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Koarktace aorty je vyznamna vrozena srde¢ni vada s moznou klinickou manifestaci kdykoliv béhem détského véku nebo i v dos-
pélosti. Varujicimi nebo diagnostickymi symptomy jsou hypertenze, oslabené pulzace na dolnich koncetinach, tlakovy rozdil mezi
hornimi a dolnimi koncetinami, Selest mezi lopatkami a pfi vyznamné vadé znamky obéhového selhavani. Pfes relativni klinickou
jednoduchost stanoveni podezieni na tuto vadu, ¢ast pacientl unika diagnoze do adolescentniho az dospélého véku. Vada ma
dobrou prognoézu, presto se ve vyssim véku a pfi atypické morfologii vady nemusi podafit klasické feSeni resekci s anastomézou
end-to-end a vykon m{iZe byt rozséhlejsi s budouci nefyziologickou cirkulaci a vyznamné;jsimi rezidui.
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Coarctation of the aorta is a significant congenital heart defect with a clinical manifestation at any time during childhood or even
in adulthood. Warning or diagnostic signs include arterial hypertension, diminished femoral pulses, an arm-leg blood pressure
gradient, a systolic murmur in the interscapular area and in case of a critical defect a clinical presentation of heart failure.
Despite a relative simplicity of clinical diagnosis to prompt suspicion of this defect, a significant number of patients escape
diagnosis until adolescence or adulthood. Coarctation of the aorta has a good prognosis. However if it is diagnosed in older
age or in the presence of atypical morphology a standard operating procedure with resection and end-to-end anastomosis
may not be successful and thus a more extensive procedure has to be performed. This could lead to future non-physiological
circulation and more significant residues.

Key words: coarctation of the aorta, hypertension, murmur, echocardiography.

Koarktace aorty (COA) je vrozena srde¢ni
vada s charakteristickym zGzenim aortalniho
istmu jako konec¢né ¢asti aortalniho oblouku.
Vzacné jde o zdzeni hrudninebo bfisni aorty (1).
Dle pozice COA ve vztahu k vyusténi tepenné
duceje rozliSujeme vadu preduktalni, juxta-
duktalni nebo postduktalni (2). Podkladem
obstrukce je nej¢astéji vyklenuti listy ze stény
aorty proti Usti tepenné duceje. Tato vada se ale

muze vyskytovat i jako delsi tubularni zdzeni
nebo hypoplazie celého aortalniho oblouku.

COA je Sestou nejcastéjsi vrozenou srdec-
ni vadou a treti nejfrekventovanéjsi srdec-
ni abnormalitou vyZzadujici operacni feseni.
Incidence COA se pohybuje mezi 0,3-0,5/1 000
zivé narozenych (3-5). Etiologie je pravdépo-
dobné multifaktorialni.

COA existuje jako izolovana forma, ¢asto
se ale kombinuje s bikuspidalni aortélni chlop-

ni, nebo byva soudasti jinych srdecnich vad,
jako je defekt komorového a atrioventrikular-
niho septa, transpozice velkych cév, dvojvyto-
kova prava komora a levostranné obstrukéni
vady. Shone(v syndrom (Shonetv komplex)
je ndzev souhrnu levostrannych srde¢nich ab-
normalit: koarktace aorty, subvalvarni aortalni
stendzy, supravalvarniho stenotického mitral-
niho prstence a padakové mitralni chlopné.
Frekventnéjsi vyskyt COA je dokumentovan
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zejména u nékterych genetickych onemoc-
néni, jako je napfiklad Turner(yv, Jacobsen(iv
nebo Williams-Beurentv syndrom, nebo u pa-
cientl s trizomii chromozomu 13 a 18 (6-8).

Klinickd zradnost COA spociva v jeji moz-
né manifestaci v kterémkoliv obdobi Zivota,
od novorozeneckého véku az po dospélost.
Kritické formy se vétsinou projevi jiz v novoro-
zeneckém obdobi srde¢nim a hepatorendlnim
selhanim s téZkou metabolickou acidézou.
Pro vytvoreni cévnich kolaterdl mohou byt
i vyznamnéjsi COA dlouho asymptomatické
a diagndéza unika do pozdéjsiho véku. U ado-
lescentl a dospélych klinicky dominuje osla-
beni pulzaci femoralnich arterii a vyvoj hyper-
tenze s rozdilem systolického tlaku na hornich
a dolnich koncetinach (2). V diagnostice je
zasadni peclivé klinické a véasné kardiologické
vysetfeni. K potvrzeni diagnézy a stanoveni
rozsahu postiZzeni aorty Ize uplatnit kromé
echokardiografie (ECHO) i vysetieni pomoci
vypocetni tomografie (CT) nebo magnetic-
ké rezonance (MR). Chirurgicka korekce je
v dalSim postupu klicova. Existuji i moznosti
katetriza¢niho feseni COA, které predstavuji
angioplastika (dilatace balonkem) nebo sten-
ting zUzeného mista.

Autofi predstavuji kazuistiky dvou pacien-
t0, u kterych ke stanoveni diagnézy vyznamné
srdec¢ni vady doslo az v adolescentnim véku.

Sedmndctilety pacient, muzského po-
hlavi, tfi roky udéval nahle vznikajici slabost
a bolesti dolnich koncetin pfi zatézi. K obtizim
se intermitentné pfidavaly bolesti na predni
hrudni sténé a neostré vidéni. V poslednim
roce pred stanovenim diagnézy pacient po-
pisoval silné a opakované bolesti hlavy. Udaje
o krevnim tlaku v tomto obdobi nebyly k dis-
pozici. V predchorobi, respektive v perinatalni
a osobnianamnéze, nebyla Zzadna rizika nebo
sledovana onemocnéni, vrodinné anamnéze
prvniho a druhého stupné se opakované vy-
skytovala hypertenzni choroba.

Pfi prvnim kardiologickém vysetieni
v uvedenych 17 letech bylo jiz v okresni ne-
mocnici vyjadfeno podezieni na koarktaci
aorty. Pacient byl prelozen do Fakultni ne-
mocnice Ostrava (FNO) k dal$imu dosetieni. Ve
vstupnim fyzikalnim nalezu dominoval systo-

licky Selest 2/6 v prekordiu a mezi lopatkami
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a oslabeni pulzaci femoralnich arterii. Na horni
poloviné téla byla identifikovana hypertenze
200/100 mmHg s rozdilem systolického tla-
ku (niz8i) na dolnich koncetinach 60 mmHg.
Echokardiografie potvrdila hemodynamicky
vyznamnou koarktaci aorty s hypoplazii trans-
verzalniho aortélniho oblouku. Koarktace se
sice lokalizovala do typického mista istmu
aorty pod odstupem levé podklickové tepny,
zUzeni ale bylo tubularni, delSiho rozsahu s tla-
kovym gradientem az 100 torr(. Typicky byla
oslabena dopplerovska kfivka v abdomindlni
aorté. Leva komora méla normalni systolic-
kou funkci s ejekéni frakei 60 %, biometricky
nebyla prokazana hypertrofie stény nebo
jeji dilatace. Zachycena mitrélni a trikuspi-
dalni regurgitace byla klinicky nevyznamna.
Elektrokardiograficka krivka neidentifikovala
zatéZzové zmény nad levou komorou, popsan
byl inkompletni blok pravého Tawarova ra-
ménka. Doplnéna MR potvrdila morfologicky
obraz vady (Obr. 1a).

Hypertenze byla korigovana betabloka-
tory. Pacient byl indikovan k chirurgickému
feSeni. Vzhledem k véku pacienta a na zékladé
konzultace Détského kardiocentra Fakultni
nemocnice Praha-Motol, operace probéhla
v Kardiochirurgickém centru FNO pro dospélé.
Standardni anastoméza end-to-end nebyla
mozna, zvolen byl extraanatomicky bypass
(Obr. 1b). V ramci pfedoperacniho osetreni
infek¢nich fokust byly extrahovény 4 kariézni
zuby. Dalsi predoperacni vysetieni (spirome-
trie, dopplerovské vysetteni karotid, ORL, la-
boratorni a kultiva¢ni vysetfeni) nevykazala
z4adné patologie.

Pooperacni stav pacienta byl celkové pfi-
znivy a aorto-aorticky bypass plné funk¢ni.
Hypertenze i po vykonu pretrvavala a terapie
byla doplnéna kombinaci s ACE-inhibitory.
Pacient zlistava nadale v péci kardiologt, na
zavedené terapii je normotenzni, fyzickou
aktivitu toleruje bez vyraznéjsich obtizi, ab-

solvoval lazeriskou terapii.

I druhy pacient byl 17lety dospivajici muz,
v anamnéze bez pfidruzenych onemocnéni.
Pti pfijeti pacient pfiznaval ¢astéjsi pozivani
energetickych ndpoju a zvykaciho tabaku.
Aktivné se vénoval posilovani. V détstvi byl
sledovan pro srdec¢ni Selest v ordinaci prak-
tického lékare pro déti a dorost, kardiologické
vysetieni nikdy neprobéhlo. V rodinné anam-
néze se opakované vyskytly casné infarkty
myokardu. Pfed pfijetim do FNO byl pacient
hospitalizovan v okresni nemocnici pro bolesti
na hrudi a vertigo za soucasné probihajici
infekce covidu-19. Pro hypertenzi byl docasné
zajistén kaptoprilem a urapidilem. Nasledné
po zmirnéni hypertenze a kradtkodobé obser-
vaci byl ve stabilizovaném stavu dimitovan
do domaci péce. Vcasné ale doslo k recidivé
obtizi — objevily se bodavé bolesti na hrudi
a doma naméfend hypertenze 200/130 mmHg.
Pacient byl praktickym Iékafem odeslan na
Kliniku détského lékarstvi FNO k hospitali-
zaci. Vstupni tlak byl 181/121 mmHg, patrné
bylo oslabeni pulzaci na femoralnich arteriich,
rozdil v naméfenych systolickych hodnotéch
krevniho tlaku na hornich a dolnich konceti-
nach presahoval 40 torrd. Hypertenze byla

Koarktace aorty: a) magnetickd rezonance, pred operaci, tubuldrni ziZeni desc. aorty (Sipka);

PEDIATRIE PRO PRAXI / Pediatr. praxi. 2023;24(1):49-52 /

b) vypocetni tomografie, po operaci, puvodni ziizené misto (Sipka), extraanatomicky bypass (hvézdicka)
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korigovéana kombinaci urapidilu, amlodipi-
nu a ACE-inhibitorG. Zakladni biochemické
vysetteni krve véetné hormonalniho profilu
a lipidového spektra bylo bez pozoruhodnos-
ti, kardiomarkry bez elevace. Provedli jsme
ultrazvukové vysetieni bficha a dopplerovské
vysetieni rendlnich arterii, obé bez zjisténé
patologie. Indikované kardiologické vyset-
feni prokézalo funkené bikuspidalni aortalni
chlopen, snizenou amplitudu tokd v bfisni
aorté a pfi pomérné spatné piehlednosti velmi
suspektni koarktaci aorty. Systolickd i diasto-
licka funkce komor byla vyhovujici, biometrie
srdec¢nich oddilli odpovidala vékové normé.
V ramci daldiho dosetfovani jsme indikovali
MR srdce a aortalniho oblouku a CT angio-
grafii hrudnich cév. Obé vysetteni potvrdila
vyznamnou koarktaci aorty, respektive upl-
ny uzavér descendentni aorty 18 mm za od-
stupem levé podklickové tepny. Patrné byly
mohutné kolaterdly paravertebralné, dilatace
arteria thoracica interna, oboustranné a rozsi-
feni interkostalnich tepen (Obr. 2a-c).

| v tomto ptipadé kardiochirurgicky vy-
kon nebyl mozny end-to-end anastomoézou.
Operace byla provedena ve Fakultni nemoc-
nici Praha Motol, indikovano bylo provedeni
extraanatomického bypassu (aorta ascendens
ad aorta descendens) s implantaci cévni pro-
tézy. Pooperacné je zdravotni stav pacienta
stabilizovan, pacient je bez klinickych obtizi
a bez nutnosti antihypertenzni terapie.

Oba predstaveni pacienti v kazuistikach byli
muzi, COA je ¢asté&ji dokumentovana u muzské-
ho pohlavi. Geneticky nasi pacienti vysetfeni
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nikdy nebyli, jejich fenotyp ale klinicky nevy-
kazoval somatické odchylky. Jejich koarktace
nebyly zcela izolované a v typickém misté.
U prvniho pfipadu byla koarktace ptitomna
jako delsi tubuldrni zGzeni ve spojeni s hypo-
plazii aortalniho oblouku, u druhého pacienta
byla identifikovana bikuspidalni aortalni chlo-
pen a misto stendzy istmické ¢asti aorty doslo
k jejimu Uplnému anatomickému uzaveéru.
Manifestace COA je v rliznych vékovych
skupinach znaéné variabilni. Casné postnatal-
né muize byt vada zcela asymptomaticka z da-
vodu otevieného arteridlniho duktu. Naopak
klinicky vyznamna koarktace u novorozence
muUze progredovat az do kritické symptoma-
tologie — rendiniho nebo hepatélniho selhani,
nebo az do obrazu kardiogenniho soku s fa-
talnimi nasledky. V novorozeneckém véku
muze prabéh COA imitovat novorozeneckou
infekci (9). Tato vada je jedna z nejcastéjsich
vyznamnych srde¢nich anomalii, kterd je v no-
vorozeneckém véku nediagnostikovana, jde
0 30-50 % déti s COA (10, 11). V novorozenec-
kém véku by diagnostiku COA mélo zlepsit
postupné zavadéni screeningu porovnanim
saturaci na hornich a dolnich koncetinach (12,
13). Pro pozdni novorozenecké obdobi jsou ty-
pickymi pfiznaky dyspnoe, tachypnoe, obtize
s kojenim a neprospivani. V nékterych ptipa-
dech nasméruje diagnostiku zachyt srde¢ni-
ho 3elestu. Oba nasi pacienti méli perinatalni
a ¢asny détsky vek klinicky zcela bez kompli-
kaci, respektive jeden z pacientl byl sledovan
u svého praktického Iékare pro déti a dorost
pro systolicky Selest bez dalsiho dosetieni.
Ve $kolnim a adolescentnim véku se malo

vyznamna COA projevuje Selestem, vyznam-

néjsi vada cefaleou na podkladé systémové
hypertenze a klaudikacemi dolnich konce-
tin z chronické hypoperfuze (14, 15). Tomuto
odpovidala symptomatologie obou nasich
prezentovanych pacientd, ktera se projevila
az na hranici dospélosti. U prvniho pacienta se
COA projevovala nahle vznikajici slabostia bo-
lesti dolnich koncetin pti zatézi. Tento pacient
rovnéz popisoval bolesti na pfedni hrudni
sténé, zastfené vidéni a intenzivni bolest hla-
vy. U druhého pacienta klinicky dominovaly
bolesti na hrudi. U obou adolescentl byla
zjisténa jasnd a vyznamnd hypertenze v horni
poloviné téla s vyraznym tlakovym rozdilem
na hornich a dolnich kon¢etindch. Sou¢asné
byly oslabené pulzace na femoralnich arte-
riich. Je potreba zdlraznit, Ze vysoky krevni
tlak je hlavnim symptomem u COA pozdéjsiho
véku a vyskytuje se az u 80 % pacientti (16, 17).

Dostupnost obou klinickych metod - mé-
feni krevniho tlaku a klinické vy3setfeni pulzaci
na viech koncetinach — by mélo vést k uvaze
o0 mozné pfitomnosti COA, pfesto ¢ast pacien-
th této diagnostice unika, stejné tak, jako to
bylo i u nasich piipadu. Pfi signifikantni nebo
refrakterni hypertenzi na horni koncetiné by-
chom méli doplnit i méfeni tlaku na koncetiné
dolni (18). Vysetfeni pulzaci na femoralnich
arteriich je doporuceno jako screeningovy
test a zlaty standard pro diagnostiku COA (19),
presto je v klinické praxi opomijeno nebo neni
spravné provedeno.

P¥i klinické suspekci na COA je nutno pa-
cienta klinicky dosetfit. Rtg snimek hrudniku
muze byt nespecificky. U déti se srde¢ni dy-
sfunkci by prosty predozadni snimek mohl
popsat rozsiteni srdec¢niho stinu nebo prekr-

Koarktace aorty, vypocetni tomografie: a) vyznamné zizeni (sipka), rozsifeni mamdrni arterie (hvézdicka); b) dilatace mamdrnich arterii (hvézdicky);

¢) mnohocetné paravertebrdini kolaterdly
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veni plicnich poli. Dilatace vzestupné aorty
pred zGzenim muze rozsifovat srdecni stopku
doprava, dilatace sestupné aorty nad a pod
zUzZenim vytvafi na rtg deformitu ve tvaru Cisla
tfi. Typickou popisovanou rtg znamkou jsou
usurace zeber vytvorenymi kolateralami. Nasi
pacienti méli snimek hrudniku bez jasné pa-
tologie. V diagnostice COA je klicové vysetteni
détskym kardiologem. EKG muze identifikovat
znamky zatizeni nebo hypertrofie levé komory.
Zasadni vysetfovaci modalitou je ECHO, kterd
neinvazivné popisuje srde¢ni struktury véetné
COA, funkci levé komory a celkovy stav hemo-
dynamiky. U mensich déti postac¢i ECHO i kin-
dikaci opera¢niho feseni (20). U obou nasich
pacientt byly diky ECHO vysetieni diagnosti-
kovény koarktace aorty. U obou dospivajicich
i pfes vyznamné a tésné koarktace, levé komory
nevykazovaly signifikantni hypertrofii, dilataci
nebo poruchu funkce. U starsich détskych paci-
entd doplnujeme, stejné tak jako u dospélych,
daldi zobrazovaci metody typu CT nebo MR (21).
Tato vysetfeni byla provedenai u nasich pacien-
0, u jednoho s ndlezem dlouhé tubularni COA
audruhého s Uplnym uzavérem prabéhu des-
cendentni aorty a vyznamnymi kolateralami.
Srdecni katetrizace nebo pfima angiografie se
u déti pouziva vyjimecné, tato vysetreni jsme
rovnéz neindikovali.

Pti zjisténi COA v tomto véku je vhodné
provést dalsi paraklinickd vysetfeni — o¢ni, ultra-
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