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V predkladaném kasuistickém sdéleni autofi popisuji pfipad 40leté nemocné s fixni subaortélni stenézou
(SAS). Tato vada je fazena do skupiny onemocnéni podminujicich obstrukci vytokového traktu levé komory,
ktera souhrnné zahrnuje stenotické |éze lokalizované ve vlastnim anatomickém vytokovém traktu komory
az po oblast pocatku sestupné aorty. Obstrukce jsou nazyvany podle svého vztahu k aortélni chlopni jako
subvalvuldrni, valvuldrni a supravalvularni a jejich spolecnym jmenovatelem je zvySeni dotizeni levé komory.
Fixni subaortalni sten6za méa podobu budto fokalni stenotické léze, podminéné fibrézni membranou, nebo
uzkého muskularniho ¢i fibromuskularniho tunelu difuzné zuzujiciho vytokovy trakt levé komory. U jedinct
se SAS se Casto vyskytuji i dalsi vrozené vady srdce: bikuspidalni aortalni chlopen, perimembranézni defekt
septa komor aj. Chirurgicka resekce SAS je indikovéna jiz u asymptomatickych jedincli se zdvaznou SAS
s vrcholovym gradientem > 50 mm Hg; je vhodné ji zvazit i v nékterych pfipadech méné zavazné obstrukce
jako napf. pfi koexistenci s minimalné stredné vyznamnou aortalni regurgitaci, defektu komorového septa,
u zen planujicich graviditu aj. V fadé pfipadl vak dochézi k rekurenci SAS vyzaduijici dalsi chirurgické reseni.
U fokalniho typu SAS je mozné v nékterych pfipadech indikovat provedeni perkuténni balonkové dilatace.
© 2016, CKS. Published by Elsevier sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

The authors present a case of a 40-year-old female patient with fixed subaortic stenosis (SAS). This defect is
classified into a group of diseases characterized by the presence of obstruction in the left ventricular out-
flow tract, which collectively includes stenotic lesions located in the region extending from the anatomical
outflow tract of the left ventricle distally to the descending aorta. Obstructions are named according to their
relationship to the aortic valve (subvalvular, valvular, and supravalvular) and their common denominator
is an increase in the left ventricular afterload. Fixed subaortic stenosis may be either a focal stenotic lesion
formed by a fibrous membrane, or a narrow muscular or fibromuscular tunnel diffusely tapering the outflow
tract of the left ventricle. Individuals with SAS usually present with other congenital heart diseases such as
a bicuspid aortic valve or perimembranous ventricular septal defect. Surgical resection of SAS is already
indicated in asymptomatic individuals with severe SAS (peak gradient >50 mmHg). It is also advisable to
consider surgery in some cases of less severe obstruction such as in those with coexistent moderate aortic re-
gurgitation, ventricular septal defect, or in women planning pregnancy. In many cases, however, recurrence
of SAS requires secondary surgical treatment. In the focal type of SAS, it is possible to indicate percutaneous
balloon dilatation in some cases.
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Popis pFipadu

Referovana nemocna byla poprvé na nasem pracovisti
vysetfena v roce 2009, ve svych 37 letech, pro nélez sy-
stolického Selestu nad aortalni chlopni. V té dobé nebyla
dlouhodobé Iécena pro Zadnou chorobu, v 28 a 32 letech
prodélala dva nekomplikované porody per vias naturales
a nasledné ji bylo zavedeno nitrodélozni télisko. Echo-
kardiograficky byla zjisténa vyznamnad subaortalni mem-
brandzni stenéza s maximalnim a stfednim gradientem
100/40 mm Hg, aortalni chloperi nevykazovala znamky
morfologického a funkéniho postizeni, levd komora byla
nezvétsend a nehypertrofickd, s normalni celkovou systo-
lickou funkci hodnocenou dle ejekéni frakce 70 procent.
Vzhledem k asymptomati¢nosti vady odmitla pacientka
navrhované chirurgické reSeni a nadale byla pravidelné
klinicky a echokardiograficky sledovana. V nasledujicim
Sestiletém sledovani byla stale bez obtizi, echokardio-
graficky byla patrna jen velmi pozvolnd progrese gradien-
td na subaortdlni stenéze na hodnoty 127/87 mm Hg (obr.
1). Na podzim roku 2015 byla pti echokardiografickém vy-
Setfeni patrna pocinajici mirna koncentricka hypertrofie
nezvétSené levé komory, doprovazena vyvojem diasto-
lické dysfunkce I. stupné. | pres asymptomati¢nost bylo

Obr. 1 - Kontinualni dopplerovsky zéznam pfi transthorakalnim
echokardiografickém vysetreni, jenz prokazuje hemodynamicky vy-
znamnou fixovanou subaortalni stenézu s vrcholovym gradientem
127 mm Hg a stfednim gradientem 87 mm Hg.

Obr. 2 - 2D transezofageadlni echokardiografické vysetieni: v levé ¢asti obrazku je patrna membranéz-

nemocné vzhledem k progresi ndlezu na levé komore
znovu vyrazné doporuceno chirurgické feseni, které nyni
akceptovala. V ramci predoperacniho vysetfovani bylo
vzhledem k detailnéjSimu popisu léze doplnéno jicnové
echokardiografické vysetreni, které demonstrovalo pfi-
tomnost subaortalni cirkularni fibrézni membrany, jez za-
sahovala na predni cip mitralni chlopné a stenézovala vy-
tokovy trakt dle 3D planimetrického hodnoceni na 1 cm?
(obr. 2 a 3). Kardiochirurgicky vykon byl proveden cestou
pricné aortotomie nad korondrnimi ustimi. Nejprve byla
verifikovdna pritomnost subaortalni stenézy na podkladé
tuhé fibrézni membrany, kterd témér cirkuldrné precha-
zela na predni cip mitralni chlopné (obr. 4). Nasledné byla
provedena resekce subaortalni membrany véetné sneseni
jejiho materialu z predniho mitralniho cipu. Pooperacni
pribéh byl nekomplikovany a pacientka byla nasledné
propusténa v dobrém stavu do domdaciho osetreni.

Diskuse

Fixni subaortalni stendza (SAS) je relativné vzacna srdec¢-
ni vada, jejiz prevalence v populaci dospélych s vrozenou
srdecni vadou je odhadovana na pfiblizné 6,5 %, s pomé-

Obr. 3 - 3D transezofagealni echokardiografické vysetreni, jez de-
monstruje pfitomnost cirkularni subaortalni membranézni stenézy
s planimetrickou plochou usti 1 cm?.

ni subaortalni sten6za ve vytokovém traktu levé komory (Zluta Sipka), presahujici na predni cip mitralni
chlopné; v pravé casti obrazku je v barevném dopplerovském mapovani patrno turbulentni proudéni pres

membrandzni subaortalni stendézu.
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Obr. 4 - Perioperacni nalez potvrzujici pfitomnost cirkularni fibroz-
ni membrany ve vytokovém traktu levé komory

rem mUzu a Zzen 2 : 1 [1]. Jedna se o jednotku zahrnu-
jici diskrétni, fokalni stenotické léze, podminéné fibréz-
ni membranou, nebo difuzni typ obstrukce vytokového
traktu levé komory (LK) v podobé uzkého muskularni-
ho ¢i fibromuskuldrniho tunelu. Raritné mize byt pod-
kladem SAS téZ abnormdlni akcesorni 3lasinka mitralni
chlopné ukotvena na bazi septa komor.

Diskrétni forma predstavuje naprostou vétsinu vsech
SAS (priblizné 90 %), svalové tunelové léze jsou ale ob-
vykle spojeny se zavaznéjsim stupném stendzy [2]. Jelikoz
je velmi zfidka pfitomna u novorozenct a v raném détstvi,
je SAS fadou autorl povazovana spiSe za ziskanou nez
vrozenou srdecni vadu [3]. Patogeneze SAS neni dosud
jednoznac¢né objasnéna. Zajimavou hypotézu publiko-
vali Rosenquist a spol., ktefi u nemocnych se SAS nalezli
konstantné zvysenou vzdalenost mezi mitralni a aortalni
chlopni, ktera maze mit za nasledek zménu ve smérové-
ni krevniho proudéni v blizkosti distdlniho komorového
septa, jeZz podminuje diferenciaci zde pfitomnych zaro-
decnych bunék ve fibroblasty [4]. Tuto hypotézu podpo-
ruje také fakt, ze k rozvoji SAS mulze dojit po nékterych
chirurgickych vykonech v oblasti vytokového traktu LK,
kdy je jako kauzalni zvazovana sekundarni proliferace va-
zivové tkané v misté turbulentniho proudéni krve v dané
oblasti [5].

U jedincl se SAS se casto vyskytuji i dalsi vrozené srdec-
ni vady. Bikuspidalni aortalni chlopen je nalézana témér
u Ctvrtiny nemocnych, v 37 % pripada je pak soucasné
se SAS pfitomen defekt komorového septa perimembra-
nézniho typu [2]. Fixni subaortalni stenéza maze byt téz
soucdsti komplexni obstrukéni 1éze, napf. Shoneova kom-
plexu, ktery maze dédle zahrnovat mitralni stenézu v du-
sledku padakové chlopné, bikuspidalni aortalni chlopen
a koarktaci aorty [2].

Hemodynamicky dochazi u vyznamné SAS ke zvyseni
afterloadu LK, coZz ma za nasledek rozvoj jeji koncentric-
ké hypertrofie. Dlouhodobé zvysené dotizeni LK pfi za-
vazné SAS pak mUze vést, podobné jako u aortalni ste-
noézy, k postupné dilataci a globalni systolické dysfunkci
LK, zpocatku reverzibilni, ve fazi tzv. afterload mismatch,
posléze ireverzibilni, pfi pokrocilé remodelaci komory
spojené predevsim s progresivnim nahrazovanim myo-

kardu fibrézou [6]. Fixni subaortdlni stendza mé obvykle
progresivni charakter, s postupné narUstajici vyznamnosti
obstrukce vytoku levé komory. Klinické manifestace he-
modynamicky vyznamné SAS jsou identické jako u valvu-
l[arni stendzy aortalni chlopné: ndamahové vazana angina
pectoris, dusnost a pre- az synkopdlni stavy. V dlsledku
urychleného, turbulentniho proudéni krve pres SAS do-
chazi casto k poskozeni cipl aortalni chlopné a rozvoji
aortdIni regurgitace. Urcity stupen aortalni regurgitace
Ize proto nalézt aZz u 80 % pacientt se SAS, stfedné za-
vazna nebo zdvazna aortalni regurgitace je vsak pritom-
najen u 12 % nemocnych [2]. Kromé vysokého gradientu
ve vytokovém traktu LK > 50 mmHg ma vztah k rozvoji
aortalni regurgitace i morfologie SAS, kdy k poskozeni
aortdlnich cipt dochazi castéji u membrandézni obstruk-
ce lokalizované tésné pod aortdlni chlopni ¢i Sifici se na
predni cip mitrdlni chlopné [7]. Vysoky gradient ve vyto-
kovém traktu LK predikuje téZ pozdni progresi aortalni
regurgitace po chirurgickém feseni SAS [2]. Dle fady praci
je pfitomnost SAS asociovana s vyssim rizikem infekéni
endokarditidy aortalni chlopné [8,9].

Pri fyzikalnim vysetfeni nalézame u nemocnych se SAS
midsystolicky Selest ve 2. mezizebfi parasterndlné vlevo
i vpravo, s moznou propagaci do karotid. U tézké SAS
muze byt vyjadiena 4. srde¢ni ozva, palpacné je patrny
posun uderu srde¢niho hrotu lateralné spolecné s oslabe-
nim a opozdénim perifernich tepennych pulsaci. V ptipa-
dé konkomitantni aortdlni regurgitace je slysitelny dia-
stolicky Selest vlevo od sterna; dalsi zmény ve fyzikalnim
nalezu se odvijeji od pfitomnosti jiné vrozené srdecni vady
(defekt septa komor, koarktace aorty) a hemodynamické
kompenzace SAS (zndmky srde¢niho selhavani) [10]. U z&-
vazné SAS jsou na EKG vyjadrena voltazova kritéria hy-
pertrofie LK odrazejici jeji zvysené dotizeni. NejdUlezitéjsi
vysetieni pro identifikaci a kvantifikaci SAS predstavuje
echokardiografie [6]. Transthorakdlni, eventualné pfri
Spatné vysetfitelnosti transezofagealni echokardiografii
je mozné demonstrovat pfitomnost subaortalni mem-
brany ¢i tunelovitého zuzeni v oblasti vytokového traktu
LK, s patrnou akceleraci toku v barevném dopplerovském
mapovani a navysenim vrcholového systolického gradi-
entu méreného kontinudlné dopplerovskym zpUsobem.
Za vyznamnou SAS, ktera, pokud neni lé¢ena, ma Spat-
nou progndzu, je povazovana obstrukce s maximalnim
dopplerovskym gradientem > 50 mmHg nebo stfednim
gradientem > 30 mm Hg [11]. Peclivé morfologické zhod-
noceni vlastni SAS — typ léze, tloustka a rozsah fibrézni
membrdany, vztah k aortdlni a mitralni chlopni — a pfi-
tomnosti dalSich vrozenych ¢i ziskanych srde¢nich vad je
predpokladem pro sprdvnou volbu terapeutického po-
stupu. Na vyznamu ziskavad 3D echokardiografické zob-
razeni SAS, nebot poskytuje nejen unikatni prostorovy
pohled na vlastni 1ézi a jeji vztah k ostatnim strukturam,
ale umoznuje téz primou kvantifikaci plochy zizeného
usti [12-14]. Echokardiografické vy3etfeni je samozrej-
mé dulezité i pro odliseni jinych forem obstrukce vyto-
ku LK, jako jsou valvuldrni aortdIni stenéza a dynamicka
obstrukce mitrdlnimi cipy mechanismem dopredného sy-
stolického pohybu. K objasnéni anatomie SAS je mozné
téz doplnit vysetfeni magnetickou rezonanci. Invazivni
hemodynamické vysetfeni je indikovano jen pfi nejedno-
znacnosti echokardiografického nalezu [6].
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Metodou prvnivolby v [é¢bé SAS je chirurgickd resekce,
jez je provadéna obvykle transaortalnim pfistupem. Léc-
ba je indikovdna u nemocnych se zavaznou SAS s vrcho-
lovym gradientem > 50 mm Hg. Pfi objeveni se symptomu
podminénych SAS je chirurgické feseni nutné provést co
nejrychleji. Resekci 1éze je vhodné zvazit i u jedincl s niz-
$im gradientem, pokud je soucasné pfitomna systolicka
dysfunkce LK, stfedné zdvazna ¢i zavazna aortalni regur-
gitace nebo defekt komorového septa. Operacni feseni
Ize indikovat i u asymptomatickych pacientek planujicich
téhotenstvi ¢i u vrcholovych sportovct s vrcholovym gradi-
entem SAS > 30 mm Hg [2]. Chirurgickd mortalita je nizka
a perioperac¢ni komplikace minimdlni [15]. Tunelovy typ
SAS je pro chirurga technicky naro¢néjsi Iézi, kdy je casto
nutné doplnit i myektomii nebo rekonstrukci vytokové-
ho traktu podle Konna a spol. a Rastana a spol. [2,16,17].
Konkomitantni vykon na aortalni chlopni, jeji ndhrada
¢i zadchovna operace, je indikovan, jak jiz vyse uvedeno,
v pfipadé stfedné a vice zavazné aortalni regurgitace.

Ackoli jsou vysledky chirurgické 1é¢by SAS v brzkém
a strednédobém casovém horizontu vyborné, dochazi az
v 37 % pfipadl k rekurenci léze, a to ¢astéji u tunelového
typu SAS [2]. Nachylnost k rekurenci je vyssi pfi predope-
racnim vrcholovém gradientu > 40 mm Hg a predevsim
pfi postopera¢nim rezidudlnim gradientu > 10 mm Hg [2].
Rekurence SAS vyZadujici opétovny chirurgicky zakrok se
dle literdrnich udajud vyskytuje az u 28 % nemocnych [18-
21]. Zasadni pro prevenci rekurence SAS je kromé vcasné
indikace k chirurgickému reseni i pecliva excize vsech ab-
normalnich tkani v oblasti vytokového traktu LK vcetné
provedeni eventualni myektomie v bazi membrany na
septu komor a odstranéni membrany napojené na predni
cip mitrdlni chlopné. Perzistujici ¢i rekurentni obstrukce
vytokového traktu LK vede téz k pokracujici traumatizaci
aortalni chlopné s progredujici aortalni regurgitaci.

U fokalni SAS je mozné pfi vhodnych morfologickych
podminkach - tenka a diskrétni membrana - indikovat
provedeni perkutanni balonkové dilatace fixni subaortal-
ni stendzy. Dlouhodobé vysledky této katetrizacni proce-
dury nejsou zatim dostate¢né znamy, v jediné dosud pu-
blikované praci na toto téma bylo 77 % takto osetfenych
jedinch bez restenézy a progrese aortdlni regurgitace
s odstupem pramérné 16 let od procedury [22].

Zaveér

Fixni subaortdlni stendza predstavuje vrozenou srdecni
vadu, vyskytujici se dominantné ve formé fokdalni mem-
branézni léze lokalizované v anatomickém vytokovém
traktu LK, vzacnéji jako difuzni typ obstrukce majici
podobu Uzkého muskularniho ¢i fiboromuskularniho tu-
nelu. Koexistence dalsich vrozenych srdec¢nich vad, jako
jsou napf. bikuspidalni aortalni chloper a defekt septa
komor, neni vzacnosti. V disledku zvy$eného dotizeni
dochdzi u SAS k rozvoji koncentrické hypertrofie LK,
v pokrocilych pripadech pak k jeji dilataci a systolické
dysfunkci. Velmi ¢astd je téz aortalni regurgitace, podmi-
néna traumatizaci aortdlnich cipl turbulentnim tokem.
Lécebnou metodou volby SAS je chirurgickd resekce,
u tunelovych typ0 lézi ¢asto doplfiovana o myektomii i
rekonstrukci vytokového traktu levé komory. Chirurgic-

ké reseni jsou indikovano jiz u asymptomatickych jedinct
s vrcholovym gradientem SAS > 50 mm Hg, v nékterych
pfipadech, jako napf. pfi minimalné stfredné vyznamné
aortalni regurgitaci, defektu septa komor, gravidité, je
mozné operaci nabidnout i nemocnym s nizsim vrcho-
lovym gradientem. V dlouhodobém horizontu dochazi
u fady jedincl k rekurenci SAS, jez vyZzaduje dalsi chirur-
gicky vykon. Perkutanni balonkovou dilataci SAS je moz-
né zvazit u morfologicky vhodnych forem membrandzni
obstrukce, dlouhodobé vysledky této intervencni [écby
vsak nejsou dostatecné validovany.
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