Kazuistika

Pretrvavajlice symptomy, diastolicka dysfunkcia
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Sthrn: V kazuistike prezentujeme pripad 53-ro¢nej pacientky po tspesnom chirurgickom riedeni rekoarktdcie aorty, u ktorej 16 mesiacov
od zékroku nadalej v nezmenenej intenzite pretrvdvaju angina pectoris i ndmahova dugnost pri normalnej systolickej funkcii favej komory
a hladkostennych koronarnych tepnach. Pri do3etrovani je potvrdend diastolicka dysfunkcia fahko hypertrofickej favej komory s vyrazne
zvysenou hodnotou plniaceho tlaku (LVEDP = 30 mm Hg) a vyrazne patologickd hodnota korondrnej prietokovej rezervy (CFR = 1,3).
Ob3trukcia v systémovom obehu v podobe rekoarktdcie sa tak zrejme stala neobvyklou pri¢inou koronarnej insuficiencie - syndrému X.
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Persisting symptoms, diastolic dysfunction and decreased coronary flow reserve after succesful correction of aortic recoarctation

Summary: We present a case of a 53-year-old woman undergoing successful surgical treatment of coarcation restenosis after patch graft-
ing in childhood. Despite the optimal result of the operation, normal left ventricle systolic function and coronary angiogram, majority
of symptoms, such as angina and dyspnea, persist 16 months after the intervention. In further investigation, pathological values of left
ventricular end-diastolic pressure (LVEDP = 30 mm Hg) and coronary flow reserve (CFR = 1.3) were confirmed, implicating recoarctation

to be the unusual cause of cardiac syndrome X.
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Uvod

Koarktécia aorty (CoA) tvori 5-8%
vrodenych srdcovych vad [ 1], vyskytuje
sa mierne CastejSie u muzov (pomer
1,5 : 1) [2]. Zdzenie aorty sa v ty-
pickom pripade nachddza za odstu-
pom favej podkfickovej tepny oproti
ductus arteriosus. Casto sa vyskytuje
spolo¢ne s inymi vadami, najcastej-
Sie bikuspidnou aortalnou chlopriou
(v 85%), defektom komorového septa
(35%) a anomaliami mitrélnej chlopne
(26-58%), z cievnych anomalii st to
predovsetkym hypopldzia aortdlneho
obliku, menej ¢asto aneuryzmy tepen-
ného rieciska hlavy a krku.

V detstve sa CoA mdze manifestovat
ako kriticka vada novorodenca a doj-
¢ata, ktord vyzaduje urgentni ope-
raciu. Moze sa tieZ vyvijat a manifes-
tovat postupne u deti a mladistvych,
najcastejsie ako systémova hyperten-
zia, alebo je zistend na podklade kli-

nického vySetrenia (3elest, tlakovy roz-
diel na hornej a dolnej koncatine).
Tento klinicky typ CoA sa riesi plano-
vane spravidla medzi 2. a 5. rokom Zi-
vota s cielom zabrénit negativnym do-
sledkom hypertenznej choroby vratane
jej pretrvdvania v dosledku neskorej
operdcie.

V dospelosti sa v dnesnej dobe re-
lativne castejSie ako s novo zistenou
koarktaciou stretdvame s restendzou
(rekoarktaciou, reCoA) po niektorom
z pouzivanych typov operacif (vid' niz-
Sie), pripadne s inymi neskorymi kom-
plikdciami CoA, resp. rezidudlnymi
nédlezmi po intervencif, akymi s pre-
trvavajica hypertenzia na hornych
konc¢atindch (kfudovd alebo zita-
Zovd) a predcasnd ateroskleréza v pre-
koarkta¢nom riecisku s jej orgdnovymi
dopadmi. Z lokalnych komplikacif
vV mieste intervencie je to popri reste-
néze vznik dilatdcie alebo aneuryzmy

aorty s rizikom disekcie a ndchylnost
kvzniku infekénej endokarditidy, najma
pri poutiti cievnych protéz. K tymto ri-
zikdm sa priddvaju dalsie vyplyvajice
z pridruZenych vysie uvedenych srdco-
vych vad a zvySeného vyskytu aneury-
ziem mozgovych tepien.

Aj po vcasnej a Uspesne] korekcii
je tak prognéza pacientov horsia ako
u beznej populacie. 9-12% operova-
nych umiera pred¢asne v mladSom
veku, najcastejSou pricinou smrti v do-
spelosti su nasledky akcelerovane;j
aterosklerdzy.

V chirurgickej lie¢be je moznych
niekolko operaénych metéd [3]. V dnes-
nej dobe sa uprednostriuje resekcia po-
stihnutého dseku s end-to-end anasto-
mézou. Pokial to vyzaduji anato-
mické pomery, méze byt implantovana
cievna protéza, konduity a bypassy
(hlavne pri komplexnych vadach) pre-
mostujlice descendentndi aortu s as-
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cendentnou alebo s podkltckovou tep-
nou. Aortoplastiky s pouZitim zaplat
z umelych materidlov uZ nie st metd-
dou volby pre zvysené riziko aneury-
ziem a ich ruptdr.

V poslednych rokoch je v $peciali-
zovanych centrach k dispozicii katet-
riza¢né rieSenie pomocou balénko-
vej plastiky s pripadnou implantéciou
stentu, a to predovietkym pri rekoark-
tacidch, kde boli popisané dobré dl-
hodobé vysledky [4]. Takdto moznost
je niektorymi autormi doporudovand
[5], zatial ¢o inf ju odmietaju pre vy-
soké riziko ruptury aorty.

V medikamentéznej liecbe treba pa-
métat na intenzivnu primarnu preven-
ciu nasledkov hypertenzie, hypertrofie
[avej komory a akcelerovanej ateroskle-
rézy. Svoje miesto tu maju najma ACE
inhibitory/sartany a beta-blokatory.

Intervenciu je doporucované vyko-
nat pri peak-to-peak gradiente vy$§om
ako 20 mm Hg, alebo pri gradiente niz-
$om v pripade RTG (CT - alebo MR-an-
giografia) ndlezu zdZenia a sicasne
znamkach vyznamného kolaterdlneho

obehu [3].

Kazuistika

Pacientka narodend roku 1956. Vro-
dend srdcova vadabolazistendv9. ro¢-
niku zakladnej skoly pri doSetrovanf
hypertenzie. Po naslednom dogsetren(
a katetrizacii bola v roku 1970, t.j.
vo veku 14 rokov vykonana plastika

koarktacie cievhou protézou podla
Vossschulteho na II. chirurgickej kli-
nike FN u sv. Anny v Brne.

Po ukonceni detského veku pacientka
vypadava z kardiologickej dispenzari-
zécie. U praktického lekara si lie¢i hy-
pertenziu (metoprolol, enalapril), je
sledovand s hypotyre6zou. Po dlhom
obdobi bez vyraznejsich tazkosti bola
v roku 2001 odosland do ambulancie
pre vrodené srdcové chyby v dospelosti
pre anamnézu rok trvajucich pozvolna
progredujucich opresii na hrudniku,
dusnosti a palpitécif pri vefkej ndmahe.

Uz pri objektivnom vy3etreni st zjavné
klinické znamky rekoarktacie - pulza-
ciavjugule, systolicky ejekény Selest nad
aortou a medzi lopatkami. Diagndza je
potvrdend echokardiograficky s maxi-
mélnym dopplerovskym gradientom
v mieste rekoarktacie 44 mm Hg. Pri-
tomnd je mierna diastolickd dysfunk-
cia, echokardiograficky ani na EKG nie
st znamky hypertrofie stien favej ko-
mory. Pri transezofagedlnom vy3et-
reni zmerany priemer v mieste reCoA
12,5 mm, relativne poststenotické roz-
Sirenie descendentnej aorty na 26 mm.
Rozdiel medzi priemerom tlakov na
pravej paZi a dolnych koncatinadch
40mmHg. Pacientke je navrhnuté rie-
Senie rekoarktécie, s ktorym vsak ne-
sthlasi, hlavne z dévodu neprili§ limi-
tujdcej symtomatoldgie.

Za opakovanych TK Holterovskych
kontrol (na pravej paZi) sa akcentuje

liecba hypertenzie. Po tpravach me-
dikécie je pacientka v dalSom obdobi
bez vyraznejsich tazkosti, zvlada pracu
postovej dorucovatelky, pri ktore;
denne prejde 10 km.

Zaciatkom roku 2004 je pre pro-
gresiu typickych anginéznych bolesti
a dusnosti a pozitivhu ergometriu vy-
konané katetriza¢né vySetrenie - s na-
lezom hladkostennych koronarnych
tepien, maximalnym (peak-to-peak)
gradientom na rekoarktacii 44 mmHg,
normélnym tlakom v plucnici (systo-
licky/stredny - 29/16 mm Hg) a pltc-
nym kapilarnym tlakom v zaklinenf{
(PCWP) 12 mm Hg. Pacientke bolo
opat pontknuté riesenie rekoarktdcie,
s ktorym znovu nesuhlasi.

Dalgie 3 roky stav stabilizovany,
ndmahovd dusnost funkénej triedy
(NYHA) II, ndmahova angina pectoris
(CCS) Il. stupnia.

Zaciatkom roku 2008 pri pozvolna
progredujicich ndmahovych tazkos-
tiach (NYHA 1ll, AP CCS Il - ) pa-
cientka vyjadruje sthlas s eventudlnym
zédkrokom. S vysledkom nového katetri-
zac¢ného vysetrenia [negativna korona-
rografia, gradient (pullback) na reCoA
60 mm Hg, end-diastolicky tlak v lavej
komore (LVEDP) 12mmHg (obr. 1)
a CT angiografie (obr. 2)] predvedena
na spolo¢nej indikac¢nej komisii kar-
diolégov a kardiochirurgov, kde i vzhla-
dom k vefkym kalcifikacidam a typu pri-
mooperdcie zvoleny chirurgicky pristup.
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Obr. 1. Pullback gradient na rekoarktécii.
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kom a po riom.

pred zakrokom (4-kombindcia antihypertenziv)

po zakroku (3-kombindcia antihypertenziv)

Tab. 1. Porovnanie priemerného TK v ambulancii, pri Holterovskom monitorovanf a pri zatazi u pacientky pred zékro-

TKambulantny'
159/81
161/74

! priemerné hodnoty z ambulantnych kontrol v obdobi 12 mesiacov pred zakrokom a po rfiom

TK Holter (24hod. priemer)
130/79
117/59

TK pri zatazi (ergometria)
205/90
205/90

Nasledne v méji roku 2008 v Centre
kardiovaskuldrnej a transplantacnej
chirurgie (CKTCH) v Brne vykonany
operacny zdkrok - resekcia distal-
neho obliku a descendentnej aorty
a ndhrada protézou Hemashield 24.
Ochrana miechy a organov brusnej du-
tiny bola zaistend pouzitim femoro-fe-
mordalneho mimotelového obehu, kto-
rého doba trvania bola 65 min, doba
naloZenia svorky 53 min. Zakrok, rov-
nako ako aj pooperacny priebeh bez
komplikdcii.

Pri naslednych ambulantnych kon-
troldch doslo k miernemu zniZeniu po-
treby antihypertenziv na 3 (pred zékro-
kom 4-kombinacia) (tab. 1).

Echokardiograficky favd komora s fah-
kou hypertrofiou stien (IVSd i LPWd
13 mm), dobrd systolicka funkcia s ejeké-
nou frakciou 70%, diastolickd dysfunk-
cia l. stupfia s moznymi znamkami zvy3e-
ného LVEDP (Em 4,9cm/s, E 72cm/s).
Maximalny gradient v rekoarktdcif dop-
plerovsky 15mmHg (obr. 3).

Subjektivne pacientka neuddva vyraz-
nejSie zlepsenie, nadalej je pri zatazi limi-
tovana dusnostou a anginou pectoris,
¢o je v sulade s vysledkom pozitivneho
ergometrického vysetrenia, ktorého
nalez je takmer identicky ako pred zédkro-
kom - na vrchole zataze (PK = 1,1 W/kg)
vznik anginy pectoris a vyznamych de-
presii ST tseku (obr. 4).

Pri doplnenej katetriz4cii nevyznamny
gradient na rekoarktécii (pullback)
15/7 mmHg odpoveda pretrvavaja-
cemu dobrému vysledku po intervencii,
korondrne tepny opakovane hladkos-
tenné. Meranim korondrneho prietoku
termodilu¢nou metédou (Radi) pri
pouziti adenozinu ako vazodilatancia
je spoditana korondrna prietokova re-
zerva (CFR) v ramus interventricula-
ris anterior so silno patologickou hod-
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Obr. 2. CT angiografia.

notou - 1,3 (norma 4-6) [6] sved¢iaca
bud pre postihnutie mikrocirkulacie,
alebo relativnu hypoperftiziu hypertro-
fického myokardu.

Pravostrannou katetrizdciou potvr-
dend lahka az stredne tazka postkapi-
larna plicna hypertenzia (systolicky tlak
v pficnici 55 mmHg, stredny 30 mm Hg)
pri vyrazne zvy$enom plniacom tlaku
favej komory (LVEDP = 30 mm Hg) -
nélez sveddiaci pre tazsiu diastolickd
dysfunkciu.

Dalsi postup je konzervativny, pa-
cientka zostdva v dispenzarizacii nadej
ambulancie vrodenych srdcovych chyb,
pretrvdva ndmahova dusnost NYHA
[I-111, angina pectoris (CCS) Il. Pri po-
slednej ambulantnej kontrole (16 me-
siacov po zdkroku) v terapii ACE in-
hibitor, beta-blokator, hydrochloro-
thiazid, kyselinu acetylsalicylovd, nitrdt
a trimetazidin.

Diskusia

Napriek pokrokom v chirurgickej lie¢be
koarktdcie i v technike balénkovej an-
gioplastiky nie st dlhodobé vysledky
po riesen{ koarktacie vzdy uspokojivé.
Podla réznych ddajov dochadza k re-
koarktdcii (najcastejSie definovanej

Obr. 3. Gradient po operacii.

tlakovym gradientom nad 20 mm Hg)

u 6-36% operovanych, aj v zavislosti

od druhu vykonu.

Aj pri optimalnom vysledku inter-
vencie maju tito pacienti signifikantne
znizenu toleranciu ndmahy, a to nezd-
visle na druhu zdkroku [7]. Podobne
ako u nativnej koarktacie, tak aj v pri-
pade restendzy je riziko rozvoja uvede-
nych komplikdcif znaéné, a s odklada-
nim rieSenia dalej narastd.

V na3ej kazuistike bolo oneskorené
rieSenie rekoarktacie z dvoch hlavnych
doévodov:

1. vypadnutie pacientky z dispenzariza-
cie z centra so skiisenostami s vrode-
nymi srdcovymi chybami,

2.z d6vodu osobnych preferencii
pacientky.

Napriek objektivne zdokumentova-
nému optimdlnemu chirurgickému vy-
sledku (pokles gradientu na reCoA) ne-
doslo ku klinickému zlep3eniu, a len
k minimalnej redukcii antihypertenziv.
16 mesiacov po odstraneni obstruk-
cie v systémovom obehu v podobe re-
koarktdcie pretrvavaju nepriaznivé he-
modynamické zmeny.

Autori si to v nepritomnosti inej pre-
ukazatefnej patolégie vysvetfuju tak, ze
dlhodoba systémova hypertenzia viedla
k hypertrofii favej komory (aj ked len

249




Pretrvavajtice symptémy, diastolickd dysfunkcia a nizka koronarna rezerva

Age: 50y Phase: Recovary
Sex: Female Phase time: 00:07
| Spead: 25 mmrsl Gain: 10 mm/ mV
| f
‘* X |‘\-L\ "E!I:’l | r~“"| ey I.».
[ | | |
1 ' Il .
I <|.“Jl H S| | A | ) I i
AV "Nr'H [u 1 |
WL b
] M v
| |
T R | |
.| rl.(“\"‘_.‘ .,,-.H‘I i A | e, f e
':u‘*‘__.' ! ".;‘ | '«.-.||r LW j | ] \"'v
i\
JRLIWPLON ., LAY L el
il (1 S MY W ol
Ml W v i il |
| [ |
aVvL ! ! | { J
fi-ﬁ‘ M b o Tl "‘.1.].."L" ._,_.""1.,5’r
(R’ \f I |
1 - o
! | | I f 1.]
I i |
avk |l 1 | | il
RV N |
M) L) p il T |
) W, T ) V5N TE i
H o / : y
V1
L AR ik VG Y " | U, A e
. - | M |
. \ | | ,
va ) B
o M o sl A Nl 4
1 I 1T 1
. "
f ! |
Ius\ J| - J' —i ~ |' .I' e
¢ it 7 I f | i’ |
| I. [
va ‘B i i |
{ | L f 5 [ LI, b I
o Y L A ¥ { g i, Wik
\ f | i
LE ' f | !
.»‘-l'.r‘“l‘[ 1 4 f A 55 jl r ‘.

A.u y o et f F'""
il .
I
PO e, 4;[ ! “I|| _V"J: *"'"‘-.I'i f
N | o Ve " ey, \d

Copyright © 1988 - 2001 Eieh 3 Jaeger bv

Obr. 4. Ergometrické vySetrenie po
operacii.

miernej) s diastolickou dysfunkciou
a postkapilarnou plicnou hyperten-
ziou a zaroven k postihnutiu mikrocir-
kulacie a zniZeniu korondrnej rezervy.
Echokardiografické zndmky poklesu
longitudinalnej funkcie LK hodnotené
znizenfm Em pri merani tkanivovym
dopplerom [8] pri zachovanf ejekéne;j
frakcie st ¢astym ndlezom u pacientov
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s CoA ¢i reCoA. Napriek tomu, Zze po
intervencii bolo dokumentované zni-
Zenie pomeru E/Em [9], zniZzend longi-
tudindlna funkcia LK nadalej pretrvava
u viac nez polovice pacientov v mla-
dom veku a jej vyskyt narastd s vekom
pacienta pri intervencii [8].

Zvysena hodnota LVEDP bola katet-
riza¢ne zistend u viac ako 80% pacien-
tov s vyznamnou CoA/reCoA, so signi-
fikantnym poklesom po intervencii
[10]. V nasom pripade je tomu presne
naopak, doslo k vyznamnému zvyse-
niu. Na tomto neo¢akdvanom vysledku
ma zrejme podiel vy3si systémovy tlak
(190/90 mm Hg) v priebehu druhého
vySetrenia a snad aj Gprava medikacie
s vysadenim diuretika.

Chronickd vyznamnda rekoarktédcia
v nasej kazuistike sa teda stala pri¢i-
nou korondrnej insuficiencie pri hlad-
kostennych koronarnych tepnach - syn-
drému X. ZniZenie prietokovej rezervy
po uspesnom rieSen{ CoA bolo pred ne-
ddvnom dokumentované aj u asymp-
tomatickych mladych pacientov (27 *
+ 6 rokov) [11].

Na nepriaznivom priebehu u pa-
cientky mohol mat podiel i neskory
vek v ¢ase primooperacie (14 rokov).
V dnesnej dobe je drvivd vacsina pa-
cientov s koarktaciou aorty operovana
v nizom veku. Vek v ¢ase operacie vy-
znamne ovplyviiuje aj dlhodobé prezi-
vanie pacientov [12].

Vzhtadom k relativne vysokému riziku
restendzy v dospelosti so vietkymi jej ne-
gativnymi dosledkami ako aj ostatnym
rizikim je nevyhnutné tychto pacien-
tov (aj ked su ¢asto asymptomaticki)
celozZivotne kardiologicky sledovat [3]
v centre, ktoré s touto problematikou
ma skusenosti, a v pripade vyznamnej
rekoarktacie bez zbyto¢ného onesko-
renia napldnovat reintervenciu. Tato
m4a nesporny vyznam pre vyznamné
zmiernenie hypertenzie [13], ako aj zni-

Zenie vyskytu inych komplikacii.
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