenci koje omoguéuju analizu razli¢itih podrucja i

patologija. Osnovna podjela tih sekvenci je na tamno oslikavanje (“black-blood” tehniku), koja



krv prikazuje tamno, i svijetlo oslikavanje (“bright-blood” tehniku), koja krv prikazuje svijetlo
(13). Na pocetku pregleda najprije se radi pregledna aksijalna sekvenca kojom dobivamo
informacije o polozaju srca i ostalih struktura oko srca i na temelju koje se, uzimaju¢i u obzir

uputnu dijagnozu i klinicki upit, zatim planiraju daljnje sekvence i ravnine snimanja (12).

Za morfoloski prikaz sréanih struktura, procjenu globalne sistolicke funkcije i regionalne
gibljivosti stijenke te izracun ventrikularnih volumena i mase miokarda najpogodnije su
dvodimenzionalne filmske (engl. cine) sekvence (13). Takve sekvence korisne su i u procjeni
leaka ili suzavanja intrakardijalnih provodnika nakon atrijske switch operacije (ASO) (11). Mogu
se snimiti u kratkoj osi, od mitralne valvule do apeksa, i u standardnim dugim osima s tzv.

prikazom 2-komore, 4-komore i 3-komore ili LVOT (“left ventricular outflow tract”) (13).

Za morfoloski prikaz kardiovaskularnih struktura kod PSG najkorisnije su trodimenzionalne
sekvence. One omogucuju dobar prikaz vaskularnih struktura te kompleksnih prostornih odnosa

unutar i izvan srca, §to je izuzetno bitno za planiranje daljnjih postupaka i zahvata.

Postkontrastna MRA koristi se za prikaz velikih krvnih Zila medijastinuma, detekciju stenoza
pluénih arterija i anomalnog utoka pluénih vena. lzuzetak predstavlja supravalvularni dio
ascendentne aorte kod kojeg se Cesto javljaju artefakti zbog pomicanja pa ga je potrebno

prikazati drugim tehnikama (12).

3D snimanje cijelog srca bez upotrebe kontrastnog sredstva osnova je za prikaz intrakardijalne
anatomije, koronarnih krvnih zila i ostalih vaskularnih struktura medijastinuma. Snimanje tih
sekvenci uskladeno je s disanjem i sréanim ciklusom zbog Cega je prikaz visokokvalitetan s

velikom prostornom rezolucijom (11).

Moze se mjeriti i protok krvi koriStenjem fazno-kontrastne tehnike snimanja (10). Kod ove
tehnike stacionarna tkiva ne daju signal, dok se protok kodira bijelom ili crnom bojom, ovisno o
smjeru. Naknadnom ra¢unalnom obradom moguce je izracunati volumen krvi koja protjece kroz
sréane valvule, $to nam predstavlja temelj za kvantifikaciju regurgitacijskog volumena i frakcije,
te brzinu protoka $§to nam omogucuje procjenu tezine valvularne stenoze. Ovom metodom moze
se to¢no procijeniti protok kod laminarnog toka, ali se javljaju poteskoce kod turbulentnog toka
ili u jako malim zilama (2,11). Ova tehnika posebno je pogodna za analizu gresaka pulmonalne

valvule, koju je, zbog njezinog polozaja, tesko prikazati drugim tehnikama (12). Fazno-
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kontrastnom tehnikom snimanja takoder mozemo procijeniti znacaj lijevo-desnog pretoka
mjerenjem omjera protoka kroz pulmonalni trunkus i uzlaznu aortu, odnosno plué¢nu i sistemsku

cirkulaciju (3).

Tehnikom kasnog nakupljanja kontrasta (engl. Late-gadolinium enhacement) mogu se detektirati
podrucja povecanog intenziteta signala koja obi¢no predstavljaju fibrozu (3). Takva podrucja
prikazuju se bijelo u odnosu na okolni crni miokard. U bolesnika s PSG najcesce se radi o
oziljcima koji mogu biti pretkazatelji losijeg ishoda zbog dovodenja do disfunkcije takve klijetke

I nastanka aritmija (8).

3.1.3. Prednosti i nedostaci

Glavna prednost MR-a lezi u neinvazivnosti i ¢injenici da kod te pretrage nema Stetnog
ioniziraju¢eg zracenja (9). Zbog toga je MR izuzetno pogodna pretraga za pacijente koji ¢e
trebati dugoro¢no pracenje i ponavljane preglede, $to je najcesce slucaj u ovih pacijenata (3).
Izvrsna prostorna rezolucija u kombinaciji s moguc¢no$éu ispitivanja srca u svim ravninama

omogucuje kvalitetan prikaz velikog broja struktura vaznih za procjenu patologije (9).

Problem koji se moze javiti kod te pretrage lezi u mogucoj klaustrofobiji pacijenta, $to u tom
slu¢aju onemogucuje izvodenje pretrage bez adekvatne sedacije. Tome su ¢esce skloniji odrasli
pacijenti te u tom slucaju ne treba inzistirati na toj metodi nego treba pokusSati s drugim
pretragama (6). Otezavajuci faktor predstavlja i potreba za dugoro¢nim i mirnim lezanjem, $to
moze biti otezano kod male djece zbog njihove nezrelosti 1 nemoguénosti pra¢enja uputa
tehnologa, te kod nestabilnih pacijenata. U tom slu¢aju djecu se anestezira uz mehani¢ku
ventilaciju i zaustavljanje ventilacije za vrijeme trajanja sekvence. Djeca starija od 6 godina, u
vedini slucajeva, dovoljno su zrela da mogu pratiti upute i napraviti pretragu bez anestezije (12).
Problem mogu predstavljati i centralni venski kateteri, drenovi, stentovi i elektrostimulatori, iako
se u danasnje vrijeme sve viSe koriste oni koji su kompatibilni s MR-om tako da ¢e u buduénosti

biti sve manje kontraindikacija vezanih uz to, ali i dalje uz mogu¢ nastanak artefakata zbog njih

3).



Prednosti MR-a: (12)

e Neinvazivnost

e |zostanak ionizirajuceg zracenja

e lzvrsna mekotkivna rezolucija

e Omogucuje prikaz srca u svim ravninama

e Kontrastna sredstva na bazi gadolinija imaju visestruko manju incidenciju nezeljenih

dogadaja od jodnih kontrastnih sredstava
Nedostaci MR-a:

e Duljina pregleda

e Potreba za mirovanjem

e Kontraindikacija u bolesnika s elektrostimulatorom srca te metalnim implantatima
e Visoka cijena

e Ogranic¢ena dostupnost

e LosSija prostorna rezolucija u usporedbi s CT-om

e |zostanak prikaza kalcifikacija

3.2. KOMPJUTORIZIRANA TOMOGRAFIJA (CT)

Kompjutorizirana tomografija slozena je dijagnosticka metoda koja omogucava prikaz
unutrasnjosti ljudskog tijela tehnikom slojevnog snimanja uz primjenu rendgenskih zraka. Glavni
su dijelovi kuciste, u kojemu se nalaze izvor rendgenskih zraka, i detektori, koji se rotiraju oko
bolesnika, te stol na kojemu je smjesten bolesnik (6). Slika se dobiva na temelju mjerenja
atenuacije tankog rendgenskog snopa koji prolazi kroz tijelo te ¢ije se izlazeCe zrake zatim
konvertiraju u elektricne impulse uz pomo¢ detektora. Jakost tog impulsa stoga ovisi o koli¢ini
neapsorbiranih rendgenskih zraka koje su prosle kroz tijelo, a raCunalnom obradom slike
izraCunava se apsorpcija rendgenskih zraka u svakom volumnom elementu snimljenih tkiva.
Izmjerene apsorpcijske vrijednosti relativne gustoce struktura izrazavaju se u Hounsfieldovim

jedinicama, a rac¢unalo ih prikazuje u sivim nijansama od crne do bijele boje (14).



3.2.1. Primjena kontrastnog sredstva

Kod prikaza srca i velikih krvnih Zzila CT-om potrebna je intravenska primjena jodnog
kontrastnog sredstva. Najc¢es¢e se koriste niskoosmolalna i izoosmolalna kontrastna sredstva.
Nakon kontrastnog sredstva injicira se fizioloSka otopina koja otplavi kontrastno sredstvo iz
konektora i perifernih vena dalje u cirkulaciju (15). Snimka se radi s odredenim vremenskim
odmakom potrebnim da kontrastno sredstvo dode do ispitivanih anatomskih struktura. Primjena

jodnog kontrastnog sredstva moze izazvati alergijsku reakciju i oStecenje bubrezne funkcije (6).

3.2.2. Tehnike snimanja

Sli¢no kao i kod snimanja MR-om, za kvalitetan prikaz srca i koronarnih arterija, potrebno je
uskladiti snimanje s EKG-om kako bi se $to je vise moguce smanjio nastanak artefakata zbog
gibanja srca. Razlikujemo 2 pristupa kojima se to provodi - retrospektivni i prospektivni gating.
Retrospektivnim gatingom srce se snima tijekom cijelog ciklusa, ali se slika naknadno
rekonstruira iz bilo kojeg dijela sréanog ciklusa pa radiolog moze odabrati slike sa najmanjim
artefaktom. Tom metodom dobivaju se kvalitetnije slike, $to je pogotovo bitno za manje
strukture kao $to su koronarne arterije, na Cije gibanje srca ima najveéi utjecaj (11). Uz to
omogucuje i funkcijsku analizu srca, sto obuhvacéa analizu gibanja zalistaka i funkcije ventrikula
uz mjerenje enddijastolickog, endsistolickog i udarnog volumena te ejekcijske frakcije obaju
ventrikula (6). Nazalost, doza zraCenja kod te metode mnogo je veéa nego kod prospektivnog
gatinga. Prospektivni je gating metoda kod koje se, ovisno 0 EKG-u i razmaku izmedu R valova
u prijasnjim ciklusima, srce snima samo u odredenom djelu ciklusa za koji je procijenjeno da je
gibanje najmanje. Budu¢i da se ovdje trenutak snimanja procjenjuje iz prethodnih ciklusa, javlja
se problem kod aritmija gdje RR intervali nisu jednaki u svakom ciklusu pa se snimanje aktivira
u krivom trenutku i prikaz nije tako kvalitetan. Zbog toga su rezultati najbolji kod pravilnog
ritma frekvencije do 70/min. Ukoliko je frekvencija veca, moZe se provesti premedikacija beta-
blokatorima oralno ili intravenski, ¢ime se usporava sréana akcija. Prednost te metode je u
manjoj dozi zraenja, medutim, kvaliteta prikaza je loSija te je mogué¢ samo morfoloski prikaz

bez funkcijske analize (16). U rijetkim situacijama, kada nije potrebna tako velika kvaliteta
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prikaza, slikanje je moguce napraviti i bez EKG gatinga. Na isti nacin naj¢e$c¢e prikazujemo CT-
om kardiovaskularne strukture male djece kod kojih je frekvencija srca znacajno veca nego u

odraslih osoba (11).

3.2.3. Podrucja primjene

CT je dobra metoda za prikaz patologije luka aorte, poput anomalije polazista desne arterije
supklavije, desnostranog luka aorte s anomalnim polazistem lijeve potkljuéne arterije ili bez
njega, dvostrukog luka aorte i prekida luka aorte (6). Moguce je detaljno prikazati dijelove luka,
odnos izmedu Zila na luku te suzenja samog luka. To sve je bitno za odluku o potrebi, vremenu i
mjestu operacije te optimalnom pristupu pri operaciji (11). Poslije Kirurskog zahvata koristi se za
procjenu rezultata operacije, identifikaciju novih ili rezidualnih lezija (16).

Izvrsnom prostornom rezolucijom CT omogucuje detaljan uvid u anatomiju plu¢nih arterija,
zbog Cega ima prednost u odnosu na ostale metode (9). Moguce je prikazati hipoplaziju, atreziju,
prisutnost stenoza ili proSirenja, vidjeti znakove akutne ili kroni¢ne pluéne tromboembolije te
definirati broj, mjesto ishodi$ta i promjer aortopulmonalnih kolaterala. Posebna vrijednost
o¢ituje se kod postojanja stentova u lumenu pluénih arterija, koji, za razliku od MR-a, kod CT-a
ne uzrokuju znatnije artefakte pa se moze procijeniti njihova prohodnost. Sli¢no kao i kod
arterija, CT se primjenjuje i kod patoloskih promjena plué¢nih vena, na kojima se mogu uoditi
stenoze 1 atrezije, mjesta anomalnog utoka kao i promjene plué¢nog parenhima dreniranog
zahvac¢enim venama (17).

Zbog svojih karakteristika i moguénosti detaljnog prikaza dobra je metoda i za prikaz koronarnih
krvnih zila (17). Omogucuje prikaz anatomije, ishodista i tijeka koronarnih arterija i planiranje
kardiokiruskih operacija kako bi se ¢im viSe smanjila ucestalost ijatrogenih lezija Posebno je
korisna pri planiranju kardiokiruskih zahvata, gdje se, od neinvazivnih metoda, jedino njome
moze U potpunosti iskljuciti koronarna bolest (16).

Zbog brzine snimanja je to metoda izbora za dijagnostiku akutnih komplikacija prirodenih
sr¢anih greSaka, kao 1 komplikacija nastalih nakon intervencijskog i kardiokirurskog lijecenja,
poput pseudoaneurizme, kolekcije tekuéine, ekstravazacije kontrasta na mjestu anastomoze,

disekcije aorte, pleuralnog i perikardijalnog izljeva te ostalog (6).
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3.2.4. Prednosti i nedostaci

Unato¢ Stetnosti zracenja CT ima nekoliko prednosti u odnosu na druge metode. Dostupnost CT
uredaja u odnosu na MR puno je veca, Sto rezultira lakSom i1 brzom organizacijom pregleda i
naknadnog pracenja pacijenata (16). Kratko vrijeme snimanja smanjuje potrebu za zadrzavanjem
daha i upotrebom opcée anestezije, Sto je bitno kod nestabilnih pacijenata te nesuradljivih
pacijenata koji ne mogu biti mirni duze vrijeme. Uz kratko vrijeme snimanja, glavna prednost
CT-a je dobra prostorna rezolucija koja je manja od 0,5 mm u odnosu na 0,8-1,5 mm kod MR-a.
To ga Cini superiornijim u odnosu na druge metode za prikaz koronarnih arterija i kolateralnih
zila (11). CT pregled moguce je uciniti i u slucajevima kada je MR kontraindiciran, poput
ugradenog elektrostimulatora srca, metalnih predmeta u tijelu ili klaustrofobije pacijenta (6). Kao
i MR, ni CT nije ograni¢en akustickim prozorima, $to je ¢esto problem kod ehokardiografije
(16).

Za razliku od MR-a, kod snimanja CT-om Koristi se ionizirajuée zracenje koje je Stetno za
covjeka, zbog Cega se ova metoda koristi samo u odredenim indikacijama kada nema adekvatne
zamjene za nju ili su ostale pretrage kontraindicirane (6). Dodatan problem kod ovih bolesnika
predstavlja to Sto oni Cesto zahtijevaju stalan nadzor 1 ponovljena snimanja zbog Cega je doza
zraCenja veca. Uz to, kod njih se sa snimanjem i nadzorom obic¢no treba krenuti u ranoj dobi kad
su tkiva posebno osjetljiva na ucinke ionizirajueg zracenja. Sre¢om, moderni CT uredaji sve
vise smanjuju koli¢inu zracenja preko tehnoloskih poboljsanja te koristenjem efikasnijih

protokola za snimanje (11).
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4. ULOGA KOMPJUTORIZIRANE TOMOGRAFIJE |
MAGNETSKE REZONANCIJE U OBRADI BOLESNIKA S

/4

CESCIM PRIRODENIM SRCANIM GRESKAMA

4.1. ATRIJSKI SEPTALNI DEFEKT

Atrijski septalni defekt (ASD) ¢ini izmedu 6-10% PSG. Kod te greske nalazi se jedan ili vise
otvora na interseptalnoj pregradi $to dovodi do komunikacije izmedu lijevog i desnog atrija.
Veéinom je izolirana, dok u rijetkim sluéajevima moze biti dio genskog sindroma (7). Postoji
nekoliko karakteristi¢nih tipova tog defekta. Najces¢i je tip ostium secundum koji se nalazi u
otprilike 80% slucajeva, a karakterizira ga defekt na razini fosse ovalis. Tip ostium primum ¢ini
oko 10% slucajeva, a kod njega se defekt nalazi u donjem dijelu septuma u blizini
atrioventrikularnog uséa. Tip sinus venosus (slika 1) karakteriziran je defektom u gornjem
straznjem dijelu i Cesto je povezan s parcijalnim anomalnim utokom pluénih vena (slika 2) (18).
Protok krvi iz lijevog u desni atrij (DA) rezultira poveéanjem koli¢ine krvi u DA i desnom
ventriklu (DV), sto dovodi do volumnog preoptereéenja DV i povecane pluéne cirkulacije (3).
Dugorocno takvo stanje moze dovesti do pluéne hipertenzije i povecanja otpora u pluénoj
cirkulaciji s hipertrofijom DV. Kona¢no moze do¢i do obrata protoka krvi i nastanka
Eisenmengerova sindroma te do nastanka aritmija u dilatiranom atriju (18). Veliki broj defekata
prolazi nezapazeno tijekom djetinjstva zbog cega je ASD najces¢a od sréanih gresaka
novodijagnosticiranin u odrasloj dobi. S dobi se povecava vjerojatnost nastanka simptoma,
nepodnoSenja napora i ostalih komplikacija (19). Mali ASD-ovi obi¢no su bez simptoma i
spontano se zatvaraju. Velike defekte obi¢no prate simptomi poput nepodnoSenja napora,
dispneje pri naporu, zamora, atrijskih aritmija i paradoksalnih embolizacija te kod njih rijetko
dolazi do spontanog zatvaranja (7,20). Na dijagnozu nas navodi pretraga srca, rendgenske slike i
EKG (7). Na rendgenskoj slici moze se uociti kardiomegalija s proSirenjem desne strane srca,
upadljiva pluéna arterija i pojacan pluéni zilni crtez (19). Karakteristican nalaz EKG-a ukljucuje

pomak osovine, hipertrofiju desne Klijetke ili blok desne grane.

Dijagnoza se potvrduje ehokardiografijom s Dopplerom (21). Tom metodom dobivamo

informacije o veli¢ini i obliku defekta, o veli¢ini ventrikla te informacije o veli¢ini i smjeru
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protoka izmedu komora (22). Njome je otezana procjena kod ASD tipa sinus venosus (19). Kod
dijagnostike se koriste dvije vrste te metode. Transtorakalna ehokardiografija (TTE) daje izvrstan
prikaz s dobrom osjetljivoséu kod mladih pacijenata, dok je puno manja osjetljivost kod
pacijenata s prisutnim ograni¢enjima akustickog prozora zbog debljine, kroni¢ne pluéne bolesti
ili prijasnjih kirurSkih postupaka na tom podru¢ju. Kod takvih pacijenata koristi se
transezofagealna ehokardiografija, koja je metoda izbora i za navodenje kod transkateterske
intervencije zatvaranja takvog defekta. Trodimenzionalnom ehokardiografijom moguce je

prikazati promjenu veli¢ine i oblika defekta tijekom sr¢anog ciklusa (20).

Slozenije pretrage poput CT-a i MR-a rijetko su potrebne kod izoliranih defekata tipa ostium
primum i secundum, ve¢ ¢esce kod prisutnih pridruzenih anomalija. Indicirane su kod potrebe za
preciznijom procjenom veli¢ine protoka u sluajevima nesigurne procjene pomocu
ehokardiografije, kod nerazjasnjene dilatacije desnog ventrikula bez patoloskog nalaza na
ehokardiografiji, kod sumnje na anomalni utok plu¢nih vena, prije planirane operacije zatvaranja
otvora kod defekta tipa ostium secundum i za procjenu volumena desnog ventrikla (9). U
dijagnosticiranju ovog defekta MR ima osjetljivost i specificnost ve¢u od 90%, Sto ga €ini
izvrsnom metodom (21). MR se smatra zlatnim standardom za odredivanje veli¢ine DV i
njegovu funkcijsku procjenu (20). Omogucuje precizniju procjenu veli¢ine i oblika defekta, $to
je bitno kod planiranja operacije (18). MR-om je moguée odredivanje stupnja protoka kroz
defekt te preciznu kvantifikaciju omjera protoka kroz pluénu i sistemsku cirkulaciju (18). MRA
omogucuje prikaz okolnih krvnih Zila, $to je bitno kod dugotrajnih defekata koji dovode do
pluéne hipertenzije i promjena na pluénim zilama (21). Ta metoda sluzi i za dijagnosticiranje
pridruzenih anomalija sistemnih i pluénih vena koje se javljaju u nekim slucajevima. MR je
posebno koristan kod defekta tipa sinus venosus kod kojeg je, zbog njegova poloZaja, oteZana
procjena pomocu ehokardiografije. Uz to, kod tog tipa defekta cesto je prisutan i anomalni utok
pluénih vena S§to zahtijeva obradu MR-om. CT takoder omogucéuje odli¢an prikaz svih tih
struktura, ali je njegova upotreba, zbog prisutnog ioniziraju¢eg zracenja, ograni¢ena na pacijente
s kontraindikacijom za pregled MR-om ili s nezadovoljavaju¢im prikazom pomocu ostalih
metoda (20). Zbog bolje prostorne rezolucije u odnosu na ostale metode omogucuje detaljniji
prikaz morfologije defekta i pridruzenih okolnih anomalija. Poput MR-a dobro prikazuje

povecanje DV-a te omogucuje procjenu okolnih krvnih zila i potvrdu anomalnog utoka plué¢nih
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vena (slika 2), zbog ¢ega je dobra metoda kod defekta tipa sinus venosus, $to je prikazano na

slici 1. CT-angiografijom moguce je prikazati desno-lijevi shunt (23).

Slika 1. Atrijski septalni defect (ASD) tipa sinus venosus (zvjezdica) prikazan CT-om.
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Slika 2. Parcijalni anomalni utok pluénih vena s vizualizacijom ulaska dvije plué¢ne vene (strelica) u

gornju Suplju venu prikazano CT-om.

16



4.2. KOARKTACIJA AORTE

Koarktacija aorte (CoA) urodeno je lokalizirano suZenje aorte. SuZenje se naj¢e$ce nalazi na
mjestu prelaska luka u istmus aorte u njezinom torakalnom dijelu, dok je trbusna aorta rijetko
zahvacena (14). Na koarktaciju otpada 8 do 10% PSG, a ¢esc¢a je kod bolesnica s Turnerovim
sindromom, gdje se pojavljuje u 10 do 20% bolesnica. Moze biti izolirana ili udruzena s drugim
anomalijama, najceS¢e bikuspidnom aortnom valvulom ili ventrikularnim septalnim defektom
(VSD) (7). Budu¢i da se suzenje nalazi ispod izlazista arterija koje opskrbljuju gornji dio tijela,
protok prema tom dijelu je odrzan, dok je blokiran protok krvi prema donjem dijelu tijela. To
dovodi do hipertenzije i pretjerane perfuzije gornjeg dijela tijela i mozga, ali lose perfuzije
donjeg dijela s trbusnim organima i donjim ekstremitetima (24,25). Za pumpanje krvi kroz
suzenje potreban je vec¢i napor srca $to kona¢no dovodi do hipertrofije lijeve klijetke. Manje
izrazene koarktacije obi¢no ne uzrokuju znaajne simptome u djetinjstvu, ve¢ se simptomi
pocinju pojavljivati s odrastanjem. Javljaju se glavobolja, bol u prsistu i zamor tijekom fizi¢kih
aktivnosti, da bi nakon novorodenackog razdoblja doslo do razvoja hipertenzije (7). Kod
izraZenijih koarktacija rano se javljaju poteskoce s hranjenjem, tahipneja i letargija, @ moze doéi i
do popustanja srca te razvoja Soka ve¢ u ranom razdoblju. Do toga dolazi brze ukoliko su
pridruzene druge sréane anomalije (24). U fizikalnom pregledu tipi¢an je nalaz razlike tlakova na
rukama 1 nogama te nalaz Suma u infraklavikularnom podru¢ju. Na EKG-u se mogu najcesce
vidjeti znakovi hipetrofije lijeve Kklijetke. Za ovu gresku karakteristian je nalaz u obliku brojke
.3 na rendgenskoj (RTG) slici (26). Iako ehokardiografija moze biti korisna metoda u dijagnozi
koarktacije, MR i CT s 3D rekonstrukcijom najbolje su metode zbog mogucénosti precizne
detekcije mjesta 1 anatomije suzenja te istodobnog oslikavanja cijele aorte 1 kolateralnih arterija
(3). MR daje informacije o stupnju stenoze i obliku stenoticnog dijela. Njime se precizno
prikazuju promjene u slucaju rekoarktacije nakon kirur§kog zahvata. Omogucuje detekciju
pridruzenih anomalija poput hipoplazije luka aorte ili bikuspidne valvule (12). Mjerenje
promjera aorte i procjena blizine izlazista arterija glave i vrata prema stenozi bitna je za odluku o

perkutanoj intervenciji.

MR angiografija izvrsna je metoda za prikaz patologije aorte kojom se dobiva detaljan prikaz
anatomije. Najcesc¢e se izvodi uz primjenu kontrasta, medutim, dobar prikaz dobiva se i bez

koriStenja kontrasta u pacijenata kod kojih je kontrast kontraindiciran (27). Ta metoda koristi se i
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za provjeru postojanja intrakranijalnih aneurizmi i za identifikaciju kolateralnih krvnih Zila i
protoka kroz njih, $to je bitno za planiranje kirur§kog zahvata (3). To omogucéuje i procjenu
znacaja kolateralnih krvnih Zila mjerenjem protoka ispod mjesta koarktacije te u razini oSita.
Kolateralne zile smatraju se znacajnima kada je protok u razini oSita vec¢i od onog ispod mjesta
koarktacije (12). Metodom fazno-kontrastnog snimanja dobivaju se informacije o brzini protoka i
o gradijentu tlaka preko stenoti¢nog segmenta. Kombinacija dobre morfoloske i funkcijske
procjene pomo¢u MR-a rezultira izvrsnom senzitivnos$éu (95%) i specificnoséu (82%) u

dijagnozi tog defekta (27).

CT aortografija omogucuje precizno definiranje mjesta i stupnja suZenja aorte, odnosa prema
ishodistu lijeve potklju¢ne arterije, mjerenje duzine stenoziranog dijela te promjera aorte
proksimalno i distalno od mjesta stenoze (slika 3). Tom metodom moguce je prikazati
poststenoticku dilataciju aorte ili tubularnu hipoplaziju aorte, koja najces¢e zahvaca luk aorte,
kao 1 prisutnost arterijskih kolaterala (6). CT je metoda izbora kod postojanja stentova i ostalih
metalnih dijelova u podru¢ju koarktacije koji uzrokuju artefakte na MR-u (9). Nakon
intervencijskog 1ili kirurSkog zahvata, njome je mogucée prikazati rezidualnu stenozu,
rekoarktaciju ili aneurizmu (6). Bolesnici s COA zahtijevaju kontinuirano praéenje te se tu istice
najveca prednost MR-a zbog izostanka zraCenja. U tom slucaju procjenjuju se karakteristike
rekurentne ili rezidualne opstrukcije i njezin odnos s okolnim strukturama, razvijenost
kolateralnih krvnih Zzila te utjecaj tog stanja na oblik i funkciju miokarda (27). Preporuceno je
pracenje mjesta korekcije koarktacije CT-om ili MR-om barem svakih pet godina kako bi se

isklju¢io nastanak dilatacije ili aneurizme (3).
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Slika 3. Koarktacija aorte sa suzenjem ispod izlazista lijeve potklju¢ne arterije (strelica) prikazano 3D

rekonstrukcijom CT-angiografije.
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4.3. BIKUSPIDNA AORTNA VALVULA

Bikuspidna aortna valvula (BAV) je PSG karakterizirana poremecajem u razvoju aortne valvule,
koja se u tom slucaju sastoji od dva kuspisa nejednake veli¢ine, umjesto tri jednaka kuspisa kao
u normalnoj valvuli. To je najées¢a PSG odraslih te obuhvaca 0,5 — 2% ukupne populacije, a tri
puta CeSce se javlja u muskaraca (28). U vecini slucajeva za veéi kuspis karakteristi¢no je
vidljivo mjesto srastenja, raphe, koje nastaje spajanjem dodirnih rubova aortnih kuspisa (29).
Ovisno o broju vidljivih raphe, razlikujemo 3 tipa. Tip 0 je narjedi tip koji se pojavljuje, a
karakteriziran je simetricnom BAV, bez raphe i s 2 kuspisa jednake veli¢ine. Tip 1 ima jednu
raphe, a tip 2 dvije. Uz nju je ¢est nalaz dilatacije uzlazne aorte, anomalija koronarnih arterija i
postojanje PSG, posebice koarktacije aorte (30). Promjene na zalistku dovode do
hemodinamskih turbulencija koje uzrokuju dodatna o$tecenja, zbog Cega ova anomalija
predstavlja povecan rizik za razvoj rane degeneracije zalistka i njegove disfunkcije te pojave
dilatacije korijena i uzlazne aorte (31). Tijek bolesti ovisi o pridruzenim anomalijama. Stoga u
nekih pacijenata BAV moze biti asimptomatska bolest s odrzanom funkcijom zalistka kroz cijeli
zivot, dok kod drugih mogu nastati komplikacije samog zalistka ili aorte koje mogu dovesti do
pogorsanja stanja te ¢ak 1 smrti ve¢ u ranoj dobi. Ipak, simptomi se najées¢e pojavljuju u odrasloj
dobi naknadno na razvoj komplikacija (30). Najcesce se razvija aortna stenoza do koje dolazi
zbog degeneracije i kalcifikacije valvule. Prezentira se dispnejom u naporu, sinkopom i boli u
prsima te zahtijeva intervenciju u srednjoj zivotnoj dobi (28). Pacijenti s BAV zahtijevaju
kontinuirano prac¢enje. Rjede dolazi do razvoja aortne regurgitacije, najéeS¢e zbog prolapsa
zalistka i endokarditisa kojemu je podlozan takav zalistak ili promjena na korijenu aorte.
Medutim, BAV najcesc¢i je uzrok nastanka tog stanja. Prezentira se neugodnim palpitacijama,

boli u prsima i dispnejom te zahtjeva intervenciju u mladoj odrasloj dobi (7).

Metoda izbora u dijagnozi BAV je transtorakalna ehokardiografija koja pokazuje visoku
osjetljivost (92%) 1 specificnost (96%). Jo$ bolju osjetljivost 1 specificnost pokazuje
transezofagealni ultrazvuk. Na prikazu mozemo uociti promijenjeni izgled zalistka, koji izgleda
,poput ribljih usta“. Medutim, obje metode imaju ograni¢enja u vizualizaciji kod prisutnih
kalcifikacija zalistka i u kvantifikaciji opsega prisutne aortopatije. U tim slu¢ajevima mogu se u
obradu ukljuciti CT i MR. Tu je posebno koristan MR jer nema smetnji prikaza uzrokovanih

kalcifikacijama na zaliscima. Omogucuje detaljniji pregled veli¢ine, anatomije i patologije aorte
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(32). MR je metoda izbora za prikaz morfologije aortne valvule (slika 4) te za mjerenje dilatacije
ascendentne aorte (slika 5) u mladih bolesnika (12). Zbog moguénosti preciznog mjerenja
protoka te veli¢ine i funkcije ventrikula, izvrsna je metoda za kvantifikaciju stenoze i
insuficijencije te pomaze u procjeni volumena regurgitacije u slucajevima nepouzdane
kvantifikacije ehokardiografijom. Zbog toga je manji broj pogresno postavljenih dijagnoza

nakon pregleda MR-om u odnosu na pregled ehokardiografijom (12,32). Nakon operativhog

zahvata, potrebno je pra¢enje MR-om (6).

Slika 4. Bikuspidna aortna valvula s 2 kuspisa niskog intenziteta signala i krvi izmedu njih s visokim

intenzitetom (strelica) prikazano MR-om.

Zbog bolje prostorne rezolucije, CT omogucuje jo§ detaljniji prikaz morfologije promijenjene
aortne valvule. Tom metodom takoder je moguée detaljno prikazati veli¢inu, anatomiju i
patologiju aorte, kao 1 veli¢inu ventrikula. Omogucuje detekciju komplikacija poput stenoze,
regurgitacije ili pojave valvularnih vegetacija povezanih s infekcijom. Prednost CT-a lezi u
mogucnosti kvantifikacije kalcifikacije valvule, $to je povezano s disfunkcijom zalistka i bitno u

preoperativnoj obradi jer moze ukazivati na poteSkoce ili nemogucénost zamjene zalistka (33). U
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slucaju nemogucénosti operativnog zahvata korekcije anomalije 1 komplikacija, zamjenska je
metoda u tom slucaju transkateterska implantacija aortnog zalistka. U pripremi tog zahvata
nezaobilazna je upotreba CT-a kojim se odreduju dimenzije korijena aorte, ozbiljnost periferne
vaskularne bolesti i status koronarnih arterija (34). Zlatni standard u dijagnozi aortne stenoze i
aortne regurgitacije je Doppler ehokardiografija, koja omoguéuje procjenu tezine stenoze ili
regurgitacije pomoc¢u mjerenja povrSine aortne valvule, brzine protoka kroz valvulu te gradijenta

tlaka preko valvule (30).
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Slika 5. Dilatacija ascendentne aorte (strelica) u bolesnika s bikuspidnom aortnom valvulom prikazana

nekontrastnom MRA.
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4.4. TETRALOGIJA FALLOT

Tetralogija Fallot kompleksna je srcana greska sastavljena od vise sréanih defekata:
ventrikularnog septalnog defekta, opstrukcije izlaznog dijela desnog srca, hipertrofije desnog
srca 1 jasuce aorte. Najcesca je cijanoticna sréana gresSka koja se pojavljuje s incidencijom od 4-5
slu¢ajeva na 10.000 Zivorodenih i ¢ini 7-10% svih PSG (35). Cesto se uz taj poremecaj javljaju i
druge anomalije od Kkojih su najéeS¢e anomalije luka aorte (25%) te poremecena anatomija
koronarnih arterija (5%) (7). Glavne komponente koje odreduju tezinu klini¢ke slike su plu¢na
stenoza i VSD. Sto je stupanj pluéne stenoze veéi, mana je teZa jer sve manje krvi protjece kroz
pluca, a poveéava se desno-lijevi pretok kroz prisutan VSD. Kombinacija tih defekata dovodi do
mijesanja oksigenirane i neoksigenirane krvi i kona¢no do izbacivanja nedovoljno oksigenirane
krvi u cirkulaciju. To rezultira cijanozom i plavom obojenos$¢u sluznica i koze, policitemijom,
bati¢astim prstima i usporenim rastom i razvojem. S druge strane, slabiji protok kroz pluca
uzrokuje dispneju u naporu sa zamorom, otezanim disanjem i spontanim zauzimanjem cuceceg
polozaja (25). NajéeS¢e se dijagnosticira tijekom novorodenackog razdoblja jer simptomi
nastupaju vrlo rano, medutim, u nekih pacijenata ostaje relativno asimptomatska do odrasle dobi,
Sto ovisi o opseznosti prisutnih defekata (36). Na dijagnozu ukazuju anamneza i fizikalni
pregled, EKG i RTG nalaz. Za fizikalni nalaz karakteristican je grubi mezosistolicki Sum na
lijevom gornjem rubu sternuma. Tipi¢na rendgenska slika te patologije je srce u obliku ¢izme sa
smanjenim plué¢nim vaskularnim crtezom (slika 6). Nalaz EKG-a ukazuje na hipertrofiju desne

klijetke, rjede i pretklijetke.
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Slika 6. Tetralogija Fallot sa srcem u obliku ¢izme prikazano RTG-om torakalnih organa.

Dijagnoza se potvrduje pomocu ehokardiografije. Njome se procjenjuje sr¢ana funkcija, stanje
zalistaka, prisutnost oStecenja poput VSD-a ili ASD-a i otkriva opseznost opstrukcije izlaska krvi
iz desnog ventrikula (37). Medutim, ta metoda ima odredena ograniCenja U vidu postojanja
ograniCavajucih akustickih prozora, ali i inferiornosti u odnosu na MR kod prikaza funkcije 1
veli¢ine ventrikla, mjerenja regurgitacije krvi te vizualizacije anatomije plu¢nih arterija (38).
Zbog tih razloga, prije planirane kirurske korekcije anomalije, ponekad je potrebna opseznija i
detaljnija obrada MR-om ili CT-om. U sklopu prijeoperativne obrade potrebno je napraviti
anatomsku i funkcijsku procjenu pluéne cirkulacije, prohodnosti duktusa arteriosusa, zatim
izmjeriti volumene desne i lijeve klijetke, detaljno prikazati izgonski trakt desne klijetke i plu¢ne
arterije i analizirati anatomske i funkcijske karakteristike valvularnog aparata (6). Jo§ veci znacaj
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te metode vidi se u postoperativnoj obradi pacijenata. Preporucuje se pracenje takvih pacijenata
TTE-om ili MR-om svake 2-3 godine (3). MR se smatra zlatnim standardom u procjeni veli¢ine i
funkcije DV-a i u procjeni tezine pluéne regurgitacije (12). Dilatacija DV uslijed volumnog
opterecenja uzrokovanog insuficijencijom pluéne valvule prikazana je na slici 7. U svrhu
postoperativne obrade rade se volumetrijske analize i procjena sistolicke funkcije lijeve i desne
klijetke s trazenjem znakova njihove disfunkcije i dilatacije desne Klijetke ili ascendentne aorte,
detekcija smetnji protoka u izgonskom traktu desne Kklijetke u vidu subvalvularne ili valvularne
stenoze, zatim se prati uspjeSnost postoperativnog zatvaranja VSD-a s kvantifikacijom
rezidualnog shunta i trikuspidne insuficijencije te stanje pluénog zalistka, osobito uocavanje
potencijalne znacajne pluéne regurgitacije (3,12). Kvantifikacija plu¢ne regurgitacije fazno-
kontrastnim mjerenjem protoka prikazana je na slici 8. Postoperativno se moze uoditi prisutnost
kasne gadolinijske imbibicije koja upucuje na fibrozu miokarda. To moze biti prediktor losijeg
ishoda poput ventrikularne disfunkcije, netolerancije napora te u slu¢aju aritmije moze ukazivati
na aritmogeni fokus (3). Zbog mnos$tva pozitivnih strana MR-a u dijagnozi ove anomalije u
kombinaciji s izostankom ionizirajuc¢eg zracenja, CT se ovdje rjede koristi, ali u odredenim
situacijama pokazuje prednosti u odnosu na druge metode te je u nekim slucajevima cak i
metoda izbora (39). Spektar prikaza anomalija sli¢an je onom na MR-u pa je njime mogucée
napraviti detaljnu preoperativnu obradu, ali i prikazati gotovo sve komplikacije nakon kirur§kog
zahvata. Posebno je koristan u sluc¢ajevima kada je MR kontraindiciran (kod pacijenata s
elektrostimulatorom). Zbog manje izrazenih artefakata na slikama uslijed prisutnosti metalnih
predmeta, metoda je izbora u pacijenata sa implantiranim uredajima, stentovima i zavojnicama.
Zbog izvrsne rezolucije najbolje prikazuje anatomiju i stanje koronarnih krvnih Zila, $to je bitno
u pripremi operativnog zahvata (3). Koristi se i u dijagnostici komplikacija kirur§kog zahvata
poput infekcije ili formiranja pseudoaneurizme te za prikaz pritiska povec¢anog luka aorte na

disne puteve (40).
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Slika 7. Stanje nakon potpune kirurSke korekcije tetralogije Fallot. Dilatacija desnog ventrikla (DV)

uslijed insuficijencije pluéne valvule, prikazano MR-om (bright-blood prikaz 4 komore).
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Slika 8. Kvantifikacija pulmonalne regurgitacije naknadnom obradom nakon snimanja fazno-kontrastnom

tehnikom. Regurgitacijska frakcija iznosi 41%.

4.5. TRANSPOZICIJA VELIKIH ARTERIJA

Transpozicija velikih arterija (TGA, od engl. transposition of the great arteries) patolosko je
stanje kod kojeg, suprotno normalnom, aorta izlazi iz DV-a, a plu¢na arterija iz LV-a. Rezultat
toga je stvaranje dviju odvojenih cirkulacija, pluéne i sistemske, zbog ¢ega se deoksigenirana krv

koja sistemskim venama dolazi u desno srce izbacuje ponovno u sistemsku cirkulaciju bez

v

cirkulacije koji omogucéuje barem djelomi¢no mijeSanje oksigenirane i deoksigenirane krvi.
Takvi spojevi mogu biti foramen ovale, perzistentni duktus arteriosus (PDA), VSD i ASD, koji
su inace patoloski, ali u ovom slu¢aju omogucuju prezivljavanje (41). Ova greska ¢ini 5 do 7%
PSG (7). Klini¢ka slika ovisi o pridruzenim anomalijama. Cijanoza se obi¢no javlja u prva 24
sata te je najizrazenija ukoliko su prisutni mali foramen ovale ili PDA uz normalan ventrikulski

septum. Ukoliko je prisutan veliki VSD, cijanoza izostaje ili je manje izrazena, a kliniCkom
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slikom dominira sr¢ano zatajenje (42). Zbog pumpanja krvi iz desne strane srca u sistemnu
cirkulaciju, dolazi do hipertrofije DA 1 DV S§to daje karakteristican RTG nalaz sa sr€anom
sjenom u obliku jajeta na peteljci (25). Uz to se moze vidjeti i poveéana plu¢na vaskularizacija.
Dijagnoza se potvrduje ehokardiografijom prikazom granajuée plu¢ne arterije s bifurkacijom
koja izlazi iz LV. Moguce je prikazati i odnos izmedu velikih Zila, kao i dijagnosticirati

prisutnost pridruZzenih anomalija koje omoguéuju mijesanje krvi (42).

U preoperativnoj obradi rijetko su potrebni CT i MR jer se vecina informacija moze dobiti
ehokardiografijom. MR se moze koristi za procjenu torakalnih krvnih zila i preciznu
kvantifikaciju mase sistemskog DV, njegovog volumena i sistolicke funkcije, dok se CT Koristi u
sluaju kompleksnih gresaka i postojanja anomalija okolnih struktura (43). Svi pacijenti
podvrgavaju se jednoj od operacija ve¢ u ranoj dobi. Atrijska switch operacija (ASO) ili
operacija po Mustardu i Senningu razvila se prva i stoga je naj¢e$¢e vidljiva kod starijih
pacijenata sa TGA. Sastoji se od preusmjeravanja krvi na razini pretklijetki, gdje se venska
preusmjerava prema mitralnoj valvuli i dalje putem LV-a u pluénu arteriju, a arterijska krv iz
plu¢nih vena u DA i dalje putem DV u aortu. Arterijska switch operacija danas predstavlja
standard za korekciju te anomalije zbog vece kvalitete Zivota 1 boljeg dugoro¢nog zdravstvenog
stanja. Glavni razlog tome je Sto se u toj metodi odrzava funkcija LV kao klijetke za sistemski
krvotok (3). Obavlja se u prva dva tjedna Zivota. Posebno je pogodna u slu¢ajevima jednostavne
transpozicije ili one s pridruzenim VSD-om. Sastoji se od presjecanja velikih arterija i njihova
premjestanja na drugu stranu, zajedno s koronarnim arterijama na aortu (41). Kako su te kirurske
procedure prili¢no invazivne, oba pristupa su povezana s brojnim anatomskim i hemodinamskim
posljedicama (44). Stoga su CT i pogotovo MR od izuzetne vaznosti u pra¢enju stanja nakon tih
zahvata 1 dijagnosticiranju moguc¢ih komplikacija. U bolesnika podvrgnutih ASO dugoro¢no
dolazi do disfunkcije sistemnog DV, opstrukcije sustavne ili plu¢ne cirkulacije i disfunkcije
atrijskog provodnika (6). MR je zlatni standard za prikaz disfunkcije DV, koja je jedan od
glavnih problema u toj skupini pacijenata. MoZe prikazati kompletni DV te omogucuje precizno
mjerenje volumena, mase i ejekcijske frakcije. Prikaz dilatacije i hipertrofije sistemskog DV
nakon ASO prikazan je na slici 9. MR je izvrstan i u procjeni stanja atrijskih provodnika u
kojima moze doci do opstrukcije i leaka uz moguénost kvantifikacije shunta (43). Do opstrukcije
dovodi stenoza koja najces¢e zahvaca spoj gornje Suplje vene s desnim atrijem. Nakupljanje

gadolinijskog kontrastnog sredstva ukazuje na mjesto fibroze, Sto je obi¢no povezano s
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nastankom aritmija, disfunkcijom klijetki i ¢e$¢im komplikacijama. Moguce je detektirati i
trikuspidnu regurgitaciju i procijeniti njezin znacaj te prikazati subpulmonalnu opstrukciju (12).
CT takoder ima moguc¢nost dijagnosticiranja tih komplikacija, medutim, naj¢esce je rezerviran za
slu¢ajeve kada je kontraindiciran MR. Moze prikazati stenoze i leak atrijskog provodnika (slika
10), omoguéuje procjenu funkcije ventrikula i procjenu stanja koronarnih arterija. Cesta
posljedica ASO je disfunkcija sinusnog ¢vora koja rezultira brojnim aritmijama. To zahtijeva

ugradnju elektrostimulatora koji ograni¢ava uporabu MR pa je u tim sluc¢ajevima CT izvrsna

zamjenska metoda (9).

Slika 9. Stanje nakon atrijske switch operacije s dilatacijom i hipertrofijom sistemskog desnog ventrikla
(DV) prikazano MR-om (bright-blood prikaz 4 komore).
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Slika 10. Stanje nakon atrijske switch operacije, atrijski provodnik prikazan CT-om.

Kod arterijske switch operacije bolje je oCuvana funkcija lijeve klijetke, no zato dolazi do
oSte¢enja koronarnih arterija, stenoze velikih arterija, nastanka aneurizmi i regurgitacija na
zaliscima. Zbog premjestanja osjetljivih koronarnih arterija Cesto dolazi do poremecaja u

koronarnoj perfuziji uslijed njihova oste¢enja, kompresije na njih izvana, fokalnog ili difuznog
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zadebljanja intime te konacno Stenoze. 1z tog razloga veliku ulogu u obradi ovih pacijenata ima
CT zbog kvalitetnijeg prikaza koronarnih arterija i preciznije detekcije stenoze koronarnih
arterija. Pomo¢u MR-a moze se detektirati stenoza plucnih arterija, dilatacija neoaorte, stenoza i
opstrukcija izgonskih dijelova Klijetki, disfunkcija Klijetki te insuficijencija neoaortne i

neopulmonalne valvule (3,12). Stanje nakon arterijske switch operacije prikazano je na slici 11.

Slika 11. Stanje nakon arterijske switch operacije prikazano pomo¢u MRA. Pulmonalni trunkus (PA)

smjesten je anteriorno od ascendentne aorte (AA) s vidljivim suzenjem desne i lijeve pluéne arterije.

4.6. TOTALNI ANOMALNI UTOK PLUCNIH VENA

Totalni anomalni utok pluénih vena je PSG kod koje se sve plucne arterije, umjesto u lijevi atrij,
ulijevaju u neku od sistemnih vena ili desni atrij. To dovodi do mijesanja oksigenirane i
neoksigenirane krvi u desnoj strani srca. Zivot je mogué jedino uz postojanje defekta atrijskog
septuma koji u ovom slu¢aju omoguéava o¢uvanje sistemne cirkulacije. Cini 1-3% svih PSG.

Razlikujemo 4 oblika te greske. Najces¢i je suprakardijalni tip kod kojeg se pluéne vene
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ulijevaju u gornju Suplju venu ili brahiocefali¢énu venu. Rjede se javljaju infradijafragmalni tip,
koji je karakteriziran ulijevanjem plu¢nih vena u venu porte, donju Suplju venu ili hepatalnu
venu, intrakardijalni i mijesani tip. Klini¢ka slika ovisi o veli¢ini defekta i postojanju opstrukcije
venskog utoka koji dovodi do pluéne hipertenzije. Kod pacijenata s opstrukcijom dolazi do
pojave simptoma ve¢ unutar 24-36 sati, i to naj¢eS¢e u obliku tahipneje, tahikardije i cijanoze.
Kada opstrukcija nije prisutna, pacijenti se obi¢no prezentiraju sa simptomima usporenog
napredovanja, tezeg podnoSenja aktivnosti i rekurentnih infekcija (45). Na EKG-u se vide
znakovi hipertrofije desne strane srca. Patognomifan znak na RTG-u postoji kod
supradijafragmalnog tipa kada se vidi kontura srca u obliku broja 8, odnosno znak snjegovica.
Dijagnoza se obi¢no postavlja ehokardiografijom kojom se moze prikazati povecani DA i DV uz
vizualizaciju broja, veli¢ine, neuobicajenog polozaja i spoja plu¢nih vena s odsustvom njihovih
uSc¢a u lijevi atrij. Za detaljniju vizualizaciju stanja te stoga i moguénost boljeg planiranja
operacije, preoperativno se pacijenti obi¢no podvrgavaju slozenijim pretragama, pogotovo u
sluc¢aju postojanja ogranicenja kod ehokardiografije poput losih akusti¢kih prozora, nesigurnosti
dijagnoze ili slozenijih gresaka. Zbog izostanka ionizirajuc¢eg zracenja, a istodobno detaljnog
prikaza, MR je metoda izbora za prikaz anomalija plué¢nih vena. Na prikazu se moze uociti
nedostatak usca plu¢nih vena u lijevi atrij i njihov neuobicajen tok nakon izlaska iz pluéa, a vide
se i povecani DA i DV te se moze kvantificirati desno-lijevi interatrijski protok. MR daje puno
informacija o anatomskom i funkcijskom stanju bitnih za procjenu znacenja ove anomalije te za
planiranje lijeCenja i operativnog zahvata (46). Slicno MR-u, i CT ima odli¢nu prostornu
rezoluciju pa osigurava izvrstan prikaz vena i us¢a tih vena desni atrij ili sistemne vene. CT
angiografija omogucuje precizno definiranje mjesta utoka anomalnih vena i detektiranje znakova
opstrukcije tih vena. Omogucuje i1 procjenu stanja koronarnih arterija i odredivanje veli¢ine i
to¢nog polozaja usc¢a vena, $to je bitno za preoperativnu obradu. Time se izbjegava potreba za
invazivnom koronarografijom (9). Takvi pacijenti su ¢esto novorodencad koja je nestabilna zbog
Cega je otezan pregled MR-om pa je u tim slucajevima CT metoda izbora jer omogucuje

dobivanje dijagnoze uz kratko trajanje pregleda i bez potrebe za sedacijom pacijenta (46).
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5. ZAKLJUCAK

Najcesce koriStena metoda u obradi bolesnika s PSG je ehokardiografija, koja je pogodna zbog
niske cijene, brzine, neinvazivnosti, nestetnosti te moguénosti provedbe u samoj ambulanti. Zbog
njezinih brojnih ogranicenja, u mnogo se slucajeva moraju koristiti i slozenije metode koje

omogucuju kvalitetniju procjenu stanja.

Magnetska rezonancija neinvazivna je dijagnosti¢ka metoda koja zauzima sve vaznije mjesto u
dijagnostici, kontrolnom pracenju 1 lijeCenju pacijenata s PSG. Zbog izostanka ionizirajuceg
zracenja, a istodobno odli¢nog prikaza s moguénosc¢u karakterizacije tkiva, procjenjivanja srcane
funkcije i hemodinamike, predstavlja zlatni standard za procjenu ventrikularne funkcije,
volumena i protoka, ali i odliénu metodu za procjenu ostalih parametara i opcenito za kompletnu

obradu srca kod pacijenata s PSG.

Kompjutorizirana tomografija neinvazivna je metoda koja se, zbog postojanja ionizirajuceg
zraCenja, rjede koristi u ovoj skupini pacijenata. Unato¢ tome, u odredenim slucajevima ima
prednost u odnosu na ostale metode pa se koristi u slucajevima kontraindikacije na MR,
prisustva metalnih stranih tijela ili defibrilatora, potrebe za brzom dijagnostikom kod nestabilnih
pacijenata te za prikaz malih struktura poput koronarnih arterija.
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