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Nadpocetné tkanivo mitralnej
chlopne

Obstrukcia vytokového traktu lavej
komory

Vrodena malformacia

Nadpocetné tkanivo mitralnej chlopne (AMVT) je raritnou vrodenou malformaciou srdca. Prvy krat bolo
AMVT popisané v roku 1842. Prvy chirurgicky zakrok pri takejto diagndéze bol publikovany v roku 1963
a prva ultrazvukové (echo) diagnostika AMVT bola uskuto¢nena v roku 1985.
Kazuistika popisuje pripad 50-ro¢ného muza po operacii pre koarktaciu aorty pred 39 rokmi. Pacient bol
prijaty do nemocnice s anamnézou dychavi¢nosti a opakovanou bolestou na lavej strane hrudnika. Echo-
kardiografické vysetrenie poukézalo na bikuspidalnu aortalnu chlopriu s miernou regurgitaciou a dilataciu
koreria ascendentnej ¢asti aorty. Dalej bola pritomna dilatacia prstenca mitralnej chlopne so stredne zavaz-
nou regurgitaciou (bez stendzy) a nadpocetné tkanivo mitralnej chlopne spdsobujice minimélnu obstruk-
ciu vytokového traktu lavej komory (LVOT). Pocas operécie bolo excidované nadpocetné tkanivo mitralnej
chlopne so $lasinkou a bola vykonané anuloplastika mitralnej chlopne. Dalej bola vykonana remodelacia
korena aorty podla Yacouba v kombindcii s plastikou aortélnej chlopne a implantéciou extra-aortalneho
prstenca. Kontrolné echokardiografické vysetrenie jeden rok po operécii poukdzalo na suficienciu aortalnej
aj mitralnej chlopne.
Symptomatoldgia pacientov s AMVT zdlezi na pritomnosti pridruzenych nélezov, ako su obstrukcia LVOT,
alebo dalSie postihnutie, ¢i uz mitralnej, alebo aortalnej chlopne. Echokardiografické vysetrenie zohrava
klucovu ulohu pri diagnostike tychto vrodenych defektov, indikécii operacného vykonu, aj pooperaénom
monitorovani pacientov. Klinicky nemanifestné AMVT samo o sebe nie je indikaciou k opera¢nému vykonu
a vyzaduje len sledovanie pacienta. Na druhej strane AMVT sposobujuce stendzu mitralnej chlopne je indi-
kaciou k operdcii o to viac, ak je sucasne pritomna dalia vrodena malformacia srdca.

© 2016, CKS. Published by Elsevier sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

Accessory mitral valve tissue (AMVT) is a rare congenital malformation of the heart. The first case of AMVT
was described in 1842. The first surgical treatment of this lesion was published in 1963 and the first echocar-
diography diagnosis of AMVT was performed in 1985.

A 50-year-old male with medical history of surgery of aortic coarctation 39 years ago was accepted to the
hospital because of dyspnoea and repeated pain in the left thorax. Echocardiography revealed bicuspid
aortic valve including progressive dilatation of an aortic root and ascending aorta with mild aortic regur-
gitation. Dilatation of mitral annulus with moderate regurgitation (without stenosis) and accessory mitral
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valve tissue combined with trivial obstruction of left ventricle outflow tract (LVOT) was also present. AMVT
with chordae was excised and mitral annuloplasty has been accomplished. Aortic root remodelling (Yacoub
procedure) combined with an aortic valve repair and extra-aortic ring implantation has been performed
subsequently. Control echocardiography one year following surgery showed no regurgitation on either
aortic or mitral valve.

Symptomatology of the patient depends on the presence of AMVT associated with LVOT obstruction, mo-
derate affection of aortic and mitral valves and on concomitant cardiovascular malformations. Echocardio-
graphy plays a principal role in the diagnosis, follow-up and indication of surgery of patients with this con-
genital lesion. Clinically silent AMVT requires follow-up, but it is not an indication for surgery itself. On the
other hand AMVT associated with LVOT obstruction or mitral stenosis is an indication for surgery, especially

obstruction

combined with other cardiac malformations.

Uvod

Nadpocetné tkanivo mitralnej chlopne (AMVT) je raritna
vrodena malformdcia srdca [1]. Prvy pripad AMVT bol opi-
sany v roku 1842. Prvy chirurgicky vykon pre tuto Iéziu bol
vykonany v roku 1963 MacLeanom [1,2]. Prva ultrazvukova
(echokardiograficka) diagnostika AMVT pochadza z roku
1985. Vzhladom na castu asymptomatickost AMVT je sku-
tocna incidencia tejto malformacie len tazko zhodnotitel-
na [1]. Golias et al. v svojej praci konstatuje, Ze v literature
je doposial popisanych menej ako 100 pripadov tejto dia-
gnozy [2]. Najvadsi prehladovy ¢lanok zamerany na AMVT
zahfnia 90 pripadov prezentovanych do roku 2002, zahfna-
juc 63 kazuistik. Vek pacientov pri ur¢eni diagnézy AMVT
v literature variruje od novorodencov do 77 rokov. Vadésina
autorov sa priklana k incidencii 1/26 000 AMVT/echokardio-
grafické vysetrenie [1,3,4]. Najvacsia incidencia je u mla-
dych muzZov s pomerom muzi: Zzeny 1,5: 1 [1].

AMVT je vrodend malformacia ¢asto spojend s dalsi-
mi vrodenymi malformaciami srdca a velkych ciev. Medzi
v literature najcastejSie popisované takéto malformacie
patri defekt komorového septa (19 %), subaortalna ste-
noéza (10 %), hypertrofia lavej komory (9 %), transpozi-
cia velkych ciev (8 %), defekt predsiefiového septa (8 %),
koarktacia aorty (5 %), dextrokardia (3 %), situs visce-
rum inversus (3 %), anomalie koronarnych artérii (2 %),
dvojvytokova prava komora (2 %) a Ebsteinova anoma-
lia (1 %) [1,5]. TaktieZ bola prezentovana spojitost medzi
AMVT a hrotovou aneuryzmou lavej komory [6]. AMVT
mbze byt klinicky nemanifestné len s pritomnostou 3e-
lestu, ale castejSie je pritomna menej alebo viac zavazna
obstrukcia vytokového traktu lavej komory (LVOT) [4,6].
Raritne sa m6ze AMVT manifestovat ako vrodena stendza
mitralnej chlopne [1,7]. Vrodena stenéza mitralnej chlop-
ne viak moéze byt spdsobena aj s dalsimi malformaciami,
ako su supramitralny anulus, fuzia komisur, skratené 3la-
Sinky, patologicka mitralna arkdda, anomalna pozicia pa-
pilarnych svalov a paddkovita mitralna chlopna [7-11]. Iné
pri¢iny vrodenej obstrukcie LVOT zahfriaju posun septa
z dovodu lavo-pravého interkomorového tlakového gra-
dientu, abnormality pulmondlnej chlopne, subvalvularny
fibromuskuldrny tunel, nadpocetné tkanivo trikuspidal-
nej chlopne, anomalny odstup $lasiniek mitralnej chlop-
ne, alebo papildrnych svalov smerom k LVOT, patolégiu
trikuspidalnej chlopne a hypertrofiu endokardu z dévodu
defektu komorového septa [4,12].

Z anatomického pohladu popisujeme dva zakladné
typy AMVT. Prvy typ je fixovany a druhy volny. Prvy typ
zahfia noduldrny podtyp IA a membrandzny podtyp IB.

Druhy typ zahffa stopkaty podtyp IIA a listkovity podtyp
1IB [2-4]. Nadpocetné tkanivo atrioventrikuldrnych chlop-
ni m6ze postihovat obe chlopne, ale postihnutie mitralnej
chlopne je castejsie [1]. Panduranga et al. vo svojej praci
prezentuju Sest lokalit odstupu AMVT, a to stenu lavej ko-
mory, interventrikularne septum, samostatny nadpocet-
ny papilarny sval, anterolateralny papildrny sval, predny
cip mitralnej chlopne a $lasinku predného cipu mitralnej
chlopne [3]. Vzhlad AMVT méZe varirovat od Zelatinovi-
tej hmoty az po duplikaturu mitralnej chlopne. Smero-
vanie a tvar AMVT je taktiez individudlne zahfiajuc tvar

Obr. 1 - Echokardiograficky obraz nadpocetného tkaniva mitralnej
chlopne. A - vzostupnd aorta; LA - [ava predsien; LV — lavd komora.

Obr. 2 - Echokardiograficky obraz nadpocetného tkaniva mitralnej
chlopne. A —vzostupnd aorta; LA — lavé predsien; LV — lavd komora.
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Obr. 3 - Rekonstrukcia dilatovanej vzostupnej aorty vyhotovena
vypocetnou tomografiou

vreca, baléna, padaku, plachty, cipu chlopne, listu, mem-
brany alebo pedunkulujuceho tvaru [7]. Z embryologic-
kého hladiska nie je formovanie AMVT plne objasnené.
Viacero autorov popisuje vznik AMVT ako nekompletnu
separdciu mitralnej chlopne od endokardu [1]. Patofyzio-
I6gia obstrukcie LVOT pri AMVT zahfria dva mechanizmy.
Prvy mechanizmus vysvetluje obstrukciu LVOT samotnou
hmotou AMVT, pricom klinickd manifestacia je velmi
skord. Druhy mechanizmus popisuje progredujuci narast
fibrindzneho tkaniva spésobeny turbulentnym priudenim
krvi v dosledku AMVT. Manifestacia obstrukcie LVOT pri
tomto mechanizme je postupnd a dlhodob4 [2,4].

Kazuistika

Patdesiatro¢ny muz s osobnou anamnézou operacie koar-
ktécie aorty pred 39 rokmi bol prijaty na kliniku kardiol&-
gie pre dychavi¢nost a bolestivost v lavej ¢asti hrudnika.
Pacient bol dlhodobo lieceny pre hypertenziu a trombo-
cytopéniu. TaktieZ bol dlhodobo monitorovany pre di-
lataciu ascendentnej aorty. Vstupne echokardiografické
vysetrenie poukdzalo na bikuspiddlnu aortalnu chlop-
fu a dilataciu korena aorty a ascendentnej aorty (prie-
mer aortdlneho prstenca 37 mm, priemer korena aorty

Obr. 4 - Peroperacna fotografia dilatovanej
vzostupnej aorty

ho tkaniva mitralnej chlopne cez aortotomiu
a aortalnu chlopiiu

51 mm, priemer sinotubuldrnej junkcie 52 mm, priemer
ascendentnej aorty 61 mm). TaktieZ bola zaznamenana
aortalna regurgitacia stupna do dva, dilatacia prstenca
mitralnej chlopne s priemerom 43 mm, stredne zdvazna
regurgitacia na mitralnej chlopni a nadpocetné tkanivo
mitrdlnej chlopne s lahkou obstrukciou LVOT. Maximalny
tlakovy gradient cez LVOT bol 14 mm Hg a maximalna
rychlost toku krvi v tejto lokalite bola 1,9 m/s (obr. 1, obr.
2). Zobrazenie vypocetnou tomografiou potvrdilo dila-
taciu vzostupnej aorty (67 mm) a kmeria aorty (60 mm)
a dalej poukéazalo na 55%-nu stenézu zostupnej aorty
v mieste koarktacie (obr. 3). Koronarografické vysetrenie
vylucilo stenézu koronarnych artérii. Indikovana bola chi-
rurgickd intervencia na kmeni aorty a vzostupnej aorte,
ako aj aortalnej a mitralnej chlopni.

Ako operacny pristup bola zvolend medidlna sterno-
témia (obr. 4). Nasledne bol pacient standardnym sp6-
sobom napojeny na mimotelovy obeh. Aplikovand bola
anterogrddna intermitentna studena krvna kardioplégia.
Vykonana bola aortotémia a lavostrannd atriotémia. Ex-
cidovany bol nadpocetny cip (nadpocetné tkanivo) mit-
ralnej chlopne lokalizovany v mieste anterolateralnej
komisury (obr. 5). Nasity bol mitralny anuloplasticky prs-
tenec (obr. 6). V dalSsom priebehu operécie bola vykona-
na plastika vzostupnej aorty podla Yacouba s plastikou
aortalnej chlopne a implantaciou extra-aortalneho anu-
loplastického prstenca. Mimotelovy obeh trval 245 minut.
Vcasny pooperacny priebeh bol nekomplikovany. Kont-
rolné echokardiografické vysetrenie vylucilo regurgitaciu
aortalnej aj mitralnej chlopne. Pacient bol prepusteny do
ambulantnej starostlivosti na dvandsty pooperac¢ny den.
Kontrolné echokardiografické vysetrenie rok po operacii
nepoukdzalo na ziadne chlopriové chyby.

Diskusia

Podla literatury je najhorsim klinickym désledkom AMVT
obstrukcia LVOT [3]. Pritomnost AMVT s obstrukciou
LVOT je symptomatickou, ak tlakovy gradient v LVOT do-
siahne aspon 50 mm Hg, pricom prevalencia klinickej ma-
nifestacie dosahuje 86.6 % [1,2,13]. Klinickd symptomato-
l6gia obstrukcie LVOT zacina najcastejSie v prvej tretine
Zivota pacienta a zahfia dychavi¢nost, skratenie dychu,

It DIHLIN

Obr. 6 - Excidované nadpocetné tkanivo
mitralnej chlopne
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netolerovanie namahy, Unavu, bolesti na hrudi, palpita-
cie a poruchy rytmu srdca, cerebrovaskuldrnu manifesta-
ciu, kongestivne srdcové zlyhavanie, kasel, kolaps a dalsie
[1,7]. K poklesu srdcového vydaja a kongestivhemu srd-
covému zlyhdvaniu méze dochadzat uz v 14. mesiaci zi-
vota pacienta [2]. Na druhej strane prevalencia pacientov
s asymptomatickym AMVT so zanedbatelnou obstrukciou
LVOT a inymi malforméaciami srdca je nezndma. V lite-
ratire ndjdeme aj kazuistiku 74-ro¢ného pacienta pod-
stupujuceho kardiochirurgicki operaciu pre AMVT [14].
Mo6zeme teda predpokladat Ze symptomatoldégia AMVT
viac zalezi na inych pridruzenych vrodenych malformaci-
ach srdca, ako na samotnej pritomnosti AMVT. Prezento-
vand kazuistika predstavuje pacienta so zanedbatelnou
obstrukciou LVOT a dvoma dal$imi symptomatickymi po-
stihnutiami srdca (koarktaciou aorty a bikuspidalnou aor-
talnou chlopriou s dilataciou vzostupnej aorty). Podla lite-
ratury pacienti s asymptomatickym AMVT predstavuju len
37,5% zo vietkych pacientov s AMVT [1,15]. Panduranga
et al. vo svojej praci prezentuju, Ze len u 3,3% pacientov
s AMVT je pritomnd obstrukcia LVOT [3]. Na druhej strane
aj klinicky asymptomatickd pritomnost AMVT vedie k tur-
bulentnému prudeniu krvi v LVOT, ¢o méze v kone¢nom
désledku viest k tromboembolickym komplikaciam tohto
ochorenia [5,13].

Predopera¢na diagnostika AMVT pred érou rozsire-
nia echokardiografického vysetrenia bola prinajmensom
komplikovana. Do roku 1985 bola jedinym hrani¢ne vyu-
zitelnym zobrazovacim vysetrenim angiografia. V sucas-
nosti predstavuje neinvazivne a dostupné 2D a 3D echo-
kardiografické vysetrenie zlaty $tandard v diagnostike
AMVT a dovoluje velmi presni anatomicku 3pecifikaciu
[16,17]. Dalej echokardiografické vysetrenie dovoluje
morfologicku $pecifikaciu pridruzenych procesov a kom-
plikacii, ako su hypertrofia lavej komory, systolicka dys-
funkcia, obstrukcia LVOT, tromboembolicky potencial na-
lezu a dalSie anatomické malformacie [1,18,19]. Podobne
ako v prezentovanej kazuistike je aj v literature popiso-
vana castd spojitost AMVT a rozneho stupria mitralnej re-
gurgitécie [1]. Dalou prednostou echokardiografického
vysetrenia je moznost diferencidlnej diagnostiky AMVT
od procesov, ktoré AMVT len simuluju. Aj nadbytoc¢né
$lasinky mitralnej chlopne moézu pri ich rupture simulovat
AMVT. Panduranga et al. prezentuje 96,7%-nu presnost
diferencialnej diagnostiky ruptury mitralnej slasinky pri
pouziti transtorakalneho echokardiografického vysetre-
nia a 100%-nu pri transezofagealnej variante v porovna-
ni s chirurgickym nalezom [3,20]. Dal3ie procesy spésobu-
juce obstrukciu LVOT su nddory a vegetacie v tejto oblasti,
napriek vyssej incidencii tychto procesov na predsieriovej
a aortalnej strane chlopni [1]. Iné mozZnosti diagnostiky
AMVT predstavuje vypocetna tomografia a magneticka
rezonancia, aj ked tieto zobrazovacie metédy su vhod-
nejsSie pre diagnostiku a Specifikaciu inych malformécii
srdca. [16,21]. Podla literatury je teda echokardiografické
vysetrenie nejpreferovanejsim vysetrenim pri diagnostike
a Specifikacii AMVT, pri¢om tato diagnostickd metéda uz
nevyzaduje pouzitie dalSej zobrazovacej metddy [1].

Podla literatury nie je asymptomatickd AMVT bez klinickej
manifestacie indikaciou k operacii [1,22]. Na druhej strane
obstrukcia LVOT, mitralna stendza alebo regurgitacia, alebo
ind manifestacia komplikacie AMVT uz vyzaduje chirurgicku

intervenciu [7,23]. Sucasné odporucania a literarne udaje
odporucaju indikovat chirurgicku intervenciu pri tlakovom
gradiente vo LVOT vy$som ako 25 mm Hg, pritomnosti dal-
$ej malformacie srdca, alebo nejasnom naleze tumordznych
hmét v komore lavého srdca [4,13]. Viacero autorov konsta-
tuje, Ze ani peroperacnd vizualizacia AMVT nemusi byt vzdy
jednoduchd, ba az mozna [1]. Uz spustenie mimotelového
obehu vedie ku kolapsu tenkostennych $truktur nachadza-
jucich sa v lavej komore, pricom kontinuita AMVT a aortal-
nej chlopne je spravidla na ventrikularnej ploche chlopne.
Standardnym chirurgickym pristupom pri operécii AMVT
je prave aortotémia, pri nedostatocnej vizualizacii z tohto
pristupu autori odporucaju doplnit lavostrannu atriotémiu,
alebo pravostrannu atriotdmiu so septotdmiou. Aj ked ven-
trikulotémia ponuka dobru vizualiza¢nu schopnost, neod-
poruca sa najma pre kompromitaciu pooperacnej ejekénej
frakcie lavej komory a arytmogénnosti vzniknutej jazvy
myokardu [1]. Zaverom, ventrikulotdmia je indikovang, len
pri neefektivnosti aortotdmie kombinovanej s atriotémiou,
alebo nemoznosti vyuZitia tychto pristupov. V prezentova-
nej kazuistike bola pouzitd aortotémia kombinovana s at-
riotébmiou z dévodu nutnosti chirurgickej intervencie na
ascendentnej aorte, aortalnej aj mitralnej chlopni.

Zaver

Nadpocetné tkanivo mitralnej chlopne je vzacna chyba
srdca s roznorodou klinickou manifestaciou. Manifestacia
AMVT zavisi na obstrukcii LVOT spojenej s dalsimi pridru-
Zenymi vrodenymi chybami srdca. Echokardiografické vy-
Setrenie hra kltucovu ulohu v diagnostike AMVT, indik&cii
chirurgickej intervencie i poopera¢nom sledovani pacien-
ta. Asymptomatické AMVT vyzaduje klinické sledovanie
pacienta, ale samo o sebe nie je indikaciou k operacii. Na
druhej strane vznik obstrukcie LVOT, alebo pritomnost
inych malformdcii srdca su spravidla indikaciou ku kardio-
chirurgickej intervencii, pretoze spésobuju klinick mani-
festaciu ochorenia.

Prehlasenia autorov o moznom stretu zaujmov
Autori deklaruju ziaden stret zaujmov.

Financovanie

Vypracovanie kazuistiky bolo ciasto¢ne podporené Ve-
deckou grantovou agenturou Ministerstva skolstva, vedy,
vyskumu a $portu Slovenskej republiky (VEGA 1/0660/16).

Prehlasenie autorov o publikaé¢nej etike
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covanim kazuistiky. Pacient neodmietol spracovanie me-
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