Ruptura aneuryzmatu nekoronarniho
Valsalvova sinu jako raritni pficina bolesti
na hrudi - kazuistika

M. Mikolaskova', O. Ludka'? M. Holické', J. Foukal?, M. Sebo*, J. Ni¢ovsky*, J. Spinar'2

'Interni kardiologickd klinika LF MU a FN Brno

?Mezindrodni centrum klinického vyzkumu, FN u sv. Anny v Brné
?Radiodiagnostickd klinika LF MU a FN Brno

4Centrum kardiovaskuldrni a transplantacni chirurgie, Brno

Souhrn

Ruptura aneuryzmatu Valsalvova sinu je vzacné, ale zévazné srde¢ni onemocnéni, které miZze ohrozit pacienta na Zivoté. Vi¢asna diagnostika a spravna lé¢ba
miiZe vyrazné ovlivnit prognézu pacienta. V nadi kazuistice popisujeme pfipad 44letého muze piijatého na Interni kardiologickou kliniku FN Brno pro typické
bolesti na hrudi s nespecifickymi zménami pfi elektrokardiografickém vy3etieni a s pozitivnim troponinem T.Vstupni transthorakalni echokardiografické vydet-
feni odhalilo aneuryzma nekoronarniho sinu a komunikacl mezi aortou a pravou sini, kterd byla potvrzena i CT angiograficky. Pacient byl poté odeslan do kar-
diochirurgického centra, kde byla nasledné provedena resekce aneuryzmatu a uzaviena komunikace mezi aortou a pravou sin zaplatou z perikardu. Pfi vzniku
aneuryzmatu nelze vyloucit podil metabolického Gcinku kortikoidd, které pacient dlouhodobé uZival. Z uvedené kazuistiky plyne, Ze peclivé klinické vysetfeni
a neinvazivni vysetfovaci metody zlstavaji stile zikladnim diagnostickym postupem.
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Rupture of a sinus of Valsalva aneurysm as an unusual cause of chest pain - case report

Abstract

Rupture of a sinus of Valsalva aneurysm is a rare and serious heart disease which can endanger the patient’s life. Early diagnosis and proper therapeutic treatment
can significantly affect the patient’s prognosis. We describe the case of a 44-year-old man admitted to the Cardiology Department of the University Hospital
Brno with typical chest pain and non-specific changes on electrocardiogram and positive troponin T. Transthoracic echocardiography revealed a non-coro-
nary sinus aneurysm and communication between the aorta and the right atrium, which was confirmed by computed tomography. The patient was referred
to the cardiothoracic surgery centre and the aneurysm was resected. The communication between the aorta and the right atrium was closed via pericardial
patch. The aneurysm formation can be caused by the metabolic effects of corticosteroids which the patient had been using for a long time. This case report
suggests that careful dlinical examination and noninvasive methods remain an essential diagnostic procedure.
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Uvod

Aneuryzma Valsalvova sinu (AVS) je vzacna sr-
de¢nf anomalie, ktera byla poprvé popsana
vroce 1839 a aZ do ruptury je v&t3inou asymp-
tomatickd [1]1. AVS délime na vrozené a zis-
kané. Postihuje prevaZzné muzZskou populaci
ve druhé az ¢tvrté dekadé a byva ¢asto asocio-
vdno s jinymi srde¢nimi vadami jako napff-
klad defekt komorového septa, defekt septa
sini, bikuspidnf aortalnf chlopef, vrozend aor-
talnf regurgitace a koarktace aorty. Vyskytuje
se u 1,2% viech vrozenych srde¢nich one-
mocnéni [2,3]. Kongenitdlni aneuryzma je &as-

t&j3i a patogenetickym podkladem této ano-
malie je lokalizovana porucha elastické tkané
na Urovni aortalni médie a fibrézniho anulu [4].
Zvlastnostl je, Ze pfi AVS se jako komplikace
nevyskytuje disekce ascendentni aorty, kterou
mUZeme vidét napf. u pacient s Marfanovym
syndromem. Na vzniku disekce se zde podili
nekréza médie na rozdil od izolovaného de-
fektu lamina elastica pfi AVS [5]. Ziskané ane-
uryzma je vétdiinou nasledkem infekce (in-
fekeni endokarditida) nebo miZze vzniknout
pfi traumatu aorty u decelera¢nich poranéni.
AVS mazZe byt i iatrogennl, a to jako kompli-

kace katetriza¢nich nebo kardiochirurgickych
vykont. AVS se vykytuje u 1% pacientd po
operaci na otevieném srdci [6]. Nej¢asté&ji byva
postizen pravy korondrni a nekoronarni sinus,
postiZzeni levého koronarniho sinu je vzacné.
Vyskyt AVS je vyznamné vy33i u Asiatd [5].

Kazuistika

V nadl kazuistice popisujeme raritni piipad
pacienta s bolestmi na hrudi s podezfenim
na akutni korondrni syndrom ¢i disekci aorty.
V tinoru 2014 byl na nadi kliniku pfijat 44lety
pacient, s hmotnosti 109kg a vyskou 185cm
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Obr 1 Elektrokardlograﬁcky zaznam - sinusova tachykardie s nazna¢enymi miskovitymi

depresemi ST tseku |, aVL, V4-V6.

(BMI 31,8kg/m?), s bezvyznamnou rodinnou
anamnézou. V roce 2010 podstoupil operaci
mikroadenomu hypofyzy s autonomni pro-
dukci adrenokortikotropniho hormonu (ACTH)
a Cushingovym syndromem. Dale se |&¢il s hy-
pertenzi, lipomatézou hrudniho patefniho
kanalu a chronickou hepatopatii charakteru
steatdzy a sekundarni osteopordzou s mno-
hotetnymi kompresivnimi frakturami skeletu.
V medikaci dlouhodobé uzival hydrokortizon,
verapamil, inhibitory protonové pumpy a anal-
getika, krom toho mél zavedenou substituci
testosteronem. Pacient neprodélal zadny za-
vaznéjsi uraz.

Pfi sexudlnr aktivité vznikla u tohoto pa-
cienta nahle tlakova bolest za sternem s propa-
gacl mezi lopatky a do obou hornich kon¢etin

Obr. 2. Transthorakalni echokardiografie — (PLAX —parasterndlni
dlouhd osa) zobrazujici hrani¢nf diametr bulbu aorty — 39 mm (1)
a normalni diametr ascendentni aorty ve viditelném tseku -

32 mm (2).

PK — prava komora, LK — leva komora, LS — levé sifi, Ao — aorta

trvajici pfiblizné 1,5 hod s pocitem nedostate¢-
ného dechu. Nasledujicl den rano jesté poci-
toval mfrnou slabost, tlak za sternem, klidovou
dusnost jiz ale nemél. Pfi selfmonitoringu si
naméfil nizsl krevnl tlak. Z téchto dvodid na-
vativil praktického lékafe, ktery ho ndsledné
odeslal k ambulantnimu kardiologovi. Pro vy3e
uvedené obtlZe a nové vznikly poslechovy
nalez holosystolického 3elestu nad celym
prekordiem byl odesldn k do3etfenl na nasi
kliniku.

Pfi pfichodu na nasi kliniku byl pacient he-
modynamicky stabilizovany s hodnotou krev-
niho tlaku 120/60 mm Hg a tepovou frekvenci
105/min. Klinické vysetfeni potvrdilo holosy-
stolicky 3elest nad celym prekordiem s ma-
ximem nad trikuspidalni chlopni a pravidelnou

kazuistika

sinusovou tachykardii, dalsi objektivni nélez
byl jiZ fyziologicky. Pfi pfijetl byl na elektro-
kardiografickém vy3etfenf pfftomen sinusovy
rytmus s klidovou frekvenci 114/min, misko-
vité deprese ST Gsekd do 0,5mm ve svodech |,
aVvL a 0,5-1 mm a svodech V4-V6 (obr. 1). La-
boratorné byl pozitivni troponin T (0,038 ug/l)
a negativnfl D-dimery, hrani¢nf leukocytéza,
ostatni laboratorni hodnoty byly bez vy-
Znamné patologie. Akutné bylo provedeno
transthorakalnf echokardiografické vy3etfen(
s nalezem zachovalé systolické funkce levé
komory srde¢ni, nebyly nalezeny regiondlnf
poruchy kinetiky a ani hrubé morfologické
zmény na chlopnich. Aortalni chlopen byla
trojcipa s ndlezem lehké aortalni insuficience,
diametr aortdlntho bulbu byl hrani¢ni (obr. 2).
V oblasti nekoronarniho sinu kofene aorty byla
patrnd komunikace s pravou sini (kanalek ve-
likosti 6 mm) (obr. 3) s hemodynamicky nevy-
znamnym zkratem mezi aortou a pravou sinf.
Pravostranné srdecni oddily byly bez znamek
objemového ¢&i tlakového pretiZzenf, pacient
rovnéz nemél plicnl hypertenzi. Ascendentnf
aorta byla bez zndmek disekce a soucasné
nebyl prokazan perikardidlni vypotek (obr. 4, 5).
CT angiografie aorty vyloutila disekujicl aneu-
rvzma ascendentni aorty a verifikovala vyie
zminény zkrat (obr. 6). Pacient byl od pfijetf
na nasi jednotku intenzivnfi péte po celou
dobu hemodynamicky stabilni, se sinusovou
tachykardii 100-110/min. Sklon k sinusové ta-
chykardii byl v3ak popisovan i anamnesticky.

—

Obr. 3. Transthorakalni echokardiografie (SAX — modifikovana
projekce, parasternalni kratka osa). Sipka zobrazuje kanélek veli-
kosti 6 mm mezi aortou a pravou sini.

PK — pravd komora, PS — prava sifi, Ao — aorta
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Obr. 4. Transthorakdlni echokardiografie (SAX —parasternalni
kratka osa). Barevnym dopplerem zobrazen zkratovy jet mezi

aortou a pravou sini.
PK — prava komora, PS — prava sifi, Ao — aorta

Obr. 6. MDCT angiografie hrudni aorty verifikuje zkrat mezi

aortou a pravou sini (3ipka).

Za hospitalizace na JIP byly pacientovi podany
nizkomolekuldrni heparin v redukované davce
(Fraxiparine 0,6 ml s.c.) a inhibitory protonové
pumpy. Byla kontaktovana kardiochirurgie
a nasledujici den réano jsme pacienta transfe-
rovali k opera¢nimu fesenl do Centra kardio-
vaskularnf a transplantaéni chirurgie v Brné
(CKTCH). Na CKTCH byl pfi kontrolnf echokar-
diografii popsan jiz stfedné vyznamny zkrat
mezi aortou a pravou sini se znamkami mir-
ného volumového pfetiZzenl pravostrannych
srde¢nich oddild a naddle méné vyznamna
aortalni regurgitace bez pfftomnosti perikar-
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Obr. 5. Transthorakdlni echokardiografie (5CH - 5 dutinova pro-
jekce). Sipka ukazuje barevnym dopplerem zkratovy jet mezi

aortou a pravou sini.

PK — pravd komora, PS — prava sifi, LK — leva komora, LS — leva sif,

Ao - aorta

QObr. 7. Pohled z otevfené pravé pfedsing, v pinzetach aneuryzma
s perforaci (primé&r minimalné 5 mm) v jeho vrcholu. Vlevo arte-
ridIni kanyla z mimoté&lniho ob&hu sméfujici do ascendentni
aorty, vpravo venézni kanyla do dutych Zil.

didInfho vypotku. V mimotélnim ob&hu byla
pacientovi provedena resekce perforovaného
aneuryzmatu Valsalvova sinu, uzavér komuni-
kace mezi aortou a pravou sini zaplatou z pe-
rikardu a sou¢asné uzavér peroperacné nale-
zeného defektu septa sini (obr. 7). Samotnd
operace i pooperacni priibéh byly bez kom-
plikaci. Kontrolni echokardiografické vyset-
feni pfed propu3ténim bylo bez priikazu rezi-
dudlni komunikace, perikardialniho vypotku
¢&i chlopenni vady. Pacient byl propudtén do
domacl péce ve stabilizovaném stavu sedmy
pooperaéni den.

Diskuze

AVS se mlzZe manifestovat jako typické ste-
nokardie pod obrazem akutniho koronarniho
syndromu v dlsledku externf komprese koro-
narni tepny aneuryzmatem nebo nasledkem
tromboembolizace z aneuryzmatu [7]. V&tiina
s AVS asociovanych infarktd myokardu sou-
visi s aneuryzmatem levého koronérniho sinu
a kompresi levé koronarni tepny [8]. Dalsim
pfiznakem mazZe byt vyznamna aortalni re-
gurgitace a poruchy rytmu (atrioventrikularni
blokady) [7]. Jasny mechanizmus vzniku in-
farktu myokardu pfi ruptufe AVS nenf piesné
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znam. UvaZuje se, Ze v pflpadé ruptury aneu-
ryzmatu vznika rizné vyznamny levo-pravy
zkrat a takto smidend krev vede k hypoxemii
a je pfi¢inou myokardialnf ischemie [9]. Mezi
daldf projevy patfl postupna progrese nama-
hové dudnosti a tento stav miiZe vyustit az do
hemodynamické nestability v rdmci akutniho
srde¢nfho selhdni a vést aZ ke kardiogennfmu
Soku. Podezfenl na AVS je mozZno vyslovit na
zakladé pfitomnosti nové vzniklého holosysto-
lického Selestu nad prekordiem.

Zakladni diagnostickou metodou pro potvr-
zeni AVS je echokardiografické a CT angiogra-
fické vysetfeni. Dalsl moZnou neinvazivnl zob-
razovaci metodou je magnetickd rezonance.
K prikazu komprese korondrni tepny je nevy-
hnutelna katetrizace srdce véetné aortografie
a selektivni koronarografie [10]. U nadeho pa-
cienta byla diagnostikovana ruptura aneuryz-
matu nekoronarniho sinu bez vyznamné aor-
talni regurgitace a bez komprese koronarni
tepny. Zpotdtku byl sice popisovan hemo-
dynamicky nevyznamny zkrat mezi aortou
a pravou sinf, ale v prib&hu nékolika hodin
progredoval do stfedné vyznamného se znam-
kami mirného volumového pretiZzenl pravo-
strannych oddild. Z toho vyplyva, Ze i pfi
primarné klinicky a hemodynamicky stabili-
zovaném pacientovi se jednalo o akutni stav,
ktery by bez ¢asného terapeutického zasahu
mohl vést k fatdlnim nasledkdm. Proto pfi dia-
gnostice ruptury AVS je doporu¢ovan agre-
sivni pfistup a Casny transport pacienta na
kardiochirurgické pracovisté k operativnimu
fedeni. Tim mZeme pfedejit moZnym kom-
plikacim, jako je endokarditida nebo progrese
zvétsovaniléze [11]. Adams et al dokumentujf
stfednf dobu pfeZitl ¢tyfi roky u nelé¢ené rup-
tury AVS [12]. Naproti tomu pieZitl rupturova-
ného aneuryzmatu se sou¢asnou chirurgickou
intervenci bylo u 909 pacient( deset let [13].
U symptomatického aneuryzmatu bez rup-
tury je indikovéna chirurgicka intervence, za-
timco optimdalni postup u asymptomatického
AVS bez ruptury nenf jednoznaéné stanoven.
Zakladnim kardiochirurgickym terapeutickym
postupem je resekce a rekonstrukce Valsalvova
sinu s uzavérem kre¢ku zéplatou z perikardu [5].
Alternativni moZnostl je katetrovy uzavér krcku
AVS Amplatzovym okludérem pfedev3im u ne-
mocnych s vysokym opera&nim rizikem.

V pfipadé naseho pacienta se etiopatoge-
neticky mohlo jednat o kongenitalni aneu-
ryzma Valsalvova sinu se sou¢asné nalezenym
defektem septa sinl. Nelze v3ak vyloucit ani

ziskany typ aneuryzmatu zpUsobeny neZa-
doucim metabolickym uc¢inkem kortikoidd
na pojivovou tkan. Prolongovana terapie
kortikosteroidy ma pravdépodobné hlavnf
ulohu na dezintegraci pojivoveé tkané tunica
media, a tim zvy3eny potencial tvorby aneu-
ryzmatu [14]. V souc¢asné dobé zname celou
fadu vedlejsich ucinkd kortikoidd, jako je napf.
akcelerace hypertenze, hyperglykemie a zvy-
Sené fragility cév v souvislosti s degenera-
tivnfm tc¢inkem na pojivovou tkan véetné
kolagenniho a elastického vaziva, coZ pod-
poruje patogenezi vzniku aortalniho aneu-
ryzmatu. Souvislost ruptury aneuryzmatu pfi
podévani glukokortikoid( je prokdzana i ve
studifch na zvifecich modelech [15]. Dlou-
hodobému plsobeni kortikosteroid( byl pa-
cient vystaven v ramci produkce pfi mikroa-
denomu hypofyzy a nasledné pfi substituci
kortikoidy po operaci. Tomu odpovidala i pfi-
tomnost Cushingova syndromu. Potencidlnim
vyvoldvajicim momentem ruptury byla fyzicka
zaté7 ve formé sexualnf aktivity. Diferencidlné
diagnosticky pfi bolestech na hrudi s pozi-
tivnfm troponinem a nespecifickymi zmé-
nami na EKG nelze v naem pfipadu zcela
vylougit i malou koronarni pflhodu embo-
lické etiologie z ruptury AVS. Tomu viak ne-
nasvédeuje normalni kontraktilita myokardu
a relativné niz3f hladina troponinu. V ramci di-
ferencialni diagnostiky bolesti na hrudi je dus-
nost s nové vzniklym 3elestem alarmujicim
a patognomickym ndlezem pfi podezfenf na
rupturu AVS.

Zaveér

V nasl kazuistice uvadime necbvykly pfipad pa-
cienta pfijatého pro bolesti na hrudi pfi rupture
aneuryzmatu nekorondrniho Valsalvova sinu.
Peclivé klinické a zejména echokardiografické
vysetfenl zlistava nadale dlleZitym diagnos-
tickym standardem v diagnostice akutnich
srde¢nich onemocnéni, které mohou ovlivnit
progndzu nemocného. Mohou pomoci iden-
tifikovat jinou pfi¢inu bolestl na hrudi s po-
zitivnim troponinem nez je akutni korondrni
syndrom, napf. onemocnénl aorty jesté pred
provedenim katetrizatniho ¢ijiného vy3etfeni,
a mohou tak zkratit ¢as do spravné diagnozy.
V ramci diferencialni diagnostiky musime
vzdy zvaZovat daldi vzacna kongenitdlni ¢i
jind onemocnéni.

Podpofeno Evropskym fondem pro regio-
nalni rozvoj - projektem FNUSA-ICRC No.

CZ.1.05/1.1.00/02.0123 a projektem MZ CR
65269705 (FNB, Brno, Ceska republika).

Literatura

1. Hope I. A treatise on the diseases of the heart
and great vessels. 3rd ed. Philadelphia: Lea & Blan-
chard 1839: 466-471.

2. Au WK, Chiu SW, Mok CK et al. Repair of rup-
tured sinus of Valsalva aneurysm: determinants
of long-term survival. Ann Thorac Surg 1998; 66:
1604-1610.

3. Kouchoukos NT, Blackstone EH, Doty DB et al
(eds). Congenital sinus of Valsalva aneurysm and
aortico-left ventricular tunnel, Kirklin/Barratt-Boyes
Cardiac Surgery: morphology, diagnostic criteria,
natural history, techniques, results and indications.
3rd ed. Philadelphia: Churchill Livingstone 2003:
911-927.

4. Azakie A, David TE, Peniston CM et al. Ruptured
sinus of Valsalva aneurysm: early recurrence and
fate of the aortic valve. Ann Thorac Surg 2000; 70:
1466-1470.

5. Angelini P. Aortic sinus aneurysm and associa-
ted defects: can we extrapolace a morphogene-
tic theory from pathologic findings? Tex Heart Inst
J2005; 32: 560-562.

6. Dong HJ, Zhou YL, Huang XS. Complication of in-
terventional treatment: noncoronary sinus of Val-
salva aneurysma ruptured into the right atrium. Chin
Med J (Engl) 2007; 120:611-613.

7.Turgemany, Bloch L, Atar S et al. Anginal syndrome
due to giant unruptured sinus of Valsalva aneurysm.
Int J Cardiovasc Intervent 2001; 4: 39-42.

8. Regueirc Abel M, Penas Lado M, Lépez Ciudad V
et al. Sinus of Valsalva aneurysm as a cause of acute
myocardial infarction. Rev Esp Cardiol 2002; 55:
77-79.

9. van Son JA, Danielson GK, Schaff HV et al.
Long-term outcome of surgical repair of ruptu-
red sinus of Valsalva aneurysm. Circulation 1994;
90 (5 Pt 2):1120-29.

10. Lijoi A, Parodi E, Passerone GC et al. Unruptu-
red aneurysm of the left sinus of Valsalva causing
coronary Insufficiency. Tex Heart Inst J 2002; 29:
40-44.

11.Takach TJ, Reul GJ, Duncan JM et al. Sinus of Val-
salva aneurysm or fistula: management and out-
come. Ann Thorac Surg 1999; 68: 1573-1757.

12. Adams JE, Sawyers JL, Scott HW Jr. Surgical
treatment for aneurysms of the aortic sinuses with
aorticoatrial fistula. Surgery 1957; 41: 26-42.

14. Ohara N, Miyata T, Sato O et al. Aortic aneurysm
in patients with autoimmune diseases treated with
corticosteroids. Int Angiol 2000; 19: 270-275.

15. Reilly JM, Savage EB, Brophy CM et al. Hydro-
cortisone rapidly induces aortic rupture in a ge-
netically susceptible mouse. Arch Surg 1990; 125:
707-709.

Doruceno do redakce: 25. 7. 2014
Pfijato po recenzi: 16. 8. 2014

doc. MUDr. Ondfej Ludka, Ph.D.
www.fnbrno.cz
oludka@fnbrno.cz

394

www.kardiologickarevue.cz



