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Fyziologie a patofyziologie trojcípé 
a dvoucípé aortální chlopně
Trikuspidální aortální chlopeň je díky 
své anatomii sestávající ze 3 semilu-
nárních cípů geniálním výtvorem pří-
rody. Její cípy se u nepostižené chlopně 
v systole otevřou tak, že vytvoří ústí, 
jehož plocha je minimálně stejně ve-
liká jako plocha aortálního anulu 
(obr. 1). V dia stole pak cípy k sobě 
volně přilnou, takže chlopeň nevy-
kazuje žádnou insufi cienci. O pohy-
bech cípů u dvoucípé aortální chlopně 
a o její funkci v průběhu srdečního 
cyklu máme představu z práce Robic-

seka [1]. Autor se svým týmem stu-
doval na srdečním simulátoru pohyb 
cípů allograftů a tento pohyb zazna-
menával rychlostí 500 snímků/s. Cípy 
i normálně fungující dvoucípé aortální 
chlopně vytvářejí v průběhu srdeč-
ního cyklu různé záhyby a sklady, plo-
cha mezi okraji cípů je v systole vždy 
menší, než je plocha aortálního anulu. 
V diastole se oba cípy dotýkají větší 
plochou, než je tomu u chlopně troj-
cípé. V důsledku toho je i nepostižená 
dvoucípá chlopeň mírně stenotická, 
cípy se v systole vydouvají (obr. 2). 
Navíc jsou cípy u dvoucípé chlopně 

většinou asymetrické, což způsobuje 
asymetrii průtoku krve a její turbulenci 
a vede ve svém důsledku k většímu na-
máhání tkáně cípů i stěny ascendentní 
aorty [2].

Prevalence bikuspidální aortální 
chlopně
Prevalence bikuspidální aortální 
chlopně v populaci je udávána v roz-
mezí 0,5–2 %. Zhruba u 20 % nosi-
telů dvoucípé chlopně je její funkce 
normální, až u 30 % nemocných je 
však spojena se závažnou morbidi-
tou. V průběhu času se u těchto ne-
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Souhrn: Bikuspidální aortální chlopeň je onemocnění s autozomálně dominantní dědičností s malou penetrací. Pacienti s bikuspidální 
aortální chlopní tvoří velmi heterogenní populaci. Nemocní bez dilatace ascendentní aorty, bez chlopenní vady a bez degenerativních 
změn aortální chlopně jsou málo rizikoví. Naproti tomu nemocní s dilatací ascendentní aorty, s chlopenní vadou nebo degenerací chlopně 
tvoří vysoce rizikovou skupinu. Dilatace ascendentní aorty má u nemocných s bikuspidální aortální chlopní progresivní charakter a po-
kračuje i po náhradě aortální chlopně. S progresí dilatace ascendentní aorty roste i riziko její disekce nebo ruptury. Hlavním podkladem 
pro dilataci je změněná kvalita stěny aorty a pravděpodobně i mechanické namáhání aortální stěny při asymetrickém a turbulentním 
toku. Farmakologická léčba nemá zásadní vliv na zpomalení progrese dilatace ascendentní aorty nebo progrese vlastní chlopenní vady, 
metodou volby je léčba chirurgická. V přehledovém článku je podrobně rozebírána fyziologie a patofyziologie trojcípé a dvoucípé aortální 
chlopně, je uvedena prevalence bikuspidální aortální chlopně v běžné populaci i v populaci nemocných operovaných pro vadu aortální 
chlopně, fenotypy bikuspidální aortální chlopně a přirozený vývoj u asymptomatických nemocných s normálně fungující bikuspidální 
aortální chlopní. V přehledu jsou dále uvedeny indikace k operaci při dilataci ascendentní aorty dle amerických, evropských a českých 
doporučení.
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Bicuspid aortic valve – ethiopathogenesis and natural history

Summary: Bicuspid aortic valve is a disease with autosomal dominant inheritance with small penetration. The population of patients 
with bicuspid aortic valve is heterogenous. In the absence of dilatation of ascending aorta, valvular lesion or degenerative changes of valve 
leafl ets patients are considered to belong to the low risk population. On the other hand patients with the above mentioned characteristics 
compose a high risk group. Dilatation of the ascending aorta in patients with bicuspid aortic valve has a progressive feature and continues 
even after replacement of the aortic valve. With progression of aortic dilatation the risk of aortic dissection and rupture increases. The 
main reasons for aortic dilatation are changes in quality of aortic wall and possibly mechanical stress of aortic wall during asymmetrical 
and turbulent fl ow. The progression of aortic dilatation or aortic valve disease is not essentialy infl uenced by farmacologic treatment. 
Surgery is the treatment of choice. Physiology and pathophysiology of bicuspid and tricuspid aortic valves, prevalence of bicuspid aortic 
valve in general population and in the group of patients operated on for aortic valve disease, phenotypes of bicuspid aortic valve and 
follow-up of asymptomatic patients with normal bicuspid valve are rewied in this article. Indications for operation of dilated ascending 
aorta according to american, european and czech guidelines are discussed.
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mocných vyvíjí stenóza nebo insu-
fi cience chlopně, dochází k dilataci 
a elongaci ascendentní aorty nebo ne-
mocní prodělají epizodu infekční en-
dokarditidy. Jedná se o dědičné one-
mocnění s malou penetrací (podle 
některých autorů lze prokázat auto-
zomálně dominantní dědičnost až 
v 89 %) [3] s abnormální valvuloge-
nezí a kardiogenezí. U 15–20 % ne-
mocných se vyvinou jen 2 Valsalvské 
siny a morfologicky biskupidální chlo-
peň, u ostatních je chlopeň založena 
jako trikuspidální (vzniknou 3 Valsalv-
ské siny) a v průběhu valvulogeneze 
2 cípy fúzují, vzniká raphe a vyvíjí se 
funkčně bikuspidální chlopeň [4–6]. 
Raphe nalézáme až u 29 % nemoc-
ných. Dalšími odchylkami ve valvulo-
genezi pak může vzniknout chlopeň 
unikuspidální nebo kvadrikuspidální, 
které jsou nepoměrně vzácnější.

Fenotypy bikuspidální aortální 
chlopně
Rozeznáváme dva fenotypy bikuspi-
dální aortální chlopně. Předozadní typ 
(A-P), kdy fúzují koronární cípy, a pra-
volevý typ (R-L), kdy fúzuje nekoro-
nární cíp a buď pravý koronární nebo 
levý koronární cíp (obr. 3). Nejčas-
tějším fenotypem je předozadní typ, 
který se vyskytuje až v 71 % (obr. 4). 
U tohoto typu bývá větší anulus 

(15 ± 3 mm/m2 vs 13 ± 2 mm/m2, 
p < 0,05), větší bulbus (34,8 ± 4,9 mm 
vs 30,6 ± 5,9 mm, p < 0,01), menší 
oblouk a častěji aortální insufi cience. 
U pravolevého typu častěji fúzuje ne-
koronární cíp a pravý koronární (až 
u 18 % bikuspidálních chlopní), fúze 
nekoronárního a levého koronárního 
cípu je vzácná (asi u 2 % bikuspidálních 
aortálních chlopní). U pravolevého 
typu bývá častěji aortální stenóza. Cípy 
bývají v naprosté většině asymetrické. 
Stupeň asymetrie lze stanovit porovná-
ním ploch obou cípů (area eccentricity 
index – AEI). Index bývá větší u chlopní 
s raphe (1,83 ± 0,53 vs 1,51 ± 0,47, 
p < 0,05), normální hodnota je < 1,2 
[7–10].

Prevalence bikuspidální aortální 
chlopně v populaci nemocných 
operovaných pro vadu aortální 
chlopně
V populaci nemocných, kteří podstu-
pují náhradu aortální chlopně, je preva-
lence bikuspidální chlopně samozřejmě 
četnější. V souboru 1 025 operovaných 
byla prevalence bikuspidální chlopně 
32 % a unikuspidální 3 %, se snižují-
cím se počtem cípů se zvyšovalo za-
stoupení mužů, klesal věk nemocných 
a stoupal počet pacientů, u kterých 
bylo nutné kromě náhrady aortální 
chlopně provést i náhradu ascendentní 

aorty [11] (tab. 1). V jiném souboru 
2 570 nemocných podstupujících ná-
hradu aortální chlopně byla preva-
lence bikuspidální chlopně 22 % a dila-
tace ascendentní aorty nad 45 mm byla 
přítomna u 23 % nemocných s bikuspi-
dální chlopní vs u 5,5 % s trikuspidální 
chlopní (p < 0,0001) [12].

Přirozený vývoj 
u asymptomatických nemocných 
s normálně fungující bikuspidální 
aortální chlopní
Bikuspidální aortální chlopeň před-
stavuje pro svého nositele zvýšené ri-
ziko kardiovaskulární příhody během 
života, obzvláště pokud jsou přítomny 
degenerativní změny na jejích cípech. 
Michelene z Mayo kliniky sledoval sou-
bor 212 pacientů s normálně fungu-
jící bikuspidální aortální chlopní prů-
měrného věku 32 roků (v souboru bylo 

RCA RCA

LCALCA

A-P R-L
Obr. 3. Schematické znázornění 
fenotypů bikuspidální aortální 
chlopně (RCA – pravá srdeční tepna, 
LCA – levá srdeční tepna, A–P – pře-
dozadní typ, R–L – pravolevý typ)

Obr. 1. Transezofageální ultra zvukové vyšetření srdce 
v dlouhé ose v systole. Jsou patrné jemné cípy trikuspi-
dální aortální chlopně, jejich separace dosahuje diametru 
aortálního anulu.

Obr. 2. Transezofageální ultra zvukové vyšetření srdce 
v dlouhé ose v systole. Je patrné vydouvání (doming) „před-
ního“ cípu bikuspidální aortální chlopně s raphe (šipka), 
přestože je chlopeň prosta stenózy nebo insufi cience. 
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latace ascendentní aorty progreduje 
i po náhradě chlopně, pokud není sou-
časně s náhradou chlopně provedena 
i náhrada ascendentní aorty. Za pro-
gresivní dilataci ascendentní aorty 
je pravděpodobně zodpovědné zvý-
šené namáhání stěny aorty asymet-
rickým tokem a turbulencí krevního 
proudu a také méněcennost stěny 
aorty. U pacientů s bikuspidální aor-
tální chlopní byla prokázána dege-
nerace medie (obdobný histologický 
obraz jako u cystické medionekrózy) 
a vyšší aktivita metaloproteináz, která 
vede k fragmentaci elastických vláken, 
která jsou zároveň tenčí. Dále bylo ve 
stěně aorty prokázáno snížení f ibri-
linu-1 a apo ptóza hladkých svalových 
buněk [16,17]. Riziko disekce aorty 
typu A je u nemocných s bikuspidální 
aortální chlopní až 9krát vyšší (6,1 % 
vs 0,7 % u nemocných s trikuspidální 
chlopní), riziko disekce typu B se mezi 
skupinami neliší. U pacientů s uniku-
spidální chlopní je riziko disekce typu 
A až 18krát vyšší (12,5 %). Pro porov-
nání – riziko disekce aorty u pacientů 
s Marfanovým syndromem je až 40 %! 
Vyšší riziko disekce ascendentní aorty 
je někdy dáváno do souvislosti s vyš-
ším indexem tuhosti a nižší distenzi-
bilitou ascendentní aorty, především 
u A-P fenotypu [18,19]. Nižší aortální 
elasticita a distenzibilita u těchto pa-

období přítomna již u 39 % nemoc-
ných (průměrný rozměr ascendentní 
aorty na konci sledovaného období 
byl 39,4 mm). Prediktorem kardiovas-
kulární nebo chirurgické příhody byl 
věk nad 50 let (poměr rizik 3) a de-
generace chlopně (poměr rizik 2,4). 
75 % pacientů se vstupně degenerova-
nou chlopní prodělalo za 15 let sledo-
vání kardiovaskulární příhodu oproti 
35 % pacientů bez degenerace chlopně 
(p = 0,02). Prediktorem operace 
ascendentní aorty byl vstupní rozměr 
ascendentní aorty nad 4 cm (poměr 
rizik 10,8).

Dilatace ascendentní aorty
Dilatace ascendentní aorty se vyskytuje 
u 50–60 % pacientů s normálně fungu-
jící bikuspidální aortální chlopní, má 
progresivní charakter a je disproporční 
k případné chlopenní lézi [14,15]. Di-

65 % mužů) průměrně po dobu 20 let 
[13]. Vstupně byla ascendentní aorta 
dilatována na více než 4 cm u 15 % ne-
mocných (průměrný rozměr ascen-
dentní aorty byl na začátku sledo-
vaného období 35,5 mm). Na konci 
sledovaného období přežívalo 90 % ne-
mocných, jejich přežití bylo srovna-
telné s věkově a pohlavně srovnatelnou 
populací. Během sledovaného období 
se u 7 % nemocných vyskytlo srdeční 
selhání, u 26 % nemocných se objevily 
kardiální symptomy, u 33 % kardiovas-
kulární příhoda, 24 % z nich podstou-
pilo chirurgii aortální chlopně (přede-
vším pro aortální stenózu), 5 % z nich 
chirurgii ascendentní aorty. Disekce se 
v uvedeném souboru nevyskytla. Kar-
diovaskulární nebo chirurgickou pří-
hodu prodělalo ve sledovaném období 
42 % nemocných, ascendentní aorta 
nad 4 cm byla na konci sledovaného 

Tab. 1. Zastoupení jednotlivých typů chlopní v souboru 1 025 nemocných, 
u kterých byla provedena náhrada aortální chlopně, event. náhrada ascen-
dentní aorty [11]. 

TAV BAV UAV
prevalence 65 % 32 % 3 %
muži 60 % 73 % 84 %
 věk (roky) 67 61 42
náhrada ascendentní aorty 17 % 39 % 55 % 

TAV – trikuspidální aortální chlopeň, BAV – bikuspidální aortální chlopeň, UAV – uni-
kuspidální aortální chlopeň

Obr. 4. Transezofageální ultrazvukové vyšetření srdce v krátké 
ose ve střední fázi systoly. Z vyšetření je zřejmé, že se jedná 
o bikuspidální aortální chlopeň, typ A-P. Žlutou šipkou je ozna-
čen větší fúzovaný cíp, červenou šipkou menší „zadní“ cíp. 

Obr. 5. Transezofageální UZ vyšetření v dlouhé ose 
u nemocného s biku spidální aortální chlopní. Je změřen 
diametr anulu aortální chlopně (1), aortálního bulbu (2), 
sinotubulární junkce (3) a ascendentní aorty (4).
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pou aortální chlopní. La Canna [25] 
sledoval echokardiograf icky 113 pa-
cientů bez chlopenní vady s ascen-
dentní aortou vstupně mezi 40 
a 60 mm. Průměrná doba sledování 
byla 3 roky (tab. 2). Zřejmě vzhledem 
k malému rozsahu souboru nedosáhly 
rozdíly mezi skupinami statistické vý-
znamnosti. Přesto je možné pozoro-
vat trend k rychlejší dilataci u pacientů 
s bikuspidální aortální chlopní, přede-
vším na úrovni sinotubulární junkce.

Významně rychlejší je progrese dila-
tace ascendentní aorty u nemocných 
s chlopenní vadou. Davies [26] sledo-
val soubor 514 nemocných po dobu 
průměrně 5,5 roku. V souboru bylo 
70 nemocných s bikuspidální aortální 
chlopní a 444 nemocných s trikuspi-
dální aortální chlopní. U podskupině 
nemocných s bikuspidální aortální 
chlopní mělo 48 % pacientů aortální 

(obr. 5). Stanovení přítomnosti a roz-
sahu dilatace na jednotlivých úrovních 
pak umožní kardiochirurgovi již před 
operací rozhodnout o rozsahu a typu 
operačního výkonu. Podle některých 
autorů bývá až u 73 % nemocných s bi-
kuspidální aortální chlopní přítomna 
i dilatace aortálního oblouku [10]. 
Proto doporučují provést u všech ne-
mocných s bikuspidální chlopní kromě 
UZ vyšetření i CT angiografi i nebo MR 
aorty a kromě výše uvedených měření 
stanovit i rozměr ascendentní aorty 
před a za odstupem brachiocefalic-
kého trunku, rozměr aortálního ob-
louku před a za odstupem levé pod-
klíčkové tepny, rozměr descendentní 
aorty za odstupem levé podklíčkové 
tepny a v oblasti bránice (obr. 6).

Zajímavé je srovnání rychlosti pro-
grese dilatace aorty na různých úrov-
ních u pacientů s dvoucípou a trojcí-

cientů ve srovnání s nemocnými s tri-
kuspidální chlopní může být příčinou 
významnější aortální insufi  cience a hy-
pertrofi e levé komory srdeční [20].

V praxi se setkáváme s dilatací ko-
řene aorty, dilatací vlastní ascendentní 
aorty, dilatací aortálního oblouku 
nebo s jejich kombinacemi. Predikto-
rem dilatace aortálního kořene byly 
v některých studiích insufi cience aor-
tální chlopně (poměr šancí 1,8) a muž-
ské pohlaví (poměr šancí 4,1), predik-
torem dilatace ascendentní aorty pak 
stenóza aortální chlopně (poměr šancí 
3,7), přítomnost bikuspidální aortální 
chlopně (poměr šancí 2,9), ženské po-
hlaví (poměr šancí 6,1) a věk (poměr 
šancí 13,7) [21–24]. Při echokardiogra-
fi ckém vyšetření nemocného s bikuspi-
dální aortální chlopní je proto potřeba 
stanovit rozměr aortálního anulu, aor-
tálního bulbu (kořene), sinotubulární 
junkce a vlastní ascendentní aorty 
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Graf 1. Přežití nemocných po náhradě aortální chlopně protézou pro vadu na 
bikuspidální aortální chlopni. Volně dle [25].
(bez dilatace ascendentní aorty – ascendentní aorta < 4 cm, mírná dilatace ascendentní 
aorty – ascendentní aorta 4–4,4 cm, střední dilatace ascendentní aorty – ascendentní 
aorta 4,5–5,0 cm)

Tab. 2. Porovnání dilatace aorty v oblasti bulbu, sinotubulární junkce 
a ascendentní aorty u nemocných bez chlopenní vady [23]. 

Diametr BAV (n = 27) TAV (n = 86) Stat. významnost   
aortální bulbus
progrese ( mm/rok)

0,86 ± 0,81 0,82 ± 1,1 NS

ST junkce
progrese ( mm/rok)

1,06 ± 1,6 0,63 ± 1,1 NS

ascendentní aorta
progrese ( mm/rok)

0,81 ± 1,1 0,75 ± 1,1 NS

BAV – bikuspidální aortální chlopeň, TAV – trikuspidální aortální chlopeň, ST junkce – 
sinotubulární junkce

Obr. 6. Trojrozměrná rekonstrukce CT 
angiografi e aorty u nemocného s bi-
kuspidální aortální chlopní. Kromě 
měření diametrů v oblasti ascendentní 
aorty (obr. 4) je změřen diametr aor-
tálního oblouku před a za odstupem 
brachiocefalického trunku (linie E, F), 
před a za odstupem levé poklíčkové ar-
térie (G, H), diametr začátku descen-
dentní aorty (I) a descen dentní aorty 
v oblasti bránice (J).
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G H
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BC
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vat pacienty včas k operačnímu výkonu 
na chlopni a/nebo na ascendentní 
aortě, a to dříve, než dojde k této ka-
tastrofi cké příhodě. Důraz na včasnou 
indikaci kladou jak americká, tak ev-
ropská a česká doporučení [30–32]. 
Problémem však zůstává, že pro tyto 
nemocné nemáme tzv. „tvrdá“ data, 
a tak všechna doporučení vycházejí 
z extrapolace dat od nemocných s Mar-
fanovým syndromem. V tab. 3 porov-
náváme indikační kritéria pro výkon na 
ascendentní aortě u nemocných s vý-
znamnou vadou na bikuspidální aor-
tální chlopni a u nemocných jen se 
solo dilatací ascendentní aorty, jak 

ryzmatu ascendentní aorty, disekce, 
náhlé smrti) než nemocní s menším 
diametrem vzestupné aorty (graf 2). 
Křivky přežití začaly divergovat až za 
6–7 let po operaci.

Riziko disekce a ruptury 
ascendentní aorty, indikace 
k výkonu na ascendentní aortě
Riziko disekce nebo ruptury ascen-
dentní aorty se mírně zvyšuje s dilatací 
aorty nad 5 cm, s dilatací nad 6 cm pak 
riziko prudce narůstá (graf 3) [29]. Nej-
častěji dochází k ruptuře nebo disekci 
aorty při jejím průměru 6 cm. Snahou 
kardiologické obce by mělo být indiko-

stenózu a 52 % aortální insufi cienci. 
V podskupině nemocných s trikuspi-
dální chlopní mělo 26 % pacientů aor-
tální stenózu a 20 % aortální insufi -
cienci. Pacienti s bikuspidální aortální 
chlopní byli mladší, měli vstupně menší 
diametr ascendentní aorty (46 mm vs 
49 mm, P = 0,02), měli méně často ar-
teriální hypertenzi, méně často arterio-
sklerotické postižení periferního ře-
čiště, méně často břišní aneuryzma 
a méně často v anamnéze centrální 
mozkovou příhodu (všechny rozdíly 
byly statisticky významné). U nemoc-
ných s bikuspidální aortální chlopní 
byla pozorována rychlejší progrese di-
latace ascendentní aorty (1,9 mm/rok 
vs 1,3 mm/rok, p = 0,01). Incidence 
disekce a ruptury ascendentní aorty 
byla v obou souborech stejná, dia-
metr ascendentní aorty se v době rup-
tury nelišil (52 mm vs 53 mm, NS). Pa-
cienti s bikuspidální aortální chlopní 
měli lepší přežití, pravděpodobně 
díky menší polymorbiditě. Nejvyšší ri-
ziko ruptury aorty, disekce aorty nebo 
úmrtí měli nemocní s bikuspidální 
aortální chlopní a stenózou aortální 
chlopně (poměr šancí 10,5).

Osud nemocných s dilatací 
ascendentní aorty po náhradě 
chlopně
Jak bylo zmíněno výše, dilatace ascen-
dentní aorty pokračuje u nemocných 
s bikuspidální aortální chlopní i po ná-
hradě aortální chlopně. Goland [27] 
ve své studii sledoval 252 pacientů 
po náhradě aortální chlopně proté-
zou pro vadu na dvoucípé chlopni prů-
měrně 8,9 roku a zjistil, že predikto-
rem mortality u těchto nemocných byl 
věk, přítomnost ischemické nemoci sr-
deční, období chirurgie a ejekční frakce 
levé komory. Dilatace ascendentní 
aorty sama o sobě prediktorem mor-
tality nebyla, přežití bylo dokonce nej-
horší ve skupině nemocných bez dila-
tace ascendentní aorty (graf 1). V jiné 
studii [28] však nemocní po náhradě 
bikuspidální aortální chlopně s dila-
tací ascendentní aorty 4,5–4,9 cm měli 
horší přežití bez příhody (vznik aneu-
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náhlá smrt) u nemocných po náhradě bikuspidální aortální chlopně s dilatací 
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hradě aortální chlopně. S progresí di-
latace ascendentní aorty roste i ri-
ziko její disekce nebo ruptury. Hlavním 
podkladem pro dilataci je změněná 
kvalita stěny aorty a pravděpodobně 
i mechanické namáhání aortální stěny 
při asymetrickém a turbulentním toku. 
Nemáme důkazy, že by farmakologická 
léčba měla zásadní vliv na zpoma-
lení progrese dilatace nebo progrese 
vlastní chlopenní vady, kromě léčby hy-
pertenze. Léčebnou metodou volby je 
chirurgická léčba, jejíž strategii je třeba 
volit podle fenotypu bikuspidální aor-
tální chlopně a dle lokalizace a typu di-
latace aorty. Rizikoví pacienti by měli 
být sonograf icky sledováni 1–2krát 
ročně. V rodině nemocných by také 
měl být proveden ultrazvukový scree-
ning přímých příbuzných.
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Závěr
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operace kořene aorty a aortální chlopně
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