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Prezentujeme primarniintramuskularni arteriovenézni malformaci levého velkého prsniho svalu u 7letého chlapce. Charakteristiky
pruzné rezistence na magnetické rezonanci, konkrétné zvysena intenzita signalu na T2 vazenych snimcich a vyrazné kontrastni
zesileni gadoliniem, svédcily pro zvySenou vaskularitu. Histologicky byla masa uréena jako intramuskularni cévni malformace
arteriovendzniho podtypu malych cév. Pacient podstoupil kompletni mikrochirurgickou resekci. Jedna se o jednu z mala intra-
muskuldrnich cévnich malformaci u déti.
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We present a primary intramuscular arteriovenous malformation of the left pectoralis major muscle in a 7-year-old boy. Elastic
resistance characteristics on MRI, specifically increased signal intensity on T2-weighted images and marked contrast enhance-
ment with gadolinium, were suggestive of increased vascularity. Histologically, the mass was determined to be an intramuscular
vascular malformation of the arteriovenous small vessel subtype. The patient underwent complete microsurgical resection. This

is one of the few intramuscular vascular malformations in children.

Key words: intramuscular arteriovenous malformation, AVM, tumour-like nature, child, microsurgical extirpation.

Arteriovendzni malformace (AVM) jsou
vzécné vrozené cévni anomdlie tvofené ab-
normalnimi spojenimi mezi tepnami a zilami,
mezi nimiz obvykle chybi normalni kapilarni
fecisté. Klinicky se AVM projevuji heterogen-
né a mohou postihovat vSechny ¢asti téla.
Obecné plati, ze AVM progreduji s vékem pa-
cienta. Pacienti ¢asto trpi zménou barvy klize,
bolesti, ulceraci, pfipadné krvacenim. AVM
tvoii az 4,7 % vsech cévnich anomalii a jsou

nejobtiznéji zvladnutelnym typem cévnich

malformaci. Déti tvofi pouze pétinu pacientl
s AVM (1). V soucasné dobé neexistuje zadna
|é¢ba AVM schvélend FDA. Biologicka klasifika-
ce cévnich anomalii, ktera korelovala klinické
rysy, pfirozené a bunécné charakteristiky, byla
navrzena v roce 1982 a v roce 1996 byla pfijata
Mezinarodni spolec¢nosti pro studium cévnich
anomalii (International Society for the Study of
Vascular Vascular Anomalies) (2). Cévninadory
jsou charakterizovény endotelidlni proliferaci.
Cévni malformace vznikaji dysmorfogenezi

a maji stabilni endotelidlni obrat. Tento kla-

sifika¢ni systém usnadnil diagnostiku, 1é¢bu
a vyzkum v této oblasti.

AVM je tedy definovéana jednou nebo vice
aferentnimi tepnami, nidem a drenaznimi Zi-
lami (3). Zatimco arteriovendzni fistula (AVF)
se sklada z jediného ptimého cévniho spojeni
mezi tepnou a zilou, AVM jsou tvoreny rliznou
kombinaci jedné nebo vice vyzivujicich tepen
a odvodnuijicich Zil. Tepny jsou obvykle vétsi,
klikaté, s destrukci jejich vnitini elastické la-
mely. V dUsledku piesunu arteridlni tlakové
krve do nizkotlakého Zilniho systému vykazuji
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zily svalovou hypertrofii médie, fibrézu intimy
a chybéjici adventicii.

Mezi diagnostické néstroje patfi klinické
vysetfeni, barevna sonografie a magneticka
rezonance. Ultrazvuk se ¢asto pouziva jako
pocatelni skrininkova metoda, kterd odha-
li Spatné definovanou oblast s heterogenni
echogenitou bez diskrétni masy a hypervasku-
larni sit dilatovanych, vinutych kanalkd véetné
Cetnych arteridlnich pfivodt a Zilnich drént (4).
Vhodné rozliseni riiznych AVM vede k lepsimu
zvladanilézi, a proto Ize AVM klasifikovat pod-
le typu cévni komponenty (kapildrni, Zilni, lym-
fatické, arterialni a hybridni) a podle dynamiky
krevniho toku (léze s vysokym a pomalym
pratokem). Tento klasifika¢ni systém v kom-
binaci s podrobnym fyzikalnim vysetfenim
a zobrazovacimi metodami navic mdze mit

az 90% presnost diagnozy.

Uvdadime ptipad sedmiletého chlapce,
u kterého matka zjistila pomalu se zvétsujici

UZ vysetfeni mékkych tkdni hrudniku vlevo. V podkoZi nad levou
mamilou je patrny ovdlny, pomérné dobfe ohraniceny, smisené echogennf
utvar o velikosti cca 51 X8 mm. Jiné expanzivni projevy nejsou patrné, pre-
hledné cdsti Zeber zde bez patologie

MR vysetieni hrudniku, T1 vdzZend sekvence, axidlni rovina. Vlevo
subkutdnné nad pektordinim svalem je patrnd formace, kterd je témer iso-

signdlini se svalovymi strukturami
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bolestivy utvar v oblasti levého prsniho svalu
(Obr. 1). Na ultrazvuku se v oblasti hmatné
rezistence nad levou bradavkou v podkozi
zobrazuje 1éze velikosti 50 X 8 X 20 mm, ohrani-
cend, s etnymi cévami, v barevném zobrazeni
bohaté prokrvena, ve spektralnim zdznamu
jsou zde patrné arterialnii zilni toky — nejspise
se jedna o AVM, zasobenije v.s. z vétve a. tho-
racica interna l. sin. (Obr. 2, 3). Na magnetické
rezonanci hrudniku vlevo subkutdnné nad
pektordlnim svalem byla patrnd v T2 s potla-
¢enim tuku hypersignalni formace velikosti asi
2050 25 mm s minimalnimi flow void feno-
mény, dobfe ohrani¢ena. Utvar nema typicky
charakter pro cévni malformaci v dif. dg. je
nutné zvazovat tumor (Obr. 4, 5). Pacient pod-
stoupil kompletni mikrochirurgickou resekci
cévni malformace. Léze byla intramuskularné
kompletné extirpovdna a odeslana na histo-
logické vysetieni (6). Histologické vysetreni:
pruzna elasticka tkan velikosti 55 x30x 20, na
jejimz povrchu byly snopecky kosterni svalo-
viny. Na fezu byla tkén hnédocervené barvy,
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7lety chlapec s ovdlnym 5 X 2 X 2 cm vel-
kym, dobfe ohranicenym pruZnym utvarem nad

levou bradavkou

prevazné solidni, prostoupend vice¢etnymi
velmi drobnymi dutinkami do prdmeéru 2 mm,
z nichz vytékala krev. Nalez: ve vzorcich byla
intramuskularni arteriovendzni malformace
nedosahujici okraji vzorku. Cévni trombdzy
zjistény nebyly (Obr. 7, 8). Prvni pooperacni
den kontrola plastickym chirurgem s pfizni-

Dopplerovské UZ vysetieni mékkych tkdni hrudniku vievo. Utvar
v podkoZi je bohaté prokrveny, ve spektrdlnim zdznamu jsou detekovatelné
jak vendzni, tak i arteridini kiivky. Dle UZ obrazu by se mohlo jednat o AV
ma'/fo'r.m.aci zdsobenou z vétve a. thoracica interna

MR vysetieni hrudniku, T2 vdZend sekvence s potlacenim signdlu tuku,
axidlni rovina. Na T2 zobrazeni je formace hypersigndini, s minimdInimi flow void
fenomény, zasahuje i ¢dstecné do pektordiniho svalu. Utvar nemd zcela typicky
charakter pro cévni malformaci, v diferencidlini diagnostice je nutné zvazovat tumor
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vym nalezem umoznilo propusténi do am-
bulantni péce.

Etiopatogeneze AVM neni zcela objasné-
na, ale zda se, ze léze jsou pfitomny jiz od
narozeni a ze pochézeji zanomalii pfi expresi
urcitych rastovych faktord béhem angiogene-
ze. Znalosti genetickych mechanismi v pato-
genezi a ristu AVM se v poslednim desetileti
cich proteint se podili na angiogenezi a pa-
tologické tvorbé AVM. Genetické sekvenovani
se v posledni dobé vyuziva pfi diagnostice
mnoha cévnich malformaci a malformacnich
syndromd. Tento diagnosticky nastroj umoz-
nil identifikovat patogenni mutace spojené
s konkrétnimi lézemi, které pravdépodobné
zpUsobuji jejich rdst. Predchozi studie zjistily
somatické mutace u pacientl se sporadicky-
mi extrakranidlnimi AVM, z nichz nejcastéjsi
jsou v MAP2K1. Byly zaznamenany také dalsi
mutace v ramci KRAS a BRAF (5, 6, 7). Existuji
viak studie, které uvadéji, ze AVM mohou byt
|éze ziskané po narozeni jako nasledek trau-
matického poskozeni cév. Tyto malformace se
nachazeji predevsim ve svalech, podkoznim
tuku, kostech a lebce; nejcastéji se tyto léze
vyskytuji v centralnim nervovém systému
a méné Casto na koncetinach a trupu (8).

Klinicky jsou AVM klasifikovany ve ¢tyfech
stadiich: klidu, expanze, destrukce a dekom-
penzace. Ke stanoveni diagndzy se pouziva
fyzikalni vysetieni a zobrazovaci metody.
Dopplerovska ultrasonografie byla prvni dia-

V centru snimku je prarez Edsti privodné arterie a Zily. V pravé cdsti
snimku jsou vidkna kosterni svaloviny prostoupend cetnymi cévami charak-
teru venul a mensich arterii. Barveni HE, zvétseni 200X

gnostickou modalitou vyuZivanou pfi l1é¢bé
pacientl s AVM, nicméné zobrazovani pomoci
magnetické rezonance angiografie se ukazalo
jako vyhodnéjsi pro definovani rozsahu lézi
a vedeni vhodné lécby.

Klinicky obraz se lisi podle umisténi AVM.
Pokud jsou lokalizovany v mékkych tkanich,
jevi se jako otok rdzného rozsahu a rozsireni,
s mékce elastickou konzistenci, s palpacné
znatelnym napétim a s urcitym stupném re-
gionalni hypertrofie. AVM s vysokym prato-
kem mohou mit hmatné zdufreni, kterd Ize
nahmatat na kiizi. Kize je na dotek tepla. Mlize
byt auskulta¢né slysitelny Selest. Diagnéza
nizkoprdtokovych zilnich malformaci je jed-
noduchad, zejména pokud je léze pfistupna
fyzikdlnimu vysetieni.

Pro operaci je vhodna AVM ve stadiu lI-lll,
kdy jeji chovani zpUisobuje expanzi a destrukci
tkdné s doprovodnymi ptiznaky bolesti, kr-
vaceni nebo ulcerace. Indikaci k operaci jsou
télesné deformace, méstnavé srdecni selhani,
kostni eroze, krvaceni a bolest.

Zobrazovaci metody hraji ddlezitou roli
v diagnostice AVM (9, 10). Zejména ultrazvuk
je vysetienim prvni volby pfi studiu cévnich
anomalii pro jeho dostupnost, nizkou cenu
a absenci radia¢ni expozice. Barevny doppler
je zvlasté uzitecny pro lepsi rozliseni pritoko-
vych charakteristik v aferentnich tepnach, v ni-
dusu a v eferentnich drenaznich zilach. AVM
maji vicesmérny pruatok krve (dopplerovsky
signdl s vysokym pratokem a nizkoodporovou
arteridIni kfivkou), arterialni kfivku s vysokou
amplitudou a rozsifenym spektrem a ,arte-
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Kompletné izolovany tumor s intaktnim
obalem vyzivovany jedinou dominantni cévni
stopkou. Stav pred prerusenim vyZzivujicich cév.
Vétve z akromioklavikuldrniho svazku

rializovany” Zilni odtok (11). Ultrazvukové vy-
Setfeni umoznuje urcit pfesnou polohu AVM,
pldorys postizené tkané a identifikovat rych-
lost arterializovaného toku v rdmci zilniho
systému. Ultrazvuk ma v3ak urcitd omezeni,
pokud jde o vymezeni rozsahu léze, coz Ize
vyresit pouzitim MR, které mGze poskytnout
uzite¢né informace o postizeni pfilehlych or-
gant (12, 13).

Intramuskularni AVM jsou benigni na-
dory mékkych tkani, které se castéji vyskytuji
u déti a mladych dospélych. Protoze jejich
klinicka diagnostika muze byt obtizna, hraje
zobrazovaci vysetieni dilezitou roli pii detek-
ci, diagnostice a predopera¢nim planovani
téchto 1ézi. Bolest s nalezem pruzné rezistence
ve svalu je privodnim klinickym pfiznakem
a divodem k podezieni na intramuskularni
hemangiom. Bolest je pfitomna az v 60 % pfi-
padu a Casto se zhorsuje pii cvi¢eni postize-
ného svalu v dlisledku dilatace cév a zvysené-

V centru a v levé ¢dsti snimku jsou vicecetné prirezy cévami cha-
rakteru arterif, venul a Zil. VV pravé ¢dsti snimku vidkna kosterni svaloviny
prostoupend mensimi cévami charakteru venul. Barveni HE, zvétseni 200x

r
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ho regionalniho pritoku krve, coz mize vést
k otoku a kompresivni bolesti. Intramuskularni
AV malformace jsou tvofeny abnormalnimi
komunikacemi mezi tepnami a zilami. Tento
typ hemangiomu se vyznacuje vysokym pri-
tokem krve v disledku AV zkratu. Prilezitostné
mohou stendza a trombus zpUsobit snizeni
pratoku a imitovat nador. Mezi klinické abnor-
mality spojené s 1ézemi s vysokym priitokem
patfi Zilni distenze, Selesty a zvySend teplota
kGze nad nimi (14).

Intramuskularni vaskularni anomalie
jsou spongioformni léze, rGzné velkych, dys-
morfnich Zilnich kandlkd a minimalniho mnoz-
stvi interponované kosterni svaloviny nebo
fibroadipozni tkané. Intramuskularni vasku-
larni malformace jsou infiltrativni, s malymi,
stfednimi a velkymi tepnami vykazujicimi ztra-
tu vnitini elastické lamely, Zilami podobného
kalibru se ztlustélymi sténami a hyperplazif
intimy, kanaly neurcitého typu a pfilezZitost-
né zjevnymi arterioven6znimi komunikacemi
(15). Tukové vlaknité tkané byvaji pfitomny

minimalné. Mezi esencidlni diagnosticka histo-
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AVM jsou vzacné vrozené cévni anomalie
(a2 4,7 % viech cévnich anomlii) tvorené
abnormalnimi spojenimi mezi tepnami
a zilami, mezi nimiz obvykle chybi nor-
malni kapilarni recisté.

Klinicky se AVM projevuji heterogenné
a mohou postihovat viechny ¢asti téla.
Intramuskuldrni AVM je vzacnd podskupi-
na vaskularnich anomalii, ktera se vyzna-
Cuje vysokym pratokem krve v disledku
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