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Congenital anomalies of the aortic arch (AocA) compose a very important group of cardio-
vascular malformations. Some of them are isolated, but the other ones associate with
congenital heart defects (CHD) and genetic syndromes. During embryonic development
6 pairs of primitive aortic arches are formed. The normal formation of AoA, pulmonary
trunk and ductus arteriosus depends on transformation of the aortic sac and left 4 and
6™ aortic arches. The vascular rings are common AoA malformations. An example of
them is aberrant subclavian artery, which courses behind oesophagus and trachea, and
may result in airway and alimentary tract obstruction. Double AoA is formed by persis-

Stowa kluczowe:

e wrodzone wady serca
e luk aorty

e koarktacja aorty

e pierScienie naczyniowe
e przerwanie tuku aorty

tent both right and left 4 aortic arches and may provide similar symptoms. Regression
in the left 4™ aortic arch results in a right arch of aorta, which is rare in normal indivi-
duals and usually associates with CHD, e. g. tetralogy of Fallot. Interrupted AoA is defi-
ned as loss of continuity between ascending and descending aorta and is classified into
3 types depending on site of interruption. The narrowing of AoA can be observed in its
different parts. The most common is coarctation of the aorta defined as congenital narro-
wing of the descending aorta distally to the left subclavian artery. The article is a review
of embryology and morphology of AocA malformations.
© 2012 Polish Pediatric Society. Published by Elsevier Urban & Partner Sp. z o.0. All
rights reserved.
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Szerokie spektrum wrodzonych wad serca, obejmujgce
zaburzenia powstawania tuku aorty, jego gatezi czy prze-
wodu tetniczego, stanowi nie lada wyzwanie dla kardiolo-
géw i kardiochirurgéw ze wzgledu na trudnoéci diagno-
styczne oraz zréznicowanie objawow klinicznych (od catko-
wicie bezobjawowych wad, wykrywanych przypadkowo
nawet u pacjentéw w podeszlym wieku przy okazji obrazo-
wania ukladu krazenia z innych przyczyn, po krytyczne,

wymagajace interwencji w pierwszych dobach zycia nowo-
rodka) [1, 2]. Ponadto, na co autorzy chcieliby zwrécié
szczegblng uwage w przedstawionym artykule, opisywane
malformacje czesto bezposrednio wplywajg na topografie
i funkcje sasiadujgcych struktur, a takze sg spotykane jako
elementy zlozonych wad ukladu sercowo-naczyniowego
i zespotéw wad wrodzonych uwarunkowanych genetycznie
[1,3].
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Uwagi rozwojowe

Wiedza na temat prawidlowego rozwoju tuku aorty i jego
gatezi pomaga w zrozumieniu patogenezy i wlaSciwym
sklasyfikowaniu réznych form malformacji tetnicy gtéwnej.
Podczas rozwoju zarodkowego tuki gardlowe zaopatrywane
sg odpowiednio przez 6 par tukéw aortalnych [4, 5]. Stano-
wig one naczynia lgczgce worek aortalny z dwiema aortami
grzbietowymi. Wspomniany worek aortalny, zwigzany
z dystalng czescig drogi odplywu tworzgcg fragment aorty
wstepujacej oraz pien ptucny [6] utworzg aorte wstepujaca
i pient ramienno-glowowy — pierwszg galgz tuku aorty.

Charakterystyczne jest to, ze w procesie przeksztalcen
tukéw aortalnych funkcjonuja one w réznych okresach
embriogenezy. Jako pierwsze zanikajg tuk I i II, za$ tetnice
tych tukéw ulegajg przeksztalceniu odpowiednio we frag-
ment tetnicy szczekowej i tetnicy strzemigczkowej. Trzecie
tuki aortalne, wieksze od poprzednich, utworzg tetnice
szyjne wspdlne oraz proksymalne odcinki tetnic szyjnych
wewnetrznych po odpowiednich stronach. Na dalszym prze-
biegu tetnice szyjne wewnetrzne stanowig bezpoSrednie
przedtuzenia aort grzbietowych [4, 5, 7, 8].

Dla rozwoju tuku aorty, pnia plucnego oraz przewodu
tetniczego najistotniejsze znaczenie majg tuki IV i VI,
a takze wspomniany worek aortalny [1, 7]. Pigty tuk aortalny
w prawidlowych warunkach ulega catkowitej regresji. Prawy
IV luk aortalny w znacznej czeSci inwoluuje i pozostaje
jedynie jako poczatkowy odcinek prawej tetnicy podobojczy-
kowej. Po lewej stronie z IV tuku aortalnego rozwinie sie
cze$¢ tuku aorty pomiedzy odejSciem lewej tetnicy szyjnej
wspblnej a lewej tetnicy podobojczykowej. Tetnica podoboj-
czykowa lewa oraz dalsza cze$¢ tego naczynia po stronie

prawej powstaje z VII tetnicy miedzysegmentowe;j.
W przypadku VI lukéw aortalnych réwniez dochodzi do
inwolucji tuku prawostronnego. Proksymalna czes¢ VI
lewego tuku aortalnego utworzy Srédpiersiowe odcinki tetnic
plucnych, za$ cze$¢ dystalna - przewdd tetniczy, laczacy
w prawidlowych warunkach lewg tetnice ptucng (czasem
pien plucny) z aortg zstepujacg tuz za odejSciem lewej
tetnicy podobojczykowej badZz doktadnie naprzeciwko miejsca
jej ujécia [7, 9]. Jak wynika z powyzszego opisu, ciesn aorty
powstaje proksymalnie w stosunku do potaczenia VI tuku
aortalnego z aortg grzbietows. Stad czesto obserwowane
zjawisko u pacjentéw z koarktacjg aorty — obecno$¢ tkanki
mezenchymatycznej przewodu tetniczego w cieSni aorty,
wyjasniajgca powstawanie zwezenia po obkurczeniu prze-
wodu u noworodka [10-12].

Poczatkowo dwie aorty grzbietowe progresywnie ulegajg
fuzji w kierunku doogonowo-doglowowym. Pozostalosé
lewej aorty grzbietowej i polgczone aorty grzbietowe tworzg
aorte zstepujaca przebiegajgcg po stronie lewej, za$ prawa
aorta grzbietowa w wiekszoséci ulega regresji i pozostaje
jedynie jako cze$¢ prawej tetnicy podobojczykowej [7].

Prawidlowy proces przemian tukéw aortalnych na réz-
nych etapach rozwoju zarodka zostal przedstawiony na
rycinie 1.

Morfologia i topografia prawidlowego tuku aorty

Analize wad tuku aorty warto jest przeprowadzié, $ledzac
wplyw zaburzen w rozwoju poszczegélnych tukéw aortal-
nych. Prawidlowo, regresja IV prawego luku aortalnego
dystalnie od ujscia prawej tetnicy podobojczykowej, skut-
kuje powstaniem lewostronnego tuku aorty polozonego na

B dorsal aorta

M aortic sac

M truncus arteriosus
M 3rd aortic arch

I 4th aortic arch

M 6th aortic arch

Ryc. 1 - Schemat przedstawiajacy rozwoéj prawidlowego tuku aorty oraz jego galezi; dorsal aorta - aorta grzbietowa, aortic sac -
worek aortalny, truncus arteriosus - pien tetniczy (dystalna czes¢ drogi odptywu), 3rd, 4th, 6th aortic arch - III, IV, VI luk

aortalny

Fig. 1 - Schematic presentation of the normal aortic arch development
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