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Disekujuca aneuryzma aorty patri k najzavaznejsim ochoreniam kardiovaskuldrneho systému. Pri tomto ndhlom a vacsinou zivot ohro-
zujucom stave dochddza v intime aorty k vzniku trhliny a naslednému rozstiepeniu jej steny, najma médie. Do cievnej steny prenikd
krvny prad, ¢im vznika pravy a nepravy limen. Cieva je postupne oslabend a vytvéra sa v nej intramuralny hematém, ¢o vyvold aneu-
ryzmatické vyklenutie aorty. Vo fatalnych pripadoch dochadza k smrtelnej ruptire adventicie a krvacaniu do pohrudni¢nej dutiny alebo
perikardidlneho vaku so vznikom tamponady srdca. Disekcie hrudnej aorty su topograficky kategorizované podla viacerych systémov,
ale najbeznejsie zauzivanymi su Stanfordska a DeBakeyho klasifikacia. Toto ochorenie byva zapri¢inené roznymi nozologickymi jednot-
kami, ale jednou z najcastejsich je tzv. idiopatickd cystickd medionekréza aorty. Ochorenie je charakteristické loZiskovou degeneraciou
elastického tkaniva a hladkej svaloviny v médii, sprevddzanou akumulaciou mukoidného materidlu. Autori ¢lanku opisuju néhly a fatél-
ny priebeh disekcie hrudnej aorty u mladej zeny, ktord vznikla na podklade tohto patologického stavu.
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Bartos V, Janciova L, Ivan J, Doboszova J, Pé¢ M. Dissecting aneurysm of the aorta secondary to idiopathic cystic medionecrosis. Cor
Vasa 2009;51(9):595-599.

Dissecting aneurysm of the aorta belongs to the most dangerous conditions of the cardiovascular system. This sudden and usually
life-threatening event is characterized by tearing of the intima and subsequent splitting of the aortic wall, particularly the media. The
bloodstream spreads into the vascular wall and a true lumen and a false lumen are formed. The vessel becomes weaker; this is accom-
panied by intramural hematoma formation that leads to aneurysmatic dilatation of the aorta. In fatal cases, lethal rupture of the adven-
titia occurs followed by massive hemorrhage into the thoracic cavity or pericardial sac causing cardiac tamponade leading to death.
Dissections of the thoracic aorta have been classified anatomically by several methods, but the most commonly used systems are
Stanford and DeBakey classifications. This disease can be caused by various nosological entities, but one of the most frequent ones is so
called idiopathic cystic medionecrosis of the aorta. This disease is characterized by focal degeneration of the elastic tissue and the smooth
muscle layer in the media, associated with mucoid material accumulation. The authors of the article report a sudden and fatal course of
thoracic aorta dissection in a young woman caused by this pathological entity.
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Uvod

prud a vytvara sa v nej hematom. Tymto spésobom vznika

Disekujiica aneuryzma aorty patri k najzavaznej$im ocho-
reniam kardiovaskularneho systému. Hoci je velmi obtiazne
ur¢it jej skutoénu incidenciu, Khan a Nair® uvadzaja vyskyt
5-30 pripadov na jeden milién obyvatelov. Pri tomto ndhlom
a vac¢sinou zivot ohrozujiicom stave dochadza v intime aorty
k vzniku trhliny a naslednému pozdiznemu rozitiepeniu jej
steny, najma médie. Do trhliny (tzv. ,,entry“) prenika krvny
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dvojity lamen tepny: pravy (pévodny) a nepravy (falosny),
¢im sa tepna aneuryzmaticky vyklenuje navonok.?* Druhy
predpokladany mechanizmus predstavuje primarna ruptira
vasa vasorum v médii aorty so vznikom intramuralneho
hematému, ktory podlieha ruptire az sekundérne.® K dal-
$iemu $ireniu disekcie v stene dochadza smerom distalnym
alebo proximdlnym.® V malom percente pripadov sa moze
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proces spontdnne vyhojit tym, ze nepravy limen strombo-
tizuje alebo sa distalna Cast trhliny ,,otvori“ naspét do p6vod-
ného limenu (tzv. ,reentry“). Vic¢sinou vsak dochadza
k jeho zvié$ovaniu a vo fatalnych pripadoch k smrtelnej
ruptire adventicie a krvacaniu navonok do pohrudni¢nej
dutiny alebo do perikardidlneho vaku a vzniku tamponady
srdca.®®

Starsia klasifikacia podla DeBakeyho rozlisuje tri typy
disekcie: typ 1 predstavuje disekciu od korena az do descen-
dentnej aorty, typ 2 disekciu obmedzent iba na ascendent-
nu cast aorty a typ 3 disekciu postihujucu descendentna
Cast aorty.

V sucasnosti sa pre kategorizaciu disekujucich aneu-
ryziem pouziva aj tzv. Stanfordskd klasifikdcia rozlisujica
len dva typy. Typ A (proximalny) vzdy postihuje ascendent-
nu ¢ast aorty a zodpoveda typu 1 a 2 podla DeBakeyho. Typ
B (distalny) zahrnuje ostatné typy disekcie a koresponduje
s typom 3 podla DeBakeyho.*® Toto ochorenie mé6Ze mat
rozne klinické prejavy, ale va¢$inou sa manifestuje nahlou
prudkou bolestou na hrudniku, pripadne tpornymi boles-
tami brucha, ¢im ¢asto imituje nédhlu brusnua prihodu. Vo
vynimo¢nych pripadoch vsak prebieha aj bezbolestne;®?
Park a spol.” pozorovali vyskyt bezbolestného priebehu
u 6,4 % pacientov.

Disekcia aorty vznika ¢asto na podklade vrodenej me-
nejcennosti médie (tzv. Erdheimova cystickd medionekro-
za, Marfanov syndrém), a preto je niekedy mozné pozoro-
vat aj rodinny vyskyt. Na vzniku sa v§ak mo6zu podielat aj
arterioskleréza, hypertenzia, iné degenerativne zmeny
aortalnej steny alebo trauma. Velmi vzacne moze byt pri-
¢inou disekcie aj mykotické a syfilitické ochorenie cievy.®?

Opis pripadu

V kazuistike opisujeme pripad 36-rocnej Zeny bez
vyznamnejsieho predchorobia, ktora sa pravidelne ztcast-
novala preventivnych lekarskych prehliadok. V minulos-
ti prekonala operaciu zl¢nika a varixov pravej dolnej
koncatiny. Pocas vedenia osobného automobilu zacala
nahle pocitovat bolest na hrudniku a skolabovala. Oko-
loiduci vodi¢ autobusu jej poskytol laickt prvi pomoc
a privolal rychlu zachrannd sluzbu, ktora pokracovala
v resuscitacii a previezla pacientku do nemocnice. Aj
napriek kontinualnej intenzivnej resuscitacii vsak nedoslo
k obnoveniu vitalnych funkcii, pretravala asystolia, myd-
ridza a po 50 minutach lekari konstatovali exitus a naria-
dili pitvu. Anamnesticky sa menovand dva dni predtym
zGcastnila preventivnej lekdrskej prehliadky bez akého-
kolvek chorobného nalezu.

Pri vonkajsej prehliadke islo o pacientku priblizne nor-
mostenického habitu, véhy 80 kg, vysky 170 cm, BMI 27,6
(mierna nadvéha). Pripadné ¢rty Marfanovho syndrému
neboli pritomné. Dominujicim nalezom pri pitve hrudnej
dutiny bol masivny hemoperikard (720 g krvi a cerstvych
krvnych koagul), ktory zapri¢inil tampondadu srdca. Po pre-
paracii perikardidlneho vaku sme potvrdili rozsiahlu dise-
kujicu aneuryzmu hrudnej Casti aorty. Priblizne dva cm
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od aortalnej chlopne sa nachadzal zaciatok aneuryzmatic-
kého rozdirenia ascendentnej aorty rozmerov 7 x 7 cm.
Stena aorty bola zvraskavena, ¢iasto¢ne zhrubnuta a pripo-
minala vzhlad ,kory stromu® (obrdzok I). Na zadnej Casti
sa priblizne v urovni rozhrania zadného a pravého cipu
aortalnej chlopne nachadzal zac¢iatok pozdiznej trhliny
dizky 4 cm (obrdzok 2). V stene aorty bol vytvoreny pseu-
dolimen vyplneny krvnym koagulom, ktory smeroval
ascendentne po obluk aorty, ale aj descendentne k aortal-
nemu korenu. Jeho zadnu stenu tvorila iba tenka prekrva-
cand blana adventicie, ktora bola na rozhrani aorty a lavej
komory preru$end. Prostrednictvom tejto ruptury doslo
k srdcovej tamponade. Uvedent aneuryzmu sme klasifiko-
vali ako typ 2 podla DeBakeyho a typ A podla Stanfordskej
klasifikacie. Nad vydutou mala hrudna (a taktiez aj brusnd)
aorta fyziologicky lumen, intima bola difuzne jemna,
leskla, hladka, bez akychkolvek aterosklerotickych ¢i inych
chorobnych zmien. Vzhladom na makroskopicky vzhlad
aneuryzmy sme odobrali krv na BWR (test na syfilis),
ktorej vysledok bol negativny. Taktiez sa na Ziadnom orga-
ne ¢i Casti tela nenachadzali viditelné granulémy ani iné
vyznamnej$ie chorobné nalezy.

Histomorfologicky dominovali vo vySetrovanych vzor-
kach aneuryzmy vyrazné regresivne, resp. degenerativne
cievne zmeny. Stena aorty bola v niektorych tsekoch skor
stensend, v inych naopak zhrubnutd s kompletne rozrusenou
mikroarchitektonikou. Fibro-muskularna aj elasticka kom-
ponenta boli prevazne ,rozvlaknené“ a vo viacerych usekoch
prestipené kolagénnym az hyalinnym tkanivom, lepsie
zvyraznenym vo farbeni podla van Giesona (obrdzok 3).
V jednej excizii boli na lumindlnej ¢asti naznacené fibro-
epitelové papilarne formacie a v stene aorty sa nachadzali
useky degenerovanej (topicky tazko zaraditelnej) acelulérnej,
¢iasto¢ne bazofilne sa farbiacej hmoty. Tento material bol
pozitivny pri dokaze mukopolysacharidov vo farbeni al-
cianovou modrou (obrdzok 4). Fokélne boli naznacené aj
cystické myxoidné zmeny tkaniva. V aortalnej stene sa
fokalne nachddzali aj okrsky zmiesanej reaktivnej zapalovej
celulizacie. Typické aterosklerotické platy, kalcifikaty, pri-
padne Specifické granulomatdzne zdpalové zmeny sme

Obrdzok 1 Aneuryzmatické vyklenutie ascendentnej ¢asti
hrudnej aorty; disekcia nachadzajuca sa na zadnej stene nie je
z tohto pohladu viditelna
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Obrazok 2 Pohlad na disekciu zadnej steny aneuryzmy so
zaciatkom lokalizovanym na rozhrani pravého a zadného cipu
aortalnej chlopne; disekujlca stena je manualne smerovana
smerom do vnutra [limenu

nepotvrdili. Uvedeny nalez histologicky zodpovedal spek-
tru zmien pri tzv. idiopatickej cystickej medionekroze aorty.
V jednej vzorke bola zachytend aj ¢ast disekcie aneuryzmy
s »roz§tiepenou® stenou vyplnenou krvnymi koagulami
a vyraznej$ou leukocytarnou celulizaciou.

Diskusia

Aneuryzmy a disekcie patria k najcastejsie sa vyskytujucim
ochoreniam aorty a zodpovedaju priblizne za 16 000 Gmrti
ro¢ne.® Ich etiol6gia je velmi rdznoroda. Niektori autori®
klasifikuju disekujice aneuryzmy na: hereditarne, konge-
nitalne, degenerativne, mechanické, zapalové a infekéné.
Toto rozdelenie je v§ak vo velkej miere konfizne a navyse
bez vac¢sieho klinického aj prognostického vyznamu. K jed-
nému z najcastejsich patologickych stavov asociovanym so
vznikom aneuryziem hrudnej, predominantne ascendentnej
Casti aorty, patri tzv. Erdheimova cystickd medionekroza.

Toto ochorenie po prvy raz opisal patolég Jakob Erd-
heim;"” povodne oznacovalo nezdpalovi 1éziu histologicky
charakterizovanu triadov priznakov:

s parcialnou fragmentéaciou a kolagenizaciou médie; v dolnej
Casti obrazka je zachytena vyraznejsia denzna vrstva kolagé-
nového véziva (van Gieson, 20-krat)
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Obrazok 4 Detail na akumulaciu mukoidného materidlu
v stene poskodenej aneuryzmy; hlienova hmota ,nahradzuje”
svalovinu médie, v dolnej casti obrazka je hromadenie
vyraznejsie (alcianova modra, 100-krat)

a) destrukciou ¢i stratou hladkosvalovych buniek,

b) fragmentaciou, resp. stratou elastickych vlakien,

¢) akumuldaciou bazofilne sa farbiaceho materialu v hypo-
celularnej médii aorty.

Historicky zauzivané pojmy ako medionekroéza alebo
cystickd nekréza médie sa vSak ¢asom ukazali nepresnymi,
pretoze skuto¢nd nekrdza byva zachytena iba zriedkavo
a cystické zmeny takmer vobec.? Preto je tento ndzov
v literatire postupne nahradzovany vhodnej$im terminom -
degenerdcia médie aorty.®) Uvedené degenerativne histo-
logické zmeny vs$ak nie su pre disekciu aorty $pecifické,
pretoze sa Casto vyskytuju ako sucast fyziologického pro-
cesu starnutia ciev.*!"'? Kwon a spol." na zdklade nekrop-
tickej stadie dokonca konstatuju, Ze tieto zmeny st v urci-
tom rozsahu pritomné v ascendentnej aorte u kazdého
¢loveka. Omnoho vyraznejsie sa véak vyskytuju u pacientov
s aneuryzmatickym poskodenim aorty, ale aj pri inych
chorobnych stavoch, napr. hypertenzii a genetickych alte-
raciach predisponujtcich k tymto ochoreniam. K najzna-
mej$im patri Marfanov syndrém a Ehlersov-Danlosov
syndrém. 119

Topograficky najcastejsie dochadza k degeneracii médie
v ascendentnom tuseku aorty a v obluku, preto sa pontika
hypotéza, Ze v skuto¢nosti predstavuje nasledok poskodzo-
vania a hojenia v dosledku dlhodobej mechanickej trauma-
tizacie, ktorej je stena aorty vo forme pulznej viny vystave-
na.”» Morfometrickymi analyzami dilatovanych usekov
hrudnej aorty Agozzino a spol."® navy$e preukdzali, Ze
medidlna degeneracia nepostihuje uniformne celd ascen-
dentd aortu, ale ma svoje predilek¢né miesta. Za najviac
postihnuty tsek je povaZovana prava postero-laterdlna Cast
steny intraperikardialneho tseku korena aorty. Priblizne
v tejto oblasti doslo k rupttre steny cievy aj v naSom pri-
pade. Aj v dosledku absencie presnych epidemiologickych
udajov je ale zrejmé, Ze u mnohych chorych nemozno
aneuryzmy priradit k ziadnemu konkrétnemu vyvoléva-
jucemu faktoru. Takéto pripady aneuryziem sa oznacuju
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ako idiopatické."® Problémom v8ak ostdva fakt, Ze spomi-
nané mikroskopické nalezy, typické pre Erdheimovu medio-
nekroézu, sa vyskytuju v aneuryzmach ascendentnej aorty
s roznou etiologiou.® Aj pripady tzv. idiopatickych aneu-
ryziem su totiz charakteristické fragmentaciou elastickych
vldkien, zvySenym mnozstvom kolagénnych fibril, stratou
hladkosvalovych buniek a nahradenim degenerovaného
tkaniva intersticidlnym bazofilne sa farbiacim mukopoly-
sacharidovym materidlom."? Preto je prinajmenej diskuta-
bilné, ¢i historicky oznac¢ovand Erdheimova medionekréza
aorty predstavuje samostatni degenerativnu cievnu cho-
robnt jednotku zapri¢inujacu vznik aneuryziem, alebo ide
vlastne o synonymum novsie definovanej idiopatickej
aneuryzmy ascendentnej aorty.

Samotna etiopatogenéza medionekrozy (resp. idiopatic-
kej degeneracie médie) aorty nie je celkom objasnena, ale
mechanizmus jej vzniku je pravdepodobne komplexny.
Zahrnuje vzajomnu interakciu zapalovych zmien, poruchu
apoptdzy buniek a kvalitativne aj kvantitativne narusenu
tvorbu jednotlivych substancii extracelularnej matrix. Via-
ceré studie dokazali alterdciu, resp. aktivaciu apoptotickych
celuldrnych mechanizmov.®'7¥) Thling a spol."” potvrdili,
ze cysticka degeneracia médie aorty je asociovana so zvy-
$enou imunoreaktivitou proteinu p53, Bax ,,upregulaciou®
a poruchou apoptézy hladkosvalovych buniek (SMC)
médie, ¢o modze byt jeden z hlavnych patobiologickych
mechanizmov vzniku ochorenia. Aj Hu a spol.®’ pozorova-
li zvySené mnozstvo apoptotickych buniek v médii aneuryz-
matickych aj disekujucich aortach. Dokazali, Ze apoptoze
podliehaju nielen SMC, ale aj T lymfocyty a preukézali
blizku interakciu medzi zdpalovymi elementami a bunkami
samotnej cievy. Infiltracia lymfocytmi a makrofagmi bola
beznym nalezom v stene aorty pacientov s medidlnou de-
generaciou, ale v podstatne vi¢Som mnozstve sa vyskyto-
vala v médii disekujicich aneuryziem. Je otdzne, do akej
miery zohrava zapalova celulizacia vyznam v etiopatogené-
ze, pretoze disekcia je traumaticky proces, ktory je prirod-
zene sprevadzany zvySenou leukocytdrnou infiltraciou.
Vyraznejsi zépal bol doteraz dokumentovany iba v malom
percente hrudnych aneuryziem a opisané su aj velmi
zriedkavé pripady zdpalovych aneuryziem ascendentnej
aorty.®” Mozno vSak predpokladat, Ze stupen zapalovych
a apoptotickych zmien byva v médii pred disekciou akcen-
tovany, ¢o vedie k zvySenej strate SMC a k destrukcii tka-
niva. Okrem tychto mechanizmov dochadza taktiez
k zvysenej syntéze tkanivovych metaloproteindz aj ich in-
hibitorov a tato nerovnovaha moze zapricinovat postupna
degradaciu elastickych vlakien.® Niektori autori’® potvr-
dili aj zvy$end akumuldciu proteinov TGF-f,, LTBP-1
a dekorinu a zaroven zniZené hodnoty biglykanu.

V patologickej praxi mozno pri histologickom hodnote-
ni vzoriek ascendentnych aneuryziem aorty aplikovat se-
mikvantitativny ,gradingovy® systém, ktory hodnoti nasle-
dovné parametre: fibrézu (definovanu zvysenym mnozstvom
intersticialneho kolagénneho véziva), aterosklerézu (defi-
novanu pritomnostou intimélnych fibréznych plakov alebo
komplexnych aterémov, medionekrézu (definovanu ako
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fokalnu stratu jadier v hladkosvalovych bunkach médie),
cysticku degenerdciu médie (definovanu ako akumuldciu
mukoidného materidlu prevazne v médii), zmeny v orien-
tacii hladkosvalovych buniek, fragmentaciu elastickych
vlakien a zapal. Kazdy z uvedenych parametrov je stupno-
vany systémom: grade 0 (ziadne zmeny), grade I (mierne),
grade II (stredne tazké), grade 3 (zdvazné zmeny).1>?)
Uvedeny skorovaci systém mé vSak pre beznu prax iba li-
mitované vyuzitie a vhodny je skor na vedecko-vyskumné
ucely na vacsich suboroch pacientov.

Hoci je v klinickej praxi vyskyt aortalnych aneuryziem
zapri¢inenych cystickou medionekrézou relativne zriedka-
vy, podobné pripady ako nasa kazuistika st uvadzané aj
v inych literdrnych zdrojoch.®*?% Vo vadsine pripadov islo
taktiez o pacientov bez vyznamnejsieho predchorobia,
u ktorych dosdlo k priznakom ndhleho a neocakaného
srdcového zlyhdvania. Ngan a spol.?? opisuju pripad
17-ro¢ného chlapca prijatého s disekujicou aneuryzmou
descendentnej hrudnej a brusnej aorty bez akéhokolvek
znameho predisponujuceho faktora. Pitva potvrdila nélez
cystickej medionekrézy aorty. V niektorych kazuistikdch sa
aortalna disekcia manifestovala aj zriedkavej$imi klinicky-
mi symptémami, ktoré zaroven stazovali jej diagnostiku.
Hunackovd a Machova® opisuju pripad mladej Zeny s di-
sekujiicou aneuryzmou prejavujiicou sa ako srdcovy infarkt
v dosledku prekrytia odstupu koronarnej tepny listom
uvolnenej intimy. Kfupka a spol.?? prezentuju kazuistiku
muza s rozsiahlou disekujicou aneuryzmou hrudnej
a brusnej aorty, ktord sa manifestovala priznakmi nahlej
ischemickej mozgovej prihody. Tousek a spol.?® uvadzaju
pripad 36-ro¢nej Zeny s obrovskou aneuryzmou nekoro-
narneho Valsalvovho aortalneho sinusu prijatej do nemoc-
nice s roznorodou symptomatolégiou, najma s kfémi
a poruchami vedomia. Zaujimava je aj praca Dettmeyera
a spol.,® ktori opisuju dva zriedkavé pripady ndhlej smrti
mladych Zien s disekujicou aneuryzmou hrudnej aorty, pri
ktorych doslo iba k malému ,rozstiepeniu® intimy bez
vzniku ruptury a bez akéhokolvek hromadenia krvi v ciev-
nej stene.

Zaver

V nasej praci sme prezentovali pripad fatalneho priebehu
disekcie aorty u mladej zeny zapri¢inenej tzv. Erdheimovou
idiopatickou medionekrézou. Vzhladom na nie celkom
presne definovand chorobnt jednotku s relativne malo
znamou etiopatogenézou sa v budicnosti mozno zamerat
na objasnenie niektorych doélezitych otdzok. Jednou z nich
napriklad je, aky je vlastne skuto¢ny vyskyt cystickej mu-
koidnej degeneracie médie aorty v celkovej populdcii? Ak
uvedené zmeny patria k prirodzenému procesu starnutia
aorty, tak od akého rozsahu uz mozno hovorit o patologickom
stave s negativnou prognézou? Pokial by sme lepsie poznali
predisponujuce faktory vzniku ochorenia a jeho progresie,
v Kklinickej praxi by sa dala zlepsit detekcia 0s6b s vys$$im
rizikom vzniku aneuryziem a disekcii, ktorych priebeh byva
vacsinou nahly a neocakavany so smrtelnymi nasledkami.
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