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Pojem akutni aortalni syndromy zahrnuje

Souhrn

Pojem akutni aortalni syndromy zahrnuje kromé klasické disekce i dvé novéji popsané jednotky
- penetrujici vited a intramuralni hematom. V poslednich 6 letech bylo zastiZeno 42 nekroptickych
pripadu akutniho aortalniho syndromu - 41 disekci a 1 penetrujici vifed; intramuralni hematom
nebyl prokazan. Ze 41 disekci aorty bylo v klasifikaci dle DeBakeyho 26 typu I, 8 typu II, 1 typu
IIIA, 4 typu IIIB a 2 lokalizované jen v b¥is$ni aorté. Ve 4 piipadech méla disekce chronicky cha-
rakter. Ruptura aorty byla pritomna u 24 p¥ipadu (59 %), nejéastéji (19krat) do perikardialni du-
tiny. ZuZeni/ uzavér tepen pirechodem disekce z aorty na jeji vétve bylo prokazano ve 25 piipa-
dech (61 %), zejména u typu I - koronarni tepny 7krat, vétve oblouku 20krat, b¥isni tepny 12krat
a renalni tepny 17krat. Histologicky byly v médii aorty nalezeny degenerativni zmény
Erdheimova typu jen v 10 z celkem 21 kompletné vySetfenych aort. Z disponujicich faktora
disekce byly piitomny hypertenze 32krat, anuloaortalni ektazie 11krat, vakovité aneuryzma biis-
ni aorty 6krat, rodinny vyskyt disekce 2krat, Marfantv syndrom 2krat, prolaps mitralis 2krat
a dvojcipa chlopen aorty 2krat. V 7 piipadech §lo o disekci iatrogenni, vzniklou jako komplikace
kardiochirurgického ¢i invazivniho kardiologického zakroku.

Kliéova slova: aorta - akutni aortalni syndrom - disekce - penetrujici vifed - intramuralni
hematom

Summary
Acute Aortic Syndromes

The term acute aortic syndrome comprises in addition to classic dissection also two recently
described entities - penetrating ulcer and intramural haematoma. Forty-two necropsy cases of a-
cute aortic syndrome were encountered during the last six years - 41 dissections and one pene-
trating ulcer; the intramural haematoma was not seen.

According to the DeBakey classification, there were 26 dissections of type I, 8 of type II, 1 of type
IITIA, and 4 of type IIIB; in 2 cases the dissection was confined to the abdominal aorta. The
dissection had a chronic character in four cases. Aortic rupture was found in 24 cases (59 %), most
frequently (19x) into the pericardial cavity. The aortic dissection continued into aortic branches
in 25 patients (61 %), causing stenosis/obstruction of coronary arteries in 7, of branches of the
arch in 20, of abdominal arteries in 12, and of renal arteries in 17 patients, respectively.
Histologically, there were degenerative lesions of the Erdheim type in the media of 10 aortas
(from 21 completely examined). As possible risk factors for aortic dissection there appeared hy-
pertension in 32 patients, anuloaortic ectasia in 11, saccular aneurysm ot the abdominal aorta in
6, family history of dissection in 2, Marfan syndrome in 2, prolaps of the mitral valve in 2, and bi-
cuspid aortic valve in 2 patients, respectively. The aortic dissection was iatrogenic in 7 patients,
presenting as a complication of a cardiosurgical or invasive cardiological procedure.
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provedena standardni kompletni

pitva,

kromé klasické disekce i novéji popsané jednotky
— penetrujici vired a intramuralni hematom. Na
zakladé vlastniho souboru piipadu a piehledu
literatury jsou podany soufasné poznatky
o disekci aorty a charakteristika novych
aortalnich jednotek.

Material a metody

Za 6 let (7/1998 — 6/2004) bylo v nekroptickém
materialu Fingerlandova tustavu patologie
v Hradci Krélové zastizeno 42 ptipada akutniho
aortalniho syndromu. Ve vSech pripadech byla

zaméienim na patologii aorty a jejich vétvi
a srdce. Pro histologii byly z aorty odebrany
vzorky jednak z mista intimalniho defektu,
jednak z mist vzdalenych - postiZzenych
i nepostizenych. Preparaty byly barveny na
elasticka vlakna (elastika — Van Gieson) a na
hlen (alciAnova modi).

Vysledky

Ze 42 piipadt akutniho aortalniho syndromu
bylo 41 klasickych disekei a 1 penetrujici vied,;
intramuralni hematom nebyl zastizen.

Cesko-slovenska patologie



Disekce aorty

Ze 41 pripadu bylo klinicky spravné diagnos-
tikovano 32, na diagnézu disekce bylo pomysleno
u 4 a pét pripadu bylo diagnostikovano az pii pit-
vé. U 23 pacientt byla, vétsinou kratce pred smr-
ti, provedena kardiochirurgicka operace, pirevaz-
né nihrada vzestupné aorty a aortalni chlopné
protézou, tzv. konduit.

V sestavé je 31 muzt, véku 28-78 rokt (pram.
58,2 r.) a 10 Zen, véku 35-81 rokt (prum. 66,8 r.).
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Obr. 1. Klasifikace aortalnich disekci dle DeBakeyho
(4); schéma dle Larsona a Edwardse (10)

Aortalni disekce byla hodnocena podle
klasifikace DeBakeyho (4) (obr. 1):

TypI - vstupni defekt intimy (entry) je ve
vzestupné casti, disekce pokracuje za
oblouk a ¢asto postihuje celou aortu — 26
piipadu (63 %).

Typ II - vstupni defekt je jako u typu I, disekce

vSak postihuje jen vzestupnou aortu
a neprechézi na oblouk — 8 ptipada (20
%).

Typ III — vstupni defekt je v sestupné casti
oblouku, za odstupem levé podklickové
tepny — 5 ptipada (12 %). Typ III se
dale déli na IITA - disekce se Siii
retrogradné do vzestupné aorty -
1 piipad (2 %) a IIIB — disekce se Siti
jen antegradné do sestupné aorty —
4 pripady (10 %).

Ve 2 piipadech (5 %)
lokalizovana pouze v b#is$ni aorté.

Hlavnimi morfologickymi komplikacemi
disekce jsou ruptura aorty a postizeni
(ztZeni/uzaveér) tepen.

Ruptura aorty byla piitomna u 24 pripadu
(59 %) — s hemoperikardem 19krat (14 u typu
I a5 u typu II), s hemotoraxem 3krat (2 u typu
IIIB a 1 u typu I) a s hemoperitoneem 1krat
(u typu IIIB). V 1 piipadé disekce typu I doslo
k ruptufe aorty do kmene plicnice.

ZuzZeniluzdvér tepen prechodem disekce
z aorty na jeji vétve bylo prokazano ve 25

byla disekce

piipadech. Slo zejména o piipady typu I; z celkem
26 byly tepny postiZeny u 22 — koronarni tepny
5krat (2krat leva, 2krat prava, 1krat obé), vétve
oblouku 19krat, b¥isni tepny 12krat a renalni
tepny 16krat (7krat leva, 2krat prava, 5krat obé,
2krat neudano). Z 8 pripadu typu II byla jen
jednou postizena levad koronarni tepna.
U jediného piipadu typu IIIA byly disekovany
tepny oblouku a leva koronarni tepna a ze
4 ptipada typu IIIB byla jen u jednoho disekce
levé renalni tepny. U 2 pripada disekce b¥isni
aorty vétve postiZeny nebyly.

Chronickd disekce byla pritomna ve
4 pripadech — dvakrat u typu II a dvakrat u typu
IIIB. U 2 z nich doslo k ruptufe nepravého
lumina, u jednoho k recidivé disekce, rovnéz
s rupturou.

Histologie aorty byla provedena v celém
rozsahu jen ve 21 ptipadech (u vétsiny
operovanych totiZ nebyla dobife hodnotitelna).
V 8 piipadech byly v médii vzestupné aorty
vyrazné zmnozené hlenovité hmoty a rozsahlé
mapovité defekty elastickych vlaken (obr. 2), ve
2 byly tyto zmény méné vyjadiené a v 11
ptipadech byla sténa aorty, kromé disekce, veelku
normalni.

elastickych vlaken médie. Subadventicialné (na obr.
dole) je patrna disekce. El VG, 20krat

Ze znamych disponujicich, resp. rizikovych
faktort disekce byla hypertenze znama u 32 pa-
cientu (pfi pitvé vSak byla hypertrofie levé
komory pripoustéjici hypertenzi u 36), dilatace
vzestupné aorty (anuloaortalni ektazie) u 11, va-
kovité aneuryzma br¥i$ni aorty u 6, rodinny vy-
skyt disekce u 2, Marfanuv syndrom u 2, prolaps
mitralni chlopné u 2 a dvojcipa chlopeni aorty rov-
néz u 2 pripada. V 7 piipadech vznikla disekce
jako komplikace kardiochirurgického, resp. inva-
zivniho cévniho vykonu (iatrogenné) — 5 pripadu
typu I a II po operacich v mimotélnim obéhu (ka-
nylace aorty, klampaz aorty, revaskularizace
myokardu) a oba piipady disekce b#is$ni aorty po
balonkové kontrapulzaci.
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Penetrujici vited aorty

V jediném zastiZeném pripadé §lo o 77letého
muze, hypertonika, s tézkou povSechnou atero-
sklerézou. V biisni aorté byla v misté zviedovaté-
Iych ateromovych plata 2 loziska staré zhojené
disekce pramért 60 a 30 mm. Nebyly piitomny
zadné akutni zmény, ani postizeni vétvi.

Diskuse

Disekce aorty je mnaprosto jedineénou
chorobou. Popsana byla jiz v roce 1761 — v Italii
Morgagnim v prvni monografii patologie ,De
sedibus et causis morborum“ a v Britanii
Nichollsem, dvornim lékarem krale Jifiho II.,
ktery na tuto nemoc v piedchozim roce zemftel
(11). I ptres dlouhou historii je vS8ak
v etiopatogenezi choroby stale mnoho nejasného.

Nejprve k terminologii! Nemoc byla pojmeno-
vana ,disekujici aneuryzma“ Laennecem v roce
1826 (11). Protoze vSak ve vétsiné piipadt nedo-
chazi ke skute¢nému vyklenuti — aneuryzmatu
stény aorty, je dnes preferovan termin ,disekce®.
Dalsim nazvem, ktery by mél byt opustén, je ,,me-
dionecrosis cystica“, ktery pro popis histologic-
kych zmén v médii aorty zavedl v roce 1929
Erdheim (10, 12). Nejenze nahromadéni hleno-
vych hmot neodpovida definici cysty, ale nejedna
se ani o skuteénou nekrézu. V soucasnosti je pro
tyto zmény pouzivan nazev ,degenerace médie“
a termin ,medionekréza“ je rezervovan pro
nekrézu hladkych svalovych bunék, ktera se v né-
kterych pripadech disekce nachazi jako bezjader-
ny pruh v médii (obr. 3).

Incidence disekce aorty je udavana v rozmezi
2 — 4/1 mil. obyvatel/1 rok (3, 7, 13).

= _a e P

Obr. 3. Medionekroéza aorty - bezjaderny pruh v médii.
HE, 100krat

V patogenezi choroby lze rozlisit tii faze — (1)
defekt intimy, (2) vniknuti krevniho proudu do
médie (intramuralni hematom) a (3) rozstépeni
stény — vlastni disekeci.

Vstupni intiméalni defekt (entry) je ve vétsiné

pripadua (typy I a II) ve vzestupné aorté, na jeji
pravé posterolateralni sténé, pri¢né orientovany,
1 — 5 cm nad polomésiéitymi chlopnémi. Proé
pravé zde a pravé tak? P#i systole srdce dochazi
totiz stahem myokardu k pohybu kofene aorty
distalné (stazeni) aZz o 14 mm, pricemz
u hypertrofickych srdei i o vice (2). Tento tah
pusobi longitudinalni stres na vzestupnou aortu,
v jejiz sténé pak vznikaji degenerativni zmény a,
zejména pii hypertenzi, muaze dojit k rupture
intimy (3, 21, 22).

Krevni proud vnikly do médie (intramuralni
hematom) se §ifi jednak antegradné — na rtiznou
vzdalenost, jednak retrogradné — do kofene aorty.
Disekce postihuje vétsinou asi 2/3 obvodu aorty
a jeji rovina byva na hranici stfedni a zevni
tietiny médie, ¢i subadventicialné; proto je sténa
nepravého lumina velmi tenka.

Méné casto je vstupni defekt intimy
v sestupné casti oblouku; disekce se zde SiFi
vétsinou po proudu krve (IIIB), mutze vSak
i zde retrogradné =zasahovat do oblouku
a vzestupné aorty (ITTA). V biisni aorté je disekce
vzacna.

Pro prognézu nemocného je dtlezité, kromé
lokalizace a rozsahu disekce, zda dojde
k provaleni krve z nepravého lumina zpét do
vlastniho lumina. Tento vystupni defekt intimy
(reentry) byva vétSinou v briSni aorté ¢i ve
spoleéné ilické tepné. Vznikad tak moZnost
spontanni upravy krevniho proudu,
s ,dvouluminalni“ (,dvouhlaviiovou“) aortou
a prechodu v chronickou disekci, umoziujici
i viceleté pieziti nemocného (1). V nepravém
luminu (které je vétsi nez pravé) vznikaji tromby
a jejich organizaci muze (vzacné) dojit

Obr. 4. Chronicka disekce - ,dvouluminilni aorta”.
Pri¢ny iez v oblasti sestupné hrudni aorty. Pravé lumen
(dole) je mensi, s jemnou intimou. Nepravé lumen
(nahofe) ma intimu polstarovité  ztlustélou
aterosklerotickymi platy. (Muz, 26 r., prodélal pred 3 lety
disekci aorty; vstupni intimalni defekt ve vzestupné

aorté, vystup v trovni odstupa renalnich tepen)
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i k vazivové obliteraci disekce. Pokud nepravym
luminem proudi krev, vytvaii se na jeho sténach
neointima; tato ma vyraznou tendenci k tvorbé
ateromovych plata (obr. 4). V nepravém luminu
muze dojit ke vzniku aneuryzmatu, k ruptute, ¢i
k recidivé disekce. Chronicka disekce vznika
Castéji u typu III.

Klasifikace disekce ma vyznam hlavné pro
jeji operaéni feSeni. Pro chirurga je zasadni, zda
je postizena vzestupna ¢éast a oblouk aorty
s vétvemi. VySe popsana klasifikace DeBakeyho
(4) vychazi z lokalizace vstupniho defektu intimy
— ve vzestupné (typy I a II), ¢i v sestupné aorté
(typ III). Noveéjsi klasifikace Stanfordska (5, 15)
nepiihlizi k lokalizaci intimalniho defektu;
rozhodujici pro ni je zda je postizena vzestupna
aorta (typ A), é nikoli (typ B).

Jak jiz bylo fteéeno,
komplikacemi disekce aorty jsou ruptury a dale
prechod disekce na aortalni vétve se
zazenim/uzivérem tepny a ischemii prislu§ného
organu.

K ruptute nepravého lumina, které ma ¢asto
az papirové tenkou sténu, dochazi obvykle
(u typu I a IT) v oblasti vzestupné aorty; protoze
se perikardialni vak upiné na aortu az tésné pied
odstupem truncus brachiocephalicus, smétuje
krvaceni do osrde¢nikového vaku se vznikem
hemoperikardu a tamponady srdce. Hemotorax
(spiSe vlevo) je vzacnéjsi a vznika u disekei typu
I a IIT (5). Vyjimecné je krvaceni do mediastina,
do retroperitonea, ¢i do dutiny peritonealni
(u typu III). V naSi sestavé jsme zastihli
i unikatni pripad ruptury vzestupné aorty do
kmene plicnice (aortopulmonalni pistél).

Prechod disekce z aorty na jeji vétve
s obstrukci prusvitu tepen je morfologickym
podkladem rtznorodého Kklinického obrazu
nemoci — ischemie myokardu pti postizeni
koronarnich tepen, neurologické priznaky a/nebo
bezpulzovy stav na hornich konéetinach pii
postiZzeni vétvi oblouku, visceralni nebo ledvinné
priznaky pri postizeni bii$nich, resp. renalnich
tepen, nebo méné ¢asto ischemie dolnich konéetin
¢i paraplegie (5).

Zakladni vysledky nasi sestavy jsou v soula-
du s literarnimi ddaji (23): diagnéza disekce je az
ve 20 % pripadu zjisténa teprve pitvou (1); maxi-
mum vyskytu je ve véku 60 — 70 rokua (7, 12);
muzi jsou postiZeni Castéji nez Zeny, v poméru
2-3:1 (1, 7, 10); relativni ¢astost jednotlivych typt
je: 154 —62 %, I1 20 — 22 %, I1IA 9 %, I11B 16 %,
b¥isni aorta 1 % (7, 10, 13, 23).

Za specificky histologicky nélez u disekce byl
povazovan obraz tzv. Erdheimovy cystické
medionekrozy, tj. loZiskové zmnoZeni mukoidu
a defekty elastickych vlaken v aortalni médii.
Systematickym vySetfovanim aort starsich lidi
v8ak bylo prokazano, ze Erdheimovy zmény se

N

nachazeji i v jinak normalnich stateckych
aortach a naopak, Ze aorty s disekci mohou mit
relativné normalni histologii. Dnesni nézor je
takovy, Ze disekce nema specifické histologické
zmény stény aorty, Ze jejim podkladem je
degenerace tkani médie (elastiky, hladké
svaloviny, vaziva) — bud na vrozeném podkladé
(napt. Marfantiv syndrom), nebo =ziskana
hemodynamickymi vlivy, ve staii (12, 19-21, 23).
I v nasi sestavé zmény Erdheimova typu ve
vétsiné pripada nebyly pritomny.

S disekci aorty byvaji ¢astéji spojeny nékteré
chorobné stavy, které tak lze povazovat za
disponujici ¢ rizikové (1, 15). Na prvém misté je
to hypertenze, prokazovana u 80 — 90 %
nemocnych (1, 5, 7, 12, 13, 19). Z vrozenych
poruch pojiva je to zejména Marfantuv syndrom
(5, 17), ale i dilatace vzestupné aorty
(anuloaortalni ektazie) (5) a prolaps mitralni
chlopné. V 6 pripadech nasi sestavy se disekce
(Bkrat typ I, 3krat typ II) vyskytla spoleéné
s vakovitym aneuryzmatem b¥iSni aorty.

Znamym rizikem disekce je vrozené
malformovani chlopeni aorty — dvojcipa ¢i
jednocipa. U osob s dvojcipou aortalni chlopni je
disekce 9krat castéjsi a u osob s jednocipou
chlopni 18krat castéjsi nez u lidi s normalni
t¥icipou aortalni chlopni. K disekeci p#itom
dochazi v niz§im véku (8, 10, 18). Pri¢ina tohoto
vztahu neni znama.

7 dalsich, vzacnéjsich rizikovych faktora,
které se v nasi sestavé nevyskytly, jsou to
koarktace aorty, pozdni téhotenstvi a porod (17),
tupé trauma hrudniku, zanéty aorty a toxické
vlivy (kokain, amfetamin) (5, 15).

Zvlastni skupinou jsou disekce iatrogenni.
V nasi sestavé tvotily 17 %. Vznikaji jako
komplikace kardiochirurgie (zejména ve vztahu
k pouziti mimotélniho obéhu) a invazivnich
zakroku — ndhrad srdeénich chlopni, revasku-
larizace myokardu, kanylace nebo klampéaze
vzestupné aorty, kanylace a. femoralis (zde
disekce probiha retrogradné), katetrizace ¢i
balonkové kontrapulzace (7, 19).

S rozvojem zobrazovacich metod — pocitacové
tomografie (CT) s kontrastem, nuklearni magne-
tické rezonance (NMR) a jicnové echokar-
diografie se v poloviné 80. let 20. stoleti objevily
popisy novych aortalnich jednotek se vztahem
k disekci, jmenovité penetrujiciho viedu
a intramuralniho hematomu (16).

Penetrujici vied aorty vznikda prasknu-
tim/zviedovaténim ateromového platu a pruni-
kem viedu do médie. Muze vést k ruptuie stény,
vzniku pravého ¢i nepravého aneuryzmatu, nebo
k lokalni disekci, kterd nema tendenci k Siieni
ani k postiZeni vétvi. Tato jednotka je popisovana
u star§ich pacientt, kufaka a hypertonika s téz-
kou aterosklerézou; byva lokalizovana v sestupné
hrudni a v b#i§ni aorté (17).
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Intramurdlni hematom aorty je v podstaté
variantou disekce, u niZ neni zobrazovacimi
metodami prokazan vstupni defekt intimy
(entry) a neni patrna komunikace mezi
hematomem a luminem. Intramuralni hematom
postihuje vzestupnou aortu (typ A), oblouk,
i sestupnou aortu (typ B) — obdobné jako disekce
(9, 14). Hematom muze piejit v disekei a Sitit se
antegradné i retrogradné, i vést k ruptute (6, 14).
Na druhé strané vsak nalez téZ muze regredovat,
resorbovat se. V patogenezi intramuralniho
hematomu se uvaZuje o ruptufe vasa vasorum
s krvacenim do médie (6).

Pokud je mi znamo, neexistuje ke klinickym
pracem morfologicka, t. j. pitevni korelace. Také
teorie o roli vasa vasorum nebyla nikdy
prokazana (a asi ji ani prokazat nelze).
Intramuralni hematom aorty je zfejmé
pocateénim stadiem (prekurzorem, variantou)
klasické disekce, kde zobrazovacimi metodami
nebyl nalezen vstupni defekt intimy (9, 14,
15, 23).
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