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SOUHRN

Nejdulezitéjsi ulohou u anomélnich nélezl koronarnich tepen je zhodnoceni jejich prognostického vyznamu
pro pacienta a rizika pripadné ischemie myokardu a nahlé srdecni smrti. Na zékladé téchto informaci je
nutné vzdy individudiné stanovit dalsi postup. Tato kasuistika ukazuje 59letou Zenu s nahodné zjisténym
anomalnim odstupem levé koronarni tepny (ACS) z proximalni ¢asti pravé véncité tepny s pribéhem mezi
velkymi tepnami. Tato varianta je v literature popisovana jako maligni forma. V soucasnosti ale nejsou velké
prospektivni studie, na zakladé kterych by bylo pro tyto nemocné mozné stanovit optimalni diagnosticky
a léCebny postup. Popisovény jsou pouze rizikové faktory zhorsujici progndzu, jako jsou symptomy suspektni
z koronarni ischemie, intramurdlni prdbéh proximalni ¢asti ACS, angulace odstupu a moznost Utlaku mezi
aortou a plicnici. Nami zvoleny postup u pacientky byl s ohledem na vék nemocné, nizké fyzické naroky,
absenci symptomU a vysetieni rizikovych faktord konzervativni. Po dobu nékolika nasledujicich let se u ni
neobjevily zadné symptomy suspektni z koronarni ischemie. V diskusi jsou rozebrany divody naseho rozhod-
nuti a prace zabyvajici se touto problematikou.
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ABSTRACT

The most important task in coronary artery anomalies is to evaluate their prognostic significance and to
assess for the risk of myocardial ischemia and sudden cardiac death. Individually tailored treatment strategy
is set based on the grounds of thorough risk stratification process. We present a case of a 59-year-old female
with an anomalous left coronary artery (LCA) arising from the proximal part of the right coronary artery and
running in between the large arteries. In the literature, this variant is described as malignant. However, to
date there are no prospective trials available to determine the optimal management of patients suffering
from such anomaly. Therefore, surrogate risk factors are used for prognostication; such are symptoms of
myocardial ischemia, sharp angulation or intramural course of proximal part of LCA, or its compression
between the aorta and the pulmonary artery. In this case, having evaluated all risk factors, we chose con-
servative approach — mainly due to patient's age, her low physical demands and absence of major symptoms.
During the next few years the patient remained asymptomatic regarding coronary ischemia. In the discus-
sion we further elaborate chosen strategy and we review published work on the topic.
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Uvod

Vrozené anomdlie koronarnich tepen jsou vzacné. Jejich
prevalence se lisi v rdznych studiich v rozmezi od 1,3 %
do 5,64 %,"* coz je ddano mimo jiné i rGznymi kritérii pro
hodnoceni anomalii.> Odstup levé koronarni tepny z pra-
vého koronarniho sinu je raritni s prevalenci 0,03 %.° Exis-
tuje pét jeho variant; variantou oznacovanou jako malig-
ni je interarterialni prbéh tepny mezi aortou a plicnici.®
Ten je spojovan s vyrazné zvySenym rizikem nahlé srdec-
ni smrti (NSS) zvlasté pak u mladych sportovcd.”® Cilem
mnoha praci v poslednich tfech dekadéach bylo objasnéni
patofyziologie ischemie myokardu a ndsledné defino-
vani rizikovych faktor(.>'® Kasuistika se vénuje pacient-
ce s asymptomatickym ndhodnym nalezem anomalniho
odstupu ACS ze spole¢ného kmene obou koronarnich
arterii odstupujiciho z pravého koronarniho sinu. Vzhle-
dem k interarteridlnimu prabé&hu ACS jsme zvaZovali kar-
diochirurgicky zakrok, coz by bylo v souladu se star$imi
doporucenimi American Heart Association/American Col-
lege of Cardiology z roku 2008. V soucasnosti ale docha-
zi k jasnéjsi definici rizikovych faktor( u této anomalie
a prehodnocovani doporucenych postupt s dirazem na
individudIni rozhodnuti.

Kasuistika

U devétapadesatileté Zeny s paroxysmalni fibrilaci sini
byla indikovéna katetriza¢ni izolace plicnich Zil. Pfed
vykonem podstoupila kontrastni CT srdce k zobrazeni
morfologie levé siné a plicnich zil. Vedlejsim nalezem
byl anomalni odstup levé koronarni tepny z kratkého
spole¢ného kmene vychazejiciho z pravého koronarniho
sinu. Z CT byl patrny interarterialni prlbéh ACS, ale bez
intramuralniho uloZeni jeji proximalni ¢asti, coz je vel-
mi dulezity prognosticky faktor (obr. 1-3; http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &i-
d=71&pid=1045&file=511;  http://www.cksonline.cz/core-
tvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=71&pid=1045&-
file=512;  http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
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Obr. 1 - Naznaceny pribéh levé koronarni tepny interarterialné

clanky.php?p=detail&id=71&pid=1045&file=513). Pacientce
byla provedena selektivni koronarografie s prakazem
normalniho prasvitu vSech koronarnich tepen a pouze
lehké angulace odstupu levé koronarni tepny (obr. 4, 5;
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=71&pid=1045&file=514; http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=de-
tail&id=71&pid=1045&file=515). Intrakoronarni ultra-

zvuk (IVUS) nebyl v inicidlni fazi diagnostického procesu
provadén. Bicyklovd ergometrie probéhla s normalnim
vysledkem (test byl ukoncen pfi tepové frekvenci 153/

Obr. 2 - CT zobrazeni spole¢ného kmene levé a pravé koronarni
tepny odstupujiciho z pravého koronarniho sinu

Obr. 3 - CT rekonstrukce proximalniho tUseku koronarnich arterii
s patrnym extramuralnim pribéhem
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Obr. 4 a 5 - Koronarografie zobrazujici odstup spolecného kmene levé a pravé koronarni tepny z pravého koronarniho sinu

min pro celkovou uUnavu, dosazend zatéz 150 W; paci-
entka neméla stenokardie, na EKG se nevyskytly patolo-
gické denivelace useku ST). Klidové echokardiografické
vysetfeni bylo v mezich normy. Do medikace jsme pfi-
dali beta-blokator s doporuc¢enim vynechat vyraznéj-
$i fyzickou zatéz. Vzhledem k maligni formé anomalie
jsme u pacientky zvazovali kardiochirurgickou korekci,
nemocna se nicméné k pripadné operaci nestavéla po-
zitivné. PFi koronarografickém nalezu neziuzeného lu-
men ACS a CT zobrazeni extramurdlniho prabéhu jsme
IVUS neindikovali. Vzhledem k absenci symptomu, kli-
dovému zpUsobu Zivota, véku nad 50 let a absenci rizi-
kovych faktort, jako je intramurdlni prabéh anomalni
tepny s hypoplazii proximalniho segmentu ¢i ostra an-
gulace odstupu, jsme u nemocné volili konzervativni
postup. Byla u ni provedena nekomplikovand izolace
plicnich zil, po které je doposud bez recidiv fibrilace sini.
V ramci dispenzarizace opakované patrdme po symp-
tomech mozné namahové ischemie a provddime zatézo-
vé vysetieni. Doposud vzdy s negativnim vysledkem. Jeji
klinicky stav je beze zmény.

Diskuse

Zku$enosti s pacienty, ktefi maji anomalni odstup a prui-
béh koronarnich tepen, neni dostatek k vytvoreni jasnych
doporuceni, jez by se opirala o velké soubory pacientt.
Odstup levé korondrni arterie z pravého koronarniho
sinu a jeho varianty jsou raritni anomalii koronarnich te-
pen. Z tohoto divodu jsou soucasna doporuceni pro ma-
nagement vysetiovaciho procesu a strategii 1é¢by vytvo-
fena na zakladé konsensu odbornik( nebo na podkladé
metaanalyz nerandomizovanych praci.'® V retrospektivni
analyze Eckarta a spol.” z roku 2004 na souboru 6,3 mili-
onu vojakl armady USA ve véku 18-36 let byly prezkou-
many |ékafské zdznamy a zpravy o pitvé u 277 netrau-

matickych smrtelnych uddlosti, ze kterych se zjistilo, Zze
21 ze 64 umrti na srdec¢ni selhani (34 %) bylo zpUsobeno
koronarnimi anoméliemi. V 86 % vzniklo amrti v pri-
béhu velké namahy nebo az po velké namaze, pricemz
ve viech téchto pripadech se jednalo pouze o anomdlni
odstup levé koronarni tepny z protilehlého sinu. V roce
2008 vyslo v guidelines American College of Cardiology
a American Heart Association® doporuceni pro anomalii
ACS s interarteridlnim pridbéhem. Bez ohledu na sympto-
my byla doporucena chirurgicka korekce této anomalie.
Na zakladé zkoumani patofyziologie ischemie a nahlé
srdec¢ni zastavy na podkladé maligni arytmie se ale jako
hlavni parametr v soucasnosti povazuje pritomnost intra-
muralniho pribéhu proximdalni ¢asti tepny sténou aorty.
Pro ten jsou popsany tfi zakladni rizikové charakteristiky:®

1. stupen hypoplazie intramuralniho segmentu,

2. vyjadreni ovalné deformace (index lateralni kom-
prese: pomér kratkého k dlouhému diametru pri-
fezu tepny),

3. dalsi progrese zuzeni priméru a zvyraznéni late-
ralni deformace tepny pri farmakologickém zaté-
zovém testu.

Dle Angeliniho kasuistik tfi pacientd se symptomatic-
kou anomalii ACS” se index laterdlni komprese pohyboval
od 48,6 % do 70,1 % v intramuralnim useku, vsichni tito
pacienti podstoupili chirurgickou korekci anomalie. Dané
parametry je mozné hodnotit pfi vysetfeni IVUS, pfipad-
né s dobutaminovym testem a objemovou zatézi rychlym
podanim 500 ml fyziologického roztoku.® Limitaci IVUS
s dobutaminovym testem je v souc¢asné dobé nemoznost
méreni systolickych cast a presné kvantifikace systolické-
ho oplostovani koronarni tepny, nicméné kvalitativni fa-
zové zUzeni v pfipadech z Angeliniho prace patrné bylo.?
PFiliSna angulace tepny nejcastéji v misté jejiho odstupu
je dalsim negativnim prognostickym ukazatelem.” ,Slit-
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-like” fenomén, neboli stérbinovité zuzeni koronarni
tepny, souvisi jak s ostrou angulaci, tak s dynamickym
utlakem intramurdlniho segmentu mezi aortou a plicnici
pfi dilataci aortdlniho kofene." Nadmérna fyzicka zatéz
tak mGze zplsobit koronarni ischemii progresi ,slit-like”
fenoménu i moznym spasmem tepny.'? Tento dynamicky
faktor je ale obtizné kvantifikovatelny. Pokud neni zu-
zeni vyrazné, je bezpecné pouziti IVUS. U nékterych pa-
cientl ale muze byt manipulaci katétry vyvolan spasmus
refrakterni na nitraty s nutnosti stazeni instrumentéria.®
Praci, kterd podporuje mechanismus komprese tepny
mezi velkymi cévami podilejici se na ischemii myokardu,
je pokus Lima a spol." na teleti s anomalnim interatreri-
alnim pribéhem ACS. Pfi mapovani regiondlniho prato-
ku myokardu pfi infuzi dobutaminu a fenylefrinu, které
v soucinnosti zplsobuji arteridlni hypertenzi a zvysené
metabolické ndroky myokardu, bylo zjisténo, Ze pfi zatézi
dochazi k myokardidlni ischemii. Narust fibrézy myokar-
du a hypertrofie myocytu, apoptdzy a kapilarni denzity
naznacuji regionalni ischemii vyvolanou zdnétlivou reakci
a remodelaci myokardu.

Pfinos zatézového testu ke stratifikaci vysoce riziko-
vych pacientll s anomaliemi koronarnich tepen neni jed-
noznacny.'? Vysledek mdze byt jak fale$né negativni, a to
i u pacientt po predchozi resuscitaci, tak falesné pozitiv-
ni." Pfi koronarografii je dllezitym parametrem oplosténi
¢i pripadny utlak korondrni tepny, nicméné i u pacientu
po srdecni zastavé zplsobené ischemii v povodi anomalni
koronarni tepny nemusi byt pfi nadsledné koronarografii
oplosténi v klidu patrné.' Znamé predchozi symptomy ma
pouze mensi ¢ast pacientt po srdecni zastavé mladsich 50
let. Soucasné se predpoklada, ze vlivem véku a postupné-
ho ztlustovani cévni stény a zvétSovani jeji rigidity klesa
riziko ndmahové hypoperfuze. Naproti tomu muize do-
chazet k dilataci kofene aorty a ke korondrni aterosklero-
ze. Vznik projevd koronarni ischemie u pacientt starsich
50 let s intramuralnim prbéhem anomalni koronarni ar-
terie mlze byt dan vlivem postupné dilatace aortalniho
bulbu a akceleraci hypertenze (pro tuto teorii ale nejsou
jasné dakazy).

Dllezité je tedy komplexni zhodnoceni viech néle-
zU, anamnézy a zivotniho stylu pacienta s pfihlédnutim
k véku a poméru pfinosu k riziku pfipadného chirurgic-
kého vykonu. Poslednim faktorem je postoj pacienta
(zvlasté pak asymptomatického) k pripadnému kardiochi-
rurgickému Fe$eni anomalie. Zilni bypass neni vzhledem
k jeho trvanlivosti vhodny pfedevsim u mladych pacientu.
Optimalnim kardiochirurgickym fe$enim se zda byt re-
implantace koronarni tepny bez pouziti Zilniho bypassu
nebo modifikované feseni s reimplantaci nad konec in-
tramuralniho pribéhu popisované vyse. Dle doporuceni
American Association for Thoracic Surgery zaloZzeného na
konsensu odbornik(' Ize zvazit stenting zUzeného seg-
mentu pro pacienty vysoce rizikové ke kardiochirurgic-
kému vykonu — nicméné se jednd o doporuceni ve tfidé
IIb/C, nejsou ale dostate¢na data o dlouhodobém vlivu
perkutanni koronarni intervence pfi pouziti novych gene-
raci lékovych stentd.

U mladych atletd s atypickymi symptomy (nejasnd na-
mahova dusnost, bolest na hrudi, ¢etnd komorova extra-
systolie) jsou indikovany zatézové vysetreni, echokardio-
grafie se zobrazenim odstupl koronarnich tepen a pfi

jejich nenalezeni CT angiografie se zobrazenim koronar-
niho fecisté, a to i pfi negativnim zatéZzovém testu. Nale-
zeni prfesného diagnostického procesu a optimalni strate-
gie 1éCby u koronarnich anomalii s vyssim rizikem SCD si
bude vyZzadovat dalsi analyzy specifickych postupt. Velmi
dilezité je individualni posuzovani jednotlivych pacienta.

U nasi pacientky jsme na zakladé zhodnoceni anato-
mie koronarni anomalie a dalSich rizikovych faktord zvo-
lili konzervativni postup a pfi pec¢livém ambulantnim sle-
dovani jsme doposud nezaznamenali znamky klidové ani
namahové ischemie myokardu.

Zaveér

Néhodny nalez asymptomatické anomalie ACS s interar-
teridlnim prabéhem pri absenci intramuralniho pribéhu
proximalni ¢asti arterie a absenci vyznamné stenézy ¢i
ostré angulace tepny a pfi negativnim zatézovém testu
dle nasich soucasnych znalosti neznamena u pacienta nad
50 let se sedavym zplsobem Zivota jednoznacné indika-
ci ke kardiochirurgické intervenci. Vzhledem k literarné
popisovanym piipadim nového vzniku symptomd u této
¢i obdobné rizikové anomalie az v pokrocilejsim véku je
velky predpoklad, ze pfi farmakologické intervenci a re-
strikci fyzické aktivity nedojde k nahlé srdec¢ni smrti jako
primarnimu projevu anomalie. MUze dojit spiSe k po-
stupnému vzniku symptomda, coz by znamenalo nutnost
kontrolnich vysetfeni s pfehodnocenim dalsiho postupu.
V soucasnosti dostupné literérni Udaje jsou zatim zcela
nedostate¢né pro volbu nejvhodnéjsiho postupu zaloze-
ného na evidenci. Zda se vsak, Ze pfi absenci znamych ri-
zikovych faktoru a pfi peclivém sledovani je konzervativni
postup mozny a pro pacienta pfinosny.

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

Odkaz na ¢lanek online
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail &id=71
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