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Koarktace aorty  (CoA)

 Izolovaná CoA ( zúžení v oblasti isthmu)
 Komplexní CoA - přidružené abnormity (až 50%)

 Bikuspidní aortální chlopeň (60- 85%)
 Shone komplex  = subvalvární, valvární, supravalvární stenoza aorty, MiS
 VSD (26-65%)
 Anomálie odstupu tepen aortálního oblouku (a.lusoria)
 Součást komplexních vad (TGA s VSD, DORV transpozičního typu, HLHS)
 Turnerův syndrom (až  35 %), Williams- Beuren syndrom
 Aneuryzmata  Willisova okruhu  (10%)

 Hypoplazie aortálního oblouku (< 50% šíře ascendentní aorty)
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CoA patří mezi středně komplexní VSV
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Co můžeme v dospělosti očekávat ?

 CoA neoperovaná 
Diagnostikovaná v dětství 
Diagnostikovaná v dospělosti

 CoA po operaci v dětství
Bez reziduálního nálezu
Reziduální nálezy po operaci v dětství

Rekoarktace
Pseudoaneuryzma

 Ostatní přidružené abnormity
Bikuspidní aortální chlopeň
Hypertenze
Generalizovaná arteriopatie prekoarktačního řečiště
(předčasná koronární ateroskleróza, cerebrovaskulární 
příhody, mozková aneuryzmata, disekce aorty)
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Prognóza pacientů po operaci CoA

Cohen et al. Circulation. 1989; 80: 840–845.
Brown ML et al.  J Am Coll Cardiol. 2013; 11: 1020–1025.

 Dlouhodobé přežívání  93,3 %, 86,4 % a 73,5 % po 10, 20 resp. 30 letech  
neoperovaní umírali  v 70.letech ve věku 35 let,  jen 10% pac. se dožívalo 50ti let

 Nejsilnějším prediktorem přežívání je věk při operaci a přítomnost hypertenze
nejvíce prežívají korigovaní mezi 1. a 9. rokem života, nižší incidence hypertenze 
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Reoperace a reintervence

 Bez reoperace/reintervence 96.7%, 92.2%, a 89.4% po 10, 20, a 30 letech

 Vyšší pravděpodobnost reoperace či reintervence při operaci < 5 let věku
operace < 1 roku  (31,3% po 30 letech)

Cohen et al. Circulation. 1989; 80: 840–845.
Brown ML et al.  J Am Coll Cardiol. 2013; 11: 1020–1025.
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Symptomy CoA v dospělosti

 Hypertenze 

 Cefalea, tinnitus, epistaxe

 Únavnost DKK, klaudikace, křeče, chlad nohou

 Námahová dušnost ( při srdečním selhání, chlopenní vadě,  dekomp. hypertenzi )

 Snížená tolerance zátěže

 Stenokardie

 Mozkové krvácení z aneuryzmat  Willisova okruhu

 Dysfagie při a.lusoria
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Vyšetřovací metody

 Klinické vyšetření
 Tlakový spád HKK-DKK
 TK Holter (24h)
 Zátěžová ergometrie
 ECHO
 MRI
 CT
 Angiografie, katetrizace
 RTG srdce+plic

MULTIMODALITNÍ PŘÍSTUP
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Klinické vyšetření, EKG

 Systolický šelest při levém horním okraji sterna a mezi lopatkami
 Kontinuální šelest v mezižebřích z průtoku krve kolaterálami, lze palpovat na 

boční straně hrudníku
 Oslabené nebo opožděné pulsace na femorálních tepnách
 Šelest při současné aortální vadě/přidružených vadách 
 EKG – hypertrofie LK, přetížení, LBBB
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Hypertenze a měření krevního tlaku 

 Měření TK a provádění 24 hod TK Holtera vždy na PHK ( ≤ 130/80)
 Tlak na LHK nevalidní  (neměřitelný po op. dle Waldhausena)
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ECHO

 Hodnocení systolické a diastolické funkce LK, hypertrofie

 Suprasternální přístup

2D anatomie aortálního oblouku
diametr zúžení
přítomnost aneuryzmatu

CFM turbulentní toky

ACC l.sin.

AS l.sin.

AO oblouk

AO desc.

norma

CoA

ACC l.sin.
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 PW/CW- měření korigovaného gradientu 
nutno zohlednit prestenotickou rychlost

G korig. = Gr CW – Gr PW

Významný gradient = ≥ 20mmHg
Charakter křivky - pilovitý charakter křivky s dopředným diastolickým 

tokem (diastolic tail) =  marker významnosti CoA

Gr korig.= 64 mmHg

PW CW

ECHO
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Chyby při hodnocení gradientu

 Nadhodnocení  gradientu 
 Rigidní jizva (anastomoza end to end) – snížená poddajnost
 Dlouhé tubulární hypoplastické úseky – je přítomen systolický gradient ale

chybí diastolický gradient
 Ztráta elasticity aortální stěny ( starší pacienti, přítomnost stentgraftu)

 Podhodnocení gradientu
 kolaterály

De Mey et al  Journal of Biomechanics 2001
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ECHO

významná CoA méně významná

 Subkostální přístup
PW v abdominální aortě - snížená systolická rychlost

pilovitý dopředný tok v diastole (kolaterály)
zachovaný pulsatilní tok – méně významná CoA
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Tlakový spád mezi končetinami

 Měření tlaku na všech končetinách 
 Tlakový spád HKK-DKK (klinický gradient) – významný ≥ 20mm Hg

měření tužkovým dopplerem u ležícího pacienta (a.tibialis post.,a.poplitea)
gradient = max. systolický tlak  na HKK (PHK)– max. systol. tlak na DKK
podhodnocení v přítomnosti kolaterál 

 Tlakový spád PHK-LHK při odstupu a.subclavia v místě CoA či pod ní, při hypoplazii 
aortálního oblouku
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C T  ( 3 D ) ,  M R I

 Hodnocení morfologie,  přítomnost kolaterál (interkostální, mamární)
 Měření diametru nejužšího místa vůči descendentní aortě na úrovni bránice
 Významná CoA =  CT zúžení diametru  ≥  50%

MR = plocha průřezu ≤ 25 % 
 Hypoplazie aorty, anomálie tepen oblouku
 MR diagnostika mozkových aneuryzmat
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Těsná CoA v dospělosti

 Muž  63 let, CoA diagnostikovaná v dětství ale neoperovaná
 NYHA II-III, dilatovaná dysfunkční LK, EF  20%
 Klinický gradient  80mmHg
 CT – těsná CoA za a.subclavia l.sin. až téměř uzávěr 

poststenotická dilatace descendentní hrudní aorty
masivní vinuté větve kolaterálního oběhu
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RTG 

 Znamení trojky
 Usurace spodní části žeber interkostálními kolaterálami
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Katetrizace 

 Invazivní měření gradientu  (významný gradient = peak to peak > 20mmHg)
CW ECHO nadhodnocuje gradient o 41% vůči katetrizačnímu 

 Měření gradientu v jednotlivých etážích u hypoplastických úseků, kaskád stenóz
 SKG , zobrazení kolaterál

k
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Zátěžová ergometrie

 Zátěžová hypertenze přítomna i u normotoniků i po úspěšné léčbě (19%)
 Rizikový faktor KV morbidity
 Prevalence 25-50 %
 Tks ≥ 200 mmHg / nárůst TKs ≥ 30 mmHg na každý 1W/Kg zátěže

Levy D et al N Engl J Med 1990
Hager A et al J of Thoracic and Cardiovasc Surgery 2007
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Operační přístupy a reziduální nálezy 

Plastika záplatou dle 
Vossschulteho (1957)

Resekce + anastomóza 
end to end (1944 C. Crafoord)

Plastika dle 
Waldhausena (1966)

PseudoaneuryzmaRekoarktace Subclavian steal
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Operační protokol 

 Znalost operačního postupu a dokumentace pediatrického kardiologa
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Reziduální nálezy po operaci v dětství

 Rekoarktace

 Pseudoaneuryzma

 Hypertenze (klidová, zátěžová) 

 Progrese aortální vady bikuspidní chlopně, infekční endokarditida, dilatace AA

 Akcelerovaná ateroskleróza prekoarktačního řečiště

 Mozková aneuryzmata s rizikem ruptury (10%)
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 Prevalence cca  30% Williams WG et al J Thorac Cardiovasc Surg 1980

 Rizikové faktory
 Operace (< 1 roku), komplexní CoA Waldman JD J Thorac Cardiovasc Surg 1983

 Anastomoza end to end  (až 65%), ušita pod velkým tahem    Therrien J et al  JACC  2000

 Angioplastika bez zavedení stentu/stentgraftu
 Komprese zvenčí jizvou z okolních tkání 

Rekoarktace
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Rekoarktace

 Grad po korekci 64 mmHg
 Turbulentní toky v aorta descendens za a.subclavia l.sin.
 Narušené toky v abdominální aortě
 CT – zúžení ao descendens ≥  50% (10mm /21 mm) 
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 Zvětšení diametru aorty aorty > 150% oproti rozměru aorty v úrovni bránice
stěna PSA je tvořena okolními tkáněmi nikoliv stěnou aorty    Bromberg BI et al  JACC 1989

 Rizikovým faktorem je operace s použitím záplaty (Vossschulte, Waldhausen)
prevalence 5 -30%   a BAV
příčinou je abnormální zátěž stěny aorty v oblasti nepoddajné záplaty
incidence roste s časem od operace (CKTCH soubor medián 28 let od operace)

Pseudoaneurysma

Von Kodolitsch et al. J Am Coll Cardiol 2002
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Pseudoaneurysma

 Většinou asymptomatické
 Vysoké riziko ruptury či disekce (25% pac po op.záplatou)
 Hemoptýza (aortobronchiální píštěl) 
 Chrapot
 Atypické thorakalgie
 Diagnostika:      ECHO – senzitivita 71%

RTG  + CT/MR - senzitivita 97%      Therrien et al JACC 2000
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Hypoplazie oblouku 

 Zúžení aorty mezi ACC l.sin. a a.subclavia l.sin.
 Narušené toky v abdominální aortě
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Hypoplazie oblouku 

 CT - oblouk aorty  9-14 mm, descendentní aorta 30mm v úrovni bránice
 Katetrizační měření gradientů v jednotlivých etážích aorty
 Gradient AA-AoD 35mm Hg, levostranný vertebrální steal fenomen
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Bikuspidní aortální chlopeň

 60-85 % pacientů s CoA
 Částá indikace ke kardiochirurgickému výkonu ( AoS, AoR, dilatace AA až 50% pac.)
 Prevalence aortálních komplikací 22% u pac. 20-39 let s BAV x 6% u pac. bez BAV
 Riziko infekční endokarditidy (18%)

Oliver et al. JACC 2004
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CoA je generalizovaná arteriopatie

 Prekoarktačně fragmentace elastických vláken (tenší lamely , řidší uspořádání)
cystická medionekróza stěny, zvýšená depozice kolagenu

 Turbulentní tok krve vede k degeneraci aortální stěny,
a ateroskleróze 

 Zvýšená tuhost aortální stěny
 Zvýšená cévní rezistence prekoarktačního řečiště Šamánek 1976

 Náchylnost stěny aorty k dilataci a disekci

J Biomech Eng 2011 
Computational Simulations for Aortic Coarctation: 
Representative Results From a Sampling of Patients
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Hypertenze

 Až 60% po 20ti letech od operace, často farmakorezistentní, 
fixní kombinace v léčbě hypertenze 

Brown et al JACC 2013

 Multifaktoriální příčina
 Zvýšená tuhost aortální stěny
 Dysfunkce endotelu, neschopnost vasodilatace (méně NO)
 Zvýšená citlivost na vazokonstrikční podněty
 Snížená senzitivita baroreflexu Beekman RH et al  The American Journal of Cardiology 1983

 Zvýšená aktivace RAAS (zvýšení reninu při sníženém průtoku ledvinami)
Niwa K et al Circulation 2001 

 Rizikové faktory:
 Operace v pozdějším věku ( > 9 let) 
 Nepoddajný protetický materiál či stent
( změna charakteru pulzové vlny), gotický oblouk
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 25% léčených hypertoniků
 23% hypertoniků diagnostikováno TK Holterem
 10% zátěžová hypertenze
 42% normotonici

Hager A et al  J of Thorac and 
Cardiovasc Surgery 2007

Jen u 13% významná reCoA

Po zákroku na reCoA došlo k 
poklesu HT ze 74% na 57%
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Příčiny úmrtí pacientů s CoA

 Průměrný věk úmrtí je 48 let
 Příčinou úmrtí je akcelerovaná ateroskleróza (koronární příhody, náhlá srdeční 

smrt, srdeční selhání)

Cohen et al. 
Circulation. 1989; 80: 
840–845.
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Aneuryzmata tepen Willisova okruhu

 Prevalence 5-10 % Connolly HM Mayo Clin Proc 2003

 Riziko hemoragické CMP 5,6%  Vonder Muhll IF  et al.Canad J of Cardiol 2016

 MR mozku pouze při symptomech (cefalea), pozitivní RA, rutinní vyšetřování u 
asymptomatických pacientů není doporučeno Seriwaza T et al Neurol Med Chir 1992
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Indikace k operaci

2020 ESC Guidelines for the management of
adult congenital heart disease Eur Heart J 

Měření TK na PHK
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Indikace k operaci

2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease Eur Heart J 
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CoA a gravidita

2018 ESC Guidelines
for the management of
cardiovascular disease
during pregnancy
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Drenthen W et al.  J Am Coll Cardiol 2007;49:2303-11.

 2491 gravidit u žen s VSV  (297 u CoA)
 Zvýšené riziko potratu a zmlklé gravidity, růstové retardace plodu, riziko předčasného 

porodu 
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Krieger EV et al. Am J Cardiol 2011:107(10):1529-34.

 Hypertenze a hypertenzní komplikace častější  u žen s CoA oproti běžné populaci 
(24% u CoA versus 8% běžná populace) , častější porod sekcí 

CoA a gravidita

Drenthen W et al.  J Am Coll Cardiol 2007;49:2303-11.
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CoA a gravidita

2018 ESC Guidelines for the management of
cardiovascular disease during pregnancy

 Významnou nativní koarktaci, rekoarktaci a pseudoaneuryzma nutno korigovat před 
graviditou, riziko ruptury aorty

 Léčba hypertenze v prekoarktační oblasti vede k hypotenzi v postkoarktační oblasti, 
riziko hypoperfuze plodu a potratu 

 Porod možno vést spontánně,  u významné CoA a reCoA je indikován porod sekcí
 Rekurence CoA 4-6,5%/ 8-18 při LVOTO
 Prenatální screening ve 21 tg 
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Follow-up

Centra  VSV ve spolupráci s regiony

- ReCoA středně významná/významná á 1 rok

- ReCoA méně významná á 2 roky

Pravidelné měření TK, 24 hod Holter

- měření na obou HKK, zejména na PHK

- operace dle Waldhausena – TK na LHK nevalidní

CT/MRI   - každých 3-5 let dle konkrétní patologie
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Závěry

 Koarktace je většinou diagnostikována a operována v dětském věku.

 V dospělosti se častěji setkáváme s reziduálními nálezy jako jsou rekoarktace a 
pseudoaneuryzma. Pseudoaneuryzma descendentní aorty  je spojeno s rizikem  
ruptury a disekce.

 Klidová i zátěžová hypertenze je častá i po úspěšné léčbě koarktace a představuje 
rizikový faktor předčasných koronárních a cerebrovaskulárních příhod. Hypertenze je 
často farmakorezistentní a vyžaduje většinou kombinační léčbu.

 Přidružené vady bikuspidní aortální chlopně nebo dilatace ascendentní aorty jsou 
častou indikací ke kardiochirurgickému výkonu.

 Koarktace aorty patří mezi středně komplexní vady a vyžaduje celoživotní sledování 
kardiologem.
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Děkuji za pozornost
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