Diagnostyka radiologiczna
w zespole Marfana



SKkroty radiologiczne

rtg — klasyczne zdjecie radiologiczne
uzyskane promieniami X
TK — tomografia komputerowa,
promienie X
MR — rezonans magnetyczny, fale
elektromagnetyczne
usg — ultrasonografia, fale
ultradzwickowe



Radiologiczne objawy z. Marfana

I. Uktad miesniowo-szkieletowy
II. Uktad oddechowy

III. Uktad sercowo-naczyniowy
IV. Uktad osrodkowy nerwowy



Uklad mi¢sniowo-szkieletowy



Osteopenia, gestos¢ kosci zmniejszona przy prawidlowej mineralizacji — rtg, TK




Kyfoskolioza — rtg, TK

orthoinfo.aaos.org



Ektopia worka oponowego, wtorny ucisk na nerwy, dyskopatia — MR
Przepukliny oponowe okolokrzyzowe, wtorny ucisk na nerwy — MR

radiopaedia.org



Protrusia glowki kosci udowej, bole, zmiany zwyrodnieniowe — rtg, TK, MR

radiopaedia.org



Patella alta, high riding patella
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Pes panus, plaskostopie
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radiopaedia.org
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Hallux valgus, koslawe ustawienie palucha

radiopaedia.org commons.wikimedia.org



Talipes equinovarus, clubfoot, stopa konsko-szpotawa

radiopaedia.org



Pectus excavatum, szewska klatka piersiowa
radiopaedia.org

Pectus carinatum, kurza

klatka piersiowa

radiopaedia.org - Norma
academicradiology.org




Inne...

* Zwichniecia stawow — rtg, TK, MR, usg

* Szczytowo-obrotowa subluksacja — rtg
(odlegtos¢ miedzy przednim tukiem Cl1

1 zebem obrotnika < 3 mm) - TK
* Arachnodactyly, spider-like fingers — rtg



Uklad oddechowy



Z.glasza si¢ pacjent na SOR
z dusznoscia..

* Torbiele plucne (Sciana 1-4 mm, zwykle w
obrgbie migzszu plucnego) 1 bullae/pecherze
plucne (bez sciany, > 1 cm Srednicy, zwykle
podoptucnowo) — TK => Wtorna samoistna
odma oplucnowa — rtg, TK



Jak powstaje wtorna samoistna odma
optucnowa..
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Rtg AP na stojaco
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Uklad sercowo-naczyniowy



Niedomykalnos¢ zastawki mitralnej — wsteczny przeplyw krwi z LV do LA
(wtdrnie do poszerzenia poczatkowego odcinka aorty wstepujgcej lub do

zwyrodnienia Sluzowatego zastawki) —

radiopaedia.org

echo, rtg, TK/MR

Kardiomegalia

Rozwarcie tchawicy

Podwojny zarys przedsionka lewego
Wzniesienie brzegu przedsionka
Zastoj zylny w gornych ptlatach



left main
bronchus

:::*—right main
" bronchus

;:-v—le-‘t atrial
margin

walking man sign..

radiopaedia.org



Tetniaki aorty piersiowej i jej odgalezien
Rozwarstwienia aorty piersiowej i jej odgalezien
tetniak aorty wstepujacej > ok. 5 cm, zstepujacej > ok. 4 cm

* pecknigcie btony Aortic Dissection
wewnetrznej Sciany aorty
(wrota pierwotne zwykle
przednio-prawoboczna
Sciana gdzie uderza krew Heart—¢
z zastawki aortalnej; ok. 4
Cm pOWYZ€] prawego
platka zastawki)

Thoracic
aorta

Abdominal Blood
aorta

* krew dostaje sie do
warstwy srodkowej,
tworzy si¢ fatszywy kanat

Outer layer
Middle layer

* rozdzielenie warstwy oner ining
wewnetrznej 1 |
Zewn@trznej Cepyright © 2002 McKesson Health Solutions LLC, All rights neserved




Aortic dissection True vs False lumen

True lumen

Round or oval

Strong systolic
doppler velocity

Thrombus rare

Primary flap

False lumen

%

Crescentic
Cob web Sluggish or no

doppler veloci
(Secondary flap) K ¥

Thrombus common

Cob web (100% specific)

lllustration by www.drsvenkatesan.com, Madras medical college. Chennai.lndia




Pacjent zgtasza sie na SOR z bolem w
klp...

Podmiotowe Przedmiotowe
- silny, nagtly, rozrywajacy bol w klp (moze dek ciénien; :
promieniowac) - Spadek cisnienia tetniczego (wstrzas
hemodynamiczny)

- zawroty glowy
- Sciszenie szmeru pecherzykowego

- obfite pocenie si¢ (krwotok do jamy oplucnowe;j)

- szybkie tet
szybkie tetno - objawy OZW —> zwykle zawat §ciany

- trudno$¢ w chodzeniu dolnej (tamponada/rozwarstwienie
prawej t. wiencowej)

- objawy neurologiczne

- objawy udaru mézgu (rozwarstwienie

_ sk I '
skapomocz/bezmocz szerzy si¢ do tt. szyjnych)



.szeroki tuk aorty

.szeroka sylwetka serca
(tamponada/szeroka LV)

.szerokie srodpiersie (>8cm)

przemieszczenie tchawicy na
stron¢ prawa

.obnizenie lewego gtownego
oskrzela

plyn w oplucne;j

.do 40 % moze by¢
prawidlowy

loss of contour of
aortic knuckle

widened
mediastinum

globular
heart




masywna tamponada

poszerzona aorta piersiowa



objaw pajeczyny: cienkie nitki
elastycznych wtokien
popekanej blony wewngtrzne;
w kanale rzekomym




skrzeplina w kanale
rzekomym (krew ptynie
wolniej niz w kanale
prawdziwym)

kanatl rzekomy zwykle
szerszy od prawdziwego






ptyn w worku osierdziowym o
densyjnosci >40-50 jH (krew)

plyn w jamach oplucnowych
(>40-50 jH)

ptyn w jamie brzusznej (>40- i /
50jH) S

Srednia: 46.0 HU

Odch. 5td.: 10.9 HU

ptyn w srddpiersiu (> 40-50
JH)

poszerzenie pierscienia
zastawki aortalnej (krew si¢
cofa do serca z powodu ostre]
niewydolnosci zastawki)




Protokot wykonania badania TK

* (Cienkie warstwy + rekonstrukcje cor/sag/oblique

* Faza bez kontrastu -> r6znicowanie z ,,IMH” czyli z
krwiakiem wewnatrzsciennym (obszar hiperdensyjny
polksigezycowaty), ocena pooperacyjna, ocena zwapnien w
scianie

Medscapea www.medscape.com




Faza z kontrastem
- srodek kontrastowy wypelnia §wiatlo naczynia i dziata jak ,,pochtaniacz” promieni X
- predkos¢ podania $r. cieniujacego ok. 3,5 — 4 ml/s

- obliczenie objetosci sr. cieniujgcego do podania pacjentowi: (czas akwizycji + czas
opdznienia) X predkos¢ podania sr.

- wzmocnienie w aorcie jest wprost proporcjonalne do szybkosci podawania $r. cien. a
odwrotnie proporcjonalne do pojemnosci minutowej serca. Masa ciata pacjenta nie
wplywa znaczgco na wzmocnienie w aorcie.

- zakres: aorta piersiowa, aorta brzuszna + tt. biodrowe (wrota wtorne czesto w aorcie
brzusznej)



* Redukcja artefaktow:

- wklucie w prawg zyle tokciowg (eliminuje artefakty naktadajace
si¢ na pien ramienno-gtowowy z poziomo przebiegajacej lewej zyty
ramienno-gtowowe;j)

lewa prawa

- artefakty powodowane duzym stezeniem S$r. cien. mozna
redukowac szybkim podaniem roztworu soli fizjo. (saline flush)

- bramkowanie akwizacji danych za pomoca elektorkardiogramu
(redukcja artefakty ruchowe serca)

- bramkowanie oddechem: skanowanie calego serca podczas jedne;j
fazy zatrzymania oddechu (czas trwania ok. 30-50 s)



Jaka to dawka

Gy = jednostka dawki pochtonietej (energii
promieniowania) w ukfadzie S| przez kg materii

Sv = jednostka pochodna uktadu SI odnoszgcg sie do
dziatania promieniowania na organizm zywy (dawka
rownowazna, skuteczna, obcigzajgca dawka rownowazna i
skuteczna)

1 Gy = 1000 mSv

TK klatki piersiowej = 7mSy, angio-TK klp prawdopodobniej
wiecej

Rtg klatki piersiowej = 0,1 mSv

Lot samolotem = ok. 0,003 mSv/godzine, czyli ok. 33 godzin
lotu to jest = 1 Rtg klp

gleba, kosmos, ... ,,Background radiation — Wikipedia”



Przyktad Rtg klp

13.900 uGy*m?2
200.0 mA 125 kVp

13,9 mikroGy = s G
:ggg[ 20 - 0.60]
0,0000139 Gy = e

0,013 mSv




ECHO, MR, DSA Angiografia

* Echo — aorta wstgpujgca przestonieta przez tchawice, mozna
jednak uwidoczni¢ ptyn w osierdziu, rozny charakter
przeptywu w kanale prawdziwym 1 rzekomym

MR — dtuzszy czas badania, mniejsza dostepnosc, czute w
wykrywaniu krwiaka srodsciennego, do oceny zastawki
aortalnej czy rdznicowaniu kanatow

* Angiografia



Essential messages from ESC guidelines 2014 — Aortic diseases, European Society of Cardiology

Korzysc/ Aortografia

niekorzys¢

tatwosc uzycia +++ ++ +++ ++ +

Niezawodnos¢ + +++ +++ +++ ++
diagnostyczna

Badanie ++ ++ - - ++
przytézkowe/

zastosowanie

interwencyjne

Kontrolne badania ++ + ++(+) 4+ ;

Ocena Sciany + +++ +++ +++ -
aorty

Koszt - - -- — —
Promieniowanie 0 0 - .

Nefrotoksycznos¢ O 0 --- - -



Amercian Guidelines for the Diagnosis
and Management of Patients With
Thoracic Aortic Disease March 2010

* ,4. Recommendations for Genetic Syndromes Class |

1. An echocardiogram is recommended at the time of
diagnosis of Marfan syndrome to determine the aortic
root and ascending aortic diameters and 6 months

thereafter to determine the rate of enlargement of the
aorta. (LOE: C)

2. Annual imaging is recommended for patients with
Marfan syndrome if stability of the aortic diameter is
documented. If the maximal aortic diameter is 4.5 cm
or greater, or if the aortic diameter shows significant

growth from baseline, more frequent imaging should
be considered. (LOE: C)”



Inne choroby sercowo-naczyniowe ..

Tetnmaki aorty brzusznej 1 odgalezien
Niedomykalnos¢ zastawki aortalnej — rtg, tk,
mr, echo

Koarktacja aorty (zwe¢zenie ciesni aorty) — rtg,
tk, mr, echo

Poszerzenie tetnicy plucne



Uklad osrodkowy nerwowy:
tetniaki naczyn
wewnatrzczaszkowych..
nagty, silny, najgorszy w zyciu bol
glowy..



Dziekuje za uwage!
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