(Pacient 2): CT angiografie blisni aorty,
volum rendering rekonstrukce. Rekonstrukce dokld-
ddvyznamnou stendzu abdomindini aorty v misté
odstup( viscerdinich tepen, pfedevsim vyznamnou
stendzu v odstupu a. renalis vpravo, kterd je v celém
svém prabéhu gracilni. Jsou pritomny i stendzy od-
stupU a. renalis vpravo i vlevo (zelené Sipky) a arteria
mesenterica superior (Cervend Sipka)

slezing, pankreatu a nadledvinéach. V dutiné
bfisni nebyla volna tekutina. Zavér: syndrom
stiedni aorty (MAS), hemodynamicky vy-
znamna sten6za abdomindlni aorty v misté
odstupu visceralnich tepen: oboustranné os-
tidlni vyznamné stendézy aa. renales a sten6za
a. mesenterica superior.

Pribéh hospitalizace: 3lety chlapecek
pfijaty k doSetfeni arteridlni hypertenze nejas-
né etiologie. Zakladni laboratof byla bez po-
zoruhodnosti, dle echokardiografie ze spadu
hypertrofie LK srdce. Hodnoty TK jsou vyraz-
né nad 99. percentilem, tedy po konzultaci
i s nefrologem zahdjena antihypertenzni tera-
pie kombinaci amlodipinu (blokatory kalcio-
vého kanalu) a carvedilolu (kombinovany alfa
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a beta-blokator). Provedena CT angiografie
renélnich tepen, kde byla potvrzena stendza
jak obou rendlnich tepen, tak abdomindiniho
Useku aorty. Vzhledem k nizkému véku byl
indikovan ke konzultaci ohledné radiologické
intervence v Praze Motole. BEhem hospitali-
zace celou dobu bez jakychkoli subjektivnich
potizi, prvni 3 dny antihypertenzni terapie se
stale TK drzi nad 99. percentilem, poté zacina
pomalu klesat, ale stale nad 95. percentilem.
Nasledné pravidelné kontroly v nefrologické
odborné ordinaci, dité prospiva, stéZuje si ob-
¢as na pobolivani hlavi¢cky a ukazuje i na levou
polovinu bfiska. Glomerularni filtrace byla
v normé, ionty v séru byly v normé. TK 166/107,
160/99 torr(i (95. perc. TK = 110/66 torru).

V lednu 2025 byl hospitalizovan na
Pediatrické klinice FN Motol, kde po pfipra-
vé provedl intervenc¢ni radiolog perkutanni
transluminalni angioplastiku abdomi-
ndlni aorty (miniinvazivni zakrok k rozsifeni
zuzenych tepen) s ¢aste¢nym efektem. Byla
navysena antihypertenzni 1é¢ba pridan ami-
lorid-hydrochlorid (kalium 3etfici diuretikum)
a zahdjena postoperacni antiagregacnilécba.
Dalsi plan vysetteni: UZ vysetieni kazdé 2-3
mésice, dopplerovské vysetieni bfisni aorty
se zaméfrenim zejména na rendlni tepny. Pfi
dobrém nélezu Ize intervaly UZ prodlouzit.
Antiagregacni lé¢ba do 6 mésici od angi-
oplastiky. Dalsi intervence bude tfeba, pokud
to bude mozné z hlediska krevniho tlaku, s co
nejvétsim odstupem (zlepseni anatomickych
pomeéru, snadnéjsi katetrizace). TK je stale nad
95. percentild.

MAS se casto objevuje pred 18. rokem
véku a u pacientd, u nichz se objevi pied 1. ro-
kem véku, je onemocnéni zdvaznéjsi. Zeltser
a kol. popsali pfipad MAS u plodu s hydrop-
sem a tézkou kardiomyopatii. Patofyziologie
MAS u plodu zlstala spekulativni, ale prav-
dépodobné zahrnovala fetalni hypertenzi
jako pticinu srdec¢ni dysfunkce. Jednalo se
o prvni zpravu o midaortalnim syndromu
jako etiologii neimunniho hydropsu plodu
(11). Primérny vék pfi stanoveni diagnézy
v rozsadhlych publikovanych kohortach je
14,3 roku, ale v poslednich dvou desetile-
tich se snizil na 7,1 roku a medidn na 6,7 roku.

Pricita se to lepsi informovanosti a rozvoji

KTERISTIKY SYNDROMU STREDNI AORTY

\Cl CHAR

méné invazivnich diagnostickych moznosti.
Nejmladsim hlasenym pfipadem MAS bylo
pfedc¢asné narozené ditéte ve 27. tydnu té-
hotenstvi, u kterého se vyskytla refrakterni
systémova hypertenze a bylo u néj zjisténo
zuzeni biisni aorty (12). Hypertenze je defi-
novana na zékladé konsenzudlnich pokynu
zalozenych na véku. U pacientl ve véku 1-17
let obvykle povazujeme za hypertenzil. stup-
né systolicky krevni tlak > 95. percentil a za
hypertenzi Il. stupné systolicky krevni tlak
>5mmHg nad 99. percentil pro vék, pohlavi
a vysku (6).

Patogeneze MAS je nejasna a vétsina
pfipadl je idiopatickych, nékteré jsou pak
asociovény s geneticky podminénymi ¢i zis-
kanymi zanétlivymi onemocnénimi, véetné
neurofibromatézy typu 1, Alagillova syndro-
mu, Williamsova syndromu nebo Ehlersova-
Danlosova syndromu, Marfanova syndromu
nebo tuberdzni sklerézy (13, 14, 15). MAS
zplsobeny genetickymi poruchami je ¢asto
spojeny se suprarendlni stenézou, zatimco
idiopaticky MAS vykazuje vy3si vyskyt in-
frarendlni stenézy. MAS je také spojovan se
zanétlivymi cévnimi onemocnénimi, jako je
Takayasuova nemoc. Hypertenze je i castym
nalezem i u pacientli s Turnerovym syndro-
mem, u kterého casto pozorujeme koarktaci
proximalni aorty a dalsi cévni abnormality.
Intrauterinni infekce, zejména rubeola, mo-
hou mit také souvislost s timto postizenim
aorty. Anatomicky je MAS klasifikovan podle
nejblizsiho mista anatomické obstrukce na
suprarenalni, interrendlni a infrarenalni (14).

Navzdory pokrokim v zobrazovaci
diagnostice zlstdvaji problémy s Gc¢innou
identifikaci téchto stavd. Pfi diagnosti-
ce se pouziva fada zobrazovacich metod.
Ultrasonografie je uzite¢nym nastrojem pro
pocatecni zobrazovaniisledovani MAS. U dé-
ti je Casto omezeno pfFitomnosti stfevniho
plynu, mize viak poskytnout cenné infor-
mace o vétvich cév nebo perfuzi ledvin, ale
je i uzite¢nym dopliikem pfi |é¢bé téchto
pacientl (12, 13). Pti diagnostice se kromé
konvenc¢ni angiografie stale vice uplatriuji
vypocetni tomografie a MR angiografie, které
pfindseji urcité vyhody. CT angiografie umoz-
ni zhodnoceni nitrohrudnich a nitrobfisnich
vaskularnich i nevaskularnich struktur. Oproti
klasické angiografii umozni tyto zobrazova-
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