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Úvod
Vrodené chyby srdca (VCHS) v dospe-

lom veku predstavujú skupinu operovaných 

i neoperovaných pacientov vekovej kategórie 

18 a viac rokov s variabilnou kombináciou 

kongenitálnych anatomických anomálií 

jednotlivých štruktúr srdca a priľahlých ciev. 

Vzhľadom na výraznú heterogenicitu, anato-

mickú a klinickú variabilitu VCHS je málo kon-

trolovaných randomizovaných štúdii, o ktoré 

sa môžeme jednoznačne oprieť v diagnostic-

kom a v terapeutickom manažmente. Európske, 

kanadské, americké a ostatné odporučenia sú 

predovšetkým založené na empirických pozoro-

vaniach a na výsledkoch štúdií s malým počtom 

pacientov s VCHS (v porovnaní s veľkými štúdia-

mi ako napríklad pri manažmente ischemickej 

choroby srdca) (1).

Predpokladáme, že dospelí pacienti s VCHS 

a s esenciálnou artériovou hypertenziou majú 

rovnakú incidenciu metabolického syndrómu 

a rizikových faktorov ako pacienti bežnej po-

pulácie. So sekundárnou artériovou hyper-

tenziou sa kardiológ dospelého veku v tejto 

skupine pacientov najčastejšia stretáva pri kli-

nickom obraze koarktácie aorty (2, 3, 4, 5, 6, 7, 

8, 9, 10, 11, 12, 13, 14, 15, 16). V literatúre sú opa-

kovane opísané kazuistiky pacientov s cyanotic-

kými vrodenými chybami srdca v kombinácii 

s feochromocytómom (17, 18) a s niektorými 

genetickými syndrómami (napríklad Turnerov 

syndróm, ktorý má v klinickom obraze častý 

výskyt koarktácie aorty) (2).

Pri uvažovaní o artériovej hypertenzii by 

sme mali spomenúť z didaktických dôvodov 

okrem systémovej hypertenzie i samostatnú 

nozologickú jednotku – pľúcnu arteriálnu 

hypertenziu, ktorá sa u pacientov s vrode-

nými chybami srdca na rozdiel od všeobecnej 

populácie vyskytuje oveľa častejšie a vyža-

duje špecializovaný diagnostický a liečebný 

prístup (19, 20).
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Obrázok 1. CT angio hrudnej aorty. 

Štyridsaťštyriročný pacient so systémovou 

artériovou hypertenziou na kombinovanej 

antihypertenznej liečbe po korekcii koarktácie 

aorty vo veku 14 rokov a po reoperácii 

(aorto-aortálnom bypasse) vo veku 39 rokov. 

Pacient má reziduálnu hemodynamicky 

nezávažnú koarktáciu (označenú šípkou) 

a stenózu artérie pulmonalis v dôsledku 

komprimácie aorto-aortálneho bypassu 

po reoperácii (označenú šípkou). 

(NÚSCH, Bratislava 2009).
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Artériová hypertenzia dospelých 
pacientov s koarktáciou aorty

Anatomický substrát „jednoduchej“ koark-

tácie aorty (KoAo) v dospelom veku pred-

stavuje vo väčšine prípadov zúženie hrudnej 

aorty v mieste ligamentum arteriosum a ob-

vykle zasahuje krátky úsek (obrázok 1). Vzácne sa 

vyskytuje v oblasti ascendentnej alebo descen-

dentnej časti srdečnice. Variabilná je anatómia 

proximálnej časti aorty od koarktácie (3, 4, 5). 

Aorta proximálne od koarktácie je rigidná, me-

nej distenzibilná než distálna časť aorty (pod 

koarktáciou). Dôsledkom je disproporcionálny 

vzostup systolického tlaku v prekoarktačnom 

úseku (4). V etiológii systolickej artériovej hyper-

tenzie pacientov s koarktáciou aorty hrajú úlohu 

mnohé faktory. Z nich najdôležitejšia je znížená 

kompliancia aorty pri patologicko-anatomic-

kých zmenách v stene aorty nad koarktačným 

úsekom a senzitívnosť karotických sinusových 

baroreceptorov (3, 4, 5).

Stav neoperovaných pacientov

Pacienti s natívnou KoAo alebo s re-

koarktáciou majú artériovú hypertenziu 

na horných končatinách (hlavne na pravej 

ruke), tlakovú diferenciu medzi hornými 

a dolnými končatinami, slabo hmatné pul-

zácie na dolných končatinách, dilatáciu 

interkostálnych artérií, echokardiografický 

obraz tlakového gradientu v descenentnej 

aorte, “koarktačný” prietok v brušnej aorte. 

V mieste koarktácie musí byť gradient meraný 

invazívnou cestou vyšší ako 20 mm Hg. Ak je vý-

razná kolaterálna cirkulácia, môže byť gradient 

v oblasti zúženia aorty minimálny (vzácne nulo-

vý) (4, 5, 6, 7). Podľa klasickej práce Campbella 

zo sedemdesiatych rokov 20. storočia 50 % ne-

operovaných pacientov s KoAo umiera vo veku 

do 30 rokov, 75 % do 46 rokov a 98 % do 58. 

roku života (6). Pri gravidite pacientiek s KoAo je 

vyššia úvodná hypertenzia. Pacientky s nelieče-

nou koarktáciou alebo závažnou rekoarktáciou 

majú závažné riziko aortálnej disekcie počas 

tehotnosti (8).

Liečba koarktácie aorty

Najdôležitejšou metódou liečby KoAo je 

operačná korekcia (interpozičná záplata, „end-

to-end“ anastomóza, aortoplastika záplatou, roz-

šírenie oblúka aorty, premostenie koarktačného 

segmentu a pod.) (3, 4, 5). Technika operácie 

KoAo je v dospelom veku odlišná od operač-

ného výkonu pacientov v detskom veku (aorta 

dospelých je relatívne imobilná, prítomné sú 

veľké kolaterály, kalcifikácie a pod.). Balónková 

valvuloplastika je metódou voľby liečby 

predovšetkým v detskom veku. Implantácia in-

travaskulárnych stentov zabraňuje restenóze 

a aneuryzmatickej dilatácie aorty (2, 3). Kardiológ 

dospelého veku sa predovšetkým stretáva s pa-

cientami po korekcii KoAo – primárna diagnóza 

KoAo v dospelosti je vzácna.

Stav operovaných pacientov

Podľa Kaemmerera (4) u pacientov, ktorí 

sú starší ako 5 rokov v čase operácie, je 90 % 

normotenzných po 5 rokoch po výkone, 50 % 

po 20 rokoch a 25 % po 25 rokoch. V súbore 

Národného ústavu srdcových a cievnych chorôb 

(NÚSCH) 17 pacientov operovaných v dospe-

lom veku (s priemerným vekom pri operácii 

38,5 rokov a z nich štyria boli v piatom decéniu) 

mal pooperačnú artériovú hypertenziu kaž-

dý pacient, bez korelácie výskytu hypertenzie 

s operačnou technikou (9).

Hlavným rizikom pooperačnej systé-

movej hypertenzie je dĺžka predoperačnej 

hypertenzie (10). V starších prácach sú ojedi-

nelé kazuistiky pacientov s úpravou hyperten-

zie po korekcii koarktácie v dospelom veku. 

Cayenne a spol. (12) referujú o prípade pacien-

ta s asymptomatickou koarktáciou, ktorý bol 

operovaný v 59. roku života, s normotenziou 

po operácii. Ešte optimistickejšie výsledky udá-

va Aris a spol. (13), ktorí hodnotili 8 pacientov 

po operácii koarktácie vo veku 51 – 73 rokov. 

Z nich malo 5 v pooperačnom období normo-

tenziu. Pacienti boli dlhodobo asymptomatickí 

s hemodynamicky málo závažnou KoAo.

Artériová hypertenzia po operácii (alebo 

katetrizačnom výkone) v detskom veku sa môže 

objaviť s odstupom mnohých rokov po výkone 

Vek je najsignifikantnejší faktor pri komplikáciách 

po chirurgickej korekcii KoAo. S vekom pacien-

ta súvisí i závažnosť systémovej hypertenzie. 

Perzistujúca artériová hypertenzia sa vyskytuje 

i u pacientov, ktorí nemajú reziduálny pooperač-

ný gradient v mieste korekcie koarktácie aorty 

(4, 5, 10, 11, 12, 14).

Exaktný mechanizmus pretrvávania ar-

tériovej hypertenzie po korekcii KoAo nie je 

známy. Príčinou môžu byť endokrinné faktory 

(renín-angiotenzín-aldosterón), nízka komplian-

cia artériovej steny v dôsledku zníženia elas-

tickej funkcie aorty nad koarktačným úsekom, 

predoperačná dlhodobá ischémia obličiek, 

reziduálne difúzne zúženie descendentnej 

aorty a manifestácia primárnej artériovej hy-

pertenzie (14, 15). Predpokladá sa, že etiológia 

hypertenzie môže súvisieť s vrodeným naruše-

ním biochemického zloženia ultraštruktúry 

aortálnej steny (16).

Mnohí pacienti s pooperačnou systolic-

kou normotenziou, bez reziduálnej koark-

tácie majú abnormálny vzostup tlaku krvi pri 

telesnej záťaži (následkom už spomínaného 

mechanizmu aktivácie sinusových abnormalít 

baroreceptorov alebo štruktúrových porúch 

v prekoarktačnom úseku). Vo väčšine prác sa 

neudáva korelácia medzi typom primárneho 

operačného výkonu a zvýšeným výskytom 

hypertenznej reakcie na záťaž (5, 10). V spomí-

nanom súbore NÚSCH zo 46 pacientov, ope-

rovaných v detskom veku (pri operácii mali 

priemerný vek 6,5 roka a odstup od operačné-

ho výkonu 17 až 30 rokov) bolo 21 s artériovou 

hypertenziou a z nich iba dvaja mali rekoark-

táciu, ktorá vyžadovala invazívny výkon (9). 

Opakovane je opísaná súvislosť s reziduálnou 

artériovou hypertenziou a s abnormálnou geo-

metriou aortálneho oblúka. „Gotická“ anató-

mia aortálneho oblúka súvisí s mechanickými 

vlastnosťami arteriálnej steny, čo má za násle-

dok vysoké riziko vzniku artériovej hyper-

tenzie v dospelom veku (15, 16). Prevenciou 

Tabuľ ka 1. Algoritmus liečby artériovej hypertenzie dospelých pacientov so systémovou artériovou 

hypertenziou (upravené podľa 9).

HYPERTENZIA DOSPELÝCH PACIENTOV S KOARKTÁCIOU AORTY

pokojový G nad 20 mmHg

záťažový G nad 50 mHg

pokojový G do 20 mmHg

záťažový G nad 50 mHg

Vysvetlivky: G – gradient.

pokojový G do 20 mmHg

záťažový G do 50 mHg

chirurgia/angioplastika
rozšírenie škály

antihyperenzívnej terapie

angioplastika/reoperácia 

pri pretrvávaní hypertenzie

antihypertenzívna terapia
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by mohla byť harmonická anatomická korekcia 

koarktácie v ranom veku (16). V odporučeniach 

nie je zahrnutá indikácia korekcie abnormálnej 

geometrie aortálneho oblúka, ak sa nepotvrdí 

reziduálna rekoarktácia (2).

Sledovanie pacientov a liečba 

hypertenzie

Pacientov s KoAo musí pravidelne kardio-

lóg kontrolovať do konca života. Pri dlhodo-

bom sledovaní pacientov je potrebné sledo-

vať hrúbku myokardiálnej steny. Budúcnosť 

vyžaduje potrebu analýzy intermediálnych 

markerov vaskulárnej funkcie a myokardiálnej 

hypertrofie (16). Adekvátna farmakologická 

liečba pacientov s hypertenziou po korekcii 

koarktácie chráni pacientov pred závažnými, 

život ohrozujúcimi komplikáciami. Gravidita 

pacientiek s koarktáciou alebo s rekoarktáciou 

je veľkým rizikom (8).

Algoritmus liečby artériovej hypertenzie 

pacientov s KoAo je uvedený v tabuľke 1.

Cyanotické VCHS v kombinácii 
s feochromocytómom

Sekundárnu systémovú artériovú hy-

pertenziu pri cyanotických VCHS v kom-

binácii s feochromocytómom opísali opa-

kovane japonskí autori (17, 18). V etiológii hrá 

úlohu chronická hypoxia, v dôsledku ktorej 

dochádza ku stimulácii sekrécie katecholamí-

nov, čo môže viesť k následnej hyperlázii ale-

bo neoplázii drene nadobličiek (18). V etiológii 

spolupôsobia i génové abnormality. Nedá sa 

však jednoznačne dokázať náväznosť výskytu 

feochromocytómu a VCHS (17). V diferenciálnej 

diagnostike nevysvetlitelných symptómov a zá-

važnej artériovej hypertenzie pri cyanotických 

VCHS je potrebné vylúčiť feochromocytóm 

(17).

Vrodené choroby srdca a pľúcna 
hypertenzia

Väčšina vrodených chýb srdca spojených 

s pľúcnou hypertenziou sa zaraďuje do sku-

piny pľúcnej artériovej hypertenzie (PAH). 

Vzniká pri zvýšenom prietoku cez pľúcne rie-

čisko v dôsledku existencie ľavo-pravého skra-

tu medzi systémovým a pľúcnym riečiskom. 

Na jej vzniku sa môže podieľať i nedostatočná 

kapacita pľúcneho riečiska (a kolaterály medzi 

systémovým a pľúcnym riečiskom na úrov-

ni pľúc). Vyskytuje asi u 5 – 10 % pacientov 

s vrodenými chybami srdca (19). Je charakte-

rizovaná zvýšením stredného tlaku v pľúcnici 

nad 25 mmHg v pokoji a nad 30 mmHg pri 

záťaži (19, 20, obrázok 1). Prehľad pulmonálnej 

hypertenzie asociovanej s vrodenými chybami 

srdca ukazuje tabuľka 2.

Ťažká forma pľúcnej arteriálnej hyperten-

zie v spojení so skratovou vrodenou chybou 

sa nazýva Eisenmengerov syndróm. V dôsled-

ku zvýšenia tlaku v pľúcnom cievnom riečisku 

na úroveň systémového alebo až suprasystémo-

vého tlaku dochádza k obráteniu pôvodného 

ľavo-pravého skratu na pravo-ľavý skrat alebo 

je skrat bidirekčný. Výsledkom je cyanóza pa-

cienta s multiorgánovým postihnutím (tabuľka 

3). V populácii pacientov s VCHS sa vyskytuje 

približne v 1 – 2 % (3,19).

Vznik, prevalencia a výskyt pľúcnej hy-

pertenzie závisí od typu vrodenej chyby srd-

ca, od stavu korekcie VCHS, od reziduí a predo-

všetkým od významnosti nadmerného prietoku 

krvi pľúcnym cievnym riečiskom. Vzniká pri 

komplexných VCHS (asi 30 %) a z izolovaných 

sa najčastejšie vyskytuje u pacientov s defek-

tom komorového septa, s defektom predsie-

ňového septa a s perzistujúcim arteriálnym 

duktom (2, 3, 19). 

Pacienti s defektom komorového septa majú 

častejší výskyt pľúcnej artériovej hypertenzie (pri 

tlakovo-objemovému preťažení pravej komory) 

ako pri defekte predsieňového septa (preťaženie 

pravej komory je prevažne objemové). Na ge-

néze PAH u pacientov s defektom komorového 

septa sa i väčšou mierou podieľa aj idiopatická 

PAH a vzniká obyčajne vo vyššom veku.

Tabuľ ka 2. Patologicko-anatomická a patofyzi-

ologická klasifikácia vrodených systémovo-pľúc-

nych skratov asociovaných s pľúcnou arteriálnou 

hypertenziou (upravené podľa 19).

1. Typ vrodenej chyby srdca (VCHS)

1.1 Jednoduché, pre-trikuspidálne skratové 

vrodené chyby srdca

 Defekt predsieňového septa (DPS)

 – Ostium secundum

 – Sinus venosus

 Úplny alebo čiastočny anomálny pľúcny 

venózny návrat bez obštrukcie

1.2 Jednoduché, post-trikuspidálne skratové 

vrodené chyby srdca

 Defekt komorového septa (DKS)

 Perzistujúci arteriálny duktus (Botalli)

1.3 Kombinované skratové vrodené chyby srdca

 Opísať kombinácie skratov a definovanie 

dominantného skratu

1.4 Komplexné vrodené chyby srdca

 Defekt atrioventrikulárneho septa

 Spoločný arteriálny trunkus

 Vrodené chyby srdca s funkčne jedinou 

komorou, bez obštrukcie pľúcneho prietoku 

 Transpozícia veľkých ciev s defektom komo-

rového septa (bez pulmonálnej stenózy) a/

alebo perzistujúci arteriálny duktus (Botalli)

 Iné

2. Rozmery a závažnosť

2.1 Hemodynamické kritériá

 Reštrikčný

 Nereštrikčný

2.2 Anatomické kritériá

 Malý až stredne závažný skrat (DPS menej ako 

2 cm, DKS menej ako 1 cm)

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

3. Smerovanie skratu

 Dominantne systémovo-pľúcny (ľavo-pravý) skrat

 Dominantne pľúcno-systémový (pravo-ľavý) skrat

 Bidirekčný skrat

4. Pridružené extrakardiálne abnormality

5. Stav korekcie

 Nekorigovaný

 Čiastočne korigovaný, resp. paliatívny výkon 

(špecifikovať typ výkonu/výkonov, vek v čase 

korekcie)

 Korigovaný spontánne alebo Korigovaný 

spontánne alebo chirurgicky (špecifikovať typ 

výkonu/výkonov, vek v čase korekcie)

Tabuľ ka 3. Multiorgánové postihnitie pacien-

tov s Eisenmengerovým syndrómom (upravené 

podľa 19, 20).

Eisenmengerov syndróm – multiorgánové 

ochorenie

Hematologické a hemostatické abnormality

• sekundárna erytrocytóza

• hyperviskózny syndróm

• deficit železa

• hemoptýza/trombóza

• metrorágia a epistaxy

Dysfunkcia obličiek

• Hyperurikémia

Cholelitiáza

• Skolióza

• Artropatia (osteochondróza)

Akné

Systémové infekcie

• mozgové abscesy (fokálne neurologické symp-

tómy by nemali byť zamenené za príznaky hy-

perviskózneho syndrómu)

Arytmie

• predsieňové

• komorové

Synkopy

• Náhla kardiálna smrť

• Pravokomorové zlyhanie (neskoré, často nevý-

razné príznaky)
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Možnosti liečby PAH

Vďaka novým terapeutickým možnostiam je 

možné priebeh a progresiu ochorenia spomaliť 

a zlepšiť kvalitu života pacientov s PAH. Okrem 

všeobecných opatrení a konvenčnej terapie 

(vazodilatačnej liečby blokátormi kalciových ka-

nálov, antikoagulačnej terapie, diuretickej liečby, 

terapie pozitívne inotropnými látkami, antiaryt-

mickej terapii a oxygenoterapii) sa v posledom 

období zavádza špecifická terapia, ktorú pred-

stavujú lieky ovplyvňujúce patomechanické 

procesy podieľajúce sa na vzniku pľúcnej arte-

riálnej hypertenzie (rôzne formy prostacyklínu, 

inhibítory fosfodiesterázy 5, antagonistov en-

dotelínových receptorov, kombinovaná liečba) 

(20). Transplantácia srdca a pľúc predstavuje 

možnú terapiu u vybraných pacientov s pľúc-

nou hypertenziou asociovanou s VCHS.

Záver
V práci sme sa snažili o krátky prehľad vý-

skytu, klinických prejavov a liečby artériovej hy-

pertenzie dospelých operovaných i neoperova-

ných pacientov pri koarktácii aorty a u pacientov 

s pľúcnou artériovou hypertenziou asociovanou 

s VCHS. S touto skupinou pacientov sa môže 

kardiológ dospelého veku stretnúť vo svojej 

praxi opakovane. Vyžaduje od mladého veku až 

do konca života pacienta pravidelné sledovanie 

a adekvátnu liečbu.
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