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Souhrn: Bikuspiddlni aortalni chloperi je onemocnéni s autozomalné dominantni dédi¢nosti s malou penetraci. Pacienti s bikuspidalnf
aortalni chlopni tvofi velmi heterogenni populaci. Nemocni bez dilatace ascendentni aorty, bez chlopenni vady a bez degenerativnich
zmén aortalni chlopné jsou mélo rizikovi. Naproti tomu nemocni s dilataci ascendentni aorty, s chlopennivadou nebo degeneraci chlopné
tvoii vysoce rizikovou skupinu. Dilatace ascendentni aorty md u nemocnych s bikuspidalni aortalni chlopni progresivni charakter a po-
kracuje i po ndhradé aortdlni chlopné. S progresi dilatace ascendentni aorty roste i riziko jeji disekce nebo ruptury. Hlavnim podkladem
pro dilataci je zménénd kvalita stény aorty a pravdépodobné i mechanické naméhani aortdlni stény p¥i asymetrickém a turbulentnim
toku. Farmakologicka [é¢ba nemd zdsadni vliv na zpomaleni progrese dilatace ascendentni aorty nebo progrese vlastni chlopenni vady,
metodou volby je [é¢ba chirurgicka. V prehledovém ¢lanku je podrobné rozebirana fyziologie a patofyziologie trojcipé a dvoucipé aortalni
chlopné, je uvedena prevalence bikuspidalni aortédlni chlopné v bézné populaci i v populaci nemocnych operovanych pro vadu aortaln{
chlopné, fenotypy bikuspiddlni aortdlni chlopné a pfirozeny vyvoj u asymptomatickych nemocnych s normélné fungujici bikuspidalnf
aortalni chlopni. V pfehledu jsou dale uvedeny indikace k operaci pfi dilataci ascendentni aorty dle americkych, evropskych a ceskych
doporuceni.

Kli¢ova slova: bikuspidalni aortalni chlopen - etiopatogeneze - dilatace ascendentni aorty - disekce - ruptura

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
leaflets 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 flow. The progression of aortic dilatation or aortic valve disease is not essentialy influenced 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.

Key words: bicuspid aortic valve - ethiopathogenesis - dilatation of ascending aorta - dissection - rupture

Fyziologie a patofyziologie trojcipé
a dvoucipé aortalni chlopné

Trikuspiddlni aortalni chloperi je diky
své anatomii sestdvajici ze 3 semilu-
ndrnich cipl genidlnim vytvorem pfi-
rody. Jeji cipy se u nepostizené chlopné
v systole oteviou tak, Ze vytvoFi Ustf,
jehoZ plocha je minimalné stejné ve-
likd jako plocha aortalniho anulu
(obr. 1). V diastole pak cipy k sobé
volné ptilnou, takze chlopen nevy-
kazuje zadnou insuficienci. O pohy-
bech cipd u dvoucipé aortdlni chlopné
a o jeji funkci v pribéhu srdeéniho
cyklu mame predstavu z prace Robic-

176

seka [1]. Autor se svym tymem stu-
doval na srde¢nim simulatoru pohyb
cipti allograftd a tento pohyb zazna-
menaval rychlosti 500 snimkd/s. Cipy
i normdlné fungujici dvoucipé aortalni
chlopné vytvareji v pribéhu srdec-
nitho cyklu riizné zahyby a sklady, plo-
cha mezi okraji cipt je v systole vzdy
mensi, neZ je plocha aortdIniho anulu.
V diastole se oba cipy dotykaji vétsi
plochou, nez je tomu u chlopné troj-
cipé. V disledku toho je i nepostizena
dvoucipa chlopern mirné stenotickd,
cipy se v systole vydouvaji (obr. 2).
Navic jsou cipy u dvoucipé chlopné

vétdinou asymetrické, coz zptsobuje
asymetrii pratoku krve a jeji turbulenci
a vede ve svém dusledku k vétsimu na-
mahan{ tkdné cipd i stény ascendentnf
aorty [2].

Prevalence bikuspidalni aortalni
chlopné

Prevalence bikuspiddlni aortélni
chlopné v populaci je udavédna v roz-
mezi 0,5-2%. Zhruba u 20% nosi-
teld dvoucipé chlopné je jeji funkce
normalni, az u 30% nemocnych je
v8ak spojena se zdvaznou morbidi-
tou. V prabéhu casu se u téchto ne-
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Obr. 1. Transezofagedlni ultrazvukové vySetteni srdce
v dlouhé ose v systole. Jsou patrné jemné cipy trikuspi-
dalni aortélni chlopné, jejich separace dosahuje diametru
aortalniho anulu.

mocnych vyviji stenéza nebo insu-
ficience chlopné, dochazi k dilataci
a elongaci ascendentni aorty nebo ne-
mocni prodélaji epizodu infekéni en-
dokarditidy. Jednd se o dédi¢né one-
mocnéni s malou penetraci (podle
nékterych autor( lze prokdzat auto-
zomdlné dominantni dédi¢nost az
v 89%) [3] s abnormalni valvuloge-
nezi a kardiogenezi. U 15-20% ne-
mocnych se vyvinou jen 2 Valsalvské
siny a morfologicky biskupidalni chlo-
pen, u ostatnich je chlopen zalozena
jako trikuspidélnf (vzniknou 3 Valsalv-
ské siny) a v pribéhu valvulogeneze
2 cipy fazuji, vznika raphe a vyviji se
funkéné bikuspidalni chlopen [4-6].
Raphe nalézame az u 29% nemoc-
nych. Daldimi odchylkami ve valvulo-
genezi pak muze vzniknout chlopen
unikuspidélni nebo kvadrikuspidalnf,
které jsou nepomérné vzacnéjsi.

Fenotypy bikuspidalni aortalni
chlopné

Rozezndvame dva fenotypy bikuspi-
dalni aortélni chlopné. Pfedozadni typ
(A-P), kdy fuzuji koronarni cipy, a pra-
volevy typ (R-L), kdy fuzuje nekoro-
néarni cip a bud’ pravy koronarni nebo
levy korondrnf cip (obr. 3). Nejcas-
téj8im fenotypem je predozadni typ,
ktery se vyskytuje az v 71% (obr. 4).
U tohoto typu byvd vétsi anulus
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Obr. 2. Transezofagedlni ultrazvukové vysetfeni srdce
v dlouhé ose v systole. Je patrné vydouvani (doming) ,,pred-
niho® cipu bikuspidalni aortalni chlopné s raphe (Sipka),

prestoZe je chloperi prosta stenzy nebo insuficience.

(15 £ 3mm/m? vs 13 £ 2mm/m?,
p <0,05), vétsi bulbus (34,8 £ 4,9 mm
vs 30,6 £ 5,9mm, p < 0,01), mensi
oblouk a castéji aortdlnf insuficience.
U pravolevého typu castéji flizuje ne-
koronarn{ cip a pravy koronarni (az
u 18% bikuspidalnich chlopni), fuze
nekoronarniho a levého koronarniho
cipu je vzacna (asi u 2% bikuspidélnich
aortélnich chlopnf). U pravolevého
typu byva ¢astéji aortdlni stendza. Cipy
byvaji v naprosté vétsiné asymetrické.
Stuperi asymetrie Ize stanovit porovna-
nim ploch obou cip( (area eccentricity
index - AEl). Index byva vétsi u chlopnf
s raphe (1,83 £ 0,53 vs 1,51 £ 0,47,
p < 0,05), normdlni hodnota je < 1,2
[7-10].

Prevalence bikuspidalni aortalni
chlopné v populaci nemocnych
operovanych pro vadu aortalni
chlopné

V populaci nemocnych, ktefi podstu-
puji ndhradu aortalni chlopné, je preva-
lence bikuspidalni chlopné samoziejmé
cetnéjsi. V souboru 1 025 operovanych
byla prevalence bikuspidalni chlopné
32% a unikuspidélni 3%, se snizuji-
cim se poctem cipl se zvySovalo za-
stoupeni muzd, klesal vék nemocnych
a stoupal pocet pacientl, u kterych
bylo nutné kromé ndhrady aortalni
chlopné provést i ndhradu ascendentni

aorty [11] (tab. 1). V jiném souboru
2 570 nemocnych podstupujicich na-
hradu aortalni chlopné byla preva-
lence bikuspidalni chlopné 22% a dila-
tace ascendentni aorty nad 45 mm byla
piitomna u 23 % nemocnych s bikuspi-
dalni chlopni vs u 5,5% s trikuspidalni
chlopni (p < 0,0001) [12].

PFirozeny vyvoj

u asymptomatickych nemocnych

s normalné fungujici bikuspidalni
aortalni chlopni

Bikuspiddlni aortalni chlopen pted-
stavuje pro svého nositele zvysené ri-
ziko kardiovaskularni ptthody béhem
Zivota, obzvlasté pokud jsou pfitomny
degenerativni zmény na jejich cipech.
Michelene z Mayo kliniky sledoval sou-
bor 212 pacientl s normalné fungu-
jici bikuspidélni aortédlni chlopnf pra-
mérného véku 32 rokd (v souboru bylo

RCA

RCA

LCA LCA

A-P R-L

Obr. 3. Schematické zndzornéni
fenotyp bikuspidalni aortalni
chlopné (RCA - prava srde¢ni tepna,
LCA - leva srde¢ni tepna, A-P - pre-
dozadni typ, R-L - pravolevy typ)
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Obr. 4. Transezofagealni ultrazvukové vysetreni srdce v kratké
ose ve stfedni fazi systoly. Z vySetfeni je zfejmé, Ze se jednd
o bikuspidalni aortélni chlope, typ A-P. Zlutou ipkou je ozna-
¢en vétsi fizovany cip, ¢ervenou Sipkou mensi ,,zadni“ cip.

65% muzl) primérné po dobu 20 let
[13]. Vstupné byla ascendentni aorta
dilatovdna na vice nez 4cm u 15% ne-
mocnych (primérny rozmér ascen-
dentni aorty byl na zacatku sledo-
vaného obdobi 35,5mm). Na konci
sledovaného obdobf prezivalo 90 % ne-
mocnych, jejich preziti bylo srovna-
telné s vékové a pohlavné srovnatelnou
populaci. Béhem sledovaného obdobf
se u 7% nemocnych vyskytlo srdeénf
selhdni, u 26 % nemocnych se objevily
kardialni symptomy, u 33 % kardiovas-
kularnf pfihoda, 24% z nich podstou-
pilo chirurgii aortdlni chlopné (prede-
v8im pro aortdlni stendézu), 5% z nich
chirurgii ascendentni aorty. Disekce se
v uvedeném souboru nevyskytla. Kar-
diovaskuldrni nebo chirurgickou p¥i-
hodu prodélalo ve sledovaném obdobf
42 % nemocnych, ascendentni aorta
nad 4cm byla na konci sledovaného

®

obdobi pfitomna jiz u 39% nemoc-
nych (primérny rozmér ascendentni
aorty na konci sledovaného obdobf
byl 39,4mm). Prediktorem kardiovas-
kuldarni nebo chirurgické ptrihody byl
vék nad 50 let (pomér rizik 3) a de-
generace chlopné (pomér rizik 2,4).
75% pacienttl se vstupné degenerova-
nou chlopni prodélalo za 15 let sledo-
vani kardiovaskularni pfihodu oproti
35% pacient(l bez degenerace chlopné
(p =

ascendentn{ aorty byl vstupni rozmér

0,02). Prediktorem operace

ascendentni aorty nad 4cm (pomér
rizik 10,8).

Dilatace ascendentni aorty

Dilatace ascendentni aorty se vyskytuje
u 50-60% pacientl s normélné fungu-
jict bikuspidalni aortalnf chlopni, md
progresivni charakter a je disproporénf
k ptipadné chlopennf lézi [14,15]. Di-

dentni aorty [11].

TAV
prevalence 65 %
muzi 60 %
vék (roky) 67
ndhrada ascendentni aorty 17 %

kuspidalni aortalni chlopen

Tab. 1. Zastoupenf jednotlivych typti chlopni v souboru 1 025 nemocnych,
u kterych byla provedena ndhrada aortélni chlopné, event. ndhrada ascen-

TAV - trikuspidélni aortélni chlopen, BAV - bikuspidalni aortalni chloperi, UAV - uni-

BAV UAV
32% 3%
73 % 84 %
61 42
39 % 55%
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Obr. 5. Transezofagedlni UZ vySetfeni v dlouhé ose
u nemocného s bikuspidalni aortélni chlopni. Je zméfen
diametr anulu aortalni chlopné (1), aortalniho bulbu (2),
sinotubuldrni junkce (3) a ascendentni aorty (4).

latace ascendentni aorty progreduje
i po ndhradé chlopné, pokud neni sou-
¢asné s nahradou chlopné provedena
i ndhrada ascendentni aorty. Za pro-
gresivni dilataci ascendentni aorty
je pravdépodobné zodpovédné zvy-
$ené namdhdani stény aorty asymet-
rickym tokem a turbulenci krevniho
proudu a také ménécennost stény
aorty. U pacientl s bikuspidalni aor-
talni chlopni byla prokdzdna dege-
nerace medie (obdobny histologicky
obraz jako u cystické medionekrézy)
a vy33i aktivita metaloproteindz, kterd
vede k fragmentaci elastickych vlaken,
kterd jsou zaroven tendi. Déle bylo ve
sténé aorty prokdzdno snizeni fibri-
linu-1 a apoptdza hladkych svalovych
bunék [16,17]. Riziko disekce aorty
typu A je u nemocnych s bikuspidaln{
aortalni chlopni az 9krdt vy3si (6,1%
vs 0,7% u nemocnych s trikuspidalni
chlopni), riziko disekce typu B se mezi
skupinami nelisi. U pacientl s uniku-
spidalni chlopni je riziko disekce typu
A az 18krat vys8si (12,5%). Pro porov-
nanf - riziko disekce aorty u pacientd
s Marfanovym syndromem je az 40 %!
Vys3i riziko disekce ascendentni aorty
je nékdy ddvano do souvislosti s vys-
§im indexem tuhosti a nizsi distenzi-
bilitou ascendentni aorty, predevsim
u A-P fenotypu [18,19]. NizZsi aortdln{
elasticita a distenzibilita u téchto pa-
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Obr. 6. Trojrozmérna rekonstrukce CT
angiografie aorty u nemocného s bi-
kuspidalni aortalni chlopni. Kromé
méreni diametrd v oblasti ascendentn{

aorty (obr. 4) je zméfen diametr aor-
talniho oblouku pred a za odstupem
brachiocefalického trunku (linie E, F),
pred a za odstupem levé pokli¢kové ar-
térie (G, H), diametr zac¢atku descen-
dentni aorty (I) a descendentni aorty
v oblasti branice (J).

cient(l ve srovndni s nemocnymi s tri-
kuspidalni chlopni miize byt pfi¢inou
vyznamnéj$i aortdlni insuficience a hy-
pertrofie levé komory srdecni [20].

V praxi se setkdvame s dilataci ko-
fene aorty, dilataci vlastni ascendentnf
aorty, dilataci aortdlniho oblouku
nebo s jejich kombinacemi. Predikto-
rem dilatace aortdlniho kofene byly
v nékterych studiich insuficience aor-
talni chlopné (pomér $anci 1,8) a muz-
ské pohlavi (pomér Sanci 4,1), predik-
torem dilatace ascendentni aorty pak
stendza aortalni chlopné (pomér Sanci
3,7), pritomnost bikuspidalni aortaln{
chlopné (pomér 8anci 2,9), Zzenské po-
hlavi (pomér Sanci 6,1) a vék (pomér
Sanci 13,7)[21-24]. Pfiechokardiogra-
fickém vysetfeni nemocného s bikuspi-
dalnf aortélni chlopnf je proto potieba
stanovit rozmér aortdlniho anulu, aor-
talniho bulbu (kotene), sinotubuldrni
junkce a vlastni ascendentni aorty

Vnit¥ Lék 2011; 57(2): 176-182
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Diametr BAV (n = 27)
aortdlni bulbus 0,86 + 0,81
progrese (mm/rok)

ST junkce 106+ 16
progrese (mm/rok)

ascendentn{ aorta 0,81+ 11

progrese (mm/rok)

sinotubuldrni junkce

Tab. 2. Porovnani dilatace aorty v oblasti bulbu, sinotubularni junkce
a ascendentni aorty u nemocnych bez chlopenni vady [23].

BAV - bikuspidalni aortélni chlopen, TAV - trikuspidalni aortdlni chlopen, ST junkce -

TAV (n = 86) Stat. vyznamnost
0,82 + 1,1 NS
0,63 1,1 NS
0,75 £ 1,1 NS

(obr. 5). Stanoveni pftomnosti a roz-
sahu dilatace na jednotlivych trovnich
pak umozni kardiochirurgovi jiz pred
operaci rozhodnout o rozsahu a typu
opera¢niho vykonu. Podle nékterych
autor( byva az u 73 % nemocnych s bi-
kuspidalni aortalni chlopni pfitomna
i dilatace aortalnitho oblouku [10].
Proto doporucuji provést u viech ne-
mocnych s bikuspiddlni chlopni kromé
UZ vy3etieni i CT angiografii nebo MR
aorty a kromé vySe uvedenych méren{
stanovit i rozmér ascendentni aorty
pred a za odstupem brachiocefalic-
kého trunku, rozmér aortdlniho ob-
louku pred a za odstupem levé pod-
klickové tepny, rozmér descendentnf
aorty za odstupem levé podkli¢kové
tepny a v oblasti branice (obr. 6).
Zajimavé je srovnani rychlosti pro-
grese dilatace aorty na rliznych trov-
nich u pacientd s dvoucipou a trojci-

pou aortalnf chlopni. La Canna [25]
sledoval echokardiograficky 113 pa-
cientll bez chlopenni vady s ascen-
dentni aortou vstupné mezi 40
a 60mm. Primérna doba sledovani
byla 3 roky (tab. 2). Zfejmé vzhledem
k malému rozsahu souboru nedosahly
rozdily mezi skupinami statistické vy-
znamnosti. Pfesto je mozné pozoro-
vat trend k rychlejsi dilataci u pacientti
s bikuspidalni aortalni chlopni, prede-
v8im na drovni sinotubuldrni junkce.
Vyznamné rychlejsi je progrese dila-
tace ascendentni aorty u nemocnych
s chlopenni vadou. Davies [26] sledo-
val soubor 514 nemocnych po dobu
pramérné 5,5 roku. V souboru bylo
70 nemocnych s bikuspidélni aortélni
chlopni a 444 nemocnych s trikuspi-
dalni aortélni chlopni. U podskupiné
nemocnych s bikuspidalni aortélnf
chlopni mélo 48% pacientl aortdlnf

100
80
p = 0,004
g 60
S 40 A
a
= bez dilatace asc. Ao
20 === mirna dilatace asc. Ao
stfedni dilatace asc. Ao
0 T T
0 5 10 15
roky

Graf 1. PreZiti nemocnych po ndhradé aortdlni chlopné protézou pro vadu na
bikuspidalni aortalni chlopni. Volné dle [25].

(bez dilatace ascendentni aorty - ascendentni aorta < 4cm, mirna dilatace ascendentnf{
aorty - ascendentni aorta 4-4,4cm, stfedni dilatace ascendentni aorty - ascendentnf{

aorta 4,5-5,0cm)
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stenézu a 52 % aortaln{ insuficienci. 100
V podskupiné nemocnych s trikuspi-
délni chlopni mélo 26 % pacient(i aor- 0
talni stenézu a 20% aortdlni insufi- & 80
cienci. Pacienti s bikuspidalni aortélni g 70

. . Q
chlopni byli mladsi, méli vstupné mensi g

. ; 5 60 za 15 let
diametr ascendentni aorty (46 mm vs £
. — 0
49mm, P = 0,02), méli méné éasto ar- |2 50| <40cm 78 £ 6%
o U ) N 4,0-4,5 cm =— 81 + 6% p < 0,001
teridInf hypertenzi, méné casto arterio- | 5 40| 345 43 5 15%
sklerotické postizeni periferniho Fe- ,E' 30 ’
[

¢isté, méné casto bFisni aneuryzma a
a méné Casto v anamnéze centralnf 20| 14 98 69 13
mozkovou p¥ihodu (viechny rozdily 10 64 58 44 10
byly statisticky vyznamné). U nemoc- 0 22 7 8 3
nych s bikuspidélni aortalni chlopni 0O 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 1 12 13 14 15
byla pozorovana rychlejsi progrese di- roky po operaci

latace ascendentni aorty (1,9mm/rok  Graf 2. Preziti bez komplikaci (vznik aneuryzmatu vzestupné aorty, disekce aorty,

ndhla smrt) u nemocnych po ndhradé bikuspidalni aortalni chlopné s dilataci
aory <4cm, 4-4,5cm a > 4,5cm. Volné dle [26].

vs 1,3mm/rok, p = 0,01). Incidence
disekce a ruptury ascendentni aorty
byla v obou souborech stejnd, dia-
metr ascendentni aorty se v dobé rup-
tury nelisil (52mm vs 53 mm, NS). Pa-

ryzmatu ascendentni aorty, disekce, vat pacienty v¢as k operaénimu vykonu

nahlé smrti) nez nemocni s men$im na chlopni a/nebo na ascendentnf

cienti s bikuspiddlni aortdlni chlopni  diametrem vzestupné aorty (graf 2). aorté, a to d¥ive, nez dojde k této ka-

méli lepsi preziti, pravdépodobné  Krivky preziti zacaly divergovat az za  tastrofické prihodé. Diiraz na véasnou

diky mensi polymorbidité. Nejvyssi ri-  6-7 let po operaci. indikaci kladou jak americka, tak ev-

ziko ruptury aorty, disekce aorty nebo ropskd a ceskd doporuceni [30-32].
amrti méli nemocni s bikuspidalni  Riziko disekce a ruptury
ascendentni aorty, indikace

k vykonu na ascendentni aorté

Riziko disekce nebo ruptury ascen-

Problémem v8ak zlstavd, Ze pro tyto
aortalni chlopnf a stenézou aortalni nemocné nemame tzv. ,tvrdd“ data,
chlopné (pomér 8anci 10,5). a tak vSechna doporuceni vychazeji

zextrapolace dat od nemocnych s Mar-

Osud nemocnych s dilataci

ascendentni aorty po nahradé

chlopné

Jak bylo zminéno vyse, dilatace ascen-
dentni aorty pokracuje u nemocnych
s bikuspidélni aortédlni chlopnii po na-

dentni aorty se mirné zvy3uje s dilatacf
aorty nad 5cm, s dilataci nad 6 cm pak
riziko prudce nar(ista (graf3) [29]. Nej-
c¢astéji dochdzi k rupture nebo disekci
aorty pfi jejim praméru 6 cm. Snahou
kardiologické obce by mélo byt indiko-

fanovym syndromem. V tab. 3 porov-
navame indikaénf kritéria pro vykon na
ascendentni aorté u nemocnych s vy-
znamnou vadou na bikuspidalni aor-
talni chlopni a u nemocnych jen se
solo dilataci ascendentni aorty, jak

hradé aortalni chlopné. Goland [27]
ve své studii sledoval 252 pacientd 25%-

po néhradé aortalni chlopné proté- = ruptura/disekce

zou pro vadu na dvoucipé chlopni pra- 20% ~----nnnm- e disekce

mérné 8,9 roku a zjistil, Ze predikto- ruptura

rem mortality u téchto nemocnych byl
vék, pfitomnost ischemické nemoci sr-
deéni, obdobi chirurgie a ejekénf frakce

levé komory. Dilatace ascendentni

aorty sama o sobé prediktorem mor-

riziko komplikaci (%)

tality nebyla, preZiti bylo dokonce nej-
horsi ve skupiné nemocnych bez dila-
tace ascendentni aorty (graf 1). V jiné

. 0%
studii [28] v8ak nemocni po ndhradé ° 3,5-3,9 I 4,0-4,9 I 5,0-5,9 I 6,0-6,9 I

bikuspidalni aortalni chlopné s dila- vstupni rozmér aorty (cm)

taci ascendentnfaorty 4,5-4,9cm méli  Graf 3. Riziko disekce aorty, ruptury aorty nebo jejich kombinace v zavislosti na

horsi preziti bez pfihody (vznik aneu-  rozméru ascendentni aorty. Volné podle [27].
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Tab. 3. Indikace k sou¢asnému vykonu na chlopni a/nebo ascendentni
aorté podle guidelines American College of Cardiology/American Heart
Association (ACC/AHA), European Society of Cardiology (ESC) a Ceské
kardiologické spole¢nosti (CKS) - [28-30].

Vyznamnd chlopennivada  Dilatace ascendentni aorty

2>5cm
ACC/AHA 0> 4,5cm* @ > 2,5cm/m?
rast = 0,5 cm/rok
3 L. . " @25cm”
ESC dolnf hranici mozno snizit rist 2 0,5 cmy/rok
> 2>4,5cm
CKS*** . @ 2 5cm
2>4,0cm

* mozno uvazit snizeni dolnf hranice u pacientt malého vzriistu obou pohlavi,” dolnf
hranici mozno sniZit v centrech se zkuSenosti se zdichovnou operaci aortdIni chlopné,
"“Zeny a pacienti mensiho vzristu nebo 25 mm/m?, """ zdtiraznéna snaha o zdchovné

operace kotene aorty a aortalni chlopné

jsou uvedena v americkych, evropskych
a Ceskych doporucenich. Vsechna gui-
delines doporucuji p¥i chlopenni vadé
indikovat vykon na ascendentni aorté
pfi mensim diametru nez pti solo dila-
taci ascendentni aorty (> 4,5cm, u Zen
nebo u osob malého vzristu > 4cm
nebo indexovat na télesny povrch).
Snahou je vyhnout se p¥ipadné reope-
raci pfi progresi dilatace ascendentnf
aorty po ndhradé (plastice) chlopné.
P¥i solo dilataci ascendentnfi aorty jsou
kritéria ,mirngj3i“ (> 5cm, event. in-
dexovat, pfti rychlé progresi dilatace
> 0,5cm/rok). V Ceskych guidelines je
zdliraznéna snaha o zachovné operace
kofene aorty a aortalni chlopné.

Zaver

Bikuspidalnf aortalni chloperi je one-
mocnéni s autozomalné dominantn{
dédicnosti s malou penetraci. Pacienti
s bikuspidalni aortalni chlopni tvofi
velmi heterogenni populaci, ve které
je potfeba nemocné stratifikovat. Ne-
mocni bez dilatace ascendentni aorty,
bez chlopenni vady a bez degenerativ-
nich zmén aortélni chlopné jsou malo
rizikovi. Nemocni s dilataci ascen-
dentni aorty, s chlopenni vadou nebo
degeneraci chlopné tvoti vysoce riziko-
vou skupinu. Paklize je u nemocnych
diagnostikovéna dilatace ascendentni
aorty, ma tato progresivni charakter
(predevsim u nemocnych se stenézou
aortélni chlopné) a pokracuje i po na-

Vnit¥ Lék 2011; 57(2): 176-182

hradé aortdlni chlopné. S progresi di-
latace ascendentni aorty roste i ri-
ziko jeji disekce nebo ruptury. Hlavnim
podkladem pro dilataci je zménéna
kvalita stény aorty a pravdépodobné
i mechanické namdhdni aortalni stény
pti asymetrickém a turbulentnim toku.
Nemdme dtikazy, Ze by farmakologicka
l[é¢ba méla zdsadni vliv na zpoma-
leni progrese dilatace nebo progrese
vlastni chlopenni vady, kromé [é¢by hy-
pertenze. Lé¢ebnou metodou volby je
chirurgicka 1é¢ba, jejiz strategii je tfeba
volit podle fenotypu bikuspidélni aor-
tdIni chlopné a dle lokalizace a typu di-
latace aorty. Rizikovi pacienti by méli
byt sonograficky sledovani 1-2krat
ro¢né. V rodiné nemocnych by také
mél byt proveden ultrazvukovy scree-
ning primych p¥ibuznych.
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