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Zoznam skratiek a vymedzenie zakladnych pojmov

AHA Amercian Heart Association

AoV aortalna chlopna

AS Aortalna stendza

ASE American Society of Echokardiography
ECHOKG echokardiografické vysetrenie

EKG elektrokardiografické vysetrenie

ESC European Society of Cardiology

LV lava komora

NTproBNP N-termindlna ¢ast’ prohormonu mozgového natriuretického peptidu
PDA perzistujuci arterialny duktus

RTG rontgenografické vySetrenie

SDTP Standardny diagnosticky a terapeuticky postup
VCC vrodené chyby srdca

Kvalita dokazov a sila odporudeni
V tomto SDTP je kvalita dékazov a sila odporudeni uvadzana podla nasledujicich kritérii:
— Trieda | — pripady, kedy je dokaz a/alebo vSeobecna dohoda, ze dany vykon
alebo liecba su prospesné, uzitocné alebo efektivne.
— Trieda Il — pripady, kedy nie je zhoda o uzito¢nosti a efektivnosti daného vykonu
alebo liecby.
— Trieda lla — prevazuje nazor o uzito¢nosti/efektivite danej liecby alebo vykonu.
— Trieda Ilb - prevazuje nazor o nedostatonej uzitoCnosti/efektivite danej
liecby/vykonu.
— Trieda Il — pripady, kedy je dokaz a/alebo v§eobecna zhoda, ze vykon alebo liecba
nie je uzito¢na a efektivna, v niektorych pripadoch moze byt aj Skodliva.
— Sila dokazu A — data st ziskané z viacerych randomizovanych klinickych studii
alebo metaanalyz.
— Sila dokazu B - data st ziskané z jednej randomizovanej klinickej Studie
alebo nerandomizovanych stadii.
— Sila dékazu C - len konsenzus ndzorov expertov, pripadové stadie alebo Standardy
starostlivosti.

Kompetencie

Gynekoldog — v kompetencii gynekologa je prenatilny skrining vrodenych chyb. V pripade
podozrenia na AS je potrebné Specializované prenatdlne echokardiografické vySetrenie
v Detskom kardiocentre. Porod moéze byt realizovany v rajonnej nemocnici, z dévodu
prenatalne zistenej AS bez kardialnej dekompenzacie nie je indikovany cisarsky rez.



Neonatolég — v kompetencii neonatologa je vykonat’ postnatalny skrining vrodenych chyb,
indikovat’ a manazovat’ medikamentdznu liecbu kritickej AS do prevozu do DKC.

Pediatricky kardiolég — v kompetencii pediatrického kardiologa je dlhodobé sledovanie
pacientov s AS pred aj po intervencii.

Kardiochirurg — v kompetencii kardiochirurga je opera¢na korekcia vrodenej chyby, ako
aj rieSenie rezidualnych nalezov.

Pediater — v kompetencii pediatra je v sucinnosti s pediatrickym kardiologom komplexné
sledovanie vyvoja deti a adolescentov s AS, sledovanie celkového zdravotného stavu,
prospievania a psychomotorického vyvoja. V pripade potreby pediater odporuci konzultaciu
inych Specialistov: psychologa, Specidlneho pedagdga, klinického logopéda, rehabilitaéného
lekara a pod.

Hematolég — v kompetencii hematoléga v spolupraci s kardioldgom je riadenie liecby
warfarinom u deti po ndhrade arteficidlnej aortalnej chlopne.

Sestra — v kompetencii sestry je zabezpecenie lieCebno-preventivnej starostlivosti o pacientov
s AS podla ordinacii lekdra a podla platnych oSetrovatel'skych postupov v pediatrii,
neonatoldgii a intenzivnej medicine.

Uvod

Predmetom tohto §tandardného diagnostického a terapeutického postupu (SDTP) je valvularna
aortalna stendza bez pridruZzenych inych srdcovych chyb u deti od narodenia do dovfSenia
19 roku veku. Predmetom tohto Standardu nie je rieSenie aortalnej stendzy subvalvularnej
alebo supravalvularnej, taktieZ aortalnej stendzy pri kombinovanej aortalnej chlopiovej chybe
alebo aortalnej stendzy pri jednokomorovej cirkulacii.

Aortalna stendza (AS) je definovana ako obstrukcia vytoku lavej komory (LV) srdca
lokalizovana na urovni aortdlnej chlopne (AoV). AS je podmienena zmenou morfologie
samotnej chlopne a/alebo hypoplastickym anulom chlopne. Fyziologicky trojcipa AoV je
zmenend, nedostatoCne sa otvara. Mdze byt dysplastickd, jej cipy st zhrubnuté, Castokrat
zrastené alebo nedostatocne vytvorené. Mdze byt tieZ zmeneny pocet cipov AoV, chlopiia je
unikuspidalna, alebo bikuspidalna. Bikuspidalna chlopiia sa vyskytuje pri valvularnej AS
najcastejSie. RozliSujeme jej dva typy. Pri funk¢ne bikuspidalnej chlopni je tato tvorena 3 cipmi
so zrastenou jednou komisurou. Pri vzacnejSej anatomicky bikuspidalnej chlopni su vytvorené
iba 2 cipy s rézne zrastenymi komistirami.

Prevencia

Neexistuje primarna prevencia ochorenia, moznd je iba prevencia komplikacii ochorenia,
tzv. terciarna prevencia. NajzavaznejSim prejavom AS je synkopa pri cviceni alebo ndhla smrt’.
Preto u pacientov s aortalnou sten6zou obmedzujeme Sportovu aktivitu (Tabulka ¢. 1).



Pacienti s nevyznamnou AS s vrcholovym dopplerovskym gradientom do 25 mmHg
nevyzaduju ziadne obmedzenie fyzickej aktivity ani ziadne zatazové testy, aby mohli
vykonavat’ Sportovu aktivitu. Pre pacientov s miernym stupfiom AS je zavodny Sport mozny
pri negativnom zatazovom teste. U pacientov so stredne zavaznou AS je mozna lahka
rekreacna Sportova aktivita, iba pri negativnom zatazovom teste (IB) (1), pri negativnom
zatazovom teste a stredne vyznamnej AS moZeme pacientovi povolit' aj zadvodnl Sportova
aktivitu s l'ahkou statickou a l'ahkou az stredne vyznamnou dynamickou zatazou (IC) (2),
t.j. biliard, kuzelky, golf, strelba, stolny tenis, volejbal, Serm. Zavodny Sport alebo nadmerna
fyzicka aktivita si Gplne vyliéené u pacientov so zavaznou AS (1B) (1, 2) (rozdelenie stupna
AS pozri v Casti Klasifikacia).

Aj ked vminulosti sa pacienti s AS povazovali za najviac ohrozenych infekénou
endokarditidou, podl'a aktualnych odporuceni si nevyzaduju prevenciu infekénej endokarditidy

(11 C) (3).

Tabulka ¢é. 1

[ Odporicania pre pohybovi a Sportovu aktivitu (1)
Trieda I (I B) TriedalI(IIB) TriedallI(IB) Trieda IV (IB)
Bez obmedzenia | Podla tolerancie | Podl'a tolerancie Bez véié_sejl
fyzickej ndmahy
Tevlesna vichova Bez obmedzenia | S Glavami Nevhodna Nevhodna
v Skole
Pohybova . | Mozny (individ. . — : -
aletioiti Bez obmedzenia pristup) S nizkou zatazou | S nizkou zatazou
; P . G ; Celkom B
Zavodny Sport Mozny Nevhodny nevhodng Zakazany
NYHA I I I-1v
Klinické obtiaze | Ziadne Mierne =
vyznamné
Hreer_rellodynamwke Nevy é Stiredne ; Viznamné
PICIAVY — - vyznanlm Vysokeé riziko
: epritomné Kontrolované B nahlej smrti
Dysrytmie Nevs & e Zavazne
Normalny/ Normalny/
nevyznamne nevyznamné Zavazné
Holter/zataz dysryrtmie bez dysrytmie bez dysryrtmie/ische-
ischemickych ischemickych mické zmeny
zmien zmien




Aortalna stenoza
nativna

Odporicania pre pohybovi a Sportova aktivitu (1)
(pokracovanie tab. ¢. 1)

Trieda I (I B)

- Mierna

- Bez symptomov,
synkop,
alebo presynkop
Vv anamnéze

- EKG normalne

- Bez zavaznych
dysrytmii

- Doppler grad.
stredny
<25 mmHg

- normalna
funkcia LV

- Holter: bez
zavaznejSich
dysrytmii
alebo ischemic-
kych zmien

- Zat'azoveé vys.:
bez zavaznejsich
dysrytmii
alebo ischemic-
kych zmien
Doporucenie:

- zavodné Sporty
s vysokou
statickou
a dynamickou
zat'azou nie su

vhodné

Trieda II (II B)

- Stredne zavazna

- Bez symptomov,
synkop,
alebo presynkop
v anamnéze

- EKG:
hypertrofia LV
bez pretazenia

- Bez zavaznych
dysrytmii

- Doppler stredny
grad. 25 - 40
mmHg

- Normalna
funkcia LV

- Stredna dilatacia
korena aorty

- Holter: bez
zavaznejsich
dysrytmii
alebo ischemic-
kych zmien

- Zatazove vys.:
bez zavaznej-
Sich dysrytmii
alebo ischemic-
kych zmien

Trieda III (I B)

- Zavazna

- EKG hypertrofia
LV s pretaze-
nim

- Zavazné
dysrytmie

- Doppler echokg
stredny grad.
> 40 mmHg

- Dysfunkcia LV

- Holter: zdvazné
dysryrtmie
alebo ischemic-
ké zmeny

- Zat'azové vys.:
zavazné
dysrytmie
alebo ischemic-
ké zmeny
Doporucenie:

- zvazit

intervenciu

Trieda IV (I B)




Odporucania pre pohybovi a Sportovu aktivitu (1)
(pokracovanie tab. €. 1)
Trieda I (I B) TriedaII(IIB) TriedallI(IB) Trieda IV (IB)
- vid’ nativna - vid' nativna - vid' nativna Ako trieda ITI
- Nevyznamna - Stredne - Vyznamna - Synkopy,
aortalna vyznamna aortalna presynkopy,
insuficiencia aortalna insuficiencia zivot ohrozujtice
Doporucenie: insuficiencia - Zlyhavanie srdca | dysrytmie
- zavodné Sporty Doporucenie: Doporucenie: (vratane
0 6 mesiacov, - rekreacne Sporty |- Zvazit’ anamneézy)
Aortalna stenéza | rekreacné Sporty | 3 mesiace reintervenciu - Vyznamna
po intervencii 3 mesiace po intervencii dilatacia korena
po intervencii aorty
- zavodné Sporty Doporucenie:
s vysokou - Reintervencia
statickou
a dynamickou
zat'azou nie su
vhodné

Epidemiolégia

AS predstavuje 2,2 - 7,8 % vsetkych vrodenych chyb srdca (VCC) a cCastejsie vznika
u chlapcov (4:1) (4, 5), na Slovensku sa AS vyskytuje asi u 5 % novorodencov s VCC.
Casto je sucastou komplexnych chyb srdca, byva tiez sucastou syndromov spojenych
s l'avokomorovymi obstrukénymi chybami (Shoneov syndrom, Williamsov syndrom, Turnerov
syndrém). Byva pritomna pri bikuspidéalnej AoV, ¢i koarktécii aorty.

Patofyziologia

Mierna AS sa hemodynamicky neprejavuje. Pri zdvaznej AS LV pracuje proti zvySenému
odporu. Tlakové zatazenie LV sposobuje jej hypertrofiu s postupnou poruchou systolickej
aj diastolickej funkcie. Za stendzou je zniZeny stredny aortalny tlak ako aj tlak v koronarnych
artériach, ¢o moze viest’ k relativnej koronarnej insuficiencii a ischémii myokardu LV.
V novorodeneckom veku pri kritickej AS zlyhavanie LV pri jej tlakovom zat'azeni spdsobi
nedostatocny systémovy vydaj. Tento zostava zabezpeCeny vdaka pravo-lavému skratu
cez arteridlny duktus (PDA). Prenatidlne vyrazné obmedzenie ndplne LV vedie postupne
k jej zaostavaniu vo velkosti aj objeme a vznika hypoplasticka LV (4).

Klasifikacia

Pri hodnoteni valvularnej AS z funk¢éného hladiska — na zdklade ECHOKG meraného
gradientu arychlosti prietoku cez AoV pri zachovanej systolickej funckii Tavej
komory — rozdel'ujeme stendzu na miernu, stredne zavaznua a zavaznu, resp. V novorodeneckom
veku extrémnu formu — kritickl AS, prejavujucu sa kardidlnym zlyhanim so zniZenou funkciou
l'avej komory, kedy vySka gradientu cez AoV nie je rozhodujuca (ESC, Nemecka spolo¢nost’
detskej kardioldgie).



Tabul’ka €. 2

*" ECHOKG Kkritéria zavazZnosti aortilnej stenozy (6)

Valvularna aortalna stenéza Stredne zavaZzna ZavaZna

rychlost’ toku (m/s) 2,0-2,9 3,0-4,0 >4,0

stredny gradient (mmHg) <25 25-40 > 40

vrcholovy gradient (mmHg) <36 36-64 > 64

plocha aortalneho ustia (cm?*/m?) >1 0,6 -1 <0,6
Klinicky obraz

Novorodenci s kritickou AS sa zvycajne klinicky prezentuju ihned’ po narodeni vel'mi tazkou
symptomatolégiou. Pri zatvarani PDA klesa systémova a koronarna perfuzia. V klinickom
obraze dominuju znamky zlyhévania srdca, tachypnoe so zatahovanim, najmi pri staze
v pl'ucnom obehu. V najtazsich pripadoch prichddza k zrateniu cirkulacie, ¢o je sprevadzané
metabolickou acidézou a multiorgdnovym zlyhanim. Periférne pulzacie symetricky su
na vSetkych Styroch koncatinach slabé az nepritomné. Je pritomny systolicky ejekény Selest
s maximom pri pravom hornom okraji sterna. Pri nizkom srdcovom vydaji Selest moze chybat,
alebo je vel'mi tichy.

Novorodenci a doj€atd s miernou a stredne zdvaznou AS v zavislosti od gradientu na AoV mdzu
byt asymptomaticki, alebo sa prezentujii v prvych dioch az tyzdnoch problémami pri piti,
tachypnoe a syndromom dychovej tiesne v zavislosti od kongescie pl'icneho rieciska.

Vicsina star§ich deti s miernou a stredne zavaznou AS je klinicky asymptomaticka. StarSie deti
so zadvaznou AS sa stazuju na unavnost, nevykonnost’, ndmahovua dusnost’, bolest’ na hrudniku,
ktora sa objavuje pri fyzickej ndmahe. Pulz pri miernej a stredne zdvaznej AS je normalny,
pri zavaznej slabSie hmatny na vSetkych koncatindch. V jugularnej jamke a na karotidach je
hmatatel'ny vir. Hypertrofia LV sa prejavuje zdvihavym tuderom hrotu. Je pritomny systolicky
Selest s maximom pri pravom hornom okraji sterna v 2. medzirebri a propaguje sa v smere
pridenia krvi do karotid. Dizka $elestu, ale nie intenzita, koreluje so stupiiom stendzy (mierna
stendza — kratky Selest uprostred systoly, zavazna stendza — Selest pocas celej systoly). Druha
ozva je normalnej intenzity.



Tabulka ¢. 3

l———,--" Klinicky obraz pri AS - zhrnutie
Klinické priznaky Auskultacia
- Znamky kardiélneho zlyhania | - Systolicky Selest pri pravom
(dyspnoe, tachykardia, hornom Okf aj1 sterqa
N hepatomegélia) - Chybajuci Selest pri nizkom
Kritickd AS novorodencov | Oslabené pulzacie na vietkych | srdcovom vydaji
koncatinach
- Plicny edém
Asymptomaticky pacient Niekedy pri stredne zavazne;j Systolicky §§1_35t pri pravom
(mierna, stredne zévazna, | AS priznaky ako pri zavaznej hornom okraji sterna
zavazna AS) AS
- Unavnost’ - Systolicky Selest pri pravom
- ZniZena vykonnost hornom okraji sterna
Symptomaticky pacient - Namahova dusnost’ - V¢asny systolicky klik
(zavazna stenoza) - Anginozne bolesti
- Zdvihavy uder hrotu
- Vir v jugularnej jamke

Diagnostika / Postup urcenia diagnézy

Elektrokardiografické vySetrenie

Pri miernej forme AS nevznikaju Ziadne zmeny na elektrokardiografickom (EKG) zédzname.
So stipajlicou zavaznostou AS sa na EKG objavuju zmeny podmienené hypertrofiou
LV —zvySujlce sa potencialy LV, blokadda 'avého Tawarovho ramienka. Pre zavaznii AS svedci
obraz hypertrofie LV so zatazou, ktora sa prejavuje depresiou ST segmentu a inverziou T vin
v l'avostrannych hrudnych zvodoch. U novorodencov s kritickou AS je na EKG pritomny obraz
dominancie LV s pritomnostou difuznych zmien T vin a ST segmentu nasledkom pretaZenia
LV (IB).

Rontgenové vysetrenie

Tien srdca na rontgenovej (RTG) snimke pri AS nema ziadnu charakteristicku konfiguraciu (7).
U novorodencov s kongestivnym zlyhanim srdca pre kriticki AS je pritomna kardiomegalia
a stdza v pl'icnom riecisku. U starSich deti je velkost’ srdca normalna alebo mierne zvacSena.
Moéze byt pritomna dilatacia ascendentnej aorty.

Echokardiografia

Pre urcenie diagnozy AS je rozhodujuce ECHOKG vysSetrenie (IB). Pre posudenie vyznamnosti
AS s dobrou funkciou LV je zdsadnym ECHOKG funkénym parametrom presné urcenie
gradientu na AoV pomocou dopplerovského merania. Gradient meriame zo subkostalneho
alebo z prekordialneho pristupu v tzv. pitdutinovej projekcii. Najpresnejsie zmeranie gradientu
urobime zo suprasternalneho pristupu, kedy zobrazime ascendentnu aortu v celom priebehu.
Vysetrenie je potrebné robit’ pri Uplnom ukludneni dietata. Okamzity ECHOKG vrcholovy
(peak) gradient je 0 20 - 30 % vyssi ako vrcholovy gradient zmerany ,,peak-to-peak® technikou
pri katetrizatnom vySetreni. Dopplerovskou metédou meriame aj stredny (mean) gradient,



ktory je definovany ako priemerny tlakovy rozdiel medzi LV a aortou pocas celej systoly
(8, 9). Podla sucasnych odportcani je parametrom najviac zohladhiovanym pri uréovani
zédvaznosti AS (7, 10). Dalsimi ECHOKG parametrom potrebnymi na posidenie vyznamnosti
AS je rychlost’ toku a efektivna plocha aortdlneho ustia. ECHOKG kritéria AS uvadza
Tabul'ka €. 2. Okrem vyssie uvedenych parametrov je podstatné zhodnotit’ aj celkovy ECHOKG
nalez na srdci, najmd v zamerani na morfoldgiu a funkciu l'avej komory, mitralnu chlopiiu,
morfoldgiu aortalnej chlopne, ascendentnu aortu a identifikaciu pridruzenych anomalii (IB).

Biomarkery

Sérova hladina N-terminalneho prohorménu mozgového natriuretického peptidu (NTproBNP)
mdze byt’ prognostickym ukazovatel'om zavaznosti AS. Pri stipani zdtaze LV zaznamenavame
vzostup hladiny NTproBNP (11).

Iné laboratérne parametre
U novorodencov s kritickou aortalnou stenozou je potrebné vysetrit’ acidobazu, sérovy laktat,
hladinu urey, kreatininu, AST a ALT na posudenie adekvatneho srdcového vydaja.

Zatazové testy

Zatazové testy su kontraindikované u symptomatickych pacientov. U asymptomatickych
pacientov so stredne zavaznou AS, moézu poskytnut' informacie, ktoré nie st zname
pri vstupnom vysetreni, demaskuji symptomy, ktoré pomoézu pri rozhodovani o indikécie
intervencie. Zatazové testy zhodnotia stupen tolerancie zataze, abnormalnu hemodynamickt
odpoved’ na zataz (vzostup tlaku krvi o < 20 mmHg pri zat'azi, resp. hypotenzia), klinické
symptomy indukované cvicenim (angindzne bolesti) alebo EKG zmeny (depresie ST segmentu
alebo inverzia T vin). Zatazové testy su indikované u asymptomatickych pacientov,
ak ECHOKG stredny gradient je > 25 mmHg, alebo ak maximalna rychlost’ toku je
viac ako 3,5m/s (7, 10). Zatazové testy su odporacané najmid u Sportujicich pacientov.
Pri vySetreni je potrebné dosledne monitorovat’ tlak krvi a EKG (11 B).

EKG Holter

U pacientov s AS sa mozu vyskytovat’ zavazné poruchy rytmu (pred¢asné komorové st'ahy,
komorové extrasystoly alebo komorova tachykardia). Pri poruchach rytmu je aj vyssie riziko
nahlej kardidlnej smrti. EKG holterovské monitorovanie moze byt preto napomocnym
vysetrenim pri sledovani pacientov so stredne zavaznym a zdvaznym stupfiom aortalnej stenozy

(7).

Diagnosticka katetrizacia

Po mnohé dekaddy =zlatym Standardom pre klasifikdciu stupia AS bolo meranie
tzv. ,,peak-to-peak™ gradientu katetrizacnou technikou (rozdiel vrcholového tlaku v Tlavej
komore a vrcholového tlaku v aorte). Pocas katetrizaéného vySetrenia je mozné zhodnotit’
aj d’alSie parametre: stupeil aortdlnej regurgitacie, systolicku funkciu LV, srdcovy vydaj,
rozmer aortalneho anulu. Podl'a American Heart Assotiation (AHA) doporuceni z roku 2008
(12) st indikacie diagnostickej katetrizdcie u adolescentov a mladych dospelych zhrnuté
v Tabul'ke ¢. 4. Diagnosticku katetrizaciu mozeme indikovat, ale nie je to pravidlo, ak je
diskrepancia medzi  klinickym nalezom a vysledkami neinvazivnych  vySetreni



(asypmtopmaticky pacient/zavazné echokg nélezy alebo symptomaticky pacient/nizky gradient
na AS), alebo u pacientov, ktori chcu aktivne Sportovat’ (IC).

Tabul’ka ¢. 4

: MT‘. Indikacie diagnostickej katetrizacie pri AS podPa AHA (12)
Asymptomaticki pacienti
ECHOKG OSTATNE
- Stredny gradient > 30 mmHg Inverzia T vin nad l'avym prekordiom
- Vrcholovy gradient > 50mmHg Aktivny Sportovec
- Vmax AoV > 3,5m/s Planovana gravidita
- Stredny gradient > 40 mmHg ' : A . , .
s Nrcholovs gradient> 64 mnitig Dlzl;:g;aigrclﬁ medzi klinikou a neinvazivnymi
- Vmax AoV > 4m/s vy
Symptomaticki pacienti
ECHOKG OSTATNE
- Stredny gradient 30 - 40 mmHg Anginozne bolesti
- Vrcholovy grad. 50 - 64 mmHg Synkopa
- Vmax AoV > 3,5m/s Namahové dyspnoe

Poznamka: Vmax - rychlost’ prietoku cez chlopiiu

Pocitacova tomografia (CT)

V pooperatnom obdobi pri sledovani nedostatocne echogénnych pacientov mozno vyuzit
aj CT angiografické vySetrenie. MoZno pri nom zhodnotit’ rozmery AoV a aortalneho obluka,
dilataciu ascendentnej aorty. NajcastejSie ho vyuzivame u pacientov s kombinovanou chybou
po chirurgickej plastike alebo po Rossovej operacii. Po tomto zdkroku mame zaroven moznost’
pri vySetreni zhodnotit’ aj zmeny na pl'icnom konduite.

Magneticka rezonancia (MR)

V poslednych 20 rokoch sa kardiovaskularna MR dostala do popredia ako alternativna
neinvazivna zobrazovacia modalita u pacientov s chlopfiovymi chybami. Jej vyhodou je,
Ze nevyuziva ionizujuce Ziarenie. MoZeme pri nej podrobne zobrazit’ anatomiu chlopne
(cipy chlopne, fiziu komisur), kvantifikovat’ stupen stenozy (tlakovy gradient, plochu chlopne,
rychlost’ toku), pritomnost’ regurgitacie, ako aj zhodnotit’ mieru hypertrofie I'avej komory
(13, 14). U pacientov po balonovej/chirurgickej plastike aortalnej chlopne alebo po implantacii
umelej aortalnej chlopne je MR vyuzitelné na dynamické hodnotenie volumetrickych
a funkénych parametrov l'avej komory. U pacientov po Rossovej operacii je MR vyborne
vyuzitelnd aj na zhodnotenie miery stendzy/regurgitacie na conduite medzi pravou komorou
a plicnicou, ako aj na zhodnotenie volumetrickych a funkénych parametrov pravej komory.

Zhrnutie jednotlivych typov vySetreni uvadza Tabulka €. 5.



Tabul’ka €. 5

} —" Diagnostické modality pri AS

RTG - Velkost srdca normalna alebo mierne zva¢sena

- Kardiomegalia a staza v plicnom riecisku pri kritickej AS novorodenca

- Hypertrofia LV

EKG - Blokada l'aveého Tawarovho ramienka

- Depresia ST segmentu a inverzia T vin v I'avostrannych hrudnych zvodoch

- Predc¢asné komorové stahy, komorové extrasystoly alebo komorova
tachykardia

- Gradient na AoV (vrcholovy a stredny)

- Rychlost’ toku cez AoV

- Rozmer anulu AoV, vytokového traktu LV, ascendentnej aorty
- Pocet a morfologia cipov AoV

- Hrubka stien LV

- Funkcia LV, rozmery LV v systole a diastole

- Morfologia MV, vel'kost anulu MV pri AS novorodencov

- Rozmer anulu plicnej chlopne

EKG Holter

ECHOKG

Abnormalna hemodynamicka odpoved’ na zat'az ak:

- vzostup tlaku krvi o <20 mmHg pri zat'azi, pokles tlaku krvi

- anginozne bolesti )

Zat'azove testy | - depresia ST segmentu, inverzia T vin pri zétazi - znamky ischémie myokardu
- komorova arytmia

Kontraindikované u symptomatickych pacientov

NTproBNP Zvysuje sa podl'a zavaznosti AS a zataze LV

Liecba
Medikamentozna liecba u pacientov s AS nie je indikovana. Pacientom s AS nepodavame
lieky, ktoré znizuju tlak krvi, lebo by mohli znizit’ koronarny prietok.

U novorodencov s kritickou AS sa snazime o stabilizaciu stavu a zabezpeCenia systémovej
cirkulacie poddvanim infuzie prostaglandinu E, korigujeme metabolicku acidézu, podavame
inotropnll podporu, indikujeme mechanickl ventilaciu.

Jedinym moznym terapeutickym rieSenim AS je intervencny zakrok. Baldnikova
alebo chirurgicka valvuloplastika su paliativnymi zdkrokmi, ktoré umoziuju preklentut’ obdobie
do kone¢ného opera¢ného rieSenia, ktorym je nahrada AoV. AoV je mozné nahradit’ vlastnou
pltcnou chlopiiou (Rossova operacia), ale ak vznikne jej dysfunkcia je kone¢nym rieSenim
mechanické nahrada chlopne.

Balonikova valvuloplastika alebo chirurgicka tdémia chlopne je mozna iba pri primeranom anule
aortalnej chlopne. Pokial' je anulus aortdlnej chlopne maly, alebo chlopna je vyrazne
dysplasticka, indikovana je Rossova, ¢i Ross-Konova operacia, uz aj v novorodeneckom veku.
Ak st hypoplastické 'avostranné Struktury srdca, indikovana je jednokomorova paliacia.



Na zaklade sucasnych vysledkov nie je mozné jednoznacne urcit, ktory z paliativnych zdakrokov
ma byt preferovany ako metoda volby do nahrady aortdlnej chlopne, obe metodiky dosahuju
podobné vysledky (15, 16). Vyber zakroku zavisi od stratégie pracoviska, kde je zakrok urobeny.

LieCebna intervencia je jednoznacne indikovand u vSetkych symptomatickych
a asymptomatickych pacientov so zavaznou AS (stredny ECHOKG gradientom > 40 mmHg,
rychlost’ prietoku cez AoV >4 m/s, plocha AoV < 0,6 cm2/m2 alebo invazivnym gradientom
50 mmHg) (IB). U pacientov so stredne zavaznou aortalnou stendzou (stredny ECHOKG
gradientom 25 - 40 mmHg, rychlost’ prietoku cez AoV 3 - 4 m/s, plocha AoV 0,6 - 1 cm2/m2)
a klinickymi symptémami (bolest’ na hrudniku pri ndmahe, ekg zmeny pretazenia nad lavou
komorou, pozitivny zatazovy test), ¢i zmenach LV (znizend funkcia, dilatacia) mozno
tiez indikovat’ intervenciu po kompletnom vysetreni (11 B) (6).

Algoritmu s ¢. 1 Vyber typu intervencie u deti

Algoritmus
Valvularna AS
Stredny ECHOKG gradient = 40 mmHag
Stredny ECHOKG gradient 25-40 mmHg + symptdmy

lzolovana valvularna Valvularna AS Valvularna AS - Diatacia Ao asc
AS + bikuspidalna AoV +maly anulus AoV - Patolagia APv
+ trikuspidalna AoV + AR +viacpoéetna obstrukcia LVOT| - Qchorenie spojiva
l pretrvavanie l L' pretrvavanie v pretrvavanie
ASIAR po zakroku ASIAR po zakroku ASIAR po zakroku
Baldnikova .| Chirurgicka N Ross. o e -
valvuloplastika 7| walvuloplastika ” Ross-Konno » Mehancia cionga

T F

pretrvavanie ASIAR po zakroku

pretrvavanie ASIAR po zakroku

AS - aorntdlna stendza, AR - aortdina regurgiticia, AoV -
aortalna chlopfia, APv - pulmaondélna chlopfia, Ao asc. -
ascendentna aorta, LVOT - vytokowy trakt l'avej komory

Zdroj: autori Standardu

Balonikova valvuloplastika

U novorodencov s kritickou AS pri cirkulacii zavislej na prostine alebo zhorsenej funkcii LV
je indikovana balonikova valvuloplastika. Katetrizatna valvuloplastika moZe byt rieSenim
aj u starsich deti. Vsetky indikacie tejto intervencie uvadza Tabul'ka ¢. 6.

Komplikaciou vykonu modze byt suboptimalny vysledok, vznik aortdlnej regurgitacie,
poranenie femoralnej artérie, poranenie mitralnej chlopne, tromboembolicka prihoda
alebo u novorodencov poranenie steny myokardu, tazka hypotenzia, komorové arytmie,
kompletna AV blokada.



Balonikovu valvuloplastiku povazujeme vo vacésine pripadov za doCasny lieCebny zakrok, ktory
moéze oddialit’ operacné rieSenie chyby. Za tspech valvuloplastiky povazujeme aj ¢iastocnu
redukciu vyznamného gradientu, ¢o umozni detom normalnu pohybovu alebo rekreacnu
Sportovl aktivitu. Operané rieSenie Si vyzaduju obvykle niekolko mesiacov az rokov
po baldnikovej valvuloplastike pacienti s vyznamnou aortalnou regurgitaciou alebo restendzou
AoV.

Tabulka ¢. 6

, Indikacie balonikovej valvuloplastiky aortalnej chlopne
s (AHA odporucania 2011, 17)
Indikovana ZvaZovana Nie je indikovana
novorodenci s kritickou AS asymptomaticki pacienti asymptomaticki pacienti
pri cirkuldcii zavislej na PDA | s vrcholovym kl'udovym s vrcholovym kl'udovym
katetriza¢ne meranym katetriza¢ne meranym
gradientom > 40 mmHg gradientom < 40 mmHg

novorodenci a deti s izolova- | asymptomaticki pacienti, u pacientov s izolovanou

nou valvarnou AS pri zniZenej | ktori sa chct zG¢astnit valvarnou AS s takym

funkeii LV sut'azného Sportu, stupiiom aortalnej regurgitacie,
s vrcholovym kl'udovym ktory opodstatiuje chirurgické
katetriza¢ne meranym rieSenie
gradientom > 40 mmHg

deti s izolovanou valvarnou asymptomatické pacientky

AS s kl'udovym vrcholovym pred planovanou graviditou

katetrizatne meranym s vrcholovym kl'udovym

gradientom > 50 mmHg katetrizatne meranym
gradientom > 40 mmHg

symptomaticki pacienti

(anginozne bolesti, synkopa,

namahova dusnost’,

ischemické zmeny na ekg)

s vrcholovym kl'udovym

katetrizaCne meranym

gradientom > 40 mmHg

Chirurgicka liecba

Chirurgicka valvulotomia je mozna u novorodencov s dobrou funkciou LV aj u starSich deti.
Jej vyhodou je priama vizualizacia chlopne s presnou komisurotomiou, ¢o obmedzi vznik
pooperaénej aortalnej regurgitacie, moznost’ ,,shavingu“ cipov chlopne a ich mobilizaciu,
moznost’ odstranenia pripadnych myxomatdznych mas, ktoré sa moézu podielat’ na obStrukcii
vytoku LV. Po chirurgickej valvulotomii CastejSie vznikd restendza aortalnej chlopne, ktora
moze byt dovodom na reoperaciu pacienta (18, 19, 20).

Pri liecbe AS byva niekedy potrebnd ndhrada AoV, ktord predstavuje konecné rieSenie
v chirurgickej liecbe AS. Moznosti ndhrady AoV su Rossova operacia (ndhrada AoV
pulmondlnym autograftom), mechanickd chlopnova nahrada, nahrada homograftom
alebo biologickou chlopiou.



Indikécie ndhrady AoV su nasledovné:

— hypoplazia aortalneho anulu,

— progresivna AS u dojciat a deti, ktora sa nezlepSila po predchddzajtcej paliativne;j
intervencii,

— viacpocetna obstrukcia vytokového traktu l'avej komory spojena s AS, ktora nie je
vhodna na plastiku AoV a vyzaduje rozsirenie vytokového traktu 'avej komory,

— aortalna insuficiencia ako komplikacia predchadzajicej intervencie pre AS,

— reumatické ochorenie aortalnej chlopne,

— endokarditida aortalnej chlopne (21).

Rossova operacia

Mnohymi povazovana za metddu vol'by pri ndhrade aortalnej chlopne u deti a dospievajtcich,
vyborne ovplyvni hemodynamiku a komorova remodelaciu (pokles hypertrofie LV, zlepSenie
jej funkcie). Vlastna plicna chlopna ma zachovanu schopnost’ rastu. Pacienti nepotrebuju
celozivotnu antikoagulacnu liecbu. Nevyhodou zakroku je postprocedurdlne zlyhavanie
autograftu — vyvoj aortalnej regurgitacie, dilatacia korefia aorty a zlyhavanie plticneho
homograftu. Lepsie vysledky po tomto type operacie sa dosahuju u deti starSich ako 1 rok
v porovnani s detmi mlads$imi ako 1 rok (22, 23).

U deti a mladistvych s dostato¢ne Sirokym aortdlnym prstencom moze byt aortadlna chlopna
nahradena mechanickou chlopniou. V sucasnosti pouzivané mechanické chlopne maji vybornu
odolnost’ proti degeneracii, ale nad’alej podmienuju riziko tromboembolickych komplikacii
a krvacania pre celozivotne potrebnu antikoagulacnu liecbu. Pocas rastu dietata sa chlopia
stdva malou - stenotickou, a preto mechanické nahrady chlopne u deti vyzaduji v neskorSom
veku vymenu za chlopriu adekvatnej velkosti.

U starSich pacientov, u ktorych trvald antikoagulacnd lie¢ba nie je vhodna, je mozné AoV
nahradit’ aj homograftom alebo biologickou chlopiiou. Nevyhodou chlopni z biologického
materidlu v aortalnej pozicii je ich pomerne rychla degenerécia a nutnost’ naslednej reoperacie.
Preto sa pouzivaju hlavne u starSich dospelych, menej ¢asto u deti.

Prognoza

Kritickd AS novorodenca vedie ku kardidlnemu zlyhaniu a Soku. Bez liecby vedie k tumrtiu
pacienta v priebehu niekol’kych hodin az dni. Pred érou invazivneho postnatalneho riesenia
sa odhadovalo, ze kritickd AS ma 23 % mortalitu (3). Deti s nelie¢enou zavaznou AS zomierali
do 5 rokov od diagnostiky. Prezivanie pacientov so stredne zdvaznou AS bol o nieCo nizsi
ako o€akavany vek doZitia v populécii.

U starSich deti s valvuldrnou AS dochadza vicSinou s rastom diet'ata aj k narastu gradientu.
NajzavaznejSou komplikaciou je nadhla kardidlna smrt. Incidencia nahlej smrti pri AS
je 0,3 % rocne (4) a vznika takmer vylu¢ne u pacientov s vrcholovym gradientom > 50 mmHg
amoze knej dojst’ aj pri absencii klinickych symptémov. K nahlej smrti ¢asto dochadza
v priebehu zataze alebo vo véasnom pozatazovom obdobi. Preto vyberom vhodnej fyzickej
aktivity sa snazime vyvarovat’ tejto zdvaznej komplikécii.



AS mbze byt pri prirodzenom vyvoji kombinovana so vznikom aortdlnej regurgitacie. Vrodené
postihnutie aortalnej chlopne byva Casto zdruzené so zvysSenou fragilitou steny aorty, ¢o sa
prejavi dilataciou koreiia a ascendentnej aorty. Aj po intervencii (chirurgickej, katetriza¢nej),
sa moze opat vyvinat restendza aortalnej chlopne, alebo jej insuficiencia, ktoré s dovodom
opakovanych zakrokov na aortalnej chlopni.

Stanovisko expertov (posudkova ¢innost’, revizna ¢innost’, PZS a pod.)

Aby rodi¢ s takto postihnutym dietatom mohol do 6 rokov veku dietata poberat’ rodi¢ovsky
prispevok, musi preukazat’ po doviSeni 3 rokov veku dietata, ze trva dlhodobo nepriaznivy
zdravotny stav tohto dietat’a potvrdenim oddelenim posudkovych ¢innosti prislusného tradu
prace, socidlnych veci a rodiny. Rodicovsky prispevok sa vyplaca pri splneni podmienok
osobnej a riadnej starostlivosti aspon o jedno diet’a do 3 rokov alebo do 6 rokov veku dietat’a
s dlhodobo nepriaznivym zdravotnym stavom.

Len v ojedinelych pripadoch, ak by zdravotny stav dietat’a bol tak nepriaznivy, Ze potrebuje
nad’alej osobitnu starostlivost aj po doviSeni 6 rokov veku, posudkovi lekéari
Socialnej poistovne posudia dlhodobo nepriaznivy zdravotny stav dietata na ucely
§ 15 ods. 1 pism. d) zdkona ¢. 461/2003 Z. z. o socidlnom poisteni, v zneni neskorsich
predpisov, t. j. na ucely dochodkového poistenia osoby, ktora sa riadne stara o takéto dieta
od dovfSenia 6 rokov veku, najdlhsie do 18 rokov veku. Socidlna poistoviia vyda posudok
o zdravotnom stave diet'at’a z vlastného podnetu, na zéklade dat poskytnutych Ustredim prace,
socialnych veci a rodiny, alebo aj na zéklade Ziadosti opatrovatela diet’at’a.

Zabezpecenie a organizacia starostlivosti
Starostlivost’ o detskych a adolescentnych pacientov s AS je rozdelend medzi pediatrov,
detskych kardiolégov v rajone a detskych kardiologov v DKC.

Asymptomaticki pacienti

Pri sledovani asymptomatickych pacientov vyuzivame vysSie uvedené diagnostické metody.
Intervaly sledovania na zdklade ESC odportcani pre sledovanie chlopiiovych chyb srdca
u dospelych st zhrnuté v Tabulka ¢. 7.

Tabulka ¢é. 7

Intervaly sledovania asymptomatickych pacientov
s prihliadnutim na ESC (10, 13)

s EKG Zatazové NT-
Zavaznost AS ECHOKG EKG Holter iy proBNP
Mierna a2-3roky|a2-3roky |a2-3roky |- - -

Stredne jisoe  |dingk  |dTedoky |81k |i0xily: |4d-Fuk
zavazna

L, a6 a6 al rok a6 alrok a6
Zavazna

mesiacov mesiacov mesiacov mesiacov




Pozn.: EKG Holter indikujeme bez ohl'adu na gradient, ak st na EKG zachytené komorové
extrasystoly

Asymptomaticki pacienti su indikovani na operaciu, ale do intervencie zostavaji v sledovani.

Ked’ze u novorodencov a doj¢iat mdze prist’ k rychlejSiemu rozvoju zavaznej AS, je doporucené
CastejSie sledovanie:

— &1 mesiac pocas prvych 3 mesiacov Zivota,

— a2 -3 mesiace do 1 roku veku zivota,

— CastejSie kontroly pri vyraznej progresii gradientu.

Symptomaticki pacienti

Symptomaticki pacienti st indikovani na interven¢ny zakrok. Symptomaticki pacienti
aj po indikdcii na intervencny zakrok zostavaju do zékroku v sledovani. Interval sledovania je
ako u pacientov so zavaznou AS.

Doporucujeme dodrzat’® uvedené intervaly pri sledovani v DKC aj pri sledovani
kardiolégom v rajone, terminy kontrol na¢asovat’ medzi terminy kontrol v DKC.

Po klinickom vySetreni a stanoveni stupiia zavaznosti AS je vhodné vzdy plne poucit’ rodica
o type a prognéze chyby a najmai ho informovat’ o riziku nahlej smrti pri fyzickej zat'azi diet’at’a.
(vid’ Priloha — Informovany suhlas rodica).

Dalgie

Sledovanie pacientov po intervencii

Po paliativnych intervenciach (balonikova valvuloplastika, chirurgicka tomia chlopne)
ako aj po nahrade chlopne (Rossova operacia, mechanickd ndhrada) je potrebné pravidelne
sledovat’ pacienta, spociatku kazdych 3 - 6 mesiacov po zakroku, pri stabilizovanych
nalezoch interval sledovania volit’ podl'a rezidudlnych nalezov, vid’ Tabul'ka €. 7 v odseku 16.

Sledované parametre:
— Funkcia chlopne: znamky restenozy, insuficiencie chlopne.
— Rozmery ascendentnej aorty.
— Parametre LV: ejekcna frakcia, percento skratenia, hribka stien komory.
— Poruchy rytmu: EKG holterovské monitorovanie, zat'azové testy.

Po mechanickej nahrade chlopne pri liecbe Warfarinom pravidelne sledujeme hemokoagula¢né
parametre v spolupraci S hematologom.



Tabul’ka ¢. 8

Sledované parametre po jednotlivych intervenciach

Typ vykonu Sledovany parameter

Znamky restenozy AoV: vrcholovy gradient, stredny
gradient, rychlost’ prietoku, aortalna insuficiencia,
vel'kost’ anulu AoV, parametre LV

Balonikova valvuloplastika/chirurgicka
tomia chlopne

Znamky restenozy - stredny gradient na mechanicke;j
Mechanicka nahrada chlopne chlopni udavany vyrobcom podla typu chlopne,
paravalvularny leak, tvorba panusu, parametre LV

Stenodza a insuficiencia na neoaortalnej chlopni,
znamky dilatacie ascendentnej aorty, stenoza

a insuficivencia konduitu v plicnej pozicii, parametre
LV+RV

Rossova operacia

Doplnkové otazky manaZmentu pacienta a ziiCastnenych stran

Pacienti s AS vyzaduju celozivotné sledovanie kardiologom. Pacienti s AS nezavisle
od zadkroku s sledovani v DKC do dosiahnutia veku 19 rokov. Potom prechadzaju
do starostlivosti kardiologov pre dospelych. Optimalne je kombinované sledovanie rajéonnym
kardiologom v rajone a kardiologom z centra pre vrodené chyby srdca v dospelosti.

Specidlny doplnok $tandardu
Vzhl'adom na kontinualny vyvoj ziskavania poznatkov o vysledkoch liecby AS je nutné
tento SDTP revidovat’ kazdych 5 rokov.
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Poznamka:

Ak klinicky stav a osobitné okolnosti vyzaduju iny pristup k prevencii, diagnostike
alebo liecbe ako uvadza tento Standardny postup, je mozny aj alternativny postup,
ak sa vezmu do uvahy dalsie vySetrenia, komorbidity alebo liecha, teda pristup zaloZeny
na dokazoch alebo na zaklade klinickej konzultacie alebo klinického konzilia.

Takyto klinicky postup ma byt jasne zaznamenany v zdravotnej dokumentacii pacienta.

U¢innost’
Tento Standardny postup nadobtda G¢innost’ od 1. jula 2021.

Vladimir Lengvarsky
minister zdravotnictva

Priloha

Informovany suhlas rodica

Pri klinickom vysetreni som bol zrozumitel'ne a jasne informovany o type vrodenej chyby srdca
mojho dietata, o d’alSom navrhovanom lieCebnom postupe a obmedzeni Sportovej aktivity
mojho dietata vzhl'adom na riziko kolapsovych stavov a moznosti ndhlej smrti pri zatazi
pri ochoreni stendza aortalnej chlopne.



