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Tętniak rozwarstwiający aorty jako przykład 
pozanerkowej manifestacji autosomalnej 
dominującej wielotorbielowatości nerek –  
opis przypadku i przegląd literatury

Rozwarstwienia aorty tworzą się głównie na jej odcinku piersiowym. Choro-
ba ta może symulować inne rozpoznanie ze względu na swoje mało charaktery-
styczne objawy (bóle w klatce, duszność, spadek ciśnienia czy też omdlenia), 
chociażby ostry zespół wieńcowy. Przyczyn tętniaków można wymieniać wie-
le, z czego najważniejsze wydaje się nadciśnienie tętnicze, które dotyka około 
32% populacji polskiej. Często występuje w takich schorzeniach jak zapalenia 
naczyń (choroba Takayasu), czy też uwarunkowanych genetycznie zespołach 
– Marfana czy Turnera. Rzadko jednak występuję w autosomalnej dominującej 
wielotorbielowatości nerek (ADPKD) – jednej z najczęstszych wrodzonych cho-
rób dotyczących tego narządu. Manifestacje sercowo-naczyniowe w przebiegu 
tej choroby są częste, ale same rozwarstwienia aorty należą do rzadkości – sta-
nowią jedynie 2,3% przyczyn zgonu, pozostając w tyle za tętniakami krążenia 
mózgowego czy infekcjami. Jednak jak się okazuje, na przykładzie naszej pa-
cjentki, warto brać to rozpoznanie pod uwagę. 

(NEFROL. DIAL. POL. 2019, 23, 138-111)

Aortic dissecting aneurysm as an example of non-
renal manifestation of autosomal dominant polycystic 
kidney disease - a case report and review of the 
literature

Aortic dissections form in its thoracic segment. Primary it may simulate 
any other diagnosis because of its not very characteristic symptoms (chest 
pain, dyspnoea, pressure drop and fainting), for example acute coronary syn-
drom. We may mention many causes of dissection, but it seems hipertension 
to be the most important cause of its creation. Hipertension affects 32% Polish 
population. Aortic dissection appears in many diseases, such as vasculitis (Ta-
kayasu’s disease) and genetically conditioned syndromes – Marfan and Turner 
but really rare in autosomal dominant polycystic kidney, one of the most com-
mon kidney disease. In fact cardio-vascular manifestations are common, but 
aortic dissection seems to be rather rare – it is only 2.3% causes of death in 
this group of patients, after infections and intracranial aneurysms. However it 
appears to be worth of consideration this diagnosis in that disease, which we 
showed in our case report.

(NEPROL. DIAL. POL. 2019, 23, 138-141)
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Wprowadzenie
Tętniaki aorty mogą się tworzyć na 

kilku jej odcinkach. Znacznie częściej wy-
stępują w części brzusznej niż piersiowej. 
Natomiast jej rozwarstwienie tworzy się 
prawie wyłącznie w  części piersiowej [1] 
Można je podzielić w  zależności od etio-
logii, budowy, kształtu. Rozwijają się pod-
stępnie przez wiele lat, nie dając o  sobie 
znać [2] Aorta to naczynie, które musi wy-
trzymać wysokociśnieniowy układ dzięki 
swojej budowie - ciśnienie wygenerowa-
ne przez mięsień sercowy, a zależy to od 
jej budowy oraz średnicy. Rozwarstwianie 
aorty powstaje najczęściej w  wyniku za-
burzeń strukturalnych – pęknięcia drob-
nych naczynek, vasa vasorum, co powo-
duje powstanie śródściennego krwiaka 
i  rozwarstwienia. Do pęknięcia drobnych 
naczynek zwykle dochodzi przy niekon-

trolowanym nadciśnieniu tętniczym. Inną 
przyczyną może być zwyrodnienie torbie-
lowate warstwy środkowej [2,3]. Rozwar-
stwienia tworzą się najczęściej w  aorcie 
wstępującej (panuje tam najwyższe ciśnie-
nie), następnie jej część zstępująca, łuk 
i najrzadziej w aorcie brzusznej [2]. Szerzą 
się one dystalnie, ewentualnie w  aorcie 
brzusznej dosercowo. Nieleczone tętniaki 
mogą pęknąć, w  wyniku czego dochodzi 
do tamponady serca, krwawienia do jamy 
opłucnej, otrzewnej lub do śródpiersia. 
Rozwarstwienie może również objąć odga-
łęzienia aorty jak: pień ramienno-głowowy, 
tętnice biodrowe wspólne, tętnice szyjną 
wspólna lewą oraz podobojczykową lewą. 
Objawy ostrego zespołu aortalnego to: ból 
w klatce piersiowej, często opisywany jako 
,,rozdzierający”, promieniujący do pleców, 
zaburzenia neurologiczne – omdlenia, hi-
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potensja, a nawet objawy wstrząsu, deficyt 
tętna na kończynach, objawy sugerujące 
ostry zespół wieńcowy (przy zajęciu na-
czyń wieńcowych), szmer rozkurczowy nad 
zastawką aortalną, tamponada serca, wy-
sięk w jamie opłucnej wskutek krwawienia, 
objawy niewydolności mięśnia sercowego, 
ostra niewydolność nerek oraz jelit [2,3].

Przyczyny rozwarstwień, można po-
dzielić na genetycznie uwarunkowane oraz 
naczyniowo-sercowe (Tab. I) Należy do-
dać, że przyczyny jatrogenne również na-
leży brać po uwagę, np. po cewnikowaniu 
serca, operacji kardiochirurgicznej. Mimo 
tak licznych danych literaturowych na te-
mat patogenezy tętniaków rozwarstwiają-
cych aorty rzadko bierze się pod uwagę 
autosomalną dominującą wielotorbielowa-
tość nerek. ADPKD to najczęstsza choro-
ba uwarunkowana genetycznie dotykająca 
ten narząd (częstość występowania sza-
cuje się na 1:1000 do 1:400 urodzeń) [4]. 
Charakteryzuje się występowaniem licz-
nych torbieli zarówno w korze, jak i w rdze-
niu nerki. Wyróżnia się dwa podtypy tego 
schorzenia. Podtyp 1, w  którym dochodzi 
do mutacji genu PDK1 kodującego policy-
stynę 1 (jest to białko błonowe, które pełni 
dwie funkcje – kanału jonowego oraz me-
chanoreceptora, odpowiedzialnego za pro-
liferację i  interakcję pomiędzy komórkami) 
stanowi aż 85% przypadków ADPKD [4,5]. 
Podtyp 2 wywołany jest mutacją w  genie 
PKD2, który koduje policystynę 2 – kanał 
jonowy zależny od jonów wapnia, regulu-
jący transport policystyny 1 w obrębie ko-
mórki. Objawy choroby można podzielić 
na nerkowe i pozanerkowe. Nasza wiedza 
na temat patogenezy objawów pozanerko-
wych jest bardzo ograniczona. (Tab. II)

Przebieg naturalny
Około połowa pacjentów z  ADPKD 

rozwija przewlekłą chorobę nerek, która 
wymaga leczenia nerkozastępczego. Przy-
czyną zgonu może być niewydolność ne-
rek oraz zaburzenia sercowo-naczyniowe, 
które stanowią niemal ich połowę (tętniaki 
mózgu, naczyń wieńcowych, aorty, choro-
ba wieńcowa, nadciśnienie tętnicze) [6].

Opis przypadku
62-letnia pacjentka chorująca na prze-

wlekłą niewydolność nerek w  przebiegu 
ADPKD zgłosiła się na SOR z  powodu 
silnego przeszywającego bólu w  klatce 
piersiowej, promieniującego do nadbrzu-
sza. Bólowi towarzyszyły wysokie warto-
ści ciśnienia tętniczego – 240/140 mmHg. 
Poza tym w  badaniu przedmiotowym nie 
stwierdzono nieprawidłowości. W  wywia-
dzie hemodializa przez okres 3 lat aż do 
przeszczepienia nerki od dawcy zmarłego 
do prawego dołu biodrowego 12 lat wcze-
śniej, nefrektomia nerki własnej prawej, 
choroba wieńcowa, nadciśnienie tętni-
cze, napadowe migotanie przedsionków, 
ostre zapalenie trzustki na tle jatrogenny-
mi. Nerka przeszczepiona w  stadium 3b 
przewlekłej niewydolności nerek Ojciec 
pacjentki oraz dwoje dzieci również cierpią 
na ADPKD. W wykonanym EKG bez cech 
sugerujących zawał mięśnia sercowego. 
W badaniach dodatkowych wysokie warto-

Tabela I
Przyczyny genetyczne oraz naczyniowo-sercowe tętniaków rozwarstwiających aorty [2,3].
Genetic and cardio-vascular causes of aortic dissecting aneurysm [2,3].

Genetyczne Naczyniowo-sercowe

Zespół Marfana Nadciśnienie tętnicze

Zespół Ehlersa-Danlosa IV Dwupłatkowa zastawka aortalna lub proteza

Zespół Loeysa-Dietza Zapalenia naczyń

Zespół Turnera Urazy

Rozstrzeń pierścienia aorty Ciąża (zwłaszcza III trymestr)

Tabela II
Najczęstsze objawy kliniczne występujące w ADPKD.
The most common clinical symptoms found in ADPKD.

Objawy nerkowe Objawy pozanerkowe

Nykturia, poliuria Torbiele wątroby

Nadciśnienie tętnicze Tętniaki wewnątrzczaszkowe

Niewydolność nerek Torbiele trzustki

Zakażenia układu moczowego Torbiele śledziony

Krwiomocz Przepukliny brzuszne

Albuminuria Zastawkowe wady serca

Bóle brzucha lub okolicy lędźwiowej Uchyłkowatość jelita grubego

Kamica nerkowa Tętniaki aorty

ści CRP, D-dimer, dehydrogenazy mlecza-
nowej, podwyższone wartości mocznika 
i  kreatyniny, prawidłowe stężenie marke-
rów martwicy mięśnia sercowego: troponi-
na, kinaza kreatyninowa – frakcja sercowa. 
W  wykonanej echokardiografii przezklat-
kowej stwierdzono tętniak rozwarstwiający 
aorty wstępującej. Następnie wykonano 
echokardiografię przezprzełykową potwier-
dzając: tętniak aorty z  jej poszerzeniem 
w części wstępującej, jej łuku oraz cieśni. 
Błona rozwarstwienia penetruje do pnia 
ramienno-głowowego, ale nie do tętnicy 
szyjnej wspólnej lewej oraz podobojczyko-
wej lewej. Kanał fałszywy z krwią echogen-
ną słabo wykrzepiony. Tętniak obejmuje 
również zastawkę aortalną. W  angio-TK 
uwidoczniono dwa rozwarstwienia. Pierw-
sze rozpoczynające się na poziomie pnia 
ramienno-głowowego, sięgający aż do za-
stawki aortalnej, kanał rzekomy ma prze-
bieg przednio-boczny i średnicę 22 mm, 
zaś kanału prawdziwego 23 mm. Przepływ 
w kanale rzekomym jest jedynie częściowy. 
Drugie rozwarstwienie na poziomie odej-
ścia tętnicy podobojczykowej lewej bez ob-
jęcia go, entry widoczne tuż za ujściem tęt-
nicy. Kanał prawdziwy ma średnicę 18 mm, 
a  rzekomy o położeniu grzbietowym – 23 
mm. Kończy się on 6 cm od odejścia pnia 
trzewnego, jest częściowo wykrzepiony. 
Rozpoznano tętniak rozwarstwiający aorty 
piersiowej Stanford A(II Debakeya). Po wy-
równaniu ciśnienia tętniczego i konsultacji 
kardiochirurgicznej pacjentka została za-
kwalifikowana do operacji.

Dolegliwości, z  którymi zgłosiła się 
pacjentka należy różnicować z ostrym ze-

społem wieńcowym, ostrym zapaleniem 
trzustki, zapaleniem osierdzia, zatorowości 
płucną, pęknięcie przełyku (zespół Boerha-
avego).

 
ADPKD a  choroby sercowo naczy-

niowe
Wyniki najnowszych badań sugerują 

znaczący udział chorób sercowo-naczy-
niowych na przeżywalność pacjentów 
z  ADPKD. Zaburzenia układu krążenia 
stanowią aż 46% przyczyn zgonu w  tej 
chorobie. W  ADPKD może dochodzić do 
powstawania tętniaków i  tętniaków roz-
warstwiających niemal wszystkich dużych 
naczyń tętniczych. Istnieją doniesienia 
o  tętniakach aorty brzusznej, piersiowej, 
tętnic szyjnych, kręgowych i  mózgowych 
[7]. Najczęściej tętniaki zajmują tętnice 
mózgowe: występują u  10% pacjentów 
bezobjawowych i  25% procent pacjentów 
z  dodatnim wywiadem rodzinnym doty-
czącym krwawień podpajeczynówkowych 
i domózgowych. Wśród licznych sercowo-
-naczyniowych przyczyn zgonu pacjentów 
z  ADPKD tętniak rozwarstwiający aorty 
stanowi 2,3%. Tak duża częstość chorób 
sercowo-naczyniowych wśród chorych 
z ADPKD wynika z zaburzonej funkcji poli-
cystyny. Jest ona nie tylko mechanorecep-
torem, ale pełni też szereg innych funkcji. 
Na poziomie komórkowym policystyna 1 
i 2 jest obecna w śródbłonku i komórkach 
warstwy mięśniowej ścian naczyń [8]. 
Opisuje się je również w miofibroblastach 
[9,10]. W  badaniach na myszach stwier-
dzono, ze delecja PKD 1 i 2 w śródbłonku 
powoduje zwiększoną śmiertelność płodu, 
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jak i zaburzenia tworzenia łożyska i krwa-
wienia w  jego obrębie [11]. Delecja PKD 
1 w  obrębie warstwy mięśniowej naczyń 
powoduje znaczna degenerację włókien 
elastycznych w obrębie ściany aorty zstę-
pującej [12]. Uważa się, że mutacja PKD 
1 i  2 jest przyczyną powstawania nadci-
śnienia tętniczego poprzez nieprawidłowy 
efekt naczyniorozszerzający na działanie 
sił ścinający w naczyniach aorty. Policysty-
na jest białkiem sensorycznym obecnym 
na powierzchni rzęsek endotelium – wy-
czuwa ona wzrost ciśnienia tętniczego i sił 
ścinających [13,14]. Prawidłowy śródbło-
nek w  odpowiedzi na te zmiany hemody-
namiczne zwiększa stężenia tlenku azotu, 
co działa naczyniorozszerzająco, a  śród-
błonek z  delecją PKD 1 i  2 nie zwiększa 
stężenia tlenku azotu [15]. Rzęski obecne 
na śródbłonku nieposiadające policystyny 
1 i  2 nie wyczuwają zmian ciśnienia i  sił 
ścinających – tym samy nie reagują zwięk-
szając stężenie tlenku azotu. Zaburzenie 
to zostało potwierdzone w wielu badaniach 
eksperymentalnych [13,14]. Do dziś nie 
wiemy, która z  mutacji predysponuje do 
powstawania zaburzeń w obrębie naczyń. 
Badania na myszach z  brakiem jednego 
z  alleli PKD 2 w  obrębie komórek mię-
śniowych ściany naczynia wykazała zabu-
rzenie homeostazy wewnątrzkomórkowej 
wapnia, pod postacią zmniejszonego pod-
stawowego stężenia wapnia, zwiększenia 
wapnia w magazynach retikulum endopla-
zmatycznego i  zmniejszenie aktywności 
kanałów wapniowych w  tych organellach. 
Zaburzenie to daje efekt fenotypowy pod 
postacią licznych zaburzeń w obrębie na-
czyń wewnątrzmózgowych w  odpowiedzi 
na stres hemodynamiczny jak np.: usunię-
cie nerki, podwiązanie tętnicy szyjnej, po-
danie mineralokortkoidów. W  grupie kon-
trolnej takich zaburzeń nie obserwowano 
[16-19] Delecja jedno lub obu alleli PKD1 

w  obrębie komórek mięśniowych ścian 
aorty powoduje nadmierną odpowiedz na 
TGF-B [12]. Zaburzenie pod postacią prze-
regulowania odpowiedzi na TGF-B jest 
podobne jak w zespole Marfana, w którym 
również występują częściej tętniak aorty 
[20-22]. W innym badaniu myszy z delecją 
genu PKD1 wykazywały w aorcie ekspre-
sję policystyny 1 tylko w 26% w stosunku 
do normalnego poziomu. W grupie tej tęt-
niak rozwarstwiający aorty był powszech-
ny. Obserwowano również gromadzenie 
matrix pozakomórkowego pomiędzy blasz-
kami elastyny w  ścianie aorty doprowa-
dzając do rozdarcia intimy i  krwawienia 
wewnątrz ściany naczynia [23]. Badanie 
obejmujące chorych z  ADPKD badające 
ich genom pozwoliło na znalezienie licz-
nych loci, które mogą być odpowiedzialne 
za tworzenie tętniaków. Jednak stworzenie 
systemu identyfikującego ryzyko wymaga-
ło by badań kohortowych na bardzo licznej 
grupie z  ADPKD. Nie stwierdzono różnic 
w  występowaniu powikłań naczyniowych 
w  zależności od typu mutacji PKD-1 czy 
2, choć w przypadku tej drugiej uszkodze-
nie nerek jest łagodniejsze [24]. Można 
uznać, ze mutacja policystyny w  dwojaki 
sposób prowadzi do powstawania tętnia-
ków i  tętniaków rozwarstwiających aorty. 
Po pierwsze wynika to z zaburzonej funkcji 
policystyny jako białka obecnego w  ścia-
nie naczynia i  odpowiedzialnego za jego 
funkcje. Po drugie nieprawidłowe działanie 
policytyny w śródbłonku naczyń powoduje 
obniżone stężenie tlenku azotu. Nieprawi-
dłowa reakcja naczynia na wzrost ciśnienia 
i  sił ścinających dodatkowo naraża je na 
uszkodzenie (Ryc. 1).

Wnioski
Autosomalna dominująca wielotorbie-

lowatość nerek rzadko manifestuje się 
pod postacią tętniaków aorty, dlatego nie 

powstały żadne wytyczne skriningu tego 
powikłania. Znacznie częstszym problem 
w tej jednostce chorobowej jest pogarsza-
jąca się niewydolność nerek, która final-
nie wymaga leczenia nerkozastępczego 
oraz inne zaburzenia w  układzie serco-
wo-naczyniowym, takie jak nadciśnienie 
tętnicze czy niewydolność mięśnia serco-
wego oraz tętniaki krążenia mózgowego. 
Dlatego też pacjentom cierpiących na 
to schorzenie zaleca się okresowe an-
gio-MR, które pozwala na wcześniejsze 
wykrycie zmian naczyniowych. Nadci-
śnienie tętnicze tylko przyspiesza proces 
tworzenia się tętniaków, dlatego warto je 
monitorować i  odpowiednio leczyć, aby 
zapobiec ich powstaniu. Należy jednak 
pamiętać o  rozwarstwieniu aorty u  każ-
dego, nawet młodego pacjenta z ADPKD 
i objawami, które mogą to powikłanie su-
gerować. 
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