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Prezentujeme 15mési¢niho chlapce se zdvojenym aortalnim obloukem, ktery mél pozitivni anamnézu vaznych a opakovanych
infekci hornich cest dychacich s permanentnim inspira¢nim stridorem. Vysetfenim polykaciho aktu s kontrastni latkou a flexibilni
bronchoskopii byla stanovena pfitomnost vaskuldrni imprese na jicnu a trachey. Definitivni diagn6za zdvojeného aortalniho
oblouku byla stanovena pfi MR vysetfeni hrudni aorty. V3echny klinické potize odeznély po Uspésné kardiochirurgické operaci.

Kli¢ova slova: zdvojeny aortalni oblouk, tracheo-ezofagealni komprese, inspiracni stridor, bronchoskopie, dité.

We report a 15-month-old boy suffering from double aortic arch (DAA) with a history of several severe airway infections with
permanent inspiratory stridor. Both barium esophagogram and flexible bronchoscopy revealed a vascular impression of the
trachea and the oesophagus. Final diagnosis was established by MRI of the aortic arch. All clinical symptoms and signs remit-

ted after successful cardiosurgery.

Key words: double aortic arch, tracheoesophageal compression, inspiratory stridor, bronchoscopy, child.

Klinickd prezentace cévnich anomadlif aortal-
niho oblouku se li5f od kritické obstrukce dycha-
cich cest u kojence az k ndhodné diagndéze jinak
asymptomatického dospélého. Pacienti, u nichz
dominuijf respiracni piiznaky v ddsledku kompre-
se trachey, byvajf diagnostikovani ¢asnéji nez ti,
kteff maji predevsim polykaci potize vyplyvajici
ze zevniho tlaku na jicen. Vysoké podezieni na
moznost komprese dychacich cest by mélo byt
vzdy vysloveno u kojenct s prolongovanymi nebo
recidivujicimi respira¢nimi potizemi, perzistujicim
stridorem, bronchidInf obstrukcf, tachypnof a draz-
divym kaslem, které nemajijind vysvétleni. Zévazné
kompresivni pfiznaky se mohou objevit kratce po
porodu a vhodnd je proto i v€asna diagndza, aby
se minimalizovalo poskozeni dychacich cest.

Anomalie aortélniho oblouku, k nimz se fa-
di'i cévni prstence, predstavuji priblizné 1-3%
vsech vrozenych srde¢nich vad (1), pficemz cévni
prstence jsou pfiblizné 1,4-2x ¢asté&jsi u muzl
nez u zen (2). Vznikaji v prdbéhu ¢asného em-
bryondlnfho vyvoje mezi 4. a 5. tydnem a jsou
zpUsobeny abnormalnim utvafenim definitivni-
ho aortélniho oblouku z Sesti pard embryonalné
zalozenych aortalnich obloukd (3). Cévni prsten-
ce délime na kompletni a inkompletni formu.
Typickym predstavitelem kompletniho cévniho
prstence je zdvojeny aortalni oblouk, ktery
zcela obkruZuje tracheu a jicen. Mezi inkom-
pletni cévni prstence, kdy nenf prstenec zcela
uzavien, patfi napfiklad aberantni pravostranna
podklickova tepna nebo anomalni pribéh levé
plicnf arterie (pulmonalni sling).

Dité z 2. gravidity, porodu ve 37. tydnu gra-
vidity, spontanné zahlavim, porodni hmotnost
2900 g, porodni délka 49 cm, nekfisen, pfe-
chodné novorozenecky ikterus s fototerapii, dalsi
poporodni adaptace byla pfiméfena, kojeny 9,5
mésice, o¢kovani dle kalendafe, psychomotoric-
ky vyvoj byl pfiméreny, operace a Urazy zadné.
Nemocnost: od narozenf inspira¢ni stridor, od
3. mésice opakované ataky obstrukéni bronchi-
tidy, pro které byl v misté bydlisté opakované
hospitalizovan. Matka zdrava, otec se 1é¢f s lu-
pénkou, starsi bratr je pro juvenilniidiopatickou
artritidu s uveitidou v péci odborné revmatolo-
gické ordinace.

Ve véku deseti mésict byl hospitalizovan
s dalsi atakou bronchitidy v mirné respira¢ni
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tisni s dlouhodobou potfebou oxygenoterapie
a s pretrvavajicim smiSenym stridorem. Byl
lehce tachypnoicky s pfitomnym auxiliarnim
dychanim, vihce odkaslaval a zaroven byl za-
hlenény. Nosohltan byl bez sekrece, dycha-
ni bylo zostrené, v inspiriu a expiriu vrzoty
a vlhké fenomény, ozvy zvucné, akce srde¢nf
byla pravidelnd. Po odeznéni infekce a stabi-
lizaci bylo dité propusténo do doméci péce
a détskym alergologem pneumologem byl
objedndn na doplnujici vysetieni pro objas-
néni kongenitalniho stridoru a opakovanych
respiracnich infekci. U ditéte jsme provedli
flexibilni bronchoskopii v narkéze dét-
skym bronchoskopem firmy Pentax o pri-
méru 3,4 mm pifes masku cestou pravé nosni
dirky. Nalezli jsme plochou nosni mandli bez
znamek zanétu a nasledné jsme vidéli stihlou
bledou epiglotis, kterd byla volné pohybliva
a vstup do hrtanu byl volny, hlasivky bledé,
symetricky se rozeviraly a subgloticky prostor
byl zcela volny. Epitel trachey bez znamek
zanétu, jen minimalné pfitomny hlen. A zad-
ni sténa (pars membranacea) v horni tietiné
trachey se vyklenovala v souhlase s dychanim.
V dolni tietiné trachey jsme vidéli promi-
nujici a pulzujici zadni sténu na 4-7 ¢isel-
niku hodin, prisvit trachey nad karinou
byl deformovany a zplostély (viz video).
Vysetieni polykaciho aktu kontrastni lat-
kou (obr. 1, 2) ukdzalo v Urovni Th3-4 mirné
zUzeni jicnu s impresi z obou stran a v bo¢nim
pramétu byla v této vysi zfetelnd imprese na
dorzalni strané jicnu - byla popsana vaskularni
imprese na jicnu a bylo doporuc¢eno doplnit
MR velkych cév v oblasti horniho mediastina.
MR hrudni aorty (obr. 3-5): nativni vysetfeni
v sekvenci T2 ve vsech tfech primétech a T1
axialné a 3D rekonstrukce. Po aplikaci kon-
trastnf latky iv.: oblouk aorty je zdvojeny, je
vytvofen normalini levostranny oblouk aorty
s typickym odstupem velkych cév, vpravo je
potom nadpocetny $tihly oblouk aorty, ob-

kruzujici jicen a tracheu zprava.

Klinicky se cévni prstence manifestuji pfi-
znaky zpUsobenymi zevnim Utlakem pridusnice
a/nebo jicnu (tabulka 1). Klinickd prezentace
cévnich anomalii aortélniho oblouku se lisi od
kritické obstrukce dychacich cest u kojence az
k ndhodné diagnoze jinak asymptomatického

dospélého. Pacienti, u nichZz dominuji respiracnf
ptiznaky v disledku komprese trachey, byvaji
diagnostikovani ¢asnéji nez ti, kteff maji pre-
devsim polykaci potize vyplyvajici ze zevniho
tlaku na jicen.

V pisemnictvi jsou referovany prevézné obser-
vacni série kazuistik zavazné postizenych pacientd,
ktefi vyzadovali chirurgickou Upravu (4, 5). U téchto
retrospektivnich prehledd, vétsina détskych paci-
entd s vyznamnymi piiznaky trachedini a jicnové
obstrukce se klinicky projevila do véku jednoho
roku Zivota az u 40-80% pfiipadd (6, 7).

Na moznou diagndzu cévniho ringu je ne-
zbytné pomyslet u ditéte s perzistujicim strido-
rem, bronchidini obstrukci, tachypnoi a drazdivym
kaslem (8). U tésné komprese trachey midzeme
pozorovat alari souhyb &i zatahovanijugula a po-
dzebri (9,10, 11). Typickym piiznakem je zhorsovani
potizi béhem jidla. Klinicky zdvaznou komplikaci je
rozvoj tracheomaldcie v dUsledku dlouhodobého
tlaku na chrupavcité struktury pradusnice.

Prvni doporuc¢ovanou zobrazovaci meto-

dou je pfedozadni a bo¢ni snimek hrudniku,

Vysetfeni jicnu kontrastni Idtkou. AP projekce.

V drovni Th3 je patrnd vaskuldrni imprese na obou stra-

ndch jicnu
u
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kterym vylu¢ujeme plicni patologii a pfipad-
né i anomalni ulozeni aortadlniho oblouku
(pravostranny aortalni oblouk). Na toto vy-
Setfeni navazuje vysetienf polykaciho aktu,
které v bo¢ni projekci zobrazi dorzélni impresi
na horni tfetiné jicnu. Pro pfesné zobraze-
ni anatomie cévniho prstence je nasledné
indikovéno vysetfeni hrudnf aorty pomoci
CT angiografie nebo magnetické rezonance
(12, 5). Obé tato vysetieni vyZaduji u malych
déti sedaci. Vyhodou CT angiografie zejména
u déti s vyraznou obstrukci dychacich cest,
je krat$f doba sedace, jeho nevyhodou je
naopak velkd davka radia¢niho zéfeni a nut-
nost podanfjodové kontrastnf latky. Vsechny
tyto faktory je nezbytné vzit do Uvahy pfi
vybéru vhodné zobrazovaci metody (13).
Bronchoskopické vysetfeni u déti s ano-
malil aortdInfho oblouku se vyuziva na za-
kladé pisemnictvi pouze u 25 % z nich (14).
U kojencl s permanentnim stridorem, Zivot
ohrozujici apnoe nebo laryngomalacii je fle-
xibilni bronchoskopie metodou prvni volby.

Vysetrenijicnu kontrastni Idtkou, bocni primet.
Vyraznd imprese na jicnu na zadni i predni konture jicnu

H: 0%
F:30%
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VANE RESPIRACNI

D
UFARK

MR vysetieni hrudni aorty. AxidIni pramét, trufi sekvence. Je patrné zdvojeni oblouku aorty (Sipky), jicen je

uprostred
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Respiracni a gastrointestindlni pfiznaky asociované s cévnim prstencem

Pfiznaky spojené Dyspnoe

s kompresi trachey Stridor
Stekavy kasel
Apnoe
Cyandza

Recidivujici respira¢ni infekce

Pfiznaky spojené
s kompresi jicnu

Dysfagie
Pomalé krmeni

Zvraceni

Zaklon hlavy pfi krmenf béhem jidla
Dysfagie, zejména po zavedeni tuhé stravy do jidelni¢ku ditéte

Vrozené srdecni vady asociované s cévnimi prstenci

Typ cévniho prstence

Pfidruzena vrozena srdec¢ni vada

Zdvojeny aortaini oblouk

Fallotova tetralogie, transpozice velkych tepen, truncus
arteriosus, defekt komorového septa, koarktace aorty

Pravostranny aortalni oblouk

Fallotova tetralogie, truncus arteriosus, defekt komorového septa
s atrézif plicnice

Levostranny aortalni oblouk
s pravostrannou podkli¢kovou tepnou

Fallotova tetralogie, srde¢ni vady typické pro Downav syndrom

Anomalni pribéh levé plicni arterie
(pulmonalni sling)

Perzistujici levostranna horni dutd Zila, defekt sifového septa,
defekt komorového septa, spole¢na komora, atrioventrikularni
kanal, perzistujici tepennd ducej, anomalie aortalniho oblouku

Je povazovéna za klicovy vysetfovaci nastroj
k identifikaci stupné, lokalizace a rozsahu ob-
strukce dychacich cest. Vyhodou bronchosko-
pie je, Ze ji mUZzeme vykonat u novorozence
a kromé toho dokonce u pacientl na umélé
plicni ventilaci (14). Kardiologické vysetfeni je
nedilnou soucasti diagnostického algoritmu.
Asociované nékteré typy cévniho prstence
jsou Castéji asociovany s dalsimi vrozenymi
srde¢nimi vadami (tabulka 2), jednéa se pfi-
blizné u 12-30% déti s cévnim prstencem (1).

EKG vySetfeni vétSinou nevede k podezfe-
nina cévni prstenec, EKG zmény véak mohou
upozornit na pridruzenou vrozenou srde¢ni
vadu. Echokardiografické vysetfeni slouzi pre-
devsim k posouzenf intrakardidini anatomie

vw.pediatriepropraxi.cz

a srdecni funkce. I kdyZ je mozné nékteré cévni
prstence diagnostikovat pomoci ultrazvuku,
senzitivita vySetfenf je vyrazné limitovéna
kvalitou akustického okna. S rozvojem pre-
natdlniho echokardiografického vysetieni
srdce plodu je mozné nékteré cévni prstence
diagnostikovat i prenatalné v projekci tf cév
(15, 16).

Lécba cévnich prstencl u symptomatickych
pacientl je vzdy chirurgickd. Cilem chirurgické
|écby je dekomprese trachey a jicnu. U zdvo-
jeného aortalniho oblouku spociva v protéti
nedominantniho aortalniho oblouku. Prognéza
chirurgicky lé¢enych pacientl je pfiznivé a vice
nez dvé tfetiny z nich jsou po operaci bez kli-
nickych potiZi (17, 18).

/ Pediatr. pr
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MR hrudni aorty, 3D rekonstrukce, pricné zachy-
ceny zdvojeny oblouk aorty

© FN Olomouc

MR hrudni aorty, 3D rekonstrukce zdvojeného
oblouku aorty

© FN Olomouc

Vétdina détskych pacientl s vyznamny-
mi pfiznaky trachealni obstrukce se obvykle
klinicky projevi do véku jednoho roku Zivota.
N4s 15mési¢ni pacient nemeél az do konce ko-
jeneckého véku vyznamnou klinickou mani-
festaci komprese trachey (pretrvévajici stridor
a Ctyfikrat ataky bronchidlnf obstrukce, které
se vzdy relativné rychle po symptomatické
|écbé upravily). LéCbu kyslikem nevyzadoval.
Byl dispenzarizovany v alergologické ordinaci
v misté bydlisté. Az mésic pred diagndzou
doslo k nové atace obstrukce, kterd si vyZa-
dovala hospitalizaci na vy3sim pracovisti, kde
po déletrvajici oxygenoterapii a pobytu na
JIRP bylo po celkovém zhodnoceni vyslove-
no podezien( na vaskuldrni impresi na jicnu.
Vysetifenim polykaciho aktu s pouzitim kon-
trastnf latky byla nalezena vaskularnfimprese
a nasledné bronchoskopickym vysetfenim
byl stanoveny stupen, lokalizace a rozsah
komprese. Kone¢na diagnéza zdvojeného
oblouku aorty byla stanovena pfi MR vy3etfe-
ni hrudni aorty. Lé¢ba byla kardiochirurgicka.
Operacnivykon a pooperacni pribéh probéhl
bez komplikaci.
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Stoji za zapamatovani:

1. Klinickd manifestace cévnich anomadlii aor-
talniho oblouku se mze znac¢né lisit (od
kritické obstrukce dychacich cest u kojence
az k ndhodné diagndze jinak asymptoma-
tického ditéte).

2. Velké podezieni na moznost komprese
dychacich cest by mélo byt vzdy vysloveno

u kojencl s prolongovanymi a recidivujicimi
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poprvé vam s timto clankem umoznime
shlédnout vysetieni i v podobé videa,
které naleznete na webovych strankach
casopisu: pediatriepropraxi.cz, jako elek-
tronickou prilohu k danému cislu.

Podékovani patFi vsem autortim, kteri se

na jeho natoceni podileli.
Vérime, ze video bude zpestrenim tisté-
nych clanki, a davame tak moznost pu-
blikovat zajimavé pripady z praxe touto
formou i ostatnim.

redakce

Videozaznam flexibilni bronchosko-
pie uditéte se zdvojenym aortalnim
obloukem
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