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Dilatujici ascendentni aorta predstavuje riziko vzniku Zivot ohroZujici disekce. Jedinou nadéji pro tyto pa-
cienty zlstavala az doneddvna vcasna preventivni ndhrada ascendentni aorty cévni protézou. V roce 2004
byl poprvé pouzit novy zpusob reseni této zdvazné nemoci, a to fixace dilatujici aorty zevni podputrnou sito-
vanou protézou. Doposud byla tato protéza implantovéna 408 (1/2021) pacientdim po celém svété, a s narus-
tajicimi zkusenostmi se tak postupné méni i indikace k pouziti této metody.'
PEARS (Personalised External Aortic Root Support) byl primarné navrzen pro pacienty trpici Marfanovym
syndromem, ale je mozné ho pouzit i u jinych onemocnéni, u kterych dochdzi k dilataci ascendentni aorty,
a nabidnout tak i témto pacientlim bezpe¢nou méné invazivni alternativu zavedenych metod.
Kazuistika popisuje pfipad vyuziti PEARS jako prevenci disekce u pacienta s dilatujici ascendentni aortou
deset let po plastice nedomykavé unikuspiddlni aortalni chlopné.

© 2021, CKS.

ABSTRACT

Ascending aortic dilation poses a risk of life-threatening aortic dissection. So far the only option for affected
patients has been a timely replacement of their aortas with a vascular prosthesis. In 2004 a novel solution
emerged to address the issue, i.e. wrapping the dilated aorta into an external supporting netted prosthesis.
This method has been utilized in 408 (1/2021) patients around the world up to now and with growing expe-
rience the criteria for an indication of this type of treatment change accordingly."

PEARS (Personalised External Aortic Root Support) was devised initially for patients suffering from Marfan
syndrome. However, it seems to be a viable option for various types of diseases causing dilation of the
ascending aorta and it could offer these patients a safe and less invasive alternative to established methods
of treatment.

The case report describes an application of PEARS to prevent dissection in a patient with a dilating aorta,
who was operated on ten years ago for a regurgitant unicuspid aortic valve.
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Uvod

Dilatace aorty je jednim z rizikovych faktord disekce. Cas-
tou pfic¢inou progredujici aortdIni dilatace jsou vrozené
poruchy pojivové tkané, zejména Marfanlv syndrom,
vzacnéjsi Ehlerdv-Danlostv syndrom, neddvno definova-
ny Loyes(v-DietzGv syndrom ¢i Turnerdv syndrom. Kromé
téchto znamych tzv. syndromatickych vrozenych nemoci
asociovanych s aortopatiemi je zkoumana fada dalSich
gend, jejichz defekty by mohly byt zodpovédné za pro-
gredujici aortalni dilataci. Pfi hodnoceni velikosti ascen-
dentni aorty je tfeba vzit v Uvahu, Ze fyziologicky dochazi
k jeji dilataci s vékem — prdmérny narust je 0,9 mm/10 let
u muzl a 0,7 mm/10 let u Zzen.?

Standardnim zpUsobem fedeni je ndhrada ascendentni
aorty protézou. Pfi soucasné dilataci kofene aorty a po-
stizeni aortdlni chlopné je mozno zvolit reimplantaci ¢i
remodelaci (Davidova/Yacoubova operace), pripadné na-
hradu aorty véetné aortalni chlopné konduitem (Bental-

Obr. 1 - Vlevo model pacientovy aorty vyrobeny na 3D tiskarné.
Dilatace postihuje pouze ascendentni aortu. Vpravo pro srovnani
model aorty pacientky s Marfanovym syndromem, kde je typicky
postizen aortalni koren.

lova operace) nebo pulmondinim autograftem (Rossova
operace), pokud chlopen nelze zachovat.

PEARS - Personalized External Aortic Root Support —
je metoda zalozend na zevni opore dilatujiciho aortalni-
ho korfene a ascendentni aorty pomoci protézy ExoVasc®
vyrobené na miru kazdému pacientovi dle pfesného 3D
modelu téchto struktur.34 Model je vytvofen na zakladé
EKG fizené CT angiografie zobrazujici oblast od aortalni-
ho kofene po brachiocefalicky trunkus v ¢asovém useku
60-80% intervalu R-R. Dllezitou charakteristikou protézy
je jeji mrizkova struktura s otvory velikosti 0,7 mm, kte-
ré umoznuje vhojeni protézy do cévni stény. Materidlem
pro vyrobu ExoVasc® je pleteny Dacron (polyethylen te-
reftalat). Vyroba individualizovaych protéz je nezbytna
z davodu rozdilné morfologie dilatace aorty. U pacientl
s Marfanovym syndromem je typicky dilatovany koren
— anuloaortalni ektazie. Naproti tomu u pacientd s bi-
kuspiddlni aortalni chlopni se popisuji tfi typy dilatace —
v urovni Valsalvovych sind, v Urovni sinotubularni junkce
a dilatace vzestupné aorty suprakoronarné (obr. 1, 2).

Popis pripadu

Asymptomaticky 39lety muz s dilatovanou ascendent-
ni aortou byl od détstvi sledovdn pro unikuspidalni
aortdlni chlopenni vadu. Nikdo z rodiny srde¢ni vadou
netrpél a ani disekce se v rodiné nevyskytla. Béhem
pravidelnych kontrol byla pozorovana postupné se
zhor3ujici nedomykavost aortalni chlopné, nardstajici
gradient a dilatace ascendentni aorty. V 29 letech zaca-
la pacienta limitovat namahova dusnost. V té dobé byla
echokardiografickym vysetfenim zjisténa kalcifikovana
aortdlni chlopen s max. gradientem 25 mm Hg, regur-
gitaci 2. stupné dvéma jety s naznacenymi zpétnymi
toky na pocatku descendentni aorty, nezvétSend lehce
hypertroficka leva komora s dobrou systolickou funkci.
Na zakladé téchto ndlezl bylo pacientovi doporuceno
operacni feseni vady.

Pfi operaci byla potvrzena diagnéza unikuspiddlni
aortalni chlopné (Sievers — typ 2, L-R/R-N) s kalcifikacemi

Obr. 2 - ExoVasc®
pfipraveny

k implantaci (zde
nevyuzity duplikat)

Obr. 3 - Echokardiografie pred implantaci ExoVasc® s mérenim dila-
tace ascendentni aorty v parasternalni dlouhé ose

a zejicim ustim vel. 1,5 x 1 cm. S ohledem na nizky vék
pacienta byla provedena bikuspidalizace chlopné resekci
a augmentaci cipu autolognim perikardem. Ascendentni
aorta byla zachovana. Operace probéhla bez komplikaci
a pooperacni pribéh byl klidny.
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Nasledné pacient dochézel na pravidelné kontroly. Po
celou dobu byl bez potizi. Chlopen vykazovala rezidualni
hemodynamicky nevyznamnou stenoinsuficienci s grad.
18/11 mm Hg a excentrickou regurgitaci 1. stupné v pred-
ni komisure (obr. 3).

Pro jednoznacnou progresi dilatace byla u pacienta ve
véku 39 let, tj. deset let od predchozi operace, indikovédna
implantace ExoVasc®. Dle CT angiografie dosahoval pra-
téla, resp. 30,5 mm/m vysky nemocného (obr. 4, 5).

Pro implantaci ExoVasc® je obvyklym pristupem k srdci
sternotomie. Srdce bylo ¢astecné uvolnéno ze srlstl po
predchozi operaci. Byl napojen mimotélni obéh, operace
probihala na bijicim srdci. Poté byl vypreparovan aortal-
ni kofen az k anulu. Operace pokracovala zaloZzenim péti
kotvicich prolenovych steh 5-0 do aortalniho anulu, vzdy
na spodinu jednotlivych Valsalvovych sint a pod komisu-
ry s vyjimkou komisury pravého a non-korondrniho sinu
ve snaze vyhnout se poskozeni pfevodniho systému. Na-

Obr. 4 - CTAG aorty pacienta. Je patrna dilatace ascendentni aorty
bez postizeni kofene.

Obr. 5 - Transverzalni fez v Urovni ascendentni aorty, kde je vidét
jeji dilatace ve srovnani s nepostizenym descendentnim usekem.

sledovala fixace protézy k anulu a sutura podélného sSvu
pokracujicim stehem. Vykon byl ukoncen odpojenim od
mimotélniho obéhu a uzavérem rany (obr. 6).

V poopera¢nim obdobi byla fesena fibrilace sini s far-
makologickou verzi na sinusovy rytmus. Déle se u pa-

Obr. 6 - Znazornéni nastfizeni protézy k usti koronarnich tepen

cienta objevily intermitentné subfebrilie. Infek¢ni etiolo-
gie vsak nebyla prokazana. Rana se zhojila per primam
a pacient byl propustén 12. pooperacni den, v medikaci
pouze s beta-blokdtorem v nizké davce. Dle kontrolniho
echokardiografického vysetfeni se primér aorty snizil na
47 mm, tj. 23,5 mm/m?, resp. 26,1 mm/m a stupen aortalni
regurgitace zUstal nezménén (1-1,5 st.).

Po péti mésicich od operace se pacient citil dobre. Byla
zjisténa stacionarni, malo vyznamna aortalni stenoinsufi-
cience - gradient 23/10 mm Hg, regurgitace 1,5 st. Sitka
ascendentni aorty zUstala 47 mm.

Diskuse

Indikace

Riziko disekce se zvySuje umérné s prilmérem aorty a vé-
kem. Absolutni hodnoty jsou nizké u stfedniho stupné
dilatace: 45 mm - 0,4 %, 50 mm - 1,1 %, 55 mm - 2,9 %
béhem péti let.> Riziko stoupd pfi nardstu prdméru aorty
nad 60 mm. NedosaZeni této velikosti vSak neni dobrou
prediktivni hodnotou vylucujici disekci. Tzv. aortalni pa-
radox ukazuje, Ze 60 % disekci se stane pacientlm s pra-
mérem aorty mensim nez 55 mm zfejmé na podkladu roz-
dilného zastoupeni dilatace v populaci.

Dle soucasnych doporuceni pro |é¢bu nemoci aorty
z roku 2014 a lécbu chlopennich vad z roku 2017 je u pa-
cientl s bikuspidalni aortdlni chlopni indikovano chirur-
gické feseni pfi dosazeni priméru aorty 55 mm.? Lécba
by méla byt zvazena, pokud dilatace dosahne velikosti 50
mm u pacientt s bikuspidalni chlopni a rizikovymi fakto-
ry.® Chirurgickym feSenim se rozumi nahrada postizeného
useku cévni protézou s pouzitim mimotélniho obéhu na
zastaveném srdci.

Nahradé aortalni stény se Ize teoreticky vyhnout jejim
obalenim nizkoporézni cévni protézou, a to jako samo-
statny zakrok, nebo spolecné s dnes jiz vyjimecné pou-
Zivanou reduk¢ni aortoplastikou.” Tento postup viak
s sebou pfindsi fadu rizik. Zejména nizkd propustnost
a vysoka pevnost materidlu neumoznuji pfilnuti a nasled-
ny srUst protézy s pulsujici aortou. To maze zpUsobit jeji
vycestovani, pfip. erozi cévni stény.® Dale mlze ev. hema-
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tom utlacovat sténu aorty a tvofit prekdzku toku krve.
Aktualni guidelines z roku 2014 tento postup nedoporu-
Cuji, lze jej pouzit pouze jako vychodisko z nouze u vyso-
ce rizikovych pacientd.®

Novou a slibnou metodou lécby dilatace ascendent-
ni aorty, kterd viak zatim nema oporu v guidelines, je
PEARS. Prozatim neexistuji jednozna¢nd indikacni kritéria
této metody podloZzena velkymi soubory pacientd. PFi in-
dikaci je nutné vzit v ivahu nejen velikost aorty, ale i ri-
ziko jednotlivych vrozenych aortopatii, rychlost progrese
dilatace, klinicky stav pacienta, pfip. nutnost kombinova-
ného vykonu. Pfipustnym pro pouziti PEARS je maximal-
né mirny stupen aortalni regurgitace.™

Pfimé zhodnoceni tkariové reakce na material protézy
a zmény v prilehlé aortalni sténé u ¢lovéka jsou limitova-
né. Existuje pouze jeden pripad pacienta s Marfanovym
syndromem, ktery ndm umozriuje hodnotit mikroskopic-
ké snimky aorty a vhojeni protézy. Kromé toho, Ze byla
protéza vhojena do stény aorty, vrstva kolagenu cévni
stény pod protézou se nelisila od zdravych jedincd a ne-
vykazovala zménu struktury medie typickou pro pacienty
s aortopatiemi."

Vyhody

Oproti standardnim metoddm je mozné implantovat
PEARS bez pouziti mimotélniho obéhu, pouze v fizené
hypotenzi. Pokud je postizen i aortalni kofen a jeho dila-
tace vede k aortalni nedomykavosti, pouziti poddimenzo-
vané protézy umozniuje zUzeni kofene a redukci stupné
regurgitace. To mize mladsiho pacienta usetfit ndhrady
chlopné a dozivotni antikoagulace.

Limitace

Otéazkou zUstava, zda nemUze k disekci dojit i presto, ze
zabranime dalsi dilataci, resp. zda absolutni riziko disekce
odpovida prlméru aorty, ve kterém ji zafixujeme, nebo
se snizi vlivem tkanové reparace a redukce napéti v cévni
sténé.

Operaci ¢asto podstupuji mladi bezpfiznakovi pa-
cienti s nahodné zjisténou dilataci aorty. Protoze vsak
nejsme schopni na zakladé dostupnych kritérii jedno-
znacné urcit, u koho k disekci dojde, je dalezité, aby
operace byla bezpecna. Prozatim nezndme ani pocet
pacientl, které je tfeba preventivné odoperovat, aby-
chom zabranili jedné disekci (tzv. number-needed-to-
-treat).'? Do budoucna bude dulezité zpresnit odhad
rizika disekce pro konkrétniho pacienta napf. pomoci
genetické analyzy a zobrazovacich metod a nasledné
urcit optimalni nacasovani operace.™

Komplikace

V pooperac¢nim obdobi nejcastéji pozorujeme zanétli-
vou reakci se subfebriliemi zejména u mladych pacien-
t0. V zadném z téchto pripadd vsak nebyla prokdzéana
infekéni etiologie. Jednalo se tedy zfejmé o postperi-
kardiotomicky syndrom ¢i reakci na cizi materidl. Na-
sledkem bylo prodlouzeni hospitalizace téchto pacien-
tG. Bude nutna dalsi studie s cilem nalezeni vhodného
laboratorniho ¢i klinického ukazatele, ktery by véasné
odlisil rozvijejici se infekéni komplikaci od reakce na cizi
materidl.

Sledovani

PEARS je stale pomérné nova metoda a je nezbytné pa-
cienty po implantaci pravidelné sledovat. Na zdkladé na-
Sich zkuSenosti doporucujeme kontrolu po tfech mésicich
od operace a déle v roc¢nich intervalech. Pokazdé by mélo
byt provedeno echokardiografické vysetfeni a po jednom
roce magneticka rezonance aorty.

Zavér

PEARS je soucdsti trendu v kardiochirurgii, ktery upred-
nostriuje zachovani vlastnich tkanovych struktur pacienta
a vyuziti jejich zbyvajicich vyhod, které prozatim neumi-
me dostatecné dobfe napodobit, pred jejich nahradou
(repair-over-replace), prestoze jsou jiz zlasti postizeny
degenerativnim procesem. Tato metoda naplnuje poza-
davek moderni mediciny na individualizované feseni ,, usi-
té na miru” pro kazdého pacienta. Zaroven je rfeSenim
preventivnim, pfedchazejicim Zivot ohroZujicim stavim
disekce aorty.

Primarni indikaci byl zpocatku jinak zdravy asympto-
maticky pacient trpici Marfanovym syndromem. S nards-
tajicimi zkusenostmi a diky doposud optimalnim dlouho-
dobym vysledkdm se viak ukazuje, Ze tento terapeuticky
model muzZe poslouzit daleko vétsimu spektru pacientd
s jinymi typy aortopatie pfi dilatujici aorté, at uz reope-
rovanych, ¢i s nutnosti podstoupit kombinovany zakrok
na srdci.

Prohlaseni autorti o mozném stfetu zajmu
Autofi nemaji zadny stfet zajmu.

Financovani
Zadné.
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