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Subaortna stenoza pri odraslem bolniku
z dvolistno aortno zaklopko

Subaortic Stenosis in Adult Patient with Bicuspid Aortic Valve
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KLJUCNE BESEDE: subaortna stenoza, zoZitev iztotnega trakta levega prekata, subaortna membrana,
prirojene sréne napake

Subaortna stenoza je redka oblika zoZitve izto€nega trakta levega prekata. Vzrok nastan-
ka subaortne stenoze Se ni pojasnjen. Obicajno se pojavi v prvem desetletju Zivljenja in
nato s ¢asom napreduje. Bolniki imajo pogosto pridruZene Se druge prirojene sr¢éne na-
pake. Zaradi subaortne stenoze je sistoli¢no breme levega prekata povecano in vodi v hiper-
trofijo prekata, moteno diastolno funkcijo, plju¢no hipertenzijo in dolgoroc¢no v slab3anje
sistolne funkcije obeh prekatov. Bolniki so lahko vec let brez izraZenih simptomoyv, ko ti
nastopijo, pa moramo bolezen zdraviti. Postavitev diagnoze je vcasih oteZena, saj je kli-
nicna slika lahko podobna drugim oblikam zoZitve izto¢nega trakta. Diagnosti¢na meto-
da izbora je ehokardiografija, ki omogoca prikaz ovire v izto¢nem traktu, opredelitev stopnje
zoZitve in morebitnih pridruZenih prirojenih srénih napak. Za prikaz anatomskih struktur
si pomagamo tudi z dodatno slikovno diagnostiko, kot sta CT in MRI srca in aorte. Zdravil,
ki bi upocasnila napredovanje bolezni, ni. Bolnike zdravimo s kirur8ko razresitvijo stenoze,
ki jo opravimo takrat, ko je zoZitev huda in so bolniki simptomatski. Po sréni operaciji mo-
ramo bolnike redno spremljati, saj se subaortna stenoza lahko ponovi.

ABSTRACT

KEY WORDS: subaortic stenosis, left ventricular outflow tract obstruction, subaortic membrane,
congenital heart defects

Subaortic stenosis is a rare form of left ventricular outflow tract obstruction. The exact
aetiology of the disease is unknown. Usually it presents in the first decade of life, has
a progressive course and is often associated with other congenital heart defects. As a con-
sequence of stenosis the left ventricular afterload increases and leads to left ventricu-
lar hypertrophy, diastolic dysfunction, pulmonary hypertension and long-term to systolic
dysfunction of both ventricles. The patients can remain asymptomatic for years but when
the symptoms occur we need to intervene. The clinical presentation can mimic other forms
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of left ventricular outflow tract obstruction and the diagnosis can sometimes be chal-
lenging. Echocardiography is an essential diagnostic tool to detect the lesion in the left
ventricular outflow tract, to determine the severity of obstruction and the presence of con-
comitant congenital heart defects. Additional imaging modalities such as CT and MRI
implement the understanding of the morphology of cardiac structures and the aorta. No
treatment can prevent the progression of the disease, which is treated surgically when
the stenosis is severe and patients are symptomatic. After the surgery, regular follow-
up is necessary for the detection of restenosis.

uvoD

Subaortna stenoza (SAS) je fiksna oblika
zoZitve izto¢nega trakta levega prekata
(angl. left ventricualr outflow tract, LVOT), ki
se lahko kaZe z ve¢ anatomskimi razli¢ica-
mi (I). Uvr§¢amo jo med prirojene sréne
napake, ¢eprav so nekateri mnenja, da bi
glede na redko pojavnost v otroStvu in njen
napredujoc potek lahko $lo tudi za pridob-
ljeno stanje (2). Klini¢na slika je nespecifi¢na
in jo lahko zamenjamo z drugimi pogo-
stejSimi oblikami zoZitve LVOT, kot je npr.
valvularna aortna stenoza (3). Napredo-
vanje SAS je spremenljivo, ¢e privede do
hude zoZitve, moramo bolnike zdraviti s ki-
rurSko razreSitvijo. Ustrezni diagnosti¢ni

postopki so klju¢ do pravilne diagnoze in
ustrezne obravnave (4).

PRIKAZ PRIMERA

Stiriinstiridesetletni mo3ki, kadilec brez
znanih kroniénih bolezni, je bil sprva spre-
jet v periferno bolniSnico zaradi bolec¢ine
v prsnem koSu, ki je nastopila med naporom.
Pri njem so bili odsotni izguba zavesti, vr-
toglavica, palpitacije in otekanje nog. V kli-
nicnem pregledu je izstopal sistolni Sum
nad prekordijem, ki je izZareval v vrat. Dru-
gi sréni ton je bil ohranjen. V laboratorij-
skih izvidih nismo ugotovili posebnosti. Pri
EKG so izstopali negativni valovi T v od-
vodih V4-V6, III in aVF (slika 1). RTG pr-
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Slika 1. Elektrokardiogram. Sinusni ritem s frekvenco 60/min, normalna sréna os ter negativni valovi T v od-

vodih V4-Ve, Il in aVF.
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snega koSa ni odstopal od normalnega sta-
nja. UZ srca je pokazal dvolistno aortno za-
klopko z visokimi hitrostmi in gradienti pre-
ko zaklopke.

Zaradi suma na hudo simptomatsko
aortno stenozo je bil premeScen v Univer-
zitetni klini¢ni center v Ljubljani za dodat-
ne diagnosti¢ne postopke pred kirursko
menjavo zaklopke. Ponovili smo UZ srca in
potrdili, da gre pri gospodu za dvolistno
aortno zaklopko. Listi¢a sta bila blago de-
generativno spremenjena, vendar smo gle-

Slika 2. Transezofagealna ehokardiografija. Prika-
zana je dvolistna aortna zaklopka, zras¢ena sta
nekoronarniin levi koronarni listi¢. O¢rtano je ustje
aortne zaklopke, povrsina znasa 2,1cm?, kar izklju-
tuje pomembno aortno stenozo.

de na morfolo3ki izgled zaklopke in plani-
metri¢no oceno povr$ine aortnega ustja me-
nili, da je zoZitev zaklopke le blaga (slika 2).
Zaklopka je tudi zmerno puscala. Z doppler-
skim UZ srca smo potrdili visoke hitrosti
in gradiente preko zaklopke in tako zaklju-
¢ili, da gre za hudo zoZitev LVOT, ki ni bila
posledica zoZitve zaklopke (slika 3). Opra-
vili smo usmerjen UZ-pregled LVOT, s ka-
terim smo prikazali subaortno membrano
(slika 4, slika 5, slika 6).

Slika 3. Kontinuirani dopplerski prikaz toka krvi sko-
zi iztotni trakt levega prekata in aortno zaklopko.
Meritve hitrosti (najvija hitrost 4,7 m/s) in gradien-
tov (srednji gradient 55 mmHg) potrjujejo hudo
zoZitev v tem podro¢ju.

Slika 4. Transtorakalna ehokardiografija, paraster-
nalni vzdolZni presek. Na sliki so oznacene mere
levega prekata, ki kaZejo na hipertrofijo sten leve-
ga prekata z izrazito zadebelitvijo bazalnega dela
medprekatnega pretina (*). IVS - medprekatni pre-
tin (angl. interventricular septum).

Slika 5. Ehokardiografija, parasternalni vzdolzni pre-
sek. V iztotnem traktu levega prekata je vidna
subaortna membrana (pustica). Aortna zaklopka
je primerno razprta, kar govori proti hudi zoZitvi za-
klopke.
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Slika 6. Ehokardiografija. Apikalni presek petih
votlin. V izto€nem traktu levega prekata sta vidni
subaortna membrana (puscica) in zadebelitev bazal-
nega dela medprekatnega pretina (*). IVS - med-
prekatni pretin (angl. interventricular septum).

Socasno smo ugotovili Se hipertrofijo
sten levega prekata s hudo zadebelitvijo
bazalnega dela medprekatnega pretina
(angl. interventricular septum, IVS) (slika 4,
slika 5, slika 6). Iztisni deleZ levega pre-
kata je bil primeren, diastolna funkcija pa
je bila zmerno motena. Za natancno opre-
delitev morfoloSkega izgleda LVOT in
socasen pregled prsne aorte pri bolniku
z dvolistno aortno zaklopko smo opravili
MRI srca in aorte. Z MRI neZne subaort-
ne membrane nismo uspeli prikazati, iz-
kljucili pa smo anevrizmatsko razsiritev in
koarktacijo aorte. Radiolog je svetoval Se
CT srca, ki je potrdil pravokotno na LVOT
potekajoco polmesefasto obodno mem-
brano ter sofasno asimetri¢no zadebelitev
bazalnega dela IVS (slika 8). Obe strukturi
sta oZili LVOT.

Slika 7. Barvni dopplerski prikaz turbulentnega toka
vizto€nem traktu levega prekata, ki nastane zaradi
zoZitve.

Na podlagi neinvazivne sréne diagno-
stike smo zakljucili, da gre pri bolniku za
hudo simptomatsko SAS, ki je bila posle-
dica kombinacije subaortne membrane in
zadebelitve IVS. Gospoda smo predstavili
na konziliju za prirojene sréne napake, ki
je svetoval kirur§ko odstranitev subaortne
membrane in odstranitev zadebeljenega
dela IVS. Ker je bila aortna zaklopka spre-
menjena in je Ze zmerno puscala, je konzilij
svetoval Se menjavo zaklopke. V sklopu pred-
operativne priprave smo izkljucili atero-
sklerozo koronarnih in vratnih arterij ter
razreSili vnetna Zari8¢a v ustni votlini.
Sest mesecev po zakljuCeni diagnostiki je
bolnik uspesno prestal omenjeni poseg.

RAZPRAVA
SAS je ena od oblik zoZitve LVOT (slika 9).

Slika 8. CT z angiografijo: prilagojen prikaz treh votlin srca. Pod aortno zaklopko leZi subaortna membrana,
ki poteka polkroZno na iztocni trakt levega prekata (puscica) (A). Kalcinacije v listicih aortne zaklopke, subaortna
membrana (pus€ica) in hipertroficen sprednji bazalni del pretina (glave puscic) (B). Prilagojen prikaz dveh
votlin srca v kratki osi s prikazom lege subaortne membrane glede na aortno in mitralno zaklopko (C).
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Slika 9. Oblike zoZitve iztotnega trakta levega prekata (angl. left ventricular outflow tract, LVOT). Normalen
LVOT (A), valvularna stenoza aortne zaklopke (B), supravalvularna stenoza (C), subvalvularna stenoza (D)

in obstruktivna hipertroficna kardiomiopatija (E).

Epidemiologija

Obicajno se SAS pojavi v prvem desetlet-
ju Zivljenja in ima napredujoc¢ potek (5). In-
cidenca prirojenih srénih napak znaSa okrog
6/10.000 Zivorojenih otrok, SAS pa predstav-
lja priblizno 1 % vseh prirojenih srénih na-
pak in 15-20 % vseh fiksnih zoZitev LVOT.
PogostejSa je pri moskih kot pri Zenskah.
Redko jo najdemo pri novorojenckih in majh-
nih otrocih (6, 7). Prisotna je pri 6,5 % odra-
slih s prirojenimi srénimi napakami (8).

Izvor bolezni

Natancen izvor SAS ni znan. Nekateri me-
nijo, da gre v osnovi za spremenjeno ana-
tomijo LVOT, ki pripomore k nastanku tur-
bulentnega pretoka. Ta poSkoduje tkivo, kar
dolgorocno vodi v brazgotinjenje, fibrozo,
zadebelitev LVOT in nastanek zoZitve (9, 10).
Stanje se razvije in napreduje s ¢asom ter
se lahko ponovno pojavi po kirurski raz-
reSitvi zoZitve ali po popravljanju druge pri-
rojene sréne napake, zato mnogi strokov-
njaki menijo, da sodi med pridobljene in ne
prirojene sréne napake (2).

Anatomske oblike

Poznamo razli¢ne anatomske oblike SAS,

najpogostejSe Stiri so (1, 11):

- tanka membrana iz gube endokarda in
vezivnega tkiva,

- vezivno-miSi¢ni greben iz zadebeljene
membrane z miSicno osnovo, ki izhaja iz
IVS,

« difuzna zoZitev LVOT v obliki tunela in

« dodatno ali nenormalno tkivo mitralne
zaklopke.

V 70-80 % vseh primerov SAS gre za prvi
dve obliki (1, 11). Pogosto imajo bolniki
s SAS pridruZene Se druge prirojene sréne
napake, kot so defekti medprekatnega pre-
tina, odprt Botallov (arteriozni) vod, koarkta-
cija aorte, dvolistna aortna zaklopka, stenoza
pulmonalne zaklopke in druge kombinaci-
je prirojenih srénih napak (5, 12, 13). SAS
se lahko pojavlja tudi v sklopu Shonovega
sindroma, za katerega je znacilna kombina-
cija Stirih prirojenih obstruktivnih srénih
napak z izto¢no motnjo, poleg SAS Se koark-
tacija aorte in mitralna stenoza. Mitralna
stenoza je lahko posledica supravalvular-
ne mitralne membrane in/ali mitralne za-
klopke v obliki padala, ker sta oba listi¢a
pritrjena le na eno papilarno miSico (14).
Tudi pri naSem bolniku smo poleg SAS ugo-
tovili Se dvolistno aortno zaklopko, medtem
ko smo ostale prirojene napake s slikovno
diagnostiko izkljuéili. Veliko bolnikov s SAS
ima pridruZeno aortno regurgitacijo, kar
smo opazili tudi pri naSem bolniku. Aort-
na regurgitacija obicajno ni hemodinamsko
pomembna, lahko pa s ¢asom napreduje
ali pa se poveca po odstranitvi subaortne
membrane (15).

Potek bolezni

Posledica SAS je povecano sistoli¢no breme
levega prekata, ki dolgoro¢no vodi v pre-
oblikovanje levega prekata s hipertrofijo
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sten. V¢asih izstopa zadebelitev bazalnega
dela IVS, kar vodi v Se vecjo zoZitev. Tudi pri
naSem bolniku smo ugotovili poleg SAS Se
hudo zadebelitev IVS, ki je prispevala k zo-
Zitvi LVOT. Huda zoZitev vodi sprva v mote-
no diastolno funkcijo levega prekata, plju¢no
hipertenzijo in dolgoroc¢no v slab3anje si-
stolne funkcije obeh prekatov (10).

Kliniéna slika

Bolniki so lahko ve¢ let brez simptomoyv, ti
pa nastopijo takrat, ko postane zoZitev po-
membna in se kaZe z razli¢nimi stopnjami
teZkega dihanja, palpitacijami, prsno bo-
le¢ino, vrtoglavico ali izgubo zavesti. Z na-
predovanjem bolezni se pojavijo simptomi
srénega popuscanja. Bolnik iz zgoraj opisa-
nega primera je navajal bolecino v prsnem
koSu med naporom, kar smo pripisali ne-
zadostni oskrbi zadebeljene sréne miSice
s kisikom. Pri klini¢nem pregledu je najbolj
znacilna najdba sistolni Sum, ki je najglas-
nejsi levo ob prsnici in se §iri v vrat (3). Za
razliko od stenoze aortne zaklopke, pri ka-
teri je v primeru hude zoZitve drugi sréni
ton oslabljen ali celo odsoten, je pri bolni-
kih s SAS drugi sréni ton ohranjen, kar smo
ugotavljali tudi pri naSem bolniku. Na me-
stu Suma lahko tipamo tudi sistolno prede-
nje (17). So€asna prisotnost diastoli¢nega
Suma kaZe na pridruZeno aortno regurgi-
tacijo (3).

Diagnostika
EKG in RTG prsnih organov pri postavitvi
diagnoze nista klju¢na. EKG ostane pri ne-
katerih bolnikih normalen, v vecini prime-
rov s hudo zoZitvijo in polovici primerov
z blago zoZitvijo pa vidimo znake hipertro-
fije levega prekata. RTG prsnih organov je
pogosto normalen, lahko pokaZe povecano
sréno senco, medtem ko razSiritev ascen-
dentne aorte za zoZitvijo ni pogosta (18).
Diagnosti¢na metoda izbora je UZ srca.
S to preiskavo opredelimo anatomijo su-
baortnega dela, ocenimo mere in funkcijo
prekatov, morfologijo in delovanje aortne

zaklopke, neinvazivno izmerimo pljucne tla-
ke ter dokaZemo morebitne pridruZene pri-
rojene sréne napake. Znacilna je membrana,
ki izhaja iz membranskega dela IVS ali iz
zadebeljenega miSi¢nega grebena nekoliko
niZje v prekatu. Pogoste so tudi pritrditve
na sprednji list mitralne zaklopke. Za dolo-
Citev stopnje zoZitve uporabljamo kontinui-
rano dopplersko ehokardiografijo, s katero
izmerimo najvecjo hitrost toka krvi ter
najvedji in srednji gradient preko zoZitve
v LVOT (slika 3) (19). O hudi SAS govori-
mo takrat, ko srednji gradient preko zoZitve
presega 50 mmHg in/ali ko ugotovimo
zniZanje iztisnega deleZa levega prekata (5).

Pri naSem bolniku smo z UZ srca potr-
dili prisotnost dvolistne aortne zaklopke,
vendar pa smo glede na morfologijo zaklop-
ke in njeno nemoteno odpiranje izkljucili
pomembno zoZitev. V LVOT smo prikazali
subaortno membrano, srednji gradient je na
podrodju zoZitve znasal 55 mmHg, s Cimer
smo potrdili hudo SAS. Poleg tega smo
ugotovili Se posredne znake hude zoZitve,
in sicer hipertrofijo sten levega prekata
z moteno diastolno funkcijo. Izkljucili smo
pomembno patologijo drugih zaklopk in
druge prirojene sréne napake. Dodatna sli-
kovna diagnostika, kot sta CT in MRI, omo-
goca bolj§i prikaz anatomskih struktur srca
in prsne aorte (15). Invazivno sréno diagno-
stiko obi¢ajno opravimo pri bolnikih pred
kirur8kim posegom za izkljucitev koronar-
ne bolezni (19).

Diferencialna diagnostika

Klini¢na slika SAS lahko posnema druge
oblike zoZitve LVOT, ki so prikazane v ta-
beli 1. LoCevanje med omenjenimi stanji
je zelo pomembno zaradi razlik v nadaljnji
obravnavi bolnikov.

Poleg klini¢nega pregleda je klju¢na sli-
kovna sréna diagnostika. Z UZ srca oprede-
limo pri valvularni aortni stenozi morfolo-
gijo in funkcijo aortne zaklopke ter stopnjo
zoZitve, pri hipertrofi¢ni kardiomiopatiji
pa stopnjo hipertrofije sten levega prekata
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Tabela 1. Klini¢ne znatilnosti pri razli¢nih tipih zoZitve iztoénega trakta levega prekata (20, 21). PS - para-

sternalno.
Kliniéni Subaortna Valvularna Supravalvularna Obstruktivna
pregled stenoza aortna stenoza aortna stenoza hipertroficna
kardiomiopatija
Sum prisoten prisoten prisoten prisoten
Lokacija sistolnega desno ali levo PS desno PS vdrugem desnoPS nad aortno tocko
suma medrebrnem prostoru
Prenos v vrat v vrat v vrat v vrat
Jakost po
Valsalvinem zmanjsana se ne spremeni zmanjsana povetana
manevru
Posebnosti / / / pogosto pridruZzen
sistolni Sum mitralne
regurgitacije
Drugi sréni ton ohranjen paradoksno cepljen, ohranjen dobro ohranjena
oslabljen/odsoten aortna komponenta
pri hudi zoZitvi
Iztisni tlesk / pogost / redek
Pulz normalen ali Sibek,  Sibek, pocasi razlika med hiter pulzni dvig
pocasi rastoc rastot zgornjima
(Iat. parvus et tardus) (lat. parvus et tardus) okoncinama
Iktus pomaknjen lateralno, podaljsan pomaknjen lateralno, dvojni dvig konice

podaljsan

podaljsan

ter lo¢imo med obstruktivno in neobstruk-
tivno obliko. Pri supravalvularni stenozi si
z UZ srca, Se natan¢neje pa z MRI in/ali CT,
prikaZemo zoZitev v predelu ascendentne
aorte. Pri vseh tipih zoZitve LVOT invaziv-
na sréna diagnostika v jasnih primerih za
potrditev diagnoze ni potrebna, opravi pa
se lahko za oceno koronarnega Zilja (20, 21).

Zdravljenje
SAS obicajno napreduje pocasi z letnim po-
vecanjem gradienta preko zoZitve za okrog
2mmHg (8). Zdravil, ki bi upocasnila napre-
dovanje bolezni, ni. Bolezen zdravimo ki-
rursko takrat, kadar so bolniki simptomatski
in je srednji gradient preko zoZitve vecji od
50 mmHg ali kadar imajo srednji gradient
preko zoZitve manj kot 50 mmHg in (4):
- simptome, povezane z zoZitvijo LVOT
(teZko dihanje ob naporu, angina pekto-
ris, izguba zavesti),

« moteno sistolno funkcijo levega prekata,

+ hudo hipertrofijo sten levega prekata, ki
prispeva k zoZitvi LVOT, ali

« potrebujejo drugo kirurSko zdravljenje,
npr. zaradi obstruktivne koronarne bo-
lezni.

Sréni kirurg lahko sprosti zoZitev tako, da
opravi le izrez membrane, pri difuznih zoZit-
vah pa je potrebna rekonstrukcija LVOT
(22-24). Smrtnost, povezana s kirurskim po-
segom, je danes v vecini kirurskih centrov
manjSa od 1 %. MoZni operativni zapleti so
poSkodba aortne in/ali mitralne zaklopke
(<2%), sréni bloki razli¢nih stopenj (< 2-5 %),
iatrogena okvara IVS (< 2 %) in infekcijski
endokarditis (25). Ponovitev SAS po kirur-
Skem posegu je odvisna od anatomske ob-
like; pogoste ponovitve (10-509% v 10 letih)
So povezane z visokim tlacnim gradien-
tom preko LVOT pred operacijo, zoZitvami
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v obliki tunela in nepopolno odstranitvijo
ovire (206).

Bolnike, ki niso bili operirani, sprem-
ljamo z UZ srca in sledimo napredovanju
zoZitve in aortne regurgitacije. Tudi bolni-
ke po operaciji redno spremljamo, da pra-
vocasno ugotovimo morebitno ponovitev
SAS ali prepoznamo pozne zaplete (4).

ZAKLJUCEK
SAS je redka oblika zoZitve LVOT, pri kate-
ri so pogosto prisotne tudi druge priroje-

ne sréne napake. Klini¢na slika je nespeci-
fina, za locevanje med razli¢nimi oblika-
mi moramo uporabiti ve¢€ slikovnih metod.
Poleg UZ srca, ki je metoda izbora, si poma-
gamo tudi s CT in MRI srca ter aorte, s ¢imer
prikaZemo naravo motnje in pridobimo po-
membne podatke, na podlagi katerih se od-
lo€¢imo o nadaljnji obravnavi bolnikov. Ki-
rursko zdravljenje je odvisno od prisotnosti
simptomov in stopnje zoZitve. Po kirurski
razreSitvi zoZitve je pomembno bolnike red-
no spremljati, saj se SAS lahko ponovi.
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