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Souhrn

Ctyfcipa aortalni chlopef je raritni vrozenou srdeéni vadou. Casto je spojena s pfitomnosti aortalni re-
gurgitace. Diagndzu vady a morfologii &tyfcipé aortalni chlopné stanovime u vétsiny nemocnych pomoci
transtorakalni 2D-echokardiografie. V tomto ¢lanku popisujeme kazuistiku nemocného s nedomykavou
Styfcipou aortalni chlopni, kterou jsme diagnostikovali jicnovou echokardiografii.
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Summary

The quadricuspid aortic valve — rare echocardiographic findings: case report. Quadricuspid aortic
valve is a rare congenital heart defect, and when present, it is associated very often with presention of
aortic valve regurgitation. Transthoracic 2D echocardiography can delineate aortic valve structure and
diagnose most quadricuspid aortic valves. This article is a case report of a patient with regurgitant

quadricuspid aortic valve diagnosed by transesophageal echocardiography.

Uvod

Na rozdil od bikuspiddlni aortdlni chlopné
(frekvence v populaci 1-1,36 %) [1] je Ctyfcipa
aortalni chlopenl vysoce raritni vrozenou mal-
formaci s incidenci pfi pitevnich ndlezech mezi
0,008 % (nebo-li 2 pripady na 25 666 sekci)
[2] az 0,033 % (2 pripady na 6 000 sekci) [3].
U vétsiny nemocnych je tato srde¢ni vada
spojena s pritomnosti aortdlni regurgitace a jen
zcela vyjimecné s aortdlni stendzou [4]. Pro sta-
noveni diagnézy a také pro rozhodnuti o dal-
$im terapeutickém postupu je rozhodujici echo-
kardiografie. U vétSiny nemocnych postacuje
transtorakdlni vySetieni, v pfipad€ nekvalitni
vysetfitelnosti, nejisté diagnzy nebo k upfes-
néni morfologie chlopné je velmi piinosnd
jicnové echokardiografie (TEE) [5].

Kazuistika

75lety muz byl odesldn na nase pracovisté pro
asi pualrocni anamnézu ndmahové dusnosti
(NYHA III) spolu s atypickymi opresemi na
hrudi. Jednalo se o normostenika (vdha 75 kg,
vyska 175 cm), nekutdka, dobie kompenzova-
ného hypertonika (pfi 1écbé ACE-inhibitorem
a diuretikem), ktery kromé 2 operacf tiiselné,
resp. pupecni kyly nikdy vdZzné&ji nestonal.

Pti prijeti mél krevni tlak 140/80 mm Hg, pulz
73/min, poslechové systolicky Selest 3/6 ve 2.
meziZebf{ vpravo parasterndln€ i na hroté
a vyrazny dekrescendovy diastolicky Selest s ma-
ximem nad aortou. Elektrokardiogram ukdzal
pravidelny sinusovy rytmus se zndmkami
zvétSené levé siné a nespecifickymi zménami
ST-dseku v hrudnich svodech. RTG-snimek
srdce a plic ukdzal mirnou kardiomegalii,
normalni ndlez na plicnim parenchymu. Trans-
torakdlni echokardiografie (TTE) ukdzala pii-
tomnost lehké dilatace levostrannych srdec-
nich oddila (leva komora 59/38 mm, leva siii
52 mm) a kofene aorty (45 mm). Levd komora
méla hrani¢nf silu stén (11-12 mm), ejekéni
frakce byla 55 %. Dopplerovska echokardio-
grafie prokdzala stiedné téZkou aortdlni regur-

gitaci — AR (obr. 1) a mirnou mitrdlni regurgi-
taci. Pro nekvalitni vySetfitelnost v paraster-
nalni projekci (na trovni baze srde¢ni) nebylo
mozno metodou TTE vysetfit morfologii aor-
tdlni chlopné.

N

Pfi¢inu hemodynamicky vyznamné aortdln{
regurgitace jsme zjistili aZ pfi ndsledné TEE,
kterd odhalila pfitomnost Ctyfcipé aortalni
chlopné (obr. 2) Chlopeni méla 2 mensi a 2
Vetsi cipy, pfitom v centru orificia nedochdzelo
v diastole ke kompletnimu uzavfeni chlopné.
Selektivni koronarografie ukdzala normdlni
ndlez na véncitych tepndch. Pacient byl indi-
kovén k ndhradé¢ aortdlni chlopné. Kardiochi-
rurg potvrdil diagnézu Ctytcipé chlopné a im-
plantoval chlopenni bioprotézu Perimont
magna 27. Nemocny byl dimitovdn v dobrém
stavu.

Diskuse

Ctyicipa aortdlni chlopeii (QAV) je velmi
vzdcnd vrozend srdecni vada. Prvni echokar-
diografickou diagnézu insuficience Ctyfcipé
aortdlni chlopné popsali Herman et al [6].
V souboru 225 operovanych pacienta (na
Mayo Clinic v USA) pro aortdln{ insuficienci
byly pouze 2 chlopné étytcipé (tj. 0,88 %) [7].
QAV je klasifikovdna do nékolika anatomic-
kych typt podle velikosti cipt (tab) [8]. Nej-
lezitd je skutecnost, Ze nebyl prokdzan vztah
mezi anatomickymi typy a funkénim stavem
aortalni chlopné [7]. Podle nékterych autort
je ponékud vyssi vyskyt této vady u muzi nez
u zen (pomér vyskytu 1,6 : 1) [4], podle ji-

Tab. Klasifikace anatomickych variant ctyrcipé aortalni chlopné.

velikost cipu
4 cipy stejné velikosti

anatomicka varianta

G Mmoo W >

4 cipy rGzné velikosti

3 stejné cipy, Tmensi cip

3 stejné cipy a 1 vétsi cip

2 vétsi cipy a 2 mensi cipy,
1 velky cip, 2 cipy stfedni velikosti a 1 maly cip

2 vétsi cipy a 2 mensi cipy
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Obr. 1. Transtorakalni echokardiogram. Barevné dopplerovské zobrazeni v apikalnim ctyrduti-
novém pohledu ukazuje Siroky ,jet“ aortalni regurgitace. AV - aortalni chlopen, LK - leva komora
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Obr. 2. Jicnova echokardiografie. Pohled na bazi srdecni v roviné aortalni chlopné ukazuje
ctyrcipou aortalni chlopen (typ C) s 2 mensimi cipy (Cisla 1, 2) a 2 vétsimi cipy (Cisla 3, 4).

nych autord se vyskyt podle pohlavi nelisi
[9]. Transtorakdlni 2D-echokardiografie je
dominantni metodou v diagnostice této vrozené
srde¢ni vady. Spolu s dopplerovskou echokar-
diografif umoziiuje zhodnotit stupeni AR a také
monitorovat jeji ¢astou progresi. V piipadé
nekvalitni vySetfitelnosti nebo nejasného na-
lezu pri TTE volime vySetfeni jicnovou son-
dou. U naSeho pacienta pfi¢inu AR odhalila
pravé az TEE, kterou jsme zhodnotili morfo-
logii aortalni chlopné.

Ctyfcipé aortdlni chlopeii je obvykle izolova-
nou 1ézi, ale byl popsan i pridruzeny vyskyt
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(u 18 % pacienti s QAV) dalsich vrozenych
malformaci, v€etné anomadlie véncitych tepen
(nejcastéjsi, cca u 10 % pacientti s QAV), de-
fektu komorového septa, oteviené tepenné du-
ceje, hypertrofické kardiomyopatie, malforma-
ce mitrdlni a pulmondlni chlopné. Nélez étyi-
cipé chlopné je aZ u 70 % nemocnych spojen
s aortdlni regurgitaci a cca 40 % nemocnych

s QAV je nezbytné fesit chirurgicky. Aortdlni
sten6za je u QAV vzdcnd [4].

Presny mechanizmus insuficience nenf zndm.
Predpoklada se vSak, Ze se 4 cipy nesetkdvaji
v centru chlopenniho usti, ackoliv komisury

jsou kompetentni. V nékterych piipadech byly
pozorovany malé fenestrace cipt [10]. U na-
Seho pacienta byla shleddna kombinace obou
mechanizmi (echokardiograficky prvni me-
chanizmus, béhem operace pak kardiochirurg
nasel i nékolik fenestraci). Kanno et al [11]
popsali hypertenzi jako dulezity faktor mani-
festace AR ve 4. az 5. dekdd¢ Zivota. Je prav-
dépodobné, Ze fada nemocnych mé po naro-
zeni i v détstvi domykavou QAV a regurgitace
se objevuje nebo progreduje az v prubéhu Zi-
vota [10].

Zaver

Zavérem je mozno shrnout, Ze echokardiogra-
fické zhodnoceni po¢tu cipl aortdlni chlopné
a diagnéza QAV nejsou jen akademickou zd-
sekvence. Pacienty s QAV je tfeba klinicky
a echokardiograficky sledovat (zejména vzhle-
dem k tomu, Ze progrese aortdlni regurgitace
je u této vady béznd) a samoziejmost{ je také
prevence infek&ni endokarditidy.
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