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Koarktace aorty patii mezi ¢astéjsi vrozené srdecni vady. | kdyz je progndza neoperovanych pacientt pomérné spatna, mizeme se s koar-
ktaci aorty setkat i u dospélych. Uvod ¢lanku je vénovén obecné patofyziologii, diagnostice a terapii tohoto onemocnéni.V popisovaném
pripadé byla koarktace aorty diagnostikovana pfi patrani po zdroji periferni embolizace do a. femoralis. Jsou zde diskutovany vztahy
tohoto onemocnéni k naruseni funkce i struktury cévni stény, progresi aterosklerézy a mozné pficinna souvislost s periferni embolizaci.
Chirurgicka a zatim i interven¢ni lé¢ba u dospélych s koarktaci je zatizena vyznamné vyssim rizikem nez u déti. V tomto pfipadé bylo
postupovéano konzervativné.
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Slabak M, Griva M. An unusual manifestation of coarctation of the aorta in an adult. Cor Vasa 2011,;53:154-157.

Coarctation of the aorta belongs to the more common congenital heart defects. Even though the prognosis of the patient not treated
surgically is rather poor, we may still encounter adult patients with this condition. The introduction of the article deals in general with
the pathophysiology, diagnostics, and treatment of this disease. In our case report, we describe a patient in whom the diagnosis of
coarctation of the aorta was established while searching for the source of peripheral embolization to the femoral artery. The relationship
between this disease and impaired function and structure of the vascular wall, progression of atherosclerosis as well as the possible
causal relationship with the peripheral embolization are discussed below. In adult patients, surgical repair and so far also interventional

treatment pose a significantly higher risk than in children. Conservative treatment was chosen in this case.
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Uvod

Koarktaci aorty poprvé popsal v roce 1750 anatom Johann
Friedrich Meckel. Jde o kongenitalni zazeni aortalniho
oblouku nebo descendentni aorty. Vyskyt vSech vrozenych
srde¢nich vad je udavan 6-10 na 1 000 Zivé narozenych déti,
koarktace aorty pak tvoti 5-8 % z tohoto poc¢tu. Mnohdy
byva spojena s jinymi srde¢nimi anoméliemi (bikuspidalni
aortalni chlopen, defekt komorového ¢i atrioventrikularniho
septa aj.). Prevalence je dva- az trikrat castéjsi u muzq,
vyskytuje se vSak az u 35 % Zen s Turnerovym syndromem
(genotyp 45,X0). Ztzeni aorty pri koarktaci mize byt lo-
kalizované (vpaceni zadni stény aorty do lumen), nebo ma
obraz tubularni hypoplazie oblouku a isthmu.'”* Ve starsi
literatute byla koarktace aorty rozdélovdna na dva typy:
preduktalni - infantilni typ (tésné pod odstupem a. sub-
clavia L. sin. a nad odstupem ductus arteriosus) a postduk-
talni — dospély typ (v misté odstupu ductus arteriosus nebo
bezprostredné pod nim).> Pfesny mechanismus vzniku neni
dosud znam. Nejcastéji je uvadéna porucha fetalni cirkulace
nebo ektopie tkané ductus arteriosus do stény aorty.*
Obstrukce krevniho toku pod koarktaci omezuje perfuzi
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abdominalnich organti a dolnich koncetin. V povodi nad
stendzou se rozviji systémova hypertenze s prestenotickou
a Casto i poststenotickou dilataci aorty. Souc¢asné dochazi
k rozvoji kolateralniho obéhu, zejména cestou levé a. subcla-
via, a. mammaria int., interkostélnich a skapularnich tepen.
Na patofyziologii participuji téZ neurohumoralni procesy,
které zatim nejsou exaktné prostudovany. V postkoarktaéni
Casti fecisté dochazi pri hypoperfuzi ledvin k aktivaci systé-
mu renin-angiotensin-aldosteron. V prekoarkta¢ni oblasti
dochazi ke zménam v cévni reaktivité se zvy$enou pohoto-
vosti k vasokonstrikénim podnétiim a omezenou schopnosti
vasodilatace. U dospélych jedincii s koarktaci vede tlakové
pretizeni k vyrazné hypertrofii levé komory, v dal$im prt-
béhu k jeji dilataci a systolické dysfunkci. U postduktalni
koarktace aorty se v pfipadé zachovaného zkratu pres ductus
arteriosus miiZe rozvijet pravostranna kardialni insuficience.
Aneurysma, ruptura nebo disekce mohou vzniknout jak
v proximalni dilatované aorté v diisledku hypertenze, tak
tésné za koarktaci, jako disledek tizké krevni trysky smé-
fujici pres koarktaci a erodujici intimu cévni stény. Castou
pri¢inou smrti kromé srde¢niho selhani a ruptury aorty
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byva krvéceni z aneurysmatu Willisova okruhu a infekéni
endokarditida.'® Subjektivni potize obvykle dospéli s koar-
ktaci aorty nemaji. V objektivnim nalezu muze byt patrny
atleticky hrudnik v kontrastu s hypotrofii dolnich koncetin.
Pri fyzikalnim vySetfeni nachazime rozdil systémového tlaku
mezi hornimi a dolnimi konc¢etinami o vice nez 20 mm Hg.
Rovnéz palpace pulsové viny mutize byt na dolnich konce-
tindch alterovana (pomalejsi vzestup a opozdény vrchol,
oslabeni ¢i vymizeni). Pri rozvinutém kolateralnim recisti
lze nékdy hmatat interkostalni a muskuldrni arterie pres
zadové svalstvo. Pfi hypertenzi a hypertrofii levé komory
byva pfitomna akcentace druhé ozvy a nékdy i ¢tvrtd ozva,
v poslechovém ndlezu v§ak dominuje systolicky $elest nad
aortou, parasternalné vlevo a mezi lopatkami, ktery presahu-
je az do diastoly (na rozdil od $elestu aortalni stendzy) a pti
tésné koarktaci se stava kontinudlnim. Selest vznikd ze t{
zdrojti: samotné koarktace, rozvinutych kolateral a eventual-
né pridruzené chlopenni vady.'** EKG mtiZe byt normalni,
nebo miizeme vidét obraz hypertrofie levé komory, nékdy
jiz s tlakovym pretizenim. Obc¢as mize byt hypertrofie levé
komory manifestovana prohloubenim kmitti S ve svodech
V,a 'V (tzv. posterobazalni hypertrofie levé komory)."* RTG
hrudniku mtize ukazat kardiomegalii, velikost srdce v$ak
miize byt i normdlni. Dulezitym diagnostickym voditkem
jsou dva typické nalezy. Na skeletu dochazi v disledku
pulsujicich a dilatovanych mezizebernich kolateral k jasné
patrné usuraci dolnich okrajii Zeber a aortalni knoflik
ma konfiguraci ,trojky“ se zafezem koarktace a s brisky
proximalni a distaln{ dilatace. Popisovan je i pfiznak ,inver-
tované trojky“ pti RTG pasazi jicnem s baryovou kontrastni
latkou.'-® Morfologii aortalniho oblouku a descendentni
aorty odhali 2D echokardiografie ze suprasternalniho nebo
transezofagealniho pristupu. Barevnym dopplerovskym ma-
povanim detekujeme akcelerované a turbulentni proudéni.
Rychlost toku v descendentni aorté zjistime kontinudlnim
dopplerovskym vysetfenim. Toto vySetfeni mutiZze byt ne-
spolehlivé pfi horsi vySettitelnosti pfi malém pritoku kvili
pritomnosti kapacitnich kolaterdl, pfipadné pii atrezii aorty.
Tlakovy gradient zjistény dopplerovskym vysetfenim je vyssi
nez gradient zjistény klinickym méfenim tlaku a katetrizaci.
Echokardiograficky je nutno dale zhodnotit hypertrofii
levé komory, aortalni chlopen, dilataci aorty ¢i dalsi ano-
malie."*” Katetriza¢né zobrazime morfologii a kolateralni
obéh aortografii, gradient ur¢ime stazenim katetru pres
koarktaci (,,pull-back®) nebo souc¢asnym méfenim dvéma
katetry. U star$ich nebo rizikovych pacientt pted planova-
nou operaci nasleduje selektivni koronarografie. K zobrazeni
koarktace se dnes jiz rutinné vyuzivda CT angiografie ¢i
magnetickd rezonance. Za patologické se povazuje zuzeni
o vice nez 30-40 % $ife descendentni aorty nad branici.'”
Konzervativni 1écba sestava z prevence infek¢ni endokar-
ditidy, medikamentdzni terapie hypertenze a srde¢niho
selhani. Kauzalni 1éc¢ba je chirurgickd nebo katetriza¢ni.
Chirurgicka lé¢ba spocivd v resekei s ,,end-to-end” anasto-
mozou, piipadné s nahradou delsiho tiseku cévni protézou.
V nékterych pripadech je vhodnéjsi pouzit cévni protézu
mezi levou podkli¢kovou tepnou a descendentni aortou ¢i
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jiny extraanatomicky bypass. Od 1é¢by pomoci zaplaty (dle
Vossschulteho) se upousti pro vysoky vyskyt aneurysmat.
Katetriza¢né se pouziva balonkova dilatace anebo implan-
tace stentu. Zatim neni bezvyhradné pfijimanou metodou
prvni volby, vyuziva se spiSe u déti a rekoarktaci.'* Pacienti
s neoperovanou koarktaci umirali dfive v pramérném véku
35 let a 50 let se jich dozilo pouhych 10 %. Operace v détstvi
vyznamné zlepsila progndzu: 24 let od operace preziva 81 %
nemocnych a 44 let od operace preziva 73 % nemocnych."*
I po uspésném chirurgickém vykonu v détstvi ztstava v do-
spélosti riziko zatézové hypertenze (az v 75 %), Castéjsiho
(v 53 %), castéjsiho vyskytu aortalnich vad, rekoarktace
(ve 24 %), vyskytu aneurysmat aorty (ve 12 %) a mozkového
krvaceni."*?

Vlastni pozorovani

Zachranna sluzba privezla pacientku s podezfenim na akut-
ni korondrn{ syndrom. Slo o 71letou zenu, kufacku, kterd
byla 13 let 1é¢ena pro hypertenzni nemoc. V anamnéze dale
uvadéla hyperlipoproteinemii, osteoporézu, nefrolitiazu
a cholecystolitidzu. Hypertenze byla lé¢ena monoterapii
inhibitorem ACE (enalaprilem), déle uzivala statin (simva-
statin), méla zavedenou terapii osteopordzy a pri obtiZich
obcas uzivala analgetika a cholagoga. Subjektivné uvadéla
intermitentni oprese na hrudi ptritomné 12 hodin pred
ptijetim, déle klidovou du$nost a nauseu. Kratce pred piijez-
dem zachranné sluzby soucasné pozorovala néhle vzniklou
necitlivost a bolestivost levé dolni koncetiny. Klaudika¢ni
potize dosud nemivala. Pfi pfijeti byla nemocna tlakové
a ob¢hové kompenzovana, srdecni akce byla pravidelnd
86/min, TK méfeny na pazi 110/80 mm Hg, saturace O,
90 %. V klinickém nalezu viak dominovaly mramorovani
stehna levé dolni koncetiny, chladné lytko, povrchovy Zilni
systém byl vyprazdnény, pulsace vlevo byly hmatné pouze
v naznaku v tiisle. Na EKG byl sinusovy rytmus, prevodni
¢asy v normé, byly pritomny deprese tsektl ST diafragmatic-
ky a anterolateralné, mozny obraz pravého zadniho infarktu
myokardu. Na RTG hrudniku byla popsana dilatace srde¢-
niho stinu, znamky méstnani v malém obéhu (obrdzek I).
Laboratorné byly zjistény elevace troponinu I (3,65 pg/l,
norma do 0,16 pg/l), sedimentace 17/30, C-reaktivni protein
70 mg/l, krevni obraz v normé, INR 1,11, aPTT 25,5 s, ionty,
urea, kreatinin, glykemie, bilirubin a jaterni enzymy v normé,
cholesterol 5,47 mmol/l, triglyceridy 1,31 mmol/l, albumin
41,2 g/1. Po ptijeti na korondrni jednotku byla pacientka bez
bolesti na hrudi, hemodynamicky stabilni. Pro podezfeni
na akutni tepenny uzavér byla urgentné provedena duplexni
sonografie tepen dolnich koncetin. Byl potvrzen akutni uza-
vér a. femoralis communis L. sin. bezprostfedné pod tfislem
majici charakter periferni embolizace. V neuroleptanalgezii
a lokalni anestezii byla provedena nepfima embolektomie.
Fogartyho katetrem ¢. 4 byl z a. femoralis superficialis 1. sin.
extrahovan embolus velikosti 30x7 mm. Ihned byl obnoven
prudky tepenny pritok, palpa¢né byla detekovana spolehliva
pulsace na a. dorsalis pedis 1. sin. Chirurgicky vykon probéhl
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Obrézek 1 RTG hrudniku (po kompenzaci)

bez komplikaci. Histologické vysetfeni prokazalo struktury
smi$eného trombu. V dal$im prabéhu hospitalizace se
péatralo po mozném zdroji periferni embolizace. Trans-
thorakélni echokardiografie prokazala difuzni hypokinezi
levé komory, depresi systolické funkce (EF 35 %) a stfedné
vyznamnou mitralni regurgitaci. Ze suprasternalni projekce
byla patrna redukce lumen oblouku aorty ne zcela jasného
puvodu s dopplerovsky zjisténym gradientem 41 mm Hg,
po odecteni gradientu aortalni chlopné 35 mm Hg (obrdz-
ky 2, 3). VySetteni bylo limitovano vyraznymi kalcifikacemi
oblouku aorty. Jicnové echokardiografie potvrdila ztuzeni
oblouku aorty s vyznamnymi kalcifikovanymi platy, misty
mobilnimi. Nebyl patrny defekt siiového septa ani znamky
intrakardialni trombdzy. CT angiografie ukazala dvojity ohyb
aortalniho oblouku a jeho prechodu v descendentni aortu,
vyrazné kalcifikace stén aorty a zuZeni lumen az na 8 mm
v misté odstupu a. subclavia 1. sin. (obrdzek 4). Nalez byl
hodnocen jako koarktace aorty se sekundarné degenerativné
zménénou sténou. Bylo zvazovano kardiochirurgické feseni
vady. Vzhledem k prodélanému infarktu myokardu pod-
stoupila nemocna koronarografii. Femoralni ptistup byl pro
pritomnost vyraznych kalcifikaci oblouku aorty povazovan
za rizikovy. Cestou a. radialis 1. dx. byla provedena koro-

Obrazek 2 Echokardiografie (suprasternalni projekce) - 2D
zobrazeni oblouku aorty a minimalni rozmér lumen
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Obrazek 3 Echokardiografie (suprasternalni projekce) - gra-
dient zjistény kontinudlnim dopplerovskym vysetfenim

narografie se zavérem: kmen levé véncité tepny bez stendz,
40% redukce odstupu ramus interventricularis anterior
(RIA), 99% stendza bifurkace RIA-RD (ramus diagonalis),
uzavér ramus circumflexus (RC) v odstupu, ramus margi-
nalis sinister (RMS) se plni z homokolateral, 70% ostidlni
stendza a uzavér proximalni a. coronaria dextra (ACD)
kompenzovany z heterokolaterdl (obrdzky 5, 6). Nélezy byly
prezentovany na kardiochirurgickém pracovisti. V ¢asném
terminu byla za pouziti mimotélniho obéhu provedena
anuloplastika mitralni chlopné semiflexibilnim prstencem
CE 28 a trojndsobny aortokoronarni bypass (RIA, RMS,
ACD - venodzni $tépy). Koarktace aorty byla zhodnocena
jako hemodynamicky méné vyznamnd, rozsifeni kardio-
chirurgického vykonu bylo povazovano za rizikové. Krevni
ztraty byly vyssi, pooperacni stav vyzadoval protrahovanou
medikamentdézni podporu obéhu a diurézy. Rehabilitace
probéhla pomérné rychle a 12. pooperac¢ni den byla pacient-
ka propusténa do ambulantni péce. Nadale je kardiologicky
dispenzarizovana. Je sobésta¢nd, subjektivné bez vétsich
potizi, ve funké¢ni tfidé NYHA II. Hodnoty TK jsou pii
kombinované terapii inhibitorem ACE, beta-blokatorem
a diuretikem uspokojivé. Vzhledem k periferni embolizaci
byla indikovéna antikoagula¢ni terapie kumariny.

Obrézek 4 CT vysetieni (postkontrastné)
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Obrazek 5 Koronarografie - leva véncita tepna (lateralni
projekce)

Diskuse

Kasuistika dokumentuje nalez koarktace aorty u dospélé
pacientky, ktery byl zjistén pfi patrani po mozném zdroji
periferni embolizace do a. femoralis. Nemusi zde vsak jit
o pouhou nahodnou koincidenci. Nékteré préace hovori
o vyznamné alteraci cévni stény u koarktace aorty, a to
i po tspé$né chirurgické terapii. Je studovan vliv endote-
lidlni dysfunkce na rychlou progresi aterosklerozy, zvysenou
tuhost a abnormaélni odpovéd hladké svaloviny tepen.
Jsou popisovany zmény pulsové viny a jeji reakce na nit-
raty u pacientd, ktefi podstoupili operaci koarktace aorty.
Histologicka vySetfeni prokazala zvySeny obsah kolagenu,
rozdilné zastoupeni a orientaci bunék hladké svaloviny
tepen. V experimentu na psech s podvazanou aortou byla
zménéna odpoveéd korondrnich tepen na acetylcholin.

Obrazek 6 Koronarografie - prava véncita tepna (lateralni
projekce)
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Sonografické studie u déti po operaci koarktace prokazaly
nartist tuhosti cévni stény a signifikantné sniZenou rozta-
zitelnost ascendentni aorty oproti normalni populaci, a to
bez ohledu na vysi krevniho tlaku.>*®® Trombdza v aorté
postizené koarktaci se uvadi v literature spiSe sporadicky
u neonatologickych pacientt.' Jicnova echokardiografie
u na$i nemocné neodhalila intrakardialni trombdzu ani
defekt septa sini. Rovnéz nebyla dokumentovana fibrilace ¢i
flutter sini. Embolizaci nasténného trombu z dysfunkéni levé
komory jisté nelze zcela vyloucit. Vzhledem k charakteru
postizeni stény aorty dospélé pacientky s koarktaci (rozsahlé
kalcifikované platy, misty mobilni) v§ak mohl byt zdrojem
periferni embolizace plat anebo trombus na néj nasedajici.
Chirurgicka 1é¢ba u dospélych s koarktaci aorty je stale za-
tizena vyznamné vy$sim rizikem nez u déti. Data uspésnosti
a ucinnosti intervenc¢ni 1é¢by koarktace u pacientt ve véku
nad 60 let prakticky neexistuji.>* U popisované nemocné by
roz$ifeni chirurgického vykonu o rekonstrukci aorty vedlo
k netinosnému navyseni logistického EuroSCORE na 60 %.
Vzhledem k jeji dosavadni asymptomati¢nosti, absenci kom-
plikaci a jesté pomérné nizkému gradientu (dopplerovsky
35 mm Hg, rozdil neinvazivniho TK na hornich a dolnich
koncetinach pod 20 mm Hg) se postupovalo konzervativné.
Dobra kompenzace TK pti obvyklé antihypertenzni terapii
a slusna kvalita Zivota pacientky potvrzuji spravnost volby.

Zaver

Koarktace aorty je ¢astéjsi vrozenou srde¢ni vadou. I kdy?z je
progndza neoperovanych pacientii pomérné Spatnd, miizeme
se s koarktaci aorty setkat i u dospélych. U téchto nemocnych
je vSak chirurgicka a zatim i interven¢ni 1écba zatizena
vy$$im rizikem. Konzervativni terapie spoc¢iva v kontrole
hypertenze a prevenci infekéni endokarditidy. Koarktace
aorty vede i po uspésné korekci k naruseni funkce i struktury
cévni stény a progresi aterosklerdzy. Zda se tedy, Ze koarktace
aorty patfi mezi systémova cévni onemocnéni."*’
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