Aneurysma descendentni hrudni aorty
u pacientky s Marfanovym syndromem
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V nasi kasuistice popisujeme pfipad nemocné s Marfanovym syndromem a aneurysmatem descendentni hrudni aorty, ktera pred tremi

lety podstoupila ndhradu ascendentni aorty dle Bentalla.
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Our paper is the case report of a female Marfan syndrome patient with descending thoracic aortic aneurysm who had ascending aortic

replacement using the Bentall technique three years ago.
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Uvod

Jako aneurysma oznacujeme rozsifeni aorty, které je 1,5krat
vetsi, nez je normalni rozmér v daném misté.! Aneurysma
hrudni aorty postihuje ¢ast aorty mezi levou podklickovou
tepnou a branici. Aneurysma thorakoabdominalni aorty je
roz$ifeni v misté brani¢niho hiatu, ktery oddéluje hrudni
aortu od bri$ni s variabilnim stupném roz$ifeni na brisni
nebo hrudni ¢ast.

Pfi¢inou mutize byt degenerace medie, disekce, onemoc-
néni pojiva, jako jsou Marfantv a Ehlerstiv-Danlostv syn-
drom, aortitida, koarktace aorty, infekce a aterosklerotické
postiZeni aorty.>?

V dobé uréeni diagnozy jsou ¢asto nemocni asympto-
mati¢ti a diagndza je stanovena v ramci vySetfeni pro
jiné onemocnéni. Symptomy se vyskytuji u 57 % pacientil
a k ruptufe aneurysmatu dochdzi u 9 % nemocnych.**
Necastéji se projevuje bolestmi v zadech mezi lopatkami.
Dalsi projevy jsou z utlaku okolnich organt.

Detailni znalosti rozsahu a zdvaznosti postizeni descen-
dentni aorty jsou diilezité ke stanoveni spravného postupu
lé¢by. Crawfordova klasifikace odrazi postizeni aorty
a umoznuje zhodnoceni rizika neurologického postizeni,
morbidity a mortality spojenych s operaci.

Podezfeni na vydut Ize stanovit jiz na zakladé prostého
skiagramu hrudniku. Zakladni vy$etfovaci metodou je
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spirdlni CT angiografie. Ke kontrolam po intervenci lze
vyuzit magnetickou rezonanci.

U asymptomatickych pacienti rozhoduje o operaci
v prvni fadé rozmér aneurysmatu. Elektivni operace je
doporucena pri prameéru, ktery prekracuje 5-6 cm nebo
se zvétsuje o 1 cm za rok. U pacienttl s onemocnénim pojiva
jsou tyto hranice niz$i. U symptomatickych pacientt je
riziko ruptury vétsi a nové vznikla bolest je ¢astou zndm-
kou progrese onemocnéni. Chronické aneurysma s disekci
a hrozici rupturou je indikovano k emergentni operaci.®

Nepravé vyduté (pseudoaneurysmata) jsou vzdy indiko-
vany k operaci co nejdrive pro veliké riziko ruptury.

V soucasné dobé je vétSina pacientt lé¢ena endovas-
kularné. Principem je implantace stentgraftu do mista
aneurysmatu. Tim dojde k vyrazeni vaku vyduté z toku
krve, a tedy ke vzniku tromboézy. Dulezité je ukotveni
stentgraftu do zdravé aorty. Opera¢ni 1é¢ba je vhodna
u anatomicky komplexnéjsich vyduti, znamend vsak vétsi
z4téZ pro organismus.® Ischemie organt je hlavni pfi¢inou
morbidity pacientt], ktefi podstoupili opera¢ni lé¢bu.”-'°

Opera¢ni mortalita udavana v literatute se pohybuje
kolem 6 %. Komplikace zahrnuji paraplegii, renalni selhani,
selhani dychani, krvéceni, kardialni komplikace.

V nasledujici kasuistice popisujeme ptipad pacientky
s disekovanym aneurysmatem descendentni hrudni aorty.
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Popis pfipadu

Ctytiapadesétiletd Zena s geneticky verifikovanym Mar-
fanovym syndromem, s pozitivni rodinnou anamnézou
podstoupila operaci ascendentni aorty dle Bentalla v ¢ervnu
2007 pro dilataci kofene aorty na 56 mm. V opera¢ni den
byla revidovéna pro krvéceni. Dal$i poopera¢ni pribéh
byl bez zavaznych komplikaci. V dubnu 2008 byla vyset-
fena v misté bydlisté pro bolesti zad mezi lopatkami pri
dekompenzované hypertenzi. Na zakladé provedenych
vySetfeni 1ékafi vyslovili podezieni na disekci oblouku aorty
a odeslali pacientku k dal$imu doSetfeni na nase pracoviste.
CT angiografie a echokardiografické vysetfeni ukdzalo
disekci descendentni aorty s primarnim entry v oblasti
bifurkace aorty s kranialnim $ifenim az k distalni anasto-
moze nahrady ascendentni aorty. Nemocné jsme okamzité
aplikovali kontinualni parenteralni antihypertenzni 1é¢bu,
ukon¢ili jsme antikoagulaci s cilem dosazeni trombotizace
falesného lumen. Po stabilizaci celkového stavu jsme za dva
dny provedli kontrolni CT angiografické vySetfeni aorty,
kde byla patrna trombotizace fale$ného lumen v oblouku
aorty. Rozhodli jsme se postupovat konzervativné. Dva roky
byla nemocna zcela bez potizi se stacionarnim nalezem
na descendentni aorté. Na jare tohoto roku si nemocnd opét
stéZovala na zhorsujici se bolesti zad. CT angiografie a echo-
kardiografické vysetfeni ukdzaly aneurysma descendentni
hrudni aorty $ife 6 cm se stale priachodnym falesnym lumen
v rozsahu od levé podklickové tepny az 8 cm nad branici.
Indikujeme operacni feeni s planem resekce aneurysmatu
s ndhradou aorty. Po doplnéni predoperacnich vysetfeni
byla nemocna v kvétnu pfijata na nase pracovisté k pla-
nované operaci. Den pred vykonem jsme provedli rentgen
hrudniku s nélezem ostfe ohrani¢eného homogenniho
loziska v oblasti horniho a stfedniho plicniho pole vlevo
(obrdzek 1). Nasledné provedené CT nativni vySetfeni
prokazuje rozsahlé aneurysma descendentni hrudni aorty
velikosti 10x11 cm, které zacind tésné za odstupem levé
podkli¢kové tepny a konéici 8 cm nad branici. Site descen-
dentni aorty za aneurysmatem dosahuje 4 cm.

Pfed vykonem jsme zavedli tepenné kanyly do femoral-
ni tepny a pravé podklickové tepny. Rovnéz jsme zavedli
zilni kanylu cestou femoralni zily do pravé siné Seldin-
gerovou metodou za echokardiografické kontroly. Pouzili
jsme anterolateralni thorakotomii ve 3. mezizebti. Vydut
jsme vypreparovali po zahdjeni extrakorporalni cirkulace
v hluboké hypotermii a pfi zastavé obéhu. Aneurysma
o velikosti 10x15 cm komprimovalo nevzdus$nou levou
plici, po jeho otevfeni jsme nasli ¢aste¢né trombdzované
falesné lumen (obrdzky 2 a 3). Resekovali jsme ¢ast aorty
od levé arteria subclavia distdlné az 8 cm nad branici.
Aortu jsme nahradili cévni protézou (obrdzek 4). Selek-
tivni perfuzi mozku jsme provedli cestou levé karotické
tepny. Pacientku jsme odpojili od mimotélniho obéhu bez
komplikaci za inotropni podpory, ktera byla ukoncena
treti pooperacni den. Anemie si vynutila podani celkem
¢yt krevnich prevodd, taktéz jsme upravili hemokoagu-
la¢ni parametry podanim trombocytii a mrazené plazmy.
Na kontrolnim snimku plic byla atelektaticka leva plice
z utlaku aneurysmatem a rovnéz pleuralni vypotek, ktery
si vyzadal provedeni pleuralni punkce. Po operaci si
nemocnd stézovala na bolesti levého ramene v disledku
neurapraxie plexus brachialis. Postupné potize ustoupily.

Obrézek 1 Rentgenovy snimek pted operaci
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Obréazek 3 Vypreparovana oteviena vydut
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Obréazek 4 Nahrada aorty protézou

Dalsi poopera¢ni pribéh byl bez komplikaci. Nemocnou
jsme propustili domu v dobrém stavu 15. poopera¢ni den.

Diskuse

V nasem pripadé jsme se rozhodli pro opera¢ni lé¢bu jiz
pfi prvnim zjisténi dilatace descendentni hrudni aorty
na 6 cm. Divodem byla jednak lokalizace aneurysmatu
a stale prichodny falesny kandal. Vzhledem ke kranialni
hranici vyduté, vyusténi levé podklickové tepny nebylo
proveditelné endovaskularni feSeni pro nemoznost ukot-
veni stentgraftu proximalné bez vyfazeni vaku vyduté
z toku krve a navozeni jeho trombozy. Probéhld operace
dle Bentalla v minulosti rovnéZ ovlivnila nase rozhodnuti.
Po zjisténi progrese velikosti aneurysmatu béhem dvou
mésicti 0 4 cm jsme pristoupili k okamzitému opera¢nimu
fedeni — resekci aneurysmatu s ndhradou aorty. Extrémni
velikost a riziko ruptury vyduté, ktera naléhala na hrudni
sténu, pri jeji preparaci nds vedlo k provedeni pocatku
vykonu jiz v mimotélnim obéhu v hluboké hypotermii
se zastavou cirkulace. Kanylaci levé karotické tepny jsme
zajistili selektivni perfuzi mozku. Po operaci bude pacientka
sledovana a dle vyvoje onemocnéni pak bude pravdépodob-
né nasledovat endovaskularni 1é¢ba chronicky disekované
thorakoabdominalni descendentni aorty.
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Zaver

Nase kasuistika je prikladem toho, Ze chirurgicka lé¢ba
aneurysmat descendentni aorty ma stale své misto. Endo-
vaskularni 1écba ma sice mensi mortalitu a morbiditu
ve srovnani s lé¢bou chirurgickou,'* ale neni vhodna
u nevyhovujici morfologie vyduté, u infikovanych vyduti
a vyduti spojenych s vyvojovymi vadami pojiva.
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