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Uzavér Usti leve vencité tepny cipem Ctyrcipe
aortalni chlopné s aortalni insuficienci
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Ctyfcipa aortélni chlopen je vzacnou vrozenou anomdlii, ktera byla poprvé popsana v roce 1862. Autofi uvadéji pfipad 58letého muze
s nalezem insuficientni Ctyfcipé aortalni chlopné, uzavérem Usti levé véncité tepny jednim z jejich cipt a anomalnim zasobenim srde¢niho
svalu pomoci kolateralniho fecisté s prikazem pretrvavajici namahové ischemie myokardu, ktery se u pacienta manifestoval levostrannou
kardialni dekompenzaci.
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Pecenkova V, Marek T, Karmazin V, et al. Closure of the left coronary artery orifice by a cusp of quadricuspid aortic valve with aortic
insufficiency. Cor Vasa 2011,53:552-554.

Quadricuspid aortic valve is a rare inborn anomaly, first described in 1862. The authors present a case of 58-year-old man with an
insufficient quadricuspid aortic valve, closure of the left coronary artery orifice by one of its cusps and an anomalous myocardial blood
supply through collateral vessels. Exertion ischemia manifesting by left-sided cardiac decompensation was demonstrated in this patient.
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Uvod

Ctyicipa aortalni chlopen je vzacnou vrozenou anomdlii,
kterou poprvé popsal Ballington v roce 1862. Jeji preva-
lence se pohybuje podle pitevnich nélezt okolo 0,008 %.
Podle Hurwitzovy a Robertsovy klasifikace existuje sedm
anatomickych variant s rtznou velikosti jednotlivych
cipt.! Anomalni chlopen je v 90 % pripadt dysfunkéni, tj.
postizena insuficienci nebo stendézou, v 10 % pripadt byva
doprovazena dal$i anomalii véncitych tepen.? Jako zcela
raritni pridruzeny nélez byly jiz v minulosti publikovany
pripady uzavéru asti véncité tepny adherenci jednoho z cipt
aortalni chlopné ke sténé aorty s Gplnym prekrytim ostia
nebo perzistujici malou fisurou. Jde tedy o postizeni vénci-
tych tepen neaterosklerotického ptivodu, jehoz dusledkem
je ischemie myokardu rtizného rozsahu a zavaznosti.2

Popis pfipadu

Na nasem pracovisti jsme resili pripad 58letého kuraka bez
anamnézy znamého kardiovaskuldrniho onemocnéni, ktery
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si stézoval pouze na obc¢asné necharakteristické prekordialni
oprese. Na ambulanci akutniho ptijmu byl poprvé vysetien
po nédvratu z no¢ni smény pro néhle vzniklou klidovou dus-
nost. Vstupni elektrokardiogram neukazoval znamky akutni
ischemie a nebyla zjisténa zvySena hodnota kardiospeci-
fickych markert. Akutné provedené echokardiografické
vySetieni prokdzalo stfedné vyznamnou aortalni regurgitaci
pri sttedné omezené systolické funkci levé komory. Pomoci
pozdéji provedeného jicnového echokardiografického vy-
Setfeni byla popsana dysfunkéni ¢tyfeipa aortalni chlopen
se stfedné vyznamnou aortalni regurgitaci a difuzni hypo-
kineze levé komory s maximem na spodni sténé a celkovou
ejekéni frakei cca 35-40 %. Po 1écbé levostranné kardidlni
dekompenzace doslo ke zlep$eni ejekéni frakce levé komory
na 50 % (obrdzek 1).

Zatézova elektrokardiografie prokazala horizontalni
deprese useki ST v lateralnich hrudnich svodech. Perfuzni
scintigrafie myokardu dokumentovala drobné az stfedné
velké lozisko relativni hypoperfuze inferolateralné se
znamkami reverzibility (obrdzek 2).
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Obréazek 1 TEE obraz ¢tyfcipé aortalni chlopné

Koronarni angiografie znazornila pouze okrajové nerov-
nosti v povodi obou véncitych tepen pfi dominantni pravé
koronarni tepné. Nicméné z proximalni ¢asti této tepny
vychazela mohutna kolaterala astici do proximadlni ¢asti r.
interventricularis anterior, pomoci niz se retrogradné plnil
kmen levé véncité tepny a z néj vychazejici slepa vychlipka.
Ztejmé Slo puvodné o korondrni cip aortalni chlopné.
Ramus interventricularis anterior se ve svém prubéhu
plnil dal$imi drobnymi kolateralami z distalni ¢asti pravé
korondarni tepny. Angiografie bulbu aorty zndzornila ¢tyt-
cipou aortalni chlopen s vyznamnou aortalni regurgitaci
(obrdzek 3).

Vzhledem k symptomiim a priikazu namahové ischemie
myokardu byl pacient indikovan k ndhradé aortalni chlopné
a revaskularizaci se zru$enim patologické spojky koronar-
nich tepen. Pfi opera¢nim vykonu 14. 1. 2010 byla nalezena
kolaterala vychazejici z pravé véncité tepny po predni strané
arteria pulmonalis do povodi r. interventricularis anterior.
Pfi revizi aortalni chlopné byla nalezena vydut o priméru
1-1,5 cm mezi nekorondrnim a pravym cipem, ktera kryla
dutinku s tstim kmene levé véncité tepny. Po odstranéni
vSech ¢tyt cipt chlopné byla provedena jeji ndhrada pro-
tézou Sorin Bicarbon ¢. 25 s ponechanim usti levé véncité
tepny nad aortalni chlopni. Soucasné byl proveden dvojity
podvaz a odstranéni kolaterdly mezi obéma véncitymi

el et T L e oy B e S S G T e S e

: | ; A | I i BB
4{”‘1?"’“!'“"”'{'1/& L—”xttv,'” 1'"\,, il /J”Lh"[f,«dl‘m1v;;qw\m.}1W‘| _/\,.quwqm..rml A /\.J‘Lrwuu.ll

tepnami. Histologické vySetreni vyjmuté kolateralni cévy
zjistilo v nékterych tsecich aterosklerotické zmény se
ztzenim od 10 do 30 % a dale lokalni nafaseni a vchlipeni
endotelu do lumina se ztizenim dosahujicim 80 %. Aortalni
chlopen vykazovala pouze degenerativni zmény charakteru
nodularnich kalcifikaci (obrdzek 4).

Pooperacni echokardiogram ovéfil funkéni mechanickou
aortalni nahradu s nizkymi tlakovymi gradienty, bez patr-
né vyznamnéjsi regurgitace. Leva komora méla hrani¢ni
celkovou systolickou funkeci. Dal$i poopera¢ni prabéh byl
nekomplikovany s vyjimkou nékolika paroxysmu fibrilace
sini.

Pfi ambulantni kontrole za tfi mésice po operaénim
vykonu se pacient citil dobfe, udaval ndimahovou dusnost
maximalné NYHA II, echokardiograficky nalez byl pfiznivy,
s dobrou funkci mechanické aortdlni nahrady a normaélni
klidovou funkei LK, na EKG byl pfitomen sinusovy rytmus.
PrestoZe u tohoto pacienta $lo o uzavér asti levé véncité
tepny jednim z cipti ¢tyfcipé aortalni chlopné, sama pritom-
nost této anomélie nemusi byt diivodem uzavéru koronarni
tepny. Vétsina pripadt okluze popsanych v literature byla
v souvislosti s trojcipou aortalni chlopni, coz potvrzuje,
ze zde $lo spiSe o vzacnou pridruzenou anomalii.® Svéd¢i
pro to i data z naseho pracovisté, kde byla zjisténa ¢tyfeipa
aortalni chlopen u dal$ich nékolika pacientt izolované,
bez doprovodnych koronarnich abnormalit. Stejné jako
v uvedené kasuistice byvd mnohem castéji uzavieno usti
levé véncité tepny nez tepny pravé, zcela ojedinéle je uzaver
nekompletni s pretrvavajici drobnou fisurou v oblasti usti.

Diskuse

Etiologie uzavéru usti véncité tepny neni vzdy jednoznaéné
vysvétlena. Jedna z hypotéz mluvi o jeho mozném kongeni-
talnim ptivodu v souvislosti s anomélnim vyvojem aortalni
chlopné. Tato teorie je zaloZena na predpokladu tvorby
koronarniho fecisté z ostrivka bunék epikardu ulozenych
puvodné v oblasti srde¢niho hrotu, které potom vrustaji
proximalné do prislusnych Valsalvovych sint. Tuto moznost
podporuje soucasny casty vyskyt dalsich vrozenych anoma-

Obrazek 2 Priikaz
namahové ischemie
pfi ergometrii
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Obrazek 3 Angiografie bulbu aorty znazorniuje mohutnou
kolateralu z odsupu a. coronaria dextra, ktera usti do proximal-
niho useku r. interventricularis anterior

lii, jako supravalvularni aortalni stenézy, mentalni retardace
nebo anomalii obli¢eje a vyskyt patologie i v obdobi brzy
po narozeni (stav byl popsan i u novorozence a dvouletého
ditéte).* Proti dalsi zvazované infekéni etiologii svéddi jak
néma infek¢ni anamnéza postiZzenych pacientt (revmaticka
horecka, syfilis), tak provedena histologicka vySetfeni tkané
v okoli uzavteného usti tepny, ktera nezjistila znamky zané-
tu. Vzhledem k tomu, Ze je aortalni chlopen pti koronarni
patologii vétsinou hypoplasticka, uvazuje se i 0 moznosti
remodelace cipti turbulentnimi toky v okoli zménéné chlop-
né, fibrotickych zméndch okrajii cipti a nasledné snadnéjsi
fazi s aortalni sténou.*

Pro stanoveni diagnézy postizeni véncitych tepen je
zasadnim vyS$etfenim selektivni korondrni angiografie, kdy

Obrazek 4 Snimek aortalni chlopné s nodularnimi kalcifikacemi
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nelze nakanylovat uzaviené usti postizené véncité tepny,
a druhd véncita tepna byva normélniho priiméru, a ¢asto
vydava vétsi kolateralu k tepné ostidlné uzaviené. Touto
kolateralou se obvykle retrogradné plni uzavfena tepna az
po svij proximalni konec, na kterém je v oblasti aortdlniho
kotene charakteristicka vydut charakteru vaku formovaného
pravé retrogradnim tokem z kolateraly.’?

Echokardiografické vysSetfeni je nutné pro znazornéni
morfologie aortdlniho kofene, stanoveni poctu cipti a uréeni
vyznamnosti souc¢asné pritomné chlopenni vady, velikosti
a funkce levé komory srde¢ni a jinych pridruzenych srdec¢-
nich vad. Rozsah namahové ischemie je mozné ozfejmit
vhodnym zatéZovym testem.

Navzdory riizné rozsahlému sniZeni koronarniho pritoku
a dysfunkci chlopné byvé popsany stav kompatibilni se Zivo-
tem vzhledem k moznosti koronarniho fecisté adaptovat se
na podminky ischemie pomoci kolaterdlniho obéhu. Varia-
bilita symptomu (dusnost, bolesti na hrudi ¢i typickd angina
pectoris, inavnost, synkopa nebo nahla obéhova zastava)
a rizna doba jejich manifestace u jednotlivych pacienti je
déana jednak odli$nym stupném rozvoje kolateralniho feci-
§té a rliznym rozsahem pretrvavajici ischemie myokardu,
jednak rtiznym stupném vyznamnosti pfidruzené aortalni
regurgitace nebo aortalni stenézy. Dtisledkem protrahované
ischemie myokardu mize byt i vznik akutniho infarktu
myokardu jiz v détském véku nebo v obdobi dospivani.>®
Jindy se anomilie miiZe manifestovat jako akutni levo-
stranna srde¢ni insuficience nebo vede ke vzniku maligni
arytmie s nasledkem umrti. Proto uzavér usti véncité tepny
cipem aortdlni chlopné predstavuje zavazny rizikovy faktor
nahlé srde¢ni smrti.

Z hlediska 1é¢by je vyjimeéné moznd tprava (plastika)
aortalni chlopné s uvolnénim cipu adherujiciho k aortalni
sténé. Pfi soucasné vyznamné aortdlni vadé byva nutna
néhrada protézou. Existuje také moznost nahrady pulmo-
nalnim autograftem nebo homograftem(zejména u déti).
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