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Anomalie koronarnych artérii sa vSeobecne v populacii vyskytuju velmi zriedkavo. M6zu byt ako izolovana
anomalia alebo ako sucast vrodenych chyb srdca. Len 20 % je potencionélne klinicky signifikantnych, mézu
sa prezentovat zivot ohrozujucimi priznakmi ako napr. myokardidlnou ischémiou, malignou komorovou
arytmiou alebo nahlou kardialnou smrtou. Obycajne su zachytené ako nahodny nalez pocas CT, resp. ka-
tetrizacnej koronarografie. Predstavuju druhu najcastejsiu pricinu smrti u mladych Sportovcov po hypertro-
fickej obstruk¢nej kardiomyopatii. V tomto prehladovom ¢lanku sa pre zjednodusenie a klinicky vyznam
zameriavame na najCastejSie sa vyskytujuice anomalie koronérnych artérii, ktoré mézu byt klinicky vyznam-
né a vyzaduju si intervenciu, ¢i uz katetrizacnu, alebo kardiochirurgicku. Zarover popisujeme silné a slabé
stranky jednotlivych modalit pri zobrazeni korondrnych artérii. Samostatnu pozornost venujeme zapalovym
ochoreniam steny koronarnych artérii neaterogénneho pévodu, ktorych hlavnym predstavitefom v detskej
populacii je Kawasakiho syndrém.
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ABSTRACT

Coronary artery anomalies are very rare in the general population. They can occur as an isolated anomaly or
as part of congenital heart defects. Only 20% of them are potentially clinically significant and can manifest
with life-threatening symptoms such as myocardial ischemia, malignant ventricular arrhythmia, or sudden
cardiac death. They are usually detected as an incidental finding during CT or catheterization coronary
angiography. They represent the second most common cause of death in young athletes after hypertrophic
obstructive cardiomyopathy.

In this review, for simplicity and clinical relevance, we focus on the most common coronary artery anomalies
that may be clinically significant and require intervention, whether catheterization or cardiac surgery. We
also describe the strengths and weaknesses of individual modalities in coronary artery imaging. We pay
special attention to inflammatory diseases of the coronary artery wall of non-atherogenic origin, the main
representative of which in the pediatric population is Kawasaki syndrome.
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Uvod

Anomalie korondarnych artérii (AKA) sa vseobecne v po-
pulacii vyskytuju velmi zriedkavo. M6zu byt ako izolovana
anomalia alebo ako sucast vrodenych chyb srdca (VCHS).
Len 20 % je potencionalne klinicky signifikantnych, mézu
sa prezentovat Zivot ohrozujucimi priznakmi ako napr.
myokardialnou ischémiou, malignou komorovou aryt-
miou alebo nahlou kardidlnou smrtou. Obycajne su za-
chytené ako nadhodny nélez pocas CT, resp. katetrizacnej
koronarografie. AKA predstavuju druhu najcastejsiu pri-
¢inu smrti u mladych Sportovcov po hypertrofickej obs-
truk¢nej kardiomyopatii.’?

V tomto prehladovom ¢lanku sa pre zjednodusenie
a klinicky vyznam zameriavame na najcastejsie sa vyskytu-
juce AKA, ktoré mozu byt klinicky vyznamné a vyzaduju
si intervenciu, ¢i uz katetriza¢nu, alebo kardiochirurgic-
ku. Zaroven popisujeme silné a slabé stranky jednotlivych
modalit pri zobrazeni AKA. Samostatnu pozornost venu-
jeme zapalovym ochoreniam steny koronarnych artérii
neaterogénneho pévodu, ktorej hlavnym predstavitelom
v detskej populdcii je Kawasakiho syndrom.

Normalna vs. anomalna anatémia koronar-
nych artérii

Zvycajne koronarne artérie odstupuju z aortalneho koreria,
a to z pravého a lavého Valsalvovho sinusu. Treti aortalny
sinus lokalizovany posteridorne k dvom predchadzajucim
sa oznacuje ako nekoronarny. V axidlnej rovine vo vyske
aortalneho korena, resp. aortdlnej chlopne sa ostium pra-
vej koronarnej artérie (PKA) nachadza na pozicii 10. — 12.
v ramci hodinovych ruciciek a ostium lavej korondrnej
artérie (LKA) na pozicii 3. — 5. Tesne po odstupe z aorty
PKA prebieha v sulcus coronarius, nakoniec sa dostdva az
na zadnu plochu srdca, kde konci ako ramus interventri-
cularis posterior. Dvomi hlavnymi vetvami LKA su ramus
interventricularis anterior (RIA) a ramus circumflexus (RCx)
(obr. 1). RIA prebieha v sulcus interventricularis anterior
a dostava sa az k hrotu srdca. RCx prebieha v lavej ante-
rioventrikuldrnej ryhe az na zadnu stranu (tabulka 1).3

MPA

RA

Obr. 1 - Schematické zobrazenie normalnej anatémie koronarnych
artérii v axialnej rovine. Ao - aorta; LA - [ava predsien (left atrium);
LV - lava komora (left ventricle); MPA - hlavna pltcna artéria (main
pulmonary artery); RA - prava predsien (right atrium).

Tabulka 1 - Normalne vlastnosti koronarnych artérii u ludi

Pocet ostii Dve - Styri

Poloha Pravy a lavy predny sinus
Proximalna orientdcia 45 - 90° od steny aorty
Len LKA

Priamy, od ostia

Proximalny kmer
Proximalny priebeh
Priebeh v strednej casti  Extramuralny (subepikardialny)

Zésobenie myokardu -  PKA (volna stena pravej komory),

lokality RIA (anteroseptélne), marginalne
vetvy RCx (volna stena lavej komory)
Terminacia Kapilarna siet

LKA - lava koronarna artéria; PKA — prava koronarna artéria;
RCx - ramus circumflexus; RIA - ramus interventricularis anterior.

Definicia AKA nie je Uplne jasnd. AKA mozme opisat
ako anomaliu, ktora sa v beznej populacii vyskytuje zried-
ka. Existuje Siroké spektrum anomalii koronarnych arté-
rii (KA), z ktorych viaceré su pocas celého zivota klinicky
nemé, bez vacSieho hemodynamického vplyvu. Moze sa
jednat o anomalie odstupu, ¢i uz v ramci aorty, resp. ano-
malny odstup z kmena plucnice, anomalie priebehu ako
aj anomalie terminacie KA.

Epidemioldgia

Incidencia AKA je pomerne réznoroda v zavislosti od
jednotlivych autorov ako aj pouzitej zobrazovacej me-
tody, resp. vzorky pacientov. Ci uz sa jedna o incidenciu
pri skumani pitevnych, chirurgickych, angiografickych
nalezov, alebo nalezov pri pouziti jednotlivych zobrazo-
vacich metdd. Alexander a Griffith uvadzaju incidenciu
0,3 %, tj. 52 pripadov z 18 950 pitiev.* Multicentricka
chirurgickd studia korondrnych artérii (CASS) uvadza
incidenciu 0,3 % z 24 959 pacientov® a Studia zalozend
na selektivnych koronarnych angiografiach incidenciu
0,9 %, tj. 95 pripadov z 10 661 pacientov.® Incidencia
AKA zalozend na hodnoteni CT koronarografickych vy-
Setreni je viac variabilng, 0,7 — 6,6 %.” Toto Sirsie rozpa-
tie zavisi od velkosti vzorky pacientov, ale hlavne od
kvality pristrojovej techniky, kde pouzitie modernejsich
CT pristrojov umoznuje detailnejSie zobrazenie aj tych
najmensich Struktdr. V rdmci zastupenia skupin AKA
v jednotlivych studiach dominovali hlavne anomalie od-
stupu alebo proximalneho priebehu KA a velmi zried-
kavo anomalie terminacie KA (napr. koronarna fistula).
AKA mézu postihovat vietky hlavné vetvy KA, a to PKA,
LKA, RIA a RCx. Najcastejsia sa tykaju RCx, v studii CASS
az 60 %, v 2/3 islo o anomalny odstup RCx z pravokoro-
narneho Valsalvovho sinusu, ¢&i uz zo samostatného os-
tia, alebo anomdlny odstup z PKA.®

Techniky zobrazenia koronarnych artérii

Echokardiografia
Echokardiografia je zakladnou zobrazovacou modalitou
v kardiolégii. V rdmci zobrazovania KA a ich abnormalit
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je jej klinické vyuzitie vacSinou redukované na zobrazova-
nie iba ich odstupovych casti. Kvalita zobrazenia KA klesa
s narastajucim vekom pacientov v désledku ich zhorsujucej
sa echogenity. Pri vizualizacii KA sa najcastejSie vyuziva pa-
rasterndlna kratka projekcia umoznujuca sucasné prehlad-
né zobrazenie jednotlivych sinusov aortalnej chlopne. Pre
identifikaciu smeru toku krvi v KA sa odporuca aj realizacia
farebného dopplerovského zobrazovania. Co je extrémne
dolezité napriklad pri diagnostike anomalneho odstupu
LKA z kmena plucnice (smer toku krvi z KA do plucnice).
Echokardiografia, napriek svojim limitacidm, je prvolinio-
vym zobrazovacim vySetrenim pri podozreni na anomalny
odstup, priebeh ¢i vyustenie KA. Zarover sluzi ako zakladna
zobrazovacia modalita v dlhodobom sledovani pacientov
s uvedenymi diagnézami, bez ohladu na to, ¢i boli rieseni
konzervativne alebo intervencne. Podobne, ako prvoliniova
zobrazovacia metdda, sa echokardiografia vyuziva v primo-
diagnostike ako aj v dynamickom sledovani dilatécii, & aneu-
ryziem KA u pacientov s Kawasakiho chorobou.*""

CT koronarografia

CT koronarografia predstavuje excelentni modalitu na
hodnotenie anomdlii KA. Je Siroko dostupn4, ide o vyse-
trenie, ktoré poskytuje vysoké rozlisenie KA s moznostou
vytvorenia 3D rekonstrukcii. Taktiez umoznuje posude-
nie vztahu medzi KA a okolitymi struktdrami. VSeobecne
znamou nevyhodou, najma u detskych pacientov, je ioni-
zujuce ziarenie. Dodrziavanie principu ALARA (as low as
reasonable and achievable) u detskych pacientov vyrazne
znizuje riziko pouZivania ionizujuceho Ziarenia u deti.
Stratégie ako automatickd moduldcia Ziarenia, prospek-
tivna EKG synchronizécia, EKG pulznd modulacia ako aj
metody itirativnej rekonstrukcie umoznuju vyraznu re-
dukciu davky pouzitého Ziarenia. Vyhodou CT koronaro-
grafie v porovnani s MR vySetrenim je temporalna rezo-
lucia 66 ms zodpovedajuca najmodernej$im dualsource
CT pristrojom, ¢o umoznuje zobrazenie KA aj pri vyssej

Obr. 2 - MR zobrazenie koronarnych artérii (biele Sipky) a ich trans-
pozicného odstupu u pacienta s diagnézou D-transpozicie velkych
ciev po Senningovej operacii. Koronarne artérie chirurgicky intaktné.
Ao - aorta; MPA - hlavna pltcna artéria (main pulmonary artery).

srdcovej frekvencii. Optimalizaciu vysetrenia u starsich
pacientov méZzeme dosiahnut podanim beta blokatorov
a vazodilatatorov, ako je napr. nitroglycerin. U neko-
operujucich pacientov je mozné znizit vplyv dychovych
pohybov na vysetrenie intubaciou pacienta s naslednym
vySetrenim pacienta v riadenom inspiriu, resp. exspi-
riu. Ide najma o novorodencov, u ktorych sa na zaklade
echokardiografického vysetrenia nie sme schopni vyja-
drit k event. intramurdlnemu priebehu KA u pacientov s
D-transpoziciou velkych ciev.'>4

MR koronarografia

MR je ¢asto pouzivanad doplnkova zobrazovacia metéda
ku echokardiografii pri suspektnej, resp. potvrdenej vro-
denej AKA. Hlavnou vyhodou MR je nepritomnost ioni-
zujuceho Ziarenia pri vySetreni. Podobne ako CT korona-
rografia, MR umoznuje zobrazenie KA v 3 rovinach, a tym
umozniuje aj vyjadrenie vztahu KA k okolitym Strukturam.
MR perfuzne Studie nam poskytnu informaciu o pripad-
nej poruche prekrvenia urcitej ¢asti myokardu u pacientov
s AKA s alebo bez pouzitia farmaka pri perfiznom stres
vysetreni. Pri MR koronarografii sa pouziva EKG synchro-
nizacia a dychova navigacia na minimalizaciu pritomnosti
pohybovych artefaktov. Vo vadine pripadov je nutné na
zlepsenie vizualizacie KA podat kontrastnu latku na baze
gadolinia, aj ked je mozné zobrazenie KA aj bez jej po-
dania (obr. 2). Horsie zobrazenie byva u nekooperujtcich
pacientov, a preto najma u deti je nutné realizovat MR
vysetrenie v celkovej anestézii.>1®

Nuklearny myokardialny perfuazny sken

Tato metdda nepredstavuje senzitivnu a dostatocnu
techniku na hodnotenie AKA. Je pouzivana na posude-
nie perfuzie myokardu u pacientov, kde AKA vystavuje
pacienta riziku ischémie myokardu. SPECT sa vyuziva na
hodnotenie kludovej, resp. zadtaZzovej perfuzie myokardu
pacientov s anginéznymi bolestami a rizikom ischémie.
Najcastejsie pouzivanym radiofarmakom je **m-techné-
cium. Senzitivita stresovej myokardidlnej perfiuzie sa
u deti pohybuje na urovni 70 - 90 %, kym 3pecificita len
na urovni okolo 60 %. Relativne vysoka miera falosne
pozitivnych vysledkov suvisi s vyskytom pohybovych ar-
tefaktov z dychania pocas skenovania a nizkou mierou
peceriového klirens daného radiofarmaka. Nové ultra-
rychle SPECT kamery s detektormi zalozenymi na béaze
kadmia-zinku-telluridu umoznuju detailnejSie zobraze-
nie, rychlejsie skenovanie s pouzitim mensieho mnozstva
radiofarmaka. Vysledkom je niZsia radia¢na zataz a rych-
lejSie vysetrenie v porovnani s konvencne pouzivanymi
SPECT kamerami."”

Selektivna katetrizacna koronarografia

V rdmci zobrazenia AKA, najma u detskej populacie, maju
dominantnu Ulohu neinvazivne zobrazovacie metédy ako
CT koronarografia a MR vysetrenie. Selektivna katetriza¢-
na koronarografia (SKK) predstavuje doplnkovu vysetro-
vaciu metédu pre pacientov s vyssou frekvenciou srdca
(nad 130 pulzov za minutu), kde u niektorych pacientov
CT koronarografia nie je postacujuca. Ide napr. o nutnost
vyjadrenia sa k ostidlnej sten6ze koronarnej artérie, ano-
malny odstup koronarnej artérie z kmena plucnice, ak
bolo vysetrenie zatazené pohybovymi artefaktami. SKK
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Obr. 3 - CT koronarografia pacientky s anomalnym odstupom LCA
(lava koronarna artéria, left coronary artery) z RCA (prava koronar-
na artéria, right coronary artery). Priebeh LCA elongovany, bifurka-
cia LCA posunuta distalne. RCx — ramus circumflexus, RIA - ramus
interventricularis anterior.

umozniuje detailnu vizualizaciu distalnych casti koronar-
nych artérii ako napr. sinusoidov u pacientov s diagnézou
plucnej atrézie s intaktnym komorovym septom.®1?

l. Izolované vrodené anomalie koronarnych artérii
A. Anomalny odstup koronarnej artérie z aorty (AAOCA)
B. Anomalny odstup koronarnej artérie z kmeria pltc-
nice
C. Koronarna atrézia
D. Izolovana vrodena koronarna fistula

Il. Vrodené koronarne anomalie spojené s inymi
vrodenymi chybami srdca
A. Supravalvarna aortalna stenéza
B. D-transpozicia velkych ciev
C. Fallotova tetralégia
D. Plucna atrézia s intaktnym komorovym septom

lll. Kawasakiho choroba ako ziskané zapalové ochorenie
koronarnych artérii

l. Izolované vrodené anomalie koronarnych artérii
A Anomalny odstup korondrnej artérie z aorty (AAOCA)
Je anomalia, pri ktorej KA odstupuje z protilahlého, teda
kontralateralneho sinusu, v raritnych pripadoch méze od-
stupovat z nekorondrneho sinusu. Tdto anomalia méze
byt spojena s ischémiou myokardu a nahlou kardidlnou
smrtou deti alebo adolescentov, obzvlast ak KA prebieha
medzi dvoma velkymi cievami. V skuto¢nosti predstavuje
AAOCA druhu najcastejsiu pric¢inu smrti mladych Sportov-
cov. Incidencia AAOCA je cca 0,7 % a anomalny odstup
PKA z lavého korondrneho sinusu je 6-krat castejsi ako
anomalny odstup LKA z pravého koronarneho sinusu.?
AAOCA mobze mat potom 1 az 4 priebehy, kym sa do-
stane do svojho obvyklého miesta zasobenia myokardu:

1. interarteridlny priebeh (priebeh medzi aortou a plucni-
cou vo vyske pltcnej chlopne, resp. vytoku pravej komory),
2. transseptalny priebeh (naprie¢ hornou ¢astou medziko-
morového septa), 3. prepulmonicky priebeh (anteriérne
k plucnici alebo vytoku pravej komory), 4. retroaortdlny
priebeh (medzi aortdlnym korefiom a lavou predsieriou).
Transseptalny, prepulmonicky a retroaortalny priebeh
su benigné a klinicky nesignifikantné a oznacuju sa ako
nemaligne anomalie. Kym interarteridlny priebeh je kli-
nicky signifikantny, oznacovany ako maligna anomalia,
potenciondlne letdlna a moze viest k nahlej kardidlnej
smrti u mladych Sportovcov. NajcastejSou indikaciou na
chirurgicku korekciu pacientov s AAOCA su priznaky myo-
kardiélnej ischémie. Ulohou zobrazovacich metéd je vyla-
Cit, resp. potvrdit potencionalne rizikovy interarterialny,
resp. intramuralny priebeh KA, a tym zabranit zivot ohro-
zujuce;j situacii.

Echokardiografia predstavuje 1. metddu, ktorou sme
schopni zobrazit odstup KA a ich proximalny priebeh. Vi-
zualizacia intramuralneho priebehu je najméa u obéznych
pacientov naro¢na. V pripade diagnostickej neistoty je
mozné pristupit k dalsim zobrazovacim modalitdm, naj-
ma CT koronarografii, ktord okrem odstupu a maligneho
priebehu poskytne informaciu aj o pripadnych stenézach
a termindacii KA (obr. 3). Metédou volby je MR zobrazenie,
ktoré je vsak skor rezervované pre pooperacné sledova-
nie pacientov s AAOCA. Moznost myokardialnej perfuzie
a stres zobrazenie maju velku pridanu hodnotu v sledova-
ni tychto pacientov.?"?

B Anomalny odstup korondrnej artérie z kmena pltcnice
Anomalny odstup lavej korondrnej artérie z plucnice
(ALCAPA) je zriedkavou VCHS. Vyskytuje sa v detskej ale-
bo adultnej forme. Detska forma sa prejavuje najma v doj-
¢enskom veku klinickymi priznakmi srdcového zlyhavania.
Podstata klinického obrazu spociva najma v diastolickom
Lkradnuti krvi” z koronarneho riec¢iska LKA smerom do
plucnice. K tomuto javu dochadza az po poklese fyzio-
logicky vyssej novorodeneckej plticnej cievnej rezistencie

Obr. 4 - CT angiografické vysetrenie dospelej pacientky s diagno-
zou anomalneho odstupu LCA (lava koronarna artéria, left coro-
nary artery) z MPA (hlavna plucna artéria, main pulmonary artery).
Ao - aorta.
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vo veku pacienta cca 2 - 3 mesiace. Mortalita neliece-
nych pacientov s detskou formou ALCAPA v prvom roku
zivota je 90 %. Menej Casto sa ALCAPA manifestuje az
v adolescentnom alebo dospelom veku (adultna forma)
ischemickymi bolestami na hrudniku, selestom, arytmiami
alebo nahlym damrtim. V tychto pripadoch maju pacienti
vyvinuty bohaty kolateradlny obeh medzi povodim oboch
korondrnych artérii. Okrem nalezu ischemickych zmien
na EKG su typickymi echokardiografickymi nalezmi u pa-
cientov s detskou formou ALCAPA: dilatacia lavej komo-
ry, zhorsena systolickd funkcia lavej komory, hyperecho-
génne papilarne svaly mitralnej chlopne (podmienené
subendokardialnou ischémiou), regurgitacia mitrdlnej
chlopne. PKA byva zvycajne mierne dilatovana a odstup
[avej koronarnej artérie z aorty nie je vizualizovatelny.
Zaroven sa zobrazuje diastolicky pritok krvi do plucnice
z LKA. KedZe echokardiografické hodnotenie odstupu
LKA nebyva ¢asto jednoznacne priekazné, na potvrdenie
ALCAPA sa casto vyuziva CT koronarografia alebo katet-
riza¢na koronarografia (obr. 4). Pri diagnostike adultnej
formy sa na zobrazenie koronarneho rieciska s bohatym
kolaterdlnym obehom najcastejSie vyuziva CT koronaro-
grafia. Alernativou je katetriza¢na koronarografia alebo
MR. Terapia spociva v kardiochirurgickom presiti odstu-
pu LKA z pliucnice na aortu. V dlhodobom pooperacnom
sledovani pacientov s ALCAPA sa okrem zakladného
echokardiografického vysetrenia odporuca realizovat vy-
Setrenia na objektivizaciu pripadnej rezidualnej stenézy
presitej LKA (CT koronarografia, MR, katetriza¢na koro-
narografia). Zarover sa odporuca realizacia MR, respek-
tivne perfuzneho stres vysetrenia (MR alebo echokardio-
grafie) na zhodnotenie viability myokardu, respektive
latentnej subendokardialnej ischémie myokardu.?2*

Obr. 5 - Katetrizacna aortografia na vizualizaciu odstupu koronar-
nych tepien. RCA (right coronary artery - prava koronarna artéria)
mierne dilatovana, s normalnym odstupom a priebehom. LCA (left
coronary artery - lava korondrna artéria) v diskontinuite s aortou
(Ao). Biela dvojsipka zobrazuje gap medzi hypoplastickou LCA, kto-
ra je plnena z kolateralneho obehu a aortou.

C Korondrna atrézia lavej korondrnej tepny

Je raritnd anomalia, pri ktorej chyba antegrddny prietok
do LKA z aorty, naopak prietok do lavokoronarneho arte-
ridlneho stromu je zabezpeceny pomocou kolateral z PKA.
Incidencia tejto chyby sa pohybuje na urovni cca 0,04 %.%
Klinickd prezentacia je variabilna od priznakov typickych
pre srdcové zlyhanie az po nahlu kardidlnu smrt v detskom
veku alebo angindézne bolesti v dospelosti. Echo vysetre-
nim mozeme suponovat pritomnost tejto chyby. Kardioldg
zobrazi diastolicky tok v oblasti komorového septa, resp.
ma problém vizualizovat odstup LKA z aortalneho korena.
Definitivnu diagnézu potvrdime CT koronarografiou, resp.
katetriza¢nou angiografiou, ktorou najlepsie zobrazime
kolateralny prietok (obr. 5). MR vysetrenim mézeme doka-
zat pritomnost dyskinézy a ischémie komory.?

D Izolovana vrodend korondrna fistula

Izolovand vrodenda koronarna fistula (KF) predstavuje
priamu komunikacia medzi koronarnymi tepnami a nie-
ktorou z komér, korondrnym sinusom, systémovymi ale-
bo pliucnymi Zilami alebo plucnymi tepnami obchadzajuc
myokardialne kapilary. Aj ked' zriedkavo, KF méze sp6-
sobit ischémiu myokardu, objemové pretazenie komér
alebo aj plucnu hypertenziu v désledku zvyseného pluc-
neho prietoku. Zvycajne je postihnutd LKA (39 — 63 %),
potom PKA (29 — 55 %) a najmenej oboje KA (7 - 19 %).
KF najcastejSie Usti do oblasti pravostrannych Struktur
srdca. Okrem vrodenych fistil mozu byt niekedy spésobe-
né aj iatrogénne pri kardiochirurgickych operaciach napr.
pacientov s Fallotovou tetralégiou. Délezitd je velkost KF.
Malé fistuly su obycajne klinicky nemé, nepoznané, mézu
sa spontanne uzavriet. Naopak velké fistuly zvacsa rastu,

Obr. 6 - 3D CT rekonstrukcia pacienta s vrodenou koronarnou fistu-
lou (biela Sipka) RCA (prava koronarna artéria, right coronary arte-
ry) do RV (prava komora, right ventricle). Ao - aorta; MPA - hlavna
plucna artéria (main pulmonary artery).
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sposobuju dilataciu proximdlnych usekov KA. V doésledku
velkého prietoku mézu sposobit objemové pretazenie
komér, ischémiu myokardu v dosledku koronarneho stea-
lu alebo trombdzu proximalnych casti dilatovanych KA.
Velké fistuly potrebuju intervenciu, ¢i uz chirurgicku liga-
ciu, alebo katetriza¢ny uzaver.?’

V pripade KF echom dokazeme dilataciu KA, taktiez
mozeme vizualizovat distalny tok v mieste jej vustenia.
Proximalna lokalizacia fistuly vedie k aneuryzmatickej
formdcii zasobujucej KA. Vyrazna dilatacia proximalnej
KA moéze sposobit deformaciu koronarneho sinusu s na-
slednou aortalnou insuficienciou. V pripade uzaveru fis-
tuly je nutné patrat po rezidudlnom skrate. CT koronaro-
grafia s EKG synchronizaciou predstavuje zlaty standard
v zobrazeni KF (obr. 6). MR okrem zobrazenia KF ném
pomocou prietokovych studii umozni urcit velkost skratu
na zadklade vypoctu Qp : Qs. Katetrizacna koronarografia
je rezervovand pre pacientov, u ktorych neinvazivne vy-
Setrenia neboli dostacujuce, resp. ak sme sa rozhodli pre
katetriza¢nu embolizaciu fistuly.?®
Il. Vrodené koronarne anomalie spojené s inymi

vrodenymi chybami srdca
A Supravalvarna aortalna stendza
Predstavuje lokalizovanu alebo difuznu stenézu ascen-
dentnej aorty v mieste sinotubularnej junkcie. Je casto
spojena s Williamsovym-Beurenovym syndromom a fami-
lidarnou formou, ktora je spojend s genetickou mutéaciou
ovplyviiujucou produkciu elastinu. V niektorych pripa-
doch méZu byt zaroven postihnuté hlavné artérie, ako su
plucne, karotické a korondrne. Zdvazné mézu byt stenézy
KA. Ostidlna stenéza sposobena zhrubnutim steny aor-
ty sa vyskytuje u 9 % pripadov. Castejsie postihuje LKA.
Daldou pri¢inou alteracie koronarneho prietoku méze
byt zhrubnutie cipu aortalnej chlopne s naslednym pre-
kryvanim ostia KA, resp. fuzia volného okraja aortédlnej
chlopne a sinotubularnej junkcie. V pripade difuznej
formy supravalvarnej stenézy méze ist o difuzne zuze-
nie proximalnej ¢asti KA sposobené hyperpldziou intimy
a médie, resp. ich fibrézou. Lokalizacia ostia KA viac su-

periorne, tj. k sinotubularnej junkcii, je castejsie spojena
s ich stenézou. Echom méZeme dokazat turbulenciu toku
v proximalnych castiach KA, ¢o svedci pre stenézu v danej
oblasti. CTA predstavuje zlaty standard v zobrazeni mor-
folégie KA pacientov so supravalvarnou aortalnou ste-
nézou. MR okrem zobrazenia morfolégie nam poskytne
informaciu aj o moznej ischémii myokardu.?

B Fallotova tetralégia (TOF)

Predstavuje najcastejsiu cyanoticku VCHS, jej incidencia je
32,6 na 100 000 narodenych deti.*® Asi 5-14 % pacientov
s TOF ma nejaku formu AKA. Najcastejsim typom AKA u pa-
cientov s TOF si anomalny odstup RIA z PKA, resp. pravoko-
ronarneho Valsalvovho sinusu, dalej zdvojena RIA (pricom
jedna prebieha cez vytok pravej komory), single KA a RCx
odstupujuca z PKA. Relativne bezny byva odstup mohutnej
konalnej vetvy z PKA krizujuci vytok z pravej komory. Preto
je nutna dobra vizualizacia proximalnych Usekov KA s vy-
jadrenim sa k event. odstupu kondlnej vetvy z PKA. Vtedy
musi operatér zvolit iny typ chirurgickej korekcie s pouzitim
plicneho konduitu. Normalny odstup KA neoperovanych
pacientov s TOF je mierne odlisny od normalneho odstupu
KA. LKA odstupuje viac posteriérne a PKA viac anteriérne,
je to dané rotaciou aortalneho korena v smere hodinovych
ruciCiek.>' U adolescentov, resp. dospelych pacientov je jed-
nou z moznosti rieSenia plucnej insuficiencie pacientov po
chirurgickej korekcii TOF transkatétrova implantacia pltcnej
chlopne (TIPCH). Jednou z podmienok spravnej implantacie
plucnej chlopne je nutnost poznat vztah dilatovaného vy-
toku pravej komory/kmena plucnice a LKA. V mieste pre-
stentingu, resp. implantdcie chlopne moze dojst ku maligne;j
kompresii az uzatvoreniu LKA pri dilatacii stentu balénom
v mieste buducej chlopne. Echo vySetrenie u pacientov
s TOF pred primokorekciou je obycajne dostacujuce. Sku-
seny kardioldg je schopny vizualizovat proximalne casti KA
aj s event. odstupom konalnej vetvy z PKA. Naopak pred
zvazovanou TIPCH az CT angiografické vysetrenie, resp. MR
poskytnu informaciu o vztahu vytoku pravej komory/pltcni-
ce k LKA.3?

Obr. 7 - CT angiografické vysetrenie pacienta s diagnézou neoperovanej D-transpozicie velkych ciev. Na
transtorakalnom echo vysetreni bol nejasny odstup koronarnych artérii. (A) CT - axialna rovina. Ao - aor-
ta; MPA - hlavna plucna artéria (main pulmonary artery), biele Sipky - odstupy koronarnych artérii. (B) CT
modifikovana koronalna rovina. Ao - aorta. LV - lava komora (left ventricle), RV - prava komora (right
ventricle). Cierne $ipky znazorfiuju priebeh RCA (prava koronarna artéria, right coronary artery).
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B D-transpozicia velkych ciev
Je konotrunkdlna chyba charakterizovana atrioventri-
kuldrnou konkordanciou a ventrikuloarterialnou diskor-
danciou. Aorta odstupuje z PK a plucnica z LK, ¢o ve-
die k paralelnému postaveniu tychto velkych ciev. Asi
40 % pripadov ma defekt komorového septa, ¢o méze
ovplyvnit typ chirurgickej korekcie. Primarnou opera-
ciou pacientov s D-TGA s intaktnym komorovym septom,
resp. s malym defektom komorového septa je ,arterial
switch” operacia (ASO), ktord spociva v transfere aor-
ty nad plucnu chlopriu a pltcnice nad aortalnu chlopriu
a translokaciu KA na neoaortu. V typickych pripadoch
D-TGA sa aorta nachadza vpravo a vpredu od plucnice.
Preto KA neodstupuju v normdlnej polohe. Koronarna
anatémia pacientov s D-TGA je variabilna, a preto po-
znat spravny odstup KA pred operaciou je velmi déle-
zité. Az v 65 % pripadov LKA odstupuje z lavokorondar-
neho sinusu a PKA z pravokorondrneho sinusu. Druhy
najcastejsi typ, t.j. 14 % pripadov ma odstup RCx z PKA,
ktord odstupuje z pravého koronarneho sinusu, a RIA
odstupuje ako samostatnd vetva z lavého koronarne-
ho sinusu. V tomto pripade prebieha RCx poza plucni-
cu a nasledne do svojej obvyklej anatomickej pozicie.
Dalsich 20 % pripadov ma nezvycajny odstup KA ako
napr. single KA alebo invertované KA, pri ktorych PKA
odstupuje z lavého koronarneho sinusu a LKA z pravé-
ho korondrneho sinusu. Pacienti s D-TGA a defektom
komorového septa maju castejSie neobvykly odstup KA
ako pacienti s intaktnym komorovym septom. Taktiez je
velmi délezité predoperac¢ne vylucit intramuralny prie-
beh KA, pri ktorom jedna z KA prebieha medzi aortou
a pltucnicou. Presun intramuralnej artérie je pre chirurga
technicky narocny a Castejsie moze viest ku kinkingu ale-
bo uzaveru KA. .3

Dal3imi typmi operacii pacientov s D-TGA, u ktorych je
pritomna obstrukcia vytoku z LK, resp. u ktorych obstruk-
ciu vytoku z LK predpokladame, je Rastelli alebo Nikaidoh
operacia (obr. 7).3* V dalSom poopera¢nom sledovani sa
na sledovanie pacientov s D-TGA pouziva MR vysetrenie,
ktoré nam odhali aj pripadny koronarny problém v pripa-
de translokovanych KA 3536

C Plucna atrézia s intaktnym komorovym septom

Predstavuje VCHS, pri ktorej chyba spojenie medzi PK
a plucnym rieCiskom. Taktiez nie je pritomny defekt ko-
morového septa a je pritomny rézny stupen hypoplazie
trikuspidalnej chlopne a PK. Pri tejto diagndze su pritom-
né abnormalne spojenia medzi PK a KA v désledku vy-
sokého tlaku v PK. Tieto spojenia sa nazyvaju sinusoidy.
Vo viac ako polovici pripadov je pritomna abnormélna
koronarna architektura, stendzy alebo kompletna atré-
zia KA. Za normdalnych okolnosti je prietok do KA pri-
tomny pocas systoly aj diastoly, ale v pripade zvyseného
transmuralneho tlakového gradientu hypertenznej PK je
zabezpeceny prietok do KA v pripade PA + IVS len pocas
diastoly. V pripade stenézy alebo atrézie KA je prietok
pocas diastoly do koronarneho systému nedostatocny.
Preto sa hypertenzna PK stdva primarnym zdrojom myo-
kardidlnej perfuzie distalnych casti KA. PK-dependentnd
koronarna cirkulacia je pritomnd u 5 - 34 % pripadov.
Rozpoznanie tejto patofyzioldgie je velmi dolezité, pre-
toZze dekompresia PK (chirurgicka alebo transkatétrova)

Obr. 8 -Selektivna koronarografia do RCA (prava korondrna artéria,
right coronary artery) po prekonani Kawasakiho choroby.

mozZe negativne ovplyvnit koronarny prietok a tym sp6-
sobit ischémiu az infarkt myokardu.?” Cielom zobrazova-
cich metdd je urdit stupen zavislosti korondrnej cirkula-
cie od pravej komory, teda pritomnost stenéz, pripadne
atrézie niektorych segmentov koronarneho stromu, ako
aj definovat pritomnost sinusoid. Senzitivita zobrazenia
koronarnej cirkulacie pomocou echo vysetrenia je po-
merne nizka. Pri dilatacii proximalnych casti KA moze-
me suponovat pritomnost korondrnej fistuly medzi PK
a koronarnou cirkuldciou. Pouzitim farebného dopple-
rovského vysetrenia mézeme v oblasti PK zobrazit toky
svedciace pre pritomnost sinusoid. CT angiografickym
vysetrenim sme schopni zobrazit odstupy KA, v niekto-
rych pripadoch aj pritomnost sinusoid. MR ndm poskytne
informaciu o pripadnej myokardiadlnej ischémii. Zlatym
$tandardom je vsak katetrizacné vysetrenie, s moznos-
tou priamej ventrikulografie PK s naslednym odmeranim
invazivnych tlakov.3®

lll. Kawasakiho choroba ako ziskané zapalové ochorenie
koronarnych artéri
Je detskd panvaskulitida detského veku, ktord predi-
lekéne postihuje tepny stredného kalibru, najma teda
KA. Pri¢ina nie je presne zndma, ale pravdepodobne
sa jednd o kombinaciu virusovej etioldgie a genetic-
kej predispozicie postihnutych deti. Pri postihnuti KA
moze ist o formdciu aneuryzmy, stendzy, trombdzy az
okluzie s naslednym infarktom myokardu. U 15 - 25 %
nelie¢enych deti dochadza k vytvoreniu ektazii alebo
aneuryziem koronarnych tepien. Jej vyskyt bol popisa-
ny celosvetovo a je veducou pri¢inou ziskanych srdco-
vych ochoreni u deti.>® Diagndza je stanovena na zakla-
de klinickych symptédmov. Postihuje prevazne deti do 5.
roku Zivota, prevazne chlapcov. Aneuryzmy regreduju
u 50 -67 % pripadov pocas jedného az dvoch rokov ako
vysledok myointimalnej hyperpldzie. U gigantickych
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aneuryziem, ktoré maju priemer aneuryzmy vacsi ako
8 mm, nemusi dbjst k ich regresii, su spojené s vyssSou
incidenciou trombotickych komplikacii (obr. 8). Tieto
trombotické komplikacie su vysledkom stenézy proxi-
malnych casti KA ako aj spomaleného toku v rozsire-
nych castiach KA.4%-43

Metodou prvej volby v diagnostike koronarnych aneu-
ryziem je transtorakdlne echo vysetrenie, ktorym sme
schopny vadsinou zobrazit len proximalne casti KA. U ne-
komplikovanych pacientov by sa echokardiografia mala
zopakovat do 1 az 2 tyzdriov a potom 4 az 6 tyzdriov po
liecbe. U komplikovanych pacientov s nalezmi vyznam-
nych koronarnych abnormalit by sa vySetrenie malo opa-
kovat najmenej 2-krat tyzdenne dovtedy, kym neustane
progresia dilatacie.*4

CT koronarografia umozriuje vizualizovat ektazie, aneu-
ryzmy, stendzy, ako aj trombdzy KT. MR nepredstavuje
pre dlzku vysetrenia metédu prvej volby v akutnej faze.
Z odporucani Japonskej angiologickej spoloc¢nosti z roku
2014 vyplyva, Ze je nutné pomocou CT a resp. MR sledo-
vat pacientov s malymi aneuryzmami <4 mm, resp. s aneu-
ryzmami strednej velkosti 4 — 8 mm. MR ma v neskorSom
sledovani délezité postavenie. Okrem MR angiografie je
mozné realizovat stresové vySetrenie ako aj oneskorené
postkontrastné vysetrenie myokardu. Pre dosiahnutie naj-
lepsej moznej progndzy pacientov s rozvinutymi dilatacia-
mi alebo aneuryzmami koronarnych artérii je nutné dia-
metre dilatovanych alebo aneuryzmatickych koronarnych
artérii presne zaindexovat v ramci ,Z-Score” systémov,
kedZe zaklasifikovanie pacientov do jednotlivych riziko-
vych skupin determinuje indikaciu naslednej antiagregac-
nej, respektive antikoagulacnej terapie. Podstatou tejto
klasifikacie je, aby pacienti s iba minimalnymi dilataciami
korondrnych artérii neboli zbytoc¢ne antikoagulovani, a na
druhej strane, aby pacienti s vyznamnymi aneuryzmami
korondrnych artérii boli adekvatne antikoagulovani.#

Zaver

Coraz &astejiie zaznamendavame vyskyt koronarnych ano-
malii u detskych a dospelych pacientov pre realizaciu vac-
sieho mnozstva invazivnych a neinvazivnych vysetrovacich
metod. Vadsina z tychto anomalii si nevyzaduje terapeu-
ticky zasah, aj ked' niektoré formy moézeme povazovat za
potenciondlne zivot ohrozujuce. Pri néhodnom zachyte je
u niektorych nutné posudit ich ischemické riziko. CT ko-
ronarografia zohrava klt¢ovu ulohu nielen v ich zachyte,
ale aj posudeni ich hemodynamickej, resp. ischemickej
vyznamnosti. Znalost zdkladnych foriem AKA umoziiuje
kardiolégom posudit ich hemodynamickud zavaznost, vy-
brat vhodnu modalitu na ich vizualizaciu.
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