) PREHLEDOVE CLANKY
KOARKTACE AORTY V DOSPELOSTI

Koarktace aorty v dospélosti

Daniela Zakova" 2, Tomas Zatodil> 4, Olga Pokorna"?, Petr Malik" 2, Jifi Ni¢ovsky™?, Jifi Ondrasek™?,
Petra Antonova®, Jan Cerny"?, Petr Némec"2

'Centrum kardiovaskularni a transplantacni chirurgie, Brno

2Centrum komplexni péce o vrozené srdecni vady v dospélosti, Brno

3Centrum pro dospélé s vrozenou srde¢ni vadou, Klinika kardiovaskularni chirurgie FN Motol, Praha
“Interni kardiologickd klinika Fakultni nemocnice, Brno

Koarktace aorty je generalizované postizeni arteridIniho systému. VétSina nemocnych je diagnostikovana a operovana v détstvi,
vzéacné je koarktace rozpoznana v dospélosti jako sekundarni pficina hypertenze. Mezi pozdni nalezy po operaci patfi rekoarkta-
ce, pseudoaneuryzma aorty a hypertenze. Koarktace aorty vede k akcelerované ateroskleréze a zvysené umrtnosti pacientt na
koronérni a cévni mozkové pfihody v relativné mladém véku. Nemocny s diagnézou koarktace aorty vyzaduje dozivotni sledovani
ve specializovaném centru.

Klicova slova: koarktace aorty, vrozené srde¢ni vady, bikuspidni aortélni chlopen, rekoarktace, pseudoaneuryzma aorty, sekun-
dérni hypertenze.

Coarctation of the aorta in adults

Coarctation of the aorta is a generalized involvement of the arterial system leading to premature atherosclerosis with increased mortality
from coronary and cerebral events. The diagnosis is established in childhood in most patients, with residual findings such as re-coarcta-
cion, pseudoaneurysm, and hypertension prevailing in adulthood. Patients with coarctation require follow-up in a specialized center.

Key words: coarctation, congenital heart disease, bicuspid aortic valve, re-coarctation, hypertension.

Definice a morfologie CoA se vyskytuje bud jako izolovana vada  tzv. komplexni koarktace. Mezi nej¢astéjsi pfidru-
Koarktace aorty (CoA) tvofi 5-8% vsech  nebo v kombinaci s asociovanymi lézemi jako ~ Zené vady patfi bikuspidni aortalni chlopen (az

vrozenych srde¢nich vad (VSV) a 2-3x Castéji
Obr. 1. a) Tubuldrni hypoplazie oblouku aorty; b) lokalizované zdzeni isthmu aorty (archiv —dr. Andrew C.

postihuje muZe (1). Z kritickych srdecnich vad Cook, Great Ormond Street Hospital, London, UK)

u novorozencl je koarktace tfeti nejcastejsi va-
dou, kterd se urgentné operuje (2). Typicky se
projevuje zUZenim descendentni aorty v oblasti
isthmu aorty za odstupem levé arteria subclavia.
Pricinou je lokalnflista vyklenujici se ze zadni sté-
ny aorty proti Ustf ductus aretriosus, méné ¢asto
jde o tubuldrni hypoplazii (obrazek 1). Etiologie
vzniku CoA je multifaktoridIni. Teorie zahrnuji
postnatalni konstrikci duceje, intrauterinni hy-
poperfuzi aorty pfi souc¢asnych obstrukenich
vadach levého srdce nebo genetické faktory (de-
lece 22q11, apod). Vzacné mize CoA postihovat

ascendentni aortu, oblouk ¢i abdominalni aortu.
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Obr. 2. Dopplerovské méfeni systolického tlaku na a. tibialis posterior tuZkovou sondou (foto archiv autora)

85 %), defekt komorového septa, anomélie od-

stupu tepen aortdlniho oblouku a aneuryzmata
tepen Willisova okruhu. CoA téz byva soucasti
komplexnich VSV (nekorigované transpozice
velkych tepen s komorovym defektem, syndro-
mu hypoplastického levého srdce a dalsich).
Shonlv syndrom predstavuje kombinaci CoA
a subvalvarni, valvarni, supravalvarni stenézy
aorty a mitraIni stendzy pii padéakovité deformité
mitralni chlopné. CoA se vyskytuje az u 35 9% pa-
cientek s Turnerovym syndromem a je soucastf
i jinych genetickych syndromd napft. Williams-

-Beurenova syndromu & syndromu Noonanové.

Patofyziologie

CoA pfedstavuje obstrukci vytoku krve z le-
vé komory. Vzniklad hypertenze v prekoarktacnim
fecisti a hypotenze v postkoarktacni oblasti vede
k vytvoreni kolaterdlnf cirkulace nej¢astéji cestou
interkostalnich a maméarnich tepen. Zvyseny af-
terload vede k hypertrofii a diastolické dysfunkci
levé komory. Soucasné je pfitomna zménéna
cévni reaktivita prekoarktacniho fecisté s ne-
schopnosti vazodilatace, coz vede k akcelerova-
né ateroskleréze v korondrni a mozkové cirkulaci.
CoA neni tedy jen izolovand mechanicka prekaz-
ka v oblastiisthmu aorty, ale je generalizovanou
arteriopatif prekoarktacniho recisté (3).

Symptomy

CoA je vétsinou diagnostikovana v détském
véku.V dospélosti se nejcastéji setkdvame s pacien-
tem po operaci ¢i intervenci, méné ¢asto je primar-
né diagndza stanovena az v dospélosti. Typickymi
klinickymi projevy jsou hypertenze, cefalea, tinnitus
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nebo epistaxe. Ndmahova dusnost je pfitomna pfi
srde¢nim selhdvani na podkladé dekompenzo-
vané hypertenze nebo vyznamné aortalni vady.
Dalsimi symptomy mohou byt anginézni potize
pfi relativni ischemii hypertrofické svaloviny levé
komory ¢i Unavnost dolnich koncetin.

Diagnostika

Klinické vysetfeni: Typicky je systolicky
Selest nad aortou a mezi lopatkami, pfi vyvi-
nutém kolaterdInim obéhu je ndpadny konti-
nualni selest mezi lopatkami nebo v mezizebfi.
Na femoralnich tepndch hmatédme u dospélych
nejcastéji opozdény nastup pulzu.

Na EKG viddme obraz hypertrofie levé ko-
mory s ptetizenim. Rtg srdce a plic zobrazuje
zafez na aorté v misté isthmu (znament trojky),
u tésné neoperované CoA pak usurace spodni
¢asti Zzeber dilatovanymi kolaterdlami. Méfenf
tlakového gradientu mezi hornimi a dolnimi
koncetinami patfi mezi zdkladni diagnostické
metody stanoveni vyznamnosti CoA. Méfeni
provadime u leZiciho pacienta, simultdanné jsou
zméreny hodnoty krevniho tlaku (TK) na obou
hornich koncetindch tonometrem. Systolicky tlak
na dolnich koncetinach je méfen pomoci tuzko-
vé dopplerovské sondy v oblasti a. poplitea nebo
a. tibialis anterior (obrazek 2). Tlakovy spéd je de-
finovén jako rozdil maximalni hodnoty TK systo-
lického (TKs) na horni koncetiné a maximalniho
TKs na dolni koncetiné. Hodnoty > 20mmHg
svédci pro vyznamnou CoA. Echokardiografie
predstavuje zdkladni diagnostickou metodu.
Zasadnim pfistupem je suprasternalnf projekce,
kdy zobrazime morfologii aortalniho oblouku,
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Obr. 3. a) Méfeni korigovaného gradientu; obrdzek
nahore predstavuje gradient ziskany PW pied mistem
stendzy (Gr. 3mmHg), b) kiivka dole ziskand z CW
zachycuje sumdrni gradient v descendentni aorté
(Gr67); korigovany gradient ziskdme z rozdilu hodnot
tj. 67-3 = 64mmHg; Sipka na obrdzku zndzorriuje
patologicky dopredny diastolicky tok tzv. diastolic
tail (archiv autora)

+ Vel 825
PG 3 mmHg

-.5.0
* 58bpm

isthmu a descendentni aorty. Klicové je spravné
méreni gradientu. Nelze pouzit ziednodusenou
Bernoulliho rovnici, ale vzdy je nutno zméfit
prestenoticky gradient (PW pred mistem turbu-
lence) a sumarni gradient v descendentnf hrudni
aorté (CW). Z rozdilu téchto hodnot pak ziskdme
tzv. korigovany gradient.

Gr. korig. = Gr. sumarni (CW) - Gr. preste-
noticky (PW)

Vyznamny je gradient > 20 mmHg. Soucasné
hodnotime i kvalitu toku, kdy dopfedny diasto-
licky tok tzv. diastolic tail je nejcitlivéjsim mar-
kerem vyznamné CoA (obrazek 3). Pfi méfeni
gradientu se mzeme dopustit chyb v hodno-
ceni. S nadhodnoceni gradientu se setkdvéme
v pfipadé rigidni jizvy po operaci, v pfitomnosti
stentgraftu, kdy dochézi ke ztraté elasticity aor-
talni stény a taktéz v pripadé dlouhych tubu-
larnich hypoplastickych Usekd. Podhodnoceni
gradientu je mozné pfi vyznamnych kolatera-
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Obr. 4. Tokvabdomindlniaorté (PW) uvyznamné
koarktace: ztrdta pulzatility, dopredny diastolicky tok
(archiv autora)

- CM/s

MW,

Obr. 5. Nejcastéjsi operacni postupy (17)
a) Resekce a anastomdza end to end

2

b) Plastika zaplatou dle Vosschulteho

A

¢) Plastika dle Waldhausena

d) Resekce a néhrada protézou

lach (4). Cenné informace ndm poskytuje dop-
plerovské vysetien( toku v abdominalni aorté.
Senzitivni zndmkou vyznamné CoA jsou ztrata
pulzatility a diastolicky dopfedny tok (obrdzek 4).
CT angiografie poskytuje presny morfologicky
obraz CoA. Vyznamné je zlizeni aorty vetsi nez

Tab. 1. Indikace k intervenci u re/koarktace aorty

Indikace k intervenci

Trida doporu¢eni | Uroven diikazh

pri zatézi nebo vyznamna hypertrofie levé komory

Neinvazivné zméreny gradient > 20 mmHg mezi hornimi I @
a dolnimi koncetinami, bez ohledu na pfiznaky, a pfitomna
hypertenze (> 140/90) nebo patologicka reakce krevniho tlaku

(dle CT, MR ¢i angiografie)

Hypertenze a > 50% zUzenf aorty oproti $ifi aorty nad branici (dle | lla C
CT, MR ¢i angiografie) bez ohledu na tlakovy gradient
Nezavisle na tlakovém gradientu a pfitomnosti hypertenze Ilb C

v pfipadé > 50% zUzenfi aorty oproti $ifi aorty nad branici

Upraveno podle Guidelines ESC, Baumgartner 2010

50% $ite aorty nad brénici. Sou¢asné CT zobrazi
odstupy velkych tepen a pfipadné kolaterdly
(obrazek 6). Magneticka rezonance je moznou
alternativou oproti CT vysetfeni a preferujeme
jiv pfipadech, kdy se chceme vyhnout radia¢ni
zatéZi napf. u mladych pacientd a zen ve fertil-
nim véku. V pfipadé diagnostickych nejasnostf
¢i komplexniho postizenf aorty dopliiujeme
katetriza¢ni vysetfeni se separovanym meéfenim
gradientt v jednotlivych Usecich aorty, které je
pfinosné napf. u hypoplazie aortalniho oblouku
a odstupujicich tepen. Soucasti vysetifovaciho
algoritmu je pravidelné provadéni monitorace
TK dle Holtera ke stanoveni diagndzy hypertenze
a sledovéni dlouhodobé kompenzace hyperten-
ze. Zatézovy test, nejcastéji ergometrii, provadi-
me k posouzen/ tlakové reakce na dynamickou
zatéz. Zatézi indukovand hypertenze je jednim
z pomocnych kritérii k operaci ¢i reoperaci.
Signifikantnéjsi nez jednotna cut-off hodnota TK
béhem dynamické zatéZe je relativni nardst TK
ve vztahu k danému stupni zatéze (5). Vyznamny
je narlst TK > 30mmHg na kazdy 1 W/kg zatéze.
PozatéZova hypertenze je pfitomna az u30%
pacientd s CoA (5).

Lécba

Indikace k operaci ¢i reoperaci jsou uvede-
ny v tabulce 1. Ddlezité je zohlednit vysledky
viech vyse uvedenych metod, které se v in-
dikac¢nich kritériich vzdjemné doplnuji a po-
tencujf. UzZitl jedné z metod je pro posouzeni
vyznamnosti CoA nedostatecné. Chirurgickymi
moznostmi jsou resekce a anastomoza end
to end (poprvé pouzita Crafordem v r. 1945),
kterd je stale nejcastéji uzivanou metodou
operace CoA v détském véku. Plastika za-
platou dle Vosschulteho, hojné pouzivana
v 70.a 80. letech se jiz v soucasné dobé nepro-
vadi. Dalsimi opera¢nimi pfistupy jsou plastika
dle Walhausena s pouzitim levé a. subclavia
(v soucasné dobé provadeéna ve vyjimecnych
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Obr. 6. g)Koarktace aorty (viz Sipka) za odstupem
levé podklickové tepny; b) tésnd rekoarktace aor-
ty u 55letého pacienta po resekci koarktace aorty
aanastomaéze endto end v détstvi (pohled od pdtere)
(archiv autora)

pfipadech), resekce CoA a ndhrada protézou i
extraanatomicky bypass (obrazek 4). Operacni
pfistup je z levostranné laterdInf torakotomie.
Pristupu ze sternotomie vyuzivdme v pfipadé
extraanatomického bypassu, ktery je resenim
pfi hypoplazii oblouku aorty nebo imobilité
hrudni aorty napf. u dospélych se srlsty po
operaci v détstvi. Znalost pfesného typu prove-
dené operace je zasadni pfi feSeni rezidualnich
nalezl. V poslednich letech je téZ stdle vice
prosazovanou metodou katetriza¢ni implan-
tace stentgraftu, kterd ma trvalejsi efekt na
snizenf gradientu, a tim i mens3f riziko restend-
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Obr. 7. Pseudoaneuryzma descendentni hrud-
ni aoty po operaci koarktace aorty zdplatou dle
Vosschulteho (archiv autora)

Obr. 8. Hybridni pfistup feSeni pseudoaneuryzma-
tu aorty po operaci CoA zdplatou dle Vosschulteho
u42letého muze; CT zobrazuje sprdvnou pozici dvou
hrudnich stentgrafti implantovanych do aortdiniho
oblouku a descendentni hrudni aorty; levd podkli¢-
kovd tepna je nasita na levou spole¢nou krkavici
a ta pomoci protézy derivovdna do pravé spolec-
né karotidy (subklavio-karoticko-karoticky bypass)
(archiv autora)

zy oproti prosté balonkové dilataci. Rizikem

implantace stentu je ruptura intimy ¢i disekce
stény. Incidence komplikaci se pohybuje mezi
3-14%, u pacientl nad 40 let riziko kompli-
kaci narlista az na 32 % (5). Stentgraft Ize také
pfi vhodnych anatomickych pomérech pouZit
k resenf rezidudlnich nélezl jako rekoarktace
¢i pseudoaneuryzma. Implantace stentgraf-
tu v kombinaci s redirekci tepen aortéiniho
oblouku (tzv. hybridni pfistup) pfedstavuje
pro pacienta Setrnou variantu bez nutnosti

mimotélniho obéhu. S ohledem na mozné

www.iakardiologie.cz

komplikace a rizika patff tyto vykony do rukou
zkuseného interven¢niho kardiologa.

Dlouhodobé vysledky po
korekci koarktace aorty

V dfivéjsich dobdch nemocni umirali bez
operace v prdmérném veku 35 let. V soucasné
dobé je progndza pacientd s CoA vyrazné
zlepSena diky ¢asné operaci v novorozenec-
kém a détském véku. V nejvétsi observacni
studii pacientd operovanych pro CoA v letech
1946-1981 na Mayo klinice 20 let po operaci
CoA preziva 84 % pacientl a z toho 11 % pa-
cientll podstoupilo reoperaci (7). Vy$si prav-
dépodobnost reoperace se udava pfi operaci
do péti let véku (do jednoho roku véku az
31,3% po 30 letech). Vék v dobé operace je
nejsilnéjsim prediktorem pfezivéni a rozvo-
je hypertenze. Nejvice pfezivaji pacienti ko-
incidenci hypertenze pak Ize ocekdvat u ne-
mocnych operovanych do deviti let véku (8).
Akcelerovana ateroskleréza v prekoarkta¢nim
fecisti je pficinou koronarnich pfihod a nahlé
srdecni smrti, které jsou nejcastejsimi pficina-
mi umrti u pacientl s koarktaci aorty, prdmer-
ny vék fatélniho infarktu myokardu je 48 let (7).

Pozdni komplikace

Rekoarktace

Prevalence je uddvéana v rozmezi 3-26% (9).
Rizikovymi faktory spojenymi s rekoarktaci jsou
operace do jednoho roku véku, anastoméza end
to end a prostéd angioplastika bez implantace
stentu. Pricinou téz mUze byt ponechani tkdné
duceje ¢i Sitl anastomoézy pod velkym tahem.
U pacientl po operaci CoA nezfidka echokar-
diograficky naméfime gradient v oblasti descen-
dentnf hrudnfaorty nad 20 mmg. Gradient byva
¢asto nadhodnocen rigidni jizvou. Klicové je tedy
zmeéren( klinického gradientu tj. tlakového spadu
HKK-DKK, ve spornych pfipadech je pak na misté
invazivni zmeéfeni gradientu. Je tfeba si uvédomit,
7e echokardiograficky gradient byva vyssi oproti
katetriza¢né zmérenému gradientu. Indikacni
kritéria k operaci jsou uvedena v tabulce 1 a jsou
shodna s kritérii k operaci nativni CoA. MoZnosti
feseni je implantace stentgraftu nebo reoperace,
nejcastéji nahrada zizeného Useku protézou i
extraanatomickym bypassem. Chirurgickd i inter-
vencnflécba je v pfipadé dospélych s rekoarktact

/ Interv Akut Kardiol 2019; 18(3, Suppl. A):

6-10 /

PREHLEDOVE CLANKY (

KOARKTACE AORTY V DOSPELOST

zatiZzena vyssim rizikem a méla by byt provadéna
na specializovaném pracovisti s dostatkem zku-
Senosti a dobrymi vysledky.

Pseudoaneuryzma

Prevalence pseudoaneuryzmatu je udavana
v $irokém rozmezi od 5 az do 50% (10). Silnym
prediktorem jeho vzniku je operace s pouzitim
zaplaty dle Vosschulteho, kdy dochazi casto
vlivem tlaku krve k profezani zaplaty. Jedna
se tedy o nepravou vydut, kdy sténa vyduté
neni tvofend sténou aorty, ale je drzena okol-
nimi strukturami a pacienta ohroZuje rupturou
s rizikem nahlého Umrti (obrazek 7). Incidence
rozvoje pseudoaneuryzmatu roste s Casem (11).
V nasem souboru byl medidn reoperace 28 let
od primovykonu. Pseudoaneuryzma byva ¢asto
klinicky némé, nékdy je klinickym projevem he-
moptyza pfi vytvofené aortobronchidini pisteli,
chrapot ¢i atypické torakalgie. V diagnostice je
suverénni metodou CT &i MR, které v kombinaci
s rtg vykazuji senzitivitu az 97 % oproti echokar-
diografii. Senzitivita samotné echokardiografie
je 71%, nebot je pseudoaneuryzma ze supra-
sterndlniho pfistupu ¢asto nezobrazitelné (12).
Moznosti opera¢niho feseni jsou shodné s po-
stupy pfi rekoarktaci. Preferovan je v soucasné
dobé hybridnf pfistup tj. katetriza¢nfimplantace
stentgraftu v kombinaci s chirurgickou redirekci
tepen oblouku bez mimotélniho obéhu (obra-
zek 8). Pseudoaneuryzma je Zivot ohrozujici
komplikaci, a proto by méli byt vsichni pacienti
po operaci CoA zaplatou pravidelné sledovani
pomoci CT ¢&i MR.

Hypertenze

Klidové hypertenze se vyskytuje az u 60 %
pacientl po 25 letech od operace ato i bez
soucasné pfitomné vyznamné rekoarktace (8).
Castgji se vyskytuje u nemocnych operova-
nych po devatém roce zivota a v pfitomnosti
gotického aortéIniho oblouku (14). Etiologie
hypertenze je multifaktoridini a zahrnuje ce-
lou skdlu fyziologickych a morfologickych
zmén v prekoarkta¢nim arteridlnim fecisti.
Patii k nim fragmentace elastickych vldken,
porucha vasodilatace zavislé i nezavislé na
endotelu a zvy$ena odpovéd na vasokontrike-
ni stimuly. Hypertenze mdze byt spojena se
snizenou citlivosti baroreceptort ¢i zvysenou
aktivaci renin-angiotenzinového systému (13).
Ve studii COALA, kterd sledovala 404 pacient(
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27 let po operaci, byla pfitomna hypertenze
u 58 % pacientd, z toho 48 % pacientd mélo
klidovou hypertenze a 10% zatézovou hy-
pertenzi, ale jen u 13% ze vsech hypertoni-
kd byla zjisténa vyznamnd rekoarktace (14).
Z34tézové hypertenze je pfitomna az u 30%
pacientl (5) v¢etné nemocnych bez klidové
hypertenze a pfedstavuje vyznamny rizikovy
faktor koronarnich chorob ¢i ruptury cerebrél-
nich aneuryzmat. Zasadni je spravnd metodika
méreni TK na hornich koncetinach, kdy jako
signifikantni hodnotime TK na pravé horni
koncetiné. U velké casti nemocnych s CoA
nalézdme na levé horni koncetingé TK vyrazné
niz$i nez na pravé hornf koncetiné. Po operaci
dle Waldhausena, kdy je k operaci CoA pouZita
levd podklickova tepna, byva krevni tlak na

levé hornf koncetiné neméfitelny.

Ostatni chlopenni vady

Bikuspidni aortalni chlopen je pfitomna
az u85% pacientl s CoA. Pridruzena muze
byt i mitrdlni vada pfi padakovité deformité.
Samoziejmosti je v téchto pripadech profylaxe
infek¢ni endokarditidy pfed stomatochirurgic-
kymi vykony.
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Zaver
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erudice a zkusenosti v feseni pozdnich nalez{.
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