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Anatomicka anomalia dolnej dutej zily
ako atypicky zdroj embolizacie
do pulmonalnej artérie
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Kongenitdine anomdlie dutej Zily sa zvy&ajne iba ndhodne zistia pri vysetrovani pacientov z inych pricin a sd vacsinou asymptomatické. lba zriedkavo
sU stcastou komplexnych kongenitdinych, predovietkym kardidinych anomdlii. Niektoré z anomdlii dutej Zily mdzu byt, vzhladom na svoj charakter, rizikovym
faktorom tromboembolickej choroby v désledku stazeného vendzneho ndvratu, ako i preukdzany vztah k frombofilnym stavom, na ¢o treba mysliet
v rémci diagnostickej rozvahy pri pdtrani po zdroji embolizécie.

Predkladdme kazuistiku mladého 28-ro€ného pacienta, prijatého pre ndhlu dychavicu s presynkopou, s echokardiograficky verifikovanym embolom v favej
vetve pulmondinej artérie s typickymi priznakmi akdtneho cor pulmonale. Pri pdtrani po zdroji embolizdcie sme doplfiujicimi vysetreniomi u pacienta zstili
pritomnost kongenitdinej anomdlie dolnej dutej Zily zndmej ako inferrupcia hepatdineho segmentu dutej Zily s kontinudciou vena azygos a favostrannou dolnou
dutou Zilou.

Vzhladom na zisteny ndlez sme predpokladali rizikové miesta vzniku trombdzy v oblasti retroaortdine; spojky, dilatovanej vena azygos, pripadne v oblasti
Gstia hepatdinych vén. U pacienta sme nepotvrdili dalsie anatomické anomdlie, ani prokoagulaény stav. Trombogenéza sa vzhladom na anamnézu
potencovala mechanicky stazenou Zilnou drendzou z rizikovej oblasti, ako i dehydratéciou pacienta.

U pacienta sa realizovala Uspesnd trombolytickd liecba streptokindzou, ndsledne bol nastaveny na perordinu antikoagulaénd liecbu, demitovany
v stabilizovanom stave s plédnovanou realizdciou rozsireného hematologického vysetrenia k vyliceniu tfrombofilného stavu.

Kraéové slové: interrupcia dolnej dutej Zily — pltiicna embdlia - kontinudcia vena azygos - tromboscint

HRUBON A, FABCIN J, URBAN M, LACKO A, STRAKA J, BESTVINA D. An anatomic abnormality of the inferior vena cava as an atypical origin of arteria
pulmonalis embolisation. Cardiol 2006;15(3):146-152

Congenital abnormalities of the vena cava are usually found accidentally and they are mostly asymptomatic. In rare occasions they are a part of
complex congenital (especially cardiac) abnormalities. Some of them might be arisk factor of thrombembolic disease because of hindered venous
return, as well as proved relations to thrombophilic status. This fact must be considered in the search for embolisation origin.

We present the case of a 28 year-old man who was admitted to our clinic with sudden dyspnea with presyncope and echocardiographic finding of left
pulmonary artery embolus with typical symptoms of acute cor pulmonale. The congenital anomaly of the inferior vena cava was found in additional
examinations. This anomaly is known as inferruption of the hepatic segment of inferior vena cava with continuation of vena azygos and left-sided inferior
vena cava.

The risk areas for thrombosis were presumed in the retroaortic link, dilated vena azygos or influx of hepatic veins. No other anatomic anomalies nor
procoagulous status were confirmed. Thrombogenesis was promoted by dehydratation and mechanically hindered venous drainage according fo the
patient’s history.

Patient underwent thrombolytic therapy successfully and was set up to anticoagulating therapy. After that he was discharged in stable state. A vide-
-spread hematological examination was planned to exclude a thrombofilic state.

Key words: Interruption of inferior vena cava - Pulmonary embolism - Vena azygos continuation — Thromboscint

Pri podozreni na plicnu embdliu je dnes dvojroz-
mernd echokardiografia popri $pirdlovej pocitacove;j
tomografii (CT) jednou z prvych diagnostickych metdd
(1). Echokardiografia okrem priameho dokazu trombov
poskytuje dalSie podklady pre diagndzu pliicnej embo-
lie, ako st dilatacia a hypokinéza pravej komory, para-
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doxny pohyb interventrikularneho septa (IVS), systo-
licky tlak v pravej komore pomocou transvalvuldrneho
gradientu pri regurgitdcii na trikuspidalnej chlopni.
Gradient vysS§i nez 55 mmHg je typicky pre sukcesivne
embolizécie, kym nizSie hodnoty nachddzame pri ma-
sivnej plicnej embolizcii.

Transezofagealne echokardiografické vySetrenie
(TEE) je senzitivnejSie ako transtorakalne (TTE)
v detekcii trombov. TEE mé 97 % senzitivitu a 88 % Spe-
cificitu pri diagnostike centralnej plicnej embolizécie (1).
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Navyse je vhodnejSie na posidenie morfoldgie trombu
a jeho fix4ciu na okolité Struktury.

Incidencia tromboembolickej choroby sa odhaduje na
jeden az dva pripady na 1 000 os6b a rok (2). Plicna em-
bolia je po srdcovom infarkte a cievnej mozgovej priho-
de tretou najcastejSou kardiovaskularnou pric¢inou smrti.
Celkové skord umrtnost do 30 dni na plicnu embdliu je
10 - 20 % (3). Ochorenie zostdva ¢asto nepoznané a az
u 70 % chorych sa diagnostikuje az pri pitve (4).

V etiopatogenéze pliicnej embdlie ma rozhodujicu tlo-
hu hlbok4 Zilnd trombdza. Pre fiu stéle plati zndme Virchowo-
ve trias: Zilnd staza, poranenie Zilnej steny a zvySena zrdZan-
livost krvi. Pri spomalenom toku krvi nastdva aktivacia
koagulacnych faktorov a potlacenie fibrinolyzy. Patofyzio-
l6gia Zilnej trombdzy je komplexnd. Priblizne u 80 — 90 %
pacientov s plicnou embodliou mozno identifikovat urcity
predisponujuci faktor. Medzi mozné priciny Zilnej trombo-
zy patria: poruchy reologickych faktorov, patoldgie cievnej
steny, defekt inhibitorov krvného zrazania (antitrombin, pro-
tein S, protein C, zvySend hladina fibrinogénu, faktoru VIL.,
VIIL, von Willebrandovho faktoru, mutécie protrombinu,
dysproteinémie), alebo pritomnost patologickych protilatok
(lupus antikoagulans, heparinom indukované trombocyto-
pénia) a patologické funkcie trombocytov (5).

Medzi ochorenia, ktoré zapri¢ifiuji stdzu krvi
v hlbokom Zilnom systéme, patria i anomélie dolnej du-
tej zily. Kongenitalne anomélie dutej zily st zname uz
vySe 200 rokov (Abernethy 1793). Ich vznik stvisi
s pomerne zloZitym embryologickym vyvojom. V inicidl-
nej faze vyvoja sa v torakoabdomindlnej oblasti vytvori
symetrickd vendzna siet, ktora sa skladd z troch parov ciev:
postkardindlne, subkardindlne a suprakardinalne. Tieto
maju na viacerych miestach transverzdlne anastomozy.
Velmi zjednodusene v dalSej faze embryogenézy vicSina
tychto vén zanikne a spoja sa rozne useky, ktoré umoz-
fuji vznik a priebeh typickej pravostrannej dolnej dute;j
zily a vytvori sa pravostranna horné duta zila, ktora vzni-
ka sutokom brachiocefalickych vén. Dolnu dutu zilu vy-
tvoria Styri segmenty: hepatdlny, suprarenalny, rendlny
a infrarenélny. Pri neadekvatnom prepojeni roznych em-
bryologickych prekurzorov mozu vznikat rozlicné anato-
mické anomélie: lavostrannd pozicia dutych Zil v rdmci
totalnej inverzie organov, perzistencia lavej hornej dute;j
zily, jej zdvojenie, zdvojenie dolnej dutej Zily, lavostran-
né dolnd dutd Zila, anomalie poctu a odstupu rendlnych
vén, ako i komplexnd anomdlia charakterizovana ako
apldzia hepatalneho segmentu dolnej dutej Zily
s kontinudciou vena azygos (6).

Tieto anomalie byvaju zvy€ajne iba ndhodnym nale-
zom pri vySetrovani z inych pricin. Ich vyskyt sa vyjadruje
vrozsahu 2 - 5 % a st vicSinou asymptomatické (7). Iba

zriedkavo st sucastou komplexnych kongenitalnych, pre-
dovSetkym kardialnych anomalii (8, 9), s incidenciou 0,6 —
2 %, alebo bez dalsich anomalii s incidenciou menej ako
0,3 % (10). Casto sa spéjaju s tromboembolizmom, predo-
vSetkym u mladych pacientov (11).

Vlastny opis

28-rocny pacient s prekdzanym prolapsom predného
cipu mitrélnej chlopne hemodynamicky nezédvaznym, inak
s negativnou osobnou anamnézou.

Pacienta sme prijali na JIS Interne;j kliniky pre poza-
tazovy prekolapsovy stav spojeny so stazenym dychanim
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Obrazok 1 EKG ¢.1: Vstupné EKG so sinusovou tachykardiou,
descendentnymi depresiami v spodnej lokalizacii a vyraznejsim
pravotypom krivky. EKG €. 2: Za hodinu po prijati po¢as trombolyzy
so zretelnymi zndmkami pretazenia pravej komory, Ustupom
tachykardie, ako i zmenou srdcovej osi

Figure 1 ECG on admission, Nr. 1: sinus tachycardia, descent depression in diaphragmal
leads and right deviation of the heart axis. ECG tracing Nr. 2, at the end of the first hour of
streptolysis: strain over the right ventricle with regression of tachycardia, shift of the heart
axis
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Obrazok 2 Vlajuci trombus v odstupe lavej pulmonélnej artérie
Figure 2 Flying thrombus in the entrance of the left pulmonary artery

a bolestami na hrudi. V den prijatia pacient pri chddzi
do schodov pocitil nahlu dychavicu, s tlakovymi bolesta-
mi na hrudi, pocitom na odpadnutie. Predtym podstupil
zvySent fyzicka zafaz s dehydratéciou, s naslednou pré-
cou v podrepe, ako i v predklone s tlakom na bruSnd ob-
last (oprava motora auta).

Vyhladal obvodného internistu, kde sa pri vstupnom
EKG vySetreni preukézala sinusovd tachykardia a des-
cendentné depresie ST segmentu v spodnej lokalizacii
s vyraznej$im pravotypom krivky a s difdznymi neSpeci-
fickymi repolarizaénymi zmenami v hrudnych zvodoch
(obrazok 1). Sucasne pri fyzikdlnom vySetreni mal pacient
sinusovu tachykardiu, ako 1 hypotenziu 90/60 mmHg. Pre
pretrvavajicu dychavicu a EKG nélez sme pacienta odo-
slali na hospitalizaciu s podozrenim na akuitnu korondr-
nu prihodu. Pri prijati na JIS pretrvavala sinusova tachy-
kardia, dychanie bolo ¢isté vezikuldrne, ostatny interny
nélez, okrem suchosti sliznic a znizeného kozného tur-
goru bol v norme, pacient bol uZ normotenzny s krvnym
tlakom (TK) 120/80 mmHg, tep 130/min.

Laboratdrne parametre vykazovali tieto patologické
hodnoty: pri vySetreni krvnych plynov sa zistila lahk4 hy-
poxémia pO, 8,38 kPa, O, saturacia 93,2 %, sticasne boli
fahko zvy$ené hodnoty C-reaktivneho proteinu (CRP)
36,9 mg/l (0 — 5 mg/l), krvny obraz (KO) s hrani¢nou leu-
kocytézou 10,7 x 10°1 (3,5 - 10,8), D-diméry (DDI)
s postupne narastajicou hodnotou 300.. 1 454.. 758 ug/l
(50 — 192 ug/l), fahko zvySeny troponin I 0,663 ug/l (0 -
0,08 ug/l) pri normalnych hodnotach myoglobinu 26,9 ug/l
(0121 ug/l) a kreatininkinazy (CKc) 1,10 ukat/l (0,42 —
3,33 ukat/l). Ostatné laboratorne parametre vykazovali
normélne hodnoty: mineralogram, hepatalny stbor, urea,

Obréazok 3 Nativna predozadna snimka plic s dilataciou mediastina
vpravo a prediZzenou dlhou osou srdca (18 cm) s nadvihnutim hrotu

Figure 3 Chest X ray with evident dilated mediastinum on the right side and prolonged
long axis of the heart (18 cm) with apex elevation

kreatinin, homocytein 10 umol/l (5 - 15,9 umol/l), fibri-
nogén 2,28 g/l (1,8 - 4,0 g/l), antitrombin III. 92 % (80 -
125 %), Pro C global 1,02 (0,75 - 1,5), Quick 93,3 % (80
- 110 %), APTT 31,6 sec (30 — 40). Na vstupnu dehydra-
taciu nepriamo poukazoval pokles hemoglobinu (Hgb)
z povodnych vstupnych 168 g/l na 140 g/ (120 — 180 g/1)
bez preukédzanych krvnych strat.

U pacienta sme usktocnili prvotne echokardiografic-
ké vySetrenie, ktorym sa zistila dilatdcia pravych oddie-
lov. Pravd komora (PK) v parasternélnej projekcii na dlht
os (PLAX) dosahovala 42 mm. Zaznamenali sme typické
znamky jej pretaZenia s obrazom cor pulmonale acutum:
akceleracny cas na pulmonélnej chlopni (ACT) bol vy-
razne skrateny na 42 ms, regurgitdcia na trojcipej chlop-
ni (VT) bola IL stupia s regurgitacnym gradientom do
40 mmHg, transpulmonalny prietok v CWD tvaru W,
dutina lavej komory s typickym tvarom D. Stucasne sme
privySetreni jednoznacne identifikovali nasadajici trom-
bus v oblasti fave] vetvy pulmondlnej tepny (AP) tesne za
bifurkaciou (obrazok 2).

Pri dopliiujicom RTG vySetreni v predozadnej projek-
cii sme zaznamenali akcentéciu lavého hilu s redukova-
nou cievnou kresbou v favom strednom pliicnom poli, pri
suCasnej dilatacii pravych oddielov (obrazok 3). Stcasne
na CT topograme (obrazok 4) sme potvrdili oblikovité
rozsirenie mediastina vpravo v drovni aortdlneho oblika.
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Obrazok 4 Tenisty nalez na CT topograme hrudnika so zretelnejSim

rozsirenim mediastina vpravo
Figure 4 The same finding on CT scans: more evident dilated right mediastinum

A

Obrazok 5 Prehladné celotelové nélezy pri vySetreni tromboscitom
so zvySenou aktivitou radiofarmaka v oblasti hepatélnych vén,

oboch dutych zil a puimonélnej artérie
Figure 5 Whole-body thromboscint scans with increased radioactivity in hepatic veins,
both venae cavae and pulmonary artery

Stav sme zhodnotili ako akitne pulmonélne srdce,
rozhodli sme sa pre trombolyticku liecbu streptokindzou
(4,5 miliéna jednotiek v priebehu dvoch dni).

V rdmci patrania po zdroji embolizacie sme po stabili-
zacii stavu u pacienta uskutocnili duplexné vySetrenie ciev-
neho systému dolnych koncatin s negativnym nalezom.

Nasledne sa u pacienta realizovalo rddionuklidové
vySetrenie — tromboscint, s ndlezom zvySenej aktivity ra-
diofarmaka v oblasti hornej dutej zily (VCC), lavej pul-
mondlnej artérie a oblasti hepatalnych vén (obrazok 5).

CT angiografia pulmonélnej oblasti realizované po
trombolyze bola uz bez preukdzanych defektov v oblasti
kmena a hlavnych vetiev AP, s ndlezom reziduélnych em-
bolov v segmente arteria anterior lobi superior viavo 15 x
9 mm a drobnych subsegmentéalnych v strednom laloku.

Pri tomto vySetreni sme ako vedlajsi ndlez zazna-
menali tubuldrnu Struktiru v mediastine so Sirkou aor-
ty, komunikujicu oblucikom s VCC. VySetrujuci ront-
genoldg vyslovil podozrenie na anoméliu dolnej dutej
zily (VCI) s kompenza¢nym rozsirenim vena azygos (ob-
razok 6).

Preto sme ako dalsi krok pri patrani po zdroji embo-
lizécie uskuto¢nli CT angiografiu abdominélnych ciev
(obrazok 7). VySetrenie potvrdilo kongenitdlnu anoma-
liu dolnej dutej Zily zndmu ako interrupcia hepatalneho
segmentu dutej Zily s kontinudciou vena azygos,
s lavostrannou dolnou dutou Zilou. Segment medzi us-
tim rendlnych vén a heparom bol aplasticky a kompen-
zovany retroaortalnou spojkou do subfrenickej Casti vena
azygos. Ta bola dilatovana a ustila do VCC. Hepatalne
vény sa zbiehali do slepo zakonceného kranidlneho tse-
ku VCI, ktory ustil do pravej predsiene.
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Obrazok 8 Kontrolné EKG po dvoch dnoch hospitalizacie po
ukonceni trombolytickej lieCby s Ustupom EKG prejavov pretazenia
pravych oddielov

Figure 8 Control ECG tracing after 2 days of hospitalisation and completion of thrombolysis:
regression of strain over right ventricle
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pars hepatica VCI

V. azygos

Obrazok 6 CT angiografia a. pulmonalis (po trombolyze). Vlavo: tubularna Struktira v prevertebralnej oblasti vpravo Sirky aorty. Vpravo:

diskrétne zmeny v subsegmentalnych a segmentalnych artériach

Figure 6 Angio CT of pulmonary artery (after thrombolysis): Left: tubular shaped structure in prevertebral part of aorta on the right side. Right: discrete changes in subsegmental and

segmental arteries
J

!
0

Obrazok 7 MSCT angiografia abdominalnych ciev: aplazia hepatalneho segmentu VCI s kontinuéaciou vena azygos, lavostranna VClI
Figure 7 MSCT angiography of abdominal vessels: aplasia of hepatic segment of inferior vena cava with continuation of vena azygos, left sided inferior vena cava

Po trombolyze za dva dni kontrolné echokardiogra-
fické vySetrenie vykazovalo regresiu zndmok pretazenia
pravych oddielov, podobne ako i kontrolné EKG, s tstu-
pom zndmok pretazenia pravych oddielov a s takmer apl-
nou normalizdciou nélezu (obrazok 8).

Pacient bol demitovany v stabilizovanom stave 12. defi
po prijati, kardiopulmondlne stabilizovany, nastaveny na

peroralnu antikoagulacnu liecbu s planovanym hemato-
logickym vySetrenim v ¢asovom odstupe (vzhladom
na skreslené hematologicé parametre trombolytickou
a néslednou antikoagulacnou liecbou) na vylticenie trom-
bofilného stavu.
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Diskusia

Samotnd anatomickd anomalia Zilného systému tohto
typu byva vacSinou asymptomatickd. Embryogenéza VCI
je komplexnym procesom, ktory obsahuje formdaciu nie-
kolkych anastom6z medzi tromi pArmi embryonélnych vén.
Interrupcia dolnej dutej Zily je zriedkavou anomaliou, kto-
ré4 je zapriinend embryonélnou pravou suprakardinalnou
vénou a nedostatocnym vyvojom suprarenalnej Casti sub-
kardinélnej vény. Tato anomalia vyustuje do drendze krvi
z distélnej VCI cez vena azygos do VCC (12). Casté st
kombinécie s dalsimi anomaliami, ako je situs inversus, dex-
trokardia (13), komplexné cyanotické chyby, anomalie pul-
monalnych vén, defekty predsieiového septa, perzistujiica
Botalova ducaj (14), polysplenicky syndrém (15). U nasho
pacienta sme nezaznamenali dalSiu anatomickti anomaliu.

Tato anomalia sa povazuje za zvySené tromboembo-
lické riziko predovsetkym u mladych pacientov s hlbokou
flebotrombdzou na dolnych koncatinach (16, 17). Gayer
a spol. (11) pri patrani po dalSom zdroji tromboemboliz-
mu, okrem anatomickej anomélie Zilného systému, preu-
kazali v skupine svojich deviatich pacientov najcastejsie
génovi mutdciu pre protrombin, vysoku hladinu homo-
cysteinu, mutéciu faktoru V Leiden, u jednej pacientky
uzivanie ordlnej antikoncepcie a u jedného z pacientov
zvysenu fyzicku zétaz (podobne ako v naSom pripade).

Pri naSom laboratdrnom vySetreni sme nezistili koa-
gulopatiu, i ked pocas hospitalizicie sa nevySetrila pri-
tomnost mutécie faktoru V Leiden (technicky nedostup-
ny pred realizdciou trombolytickej liecby). Nasledna
trombolytickd a antikoagulacnd liecba znemoznila dalSiu
analyzu. Komplexné hematologické vySetrenie sa doplni
po ukonceni antikoagulacnej liecby.

Pri dopliiujtcich vySetreniach sa jednoznacne neiden-
tifikoval zdroj embdlie. Vzhladom na zisteny nalez venoz-
nej anomdlie a nélez pri scintigrafickom vySetreni (trom-
boscint) mozno predpokladat rizikové miesta vzniku
trombdzy v oblasti retroaortélnej spojky, dilatovanej vena
azygos, pripadne v oblasti tstia hepatilnych vén. Na jej
vzniku, s prihliadnutim na anamnézu, predpokladdme spo-
lupodiel anatomickej anomalie so stazenou Zilnou drend-
Zou, potencovanou mechanickym tlakom na brusnu oblast,
ako i zmenou reologickych pomerov pri dehydratacii.

Zaver

Anomalie dutych Zil maja sporadicky vyskyt a vacSinou
nemaju klinicky v§znam. Obvykle st asymptomatické
s ndhodnou diagnostikou pri rozvoji multidetektorovej
Spirdlovej centralnej tomografie (MSCT) a magnetickej

rezonancie (MR). Niektoré z anomalii mozu byt vzhladom
na svoj charakter rizikovym faktorom tromboembolicke;
choroby v dosledku stazeného vendzneho névratu, na ¢o
treba mysliet v rdmci diagnostickej rozvahy pri péatrani po
zdroji embolizacie predovsetkym u mladych pacientov (pre-
valencia nie je zndma, v literattre si opisané iba sporadic-
ké pripady). Pri preukazovani embolizécie do pulmonal-
neho rieciska zohrdva v siCasnosti popri ¢asovo i finan¢ne
narocnejsich vySetreniach rozhodujicu tlohu echokardio-
grafia, ktord je rozhodujicim primovySetrenim pri diagnos-
tike embolizacie (podobne ako v naSom pripade) a moze
byt rozhodujiicou i pri preukazovanizdroja embolickej pri-
hody.
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