INTRAMUSKULARNT ARTERIOVENOZNT MALFORMACE VELKEHO PRSNIHO SVALU

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
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