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Uvod

V minulosti bylo publikovdno pouze nékolik pfipadd
spontadnni ruptury ascendentni hrudni aorty [1-3]. Spon-
tanni ruptura aorty postrada jasnou definici, ale mlze byt
popsdna jako nahla prihoda, kterd nesouvisi s aneurysma-
tem aorty, jeji disekci, traumatem, zanétem stény aorty ¢i
s erozi v dUsledku prorastani nddorové masy [1-3]. Spon-
tanni ruptura ascendentni aorty musi byt zvazovana u pa-
cientl s klinickymi priznaky disekce aorty [2]. Incidence
ruptury hrudni aorty je o mnoho vyssi u pacientl s biku-
spidalni aortalni chlopni (bicuspid aortic valve, BAV) stejné
jako u pacientd s onemocnénim pojivové tkané. Pokud je
BAV kombinovéna s dilataci nebo s aneurysmatem ascen-
dentni aorty, nazyva se bikuspidalni aortopatie [4-7].

V nasi kasuistice popisujeme vzacny pfipad pacienta
s krytou cirkularni rupturou ascendentni aorty, bikuspi-
dalni aortalni chlopni (BAV) a histologicky prokazanou
cystickou medionekrézou (CM), ktery byl Uspésné lécen
chirurgicky a prezil.

Kasuistika

Jednasedmdesatilety muz s anamnézou arterialni hyperten-
ze byl odeslan ke komplexnimu kardiologickému vysetreni.
U pacienta byla planovéna operace neddvno diagnostiko-
vaného adenokarcinomu prostaty. V rdmci predoperacniho
vySetfeni ambulantnim internistou byl zachycen systolicky
Selest nad aortdlni chlopni a pacient byl odeslan k hospi-
talizaci. Dva tydny pred planovanou hospitalizaci pacient
udaval jednu epizodu bolesti na hrudi krutého charakteru
s vegetativnim doprovodem trvajici asi deset minut. Bolest
vznikla nahle, spontdnné odeznéla a dale jiz nerecidivovala.
Pacient nevyhledal lékarské oSetfeni. V rodinné anamnéze
se nevyskytoval zadny pfipad aortalni disekce, nahlé srdec-
ni smrti a pacient nemél zadné znamé morfologické abnor-
mality nebo genetické onemocnéni.

Dle vstupniho transthorakalniho echokardiografického vy-
Setfeni (TTE) byla prokdzana pritomnost bikuspidalni aortalni
chlopné s vyznamnou aortdlni stenézou (stfedni gradient 45
mm Hg, V__ 3,9 ms) a stfedné vyznamnou regurgitaci (PHT
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Obr. 1 - Aortografie pied aplikaci kontrastni latky (A) ukazala masivni kalcifikaci aortalni chlopné
(oznaceno sipkou). Ascendentni aorta byla bez kalcifikaci. Aortografie s kontrastni latkou (B) ukazuje
dilataci ascendentni aorty s nerovnosti kontury v oblasti lumen aorty (oznaceno Sipkami).

Obr. 2 - Vypocetni tomografie angiografie potvrdila dilataci AA (47 mm) a kratkou cirkularni membra-
né podobnou strukturu umisténou pfiblizné 50 mm distalné od aortalni chlopné (oznaceno Sipkou).
Rekonstrukce v dlouhé ose (A), rekonstrukce v kratké ose (B) a CT snimek s pfitomnosti perikardialni-
ho vypotku - axialni pohled (C).
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Obr. 3 - Jicnova echokardiografie - atypické projekce se zméfenim na ascendentni aortu ukazuji preruseni aortalni stény o Sifce 3 mm lo-
kalizované 50 mm distalné od aortalni chlopné (oznaceno Sipkou). 2D echokardiografie (A), echokardiografie s barevnym mapovanim (B).

AA - ascendentni aorta; LA - leva sin; LV - leva komora.

450 ms, vena contracta 6 mm). Dale byla pfitomna dilatace
bulbu a ascendentni aorty (AA) (47 mm) (tabulka 1). Dalsim
patologickym nalezem byl velky cirkuldrni perikardidlni vypo-
tek (PV) bez echokardiografickych zndmek tamponady.

Nasledujici den byla v rdmci komplexniho kardiologické-
ho vy3etfeni doplnéna srdecni katetrizace. Koronarograficky
byla prokazana difuzni nezuZzujici korondrni ateroskleréza.
Aortografie ukazala masivné kalcifikovanou aortalni chloper
a dilataci AA s nerovnou konturou v oblasti lumen (obr. 1).
V proximalni ¢asti aorty nebyla prokdzana koarktace aorty.
Na zakladé téchto nalezu byla druhy den doplnéna CT angio-
grafie, kterd potvrdila dilataci AA (47 mm). Pfiblizné 50 mm
nad aortalni chlopni byla v lumen aorty patrnd membrana
nejasné etiologie. Vypocetni tomografie (CT) také potvrdila
pritomnost perikardialniho vypotku (obr. 2). V diferencialni
diagnéze prichazelo v tvahu velmi kratké, atypicky lokalné
umisténé aneurysma, ateroskleroticky plat ¢i disekce. K ob-
jasnéni diagnézy bylo doplnéno jicnové echokardiografické
vysetfeni (TEE), které prokazalo preruseni kontinuity stény
tepny o Sifce asi 3 mm ve vzdalenosti pfiblizné 50 mm distal-
né nad aortalni chlopni, komunikujici s perikardem (obr. 3).
Jasna disek¢ni membrana nebyla pfitomna. Transezofagealni
echokardiografie potvrdila morfologii aortaini chlopné - bi-
kuspidalni chlopen s jednim raphé.

Tabulka 1 - Rozméry srdecnich oddilt a aorty mérené z TTE

Proménné Rozméry
End-diastolicky rozmér levé komory (PLAX?) 57 mm
Predozadni rozmér levé siné (PLAX?) 40 mm
Rozmér pravé komory

PLAX® 33 mm

A4C® (RVD19) 38 mm
Tloustka interventrikuldrniho septa 12-13 mm
Tloustka zadni stény 13 mm
Ascendentni aorta 47 mm
Bulbus aorty 45 mm
Oblouk aorty 30 mm

2PLAX - parasternalni projekce na dlouhou osu.
b A4C - apikalni ¢tyrdutinova projekce.
¢RVD1 - rozmér bazélniho segmentu pravé komory.

tvrzena podélnou chirurgickou incizi predni stény aorty. Obrazek
ukazuje pfi¢ny fez aortou se zietelnou cirkularni rupturou (bilé Sip-
ky). Ruptura byla lokalizovana 20-30 mm nad ST junkci. Sipky jsou
pouzity pro presnéjsi orientaci. Cerna sipka ukazuje smér ptvodni
aortalni chlopné, cerna prerusovana Sipka smér aortalniho oblou-
ku. Disekujici membrana nebyla pfitomna.

Na podkladé viech vySe vyjmenovanych dostupnych
vysetfeni byl indikovan urgentni kardiochirurgicky za-
krok. Peroperacné byla potvrzena krytd cirkularni ruptura
ascendentni aorty ve vzdalenosti pfiblizné 50 mm distal-
né od aortalni chlopné a 20-30 mm nad sinotubularni (ST)
junkci, bez znadmek disekce, stejné jako pfitomnost hemo-
perikardu (obr. 4). Pacient podstoupil ndhradu aortalni
chlopné bioprotézou a nahradu ascendentni aorty. His-
tologicky obraz koreloval s klinicky uvddénou rupturou
stény aorty vzniklou pravdépodobné v souvislosti s dvoj-
cipou aortalni chlopni a loZiskovymi zménami odpovidaji-
cimi cystické medionekréze (obr. 5).

Dalsi pooperacni prubéh byl bez komplikaci a pacient
byl sedmy pooperacni den propustén do domdci péce. PFi
jednorocni kontrole byl pacient po kardialni strdnce na-
déle bez obtizi.

Diskuse

Spontdnni ruptura aorty bez pfitomnosti aneurysmatu,
disekce, traumatu, zanétu cévni stény ¢i eroze z nadoro-
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) ) - Ry A -
Obr. 5 - Histologicky pfi¢ny fez ascendentni aortou (A). Tunica intima (1), medie (2) a adventicie (3) jsou oznaceny. Jsou patrné fibroproduk-
tivni zmény v adventicii a pfilehlych mékkych tkanich (4). Byla identifikovana Sirokda probihajici ruptura stény aorty dosahujici od intimy
az k adventicii (5,6). Levy horni okraj histologického fezu nebyl zachycen. Disekujici membrana nebyla pfitomna. Byly prokazany typické
nalezy spojené s cystickou medionekrézou jako ztrata bunék hladké svaloviny v medii (B), degradovana elasticka vlakna (pouzité barveni

na elastiku van Gieson) (C) a nahromadéni kyselych mukopolysacharidi v medii (barveni alcianovou modf¥i) (D).

vé masy je velmi vzacna [1-3]. Incidence ruptury hrudni
aorty je o mnoho vyssi u pacientd s BAV (devétkrat) [6].
Kombinace BAV s dilataci ¢i aneurysmatem ascendentni
aorty se souhrnné nazyva bikuspidalni aortopatie [4,5].
Bikuspidalni aortopatie zahrnuje dilataci jakékoliv ¢asti
ascendentni aorty od kofene aorty az po oblouk a byva
prfitomna pfiblizné u 50 % pacientl s BAV [4]. Klasifika-
ce BAV ma tfi zakladni charakteristiky: 1) pocet raphé,
2) prostorové usporadani cipl a raphé, a 3) funk¢ni stav
chlopné. Prvni z charakteristik je nejvyznamnéjsi, a tak ur-
Cuje typ. Rozeznavame tii zakladni typy: typ 0 (bez raphé),
typ 1 (jedno raphé) a typ 2 (dvé raphé), které jsou dale
charakterizovany prostorovym usporaddnim a funkénim
stavem. Tyto vlastnosti slouzi ke klasifikaci a koédovani
bikuspiddlnich aortdlnich chlopni do tfi kategorii. Nej¢as-
t&jsi je bikuspidalni chlopen s jednim raphé. Toto raphé
se nachazi mezi levym a pravym koronarnim sinem [8].
Bikuspidalni aortdlni chloperi spojena s bikuspidalni aor-
topatii byla identifikovana jako predisponuijici faktor pro
vznik ruptury aorty [4,5]. Nedavno publikovana kanadska
studie zahrnujici 416 pacient s BAV ukazala, Ze dilatace
ascendentni aorty je hodnocena jako klinicky vyznamna
a ovliviuje dalsi postup pfi rozméru 45 mm a vice, coz
bylo pouzito pro definici aneurysmatu [9]. Disekce aorty
se objevila u 2 ze 416 pacientl s incidenci 3,1 pfipadu na
10 000 paciento-roku. V jiné kanadské studii (zahrnujici
642 pacientd) mélo aortalni komplikaci (disekci ¢i aneu-
rysma) 11 pacientt. Incidence aortalni disekce u pacien-
ta s BAV byla 0,1 % pacientt za rok. V této studii ne-
byl zaznamenan zadny pripad disekce aorty u pacientt
s rozmérem méné nez 45 mm nebo s funkéné normalini
chlopni [10]. V Mezinarodnim registru akutnich aortal-

nich syndrom0 mezi lety 1996 a 2005 (stfedni vék 60,8
roku, zahrnujici 591 pacientl s disekci typu A) byl maxi-
malni prdmér aorty primérné 5,3 cm; 349 (59 %) pacien-
ta mélo prameér aorty < 5,5 cm a 229 (40 %) pacientl mélo
pramér aorty < 5 cm. Nezavislé prediktory vzniku disek-
ce pfi mensim rozméru (< 5,5 cm) zahrnovaly anamnézu
hypertenze, vyzatujici bolest a vyssi vék. Mortalita (27 %
pacientd) nebyla zavisld na prdméru aorty [11].

Rozvoj bikuspidalni aortopatie byva pfric¢itan dvéma
zakladnim faktorim, genetickym a hemodynamickym
zménam. Ackoliv relativni podil genetiky a hemodyna-
miky zustdva diskutovan, podili se na ni pravdépodobné
oba tyto faktory. Geneticky podklad doklada fakt, Ze aor-
topatie je Castéjsi u pribuznych prvniho stupné pacientt
s bikuspidalni aortalni chlopni. Jsou uvadény autosomal-
né dominantni typy dédi¢nosti, dédi¢nost vdzana na X
chromosom a familiarni typy dédic¢nosti [4].

Za zéakladni patofyziologicky mechanismus zodpovéd-
ny za vznik bikuspidalni aortalni chlopné a aortopatie se
predpoklada abnormdlni migrace bunék neurdlni listy.
Strukturdlni pevnost a pruznost aorty je pfic¢itdna stfi-
dajicim se vrstvam elastickych lamel a bunék hladkého
svalstva. Z histologického pohledu jsou u osob s trikuspi-
dalni chlopni burnky hladké svaloviny ukotveny k pfileh-
Iému elastinu a kolagenovému matrix pomoci mikrofibril
fibrillinu-1. Nedostatek fibrillinu-1 u osob s bikuspidalni
chlopni Usti v porusenou architekturu stény aorty, ve
které jsou buriky hladké svaloviny rozvolnény z vazby na
elastin a kolagen. Soucasné s vyraznym narlstem kon-
centrace matrixovych metaloproteinaz (MMPs) a hroma-
dénim apoptotickych bunék dochazi ke ztraté integrity
extracelularni matrix. VSechny tyto mechanismy jsou zod-
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povédné za snizeni strukturdlni integrity a pruznosti aor-
ty [4,12,13]. Vy3e zminéné patofyziologické mechanismy
vedou k histologickym zmé&nam ve sténé aorty a v kom-
binaci se zvysenym smykovym napétim pfi abnormalnim
transvalvularnim proudéni v tomto misté u pacient
s BAV mohou vést k potencialné smrtelnym komplikacim
bikuspiddlni aortopatie — k disekci ¢i rupture [12,13]. Cys-
tickd medionekréza postihujici aortu u pacientt bez Mar-
fanova syndromu zlstava vyznamnou pfi¢inou morbidi-
ty a mortality. U téchto pacientl, 94 % znamych pficin
umrti bylo v souvislosti s kardiovaskularnim systémem; 65
% jako dusledek disekce aorty, ruptury nebo nahlé smrti.
ProtoZe u téchto pacientl chybi vnéjsi znaky charakteri-
stické pro Marfanlv syndrom, které mohou naznacovat
postizeni kofene aorty, jsou zaznamendany ve vyssim véku
a v pokrocilejsi fazi onemocnéni [14].

Dalsimi rizikovymi faktory rozvoje bikuspidalni aortopa-
tie u pacientd s BAV jsou vyssi vék, muzské pohlavi, hyper-
tenze, gravidita, onemocnéni pojivové tkané (napf. cysticka
medionekréza), formy vazané na syndrom (napf. TurnerQv
syndrom), rodinnd anamnéza disekce aorty a dalsi koexis-
tujici onemocnéni aorty (jako napf. koarktace aorty) nebo
aortalni chlopné — stenéza ¢i regurgitace [4,5,7,14].

Klinicky se spontdnni ruptura ascendentni aorty proje-
vuje velkou 3kdlou pfiznakl v zavislosti na velikosti |éze
od asymptomatické az po zavazné symptomy, jako je sr-
decni selhani nebo umrti. Bézné klinické ptiznaky zahr-
nuji bolesti na hrudi rdzné intenzity a propagace, stejné
jako kasel, dusnost nebo obtizné ¢i bolestivé polykani.
V nékterych ptipadech byl popisovan ,pocit prasknuti”.
Z téchto dlvodu musi byt onemocnéni aorty vzdy zvaZo-
vano v diferencialni diagnostice bolesti na hrudi [15].

Mezi zakladni vysetfovaci metody akutniho aortalniho
syndromu patfi TTE, TEE, CT vySetfeni hrudni aorty, katet-
rizaCni aortografie (obvykle pouze jako soucast koronaro-
grafie) nebo MR (podle lokdlnich moznosti a zkusenosti)
[4,16]. Nicméné odliseni spontdnni ruptury AA od disekce
mUZe byt obtizné [2], proto je v mnoha pfipadech defini-
tivni diagnéza stanovena az peroperacné ¢i pri pitvé [1,2].

Terapii je vzdy urgentni kardiochirurgicky vykon s na-
hradou ascendentni aorty, a pokud je soucasné pritomno
i onemocnéni aortalni chlopné, pak i s ndhradou aortalni
chlopné [4,13,15,16].

Zavér

Akutni aortdlni syndrom vcéetné spontanni ruptury ascen-
dentni aorty je vzadcné, nicméné velmi zavazné Zivot
ohrozujici onemocnéni, na které je v ramci diferencidlni
diagnostiky bolesti na hrudi nutné pomyslet, obzvlast v pfi-
tomnosti rizikovych faktord, jako je BAV nebo zndmé ane-
urysma ascendentni aorty. K spravné diagnostice je nutné
vyuzit rliznych zobrazovacich metod a urceni presné dia-
gndézy muze byt obtizné i pfi vyuZziti kombinace nékolika
z nich. Prezentujeme zde vzacny pfipad pacienta s krytou
cirkularni rupturou ascendentni hrudni aorty, bikuspidalni
aortalni chlopni a histologicky potvrzenou cystickou me-
dionekrézou, ktery byl Uspésné lécen chirurgicky a prezil.

Prohlaseni autorli o mozném stretu zajmu
Zadny konflikt zajma.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Autofi prohlasuji, Ze vyzkum byl veden v souladu s etic-
kymi standardy.

Informovany souhlas

Prohlasuji jménem vsech autord, Ze s pacientem spolu-
pracujicim na této kasuistice byl podepsan informovany
souhlas.
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