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Koarktacija aorte pri odraslih bolnikih

Coarctation of the Aorta in Adult Patients

IZVLECEK
KLJUCNE BESEDE: aortna koarktacija, odrasl

Koarktacija aorte je prirojena zoZitev aorte, ki jo ve¢inoma odkrijemo in kirur§ko popravi-
mo Ze v otro§tvu. Diagnosti¢ni postopek, s katerim ugotavljamo napako in spremljamo bolnike,
poleg klini¢nega pregleda zajema elektrokardiogram, rentgenogram prsnih organov, ehokar-
diografijo, magnetno resonanco ali racunalnisko tomografijo aorte, obremenitveno testiranje
ter 24-urno merjenje krvnega tlaka. S preiskavami ocenjujemo morfologijo koarktacije aor-
te in njeno hemodinami¢no pomembnost. Zdravljenje je praviloma kirursko, v dolo¢enih
primerih napako zdravimo tudi s perkutano katetersko intervencijo. Kljub uspesni kirurski
ali perkutani popravi napake ti bolniki niso ozdravljeni, saj se pogosto pojavijo pozni zaple-
ti (npr. sistemska arterijska hipertenzija, rekoarktacija ali rezidualna koarktacija in dilatacija
ali anevrizma ascendentne aorte), ki vodijo v obolevnost in kraj$o Zivljenjsko dobo. Redno
spremljanje bolnikov in ustrezno ukrepanje ob pojavu poznih zapletov izboljSujeta preZivet-
je in kvaliteto Zivljenja.

ABSTRACT
KEY WORDS: aortic coarctation, adult

Coarctation of the aorta is a congenital aortic stenosis, which is usually diagnosed and sur-
gically treated in childhood. Diagnostic work-up for initial diagnosis and follow-up in these
patients comprises clinical examination, electrocardiogram, chest X-ray, echocardiography,
magnetic resonance imaging or computed tomography of the aorta, exercise testing and 24-hour
blood pressure study. These investigations are used to evaluate the morphology of the defect
and to determine its hemodynamic significance. The treatment of choice is surgical repair
or percutaneous catheter intervention. Despite successful surgical or percutaneous repair,
patients with coarctation of the aorta are not cured. Late complications (systemic arterial
hypertension, recoarctation or residual coarctation, and dilatation or an aneurysm of the
ascending aorta) lead to increased morbidity and mortality. However, regular follow-ups and
prompt treatment of late complications improve survival and quality of life in these patients.

! Luka Klemen, dr. med., Klini¢ni oddelek za kardiologijo, Univerzitetni klini¢ni center Ljubljana, Zalogka 7,
1525 Ljubljana.

2 Janez Svet, abs. med., Klini¢ni oddelek za kardiologijo, Univerzitetni klini¢ni center Ljubljana, Zalogka 7,
1525 Ljubljana.

3 Asist. dr. Katja Prokselj, dr. med., Klini¢ni oddelek za kardiologijo, Univerzitetni klini¢ni center Ljubljana,
Zaloska 7, 1525 Ljubljana.

221



222

L. KLEMEN, ). SVET, K. PROKSELI KOARKTACIJA AORTE PRI ODRASLIH BOLNIKIH | MED RAZGL 2007; 46

uvobD

Prirojene sréne napake se pojavljajo pri 8-10 od
1000 Zivorojenih otrok. Zaradi napredka
v diagnostiki in zdravljenju danes skoraj 90 %
otrok s prirojeno sréno napako prezivi v odra-
slo obdobje, s tem pa se povecuje tudi Stevilo
odraslih bolnikov s prirojeno sr¢no napako.
Ceprav je 3tevilo bolnikov s prirojeno sréno
napako v primerjavi z drugimi sréno-Zilnimi
boleznimi majhno, je pri vodenju teh bolni-
kov potrebna posebna skrb, ki zahteva dobro
poznavanje patomorfoloskih in hemodina-
mic¢nih znacilnosti posamezne prirojene sréne
napake (1, 2).

Koarktacija aorte (KoA) predstavlja 5-8 %
vseh prirojenih srénih napak. Vzrok zanjo ni
znan. Pojavlja se sporadi¢no, znani pa so tudi
genetski vplivi. Moski obolevajo od 1,3- do
2-krat pogosteje (3, 4, 5).

MORFOLOGUJA

KoA je prirojena zoZitev aorte, ki se najpo-
gosteje pojavlja na prehodu aortnega loka
v descendentni del, to je tik za odcepisc¢em
leve podkljucnicne arterije — v predelu arterij-
skega ligamenta (lat. ligamentum arteriosum)
(slika 1). Redko je prizadeta trebusna aorta.

Glede na morfologijo KoA lo¢imo omeje-
no (lokalizirano) in razsirjeno (difuzno) obli-
ko, glede na pridruZene napake pa enostavno
in zapleteno KoA. Pri omejeni obliki KoA se
medija aorte razoblici v polici podobno tvor-
bo, ki §trli v svetlino aorte. Pri raz§irjeni obli-
ki KoA je zajet aortni lok ali aorta distalno
od odcepisca leve podkljuéni¢ne arterije (3).
Enostavna KoA je KoA brez pridruZenih dru-
gih srénih napak. Zapleteni KoA so pridruze-
ne druge prirojene sréne napake. Najpogosteje
gre za dvolistno aortno zaklopko (v 85%), manj
pogosto za defekt prekatnega pretina, nepra-
vilnosti mitralne zaklopke, nepravilnosti bra-
hiocefalnega Zilja (nepravilen izvor desne
podklju¢ni¢ne arterije) in anevrizme moz-
ganskih arterij. Razmerje med enostavno in
zapleteno KoA je 1:1. Pri nekaterih bolni-
kih (do 25 %) so prisotne tudi nepravilnosti
drugih organskih sistemov - dihalnega, pre-
bavnega, secil in rodil ali miicja in okostja.
Lahko je prisotna tudi difuzna arteriopa-
tija (3, 4, 6).

-4

Slika 1. Koarktacija aorte; Asc Ao — ascendentna aorta, Desc
Ao — descendentna aorta, KoA — koarktacija aorfe, PA — pliucna
arferija.

ZoZenje aorte povzroci nastanek obvodne-
ga arterijskega obtoka, ki ga tvorijo predvsem
medrebrne arterije (3).

KLINICNA SLIKA

Klini¢na slika KoA je odvisna od stopnje zoZi-
tve, mesta zoZitve in razvitosti obvodnega
zilja.

Simptomi se pri bolnikih s KoA vecino-
ma pokaZejo Ze v otro§tvu, nekateri bolniki
pa so tudi v odraslem obdobju brez simpto-
mov in jih odkrijemo naklju¢no pri rutinskem
klini¢nem pregledu (3, 6). Simptomi so posle-
dica sistemske arterijske hipertenzije nad
mestom KoA in slab$e arterijske prekrvitve
pod mestom KoA. Ti so: glavobol, omotice,
krvavitve iz nosu, Sumenje v uSesih, hladna
stopala, abdominalna angina, utrujenost nog
ob naporu in simptomi sr¢nega popuscanja.
Tipi¢na klavdikacijska bolecina je znacilna za
koarktacijo abdominalne aorte (6).

S klini¢nim pregledom ugotovimo visji
sistoli¢ni krvni tlak na zgornjih okoncinah,
v diastolicnem krvnem tlaku pa ni razlike.
Posledica je za KoA znacilen povisan pulzni
tlak. Ce je KoA pred odcepiscem leve pod-
klju¢nicne arterije, je sistolicni krvni tlak
povisan le na desni zgornji okoncini. S palpa-
cijo ugotovimo znacilne odsotne ali Sibke in
zakasnele femoralne pulze. Pri pregledu srca
lahko tipamo znacilno suprasternalno sistoli¢-
no predenje, sréna konica je lahko pomaknje-
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na v levo in navzdol. Pri avskultaciji sli$imo
poudarjen drugi sr¢ni ton. Nad mestom KoA,
levo ob prsnici in na hrbtu sli§imo iztisni sisto-
li¢ni Sum. Zaradi obvodnega Zilja je na hrbtu
sli$no sistolicno Sumenje. Pri 30 % bolnikov
s KoA je kot posledica dvolistne aortne zaklop-
ke nad bazo srca sli$en sistoli¢ni Sum. V tem
primeru je lahko prisoten $e iztisni sistolic-
ni tlesk dvolistne aortne zaklopke (3, 4, 6).

PREISKOVALNE METODE

Pri obravnavi in vodenju bolnikov s KoA se
posluZzujemo sledecih preiskovalnih metod:
elektrokardiogram, rentgensko slikanje prsnih
organov, ehokardiografija (EHO), obremeni-
tveno testiranje, magnetna resonanca (MR)
ali ra¢unalniska tomografija (CT) aorte in
24-urno merjenje krvnega tlaka, le redko pa
opravimo sréno kateterizacijo (3, 4).
Elektrokardiogram nam razkrije morebit-
no hipertofijo levega prekata (4). Na rentge-
nogramu prsnih organov lahko ugotovimo
povecano sréno senco, dilatacijo ascendentne
aorte in uzure reber, ki nastanejo zaradi raz-
Sirjenih medrebrnih arterij (2, 6). Obreme-
nitveno testiranje izvajamo za ugotavljanje
sistemske arterijske hipertenzije pri obre-

menitvi, redkeje pa za ugotavljanje sistemske
arterijske hipertenzije opravimo tudi 24-urno
merjenje krvnega tlaka (3, 7).

EHO je osnovna diagnosti¢na metoda za
ugotavljanje KoA. Uporabljamo dvodimenzio-
nalno in doplersko EHO. Dvodimenzional-
na EHO omogoc¢a morfoloski prikaz aortnega
loka in mesta KoA (slika 2). Z barvno dopler-
sko EHO prikazemo pospesen pretok skozi
mesto KoA (slika 3). S kontinuirano dopler-
sko EHO izmerimo hitrost toka krvi in izracu-
namo gradient tlaka skozi aorto na mestu
KoA (8). Najvedja hitrost toka krvi = 3,2 m/s ali
najvedji gradient >30 mmHg kaZeta na hemo-
dinami¢no pomembno KoA (2, 3). Ce s kon-
tinuirano doplersko EHO v descendentni
aorti prikazemo antegradni tok krvi v diasto-
li (t.i. diastoli¢ni rep), to kaZe na hemodina-
mi¢no pomembno KoA ali obseZen obvodni
obtok (3, 9). Z EHO ocenjujemo tudi more-
bitno hipertrofijo levega prekata, sistoli¢no
in diastoli¢no funkcijo levega prekata, delo-
vanje zaklopk in ugotavljamo morebitne pri-
druZene sréne napake (8).

MR in CT aorte omogocata natancen
prikaz morfologije KoA. MR aorte je metoda
izbora, ker nadomes$ca invazivne slikovne
preiskave, bolnik pa ob tem ni izpostavljen

Slika 2. Aortni lok in mesto koarkfucie aorte. Na suprasternalnem vzdolZnem preseku je prikazan aorni lok in
mesto koarktacije aorfe (pustica); KoA — koarktacija aorte, Aol — aortni lok, AKK — arteria carotis communis.
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Slika 3. Barvna doplerska ehokardiografija. Na suprasternalnem vzdolznem preseku je viden barvni doplerski signal furbulentnega pretoka
na mestu koarktaciie aorte (pustica); Ko — koarktacija aorte.
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Slika 4. Kontinuirana doplerska ehokardiografija. Prikazana je najvecja hitrost pretoka skozi koarktacijo aorte; V max — najvecja hitrost
pretoka skozi KoA, Dia rep — diastolicni rep.
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Slika 5. Magnetna resonanca aorte. Slika prikazuje aorto pri
odraslem bolniku po operaciji KoA; Asc Ao — ascendentna aorta,
Arkus Ao — aortni lok, Desc Ao — descendentna aorta, Lpa — leva
podklucnicna arferja.

sevanju (9). Z MR ocenimo morfologijo aort-
nega loka, izmerimo premer aorte na razli¢nih
mestih, ocenimo stanje aorte pred KoA in za
njo ter razirjenost obvodnega Zilja (10). Aor-
to je mogoce ocenjevati pred popravo KoA in
za njo (3, 4, 6). Pri bolnikih, kjer je MR kon-
traindicirana, opravimo CT. Pomembno je, da
bolnike sledimo ves Cas z isto preiskovalno
metodo, s ¢imer se izognemo morebitnim raz-
likam v meritvah (11, 12).

Sréna kateterizacija se v nekaterih centrih
$e vedno uporablja pri oceni KoA, saj omo-
goca natan¢no oceno morfologije KoA in
meritev invazivnega gradienta tlaka skozi
KoA (3, 4).

NARAVNI POTEK KoA

Sistemska arterijska hipertenzija povzroci
hipertrofijo levega prekata, ki lahko s¢asoma
vodi vlevostransko sréno popuscanje. Povzro-
¢i lahko tudi zgodnjo aterosklerozo (4, 13).
Vzroki obolevnosti in umrljivosti bolnikov
po popravi KoA so sr¢no popuscanje (28 %),
disekcija in ruptura aorte (21 %), infekcijski
endokarditis (18 %), mozZganska krvavitev
zaradi rupture anevrizme mozganske arterije
(12%), prezgodnja koronarna bolezen in druge
pridruZene sréne napake (obicajno dvolistna
aortna zaklopka). Zenske z nezdravljeno KoA
imajo med nosec¢nostjo visoko tveganje za di-

sekcijo aorte. Zivljenjska doba nezdravlje-
nih bolnikov je skrajsana. Do 46. leta starosti
umre 75 % nezdravljenih bolnikov, do 60. leta
pa92% (4, 6, 13).

ZDRAVLIJENJE

KoA naceloma zdravimo kirursko. Prvi¢ so
KoA kirursko popravili leta 1945 (13). Zdrav-
Jjenje s perkutano katetersko intervencijo pri-
haja v postev predvsem pri rekoarktaciji (3).
Vecinoma se KoA popravi Ze v zgodnjem
otroSkem obdobju. Poprava KoA je indicirana
pri bolnikih z neinvazivno izmerjenim gra-
dientom tlaka na mestu KoA>30mm Hg (6).

Kirursko zdravljenje

Obstaja veliko razli¢nih kirurskih tehnik za
zdravljenje KoA. Najpogostejsa je anasto-
moza konca s koncem (angl. end-to-end), pri
kateri se zoZeni del aorte izreZe in prosta kon-
ca zasije skupaj. Druga pogosta tehnika, ki pa
se danes ne uporablja vec, je plastika z obr-
njenim reznjem leve podklju¢ni¢ne arterije
(angl. subclavian flap), kjer se za premostitev
uporabi leva podkljucnic¢na arterija. Ta teh-
nika je primerna, kadar anatomske razmere
ne dovoljujejo neposredne anastomoze, in je
lahko povezana s kasnej$imi motnjami v pre-
krvitvi leve zgornje okoncine. Ostale tehnike
so vstavitev zilnega vsadka (angl. graft inter-
position) in premostitev KoA z obvodom iz
umetnega materiala (angl. bypass tube jump
graft). Vcasih so za popravo KoA uporablja-
li tudi material Dacron (angl. prostetic patch
aortoplasty), vendar je pri tej tehniki zelo veli-
ka moznost nastanka anevrizme in kasnejse
rupture. Vsaka od omenjenih tehnik ima svo-
je prednosti in neZelene posledice (3, 14, 15).

Perkutani posegi

Perkutani posegi vkljucujejo balonsko Sirjenje
KoA in vgraditev Zilne opornice. Uporabljajo
se za zdravljenje nativne KoA pri vedjih otro-
cih, adolescentih in odraslih ter za ponovno
popravo rezidualne koarktacije ali rekoarktaci-
je (4, 16). Nativna KoA se zdravi z vgraditvijo
Zilne opornice, pri rekoarktaciji pa pride
v postev balonsko Sirjenje KoA ali vgraditev
Zilne opornice. Ceprav je poseg vedinoma
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uspesen, dolgoro¢no pri 32 % bolnikov pride
do hemodinami¢no pomembne rekoarktaci-
je (17). Vstavitev Zilne opornice prepreci
zoZitev lumna aorte zaradi elasti¢nosti stene.
Kratkoro¢ni rezultati perkutanih posegov so
dobri, vendar so moZni zapleti, kot sta ane-
vrizma in disekcija aorte (16).

Zdravljenje z zdravili

Arterijsko hipertenzijo po popravi KoA in
morebitno posledi¢no sr¢no popuscanje zdra-
vimo po ustaljenih smernicah (15, 18). Bolniki
po operaciji KoA potrebujejo antibioti¢no
zadcito za preprecevanje bakterijskega endo-
karditisa po doktrini (4, 19).

POZNI ZAPLETI PO
OPERACUI KoA

Arterijska hipertenzija

Arterijska hipertenzija v mirovanju ali pri
obremenitvi se pogosto pojavlja tudi po uspe-
$ni kirurski popravi KoA (20, 21). Vzrok ni
povsem pojasnjen. Ce obstaja rezidualna
KoA ali e se pojavi rekoarktacija, sta ti lah-
ko vzrok za sistemsko arterijsko hipertenzijo.
Rezidualna KoA in rekoarktacija sta vzrok za
arterijsko hipertenzijo le pri manjSem dele-
7u bolnikov, saj se arterijska hipertenzija
pojavlja tudi pri bolnikih, ki nimajo rezi-
dualne zoZitve aorte (22, 23). Drugi moZni
vzroki so nenormalen Zilni odgovor arterij nad
mestom KoA, zmanj$ana obcutljivost barore-
ceptorjev, spremenjeno delovanje sistema
renin-angiotenzin-aldosteron, zvisane kon-
centracije kateholaminov v plazmi in so¢asna
esencialna sistemska arterijska hipertenzija.
Eden izmed dejavnikov, ki vplivajo na pojav
arterijske hipertenzije, je tudi vija starost ob
operaciji, zato se KoA operira ¢im prej po
odkritju. Pri bolnikih, ki so imeli arterijsko
hipertenzijo Ze pred popravo napake, se ta
pogosteje pojavi kot pozni zaplet (24-26).
Posledica arterijske hipertenzije je tudi prez-
godnja koronarna ateroskleroza (26).

Rekoarktacija in rezidvalna
koarktacija

Rekoarktacija in rezidualna KoA povzroca-
ta sistemsko arterijsko hipertenzijo in njene

posledice. Rekoarktacija se po operaciji poja-
viv 3-11% (24). Rekoarktacija in rezidualna
KoA se na mestu operacije lahko pojavita pri
vseh kirurskih tehnikah. Perkutana angiopla-
stika z vstavitvijo Zilne opornice je uveljavljen
nacin zdravljenja rekoarktacije in rezidualne
KoA (27).

Anevrizma ascendentne aorte

Anevrizma aorte je najnevarne;jsi zaplet pri
bolnikih po popravi KoA in lahko vodi v rup-
turo aorte. Vzrok nastanka anevrizme ascen-
dentne aorte ni povsem pojasnjen. Anevrizme
so pogostej$e pri bolnikih z dvolistno aort-
no zaklopko, kjer so verjeten vzrok nastanka
strukturne spremembe v steni ascendentne
aorte (28, 29). Sistemska arterijska hiperten-
zija je dodaten dejavnik tveganja za nastanek
anevrizme ascendentne aorte. Pogostnost
nastanka anevrizme na mestu predhodne
poprave KoA je odvisna tudi od kirurske teh-
nike in od starosti bolnika ob kirurskem pose-
gu (13, 26).

Anevrizme mozganskih arterij

Anevrizme mozganskih arterij (anevrizme
Willisovega kroga) se pri bolnikih s KoA
pojavljajo v do 10 %. Ruptura anevrizme moz-
ganske arterije, ki je pogostej$a pri bolnikih
z neurejeno arterijsko hipertenzijo, je pove-
zana z visoko umrljivostjo (3, 6, 26).

Ishemiéna bolezen srca

Prezgodnja koronarna ateroskleroza je pri bol-
nikih s KoA pogostejsa. Njeni zapleti so vzrok
smrti pri vec kot tretjini bolnikov s KoA (26).

Ker se lahko pozni zapleti pojavijo kadar
koli, moramo bolnike slediti celo Zivlje-
nje, zaplete prepoznati in jih ustrezno zdra-
viti (19, 30).

PRIPOROCILA ZA VODENJE
BOLNIKOV S KoA

Bolniki z neoperirano ali operirano KoA
potrebujejo redne ambulantne kontrole celo
Zivljenje, in sicer pri kardiologu, ki je usmer-
jen v vodenje bolnikov s prirojenimi srénimi
napakami. Po Evropskih smernicah za obrav-
navo odraslih bolnikov s prirojenimi sr¢nimi
napakami iz leta 2003, ki jih je ZdruZenje
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kardiologov Slovenije prevzelo leta 2005, je
potrebno vse neoperirane in operirane bol-
nike s KoA spremljati enkrat letno. Ob vsaki
obravnavi je potrebno opraviti klini¢ni pre-
gled, EHO, MR ali CT aorte in obremenitveno
testiranje (19). Ob pregledu zaradi ugo-
tavljanja morebitne arterijske hipertenzije
v mirovanju izmerimo krvni tlak v mirovanju,
ki ga vselej merimo na desni roki, saj je leva
podkljuc¢ni¢na arterija pogosto odstranjena ob
kirurS$kem posegu. Ker je lahko arterijska
hipertenzija prisotna le ob obremenitvi, pri
vseh bolnikih opravimo obremenitveno testi-
ranje. Priporocljivo je tudi 24-urno merjenje
krvnega tlaka. Z EHO ocenjujemo mesto KoA
(izmerimo gradient tlaka skozi KoA in i§¢emo
morebitne anevrizme), ocenimo morfoloske
in funkcijske spremembe aortne zaklopke,
morebitno hipertrofijo levega prekata ter
sistoli¢no in diastoli¢no funkcijo levega pre-
kata (4, 8, 19). Z MR oziroma CT aorte oce-
njujemo stanje aorte, morebitno rezidualno
koarktacijo ali rekoarktacijo, dilatacijo ali ane-
vrizmo ascendentne aorte ter morebitne dru-
ge pridruZene spremembe (4, 19). Pri vseh
bolnikih je potrebna dosmrtna antibioticna
za$Cita pred infekcijskim endokarditisom po
doktrini (19). Bolniki brez rezidualne stenoze
in z normalnim krvnim tlakom ne potrebu-
jejo omejitev pri vsakodnevnih aktivnostih in
lahko Zivijo normalno Zivljenje. Bolniki z rezi-
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