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SOUHRN

V kazuistice popisujeme pripad dvaapadesétiletého pacienta s kombinovanym postizenim aorty — lokalizo-
vanym zUzenim v oblasti aortalniho isthmu a vzacnou formou koarktace postihujici distalni hrudni a bfisni
aortu, oznacovanym rovnéz jako middle aortic syndrome. U vétsiny pacientd je onemocnéni diagnostikova-
no v prvnich tfech dekddach zivota. Pfipad je proto raritni nejen diky kombinaci obou forem koarktace, ale
rovnéz diky pozdnimu véku a formé prvni manifestace onemocnéni. Pacient byl klinicky asymptomaticky,
prestoze mél vyznamny gradient na koarktaci. Prvni klinické symptomy byly zpGsobeny organovou hypoper-
fuzi béhem paroxysmu fibrilace sini s rychlou komorovou odpovédi. Obtizné kontrolovatelna hypertenze
zfejmé delsi dobu unikala pozornosti. Potvrzovala to hypertrofie levé komory srdecni zjisténa echokardio-
graficky v dobé diagndzy. Po obnoveni sinusového rytmu a pfi adekvétni kontrole hypertenze zGstava pa-
cient nadéle asymptomaticky, proto prozatim nebylo pfistoupeno k invazivnimu feseni.
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ABSTRACT

We describe a case report of a 52-year-old patient with rare combination of two congenital aortic narrowings.
First is the coarctation of the thoracic aorta (at the ligamentum arteriosum) combined with second, much
less common aortic coarctation located in the distal thoracic and abdominal aorta. This pathology is often
called “middle aortic syndrome”. Most of the patients are diagnosed within the first three decades of life.
The presence of both forms of coarctation is unique, so is also the late onset of first symptoms. Paroxysmal
atrial fibrillation with rapid ventricular response led to symptoms of visceral hypoperfusion. Arterial hyper-
tension probably remained undiagnosed for a long time, because ventricular hypertrophy was present by
the time of the diagnosis. After the diagnosis was confirmed, the sinus rhythm has been restored. Blood
pressure remains within the normal limits. The patient is treated conservatively as he remains asymptomatic.

Uvod

syndrom stfedni aorty je podstatné méné castou varian-
tou aortalni koarktace (prevalence v populaci pacientu

Vrozend koarktace aorty zpUsobena lokalizovanym zu-
Zenim isthmu predstavuje dobfe popsanou jednotku.!
V tomto pfipadé ji zpUsobuje lista, jez vychdzi z postero-
laterdlni stény, vétsSinou proti odstupu ductus arteriosus
nebo ligamentum arteriosum, tésné pod odstupem levé
podklickové tepny.? Middle aortic syndrom (dale MAS) i

s koarktaci aorty je 0,5-2 %), jez postihuje distalni hrudni
nebo bfisni aortu, pfipadné obé tyto casti.’ V kazuistice
popisujeme pfipad pacienta s kombinaci vyse popsanych
anomalii, které se u ného manifestovaly v dospélém véku.
Nasledkem paroxysmu fibrilace sini s rychlou komorovou
odpovédi doslo k organové hypoperfuzi.
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Popis pripadu

Jedna se o 52letého pacienta, ktery byl poprvé vysetien
v ambulanci akutni kardiologie v kvétnu 2017. Mezi sub-
jektivnimi obtizemi dominovala nauzea, zvraceni, verti-
go, bolest bficha v mezogastriu, bolest v bederni krajinég,
palpitace a dusnost. Pri vstupnim vysetifeni byla zjisténa
nepravidelnost pulsu, hypertenze 180/80 mm Hg a pal-
pacni citlivost bficha v pravém epigastriu a mezogas-
triu. Osobni anamnéza nevykazovala pozoruhodnosti.
Vstupnim EKG byla zaznamendna fibrilace sini s rychlou
komorovou odpovédi (obr. 1 http://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=109&pi-
d=1218&file=749).

Hodnota C-reaktivniho proteinu stanoveného vysoce
senzitivni metodou byla 2,3 mg/l. V krevnim obraze neby-
la pritomna zvysend hodnota leukocytl.

Vzhledem k charakteru obtizi byl doplnén nejen RTG
snimek srdce a plic, ale rovnéz nativni snimek a ultraso-
nografie bficha, vse s fyziologickym nalezem. Pro néahle
vzniklou, intenzivni bolest v bedrech a bfise, zdtrazno-
vanou mezi subjektivnimi stesky pacienta a pritomnosti
rizikovych faktorl (nelécend arteridlni hypertenze), bylo
vysloveno podezieni na akutni aortalni syndrom, a tudiz
byla indikovana CT angiografie hrudni a btisni aorty. Ta
vyloucila akutni postizeni aorty. Odhalila vsak koarktaci
za odstupem arteria subclavia se sten6ézou 65 %. Dale od-
halila vyrazné zuzeni distalni hrudni a brisni ¢asti s nej-
mensim pramérem 9 mm (obr. 2, 3a, 3b, 4 http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
|1&id=109&pid=1218&file=747, http://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=109&-
pid=1218&file=748, http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail&id=109&pid=1218&fi-

le=750, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=109&pid=1218&file=751).

Pro pretrvavajici fibrilaci sini jsme zahdjili antikoagu-
la¢ni terapii a podali medikaci ke kontrole srdec¢ni frek-
vence, pfi niz doslo ke spontdnni verzi na sinusovy rytmus
(obr. 5 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=109&pid=1218&file=755). Po na-
sazeni antihypertenziv se normalizoval krevni tlak. Krevni
tlak na levé horni koncetiné byl 135/85, na pravé horni

Obr. 2 - CT angiografie 3D rekonstrukce - koarktace za odstupem
arteria subclavia, ztZeni zcela distalni hrudni a bifisni aorty

Obr. 1 - Vstupni EKG - fibrilace sini s rychlou komorovou odpovédi
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»~Middle aortic syndrome” a koarktace aorty

Obr. 3 - (A, B) CT angiografie - koarktace v oblasti aortalniho isthmu

Obr. 4 - CT angiografie nejmensi primér aorty
necelych 9 mm

Obr. 6 - Echokardiografické vySetieni - dopplerovsky gradient
v descendentni aorté 43 mm Hg

Obr. 5 - EKG po obnoveni sinusového rytmu
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Obr. 7 - Vstupni echokardiografie s hypertrofii stén levé komory

koncetiné 130/80, na levé dolni koncetiné 125/75 a na
pravé dolni koncetiné 120/70 mm Hg. K ovéfeni hemo-
dynamické zavaznosti koarktace byla provedena trans-
thorakalni echokardiografie s prikazem klidového gra-
dientu na pocatku descendentni aorty 43 mm Hg (obr.
6 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail &id=1098&pid=1218&file=752).

Po verzi na sinusovy rytmus kompletné odeznéla ves-
kerd symptomatologie, véetné gastrointestindlnich obtizi.
Déle se postupovalo ambulantni cestou a pacienta jsme
predali k dispenzarizaci na kardiochirurgickou kliniku.

Pfitomnou sekundarni hypertenzi se dafilo dobfe kom-
penzovat. Visceralni tepny jsou bez sten6z, normalniho
priméru, prichodné do periferie. Trva sinusovy rytmus,
pfi némz nejsou pfitomny zndmky organové hypoperfu-
ze. Nemocny je béhem dalSiho sledovani zcela asympto-
maticky.

Diskuse

Koarktace aorty predstavuje 5-8 % vsech vrozenych sr-
decnich vad. Prevalence izolované formy je asi 3 na 10 000
zivé narozenych.? Neni pak vyjimkou, Ze zUstdva nepozné-
na az do dospélého véku. U mladych hypertonikl je proto
vhodné stanovit tlakovy gradient mezi hornimi a dolni-
mi koncetinami a doplnit zobrazeni aortdlniho oblouku
a descendentni aorty. Indikace k intervenci u koarktace
aorty v oblasti aortalniho isthmu jsou pak pomérné ex-
plicitné stanoveny.' Zahrnuji zejména neinvazivné mére-
ny tlakovy gradient mezi hornimi a dolnimi koncetinami
vétsi nez 20 mm Hg, bez ohledu na symptomy, ale s hy-
pertenzi na horni poloviné téla (vice nez 140/90 mm Hg
u dospélych), patologickou tlakovou reakci béhem zaté-
Zzového testu a vyznamnou hypertrofii levé komory.?

Ve vzacnych pripadech vsak nastdva koarktace aorty
ektopicky, at uz v oblasti ascendentni, descendentni, ¢i
bfisni aorty.?? Jako middle aortic syndrome (MAS) nebo
mid-aortic dysplastic syndrome oznacujeme podstatné
vzacnéjsi variantu aortalni koarktace, jez postihuje distal-
ni hrudni nebo bfisni aortu. Tato forma predstavuje pou-
ze asi 0,5-2 % (2-3 na jeden milion pacientl) viech aor-
talnich koarktaci a oproti lokalizovanému zuzeni isthmu
je pomérné nepresné definovana, ackoliv byla popsana
pred vice nez 3esti dekadami.’

Obr. 8 - Echokardiografie béhem sledovani na kardiochirurgické kli-
nice. Mirna hypertrofie stén levé komory.

Vétsina pripadu je idiopatickych, nékteré jsou pak aso-
ciovany s geneticky podminénymi ¢i ziskanymi zanétlivymi
onemocnénimi. MUze se jednat o embryondlni poruchu
normalni fuze dvou dorzalnich aort. Z genetickych pficin
jsou uvadény neurofibromatdéza typu 1, Alagilliv syndrom
nebo Williamsav syndrom. Ze zdnétlivych onemocnéni da-
vanych do spojitosti s MAS pak jmenujme Takayasuovu
nemoc. Intrauterinni infekce, zejména rubeola mohou mit
také souvislost s timto postizenim aorty.*

Détsti pacienti s MAS obvykle mivaji téZkou arterialni
hypertenzi, kterd muaze vést ke komplikacim v podobé is-
chemické choroby srdecni, méstnavého srdec¢niho selhani,
hypertrofie levé komory ¢i cerebrovaskuldrnich pfihod. Dalsi
symptomy se lisi v zavislosti na lokalizaci a zadvaznosti koark-
tace a na pfitomnosti stendz visceralnich tepen.* Organova
a svalova hypoperfuze muze vést ke klaudikacim dolnich
koncetin, renalnimu selhani ¢ abdomindini anginé.>

Byly vyvinuty dva klasifika¢ni systémy. Ben-Shoshan,
Rossi a Korn navrhli déleni na hyponasticky (pfi postize-
ni delSiho segmentu aorty) a segmentdlni typ koarktace.
Kazda z vyse uvedenych se pak dale rozdéluje na typ
suprarendlni, interrendlni a infrarenalni. Healle a spol.
pak pouzivaji klasifika¢ni systém dle vztahu k renalnim
arteriim — suprarendlni versus infrarendini typ a dale dle
pfitomnosti ¢i absence stendzy rendlni arterie. Tyto kla-
sifikace pomahaji urcit rozsah postizeni a eventualni chi-
rurgicky postup.®

V diagnostice se kromé konvencni angiografie stdle
vice uplatiiuji vypocetni tomografie (CT) a MR angiogra-
fie, které prindseji urcité vyhody. CT angiografie (CTA)
umozni zhodnoceni nitrohrudnich a nitrobfisnich struk-
tur vaskularnich i nevaskularnich. Oproti angiografii tyto
zobrazovaci metody umozni také odhalit pfipadné zanét-
livé zmény. Laboratorni testy jsou v tomto sméru nespe-
cifické a zesileni aortdIni stény prokazané CT vysetfenim
je lepsim prediktorem pFitomnosti zanétlivého procesu.
Konven¢ni angiografie ndm pak umozrfiuje pfimo mérit
tlakovy gradient a zhodnotit hemodynamickou vyznam-
nost koarktace.5’

Soucasnd l|écba je zaméfena na kontrolu arteridlni
hypertenze ve snaze zabranit rozvoji komplikaci a po-
Skozeni cilovych organd. Mlze byt farmakologickd, en-
dovaskuldrni ¢i chirurgickd. Zavazna nekontrolovana hy-
pertenze ¢i rendlni poskozeni pak jsou nejcasté;si indikaci
pro invazivni feSeni. Onemocnéni je obvykle diagnostiko-
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vano béhem prvnich tfi dekad Zivota a vzhledem k jeho
vzacnému vyskytu neni optimalni terapeuticka strategie
u starsich, asymptomatickych jedinct s dobfe kontrolova-
nou hypertenzi zcela jasna.*

V pripadé naseho pacienta byla volba optimalniho
lé¢ebného postupu slozitéjsi nejen kvdli vysSimu véku
v dobé diagndzy, ale také pro pfitomnost kombinované-
ho segmentalniho postizeni aorty v oblasti isthmu a aor-
talni hypoplazie zcela distalni hrudni a bfini aorty. Zuze-
ni aorty, které postihuje soucasné hrudni a bfisni ¢ast, je
extrémné vzacné a bylo popsano pouze formou kazuistik.

V dobé diagndzy jiz sice byla pfitomna hypertrofie levé
komory srdecni, nicméné terapie hypertenze nebyla za-
vedena. Pfi 1é¢bé kombinaci péti antihypertenziv (inhibi-
toru angiotenzin konvertujictho enzymu, blokatoru kal-
ciovych kanall, beta-blokatoru, thiazidového diuretika
a centralné pUsobiciho agonisty imidazolinového recepto-
ru) doslo k normalizaci krevniho tlaku a v prabéhu dalsich
echokardiografickych kontrol nedoslo k dalsi progresi, ale
spise k mirné regresi hypertrofie levé komory srdecni (obr.
7, 8 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=109&pid=1218&file=753,  http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
|1&id=109&pid=1218&file=754).

V dobé stanoveni diagnézy vykazoval pacient klinic-
ké znamky viscerdlni hypoperfuze, avsak spise na vrub
kombinace aortalniho postizeni s prechodnym sniZzenim
srdecniho vydeje béhem paroxysmu fibrilace sini s rychlou
komorovou odpovédi. Po obnoveni sinusového rytmu je
zcela asymptomaticky. Pro vyse uvedené skutecnosti bylo
nakonec po mezioborovém konziliu postupovdno kon-
zervativné.

Zavér

Pacient je déle nez dva roky sledovan na kardiochirurgic-
ké ambulanci. Nadale se dafi udrzovat normalni hodno-
ty krevniho tlaku a sinusovy rytmus. V pfipadé nutnosti
budouciho invazivniho feseni bude s ohledem na dlouhy

CURRICULUM VITAE

hypoplasticky usek aorty tfeba volit rozsahly cévnéchirur-
gicky zakrok, zatizeny urcitou mirou perioperac¢nich kom-
plikaci.
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