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KRÁTKÉ SDĚLENÍ

Ageneze, aplazi e a hypoplazi e 
arteri a carotis interna

Agenesis, Aplasi a and Hypoplasi a of the Internal Carotid Artery

So uhrn
Ageneze, aplazi e a hypoplazi e arteri a carotis interna patří k velmi vzácným kongenitálním ano-
máli ím. Tyto ve většině případů incidentálně zachycené asymptomatické anomáli e jso u spojeny 
s vyšším rizikem výskytu mozkových ane uryzmat, dalších vrozených vad a také potenci álním 
rizikem komplikací při ne urochirurgických operacích. V retrospektivní studii byla analyzována 
skupina paci entů vyšetřovaných pro možno u symptomaticko u poruchu cerebrovaskulární re-
zervní kapacity při uzávěru vnitřní karotidy. V so uboru 462 paci entů byly di agnostikovány 
po uze dvě kongenitální anomáli e arteri a carotis interna s odpovídajícím nálezem v oblasti 
karotického kanálu na CT vyšetření. V prvním případě byla ageneze arteri a carotis interna spo-
jena s ipsilaterálně vysoko uloženým jugulárním bulbem. V druhém případě byl di agnostiko-
ván suspektní trombotický uzávěr hypoplastické vnitřní karotidy bez přidružených vari et nebo 
anomáli í. Ani v jednom z případů nebyla di agnostikována porucha cerebrovaskulární re aktivity 
nebo přítomnost intrakrani álních ane uryzmat.

Abstract
Agenesis, aplasi a and hypoplasi a of the internal carotid artery belong to a gro up of very rare 
congenital anomali es. These mostly incidental asymptomatic cases are combined with a higher 
incidence of intracrani al ane urysms or other congenital anomali es and with a potenti al risk of 
complicati ons during ne urosurgical procedures. A gro up of pati ents with an occluded internal 
carotid artery examined for cerebrovascular reserve capacity was retrospectively analyzed. 
There were only two congenital anomali es of the internal carotid artery with corresponding 
findings in the regi on of the carotid canal on the CT scans in the whole gro up of 462 pati ents. 
Agenesis of the internal carotid artery was associ ated with an occurrence of an ipsilateral high 
jugular bulb in the first case. A suspici o us thrombotic occlusi on of the hypoplastic internal 
carotid artery witho ut any other anomali es was fo und in the second case. There were no 
signs of a failure of the cerebrovascular reserve capacity or any presence of the intracrani al 
ane urysms in either case.
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Úvod
Ageneze arteri a carotis interna (ACI) cha-
rakteristická totální absencí celé tepny 
včetně absence karotického kanálu v tem-
porální kosti je velmi vzácná vrozená ano-
máli e s udávaným výskytem 0,01 % [1]. 
V literatuře bylo uvedeno kolem 100 pří-
padů [2– 4]. Poprvé byla popsána Toddem 
v roce 1787 [5] a angi ograficky Verbi estem 
v roce 1954 [6]. Kromě jednostranných ná-
lezů je zaznamenáno i několik bilaterál-
ních případů [1]. Termíny ageneze, aplazi e 
a hypoplazi e karotidy jso u velmi často 
zaměňovány.

Metodika a so ubor paci entů
Posuzovano u skupinu tvořili paci enti, 
kteří podsto upili skríningové TCD vyšet-
ření v rámci revaskularizačního programu 
Ne urochirugické kliniky v Ústí nad Labem 
při podezření na symptomaticko u vyčer-
pano u cerebrovaskulární rezervní kapacitu 
u získaného uzávěru vnitřní karotidy. CT 
anebo MR mozku byly provedeny za úče-
lem poso uzení rozsahu po ischemických 
změn mozkového parenchymu. V tomto 
programu bylo vyšetřeno pomocí zátě-
žového TCD skríningu od roku 1998 do 
konce roku 2008 kolem 700 paci entů, 
z toho odpovídající CT vyšetření využitelné 
pro retrospektivní hodnocení karotického 
kanálu v temporální kosti bylo dostupné 
u 462 paci entů. Všichni tito paci enti již byli 
preselektováni ze skupiny všech paci entů 
s uzávěrem vnitřní karotidy referujícími 
ne urology. V této podskupině jsme iden-
tifikovali po uze dvě kongenitální anomáli e 
ACI (0,43 %).

Kazuistika 1
Pětačtyřicetiletý obézní hypertonik s ana-
mnézo u vertiga a cefaley podsto upil skrí-
ningové vyšetření karotid ultrazvukem. Pro 
suspektní symptomatický uzávěr vnitřní ka-
rotidy vpravo byl odeslán k vyšetření cereb-
rovaskulární rezervní kapacity a poso uzení 
benefitu, event. extra- intrakrani ální ana-
stomózy. Ne urologické vyšetření neproká-
zalo ne urologický deficit. Typické příznaky 
cévní mozkové příhody, která by proběhla 
v minulosti, paci ent negoval. Magnetická 
rezonance mozku včetně difuzně váže-
ných sekvencí neprokázala akutní nebo 
chronické po ischemické změny v moz-
kovém parenchymu. Doplněné MRA 
extra-  a intrakrani álních tepen bylo sus-
pektní pro kompletní agenezi a. caro-
tis interna vpravo. Bifurkace společné ka-

rotidy vpravo byla tvořena po uze větvemi 
zevní karotidy (obr. 1D). Aortální oblo uk 
byl bez patologi e. Intrakrani álně bylo po-
vodí a. cerebri medi a zásobeno prostřed-
nictvím přední komunikanty. Zadní komu-
nikanta vpravo byla hypoplastická. Nebyly 
nalezeny žádné anomální spojky mezi 
oběma karotickými řečišti, žádné výdutě, 
ani známky aterosklerotického nebo ji-
ného zúžení. Dalším nálezem byla hypo-
plazi e sigmo ide álního splavu vlevo s do-
minujícím druhostranným sigmo ide álním 
splavem spolu s vysoko uloženým jugulár-
ním bulbem zasahujícím nad úroveň vnitř-
ního me atu (obr. 1C). Doplněné HRCT 
včetně kostního okna, koronárních a sa-
gitálních multiplanárních rekonstrukcí po-
tvrdilo absenci karotického kanálu v pravé 
temporální kosti a extrémně vysoko ulo-
žený jugulární bulbus zasahující nad úro-

veň vnitřního me atu vpravo (obr. 1A, B). 
Kontralaterálně byl potvrzen hypoplas-
tický kostní sulkus sigmo ide álního splavu 
potvrzující kongenitální hypoplazii splavu 
(obr. 1A, B). Jiné anomáli e a vývojové od-
chylky včetně středního a vnitřního ucha 
nebyly nalezeny.

Paci ent podsto upil skríningové zátěžové 
vyšetření cerebrovaskulární rezervní kapa-
city pomocí transkrani álního Doppleru se 
zátěží směsi 7,5% CO

2
 a 92,5% O

2
. Kli-

dový dopplerovský záznam (střední prů-
toková rychlost, rezistenční index, index 
pulzatility) snímaný z a. cerebri medi a 
vpravo nevykazoval v porovnání s levo u 
strano u odchylky. Při zátěžovém vyšetření 
došlo k nárůstu střední průtokové rych-
losti vpravo o 38 % a vlevo o 36 %. Pa-
tologickým nálezem byl po uze záznam 
z pravé oftalmické periferi e s obráceným 

Obr. 1. HRCT axi ální řezy v kostěném okně v rovině karotického kanálu (A) a vnitř-
ního me atu (B) prokazují agenezi karotického kanálu vpravo, vysoko u polohu ju-
gulárního bulbu na stejné straně a kontralaterální velmi mělký sulcus sigmo ide ál-
ního splavu při jeho hypoplazii. Řez MRA TOF sekvence (C) v úrovni vnitřního me atu 
ukazuje agenezi ACI  vpravo, vysoko u polohu JB spolu s dominantním sigmo ide álním 
splavem vpravo a kontralaterální hypoplazi í sigmo ide álního splavu. MRA rekonstrukce 
extrakrani álních tepen (D) potvrzuje agenezi ACI vpravo.
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směrem toku. Vzhledem k fyzi ologickému 
výsledku skríningového vyšetření cerebro-
vaskulární rezervní kapacity nebyla další 
perfuzní zátěžová vyšetření (SPECT, CT, 
MR) indikována. Po úpravě farmakolo-
gické terapi e arteri ální hypertenze došlo 
ke kompletní remisi klinických obtíží. Pre-
ventivní kontroly jso u plánovány v ročních 
intervalech.

Kazuistika 2
Šestasedmdesátiletý hypertonik s ische-
micko u chorobo u srdeční, di abetem, 
dno u a chronicko u obstrukční chorobo u 
bronchopulmonální prodělal ischemicko u 
cévní mozkovo u příhodu typu RIND z le-
vostranného karotického povodí. V akut-
ním stadi u byla sonograficky zachycena 
uzavřená vnitřní karotida vlevo. Paci ent 
byl s odstupem odeslán na naše pracoviště 
k vyšetření cerebrovaskulární rezervní ka-
pacity a poso uzení potenci álního benefitu 
extra- intrakrani ální anastomózy. Aktu ální 
ne urologické vyšetření neprokázalo re-
zidu ální ne urologický deficit. Recidivující 
příznaky cévní mozkové příhody paci ent 
negoval. Magnetická rezonance mozku 
včetně difuzně vážených sekvencí nepro-
kázala akutní změny. Chronické difuzní 
po ischemické změny byly zachyceny bila-
terálně supratentori álně. Doplněné echo-
kardi ografické vyšetření bylo negativní. 
Doplněné MRA extra–  a intrakrani álních 
tepen prokázalo pahýl arteri a carotis in-
terna vlevo s uzávěrem zbytku tepny až do 
intrakrani ální bifurkace (obr. 2A). Aortální 
oblo uk byl bez patologi e. Intrakrani álně 
nebyly nalezeny žádné anomální spojky 
mezi oběma karotickými řečišti, žádné vý-
dutě, ani známky aterosklerotického nebo 
jiného zúžení obdobně jako v prvním pří-
padě. Revidované CT provedené v době 
di agnostiky akutní CMP prokázalo zú-
žený hypoplastický karotický kanál v levé 
temporální kosti (obr. 2B). Jiné anomáli e 
a vývojové odchylky včetně žilního sys-
tému, středního a vnitřního ucha nebyly 
nalezeny.

Paci ent podsto upil skríningové zátěžové 
vyšetření cerebrovaskulární rezervní kapa-
city pomocí transkrani álního Doppleru se 
zátěží směsi 7,5% CO

2
 a 92,5% O

2
. Kli-

dový dopplerovský záznam (střední průto-
ková rychlost, rezistenční index, index pul-
zatility) snímaný z arteri a cerebri medi a 
vlevo vykazoval v porovnání s pravo u 
strano u po uze nesignifikantní snížení pe-
riferní rezistence. Při zátěžovém vyšetření 

došlo k nárůstu střední průtokové rych-
losti vlevo o 25 % a vpravo o 31 %. Pato-
logickým nálezem obdobně jako v prvním 
případě byl záznam kolateralizace cesto u 
levé oftalmické periferi e s obráceným 
směrem toku. Vzhledem k výsledku skrí-
ningového vyšetření cerebrovaskulární re-
zervní kapacity, vyššímu věku a vysokému 
riziku celkové anestezi e při polymorbiditě 
nebyla další perfuzní zátěžová vyšetření 
(SPECT, CT, MR) indikována. Paci entovi 
byla upravena anti agregační terapi e (kom-
binovaný preparát acetylosalicylové ky-
seliny a dipyridamolu). Pravidelné ultra-
zvukové kontroly byly indikovány v šesti 
měsíčních intervalech. Pahýl vnitřní karo-
tidy vzhledem k dalšímu asymptomatic-
kému průběhu paci enta nesvědčícímu pro 
klinický „stump“ syndrom nebyl indikován 
k plastice.

Diskuze
Přesná incidence ageneze vnitřní karo-
tidy není známa, mimo jiné i pro nepřesně 
po užívané termíny aplazi e a ageneze [7]. 
Podmínko u definice ageneze je kompletní 
absence vnitřní karotidy embryonálního 
původu v celém jejím průběhu [8] a s tím 
so uvisející i ageneze karotického kanálu 
temporální kosti. Primordi ální ACI je totiž 
definovana již ve čtvrtém embryonálním 
týdnu, zatímco lební báze se počíná for-
movat mezi pátým a šestým týdnem. Pod-
kladem je atrézi e nebo involuce třetích aor-
tálních oblo uků [9]. Naproti tomu aplazi e 
je charakterizována vyvinutým hypoplas-
tickým karotickým kanálem a perzistují-
cím nepatentním zbytkem tepny ve formě 

tenké hypoplastické cévy, jejího pahýlu 
nebo po uhého vazivového pruhu. V pří-
padě patentní tepny s odpovídajícím hypo-
plastickým karotickým kanálem mluvíme 
o hypoplazii. Rozvoj kolateralizace odpo-
vídá kongenitálnímu původu anomáli e. 
Kolateralizace cévního průtoku může být 
zajištěna transkrani álními spojkami z po-
vodí a. carotis externa (tzv. rete mirabile), 
perzistujícími embryonálními spojkami 
(interkavernózní spojky) nebo prostřed-
nictvím spojek Willisova okruhu [8– 11]. 
Zcela nejčastějším typem je tzv. fetální typ, 
kdy přední komunikanta zásobuje po uze 
přední mozkovo u tepnu, zatímco střední 
zásobuje rozšířená zadní komunikanta fe-
tálního typu. Druhým nejčastějším typem 
tzv. dospělého typu stejně jako v našem 
případě je zásobení střední a přední moz-
kové tepny výhradně cesto u přední ko-
munikanty [8]. Všechny tyto kolaterály 
zabraňují ve většině případů klinicky sym-
ptomatické i asymptomatické hypoperfuzi, 
a proto bývá ageneze nebo aplazi e vnitřní 
karotidy incidentálním nálezem.

Mezi klinické symptomy a příznaky spo-
jené s agenezí a aplazi í bývá nejčastěji řa-
zena cefale a, snížená zraková ostrost, 
ztráta sluchu, epilepsi e, vrozený Horne-
rův syndrom, ischemická hypoperfuzní 
příhoda nebo intrakrani ální hemoragi e 
[9,10]. Nejčastějším typem krvácení je sub-
arachno ide ální z prasklého intrakrani ál-
ního ane uryzmatu. Na rozdíl od přirozené 
incidence mozkových ane uryzmat v popu-
laci (2– 6 %) je v případě karotické ageneze 
nebo aplazi e udávána incidence od 19 do 
67 % [9,10]. Příčino u takto vysoké inci-

Obr. 2. CT obraz levostranného hypoplastického karotického kanálu (B) a pahýl 
levé ACI na MR angi ografii (A).
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dence jso u zřejmě kromě vysoké hemo-
dynamické zátěže na normálně vyvinuté 
straně také kongenitální defekty arteri ální 
stěny spolu s často přítomno u arteri ální 
hypertenzí. Sporadické případy absence 
ACI byly popsány ve spojení s agenezí cor-
pus callosum, ne urofibromatózo u, menin-
gokélo u, ko arktací aorty, kardi álními ven-
trikuloseptálními defekty, arachno ide álními 
cystami, mozkovo u hemi atrofi í, malfor-
macemi ucha, parézo u lícního nervu, he-
mangi omy nebo angi ofibromy [9,10,12]. 
Vzhledem k zásobení postižené strany jso u 
s vyšším rizikem spojeny všechny ne urochi-
rugické výkony v oblasti Willisova okruhu 
ohrožující, byť i dočasně, kolateralizaci 
(např. dočasné klipy). Obdobně jso u rizi-
kové i jakékoliv výkony se záměrno u nebo 
nechtěno u hypotenzí, stejně tak jako vý-
kony v oblasti krku ohrožující zachovalo u 
ACI (např. kompresí při cervikální mikro-
diskektomii). Kongenitální anomáli e je 

třeba odlišit od zdánlivě podobně vypada-
jících stavů, jakými jso u arteri ální disekce, 
vaskulitida, fibromuskulární dysplazi e 
nebo i nejčastější prostý trombotický uzá-
věr při aterosklerotickém postižení tepny 
(obr. 3) [13].

Vlastní jugulární bulbus není dle anato-
mických studi í [14] u novorozence vytvo-
řen a vytváří se teprve během druhého 
a třetího roku života pravděpodobně vli-
vem změn venózního tlaku při udržování 
vzpřímené polohy těla. Častější výskyt vy-
sokého bulbu na pravé straně so uvisí 
s funkční dominancí pravostranného sinus 
sigmo ide us. Stranová diference se obje-
vuje již v embryonálních stadi ích v so uvis-
losti s intimnějším vztahem k horní duté 
žíle a zvýrazňuje se v dospělosti se zani-
kajícím fenoménem „crossflow“ cesto u 
torcular Herophili [15]. Kontralaterální hy-
poplazi e sigmo ide álního splavu může být 
tedy dobrým vysvětlením extrémně vysoké 

polohy bulbu v našem případě. Ipsilaterální 
výskyt s agenezí ACI a nevyvinutým karo-
tickým kanálem v naší první kazuistice je 
nejspíše náhodným nálezem, neboť nedo-
šlo k so učasné antepozici bulbu směrem 
k chybějícímu kanálu. Kombinace ageneze 
ACI s ipsilaterální velmi vysoko u poloho u 
jugulárního bulbu nebyla dosud literárně 
popsána.

Zatímco v prvním popsaném případě 
je di agnóza kongenitální ageneze zřejmá 
na základě absence karotického kanálu, 
v druhém případě by přesná di agnóza byla 
stanovena po uze sekcí post mortem. Před-
pokládaná di agnóza je perzistující hypo-
plastická tepna, jejíž akutní uzávěr zřejmě 
na podkladě aterosklerotického procesu 
u staršího paci enta se projevil akutní cévní 
mozkovo u příhodo u. Vstupní sonografické 
vyšetření prokazující čerstvý hypoecho-
genní trombus se nezachovalo a ani ze za-
chovalého popisu není charakter suspekt-
ního uzávěru znám. Paci ent v minulosti 
žádné vyšetření karotid i přes terapii ische-
mické choroby srdeční neprodělal. Druho u 
možno u vari anto u v tomto případě je kon-
genitální aplastická tepna s perzistují-
cím pahýlem tepny a cévní mozkovo u pří-
hodo u následkem selhání kolateralizace, 
např. při poklesu perfuzního tlaku během 
hyperkorekce arteri ální hypertenze. Prav-
děpodobnost, že se projevilo selhání kola-
teralizace až v takto pokročilém věku, je ve 
srovnání s vari anto u trombózy hypoplas-
tické tepny menší.

Závěr
Ageneze, aplazi e a hypoplazi e vnitřní ka-
rotické tepny jso u vzácné kongenitální 
anomáli e. Ačkoliv jso u ve většině pří-
padů stejně tak jako vysoký jugulární bul-
bus incidentálním asymptomatickým ná-
lezem, moho u být spojeny s významnými 
vrozenými abnormalitami a také s vyso-
kým rizikem výskytu mozkových ane ury-
zmat ohrožujících paci enta rupturo u 
a subarachno ide álním krvácením. Každý 
paci ent s to uto suspektní di agnózo u by 
měl být proto adekvátně dovyšetřen a sle-
dován. Ve většině případů je dostačující 
pro di agnózu kongenitální anomáli e ACI 
poso uzení karotického kanálu temporální 
kosti na běžném CT vyšetření. Neidentifi-
kovaná kongenitální anomáli e ACI, stejně 
tak jako vysoký jugulární bulbus moho u 
být potenci álně spojeny s významnými 
komplikacemi ne urochirurgických a otolo-
gických výkonů.

Obr. 3. Třicetiletý paci ent se suspektním nálezem levostranné hypoplazi e ACI na 
extrakrani ální CT angi ografii (A), avšak s normální velikostí karotického kanálu 
v temporální kosti (B). MR v so uhlasu s ultrazvukem potvrdila zánětlivé zesílení stěny 
tepny při vaskulitidě (C). Revidované MR (D) provedené při první tranzitorní ischemické 
atace potvrdilo získano u stenózu vnitřní karotidy.
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