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V dospelom veku nie je systémova artériova hypertenzia u pacientov s vrodenymi chybami srdca vzacnostou. Neexistuje studia, ktora
by opisovala vyssi vyskyt hypertenzie v tejto skupine pacientov. Rovnako ako v beznej dospelej populdcii, s vekom stupa vyskyt arté-
riovej hypertenzie. Najcastejsia je sekundarna systémova hypertenzia pri koarktacii aorty. V literature st opisované ojedinelé kazuistiky
pacientov s cyanotickymi vrodenymi chybami srdca v kombindacii s feochromocytémom. Pltcna arteridlna hypertenzia predstavuje od-
liSnu samostatnu nozologicku jednotku a na rozdiel od vseobecnej populacie sa vyskytuje u dospelych pacientov s viodenymi chybami
srdca ovela castejsie. Pacienti s vrodenymi chybami srdca a s asociovanou systémovou artériovou hypertenziou a s pltcnou artériovou
hypertenziou vyzaduju dozivotné sledovanie a adekvatnu liecbu.

Kl'icové slova: vrodené chyby srdca v dospelom veku, systémova artériova hypertenzia, koarktacia aorty, pltcna artériova hypertenzia.

Systemic and pulmonary arterial hypertension in adult patients with congenital heart diseases

Systemic and pulmonary arterial hypertension in adult patients with congenital heart disease is not rare. It could be essential (primary)
or secondary, when the cause of hypertension is known. There is no study that would show the higher incidence of systemic arterial
hypertension in group of patients with congenital heart disease comparing to general population. As well as in normal adult population,
the prevalence of arterial hypertension is rising with the age of patients. The major cause of secondary arterial hypertension in patients
with congenital heart disease is coartation of aorta. In literature exists some case reports describing patients with cyanotic congenital
heart diseases associated with pheochromocytoma. Pulmonary arterial hypertension, on contrary, is associated with congenital heart
disease much more often, than in other population. Patients with congenital heart disease and systemic arterial hypertension or pul-
monary arterial hypertension need adequate therapy and follow-up for the whole life.

Key words: congenital heart diseases in adults, systemic arterial hypertension, aortic coarctation, pulmonary arterial hypertension.

Uvod

Vrodené chyby srdca (VCHS) v dospe-
lom veku predstavuju skupinu operovanych
ineoperovanych pacientov vekovej kategorie
18 a viac rokov s variabilnou kombindciou
kongenitdlnych anatomickych anomdlii
jednotlivych Struktdr srdca a prilahlych ciev.
Vzhladom na vyraznu heterogenicitu, anato-
micku a klinickd variabilitu VCHS je mélo kon-
trolovanych randomizovanych studii, o ktoré
sa moézeme jednoznacne opriet v diagnostic-
kom a v terapeutickom manazmente. Eurdpske,
kanadské, americké a ostatné odporucenia su
predovietkym zaloZené na empirickych pozoro-
vaniach a na vysledkoch $tudif s malym poctom
pacientov s VCHS (v porovnani s velkymi studia-
mi ako napriklad pri manazmente ischemickej
choroby srdca) (1).

Predpokladdame, Zze dospeli pacienti s VCHS
a s esencialnou artériovou hypertenziou maju
rovnaku incidenciu metabolického syndrému

a rizikovych faktorov ako pacienti beznej po-
puldcie. So sekundarnou artériovou hyper-
tenziou sa kardioldg dospelého veku v tejto
skupine pacientov najcastejsia stretava pri kli-
nickom obraze koarktdcie aorty (2,3,4,5,6,7,
8,9,10, 11, 12,13, 14, 15, 16). V literatlre su opa-
kovane opisané kazuistiky pacientov s cyanotic-
kymi vrodenymi chybami srdca v kombindcii
s feochromocytémom (17, 18) a s niektorymi
genetickymi syndromami (napriklad Turnerov
syndrém, ktory ma v klinickom obraze casty
vyskyt koarktécie aorty) (2).

Pri uvazovani o artériovej hypertenzii by
sme mali spomenut z didaktickych dévodov
okrem systémovej hypertenzie i samostatnu
nozologicku jednotku — plicnu arteridlnu
hypertenziu, ktord sa u pacientov s vrode-
nymi chybami srdca na rozdiel od vieobecnej
populécie vyskytuje ovela castejsie a vy7a-
duje $pecializovany diagnosticky a liecebny
pristup (19, 20).
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Obrdzok 1. CT angio hrudnej aorty.
Styridsatstyriro¢ny pacient so systémovou
artériovou hypertenziou na kombinovanej
antihypertenznej lie¢be po korekcii koarktécie
aorty vo veku 14 rokov a po reoperacii
(aorto-aortalnom bypasse) vo veku 39 rokov.
Pacient mé rezidudlnu hemodynamicky
nezdvaznu koarktaciu (oznacenu Sipkou)

a stendzu artérie pulmonalis v doésledku
komprimécie aorto-aortdlneho bypassu

po reoperacii (oznacenu Sipkou).

(NUSCH, Bratislava 2009).

Kiarkticia
aort



Artériova hypertenzia dospelych
pacientov s koarktaciou aorty

Anatomicky substrat ,jednoduchej” koark-
tacie aorty (KoAo) v dospelom veku pred-
stavuje vo vdcsine pripadov ziZenie hrudnej
aorty v mieste ligamentum arteriosum a ob-
vykle zasahuje kratky Usek (obrdzok 1). Vzacne sa
vyskytuje v oblasti ascendentnej alebo descen-
dentnej Casti srdecnice. Variabilnd je anatémia
proximalnej casti aorty od koarktacie (3, 4, 5).
Aorta proximélne od koarktécie je rigidna, me-
nej distenzibilnd nez distalna cast aorty (pod
koarktaciou). Dosledkom je disproporcionalny
vzostup systolického tlaku v prekoarktatnom
useku (4). V etioldgii systolickej artériovej hyper-
tenzie pacientov s koarktaciou aorty hraju ulohu
mnohé faktory. Z nich najdélezitejsia je znizena
kompliancia aorty pri patologicko-anatomic-
kych zmenach v stene aorty nad koarktacnym
usekom a senzitivnost karotickych sinusovych
baroreceptorov (3, 4, 5).

Stav neoperovanych pacientov

Pacienti s nativhou KoAo alebo s re-
koarktaciou maju artériovu hypertenziu
na hornych konéatindch (hlavne na pravej
ruke), tlakovu diferenciu medzi hornymi
a dolnymi konéatinami, slabo hmatné pul-
zdcie na dolnych koncatindch, dilatdciu
interkostdlnych artérii, echokardiograficky
obraz tlakového gradientu v descenentnej
aorte, “koarktacny” prietok v brusnej aorte.
V mieste koarktacie musf byt gradient merany
invazivnou cestou vyssi ako 20 mm Hg. Ak je vy-
razna kolaterdlna cirkulacia, moze byt gradient
v oblasti zUzenia aorty minimalny (vzacne nulo-
vy) (4, 5,6, 7). Podla klasickej prace Campbella
zo sedemdesiatych rokov 20. storocia 50 % ne-
operovanych pacientov s KoAo umiera vo veku
do 30 rokov, 75% do 46 rokov a 98 % do 58.
roku Zivota (6). Pri gravidite pacientiek s KoAo je
vyssia Uvodnd hypertenzia. Pacientky s neliece-
nou koarktaciou alebo zavaznou rekoarktéciou
maju zavazné riziko aortéalnej disekcie pocas
tehotnosti (8).

Lie¢ba koarktacie aorty

NajdoélezitejSou metédou lie¢by KoAo je
operacnd korekcia (interpozi¢na zaplata, ,end-
to-end" anastomdza, aortoplastika zaplatou, roz-
sirenie obluka aorty, premostenie koarkta¢ného
segmentu a pod.) (3, 4, 5). Technika operécie
KoAo je v dospelom veku odlisnd od operac-
ného vykonu pacientov v detskom veku (aorta
dospelych je relativne imobilng, pritomné su
velké kolaterdly, kalcifikdcie a pod.). Baléonkova
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Tabulka 1. Algoritmus liecby artériovej hypertenzie dospelych pacientov so systémovou artériovou

hypertenziou (upravené podla 9).

HYPERTENZIA DOSPELYCH PACI

ENTOV S KOARKTACIOU AORTY

A

4

pokojovy G nad 20 mmHg
zatazovy G nad 50 mHg

pokojovy G do 20 mmHg
zatazovy G nad 50 mHg

pokojovy G do 20 mmHg
zatazovy G do 50 mHg

\

Y

Y

4

chirurgia/angioplastika

rozsirenie skaly
antihyperenzivnej terapie

antihypertenzivna terapia

\

4

Vysvetlivky: G — gradient.

angioplastika/reoperécia
pri pretrvavani hypertenzie

valvuloplastika je metédou volby liecby
predovsetkym v detskom veku. Implantacia in-
travaskuldrnych stentov zabranuje restendze
a aneuryzmatickej dilatacie aorty (2, 3). Kardiolég
dospelého veku sa predovsetkym stretdva s pa-
cientami po korekcii KoAo — priméarna diagndza
KoAo v dospelosti je vzacna.

Stav operovanych pacientov

Podla Kaemmerera (4) u pacientov, ktorf
su starsi ako 5 rokov v ¢ase operacie, je 90%
normotenznych po 5 rokoch po vykone, 50%
po 20 rokoch a 25% po 25 rokoch. V stbore
Narodného Ustavu srdcovych a cievnych choréb
(NUSCH) 17 pacientov operovanych v dospe-
lom veku (s priemernym vekom pri operacii
38,5 rokov a z nich $tyria boli v piatom decéniu)
mal pooperacnu artériovu hypertenziu kaz-
dy pacient, bez korelacie vyskytu hypertenzie
s operacnou technikou (9).

Hlavnym rizikom pooperacnej systé-
movej hypertenzie je dizka predoperacnej
hypertenzie (10). V starsich pracach su ojedi-
nelé kazuistiky pacientov s Upravou hyperten-
zie po korekcii koarktacie v dospelom veku.
Cayenne a spol. (12) referuju o pripade pacien-
ta s asymptomatickou koarktaciou, ktory bol
operovany v 59. roku Zivota, s normotenziou
po operécii. Este optimistickejsie vysledky uda-
va Aris a spol. (13), ktori hodnotili 8 pacientov
po operacii koarktacie vo veku 51 - 73 rokov.
Z nich malo 5 v poopera¢nom obdobf normo-
tenziu. Pacienti boli dlhodobo asymptomatickf
s hemodynamicky malo zdvaznou KoAo.

Artériova hypertenzia po operdcii (alebo
katetrizacnom vykone) v detskom veku sa méze
objavit s odstupom mnohych rokov po vykone
Vek je najsignifikantnejsi faktor pri komplikacidch
po chirurgickej korekcii KoAo. S vekom pacien-
ta suvisi i zdvazZnost'systémovej hypertenzie.

Perzistujuca artériovéa hypertenzia sa vyskytuje
i U pacientov, ktorf nemaju rezidudlny pooperac-
ny gradient v mieste korekcie koarktacie aorty
(4,5,10, 11,12, 14).

Exaktny mechanizmus pretrvavania ar-
tériovej hypertenzie po korekcii KoAo nie je
znamy. Pri¢cinou mézu byt'endokrinné faktory
(renin-angiotenzin-aldosterén), nizka komplian-
cia artériovej steny v dosledku znizenia elas-
tickej funkcie aorty nad koarkta¢nym usekom,
predoperacnd dlhodobd ischémia obliciek,
rezidudlne difuzne ziuZenie descendentnej
aorty a manifestdcia primdrnej artériovej hy-
pertenzie (14, 15). Predpoklada sa, Ze etioldgia
hypertenzie méZe suvisiet s viodenym naruse-
nim biochemického zloZenia ultrastruktury
aortdlnej steny (16).

Mnohi pacienti s pooperac¢nou systolic-
kou normotenziou, bez rezidualnej koark-
tacie maju abnormdlny vzostup tlaku krvi pri
telesnej zdtaZi (ndsledkom uz spominaného
mechanizmu aktivacie sinusovych abnormalit
baroreceptorov alebo strukturovych porich
v prekoarkta¢nom Useku). Vo vacsine prac sa
neudéva koreldcia medzi typom primarneho
operac¢ného vykonu a zvysenym vyskytom
hypertenznej reakcie na zataz (5, 10). V spomi-
nanom stbore NUSCH zo 46 pacientov, ope-
rovanych v detskom veku (pri operacii mali
priemerny vek 6,5 roka a odstup od operacné-
ho vykonu 17 az 30 rokov) bolo 21 s artériovou
hypertenziou a z nich iba dvaja mali rekoark-
taciu, ktord vyzadovala invazivny vykon (9).
Opakovane je opisand suvislost s rezidualnou
artériovou hypertenziou a s abnormalnou geo-
metriou aortélneho obluka. ,Goticka” anat6-
mia aortalneho obluka suvisi s mechanickymi
vlastnostami arteridlnej steny, o ma za nasle-
dok vysoké riziko vzniku artériovej hyper-
tenzie v dospelom veku (15, 16). Prevenciou
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by mohla byt harmonické anatomicka korekcia
koarktacie v ranom veku (16). V odporuceniach
nie je zahrnutd indikdcia korekcie abnormalnej
geometrie aortalneho obluika, ak sa nepotvrdi
rezidudlna rekoarktécia (2).

Sledovanie pacientov a lie¢ba
hypertenzie

Pacientov s KoAo musi pravidelne kardio-
l6g kontrolovat do konca Zivota. Pri dlhodo-
bom sledovani pacientov je potrebné sledo-
vat hribku myokardidlnej steny. Budicnost
vyzaduje potrebu analyzy intermedidlnych
markerov vaskuldrnej funkcie a myokardiadlnej
hypertrofie (16). Adekvdtna farmakologickd
liecba pacientov s hypertenziou po korekcii
koarktacie chrani pacientov pred zavaznymi,
Zivot ohrozujucimi komplikaciami. Gravidita
pacientiek s koarktaciou alebo s rekoarktaciou
je velkym rizikom (3).

Algoritmus liecby artériovej hypertenzie
pacientov s KoAo je uvedeny v tabulke 1.

Cyanotické VCHS v kombinacii
s feochromocytomom

Sekundarnu systémovu artériovu hy-
pertenziu pri cyanotickych VCHS v kom-
binacii s feochromocytémom opisali opa-
kovane japonski autori (17, 18). V etioldgii hra
Ulohu chronickd hypoxia, v dosledku ktorej
dochddza ku stimuldcii sekrécie katecholamf-
nov, ¢o moze viest k ndslednej hyperlazii ale-
bo neopldzii drene nadobliciek (18). V etioldgii
spolupdsobia i génové abnormality. Neda sa
vsak jednoznacne dokézat nadvaznost vyskytu
feochromocytému a VCHS (17). V diferencialnej
diagnostike nevysvetlitelnych symptémov a za-
vaznej artériovej hypertenzie pri cyanotickych
VCHS je potrebné vylucit feochromocytém
(17).

Vrodené choroby srdca a plicna
hypertenzia

Vacsina vrodenych chyb srdca spojenych
s plicnou hypertenziou sa zaraduje do sku-
piny plicnej artériovej hypertenzie (PAH).
Vznikd pri zvysenom prietoku cez plicne rie-
Cisko v dosledku existencie lavo-pravého skra-
tu medzi systémovym a plicnym rieciskom.
Na jej vzniku sa moéze podielat i nedostatocna
kapacita plicneho rieciska (a kolaterdly medzi
systémovym a plicnym rieciskom na Urov-
ni pluc). Vyskytuje asi u 5- 10 % pacientov
s vrodenymi chybami srdca (19). Je charakte-
rizovana zvysenim stredného tlaku v plucnici
nad 25 mmHg v pokoji a nad 30 mmHg pri

Tabulka 2. Patologicko-anatomicka a patofyzi-
ologické klasifikdcia vrodenych systémovo-plic-
nych skratov asociovanych s plicnou arteridlnou
hypertenziou (upravené podla 19).

1. Typ vrodenej chyby srdca (VCHS)

Tabulka 3. Multiorgdnové postihnitie pacien-
tov s Eisenmengerovym syndrémom (upravené
podla 19, 20).

Eisenmengerov syndrém - multiorganové
ochorenie

1.1 Jednoduché, pre-trikuspidalne skratové
vrodené chyby srdca

Defekt predsieriového septa (DPS)
- Ostium secundum
- Sinus venosus

Uplny alebo ¢iasto¢ny anomalny plicny
venodzny navrat bez obstrukcie

1.2 Jednoduché, post-trikuspidalne skratové
vrodené chyby srdca

Defekt komorového septa (DKS)

Perzistujuci arterialny duktus (Botalli)

1.3 Kombinované skratové vrodené chyby srdca

Opisat kombindcie skratov a definovanie
dominantného skratu

1.4 Komplexné vrodené chyby srdca

Defekt atrioventrikuldarneho septa

Spolo¢ny arteridlny trunkus

Vrodené chyby srdca s funkéne jedinou
komorou, bez obstrukcie pltcneho prietoku

Transpozicia velkych ciev s defektom komo-
rového septa (bez pulmonalnej stendzy) a/
alebo perzistujuci arteridiny duktus (Botalli)

Iné

2. Rozmery a zavaznost

2.1 Hemodynamické kritéria

Restrikeny

Nerestrikény

2.2 Anatomické kritéria

Maly az stredne zavazny skrat (DPS menej ako
2 cm, DKS menej ako 1 cm)

Velky (DPS 2 cm a viac, DKS 1 cm a viac)

3. Smerovanie skratu

Dominantne systémovo-plicny (lavo-pravy) skrat

Dominantne plicno-systémovy (pravo-favy) skrat

Bidirekény skrat

4. Pridruzené extrakardidlne abnormality

5. Stav korekcie

Nekorigovany

Ciasto¢ne korigovany, resp. paliativny vykon
(Specifikovat typ vykonu/vykonov, vek v ¢ase
korekcie)

Korigovany spontanne alebo Korigovany
spontanne alebo chirurgicky (Specifikovat typ
vykonu/vykonoy, vek v ¢ase korekcie)

zatazi (19, 20, obrdzok 1). Prehlad pulmonélnej
hypertenzie asociovanej s viodenymi chybami
srdca ukazuje tabulka 2.

Tazkd forma plicnej arteridlnej hyperten-
zie v spojeni so skratovou vrodenou chybou
sa nazyva Eisenmengerov syndrém.V dosled-
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Hematologické a hemostatické abnormality

sekundérna erytrocytéza

hyperviskézny syndrom

deficit Zeleza

hemoptyza/trombdza

metrordgia a epistaxy

Dysfunkcia obliciek

Hyperurikémia

Cholelitiaza

Skoliéza

Artropatia (osteochondréza)

Akné

Systémové infekcie

mozgové abscesy (fokdlne neurologické symp-
témy by nemali byt zamenené za priznaky hy-
perviskézneho syndrému)

Arytmie

predsiefiové

komorové

Synkopy

Néhla kardialna smrt

Pravokomorové zlyhanie (neskoré, ¢asto nevy-
razné priznaky)

ku zvysenia tlaku v plicnom cievnom riecisku
na uroven systémového alebo az suprasystémo-
vého tlaku dochadza k obrateniu pévodného
[avo-pravého skratu na pravo-lavy skrat alebo
je skrat bidirek¢ny. Vysledkom je cyandza pa-
cienta s multiorganovym postihnutim (tabulka
3). V populacii pacientov s VCHS sa vyskytuje
priblizne v 1 -2% (3,19).

Vznik, prevalencia a vyskyt plucnej hy-
pertenzie zavisi od typu vrodenej chyby srd-
ca, od stavu korekcie VCHS, od rezidui a predo-
véetkym od vyznamnosti nadmerného prietoku
krvi pldcnym cievnym rieciskom. Vznikad pri
komplexnych VCHS (asi 30%) a z izolovanych
sa najcastejsie vyskytuje u pacientov s defek-
tom komorového septa, s defektom predsie-
nového septa a s perzistujiucim arteridlnym
duktom (2, 3, 19).

Pacienti s defektom komorového septa maju
Castejsi vyskyt plicnej artériovej hypertenzie (pri
tlakovo-objemovému pretazenf pravej komory)
ako pri defekte predsienového septa (pretazenie
pravej komory je prevazne objemové). Na ge-
néze PAH u pacientov s defektom komorového
septa sa i vacsou mierou podiela aj idiopaticka
PAH a vznika obycajne vo vyssom veku.



Moznosti liecby PAH

Vdaka novym terapeutickym mozZnostiam je
mozné priebeh a progresiu ochorenia spomalit
a zlepsit kvalitu Zivota pacientov s PAH. Okrem
vSeobecnych opatreni a konvencnej terapie
(vazodilatacnej liecby blokatormi kalciovych ka-
nalov, antikoagulacnej terapie, diuretickej liecby,
terapie pozitivne inotropnymi ldtkami, antiaryt-
mickej terapii a oxygenoterapii) sa v posledom
obdobi zavadza Specificka terapia, ktord pred-
stavuju lieky ovplyvrujice patomechanické
procesy podielajuice sa na vzniku plicnej arte-
ridlnej hypertenzie (rézne formy prostacyklinu,
inhibitory fosfodiesterdzy 5, antagonistov en-
dotelinovych receptorov, kombinovana lie¢ba)
(20). Transplantacia srdca a pltc predstavuje
mozZnu terapiu u vybranych pacientov s plic-
nou hypertenziou asociovanou s VCHS.

Zaver

V praci sme sa snazili o kratky prehlad vy-
skytu, klinickych prejavov a liecby artériovej hy-
pertenzie dospelych operovanych i neoperova-
nych pacientov pri koarktacii aorty a u pacientov
s plicnou artériovou hypertenziou asociovanou
s VCHS. S touto skupinou pacientov sa moze
kardioldg dospelého veku stretnut vo svojej
praxi opakovane. Vyzaduje od mladého veku az

do konca Zivota pacienta pravidelné sledovanie
a adekvatnu liecbu.
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