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SaZetak — Pacijenti sa urodenim sréanim manama s cijanozom i levo-desnim Santom imaju triput vecu stopu obolevanja od tuberkuloze nego
oni bez cijanoze. Dosad nisu registrovani slucajevi tuberkuloze kod odraslih pacijenata sa desno-levim Santom kod kojih cijanoza postoji od
rodenja. Tridesetcetvorogodisnji muskarac upucen je u nasu ustanovu sa tegobama u vidu hroni¢nog kaslja, hemoptizija i nesanice. Na prijemu
je bio bled, cijanoti¢an, s parcijalnom manifestnom respiratornom insuficijencijom i radiografski karakteristi¢nim tuberkuloznim plu¢nim le-
zijama. Po dijagnostikovanju recidiva sputum pozitivne tuberkuloze, zapoceto je uspesno lecenje antituberkuloticima (konverzija sputuma i
radioloska regresija plu¢nih promena), uz neobjasnjivo pogorSavanje cijanoze i hroni¢ne respiratorne insuficijencije, dok Dopler-ehokardio-
grafskim pregledom nije verifikovana tetralogia Fallot. Urodene sr¢ane mane s cijanozom veoma su retke u adultnom periodu, ali je i kod ovih
pacijenata neophodno zadrzati visok nivo klinicke sumnje u pogledu aktivacije tuberkuloze, ¢ak i u slucajevima mana sa desno-levim $antom.
Kljuéne reci: Sr¢ana oboljenja + urodena; Tuberkuloza + dijagnoza; Tuberkuloza + terapija; Znaci i simptomi; Muskarac; Tetralogija

Falot + dijagnoza; Cijanoza; Odrasli

Uvod

Bez obzira na to Sto je ucestalost urodenih ano-
malija kardiovaskularnog sistema srazmerno mala
(1-5% svih kardiovaskularnih oboljenja), poznava-
nje njihove fiziologije i uspesi hirurskih korekcija
izmenili su pristup lekara ovom problemu. Korektna
dijagnoza i procena hemodinamickih poremecaja od
velike su prakticne vaznosti, jer od njih zavise uspeh
lecenja 1 krajnji ishod.

Urodene mane srca i velikih krvnih sudova me-
njaju hemodinamicke uslove u zavisnosti od brojnih
Cinilaca. Medu njima vredi istaéi stepen anomalije,
istovremeno postojanje viSe anomalija, nacin na koji
se one kompenzuju i koliko je srce u stanju srazmer-
no dovoljnog krvotoka (koliko se krvi u plu¢ima ar-
terijalizuje i dospeva do velikog krvotoka). Ovi ¢ini-
oci stvaraju takve hemodinamicke situacije koje na-
mecu srcu razli¢ita opterecenja. U Tabeli 1 prikazani
su hemodinamicki poremecaji u najvaznijim urode-
nim anomalijama srca, kao i njihove posledice [1].

Urodene sréane mane s cijanozom mozemo svrsta-
ti u dve grupe. Prva grupa obuhvata mane sa desno-
levim Santom kod kojih cijanoza postoji od rodenja i
obi¢no progredira. Medu ove mane spadaju: fetralo-
gia Fallot, Morbus Ebstein, transpozicija velikih krv-
nih sudova, jedinstvena komora, zajednicki arterijski
trunkus. Druga grupa obuhvata mane kod kojih se ci-
janoza, odnosno desno-levi Sant razvija kasnije kao
posledica pluénih vaskularnih promena. Ovo se naj-
ceS¢e deSava u manama sa levo-desnim Santom kod
kojih se tokom zivota razvija plu¢na arterijska hiper-
tenzija, usled Cega se Sant obrée u desno-levi, tako-
zvani Eisenmengerov sindrom. Zajednicka osobina
ovih mana jeste cijanoza, smanjena saturacija arterij-
ske krvi kiseonikom i anoksemija tkiva, $to predstav-
lja osnovu klinickih znakova i simptoma. Tolerancija
na napor ovih pacijenata je smanjena, uz takozvane

Tabela 1. Hemodinamicki poreme¢aji u urodenim sré¢anim manama
Table 1. Hemodynamic disorders in inborn heart defects

Vrsta anomalije Hemodinamika Posledice
Anomaly Hemodynamic disorders Consequences
Opstrukcija toka krvi:

stenoze, atrezije, opstruktivne Hipertrofija

promene plu¢nih krvnih sudova
Blood circulation obstruction,
stenoses, atresia, obstructive
pulmonary blood vessel lesions
Intrakardijalni ili ekstrakardi-
jalni Sant: defekti septuma pret-
komora i komora/Intracardiac
or extracardiac shunt, atrial
and ventricular septum defects,
open arterial canal
Intrakardijalni $ant sa pulmo-
nalnom stenozom (trilogija ili
tetralogija Fallot)//ntracardiac
shunt with pulmonary stenosis
(triology or tetralogy of Fallot)
Transpozicija velikih krvnih
sudova ili zajednicki/Transposi-
tion of big blood vessels or co-
mmon truncus arteriosus

Povecan otpor
Increased resistance

Levo-desni Sant
Left-to-right shunt

Desno-levi Sant,

rede bidirekcioni

Right-left shunt,
rarely bidirectional

Ukrsteni Sant

Crossed shunt

desnog ili levog srca/
Right or left
heart hypertrophy

Opterecenje
zapreminom
Right or left or both
heart

volume load

Opterecenje desnog
srca povisenim
pritiskom/Right heart
load due to increased
pressure
Opterecenje pritiskom
i zapreminom
Bilateral load both by
pressure and volume

(Kovacevi¢ M. Urodene mane srca i velikih krvnih sudova. In: Stefanovi¢ S, ed. Speci-

jalna klinicka fiziologija. Beograd-Zagreb: Medicinska Knjiga; 1990. p. 295.)

anoksemijske krize, pra¢ene gubitkom svesti i/ili kon-
vulzijama, tokom kojih moze da nastupi i smrtni is-
hod. Registruje se i kompenzatorna poliglobulija, uz
izrazite maljiCaste prste na nogama i rukama [1-3].
Najvaznija mana iz ove grupe jeste fetralogia Fallot,
koja ¢ini oko 14% svih urodenih sr¢anih mana, a pri-
blizno 75% mana sa cijanozom. Pored osnovnih ano-
malija, pulmonalne stenoze, defekta komornog septu-
ma 1 hipertrofije desne komore, postoji i dekstropozi-
cija aorte, pa se njen otvor nalazi nad samim defektom
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i prima krv iz obe komore (jasuca aorta). Ali kako je
u vecini ovih mana i defekt septuma velik, ovaj polo-
zaj aorte sa gledista hemodinamike nema veliku ulo-
gu, jer su pritisci u obe komore prakti¢no isti [2—4].
Pacijenti sa urodenim sr¢anim manama sa cijano-
zom imaju, prema podacima iz literature, povecanu
stopu obolevanja od tuberkuloze (TB). Pojedine studi-
je ukazuju na to da je TB oko triput ucestalija kod pa-
cijenata sa levo-desnim Santom, dok dosad nisu regi-
strovani slucajevi TB kod pacijenata sa desno-levim
Santom kod kojih cijanoza postoji od rodenja [3-5].

Prikaz slucaja

TridesetCetvorogodisnji muskarac upucen je u
nasu ustanovu sa ¢etvorogodisnjim tegobama u vidu
hroni¢nog kaslja, iskasljavanja Zzitkog, zelenkastog
ispljuvka, povremeno s primesama sveze krvi, ote-
zanog disanja, malaksalosti, nesanice i skorasnjeg
gubitka apetita, uz pad telesne mase od 15 kilogra-
ma u poslednja 4 meseca.

Pacijent je u regionalnoj ustanovi uspesno lecen
od sputum pozitivne TB Cetiri godine pre prijema u
nasu ustanovu (1998/99. godine), s sprovedenim kom-
pletnim rezimom lecenja za I kategoriju TB bolesnika,
uz uspesnu konverziju sputuma i naknadnim periodic-
nim pracenjem preko nadleznog dispanzera [6]. Pacijent
navodi podatak da boluje od ,,neke sr¢ane mane” od ro-
denja, ali podaci o njoj ne postoje u pratecoj medicin-
skoj dokumentaciji. Njegov rodeni brat, s kojim zivi u
zajednickom domacinstvu, boluje i le¢i se od novoot-
krivene sputum pozitivne TB u naSoj ustanovi u tre-
nutku prijema pacijenta.

Na prijemu, pacijent je bio nizeg rasta, kahektic¢an,
bled, u karakteristicnom prinudnom polozaju (cuca—
nje), dispnoican u mirovanju (respiratorna frekvencija
— 21/min.), cijanoti¢an po meSovitom tipu, sa parcijal-
nom manifestnom respiratornom insuficijencijom
(veoma teska hipoksemija), bez poremecaja acidoba-
zne ravnoteze (parcijalni pritisak kiseonika u arterij-

Slika 1. Maljicasti prsti Saka
Fig. 1. Hairy fingers
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skoj krvi—PaO, — 5,1 kPa, parcijalni pritisak ugljen-
dioksida u arterijskoj krvi-PaCO, — 54 kPa, zasice-
nost krvi oksihemoglobinom SatO, — 66%). Bili su
primetni i maljiasti prsti (Slika 1).

Po prijemu na bolnicko leCenje, radiografije

grudnog kosa su ukazivale na karakteristi¢ne plu¢ne
parenhimske TB lezije, uz normalan izgled srcane
senke 1 okolnih vaskularnih struktura (Slika 2).

Slika 2. Radiogram pacijenta po prijemu (A) i otpustu (B)
Fig. 2. Chest radiograph on admmision (4) and on release from
hospital

Elektrokardiogram je pokazivao znake hipertro-
fije desne komore — visok R-zubac u V1 i dubok S u
V6. U krvnoj slici bila je izrazena leukocitoza (16,5
G/1), bez ispada u diferencijalnoj formuli, eritrocito-
za (6,30 T/l), sa visokim vrednostima hematokrita
(57%) i hemoglobina (12,2 mmol/l), dok su biohe-
mijske analize seruma (urea, kreatinin, hepatogram
i transaminaze) bile u referentnim vrednostima.

Pacijent je u seriji uzoraka jutarnjeg sputuma bio
M-+, te je zapoceto leCenje antituberkuloticima po re-
zimu za II kategoriju TB bolesnika (Isoniasid-H, Ri-
fampicin-R, Pyrazinamid- Z, Ethambutol-E, Strepto-
mycin-S), a naknadni pozitivni izolati Lowenstain
kultura verifikovali su testom tipizacije i rezistencije
Mycobacterium tuberculosis senzitivan na sve ras-
polozive antituberkulotike prve linije (H, R, E i S)
[6]. S obzirom na uspesnu konverziju sputuma i ra-
diolosku regresiju plu¢nih promena, registrovano je
neobjasnjivo perzistiranje cijanoze, uz njena povre-
mena pogorSanja i postojece hroni¢ne parcijalne ma-
nifestne resplratorne insuficijencije s povremenim
konvulzijama i u krajnjem, s prelaskom u globalnu
manifestnu respiratornu insuficijenciju, uprkos in-
tenzivnoj bronhodilatatornoj, kortikosteroidnoj i ki-
seoni¢noj terapiji (Tabela 2).

Po negativizaciji sputuma, izvedeno testiranje pluc-
ne funkcije ukazalo je na tezak restriktivni poremecaj
plu¢ne ventilacije s drasticnom redukcijom intratorak-
snog gasnog volumena, rezidualnog volumena i to-
talnog pluénog kapaciteta, Sto je, uz ranije registro-
vano pogorsanje klinicke slike, bio razlog za detaljni-
ju opservaciju kardiovaskularnog sistema. Dopler-eho-
kardiografski pregled srca verifikuje paradoksalne po-
krete interatrijalnog hipertroficnog septuma, tipicno
jaSucu aortu, dilatiranu desnu komoru debljine pred-
njeg zida od 14 mm, uz volumensko opterecenje, de-
fekt ventrikularnog septuma s desno-levim $antom
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Tabela 2. Vrednosti parametara plu¢ne funkcije
Table 2. Values of the lung function parameters

Parametri pluéne funkcije

Lung function parameters

Ostvarene vrednosti/Obtained values

Apsolutna vrednost Razlika u odnosu na normiranu vrednost (%)

Absolute value Difference with respect to standardized value (%)

Forsirani vitalni kapacitet — FVC/Forced vital capacity — FVC
Forsirani ekspirijumski volumen u prvoj sekundi - FEV,
Forced expiratory flow in first second — FEV,
FEV/FVCx100%/Tiffnaux index
Ukupni otpor u disajnim putevima — R,

Total airway resistance — R

tot, tot

Specifi¢na konduktansa — G Specific conductance — G

Intratoraksni gasni volumen — IGV/Intrathoracic gas volume —IGV
Rezidualni volumen — RV/Residual volume — RV

Totalni pluéni kapacitet — TLC/Total lung capacity — TLC
Parcijalni pritisak kiseonika u arterijskoj krvi — PaO,

Partial oxygen pressure in arterial blood — PaO,

Parcijalni pritisak ugljen-dioksida u arterijskoj krvi — PaCO,
Partial carbon dioxide pressure in arterial blood — PaCO,
Zasic¢enost krvi oksihemoglobinom — SatO,

Blood oxyhemoglobin saturation — SatO,

1,631 37,0
1421 38,5
87,6 %
0,63 kPa/ls 118
1,36 kPa/ls 145
2,08 1 66
0,591 34
2,391 38

5,1 kPa—5,9 kPa

5,4kPa—6,1 kPa

66 —74%

brzine 2,4 m/s, stenozu pluéne arterije s gradijentom
pritiska od 14,93/8,66 kPa, uz regurgitaciju od 2+, a
u zakljuku ehosonagrafskog ispitivanja konstatova-
na dijagnoza bila je tetralogia Fallot, kasnije i po-
tvrdena daljim kardioloskim ispitivanjima (Slika 3).

Slika 3. Ehosonografija srca: a — Cetiri sréane Supljine, b — ventri-
kularni septalni defekt, ¢ — jasuca aorta, d — stenoza a. pulmonalis
Fig. 3. Echocardiographic heart examination: a - four heart
cavities, b - ventricle septum defect, ¢ - riding aorta, d - stenosis
a. pulmonalis

Diskusija

Prema podacima iz literature, pacijenti sa urode-
nim sréanim manama s cijanozom imaju povecanu
stopu obolevanja od TB. U pojedinim studijama do-
kazano je da je TB triput ucestalija kod pacijenata sa
levo-desnim Santom, dok dosad nisu registrovani
slu¢ajevi TB kod pacijenata sa desno-levim Santom
kod kojih cijanoza postoji od rodenja [3-5].

Van der Merwe i saradnici, u velikoj studiji na
deci s urodenim sr¢anim manama, tokom Sestogo-

diSnjeg retrospektivnog pracenja utvrdili su da je
kod ovih ispitanika TB 2,5 puta ¢es¢a nego kod
zdrave dece (bez urodenih sr¢anih mana) u istoj za-
jednici. Deca sa urodenom stenozom pluéne arterije
imala su istu prevalenciju TB kao i deca sa acijano-
ticnim (ventrikularni i atrijalni septalni defekti) i ci-
janoti¢nim (transpozicija velikih krvnih sudova) vi-
sokoproto¢nim sr¢anim manama, dok nije bilo regi-
strovano sluc¢ajeva TB kod dece sa niskoprotocnim
cijanoti¢nim sréanim manama, kao §to je fetralogia
Fallot. Kardiohirurska intervencija kod dece sa TB
bila je znatno odgodena — u 60% slucajeva do zavr-
Setka sprovedenog antituberkuloznog lecenja [5].
Razlog za povecano obolevanje od TB kod pacijena-
ta s urodenim sréanim manama nije poznat, ali vero-
vatno je od znacaja ¢injenica da ovi pacijenti, u pore-
denju sa zdravom populacijom, imaju statisticki zna-
¢ajnu retardaciju telesnog rasta, posebno oni sa cija-
nozom. Ove rezultate iznose i Tambi¢-Bukovac i
Malci¢ sa saradnicima u svojoj studiji na 222 dece s
urodenim sr¢anim manama, od kojih je 12,6% sa cija-
nozom, gde utvrduju da Je smanjenje telesnog rasta
propormonalno stepenu tezine postOJeceg Santa (koe-
ficijent telesnog rasta (QP)/koeficijent teZine arterio-
venskog Santa (QS) > 1,80), tako da najusporeniji rast
imaju pacijenti sa cijanoticnim sr¢anim manama [7].
Sli¢ne rezultate u svojoj studiji daju Miyague i sarad-
nici [8]. S druge strane, Goel 1 saradnici, ukazuju i na
bitnu povezanost trombocitopenije i visokih vrednosti
hematokrita kod pacijenata s urodenim sr¢anim ma-
nama sa cijanozom. Kod njih su ¢eséi i ispadi drugih
parametara hemostaze, Sto sugeriSe na hroni¢nu de-
kompenzovanu intravaskularnu koagulaciju na sup-
klinickom nivou, redukovanu sintezu faktora koagu-
lacije 1 izmenjenu agregaciju trombocita u razli¢itim
subgrupama ovih pacijenata [9].

Dijagnostika TB kod pacijenata sa urodenim srca-
nim manama, s obzirom na to da je u najvec¢em broju
slu¢ajeva re¢ o deci, Cesto je otezana nesaradnjom pa-
cijenata i nedovoljnom sumnjom ordinirajuceg lekara
maskiranjem simptoma TB klinickom slikom osnov-
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ne bolesti, zbog ¢ega su Marais i saradnici predlozili
jednostavan sistem trijaze ovih pacijenata, pre svega
dece, baziran na kombinaciji karakteristicnih simpto-
ma TB, godinama starosti i prisustvu/odsustvu HIV
infekcije. Ovakav pristup se pokazao posebno efika-
snim u trijazi pacijenata u endemskim podrucjima
koepidemije HIV infekcije i TB, omogucujuci napre-
dak u brzem pristupu lecenju, sa obzirom na sredine
sa Cesto nedostupnim dijagnostickim 1 terapijskim
sredstvima, ali moze uspesno da posluzi i u ordinaci-
jama primarne zdravstvene zastite razvijenijih zema-
lja [10-12].

Kod dijagnostike i ranog otkrivanja urodenih sréa-
nih mana, danas je ehosonografija srca, kao i u nasem
prikazu slucaja, zlatni standard. Tworetzky i saradni-
ci, isticu u svojoj studiji, na velikom broju ispitanika,
da ehosonografija srca izolovano moze da bude viso-
kopouzdana metoda u preoperativnoj dijagnostici
urodenih sréanih mana [13]. lako TB odgada hirursku
intervenciju kod pacijenata sa urodenim sréanim ma-
nama, kao jedinu mogucnost efektivnog sprecavanja
pogorsanja postojecih kardiovaskularnih komplikaci-

Radovié M, i sar. Retka urodena sré¢ana mana

ja, do zavrSetka kompletnog antituberkuloznog rezi-
ma lecenja, komplikacije hirurskih zahvata su, po Te-
fuaraniju i saradnicima, male, kao i mortalitet od sve-
ga 6% [14]. S druge strane, Morris i saradnici isticu
da stalno rastuca incidencija postoperativnog endo-
karditisa, kao komplikacije hirurskog tretmana uro-
denih sr¢anih mana, povecava moguc¢nost recidiva
TB i zahteva uvodenje profilakse kod operisanih bo-
lesnika [15].

Zakljucak

Neprepoznatljive urodene sréane mane sa cijano-
zom i desno-levim Santom veoma je retko u adul-
tnom periodu, uglavnom zbog dobrog fizickog sta-
nja pacijenata i/ili nedovoljne pedijatrijske opserva-
cije. Lekari koji se bave dijagnostikom i terapijom
urodenih sr¢anih mana sa cijanozom treba da zadrze
visok nivo klinicke sumnje kod ovih pacijenata u
pogledu aktivacije tuberkoloza, ¢ak i u slucajevima
mana sa desno-levim Santom.
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Summary

Introduction

Patients with congenital cyanotic heart defects and the left-to-
right shunt are at a three times higher risk of getting tuberculo-
sis than acyanotic ones. No TB cases have been recorded in
adult patients with the right-to-left shunt having cyanosis since
their birth.

Case report

A 34-year-old man was referred to our Clinic with the discom-
forts such as chronic cough, hemoptysis and insomnia. At the
admission he was pale, cyanotic, with a partial manifest respira-
tory insufficiency and characteristic TB pulmonary lesions de-
tected by x-rays and tomography. After the sputum positive TB

recidivism had been diagnosed, the antituberculotics treatment
was introduced resulting in the successful smear and culture
conversion and radiological regression of pulmonary lesions,
but associated with non-explicable deterioration of cyanosis and
chronic respiratory insufficiency until Doppler-echocardio-
graphic examination verified the presence of tetralogy of Fallot.
Conclusion

Congenital cyanotic heart defects are extremely rare in adults.
Nevertheless, it is necessary to maintain a very high level of cli-
nical suspicion regarding TB activation even in the cases of de-
fects with the right-to-left shunt.
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