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Ageneze, aplazie a hypoplazie

arteria carotis interna

Agenesis, Aplasia and Hypoplasia of the Internal Carotid Artery

Souhrn

Ageneze, aplazie a hypoplazie arteria carotis interna patfi k velmi vzacnym kongenitalnim ano-
maliim. Tyto ve vétsiné pfipadl incidentalné zachycené asymptomatické anomaélie jsou spojeny
s vyssim rizikem vyskytu mozkovych aneuryzmat, dalsich vrozenych vad a také potencidlnim
rizikem komplikaci pfi neurochirurgickych operacich. V retrospektivni studii byla analyzovana
skupina pacientl vysetfovanych pro moznou symptomatickou poruchu cerebrovaskuldrni re-
zervni kapacity pfi uzévéru vnitini karotidy. V souboru 462 pacientd byly diagnostikovany
pouze dvé kongenitdlni anomalie arteria carotis interna s odpovidajicim nalezem v oblasti
karotického kandlu na CT vysetfeni. V prvnim pfipadé byla ageneze arteria carotis interna spo-
jena s ipsilateralné vysoko ulozenym juguldrnim bulbem. V druhém pfipadé byl diagnostiko-
van suspektni tromboticky uzavér hypoplastické vnitfni karotidy bez pfidruZenych variet nebo
anomalii. Ani v jednom z pfipadd nebyla diagnostikovana porucha cerebrovaskuldrni reaktivity
nebo pritomnost intrakranidlnich aneuryzmat.

Abstract

Agenesis, aplasia and hypoplasia of the internal carotid artery belong to a group of very rare
congenital anomalies. These mostly incidental asymptomatic cases are combined with a higher
incidence of intracranial aneurysms or other congenital anomalies and with a potential risk of
complications during neurosurgical procedures. A group of patients with an occluded internal
carotid artery examined for cerebrovascular reserve capacity was retrospectively analyzed.
There were only two congenital anomalies of the internal carotid artery with corresponding
findings in the region of the carotid canal on the CT scans in the whole group of 462 patients.
Agenesis of the internal carotid artery was associated with an occurrence of an ipsilateral high
jugular bulb in the first case. A suspicious thrombotic occlusion of the hypoplastic internal
carotid artery without any other anomalies was found in the second case. There were no
signs of a failure of the cerebrovascular reserve capacity or any presence of the intracranial
aneurysms in either case.
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Uvod

Ageneze arteria carotis interna (ACl) cha-
rakteristicka totalni absenci celé tepny
vCetné absence karotického kanalu v tem-
poralni kosti je velmi vzacna vrozend ano-
mdlie s udavanym vyskytem 0,01 % [1].
V literatufe bylo uvedeno kolem 100 pfi-
padl [2—-4]. Poprvé byla popsdna Toddem
vroce 1787 [5] a angiograficky Verbiestem
vroce 1954 [6]. Kromé jednostrannych na-
lezl je zaznamendano i nékolik bilateral-
nich pfipadd [1]. Terminy ageneze, aplazie
a hypoplazie karotidy jsou velmi casto
zaménovany.

Metodika a soubor pacienti
Posuzovanou skupinu tvofili pacienti,
ktefi podstoupili skriningové TCD vy3et-
feni v ramci revaskulariza¢niho programu
Neurochirugické kliniky v Usti nad Labem
pfi podezfeni na symptomatickou vycer-
panou cerebrovaskularni rezervni kapacitu
u ziskaného uzavéru vnitfni karotidy. CT
anebo MR mozku byly provedeny za Uce-
lem posouzeni rozsahu poischemickych
zmén mozkového parenchymu. V tomto
programu bylo vySetfeno pomoci zaté-
7ového TCD skriningu od roku 1998 do
konce roku 2008 kolem 700 pacientd,
z toho odpovidajici CT vy3etfeni vyuZitelné
pro retrospektivni hodnoceni karotického
kanalu v temporaini kosti bylo dostupné
u 462 pacientd. Vsichni tito pacienti jiz byli
preselektovani ze skupiny viech pacientd
s uzdvérem vnitfni karotidy referujicimi
neurology. V této podskupiné jsme iden-
tifikovali pouze dvé kongenitalni anomélie
ACI (0,43 %).

Kazuistika 1

Pétactyficetilety obézni hypertonik s ana-
mnézou vertiga a cefaley podstoupil skri-
ningové vysetfeni karotid ultrazvukem. Pro
suspektni symptomaticky uzavér vnitrni ka-
rotidy vpravo byl odeslan k vySetfeni cereb-
rovaskularni rezervni kapacity a posouzeni
benefitu, event. extra-intrakranialni ana-
stomozy. Neurologické vysetfeni neproka-
zalo neurologicky deficit. Typické pfiznaky
cévni mozkové prihody, kterad by probéhla
v minulosti, pacient negoval. Magneticka
rezonance mozku véetné difuzné vaze-
nych sekvenci neprokazala akutni nebo
chronické poischemické zmény v moz-
kovém parenchymu. Doplnéné MRA
extra- a intrakranialnich tepen bylo sus-
pektni pro kompletni agenezi a. caro-
tis interna vpravo. Bifurkace spolecné ka-

Obr. 1. HRCT axialni fezy v kosténém okné v roviné karotického kanélu (A) a vniti-
niho meatu (B) prokazuji agenezi karotického kanalu vpravo, vysokou polohu ju-
guldrniho bulbu na stejné strané a kontralaterdlni velmi mélky sulcus sigmoidedl-
niho splavu pfi jeho hypoplazii. Rez MRA TOF sekvence (C) v Urovni vnitiniho meatu
ukazuje agenezi ACI vpravo, vysokou polohu JB spolu s dominantnim sigmoidealnim
splavem vpravo a kontralateralni hypoplazii sigmoidealniho splavu. MRA rekonstrukce
extrakranidlnich tepen (D) potvrzuje agenezi ACI vpravo.

rotidy vpravo byla tvofena pouze vétvemi
zevni karotidy (obr. 1D). Aortalni oblouk
byl bez patologie. Intrakranialné bylo po-
vodi a. cerebri media zasobeno prostred-
nictvim pfedni komunikanty. Zadni komu-
nikanta vpravo byla hypoplasticka. Nebyly
nalezeny zadné anomalni spojky mezi
obéma karotickymi fecisti, Zadné vydute,
ani znamky aterosklerotického nebo ji-
ného zuzeni. Dalsim nalezem byla hypo-
plazie sigmoidedlniho splavu vlevo s do-
minujicim druhostrannym sigmoidedlnim
splavem spolu s vysoko ulozenym jugular-
nim bulbem zasahujicim nad Uroven vnitf-
niho meatu (obr. 1C). Doplnéné HRCT
véetné kostniho okna, koronarnich a sa-
gitélnich multiplanarnich rekonstrukci po-
tvrdilo absenci karotického kanalu v pravé
temporalni kosti a extrémné vysoko ulo-
Zeny jugularni bulbus zasahujici nad dro-

veri vnitfniho meatu vpravo (obr. 1A, B).
Kontralateralné byl potvrzen hypoplas-
ticky kostni sulkus sigmoidealniho splavu
potvrzujici kongenitalni hypoplazii splavu
(obr. 1A, B). Jiné anomalie a vyvojové od-
chylky vcetné stfedniho a vnitfniho ucha
nebyly nalezeny.

Pacient podstoupil skriningové zatézové
vySetfeni cerebrovaskularni rezervni kapa-
city pomoci transkranialniho Doppleru se
z&tézi smési 7,5% CO, a 92,5% O,. Kli-
dovy dopplerovsky zdznam (stfedni pra-
tokova rychlost, rezisten¢ni index, index
pulzatility) snimany z a. cerebri media
vpravo nevykazoval v porovnani s levou
stranou odchylky. Pfi zatéZzovém vysetfeni
doslo k nartstu stfedni pritokové rych-
losti vpravo o 38 % a vlevo o 36 %. Pa-
tologickym nalezem byl pouze zdznam
z pravé oftalmické periferie s obracenym

Cesk Slov Neurol N 2009; 72/105(5): 470-474

471




AGENEZE, APLAZIE A HYPOPLAZIE ARTERIA CAROTIS INTERNA

smérem toku. Vzhledem k fyziologickému
vysledku skriningového vysetfeni cerebro-
vaskularni rezervni kapacity nebyla dalsi
perfuzni zatéZova vysetfeni (SPECT, CT,
MR) indikovéna. Po Upravé farmakolo-
gické terapie arteridlni hypertenze doslo
ke kompletni remisi klinickych obtizi. Pre-
ventivni kontroly jsou planovany v ro¢nich
intervalech.

Kazuistika 2

Sestasedmdesatilety hypertonik s ische-
mickou chorobou srdec¢ni, diabetem,
dnou a chronickou obstrukéni chorobou
bronchopulmonalni prodélal ischemickou
cévni mozkovou pfihodu typu RIND z le-
vostranného karotického povodi. V akut-
nim stadiu byla sonograficky zachycena
uzaviena vnitfni karotida vlevo. Pacient
byl s odstupem odeslan na nase pracovisté
k vySetfeni cerebrovaskularni rezervni ka-
pacity a posouzeni potencialniho benefitu
extra-intrakranialni anastomaozy. Aktudlni
neurologické vysetfeni neprokazalo re-
zidudlIni neurologicky deficit. Recidivujici
pfiznaky cévni mozkové prihody pacient
negoval. Magnetickd rezonance mozku
vcetné difuzné vazenych sekvenci nepro-
kadzala akutni zmény. Chronické difuzni
poischemické zmény byly zachyceny bila-
terdlné supratentorialné. Doplnéné echo-
kardiografické vysetfeni bylo negativni.
Doplnéné MRA extra— a intrakranialnich
tepen prokdazalo pahyl arteria carotis in-
terna vlevo s uzadvérem zbytku tepny az do
intrakranialni bifurkace (obr. 2A). Aortalni
oblouk byl bez patologie. Intrakranidlné
nebyly nalezeny zddné anomalini spojky
mezi obéma karotickymi fecisti, Zadné vy-
duté, ani znamky aterosklerotického nebo
jiného zuzeni obdobné jako v prvnim pfi-
padé. Revidované CT provedené v dobé
diagnostiky akutni CMP prokazalo zu-
Zeny hypoplasticky karoticky kanal v levé
temporalni kosti (obr. 2B). Jiné anomalie
a vyvojové odchylky vcetné Zilniho sys-
tému, stfedniho a vnitfniho ucha nebyly
nalezeny.

Pacient podstoupil skriningové zatézové
vysetfeni cerebrovaskuldrni rezervni kapa-
city pomoci transkranidlniho Doppleru se
zatézi smési 7,5% CO, a 92,5% O,. Kli-
dovy dopplerovsky zaznam (stfedni prdto-
kova rychlost, rezistencni index, index pul-
zatility) snimany z arteria cerebri media
vlevo vykazoval v porovnani s pravou
stranou pouze nesignifikantni snizeni pe-
riferni rezistence. Pri zatézovém vysetieni

Obr. 2. CT obraz levostranného hypoplastického karotického kanalu (B) a pahyl
levé ACI na MR angiografii (A).

doslo k narlstu stfedni prtokové rych-
losti vlevo 0 25 % a vpravo o 31 %. Pato-
logickym nalezem obdobné jako v prvnim
pfipadé byl zaznam kolateralizace cestou
levé oftalmické periferie s obrdcenym
smérem toku. Vzhledem k vysledku skri-
ningového vysetfeni cerebrovaskularni re-
zervni kapacity, vy3simu véku a vysokému
riziku celkové anestezie pfi polymorbidité
nebyla dalsi perfuzni zatézové vysetfeni
(SPECT, CT, MR) indikovéana. Pacientovi
byla upravena antiagregacni terapie (kom-
binovany preparat acetylosalicylové ky-
seliny a dipyridamolu). Pravidelné ultra-
zvukové kontroly byly indikovany v Sesti
mési¢nich intervalech. Pahyl vnitfni karo-
tidy vzhledem k dalsimu asymptomatic-
kému prabéhu pacienta nesvédcicimu pro
klinicky ,,stump” syndrom nebyl indikovan
k plastice.

Diskuze

Pfesnd incidence ageneze vnitini karo-
tidy neni zndma, mimo jiné i pro nepresné
pouzivané terminy aplazie a ageneze [7].
Podminkou definice ageneze je kompletni
absence vnitini karotidy embryondiniho
plvodu v celém jejim pribéhu [8] a s tim
souvisejici i ageneze karotického kanalu
temporalni kosti. Primordidlni ACI je totiz
definovana jiz ve ¢tvrtém embryonalnim
tydnu, zatimco lebni béaze se pocina for-
movat mezi patym a Sestym tydnem. Pod-
kladem je atrézie nebo involuce tfetich aor-
talnich obloukt [9]. Naproti tomu aplazie
je charakterizovana vyvinutym hypoplas-
tickym karotickym kanalem a perzistuji-
cim nepatentnim zbytkem tepny ve formé

tenké hypoplastické cévy, jejiho pahylu
nebo pouhého vazivového pruhu. V pfi-
padé patentni tepny s odpovidajicim hypo-
plastickym karotickym kandlem mluvime
o hypoplazii. Rozvoj kolateralizace odpo-
vidd kongenitdlnimu plvodu anomalie.
Kolateralizace cévniho pratoku mize byt
zajisténa transkranialnimi spojkami z po-
vodi a. carotis externa (tzv. rete mirabile),
perzistujicimi embryonalnimi spojkami
(interkavernozni spojky) nebo prostred-
nictvim spojek Willisova okruhu [8-11].
Zcela nejcastéjsim typem je tzv. fetdlni typ,
kdy predni komunikanta zasobuje pouze
predni mozkovou tepnu, zatimco stfedni
zasobuje rozsifend zadni komunikanta fe-
talniho typu. Druhym nejcastéjsim typem
tzv. dospélého typu stejné jako v nasem
pfipadé je zasobeni stfedni a predni moz-
kové tepny vyhradné cestou predni ko-
munikanty [8]. VSechny tyto kolateraly
zabranuji ve vétsiné pripadt klinicky sym-
ptomatické i asymptomatické hypoperfuzi,
a proto byvé ageneze nebo aplazie vnitfni
karotidy incidentalnim nélezem.

Mezi klinické symptomy a pfiznaky spo-
jené s agenezi a aplazii byva nejcastéji ra-
zena cefalea, snizend zrakova ostrost,
ztrata sluchu, epilepsie, vrozeny Horne-
riv syndrom, ischemickd hypoperfuzni
pfihoda nebo intrakranidlni hemoragie
[9,10]. Nejcastéjsim typem krvaceni je sub-
arachnoidedlni z prasklého intrakranial-
niho aneuryzmatu. Na rozdil od pfirozené
incidence mozkovych aneuryzmat v popu-
laci (2-6 %) je v pfipadé karotické ageneze
nebo aplazie udavana incidence od 19 do
67 % [9,10]. Pricinou takto vysoké inci-
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Obr. 3. Tricetilety pacient se suspektnim nalezem levostranné hypoplazie ACl na
extrakranidlni CT angiografii (A), aviak s normdlni velikosti karotického kandlu
v tempordlni kosti (B). MR v souhlasu s ultrazvukem potvrdila zédnétlivé zesileni stény
tepny pfi vaskulitidé (C). Revidované MR (D) provedené pfi prvni tranzitorni ischemické
atace potvrdilo ziskanou stendzu vnitfni karotidy.

dence jsou zfejmé kromé vysoké hemo-
dynamické zatéze na normalné vyvinuté
strané také kongenitalni defekty arterialni
stény spolu s ¢asto pfitomnou arteridini
hypertenzi. Sporadické pripady absence
ACI byly popsdny ve spojeni s agenezi cor-
pus callosum, neurofibromatézou, menin-
gokélou, koarktaci aorty, kardialnimi ven-
trikuloseptédlnimi defekty, arachnoidealnimi
cystami, mozkovou hemiatrofii, malfor-
macemi ucha, parézou licniho nervu, he-
mangiomy nebo angiofibromy [9,10,12].
Vzhledem k zasobeni postizené strany jsou
s vy3sim rizikem spojeny viechny neurochi-
rugické vykony v oblasti Willisova okruhu
ohrozujici, byt i docasné, kolateralizaci
(napf. docasné klipy). Obdobné jsou rizi-
kové i jakékoliv vykony se zdmérnou nebo
nechténou hypotenzi, stejné tak jako vy-
kony v oblasti krku ohrozujici zachovalou
ACI (napf. kompresi pfi cervikalni mikro-
diskektomii). Kongenitalni anomalie je

tfeba odlisit od zdanlivé podobné vypada-
jicich stavl, jakymi jsou arteridlni disekce,
vaskulitida, fibromuskularni dysplazie
nebo i nejcastéjsi prosty tromboticky uza-
vér pfi aterosklerotickém postizeni tepny
(obr. 3)[13].

Vlastni juguldrni bulbus nenf dle anato-
mickych studif [14] u novorozence vytvo-
fen a vytvari se teprve béhem druhého
a tretiho roku Zivota pravdépodobné vli-
vem zmén vendzniho tlaku pfi udrzovani
vzpiimené polohy téla. Cast&jsi vyskyt vy-
sokého bulbu na pravé strané souvisi
s funk¢ni dominanci pravostranného sinus
sigmoideus. Stranova diference se obje-
vuje jiz v embryonalnich stadiich v souvis-
losti s intimnéjsSim vztahem k horni duté
Zile a zvyrazfiuje se v dospélosti se zani-
kajicim fenoménem , crossflow” cestou
torcular Herophili [15]. Kontralaterdlni hy-
poplazie sigmoidealniho splavu mlze byt
tedy dobrym vysvétlenim extrémné vysoké

polohy bulbu v nasem pfipadé. Ipsilaterdini
vyskyt s agenezi ACI a nevyvinutym karo-
tickym kandlem v nasi prvni kazuistice je
nejspide nahodnym ndlezem, nebot nedo-
Slo k soucasné antepozici bulbu smérem
k chybéjicimu kandlu. Kombinace ageneze
ACI s ipsilateralni velmi vysokou polohou
jugularniho bulbu nebyla dosud literarné
popsana.

Zatimco v prvnim popsaném pfipadé
je diagndza kongenitdlni ageneze ziejma
na zakladé absence karotického kanalu,
v druhém pfipadé by pfesna diagndza byla
stanovena pouze sekci post mortem. Pred-
poklddand diagndza je perzistujici hypo-
plastickd tepna, jejiz akutni uzavér ziejmeé
na podkladé aterosklerotického procesu
u starsiho pacienta se projevil akutni cévni
mozkovou pithodou. Vstupni sonografické
vySetieni prokazujici Cerstvy hypoecho-
genni trombus se nezachovalo a ani ze za-
chovalého popisu neni charakter suspekt-
niho uzavéru znam. Pacient v minulosti
Zadné vysetreni karotid i pres terapii ische-
mické choroby srdecni neprodélal. Druhou
mozZnou variantou v tomto pfipadé je kon-
genitalni aplasticka tepna s perzistuji-
cim pahylem tepny a cévni mozkovou pfi-
hodou néasledkem selhani kolateralizace,
napf. pfi poklesu perfuzniho tlaku béhem
hyperkorekce arteridlni hypertenze. Prav-
dépodobnost, Ze se projevilo selhani kola-
teralizace az v takto pokrocilém véku, je ve
srovnani s variantou trombdzy hypoplas-
tické tepny mensi.

Zaver

Ageneze, aplazie a hypoplazie vnitini ka-
rotické tepny jsou vzacné kongenitéini
anomalie. Ackoliv jsou ve vétsiné pfi-
padl stejné tak jako vysoky juguldrni bul-
bus incidentdlnim asymptomatickym na-
lezem, mohou byt spojeny s vyznamnymi
vrozenymi abnormalitami a také s vyso-
kym rizikem vyskytu mozkovych aneury-
zmat ohrozujicich pacienta rupturou
a subarachnoidedlnim krvacenim. Kazdy
pacient s touto suspektni diagnézou by
mél byt proto adekvatné dovysetien a sle-
dovan. Ve vétsiné pfipadl je dostacujici
pro diagnézu kongenitalni anomalie ACI
posouzeni karotického kanalu temporalni
kosti na bézném CT vysetfeni. Neidentifi-
kovana kongenitalni anomalie ACI, stejné
tak jako vysoky jugularni bulbus mohou
byt potencidlné spojeny s vyznamnymi
komplikacemi neurochirurgickych a otolo-
gickych vykond.
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