GIANT TRUE CYST OF THE MITRAL VALVE WITH OBSTRUCTION OF THE LEFT VENTRICULAR OUTFLOW TRACT. RADIOLOGICAL DIAGNOSIS AND SURGICAL TREATMENT
V.V. Sokolov, A.I. Kovalyov, N.M. Bikbova, N.I. Kharitonova, N.V. Kurlykina, V.Y. Sinitsyn, 
E.A. Mershina, G.A. Nefyodova 
N.V. Sklifosovsky Research Institute of Emergency Medicine of the Moscow Healthcare Department, Moscow, Russian Federation
 
	abstract

	Intracardiac cyst is an extremely rare disease in adults. The article describes the clinical observation of the true cyst of the mitral valve, which led to obstruction of the left ventricular outflow tract. A young woman underwent transthoracic echocardiography due to complaints for shortness of breath, which revealed a floating rounded formation with the echo negative content on the anterior flap of the mitral valve. Transesophageal echocardiography and magnetic resonance imaging confirmed the presence of intracardiac formation. The patient was successfully operated on. The histological test verified the true (congenital) cyst of the mitral valve.
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EchoCG — echocardiography
ЭКГECG — electrocardiography 
ЛЖLV — left ventricle
MRI — magnetic resonance tomography 
МКMV — mitral valve 

ЭхоКГ 
 
ВВЕДЕНИЕ INTRODUCTION 
Внутрисердечная истинная киста относится к редкой патологии. An intracardiac true cyst is a rare disease. Встречаются кисты в основном на аутопсии у плода или детей в возрасте до 6 мес [1–3], у взрослых подобные кисты представлены единичными наблюдениями — в мировой литературе описаны около 35 клинических случаев.Cysts are mainly revealed during the autopsy of the fetus or child under the age of 6 months [1-3]. The world literature describes approximately 35 clinical cases of a true cyst in adults. The most common cysts are located in the area of valves [4] and are usually asymptomatic or accompanied by a poor clinical picture. В некоторых случаях заболевание проявляется эмболическими осложнениями, дисфункцией клапанов или обструкцией выносящего тракта левого желудочка (ЛЖ) [5, 6].In some cases, the disease manifests with embolic complications, dysfunction or valves or obstruction of left ventricular outflow tract (LV) [5, 6]. 
Клиническое наблюдение Clinical case review 
Пациентка С., 28 лет, госпитализирована в отделение неотложной кардиохирургии, вспомогательного кровообращения и трансплантации сердца НИИ скорой помощи им. A 28-year-old female patient S. was admitted to the Department of Emergency Cardiac Surgery, Circulatory Support and Cardiac Tansplantation of the N.V. Sklifosovsky Research Institute for Emergency Medicine Н.В.with preliminary diagnosis of a neoplasm (myxoma?) in the left ventricular cavity. 
При поступлении жалобы на одышку при физической нагрузке. Complaint of shortness of breath upon admission.Общее состояние средней тяжести. The general condition of moderate severity.При аускультации над сердцем во всех точках выслушивается систолический шум. Auscultation of the heart in all points gave the systolic murmur.В остальном — без патологических изменений. No other pathological changes. 
При электрокардиографии (ЭКГ) и рентгенографии органов грудной клетки патологических изменений не выявлено. Electrocardiography (ECG) and chest x-ray revealed no abnormalities. 
При магнитно-резонансной томографии (МРТ) сердца в полости ЛЖ визуализируется многоузловое (3 узла) мягкотканное образование, имеющее связь с хордами митрального клапана (МК). Magnetic resonance imaging (MRI) of the heart in the left ventricular cavity showed multinodular (3 nodes) soft tissue formation, connected with chords of the mitral valve (MV). Наиболее крупный из узлов (28х18The largest of the nodes (28x18 мм) подвижный, в систолу пролабирует в выносящий тракт ЛЖ, приводя к его частичной обструкции.mm) was movable and prolapsed into the LV outflow tract during the systole, leading to its partial obstruction. Диаметр других узлов не превышает 12 мм, подвижность их ограничена.The diameter of the other nodes did not exceed 12 mm, their mobility was restricted.По данным МРТ выдвинуто предположение о наличии у пациентки многоузловой миксомы, крепящейся к хордам МК и приводящей к обструкции выносящего тракта ЛЖ (рис. 1). According to MRI findings we suggested the presence of a multinodular myxoma, attached to the MV chords and leading to obstruction of left ventricular outflow tract (Fig. 1). 
При трансторакальной эхокардиографии (ЭхоКГ) выявлены три округлых флотирующих тонкостенных образования с эхонегативным содержимым, крепящихся к желудочковой поверхности передней створки МК: одно Transthoracic echocardiography (echocardiography) identified three thin-wall ovoid floating structures with echonegative content fixed to the ventricular surface of the anterior cusp of MV: one formation of 19x19 mm and two of 8x8мм (рис. 2). mm (Fig. 2).В систолу большее по размерам образование пролабирует в выносящий тракт ЛЖ, создавая обструкцию кровотока с максимальным внутрижелудочковым градиентом давления в покое 144 мм рт.ст. During the systole, larger formation prolapsed into the LV outflow tract, creating an obstruction of blood flow with maximum intraventricular pressure gradient at rest of 144 mm Hg (рис. 3). (Fig. 3).Камеры сердца не расширены. Chambers of the heart were not enlarged.Имеется умеренная гипертрофия миокарда ЛЖ (толщина задней стенки ЛЖ и межжелудочковой перегородки 1,1 There was a moderate left ventricular hypertrophy (thickness of the left ventricular posterior wall and interventricular septum 1.1 cm, myocardial mass index – 120 g/m2) .  Диастолическая дисфункция ЛЖ 1-го типа.LV diastolic dysfunction type 1.Систолическая функция ЛЖ не нарушена (фракция изгнания — 59%). LV systolic function was not impaired (ejection fraction – 59%). 
При трансэзофагеальной ЭхоКГ было подтверждено наличие образований и уточнена их локализация. Transesophageal echocardiography confirmed the presence of formations and refined their location. 
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Рис. Fig. 1. Магнитно-резонансная томография сердца: а — в полости ЛЖ многоузловое образование, имеющее связь с хордами МК (указано стрелкой); б — образование в систолу пролабирует в выносящий тракт ЛЖ 1. Magnetic resonance imaging of the heart: A – multinodular ventricular cavity formation having connected with chords of MV (arrow), B – formation prolapsing into left ventricular outflow tract during the systole
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Рис. Fig. 2. Трансторакальная эхокардиография (парастернальная позиция, длинная ось): на передней створке митрального клапана визуализируются округлые тонкостенные образования 2. Transthoracic echocardiography (parasternal position, the long axis), ovoid thin-wall formations on the MV anterior cusp
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Рис. Fig. 3. Трансторакальная эхокардиография (апикальная пятикамерная позиция): а — киста в систолу пролабирует в выносящий тракт левого желудочка; б — увеличение скорости кровотока в выносящем тракте левого желудочка до 6 м/с 3.  Transthoracic echocardiography (apical five-chamber position): A – a cyst prolapsing into the outflow tract of the left ventricle during systole, and B – growth of the blood flow in the left ventricular outflow tract up to 6 m/s 
 
Учитывая наличие внутрисердечного образования, создающего выраженную обструкцию выносящего тракта ЛЖ и грозящего эмболическими осложнениями, пациентке выполнена операция — удаление образования и протезирование МК. Given the presence of intracardiac formation, creating significant obstruction of the LV outflow tract and threatening with embolic complications, the patient underwent the removal of the fomation and the MV replacement. 
Интраоперационно: на желудочковой стороне сегмента А2 МК в месте соединения краевой хорды с передней митральной створкой визуализируется жидкостное объемное образование (киста) неправильной формы, состоящее из нескольких камер: одна — размерами 20х30 мм и две Intraoperative: on the ventricular side of the A2 segment of the MV at the junction of the marginal chord with the anterior mitral cusp, liquid mass lesion (cyst) of irregular shape, consisting of several chambers was visualized: one chamber of 20x30 mm and two ones — размерами 10х10 мм.of 10x10 mm. Все камеры объединены в общую полость, заполненную геморрагической жидкостью (рис.All chambers were in a single cavity filled with hemorrhagic fluid (Fig. 4).4). После иссечения кисты образовался большой дефект передAfter excision of the cyst, the large defect of the anterior cusp appeared, which required the MV replacement with the bileaflet mechanical prosthesis On-X - 27/29. 
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Рис. Fig. 4. Макропрепарат удаленной кисты. 4. Macropreparations of the removed cyst. Arrows indicate the cyst chamber 
 
Послеоперационный период протекал без осложнений. The postoperative period was uneventful. 
При гистологическом исследовании выявлено, что стенка кисты представлена фиброзной тканью, внутренняя выстилка местами не определяется, местами представлена однорядным уплощенным слоем эпителия. Histological examination revealed that the cyst wall was represented by fibrous tissue; the inner lining was somewhere undetermined, and somewhere represented by a single-row flattened epithelial layer. Подобные изменения свойственны истинной (врожденной) кисте (рис. 5).Such changes are characteristic of true (congenital) cyst (Fig. 5). 
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Рис. Fig. 5. Результаты гистологического исследования. 5. The results of histological examination.Стенка кисты представлена фиброзной тканью — параллельно ориентированными соединительнотканными волокнами ( The wall of the cyst is presented by fibrous tissue, parallel connective tissue fibers () and) — и выстлана однорядным уплощенным эндотелием (lined with a single row flattened endothelium (). а — окраска по Ван Гизону, х40; б — окраска по Ван Гизону, х100). A – Van Gieson's stain, x40; B – Van Gieson's stain, x100 
 
По данным контрольной ЭхоКГ после операции отмечено, что функция протеза МК удовлетворительная, систолическая функция ЛЖ не нарушена. According to the test echocardiography after the operation, the function of the prosthetic MV was satisfactory, LV systolic function was not impaired. 
Пациентка на 8-е сут выписана в удовлетворительном состоянии. The patient was discharged in satisfactory condition 8 days after the surgery. 
При контрольной ЭхоКГ через 3 мес функция протеза МК удовлетворительная, дополнительных образований в полостях сердца не выявлено, отмечается регресс гипертрофии миокарда ЛЖ (индекс массы миокарда — 89 г/м 2 , в сравнении с исходным — уменьшение на 25,8%). The test echocardiography 3 months later showed satisfactory functioning of the prosthetic MV, there were no additional formations in the cavities of the heart, there was a regression of LV hypertrophy (myocardial mass index – 89 g/m2 compared with the original – a decrease by 25.8%). 
ОБСУЖДЕНИЕ DISCUSSION 
Внутрисердечная кровяная киста — крайне редкая патология, выявляемая у взрослых пациентов. Intracardiac blood cysts are extremely rare in adult patients.Как уже было отмечено, это, как правило, находка на аутопсии у плода или детей в возрасте до 6 мес [1–3]. As already mentioned, it is usually found during the autopsy of the fetus or child under the age of 6 months [1-3].Впервые кровяная киста была описана Elsasser в 1844 г. [1, 7], представлена на ЭхоКГ Hauser в 1983 г. [8]. For the first time, the blood cyst was described in 1844 by Elsasser [1, 7], and presented by the echocardiography by Hauser in 1983 [8]. 
Существуют несколько теорий развития подобных кист [5, 9, 10]. There are several theories of the development of these cysts [5, 9, 10].Согласно первой, в процессе формирования клапана кровь попадает в складки ткани и замыкается в ней [2]. According to the first theory, the blood enters the tissue folds and isolates in it during the valve formation  [2]. Эта гипотеза объясняет наличие кист у новорожденных, но не объясняет появление их у взрослых, у которых предшествующее эхокардиоThis hypothesis explains the presence of cysts in newborns, but does not explain its occurrence in adults who had prior echoCG showing normal morphology of the MV [5]. Другая теория предполагает, что кисты — это результат образования гематом в субвальвулярной области вследствие окклюзии мелких ветвей артерий из-за воспаления, вагусной активности, аноксии или геморрагий [11].Another theory suggests that the cyst is the result of hematomas formation in subvalvular region due to occlusion of the small branches of arteries associated with inflammation, vagal activity, anoxia or hemorrhage [11]. Остальные касаются аномальной миграции первичного перикарда в миокард при формировании фиброзных структур, эктазии или дилатации сосудов клапана [6].The other theories relate to the abnormal migration of primary pericardium into the myocardium during the formation of fibrous structures, ectasia or dilation of valvular blood vessels [6]. 
Таким образом, внутрисердечная киста — это образование, чаще врожденное, формирующееся из эндотелия, преимущественно вдоль линии кооптации створок [12] и представляющее собой мягкую кардиоваскулярную опухоль округлой формы с тонкими гладкими стенками и жидким геморрагическим содержимым. Thus, intracardiac cyst is a formation, often congenital, emerging from the endothelium, mostly along the lines of cusps co-optation [12] and is a soft cardiovascular neoplasm of a rounded shape with thin smooth walls and liquid hemorrhagic content. Размеры кисты варьируют от 1 мм до нескольких сантиметров в диаметре.Sizes vary from 1 mm to several centimeters in diameter.При эхокардио The ehocardioграфическом исследовании киста выглядит как округлое тонкостенное образование, часто многокамерное, с эхонегативным содержимым.graphic study show that the cyst as a thin-walled rounded formation, often multi-chamber, with echo negative content.Дифференциальный диагноз следует проводить с гемангиомой, миксомой, вегетациями, тромбами, эхинококковой кистой, злокачественными новообразованиями. The differential diagnosis should be made ​​with hemangioma, myxoma, vegetations, thrombi, echinococcus cyst, malignant neoplasms.Чаще встречаются кисты атриовентрикулярных клапанов [2, 5, 9, 10, 13, 14], реже — полулунных клапанов [6, 15], а также стенок полостей сердца [16–19]. Most cysts are found in atrioventricular valves [2, 5, 9, 10, 13, 14], least – in semilunar valves [6, 15], as well as the walls of the cavities of the heart [16-19].В литературе описаны случаи появления кист после травмы грудной клетки [20] или операции на клапанах сердца [21]. The literature describes cases of cysts after chest trauma [20] or surgery for the heart valves [21]. 
Как правило, такие кисты небольшие и асимптоматичные. Typically, these cysts are small and asymptomatic. Они могут спон танно исчезать в детстве [1], а у взрослых достигать больших размеров и, в зависимости от локализации, сопровождаться симптомами дисфункции клапанов и/или обструкции выносящего тракта ЛЖ [7, 13, 14].They can disappear spontaneously in childhood [1], and become large in adulthood and depending on the location, be accompanied by symptoms of valve dysfunction and/or left ventricular outflow tract obstruction, [7, 13, 14].Следует отметить такие серьезные осложнения, как эмболия и внезапная смерть [4–6]. We should  note serious complications such as embolism and sudden death [4-6]. 
Поскольку внутрисердечная киста — крайне редкое заболевание, в настоящее время нет единого мнения по выбору оптимального метода лечения больных. Since an intracardiac cyst is a very rare disease, there is currently no consensus on the choice of the optimal method for treatment of patients.Возможно, оправдано вести консервативно асимптоматичных больных с маленькими кистами до появления симптомов. Perhaps, it is reasonable to perform the conservative therapy in asymptomatic patients with small cysts before symptoms appear.В то же время невозможно предсказать сценарий развития кровяной кисты. At the same time, it is impossible to predict blood cyst development scenario.Поэтому для предупреждения серьезных осложнений в большин Therefore, in order to prevent serious complications in the majority стве случаев производят удаление кисты.of cases the cyst is removed. 
В представленном наблюдении киста была врожденной и со временем привела к обструкции выносящего тракта ЛЖ. In the present observation the cyst was congenital, and eventually led to the obstruction of the left ventricular outflow tract. Поскольку уже сформировалась гипертрофия миокарда ЛЖ и пациентка не страдала артериальной гипертензией, можно предположить, что обструкция существовала давно. As LV myocardial hypertrophy had already been formed and the patient did not suffer hypertension, we may assume that the obstruction had existed for a long time.Учитывая размеры кисты и связанные с ней осложнения, в данном случае выбор тактики был очевиден. Given the size of the cyst and its associated complications, the tactics was obvious. 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ CONCLUSION 
Трансторакальная эхокардиография — простой и надежный способ для выявления внутрисердечных образований и оценки миокардиальной и клапанной функций сердца. Transthoracic echocardiography is a simple and reliable method for the detection of intracardiac structures and evaluation of myocardial and heart valve functions.Для уточнения локализации и структуры внутрисердечных образований, а также исключения сопутствующих аномалий методом выбора являются трансэзофагеальная эхокардиография и МРТ. Transesophageal echocardiography and MRI are methods of choice fВ связи с отсутствием конкретных рекомендаций по лечению больных с внутрисердечной кровяной кистой каждого пациента следует вести индивидуально, оценивая риски потенциальных осложнений.or more accurate localization of intracardiac structures and formations, as well as the exclusion of related abnormalities. In the absence of specific recommendations for the treatment of patients with intracardiac blood cyst, each patient should be treated individually, assessing the potential risk of complications. 
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