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Suhrn

Tak ako orgédnovovaskularne artériové ischemické choroby (srdcovocievne, cievnocievne, nervovocievne, koncatinovocievne, oblickovocievne, pohlavnocievne,
plicnocievne, ¢revnocievne, kostnoklbovosvalovocievne, koznocievne, o¢nocievne, usnocievne, zubnocievne a dalsie organovocievne artériové choroby) aj
aortové choroby prispievaju k sirokému spektru artériovych chorob: aneuryzmy aorty, akitne aortové syndréomy vratane aortovej disekcie, intramuralneho he-
matoému, penetrujucej aterosklerotickej ulcerécie, dalej traumatické poskodenie aorty, pseudoaneuryzma, ruptura aorty, ateroskleréza, vaskulitidy, ako aj ge-
netické choroby (napr. Turnerov syndrém, Marfanov syndrom, Ehlersov-Danlosov syndrém) a kongenitélne abnormality vratane koarktacie aorty. Podobne ako
iné artériové choroby, aj aortové choroby moézu byt diagnostikované po dlhom ¢asovom obdobf subklinického vyvinu alebo sa manifestuju akdtne. Akatny
aortovy syndrém je ¢asto prvym znakom choroby, ktora vyzaduje rychlu diagnézu, rychle rozhodnutie a rychlu akciu k zniZeniu extrémne nepriaznivej pro-
gnozy. V dokumente sa analyzuju klicové klinicko-etiologicko-anatomicko-patofyziologické diagnostické aspekty, klasifikacia a principy manazmentu aorto-
vych chorob (projekt CIEVY).
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Aortic diseases - diagnosis, classification and management principles
Abstract

In addition to organovascular arterial ischemic diseases (cardiovascular, angiovascular, neurovascular, limbovascular, renovascular, genitovascular,
bronchopulmonarovascular, mesenteriointestinokolonovascular, osteoarthromusculovascular, dermovascular, oculovascular, otovascular, stomatovascular, etc.), aortic
diseases contribute to the wide spectrum of arterial diseases: aortic aneurysms (AA), acute aortic syndromes (AAS) including aortic dissection (AD), intramural hematoma
(IMH), penetrating atherosclerotic ulcer (PAU) and traumatic aortic injury (TA), pseudoaneurysm, aortic rupture, atherosclerosis, vasculitis as well as genetic diseases
(e.g. Turner syndrome, Marfan syndrome, Ehlers-Danlos syndrome) and congenital abnormalities including coarctation of the aorta (CoA). Similarly to other arterial
diseases, aortic diseases may be diagnosed after a long period of subclinical development or they may have an acute presentation. Acute aortic syndrome is often the
first sign of the disease, which needs rapid diagnosis and decision making to overcome the extremely poor prognosis. Key clinical-etiology-anatomy-pathophysiology
(CEAP) diagnostic aspects and principles of aortic disease management are discussed in this document (the Vessels project).
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Uvod

Aorta je hlavna transportno-distribu¢na velka
elastickd artéria, v ktorej pocas priemerne
dihého Zivota pretecie do organizmu takmer
200 miliénov litrov krvi. Branica ju rozdeluje
na hrudnikovd a brudnu aortu [1]. Aortova
cievna stena ma tri vrstvy. Vnutornd, tenka
tunica intima, ma z limenovej strany endo-
telové cievne bunky - endotel, ktory patrf
medzi esencialne zlozky nielen cievnej a cir-
kulacnej regulacie, ale aj homeostatickej re-
guldcie hlavného (neuro-endokrinno-imu-
nitného) systému a dalsich homeostatickych

systémov [2-5]. Len z hladiska svojich auto-
krinnych, parakrinnych a endokrinnych funkcif
je vlastne plochou i hmotnostou (vo vietkych
cievach) najvacsie, najaktivnejsie a najmul-
tifunk¢nejsie tkanivo v organizme ¢loveka.
UZ minimédlna kvalitativna a/alebo kvantita-
tivna zmena niektorej z jej mnohostrannych
funkcif (dysfunkcia endotelu) moéze spdsobit
funkeéné a/alebo organické cievne choroby
a nasledné funk¢né a/alebo struktirne po-
Skodenie tkaniv a orgédnov (orgdnovovas-
kularne artériové choroby) vratane fatél-
nych komplikacif [1-5]. Strednd, hrubd tunica

media, ma koncentrické vrstvy elastinovych
a kolagénovych vlakien s vnutornou hrani¢nou
zénou - lamina elastica interna, a s vonkajsou
hrani¢nou zénou - lamina elastica externa,
ako aj hladké svalové bunky. Vonkajsia tunica
adventitia obsahuje najma kolagén a krvné
a lymfové vasa vasorum [1-11]. Stidiami troj-
dimenzionalnou mikropocita¢ovou tomogra-
fiou 3D Micro-CT) sa zistilo, Ze cievy ciev” su
vlastne trojaké: 1. vasa vasorum internae od-
stupuju priamo z [Umenu aorty a vetvia sa
v cievnej stene; 2. vasa vasorum externae odstu-
puju z vetiev aorty (hlavnej artérie) a smeruju
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naspat do cievnej steny aorty (hlavnej artérie);
3. venous vasa vasorae zaCinaju v cievnej stene
a Ustia bud do limenu aorty (hlavnej artérie),
alebo do vetiev konkomitantnej vény. Pri zvy-
senom tlaku v aorte klesa prietok krvi vo vasa
vasorum nasledkom zvysenej tenzie v cievnej
stene a nasledkom ich torzie a kompresie.

Okrem distribu¢nej funkcie mé aorta vy-
znamné ulohy pri kontrole a riadenfi systé-
movej vaskularnej rezistencie (SVR) a srdcovej
frekvencie (HR) prostrednictvom presorecep-
torov v ascendentnej aorte a v aortovom
obltku. Zvysenie aortového tlaku sposobi zni-
Zenie SVR a HR, zatial¢o znizenie aortového
tlaku sposobi ich zvysenie.

Najdolezitejsou funkciou aorty je pruzni-
kové funkcia (Windkessel function), ktord je
podmienenad jej elastickostou pocas diastoly.
Aorta vykondva ulohu vaskuldrnej pumpy”,
¢o ma nenahraditelny vyznam nielen pre ko-
ronarnu perfuziu [1-5]. Je to teda, podobne
ako srdce, aktivny, multifunkeny, vitdine do-
leZity organ.

Diameter aorty u zdravych dospelych
0s6b obvykle nepresahuje 40mm u muZov,
34mm u Zien a distdlnym smerom sa zmen-
suje. Ovplyvriuju ho viaceré faktory vratane
veku, pohlavia, telesnej vysky, hmotnosti, te-
lesného povrchu a krvného tlaku. S kazdou de-
kddou zivota dochddza k vekovej aortove;j
expanzii 0 0,9mm u muzov a 0,7 mm u Zien.
Tato pomal, ale progresivna dilatacia je spo-
sobend zvysovanim kolagén/elastinového
pomeru a sprevadza ju zvysend tuhost a zvy-
seny pulzovy tlak [1-33].

Komplexnd diagndza musi mat styri kompo-
nenty: klinicky (C), etiologicky (E), anatomicky (A)
a patofyziologicky (P) [3-5,16,27-29,32].

C

Hlavna klinickad diagnéza; morbus prin-
cipalis (C) je diagndza, ktord bola analyzou
stanovena ako hlavna pricina veduca k hos-
pitalizacii pacienta [2-5,16,28,29]. Choroby
aorty nepatria svojim vyskytom medzi naj-
Castejsie choroby kardio-vaskuldrneho systému,
bezpochyby sa vsak zaraduju medzi najne-
bezpecnejsie, spojené s vysokou morta-
litou, pricom v mnohych pripadoch s ne-
rozpoznanou pri¢inou umrtia. Vzhladom na
objem aorty, jej priebeh a bezprostredny vztah
k srdcu je vyvin pravych a nepravych aneury-
ziem, intramurélnych hematémov, penetruju-
cich aortovych ulkusov, disekcifi aorty, trauma-
tickych transekcif alebo ruptur aorty nezriedka

dramaticky. Jednotlivé nozologické jednotky

sU neustéle v dynamike a casto sa prelinaju.

Ciuzide oich lokalizaciu v hrudnikovej alebo

v brusnej aorte, spolo¢nym menovatelom réz-

nych aortovych chordb je podobny mnoho-

tvarny klinicky obraz a priebeh — aortovy syn-

drém (AS). Podla ostatnych odporucani ESC

2014 [1] sa rozoznavaju z asového klinického

hladiska (C) tri klinické formy:

- CAAS - akutny aortovy syndréom (do
14 dni od vzniku),

- CSAS - subakutny aortovy syndrom
(15-90 dni),

« CCAS - chronicky aortovy syndrém (nad
90 dn).

Aortovd disekcia (AD)

Pri disekcii aorty sa rozoznava aktudlne az
pat tried akdtneho aortového syndromu
(CAAS) [1]:

CAAST - trieda | - Klasicka disekcia

aorty (CDA)

Vznikd primérne poskodenim intimy a jej roz-
trhnutim, ¢im nastdva prava komunikacia
(pravy kanal) medzi limenom a médiou jej
steny. Tymto vstupnym otvorom (,entry”) vnika
krvny prud medzi intimu/médiu a adventiciu
a vytvdra tzv. falosny kandl (nepravy limen).

Primdrna trhlina intimy postihuje vacsinou
viac ako 50 % cirkumferencie aorty a mava Spi-
rdlovity priebeh, pricom falosny limen byva
vacsi ako pravy.

V jeho distalnej casti je vystupovy otvor
alebo i viac vystupovych otvorov (,reentry”),
kadial sa krv vracia spat do lumenu (kom-
pletna disekcia) alebo vystupna komuni-
kécia chyba a falosny kanal konci slepo (in-
kompletna disekcia). Intima, oddelend od
médie, vytvéra tzv. vlajucu intimu (intimal
flap), ktora sa vydiva smerom do stredu pra-
vého Iimenu aorty a spésobuje stenotizaciu.

Disekcia vznika kdekolvek v priebehu aorty,
najcastejsie v proximalnej casti ascendentnej
aorty a v proximalnej casti descendentnej
aorty tesne za odstupom a. subclavia sinistra.
MozZe postupovat proximalne (retrogradne)
alebo distélne (antegradne), niekedy az do ar-
térif odstupujucich z aorty, ¢o sa manifestuje
prislusnymi organovovaskularnymi ische-
mickymi syndrémami (OVIS) [3-5,16,28,29]
(tab. 1). Pri proximalnych disekcidch hrozf vznik
akutneho infarktu myokardu (AIM), aortovej re-
gurgitacie a kardidlne zlyhanie/zlyhavanie. Me-
chanizmus ich vzniku nie je iba v malperfuzii,
ale aj v kombinovanych stenotizujico-obli-

terujucich mechanizmoch. Dal$imi kompli-
kdciami su: aneuryzma, ruptura aorty s kr-
vacanim do telovych dutin (hemoperikard
s naslednou tampondadou, hemothorax, he-
moperitoneum), synkopa, (post)hemoragicky
ok, inokedy vznik aortokavalnej fistuly (s mal-
perflznym syndromom distélne a hyperkine-
tickym syndrémom proximalne) a i. [1-33].

CAAS2 - trieda Il - Intramurdlny
hematém aorty (IMH)

Viyskyt: 10-25 % vsetkych AAS. Vznika pri-
marne ruptdrou vasa vasorum s naslednym
krvdcanim do médie steny aorty, bez pritom-
nosti intimovej trhliny a bez faloSného kanala.
Povodne sa tato druhd entita AAS nazyvala,za-
tvorend disekcia” Diagnostikuje sa ako cirku-
larne zhrubnutie alebo zhrubnutie aortovej
cievnej steny krescendového tvaru, viac ako
5mm, pricom v mieste zhrubnutia nie je zisti-
telny prietok krvi.

CAAS3 - trieda Ill - Subtilna

alebo diskrétna aortova disekcia

s vydutinou aortovej steny (DDA)
Najcastejsie sa CAAS3 vyskytuje v proximalnej
¢asti ascendentnej hrudnikovej aorty. Casto je
zdrojom aj aortoartériovych tromboembolic-
kych komplikdci.

CAAS4 - trieda IV - Ulceracia
(ulcus penetrans) po rupture
aterosklerotickej |ézie; penetrujuci
aortovy ulkus (PAU)

Vyskyt: 2—7 % vietkych AAS. Aterosklerotickd
lézia po jej rupture penetruje cez lamina elas-
tica interna do médie. Dal3f vyvin ulcerativ-
neho procesu moéze smerovat k vzniku IMH
alebo pseudoaneuryzme alebo rupture aorty
(ulcus perforans) ¢i k prechodu do klasickej di-
sekcie aorty (CAAST).

CAASS - trieda V - latrogénna
(katétrova-endovaskuldrna a/alebo
chirurgicka) alebo traumaticka
disekcia aorty

Vznikéd obvykle kombinovanymi mechaniz-
mami priamymi i nepriamymi (néhla decele-
brécia, kompresia, torzia, artériova hypertenzia
atd)). Dal3i vyvin po prvotnom mechanickom
poskodeni mdze smerovat k vietkym predcha-
dzajucim triedam AAS (laz IV) [1].

Aneuryzma aorty (AA)
Aneuryzma patri medzi dilata¢no-ektatické
cievne poruchy urcitého segmentu cievy spo-
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Tab. 1. Najcastejsie organovocievne (organovovaskuldrne) artériové ischemické choroby

(syndrémy).
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Tab. 2. Rizikové faktory organovovaskular-
nych artériovych choréb.

1

choroba srdca

. srdcovocievne (kardiovaskularne) choroby; koronarna srdcova choroba; ischemicka

2. cievnocievne (vaskulovaskuldrne) choroby; artériovaskuldrne choroby napr. aortovas-

kuldrne ischemické choroby

3. nervovocievne (neurovaskularne) choroby

3.1 mozgovocievne (cerebrovaskuldrne) choroby; ischemickéd choroba mozgu; nahle
cievne ischemické mozgové prihody; ischemické encefalopatie

3.2 miechovocievne (myelovaskularne) choroby; ischemické myelopatie
3.3 periférne nervovocievne (periférne neurovaskularne) choroby, ischemické neuropatie

4. koncatinovocievne (extremitovaskularne) ischemické choroby; ischemicka choroba
koncatin; artériova choroba koncatin;,periférne artériové ochorenie (PAO; PAD)”

5. oblickovocievne (renovaskuldrne) choroby; ischemicka choroba obliciek; chronicka

obli¢ckovéa choroba

6. pohlavnocievne (genitovaskuldrne) choroby; angiogénna erektilné dysfunkcia; vasku-

logénna erektilng dysfunkcia

7. plicnocievne (bronchopulmovaskularne) choroby

8. brusnocievne (splanchnikovaskuldrne) choroby

9. ¢revnocievne (mezentériointestinokolonovaskuldrne) choroby

10. koZnocievne (dermovaskuldrne) choroby

11. kostnoklbovosvalovocievne (osteoartromuskulovaskuldrne) choroby

12. o¢nocievne (okulovaskularne) choroby

13. usnocievne (otovaskuldrne) choroby

14. zubnocievne (dentovaskularne) choroby; stomatovaskuldrne choroby

15. iné organovovaskuldrne choroby

sobené oslabenim cievnej steny, pricom roz-
sirenie [imenu musi byt minimalne 1,5n3-
sobkom diametra limenu nad nou. Podla
tvaru je sakularna, fuziformna alebo kombi-
novana. Oslabenie cievnej steny je sucastou
starnutia organizmu. S vekom klesd mnozstvo
elastinu a hladkych svalovych buniek v médii
aorty a inych ciev. Treba zdéraznit, Ze osla-
benie cievnej steny aorty mézu spodsobovat
prakticky vietky zname vaskuldrne rizikové
faktory [3-5,8,9,12,15,16,21,25,26,29] (tab. 2)
a véetky stenotizujuco-obliterujice artériové
choroby (tab. 3), vratane chordb malych ciev
(mikrovaskuldrne choroby — small vessel dis-
eases), ktoré mozu postihnut vasa vasorum
aorty [3-5,8,16,20,28,29] - aortovaskularna
ischemicka choroba (tab. 1).

Kongenitalne aneuryzmy sa vyskytuju pri
viacerych vrodenych zriedkavych artériovych
chorobéch, napr. pri Marfanovom syndréme, Eh-
lersovom-Danlosovom syndréme, idiopatickej
cystickej nekréze médie, Loeysovom-Dietzovom
syndréme, aneuryzmovo-osteoartritickom syn-
dréme (AOS), Turnerovom syndréme a'i. (tab. 4).
Moézu byt dlho asymptomatické a manifestuju

sa az pri komplikaciach, vratane letalnych kom-
plikécii. Ziskané aneuryzmy mozu byt sposo-
bené vietkymi artériovymi chorobami (E1-E19)
(tab. 3), ale najcastejsie su pri aterosklerdze, pri
vaskulitidach (Takayasuova a Hortonova obrov-
skobunkova aortoarteritida, sekundarne vas-
kulitidy), posttraumatické aneuryzmy, postste-
notické aneuryzmy, postpunkené aneuryzmy,
embolickoseptické aneuryzmy. Najzavaznejsim
rizikovym faktorom vzniku a progresie vydutin
je artériovéd hypertenzia [3-5,9,21]. Podla La-
placeovho zakona (T = p X r/ w) tangencialne
posobiaca tenzia v cievnej stene priamo zavisi
od transmuralneho tlaku a polomeru limenu
cievy, nepriamo zavisi od hribky cievnej steny
(w) [3-5].

Histomorfologicky sa rozlisuju minimalne
tri typy vydutin: prava vydutina (aneurysma
verum), pri ktorej je vydutd celd cievna stena;
disekujuca vydutina (aneurysma dis-
secans) vznikd mechanizmom disekcie a jej
naslednou lokalizovanou dilataciou; pseu-
doaneurysma, nepravd aneuryzma (aneu-
rysma falsum, spurium) vznikd disrupciou
véetkych troch vrstiev aortovej cievnej steny

Endogénne (neovplyvnitelné)
faktory

1. vek
2. pohlavie

2.1 muz
2.2 zena po menopauze

3. genetické zatazenie (pozitivna rodinna
anamnéza)

Exogénne (ovplyvnitelné) faktory

1. dyslipidémie

2. artériova hypertenzia

3. fajcenie

4. diabetes mellitus

5. metabolicky syndrém (angiometabo-
licky syndrom X)

6. inzulinova rezistencia

7. obezita (adiposopatia; sick fat disease —
SFD; fat mass disease — FMD)

8. telesnd inaktivita

9. aterogénna strava

10. typ osobnosti (A)

11. alkohol

12. trombofilia

13. hyperurikémia

14. hyperhomocysteinémia
15. z&pal

16. depresia ai.

a tvorbou extraaortového hematomu, ktory je
ohrani¢eny iba periaortovym spojivovym tka-
nivom.V riom je dutina, priamo komunikujica
s limenom aorty. V systole do pseudoaneu-
ryzmy krv pritekd, v diastole odtekd. Odpoveda
vlastne lll. triede AAS. Ked'tlak v pseudoaneu-
ryzme prekro¢i maximalnu toleranciu tenzie
periaortového spojivového tkaniva, hrozi rup-
tdra. Pri zvac¢sovani pseudoaneuryzmy hrozi
kompresia a erdzia okolitych tkaniv, vratane
vzniku fistul — aortokavélna, aortoezofagedina,
aortoduodendlna ai. [1,3,4].

Ruptdra aortovej aneuryzmy (RAA)

Pri otvorenej rupture dochadza k masivnemu
krvacaniu do telovych dutin (hemoperikard
s tamponadou srdca, pleurdlna eflzia - he-
mothorax s akutnym respira¢nym zlyhanim,
hemoperitoneum) s hypotenziou a rychlym
rozvojom hemoragického Soku, ¢asto k nahlej

Kardiol Rev Int Med 2014; 16(6): 493-500
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Tab. 3. Etiol6gia organovocievnych artéri-

ovych ischemickych choréb (morbus fun-
damentalis; elementaris; causalis).

1. ateroskleréza

2. arterioloskleréza/arteriolonekréza/
/arteriolokalcinéza

3. diabetickd angiopatia
3.1 diabetickd makroangiopatia
3.2 diabetickd mikroangiopatia

4. Ménckebergova
medioskleréza/mediokalcindza

5. arteritidy (vaskulitidy)
5.1 primarne vaskulitidy
5.2 sekunddrne vaskulitidy
5.3 pseudovaskulitidy

6. kompresivne artériové syndrémy

7. fibromuskularna dysplézia artérif

8. cystickd degeneracie adventicie
artérif

9. artériova trombdza

10. artériova emboalia (tromboembdlia)

11. traumatické a posttraumatické
arteriopatie

12. fyzikdlne arteriopatie

13. chemické a toxické arteriopatie

14. iatrogénne artériové okluzie

15. disekcia artérif

16. anomalie priebehu artérif (tortuozity,
coiling, kinking)

17. komplikovana artériova aneuryzma

18. artériovo-vénova fistula

19. zriedkavé artériové choroby a poru-
chy (rare diseases; orphan diseases)

smrti (mors subita). Pri zatvorenej rupture
(contained rupture) sa periaortovy hematéom
(so vznikom pseudoaneuryzmy alebo bez jej
vzniku) ohranic¢i periaortovymi Struktdrami,
ako je perikard, pleura, retroperitonealny
priestor ¢i okolitymi orgdnmi. A teda pacient
moze byt hemodynamicky stabilny [1,3,4].

Syndrém akdtnej aortovej okluzie
(SAOO)

SAQO je spdsobeny najcastejsie sekundarnou
trombdzou v oblasti instabilnej aterosklero-
tickej 1ézie v mieste bifurkacie aorty a mava
roézny priebeh: ndhla smrt, gangréna dolnych
koncatin (vysokd amputdcia), pri dobrej kolate-
ralizacii angina glutealis, u muZov aj s erektilnou
dysfunkciou (Lericheov syndrém) alebo méze

Tab. 4. Niektoré zriedkavé choroby artérii

(rare diseases; orphan diseases).

1. Struktirna hemoglobinopatia S
(drepanocytéza)

2. Fabryho choroba

3. kalcifylaxia (calciphylaxis)

4. Marfanov syndrém

5. Ehlersov-Danlosov syndrém

6. idiopaticka cysticka nekréza médie
aorty

7. Loeysov-Dietzov syndrém

8. aneuryzmovo-osteoartriticky
syndrom

9. Turnerov syndrém

10. mitochondriové vaskularne zriedkavé
choroby

12. monogénové systémové choroby
malych ciev
12.1 CADASIL
12.2 CARASIL
12.3 CRV / HERNS

13. koarktacia aorty

14. dalsie zriedkavé choroby

byt aj asymptomaticky. Teda priebeh zavisi od
funk¢nej zdatnosti kolaterdlneho systému [1,3,4].

E (E1-E19)

Po hlavnej diagnoze (C) musf nasledovat za-
kladna etiologicka diagnéza; zakladna cho-
roba - morbus fundamentalis, elementaris,
causalis (E), vyjadrujuca zakladnu pricinnu
chorobu (tab. 3), ktord spdsobuje hlavnu kli-
nickd chorobu. Naj¢astejSou chorobou aorty
je aterosklerdza (E1), ale v diferencialnej dia-
gndze musime vylucit vsetky artériové choroby
(E2-E19), ktoré sa mozu podielat na funkénom
a struktirnom poskodenti aorty, vratane aorto-
vaskularnej ischemickej choroby (tab. 1) ako
jednej podskupiny aortovych choréb sposo-
benych obliterujucimi chorobami malych nu-
tritivnych ciev aortovej steny (vasa vasorum).
Vzhladom na velky rozsah problematiky aspon
orienta¢ne analyzujeme poslednu skupinu —
zriedkavé geneticky podmienené choroby,
ktoré poskodzuju aj aortu (tab. 3).

Zriedkavé choroby (rare diseases;
orphan diseases - E19)

V Eurdpe sa choroba povaZzuje za zriedkavu
(rare disease; orphan disease), ak posti-
huje menej ako 500 na 1 milién oséb, resp.

menej ako pat os6b z kazdych 10 000, resp.
menej ako 1 na 2000 (tab. 4). Na Slovensku
je priblizne 300 000 [udi, ktorf trpia niektorou
zo zriedkavych chordb. Celkovy pocet paci-
entov s asi 8 000 znamymi zriedkavymi cho-
robami je viak paradoxne vysoky — trpi na ne
6-8 9% zo 460 milionovej eurdpskej populacie,
samozrejme, pocet pacientov s jednotlivymi
chorobami sa méze lisit. Navyse, tieto zvycajne
tazké chorobné stavy vyrazne ovplyviauju aj
Zivot celej rodiny pacienta [4,33].

Pacienti so zriedkavymi chorobami st pos-
tihnuti viacndsobne. Popri svojej zdvaznej
chorobe ich trapia aj dalsie problémy spo-
jené s jej oneskorenou diagnostikou, slabou
znalostou podstaty chorobného stavu a ne-
dostato¢nou pripravenostou na jej riesenie
v beznej praxi. Moze ich trapit aj nedostup-
nost $pecializovanej zdravotnej starostlivosti
¢iabsencia ucinnej liecby.

Preto sa stala otazka zvysenej starostlivosti
o zriedkavé choroby jednou z priorit eurdpskej
zdravotnickej legislativy. Odporuc¢anim Rady
Eurdpy cislo 2009/872/EC sa spustila rozsiahla
iniciativa, ktord zahfiia tvorbu a sietovanie $pe-
cializovanych centier, zlepsenie informovanosti
o tychto stavoch, zlepSenie diagnostiky i liecby
a podporu vedy a vyskumu.

V rdmci iniciativy vznikla skupina expertov
¢lenskych statov - EUCERD. Jej tlohou je
pomahat Eurdpskej komisii pri formulovani
problémov, priprave legislativy a tiez hodnotit
rozvoj na narodnej drovni. Suc¢astou EUCERD
je aj projekt EUROPLAN na urychlent tvorbu
Nérodnych planov pre zriedkavé choroby.

Eurépsky program ORPHANET buduje
a prevadzkuje informacnu databdzu o moz-
nostiach diagnostiky a liecby zriedkavych
choréb. Stranka ORPHANET (www.orpha.net,
resp. www.orphanet.sk) zahffa expertmi pri-
pravenu encyklopédiu a tiez adresdr klinik a kli-
nickych laboratérii, ktoré su expertmi pre jed-
notlivé zriedkavé choroby.

Tretim klucovym clankom pre imple-
mentéaciu odporucani Rady Eurdpy je
EURORDIS (www.eurordis.org), zdruzenie
narodnych pacientskych organizacii, ktoré
bojuje za prava pacientov a za ich integraciu
v spoloc¢nosti [4,33].

Hemoglobinopatia S (HbPS); kosaci-
kova choroba (anémia); drepanocytéza;
sickle-cell disease (SCD) je prikladom u nds
vzacnej choroby, ktord spdsobuje multior-
ganovovaskuldrnu ischemickd chorobu me-
chanizmom intralumindlnej okluzie, teda
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podobne ako pri angiotrombdze. Je to au-
tozémovo recesivna dedi¢na choroba, ktord
vznikd mutaciou v géne pre 3-globinovy re-
tazec hemoglobinu (Hb). T4 sa premieta do
zameny kyseliny glutamovej za valin. Tento
hemoglobin S (HbS) po deoxygenacii v tka-
nivach reverzibilne polymerizuje a vytvara siet
polymérov, ktoré znizuju pruznost a zvysuju
viskozitu erytrocytov a tak sposobuju ich de-
hydratéciu. Z erytrocytov unika K* a dovnutra
vstupuje Ca*. Tieto zmeny vyustuju do mor-
fologicko-funkénej abnormality — drepanocy-
tovému (kosacikovému) fenoménu. Rigidné
adherujuce drepanocyty upchavaju kapilary
a venuly (mikrovazookluzie), ¢o spésobuje
ischémiu s ischemickou bolestou az mikro-
infarkty postihnutych orgdnov vratane aorty.
Skratené prezivanie erytrocytov na 10-25 dni
vedie k stredne tazkej a7 tazkej hemolytickej
anémii, ktord este viac zhorsuje globalnu i re-
giondlnu tkanivovu hypoxiu.

HbPS je choroba s typickou geograficko-et-
nickou distribUciou. Vyskytuje sa u pévodnych
obyvatelov rovnikovej Afriky a ich potomkov,
v mensej miere u obyvatelov ekvatoridlneho
pasma Azie. Heterozygoti st obvykle asymp-
tomaticki, ale maju zvysené riziko orgdno-
vovaskuldrnych ischemickych choréb - tzv.
kosacikova crta (sickle-cell trait). Asi 8 %
Afroamericanov su heterozygotnymi nositelmi
mutécie. U homozygotov sa anémia objavuje
uz v prvych mesiacoch a splenomegdlia uz
v 6. mesiaci po narodent.

Akutne algické vazookluzivne krizy su
najcastejsim klinickym prejavom. Mézu po-
stihnut akékolvek tkanivo ¢i organ, trvaju
hodiny aZ niekolko dni, ¢asto bez zjavného
spustacieho faktoru. U malych detf je typicky
tzv. hand-foot syndrém, podmieneny dakty-
litidou v dosledku nekrozy kostnej drene ruk
a néh. Hemolyza spdsobuje dysfunkciu endo-
telu a hyperkoagulabilitu. Mikroinfarkty vzni-
kaju v mozgu, v myokarde, v obli¢kach, v sle-
zine, v ¢revach, v penise, v ociach, v aorte atd.

Liecba kriz prebieha na jednotkéch inten-
zivnej starostlivosti a spociva v adekvéatnej hyd-
ratacii, oxygenoterapii, analgézii, urgentnej
vymennej transfuzii a transplantacii krvotvor-
nych buniek.

Hydroxyurea (10-30mg/kg denne) zvysuje
hemoglobin F do niekolkych mesiacov [4,33].

Fabryho choroba (FCH, FD); Anderso-
nova-Fabryho choroba; angiokeratoma
corporis diffusum je dedi¢nd, na X-chro-
mozom viazana metabolickd choroba cha-

rakterizovand defektom odburavania glyko-
sfingolipidov. Zdkladnou pricinou ochorenia je
mutécia génu (GLA) lokalizovaného na dlhom
ramienku X-chromozému, koédujiceho lyzo-
zomalny enzym alfa-galaktozidazu A. Pri
jej nedostatku sa v bunkovych lyzozémoch
(lyzozdmova choroba) nadmerne hromadia
(tezaurizmoza, tezaurdza) neutrdlne glyko-
sfingolipidy, najma globotriaozylceramid —
Gb3 (glykosfingolipiddza), ktory poskod-
zuje StruktUru a funkciu viacerych orgénov.
Glykosfingolipidy sa hromadia progresivne
v lyzozomoch buniek ciev (najma v endote-
lovych a hladkych svalovych bunkach - sys-
témova stenotizujico-obliterujica choroba
malych a strednych artérif), v kardiomyocy-
toch, v tubuldrnych bunkach obliciek a dalsich
orgédnoch. Je teda prikladom cievnej choroby,
ktord sposobuje multiorgdnovu ischemicku
chorobu primarne mechanizmom intramu-
radlneho procesu vaskularnej okluzie.

Postihnutf su hemizygotni muzi, heterozy-
gotné Zeny su prenasacky, zvacsa s menej vy-
raznymi prejavmi. Choroba zacina uz v detstve
nendpadne tvorbou angiokeratdmov na koZi
a slizniciach, znizenym potenim (hypohidréza
az anhidréza), akrdlnymi parestéziami a boles-
tami koncatin (periférna neuropatia), akdtnymi
aortovymi, cerebrovaskularnymi, kardiovaskular-
nymi, mezentériointestinokolonovaskularnymi
prihodami, pri ktorych sa zistuje hypertroficka
kardiomyopatia, mikroalbumindria az protein-
uria, chronickd rendlna insuficiencia (renovasku-
larna ischemicka choroba), zhorseny zrak (cornea
verticillata, katarakta, Fabryho angioretinoneu-
ropatia — okulovaskularna ischemicka choroba),
nedoslychavost (hypacusis) na podklade otovas-
kuldrnej ischemickej choroby. Prevalencia FCH je
1-5na 10000, ak sa berti do Gvahy aj lahsie a ne-
skorsie sa manifestujice varianty.V Slovenskej re-
publike teda mdme odhadom 500-2 500 nedia-
gnostikovanych pacientov s Fabryho chorobou.
Progresia choroby podstatne skracuje Zivot —
u muzov asi o 20 rokov, u Zien asi o 15 rokov.

V suicasnom obdobi orgdnovej Specializacie
a dalsej nozologickej, monoinstrumentalnej
a inych superspecializacii v medicine, niet divu,
7e FCH a iné zriedkavé choroby nie su vcas
a spravne diagnostikované. Vo viacerych me-
dzindrodnych dokumentoch (guidelines) je
etiolégia orgdnovovaskuldrnych choréb az
nepochopitelne insuficientna. To sa nega-
tivne premieta nielen do klinickej praxe, ale
do vietkych medicinskych sfér vratane medi-
ciny dékazov (EBM). MéZeme sa spolahnut na
vysledky kontrolovanych klinickych stadif mo-
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noorganovomonovaskuldrnych chordb, ktoré
v skutonosti nie su z hladiska etiolégie homo-
génne? Podobnych otazok by sme si mohli po-
loZit viac. Efektivnou racionélnou lie¢bou moze
byt iba kauzalna liecba, ktorou je enzymova
substitucna terapia (Enzyme Replacement
Therapy - ERT): agalzidaza alfa (Replagal TM)
a agalzidaza beta (Fabrazyme), 1 mg/kg te-
lesnej hmotnosti intravénovo v infizii. Ostatna
lie¢ba je povaZzovana za podpornut a riadi sa ak-
tudlnymi odporucaniami pre manazment jed-
notlivych orgdnovovaskularnych chorob [4,33].

Kalcifylaxia (CP) je jedna zo zavaznych
foriem extraskeletovej kalcifikécie, ked do-
chadza k ukladaniu kalcia nielen do médie
stien velkych a strednych artérii, ale aj do
jednej, dvoch alebo vsetkych troch vrstiev
malych artérii a arteriol (syndrém systémovej
vaskularnej kalcifikacie) so sekundarnou
trombozou, vznikom obliterdcif s ischémiou
a (mikro)nekrézami prisludnych tkaniv (multi-
organovaskularna ischemicka choroba) s vy-
sokou mortalitou.

Rozlisuje sa vrodena, geneticky podmie-
nena kalcifylaxia a sekundarna, ktord sa moze
vyvinut pri vsetkych cievnych chorobéch,
najma pri renovaskuldrnych ochoreniach,
pravdepodobne preto, ze oblicky su nielen ex-
krecné, ale aj regulacné, inkrecné (endokrinné)
a metabolické orgdny. RozliSuje sa tiez hyper-
kalciemicka a normokalciemicka kalcifylaxia.

V patogenéze CP sa moéze uplatnit aj de-
ficit inhibitorov kalcifikdcie: matrixového Gla
proteinu (MGP) a fetuinu-A (alpha2-Heremans
Schmid Glykoprotein — AHSG).

U pacientov v 5. stadiu chronickej obli¢-
kovej choroby sa v literature opisuje aj ako
,kalcifikujuca uremicka arteriolopatia (CUA)".
Druhé forma, ,kalcifikujica nonuremicka ar-
teriolopatia (CNUA)’, je zhodna s arteriolo-
kalcindzou. Kalcifylaxia podstatne zhorsuje
prognodzu vsetkych organovovaskularnych
choréb. Prevencia a lie¢ba CP je zamerana
na racionalnu kauzalnu liecbu zékladnej cho-
roby. Natrium thiosulfat ma nielen vyznamné
antooxidacné Ucinky, ale zvysuje solubilitu kal-
ciovych depozit [4,30,33].

Marfanov syndrém (MS) je autozémovo
dominantné dedi¢na choroba postihujica
spojivové tkaniva. Je spdsobend mutaciou
génu FBNT na chromozdme 15, ktory koduje
tvorbu proteinu fibrilin-1. Klinicky aj prognos-
ticky quad vitam je najdélezitejsia dilatacia
korena aorty s aneuryzmou aorty, prolapsom
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mitrélnej chlopne a aortovou regurgitaciou
a ocné prejavy (myopia a ektopia alebo dis-
lokdcia Sosovky). Postihnutie pohybového apa-
ratu v suicasnosti nie je diagnostickym krité-
riom MS, aj ked sa vyskytuje ¢asto (vysoké,
stihle osoby s dlhymi koncatinami a arachno-
daktyliou, hypermobilita, rézne deformity atd.).
Progndéza zavisi od skorej diagnostiky a pre-
vencii moznych komplikdacif [1,4,33].

Ehlersov-Danlosov syndrém (EDS) je he-
terogénna dedi¢na choroba spojivového tka-
niva spdsobend poruchami syntézy kolagénu.
Aktudlne sa rozlisuje sedem typov EDS.

Vaskularny typ alebo EDS IV. typu je au-
tozémovo dominantna dedi¢na choroba spo-
sobend mutaciou génu COL3AT, pri ktorej je
porucha syntézy prokolagénu lll.

EDS charakterizuje tenka, priesvitna koza,
lahko vznikajuce odreniny, charakteristické
&rty tvére a klbové hypermobilita. Cievne di-
sekcie, trhliny vnutornych orgdnov a ¢revné
perforacné prihody predstavuju zavazné kom-
plikacie EDS IV. typu ohrozujuce Zivot. Kozna
hyperextenzibilita, charakteristicky klinicky pri-
znak EDS, je v pripade IV. typu pomerne zried-
kava (pri EDS IV. typu je koZa predovietkym
tenkd, presvitajuca). Castym nalezom u deti
si podkozné krvné podliatiny, ktoré vznikaju
sponténne alebo po minimalnej traume. Naj-
Castejsia pricina ndhlej smirti je disekcia aorty,
resp. jej hlavnych vetiev alebo ruptura (aneu-
ryzmy) aorty. Vyskyt spontannej ruptury je ne-
predvidatelny, chirurgické osetrenie poskode-
nych, fragilnych ciev je komplikované.Vrodené
chyby chodidiel a/alebo vrodené dislokacie
bedrovych klbov v novorodeneckom veku
mozu byt znakom ochoreni spojivového apa-
ratu vratane EDS. V detskom veku sa mozu vy-
skytnut inguindlne hernie, spontanny pneu-
motorax/hemotorax a recidivujuce subluxacie
a dislokacie klbov. Prognéza zavisi od véasnej
diagndzy a od prevencie komplikacii [1,4,33].

Idiopaticka cysticka nekréza médie
aorty (ICNMA); cysticka medionekrdza;
familidrna aortova disekcia; anuloaortova
ektazia; nonsyndromova disekcia/aneu-
ryzma aorty je choroba spdsobend viacerymi
génovymi mutaciami, pri ktorej sa v médii hro-
madia mukopolysacharidy, nekrotizuju elas-
tické vldkna a hladké svalové bunky, vznikaju
mnohopocetné cysty/pseudocysty a do-
chddza k disekcii a aneuryzme aorty. Dolezité
sU preventivne vysetrenia rodinnych prislus-
nikov a v€asna angiochirurgicka liecba [4,33].

Loeysov-Dietzov syndrém (LDS) je auto-
zomovo dominantna dedi¢néd choroba spo-
sobend mutéciou génu, bud pre 1. alebo 2.
typ receptorov pre transformujuci rastovy
faktor-beta (TGFBR1 alebo TGFBR2). Je zndmy
iba od roku 2006. Klinicky sa manifestuje kra-
niofacidlnymi anomaliami a aneuryzmami
aorty a velkych a strednych artérif [1,4,33].

Aneuryzmovo-osteoartriticky syndrém
(AOS) je autozdémovo dominantna dedi¢na
choroba (2008) spésobena mutaciou génu
SMAD3, ktory koduje intraceluldrny efektor
TGF-beta.

Manifestuje sa, okrem osteoartritidy, aneu-
ryzmami prakticky celého artériového systému
a cievnymi tortuozitami [1,4,33].

Turnerov syndrém (TS) patri medzi nume-
rické chromozoémové aberacie (monozémia X,
45X) alebo mozaiky. Okrem porich rastu
maju postihnuté Zeny viaceré kongenitalne
chyby srdca a krvného i lymfového cievneho
systému. Viaceré hormonalne a metabolické
poruchy (hypotyredza, dyslipidémia, obe-
zita atd) este viac zhorsuju vrodenu predis-
poziciu pre kardiovaskularne choroby, najma
dilata¢no-ektatické [4,33].

Mitochondriové choroby su heterogénnou
skupinou systémovych chorob, ktorych spo-
lo¢nym menovatelom je porucha niektorého
z enzymovych komplexov dychacieho retazca.
Konstantnou sucastou tychto chordb je myo-
patia a encefalopatia. Z hladiska koncatinovo-
cievnej a mozgovocievnej choroby je najvy-
znamnejsia choroba MELAS (mitochondriova
myopatia s hypotrofiou, svalovou slabostou
a histologickym néalezom ragged red fibers
pri svalovej biopsii, encefalopatia, laktatova
aciddza a stroke like epizddy). Ide o dedi¢nu
chorobu s mutaciou génu, ktora je asociovana
s deficitom komplexu | respira¢ného retazca.
Histologicky sa v malych artériach, arteriolach
a kapildrach nachadzaju v bunkach endotelu
a v pericytoch zvacsené a struktdrne abnor-
malne mitochondrie. Jednoznac¢né potvrdenie
choroby poskytuje genetickd analyza [4,33].

Monogénové systémové choroby
malych ciev

Do skupiny,small vessel disease” patria aj tri ge-
neticky podmienené systémové cievne cho-
roby, ktoré sa vsak manifestuju vacsinou ako re-
cidivujuce ischemické cievne mozgové prihody.
Pri podozrenf na tieto choroby treba urobit biop-

siu koze a genetickd analyzu. Tak ako vietky
choroby malych ciev aj tieto dedi¢né cievne
choroby podstatne zhorSuju progndzu vset-
kych orgdnovovaskuldrnych choréb na pod-
klade chorob velkych a strednych artérii [4,33].

Cerebralna autozémovo dominantna arte-
riopatia so subkortikalnymi infarktmi a leu-
koencefalopatiou (CADASIL); familiarna
Binswangerova choroba; hereditarna multi-
infarktova demencia je autozomovo domi-
nantna choroba spdsobena mutaciou v Notch 3
géne na 19. chromozéme. Hlavné klinické
prejavy: migréna s aurou, rekurentné ische-
mické mozgové prihody, ktoré sposobujd mul-
tiinfarktové postihnutie mozgu (status lacunaris),
progresivny kognitivny deficit (vaskuldrna de-
mencia) a pestré organické psychosyndromy.

Histologicky ide o generalizovanu cho-
robu malych artérif a kapildr s patognomickym
granulovanym osmiofilnym materidlom
(GOM), ktory nebol doteraz biochemicky iden-
tifikovany. V- malych artéridch su dystrofické
hladké svalové bunky, ktoré v pokrocilych $ta-
didch miznu. Kauzélna terapia nie je zndma.

Cerebralna autozomovo recesivna ar-
teriopatia so subkortikalnymi infarktmi
a leukoencefalopatiou (CARASIL) je auto-
zémovo recesfvna choroba s doteraz neiden-
tifikovanym postihnutym génom. Zatial bola
diagnostikovand vylu¢ne u Japoncov. Histo-
logicky ide o generalizovanu chorobu malych
artérif s fibroznou proliferdciou intimy, hyali-
novou degeneraciou médie a fragmentaciou
lamina elastica interna (bez GOM).

Cerebroretinalna vaskulopatia (CRV)
a hereditarna endotelopatia s retinopa-
tiou, nefropatiou a ischemickymi mozgo-
vymi prihodami (HERNS) sU autozémovo do-
minantné choroby, pricom suspektny gén je
lokalizovany na 3. chromozdme. Su to alelické
choroby - v zévislosti od typu sa vyvinie bud
fenotyp CRV, alebo HERNS. Histologicky sa zis-
tuje amorfné stencenie cievnych stien malych
artérif a arteriol a obraz viacvrstvovej bazélnej
membrany kapildr, ¢o sa interpretuje ako dys-
genéza endotelu a bazalnych membran.

Dal3ie zriedkavé choroby aorty: koark-
tacia aorty (postduktdlna, adultnd) s artério-
vou hypertenziou na hornych koncatinach
a normotenziou az hypotenziou na dolnych
koncatinach, bikuspidalna aortova chlopina
(Casto asociovana s disekciou, dilataciou, aneu-
ryzmou, koarkaciou aorty a i.), mobilna trom-
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béza aortového obluka (nova entita, ktoru
popisali francuzski autori Laperche T et al 1997,
pri transezofagedlnej ECHOKG, s trombami ad-
herujucimi na zdravej aorte, bez dokazu trom-
bofilie, treba ju odlisit od sekundarnej aorto-
artériovej tromboembolie, ktord je castd pri
vsetkych aortovych chorobach); koralovo-
utesova aorta - ,coral reef” aorta (kalcifi-
kujlca stenotizujica segmentova choroba
aorty v podobe velmi tvrdych koralovych
Utesov, ktorud popisali nemecki autori Sagban
AT et al 2010, nezndmej etiopatogenézy, v jux-
tarenalnej a suprarenalnej casti abdominélnej
aorty, vacsinou u mladych Zien s prejavmi re-
novaskuldrnej a mezentériointestinokolono-
vaskuldrnej ischemickej choroby); primarne
maligne tumory aorty (angiosarkomy, leio-
myosarkomy, fibrosarkémy) a iné [1,4,33].

A

Anatomicko-morfologicka (cievna a or-

ganova) diagnéza (A) vyjadruje Struktdrne

zmeny na aorte a na postihnutych organoch.

Choroby aorty sa delia na niekolko skupin

a podskupin:

- ATA - choroby hrudnikovej (torakélnej) aorty
(aortového korena, ascendentnej aorty, aor-
tového obluka, descendentnej aorty),

- AAA - choroby brusnej (abdominalnej)
aorty (suprarendlne, infrarenalne),

-+ ATAA - kombinované (torakoabdominélne)
choroby aorty.

Podla lokalizécie vzniku a rozsahu disekcie
hrudnikovej aorty sa pouzivaju dve klasifikacie:

De Bakeyho klasifikacia (1965) rozliSuje
tri typy disekcie, a to typ | — postihnutie celej
aorty, typ Il - postihnutie len ascendentnej
aorty, a typ lll - postihnutie aorty v Useku pod
a. subclavia sinistra.

Stanfordska klasifikacia podla Dailyho
(1970) rozozndva dva typy, a to typ Stan-
ford A - vsetky disekcie, pri ktorych je postih-
nuté ascendentnéd aorta, bez ohladu na prvotnu
trhlinu (,proximalne’, kardiochirurgické’, pretoze
v lie¢be dominuje kardiochirurgické liecba); typ
Stanford B - postihnutie descendentnej aorty
v Useku pod a. subclavia sinistra (,distalne’,,endo-
vaskularne’, pretoze v lie¢cbe dominuje endovas-
kuldrna implantacia stentov a stentgraftov) [1,34].

P

Patofyziologicka diagnéza (P) a rizikové

vaskuldrne faktory zakladnej a hlavnej cho-

roby, vratane ich funkénych nasledkov.

+ P1 - prvé, asymptomatické stadium endo-
telovej dysfunkcie.

« P2 — druhé, symptomatické stadium sta-
bilnej alebo len pomaly progredujicej aor-
tovej ézie/choroby (CSAS a/alebo CCAS).

P3 — tretie, symptomatické stadium insta-
bilnej aortovej 1ézie (CAAS), vyZadujlce ur-
gentnu invazivnu (chirurgickd, endovas-
kuldrnu alebo hybridnu) liecbu. Hlavnym
priznakom je akutna bolest hrudnika
a/alebo brucha. Ich diferencidlna diagnéza
patrf k hlavnym problémom internej a an-
giologickej propedeutiky. Aj ostatné pri-
znaky a znaky vyplyvaju z funkénych porich
a strukturnych procesov tkanfv a organov,
ktoré spdsobuje konkrétna aortova choroba.
KedZe aorta je hlavnou distribu¢nou artériou,
jej choroby moézu ovplyvnit prakticky kazdy
organ a tkanivo organizmu [3,4,16,18,28,29].

Okrem zakladného anamnestického a fyzi-
kdlneho lekdrskeho vysetrenia je stale zlatym
diagnostickym standardom ultrazvukové vy-
setrenie (ECHOKG, ECHOVG) [1,3/4,11] a zna-
zornenie aorty RTG kontrastnou latkou (angio-
grafia — AG, aortografia) viacerymi metddami
a technikami, predovsetkym digitdlnou sub-
trak¢nou angiografiou (DSA, DSAG), dalej
CT-AG, MR-AG, PET, PET/CT-AG a endovasku-
larna angioskopia (vazoskopia, aortoskopia),
ktord je nielen diagnostickou ale aj terapeu-
tickou invazivnou metddou [1,3,4,14,24,25].
Zlatym Standardom zistenia artériovej tuhosti
je meranie rychlosti pulzovej viny — pulse-wave
velocity (PWV), parametru tuhosti artériovej
cievnej steny beta (b) a vypocet srdcovo-¢len-
kového cievneho indexu — Cardio-Ankle
Vascular Index (CAVI) [1].

Indikacia k invazivnej liecbe a vyber naj-
vhodnejsieho terapeutického postupu by
nemali byt vysadou jednotlivca. Je vysledkom
vzajomnej diskusie referujiceho (oSetruju-
ceho) lekara, angioldga, angiochirurga a in-
terven¢ného vaskuldrneho radioléga (,an-
giotrio”, ,vascular team”) a podla nasho
nazoru aj vseobecného internistu, anestézio-
l6ga, kardioldga, kardiochirurga a podla po-
treby aj inych orgdnovych Specialistov (vasku-
larny indika¢ny seminar - VIS). Na jej konci
by malo byt odporucanie pre pacienta, ako
sucast vaskularneho indika¢ného proto-
kolu (VIP). Pacient ho mdZe, ale nemusi ak-
ceptovat. Velky doraz sa kladie na prava pa-
cienta, jeho poucenie o vyhodach, ale aj
moznych komplikacidch kazdého postupu.
Pacient ma vyznamnou mierou participovat
na rozhodovani. Len dobre pouceny pacient
sa mozZe spravne rozhodnut [4,24,25].
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Hlavnym cielom neinvazivnej prevencie
a lie¢by choréb aorty je eliminécia vietkych
rizikovych vaskuldrnych faktorov a nonfarma-
koterapeutickd a farmakoterapeutickd nor-
malizacia krvného tlaku (normotenzia). Bur-
livy vyvoj na poli invazivnej endovaskularnej
liecby chorob aorty (endovascular aortic
repair — EVAR) v poslednych rokoch pri-
niesol zmeny v indikacnych kritéridch pre
liecbu choréb aorty. Choroby ascendentnej
aorty zostavaju vsak nadalej doménou chi-
rurgickej liecby kardiochirurgoy, ale pribu-
daju hybridné metddy kombinovanej chi-
rurgickej a endovaskuldrnej liecby. Z hladiska
nacasovania sa rozoznavaju emergentné, ur-
gentné a elektivne indikacie radikalnej liecby.

Endoleak aorty
Zavedenie perkutannej endovaskularnej aor-
tovej lie¢by (PEVAR) do klinickej praxe prinieslo
so sebou komplikécie, ktoré sme v3ak predtym
nepoznali. Pretrvdvajuci tok krvi a kontrastu do
vaku po implantécii aortového endograftu sa
oznacuje ako endoleak (,vnutorné presako-
vanie”) a je to vlastne nova choroba aorty. Ak-
tudlne sa rozozndva pét typov [11: . typ — pre-
sakovanie na proximalnom pripojeni graftu (la)
alebo na distalnom pripojeni graftu (Ib); Il. typ —
presakovanie z jednej vetvy cievy (lla) alebo z vi-
acerych vetiev ciev (IIb); lll. typ — presakovanie
z mechanického defektu, zlyhania spojenf jed-
notlivych casti graftu (llla) alebo z fraktury ¢i
otvoru graftu (lllb); IV. typ — presakovanie cez
pordznu Struktdru graftu; V. typ — kontinuélne
zvacsovanie aneuryzmového vaku bez dokéza-
telného leaku (endotenzia, kontroverzné). Prvy
a treti typ vyZaduje emergentnu korekciu, druhy
typ sa v 50 % spontanne upravi [1].
Diagnostikované aortové choroby, ktoré nie
su aktudlne indikované k radikalnej liecbe, treba
dispenzarizovat a pri progresii v¢as indikovat in-
vazivnu liecbu. Kym v prevencii je hlavnym ko-
ordindtorom a vykondvatelom angioldg/kar-
dioldg, v terapii aortovych choréb su hlavni
vykondvatelia vaskuldrni invazivni radiolégovia
a (angio/kardio)chirurgovia. Choroby aorty su
dobrym prikladom nevyhnutnosti optimalne
fungujucej spoluprace viacerych Specialistov.

Zaver

Medzi najvyznamnejsie negativne faktory,
ktoré stoja v ceste k rychlej a spravnej dia-
gnoze, su nedostatocné teoretické vedo-
mosti, neadekvétne praktické znalosti i zruc-
nosti lekara (je zndme, Ze chorobu mozno
poznat iba vtedy, ked' o nej vieme a ked'
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na fiu myslime), unahlenost, povrchnost, ne-
schopnost spravne zhodnotit situéciu, osob-
nost a povaha lekara, organiza¢né a technické
nedostatky atd. Zadkladnym predpokladom
kauzdlnej raciondlnej liecby je komplexna
klinicko-etiologicko-anatomicko-patofyziolo-
gickd diagndza. Pre aortu v plnej miere platf,
Ze je pric¢inou, nastrojom (prostriedkom) i na-
sledkom artériovej hypertenzie a organovo-
vaskularnych artériovych chorob.

Aktudlne najvacsim problémom a naj-
vaznejsou hrozbou pre pacientov s aorto-
vymi chorobami zostava ich nie vzdy v¢asné
a presné odhalovanie. Klt¢ovymi krokmi inter-
nistu v eliminacii zdvaznych rizik spojenych so
vznikom a rozvojom akutnych aortovych syn-
drémov su vysoka klinickd suspekcia na tuto
diagndzu, rychla upresnujlca zobrazovacia
diagnostika a v€asné nasmerovanie pacienta
na pracovisko (angiocentrum), v ktorom je
okamZite dostupna komplexna lie¢ba.

Literatdra

1. Erbel R, Aboyans V, Boileau C et al. 2014 ESC
Guidelines on the diagnosis and treatment of aortic
diseases. Document covering acute and chronic
aortic diseases of the thoracic and abdominal aorta
of the adult. The Task Force for the Diagnosis and
Treatment of Aortic Diseases of the European So-
ciety of Cardiology (ESC). Eur Heart J 2014; 35:
2873-2926. doi:10.1093/eurheartj/ehu281.

2. Gaspar L. 40. vyrocie vzniku prvého klinického an-
giologického pracoviska na Slovensku a 20. vyrocie
zalozenia Angiologickej sekcie Slovenskej lekarskej
komory. Medikom 2014; 4: 66-67.

3. Gavornik P. Vieobecnd angioldgia. Angiologicka
propedeutika. Cievne choroby. 2. vyd. Bratislava:
Vydavatelstvo Univerzity Komenského 2001: 268.
4. Gavornik P. Angioldgia 2 pre véeobecnych praktic-
kych lekdrov-Arterioldgia. 1. vyd. Bratislava: Dr. Josef
Raabe 2014: 174.

5.Gavornik P. Cielené vysvetlovanie cievnych choréb
a cievnych poruch. Vnitf Lék 2009; 55: 996-997.

6. Olin JW, Gornik HL, Bacharach JM et al. American
Heart Association Council on Peripheral Vascular
Disease, Council on Clinical Cardiology, Council on
Cardiopulmonary, Critical Care, Perioperative and
Resuscitation, Council on Cardiovascular Disease in
the Young, Council on Cardiovascular Radiology and
Intervention, Council on Epidemiology and Preven-
tion, Council on Functional Genomics and Transla-
tional Biology, Council for High Blood Pressure Re-
search, Council on the Kidney in Cardiovascular
Disease, and Stroke Council. Fibromuscular dys-
plasia: state of the science and critical unanswered
questions: a scientific statement from the American
Heart Association. Circulation 2014; 129: 1048-1078.
doi: 10.1161/01.cir0000442577.96802.8c.

7. Anderson JL, Halperin JL, Albert NM et al. Man-
agement of patients with peripheral artery disease
(compilation of 2005 and 2011 ACCF/AHA guideline
recommendations): a report of the American College
of Cardiology Foundation/American Heart Associa-
tion Task Force on Practice Guidelines. Developed

in Collaboration With the Society for Cardiovascu-
lar Angiography and Interventions, Society of Inter-
ventional Radiology, Society for Vascular Medicine,
and Society for Vascular Surgery. Circulation 2013;
127:1425-1443. doi: 10.1161/CIR.0b013e31828
b82aa.

8. Arcidiacono MV, Traveset A, Rubinat E et al. Micro-
angiopathy of large artery wall: neglected complica-
tion of diabetes mellitus. Atherosclerosis 2013; 228:
142-147.doi: 10.1016/].atherosclerosis.2013.02.011.
9. Mancia G, Fagard R, Narkiewicz K et al.
2013 ESH/ESC Guidelines for the management of
arterial hypertension. The Task Force for the man-
agement of arterial hypertension of the European
Society of Hypertension (ESH) and of the European
Society of Cardiology (ESC). Eur Heart J 2013; 34:
2281-2329. doi: 10.1093/eurheartj/eht151.
10.Tendera M, AboyansV, Bartelink ML et al. ESC Guide-
lines on the diagnosis and treatment of peripheral artery
diseases: Document covering atherosclerotic disease
of extracranial carotid and vertebral, mesenteric, renal,
upper and lower extremity arteries. The Task Force on the
Diagnosis and Treatment of Peripheral Artery Diseases
of the European Society of Cardiology (ESC). Eur Heart
J2011;32:2851-2906. doi: 10.1093/eurheartj/ehr211.
11. Antignani PL, Benedetti-Valentini F, Aluigi L et al.
Diagnosis of vascular diseases. Ultrasound investiga-
tions — Guidelines. Int Angiol 2012; 31 (Suppl 1): 1-79.
12.Bays H. Adiposopathy, “sick fat, Ockham's razor, and
resolution of the obesity paradox. Curr Atheroscler
Rep 2014; 16: 409. doi: 10.1007/511883-014-0409-1.
13. Lépez-Mejias R, Genre F, Gonzélez-Juanatey C
et al. Autoantibodies and biomarkers of endothe-
lial cell activation in atherosclerosis. Vasa 2014; 43:
83-85. doi: 10.1024/0301-1526/a000333.

14. Papadakis MA, McPhee SJ, Rabow MW (eds). Cur-
rent Medical Diagnosis and Treatment 2014 (Lange
Current Series). 53rd ed. San Francisco: McGraw-Hill
Medical 2013: 1840.

15. Rydén L, Grant PJ, Anker SD et al. ESC Guide-
lines on diabetes, pre-diabetes, and cardiovascu-
lar diseases developed in collaboration with the
EASD. The Task Force on diabetes, pre-diabetes, and
cardiovascular diseases of the European Society
of Cardiology (ESC) and developed in collabora-
tion with the European Association for the Study of
Diabetes (EASD). Eur Heart J 2013; 34: 3035-3087.
Corrigendum: Eur Heart J 2014; 35: 1824. doi:
10.1093/eurheartj/eht108.

16. Gavornik P. Koncatinovocievne ischemické cho-
roby. B 2.1/1-92. In: Gavornik P Hrubisko M, Rozbori-
lova E (eds). Diferencidlna diagnostika kardio-vasku-
larnych, respiracnych a hematologickych ochoreni .
Tst ed. Bratislava: Dr. Josef Raabe 2010: 300.

17. Guyatt GH, Norris SL, Schulman S et al. Antithrom-
botic Therapy and Prevention of Thrombosis. 9th ed.
American College of Chest Physicians (ACCP) evi-
dence-based clinical practice guidelines. Chest 2012;
141 (Suppl 1): 535-70S. doi: 10.1378/chest.11-2288.
18. Ip JH, Fuster V, Badimon L et al. Syndromes of
accelerated atherosclerosis: Role of vascular injury
and smooth muscle cell proliferation. J Am Coll Car-
diol 1990; 15: 1667-1687.

19. Bergquist D, Bjorck M, Lees T et al. Validation of
the VASCUNET registry — pilot study. Vasa 2014; 43:
141-144.doi: 10.1024/0301-1526/a000340.

20. George JN, Nester CM. Syndromes of Thrombotic
Microangiopathy. N Engl J Med 2014; 371: 654-666.
doi: 10.1056/NEJMra1312353.

21. James PA, Oparil S, Carter BL et al. 2014 Evi-
dence-Based Guideline for the Management of
High Blood Pressure in Adults: Report From the Panel
Members Appointed to the Eighth Joint National
Committee (JNC 8) Novelty and Significance. JAMA
2014;311:507-520.doi: 10.1001/jama.2013.284427.
22. Eckel RH, Jakikic JM, Ard JD et al. 2013 AHA/ACC
Guideline on Lifestyle Management to Reduce Car-
diovascular Risk: A Report of the American College of
Cardiology/American Heart Association Task Force on
Practice Guidelines. Circulation 2014; 129 (Suppl 2):
S76-599. doi: 10.1161/01.cir0000437740.48606.d1.
23. Nunez Fernandez MJ, Bermudez CF, Muhoz
DD et al. IgG4-related disease and isolated thora-
cic aortic aneurysm. Vasa 2014; 43: 385-389. doi:
10.1024/0301-1526/a000375.

24, Stanley JC, Veith F, Wakefield TW (eds). Current
Therapy in Vascular and Endovascular Surgery.
5th ed. Philadelphia. Elsevier Inc 2014: 1040. ISBN:
978-1-4557-0984-7.

25. Creager MA, Beckman JA, Loscalzo J (eds). Vascu-
lar Medicine. A companion to Braunwald's Heart Dis-
ease. Second edition. Philadelphia: Elsevier Saun-
ders 2013:832.

26. Grundy SM, Arai H, Barter P et al. Expert Dysli-
pidemia Panel of the International Atherosclerosis
Society. An International Atherosclerosis Society Po-
sition Paper: global recommendations for the man-
agement of dyslipidemia-Full report. J Clin Lipidol
2014; 8:29-60. doi: 10.1016/jjacl.2013.12.005.
27.Schwarcz Al, Quijano A, Olin JW et al. Internal me-
dicine interns have a poor knowledge of peripheral
arterial disease. Angiology 2012; 63: 597-602. doi:
10.1177/0003319711435148.

28. Gavornik P, Dukat A, Gaspar L. Sucasnost
a buducnost farmako-artériotromboprofylaxie v kli-
nickej praxi. Dokument (Odporucania) Sekcie angio-
l6gov Slovenskej lekarskej komory (SA SLK, 2013).
Vnitf Lék 2013; 59: 1081-1087.

29. Gavornik P, Dukét A, Gaspar I'. Manazment stabilnej
anginy pectoris a inych foriem chronickej kardiovas-
kuldrnej artériovej choroby. Vnitf Lék 2012; 58: 29-36.
30. Demer LL, Tintut Y. Inflammatory, metabolic, and
genetic mechanisms of vascular calcification. Arte-
rioscler Thromb Vasc Biol 2014; 34: 715-723. doi:
10.1161/ATVBAHA.113.302070.

31. Brown NK, Zhou Z, Zhang J et al. Perivascu-
lar adipose tissue in vascular function and disease.
Areview of current research and animal models. Ar-
terioscler Thromb Vasc Biol 2014; 34: 1621-1630. doi:
10.1161/ATVBAHA.114.303029.

32. Kramer MH, Bauer W, Dicker D et al. Working
Group on Professional Issues, European Federation of
Internal medicine (EFIM). The changing face of inter-
nal medicine: patient centred care. Eur J Intern Med
2014;25:125-127.doi: 10.1016/j.6jim.2013.11.013.
33. Inventory, classification and encyclopeadia of
rare diseases, with genes involved. [online] Available
from: http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/index.
php?Ing=EN.

Doruceno do redakce: 6. 11. 2014
Prijato po recenzi: 20. 11. 2014

doc. MUDr. Peter Gavornik, PhD., mim. prof.
www.fmed.uniba.sk
peter.gavornik@sm.uniba.sk

500

www.kardiologickarevue.cz



