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Akutni aortalni
syndromy — novinky
v diagnostice a l1é¢bhé

Jana Cepelovd / Radka Sebestovd

Akutni aortdalni syndromy (AAS) jsou zivot ohrozujict stavy s vysokou
morbiditou a mortalitou. Vyskytuji se u heterogenni skupiny pacientu
ve vyssim veku, hlavnim rizikovym faktorem je dlouhodobé nelécend

Epidemiologie

Incidence klasické disekce aorty
se uvadi v poctu priblizné 6-7 pri-
padl na 100 000 pacientd za rok.
Typ A Stanfordské klasifikace je typic-
ky u klasické disekce a u inkompletnf
disekce aorty, typ B se vyskytuje pre-
vazné u intramuréalniho hematomu
nebo penetrujici aortalni ulcerace.
Vyskyt AAS je Castéjsi u muzd ve véku
pramérné 66-72 let, u zen ve vy$sim
véku. Zeny mivaji atypické klinické
symptomy a prichazeji k hospitaliza-
ci pozdéji, coz vede k tézSimu prabé-
hu, rozvoji komplikaci a rovnéz k vyssi
mortalité.
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Hospitaliza¢ni mortalita AAS je
pramérné 26 %, vyssi byva u typu
A (32 %) nez u typu B (10 %) a ne-
méni se v dlouhodobém ¢asovém ho-
rizontu. Tricetidenni mortalita u typu
A dosahuje 50 %, u typu B 13 %. Pod-
statna cast pacientd s typem A klasické
disekce (30-50 %) vSak umiré v pred-
hospitaliza¢ni fazi, proto celkova mor-
talita u AAS mUize byt vyssi.

Mezi hlavni rizikové faktory AAS ra-
dime dlouhodobé dekompenzovanou
hypertenzi, generalizovanou ateroskle-
rézu tepen, vék > 65 let, kourent, vyskyt
AAS v rodiné a vrozené nemoci poji-
va (Marfandv syndrom) nebo vaskuli-
tidy (Ehlers@v-Danloslv syndrom).%2#

hypertenze a ateroskleroza tepen. Mezi typické klinické projevy
patrt silna bolest na hrudi, hemodynamickd nestabilita, pripadné
malperfuzni syndromy. Podle morfologie rozlisujeme Ctyri typy
postizent aortalnt steny: klasicka disekce aorty (CD), intramuralnt
hematom (IMH), penetrujict aortalni ulcerace (PAU) a inkompletni
disekce aorty (ID). AAS vyzaduji rychlou a presnou diagnostiku

a spravnou volbu lécebné strategie. Mobilizace multidisciplindrniho
tymu a zajisténi urgentni kardiochirurgické nebo endovaskularni
intervence maji zasadni vliv na prognozu pacientut.

Klasifikace a patofyziologie

Podle lokalizace aortalni léze po-
uzivame Stanfordskou klasifikaci.
Typ A zahrnuje postizeni ascendent-
ni aorty a oblouku, pripadné propa-
gaci léze do descendentni aorty. Typ B
je stanoven, pokud je postizena pouze
descendentni aorta. Typ non-A non-B
se vyskytuje vzacnéji, predstavuje po-
stizeni oblouku aorty s propagaci
do descendentni aorty nebo postize-
ni oblouku aorty sekundarné pri retro-
gradnim Sirenf disekce vzniklé distalné
pod arteria subclavia sinistra.
Spektrum morfologickych a histo-
patologickych zmén stény aorty nam
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objasnuje vznik a vyvoj rdznych typU
aortélnich |ézi (obr. 1, obr. 2).

Klasickd disekce aorty (CD)
(85-95 % vsech AAS) vznikad podél-
nym roztrzenim sté€ny aorty - separa-
ci intimy a medie, intramuralnim krva-
cenim a vznikem pravého a faleSného
lumen. Typicky je vlajici okraj odtrze-
né stény - intimal flap. Pricinou je nej-
castéji degenerace elastickych vldken
a ztenceni vrstvy intimy.

Intramuralni hematom (IMH)
(5-15 %) vznika pri krvaceni mezi
vrstvy intimy a medie cévni stény bez
roztrzeni intimy do lumen aorty a bez
detekce proudéni krve. Diagnéza je
potvrzena pfi ztlusténi st€ny > 5 mm
s hemoragii, pripadné s detekci Cerst-
vého trombu pri zobrazeni vypocet-
ni tomografii. Intramurélni hematom
se mlze spontadnné vstrebat (10 %)
nebo progredovat do klasické disek-
ce aorty (47 %), pokud dojde k roz-
trzeni intimy do lumen aorty. Vyskytu-
je se vétSinou v oblasti descendentni
aorty, ale mdze postihovat také ascen-
dentni aortu.

Penetrujici aortalni ulcerace
(PAU) (2-7 %) je zplsobena roztrze-
nim intimy prostupujici lamina elas-
tica interna a tunica media. Vznika
Jkrater” ve vnitini sténé aorty, vétsi-
nou v terénu pokrocilé aterosklerézy,
zanétlivé infiltrace aterosklerotickych
platd a pri deformaci stény dlouhodo-
bé akcelerovanou hypertenzi. Fokalni
ulcerace se vyskytuji prevazné v ob-
lasti descendentni aorty. Aortalni ul-
cerace mUze progredovat do disek-
ce aorty nebo se provalit do tunica
adventicia a formovat se do pseudo-
aneurysmatu nebo muze vést k rup-
ture stény aorty. Ulcerace vétsi nez
13-20 mm a hlubsi nez 10 mm jsou
vysoce rizikové léze.

Inkompletni disekce (ID) je prezen-
tovéna jako roztrzeni intimy a medie
bez rozvoje intramuralniho hemato-
mu, s vydutim cévni st€nou néasled-
kem krvaceni subadventicialné. Nenf
zde vytvoreno falesné lumen. Prici-
nou je degenerace medie a objevuje se
prevazné v oblasti ascendentni aorty.

Tyto typy aortalnich [ézi se mohou
vyskytovat soub&zné v rlznych aor-
télnich segmentech nebo mohou
mezi sebe navzajem prechazet. Také
mohou progredovat do ruptury aorty,
nejcastéji v prvnim tydnu manifestace
AAS.1,2,4,6
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Obr.1 Piehled akutnich aortalnich syndromi a jejich hlavni morfologické

charakteristiky

Klinicky priubéh

AAS se projevuji Sirokym spektrem
symptom, které zaviseji na typu a roz-
sahu aortalni Iéze. Mezi typické klinic-
ké projevy patff silna bolest na hrudi
nebo mezi lopatkami, u aortalni disek-
ce typu B se projevuje bolesti bricha
nebo v bederni oblasti. Bolest miva
charakter trhani, parani nebo rezani
v pribéhu aorty, ale miZe byt atypicka
nebo zcela chybét. Disekce brachial-
nich tepen se projevuje bolesti v pa-
zich, visceralni disekce bolesti bricha,
malperfdznim syndromem bfisnich or-
gand, disekce v oblasti ilickych tepen
se projevuje bolesti dolnich koncetin.

Aortalni disekce typu A molze
zpUsobit koronarni disekci a ische-
mii myokardu, akutni aortalni insufi-
cienci a srde¢ni tampondadu. Synkopa
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Podle odkazu 1

maze byt projevem mozkové priho-
dy pri disekci karotickych tepen nebo
projevem hemodynamické nestabili-
ty. Maze dojit k rupture vnéjsi stény
aorty pres adventicii s naslednym ma-
sivnim krvacenim do hrudni nebo bris-
ni dutiny s rozvojem hemoragického
§Oku.5’8’11'12

Hlavni komplikace akutnich aortal-
nich syndrom0 typu B zobrazuje ta-
bulka 1.

Diagnostika

V prvni linii hodnotime rizikové fak-
tory, anamnézu, charakter boles-
ti a provadime fyzikaini vysetreni. Ve
druhé linii posuzujeme sérové hod-
noty D-dimerli a troponinu, rentgen
(RTG) hrudniku a elektrokardiogram
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Obr. 2

Histopatologické obrazy u akutnich aortalnich syndromi

A: Transverzalni ez ascendentni aortou u klasické disekce aorty (Massonovo trichrom barveni)
FL - falesné lumen; TL - pravé lumen; i - intima; m - medie; 8ipKy - roztrzené vrstvy medie *

trombus

B: Histologicke rezy sténou aorty (hematoxylin-eosin barveni)

Sipky - roztrepend elastickd vlakna

* nahromadeéni extraceluldrni mukoidni hmoty

C: Transverzalni histologicky rez descendentni aortou u penetrujici aortalni ulcerace
(Massonovo trichrom barveni). Ulcerovany krater pronikajici do medie

a - adventicie; i - intima; m - medie, * hemoragie uvnitf medie

D: Intramuralni hematom (IMH) (Massonovo trichrom barvenf)

* zéna disekce ve vnéjsi vrstve medie
a - adventicie; m - medie; i - intima

Podle odkazu 1

Tab.1 Hlavni komplikace u akutnich aortalnich syndromua typu B

Hemodynamicka nestabilita
Znamky rychlé aortalni expanze

Malperfuzni syndromy (visceralni ischemie, rendlni ischemie, iliacka ischemie)

Znamky aortalni ruptury nebo hrozici ruptury (periaortalni hematom)

Podle odkazu 1

(EKG). Ve treti linii u vysoce suspekt-
nich AAS vyuzivame zobrazovaci me-
tody (CT, TTE, TEE). K vyssi diagnos-
tické Uspésnosti a presnosti v odhaleni
AAS Ize vyuzit RIPP skére (tab. 2).
Zahrnuje bodové hodnoceni riziko-
vych faktorQ, klinickych symptom,

fyzikalniho vysetreni a charakteru bo-
lesti. Soucet bodd < 1 znamena ne-
rozsirovat zékladni diagnosticky algo-
ritmus, skére > 1 naopak doporuduje
pouZzit zobrazovaci metodu (CT, TTE,
TEE).° Diagnosticky algoritmus zna-
zornuje obrazek 3.

Tab.2 Risk Prediction Tool for Acute Aortic Syndrome: RIPP Score

Rizikové faktory

(rodinna anamnéza, znamé aneurysma aorty, Marfantiv syndrom, hypertenze, kouieni,

vek > 60 let..)
Symptomy

Akutni aortalni syndrom byvé nej-
castéji zaménéen za akutni koronarnf
syndrom. Pokud detekujeme bolest
na hrudi, nachazime normalni EKG,
normalni hodnotu troponinu a zvyse-
nou hodnotu D-dimer0 a jsou pritom-
ny rizikové faktory, je silné suspekt-
ni diagnéza AAS. Hodnota troponinu
muze byt sekundarné zvysena pri di-
sekci koronarnich tepen, sekundarni
ischemii myokardu vyvolanou hypo-
perfuzi pri akutni aortalni insuficienci
nebo hypotenzi. RTG snimek hrudniku
mUze byt normalni a nevylucuje AAS.

Ve treti linii pouzivame zobrazova-
ci metody. Transtorakalni echokar-
diografii (TTE) Ize provést v urgent-
nim rezimu na Emergency. Mezi hlavni
echokardiografické znamky AAS patr{
falesné lumen aorty, intimalni flap,
akutni aortalni insuficience a perikar-
dialni vypotek - hemoperikard. V di-
ferencialni diagnostice lze echokar-
diografii vyuZit k hodnocent systolické
funkce levé komory, véetné regional-
nich poruch kinetiky, pripadné dilata-
ce pravostrannych oddilé a zndmek
plicni hypertenze.°

Transezofagealni echokardiografie
(TEE) je semiinvazivni metoda, ktera
zobrazuje vétsinu segmentd hrudni
aorty. Neni vhodna u pacientl hemo-
dynamicky nestabilnich, se silnou bo-
lesti, pripadné s neklidem. Lze ji vyuzit
perioperacné pri kardiochirurgickych
vykonech na ascendentni aorté¢ a aor-
talni chlopni.

Vypocetni tomografie (CT) tho-
rakoabdominaini aorty v celém jejim
rozsahu, s odstupem karotickych, bra-
chialnich, visceralnich a iliackych ar-
terii je nejpresnéjsi zobrazovaci me-
todou. Umoznuje stanovit lokalizaci
a rozsah aortalniho postizeni, vcet-
né malperfaznich syndromd, peri-
kardialniho a pleuralniho vypotku,
eventudlné dalSich patologii, které

Fyzikalni vysetireni
(hypotenze, selest, pulsovy deficit, neurologicky deficit, stranovy rozdil TK > 20 mmHg)

Bolest
(prudky zacatek, trhava, parava, stehujici se, vyzarujici, krutd)

Podle odkazu 9
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Zadny rizikovy faktor 0 bodi
Neaneurysmaticky rizikovy faktor 1 bod
Aortalni aneurysma 2 body
Alternativni diagnéza pravdépodobnéa -1 bod
Netypické 0 bodu
AAS velmi pravdépodobny 2 body
74dné fyzikalni odchylky 0 bodu
Jakékoli fyzikalni odchylky 2 body
7adna vysoce rizikova bolest 0 bodi
1-2 rysy vysoce rizikové bolesti 1 bod

> 2 rysy vysoce rizikové bolesti 2 body
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Diagnostika akutniho aortalniho syndromu

KLINICKE PODEZRENI

Rizikové podminky
Aortalni bolest
Fyzikalni vysetreni

Y Y

Troponin

Hrudnik Normalni
rtg D-dimer
Zvyseny

Krok 1
Elektro-
kardiografie
Krok 2 (EKG)
Bez ischemickych
zmen
Krok 3

Vypocetni tomografie (CT) + transthorakalni echokardiografie (TTE)

Obr. 3 Diagnosticky postup pii suspekei na akutni aortalni syndrom ve trech

krocich

urcuji progndzu pacienta. Pouzivdme
CT scany aorty v nativnim zobrazeni
a s aplikaci kontrastni latky, s EKG syn-
chronizaci obraz(.

CT nélezy aortalnich |ézi, které ur-
Cuji volbu lécebné strategie, shrnuje
tabulka 3.

Pokud je zvolena strategie ,wait-
-and-watch”, monitorujeme klinicky
stav pacienta, dynamiku biomarke-
rt (D-dimery, troponin) a kontrolnf

Podle odkazu 1

CT scany aorty k detekci varovnych
signall predpovidajicich komplikace
AAS_1,2,477,9

Rizikové faktory Spatné progndzy
AAS typu A shrnuje tabulka 4.

CT scany A-D (obr. 4) zobrazu-
ji klasickou disekci hrudni aorty typu
A u 62letého pacienta, hypertonika,
kuraka vysetfeného na Emergency
plvodné pro akutni tepenny uzéaveér
pravé dolni koncetiny.

Tab.3 CT nalezy u Akutnich aortalnich syndromti, které ovliviiuji rozhodnuti

0 lééebné strategii

Léze v oblasti ascendentni aorty

Lokalizace roztrzeni intimy a vstupu do falesného lumen aorty

Objemny perikardialni vypotek / srde¢ni tamponada

Vyznamna aortalni insuficience a jeji mechanismus

Znamky ruptury aorty
Znamky organoveé ischemie nebo malperfuze
Podle odkazu 1

Tab. 4 Rizikové faktory $patné prognézy u akutnich aortalnich syndromu typu A

Existence utvaru podobného aortalni ulceraci
Site aorty > 50 mm

Rychla expanze siie aorty

Tloustka intramuralniho hematomu > 11 mm

Velky perikardidlni vypotek / srde¢ni tamponada

Velkeé pleuralni vypotky

Periaortalni hematom/znamky hrozici ruptury aorty

Vyznamnd aortalni regurgitace
Hemodynamicka nestabilita

Refrakterni aortalni bolest

Malperfuzni syndromy (iktus, ischemie myokardu, brachidlni ischemie, visceralni ischemie,

rendlni ischemie)
Podle odkazu 1

Lécéba

V akutni fazi AAS je nutna monitorace
krevniho tlaku, srde¢ni frekvence a tlu-
meni bolesti. Cilové hodnoty systolic-
kého krevniho tlaku jsou < 120 mmHg,
srdecni frekvence < 60/min. Apli-
kujeme intravenézné betablokatory,

Obr. 4 CT scany 1-4

Disekce hrudni aorty typu A, Sipky
ukazuji odtrZzenou sténu aorty v pricném
prufezu s vytvorenim pravého a falesného
lumen, krvéaceni pod adventicii s utlakem
plicnice, postizeni levého Valsalvova sinu,
hemoperikard

CT - vypocetni tomografie
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blokatory angiotenzinovych recepto-
rd, sedativa a opiaty.

Typ A klasické disekce aorty vyza-
duje urgentni kardiochirurgickou na-
hradu ascendentni aorty. Operacni
techniky zaviseji na rozsahu postizeni
aorty. Cilem operace je prevence rup-
tury aorty, nahrada dysfunkéni aortal-
ni chlopné a rfeseni malperflznich syn-
dromd. Ve vétsiné pripadd se jedna
o prostetickou ndhradu ascendentnfi
aorty, oblouku aorty a aortalni chlop-
né. Pokud je soucasné postizen koren
aorty, je standardni technikou modi-
fikovanéa verze Bentallovy-De Bonovy
operace, pri které je pouZita prostetic-
k& nahrada oblouku aorty véetné kore-
ne ascendentni aorty, aortaini chlopné
(mechanické nebo biologické), a re-
implantace koronarnich tepen. Chirur-
gicka plastika aortéalniho korene a aor-
télni chlopné je alternativou k pouziti
kompozitni prostetické nédhrady ascen-
dentni aorty a chlopn€ u vhodnych
anatomickych pomérd. Chirurgicka

»
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technika ,zmrzly sloni chobot”, uziva-
jici hybridni protézu, umoznuje rekon-
strukci aortalniho oblouku a proximal-
ni descendentni aorty, utésfiuje vstup
do nepravého lumen, komprimuje
odtrzené vrstvy stény aorty, usmeér-
fuje krevni proud do pravého lumen
a podminuje vznik trombdzy ve fales-
ném lumen aorty.

U typu B klasické disekce aorty
je v akutni fazi preferovana medika-
mentézni 1é¢ba bolesti a stabilizace
hemodynamického stavu. Pouzivame
intravenézni aplikaci betablokator(,
vazodilatancii a opiatd. Endovaskular-
ni implantace stentgraftu (TEVAR) je
metodou volby pfi rozvoji komplika-
ci - hemodynamické nestability, pro-
gredujici expanze disekce, v pripadé
malperfiznich syndrom nebo hrozi-
ci ruptury aorty. Nacasovani implan-
tace stentgraftu u nekomplikované
disekce typu B nenf presné urceno.
Vykon provedeny v subakutni fazi pri-
spiva k remodelaci aorty, k zabranénf

—
/)

degeneraci aortaini stény a k preven-
ci komplikaci. Periopera¢ni mortalita je
8 %, preziti po TEVAR 84-88 % v néa-
sledujicich dvou letech. U 20 % pacien-
td je nutna endovaskularni reinterven-
ce v nasledujicich 30 dnech, vétsinou
pro rozsireni faleSného lumen na kon-
trolnim CT, rozvoj malperfizniho syn-
dromu nebo pro retrogradni disekci.
Pacienti, kteri podstoupili endovas-
kularni 1é¢bu, maji pétiletou mortali-
tu 40 %.

Selektivni prostetickd nahrada tho-
rako-abdominaini aorty u nekompli-
kovaného pribéhu se provadi v pre-
venci pozdnich aortalnich komplikaci,
nicméné prognosticky benefit nenf
znam. Vysoké riziko komplikaci byva
u dilatace aorty > 45 mm, u falesného
lumen > 22 mm, u rozsahlého roztrze-
ni v oblasti proximalni aorty, pretrva-
vajici bolesti a hypertenze. Chirurgic-
ka operace s prostetickou ndhradou je
indikovana, pokud endovaskularni te-
rapie selze nebo je kontraindikovana.
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Pacienti s retrogradni propagaci
disekce z descendentni aorty do ob-
louku a ascendentnfi aorty s tromboti-
zovanym faleSnym lumen mohou byt
zpocéatku léCeni konzervativné. Pacien-
ti s non-A non-B disekci maji kompli-
kovany pribéh, proto spravna volba
endovaskularnich technik, prostetické
nahrady nebo hybridni terapie mdze
zlepsit kratkodobou prognézu. Akut-
ni aortalni disekce s mezenterickym
malperfiznim syndromem by méla
byt l1é¢ena v prvni fazi endovaskularni
revaskularizaci (fenestrace/stenting)
a v druhé dobé¢ chirurgickou néhra-
dou ascendentni aorty.

Navzdory rozvoji chirurgickych
a endovaskularnich technologii i pe-
rioperacni péce zlstdva mortalita
u téchto onemocnéni dlouhodobé vy-
soka. x4

Pacienti po kardiochirurgické nebo
endovaskularni intervenci jsou sledo-
vani CT v intervalu 1, 3, 6, 12 mésicC
po vykonu a dale jednou ro¢né. Kom-
plikacemi po TEVAR mohou byt rozvoj
endoleaku, aneurysmatu, vzacné para-
plegie koncetin a renalni insuficience.

Prevence AAS u pacientd zahr-
nuje identifikaci rizikovych faktord

kazdodenni praxe v ordinaci

genetickych (Marfantv syndrom), en-
vironmentélnich (hypertenze, atero-
skleréza, vyssi vék, kouren), zahaje-
ni v¢asné farmakoterapie hypertenze,
dyslipidemie a eliminaci Skodlivych
vnéjsich faktord (koureni), genetic-
ky screening, pripadné vcasnou dia-
gnostiku AAS s vyuzitim zobrazovacich
metod (CT, TTE, TEE). Aortalni aneu-
rysma patii také mezi rizikové fakto-
ry AAS. Elektivni kardiochirurgicka na-
hrada aneurysmatu ascendentni aorty
je indikovéana, pokud presahne rozmér
55 mm u muzd a 50 mm u zen.-*67

Centra pro prevenci, diagnostiku
a lé¢bu AAS jako soucést komplexnich
kardiovaskularnich center by méla za-
jistovat preventivni sledovani a 1é¢bu
téchto vysoce rizikovych pacientl, na-
planovani vcasné kardiochirurgické
nebo endovaskularni |écby a néasled-
nou pooperacni péci.

Zavér

Akutni aortalni syndromy jsou vzac-
né, avsak zivot ohrozujici stavy, které
mohou progredovat v rupturu aorty
a hemoragicky Sok. Aortalni disekce

je nejcastéjsi a nejobavanéjsi formou
AAS, avsak také penetrujici aortalni ul-
cerace a intramuralni hematom pred-
stavuji maligni formy postizeni aor-
talni stény, které nachazime na CT
obrazech a jejichz lé¢ba musi byt
zahdajena neodkladné. AAS vyzadu-
ji rychlou a presnou diagnostiku s vy-
uzitim skérovacich systéma klinickych
symptom, laboratornich biomarke-
rd a zobrazovacich metod. Volba nej-
vhodné&jsi kombinace medikamentdzni
a proceduralni Ié¢by, multidisciplinar-
ni pristup a nasledna dispenzarizace
ve specializovanych centrech vedou
ke zlepSeni prezivani a v€asnému re-
Seni komplikaci.
CT obrazova dokumentace byla
pouZita s laskavym svolenim grimdfe
Radiodiagnostického oddeéleni Ustredni

vojenské nemocnice - Vojenské fakultni
nemocnice Praha MUDr. Tomase Belsana, CSc.

MUDr. Jana Cepelova?,
MUDr. Radka Sebestova?®
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