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Syndrom ALCAPA (anomalni odstup levé véncité tepny z plicni arterie) je extrémné vzacna vrozena srdecni
vada spojena s vysokou mortalitou v détském véku. Vyjimecné se postizeni jedinci dozZivaji vyssiho véku, aniz
by byla stanovena a feSena diagnoza ALCAPA. V kasuistice popisujeme piipad asymptomatického 45letého
muze, u néjz byla diagndza stanovena v ramci dosetreni blokady levého Tawarova raménka a mirné snizené
systolické funkce levé komory. Ackoliv klicovou diagnostickou metodou ALCAPA je koronarografie a vypo-
Cetni tomografie, v nasem pripadé byla presna diagndza stanovena echokardiograficky. Plvodné byl pacient
veden u ambulantniho kardiologa s nespravnou diagn6zou mnohocetného defektu komorového septa. Ve
skutecnosti se viak jednalo i dezinterpretaci ultrazvukového obrazu interkorondrnich spojek. Soucasna pfi-
tomnost samostatného odstupu ramus diagonalis z aorty ¢ini kasuistiku jesté zajimavéjsi.

© 2017, CKS. Published by Elsevier Sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

ALCAPA syndrome (anomalous origin of left coronary artery from the pulmonary artery) is an extremely rare
congenital cardiac anomaly associated with high mortality rate at young age. If undiagnosed and uncorrec-
ted, the affected individuals rarely survive beyond infancy. This article reports on a 45-year-old asymptoma-
tic man with the ALCAPA diagnosed thanks to a detailed cardiac examination that followed the finding of
the left bundle branch block and a decreased left ventricular systolic ejection fraction. Although coronary
angiography and computed tomography are considered to be the key diagnostic methods for ALCAPA, in
this case the diagnosis was established based on echocardiography. Previously, the patient has been under
regular review by a cardiologist with the incorrect diagnosis of multiple ventricular septal defects. In fact,
this diagnosis resulted from a misinterpretation of the ultrasound image of the intercoronary connections.
The presence of a separate diagonal artery originating from aorta renders this case report even more inte-
resting.
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Uvod

Anomalni odstup levé véncité tepny z kmene plicnice,
v angli¢tiné oznacovany akronymem ALCAPA nebo ALCA
(anomalous left coronary artery from the pulmonary arte-
ry), téz BlandGv-Whitetv-Garlanddv syndrom, patfi mezi
velmi vzacné vrozené srdecni vady (VSV). Poprvé byl po-
psan v roce 1866, blize pak v roce 1933 vyse zminénymi
lékaFi. V praci Samanka a spol. se uvadi incidence 1,34 na
100 000 zivé narozenych déti (pfesné 11 pfipadl na 816
569 narozenych déti za deset let v CR; viechny déti byly
vysetieny ultrazvukem, u zemrelych byla provedena pitva)
[1]. Z celkového poctu vsech VSV tvofila ALCAPA pouhych
0,22 %. Tato data ale nezohlednuji pacienty, u nichz se
ALCAPA projevila az v dospélosti. Vada se vyskytuje vétsi-
nou izolované, ve vyjimecnych pfipadech muze byt asoci-
ovana s jinymi VSV, jako je perzistentni ductus arteriosus,
defekt komorového septa, Fallotova tetralogie ¢i koark-
tace aorty. Jedna se o vysoce rizikovou vadu koronarniho
fecisté, kterd je nejcastéjsi pricinou ischemické choroby
srdec¢ni (ICHS) v kojeneckém véku s az 90% mortalitou [2].

Koronarni arterie se diferencuji z bunék splanchno-
pleury nachdzejicich se v blizkosti sinus venosus. Bunky
se transformuji v mezenchymové a nasledné endotelové
a hladkosvalové buriky, z nichZz procesem vaskulogeneze
vznikaji véncité tepny. Ty pronikaji do aorty vristanim
svych endotelovych bunék, které se napojuji na endotel
aorty, a umozni tak pritok krve do koronarniho recisté.
K dispozici jsou dvé teorie vysvétlujici patologicky odstup
levé koronarni tepny (LCA). Podle Abrikossoffa je vada
zpusobena abnormalni septaci truncus a conus arteriosus,
novéjsi verze od Hackensellnera uvadi schopnost viech
Sesti semilundrnich hrbolk( vytvofrit zdklad koronarnich
arterii. Rizné anomalni odstupy vznikaji na zdkladé zani-
ku ¢i perzistence této schopnosti [3].

V prenatdlnim obdobi se ALCAPA prakticky neprojevi
diky odliSnym anatomickym i hemodynamickym pomé-
ram. Tlak v plicnim Fedisti je u plodu vyssi nez v aorté a krev
proudici pfes pravostranné oddily je smiSend s vysokym
podilem kysliku. Vysoky tlak v plicnici zarucuje dostatecny
a progradni pritok levou véncitou tepnou, vysoky podil
kysliku pak adekvatni oxygenaci srdecni svaloviny. Po po-
rodu dochazi privodem kysliku do plicnich sklipkd k nor-
malni ventilaci, ktera vede ke zméné napéti hladkych svalo-
vych bunék v plicnim fecisti s dramatickym poklesem plicni
cévni rezistence. Tlak v aorté narustd, dokud nepresahne
tlak v plicnici. Poté dojde k uzavéru zkrata (ductus arterio-
sus a foramen ovale). Naslednym snizenim tlaku v plicnici
se obraci tok v ALCAPA a stava se retrogradnim. Snizené
koronarni zadsobeni myokardu zajistuji koronarni kolate-
raly (interkoronarni spojky nebo arterio-arterialni fistuly),
které ale zaroven prohlubuji steal fenomén pro zasobeni
myokardu, a vznikly levopravy zkrat zpUsobi pretizeni levé
komory. Tyto zmény vedou k ischemii a srde¢nimu selhani
u postizenych jedincd. Odpovidajici je pak nalez na elekt-
rokardiogramu (EKG), klinicky i echokardiograficky srde¢ni
selhani, mitralni regurgitace, pretizeni levého srdce, depre-
se systolické funkce levé komory.

V literatufe se mUzeme setkat se dvéma podtypy syn-
dromu ALCAPA. Jako prvni typ autofi zmifuji ,kojenecky
typ” projevujici se ¢asné po narozeni srde¢nim selhanim,
pfipadné infarktem myokardu [2]. Devadesat procent po-

stizenych déti umird bez operace do jednoho roku véku
Zivota. Tito jedinci nemaji dostate¢né vyvinuté koronar-
ni kolaterdly. Druhy typ se projevuje pozdéji, raritné az
v dospélém véku, a od kojeneckého se lisi anatomickym
nalezem. U preziviich dospélych nalézame bohaté kolate-
ralizovany systém koronarniho recisté s hyperplastickou
pravou véncitou tepnou. Postizeni jedinci jsou ohrozeni
predevi§im ndhlym umrtim, zejména pfi ndmaze.

Dle Angelliniho a spol. je 19 % nahlych umrti mladych
sportovcl zplsobeno anomalii véncitych tepen [4]. Basso
a spol. retrospektivné analyzovala 12 mladych sportovcl
zemrelych nahlou srdecni smrti, z nichz vsichni méli pred
smrti negativni EKG a negativni zatéZzové testy. Deset
z nich mélo v anamnéze kardialni obtiZze — synkopu nebo
bolesti na hrudi. U deviti byl pfi sekci diagnostikovdn ano-
malni odstup levé véncité tepny, u tfi anomalni odstup
pravé véncité tepny [5].

Lécba spociva v operacnim feSeni se zachovanim za-
sobovani jednou nebo dvéma véncitymi tepnami. V dét-
ském véku je preferovano presiti koronarniho terciku na
aortu, v pfipadé anatomicky nepfiznivého nalezu koro-
narniho fecisté Takeuchiho operace (tzv. transpulmonar-
ni baffle). Operace spociva v derivaci anomalniho Usti levé
véncité tepny intrapulmondlnim tunelem vytvofenym ze
stény plicnice do aortopulmondlniho okénka ve sténé
aorty. Sténa plicnice se pak rekonstruuje perikardialni za-
platou. V dospélém véku je mozné provést bypassovou
operaci s ligaci ALCAPA. Méné preferovanou metodou se
zachovanim pouze jedné véncité tepny je izolovany uza-
vér ALCAPA [6]. V praci Neumanna a spol. ze souboru 30
pacientl s ALCAPA podstoupilo 19 pacientl transfer ko-
rondrnich tercikl (prvni skupina), 9 Takeuchiho operaci
(druha skupina) a 2 izolovany uzavér ALCAPA (treti skupi-
na). Vsichni pacienti byli operovani jesté v détském véku.
Jeden pacient zemrel perioperacné pfi izolované ligaci
ALCAPA. Ostatni pacienti prezili deset let, nizsi procen-
to reoperaci bylo ve skupiné po presiti korondrnich ter-
¢ika (5,9 %), vyssi po Takeuchiho operaci (28,9 %). Osm
let po Takeuchiho operaci mélo 79,9 % nejméné stred-
né vyznamnou pulmonalni regurgitaci oproti 0 % z prv-
ni skupiny [7]. V jiném souboru pacientt v praci Naima
a spol. mélo z celkového poctu 42 pacientd 9 kombino-
vanou operaci ALCAPA a mitralni chlopné&. Casna mor-
talita cinila 2,4 %. Doba sledovani pacientd dosahovala
14 let, horizont preziti ve 20 letech véku Zivota byl 98
%. Osm pacientt po kombinovaném vykonu na mitralni
chlopni absolvovalo reoperaci mitralni chlopné. Devade-
sat procent pacientl mélo zachovanou systolickou funkci
LK (levé komory), 10 % lehce snizenou [8]. Publikované
prace jsou viak s malymi soubory operovanych pacientt
s ALCAPA a tykaji se vyhradné déti, u dospélych se jedna
pouze o kasuisticka sdéleni.

Mezi komplikace izolované ligace ALCAPA patfi reka-
nalizace postizené tepny, zdvazna mitralni regurgitace
a riziko nahlé srdecni smrti pfi pretrvavajici ischemii. By-
pass s ligaci LCA byvd komplikovan stenézou ¢i uzavérem
$tépu s vysokym rizikem reoperace. Presiti koronarnich
tercikl je sice spojeno s nejmensimi pooperacnimi kom-
plikacemi, u dospélych vsak mlze dojit ke krvaceni, ro-
néni ¢i kinkingu levé véncité tepny. Takeuchiho operace
skytd riziko predevsim v supravalvularni stendze plicnice,
stendze aortalni chlopné, obstrukci bafflu ¢i leaku.
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Obr. 1 - Koronarografie

(A) Mohutné prava koronarni tepna (RCA) odstupujici z aorty, patrné korondrni kolateraly (cc).

(B) Pozdéjsi faze: koronarni kolateraly (cc) z pravé koronarni tepny (RCA) postupné pini levou koronarni tepnu (LCA), jeji hlavni vétve: ramus
interventricularis anterior (RIA) a ramus circumflexus (RC).

(C) Samostatné odstupujici ramus diagonalis (RD), ktery korondrnimi kolateralami (cc) pIni levou koronarni tepnu (LCA).

Kasuistika

Pétactyricetilety muz byl sledovany na kardiologii v misté
bydlisté od 32 let pro chronickou blokadu levého Tawa-
rova raménka (LBBB) a systolicky Selest. Dle dokumentace
mél echokardiograficky podezieni na vicecetné defekty
muskularniho komorového septa, dlouhodobé malo vy-
znamnou mitrdlni insuficienci s normalni systolickou funkci
levé komory (LK). Pacient byl zcela asymptomaticky, s nicim
nelécil, stopkurak s pozitivni rodinnou anamnézou ICHS, ne-
uzival pravidelnou medikaci. Pacient byl odeslan do terciar-
niho kardiocentra pro nové zjisténou dilataci LK s poklesem
ejekeni frakce LK na 45 % a s negativni zatéZzovou ergomet-
rii k provedeni selektivni koronarografie (SKG).

Pfi SKG byla nasondovéna z aorty mohutnd pravé ko-
ronarni tepna (RCA) a atypicky samostatné odstupujici
ramus diagonalis (RD), nikoliv v3ak leva koronarni tepna
(LCA), ktera se plnila retrogradné pres kolateraly (obr. 1).
Eventualni odtok do plicnice nebyl jednoznacné patrny.
Na nasledném cileném echokardiografickém vysetieni byl
patrny odstup LCA s retrogradnim tokem do plicnice, tedy

ALCAPA. V dopplerovském zaznamu v plicnici pfi vasténi
LCA byl patrny prevazujici diastolicky tok do plicnice, v sy-
stole pak méné vyrazny tok do plicnice z LCA i normalni
tok dopredny z plicnice do jejich vétvi (obr. 2). Nalez byl
zejména patrny na CT koronarografii (obr. 3). Dilatace
a stfedni systolicka dysfunkce LK i méné vyznamna mit-
ralni insuficience byla zpusobena ischemickou etiologii.
Popisovany mnohocetny zkrat na komorovém septu ne-
byl pfi dosetfovani nalezen. Echokardiograficky zjisténé
mnohocetné toky nevedly skrz septum, ale pfimo v septu.
Nizké rychlosti neodpovidaly zkrattim, ale spiSe bohatym
interkoronarnim spojkam (obr. 4).

U pacienta bylo indikovano operacni feSeni. Podstou-
pil redirekci odstupu LCA na aortu. Po pretéti plicnice byl
vytvoren tercik s LCA, na ktery byla nasita anastomdza
VSM s naslednym protazenim transverzalnim sinem a pfi-
$itim end-to-side k ascendentni aorté (obr. 5). Operace
i pooperacni pribéh byly dale nekomplikované a pacient
byl propustén osmy pooperacni den.

V odstupu Sesti mésicl je pacient nadale bez subjektiv-
nich potizi. Funkce a velikost levé srde¢ni komory se zatim
nemeéni, stejné tak mitrdIni insuficience zGstava mirna.

Obr. 2 - Echokardiografie - ALCAPA.
(A) Odstup ALCAPA z plicnice (AP) patrny v 2D zobrazeni v modifikované parasternalni projekci na dlouhou srde¢ni osu (RVOT - vytokovy
trakt PK).
(B) Totéz v barevném dopplerovském mapovani na konci diastoly: A) retrogradni toky plsobici steal fenomén v ALCAPA, B) lehka pulmonalni
regurgitace.
(C) Spektralni dopplerovska analyza toku v ALCAPA: patrny prevazujici diastolicky i systolicky tok smérem do plicnice (retrogradni), a jen
maly telesystolicky tok opacnym smérem (progradni).
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Obr. 3 - CT(A) koronarni rovina, (B) 3D rekonstrukce.
* ALCAPA, Ao - aorta, AP - plicnice, LK - leva komora.

Obr. 4 - Echokardiografie - kolateraly.

(A) Apikalni ¢tyfdutinova projekce 2D s barevnym dopplerovskym mapovéanim: patrné mnohocetné laminarni toky (temné cervené) v mezi-

komorovém septu.

(B) Totéz ve spektralni dopplerovské analyze: jsou patrné nizkorychlostni toky odpovidajici koronarnim kolateralam.

PR

Obr. 5 - Operace.
AP - plicnice, * zaplata z cormatrixu po presiti ALCAPA, ** Zilni $tép
LCA na aortu.

Soubor

V nasi ambulanci pro VSV v dospélosti dispenzarizujeme
celkem 1 443 dospélych pacientd s VSV. Pétadevadesat
procent mélo VSV diagnostikovanou v détském véku, do
sledovani k nam tedy jiz byli pfedani se znamou zakladni
diagnézou, popfipadé i po korekci. Mezi nimi jsou i Ctyfi
pacienti s ALCAPA, ktefi podstoupili operace v détském
véku. Paty pacient je zatim jediny s ALCAPA, u néhoz byla
stanovena diagndéza az v dospélém véku. Pét pacientu
s ALCAPA predstavuje celkem 0,035 % ze viech pacientt
s VSV, coz odpovida literarnim udajum.

Diskuse

ALCAPA je velmi vzacna VSV. Ve vétsiné pripadu byva jeji
pribéh velmi dramaticky a zahy po narozeni vede ke viem
raznym klinicky zjevnym projevdm ICHS (zvlasté jeji akut-
ni formy). Nase kasuistika prezentuje vzacny pfipad, kdy
mUze zUstat nepoznana do pozdni dospélosti. Pfedpokla-
dem k tomu je vytvoreni sité interkoronarnich kolateral,
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které vytvofi vybalancovany stav. Aby pacient mohl prezit
bez operace do dospélosti, museji kolateraly umoznit pfi-
tok okyslicené krve do povodi LCA, ale zarover vznikly
steal fenomén odvadéjici okyslicenou krev z povodi RCA
a LCA diky retrogradnimu toku do plicnice nesmi byt pfilis
velky. | kdyz se tato vzacna rovnovdaha u pacienta nastoli,
jsou pacienti ohrozeni méné napadnymi projevy ICHS (jeji
chronické formy), zvlasté chronickym srde¢nim selhdnim,
ischemickou mitralni insuficienci a predeviim nahlou sr-
decni smrti.

N&s pacient vdéci za pfiznivy klinicky prabéh a pozdni
manifestaci pravdépodobné téz tomu, zZe chybéni zasobe-
ni LCA ¢astecné zastoupila samostatné odstupujici RD. Na
druhou stranu i v povodi RD se uplatrioval steal fenomén
diky kolateralam k LCA.

Projevy ALCAPA mohou byt vyjimecné velmi nenapad-
né a pozvolné. V nasi kasuistice primarné nahodné dia-
gnostikovand LBBB, pozdéji dilatace a systolicka dysfunk-
ce LK. Pacient s tak dramaticky zménénym koronarnim
zasobenim byl do té doby zcela bez symptomu. Bicyklova
ergometrie rovnéz nemanifestovala zatéZzovou anginu
pectoris pfi submaximalni tepové frekvenci a pfi komplet-
ni LBBB nemohla odhalit eventualni EKG znamky némé
ischemie. POvodni echokardiografické vysetreni chybné
interpretovalo zobrazeni mnohocetnych interkoronar-
nich spojek jako mnohocetné defekty komorového septa,
toto je znamo i z jinych kasuistik [9].

Pokud by se skutecné jednalo o mnohocetny restriktiv-
ni zkrat, byl by provazen hlu¢nym systolickym Selestem,
ktery vSak u pacienta nebyl vyjadien. U zkratového toku
zpravidla byva typickd systolickd tryska z LK do pravé ko-
mory (PK) s vysokymi rychlostmi a gradienty odpovidajici
tlakovym gradientim mezi LK a PK. U pacienta byly toky
omezeny jen na septum, rychlosti byly nizké prevazné
v diastole, coz svédcilo pro cévni plvod zaznamenanych
toka.

Echokardiografické zobrazeni korondrnich arterii
u dospélych byva obtizné. Nicméné pfi cileném vysetreni
se u pacienta podafilo zobrazit LCA odstupuijici z plicnice
s retrogradnim tokem stejné jako normalni odstup dilato-
vané RCA z pravého koronarniho sinu z aorty. Pro potvr-
zeni diagnézy vsak suverénni metodou presné hodnotici
anatomii a z ni vyplyvajici chirurgické moznosti lé¢by zU-
stavaji SKG a CT koronarografie. V nasem pfipadé byla pfi
dodrzeni standardniho postupu v ramci dosetfeni LBBB
a systolické dysfunkce LK indikovana SKG. Spravna inter-
pretace primarniho echokardiografického vysetieni moh-
la umoznit stanoveni diagnézy ALCAPA dfive a pacient by
nemusel tak dlouho podstupovat riziko malignich arytmii
a nahlé srdecni smrti.

O aktualnich poctech pacientti s ALCAPA v Cesku ne-
mame presné informace. Z incidence zjisténé Samankem
a spol. [1] by na 10,5 miliont obyvatel Ceské republiky
pfipadalo asi 142 narozenych s ALCAPA. Tato data ne-
zahrnuji pfipady manifestujici se az v dospélosti. Takové
pfipady jsou ale vzacné, coz doklada i nas soubor; na pét
pfipadd ALCAPA celkem pripada pouha jedind manifes-
tace v dospélosti. Na druhé strané velka c¢ast pacientt je
zfejmé jiz po smrti. MGzZeme jen odhadovat, jak velka ¢ast
to je nebo kolik z nich mélo pfi umrti spravné stanovenou
diagndzu. Jak ukazuje nase kasuistika i v dospélosti s ne-
poznanou diagnézou ALCAPA a jejimi riziky. Kasuisticka

sdéleni zminujici manifestaci ALCAPA v dospélosti jsou
v literature relativné vzacna a velmi vzacna po 40. roce
véku. NejstarSimu bylo 72 let [10].

Doposud neexistuje Zadné screeningové vysetreni, kte-
ré by toto velmi rizikové onemocnéni vcas odhalilo. Pre-
natalni ultrazvuk sice v Cesku podstupuje drtiva vétsina
téhotnych, ale prenatdini diagnostika ALCAPA je témér
nemozna [6]. Onemocnéni je zdkerné i v détském véku,
ale v dospélosti je doslova necekané. Pritom existuje rela-
tivné jednoducha kauzalni lécba.

Zaveéer

ALCAPA je velmi vzacnd a zavazna vrozend srde¢ni vada.
Zfidka se manifestuje az v dospélosti. ALCAPA muze byt
diagnostikovana pfi cileném echokardiografickém vyset-
feni, definitivni metoda s popsanim presné anatomie je
SKG a CT koronarografie. Kasuistika ukazuje, Zze ac¢koliv
si s ICHS podminénou aterosklerézou, kardiomyopatiemi
a ziskanymi srdecnimi vadami vystacime pro vysvétleni
pfi¢in srde¢niho selhani ¢i LBBB v drtivé vétsiné pripadu
[11], nékdy mGze byt vysvétleni zcela jiné a prekvapujici.
Jednou z téchto moznosti je ALCAPA.

Prohlaseni autorli o mozném stretu zajmu
Z&adny stret zajma.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autorti o etickych aspektech publikace
Autofi prohlasuji, Ze vyzkum byl veden v souladu s etic-
kymi standardy.

Informovany souhlas
Prohladuji jménem vsech autory, Ze pacient ucastnici se
studie udélil souhlas.
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