KAZUISTIKY

ANOMALNi ODSTUP ACS Z PLICNICE

Vit Maratka, Vladimir Rozsival
'Kardiologické oddéleni Krajské nemocnice Pardubice

Anomalni odstup levé koronarni arterie z plicnice (ALCAPA) je vzacna vrozena srdecni vada, ktera se manifestuje v détském véku jako
syndrom anginy pectoris, akutni infarkt myokardu ¢i srdecni selhani. Uvedena kazuistika popisuije raritni situaci, kdy prvnim symptomem
je maligni arytmie ve véku 34 let. Klicovymi diagnostickymi znaky jsou kontinudlni Selest v prekordiu, echokardiograficky detekované
rozsifeni pravé koronarni arterie a koronarograficky prikaz priiniku kontrastni latky do plicnice a dilatace vénéitych cév.
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ANOMALOUS ORIGIN OF THE LEFT CORONARY ARTERY FROM THE PULMONARY ARTERY

Anomalous origin of the left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA) is a rare congenital heart disease which is manifested
in childhood as angina pectoris, acute myocardial infarction, or heart failure. The case reported here represents a very rare conditon of
late manifestation, with malignant arrhythmia at the age of 34 being the first symptom. The key diagnostic features are continuous murmur,
echocardiographically detected dilatation of the right coronary artery, and evidence of intrusion of contrast material into the pulmonary
artery at coronarography.
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Tato vzacna malformace se vyskytuje asi v 0,4% pacientll s vrozenou sr-
decni anomalii. Témé&F ve vSech pfipadech jde o anomalini odstup levé koronarni
arterie ze zadniho sinusu plicnice.

Béhem fetalniho vyvoje je tlak v plicnici mirné vyssi nez v aorté a perfuze
levé koronarni arterie je antegradni. Po narozeni, kdyz tlak v plicnici klesne pod
aortalni tlak, se tok v anomalné odstupuijici arterii obraci. Krev tece z aorty do
pravé korondlni arterie, poté skrz kolaterély do levé koronami arterie a nakonec
do plicnice. Tak vznikd levopravy zkrat mezi aortou a plicnici. Pokud se vyvinou
dostate¢né kolateraly mezi obéma arteriemi, je zasobeni myokardu zajisténo
z pravé koronarni arterie, coz umoziuje preziti do dospélosti. Dokonce pokud
je kolateralizace vyraznd, mlize se u pacienttl rozvinout klinickd manifestace
levopravého zkratu.

Pfiznaky se obvykle manifestuji mezi 2. a 4. mésicem jako angina pectoris,
které byvaji ¢asto povazovany za koliku. Krmeni a defekace jsou provazeny dus-

Obrazek 1. Dilatovana ACD (echokardiografie TEE)

nosti, plaéem, bledosti a s ob&asnou ztratou védomi. Castou klinickou prezenta-
ci je infarkt myokardu a nasledné srdecni selhani v détském véku. Starsi déti se
¢asto manifestuji kontinualnim Selestem, ktery je projevem zvySeného pritoku
koronarnimi arteriemi nebo systolickym Selestem mitralni regurgitace v disledku
ischemie nebo infarktu papilarniho svalu. V nékterych pfipadech je onemocnéni
némé az do dospélosti, kdy se mize projevit jako angina pectoris, srdeéni selha-
ni nebo jako synkopa €i nhla smrt na podkladé maligni arytmie.

Na EKG mGZeme vidét obraz ischemie myokardu, jsou popisovany hlubo-
ké Q viny, abnormality ST segmentu a inverze T vin ve svodech |, aVL,V5, V6.
Na RTG snimku mGzeme nalézt zvétseni levé siné a komory. Echokardiografie
s barevnym dopplerovskym mapovanim nahrazuje katetrizaci jako standardni
diagnostickou metodu. Pfi vySetfeni nalézame zpétny tok v levé koronarni arte-
rii a jejich vétvich, a abnormalni jet z levé koronarni arterie do kmene plicnice.
Detekce antegradniho toku v levé koronarni arterii pomaha vyloudit tuto dia-

Obrazek 2. Dilatovana ACD (echokardiografie TEE)
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Obrazek 3. Kolateraly mezi ACD a ACS (echokardiografie TEE)

Obrézek 4. Dilatované koronarni cévy a prunik kontrastu z ACD do a. pul-
monalis (korografie)
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gnozu. V nékterych pfipadech mize byt patrny odstup anomélni levé koronami
arterie z plicnice. Echokardiografie také miize ukdzat pfidruzenou mitraini regur-
gitaci nebo segmentalni poruchu kinetiky zejména v anterolateréini oblasti levé
komory. Z&téZova thalliova scintigrafie miize prokazat defekt perfuze anterola-
teralni stény levé komory. Aortografie a koronarografie demonstruje retrogradni
tok v levé koronarni arterii s vyplavovanim kontrastni latky do plicnice.
Medikamentézni 1é¢ba je indikovand u déti se srdecni ischemii ¢i infarktem
a projevy srdec¢niho selhani, arytmiemi ¢i kardiogennim Sokem. U pacient(i s ma-
lym levopravym zkratem je prognéza konzervativni [éCby extrémné Spatna, proto
Ié&bou volby je chirurgické feSeni s rekonstrukei koronarniho fecisté. Operace,
které se provadéji, zahrnuji reimplantaci levé koronarni arterie do aortalniho ko-
fene, vytvofeni aortopulmonainiho okénka a tunelu, ktery vede krev skrz okénko
do kmene plicnice k odstupu anomalni levé arterie s rekonstrukci pfedni stény
kmene plicnice, déle se provadi anastomdza levé koronarni arterie s podklicko-
vou tepnou nebo s aortou. Pokud je vytvofen dostate¢ny levopravy zkrat, fesi
se tato situace prostym podvazanim levé koronarni arterie v misté odstupu.
V pfipadé, Ze medikamentézni 1é¢ba vede ke stabilizaci onemocnéni, operace

se odklada do pozdéjSiho véku, protoze vétsi kalibr cév zvySuje pravdépodob-
nost Uspésné reimplantace koronarni arterie. Vysledky chirurgie a prognéza jsou
vyznamné ovlivnény pfedoperaénim myokardidlnim po$kozenim.

Popis pripadu

Ctyfiatficetileta pacientka, pfed dvéma lety dosetfovana pro systolicky Se-
lest, ktery byl snad na podkladé nevyznamné mitraini regurgitace. Jinak dopo-
sud zdrava, bez trvalé medikace, bez subjektivnich obtizi, prodélala dvé fyziolo-
gicka téhotenstvi a jeden pfed¢asny porod pro onemocnéni plodu neslucitelné
se Zivotem. Pocatkem bfezna tohoto roku doSlo pfi jizdé v automobilu ndhle ke
ztraté védomi, kterd vedla k nezdvazné dopravni nehodé. Pfivolana RZP zjituje
komorovou fibrilaci, ktera byla feSena jednim defibrila¢nim vybojem. Poté obno-
ven sinusovy rytmus a obéh. Pacientka byla farmakologicky utlumena a zaintu-
bovana. Takto byla pfevezena na anesteziologicko-resuscitaéni oddéleni. Zde
pfi zakladnim vySetfeni zjiStena hypokalémie 2,7 mmol/l, jinak byly laboratorni
parametry v normé, véetné opakované vysetfeného Troponinu I. Opakované za-
znamenané EKG kfivky jsou také bez patologického nalezu. Pribéh na ARO
byl déle bez komplikaci. Po odeznéni farmakologického tlumeni doslo k obno-
veni spontanni dechové aktivity i védomi. Pfechodné byla mirna dezorientace
poruchy. Pfivolan kardiologicky konzilia, ktery zjiStuje kontinudini Selest s ma-
ximem v Erbové bodé. Vyslovuje podezieni na defekt komorového septa. Proto
jeSté u lizka na ARO byla provedeno orientaéni echokardiografické vySetfeni,
pfi kterém byl nalezen patologicky dopplerovsky jet v pribéhu interventrikular-
niho septa. Tento nalez by mohl svéd¢it pro koronarni pistél, zvazovany defekt
komorového septa také nebyl timto vySetfenim vylouéen. Po tfech dnech pobytu
na ARO byla pacientka pfelozena na kardiologické oddéleni, kde bylo provede-
no echokardiografické transtorakaini i transezofagealni vysetfeni, které vylucuje
defekt komorového septa ¢&i chlopenni vadu, je normalni velikost i funkce levé
i pravé komory. Pravé korondrni arterie v misté odstupu je dilatované na 8 mm
(obrazky 1, 2). V oblasti interventrikularniho septa a hrotu levé komory jsou pa-
trné Siroké kolaterdly s turbulentnim tokem (obrazek 3). Kmen levé koronarni cé-
vy nebyl zachycen. Bylo indikovano koronarografické vySetfeni, které prokazuje
vyrazné dilatované koronarni cévy s primérem az 10mm a prdchod kontrastu
do plicnice pfi nastfiku pravé véncité tepny (obrazek 4). Pacientka byla odesla-
na k chirurgickému feSeni vady do Kardiocentra FN HK. Zde provedeno proSiti
anomalniho odstupu ACS z plicnice, ligatura kmene ACS a by-pass LIMA-RIVA.
Zprvu ucinén pokus o podvaz ASC na bijicim srdci, avSak pfi manipulaci v této
oblasti dochazi k tepennému krvaceni, proto operace dokoncena v mimotélnim
obéhu s kardioplegii. Poopera¢ni priibéh az na postupné regredujici oboustran-
ny pleuralni vypotek, byl bez komplikaci. Pacientka byla propusténa domd a pre-
dana k dalSimu sledovani do kardiologické poradny KCH kliniky.

Zaveér a diskuze

Anomdlni odstup levé koronarni arterie z plicnice je vzacna vrozend srde¢ni
vada, kterd se ve vétsiné pfipadd manifestuje jiz v détském véku. Asymptomaticky
symptomy jsou angina pectoris, akutni infarkt myokardu ¢i srdecni selhani, ne
vzacné, tak jako v tomto pfipadg, se vyskytuji synkopy na podkladé maligni aryt-
mie, onemocnéni mliZe probihat i pod obrazem ,idiopatické“ kardiomyopatie. Na
tuto diagndzu nas mlze upozomit pfitomnost kontinualniho Selestu. Dalsi dlezi-
tou informaci mdze podat echokardiografické vySetfeni. Definitivnim potvrzenim je
koronarografické vySetfeni. Lé¢ba je chirurgickd, v soucasné dobé se nejcastéji
provadi kompletni revaskularizace tj. ligatura a napojeni ACS na systémovy obéh.
Progndza po operaci zavisi na stupni myokardidlniho postizeni, u této pacientky
bez postizeni myokardu je udavana jako vyborna.
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