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Hypoplasia of coronary arteries as cause of abrupt death
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Summary

The authors of the contribution deal with the topic of relatively few discussed and in literature often
neglected inborn defects of coronary channel of the character of artery hypoplasia and their relation to
abrupt, unexpected deaths in children and young adults. They base their work on own autoptic case of
the death of a young 27 year old woman, on her preclinical and clinical anamnesis data. Further, they
draw from available experience of foreign centers that had the possibility to deal with similar cases and
draw attention to the trickiness of clinical displays and the pernicious character of these defects for their
carriers.

The exceptional character of their casuistic, in comparison with other cases where virtually the first
display of the defect of coronary arteries is the abrupt heart death and the affected persons die abruptly
from full health, lies in the long-term and relatively minutely recorded clinical anamnesis of collapse
conditions, regarded at first by clinicians as tetania or neurovegetative dystonia, with gradual uncovering
of the relation of these conditions to diagnostically non-cleared-up episodes of polymorphic heart dys-
rhythmias and unfortunately also with subsequent abrupt death. In next part, the authors discuss the
own autoptic fund on the heart and the coronary arteries, describing macroscopic funds during section,
the character of the defect and the histological picture of the pathologically changed structures, complet-
ing the text part with microphotograph documentation.
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Souhrn

Autofi pfispévku se zabyvajl tématem relativné mélo diskutovanych a v literatufe casto opomijenych
vrozenych vad koronarnfho fecisté charakteru hypoplasie tepen a jejich vztahu k ndhlym, neocekavanym
umrtim u détf a mladych dospélych. Ve své praci vychazeji z vlastnfho autoptického piipadu zemfelé
mladé 27leté Zeny, jejich preklinickych a klinickych anamnestickych dat. Dale Cerpajf z literarné dostup-
nych zkusenosti zahrani¢nich pracovist’, ktera méla moznost se s obdobnymi pifpady setkat a poukazuji
na zaludnost klinickych projevt a zhoubnost téchto vad pro jejich nositele.

Vyjimecnost jejich kazuistiky, ve srovnani s ostatnimi pfipady, kdy prakticky prvnim projevem vady
veéncitych tepen je nahla srde¢ni smrt a postizeni zmiraji nahle z plného zdravi, je dlouhodoba, relativne
podrobné zaznamenana klinickd anamnéza kolapsovych stavi, zprvu pokladanych kliniky za tetanii ¢i
neurovegetativni dystonii, postupné s odhalenim vazby téchto stavii na diagnosticky neobjasnéné epizo-
dy polymorfnich srde¢nich dysrytmif a bohuzel i s naslednou nahlou smrti. V dalsf ¢asti se autofi venuji
vlastnimu autoptickému nalezu na srdci a véncitych tepnach, popisuji makroskopické nalezy pfi sekci,
charakter vady a histologicky obraz patologicky zménénych struktur s doplnénim textové ¢asti o mikro-
fotodokumentaci.

Klicova slova: hypoplasie koronarnich arterif - poruchy srdecntho rytmu - nahld srdec¢n{ smrt

UvoD

Vrozené malformace véncitych tepen jsou neostfe
ohranicenou kategorif vad, ktera zahrnuje jednak
stavy, popisujici spiSe mozné fyziologické varianty
morfologie strde¢niho tepenného feciste, napiiklad
pfevaha pravého ¢i levého povodi, pfidatna koro-

narni arterie odstupujici z pravého Valsalvova
sinu, odpovidajici nej¢astéji ramus atrialis dexter
anterior, ¢i vzacny samostatny odstup ramus inter-
ventricularis  anterior a ramus circumflexus
z levého sinu aortalni chlopne. Daile se setkavame

s nalezy, jejichz morfologicka charakteristika jiz
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zvysuje pravdépodobnost poruchy zasobeni myo-
kardu ¢i pfevodniho systému okyslicenou krvi
aztoho  vyplyvajici  patologické  zmeny.
V literatufe jsou zmiflovany, a to jak samostatné,
tak v raznych kombinacich, vysoké odstupy koro-
narnich arterii z vzestupné casti hrudnf aorty, od-
stup arterie z plicnice, odstup pravé i levé véncité
tepny zjednoho aortalnfho sinu, nejcastéji pfi
pfitomnosti pouze dvou semilunarnich chlopni
aorty, dale hypoplasie tepen, abnormalni trajekto-
rie tepen a odstupy vétvi zhlavnich kment
v ostrém uhlu. Mohou se vyskytovat i malformace
charakteru arteriovenéznich anastomos, s persis-
tenci spongiosni struktury myokardu a s embryo-
nalnim typem krevniho ob¢hu.

Tyto vady se pak objevuji v kazuistikach po-
pisujicich autopticky nalez nejcastéji u osob, zmi-
rajicich pod obrazem nahlé srde¢ni smrti a patra-
nim v pfedchorobi a po klinickych projevech pfed
smrti se hledda mozna etiologicka souvislost ano-
malie véncitjch tepen a nahlého, neocekavaného
umrti.

V dostupné literatufe se kromé obecnych informaci
objevuji  kazuistiky = abnormalit véncitych  tepen
v souvislosti s nahlym neocekavanym umrtim:

Byard RW, Smith NM, Bourne AJ z oddéleni histo-
patologie détské nemocnice v Adelaide v Australii popi-
sujf spojitost hypoplasie véncitych tepen s nahlou smrt{
u 11letého chlapce s nilezem nepoméru mezi praméry
veéncitych tepen, ktery byl zptisoben difuzni hypoplasif
pravé véncité tepny.

McConnelly SE a Collins KA z oddéleni patologie
Iékatské university v Charlestonu v Jizni Karoliné
v USA popisuji piipad nahlé smrti 24leté sportovkyné
s jednim ustim koronarni arterie v pravém aortilnim
sinu a s abnormalnimi odstupy hypoplastickych vétvi
tohoto solitirniho koronarntho kmene.

Ohshima T, Lin Z, Sato Y z oddéleni soudniho
Iékafstvi Lékatské fakulty univerzity v Kanazawe zdo-
kumentovali neocekavanou, nihlou smrt 12letého
chlapce s jednou koronarni arterif.

Smith E. T. jr a Davis G. J. z oddéleni patologie
Lékatské fakulty Bowmana Graye Baptistické nemocni-
ce v Severnf Karoliné v USA uvadéji pifpad nahlé smrti
24leté zeny s prokazanou hypoplasii levé predni sestup-
né a zadni sestupné véncité tepny. Tyto arterie mcly
v praméru 0,7 mm.

Tito autofi dale shodné poukazuji na nutnost di-
sledné provedené pitvy v piipadech nahlych, neo-
¢ekavanych amrti v mladém véku, nebot’ dle je-
jich nazoru dochazi v dusledku nedostatk
v pitevni technice a v interpretaci nalezu na srdci
aveéncitych tepnach k opomijeni vlivu téchto

v

KAZUISTIKA
Na oddéleni patologie nemocnice Ttinec-Sosna
jsme se setkali s nahlym, neoc¢ekdvanym umrtim
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27leté zeny, ktera nahle zkolabovala na ulici.
Vzhledem k zastavé ob¢hu a dechu byla nahodné
pfitomnou lékatkou zahdjena resuscitace a po
deseti minutach pfebira péci o postizenou posad-
ka RLP. Diagnostikuje poruchu srde¢niho rytmu
charakteru fibrilace komor a pokracuje dalsich 40
minut v resuscitaci obéhu. Pacientka je pfijata na
oddéleni ARO a jesté dalsich 15 min. probihaly
ozivovaci pokusy, nez se obnovila spontanni he-
modynamicky Gc¢innd srdec¢ni aktivita. Na ECHO
vySetieni byl obraz tézké dysfunkce levé komory
s ejekent frakef 20 %. Na EKG byly zaznamenany
projevy difuzni ischemie srde¢ni se znamkami
srdec¢niho selhavani. Pacientka pfes veskerou péci
zmira nasledujici den nasledkem selhani levé ko-
mory srdecni.

Tento pfipad, na rozdil od pfevazné vétsiny
zdokumentovanych nahlych srde¢nich amrti, kdy
strde¢ni selhani a smrt je prvnim projevem cho-
robného stavu, je vyjimecény tim, Ze jiz devét let
pfed smrti se u pacientky projevovaly varovné
signaly srde¢nfho onemocnéni v podobé nepravi-
delnych epizod kolapsovych stavi vazané na poly-
morfn{ srde¢ni arytmie. V kontrastu s timto je
zajimavy fakt, Ze postizena Zena spontann¢ bez
komplikaci porodila dve zdravé deti, aniz by tato
zatéz vyvolala kolapsovy stav.

Anamnesticka data 27leté Zeny s hypoplasii

véncitych tepen:

« 1995, cerven: prvni, v dokumentaci zazname-
nany kolapsovy stav, klinicky uzavfen jako
vegetativni dystonie a tetanie.

« 1995, zafi: kolapsovy stav. V dokumentaci je
prvni zaznam o zachyceni poruchy srde¢niho
rytmu.

« 1995 - 2003: nepravidelné epizody kolapso-
vych stavi s polymorfnimi poruchami srdec¢ni-
ho rytmu. Opakované hospitalizace s podrob-
nym kardiologickym vysetfenim. Medikace
betablokatorem Sotahexalem.

« 2002, 2004: nekomplikované porody zdravych
det,  bez  zaznamu  poruch  rytmu
a kolapsovych stavu.

« 2004, duben: kolapsovy stav se zastavou obé-
hu a dechu. Kardiopulmonalni resuscitace.
Umrti na oddéleni ARO za znimek ischemie
myokardu a srde¢niho selhani.

ho stavu byla provedena na oddéleni patologie Nemoc-
nice Tiinec-Sosna zdravotni pitva a dile cely piipad
zpracovéan ve spolupraci s Ustavem patologické anato-
mie Zdravotné socialni fakulty Ostravské univerzity. Pfi
sekci  byla nalezena hypoplasie véncitych tepen
s vnittnim pramérem hlavnich kment 1,2 mm, jinak



s pfiblizn¢ charakteristickym prabéhem proximalnich
usekd. Dale do periferie se arterie vyrazné zuzovaly a jiz
na urovni epikardialnich extramuralnich vétvi je bylo
obtizné preparovat. Na myokardu levé komory domi-
novaly ischemické zmény charakteru subendokardidlni
myomalacie. Srdce vykazovalo dilataci obou srde¢nich
oddila.

Pii histologickém vysetfeni véncitych tepen byla

patrna typicka stratifikace vrstev cévni stény, ale s jejich
vyznamnou redukecf.

Pro zdaraznéni téchto zmén bylo provedeno speci-
alni barveni na vazivo a mikrofotodokumentace
s porovnanim totoznych proximalnich dseka hypoplas-
tickych véncitych tepen (obr. 1) a tepen mladého ¢love-
ka, ktery zemfel z nekardilnich pfic¢in (obr. 2).

Obr. 1: Proximalni asek hypoplastické levé véncité tepny

Obr. 2: Proximalni dsek levé veéncité tepny normalni morfologie

ZAVER

Hypoplasie véncitych tepen je sice vzacnym nale-
zem, ale pro svého nositele pfedstavuje zavazné
riziko nahlé srde¢ni smrti v dusledku vzniku ma-
lign{ arytmie pfi hypoxii struktur pfevodniho sys-
tému srde¢niho nebo v dasledku globalni ische-
mie myokardu.
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