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SOUHRN

Padr R, Rocek M, Rejchrt M, Chocholaty
M. Lécebna embolizace vysokopritokové
arterioveno6zni malformace pravé ledviny

Vrozené vysokopritokové arteriovendzni
malformace ledvinné tepny jsou vzacna one-
mocnéni a byvaji spojeny s arteridln{ hyper-
tenzi, bolestmi bticha, s hematurii, ojedinéle
i s kongestivnim selhanim srdce. Malfor-
mace mohou byt sdruzeny s aneuryzmaty
této postizené ledvinné tepny. Prezentujeme
pripad lé¢ebné endovaskularni embolizace
vrozené vysokoprutokové arteriovendzni
malformace pravé ledviny u 49leté pacient-
ky. Tato malformace byla zdsobena spodni
ze dvou ledvinnych tepen. Zaroven v odstu-
pu této tepny z aorty bylo aneuryzma, ze kte-
rého odstupovala privodna tepna k AVM.
Malformace byla lokalizovana v dolnf tieti-
né pravé ledviny. Embolizace ptivodné tep-
ny a aneuryzmatu kovovymi emboliza¢nimi
spirdlami vedla ke kompletnimu uzavéru
této malformace a k aplnému vymizeni kli-
nickych obtizi pacientky. V naem piipadé
jsme zéroven u pacientky prokdzali Ehrles-
Danlostiv syndrom IV. vaskularniho typu.
Klicova slova: aneuryzma, arterioven6zni
malformace, bolest bricha, Ehrles-Danlostiv
syndrom, embolizace.

SUMMARY

Padr R, Rocek M, Rejchrt M, Chochola-
ty M. Therapeutic embolization of high-
-flow arteriovenous malformation of
right kidney

Congenital high-flow arteriovenous mal-
formations of renal artery are rare diseases;
they are associated with arterial hyperten-
sion, stomachache, haematuria, and spo-
radically also with congestive heart failure.
Idiopathic malformations are usually asso-
ciated with aneurysms of the affected renal
artery. A case of therapeutic endovascular
embolization of innate high-flow arterio-
venous malformation of right kidney of
a 49-year-old female patient is presented.
AV malformation was supplied by the lower
from the two renal arteries, which did not
take part in the kidney’s function. Also in
the origin of this artery from aorta there was
an aneurysm, from which the supplying ar-
tery to the arteriovenous malformation was
originating. The malformation was localized
in the lower third of the right kidney. Em-
bolization of the supplying artery and the
aneurysm with metal coils lead to complete
closure of this malformation and to com-
plete disappearance of the patient’s clinical
difficulties. In our case we have also proved
Ehlers-Danlos syndrome IV vascular type in
the patient.

Key words: aneurysm, arteriovenous mal-
formations, stomachache, Ehlers-Danlos
syndrome, embolization.
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AVM (arteriovendzni malformace) jsou patologické komu-
nikace mezi arteridlnim a venéznim systémem ledvin a patti
mezi relativné vzacnd onemocnéni cévniho systému ledvin,
ktera byla prvné popsana Varelou v roce 1928 (1). Malfor-
mace délime na vrozené (varikézni a kavernodzni), ziskané
(Casto iatrogenné) a idiopatické. K idiopatickym formdam fa-
dime ty, u kterych nemusime znat vyvolavajici pric¢inu (2).
Malformace mohou byt sdruzeny i s aneuryzmaty ledvinné
tepny. Odhadovany pocet postizenych AVM ledvin je u pit-
vanych jeden pfipad na 30 000 pacientt. Incidence u pacientt
vy$etfovanych nékterou zobrazovaci diagnostickou metodou
zaméfenou na cévni ledvinny systém je asi jeden pripad na
1000-2500 pacientii. Vrozené ledvinné AVM zahrnuji kolem
20% vsech malformaci. Idiopatické malformace se vyskytuji
kolem 5% v$ech ptipadu (3, 4).

U pacientt s ledvinnou malformaci se v 75% objevuje
riizné zdvazna hematurie, ktera miize byt komplikovana led-
vinnou kolikou na podkladé koagula. U poloviny pacientti se
ziskanou malformaci a ¢tvrtiny pacientd s vrozenou malfor-
maci se vyskytuje hypertenze. Podle velikosti arterioven6zni-
ho zkratu mtize byt AVM spojena rovnéz s kardiomegalii, ale
i s kongestivnim srde¢nim selhdnim. Dal$im klinickym pti-
znakem mohou byt bolesti bficha na strané postizené ledviny,
pti fyzikalnim vySetfeni pak slysitelné selesty. Vzacné se mtize
objevit hypotenze ze ztraty krve pfi hematurii.

Léc¢ba malformaci vychdzi z individualniho pristupu. Vétsi-
na ziskanych malformaci zanika spontdnné. Z terapeutickych
moznosti pfipadd v Gvahu lé¢ba konzervativni, medikamen-
tozni nebo chirurgicka. V soucasnosti je metodou prvni volby
endovaskuldrni embolizace (5).

KAZUISTIKA

Ctyficetidevitiletd pacientka byla odesldna do na$i nemocnice
s anamnézou dvou tydnt stupnujicich se kolisavych tupych
bolesti v pravé bederni krajiné s vyzarovanim do pravého hy-
pochondria a epigastria. Bolest se zvétSovala pti predklonu
a pacientka nemohla lezet na pravém boku. Pfi fyzikalnim
vySeteni ledvina nebyla hmatna ani na poklep bolestivéd. Pa-
cientka byla normotenzni (130/85mm Hg), neméla teplotu,
hematurii, zimnici ani tfesavku. Srde¢ni puls byl 80/minutu.
Krevni obraz a biochemicka vysetfeni byla ve fyziologickém
rozmezi. V rodinné anamnéze byl dulezity udaj o prokazaném
aneuryzmatu mozkové tepny u sestry.

Pti ultrazvukovém vySetfeni jsme v oblasti dolniho polu
ledviny diagnostikovali anechogenni, nepravidelny, ostie
ohraniceny lalo¢naty ttvar o velikosti 2 x 3 cm, ve kterém byl
pti duplexnim vySetfeni prokazan vysoky priitok krve, a bylo
vysloveno podezfeni na arteriovenézni malformaci.

Pti CT-angiografii provedené téhoZ dne jsme tuto diagno-
zu potvrdili. Zjistili jsme zdvojenou pravostrannou ledvinnou
tepnu. Kranidlni vétev byla zcela normalniho obrazu. V od-
stupu kaudalni vétve z aorty se nalézalo ovalné, hladce ohra-
nic¢ené aneuryzma velikosti

10mm, z jehoz periferie pak vychazel kmen tepny Site
5mm zasobujici arterioven6zni malformaci. Ta byla lokalizo-
vana v centralnim komplexu dolni tfetiny ledviny a roztlaco-
vala jeji parenchym a duty systém. Velikost této vakovité mal-
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formace byla 6 x 3 cm. Zaroven byla zfetelné rozsifena prava
ledvinnad zila (obr. 1).

Za dva dny jsme indikovali digitalni subtrakéni angiogra-
fii s terapeutickou embolizaci. Do pravé femoralni tepny jsme
umistili 7F zavadé¢. Pomoci 5F pigtail katetru jsme proved-
li prehlednou angiografii (obr. 2) a 5F diagnostickou cévkou
RDC 1 jsme sondovali odstup aneuryzmatu a zobrazili jsme
patologicky zménénou ptivodnou ledvinnou tepnu k AVM. Do
periferie této privodné tepny za aneuryzma, tésné pred vstup
do AVM, jsme umistili 0,035 palcovy vodi¢ Amplatz super stiff
(William Cook Europe, Bjaeverkov, Dansko). Po tomto vodici
jsme zavedli do ptivodné tepny k AVM balénkovy katetr Fox
(Abbott Vascular, Kalifornia, USA) velikosti 5 x 20mm, kte-
rym jsme tuto tepnu okludovali. Timto balénkovym katetrem
jsme umistili dvé emboliza¢ni spiraly Tornado MWCE-35-5-8
(William Cook Europe, Bjaeverkov, Dansko) a tfi spiraly In-
conel IMWCE-35-4-3 stejného vyrobce. Angiografii okluznim
balénkovym katetrem jsme prokazali zastavu pritoku krve
malformaci. Protoze po pomalé desuflaci okluzniho balénko-
vého katetru byly implantované spirdly stabilni a nedochdzelo
k jejich uvolnéni dale do vendzni ¢asti malformace, odstranili
jsme balonkovy katetr z pfivodné tepny. Nasledné jsme do usti
aneuryzmatu zavedli opét 5F diagnosticky katetr RDC 1, ktery
jsme pouzili jako vodici cévku pro umisténi mikrokatetru Ex-
celsior (Boston Sci, Watertown, MA) do lumen aneuryzmatu.
Aneuryzma jsme vyplnili elektrolyticky odpoutatelnymi mik-
rospiralami Matrix 2 (Boston Sci, Watertown, MA) v poctu 6
kusti o celkové délce 130 cm. Na zavér jsme provedli kontrolni
aortografii, kterd zobrazila kompletni uzavér priitoku AVM se
zcela okludovanym aneuryzmatem (obr. 3).

Kratce po embolizaci zcela odeznély klinické obtize a za
pét dnt byla pacientka propusténa z nemocnice. Dvacet dni
po uzavéru AVM jsme provedli statickou scintigrafii ledvin.
Ta prokazala mensi pravou ledvinu s defektem funkéniho par-
enchymu pti jejim dolnim polu. Laboratorné jsme ale nepro-
kazali odchylky od normaélnich hodnot ledvinnych funkci.

Vzhledem k mozkovému aneuryzmatu prokdzanému
u sestry jsme v prubéhu hospitalizace provedli genetické
vySetfeni s podezfenim na Ehrles-Danlostiv syndrom. Toto
vy$etfeni bylo pozitivni. Diagnostikovali jsme IV. vaskuldrni
typ tohoto onemocnéni. Mésic po embolizaci jsme doplnili
kontrolni CT-angiografii, kterd prokazala kompletni uzavér
malformace i aneuryzmatu. Pacientka byla dale normotenzni
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a zcela bez obtiZi.

DISKUSE

Vrozené ledvinné AVM zahrnuji kolem 20% vSech cévnich
malformaci ledvin. Tyto malformace jsou obvykle unilateralni,
prevaziné pravostranné, jen velmi vzacné se mohou vyskytnout
oboustranné (6). Etiologie vrozenych ledvinnych malformaci
neni dostate¢né znama. Vrozené malformace jsou castéjsi u zen.
Mohou se projevovat rtiznym stupném hematurie az s ledvinnou
kolikou. Polovina pacientti se ziskanou malformaci a ¢tvrtina
s vrozenou malformaci trpi hypertenzi. AVM mtize byt spojena
s kardiomegalii, ale i s kongestivnim srde¢nim selhanim.

Jednou z hlavnich indikaci k 1é¢bé AVM je masivni hema-
turie, ktera muze byt spojend s anémii. Mezi dalsi indikace
lécby patii nekontrolovatelna hypertenze, kardiomegalie,
zndmky srdecniho selhdni, ale i bolest, ktera se vsak jako
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A Obr 1

Obr. 1. CT AG v 3D zobrazeni zndzorniujici zdvojenou ledvinnou tepnu,
odstupové aneuryzma dolni vétve a vakovitou AVM v dolnim pélu
ledviny

Fig. 1. 3D reconstruction of CT AG is showing doubled kidney artery, '
division aneurysm of the lower branch and a vesicular AVM in the kid- |

ney lower pole

Obr. 2. Prehlednd DSA potvrzujici ndlez pri CT AG vysetreni
Fig. 2. Synoptic DSA confirming the finding from the CT AG examina-
tion

Obr. 3. Kontrolni DSA po embolizaci odstupového aneuryzmatu em-
bolizaénimi spirdlami s tiplnou zdstavou pritoku celou patologickou
tepnou

Fig. 3. Check DSA after the closure of the division aneurysm with im-
planted coils, complete arrest of flow through the whole pathological
artery

samostatny klinicky ptiznak vyskytuje ojedinéle. Dalsi kri-
térium 1é¢by AVM je zvazeni rizika jeho ruptury. To zévisi
na velikosti malformace nebo pfitomnosti aneuryzmatu (3).
Riziko ruptury samotné AVM je malé, av§ak soucasna pri-
tomnost aneuryzmatu vét$iho nez 2 cm zvysuje riziko ruptu-
ry nad 24 %. Asymptomatickd aneuryzmata mensi nez 1,5cm
nemuseji byt lé¢ena, naopak vétsi nez 2,5cm nebo aneuryz-
mata tvorici expanze ledvin, aneuryzmata spojena s periferni
embolizaci ledviny a u téhotnych zen by méla byt 1é¢ena vzdy
(7). Lé¢eny by mély byt i malformace, u kterych je prokazana
porucha pojivové tkané.

Chirurgicka lé¢ba vrozenych AVM je obvykle indikovéna
u velkych varikéznich AVM nebo tam, kde je konzervativni
lécba neuspésna. Nefrektomie, ale i ¢astecna resekce ledviny

A Obr.2

A Obr.3

vede vzdy ke ztraté funk¢niho parenchymu ledvin (8). Trans-
katetralni embolizace je dnes metodou prvni volby a nahra-
zuje chirurgickou lé¢bu témér ve vSech ptipadech (5). Umoz-
nuje permanentni uzavér AVM i pripadného pridruzeného
aneuryzmatu. Zaroven superselektivni pristup umoznuje za-
chovat co moznd nejvétsi mnozstvi funkéniho parenchymu
ledviny (9). Moznou cestou k embolizaci je jednak arterial-
ni pristup s okluzi pfivodné tepny kovovymi emboliza¢nimi
spiralami nebo kombinace spirdl s tekutym emboliza¢nim
¢inidlem, casto smési Lipiodolu UF s Histoacrylem. Velmi
ucinna je rovnéz embolizace absolutnim alkoholem nebo
smési alkoholu s gelasponovou pénou. Také je mozné pouzit
polyvinylalkohol nebo akrylatové mikrocastice. Tekutd em-
boliza¢ni ¢inidla zvy$uji riziko necilené embolizace funkéné
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zdravého parenchymu ledvin. Téz se popisuje implantace po-
krytého stentgraftu k uzavéru kr¢ku aneuryzmatu a nasledna
embolizace AVM spiralami (10). Dal$i metodou je trans-
vendzni umisténi okluzniho balénkového katetru ledvinnou
Zilou, ktera vede k zastavé priatoku malformaci a tak umozni
z tepenného pristupu provést bezpecny uzavér privodné tepny
(5). V pripadé, ze na kontrolnich vySetfenich neni dosazeno
uplného uzavéru, je vhodné 1é¢bu zopakovat. Pri pouziti teku-
tych emboliza¢nich latek u malformaci s rychlym priitokem
se popisuje aplikovat pred vlastni embolizaci Adrenalin pfimo
do malformace, coz miize vyvolat vazospazmus, a tim zpoma-
leni pritoku v malformaci. To umozni dosahnout bezpecné;jsi
umisténi a lepsi u¢innost emboliza¢niho ¢inidla.
Ehrles-Danlosotiv syndrom (EDS) - jeho IV. vaskuldrni
typ — je geneticka porucha vazivové tkané. Toto onemocné-
ni je autozomalné dominantné dédi¢né a projevuje se mutaci
genu COLA3A1 kédujiciho III. typ kolagenu (11). Pacienti
s timto genetickym postiZzenim jsou ohrozeni disekci nebo
rupturou tepen ¢i sdruzeného aneuryzmatu, a tim fatalnim
krvacenim. Projevy tohoto onemocnéni jsou rtizného stup-
né. Muze to byt typicky vzhled obliceje, prusvitna tenka kize,
sklon ke krvaceni, ruptury cév, arteriovenézni malformace
nebo aneuryzmata, stievni perforace, zvlasté tra¢niku ¢i per-
forace délohy. Rekonstrukéni operace cév jsou u téchto pa-
cientli extrémné komplikované, protoze sténa postizenych cév
je velmi tenkd a krehka. U mladych pacientt s neobjasnénou
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