SELHANT SRDCE V TERENU KOARKTACE AORTY JAKO PRICINA UMRTI U SESTIMESICNIHO KOJENCE
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Koarktace aorty je vyznamna vrozend srdec¢ni vada, kterd se mdze manifestovat v kterémkoliv véku. Jeji véasnd diagnostika je klicova
pro dobrou progndézu zdravotniho stavu ditéte. V prezentované kazuistice pfedstavujeme pripad Sestimési¢niho kojence, ktery po
dobu dvou tydn( projevoval zndmky zvySené spavosti s postupné se rozvijejicimi otoky mékkych tkani lokalizovanych pfedevsim
na dolnich koncetinach. | pfes vyvoj pfiznakd srdec¢niho selhani nebyla pficina v¢as odhalena a pacient umird v domacim prostredi.
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Coarctation of the aorta is a significant congenital heart defect with a risk of developing symptomatology at any age. Its early
diagnosis is crucial for good prognosis and progression of disease. In this case report, we present a six-month-old infant who,
for two weeks, showed signs of somnolence with progressive swelling of the soft tissue located primarily on the lower limbs.
Despite these obvious signs of heart failure, the cause was not detected early and the patient eventually died while still at home.
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Vrozené srdec¢ni vady predstavuji pfibliz-
né 4% ze vsech pricin neocekavaného umrti
u déti do jednoho roku zivota (1). Koarktace
aorty (CoA) je jednou z téchto morfologickych
patologii. CoA je ¢asta srde¢ni malformace
sincidenci 0,57/1000 zZivé narozenych déti (2).
K rozvoji klinické symptomatologie miize dojit
v kterémkoliv véku a jeji v€asna diagnostika
je klicova pro dobrou prognézu zdravotniho
stavu ditéte.

CoA je charakterizovéna zUzenim nejcas-
téji aortélniho isthmu. Jde o vyklenuti listy
ze zadni stény aorty naproti Usti tepenné
duceje (3). Podle vztahu k duceji se pak CoA
¢leni na preduktalni, nej¢astéjsi juxtaduktalni
nebo postduktdlni. CoA predstavuje Sestou
nejcetnéjsi vrozenou srdec¢ni vadu a tfeti nej-
Castéjsi vadu kritickou (2). Etiologie je prav-

dépodobné multifaktoridlni. CoA se castéji
vyskytuje u chlapct, u divek muze byt asoci-
ovana s Turnerovym syndromem (4).

V nize prezentované kazuistice popisu-
jeme pfipad Sestimési¢niho kojence, ktery
po dobu dvou tydn( projevoval znamky zvy-
Sené spavosti s postupné se rozvijejicimi oto-
ky mékkych tkani lokalizovanych pfedevsim
na dolnich koncetinach. | pres zjevné priznaky
srdec¢niho selhani nebyla pfic¢ina odhalena

a pacient zemfel v domacim prostredi.

Jednalo se o pivodné eutrofické a do-
nosené dité z druhé fyziologické gravidity.
Chlapec se narodil v 38. gesta¢nim tydnu
spontanné zahlavim s porodni hmotnosti
285049 (17. percentil) a délkou 46cm (3. per-
centil). Poporodni adaptace byla bez kom-

plikaci. Dle matky byl kratce po narozeni de-
tekovan srdecni Selest, ktery vymizel, a proto
chlapec nebyl kardiologicky vy3etfen. Dale
prospival dobie a psychomotoricky se vyvijel
normalné. Alergické projevy nemél. Z 1ékd uzi-
val jen profylakticky vitamin D. Byl v pravidel-
né péci praktického Iékare pro déti a dorost,
u jiného specialisty sledovan nebyl. O¢kovani
probéhlo fadné podle oc¢kovaciho kalendare.
Socidlnianamnéza byla nendpadn, zil v upl-
né rodiné. Otec i matka pacienta byli zdravi.
Chlapec mél jednu materndini zdravou sestru,
ostatni rodinna anamnéza byla bez pozoru-
hodnosti (bez Udaje ndhlého umrti i kardio-
logického onemocnéni).

Obtize pacienta se objevily v Sesti mé-
sicich véku, dva tydny pred umrtim. Matka
pozorovala intermitentni otoky zejména
v oblasti dolnich koncetin, které ptisuzova-
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Obr. 1. Autopsie, detail koarktace aorty
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Obr. 2. Autopsie, hypertrofie srdce, teckovité krevni
vyrony pod osrdecnikem
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Obr. 3. Autopsie, oteviend levd komora, hyper-
trofie myokardu
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la ¢astéjsimu umisténi ditéte v autosedacce.
Dale popisovala vétsi spavost chlapce a mensi
objem produkované moci - podle slov matky
mélo dité ,lehci plenky”. Znamky infekéniho
onemocnéni nemél, ani v kontaktu s nikym
nemocnym nebyl. BEhem tohoto obdobi byl
chlapecjednou vysetten praktickym lékafem
s doporucenim odbéru moci k vylouceni pro-
teinurie, ktera se vsak nasledné neprokazala.

K vyznamnému zhor3eni stavu doslo od
rannich hodin v den umrti. Chlapec postupné
odmital tekutiny, byl vice spavéjsi. Ve vecer-
nich hodindch nalezla matka dité, které bylo
prosedlé s perioraini cyanézou s jesté zacho-
valou spontanni dechovou aktivitou. Stav se
velmi rychle zhorSoval s progresi k zastavé
dychani. Rodice kontaktovali tisnovou linku
a byla zahajena telefonicky asistovana ne-
odkladnd resuscitace nepfimou masazi srdce
i dychanim z ust do Ust.

Po prijezdu posadky zdravotnické za-
chranné sluzby zahdjili profesionalni zdra-
votnici rozsifenou neodkladnou resuscitaci.
Obraz vstupniho elektrokardiogramu ukazal
sinusovou bradykardii s frekvenci do 60/min
s uzkymi QRS komplexy. Zdravotnici pokra-
Covali v nepfimé srde¢ni masazi, umélé plic-
ni ventilaci a farmakoterapii s adrenalinem.
Situace byla pfi centralizaci obéhu a masivnim
podkoznim otoku komplikovana opakovanym
nelspéchem se zajisténim periferniho Zilniho
vstupu. Stav si nakonec vyzadal zavedeni pfi-
stupu intraosealniho. Navzdory rozsifenému
resuscitacnimu Usili progredovala bezpulzova
elektrickd aktivita s postupné se rozsifujici-
mi QRS komplexy a nédsledné prechazejici
do asystolie. Po patnacti minutéch asystolie
ukoncil 1ékar resuscitaci, konstatoval umrti
a naridil provedeni zdravotni pitvy.

Hmotnost zemfelého byla 60509 (3. per-
centil), délka 64 cm (3-10. percentil). P¥i auto-
psii byla zjisténa juxtaduktélni stendza oblou-
ku aorty s uzavienou tepennou duceji. Aorta
méfila na svém obvodu v Urovni nad aortalni
chlopni 18 mm, v oblouku tésné pred CoA
17 mm, v misté CoA 7mm (obr. 1). Odstupy
velkych cév v aortalnim oblouku byly normal-
ni. Dale byla zjisténa vyznamna koncentrickd
hypertrofie levé komory (obr. 2, 3, Sitka zadni
stény 7mm) a dilatace celého srdce (hmotnost
94 g, pro srovnani — primérna hmotnost je

399). Daldi nalezy predstavovaly otok moz-
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ku (hmotnost 677 g, prdmérna hmotnost je
673 g), mirny otok plic a vyrazna splenomega-
lie a steatodza jater. Mékké tkdné retroperitone-
alniho prostoru stejné jako zavésy strev byly
silné prosaklé. Peritonedlni dutina obsahovala
50ml volné ciré tekutiny, kazda pohrudnicni
dutina 150 ml ¢iré tekutiny. Déle byl zjistén vys-
kyt teckovitych krevnich vyron( pod pleurou
obou plic a subperikardialné v pravé komore
(obr. 2).

Mikroskopické vysetieni upresnilo mak-
roskopicky stanovené nélezy. V zachycenych
fezech byl prokdzan perivaskularni otok
mozku. Mezi dalsi nalezy patfila plicni loziska
sekunddrnich atelektdz s masivni venostazou
jak septalné, tak kapilarné. V okoli atelektaz
byl misty zachycen kompenzatorni emfyzém.
Mikroskopicky obraz zmén plicni tkdné v ram-
ci zakladni choroby se pravdépodobné zménil
v dusledku provadéné umélé plicni ventilace
pfi resuscitaci. V jaterni tkani byla nalezena di-
fuzni tézka venostaza s drahami méstnani, di-
fuzni spisSe malokapénkova steatéza a splyva-
jici zondlni nekrozy jaterni tkdné. Tento obraz
spolu s histologickym nalezem na sleziné od-
povidal vyznamnému a déletrvajicimu mést-
nani krve v organech. Mikroskopické vysetieni
srde¢ni svaloviny prokazalo lehké zmnozeni
glykogenu v kardiomyocytech, nebylo mozné
se vsak vyjadrit k pfipadné strukturdlni pre-
stavbé srdecni stény. Vysetieni stény aorty
v misté CoA ukazalo subintimalné ulozend
depozita minerdlniho materidlu — s nejvétsi
pravdépodobnosti se jednalo o dystrofickou
kalcifikaci. Mikroskopicky se potvrdil kom-
pletni uzavér tepenné duceje. Soucasné byl
proveden odbér tkani zemfielého pro pripad-
né molekuldrné genetické vysetreni meto-
dou sekvenovani nové generace pro zjisténi
piitomnosti genll asociovanych s primarnimi
poruchami srde¢niho rytmu. Toto vysetieni
rodice odmitli.

Diskuze

CoA se mUze vyskytovat izolované nebo
jako soucast komplexni srde¢ni vady, toto
pak modifikuje jeji klinické projevy. CoA se
sdruzuje napfiklad s bikuspidalni aortalni
chlopni, defektem komorového ¢i atrioven-
trikuldrniho septa, transpozici velkych tepen
nebo s dvojvytokovou pravou komorou (2).
Klinické projevy CoA se mohou obecné mani-
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festovat v kterémkoliv véku. Vétsina pacientt
je detekovéna az postnatalné, jen 27 % se jich
podafi diagnostikovat jiz v ramci prenatalni-
ho ultrazvukového screeningu (2). V ptipadé
nami prezentovaného pacienta se jednalo
o izolované postizeni, které je v pfipadé CoA
Castéjsi (2, 3).

Mezi typické pfiznaky v prvnich tydnech
zivota po uzavéru tepenné duceje patii zndm-
ky selhani srdce — netolerance perorélniho
pfijmu, zvy$ena spavost, neprospivani, tachy-
pnoe, otoky, hepatomegalie, splenomegalie,
oligoanurie ¢i metabolickd acidéza (3). Dle re-
trospektivni studie autor( Pavlicek et al. se
CoA postnatalné nejcastéji projevuje srde¢nim
Selestem, kritickou symptomatologii, dusnos-
ti, arteridlni hypertenzi a oslabenou pulzaci
femordélnich arterii - sefazeno sestupné dle
Cetnosti vyskytu (2). U naseho pacienta do-
minovala spavost, otoky a snizena diuréza.
Pripad také zdlraziuje vyznam pravidelného
sledovani hmotnostnich prirtstkd kojenct.
U prezentovaného pacienta doslo béhem Sesti
mésicll jeho Zivota k poklesu hmotnosti ze 17.
na 3. percentil. MGzeme téz spekulovat, Ze
dle histopatologie na jatrech a sleziné pro-
bihalo srde¢ni selhdvani dlouhodobé. Pfesto
v prvnich mésicich zivota chlapce bylo mozné
detekovat jen neprospivani.

Nejcastéjsim priznakem CoA, atedy
dlvodem ke kardiologickému vysetieni, je
srdecni Selest (2). Dle retrospektivni studie
autorl Pavlicek et al. je vzdy systolicky, do in-
tenzity 3/6 (bez viru) a pfevazuje v prekordiu,
u mensi ¢asti pacientd je detekovatelny i mezi
lopatkami (2). U naseho pacienta byl 3elest
pfitomen jen kratce po narozeni, nasledné
vymizel, a proto nedoslo ke kardiologickému
vysSetieni. Zde je nutné pfipomenout méné

typické auskultaéni misto mezi lopatkami,
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Samotné vysetieni pulzace femoralnich
arterii je stanoveno jako klinicky screening
CoA, jak u novorozencg, tak pfi prohlidkach
pediatrem. Pfi podezieni na oslabeni pulzaci
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nahrazuje (7-9). V Ceské republice neni tato
metoda standardné zavedena, je vyuzivana
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nutna casna intervence. Indikaci k zakroku je
rozdil 20 mmHg arteridlniho tlaku mezi horni-
mi a dolnimi kon¢éetinami, vyznamna arterialni
hypertenze nebo deformace aorty v istmické
¢asti (3). U hemodynamicky méné vyznamné
CoA se kvli riziku rekoarktace vykon odklada
az do pozdéjsiho véku (mezi 2-5 roky Zivota).
U rekoarktace aorty je metodou volby ba-
lonkova angioplastika. Pfi véasné diagnoze
se provedeni operacniho fedeni vyznacuje
nizkou morbiditou a mortalitou. Problémem
zlstévaji pacienti s nerozpoznanou CoA.
U téch dochdzi k z&tézi levostrannych srdec-
nich oddil{, hypertrofii levé komory a vyvoji
srde¢niho selhani véetné rizika ndhlého umrti
v domacim prostredi (2), jak popisuje vyse
predkladana kazuistika.

Koarktace aorty je ¢astd a potencidlné
kritickd vrozena srdec¢ni vada s manifestaci
v kterémkoliv véku. Pacienti, ktefi nejsou ¢as-
né diagnostikovani, se projevuji znamkami se-
Ihani srdce s rizikem nédhlého umrti v domacim
prostredi. Varovné priznaky, jako netolerance
peroralniho pfijmu, spavost, neprospivani,
snizend diuréza ¢i otoky by mély v diferenci-
alni diagnostice vzbudit podezieni na srde¢ni
selhani a vést k urgentnimu kardiologickému

vysetfeni.

Koarktace aorty je ¢astéd a potencialné kri-
ticka vrozena srdecni vada s manifestaci
v kterémkoliv véku.

Pfiznaky jako netolerance peroralniho pfi-
jmu, spavost, neprospivani, otoky a nizka
diuréza by mély vést k promptnimu echo-
kardiografickému vysetfeni k objektivizaci
srde¢ni anatomie a funkce.
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