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Popisujeme kasuistiku 36letého muZe s dva roky implantovanym kardioverterem-defibrilatorem pro maligni arytmie pfi
arytmogenni dysplazii pravé komory (PK), ktery prichazi do kardiologické ambulance pro postupné se zhorsujici dusnost.
Bylo zjiSténo pravostranné srde¢ni selhani. Jako pri¢ina byla pomoci CT-vySetfeni bricha diagnostikovana vysokoprtito-
kova arterioven6zni malformace (AVM) pravé ledviny s objemovym pietiZenim pravého srdce.

Po angiografickém potvrzeni AVM a pravostranného srde¢niho selhani byla s velmi dobrym téinekem provedena anulo-
plastika trikuspidalni chlopné a pravostranna nefrektomie.
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We present the case report of a 36-year-old man with a 2-year history of cardioverter/defibrillator implantation due to right
ventricular dysplasia. He presented to a cardiology outpatient clinic because of dyspnea worsening.

He was diagnosed to have right-heart failure. On a CT scan, we found a high-flow AV malformation shunt which was the
cause of the heart failure. There was also right ventricular overload.

After angiographic and echocardiographic investigations, tricuspid annuloplasty and right nephrectomy were performed
with a very good outcome.
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Diferencialni diagnostika dus$nosti, rozhodovani, zda
pacienta hospitalizovat nebo zda vySetfovat ambu-
lantné, je v prijmovych internich ambulancich béZnou
denni praxi. Echokardiografické vySetieni (ECHO) pa-
tri k zakladnim vySetfovacim metodam, které napo-
mahaji v tomto, ¢asto nejednoduchém rozhodovani.
Je-li vysledkem ECHO, dilatace pravé komory (PK)
s D-tvarem komory levé, vSe sméruje k dalSimu ové-
fovani priciny pravostranného srde¢niho selhani. Je-
ho hlavnimi davody byvaji: plicni tromboembolicka
onemocnéni, hypoxicka nebo restriktivni plicni one-
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mocnéni, izolovand ischemie myokardu PK, trikuspi-
dalni insuficience (TI) pfi infekéni endokarditidé, TI
pii rupture Slasinek po kardiotraumatu a vzacné pri
arytmogenni dysplazii PK. V naSem piipadé se jedna-
lo o neobvyklou zkratovou vadu pri vysokoprtitokové
arteriovenézni malformaci (AVM) pravé ledviny. Uvaha
o podilu arytmogenni dysplazie PK ztistava nejasna.

Klinickym obrazem pravostranného srde¢niho
selhani je predev&im dusSnost a méstnani v systémo-
vém obéhu. Hlavnimi diagnostickymi metodami jsou
EKG, skiagram hrudniku a ECHO. Lé¢ba spociva ve
vyreSeni pri¢iny nebo ovlivnéni jejiho vlivu. Z 1ékua se
nejvice uplatiiuji diuretika.
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Pacient, 36lety sportovec, se poprvé objevuje v kar-
diologické ambulanci, ve 27 letech pro palpitace pri
zatézi. Ergometricky byla vyvolana setrvala mono-
morfni komorova tachykardie tvaru LBBB (levy blok
Tawarova raménka). Bylo provedeno elektrofyziologic-
ké vySetrfeni ve Fakultni nemocnici Olomouc v fijnu
1999. Byla zjisténa setrvald monomorfni komorova
tachykardie z vytokového traktu pravé komory. Mag-
neticka rezonance a jicnové ECHO byly bez patologie.
Pri 1é¢bé sotalolem jiZ byl pacient bez obtizi. V roce
2001 mél opét palpitace, ergometricky byla vyvolana
setrvald monomorfni komorova tachykardie. N&sle-
dovalo elektrofyziologické vySetfeni a radiofrekvenéni
ablace (RFA) né€kolika fokust ve vytokovém traktu
pravé komory. Po vykonu byla ergometrii opét vyvo-
lana setrvala komorova tachykardie, tentokrat jiné
morfologie neZ pifi programové stimulaci komor pred
nim. Telemetrie na oddéleni vykazala béhy nesetrvalé
komorové tachykardie. Druhé vySetfeni magnetickou
rezonanci opét nepotvrdilo znamky arytmogenni dys-

Obr. 1

vé komory a trikuspidalniho anulu

Vyznamna trikuspidalni regurgitace pri dilataci pra-

Obr.2 Remodalace (D-shape) levé komory pfi dilataci pra-
vé komory
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Obr.3 AV malformace pravé ledviny pfi kontrastnim CT-
-vySetieni

Obr.4 3D rekonstrukce CT-obrazu AV malformace ledviny

plazie PK a ECHO-nalez s okrskem hypertrofie a hypo-
kinetiky oblasti apikalniho segmentu bo¢ni stény PK.
Indikovana implantace kardioverteru-defibrilatoru
(ICD), kterou z profesnich dtivodti odmitl (prichazi do
styku s elektromagnetickymi zdroji). Pri 1é¢bé beta-
xololem je po RFA subjektivné bez obtiZi, 1€k si vysa-
dil, ¢tyri roky nechodil k 1ékafi.

V roce 2005 po intenzivnim tréninku na kole pro-
délal synkopu s krfec¢emi a laickou kardiopulmonalni
resuscitaci s naslednou hospitalizaci. Pro dokumen-
tovanou fibrilaci komor, ktera ho postihla na laz-
ku JIP, byl ve FN Olomouc implantovan ICD. Nasled-
ny rok prodélal nékolik vybojua ICD po opétovném
svévolném vysazeni betablokdtoru a amiodaronu.
Pretrvava ECHO-nalez okrsku hypertrofie s hypo-
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kinezi Casti apikalniho segmentu boc¢ni stény PK.
Leva komora byla bez znamek strukturalniho srdec-
niho postiZeni.

Od jara roku 2007 se postupné projevuje progre-
dujici duSnost. V zari 2007 jiZ musi zastavovat po
50 metrech chtize. Pro tyto obtiZe prichazi poc¢atkem
fijna do interni ambulance Sumperské nemocnice.
Je hospitalizovan s klinickym obrazem pravostranné-
ho srde¢niho selhani a s otoky dolnich koncetin,
hepatomegalii.

Dychani je sklipkové. Laboratornni nalez — normal-
ni D-dimery, normalni hodnoty troponinu, s nor-
malnimi hodnotami C-reaktivniho proteinu (CRP),
s mirné zvySenymi hodnotami bilirubinu — 40 mmol/];
na EKG jsou setrvalé zmény, sinusovy rytmus
ma frekvenci 70/min, PQ 0,18, QRS 0,12, negativni
T V1-V6, QTc v normé, RBBB (pravy blok Tawarova
raménka). Transtorakalni ECHO ukazuje dilataci PK
na 48 mm s vyznamnou trikuspidalni regurgitaci Siro-
kym jetem do dilatované pravé sin€ (obrdzek 1). PK
utla¢uje levou komoru D-shape (obrdazek 2).

Nalez je bez znamek plicni hypertenze; peak gradi-
ent (PG) regurgita¢niho proudu trikuspidalni chlopné
je 14 mm Hg.

Akcelerac¢ni ¢as (ACT) v plicnici je 130 ms s L. ty-
pem kfivky. Rozmeéry a funkce levé komory jsou v nor-
mé, jen se stopovou mitralni regurgitaci.

CT-angio vylucuje plicni embolii. Pfi sonografii
pravé ledviny je popsan patologicky hypoechogenni
Utvar v oblasti jejiho hilu. Provedené CT-bricha obje-
vuje AVM pravé ledviny (obrdazky 3 a 4).

Dochazi k selhani pravé komory pfi vysokoprtito-
kové AVM pravé ledviny. Pacient je pfedan k doSetre-
ni do kardiocentra v nemocnici Podlesi v Trinci. Zde
je kromé transtorakalniho a jicnového ECHO-vySetre-
ni, provedena angiografie ledvin. Potvrzena bizarni
AVM pravé ledviny (obrazek 5).

Na zakladé vSech vySetfeni je pacient predan k 1é¢-
bé do Centra kardiovaskularni a transplantaé¢ni chi-
rurgie v Brné. Byla provedena anuloplastika triku-
spidalni chlopné a vzhledem k anatomickym poméra

Obr.5

Angiografie AV malformace

202 Kopecky J a spol. Vysokopritokova arteriovendzni malformace pravé ledviny — pfi¢ina pravostranného srde¢niho selhani

AVM i pravostranna nefrektomie. Operace a poope-
racni prabéh byly bez zavaznych komplikaci.

Sedm tydnti po operaci se citil velmi dobre. Dus-
nost se zlepSila na funkéni tfidu NYHA II. Nebyly
patrny projevy pravostranného srde¢niho selhavani.
Trikuspidalni regurgitace byla stopova, kolem elektro-
dy ICD (obrazek 6). PK se zmensSila a znormalizovala
se geometrie levé komory (obrdzel 7).

Obr.6 ZmensSeni trikuspidalni regurgitace po anuloplastice
trikuspidalni chlopné

Obr.7 Normalizace tvaru levé komory a zmenSeni pravé
komory po odstranéni AV malformace

DISKUSE

Tento vyjimeény piipad poukazuje na obtiZznost dia-
gnostiky v nemocnicich prvniho kontaktu, kde je moz-
né dojit rutinnimi postupy i k neobvyklym diagnézam.
U dusného nemocného NYHA III se zavaznou dilataci
PK jsme zpocatku zvaZovali plicni embolii. Proti ni
hovorila nepfitomnost patologického regurgitacniho
gradientu na trikuspidalni chlopni se zjiSténou zavaz-
nou insuficienci. Negativni CRP u klienta bez febrilii
ale hovorilo proti infekéni endokarditidé. V anamnéze
nebylo trauma, které by mohlo poskodit zavésny apa-
rat chlopné. VSe smérovalo k potvrzeni diagnézy aryt-

Cor Vasa 2008;50(5):200-203



mogenni dysplazie pravé komory a jejim terminalnim
selhani. Obrat nastal pri zjiSténi bizarni AVM pravé
ledviny, ktery vedl k vySe popsanému postupu a 1é¢bé.

ZAVER

V daném pripad¢€ se jednalo o pacienta se zcela ne-
obvyklou koincidenci arytmogenni dysplazie pravé
komory (ARVD) a AVM. Kombinace zkratové vady cha-
rakteru AVM, ktera pravdépodobné potencovala dys-
rytmickou pohotovost, a ARVD dosud nebyla popsa-
na v dostupné literatufe. ReSenim byla kombinace
intervenc¢nich elektrofyziologickych 1é¢ebnych postu-
pu a chirurgicka terapie.
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