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Vrozené anomalie véncitych tepen predstavuji vzacna onemocnéni, ¢asto diagnostikovana nahodné béhem
selektivni koronarografie. Vyskytuji se priblizné u 1% populace dospélych pacientd, ktefi podstupuji korona-
rografii z jiné indikace. Jsou roz¢lenény na anomaélie pGvodu, pribéhu ¢i zakonceni. Tyto vrozené anomalie
mohou byt klinicky némé nebo se projevuji riiznymi symptomy, jako jsou angina pectoris, komorova arytmie,
synkopa ¢i nahla srde¢ni smrt."?
Clanek popisuje kazuistiku 56letého muze s anomalnim odstupem ramus interventricularis anterior (RIA),
jenz se projevil namahovymi stenokardiemi. Selektivni koronarografie prokazala hladké kontury koronar-
nich tepen, bez projevd aterosklerdzy, vedlejsim nalezem byl odstup RIA z levé kontury pravé véncité tepny,
ramus circumflexus a ramus diagonalis odstupovaly z kmene levé véncité tepny a mély normaini prabéh. Do-
plnénd CT koronarografie prokazala anomalni prabéh RIA mezi aortou a plicnici s naslednym intramuralnim
prabéhem anomalni tepny.

© 2020, CKS.

ABSTRACT

Congenital anomalies of coronary arteries are rare diseases, often diagnosed randomly during selective co-
ronarography. They occur in approximately 1% of the adult patient population undergoing coronarography
from another indication. They are divided into anomalies of origin, course or termination. These congenital
anomalies may be clinically silent or present with various symptoms such as angina pectoris, ventricular ar-
rhythmia, syncope or sudden cardiac death.'?

The article describes a case report of a 56-year-old man with anomalous origin of left anterior descending ar-
tery (LAD), manifested by exertional stenocardia. Selective coronarography showed smooth coronary artery
contours, without atherosclerosis, the secondary finding was the LAD originating from right coronary artery,
the ramus circumflexus and the ramus diagonalis originating from the left coronary artery and had a normal
course. Supplemented CT coronarography subsequently showed LAD with an interarterial course between
the aorta and pulmonary artery and an intramural course of the anomalous artery.
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Uvod

Anomalie véncitych tepen predstavuji vzacna vrozena
onemocnéni, ktera jsou vysledkem zmén, k nimz dochazi
v prubéhu tretiho tydne fetdlniho obdobi. Celkova inci-
dence se pohybuje v rozmezi 0,2-1,2 % v bézné popu-
laci.? Vrozené anomadlie korondrniho fecisté nachazime
u 0,3-0,9 % pacientd bez strukturalniho onemocnéni srd-
ce a u 3-6 % pacientl s jinym kongenitalnim srdec¢nim
defektem.* Anomaélie levé véncité tepny maji mnohem
mensi incidenci nez anomdlie pravé véncité tepny.®> Dle
soucasné literatury ¢lenime anomalie véncitych tepen na
anomalie puvodu, pribéhu a zakonceni.

Anomalni odstup véncité tepny z kontralateralniho
Valsalvova sinu (anomalous coronary artery from the
opposite sinus, ACAOS) je vzacna kongenitalni vada, kte-
ra se mlze klinicky projevovat ischemii myokardu ¢i na-
hlou srdec¢ni smrti. Prevalence této vady se lisi v zavislosti
na tom, jakd metoda je pouzita k jeji detekci. Dle Angeli-
niho a kolektivu je odhadovana celkova prevalence v po-
pulaci 1,07 % v pripadé uziti selektivni koronarografie.
ACAOS se muze vyskytovat v raznych variantach. Prvni
z nich predstavuje stav, kdy levd véncita tepna odstupu-
je z pravého koronarniho sinu. Tato vzacnéjsi varianta
je diagnostikovdna u 0,15 % pacientd. Naopak odstup
pravé véncité tepny z levého koronarniho sinu je castéjsi
a vyskytuje se u 0,93 % pacientd, ktefi podstupuji korona-
rografii. S jesté nizsi prevalenci se setkdvdme u anomalni-
ho odstupu ramus circumflexus ¢i ramus interventricularis
anterior z pravého koronarniho sinu.®

Nejvzacnéjsi formu vrozenych vad koronarnich tepen
predstavuje odstup levé ¢i pravé véncité tepny z nekoro-
narniho sinu. Anomalni tepna muize z protilehlého ko-
ronarniho sinu vychazet bud ze samostatného odstupu,
nebo ze spole¢ného kmene.!

Anomalni odstup RIA z proximalni ¢asti pravé véncité
tepny nebo z pravého koronarniho sinu bez jiné pridru-
Zené vrozené srdecni vady je velmi vzacny a vyskytuje se
u 1,2-6,1 % pacientl trpicich pouze anomalii véncitych
tepen.” U pacientt s jinou vrozenou srde¢ni vadou, nej-
Castéji Fallotovou tetralogii, je vyskyt anomalii koronar-
nich tepen vyssi.®

Z klinického hlediska je vyznamnym rizikovym fakto-
rem prabéh anomalné odstupujici korondrni tepny. Jsou
znamy Ctyfi rdzné anatomické varianty prabéhu koronar-
nich tepen, které mohou byt nalezeny u viech vyse zminé-
nych typt ACAOQS. Jedna se o prubéh interarterialni (tep-
na prochazi mezi aortou a plicnici), retroaorticky (tepna
prochazi vzadu, pod aortdlnim kofenem), transseptalni
(tepna vede intramyokardialné ¢i subendokardidlné pres
proximalni interventrikularni septum) a konec¢né typ pre-
pulmonicky, kdy tepna prochdzi pfed vytokovym traktem
pravé komory srdec¢ni.21°

Vedle této anatomické klasifikace existuje i klasifikace
patofyziologicka, ktera je zaloZzena na tom, zda je pribéh
tepny klasifikovan jako hemodynamicky vyznamny ¢i ne-
vyznamny, neboli zda dochazi ke kompresi tepny okolni-
mu strukturami, ¢i nikoliv. Hemodynamicky nevyznamny
(benigni) typ zahrnuje pribéh retroaorticky, transseptal-
ni a prepulmonicky, jenz vystavuje pacienta relativné
malému riziku vyskytu nahlé srdecni prihody.""" Naopak
interarterialni prabéh tepny je spojovan se zvysenym ri-

zikem nahlé srdecni smrti a je klasifikovan jako hemody-
namicky vyznamny. U mladych atletl po kardiopulmonal-
ni resuscitaci pro nahlou srde¢ni zastavu, u kterych byla
diagnostikovdna anomalie véncitych tepen, se vyskytoval
v 80 % pripadl.' Riziko nadhlé srdecni smrti u pacientl ve
stfednim véku a u starSich pacientl s nahodné zjisténou
koronarni anomalii je nejasné, ale je pravdépodobné niz-
Si nez riziko u pacientl mladsich."

Popis pripadu

Sestapadesatilety pacient, nekufak, doposud bez kar-
didlni anamnézy a chronické farmakoterapie, s nega-
tivni rodinnou anamnézou byl vySetfovan pro bolest na
hrudi. Subjektivné pacient udaval nové vzniklou svira-
vou bolest v levém hemitoraxu, kterd vznikla po stre-
sové situaci, propagovala se do levé horni koncetiny
a do krku, dusnost pacient negoval. Fyzikalni vysetieni
bylo zcela bez pozoruhodnosti, pacient byl normotenz-
ni a normosaturovan. Na EKG byly pfitomny ascendent-
ni deprese useku ST 0,5-1 mm ve svodech Il, aVF, V-V,
(obr. 1). Laboratorni vysledky byly bez patologickych
hodnot, troponin T méfeny vysoce senzitivni metodou
byl opakované negativni. Echokardiografické vysetreni
prokazalo normalni funkci a kinetiku nedilatované levé
komory srde¢ni, normalni systolickou funkci nedilatova-
né pravé komory srdecni, stejné tak byl normalni nalez
na vsech srdecnich chlopnich, perikard byl bez vypotku.
Vzhledem k typickym bolestem na hrudi a EKG zménam
byla provedena selektivni koronarografie, ktera byla
bez prikazu aterosklerotického postizeni koronarnich
tepen. Ramus circumflexus a ramus diagonalis odstupo-
valy z levého koronarniho sinu. Z pravého koronarniho
sinu odstupovala prava véncita tepna, z jejiz proximalni
¢asti odstupoval anomalni ramus interventricularis ante-
rior (obr. 2, 3). U pacienta byla nasledné doplnéna CT ko-
ronarografie, kde byl popsédn atypicky prochazejici RIA,
a to mezi aortou a plicnici a dale jeho intramuralni pra-
béh po odstupu z pravé véncité tepny v Useku cca 30 mm
(obr. 4, 5). U pacienta byl indikovan kardiochirurgicky
vykon - reimplantace ramus interventricularis anterior.
Pacient vSak doposud tuto operaci odmita.

Diskuse

Pro ACAOS neexistuje typicka klinickd prezentace. Rozsah
klinickych priznaku zavisi na typu anomalie, jeji hemody-
namické vyznamnosti a na dostupnosti adekvatniho krev-
niho zasobeni myokardu formou kolateral. Anomalie mo-
hou byt zcela asymptomatické. Na druhé strané se mohou
projevovat celou fadou zavaznych symptoma v dUsledku
poruchy perfuze myokardu, jako jsou angina pectoris,
komorové arytmie, presynkopy ¢i synkopy, az po nahlou
srdecni smrt, a to zejména u mladych jedincl v souvislosti
s extrémni zatézi.2%12* AAOCA (anomalous aortic origin
of coronary artery) mlze byt pficinou nahlé srde¢ni smr-
ti u pacientd ve vSech vékovych skupinach. Nejsou k dis-
pozici data o tom, Ze by u vyssich vékovych kategorii jiz
AAOQOCA nebyl relevantni, a to ani pfi stanoveni ateroskle-
rotického koronarniho onemocnéni.'
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Obr. 1 - Dvanactisvodové EKG pofizené pfi pfijmu pacienta

Obr. 2 - Selektivni koronarografie - projekce CAUD 25. Obr. 4 - CT koronarografie - axialni projekce. a) Vytokovy trakt
a) Kmen a. coronaria sinistra, b) ramus circumflexus, plicnice, b) a. coronaria dextra, c) interarterialni pribéh ramus
¢) ramus marginalis sinister II, d) ramus marginalis sinister I, interventricularis anterior, d) aortalni chlopen.

e) ramus diagonalis.

Obr. 5 - CT koronarografie
- sagitalni projekce.

a) A. pulmonalis,

b) vytokovy trakt pravé
komory srdecni, c) aortalni
chlopen, d) LVOT,

e) intramuralni prabéh
ramus intraventricularis
anterior.

Obr. 3 - Selektivni koronarografie - projekce LAO 30.
a) A. coronaria dextra, b) anomaliné odstupujici ramus inter-
ventricularis anterior z levé kontury a. coronaria dextra.
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U pacientdl s ACAOS jsou symptomy zavislé na typu
vady. Ischemické projevy nachdzime zejména u pacientt
s interarteridlnim prdbéhem.® U pacientd s timto ano-
malnim pribéhem se také nejcastéji vyskytuje nahla sr-
dec¢ni smrt, zejména béhem velké fyzické zatéze ¢i ihned
po velké fyzické zatézi.” Rozdilnost v klinické zavaznosti
jednotlivych forem koronarnich anomalii byla potvrze-
na v post mortem provedenych analyzach. Dle pitevnich
nalezl je predpokladand umrtnost u levostranné formy
ACAOS 57 % a u pravostranné formy 25 %.5 Khalighi
a spol.ve své praci uvadéji, ze v jejich registru mladych at-
letd s nahlou srde¢ni smrti predstavoval anomalni odstup
véncité tepny z kontralateralniho Valsalvova sinu druhou
nejcastéjsi pricinu umrti (13 %), hned po pacientech trpi-
cich hypertrofickou kardiomyopatii.®

Patofyziologie synkopy, myokardidlni ischemie a nah-
Ié srde¢ni smrti u pacientd s vrozenou anomalii véncitych
tepen byla dlouho zkoumdna a bylo navrzeno nékolik hy-
potéz. Jednou z nich je tvrzeni, Ze béhem cviceni doché-
zi v dasledku zvyseného pratoku krve k rozsifeni kofene
aorty a plicnice, coz v pfipadé interarteridIniho prabéhu
vede ke kompresi anomdlné odstupuijici tepny s nésled-
nym zhorsenim perfuze myokardu v tomto povodi. Kro-
mé této klasické maligni varianty ACAQS jsou znadmy dalsi
jiné anatomicky vysoce rizikové rysy, jako je ostry uhel
odstupu anomalni véncité tepny, ktery mize vytvaret usti
Stérbinovitého tvaru. Nékteré anomdlni tepny mohou
mit inicialné intramurdlni prabéh, skrze sténu aorty, kdy
proximalni ¢ast anomalni tepny prechazi v tunica media
stény aorty, coz vytvari proximalni zizeni a elipticky tvar
cévy. Tento segment tepny muze byt nasledné kompri-
movan a zuzovan v pribéhu zvyseného tlaku v aorté bé-
hem systoly. Tyto zminéné mechanismy mohou omezit
pritok krve anomalni véncitou tepnou a vést nasledné
ke zhorseni prokrveni myokardu. Variantou s nejvy$sim
rizikem je intramurdlni prdbéh tepny a zejména pak jeho
délka.4'11'15_17

Vétsina anomadlii véncitych tepen je zjisténa ndhodné
béhem selektivni koronarografie, ktera byvd provadéna
kvali podezfeni na aterosklerotické postiZzeni koronar-
nich tepen.'>' Vyskyt anomalie véncité tepny je pozoro-
vadna u pfiblizné 1 % pacientd podstupujicich selektivni
koronarografii.>> Selektivni koronarografie je nejcastéj-
i diagnostickou metodou, avsak pro jeji dvojrozmérné
zobrazeni byvd posouzeni pribéhu anomalnich tepen ve
vztahu k okolnim anatomickym strukturdm ¢asto obtizné.
Metodu volby predstavuje v soucasné dobé multidetek-
torova CT koronarografie, kterd vizualizuje komplexné
trojrozmérny pribéh cévy a objasriuje presny vztah mezi
anomalni tepnou a okolnimi anatomickymi strukturami.
Pouze 53-55 % anomdlii detekovanych CT koronarografii
mUze byt detekovano katetrizacné.'®

Moznosti 1é¢by u pacientt s ACAOS zahrnuiji chirurgic-
kou korekci, perkutanni koronarni intervenci ¢i konzer-
vativni postup s omezenim fyzické zatéze a sportu nebo
bez omezeni fyzické zatézZe a sportu.'* Odhad rizika a roz-
hodnuti o |éCebné strategii je obtizné, protoze neexistu-
je zadny jednotny zpusob rizikové stratifikace. Zatézové
testovani na vyskyt ischemie zUstavd kontroverzni, pfi-
¢emz nékolik studii naznacuje omezenou diagnostickou
ucinnost. U populace dospélych pacient s pozdnim pro-
jevem nespecifickych priznakd se vsak testovani ischemie

povazuje za vyznamné pro uréeni, zda je nutny revasku-
lariza¢ni zakrok.'®

Dle nejnovéjsich doporuceni pro diagnostiku a lé¢bu
AAOCA vydanych Americkou asociaci hrudni chirurgie
z roku 2017 zavisi terapeuticky postup mimo jiné na symp-
tomatic¢nosti pacienta. U symptomatickych pacientt (ne-
mocni s bolestmi na hrudi nebo po synkopé zplsobené
ischemii myokardu nebo s prokdzanou ¢i predpoklada-
nou komorovou arytmii) a u pacientd s anamnézou re-
suscitace pro nahlou srde¢ni smrt je doporuceno omezit
fyzickou aktivitu a u pacientt je indikovana kardiochirur-
gicka operace (tfida doporuceni |, uroveri diikazl B) nebo
katetrizacni feSeni, pokud je riziko chirurgické korekce
povazovano za pfilis vysoké (tfida doporuceni llb, Uroven
ddkazud C). U pacientl bez symptomud s anomalnim odstu-
pem véncité tepny z pravého Valsalvova sinu s interarte-
ridlnim pribéhem je indikovdna operace (tfida doporu-
Ceni |, uroven dlikazl B). Pacienti se symptomy nebo bez
symptomU s nekorigovanym anomalnim plvodem levé
véncité tepny z pravého Valsalvova sinu s interarteridlnim
pribéhem nesméji provozovat zdvodni sport (tfida dopo-
ruceni |, uroven ddkazl B). U asymptomatickych jedinct
s levou véncitou tepnou odstupujici z pravého Valsalvova
sinu by méla byt indikovana kardiochirurgickd operace
(tfida doporucenti I, Uroven dakazl B).'81

Nejcastéji pouzivanou a zavedenou technikou chirur-
gické korekce je tzv. unroofing neboli chirurgickd expo-
zice intramuralniho segmentu, zejména u pacientt s del-
Sim intramuralnim Usekem anomalni tepny. Jejim cilem
je resekce intramuralniho segmentu. Alternativné mulze
byt provedena reimplantace aberantni véncité tepny (ze-
jména pokud existuje mala ¢i Zadna intramuralni slozka
anomalni tepny a pokud existuji dvé usti). Dalsi meto-
dou je predni nebo lateralni translokace plicnice, jejimz
cilem je dekomprese interarterialniho prabéhu anomal-
ni tepny a premisténi plicnice. Aortokorondrni bypass
se obvykle nedoporucuje pro potencialni riziko uzavér
bypassu v disledku kompeti¢niho proudéni mezi bypas-
sem a anomalni véncitou tepnou, nebot rychlost pritoka
bypassovym $tépem je mnohem nizsi oproti konkurenc-
nimu toku v nativni anomalni tepné. Neexistuji zadné
studie, které by porovnavaly kardiochirurgickou operaci
a perkutanni koronarni intervenci u pacientd s ACAOS.
Zda se vsak, ze perkutanni korondrni intervence je bez-
pecna a Uspésna alternativa u pacientd s pravostrannou
formou ACAOS.""3'9 V soucasné dobé nejsou k dispozici
data o tom, Ze beta-blokdtory mohou byt pouzity jako
alternativni terapie ve srovnani s chirurgickym ¢i inter-
vencnim postupem. Nicméné v analyzach kazuistik cel-
kem 56 pacientu stfedniho a vyssiho véku (pramérny vék
55,9 roku) s pravostrannou formou ACAQS, ktefi byli |é-
¢eni konzervativné beta-blokatory, nebyl evidovan vyskyt
nahlé srdecni smrt pfi pétiletém sledovani.’"

Zaver

Anomalni odstup ramus interventricularis anterior z pro-
ximalni ¢asti pravé véncité tepny nebo z pravého korondar-
niho sinu, bez jiného pridruzeného kongenitalniho defek-
tu srdce, je vzacnou anomalii. Zavazné riziko pro pacienty
predstavuje interarteridlni pribéh anomalni véncité tep-
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ny s moznosti komprese anomalni cévy velkymi tepnami,
coz muze byt zdrojem rlznych klinickych projevd, jako je
angina pectoris, synkopa ¢i nahla srde¢ni smrt. Rizikovost
pro pacienty ddle zvySuje pfitomnost ostrého odstupové-
ho uhlu ¢ intramuralni segment anomalni tepny.'?

V soucasné dobé se preferovanou diagnostickou moda-
litou stava CT koronarografie pro moznost trojrozmérné
rekonstrukce.” U pacientt s ACAOS s interarterialnim pru-
béhem, ktefi jsou symptomaticti a/nebo existuje prikaz
ischemie pFi zatéZzovém testovani, by méla byt z ddvodu
rizika ndhlé srde¢ni smrti indikovdna chirurgickd korek-
ce."31% Neni zndmo, zda pacienti se zavaznymi arytmiemi
vzniklymi v disledku ACAOS mohou mit prospéch z |écby
beta-blokatory.
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