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Unikuspidalni aortalni chlopen je velmi vzacna vrozena anomalie, ktera byva spojena se sten6zou nebo regurgitaci chlopné, pfipadné
jejich kombinaci. Dals$imi komplikacemi byvaji dilatace ascendentni aorty a zvysené riziko jeji disekce. Popisujeme piipad 53letého
nemocného s tézkou aortdlni stenézou unikuspidalni chlopné s dilataci ascendentni aorty, u néhoz byla provedena nahrada aortalni
chlopné a ascendentni aorty. Cilem tohoto sdéleni je pfibliZit diagnostiku a fedeni této anomalie.
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Unicuspid aortic valve is a rare congenital anomaly that is often associated with severe valvular stenosis, regurgitation or a combination
of both. Other complications include dilatation of ascending aorta and increased risk of its dissection. We present a case of 53-year-old
man with unicuspid aortic valve with severe stenosis and dilatation of ascending aorta. The patient underwent successful aortic valve
replacement together with replacement of ascending aorta. The aim of this report is to review diagnostics and treatment of this anomaly.
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Popis pfipadu

Predmétem kasuistiky je 53lety pacient, u néhoz byl
v détstvi zjistén srdeéni Selest a pozdéji malo vyznamna
aortalni regurgitace, pro kterou pred¢asné ukoncil zakladni
vojenskou sluzbu. V té dobé byl asymptomaticky a nebyl
pravidelné sledovan. Ve véku 39 let prodélal epizodu
akutniho levostranného srde¢niho selhani. Tehdy byla
dokumentovana stfedné vyznamnd aortalni regurgitace
na bikuspidalni chlopni s dilataci ascendentni aorty. Pfi
dal$im sledovani byl pacient limitovan pouze dusnosti pri
vétsi namaze (New York Heart Association - NYHA -
tfida IT) a mirnym vertigem pfi rychlé vertikalizaci a uzival
malou davku diuretik. V roce 2010 byla pfi pravidelné
kontrole echokardiograficky zjiSténa progrese dilatace
ascendentni aorty s vyznamnou aortalni stendzou a stfedné
vyznamnou regurgitaci na unikuspiddlni aortalni chlopni.
Pfi podrobném vysetfeni byl katetriza¢né ovéren stfedni
tlakovy gradient na aortalni chlopni 61 mm Hg a angio-
graficky zméfena $ife ascendentni aorty dosahla 59 mm
(obrdzek 1). Leva komora srde¢ni méla normalni tloustku
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stén a normalni rozméry. Pti koronarni angiografii nebyla
prokazana anomélie korondrnich tepen ani aterosklerotické
postizeni. Pacient byl indikovan k ndhradé aortalni chlopné
a ascendentni aorty podle Bentalla. Vykon byl proveden
standardnim pristupem a byl komplikovan krvicenim
z fragilni aorty pti dekanylaci, které bylo zastaveno sutu-
rou s perikardidlnimi podlozkami a lepidlem. Déle doslo
k rozvoji uplné AV blokady, ktera pretrvavala po operaci
a vyzadala si implantaci dvoudutinového kardiostimulatoru.
Dalsi poopera¢ni pribéh jiz byl bez komplikaci, pacient byl
prelozen do lazni k rehabilitaci.

Diskuse

Unikuspidalni aortélni chlopen je malo ¢astou vrozenou
vadou, ktera se vyskytuje u 0,02 % pacientd, u nichz bylo
provedeno echokardiografické vysetfeni,' a u 1,8-6 %
dospélych pacientt, ktefi podstoupili operaci srde¢ni
chlopné.'? Tato anomalie je nejcastéj$i pri¢inou sympto-
matické aortalni stendzy v prvnim roce zivota.* Obvykle se
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Obrézek 1 Angiogram ascendentni aorty v levé sikmé projekci,
ktery dokumentuje jeji vyraznou dilataci

manifestuje $elestem priblizné ve véku 19 let* a symptomy
se ve vét§iné piipadu objevuji o fadu let pozdéji (ve véku
30-60 let).>*

Morfologicky se rozlisuji dva typy unikuspidalni chlopné.
U prvniho typu s ustim tvaru ,,pin-hole“ neni vytvoreno
spojeni mezi tstim chlopné a aortou (acommisural type).
Jedinci s touto anomalii, kterd je spojena se zdvaznou aor-
talni stendzou, jsou symptomaticti od détstvi a nedozivaji se
vysokého véku. U druhého typu je vytvorena jedna komis-
ura spojujici excentrické usti a sténu aorty (unicommisural
type) (obrdzek 2). Tento typ vady je u dospélé populace asi
desetkrat ¢astéjsi’ a pro anomalni anatomii chlopné, kterd je
spojena s abnormalnim priitokem, dochazi k brzkému roz-
voji degenerativnich zmén charakteru fibrézy a kalcifikaci.

Prevazujicimi komplikacemi unikuspidélni aortalni
chlopné byvaji bud stendza, nebo regurgitace, nebo kombi-
nace obojiho.! Ischigami a spol.® se domnivaji, Ze podkladem

Obrazek 2 Pohled na unikuspidalni aortalni chlopen pfi
chirurgickém zakroku (v pravé ¢asti chlopné je komisura
spojujici excentrické Usti a sténu aorty)
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Obrazek 3 Transezofagealni echokardiografické vysetienti,
které ukazuje charakteristicky obraz unikuspidalni aortalni
chlopné (excentrické aortalni Usti v horni ¢asti obrazku)

stendzy nejsou vrozené adheze, ale ¢asné degenerativni
procesy. Podobny mechanismus se uplatiiuje také u pacientt
s bikuspidalni chlopni. Ti jsou v§ak operovani v priméru
0 20 let pozdéji nez pacienti s chlopni unikuspidalni, takze
degenerativni zmény jsou u unikuspidalni chlopné ¢asnéj-
$1.° Rychlost a ¢etnost postizeni chlopné degenerativnimi
procesy nartsta se snizujicim se poctem cipi.’

Velmi ¢astou komplikaci je dilatace ascendentni aorty
s rizikem jeji disekce.? Dilatace se vyskytuje zhruba u po-
loviny pacientd, a to prevazné v mlad$im véku.! U téchto
pacientt byvaji v medii aorty pfitomny histologické zmény
charakteru cystické degenerace s medionekrézou, fragmen-
taci a ztratou elasticity tkané.® Excentricky jet na unikomi-
suralni chlopni navic tyto degenerativni procesy urychluje.
Dal$imi komplikacemi zminéné anomalie byvaji hypertrofie
stén levé komory’ a jeji dilatace,'® aberantni nebo spole¢ny
odstup koronarnich tepen,® defekt komorového septa,®
koarktace aorty'' nebo aneurysma levého Valsalvova sinu.'?

Zikladni diagnostickou metodou u unikuspidalni
aortalni chlopné je jicnové echokardiografie (obrdzek 3)."
Umoznuje posoudit morfologii cipti a komisur, tvar aor-
talniho usti a vyznamnost chlopenni vady. Magneticka
rezonance nebo vypocetni tomografie srdce se uplatnuji
zejména v diagnostice dilatace ascendentni aorty a jeji Site.

Lécba postizeni unikuspidalni aortdlni chlopné spociva
v jeji ndhradé. V nékterych pripadech prichazi v uvahu
plastika aortalni chlopné, zejména tzv. bikuspidalizace. Jde
o rekonstrukéni vykon, pfi kterém je pomoci autologniho
perikardu vytvorena nahradni komisura. Tento vykon byva
preferovan pred chlopenni ndhradou u mladsich nemocnych
s cilem oddalit nahradu mechanickou protézou a mize byt
proveden s velkou mirou uspésnosti.'*'®

Pfipad naseho pacienta dokumentuje charakteristicky
prirozeny pribéh unikuspidalni aortdlni chlopné. Vék
zjisténi srde¢niho $elestu a symptomu koreloval s udaji z li-
teratury. V pozdéjsim véku byla diagnostikovana vyznamna
aortdlni stenéza s dilataci ascendentni aorty. Pacient byl
lé¢en ndhradou aortalni chlopné spolu s implantaci kon-
duitu k nahradé ascendentni aorty. O plastice chlopné se
neuvazovalo pro soucasné postizeni aorty. Opera¢ni vykon
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byl komplikovan uplnou AV blokadou s nutnosti implantace
dvoudutinového kardiostimulatoru, coz odrazi rozséhlé
degenerativni postizeni v oblasti aortalniho prstence.

Zaver

Kasuistika priblizuje charakteristicky urychleny prabéh
rozvoje aortalni vady u pacienta s unikuspidalni aortalni
chlopni a zduraziiuje nutnost peclivého sledovani téchto

pacientd. Jediné tak lze spravné nacasovat opera¢ni feseni
vady s cilem snizit riziko disekce ascendentni aorty.
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