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Mitralni chlopen se dvéma ustimi (double orifice mitral valve, DOMV) je vzacna vrozena srde¢ni vada, obvyk-
le spojend s jinymi vrozenymi malformacemi. Izolovand DOMV byla popsana jen velmi vzacné.
Prezentujeme pripad 58letého muze bez predchozi historie kardiovaskuldrniho onemocnéni, ktery podstou-
pil mitréIni anuloplastiku pro vyznamnou mitrélni regurgitaci a u kterého byla DOMV diagnostikovana per-
operacné.
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ABSTRACT

Double orifice mitral valve (DOMV) is a rare congenital cardiac anomaly, generally associated with other
congenital malformations. Isolated DOMV has been reported rarely.

We present a case of a 58-year-old man without history of cardiovascular disease who underwent mitral
annuloplasty due to severe mitral valve regurgitation and in whom DOMV was diagnosed perioperatively.

Uvod

Double orifice mitral valve (DOMV) je vzacnd vrozena
anomalie charakterizovana mitralni chlopni se dvéma us-
timi, kterd jsou anatomicky oddélena pridatnym mustkem
z fibrézni tkané."

Nejcastéji byva spojena s atrioventrikularnim septdlnim
defektem, mUze se ale vyskytovat spolecné i s jinymi vro-
zenymi vadami srdce, jako je koarktace aorty, Fallotova
tetralogie, defekt septa sini (ASD), defekt septa komor
(VSD), Ebsteinova anomalie a jiné, ¢i s nékterymi gene-
ticky podminénymi syndromy. lzolovand DOMV je velmi
vzacna.

DOMYV byla poprvé popsana Greenfieldem? v roce 1876
a od té doby byva v literature zminovana jen ojedinéle.

Popis pripadu

Jednalo se o pfipad 58letého muze bez predchozi anamné-
zy kardiovaskularniho onemocnéni, ktery pocitil nahle (pfi

jizdé na motorce) tlak na hrudi, dusnost a slabost. Pfi prv-
nim vysetfeni bylo vysloveno podezfeni na respiracni in-
fekci, nasledné byl pacient lécen antibiotiky pro pneumo-
nii (za hospitalizace se prechodné vyskytla i hemoptyza).
Po preléceni dusnost neustdvala, proto byl pacient refero-
van k vysetfeni kardiologem. PFi transtorakdlnim echokar-
diografickém vysetieni srdce (TTE) byla popsdana normalni
systolickd funkce levé srdecni komory a masivni mitralni
regurgitace (obr. 1), soucasné byla pfitomna i stfedné
vyznamnd az vyznamnd trikuspidalni regurgitace. Tyto
nalezy nasledné potvrdilo i transezofagealni echokardi-
ografické vysetfeni (TEE): masivni mitrdlni regurgitace
(vena contracta 12 mm; obr. 2) s podezienim na rupturu
zavésného aparatu, dilatace mitralniho anulu, prolaps an-
terolateralni komisury, prolaps segmentl A1 a P1, stfedné
vyznamnd trikuspidalni regurgitace. Typicky ndlez na 3D
TEE nebyl komentovan (obr. 3). Koronarografické vysetre-
ni neprokazalo stenézy na koronarnich tepnach. Pacient
byl indikovan k plastice mitralni a trikuspidalni chlopné.
Peropera¢nim nalezem byla vrozena malformace mit-
ralni chlopné se sristem predniho a zadniho cipu v ob-
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Obr. 1 - Predoperacni transtorakalni echokardiografie (TTE), para-
sterndlni projekce na dlouhou osu (PLAX): vyznamna mitralni re-
gurgitace v barevném dopplerovském zobrazeni
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Obr. 2 - Pfedoperacni transezofagealni echokardiografie (TEE), pro-
jekce na dlouhou osu levé komory: zobrazeni regurgitacniho jetu
na mitralni chlopni a méfeni vena contracta
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Obr. 3 - Pfedoperacni 3D TEE vysetieni mitralni chlopné (3D Zoom),
pohled z levé siné (,chirurgicky pohled”): mistek u anterolateralni
komisury (oznaceno Sipkou)

lasti scalopt A1 a P1 (v operacnim protokolu oznaceno
jako ,vrozeny Alfieri”) a ruptura slasinek vedoucich k A2
a P2. Mustek zUstal operatérem zachovan, byla provede-
na plastika mitralni chlopné anuloplastickym ringem Car-
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Obr. 4 - Perioperacni TEE ¢tyfdutinova projekce: anuloplasticky prs-
tenec mitralni a trikuspidalni chlopné (oznaceno Sipkou)
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Obr. 5 - Perioperacni TEE ¢tyfdutinova projekce: stopova rezidualni
regurgitace po plastice mitralni chlopné

pentier-Edwards Physio 32 (Edwards Lifesciences Corp.,
Irvine, USA) a tfemi goretexovymi $lasinkami do muUstku
mezi A1 a P1ak A2 a k P2, plastika trikuspidalni chlopné
anuloplastickym ringem Edwards MC3 34 (Edwards Lifes-
ciences Corp. Irvine, USA). Peroperacni TEE potvrdilo op-
timalni vysledek operace se stopovou rezidualni mitralni
regurgitaci (obr. 4 a 5).

Pooperacni pribéh byl u pacienta bez pozoruhodnosti.

Na zakladé peropera¢niho nalezu bylo revidovano
predoperacni echokardiografické vysetreni (z referujiciho
pracovisté). Pfi detailni analyze TEE byla stanovena dia-
gndza double orifice mitral valve s prolapsem A2 a P2,
billowingem A3, A1 a P1. Na pUvodnim TEE nebyl tedy
spravné rozpoznan mustek mezi A1 a P1 a mitralni regur-
gitace dvéma jety (v obou ustich).

Diskuse

Double orifice mitral valve (DOMV) je anatomicky kom-
plexni porucha, postihujici nejen mitralni chlopen, ale
i subvalvuladrni aparat a papilarni svaly. Tato velmi vzacna
malformace je charakterizovdna pfitomnosti dvou mitral-
nich usti, z nichz kazdé md nezavislé slasinky z abnormal-
ni fuze endokardovych polstark( a abnormalniho vyvoje
mitralni chlopné z primarniho zahybu a primitivni levé
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komory béhem procesu delaminace. Morfogeneticky me-
chanismus je vysvétlen abnormalnim sjednocenim mezi
dorzalnim endokardovym a levym lateralnim endokardo-
vym polstarkem do jedné struktury béhem rané vyvojové
faze.?

Klinicky se DOMV manifestuje vétsinou v détském véku
a klinicky prabéh zavisi na hemodynamické vyznamnosti
vady a souvisejicich srde¢nich abnormalitach. Diagnéza
v dospélém véku je extrémné vzacnd.* Incidence DOMYV se
uvadi priblizné v 0,05 % pfipadd. Mezi vrozenymi srdec-
nimi vadami predstavuje 1 % vSech pfipadu.

DOMV se dle Trowitzschovy klasifikace® déli na 3 typy:

A) Hole (or Eccentric) Type zahrnuje 85 % vsech DOMV
a je charakterizovan malym akcesornim ustim si-
tuovanym u jedné z komisur. V pripadé lokalizace
u posteromedidlni komisury byva spojen s atrio-
ventrikuldrnim (AV) kandlem. Kazdé z usti ma sv(j
vlastni subvalvuldrni aparat. Diagnostika je obtizn4,
vizualizovat ho Ize ultrazvukovym vysetfenim typic-
ky v mid-leaflet Urovni.

B) Complete Bridge Type je charakterizovan centralnim
mustkem tkdné tahnoucim se symetricky ¢i asymet-
ricky a zasahujicim od mitralniho anulu pres celou
hloubku cipl az k okrajam. Byva také pfirovnavan
k ,brylim”.

C) Incomplete Bridge Type, pro ktery je typické spojeni
pouze volnych okrajl cipl; baze cipl a anulus zUsta-
va nedotcen. Ma pouze jedno Usti, ale dva vytoky.

Néktefi autofi popisuji jesté ctvrty typ, ktery tvofi du-
plicitni mitrdIni chlopen - tedy dva anuly, dvé chlopng,
kazda s vlastnimi cipy, komisurami, slasinkami a papilar-
nimi svaly.®

DOMV se mUze vyskytovat jako izolovana vada nebo
soucasné s celou fadou vrozenych srde¢nich abnormalit
(napf. koarktace aorty, defekt septa sini, defekt septa ko-
mor, Fallotova tetralogie, Ebsteinova anomalie, perzistu-
jici levostranna horni duta zila atd.) nebo u nékterych ge-
neticky podminénych syndrom (napf. DownUv syndrom,
Kabuki syndrom, De Langeové syndrom atd.).

Mimo kongenitalnich dnes midzeme mluvit i o ,ziska-
nych” DOMV. Jedna z mozZnych pficin je téZka degene-
race mitralni chlopné, kdy kalcifikace vyskytujici se domi-
nantné na protilehlych ¢astech cipu zpUsobi jejich fuzi.
Pak je obraz podobny DOMYV, ale s tim rozdilem, Ze §lasin-
ky zasahuji do obou papilarnich svald. DOMV muze také
imitovat reSeni mitrdIni regurgitace plastikou dle Alfieri-
ho nebo MitraClipem.

U naseho pacienta se jednalo o typ B dle Trowitzschovy
klasifikace, akcesorni Usti bylo situovano u anterolateral-
ni komisury. U tohoto pacienta nebyla pfitomna jina vro-
zena srdecni vada ani néktery z geneticky podminénych
syndromu.

V dFivéjsi dobé byli echokardiografisté schopni popsat
tuto vadu jiz pfi transtorakalnich 2D vysetfenich. Z 2D

vysetfeni vychazi také jiz vySe zminénd Trowitzschova
klasifikace. Dominantni bylo pfi této metodé zobrazeni
v kratké ose z parasternalni projekce a projekce subxifoi-
dealni, apikdlni projekce slouzila pak spise k posouzeni
z4avésného aparatu chlopné. V soucasné dobé je diagnos-
tika doménou transezofagealni a 3D echokardiografie.

Lécba DOMV zavisi primdrné na tom, zda je pacient
symptomaticky ¢i nikoli, coz koreluje se stupném dys-
funkce mitrdIni chlopné. U asymptomatickych pacientu
jsou doporuceny pravidelné echokardiografické kontroly,
neexistuji vSak zadna aktudlni doporuceni tykajici se fre-
kvence téchto kontrol. Dalsi postup u symptomatickych
pacientl zahrnuje celou skalu ukonl od Upravy medikace
k chirurgickému feseni mitralni vady plastikou ¢i nahra-
dou chlopné.”#

Zavér

DOMV je vrozena srdecni vada, se kterou se v rutinni pra-
xi setkavdme raritné. V pripadé, zZe ji spravné diagnosti-
kujeme, méli bychom patrat i po dalsich vrozenych srde¢-
nich vadach a geneticky podminénych syndromech, které
mohou byt s DOMV spojeny.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Zadny stret zajma.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Autofi prohlasuji, Ze kazuistika byla vypracovdna podle
etickych standardd.
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