KLINICKE A ZOBRAZOVACI CHARAKTERISTIKY SYNDROMU STREDNI AORTY

99 mmol/Il, Ca: 2,54 mmol/I, Mg: 0,94 mmol/I,
P: 1,40 mmol/l, urea: 4,5 mmol/l, kreatinin:
67 umol/I.

Fyzikalni vysetieni prokazalo, ze paci-
entka byla v dobrém stavu s télesnou hmot-
nosti mezi 25.-10. percentilem (aktivni atletka)
a vyskou mezi 50.-75. percentilem. Systolicky
i diastolicky krevni tlak byly vyssi nez 95. per-
centil. Nebyl zjistén vyznamny tlakovy gra-
dient mezi hornimi a dolnimi kon¢etinami.
Nebylo zjisténo oslabeni koncetinovych puls(,
bez selestl. Nebyla zjisténa zadnd anamnéza
dlouhotrvajici hore¢ky neznamého plvodu,
kterd by naznacovala Takayasuovu arteriti-
du. Jeji rodinnd anamnéza neodhalila zadné
znamky sekundarni hypertenze.

Priabéh hospitalizace: primarné byla
lé¢ena kombinaci ramiprilu a amlodipinu.
Hodnoty TK byly zlepseny (ne v3ak pod
95. perc.). Po tydnu lé¢by pfechodné hyper-
kalciurie bez priikazu nefrokalcinézy na ul-
trazvuku ledvin. ProtoZe je mozné, Zze ACEI
mohou pfispivat k renalni ischemii ovlivnénim
normalni autoregulace glomerularniho pra-
toku (konstrikci eferentni arterioly), zménili
jsme antihypertenzivni é¢bu. Postupné byl
vysazen ramipril (ACE inhibitor konvertujici
angiotenzin). Ponechdvdme amlodipin (anta-
gonista vapniku), ktery byl doplnén o urapidil
(a-blokator), pridan bisoprol (beta-blokator)
s cilem snizit vysokou hladinu reninu. Byla
odebréana krev ke genetickému vylouceni
Liddleova syndromu (kombinace hypertenze,
hypokalemie, nizké hladiny sérového aldoste-
ronu, ktery byl naméfeny v oblastni nemocnici
pred zahajenim farmakologické antihyper-
tenzni lé¢by). Namérena zvysend hladina re-
ninu pro LiddleGv syndrom nesvédcila a ge-
netické vysetieni tento syndrom neprokézalo.
Pro leukocyturii a opakovanou signifikantni
bakteriurii s prikazem E. coli 10’/ml, byla
divka 5 dn(i Ié¢ena kombinaci sulfamethoxa-
zolu a trimethoprimu pro asymptomatickou
IMC. Hodnoty krevniho tlaku pfi propusténi:
119/87 mmHg, 95. percentil je 127/83 mmHg).
Pacientka byla sledovéna v nefrologické or-
dinaci nasi kliniky, pretrvavala hypokalemie
a TK nad 95. percentil, proto nédsledné pridan
Eplerenon (selektivni blokator aldosteronu),
ktery pomohl normalizovat hypokalemii.

Ambulantni kontrola za 3 mésice:
Pacientka je sledovana v nefrologické ordinaci

nasi kliniky. Krevni tlak neprekracoval 95. per-
centil. Po vysazeni ACE inhibitoru ramiprilu se
pomeérna funkce levé ledviny zlepsilaz 2% na
21% (pfi druhém vysetfeni byla pouzita jina
scintigrafickd metoda, diureticka scintigrafie
MAG3). Pfi posledni kontrola se TK pohybo-
val kolem 95. percentilu, coZz povazujeme za

pfiznivy nalez.

3lety chlapec byl pfijat k vysetreni. TK
150/83 torrt zjistil PLDD pfi preventivni prohlid-
ce ve 3 letech véku. Dité z lIl. gravidity, Il. poro-
du. Jiz prenatalni UZ s ndlezem dilatace streva.
Po narozeni byl operovan pro atrezii sigmoidea
I. typu, byla provedena descendentosigmoi-
deo anastomoza end to back s apendektomii.
Resekce 8-10cm stfeva. Prodélal ¢asnou sepsi
(klindamycin s gentamycinem), UZ ledvin s nor-
malnim nalezem, prechodné CRP 282 mg/I,
urea: 14,6 mmol/|, kreatinin: 69 pmol/I. Vrozena
parcidlni syndaktylie IV.a V. prstu LHK. Ve dvou
letech na ORL operacni odstranéni dievéné
tfisky retromoldrné, vysetieni pii hospitalizaci:
urea 2,0mmol/l, kreatinin 20 umol/I. Systolicky
i diastolicky krevni tlak byly vyssi nez 95. per-
centil. Jeho rodinna anamnéza neodhalila zad-
né znamky sekundarni hypertenze.

Biochemické vysetieni: Na: 140 mmol/l,
K:4,55 mmol/l, Cl: 105 mmol/l, Ca: 2,79 mmol/I,
Mg: 0,97 mmol/Il, P:
5,0mmol/I, kreatinin: 29 umol/l; GFR v normé,
P PRA: 3,80ng/ml/hod, P ALDO1: 131,0ng/I.
lonty, mineraly, glomerularni filtrace, funkce

1,75 mmol/l, urea:

stitné zlazy byly v normé. Plazmaticka reni-
nova aktivita byla lehce zvysena 3,80 ng/ml/
hod, aldosteron byl v normé. Metanefriny
a normetanefriny byly v séru rovnéz v normé.

UZ ledvin a renalnich tepen s barev-
nym dopplerovskym mapovanim: prava
ledvina byla délky 66 mm, parenchym site
10mm, pfimérené echogenity. Leva ledvina
délky 77 mm, parenchym 3ite 12 mm, pfimé-
fené echogenity.

Kardiologické vysetfeni: Hypertrofie
stén LK (135 % normy). Aortalni oblouk t.¢.
bez zndmek urychlenych tok{, bez zuzeni.

Oc¢ni vysetieni: Bez intraretindlnich hemo-
ragii, bez patologického nélezu na retinalnich cé-
vach. Genetické vysetteni zatim neni kompletni.

Pro podezieni na renovaskuldrni hyper-
tenzi byla indikovana CT angiografie, ktera
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(Pacient 2): CT angiografie bfisni aorty,
korondrni rovina. BFisni aorta md postupné zuZujici
se lumen odpovidajici obrazu midaortic syndromu.
V drovni odstupu viscerdlnich vétvi je pfitomnd
hemodynamicky vyznamnd stendza, jeji lumen
Jje zcela filiformni (Cervend Sipka). Jsou pfitomny
i stendzy odstupt a. renalis vpravo i vlevo a a. me-
senterica superior

prokazala, ze briSni aorta méla postupné zu-
Zujici se lumen s obrazem syndromu stiedni
aorty (MAS). Bfisni aorta v Urovni odstupu
visceralnich tepen byla vyznamné zuzena,
jeji prmér byl jen filiformni, stendza vice
nez 80%, v kratkém useku asi 11 mm. Z aorty
odstupovala na kazdou stranu jedna renalni
tepna. Vpravo byla ostidIni hemodynamicky
vyznamna stendza a. renalis |. dx., tepna byla
v celém prdbéhu velmi gracilni, ale prichod-
nd. Vlevo byla taky ostidlni hemodynamicky
vyznamna stendza a. renalis I. sin., v dal$im
pribéhu méla tepna jiz normalni sitku, byla
prichodnd. Odstup truncus coeliacus se jevil
mirné uzsi, ale bez vyznamné stendzy, trun-
cus byl prdchodny. Ostialni hemodynamicky
vyznamna sten6za a. mesenterica suoperior,
dal do periferie se jiznormalné plnila, jeji vétve
byly prichodné. A. mesenterica inferior byla
priichodnd, bez vyznamné stendzy. AIC a All
a AIE bilat. byly prlichodné, bez vyznamné
stendzy. Kolateralni obéh cestou a. epigastrica
inferior, a. epigastica superior a a. circumflexa
ilium profunda. Pravd ledvin byla mensi, méfila
podélné cca 66 mm, leva ledvina cca 77 mm,
parenchym mél normalni strukturu, byl bez
loziskovych zmén, mél normalni Sitku, KPS
byla bez dilatace. Mo¢ovy méchyf byl témér
evakuovany. Normalni nalez byl na jatrech,
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