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Uvod: Vrozené koronarni anomalie se vyskytuji zfidka a postihuji 0,3-1 % populace [1,2]. Ve velké vétsiné
jsou klinicky némé a byvaji diagnostikovany nahodné pfi selektivni koronarografii indikované z jinych
davodl nebo az pii pitvé. V nékterych pripadech viak mohou mit zavazné az fatélni nasledky (ndhla amrti,
zvlasté u mladych jedinch v souvislosti s velkou zatézi v pfipadé anoméalniho odstupu koronérni arterie z pro-
tilehlého sinu s interarterialnim pribéhem).
Metodika: Z koronarografickych zaznam( a multidetektorového CT vysetieni provedenych v letech 2008-
2013 na nasem pracovisti jsme vybrali typické obrazové nalezy dokumentujici jednotlivé vrozené koronarni
anomalie. Taktéz jsme provedli resersi odborné literatury pomoci databaze PubMed.
Vysledky: V nasem obrazovém prehledu se zabyvdme jednotlivymi vrozenymi koronarnimi anomaliemi
s dirazem na jejich obrazovou dokumentaci, at jiz s pomoci multidetektorové CT, ¢i selektivni koronaro-
grafie, které predstavuji hlavni diagnostické metody téchto anomalii.
Zavér: Vrozené koronarni anomalie predstavuji relativné vzacné nalezy, avsak nékteré z nich mohou mit
zdvazné az fatalni nasledky. Na moZznost tohoto postizeni je tfeba myslet zvlasté u vybranych rizikovych
skupin populace. Multidetektorova CT koronarografie se vzhledem k moznosti trojrozmérného zobrazeni
jevi jako nejvhodnéjsi diagnostickd metoda.

© 2013, CKS. Published by Elsevier Urban and Partner Sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

Background: Congenital coronary anomalies occur rarely and affect 0.3-1% of the population [1,2]. They
are predominantly clinically silent and are usually diagnosed accidentally during selective coronarography
for other reasons, or at autopsy. In some cases however these maybe the cause of sudden death, mainly in
young individuals in association with great exertion (anomalous origin of coronary artery from the opposite
coronary sinus with interarterial course).

Method: We reviewed the cathlab records and coronary multi-slice CT scans performed in the period from
2008 to 2013 in our hospital and we chose typical image findings documenting particular congenital coro-
nary anomalies. Subsequently we reviewed the literature using the PubMed database.

Results: In our image summary, we discuss these particular anomalies and primarily their imaging documen-
tation, using either multi-slice CT or selective coronarography, which represents the main diagnostic method
for these disorders.

Conclusion: Congenital coronary anomalies are relatively rare findings; however, some of these could have
significant and even fatal consequences. These disorders should be considered in selected risk population
groups. Multi-slice CT coronarography seems to be the most appropriate diagnostic method with regard to
the possibility of 3D imaging.
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Uvod

Vrozené koronarni anomalie se vyskytuji zfidka a posti-
huji 0,3-1 % populace [1,2]. V 87 % jde o anomalie v od-
stupu a prubéhu koronarnich tepen a v 13 % pfripadu
o pistéle [3]. Ve velké vétsiné jsou klinicky némé a byvaji
diagnostikovdny nahodné pfi selektivni koronarografii
indikované z jinych divodu nebo az pfi pitvé. V nékterych
pripadech viak mohou byt pfi¢inou nahlych umrti, zvlasté
u mladych jedincl v souvislosti s velkou zatézi (anomalni
odstup koronarni arterie z protilehlého sinu s interarte-
ridlnim pribéhem). Vrozené koronarni anomalie mohou
byt pfi¢inou 5-35 % pfipadd ndhlych dmrti u mladych
atletd ¢i rekrutd [4-7]. Naproti tomu predstavuji pfic¢inu
pouze 0,6-1,2 % viech nahlych umrti u mladych pacientt
[6,8], byvaji tedy smrtici pouze v souvislosti s extrémni fy-
zickou zatézi nebo kratce po ni.

Patofyziologie a klinické pfiznaky

Embryondlni vyvoj korondrnich cév je komplexni proces
zacinajici na povrchu srdec¢niho svalu, ktery az nasledné
vede k vytvoreni jejich napojeni na aortu. Tim Ize vysvét-
lit moZnou variabilitu koronarniho zasobeni a vznik ano-
malniho centrdlniho spojeni s aortou [9].

Rozsah klinickych pfiznakd zavisi na typu a hemody-
namické vyznamnosti vrozenych koronarnich anomalii
a zahrnuje symptomy od klinicky zcela némého pribé-
hu (u velké vétSiny anomdlii) az po nahla umrti, zvlasté
u mladych jedincG v souvislosti s extrémni zatézi. Dalsi
pfiznaky mohou byt variabilni, zahrnujici atypické boles-
ti na hrudi, dusnost, arytmie, rozvoj srdecniho selhani i
akutni srdecni infarkt. Vrozené koronarni anomaélie viak
jen zfidka zpUsobuji reproducibilni namahovou anginu
pectoris pfi urcitém stupni zatéze, jinak typickou pro ICHS
[2]. Pfestoze neni jednoznacny nazor na vztah mezi koro-
narnimi anomaliemi a aterosklerézou, dle prevazujiciho
minéni nejsou anomalné probihajici segmenty vice na-
chylné k ateroskleréze [2]. Vrozené koronarni anomalie
se mohou vyskytovat samostatné ¢i mohou byt spojeny
s dalsimi vrozenymi srde¢nimi vadami.

Diagnostika

Vzhledem k tomu, Ze se vrozené koronarni anomalie ma-
nifestuji casto jen pri extrémni zatézi, klasické submaxi-
malni zatézové testy (ergometrie, **"Tc-MIBI SPECT) v je-
jich diagnostice selhdvaji [2].

Nejstarsi diagnostickou metodou je selektivni korona-
rografie. Jde viak o invazivni metodu a vzhledem k dvoj-
rozmérnému zobrazeni byva posouzeni pribéhu ano-
malni korondrni arterie ve vztahu k ostatnim srdecnim
strukturdm a velkym cévdm obtizné. Taktéz selektivni ka-
nylace atypickych odstupl koronarnich tepen mize byt
technicky naroc¢na.

Echokardiografie predstavuje neinvazivni metodu
umoznujici zobrazeni odstupl a proximalnich usekl ko-
ronarnich tepen, nicméné vhodné transthorakdlni echo-
kardiografické okno je dostupné pouze u déti ¢i mladist-
vych. Transezofagealni echokardiografie je jizZ metodou

semiinvazivni. Magnetickd rezonance by byla idedlni
neinvazivni nezatézujici vySetfovaci metodou, jeji prosto-
rové rozliseni viak prozatim neni dostate¢né. V soucasné
dobé je nejvhodné;jSim zobrazenim multidetektorova CT
(MDCT) koronarografie, kterd ma dostate¢nou rozlisova-
ci schopnost a umoZzriuje posoudit pribéh koronarnich
cév v trojrozmérném obraze a ve vztahu k velkym cévam
a ostatnim srdecnim strukturam. Nevyhodou je samozrej-
mé radiacni zatéz.

Klasifikace

Normalni anatomie

Koronarni tepny normalné odstupuji pod sinotubuldrni
junkci ze stfedu odpovidajiciho koronarniho sinu. Z pra-
vého korondrniho sinu odstupuje arteria coronaria dextra
(ACD) a z levého jedna arteria coronaria sinistra (ACS), ktera
se po kratkém prabéhu (kmen) vétvi na ramus interventricu-
laris anterior (RIA) a ramus circumflexus (RCx). V nékterych
pfipadech mohou RIA a RCx odstupovat samostatné.

Modifikovana klasifikace anomélii dle Greenberga [10]:

Anomalni odstupy:

e Vysoky odstup (,high takeoff”)

e VicecCetné odstupy koronarnich arterii

e Jedina koronarni arterie (,single coronary artery")

e Anomadlni odstup koronarni arterie z plicnice

e Anomalni odstup koronarni arterie z protilehlého
¢i nekoronarniho sinu (ACAQS)

Anomalni prabéh:
e Svalovy mustek
e Duplicitni arterie

Anomalni zakonceni:

e Koronarni pistél

e Koronarni oblouk (,,arcade”)
e  Extrakardialni zakonceni

Koronarni anomalie mohou byt taktéz klasifikovany
jako hemodynamicky vyznamné ¢i nevyznamné. Hemody-
namicky vyznamné anomalie mohou zpUsobovat poruchu
myokardialni perfuze a vést k ischemii myokardu, srde¢ni-
mu selhani ¢i nadhlé srdecni smrti.

B Anomalni odstupy
Vysoky odstup (,high takeoff")

Arteria coronaria dextra ¢i ramus interventricularis ante-
rior neodstupuji z koronarnich sind, ale az z ascendentni
aorty, nejcastéji 1 cm nad sinotubularni junkci. V nékte-
rych pfipadech viak mohou odstupovat i distalnéji, az
z oblasti oblouku ¢i jeho hlavnich vétvi. Tato anomalie
byva hemodynamicky nevyznamna, pouze mulze pUsobit
technické obtize pfi selektivni koronarografii. V nékte-
rych pfipadech mize tepna probihat intramuralné ve sté-
né aorty a muze byt komprimovana pri zatézi [9] (obr. 1).

Vicecetné odstupy koronarnich arterii

Nejcastéji odstupuje ACD a conus branch separované
z pravého koronarniho sinu nebo mohou samostatné od-
stupovat RIA a RCx z levého korondrniho sinu, bez kmene
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Obr. 1 - Vysoky odstup arteria coronaria dextra (ACD). (A) MDCT
.volume-rendered” 3D zobrazeni, (B) selektivni koronarografie:
leva Sikma projekce 45°, tésna stendza stfedniho segmentu ACD.
Ao - aorta; LMCA - kmen levé korondrni tepny; RCx - ramus circum-
flexus; RIA — ramus interventricularis anterior.

Obr. 2 - Anomalni odstup koronarni tepny z protilehlého nebo ne-
koronarniho sinu (ACAOS). Kmen levé koronarni tepny (LMCA) od-
stupujici z pravého koronarniho sinu s prepulmonalnim prabéhem.
(A) MDCT ,,volume-rendered” 3D zobrazeni, (B) selektivni korona-
rografie: prava sikma 30°, kaudalni 20° projekce.

ACD - arteria coronaria dextra; Ao - aorta; LMCA - kmen levé ko-
ronarni tepny; Pu - plicnice; RCx — ramus circumflexus; RIA — ramus
interventricularis anterior.

Obr. 3 - ACAOS. Arteria coronaria dextra (ACD) odstupuijici z levého
koronarniho sinu s interarterialnim pribéhem. (A) MDCT ,volume-
-rendered” 3D zobrazeni; (B) selektivni koronarografie: zadopredni
projekce.

ACAQS - anomalni odstup koronarni arterie z protilehlého ¢i ne-
koronarniho sinu; Ao — aorta; LMCA - kmen levé korondrni tepny;
LS - leva sin; Pu - plicnice; RCx — ramus circumflexus; RIA - ramus
interventricularis anterior.

ACS. Dale mUze odstupovat prvni septalni vétev samostat-
né z aorty. Tyto nalezy jsou hemodynamicky zcela nevy-
znamné. Vzhledem k jejich cetnému vyskytu (az u 30-50 %
pacientu) jde spiSe o aberaci normy nez anomalii [9].

Jedina koronarni arterie (,single coronary artery”)
Velmi vzacnd anomalie, vyskytujici se pouze v 0,0024-
0,044 % pripadt [1], kdy z aorty odstupuje jen jedna ko-
rondrni tepna, kterd mize mit dalsi prabéh jako normalni
ACS a ACD nebo mUze probihat zcela anomalné. Ve 41 %
pfipadd byva spojena s dalsimi vrozenymi srde¢nimi vada-
mi (Fallotova tetralogie, transpozice velkych cév atd.) [9].
Pokud by probihala interarteridlné mezi aortou a plicnici,
jsou tito pacienti vysoce ohrozeni nahlou srdec¢ni smrti;
dale stendza ¢i tromboticky uzavér proximdlniho seg-
mentu této jediné koronarni tepny mohou mit taktéz fa-
talni nasledky.

Anomalni odstup koronarni arterie z protilehlého

¢i nekoronarniho sinu (ACAOS)

Jednotlivé koronarni tepny mohou odstupovat z proti-
lehlého ¢&i nekoronarniho sinu. Vlastni anomalni odstup
koronarni tepny nepredstavuje problém, ale jeji dalsi pra-
béh, kterym koronarni tepna dosahuje své perfuzni ob-
lasti, mUzZe mit zadvazné klinické nasledky.

Anomalné odstupujici koronarni tepny mohou ve svém

dalsim pribéhu prochazet:

e prepulmonalné (obr. 2)

e interarteridlné — mezi aortou a truncus pulmonalis
(obr.3 a 4)

e intraseptdlné

e retroaortalné (obr.5 a 6)

Zatimco prepulmonalni, intraseptalni a retroaortdlni
pribéh je povaZovan za benigni, interarteridlni prabéh
byva spojovan se zvysenym rizikem ndhlé srde¢ni smrti. Ten-
to prbéh muze predstavovat az 30% riziko nahlé srde¢ni
smrti a byva udavan jako pfic¢ina nahlych amrti u 5-35 %
mladych jedincl v souvislosti s intenzivni zatézi [4]. Oproti
tomu byva riziko nahlé srde¢ni smrti jedinct s ACAOS ve
stfednim a vyssim véku nizké. Anomalni odstup korondrni
arterie z protilehlého ¢ nekorondrniho sinu mlze byt az ve
26 % spojen s nékterou dalsi anomalii aortalniho kofene,
napft. s bikuspidalni aortalni chlopni [11].

Arteria coronaria dextra odstupuje samostatné z le-
vého koronarniho sinu ¢i jako vétev ACS u 0,03-0,17 %
pacientt [1]. Nejcastéji, az v 90 % pripadu [9], probiha in-
terarteridlng, a tento prlbéh muze byt az v 30 % pfipadu
spojen s rizikem nahlé srdecni smrti [1]. Anomalni odstup
kmene ACS z pravého koronarniho sinu ¢i jako vétve ACD
nachazime u 0,09-0,11 % pacientd [1]. V 75 % pfripadu
mUze probihat interarteridlné a tento pribéh je spojen
s vysokym rizikem nahlé srde¢ni smrti [1]. Anomalni ACS
vsak muze probihat i prepulmondlné, interseptdlné ci
retroaortalné. Taktéz RCx ¢i RIA mohou odstupovat sa-
mostatné anomalné z pravého koronarniho sinu. Ramus
circumflexus casto probiha retroaortadlné [1]. Anomdalné
odstupuijici RIA byva vétsinou spojen s jinymi vrozenymi
srde¢nimi vadami (Fallotova tetralogie, transpozice vel-
kym cév atd.), pouze vzacné byva izolovany. Muize probi-
hat jak interarteridlné, tak prepulmonalné [1]. Arteria co-
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ronaria sinistra ¢i arteria coronaria dextra mohou taktéz
odstupovat z nekoronarniho sinu, aviak tyto anomalie
jsou u jinak normalniho srdce vzacné, ¢asto byvaji spojeny
s transpozici velkych cév [1].

Jednoznacny patofyziologicky mechanismus nahlé sr-
dec¢ni smrti neni jasny. Jako tradi¢ni hypotéza vysvétluji-
¢i pri¢cinu nahlé srdecni smrti u ACAOS s interarteridlnim
pribéhem byva uvadéno stérbinovité (,slit-like”) ostium
a ostry uhel (< 45°), pod kterym anomalni tepna odstu-
puje z protilehlého sinu, které spolu mohou vytvéret val
chovajici se jako chloperi a dale zpUsobit kompresi tepny
v disledku dilatace aorty pfi extrémni zatézi. Nasledné
dochazi k ischemii myokardu, kterd se mlze projevit az
nahlou srde¢ni smrti [1,11].

Dle novéjsich studii pomoci intravaskularniho ultrazvu-
ku Angeliniho a spol. [2,12,13] maji témér vSechny inter-
arterialné vedouci tepny v rlizném rozsahu intramuralni
pribéh (jsou vchlipeny do stény aorty, tzv. intususcepce).
Tento intramuralni pribéh predstavuje zdsadni mechanis-
mus vzniku obstrukce. Podili se na ném:

1) Koronarni hypoplazie — dle vysetfeni intravaskular-
nim ultrazvukem (IVUS) bylo prokazano, ze intramu-
rélni proximalni segment anomalni tepny ma mensi
obvod nez distdlni extramuralni segment. Stupen
postizeni vyjadfuje index hypoplazie (,hypoplasia
index") — pomér obvodu proximalniho hypoplastic-
kého segmentu k distalnimu referencnimu segmen-
tu, ktery byva v rozmezi 0,3-0,7 [2,12,13].

2) Lateralni komprese — intramuralni segment nema
kruhovy, ale elipsoidni tvar. Tepna tohoto prlrezu
ma mensi plochu nez tepna s kruhovitym prafezem
stejného obvodu. Index asymetrie (,asymetric in-
dex”) udava pomér nejmensiho a nejvétsino primeé-
ru tepny. Mensi prdmér tepny je jesté ddle lateralné
komprimovdn v pribéhu kazdé systoly, coz vede
k dal$imu intermitentnimu zhorSovani priatoku. Zvy-
Seni tepového vydeje a tachykardie v pribéhu zaté-
Ze vedou ke zvétSovani pulsatility ascendentni aorty
a dals$imu zhorseni komprese.

3) Délka léze — délka jakékoliv stenézy predstavuje dalsi
parametr jeji hemodynamické zavaznosti; u ACAOS
byva délka intramuralniho segmentu 5-15 mm2.

Vsechny tyto tfi parametry vykazuji velkou individudIni
variabilitu v zavislosti na poddajnosti stény aorty, ktera
je ovliviiovdna anatomickymi zménami stény i zménami
aortalniho tlaku [12,13]. Zatimco u mladych jedincl se
ACAOS projevuji nejcastéji jako ndhla srdec¢ni smrt v sou-
vislosti s extrémni zatézi, u starSich pacientd mohou pfi-
znaky zahrnovat atypické bolesti na hrudi, dusnost, palpi-
tace, synkopy atd. Tyto pfiznaky casto vznikaji postupné
v souvislosti s rozvojem hypertenze. Nahla srde¢ni smrt
u starSich pacient nebyva pozorovana, coz souvisi prav-
dépodobné se zesilenim a zvy3enou tuhosti aortalni stény
s pfibyvajicim vékem [12,13].

Vzhledem ke vzacnosti vyskytu téchto anomalii neni
jejich optimalni lécba jasna. Terapie muze zahrnovat
zdkaz extrémni fyzické zatéze, medikaci beta-blokato-
ry, u anomdlniho odstupu ACD korondrni angioplastiku
s implantaci stentu a v pfipadé anomalné odstupujici
ACS aortokoronarni bypass, analogicky jako pfi postizeni
kmene levé koronarni tepny, pfipadné jiné korek¢ni ope-

Obr. 4 - ACAOS. Kmen levé koronarni tepny (LMCA) odstupujici
z pravého koronarniho sinu s interarterialnim pribéhem. (A) MDCT
.volume-rendered” 3D zobrazeni; (B) selektivni koronarografie:
prava Sikma 15°, kaudalni 15° projekce.

ACAQS - anomalni odstup koronarni arterie z protilehlého ¢i ne-
koronarniho sinu; ACD - arteria coronaria dextra; Ao — aorta; RCx
- ramus circumflexus; RIA - ramus interventricularis anterior; RVOT
- vytokovy trakt pravé komory.

Obr. 5 - ACAOS. Kmen levé koronarni tepny (LMCA) odstupuijici
z pravého koronarniho sinu s retroaortalnim pribéhem. Osmde-
satileta pacientka s non-STEMI, chronicky uzavér pravé koronarni
tepny (ACD) a tésna sten6za kmene levé koronarni tepny, provede-
na PCl s implantaci Iékového stentu. (A) MDCT ,volume-rendered”
3D zobrazeni; (B) selektivni koronarografie: leva Sikma projekce
45°, po PCl s implantaci stentu.

ACAQS - anomalni odstup koronarni arterie z protilehlého ¢i neko-
ronérniho sinu; ACD - arteria coronaria dextra; Ao - aorta; LMCA -
kmen levé korondrni tepny; LS — leva sifi; PS — prava sifi; RCx — ramus
circumflexus; RIA — ramus interventricularis anterior.

Obr. 6 - ACAOS. Ramus circumflexus (RCx) odstupujici z pravého
koronarniho sinu s retroaortalnim pribéhem, ramus interventricu-
laris anterior (RIA) odstupujici normainé z levého koronarniho sinu.
(A) MDCT ,,volume-rendered” 3D zobrazeni; (B) selektivni korona-
rografie: prava sikma 20°, kaudalni 20° projekce.

ACAOS - anomalni odstup koronarni arterie z protilehlého ¢i ne-
korondarniho sinu; ACD - arteria coronaria dextra; Ao - aorta; Pu
- plicnice.
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Obr. 7- Anomalni odstup pravé koronarni tepny z plicnice (ARCAPA).
Pétasedmdesatilety pacient s namahovou anginou pectoris a dus-
nosti tfidy 2. Echokardiograficky prokazana hypo- az akineze spod-
ni a bocni stény se snizenou ejek¢ni frakci levé komory, EFLK 45
%. Pii selektivni koronarografii nenalezen odstup ACD, patrné
kolateralni plnéni z ACS. MDCT koronarografie s prikazem ano-
malniho odstupu ACD z plicnice. Provedena replantace odstupu
ACD do aorty. Pooperacné pacient bez anginy pectoris, s Gpravou
kinetiky a zlepsenou ejek¢ni frakci levé komory. (A) MDCT ,,volume-
-rendered” 3D zobrazeni; arteria coronaria dextra (ACD) odstupujici
z plicnice. Patrny tésny vztah mezi aortalnimi a pulmonalnimi siny,
selektivni koronarografie; (B) lateralni projekce; (C) leva Sikma 40°,
kranialni 20° projekce; (D) MDCT ,,volume-rendered” 3D zobrazeni;
po replantaci pravé korondrni tepny do aorty.

Ao - aorta; LMCA - kmen levé korondrni tepny; Pu - plicnice; RIA -
ramus interventricularis anterior.

racni vykony [12,13], avSak jednoznacna data potvrzujici
postoperacni snizeni rizika nahlé srde¢ni smrti chybéji [4].
Anomalni odstup a prabéh koronarnich arterii maze tak-
téZ pUsobit obtize pfi katetriza¢ni 1é¢bé jejich pfipadnych
aterosklerotickych lézi.

Anomalni odstup koronarni arterie z plicnice

Predstavuje nejzadvaznéjsi vrozenou koronarni anomdlii,
s vyskytem jedna na 300 000 zivé narozenych déti. Ano-
malni tepna mlze odstupovat z kteréhokoliv ze tfi sint
pulmonalni chlopné [9]. Anomalni odstup ACS z plicnice
(ALCAPA) se vyskytuje v 0,008 % a odstup ACD z plicnice
(ARCAPA) méné casto, v 0,002 % pripadu [9]. Tato vroze-
na koronarni anomalie maze byt spojena s dalSimi vro-
zenymi srde¢nimi vadami, u ARCAPA az v jedné tretiné
a u ALCAPA v 5 % pfipadd, jako jsou sifiovy ¢i komorovy
defekt, Fallotova tetralogie, ductus arteriosus persistens
atd. [9]. Klinickd manifestace zavisi na typu anomalie AL-
CAPA ¢&i ARCAPA a dominanci koronarni cirkulace.

ALCAPA neboli Blandtv-Whitetv-Garlandiiv syndrom
Kmen ACS odstupuje z plicnice a ACD normalné z aorty.
U novorozencu je v dusledku vysoké plicni cévni rezi-

stence zachovan prutok z plicnice do ACS. Saturace kys-
liku v této krvi je sice nizkd, ale dostatecna k zdsobeni
myokardu. Kratce po narozeni po poklesu plicni cévni
rezistence tato perfuze ustava a krev proudi z aorty do
ACD, a jsou-li vyvinuty kolaterdly, dale do ACS a plicni-
ce. Vznikd tak levopravy zkrat. Dalsi rozvoj symptomu
zavisi na rozsahu pfitomné kolateralizace mezi ACD
a ACS. Pokud kolateraly zcela chybéji, maze dojit k néh-
Ié srde¢ni smrti. Je-li kolaterdlni pratok alespon ¢astec-
né vyvinut, dochdazi k projevim myokardialni ischemie
v dUsledku ,steal” fenoménu. Vétsina téchto pacientd je
symptomatickd jiz v ¢asném détstvi, dochazi k projevim
namahové anginy pectoris, k akutnim infarktdim a roz-
voji srde¢niho selhdvani. V nelécenych pripadech umird
90 % déti do jednoho roku. Je-li kolaterdIni zasobeni
dostatecné a pacienti prezivaji, mlze se v dalsich letech
rozvinout levopravy zkrat s plicni hypertenzi a projevy
srdec¢niho selhavani [9,11].

ARCAPA ma vétsSinou pfriznivéjsi prabéh, jen vzacné
vede k projevlim nahlé srde¢ni smrti v pfipadé pravotypu
[9] (obr. 7).

Lécba je operacni, spociva v replantaci odstupu ACS
¢i ACD do aorty, vytvoreni intrapulmonalniho konduitu
(Takeuchiho operace) ¢i ve vy$sim véku v podvazu tepny
odstupuijici z plicnice a aortokoronarnim zilnim bypassu.

B Anomalni prabéh

Svalovy mustek

Predstavuje intramyokardialni prdbéh normainé sub-
epikardialni koronarni tepny v dusledku prekryti snopci
srde¢niho svalu. Nejcastéji byva lokalizovan ve stfednim
segmentu RIA (az 80 % ze viech pfipadud) [9]. Vzhledem
k ¢etnosti vyskytu v této lokalizaci je povazovan za va-
riaci normy [9]. Za anomalni Ize povaZovat svalovy mUstek
v jiné lokalizaci. Pfi koronarografii se projevuje typickym
Jstep-down a step-up” fenoménem, zplsobenym systo-
lickou kompresi tepny. Multidetektorova CT korona-
rografie pak mulze prokazat intramyokardialni prabéh
daného segmentu. Svalové mustky jsou nejcastéji zcela
asymptomatické, mohou vsak byt pfi¢cinou ndmahové
anginy pectoris, srdec¢niho infarktu ¢i malignich arytmii.
V tomto pfipadé je indikovéna terapie beta-blokatory
(snizeni srde¢ni kontraktility), implantace stentu, myoto-
mie, eventudlné aortokorondrni bypass [9].

Duplikace koronarni arterie

Duplikace RIA se vyskytuje v 0,13-1 % pripadl [1]. Zdvoje-
na RIA se sklada z kratké vétve v sulcus interventricularis,
ktera nedosahuje hrotu, a delsi vétve zasahujici distalng,
jez odstupuje normalné z ACS ¢i anomalné z ACD.

B Anomalni zakonceni

Koronarni pistél

Koronarni pistéle predstavuji komunikaci mezi koronarni
tepnou a nékterou ze srdecnich dutin, koronarnim sinem,
horni dutou zZilou ¢&i plicnici. Vyskytuji se u 0,1-0,2 % paci-
entd [1]. Casté&ji odstupuji z ACD (60 %) nez z ACS (40 %)
av5 % pripadd mohou pistéle odstupovat z obou vétvi
[1]. Korondrni tepna s pistéli byva dilatovana, s vinutym
pribéhem, v disledku vysokého krevniho pratoku (obr. 8
a 9). Lokalizace vyusténi korondrni pistéle ma vétsi hemo-
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Obr. 8 - Pistél mezi pravou koronarni tepnou (ACD) a koronarnim
sinem (KS) s hemodynamicky vyznamnym levopravym zkratem
a naslednym rozvojem srdecniho selhani. (A) MDCT ,volume-ren-
dered” 3D zobrazeni; (B) ,maximum intensity projection” (MIP).

dynamicky a klinicky vyznam nez jeji odstup. Nejcastéjsim
mistem vyUsténijsou pravd komora (45 %), prava sin (25 %)
a plicnice (15 %); levostranné oddily, leva komora ¢i sin
pouze v 10 % [1]. Pokud pistél usti do pravostrannych
oddild, vede k extrakardialnimu levopravému zkratu; po-
kud usti do levostrannych oddill, napodobuje aortalni
regurgitaci [1]. Je-li zkrat dostatecné velky, maze v da-
sledku ,steal” fenoménu zplsobovat myokardidlni ische-
mii v daném povodi nebo v pfipadé hemodynamicky vy-
znamného levopravého zkratu vést k srde¢nimu selhani.
V téchto pripadech je indikovan uzavér pistéle, embolizaci
coily nebo kardiochirurgicky podvazem [1,3,9]. Asi u 3 %
pacientd mulze dojit k rozvoji infekéni endokarditidy
v souvislosti s pfitomnosti koronarni pistéle [14]. Pfiblizné
u 10-30 % pacientt jsou koronarni pistéle sdruzeny s dal-
Simi vrozenymi srde¢nimi vadami (Fallotovou tetralogii,
ductus arteriosus persistens ¢i defektem septa sini) [14].
Pistéle odstupujici proximalné z korondrniho fecisté mo-
hou vést az extrémni aneurysmatické dilataci kratkého
centrdIniho segmentu nativni koronarni tepny s rizikem
nasledné disekce ¢i ruptury. Naproti tomu pistéle odstu-
pujici velmi distalné vedou k mirnéjsi dilataci dlouhého
segmentu koronarni tepny s tortuéznim prabéhem, ktera
vsak pretrvavd i po Uspésném uzavéru pistéle a mlze byt
pfi¢inou pozdni trombdzy. Proto by i po uzdvéru tako-
vychto pistéli méla byt zvazovana dlouhodoba antikoa-
gulac¢ni terapie [14].

Obr. 9 - Pistél mezi ramus interventricularis anterior (RIA) a plicnici
(Pu) se ,steal” syndromem. Selektivni koronarografie: zadopredni
projekce.

U vice nez 90 % pacientl je uzdvér koronarni pis-
téle proveditelny katetriza¢né, nejcastéji pomoci spirdl
(coila), pfipadné cévnich zatek (napf. Amplatzer Vascu-
lar Plug) v zavislosti na velikosti pistéle [14]. Zakladnim
technickym predpokladem UuUspésného katetrizacniho
uzavéru je proniknuti zavadécim katetrem a uvolné-
ni coild v co nejdistalnéjsi partii pistéle tak, aby ne-
byly uzavieny zadné vétve vyZivujici viabilni myokard.
K otestovdni vhodnosti mista zamysleného uzavéru
akvylouceni mozné indukce ischemie muze byt nejdrive
provedena kratka insuflace balonkového katetru v dané
lokalizaci. Coily by mély byt zvoleny alespori o 30 %
vétsi nez pistél v misté uzavéru, aby bylo zabranéno
jejich pfipadnému uvolnéni a neumyslné paradoxni
embolizaci [15]. Coily 0,038" vyzaduji k zavedeni gui-
ding katetr 4-5 F, umistovani a manipulace s tak tuhym
katetrem v distalnich partiich vinuté fistuly mohou byt
obtizné a nebezpecné. Proto jsou spise preferovany
0,018"” mikrocoily s fizenym uvolriovdanim (controlled-
-release), které mohou byt implantovany pomoci ko-
axidlniho 3F katetru zavedeného matefskym guiding
katetrem. Tyto katetry mohou byt zavedeny po 0,014"
koronarnich vodicich i velmi distalné pres tortuézni
koronarni tepnu. ,Controlled-release” mikrocoily tak-
téZ umoznuji vétsi kontrolu prlbéhu implantace [15].
U nékterych pacientld mUze byt snadnéjsi nasondovat
pistél retrogradné z pravostrannych oddill, pfipadné
u velkych pistéli s vysokym pratokem nejprve pronik-
nout vodi¢em za pomoci mikrokatetru pistéli z levo- do
pravostrannych oddill, nadsledné vodi¢ zachytit a exter-
nalizovat a vytvofit tzv. lanovku (,guidewire rail"), kte-
ra pak umoznuje retrogradnim Zilnim pristupem zavést
i relativné vétsi instrumentarium [14,15].

V neposledni fadé mohou byt nékteré pistéle uzavieny
krytymi (covered) stenty. Odstup pistéle z normalni koro-
narni tepny je prekryt krytym stentem implantovanym do
hlavni vétve. Tento postup viak muize byt spojen s vy3sim
rizikem restendzy ve stentu.

Asi u 10 % pacientd mohou bez ohledu na zpUlsob
katetriza¢niho uzavéru pretrvavat malé rezidudlni leaky
[14,15]. Hlavni komplikaci uzavéra predstavuje neumysl-
na paradoxni embolizace coill, ke které maze dojit v pfi-
padé uzavéra velkych pistéli s vysokym pritokem nebo
pfi pouziti nedostate¢né velkych coil. Ve vétsiné pripadu
je mozno embolizovany coil zachytit a stdhnout pomoci
smycky [14,15]. Chirurgické uzavéry koronarnich pistéli
jsou preferovany u pacientd, ktefi podstupuji kardiochi-
rurgicky vykon z jinych indikaci [14].

Koronarni oblouk

Predstavuje vzacny zpUsob kolateralniho spojeni mezi
korondrnimi tepnami bez pfitomnosti stendzy, které je
dostatecné siroké, aby bylo vizualizovdno angiograficky.
Vétsinou jde o piimé spojeni na v oblasti crux na rozdil
o vinutych kolateradl mezi patentni a stenotickou tepnou.

Extrakardialni zakonceni

Mohou existovat spojeni mezi koronarnimi a nekoronar-
nimi tepnami (bronchidlnimi, vnitini mamarni tepnou,
interkostalnimi atd.). Drobné spojky mezi bronchidlnimi
tepnami a korondrnim fecistém existuji prakticky u viech
pacientd. Tyto spojky se mohou stat vyznamné v pfipa-
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Obr. 10 - Extrakardialni zakonceni. Pistél mezi ramus circumflexus
(RCx) a bronchialnim fecistém se ,steal” syndromem. Pétasedmde-
satilety pacient s namahovou anginou a dusnosti tfidy 2, echokar-
diograficky prokazana akineze inferolateralné a dysfunkce levé ko-
mory s EF 35 %. Selektivni koronarografie: leva sikma 45°, kranialni
30° projekce.

RIA - ramus interventricularis anterior.

dé obstrukce koronarni tepny, kdy krev proudi po spadu
z bronchialnich vétvi do koronarniho recisté [1] (obr. 10).

Zavér

Vrozené koronarni anomalie predstavuji relativné vzac-
né nalezy, aviak nékteré z nich mohou mit zavazné az
fatalni nasledky. Na mozZnost tohoto postiZeni je tfeba
myslet zvlasté u vybranych rizikovych skupin populace.
Multidetektorova CT koronarografie se vzhledem k moz-
nosti trojrozmérného zobrazeni jevi jako nejvhodnéjsi
diagnosticka metoda.

Prohlaseni autori o mozném stietu zajmu
Autofi prohlasuji, Ze nemaji zadny konflikt zajmu ve vzta-
hu k problematice publikované v této praci.

Financovani

Tato prace byla spolufinancovana z projektu Evropského
socialniho fondu a statniho rozpoc¢tu Ceské republiky, re-
gistracni ¢islo: CZ.1.07/2.3.00/20.0040.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Autofi prohlasuji, Ze se pfi tvorbé své prace drzeli zdsad
publikac¢ni etiky.

Literatura

[11

[2]

[3]

[4]

[5]

(6]

[7]

(8]

[l

[10]

[11]

[12]

[13]

[14]

[15]

S.Y. Kim, J.B. Seo, K.H. Do, et al., Coronary artery
anomalies: classification and ECG-gated multi-detector row
CT findings with angiographic correlation, RadioGraphics
26 (2006) 317-334.

P. Angelini, J.A. Velasco, S. Flamm, Coronary anomalies:
incidence, pathophysiology, and clinical relevance,
Circulation 105 (2002) 2449-2454.

A.R. Zeina, J. Blinder, D. Sharif, et al., Congenital coronary
artery anomalies in adults: non-invasive assessment with
multidetector CT, The British Journal of Radiology 82 (2009)
254-261.

P. Angelini, Coronary artery anomalies—current clinical
issues: definitions, classification, incidence, clinical
relevance, and treatment guidelines, Texas Heart Institute
Journal 29 (2002) 271-278.

S.P. Van Camp, C.M. Bloor, F.O. Mueller, et al.,
Nontraumatic sports death in high school and college
athletes, Medicine & Science in Sports & Exercise 27 (1995)
641-647.

B.J. Maron, P.D. Thompson, J.C. Puffer, et al.,
Cardiovascular preparticipation screening of competitive
athletes: a statement for health professionals from the
Sudden Death Committee (Clinical Cardiology) and
Congenital Cardiac Defects Committee (Cardiovascular
Disease in the Young), American Heart Association,
Circulation 94 (1996) 850-856.

R.E. Eckart, S.L. Scoville, C.L. Campbell, et al., Sudden death
in young adults: a 25-year review of autopsies in military
recruits, Annals of Internal Medicine 141 (2004) 829-834.
U. Drory, Y. Turetz, Y. Hiss, et al., Sudden unexpected death
in persons less than 40 years of age, American Journal of
Cardiology 68 (1991) 1388-1392.

M. Montaudon, V. Latrabe, X. Iriart, et al., Congenital
coronary arteries anomalies: review of the literature

and multidetector computed tomography (MDCT) —
appearance, Surgical and Radiologic Anatomy 29 (2007)
343-355.

M.A. Greenberg, B.G. Fish, H. Spindola-Franco, Congenital
anomalies of the coronary arteries. Classification and
significance, Radiologic Clinics of North America 27 (1989)
1127-1146.

P.M. Young, T.C. Gerber, E.E. Williamson, et al., Cardiac
imaging: Part 2, normal, variant, and anomalous
configurations of the coronary vasculature, American
Journal of Roentgenology 197 (2011) 816-826.

P. Angelini, S.D. Flamm, Newer concepts for imaging
anomalous aortic origin of the coronary arteries in adults,
Catheterization and Cardiovascular Interventions 69 (2007)
942-954.

P. Angelini, Coronary artery anomalies: an entity in search
of an identity, Circulation 115 (2007) 1296-1305.

L.A. Latson, Coronary artery fistulas: how to manage them,
Catheterization and Cardiovascular Interventions 70 (2007)
110-116.

S.A. Qureshi, Coronary arterial fistulas, Orphanet Journal of
Rare Diseases 1 (2006) 51.

Z anglického originalu preloZil autor.



