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Aneuryzma ascendentní aorty 

 Prevalence aortálních aneuryzmat je 5-10/100 000/rok 

     60%  postižen kořen a/nebo ascendentní aorta, 10% oblouk, 30% descendentní aorta 

 Dilatace AA = diametr ≥ 40 mm ( 40-44mm dilatace/ nad 45mm aneuryzma) 

 Rozměr aorty závisí na pohlaví, věku a BSA  (růst +0,9 mm muži, +0,7mm ženy/dekádu) 

 

 Hodnocení rozměru aorty indexy, které lépe korelují s rizikem disekce či úmrtí 

 Aortic size index ( ASI ……mm/BSA ) 

 Aortic height index  (AHI ……….mm/m) 

 CSA – height ratio  ( ≥ 10  cm2/m)  

 Z-score ( nomogramy , pediatrie) 

 

 

Rapidní rychlost růstu : 
      5mm/rok  
      3mm/rok ve dvou po sobě následujících letech 
      3mm/rok u hereditárních aneuryzmat 
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Guidelines 
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Etiologie 

Geneticky podmíněné (20%) Negenetické aortopatie

Syndromové Hypertenze

Nesyndromové Ateroskleróza

Degenerativní

Zánětlivé

      Velkobuněčná arteritida

      Takayasuova arteritida

      Bechcetova nemoc

      Ankylozující spondylitida

Infekční

     Bakteriální

     Mykotické

Předchozí traumatické poranění 
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 AD s variabilní penetrací, 20% pozitivní RA 

 Progredující dilatace aorty (MFS  0,5-1mm/rok , LDS až 10mm/rok)  

 Disekce aorty a úmrtí v mladém věku (median  MFS 35 let /non MFS  64 let ) 

Geneticky podmíněné aortopatie  
(HTAD = heritable thoracic aortic disease )  

Syndromové (sHTAD) Nesyndromové (nsHTAD)

Kardiovaskulární projevy Kardiovaskulární projevy
Systémové projevy (muskuloskeletální, kraniofaciální, oční, plicní, kožní...)

Marfanův syndrom (MFS) Familiární hrudní aneuryzmata

Loeys-Dietzův syndrom (LDS) Sporadická  aneuryzmata 

Turnerův syndrom (TS) BAV aortopatie

Ehler-Danlos syndrom typ IV vaskulární typ (vEDS)

Syndrom arteriálních tortuosit (ATS)
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Riziko disekce aorty závisí na diametru aorty 

a typu mutace u HTAD 

2022 ACC/AHA Guideline for the Diagnosis 
and Management of Aortic disease .  
Circulation 2022;146:e334-e482. 

  89x vyšší při diametru 40-44mm 
  6300 x vyšší  při diametru nad 45 mm  

Weinsaft, J.W. et al. J Am Coll Cardiol 2016;67:2744-54. 

GenTAC registr ( 1991 pac ) 
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ECHO  

 měření anulu, kořene, STJ, ascendentní a descendentní aorty, hodnocení chlopní, 

     ( leading edge to leading edge, endiastola) 
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CT a MRI 

 MRI nebo CT AG:  provést u každého pacienta na počátku sledování 

     zobrazení celé aorty od hlavy po pánevní tepny, tortuosity aorty a vertebrálních tepen  

     mají diagnostický a prognostický význam u HTAD 

 CT - EKG gated , 3D rekonstrukce, měření inner edge-inner edge 

 MRI – srovnatelná specifita i senzitivita s CT, bez radiace, preferované u mladých  

     pacientů vyžadujících opakovaná vyšetření, nativní bez KL 
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Zobrazení aorty 

 

 

 

 Volit šetrnou metodu v případě opakovaného 

     zobrazování s ohledem na alergie, renální 

     funkce, vyšetřování mladých pacientů 

     a žen fertilního věku, minimalizovat radiaci 

 Zohlednění preferencí pacienta 

 Srovnávat identickou metodu v rámci sledování 

 ESC Guidelines on the diagnosis and treatment of 

 aortic diseases  2014 
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Indikace k operaci 

2021 ESC / EACTS Guidelines for the management of valvular heart disease European Heart Journal . 00. 1-72.  

2014 Guidelines on the diagnosis and treatment of aortic diseases  European Heart Journal. 35.2873-2926. 

d) Rizikové faktory 
 RA disekce  
 plánovaná gravidita 
 hypertenze 
 progrese > 3mm/rok  
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Indikace k operaci MFS   

Rizikové faktory :  
     RA disekce  
     plánovaná gravidita 
     progredující AoR 
     nekontrolovaná hypertenze 
     progrese > 3mm/rok 

2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease, European Heart Journal .1-83 

2022 ACC/AHA Guideline for the Diagnosis and Management of Aortic disease . Circulation 2022;146:e334-e482 

ESC AHA 
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Indikace k operaci u LDS  

*Rizikové faktory : malý BSA, extraaortální projevy (kraniosynostozy, hypertelorismus, rozštěp 
uvuly, tortuosity, průhledná kůže, RA  disekce v mladém věku, růst > 3mm/rok, ženy s TGFBR2 

† Zohlednit RA, věk a rychlost růstu aorty 
2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease, European Heart Journal .1-83 

2022 ACC/AHA Guideline for the Diagnosis and Management of Aortic disease . Circulation 2022;146:e334-e482 

ESC 

AHA 
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Indikace k operaci Turnerův sy 

Rizikové faktory 
     BAV  
     koarktace aorty 
     elongace transverzální aorty 
     hypertenze 
  

2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease, European Heart Journal .1-83 
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Indikace k operaci u nsHTAD  

ACTA2, MYH11, MYLK, PRKG1…..  

2022 ACC/AHA Guideline for the Diagnosis and Management of Aortic disease . Circulation 2022;146:e334-e482 

†  Časnější indikace při pozitivní RA disekce při nízkém diametru, růst ≥ 3mm/rok 

AHA 
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Molekulárně-genetické vyšetření  

2022 ACC/AHA Guideline for the 
Diagnosis and Management of 
Aortic disease . Circulation 
2022;146:e334-e482. 
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Farmakoterapie a režimová opatření  

 Kontrola hypertenze, nekuřáctví, nevhodná je isometrická zátěž 

 BB –  ↓ TK, TF, ↓ progresi  dilatace aorty, ale neredukují mortalitu ani riziko disekce  

 ARBs  (losartan, irbesartan)  – nejsou superiorní oproti BB, alternativa při intoleranci, 

      kombinace BB+ARB aditivní efekt, data pro MFS ale extrapolována na ostatní HTAA 

 Cíl TKs < 130mmHg, u disekce < 110mmHg ( ABPM 24 hod), léčba pokračuje i po operaci 

 Nevhodná farmaka:  CaB, fluorochinolony 

 

       

Shores J, Berger KR et al. j Med 
1994;330:1335-1341. 
Teixido-Tura G et al. J Am Coll Cardiol 
2018;72:1613-1618. 
Kocyigit D. et al. Am J Cadiovasc Drugs 
2021 21:609-617. 
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Aortopatie a gravidita 

 Gravitida je u  HTAD vždy riziková 

 Disekce –3.trimestr (50%) a šestinedělí ( 33%) 

 Turnerův syndrom -  2% gravidních zemře na 

     disekci ,  100x vyšší mateřská mortalita 

     riziková gravidita i při IVF donorskými oocyty 

 
2018 ESC Guidelines for the management of  
cardiovascular diseases during pregnancy 
2022 ACC/AHA Guideline for the Diagnosis and 
Management of Aortic disease . Circulation 
2022;146:e334-e482. 
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Follow-up 

Bhandari R Vasc Med  
2020;25:63-77. 
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Závěry  

 Základními zobrazovacími metodami zůstávají ECHO, CT a MR.  Zásadní je srovnávat stejnou 

     zobrazovací metodu, zohlednit povrch těla a výšku pacienta. Indexy lépe korelují s rizikem 

     aortálních komplikací.  

 Na geneticky podmíněnou aortopatii musíme pomýšlet při výskytu  aneuryzmatu nebo 

     disekce v mladém věku bez přítomnosti klasických rizikových faktorů.  

     Doporučeno je genetické testování a kaskádový rodinný screening.  

 U žen fertilního věku s aortopatiemi  začíná management těhotenství před graviditou.  

 V centrech s multidisciplinárním zkušeným týmem je opodstatnění pro provedení  

     operačního  výkonu při nižších kritériích než jsou doporučena v guidelines.  

 Při indikaci k operaci je třeba zohlednit typ HTAD, rychlost růstu aorty, RA  vč. rozměrů  aorty  

     při disekci u příbuzných, které je nutné zaznamenat  do dokumentace. 

 Doživotně je doporučena farmakologická léčba a režimová opatření. 
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Ostatní aortopatie (37 genů) 

   

ECM=extracelullar matrix 
SMC=smoth muscle cell 
TGF=transforming growth factor 2019 Vinholo TF, Brownstein et al.  AORTA 2019;7:99-107.  


