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Autori prezentuji pripad 43leté Zeny s bikavitarni pravou komorou. Nemocna byla od mladi sledovana pro defekt komoro-
vého septa, ktery se spontanné uzaviel. Soucasné postupné vznikla obstrukce v pravé komore s vysokym tlakovym gra-
dientem. Pro vyraznou symptomatologii a t€Zkou subvalvularni pulmondalni stenézu byla indikovana radikalni lé¢ba.
Kliéova slova: Subvalvularni pulmondalni stenéza - Obstrukce vytokového traktu pravé komory - Hypertrofie pravé
komory — Trojrozmérna echokardiografie

Cieluch O, Januska J, Skiioutil L, Branny M, Branny P*, Radeva R**, Cufik R*** (Department of Cardiology, *Department
of Cardiac Surgery, Cardiac Center, Podlesi Hospital, a. s., **Private Practice in Cardiology, Ostrava-Hrabtivka, ***Institute
of Pathology, Ostrava-Poruba Teaching Hospital, Ostrava-Poruba, Czech Republic). A double-chambered right ventricle,
the diagnosis and treatment of congenital heart disease in adults. Cor Vasa 2007;49(5):188-191.

The authors present the case of a 43-year-old woman with a double-chambered right ventricle. The patient had been
observed since youth for a ventricular septal defect that closed spontaneously. At the same time, she gradually developed
a right ventricular outflow tract obstruction with a high-pressure gradient. She was scheduled for cardiac surgery for
severe symptoms and severe subvalvular pulmonary stenosis.

Key words: Subvalvular pulmonary stenosis — Right ventricular outflow tract obstruction — Right ventricular hypertrophy
— Three-dimensional echocardiography

Adresa: MUDr. Ota Cieluch, Oddéleni kardiologie, Kardiocentrum, Nemocnice Podlesi, a. s., 739 61 Trinec-Konsk4, Tfinec,
Ceska republika, e-mail: ota.cieluch@seznam.cz

uvop

Prezentujeme pripad mladé nemocné s téZkou hy-
pertrofii a obstrukci vytokového traktu pravé komory,
od détstvi sledovanou pro defekt komorového septa.

.Double-chambered right ventricle" vznika rozdéle-
nim dutiny pravé komory abnormalné umistény-
mi nebo hypertrofickymi myokardidlnimi svazky na
vysokotlakou proximalni a nizkotlakou distalni duti-
nu. Patologicky gradient ve vytokovém traktu pravé
komory zcela vymizi nebo je podstatné redukovan po
provedené chirurgické resekci ¢asti hypertrofického
svalstva a dochazi tak k normalizaci systolického
tlaku v pravé komore."

POPIS PRIPADU

Nemocné byl v détstvi katetrizacné prokazan defekt
komorového septa (VSD), ale pro jeho restriktivni

188 Cieluch O a spol. ,Double-chambered right ventricle — bikavitarni prava komora“

chovani nebylo operaé¢ni reSeni v détském véku indi-
kovano. Echokardiografické sledovani jesté étyri roky
pred operaci popisovalo VSD, avSak bez prukazu
obstrukce v pravé komore (RV). Nemocna zvladala
pomalejsi chtizi 1.-2. patra schodt a neméla Zadné
dalsi symptomy. Lécila se s arterialni hypertenzi, far-
makologicky dobre korigovanou. Pri aktualnim echo-
kardiografickém vySetfeni vysloveno podezfeni na
stenézu plicnice, pacientka byla odeslana ke spe-
cializovanému vySetfeni. Auskulta¢n€ dominoval
systolicky Selest s maximem ve III. meziZebii paras-
ternalné vlevo. Na elektrokardiogramu (EKG) byl
pravidelny sinusovy rytmus o pfimérené frekvenci
s normalnim prevodem AV a rozSifenym komplexem
QRS pri obrazu bloku pravého Tawarova raménka
a levého zadniho hemibloku.

Byla provedena transtorakalni, nasledné transezo-
fagealni echokardiografie (TEE) s nalezem pokrocilé
hypertrofie pravé komory, poc¢atek vytokového traktu
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pravé komory (RVOT) byl ztZen svalovym valem
jdoucim k infundibuldrnimu septu a soucasné hy-
pertrofickou sténou RV. Tyto abnormni struktury
byly podkladem nalezu vyrazného systolického intra-
ventrikularniho gradientu s maximalni hodnotou
100 mm Hg. Mimo obstrukce RVOT a drobného per-
sistujiciho foramen ovale (PFO) s minimalnim zkra-
tem nebyla prokazédna zadna dalsi strukturdlni ¢i
funkéni patologie srdce a velkych cév a také v Zadné
cilené projekci nebyl prokazan VSD. Myokardialni

Obr.1 TEE 3D rekonstrukce struktur pravé komory predo-
pera¢né + barevné mapovani jetu

1 - proximalni dutina RV, resp. vtokova ¢ast s pohledem
ke trikuspidalni chlopni, 2 - vytokovy trakt LV (LVOT),
3 — abnormni svalovy val, 4 — distalni dutina pravé komory,
5 — pulmonalni chloper

Obr.2 Ventrikulogram pravé komory, pocatek systoly, pro-
jekce RAO 30 °

1 - truncus pulmonalis, 2 - cipy pulmondlni chlopné, 3 —
distalni dutina pravé komory (RV), 4 - stenotizujici val, 5 —
proximalni dutina RV
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Tabulka |
Hodnoty tlakti méfenych invazivné v srde¢nich oddilech

Invazivni méfeni tlaku (mm Hg) stfedni tlak

LA v2a4d 1
RA v2a0 0
PA 14/1 7
RVOT 32/-2
RVOTEDP 2
RV 125/-2
RVEDP 1
Ao 165/99 122
LV 141/-1
LVEDP 7
RVOT gradient 93

LA - leva sin, RA - prava sin, PA - parcidlni tlak, RVOT -
vytokovy trakt pravé komory, RVOTEDP - enddiastolicky
tlak v RVOT, RV - pravd komora, RVEDP - enddiastolicky
tlak v RV, Ao - aorta, LV - leva komora, LVEDP - enddia-
stolicky tlak v LV

struktury, predevsim RVOT, byly presnéji vizualizo-
vany pomoci 3D echokardiografie (obrdzel 1).

Byla provedena levostranna i pravostranna srdec-
ni katetrizace a ventrikulografie obou komor (obrd-
zek 2). Predni sténa RV byla hypokineticka a vyrazné
trabekulizovana, ve RVOT zjiSténa systolicka obstruk-
ce s gradientem asi 93 mm Hg (tabullka I). Koronaro-
graficky jsme vyloudili postiZeni véncitych tepen.

Pacientka byla indikovana k chirurgické resekci
obstrukce vytokového traktu pravé komory a uzavéru
PFO. Po srdec¢ni zastavé byla oteviena plicnice nad
chlopni, nalezeno misto obstrukce a provedena incize
volné stény RV. Poté byla resekovana hypertroficka
svalovina RVOT s jizevnatym endokardem a do mista
incize byla vsita dakronova zaplata velikosti 5 x 3 cm.
Dale provedena sutura malého PFO. Perioperac¢ni
i pooperac¢ni obdobi probihalo bez komplikaci a pa-
cientka byla sedmy poopera¢ni den propusténa do
domaciho oSetrovani. Provedené histologické vySetie-
ni odstranéné tkan€ prokazalo, Ze se jednalo o hy-
pertrofickou svalovinu s nasedajicim fibréznim valem
(obrazek 3).

Obr.3 Histologie resekované tkané

1 - hypertroficky myokard, 2 — fibrézni hyperplazie
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Obr.4 TEE 3D rekonstrukce poopera¢né, prufez vytokovym
traktem pravé komory v misté ptivodni obstrukce

1 — misto ptivodni obstrukce, 2 — pulmonalni chlopen, 3 -
truncus pulmonalis, 4 - vytokovy trakt levé komory, 5 — mit-
ralni chlopenl, 6 — vtokova ¢ast pravé komory s pohledem
k trikuspidalni chlopni

Po operaci se pacientce vyrazné zlepsila tolerance
namahy a postupné vymizela i ndmahova dusnost.
S odstupem trfi mésicti byly opét provedeny TEE 3D
rekonstrukce bez znamek obstrukce (obrdzek 4).

DISKUSE

Etiopatogeneze

1zolovana ,double-chambered right ventricle* (DCRV)
je u dospélych diagnostikovana jen vzacné.® I velka
pediatricka centra obvykle diagnostikuji méné nez
10 pripadu ro¢n€. DCRV byva pritomna u 0,5-2 %
vrozenych srde¢nich vad a je ¢asto asociovana s VSD
a s jinymi vadami.®4

Dutinu RV strukturalné rozdéluji abnormalné
umisténé nebo hypertrofické myokardialni tramce,
které probihaji mezi ¢asti mezikomorového septa pod
urovni septalniho cipu trikuspidalni chlopné a pred-
ni sténou pravé komory. Vada mutiZe byt primarné
vrozena nebo se utvaii sekundarné. Mechanismem
vzniku svalového valu, jez je podkladem obstrukce
v pravé komore, je pifimy vliv restriktivniho VSD s tzv.
Jet efektem®. Pri vyznamném rozdilu tlakd mezi
levou a pravou komorou narazi zkratovy proud krve
z levé komory na prilehly endokard pravé komory
a vznika tak oblast fibromuskularni proliferace. Po
vzniku obstrukce dojde zbytnénim myokardu pravé
komory k dalSimu narastu tlakt v pravostrannych
srde¢nich oddilech a jakmile za¢ne fibromuskularni
tkan proliferovat v okoli a pres defekt mezikomoro-
vého septa, tak se v mnoha pripadech komorovy
defekt spontanné uzavie.®

Morfologicka pri¢ina primarné vrozené DCRV neni
zcela jasnd. Soucasné poznatky svédci pro to, Ze pu-
vod abnormalniho svalového svazku, ktery vytvari
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svalovy val, predstavuje pravdépodobné zesilena sep-
toparietalni trabekulizace.®® U nemocnych s VSD je
mozno predpovédét vyvoj obstrukce v RVOT pomoci
tzv. ,displacement indexu®, ktery je definovan jako
pomeér vzdalenosti anulu pulmonalni chlopné od sep-
talniho napojeni ,moderator band“ (tj. vyvySena vy-
razné variabilni myokardialni tkan, jeZ se rozbiha
z mezikomorového septa k bazi predniho papilarniho
svalu a obvykle se nachazi v dolni tretiné pravé ko-
mory) k priiméru anulu trikuspidalni chlopné. Hod-
nota indexu mensi neZ 1 predpovidda mozny vznik
obstrukce.”

Klinicka manifestace a diagnostika

Prirozeny priibéh onemocnéni se lisi podle asocio-
vanych vad. Postupna obstrukce RVOT vede k selha-
ni RV, obzvlasté pri souc¢asném VSD. Klinicky obraz
,double-chambered right ventricle* se bez pritomné-
ho VSD podoba izolované stenéze plicnice. Pri posle-
chovém nalezu systolického Selestu u pacienttt s ana-
mnézou spontanniho ¢i chirurgického uzavéru VSD
je nutné o DCRV vzdy uvazovat.® Nalez DCRV by-
va aZz u 10 % pacientti podstupujici uzavér VSD.©®
Kenaan a spol. popsali pripad ciziho télesa imitu-
jiciho ,double-chambered right ventricle“.!® Neroz-
poznana vada se muZe projevit aZ ndhlou smrti pri
progresi nitrokomorové obstrukce. V dobé zjisténi dia-
gnoézy vsak byvaji nemocni vétSinou asymptomaticti.
Nejcastéji je u nich zjisSténym vedoucim priznakem
holosystolicky Selest s midsystolickym maximem,
nejlépe slySitelny v hornich a strfednich meziZebfich
parasternalné vlevo. Dominujicim obrazem pii pokro-
¢ilém onemocnéni jsou znadmky pravostranné kardial-
ni dekompenzace. Souc¢asti komplexni diagnostiky je
kombinace neinvazivnich a invazivnich vySetfovacich
postupti. Zakladni diagnostickou metodou je echo-
kardiografie, kterd prokaZe pritomnost svalovych
snopcu, protinajicich pravou komoru, a vznik dopro-
fikaci patologickych struktur, idedlné s provedenim
3D rekonstrukei. Pri ventrikulografii je zfetelny de-
fekt v naplni pravé komory. DuleZité je také invazivni
zméreni gradientu mezi obéma dutinami RV. Pribéh
abnormnich svalovych snopcti 1ze podrobné zobrazit
vySetfenim magnetickou rezonanci nebo poc¢itacovou
tomografii s kontrastem.

Lécba

U symptomatickych nemocnych je indikovana
radikalni kardiochirurgicka lé¢ba. Nacasovani ope-
racniho zakroku zavisi na pridruZenych vadach, kte-
ré se snazime vzdy resit béhem korekce DCRV. Pokud
neni zaroven pritomna zavazna pridruzend vada
tak nemocné sledujeme, dokud neni nitrokomoro-
vy gradient vétsi neZ 40 mm Hg a nezhorsSuje stupen
obstrukce. Adolescenti a mladi dospéli s malym
intraventrikularnim gradientem maji vyraznéjsi rizi-
ko rychlého nartistu gradientu béhem relativné krat-
ké doby a proto je ¢asté&ji echokardiograficky kontro-
lujeme.V Tsuchikane a spol. 1é¢ili 73letého pacienta
se symptomatickou DCRV perkutanni transluminar-
ni myokardialni alkoholovou ablaci kon&lni vétve se
signifikantnim poklesem gradientu ve RVOT.U? U Zen
planujicich graviditu je nutno pred otéhotnénim pro-
vést korekci symptomatické zavazné vady. Operacni
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reSeni prinasi excelentni hemodynamické a funkéni
vysledky v kratkodobém i dlouhodobém sledovani.®
Pacienty po zjisSténi diagnoézy trvale vedeme v kardio-
logické dispenzarizaci s dodrZovanim zasad preven-
ce infek¢éni endokarditidy. Po opera¢ni korekci vady
jsou potrebné pravidelné echokardiografické kontroly
k vylouceni rekurence obstrukce.

ZAVER

Diagnostika DCRV je zaloZena predevSim na echo-
kardiografii. Srde¢ni katetrizace je prospésna k vy-
lou¢eni moznych dalSich patologickych 1ézi, které
mohou byt jinak §patné€ rozpoznatelné. V soucasnos-
ti nartista vyznam 3D echokardiografie, pomoci které
jsme schopni neinvazivné lépe zobrazit strukturalni
patologicko-anatomické poméry abnormniho svalové-
ho valu v pravé komore. Operacni lécba prinasi
vyrazny, dlouhodoby a priznivy uc¢inek. To plati pre-
devSim u nemocnych s izolovanou vadou nebo pokud
jsou zaroven korigovany i asociované vady, mezi které
Casto patri VSD. U starSich, vyrazné symptomatic-
kych nemocnych s vysokym rizikem opera¢niho rese-
ni a priznivou morfologii a vaskularizaci abnormniho
svalového valu, je moZnou experimentalni metodou
1écby perkutanni alkoholova ablace ¢i katetrova abla-
ce pomoci radiofrekvené¢ni energie.'¥
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