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Bikuspidalni aortalnichloper je nejcastéjsi vrozenou srdec¢ni vadou (VSV) v dospélosti s incidenci mezi 0,5-2 %.
Muze byt asociovana i s dalSimi vrozenymi srdecnimi vadami, nejcastéji patologiemi aortalniho oblouku, ale
i s defekty komorového septa, jejichz incidence v détském véku je uvddéna mezi 25-40 %, v dospélosti pak
tvofi az 20 % viech vrozenych srdecnich vad. Bikuspidalni aortélni chloper je nejcastéjsi pficinou aortdlni
stendzy ¢i insuficience v mladsim véku. V naprosté vétsiné pripadd jsou tyto vady diagnostikovény v détském
véku a v pfipadé hemodynamické vyznamnosti chirurgicky korigovany. Nicméné i v dospélém véku se Ize
s dosud nepoznanou kombinovanou vrozenou srdecni vadou setkat. V nasi kasuistice popisujeme ptipad
51letého muze s nové zjisténou kombinovanou vrozenou srdec¢ni vadou - bikuspidalni aortalni chlopni se
zavaznou aortélni regurgitaci, hemodynamicky vyznamnym defektem septa komor a vyznamnou trikuspi-
dalni regurgitaci.

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

ABSTRACT

Bicuspid aortic valve is the most frequent congenital heart malformation in adulthood with incidence be-
tween 0.5 and 2%. Moreover, bicuspid aortic valve could be connected with other congenital heart defects
and malformations of the aortic arch and ventricular septal defects, which is the second most frequent con-
genital heart malformation. Its incidence in childhood is about 25-40%, and in adulthood, the incidence is
lower, about 20% of all congenital heart defects. Bicuspid aortic valve is the most frequent cause of aortic
stenosis and aortic insufficiency at an early age. The heart malformations are mostly diagnosed at an early
age and corrected surgically, if hemodynamically severe. However, in some cases, congenital heart defects
may be missed and are only detected in adulthood. We report on a case of 51-year-old man with an unre-
cognized combined congenital heart defect: bicuspid aortic valve (with severe aortic insufficiency), a serious
defect of ventricular septum (with pulmonary hypertension) and severe tricuspid valve insufficiency, present-
ing as an acute heart failure.
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Kasuistika

Jednapadesatilety pacient byl hospitalizovdn v regional-
ni nemocnici pro nové vzniklé bilaterdlni srde¢ni selhani
s dusnosti tfidy NYHA IV a zndmkami periferni kongesce.
Byl lécen obvyklou diuretickou terapii s postupnou kom-
penzaci stavu. Vysetfeni transthorakalni echokardiografii
prokazalo vyznamnou trikuspiddlni regurgitaci bez jiné
signifikantni patologie a pacient byl odeslan do ambu-
lance pro chlopenni vady naseho kardiocentra k dalSimu
dovysetreni.

Osobni a rodinnad anamnéza pacienta byly bez zasad-
nich pozoruhodnosti, kromé arteridlni hypertenze nemél
pacient zadna dalsi interni pridruzend onemocnéni. Pfi
detailngjsim anamnestickém dotazovani vsak nasledné
uved|, Ze byl jiz v détstvi sledovan pro srdecni 3elest, po-
drobnéji ale vysetfovan nikdy nebyl.

PFi vySetfeni na nasem pracovisti byl pacient jiz hemo-
dynamicky stabilni ve funk¢ni tfidé NYHA I, bez symp-
tomU anginy pectoris, bez klinickych zndmek srdecniho
selhani. Auskulta¢né byl pfitomen hlu¢ny systolicko-dia-
stolicky Selest s maximem v Erbové bodé a dale akcentace
Il. srde¢ni ozvy nad poslechovym mistem chlopné plicnice.

Obr. 1 - Dilatace levé komory srdecni v projekci PLAX pfi vstupnim
transthorakalnim echokardiografickém vysetieni

Obr. 2 - Bikuspidalni aortalni chloper (s fuzi levého a pravého koro-
narniho cipu) z projekce PSAX pfi vstupnim transthorakalnim echo-
kardiografickém vysetfeni

£ HR
Obr. 3, 4 - Dilatace pravé komory (48 mm) i pravé siné (25 mm?)
v projekci A4C. Dle gradientu trysky trikuspidalni regurgitace zjisté-
na stiedné zavazna plicni hypertenze s odhadem systolického tlaku
v plicnici cca 55 mm Hg. Vstupni transthorakalni echokardiografie.

Obr. 5 - V barevném dopplerovském zobrazeni (projekce A4C) patr-
ny defekt membranézni ¢asti mezikomorového septa s levopravym
zkratem

Na vstupnim EKG byl zaznamendn sinusovy rytmus o frek-
venci 89/min a levy predni hemiblok.

Echokardiografické vysetfeni v kardiocentru prokaza-
lo mirnou dilataci a excentrickou hypertrofii levé komory
srdecni s naznacenym D-shape v systole a hrani¢ni systo-
lickou funkci (ejekéni frakce 56 %). Potvrzena byla i vy-
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Obr. 6 - Vyznamna aortalni regurgitace 3-4+ v projekci A4C. Vstup-
ni echokardiografické vysetieni.

Obr. 7 - Stav po operaci: normalizace velikosti a systolické funkce
levé komory, regrese hypertrofie levé komory, normalizace tenze
v plicnici, regrese dilatace pravé komory i pravé siné

znamna trikuspidalni regurgitace 3+, funk¢ni etiologie pfi
dilataci anulu, stfedné zdvazna plicni hypertenze s odha-
dem systolického tlaku v plicnici 55 mm Hg, dilatace pra-
vé komory, jez méla zatim normalni systolickou funkci,
nicméné jeji plnici tlaky byly navySeny. Novym nalezem
pak byla pritomnost bikuspiddlni aortalni chlopné (s fuzi
levého a pravého koronarniho cipu) a vyznamna aortalni
regurgitace 3-4+, bez pfitomnosti dilatace ascendentni
aorty. Dale byl nové zjistén defekt membrandzni casti
mezikomorového septa s levopravym zkratem, pravdépo-
dobné hemodynamicky vyznamnym.

Nasledna selektivni korondrni angiografie neproka-
zala vyznamné aterosklerotické postizeni epikardidlnich
véncitych tepen. Invazivni hemodynamické vysetfeni po-
tvrdilo pfitomnost jak stfedné tézké, dominantné post-
kapilarni, plicni hypertenze se stfednim tlakem v plicnici
43 mm Hg, tlakem v zaklinéni 38 mm Hg a plicni cévni
rezistenci 2,3 WU, tak i hemodynamicky vyznamného le-
vopravého zkratu pri defektu komorového septa s pomé-
rem plicni a systémové cirkulace 2,73 : 1.

Pfi nasledném kardiochirurgickém vykonu byla pro-
vedena plastika aortalni i trikuspidalni chlopné (aortalni
chlopen prstencem no 27, trikuspidalni chloperi prstencem CE
PhysioTri no 32) a uzavér defektu septa komor perikardial-

1

Obr. 8, 9 - Vymizeni aortalni (PLAX) i triksupidalni (A4C) regurgitace
po provedenych valvuloplastikach

ni zdplatou. Operace trvala 4,5 hodiny, mimotélni obéh 175
minut a byla provedena v hypotermii 36,2 °C. VVykon probé-
hl bez komplikaci, se standardnim poopera¢nim pribéhem
a pacient byl propustén desaty pooperacni den (obr. 1-4).

V nasledném poopera¢nim sledovani je pacient ve
funkéni tfidé NYHA | a zcela asymptomaticky. Echokar-
diograficky je patrna normalni funkce obou operovanych
chlopnii absence zkratového proudéni na urovni komoro-
vého septa, zarovern doslo k dal$im pfiznivym morfologic-
ko-funkénim i hemodynamickym zménam: normalizovala
se velikost a systolicka funkce levé komory, regredovala
jeji hypertrofie, vymizela plicni hypertenze a téZ ustoupi-
la i dilatace pravé komory (obr. 5-9).

Diskuse

I v dospélém véku je mozné nové diagnostikovat nepo-
znanou kombinovanou vrozenou srde¢ni vadu. Vrozené
srde¢ni vady v dospélosti nejsou zcela vzacné, nejcastéjsi
vrozenou srde¢ni vadou je bikuspiddlni aortalni chlopen
s incidenci udavanou literaturou mezi 0,5-2 % [1], kte-
rd se ¢asto poji i s dalS$imi vrozenymi srde¢nimi vadami,
nejcastéji patologiemi aortdlniho oblouku (nejcastéji
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s koarktaci aorty, jejiz incidence je udavdna mezi 5-8 %,
u muzu je pak dva- az trikrat ¢astéjsi nez u zen) [2], ale
rovnéz s defekty komorového septa, které jsou druhou
nejcastéjsi vrozenou srdecni vadou (incidence v détském
véku 25-40 %, v dospélosti priblizné 20 % vsech vro-
zenych srdecnich vad) [2,3], coz byl i pfipad naseho pa-
cienta. Bikuspidalni aortalni chlopen je nejcastéjsi pfi-
¢inou aortalni stendézy a aortalni insuficience v mlad-
$im véku. Defekty komorového septa tvofi u dospélych
pacientd pfiblizné 20 % vsech vrozenych srdecnich vad,
z nichZ lokalizace v membrandzni ¢asti komorového septa
je zdaleka nejcastéjsi (60-80 % defektd) [2].

Nékteré vrozené srdecni vady mohou dlouho zUstat
asymptomatické a manifestovat se az v pozdéjsim véku
akutnim srde¢nim selhdnim. Nami uvddény pacient mél
udajné anamnézu srdec¢niho Selestu jiz v détstvi, nicméné
pro néj nebyl nikdy vysetfovan. To bylo ziejmé davodem,
proc stav dospél az do stadia akutniho srdecniho selhani.
Role echokardiografie (transthorakalni i transezofageal-
ni) je v tomto pfipadé zcela nezastupitelnd. DalSim dule-
zitym diagnostickym nastrojem je i invazivni hemodyna-
mické vysetfeni k potvrzeni a typizaci plicni hypertenze.
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