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KLINIČNI PRIMER/CASE REPORT

Midaortni sindrom pri 4-letnem dečku
Midaortic syndrome in a 4-year old boy

Mojca Zajc Avramovič, Rina Rus

Izvleček
Midaortni sindrom (MAS) je redka oblika zo-
ženja spodnjega dela torakalne ali abdominalne 
aorte in njenih vej. Klinično se kaže kot huda 
arterijska hipertenzija, abdominalne klavdika-
cije ali klavdikacije spodnjih udov. Nezdravljeni 
bolniki imajo močno skrajšano življenjsko dobo. 
Diagnozo postavimo z angiografijo. Zdravljenje 
je kirurško in medikamentno z antihipertenziv-
nimi zdravili. 

V članku predstavljamo primer 4-letnega dečka, 
pri katerem smo postavili diagnozo MAS. Zdra-
vimo ga na Kliničnem oddelku za nefrologijo 
Pediatrične klinike v Ljubljani.

Abstract
Middle aortic syndrome (MAS) is a rare clini-
cal condition defined by segmental narrowing 
of the lower thoracic aorta or abdominal aor-
ta and its branches. The most common clinical 
manifestation is severe hypertension, it can also 
manifest as abdominal or lower-limb claudicati-
on. Untreated patients have greatly shortened life 
expectancy. Diagnosis is made by angiography. 
Treatment consists of surgical correction and 
antihypertensive medications.

We present a case of a 4-year old boy with MAS, 
who is treated at the Department of Pediatric 
Nephrology of the University Children’s Hospi-
tal in Ljubljana.

Uvod
Midaortni sindrom (MAS) je redka bole-

zen, za katero je značilno segmentno zoženje 
spodnjega dela torakalne ali abdominalne 
aorte. Pri tem so lahko različno zožene tudi 
glavne veje aorte, predvsem mezenterične in 
ledvične arterije. MAS je najpomembnejši 
vzrok renovaskularne hipertenzije v otro-
štvu.1 Hudo arterijsko hipertenzijo (AH) 
običajno odkrijemo po naključju ali pa se 
pojavijo simptomi AH, kot so glavoboli in 
vrtoglavice. Redkeje se pojavijo tudi abdo-
minalne klavdikacije in klavdikacije spo-
dnjih udov. Bolniki imajo močno skrajšano 

življenjsko dobo. Pri nezdravljenih nastopi 
smrt v tretjem ali četrtem desetletju zaradi 
posledic hude arterijske hipertenzije.2,3

Angiografija je zlati standard za postavi-
tev diagnoze,4 sorazmerno dobra alternativ-
na preiskava pa je magnetna angiografija.5

Cilj zdravljenja je normalizirati arterijski 
tlak, odpraviti klinične simptome in pre-
prečiti zaplete AH. Pomembno je tudi, da 
ob tem ohranimo ledvično funkcijo.6 Zdra-
vljenje je kirurško. Čas operacije skušamo z 
ustreznim antihipertenzivnim zdravljenjem 
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Slika 1: Angiografski prikaz zožene aorte v višini 
odcepišča obeh ledvičnih arerij pod zgornjo 
mezenterično arterijo

odložiti, dokler otrok ne doseže starosti, ko 
je operativno zdravljenje optimalno.

Predstavljamo primer dečka z midaor-
tnim sindromom ki ga zdravimo na Klinič-
nem oddelku za nefrologijo Pediatrične kli-
nike v Ljubljani.

Prikaz primera
4-letni deček je bil sprejet zaradi naključ-

no odkritega visokega krvnega tlaka, ki je bil 
na sistematskem pregledu in pri kasnejših 
kontrolah visok tudi do 150/110 mmHg. De-
ček ni imel ob tem nobenih težav in je bil ves 
čas videti zdrav. Telesno je bil enako zmo-
gljiv kot vrstniki. V starosti 3,5 let je bil pre-
gledan v kardiološki ambulanti zaradi srč-
nega šuma. Glede na normalen EKG je bilo 
zaključeno, da je šum nedolžen. V družini 
se mati zdravi zaradi arterijske hipertenzije, 
starejša sestra je bila operirana zaradi okvare 
medpreddvornega pretina tipa sekundum. V 
somatskem statusu je bil slišen šum nad obe-
ma ledvičnima arterijama. Periferni pulzi so 
bili simetrično in dobro tipljivi razen pulzi 
tibialnih arterij, ki so bili šibkejši. Med hospi-
talizacijo so bili izmerjeni krvni tlaki močno 
povišani na zgornjih okončinah in izrazito 
nižji na spodnjih udih (153/64 mmHg na levi 
roki, 109/79 mmHg na levi nogi, ob tem je 
bila 99P za starost 123/83 mmHg). Vrednosti 
elektrolitov, kreatinina, sečnine in ščitničnih 
hormonov so bile normalne. Zvišane so bile 
vrednosti aldosterona ter kompleksa renin-
-angiotenzin. Usmerjene preiskave na arte-
ritis so bile, razen mejno povišanega titra 
ANA, v mejah normale. Na UZ trebuha in 
sečil sta bili ledvici morfološko in struktur-
no normalni, nad njima so bili obojestran-
sko izrazito znižani rezistenčni indeksi (RI). 
Aorta je bila zožena pod odcepiščem zgor-
nje mezenterične arterije. Zaradi suma na 
zožitev aorte in njenih vej je deček opravil 
še MR abdominalne in torakalne aorte s 
kontrastom in nato še klasično angiografijo. 
Z omenjenima preiskavama smo pri dečku 
dokončno potrdili diagnozo MSA. Obe pre-
iskavi sta pokazali izrazito zoženje abdomi-
nalne aorte takoj pod odcepiščem zgornje 
mezenterične arterije. Na najožjem delu je 
bil premer aorte 2 mm. Ocenjeno je bilo, da 
je aorta zožena v dolžini 2 cm. Iz zoženega 

dela aorte sta se odcepili ledvični arteriji, 
ki sta bili obe subtotalno zoženi. Zožen je 
bil tudi truncus celiacus in zg. mezenterič-
na arterija na ustju. Deček je imel dobro 
kolateralno polnitev arterij spodnjih udov 
in medeničnega področja prek Riolanijeve 
arterije, interkostalnih in lumbalnih arterij. 
Torakalna aorta z njenimi vejami je bila pov-
sem normalna, znakov za vaskulitis ni bilo 
videti (Sliki 1, 2).

Glede na anamnestične podatke, klinič-
no sliko in izvide smo postavili diagnozo 
idiopatski midaortni sindrom. Na UZ srca 
so bili vidni znaki hipertoničnega srca z bla-
go dilatiranim in koncentrično hipertrofira-
nim levim prekatom. Uvedeno je bilo anti-
hipertenzivno zdravljenje. Ob tem, da deček 
prejema pet različnih antihipertenzivnih 
zdravil (beta blokator, diuretik, blokator kal-
cijevih kanalčkov, antagonist adrenergičnih 
alfa receptorjev, ACE inhibitor), so vrednosti 
krvnega tlaka nekoliko nad 99. percentilo za 
starost.

Pol leta po uvedbi antihipertenzivnega 
zdravljenja na kontrolnem UZ srca ni bilo 
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Slika 2: MRA, ki prikazuje 
zožitev aorte v predelu 
ledvičnih arterij

videti znakov za hipertonično srce, po enem 
letu pa je bila zopet prisotna blaga hipertro-
fija levega prekata. Ledvična funkcija je ves 
čas normalna, klavdikacij ni.

Pri dečku je predvideno nadaljnje inten-
ziviranje antihipertenzivnega zdravljenja in 
kirurški poseg, ki pa ga želimo odložiti do 
zaključene rasti, če bo to mogoče.

Razpravljanje
Midaortni sindrom je redka bolezen. 

Izraz so prvič uporabili Sen s sodelavci v 
letu 1963, ko so opisali 16 primerov sindro-
ma MAS.7 Pri midaortnem sindromu gre 
za segmentno zoženje aorte v abdominal-
nem oziroma spodnjem torakalnem delu 
in predstavlja 0,5–2 % aortnih koarktacij.8 
MAS je pogosta najdba v sklopu nevrofi-
bromatoze in Williamsovega sindroma, kot 
vzrok pa so opisani tudi arteritis Takayasu, 
fetalni alkoholni sindrom in retroperitone-
alna fibroza.8-11 Glede na to, da se to stanje 
pojavlja v zgodnjem otroškem obdobju, gre 
najverjetneje za prirojeno bolezen. Domne-
vajo, da gre za motnjo v fuziji parne dor-
zalne aorte v 4. tednu gestacije.12 V 60 % 
primerov etiologija bolezni ni pojasnjena 

in gre za idiopatski MAS.13 Pogosta histolo-
ška najdba idiopatskega MAS je fibroplazija 
intime in različne spremembe notranje ela-
stične lamine brez vnetnih sprememb.3 Pri 
idiopatskem MAS je aorta največkrat zožena 
na mestu odcepa renalnih arterij (19–52 %) 
ali suprarenalno (11–40 %). Redkeje gre za 
zožitev infrarenalno (19–25 %) ali difuzno 
(12 %). Poleg aorte so večkrat zožene tudi 
njene veje. Najpogosteje sta zoženi ledvični 
arteriji, kar v 60–90 % primerov. V pribli-
žno 20–40 % primerov sta zoženi zgornja 
mezenterična arterija ali celiakalna arterija. 
Redkeje najdemo zožitev arterije subklavije 
ali karotidne arterije.7,8,13

Midaortni sindrom najpogosteje odkri-
jemo pri otrocih in mladih odraslih. Prvi 
znak bolezni je zelo pogosto huda in na te-
rapijo slabše odzivna arterijska hipertenzija, 
ki pa je v večini primernov asimptomatska 
in naključno odkrita. Pod predelom zožitve 
so krvni tlaki znižani. Večina bolnikov je ob 
tem brez simptomov, lahko pa se pojavijo 
klavdikacije in znaki intestinalne ishemije. 
V kliničnem pregledu lahko najdemo slabše 
tipljive pulze na spodnjih okončinah in šum 
nad abdominalno aorto in ledvičnimi arte-
rijami.2,7,8,13

Klinična slika in UZ sečil z dopplerjem 
ledvičnih arterij z veliko verjetnostjo kaže-
jo na MAS z zožitvijo ledvičnih arterij. Za 
postavitev diagnoze MAS sta pomembni 
preiskavi MRA ali CTA, vendar pa kot zlati 
standard za dokončno postavitev diagnoze 
ostaja angiografija.1,7,8 Potrebno je opraviti 
tudi preiskave ledvične funkcije, UZ srca in 
okulistični pregled za opredelitev posledic 
AH. Če je nad karotidnima arterijama slišen 
šum, se opravi tudi UZ vratnih žil.

Pričakovana življenjska doba nezdra-
vljenih bolnikov je 30–40 let. Smrt nastopi 
zaradi zapletov arterijske hipertenzije, tj. ko-
ronarne bolezni, možganske kapi in srčne-
ga popuščanja. MAS lahko pripelje tudi do 
odpovedi ledvic.7,8,14 Zaradi omenjenega je 
nujno, da bolezen pričnemo čim prej zdra-
viti. Terapija je običajno kirurški poseg. Pri 
otrocih skušamo operativni poseg odložiti, 
najbolje do konca pubertete, ko se zaključi 
rast. V vmesnem času krvni tlak urejamo z 
antihipertenzivnimi zdravili. Pogosto je po-
trebnih več zdravil iz različnih skupin an-
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tihipertenzivov. Kadar je AH neodzivna na 
vso razpoložljivo terapijo in so ob tem priso-
tni znaki prizadetosti tarčnih organov (pride 
do slabšanja srčne ali ledvične funkcije) ali 
vztrajajo klavdikacije, je operativni poseg 
potreben prej.8

Indikacije za vrsto kirurškega zdravljenja 
so odvisne od anatomije prizadetega dela in 
od tega, katere veje aorte so vpletene. Opi-
sanih je več tehnik, kot sta npr. aorto-aortni 
obvod, aortoplastika, in po potrebi rekon-
strukcija ledvičnih in mezenteričnih arte-
rij.2,7,8,13 Rezultati kirurškega zdravljenja so 
dobri. V 70 % primerov pride do dolgoroč-
ne normalizacije ali takega padca krvnega 
tlaka, ki je obvladljiv z antihipertenzivnimi 
zdravili.8 Balonska dilatacija in vstavitev 
endovaskularne žilne opornice doslej po-
membnejših rezultatov nista prinesla.6,15 V 
letu 2013 je bilo prvič predstavljeno zdravlje-
nje, ko je bil za 9 mesecev vstavljen tkivni 
ekspander, zaradi katerega je aorta dosegla 
tako dolžino, da je bilo možno resecirati zo-

ženi del brez žilnega vsadka. Predstavlja re-
šitev za tiste otroke, pri katerih je operacija 
potrebna hitro in bi protetične vsadke sicer 
prerasli.16

Zaključek
Namen našega prispevka je opozoriti, da 

je merjenje krvnega tlaka tudi pri otrocih 
zelo pomembno. Kadar pri otroku izmerimo 
visok krvni tlak, je potrebno pomisliti na se-
kundarno arterijsko hipertenzijo. Z dobrim 
kliničnim pregledom lahko z veliko verje-
tnostjo postavimo sum na prisotnost MAS, 
ki je sicer redek vzrok na zdravila slabše od-
zivne sekundarne arterijske hipertenzije pri 
otrocih in mladih odraslih. Angiografija je 
zlati standard za postavitev dokončne dia-
gnoze. Nezdravljena bolezen vodi v močno 
skrajšano življenjsko dobo. Kirurško zdra-
vljenje je najpomembnejša oblika, ki pa jo pri 
otrocih z uporabo antihipertenzivnih zdravil 
poskusimo odložiti do zaključene rasti.
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