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Tak ako orgdanovovaskulirne artériové ischemické choroby (Srdcovocievne, cievnocievne, nervovocievne,
koncatinovocievne,  oblickovocievne,  pohlavnocievne, plucnocievne,  crevnocievne, kostnokibovosvalovocievne,
koznocievne, ocnocievne, usnocievne, zubnocievne a dalSie orgdnovocievne artériové choroby) aj aortové choroby
prispievaju k Sirokému spektru artériovych chordob: aneuryzmy aorty (AA), akutne aortové syndromy (AAS), vratane
aortovej disekcie (AD), intramuralneho hematomu (IMH), penetrujucej aterosklerotickej ulceracie (PAU), dalej
traumatickeé poskodenie aorty (TAl), pseudoaneuryzma, ruptura aorty, ateroskleroza, vaskulitidy, ako aj genetické choroby
(napr. Turnerov syndrém, Marfanov syndrom, Ehlerov-Danlosov syndrom) a kongenitilne abnormality, vrdatane
koarktdacie aorty (CoA). Podobne ako iné artériové choroby, aj aortové choroby moézu byt diagnostikované po dlhom
casovom obdobi subklinickeho vyvinu alebo sa manifestuju akutne. Akitny aortovy syndrom (AAS) je casto prvym znakom
choroby, ktora vyzaduje rychlu diagnozu, rychle rozhodnutie a rychlu akciu k znizeniu extrémne nepriaznivej prognozy.
V dokumente sa analyzuju klucové klinicko-etiologicko-anatomicko-patofyziologické (CEAP) diagnostické aspekty
a principy manazmentu aortovych chorob (projekt CIEVY).
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Uvod

Aorta je hlavna transportno-distribu¢na vel'ka elastic-
ka artéria, v ktorej pocas priemerne dlhého Zivota pretecie
do organizmu takmer 200 milionov litrov krvi. Branica ju
rozdeluje na hrudnikova a brusnu aortu [1]. Aortova
cievna stena ma tri vrstvy. Vnatornd, tenka tunica intima
ma zlumenovej strany endotelové cievne bunky -
endotel, ktory patri medzi esencidlne zlozky nielen
cievnej a cirkulacnej reguladcie, ale aj homeostatickej
regulacie hlavného (neuro-endokrinno-imunitného) systé-
mu adalsich homeostatickych systémov [2-5]. Len
z hladiska svojich autokrinnych, parakrinnych a endo-
krinnych funkcii je vlastne plochou i hmotnostou (vo
vSetkych cievach) najvd¢Sie, najaktivnejSie a najmulti-
funk¢nejsie tkanivo v organizme &loveka. Uz minimalna
kvalitativna a/alebo kvantitativna zmena niektorej z jej
mnohostrannych funkcii (dysfunkcia endotelu) moéze
spdsobit’ funkéné a/alebo organické cievne choroby
anasledné funkéné a/alebo Struktirne poSkodenie tkaniv
aorganov (organovovaskulirne artériové choroby),
vratane fatalnych komplikacii [1-5]. Stredna, hruba tunica
media mé koncentrické vrstvy elastinovych a kolagéno-
vych vlakien s vnatornou hraniénou zénou — lamina

elastica interna a s vonkaj$ou hrani¢nou zénou — lamina
elastica externa, ako aj hladké svalové bunky. Vonkajsia
tunica adventitia obsahuje najmd kolagén a krvné
i lymfové vasa vasorum [1-11]. Stadiami trojdimenzio-
nalnou mikropocita¢ovou tomografiou (3D Micro-CT) sa
zistilo, ze ,,cievy ciev™ su vlastne trojaké: 1. vasa vasorum
internae odstupuju priamo z limenu aorty a vetvia sa
v cievnej stene; 2. vasa vasorum externae odstupuju
z vetiev aorty (hlavnej artérie) a smeruji naspit do
cievnej steny aorty (hlavnej artérie); 3. venous vasa
vasorae zacinaju v cievnej stene atistia bud’ do limenu
aorty (hlavnej artérie) alebo do vetiev konkomitantne;
vény. Pri zvySenom tlaku v aorte klesa prietok krvi vo
vasa vasorum nasledkom zvySenej tenzie v cievnej stene
a nasledkom ich torzie a kompresie.

Okrem distribuénej funkcie ma aorta vyznamné ulohy
pri kontrole ariadeni systémovej vaskularnej rezistencie
(SVR) asrdcovej frekvencie (HR) prostrednictvom pre-
soreceptorov Vv ascendentnej aorte a v aortovom obliku.
Zvysenie aortového tlaku spdsobi znizenie SVR a HR,
zatial'¢o zniZenie aortového tlaku spdsobi zvySenie SVR
aHR.
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NajdolezitejSou funkciou aorty je pruznikova funkcia
(Windkessel function), ktorda je podmienend jej ela-
stickostou pocas diastoly, ¢im aorta vykonava ulohu
,vaskuldrnej pumpy®, ¢o ma nenahraditelny vyznam
nielen pre koronarnu perfuziu [1-5]. Je to teda vysoko
aktivny, multifunkény, vitdlne dolezity organ, podobne
ako srdce a mozog.

Diameter aorty u zdravych dospelych os6b obvykle
nepresahuje 40 mm u muzov; 34 mm u zien a distalnym
smerom sa zmensuje. Ovplyviiuji ho viaceré faktory
vratane veku, pohlavia, telesnej vySky, hmotnosti,
telesného povrchu a krvného tlaku. S kazdou dekadou
zivota dochadza k vekovej aortovej expanzii 00,9 mm
umuzov a 0,7 mm u zien. Tato pomala, ale progresivna
dilatacia je sposobena zvySovanim kolagén/elastinového
pomeru a sprevadza ju zvySena tuhost’ a zvySeny pulzovy
tlak [1-36].

Komplexnd diagnéza musi mat Styri komponenty:
klinicky (C), etiologicky (E), anatomicky (A) a patofy-
ziologicky (P) [3-5, 16, 27-29, 32].

C:

Hlavna klinicka diagnéza; morbus principalis (C)
je diagndza, ktora bola analyzou stanovena ako hlavna
pri¢ina veduca k hospitalizacii pacienta [2-5, 16, 28, 29].
Choroby aorty nepatria svojim vyskytom medzi najcastej-
Sie choroby kardio-vaskularneho systému, bezpochyby sa
vSak zaraduju medzi najnebezpecnejSie, spojené
s vysokou mortalitou, pricom v mnohych pripadoch s
nerozpoznanou pricinou umrtia. Vzhladom na objem
aorty, jej priebeh a bezprostredny vztah k srdcu, je vyvin
pravych a nepravych aneuryziem, intramuralnych hema-
tomov, penetrujucich aortovych ulkusov, disekcii aorty,
traumatickych transekcii alebo ruptar aorty nezriedka
dramaticky, jednotlivé nozologické jednotky st neustale v
dynamike a ¢asto sa prelinaju. Ci uz ide o ich lokalizaciu
v hrudnikovej alebo v brusnej aorte, spolo¢nym menova-
tel'om r6znych aortovych choréb je podobny mnohotvarny
klinicky obraz a priebeh — aortovy syndrom (AS). Podl'a
ostatnych odporu¢ani ESC 2014 [1] sa rozoznavaju
zZ ¢asového klinického hl'adiska (C) tri klinické formy:

CAAS - akutny aortovy syndrém (do 14 dni od
vzniku);

CSAS — subakitny aortovy syndréom (15 — 90 dni);

CCAS - chronicky aortovy syndrém (nad 90 dni);

Aortova disekcia (AD)

Pri disekcii aorty sa rozoznava pat’ tried akitneho
aortového syndromu (CAAS) [1]:

CAASL - trieda | — Klasicka disekcia aorty

Vznikd primarne poskodenim intimy ajej roz-
trhnutim, ¢im vznikd prava komunikacia (pravy kanal)
medzi limenom a médiou jej steny. Tymto vstupnym
otvorom (,,entry) vnika krvny prad medzi intimu/médiu
a adventiciu a vytvara tzv. falo$ny kanal (nepravy lumen).

Priméarna trhlina intimy postihuje vacsinou viac ako
50 % cirkumferencie aorty a mava Spiralovity priebeh,
pri¢om falo$ny lumen byva vacsi ako pravy.

V jeho distalnej Casti je vystupovy otvor alebo i viac
vystupovych otvorov (,reentry”), kadial sa krv vracia
spat do lumenu (kompletna disekcia) alebo vystupna
komunikécia chyba a falo$ny kanal konéi slepo (in-
kompletna disekcia). Intima, oddelena od médie, vytvara
tzv. viajucu intimu (intimal flap), ktory sa vyduva sme-
rom do stredu pravého lumenu aorty a sposobuje steno-
tizaciu.

Disekcia vznika kdekol'vek v priebehu aorty, naj-
CastejSie v proximalnej Casti ascendentnej aorty a v pro-
ximalnej Casti descendentnej aorty tesne za odstupom a.
subclavia sinistra. MozZe postupovat proximalne (retro-
gradne) alebo distalne (antegradne), niekedy az do artérii
odstupujucich z aorty, o sa manifestuje prislusnymi or-
gdnovovaskularnymi ischemickymi syndréomami (OVIS)
[3-5, 16, 28, 29] (Tab.l). Pri proximalnych disekciach
hrozi vznik akatneho infarktu myokardu (AIM), aortovej
regurgitacie a kardidlne zlyhanie/ zlyhavanie. Mechaniz-
mus ich vzniku nie je iba v malperfuzii, ale aj v kombino-
vanych stenotizujiico-obliterujucich mechanizmoch. Dal-
§imi komplikaciami su: aneuryzma, ruptra aorty S Kkr-
vacanim do telovych dutin (hemoperikard s naslednou
tamponadou, hemothorax, hemoperitoneum), synkopa,
(post)hemoragicky ok, inokedy vznik aortokavalne;j fistu-
ly (s malperfiznym syndromom distalne a hyperkine-
tickym syndromom proximalne) a i. [1-36].

Table 1 The most frequent organovascular arterial
ischemic diseases (OVAID)

1. | Cardiovascular diseases; coronary heart disease;

ischemic heart disease;

2. | Vasculovascular diseases; arteriovascular

diseases, e. g. aortovascular diseases;

3. | Neurovascular diseases:

3.1. Cerebrovascular diseases; ischemic stroke;
ischemic encephalopathy;

3.2. Myelovascular diseases; ischemic
myelopathy;

3.3. Peripheral neurovascular diseases; ischemic
neuropathy;

4, Extremitovascular arterial diseases; ,,peripheral

arterial disease (PAD)";

5. | Renovascular arterial diseases; chronic kidney

disease;

6. | Genitovascular diseases; erectile dysfunction;

7. | Bronchopulmonal arterial diseases;

8. | Splanchnicovascular diseases;

9. | Mesenteriointestinocolonovascular diseases;

10. | Dermovascular diseases;

11. | Osteoarthromusculovascular diseases;

12. | Oculovascular diseases;

13. | Otovascular diseases;

14. | Dentovascular/ stomatovascular diseases;

15. | Other organovascular arterial diseases;
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CAAS2 — trieda Il — Intramuralny hematom aorty
(IMH)

Vyskyt: 10 — 25 % vSetkych AAS. Vznikd primarne
ruptirou vasa vasorum s naslednym krvacanim do médie
steny aorty, bez pritomnosti intimovej trhliny a bez
faloSného kanala. Povodne sa tato druhd entita AAS
nazyvala ,zatvorena disekcia“. Diagnostikuje sa ako
cirkularne zhrubnutie alebo zhrubnutie aortovej cievnej
steny krescendového tvaru, viac ako 5 mm, pricom
V mieste zhrubnutia nie je zistiteIny prietok krvi.

CAAS3 — trieda Il — Subtilna alebo diskrétna aortova
disekcia s vydutinou aortovej steny

Trieda Il sa najcastejsie vyskytuje v proximalnej Casti
ascendentnej hrudnikovej aorty. Casto sa je zdrojom aj
aortoartériovych tromboembolickych komplikacii.

CAAS4 — trieda 1V - Ulceracia (ulcus penetrans) po

ruptire aterosklerotickej lézie; penetrujici aortovy
ulkus (PAU)

Vyskyt: 2 — 7 % vsetkych AAS. Ateroskleroticka 1¢-
zia po jej rupture penetruje cez lamina elastica interna do
médie. Dalsi vyvin ulcerativneho procesu moze smerovat
k vzniku intramuralneho hematomu (IMH) alebo pseudo-
aneuryzme alebo ruptire aorty (ulcus perforans) alebo
k prechodu do Kklasickej disekcie aorty (CAASL).

CAASS — trieda V — iatrogénna (katétrova-endovasku-
larna a/alebo chirurgicka) alebo traumaticka disekcia
aorty.

Vznikd obvykle kombinovanymi mechanizmami
priamymi i nepriamymi (nahla decelebracia, kompresia,
torzia, artériova hypertenzia atd’.). Dalsi vyvin po prvot-
nom mechanickom poskodeni méze smerovat’ k vsetkym
predchadzajiucim triedam AAS (I az IV) [1].

Aneuryzma aorty (AA)

Aneuryzma patri medzi dilataéno-ektatické cievne
poruchy ur¢itého segmentu cievy, spésobené oslabenim
cievnej steny, priCcom rozsirenie limenu musi byt
minimalne 1,5 nasobkom diametra Iamenu nad fou.
Podra tvaru je sakularna, fuziformna alebo kombinovana.
Oslabenie cievnej steny je sucastou starnutia organizmu.
S vekom klesd mnozstvo elastinu a hladkych svalovych
buniek v médii aorty ainych ciev. Treba zdoéraznit, ze
oslabenie cievnej steny aorty mbézu sposobovat’ prakticky
vSetky zndme vaskularne rizikové faktory [3-5, 8, 9, 12,
15, 16, 21, 25, 26, 29] (Tab.2) avSetky stenotizujuco-
obliterujiice artériové choroby (Tab.3), vratane chordb
malych ciev (mikrovaskularne choroby; small vessel
diseases), ktoré moézu postihnut’ vasa vasorum aorty [3-5,
8, 16, 20, 28, 29] — aortovaskularna ischemicka choro-
ba (Tab.1).

Table 2 Risk factors for organovascular arterial ische-
mic diseases (OVAID)

ENDOGENOUS (UNMODIFIABLE) RISK
FACTORS

1. | Age: older age

2. | Gender:
2.1. Male
2.2. Postmenopausal female

3. | Family history of organovascular diseases (OVD)

EXOGENOUS (MODIFIABLE) RISK FACTORS

1. | Dyslipidemia

2. | Arterial hypertension

3. | Cigarette smoking

4. | Diabetes mellitus

5. | Metabolic syndrome

6. | Insulin resistance

7. | Obesity (adiposopathy; sick fat disease — SFD;
fat mass disease — FMD)

8. | Physical inactivity

9. | Dietary consumption saturated and trans-fatty
acids

10. | Type A behavior

11. | Alcohol

12. | Thrombophilia

13. | Hyperuricemia

14. | Hyperhomocysteinemia

15. | Inflammation

16. | Depression, anxiety, hostility etc.

Table 3 Etiology of organovascular arterial ischemic
diseases (morbus fundamentalis; elementaris;
causalis)

El Atherosclerosis

E2 Arteriolosclerosis/arteriolonecrosis/arteriolocal-
cinosis

E3 Diabetic angiopathy:
E3.1. Diabetic macroangiopathy
E3.2. Diabetic microangiopathy

E4 | Monckeberg’'s mediosclerosis/mediocalcinosis

E5 | Arteritis (vasculitis):
E5.1. Primary vasculitis
E5.2. Secondary vasculitis
E5.3. Pseudovasculitis

E6 | Syndromes of arterial compression

E7 | Fibromuscular dysplasia

E8 | Cystic adventitial degeneration

E9 Arterial thrombosis

E10 | Arterial embolism/thromboembolism

E11 | Traumatic and posttraumatic arteriopathies

E12 | Physical arteriopathies

E13 | Chemical and toxic arteriopathies

E14 | latrogenic arterial occlusions

E15 | Dissection of aorta and of arteries

E16 | Arterial anomalies (tortuosity, coiling, kinking)

E17 | Complicated arterial aneurysms

E18 | Arteriovenous fistula

E19 | Rare arterial diseases; orphan arterial diseases
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Kongenitilne aneuryzmy sa vyskytuju pri viacerych
vrodenych zriedkavych artériovych chorobach, napriklad
pri Marfanovom syndréme, Ehlersovom-Danlosovom syn-
drome, idiopatickej cystickej nekréze médie, Loeysovom-
Dietzovom  syndréme,  aneuryzmovo-osteoartritickom
syndrome (AOS), Turnerovom syndréme ai. (Tab.4).
Moézu byt dlho asymptomatické a manifestuju sa az pri
komplikaciach, vratane letalnych komplikacii. Ziskané
aneuryzmy su najéastejsie pri aterosklerdze, pri vasku-
litidach (Takayasuova a Hortonova obrovskobunkova
aortoarteritida), postraumatické aneuryzmy, poststenotické
aneuryzmy, postpunkéné aneuryzmy, embolickoseptické
aneuryzmy, ale moézu byt sposobené vSetkymi artériovymi
chorobami (Tab.3)! Najzavaznej$im rizikovym faktorom
vzniku a progresie vydutin je artériova hypertenzia [3-5,
9, 21]. Podl'a Laplaceovho zakona (T = p.r), tangencialne
posobiaca tenzia v cievnej stene zavisi od tlaku a polo-
meru lamenu cievy [3-5]. Histomorfologicky sa rozlisuja
minimalne tri typy vydutin: pravd vydutina (aneurysma
verum), pri ktorej je vyduta cela cievna stena; disekujiica
vydutina (aneurysma dissecans) vznikd mechanizmom
disekcie a jej naslednou lokalizovanou dilataciou; pseudo-
aneurysma, nepravd aneuryzma (aneurysma falsum,
spurium) vznika disrupciou vSetkych troch vrstiev aor-
tovej cievnej steny a tvorbou extraaortového hematomu,
ktory je ohraniCeny iba periaortovym spojivovym tka-
nivom. V tiom je dutina, priamo komunikujuca s lume-
nom aorty. V systole do pseudoaneuryzmy krv priteka,
v diastole odteka. Odpoveda vlastne III. triede AAS. Ked’
tlak v pseudoaneuryzme prekro¢i maximalnu toleranciu
tenzie periaortového spojivového tkaniva, hrozi ruptira.
Pri zvédc¢sovani pseudoaneuryzmy hrozi kompresia a erdzia
okolitych tkaniv, vratane vzniku fistil — aortokavalna,
aortoezofagealna, aortoduodendlna a i. [1, 3, 4].

Table 4 Rare arterial diseases; orphan vascular dise-
ases

1. | Structural hemoglobinopathy S (drepanocytosis;
sickle cell disease)

2. | Fabry’s disease
3. | Calciphylaxis
4. | Marfan syndrome
5. | Ehlers-Danlos syndrome
6. | ldiopatic aortic cystic medionecrosis
7. | Loeys-Dietz syndrome
8. | Aneurysm-osteoarthritic syndrome
9. | Turner syndrome
10. | Mitochondrial rare vascular diseases
11. | Monogenic systemic small vessel diseases
11.1. CADASIL
11.2. CARASIL

11.3. CRV /HERNS
12. | Aortic coarctation
13. | Other rare diseases

Ruptira aortovej aneuryzmy (RAA) Pri otvorenej
ruptiire dochadza k masivnemu krvacaniu do telovych
dutin (hemoperikard s tamponddou srdca; pleuralna efizia
— hemothorax s akttnym respiraénym zlyhanim; hemo-

peritoneum) s hypotenziou a rychlym rozvojom hemora-
gického Soku, Gasto knahlej smrti (mors subita). Pri
zatvorenej ruptire (contained rupture) sa periaortovy
hematém (so vznikom pseudoaneuryzmy alebo bez jej
vzniku) ohrani¢i periaortovymi Struktirami, ako je peri-
kard, pleura, retroperitoneéalny priestor alebo okolitymi or-
ganmi. A teda pacient méze byt hemodynamicky stabilny
[1,3,4]

Syndrém akittnej aortovej okluzie je spdsobeny
najcastejSie sekundarnou trombdzou v oblasti instabilnej
aterosklerotickej 1ézie v oblasti bifurkacie aorty a mava
rozny priebeh: nahla smrt’, gangréna dolnych koncatin
(vysoka amputécia), pri dobrej kolateralizcii angina glu-
tealis, umuzov aj serektilnou dysfunkciou (Lericheov
syndrom) alebo mdze byt’ aj asymptomaticky. Teda prie-
beh zavisi od funkénej zdatnosti kolateralneho systému [1,
3,4].

E:

Po hlavnej diagnéze (C) musi nasledovat’ zakladna
etiologicka diagnéza; morbus fundamentalis, elemen-
taris, causalis (E), vyjadrujuca zakladnu pri¢innt cho-
robu (Tab.3), ktora sposobuje hlavna klinicka chorobu.
NajcastejSou chorobou aorty je ateroskleroza (E1), ale
v diferencialnej diagnéze musime vylucit’ vSetky artériové
choroby (E2 az E19), ktoré sa mozu podielat na
funkénom a Struktirnom poskodeni aorty, vratane aorto-
vaskularnej ischemickej choroby (Tab.1), ako jednej
podskupiny aortovych chordb, spdsobenych obliteru-
jucimi chorobami malych nutritivnych ciev aortovej steny
(vasa vasorum). Vzhl'adom na vel’ky rozsah problematiky,
aspoii orientaéne analyzujeme posledna skupinu — zried-
kavé geneticky podmienené choroby, ktoré poskodzuju aj
aortu (Tab.3; E19).

Zriedkavé choroby (rare diseases; orphan diseases —
E19)

V Eurépe sa choroba povazuje za zriedkava (rare
disease; orphan disease), ak postihuje menej ako 500 na
1 milion resp. menej ako 5 0sob z kaZdych 10 000 resp.
menej ako 1 na 2000 (Tab.4). Na Slovensku je priblizne
300 000 I'udi, ktori trpia niektorou zo zriedkavych chordb.
Celkovy pocet pacientov s asi 8 000 znamymi zriedka-
vymi chorobami je vSak paradoxne vysoky — trpi na ne 6
az 8 % zo 460 milidnovej eurdpskej populacie, samozrej-
me, pocet pacientov s jednotlivymi chorobami sa moze
lisit. Navyse, tieto zvycCajne t'azké chorobné stavy vyrazne
ovplyviiuju aj zivot celej rodiny pacienta [4, 33].

Pacienti so zriedkavymi chorobami su postihnuti viac-
nasobne. Popri svojej zdvaznej chorobe ich trapia aj d’alSie
problémy spojené s jej oneskorenou diagnostikou, slabou
znalostou podstaty chorobného stavu a nedostatocnou
pripravenostou na jej rieSenie v beznej praxi. MéZe ich
trapit’ aj nedostupnost’ $pecializovanej zdravotnej starost-
livosti ¢i absencia uc¢innej liecby.

Preto sa stala otazka zvySenej starostlivosti o zriedka-
vé choroby jednou z priorit eurépskej zdravotnickej legis-
lativy. Odporucanim Rady Europy cislo 2009/872/EC sa
spustila rozsiahla iniciativa, ktord zahfiia tvorbu a siet’o-
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vanie $pecializovanych centier, zlepSenie informovanosti
0 tychto stavoch, zlepSenie diagnostiky i lie¢by a podporu
vedy a vyskumu.

V rémci iniciativy vznikla skupina expertov ¢len-
skych §tatov — EUCERD. Jej ulohou je pomahat’ Europ-
skej komisii pri formulovani problémov, priprave legisla-
tivy a tiezZ hodnotit’ rozvoj na narodnej urovni. Sucastou
EUCERD-u je aj projekt EUROPLAN na urychlenu
tvorbu Narodnych planov pre zriedkavé choroby.

Euroépsky program ORPHANET buduje a prevadz-
kuje informacénti databazu o mozZnostiach diagnostiky a
liecby zriedkavych chordb. Stranka ORPHANET-u
(www.orpha.net, resp. www.orphanet.sk) zahfiia expertmi
pripravent encyklopédiu a tiez adresar klinik a klinickych
laboratorii, ktoré st expertmi pre jednotlivé zriedkavé
choroby.

Tretim kIicovym ¢lankom pre implementaciu odpo-
ra¢ani Rady Europy je EURORDIS (www.eurordis.org),
zdruzenie narodnych pacientskych organizacii, ktoré boju-
je za prava pacientov a za ich integraciu v spolo¢nosti [4,
33].

Hemoglobinopatia S (HbPS); Kosacikova choroba
(anémia); drepanocytéza; sickle-cell disease (SCD) je
prikladom u nas vzacnej choroby, ktord spésobuje multi-
organovovaskularnu ischemick chorobu, mechanizmom
intralumindlnej oklizie, teda podobne ako pri angiotrom-
boze. Je to autozomovo recesivna dedi¢na choroba, ktora
vznikd mutdciou v géne pre B-globinovy retazec hemo-
globinu (Hb), ktora sa premieta do zameny kyseliny glu-
tamovej za valin. Tento hemoglobin S (HbS) po deoxyge-
nacii v tkanivach reverzibilne polymerizuje a vytvara siet’
polymérov, ktoré znizuju pruznost a zvySuju viskozitu
erytrocytov a tak spoésobuju ich dehydrataciu. Z erytrocy-
tov unika K* a dovnutra vstupuje Ca®*. Tieto zmeny vyus-
tujt do morfologicko-funk&nej abnormality — drepanocy-
tovému (kosdcikovému) fenoménu. Rigidné adherujiice
drepanocyty upchavaju kapilary a venuly (mikrovazook-
luzie), co sposobuje ischémiu s ischemickou bolest'ou az
mikroinfarkty postihnutych organov vratane aorty. Skra-
tené prezivanie erytrocytov na 10 — 25 dni, vedie k stredne
tazkej az tazkej hemolytickej anémii, ktora eSte viac
zhorsuje globalnu i regionalnu tkanivovu hypoxiu.

HbPS je choroba s typickou geograficko-etnickou dis-
tribuciou. Vyskytuje sa u pévodnych obyvatel'ov rovniko-
vej Afriky aich potomkov, v mensej miere u obyvatel'ov
ekvatoridlneho piasma Azie. Heterozygoti su obvykle
asymptomaticki, ale maju zvysené riziko organovovasku-
larnych ischemickych chorob — tzv. kosadikova ¢&rta
(sickle-cell trait). Asi 8 % Afroameric¢anov su heterozy-
gotnymi nositel'mi mutacie. U homozygotov sa anémia
objavuje uz v prvych mesiacoch a splenomegalia uz v 6.
mesiaci po narodeni.

Akitne algické vazookluzivne krizy su najcastej$im
klinickym prejavom. Mo6ze postihnit’ akékol'vek tkanivo
¢i organ, trva hodiny az niekol’ko dni, casto bez zjavného
sptstaciecho faktoru. U malych deti je typicky tzv. hand-
foot syndrom, podmieneny daktylitidou v désledku nekro-

zy kostnej drene ruk a néh. Hemolyza spdsobuje dysfun-
kciu endotelu a hyperkoagulabilitu. Mikroinfarkty vznika-
j v mozgu, v myokarde, v obli¢kach, v slezine, v ¢revach,
V penise, V o¢iach, v aorte atd’.

Liecba kriz prebiecha na jednotkach intenzivnej sta-
rostlivosti, spoc¢iva v adekvatnej hydratacii, oxygenotera-
pii, analgézii, urgentnej vymennej transfuzii a transplan-
tacii krvotvornych buniek.

Hydroxyurea (10 — 30 mg/kg denne) zvySuje hemo-
globin F do niekol’kych mesiacov [4,33].

Fabryho choroba (FCH); Andersonova-Fabryho
choroba; angiokeratoma corporis diffusum je dedi¢na,
na X-chromozém viazana metabolicka choroba, charakte-
rizovana defektom odburavania glykosfingolipidov. Za-
kladnou pri¢inou ochorenia je mutacia génu (GLA) lokali-
zovaného na dlhom ramienku X-chromozému, kddujuce-
ho lyzozomalny enzym alfa-galaktozidazu A. Pri jej
nedostatku sa v bunkovych lyzozomoch (lyzozémova
choroba) nadmerne hromadia (tezaurizméza; tezaurdza)
neutralne glykosfingolipidy, najmi globotriaozylceramid
— Gb3 (glykesfingolipidoza), ktory poskodzuje Struktaru
a funkciu viacerych organov. Glykosfingolipidy sa hro-
madia progresivne v lyzozomoch buniek ciev (najmi
v endotelovych a hladkych svalovych bunkach — systémo-
va stenotizujuco-obliterujica choroba malych a strednych
artérii), v kardiomyocytoch, v tubularnych bunkach obli-
¢iek a dalSich organoch. Je teda prikladom cievnej choro-
by, ktora spdsobuje multiorganovu ischemicku chorobu
primarne mechanizmom intramurdlneho procesu vasku-
larnej oklizie.

Postihnuti st hemizygotni muzi, heterozygotné zeny
st prenasacky, zvia¢8a s menej vyraznymi prejavmi. Cho-
roba za¢ina uz v detstve nenapadne tvorbou angiokerato-
mov na kozi a slizniciach, znizenym potenim (hypohidro-
za az anhidréza), akralnymi parestéziami a bolestami
koncatin (periférna neuropatia), akitnymi aortovymi,
cerebrovaskularnymi, kardiovaskularnymi, mezentérioin-
testinokolonovaskularnymi prihodami, pri ktorych sa
zistuje hypertroficka kardiomyopatia, mikroalbumintiria
az proteinuria, chronicka renalna insuficiencia (renovas-
kularna ischemicka choroba), zhorSeny zrak (cornea verti-
cillata, katarakta, Fabryho angioretinoneuropatia — okulo-
vaskularna ischemicka choroba), nedoslychavost’ (hypa-
cusis) na podklade otovaskularnej ischemickej choroby.
Prevalencia FCH je 1-5 na 10 000, ak sa beri do tivahy aj
l'ahSie a neskorsie sa manifestujuce varianty. V Slovenskej
republike teda mame odhadom 500-2500 nediagnostiko-
vanych pacientov s Fabryho chorobou. Progresia choroby
podstatne skracuje zivot — u muzov asi o 20 rokov, u Zien
asi 0 15 rokov.

V stcasnom obdobi organovej Specializacie a d’alSej
nozologickej, monoinStrumentalnej a inych superSpeciali-
zacii v medicine, niet divu, ze Fabryho choroba a iné
zriedkavé choroby, nie s v€as a spravne diagnostikované.
Vo viacerych medzinarodnych dokumentoch (guidelines)
je etiologia organovovaskularnych choréb aZ nepochopi-
telne insuficientnd. To sa negativne premieta nielen do
Klinickej praxe, ale do v8etkych medicinskych sfér vratane
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mediciny dékazov (EBM). MdzZeme sa spolahnut’ na vy-
sledky kontrolovanych klinickych §tadii monoorganovo-
monovaskularnych chordb, ktoré v skutocnosti nie su
z hl'adiska etiologie homogénne? Podobnych otazok by
sme si mohli poloZit’ viac! Efektivnou racionalnou lie¢bou
modze byt iba kauzalna lieba, ktorou je enzymova substi-
tu¢na terapia (Enzyme Replacement Therapy — ERT):
agalzidaza alfa (Replagal TM) a agalziddza beta (Fabra-
zyme), 1 mg/kg telesnej hmotnosti intravénovo v infazii.
Ostatna liecba je povazovana za podpornu a riadi sa aktu-
alnymi odporucaniami pre manazment jednotlivych orga-
novovaskularnych chordb [4, 33].

Kalcifylaxia (CP) je jedna zo zavaznych foriem ex-
traskeletovej kalcifikacie, ked’ dochadza k ukladaniu kal-
cia nielen do médie stien velkych a strednych artérii, ale
aj do jednej, dvoch alebo vsetkych troch vrstiev malych
artérii a arteriol (syndrém systémovej vaskularnej kalci-
fikacie) so sekundarnou trombézou, vznikom obliteracii
s ischémiou a (mikro)nekrozami prislusnych tkaniv (mul-
tiorganovaskularna ischemicka choroba) s vysokou morta-
litou.

RozliSuje sa vrodena, geneticky podmienena kalcify-
laxia a sekundarna, ktord sa méze vyvinut’ pri vSetkych
cievnych chorobach, najmé pri renovaskularnych choro-
bach, pravdepodobne preto, ze oblicky su nielen exkrecné,
ale aj regulacné, inkre¢né (endokrinné) a metabolické
organy. RozliSuje sa tiez hyperkalciemickd a normokal-
ciemicka kalcifylaxia.

V patogenéze CP sa moZze uplatnit’ aj deficit inhibito-
rov kalcifikacie: matrixového Gla proteinu (MGP) a
fetuinu-A  (alpha,-Heremans  Schmid  Glykoprotein,
AHSG).

U pacientov v 5. §tadiu chronickej obli¢kovej choroby
sa V literatire opisuje aj ako ,.kalcifikujuca uremicka arte-
riolopatia (CUA)“. Druha forma, ,kalcifikujuca nonure-
micka arteriolopatia (CNUA)“ je zhodna s arteriolokal-
cinézou. Kalcifylaxia podstatne zhorSuje prognézu vset-
kych organovovaskularnych chordb. Prevencia a lie¢-ba
CP je zamerana na racionalnu kauzalnu liecbu zakladnej
choroby. Natrium thiosulfat ma nielen vyznamné antio-
xidacné 0cinky, ale zvySuje solubilitu kalciovych depozit

[4, 30, 33].

Marfanov syndrom (MS) je autozomovo dominant-
na dedi¢na choroba, postihujuca spojivové tkaniva, sposo-
bena mutaciou génu FBNI1 na chromozoéme 15, ktory
koduje tvorbu proteinu fibrilin-1. Klinicky aj prognostic-
ky quad vitam je najdolezitejSia dilatacia korefia aorty
Saneuryzmou aorty, prolapsom mitralnej chlopne
aaortovou regurgiticiou aofné prejavy (myopia
a ektopia alebo dislokacia SoSovky). Postihnutie pohybo-
vého aparatu v sucasnosti nie je diagnostickym kritériom
MS, aj ked sa vyskytuje casto (vysoké, stihle osoby
s dlhymi konc¢atinami a arachnodaktyliou, hypermobilita,
rozne deformity atd’.). Prognoza zavisi od skorej diagnos-
tiky a prevencii moznych komplikacii [1, 4, 33].

Ehlerov-Danlosov syndrom (EDS) je heterogénna
dedi¢na choroba spojivového tkaniva, spdsobend poru-

chami syntézy kolagénu. Aktualne sa rozliSuje sedem
typov EDS.

Vaskularny typ alebo EDS IV. typu je autozémovo
dominantnad dedi¢nd choroba, sposobend mutdciou génu
COL3AL, pri ktorej je porucha syntézy prokolagénu I11.

EDS charakterizuje tenkd, priesvitnd koza, lahko
vznikajuce odreniny, charakteristické ¢rty tvare a kibova
hypermobilita. Cievne disekcie, trhliny vnatornych orga-
nov a C¢revné perforaéné prihody predstavuji zavazné
komplikacie EDS IV. typu, ohrozujuce zivot. Kozna
hyperextenzibilita, charakteristicky klinicky priznak EDS,
je v pripade IV. typu pomerne zriedkava (pri EDS IV.
typu je koza predovsetkym tenkd, presvitajica). Castym
nalezom u deti st podkozné krvné podliatiny, ktoré
vznikaju spontanne alebo po minimdlnej traume. Naj-
CastejSia pricina nahlej smrti je disekcia aorty, resp. jej
hlavnych vetiev alebo ruptiira (aneuryzmy) aorty. Vyskyt
spontannej ruptiry je nepredvidatelny, chirurgické ose-
trenie poskodenych, fragilnych ciev je komplikované.
Vrodené chyby chodidiel a/alebo vrodené dislokacie be-
drovych kibov v novorodeneckom veku mézu byt’ znakom
ochoreni spojivového aparatu vratane EDS. V detskom
veku sa mdézu vyskytnat' inguinalne hernie, spontanny
pneumotorax/hemotorax a recidivujuce subluxacie a dislo-
kacie kibov. Prognéza zavisi od v&asnej diagnézy a od
prevencie komplikacii [1, 4, 33].

Idiopaticka cystickdA nekréza médie aorty
(ICNMA); cystickd medionekroéza; familiarna aortova
disekcia; anuloaortova ektazia; nonsyndrémova disek-
cia/aneuryzma aorty je choroba spdsobena viacerymi
génovymi mutaciami, pri ktorej sa v médii hromadia
mukopolysacharidy, nekrotizuju elastické vlakna a hladké
svalové bunky, vznikaji mnohopocetné cysty a vznika
disekcia a aneuryzma aorty. Dolezité s preventivne vy-
Setrenia rodinnych prislusnikov a v€asna angiochirurgicka
liecba [4, 33].

Loeysov-Dietzov syndréom (LDS) je autozémovo
dominantna dedi¢na choroba, spdsobena mutaciou génu,
bud’ pre 1. alebo 2. typ receptorov pre transformujici ra-
stovy faktor-beta (TGFBRI1 alebo TGFBR2). Je znamy
iba od roku 2006. Klinicky sa manifestuje kraniofacial-
nymi anomdliami aaneuryzmami aorty a velkych
a strednych artérii [1, 4, 33].

Aneuryzmovo-osteoartriticky syndrom (AOS) je
autozémovo dominantna dedi¢na choroba (2008), sposo-
bend mutaciou génu SMAD3, ktory kéduje intracelularny
efektor TGF-beta.

Manifestuje sa okrem osteoartritidy, aneuryzmami
prakticky celého artériového systému a cievnymi tortuozi-
tami [1, 4, 33].

Turnerov syndrom (TS) patri medzi numerické
chromozoémové aberacie (monozémia X; 45X) alebo mo-
zaiky. Okrem porach rastu maja postihnuté zeny viaceré
kongenitalne chyby srdca a krvného i lymfového cievneho
systému. Viaceré hormondlne a metabolické poruchy
(hypotyreoza, dyslipémia, obezita atd’.) eSte viac zhorSuju
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vrodenu predispoziciu pre kardio-vaskularne choroby,
najmé dilata¢no-ektatické. [4, 33]

Mitochondriové choroby su heterogénnou skupinou
systémovych chorob, ktorych spoloénym menovatel'om je
porucha niektorého z enzymovych komplexov dychacieho
ret'azca. Konstantnou stiCastou tychto chorob je myopatia
a encefalopatia. Z hl'adiska koncatinovocievnej a mozgo-
vocievnej choroby je najvyznamnej$ia choroba MELAS
(Mitochondriovd myopatia s hypotrofiou, svalovou sla-
bostou a histologickym nalezom ragged red fibers pri
svalovej biopsii; Encefalopatia; Laktatova Acidéza
a Stroke like epizody). Ide o dedi¢nti chorobu s mutaciou
génu, ktora je asociovana s deficitom komplexu | respira¢-
ného retazca. Histologicky sa v malych artériach, arte-
riolach a kapilarach nachddzaju v bunkdch endotelu a v
pericytoch zviacSené a Strukturne abnormalne mitochon-
drie. Jednoznacné potvrdenie choroby poskytuje geneticka
analyza [4, 33].

Monogénové systémové choroby malych ciev [4,
33]:

Do skupiny ,,small vessel disease™ patria aj tri ge-
neticky podmienené systémové cievne choroby, ktoré sa
vSak manifestuji vacésinou ako recidivujiice ischemické
cievne mozgové prihody. Pri podozreni na tieto choroby
treba urobit’ biopsiu koze a geneticku analyzu. Tak ako
vSetky choroby malych ciev, aj tieto dedi¢né cievne
choroby podstatne zhorSuju prognézu vsetkych organo-
vovaskularnych chorob na podklade choréb velkych
a strednych artérii!

Cerebralna autozémovo dominantna arteriopatia
so subkortikalnymi infarktmi a leukoencefalopatiou
(CADASIL); familiarna Binswangerova choroba;
hereditarna multiinfarktova demencia je autozémovo
dominantna choroba spdsobena mutaciou v Notch 3 géne
na 19. chromozéme.. Hlavné klinické prejavy: migréna
s aurou, rekurentné ischemické mozgové prihody, ktoré
sposobuju  multiinfarktové postihnutie mozgu (status
lacunaris), progresivny kognitivny deficit (vaskularna
demencia) a pestré organické psychosyndromy.

Histologicky ide o generalizovani chorobu malych
artérii a kapilar s patognomickym granulovanym osmio-
filnym materidalom (GOM), ktory nebol doteraz bioche-
micky identifikovany. V malych artériach s dystrofické
hladké svalové bunky, ktoré v pokrocilych stadiach
miznt. Kauzalna terapia nie je znama.

Cerebralna autozomovo recesivna arteriopatia so
subkortikalnymi infarktmi a leukoencefalopatiou
(CARASIL) je autozoémovo recesivna choroba s doteraz
neidentifikovanym postihnutym génom. Doteraz bola
diagnostikovana vyluéne uJaponcov. Histologicky ide
0 generalizovant chorobu malych artérii s fibroznou pro-
liferaciou intimy, hyalinovou degeneraciou médie a frag-
mentaciou lamina elastica interna (bez GOM).

Cerebroretinalna vaskulopatia (CRV) a hereditar-
na endotelopatia s retinopatiou, nefropatiou a ische-
mickymi mozgovymi prihodami (HERNS) st auto-
zoémovo dominantné choroby, pricom suspektny gén je

lokalizovany na 3. chromozome. Su to alelické choroby —
v zavislosti od typu sa vyvinie bud’ fenotyp CRV alebo
HERNS. Histologicky sa zistuje amorfné stencenie ciev-
nych stien malych artérii a arteriol a obraz viacvrstvovej
bazalnej membrany kapilar, ¢o sa interpretuje ako dys-
genéza endotelu a bazalnych membran.

Dalie zriedkavé choroby aorty: Koarkticia aorty
(postduktalna, adultnd); bikuspiddlna aortovd chlopiia
(Casto asociovana s disekciou, dilataciou, aneuryzmou,
koarkaciou aorty ai.), mobilnd trombéza aortového
obliika (nova entita, ktora popisali francuzski autori —
Laperche T et al 1997, pri transezofagealnej ECHOKG,
strombami adherujucimi na zdravej aorte, bez dbkazu
trombofilie; treba ju odlisit’ od sekundarnej aortoartériovej
tromboembolie, ktord je casta pri vsetkych aortovych
chorobach); koralovoiitesovd aorta — ,,coral reef* aorta
(kalcifikujuca stenotizujuca segmentova choroba aorty
v podobe vel'mi tvrdych koralovych utesov, ktort popisali
nemecki autori — Sagban AT et al 2010, neznamej
etiopatogenézy, Vv juxtarenalnej a suprarenalnej Casti
abdominalnej aorty, vdésinou u mladych Zien s prejavmi
renovaskularnej a mezentériointestinokolonovaskularne;j
ischemickej choroby); primdrne maligne tumory aorty
(angiosarkoémy, leiomyosarkomy, fibrosarkomy) a iné [1,
4, 33].

A:

Anatomicko-morfologicka (cievna a organova) dia-
gnoza (A) vyjadruje Struktirne zmeny na aorte ana
postihnutych organoch. Choroby aorty sa delia na
niekol’ko skupin a podskupin:

ATA - choroby hrudnikovej (torakalnej) aorty
(aortového korena; ascendentnej aorty; aortového oblika;
descendentnej aorty); AAA — choroby brusnej (abdo-
minalnej) aorty (suprarenalne; infrarenalne); ATAA —
kombinované (torakoabdominalne) choroby aorty

Podl'a lokalizacie vzniku arozsahu disekcie hrud-
nikovej aorty sa pouzivaji dve klasifikacie. De Bakeyho
klasifikacia (1965) rozlisuje tri typy disekcie, a to typ | —
postihnutie celej aorty, typ Il — postihnutie len ascen-
dentnej aorty a typ 111 — postihnutie aorty v tseku pod a.
subclavia sinistra. Stanfordska klasifikacia podl’a Dai-
lyho (1970) rozoznava dva typy, a to typ Stanford A —
vSetky disekcie, pri ktorych je postihnutda ascendentna
aorta, bez ohl'adu na prvotnt trhlinu (,,proximalne*; ,kar-
diochirurgické®, pretoze v lieCbe dominuje kardiochirur-
gicka lie¢ba); typ Stanford B — postihnutie descendentnej
aorty v useku pod a. subclavia sinistra (,,distalne®; ,,endo-
vaskularne®, pretoze v lieCbe dominuje endovaskularna
implantacia stentov a stentgraftov) [1, 3, 4].

P:

Patofyziologicka diagnoza (P) a rizikové vaskular-
ne faktory zakladnej a hlavnej choroby, vratane ich
funkénych nasledkov.

P1 — prvé, asymptomatické S$tddium endotelovej
dysfunkcie; P2 — druhé, symptomatické Stadium stabilnej
alebo len pomaly progredujiucej aortovej lézie/choroby
(CSAS alalebo CCAS); P3 — tretie, symptomatické
Staddium instabilnej aortovej lézie (CAAS), vyzadujice
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urgentnt invazivnu (chirurgicka, endovaskularnu alebo
hybridnti) liecbu; Hlavnym priznakom je akitna bolest’
hrudnika a/alebo brucha. Ich diferencialna diagnéza patri
k hlavnym problémom internej a angiologickej prope-
deutiky. Aj ostatné priznaky a znaky vyplyvaji z funk-
¢nych poruch a Struktarnych procesov tkaniv a organov,
ktoré sposobuje konkrétna aortova choroba. Ked'Ze aorta
je hlavnou distribu¢nou artériou, jej choroby mbzu
ovplyvnit’ prakticky kazdy organ a tkanivo organizmu [3,
4, 16, 18, 28, 29].

Okrem zakladného anamnestického a fyzikalneho
lekarskeho vySetrenia je stale zlatym diagnostickym Stan-
dardom ultrazvukové vysetrenie (ECHOKG, ECHOVG)
[1, 3, 4, 11] a znazornenie aorty rtg kontrastnou latkou
(angiografia — AG; aortografia) viacerymi metédami a te-
chnikami, predov§etkym digitalnou subtrak¢nou angiogra-
fiou (DSA; DSAG), dalej CT-AG, MR-AG, PET;
PET/CT-AG a endovaskularna angioskopia (vazoskopia;
aortoskopia), ktord je nielen diagnostickou, ale aj tera-
peutickou invazivnou metédou [1, 3, 4, 14, 24, 25].

Indikacia k invazivnej lie¢be a vyber najvhodnejsieho
terapeutického postupu by nemali byt vysadou jednotliv-
ca. Je vysledkom vzajomnej diskusie referujiiceho (oSetru-
juceho) lekara, angioldga, angiochirurga a intervenéného
vaskularneho radiologa (,,angiotrio®; ,,vascular team®) a
podl'a nasho nazoru aj vSeobecného internistu, anestézio-
loga, kardiologa, kardiochirurga a podla potreby aj inych
organovych Specialistov (vaskuldarny indika¢ny seminar
- VIS). Na jej konci by malo byt’ odporicanie pre pacien-
ta, ako sucast vaskularneho indikacného protokolu
(VIP). Pacient ho mdze, ale nemusi akceptovat. Velky
doraz sa kladie na prava pacienta, jeho poucenie o vyho-
dach, ale aj moznych komplikaciach kazdého postupu.
Pacient ma vyznamnou mierou participovat na rozhodo-
vani. Len dobre pouceny pacient sa moZe spravne rozhod-
nat’ [4, 24, 25].

Hlavnym cielom mneinvazivnej prevencie a liecby
choréb aorty je eliminicia vSetkych rizikovych vasku-
larnych  faktorov — a nonfarmakoterapeuticka a farma-
koterapeutickd normalizacia krvného tlaku (normotenzia).
Burlivy vyvoj na poli invazivnej endovaskularnej lieCby
chordéb aorty (endovascular aortic repair — EVAR) v
poslednych rokoch priniesol zmeny v indika¢nych krité-
riach pre lieCbu chorob aorty. Choroby ascendentnej aorty
zostavaju vSak nad’alej doménou chirurgickej lie¢by
kardiochirurgov, ale pribudaja hybridné metédy kombi-
novanej chirurgickej a endovaskularnej liecby. Z hl'adiska
naCasovania sa r1ozoznavaju emergentné, urgentné
a elektivne indikacie radikalnej liecby.

Zavedenie perkutannej EVAR (PEVAR) do klinickej
praxe prinieslo so sebou komplikacie, ktoré sme vSak
predtym nepoznali. Pretrvavajuci tok krvi a kontrastu do
vaku po implantacii aortového endograftu sa oznacuje
ako endoleak (,,vniitorné presakovanie®) a je to vlastne
nova choroba aorty. Aktualne sa rozoznava pét typov [1]:
I. typ — presakovanie na proximalnom pripojeni graftu
(Ia) alebo na distdlnom pripojeni graftu (Ib); II. typ —
presakovanie z jednej vetvy cievy (l1a) alebo z viacerych

vetiev ciev (I11b); 111. typ — presakovanie z mechanického
defektu, zlyhania spojeni jednotlivych Casti graftu (I1la)
alebo z fraktary ¢i otvoru graftu (I1Ib); 1V. typ — presako-
vanie cez pordznu Struktaru graftu; V. typ — kontinudlne
zvacSovanie aneuryzmového vaku bez dokazatelného
leaku (endotenzia; kontroverzné). Prvy a treti typ vyzadu-
je emergentnu korekciu, druhy typ sa v 50 % spontanne
upravi [1].

Diagnostikované aortové choroby, ktoré nie st aktu-
alne indikované k radikalnej liecbe treba dispenzarizovat’
apri progresii véas indikovat' invazivnu lie¢bu. Kym
Vv prevencii je hlavnym koordinatorom a vykonavatelom
angiolog, v terapii aortovych chordb st hlavni vykonava-
telia vaskularni invazivni radiologovia a chirurgovia.
Choroby aorty st dobrym prikladom objektivnej nevy-
hnutnosti  optimalne fungujicej spoluprace viacerych
$pecialistov.

Zaver

Medzi najvyznamnejsie negativne faktory, ktoré stoja
v ceste krychlej a spravnej diagndze, si nedostatoéné
teoretické vedomosti, neadekvatne praktické znalosti
i zruénosti lekara (je zname, ze chorobu moZno poznat’
iba vtedy, ked’ o nej vieme aked’ na iiu myslime),
unahlenost, povrchnost’, neschopnost’ spravne zhodnotit’
situdciu, osobnost a povaha lekara, organiza¢né a tech-
nické nedostatky atd’. Zakladnym predpokladom kauzal-
nej racionalnej liecby je komplexna klinicko-etiologicko-
anatomicko-patofyziologicka diagnéza. Pre aortu v plnej
miere plati, Ze je pri¢inou, nastrojom (prostriedkom)
i nasledkom artériovej hypertenzie a organovovasku-
larnych artériovych chordb.

Aktualne najvacsim problémom a najvaznejSou hroz-
bou pre pacientov s aortovymi chorobami zostava ich
v¢asné a presné odhalovanie. KI'a¢ovymi krokmi internis-
tu v eliminacii zédvaznych rizik spojenych so vznikom a
rozvojom akutnych aortovych syndroémov st vysoka kli-
nickd suspekcia na tato diagnodzu, rychla upresiiujica
zobrazovacia diagnostika a véasné nasmerovanie pacienta
na pracovisko (angiocentrum), v ktorom je okamzite do-
stupna komplexna liecba.
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AORTIC DISEASES - 2014 AS SMC GUIDELINES ON CLASSIFICATION, DIAGNOSIS AND PRINCIPLE OF
MANAGEMENT OF AORTIC DVISEASES
Gavornik P, Dukat A, Gaspar L, Caprnda M, Gubo G., Gasparova 1.

In addition to organovascular arterial ischemic diseases (cardiovascular, vasculovascular, neurovascular, extre-
mitovascular, renovascular, genitovascular, bronchopulmovascular, mesenteriovascular, osteoarthromusculovascular,
dermovascular, oculovascular, otovascular, stomatovascular etc.), aortic diseases contribute to the wide spectrum of arte-
rial diseases: aortic aneurysms (AA), acute aortic syndromes (AAS) including aortic dissection (AD), intramural haema-
toma (IMH), penetrating atherosclerotic ulcer (PAU) and traumatic aortic injury (TAI), pseudoaneurysm, aortic rupture,
atherosclerosis, vasculitis as well as genetic diseases (e.g. Turner syndrome, Marfan syndrome, Ehler-Danlos syndrome)
and congenital abnormalities including the coarctation of the aorta (CoA).

Similarly to other arterial diseases, aortic diseases may be diagnosed after a long period of subclinical development or
they may have an acute presentation. Acute aortic syndrome is often the first sign of the disease, which needs rapid dia-
gnosis and decision making to reduce the extremely poor prognosis. Key clinical-etiology-anatomy-patophysiology
(CEAP) diagnostic aspects and principle of management of aortic diseases are discussed in this document (project
Vessels).

Key words: blood vessels — arterial system — aorta — thoracic aorta — abdominal aorta — aortic diseases — classification —
diagnosis - management
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