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SOUHRN

Aneurysma vzestupné aorty je potencidlné letalni onemocnéni kvili riziku akutni disekce. VySetfeni pacientd
predstavuje komplexni proces zahrnujici presné zobrazeni aorty, zjisténi pricin vcéetné genetické konzul-
tace a zajisténi kaskadového rodinného screeningu. Na zakladé téchto vysetfeni je mozné individualizovat
pédi, kdy preventivni kardiochirurgicky zékrok predstavuje nejefektivnéjsi metodu prevence akutni disekce.
V ramci preventivnich zakrokd se v CR prosazuje implantace personalizované externi podpory aorty (PEARS),
ktera ale zatim neni ukotvena v mezindrodnich doporucenich s ohledem na dosud omezené zkusenosti
a data o prezivani pacientl. Tym kardiolog(, kardiochirurgli a genetikd se rozhodl| na zakladé svych dosa-
vadnich zkusenosti a dostupné literatury formulovat doporuceni k vysetfeni aneurysmat vzestupné aorty
a k indikaci implantace PEARS véetné perioperacni péce a postoperacniho sledovéani. Dle dosavadnich
zkusenosti je PEARS v rukou zkusenych Iékarli setrnou metodou s mnohymi vyhodami zejména pro mladé
nemocné.

© 2026, CKS.

ABSTRACT

Aneurysm of ascending aorta is a potentially lethal disease due to the risk of acute dissection. Medical
care for patients is a complex process including accurate imaging of aorta, identification of the aetiology
inclusive of genetic consultation, and family cascade screening. These may lead to individualized treatment,
where cardiac surgery represents the most effective prevention of aortic dissection. Surgical implantation
of personalized external aortic support (PEARS) is being promoted in the Czech Republic, but it is not yet
anchored in international recommendations due to the limited experience and data on patient survival.
A team of cardiologists, cardiac surgeons and geneticists decided to formulate recommendations for care
for patients with aneurysm of ascending aorta, indications for PEARS implantation, perioperative care, and
postoperative monitoring based on their previous experience and available literature. PEARS in the hands
of experienced specialists seems so far to be a considerate surgical procedure bringing many advantages
especially for younger patients.
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Uvod

Aneurysma vzestupné aorty, jeho diagnostika a lécba
véetné kardiochirurgického teseni se fidi predevsim da-
nymi doporucenimi.”? Ta dosud nezmiruji nové moznosti
implantace externi podpory kofene aorty (PEARS), kterd
je v CR stale ¢asté&ji provadéna.3*

Cilem nasledujiciho textu je definice onemocnéni vze-
stupné aorty, doporuceni k jeho diagnostice a terapii se
zamérenim na preventivni implantaci PEARS, upresné-
ni indikac¢nich kritérii, pfipravy k operaci, a doporuceni
k peri- a poopera¢nimu sledovani pro ceské odborniky.

Aneurysma aorty

Dilatace aorty je definovana jako prdmér aorty > 2 smé-
rodatné odchylky od predpokladaného primérného prai-
méru v zavislosti na véku, pohlavi a povrchu téla (Z-Score
> 2, Z-Score for Adults — Marfan Foundation). V klinické
praxi se stanovuje diagnéza dilatace kofene/vzestupné
aorty u dospélych muzd, pokud je prdmér aorty > 40 mm,
a uzen >36 mm nebo s indexovanym prlimérem/povrchem
téla (BSA) (index velikosti aorty [ASI]) > 22 mm/m2).

Pro pediatrickou populaci jsou k posuzovani rozméru
aorty zdsadné s ohledem na rlst pouzivana Z-Score pro
déti (https://marfan.org/dx/zscore-children/).> Specificky
pfipad predstavuji pediatrické pacientky s Turnerovym
syndromem, kde se méreni a rozméry fidi dle Quezada et
al., 2015 (www.parameterz.com).5

Aneurysma cévy je definovano jako rozmér, ktery je
1,5x% vétsi nez stanovena norma pro vék, pohlavi a vysku.!

Aneurysma hrudni aorty (thoracic aortic aneurysm,
TAA) se vyskytuje u 5-10/100 000 osob za rok a mUze se
rozvinout v kterékoli jeji ¢asti, s pfevahou kofene a/nebo
vzestupné aorty (pfiblizné 60 %)."

Obdvanou, potencialné smrtelnou komplikaci dilatace
aorty je disekce, kdy jeji riziko narQstd s rozmérem. Od
prdméru 40 mm nardsta riziko disekce 89x a nad 45 mm
dokonce vice nez 6300x.” Podle prospektivnich poznatkt
z tzv. GeneTac studie k vétsiné akutnich disekci dochazi
pfi rozmérech aorty pod soucasnym indika¢nim kritériem
pro jeji preventivni ndhradu.?

PFi¢iny aneurysmatu aorty

Za nejCastéjsi pric¢inu TAA se v soucasnosti povazuje ne-
dostatecné korigovana arteridlni hypertenze nebo atero-
skleréza (obr. 1)."

Dédi¢né priCiny se predpokladaji u pfiblizné 20 %
vsech TAA. Ty predstavuji heterogenni skupinu onemoc-
néni spojenych s onemocnénim pojivové tkané, metabo-
lismem tkanového rlstového faktoru beta nebo stavbou
hladké svaloviny tepenné stény. Mezi dédi¢né TAA patfi
Marfanuv syndrom, Loeystv-Dietzav syndrom, Ehlerstiv—
Danlostv syndrom ¢i tzv. nesyndromalni onemocnéni sté-
ny aorty ve smyslu familidarniho aneurysmatu a disekce
aorty (fTAAD) a jiné (obr. 1)."°

Bikuspidalni aortalni chlopen a s ni

asociovana valvuloaortopatie

Bikuspidalni aortalni chloper (BAV) predstavuje nejcasté;si
vrozenou srde¢ni vadu (0,5-2 % zivé narozenych déti) a je
rizikovym faktorem pro dysfunkci aortalni chlopné a aneu-
rysma vzestupné aorty charakterizované morfologickou
heterogenitou (bikuspidalni valvuloaortopatie — ascen-
dentni, kofenova a extenzivni).! Dédi¢nost BAV je vysoka,
s autosomdlné dominantnim (AD) pfenosem. Molekular-
négenetické vysetfeni ale i u jasné familidrnich pfipadu
vysvétli < 5 % vsech pfipadd a plosné se nedoporucuje.™®
Je vhodné ho zvazit pouze v pfipadé jasné syndromalniho
onemocnéni nebo u kofenové valvuloaortopatie.'®

Pficiny aneurysmatu hrudni aorty
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Obr. 1 - Pfi¢iny aneurysmatu vzestupné aorty. ECM - extracelularni matrix; TGFf - transformujici riistovy faktor beta.
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Obr. 2 - Kdy pomyslet na dédi¢nou formu onemocnéni dle soucasnych doporuéeni ESC? HTAD - dédi¢na onemocnéni hrudni aorty.

Komplexni vysetieni pacientt

s aneurysmatem aorty a jejich
prvostupnovych pfibuznych

Komplexni vysetteni pacient s nové stanovenym aneurysma-
tem aorty zahrnuje podrobnou osobni a rodinnou anamnézu
zamérenou na zjisténi nahlého umrti < 60 let v rodiné i jiné

Tabulka 1 - Zjednodusena Ghentska kritéria pro osettujici kardiology
Udaje

Rodinna anamnéza

Poznamky a vysvétleni

¢ Marfan(v syndrom nebo jiny
u prvostupniového nebo druhostupriového
pfibuzného

¢ Nahlé umrti u biologického pfibuzného
<60 let

¢ Akutni disekce aorty u pfibuzného < 60 let

* Aneurysma aorty a/nebo chlopenni vada
u pfibuzného

o St.p. kardiochirurgickém zakroku na
chlopni nebo aorté u pfibuzného

® Operace cocky (ectopia lentis)
e Kratkozrakost > 3 D v kombinaci
s astigmatismem
¢ Odchlipovani sitnice
¢ Spontanni pneumotorax
¢ Operace tfiselné kyly oboustranné

Osobni anamnéza

e Skoliéza

® Pectus carinatum/excavatum

o Strie (Siroké, cervené)

 Gotické patro

¢ Rozpéti rukou orientacné vétsi nez vyska,
horni segment téla nesoumérné zkracen
oproti doInimu*

¢ Jemné dlouhé prsty (arachnodaktylie)

Fyzikalni vysetreni
(pfi auskultaci/
echokardiografickém
vysetieni)

* \lysokd postava sama o sobé nepatii mezi diagnosticka kritéria
Marfanova syndromu.

rodinné prislusniky s chlopenni vadou ¢i kardiochirurgickym
zakrokem (tabulka 1). Osobni anamnéza by se kromé dia-
gnostiky arteridIni hypertenze a hypercholesterolemie méla
zaméfit i na mozna jina asociovana organova postizeni typu
ortopedicky vyznamné skolidzy, kloubni hypermobility, de-
formity hrudniku (pectus excavatum, pectus carinatum), vy-
skytu ocnich vad (ectopia lentis, myopie a astigmatismus > 4
D, odchlipeni sitnice), spontdnniho pneumotoraxu, poruch
zazivani a déle dle Ghentskych kritérii (https://marfan.org/).>-
" Vyplati se doplnit sonografii bficha ke zjisténi pfitomnosti
cyst na parenchymatéznich organech (obr. 2, tabulky 1, 2).

Zobrazeni aorty

Pro posouzeni velikosti a tvaru aorty je vhodné pouzit
vzdy kombinaci vice metod a méfit aortu v celém jejim
rozsahu.™

B Echokardiografie

Echokardiografie je metodou prvni volby, zasadni je mé-
fit leading edge to leading edge v end-diastole v dlou-
hé i kratké parasterndini ose (obr. 3A) a aortdlni anulus
v end-systole v dlouhé parasternalni ose (obr. 3A).

B Vypocetni tomografie

Pouziti vypocetni tomografie (CT) je vhodné predevsim
v rdmci diagnostiky, sledovani a planovani intervence,
véetné PEARS. Soucasné CT predstavuje nejlepsi diagnos-
tickou metodu pfi podezieni na disekci aorty. Zobrazit
je vhodné aortu v celém jejim prabéhu véetné odstupl
a prubéhu koronarnich tepen.

B Magneticka rezonance

Pomoci magnetické rezonance (MR) je mozné znazornit
celou aortu i plicnici, metoda umoznuje funk¢ni i tkano-
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Tabulka 2 - Vysetreni pacientti s aneurysmatem aorty

Vysetieni Zaméreni Metody/Poznamky
Zobrazovaci metody Aorta v celém jejim prabéhu (tzn. od karotid Vzdy kombinace:
po ilické tepny) TTE a CTA
Urceni délky vzestupné aorty TTE a MR
Intrakranialni tepny* Event. CT - 3mensio
Jatra a ledviny (pfitomny cysty) Sonografie bficha
Biochemie Cholesterol, LDL-C, Lp(a) Cilové hodnoty LDL-C dle platnych doporuceni
pro léc¢bu HLP
Genetickd konzultace Z-Score >3
Pozitivni RA a/nebo OA (viz tabulku 1)
Kaskadovy rodinny screening Nabidnout vzdy vysetfeni prvostupriovych Uz jen zachyt nekorigované arterialni hypertenze
pfibuznych muze byt potencidlné Zivot zachranujici

CTA - CT angiografie; HLP - hyperlipoproteinemie; LDL-C - cholesterol v lipoproteinech o nizké hustoté; Lp(a) - lipoprotein (a); MR — magneticka
rezonance; OA - osobni anamnéza; RA - rodinna anamnéza; TTE - transtorakalni echokardiografie.
*V/ pfipadé pozitivni rodinné anamnézy nebo dle doporuceni u konkrétniho dédi¢ného onemocnéni.

Obr. 3A - Echokardiografie

(A) dlouha parasternalni projekce (kofen aorty), (B) modifikovana dlouhé parasternalni projekce (ascendentni aorta), (C) kratka parasternal-
ni projekce (kofen aorty), (D) suprasternalni projekce (aortélni oblouk), (E) apikaIni projekce modifikovana (torakoabdomindlni aorta), (F)
subxifoidalni projekce (abdominalni aorta). ZIluté sipky zobrazuji spravné méfeni leading edge to leading edge v end-diastole.
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Obr. 3B - Multimodalitni zobrazeni aorty v CT a MR.

(A, B, Q) Vypocetni tomografie, multiplanarni rekonstrukce, (D) vypocetni tomografie, zobrazeni véncitych te-
pen. Kofen aorty stejného pacienta v kratké ose: (E) echokardiografie, (F) magnetické rezonance, (G) vypocetni
tomografie.

Zluté 3ipky zobrazuji spravné méfeni vnitfniho rozméru aorty v end-diastole.

Obr. 3C - Znazornéni délky od odstupu kofene k odstupu TBC. TBC - truncus brachioce-
phalicus.

vou charakteristiku. Pro zobrazeni aorty vétSinou neni
indikovano podani kontrastni latky a nativni vy3etfeni
hrudni aorty probiha s EKG navigaci. Vysetreni Ize bez-
pecné provést i v téhotenstvi.
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B Jak aortu spravné mérit v CT a MR

Zasadni je méfit vnitfni prdmér v end-diastole a vnéjsi—
vnéjsi pramér v pfipadé ztlusténi aortalni stény (intra-
muralni hematom apod.), VZDY jediné v multiplanarni
rekonstrukci (obr. 3B). Sinus-sinus prdmér méfime vzdy.
Maximalni rozmér je klicovy, vzdy v multiplanarni rekon-
strukci. Délka ascendentni aorty (aortalni chloper - od-
stup a. anonyma) ¢i rychlost jejiho rdstu by mohla pomo-
ci identifikovat pacienty v riziku akutni aortdlni pfihody
(obr. 3B a 3C).""3

Genetické vysetreni aneurysmatu aorty

Genetické vysetfeni zahrnuje klinickogenetickou kon-
zultaci, provedeni molekularnégenetického vysetreni
a zhodnoceni jeho vysledku s ohledem na individualizaci
péce o pacienta a jeho pribuzné.

B Indikace ke genetickému vysetreni

Na genetické vysetieni a dédi¢nou formu onemocnéni
aorty je vhodné pomyslet u pacientt vzdy v pfipadé akut-
ni disekce velké cévy (aorta, korondrni cévy, intrakrani-
alni cévy a/nebo karotidy apod.) Nové stanovi evropska
doporuceni i hranici rozmér( aneurysmatu aorty dle
Z-Score (https://marfan.org/dx/z-score-adults/), kdy skére
> 3 u pacienta < 60 let implikuje potencidlné dédi¢né one-
mocnéni (tabulka 2, obr. 2).'°

B Nahla srdecni smrt

Sir$i soudasti genetické péce je posmrtné molekularnége-
netické vysetreni v pripadé fatalni disekce velkych tepen.
Pitvajici lékar by mél zachovat tkan vhodnou po pozdéjsi
molekuldrnégenetické vysetfeni a informovat pribuzné
i regiondlni mezioborové centrum (www.nahleumrti.cz,
www.kardiogenetika.cz).'41¢

B Molekularnégenetické vysetreni

Molekularnégenetické vysetfeni pacientt s podezienim na
dédic¢nou formu aortalniho syndromu v soucasné dobé ob-
jasni < 20 % v3ech pripadu. Jeho indikace a vyhodnocovani
vystupU a individualizace péce u genotyp-pozitivnich jedin-
¢t by mély byt ponechdny v kompetenci expertnich center."®

Kaskadovy rodinny screening

U aneurysmatu aorty a/nebo bikuspidalni aortalni chlop-
né je zcela zasadni screening u prvostupriovych pribuz-
nych. Screeningova vysetfeni se museji provadét v caso-
vych intervalech pfiblizné 5-10 let do 60. roku Zivota.
S vysetfenim je tfeba zacit nejpozdéji ve véku priblizné
o 10 let dfive, nez probéhla disekce u ptibuzného (napfr.
disekce probéhla v 50 letech u otce, syn by mél byt nej-
pozdéji od 40. roku zZivota sledovan v ramci primarni pre-
vence akutni disekce).”"”

Terapie aneurysmatu aorty

Konzervativni

Nedilnou soucasti preventivnich opatfeni je kontrola hy-
pertenze s cilem dosdhnout hodnot < 130/80 mm Hg, kdy
preferovanymi antihypertenzivy u dospélych jsou beta-

Tabulka 3 - Konzervativni terapie a doporuceni

k upravé zivotniho stylu

Konzervativni lécba Upfesnéni

Krevni tlak
< 130/80 mm Hg*

LDL-C < 2,8 mmol/Il

Uprava zivotniho stylu

Betablokatory (celiprolol u VEDS)
ARB (irbesartan, losartan)

Statiny event. dle oetfujiciho lipidologa

Vyhnout se prudkym narazdm do hrudi
Nezvedat bfemena nad cca 25 kg
(nezvysSovat nadmiru nitrohrudni tlak)

Vyhnout se lék(im Blokatory Ca?* (amlodipin)
Triptany (sumatriptan)
Nazélni dekongestiva (Olynth)

Ciprofloxacin a chinolonové antibiotika

Informovat své blizké

Upozornit Iékare rychlé zachranné sluzby
na nebezpeci akutni disekce

Vlypracovat si osobni ,,nouzovy plan”

Znat priznaky akutni
disekce

ARB - blokatory receptoru AT, pro angiotenzin II; VEDS - vaskularni
Ehlersiv-DanlosGv syndrom

* Krevni tlak pokud moZzno nastavit na co nejnizsi tolerovanou
hodnotu (110/70 mm Hg).

blokatory a blokatory receptoru AT, pro angiotenzin Il
(ARB) (data jsou k dispozici k pfipravklm losartan a ir-
besartan)."'®20 Ke korekci arteridlni hypertenze se na za-
kladé experimentalnich dat nedoporucuje uzivat bloka-
tory vapnikovych kanald typu amlodipin.?' Hyperlipidemii
je vhodné korigovat, cilové hodnoty cholesterolu v lipo-
proteinech o nizké hustoté (LDL cholesterolu) upravit dle
obecného kardiovaskuldrniho rizika pacienta, minimal-
né dle mirného rizika (< 2,6 mmol/l). Nedilnou soucasti
je uprava zivotniho stylu ve smyslu vylouceni izometric-
ké zatéze."?2 Cetnost kontrol i modalita zobrazovacich
metod se stanovuje dle rozmérd aorty ¢i asociovanych
chlopennich vad." Déle se pacientdm nedoporucuje uzivat
triptany a je vhodné se vyhnout nazalnim dekonges¢nim
sprejim (https://vascern.eu) (tabulka 3).

Preventivni kardiochirurgicky zakrok

Indikace k preventivnimu kardiochirurgickému zakroku
se Fidi absolutni velikosti aorty, rychlosti jejiho rastu za
rok, délkou ascendentni aorty definovanou jako vzda-
lenost mezi aortalnim anulem a pocatkem truncus bra-
chiocephalicus, pfitomnosti koarktace aorty, Spatné kon-
trolovatelné arterialni hypertenze, nutnosti soucasného
zakroku na chlopni, planovanim téhotenstvi, event. do-
poruceni nabddaji k opatrnosti u osob mensich 1,69 m
¢i mladsich 50 let ve smyslu dusledné korekce krevniho
tlaku a event. snizeni prahu absolutnich rozméra pfi roz-
hodovani ohledné provedeni chirurgického zakroku (ta-
bulka 4).'2

Pokud byla stanovena diagndza jedné z forem dédic-
ného onemocnéni aorty, plati individualizovana doporu-
Ceni pro jednotlivé genotypy ¢i chromosomalni vady.’

Indikace k preventivnimu zakroku u déti se v principu
shoduji s indika¢nimi kritérii u dospélych, ale rdst rozmé-
rd aorty je nutné hodnotit dle progrese Z-Score (https://
marfan.org/dx/zscore-children/).

Soucasné doporucené metody preventivni kardiochi-
rurgické IéCby vzestupné aorty zahrnuji predevsim jeji na-
hradu dacronovou protézou nebo aortalnim konduitem.
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Tabulka 4 - Indikace k preventivnimu vykonu
aneurysmatu aorty vcetné PEARS

Parametr Poznamky

Primér 55 mm

52 mm u BAV a pozitivni RA

50 mm v expertnim centru, bez vysokych
perioperacnich rizik

Peclivé zhodnoceni
vystupl genetiky
nejlépe v expertnim
centru

Prmér 40-50 mm dle genotypu u jisté
stanovené dédi¢né formy aortopatie

23 mm/m? TurnerGv syndrom pfi soucasné
koarktaci aorty, BAV, hypertenzi ¢i elongaci
aortalniho oblouku u dospélych

Prmér 50 mm pfi $patné korigované
arterialni hypertenzi

Rist aorty > 5 mm/rok
Rist aorty > 3 mm dva roky po sobé

Opatrné u osob s mensim
vzristem (< 1,69 m)

Snizeni prahu
absolutnich
rozmérq, disledna
korekce krevniho

tlaku

Délka aorty ascendens > 11 mm Ad obr. 3C

Pldnovana gravidita

PEARS: individuaIni rozhodnuti 40-55 mm
Respektujeme:
rodinnou
anamnézu,

rozmér aorty pfi
akutni disekci
u pribuzného

BAV - bikuspidalni aortalni chloperi; PEARS — personalizovand externi
podpora kofene aorty.

Alternativou jsou vykony se zachovanim aortalni chlopné,
zejména operace dle Davida a Yacouba. Tyto konven¢ni
postupy jsou spojeny s rizikem vzniku pseudoaneurysmat
v misté anastomoézy mezi cévni ndhradou a nativni aortal-
ni tkani, a to az u 5 % operovanych pacienta.'

Externi podpora kofene aorty (PEARS)

Implantace externi podpory kofene aorty (personalized
external aortic root support, PEARS) predstavuje inova-
tivni kardiochirurgickou metodu, ktera maze u vybranych
pacientud s dilataci aorty (40-55 mm) predstavovat alter-
nativu ke konvenénim chirurgickym postupam.3#

PEARS je specidlni polymerova sitka, ktera je vyrobe-
na z polyetylentereftalatu, mékké, poddajné a biokom-
patibilni textilie. Sitka je vyrobena kazdému pacientovi
na miru dle trojrozmérného modelu (3D) aorty ziskaného
podle angio CT pfislusné postizené oblasti (obr. 4). Vope-
rovana sitka kolem aorty se inkorporuje do stény tepny,
zastavi progresi jejich rozméra dilatace, a predejde tak
potencialné Zivot ohroZujici disekci. V rdmci této operace
nedochdzi k nutnosti $iti a spojovani oblasti aorty, tedy
nehrozi obdvané pseudoaneurysma. Implantace PEARS
neni dvodem k poddvani antikoagulancii, nepfredstavu-
jeriziko pro téhotenstvi, nebrani pfipadnému budoucimu
kardiochirurgickému vykonu. PEARS neni elektricky vodi-

Tabulka 5 - Vyhody PEARS
Vycet v soucasnosti znamych vyhod implantace PEARS
Vyroba na miru

Operace preferencné bez mimotélniho obéhu
(ne pfi kombinaci s jinym kardiochirurgickym zakrokem)

Neni tfeba antikoagulace

Neni KI pro vySetfeni CT ¢i MR v oblasti hrudniku
Neomezuje moznost téhotenstvi

Nejsou rizika endokarditidy/endoplastitidy

Nebrani naslednému kardiochirurgickému zakroku

CT - vypocetni tomografie; KI - kontraindikce, MR — magneticka
rezonance; PEARS - personalizovana externi podpora kofene aorty.

Tabulka 6 - PEARS nedoporucujeme

Nalez Poznamka

Dilatace korene/aorty ascendens
>55mm

Aortdlni regurgitace
nad 2/4 u trikuspidalni chlopné

Aortalni regurgitace
nad 1/4 u bikuspidalni chlopné

Obzvlasté asymetricky jet

Kalcifikace chlopné s malo
vyznamnou sten6zou

Individualni pfistup (pacient
musi byt informovan o riziku
progrese vady)

Vyznamné kalcifikace ve sténé aorty

Pro riziko srlstll a nemozné
obaleni kofene aorty se PEARS
nehodi jako druhy zékrok

Predchozi zakrok na aortalni
chlopni

PEARS - personalizovand externi podpora korfene aorty.

va ani magnetickd a je kompatibilni s CT, MR télesnymi
skenery a bezpec¢nostnimi skenery na letiStich. PEARS vy-
drzi po cely Zivot pacienta (tabulka 5).2

PEARS a Ceska republika

Prvni implantaci v Ceské republice proved! prof. J. Pirk
v IKEM v roce 2015. Postupné se do tohoto projektu zapo-
jilo véech 14 kardiochirurgickych center v Ceské republice,
a to v¢etné Détského kardiocentra FN Motol. Od roku 2017
byl zdravotnickému prostfedku PEARS pfidélen koéd VZP
v Uhradovém katalogu. Zkusenosti z prvnich 100 implanto-
vanych pacientl byly dokumentovéany v roce 2022 v Cor et
Vasa.? Ze zacatku byl pozorovan ¢astéji postkardiotomicky
syndrom, ktery vyzadoval antiinflamatorni 1é¢bu.? Tento
problém se ale zda byt vyfeSen Upravou postoperacni me-
dikamentdézni 1écby pomoci nesteroidniho antirevmatika
(ibuprofen), ale zkusenosti museji byt nové analyzovany.

Pro které pacienty je PEARS vhodny

PEARS je vhodna pfi rozmérech aorty 40-55 mm (max. 60
mm). Pro implantaci PEARS respektujeme v doporucenich
obecné navrzena kritéria pro preventivni zakrok v pfipa-
dé aneurysmatu aorty (tabulka 4)."2 Pfi indikovani v rdémci
kardiotymu zastdvame individualni pfistup, nebot vycha-
zime z individudlnich zkuSenosti a omezenych literarnich
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Obr. 4 - PEARS a jeho riizné tvary dle CT modelu.

Tabulka 7 - Predoperacni pfiprava

Pfedoperacni vySetfeni ~ Poznamka

CT kofene aorty Vyroba 3D modelu a PEARS

Znazornéni korondrnich  Soucast CT

tepen U starsich 40 let nebo s jinymi rizikovymi
faktory SKG

Kvantifikace
chlopennich vad

Preferencné TEE k pfesnému znazornéni
aortalni chlopné a jeji funkce, event.
moznych asociovanych vad na mitralni
chlopni ¢i moznych defektu septa sini
véetné PFO

Preferencné CT karotid
a intrakranialnich tepen/MR angio

Mozek zasobujici tepny

Plicni vysetieni Plicni funkce a rtg plic

ORL+ stér nos, krk,
moc¢ na kultivaci
Stomatologie v¢. OPG
Gynekologie

Vylouceni infek¢nich
fokust

CT - vypocetni tomografie; MR - magneticka rezonance; OPG - ortopan-
tomogram (panoramaticky rentgen horni a dolni ¢elisti); ORL - otorino-
laryngologie; PEARS - personalizovana externi podpora kofene aorty;
PFO - perzistujici foramen ovale; rtg — rentgen; SKG - selektivni koro-
narografie.

udaju opirajicich se také o zkusenosti jednotlivych pra-
covist nebo retrospektivni multicentrické studie (tabulka
4).23% Aktualné neexistuje vékova hranice pro indikace
PEARS, nicméné tato metoda je preferovana u pacientl
< 50 let, u starsich je treba prihlédnout k existujicim ko-
morbiditam.

Kontraindikace implantace PEARS nejsou striktné
dané. Dle klinickych zkusenosti se doporucuje vyhnout
implantaci PEARS v pfipadech aneurysmatu kofene/vze-
stupné aorty > 55 mm, aortalni regurgitace vice nez 2/4 ¢i
kalcifikace chlopné s mélo vyznamnou stenézou a kalcifi-
kaci ve sténé aorty (tabulka 6).

Predoperacni priprava

Priprava pacientld na PEARS odpovida standardnimu po-
stupu u pacientl pred jinym kardiochirurgickym zakro-
kem. Specificky je tfeba ziskat 3D zobrazeni kofene aorty
pro vyrobu protézy (obr. 4), vysetieni korondrnich tepen,
karotid a mozkovych cév a vylouceni infek¢nich fokusu
(tabulka 7).

Strucny popis a doporuceni

k operacni metodé PEARS

Vykon je zaloZen na pfesném anatomickém pfizplso-
beni implantatu a vyZzaduje precizni preparaci v oblasti
aortdlniho korene.?* Standardnim opera¢nim pristupem
je stfedni sternotomie. Po otevieni perikardu je aorta
kompletné obnazena od aortdlniho korene az k odstu-
pu brachiocefalického kmene. Rizend hypotenze muze
vyznamné usnadnit preparaci aorty, zejména v oblasti
komisur aortalni chlopné a pod koronarnimi tepnami,
které predstavuji nejrizikovéjsi misto vykonu. Implantace
externi aortdlni podpory je obvykle provadéna bez pou-
ziti mimotélniho obéhu, nicméné i pfi planovaném off-
-pump vykonu musi byt mimotélni obéh technicky pripra-
ven k okamzitému pouziti. MimotéIni obéh je indikovan
v pfipadé obtizné expozice aortdlniho kofene, vyrazné
dilatace, fragilni aortalni stény nebo hemodynamické ne-
stability béhem preparace a u anomalni anatomie koro-
narnich tepen.

Nejzdvaznéjsi peroperacni komplikaci je poranéni ko-
ronarni tepny, které nej¢astéji vznika béhem hluboké pre-
parace nebo pfi usazovani protézy pod koronarni tepny.
Dalsi komplikace zahrnuji krvaceni z periaortalnich struk-
tur, hemodynamickou nestabilitu pfi manipulaci s aortal-
nim kofenem a technické problémy spojené s nespravnym
usazenim implantatu nebo kompresi koronarnich ostii.

Kombinace PEARS

s dalsimi kardiochirurgickymi vykony

Nejcastéji je PEARS kombinovana s vykony na mitrdini
chlopni, s koronarni revaskularizaci nebo s korekci vroze-
nych srdec¢nich vad, jako je napf. defekt septa sini. V téch-
to pfipadech je vyuzivdn mimotélni obéh. Specifickou
situaci je kombinace PEARS s Rossovou operaci pro pod-
poru plicniho autograftu v systémové pozici, kdy externi
podpora slouzi ke zpevnéni autograftu a ke snizeni rizika
jeho pozdéjsi dilatace.?®

Dlouhodobé sledovani po PEARS

Dosud neexistuji mezindrodné standardizovanad dopo-
ruceni pro dlouhodobé sledovani pacientd po vykonu
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Sledovani v centru po PEARS - pacienti bez genetické aortopatie

PEARS 3 més. 15 més. 2 roky

3 roky

4 roky 5 let 10 let

TTE TTE TTE TTE
(MRA) MRA (EKG
holter)

Ll
@ @ 1 o

mozné predani

do spadové '
TTE TTE, kardiologické TTE
MRA péce (MRA)
(EKG
holter)

Sledovani v centru po PEARS - pacienti s priikazem genetické aortopatie
¢ Pokracuje dlouhodobé sledovani v expertnim centru s pravidelnym vysetfenim TTE
* MRA celé aorty (i MR tepen mozku) a 3 roky (pfipadné dle rizikovosti individualné)

e Komplexni multidisciplinarni pfistup

Obr. 5 - Pooperacni sledovani. MRA - MR angiografie celé aorty; PEARS - personalizovana externi podpora korene aorty; TTE - transtora-

kalni echokardiografie.

PEARS. Vétsina pracovist proto vychdzi z obecnych prin-
cipl sledovani nemocnych po nahradé aorty ascendens.
Obecné lze doporucit dlouhodobé sledovani kardiolo-
gem, pravidelnd echokardiograficka vysetfeni (a jeden
rok) a zobrazeni celé aorty, preferencné pomoci MR an-
giografie. V dosavadni praxi byla MR vysetfeni aorty po
vykonu PEARS indikovana v relativné kratkych intervalech
dvou let. Na zdkladé nasich zkusenosti se viak domniva-
me, Ze u pacientll bez geneticky podminéné aortopatie
a pfi absenci zndmek progrese velikosti aneurysmatu
a pfiznivém pooperacnim ndlezu je raciondlni provedeni
MR angiografie pfiblizné v odstupu 15 mésica a nasledné
pét let od vykonu (obr. 5).

U pacientd s geneticky podminénym onemocnénim
aorty se rezim sledovani fidi doporucenimi specifickymi
pro jednotlivé diagndzy. Tito nemocni by méli byt dlou-
hodobé sledovani v expertnim centru, pficemz klicovy je
komplexni multidisciplinarni pfistup. Napfiklad u pacien-
ta s Marfanovym syndromem je dle doporucenych postu-
pU Evropské kardiologické spole¢nosti (ESC) indikovano
provadéni MR angiografie celé aorty alespon v tfiletych
intervalech, pfipadné castéji v zavislosti na individualnim
rizikovém profilu; soucasné je doporuceno vysetfeni peri-
fernich tepen a intrakranialnich tepen.!

Pokud nebyla provedena geneticka konzultace a kas-
kadovy rodinny screening, je vhodné jej v pooperacnim
obdobi u nemocnych zvazit.

V dlouhodobém horizontu je nutné pocitat s moznosti
progrese dilatace aorty distalné od oblasti externi podpo-
ry, coz souvisi s pfirozenym pribéhem zakladniho one-
mocnéni, a nikoli s technickou chybou implantace.

Dle dosavadnich ceskych dat nedoslo k akutni disek-
ci aorty v oSetfené oblasti, pozice implantované sitky se
neméni.?

Expertni centra a jejich koncepce

Dle soucasnych doporuceni i narodniho kardiovaskularni-
ho planu by méla vznikat expertni centra, ktera predpo-

kladaji mezioborovou spolupréci kardiologt, kardiochi-
rurgl, angiologu, radiologt, genetikd, véetné soudnich
lékard. Mimo jiné je ukolem centra edukacni ¢innost pro
odborniky i laickou verejnost, soucasné se predpoklada je-
jich zapojeni do mezinarodnich siti pro tato onemocnéni.
V expertnim centru by méla byt kapacita pro kaskadovy
rodinny screening, a tedy identifikaci pfibuznych v riziku
a jejich dlouhodobé sledovani (https://mzd.gov.cz/narod-
ni-kardiovaskularni-plan-cr-na-obdobi-2025-2035/)."°

Narodni registr

Za ucelem standardizace metody, vcetné indikace vhod-
nych kandidatt, operaéniho postupu a pooperacniho
sledovani navrhujeme vytvoreni ndrodniho registru takto
operovanych pacientd a vytvoreni mezioborové pracov-
ni skupiny v rdmci Ceské kardiologické spole¢nosti (CKS),
Ceské angiologické spole¢nosti (CAS) a Ceské spole¢nosti
kardiovaskularni chirurgie (CSKVCH).

Soucasné by tento registr mél umoznit publikovat zku-
Senosti ceskych center, které v mezinarodnim méritku do-
sud predstavuji zcela jedinecné poznatky. Toto by mohlo
prispét k uvedeni PEARS do doporucenych postupl pro
primarnépreventivni feseni aneurysmatu kofene a vze-
stupné aorty zejména u pacientd s dédi¢nym onemocné-
nim jako primarni prevence nahlé smrti v ddsledku akutni
disekce.

Zavér

Aneurysma aorty predstavuje Zivot ohrozZujici onemocné-
ni a vyZzaduje komplexni péci o pacienta a jeho biologické
pfibuzné. Implantace externi aortdlni podpory ExoVasc
(PEARS) je individualizovana preventivni chirurgickd me-
toda ke stabilizaci aortdlniho kofene a vzestupné aorty.
Relativni Setrnost operacniho zakroku tuto metodu stavi
na prvni misto vhodnosti pro pacienty s izolovanym aneu-
rysmatem kofene/vzestupné aorty v rozmezi 40-55 mm
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a hemodynamicky malo vyznamnou vadou na aortalni
chlopni. PEARS je mozné provést bez pouziti mimotélniho
obéhu, ale i v kombinaci s jinymi vykony. PEARS jesté ne-
dosahla takové evidence, aby byla soucasti obecné uzné-
vanych doporuceni vyddvanych ESC/ American College of
Cardiology (ACC) / American Heart Association (AHA). Pro
jeji jednoznaéné vyhody vnimame ale v CR tuto metodu
jako soucast komplexni Ié¢by pacientl s aortopatii. PEARS
by méla by byt provadéna v expertnich centrech s moz-
nosti intenzivni mezioborové spoluprace. Véfime, Ze ko-
ordinace Ceskych pracovist a sbér jejich zkusenosti a jejich
publikace pfispéji k dalSimu zlepsSeni péce o nase pacienty
a zavedeni metody do mezinarodnich doporuceni.

Doporucené odkazy pro dalsi informace
https://www.cktch.cz/,
https://www.ikem.cz/cs/kardiocentrum/klinika-kardiolo-
gie/centrum-vysoce-specializovane-pece-o-pacienty-s-de-
dicnym-kardiovaskularnim-onemocnenim/a-4232/,
https://www.ikem.cz/cs/kardiocentrum/klinika-kardiovas-
kularni-chirurgie/a-21/,

www.kardiogenetika.cz,

www.nahleumrti.cz,

https://fexstent.com/,

https://www.cardion.cz/exstent,

https://vascern.eu/,

https://ca-ko.cz/,

https://marfan.org/,
https://marfan.org/dx/zscore-children/,
www.parameterz.com,
https://www.ehlers-danlosuv-syndrom.org/,
https://mzd.gov.cz/narodni-kardiovaskularni-plan-cr-na-
-obdobi-2025-2035/

Podékovani

Autofi dékuji Ing. Jané Javarkové a Mgr. Petru Havlisovi
za organizacni a odbornou podporu aktivit souvisejicich
s problematikou PEARS.
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