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Abstract. Dilatation of the aortic root or ascending aorta is a commom condition, especially in patients
with genetic disorders like Marfan syndrome, Loyes-Dietz syndrome, Ehlers-Danlos syndome and bicuspid
aortic valve disease. Prophylactic replacement of the aortic root/ascending aorta aims to mitigate the risk
of dissection or rupture. Current established surgical techniques are there placement of the aortic root/
ascending aorta or the valve sparing root replacement. Personalized external aortic root support (PEARS) is
an emerging technology that was developed as an alternative surgical method to aortic root replacement
in patients with Marfan syndrome. In this review article we describe the indications, the surgical technique,
the advantages and the worldwide experience of the PEARS method. Fig. 4, Tab. 1, Ref. 19, on-line full text
(Free, PDF) www.cardiologyletters.sk
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Abstakt. Dilatacia korefa aorty alebo ascendentnej aorty je beZznym nalezom, najma u pacientov s genetickymi
poruchami, ako je Marfan syndrém, Loyes-Dietz syndrém, Ehlers-Danlos syndrém a s bikuspidélnou aortalnou
chlopriou. Profylaktickd nahrada korena aorty/ascendentnej aorty ma za ciel zmiernit riziko disekcie alebo
ruptury. Sicasnymi zavedenymi chirurgickymi technikami si ndhrada korena aorty/ascendentnej aorty, alebo
zachovné operacie aortalnej chlopne. Pearsonalized external aortic root support (PEARS) je nové technolégia,
ktord bola vyvinutd ako alternativna chirurgickd metdéda k nahrade korena aorty u pacientov so syndrémom
Marfan. V tomto prehladovom c¢lanku popisujeme indikacie, chirurgicky postup, vyhody a svetové vysledky
metddy PEARS. Obr. 4, Tab. 1, Lit. 19, on-line full text (Free, PDF) www.cardiologyletters.sk
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Aorta je centrdlna tepna, ktora distribuuje krv z lavej komory
do celého tela. Okrem funkcie ,hlavného konduitu® mad aj
mnoho inych doélezitych fyziologickych funkcii. Ovplyvnuje
systémovy vaskularny odpor, frekvenciu srdca a sluzi ako
druha pumpa pocas diastoly srdca vdaka tzv. Windkessel
efektu, ¢im okrem iného zabezpecuje aj cast korondrnej
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perfuzie. Velkost aorty ovplyviuje viacero faktorov, ako je
vek, pohlavie, velkost tela (hmotnost, vyska, konstiticia)
a krvny tlak (1, 2). S narastajicim vekom postupne rastie aj
priemer aorty (u muzov zhruba o 0,9 mm a u Zien o 0,7 mm
kazdych 10 rokov) (3). V zdravej dospelej populacii priemer
aorty zvic$a nepresahuje 40 mm.
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Aneuryzmatické roz$irenie je po ateroskleréze druhé
najcastej$ie ochorenie aorty (2). V oblasti ascendentnej
aorty je najcastej$ie spésobené cystickou degeneraciou
tunica media spojenou s fragmentaciou elastickych vlakien
a ubytkom hladkych svalovych buniek. Takto oslabena
stena je potom nachylnd na ruptdru alebo disekciu (4).
Progresivna dilatacia aorty navySe moze viest aj k rozvoju
insuficiencie aortdlnej chlopne spojenej s dalsimi rizikami
a komplikaciami (5).

Mnohé ochorenia spojivového tkaniva, ako napriklad
Marfanov alebo Ehler-Danlosov syndrom, sa spdjaja s proce-
som cystickej degeneracie, ktora vedie k formdcii aneuryzmy
torakalnej aorty (TAA - Thoracic Aortic aneurysm) (6). Os-
tatné pric¢iny su zhrnuté v tabulke 1. V populacii pacientov
s Marfanovym syndréomom sa TAA vyskytuje az v 80 %.

Disekcia ascendentnej aorty sa aj v sucasnosti spdja
s vysokou mortalitou. Bez opera¢ného riesenia zomiera 33 %
pacientov do 24 hodin a viac ako 50 % do 48 hodin (7). Aj
pri vcasnej chirurgickej korekcii zostava mortalita vysoka na
arovni 30 % (8).

Diagnostika

TAA bez prejavov ruptiry je casto bezpriznakova.
Moze sa objavit ako nahodny nélez pri inych vysetreniach
(napriklad novoobjaveny Selest na regurgitujtcej aortélnej
chlopni) alebo v ramci cieleného skriningu rizikovej popu-
lacie pacientov, napriklad s Marfanovym syndromom alebo
bikuspidalnou chlopnou, pripadne u blizkych pribuznych
pacienta s dokdzanou aneuryzmou na podklade dedi¢nej
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Obrazok 1 EKG-synchronizované CT-angiografické vySetrenie
pacienta s dilatovanou ascendentnou aortou, ktoré sluzi ako
podklad pre vyrobu 3D-modelu

Figure 1 ECG-synchronised CT-angiography of a patient with dilated ascending
aorta, which is the base for the production of a 3D-model

chyby. Zriedkavo sa TAA prejavuje symptomami vyvolanymi
utlakom okolitych tkaniv alebo bolestou (2). TAA mozno
zobrazit pouzitim viacerych modalit, ako RTG, CT, MR,
angiografickym a echokardiografickym vysetrenim. EKG-
-synchronizovand CT-angiografia predstavuje najvhodnejsiu
a pomerne $iroko dostupna metddu zobrazenia celej aorty

Tabulka 1 Etioldgia aneuryzmy ascendentnej aorty (6)

Table 1 Etioliogy of the ascending aortic aneurysm (6)

Kongenitalne Dedi¢né

Ziskané

Bikuspidalna aortalna chlopna

Poruchy spojivového tkaniva:
- Marfanov syndréom

Hypertenzia

- Ehler-Danlosov syndrom
- Loeys-Dietzov syndréom

Syndrém arteridlnej tortuozity

Fallotova tetraldgia

Familidrne aortalne syndrémy:
- Autozomélne dominantny
- Sporadicky

Infek¢éné ochorenia:

- Syfilis

- Bakterialne infekcie
- Virusové infekcie

- Mykotické infekcie
Autoimunitné ochorenia:
- Takayasu

- Behget

- Idiopaticka aortitida
Posttraumatické poskodenie
Chronicka disekcia aorty
AV-fistula
Poststenotické rozsirenie

Spojené s kanylaciou na ECC
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(obrazok 1). Echokardiografické vySetrenie okrem detekcie
aneuryzmy ascendentnej aorty navySe umoznuje aj posudenie
stavu a funkcie aortdlnej chlopne. Tieto dve vySetrenia by sa
mali realizovat u kazdého pacienta s podozrenim na TAA (2).

Indikacia na chirurgické riesenie

Indikacia na chirurgické riesenie vychadza najma z prie-
meru aorty a rychlosti rastu dilatdcie. Vzdy sa taktiez posu-
dzuje aj rizikovost operacie vzhladom na celkovy stav pacienta
a anatomické pomery. V skupine pacientov s Marfanovym
syndromom sa za indikaciu k operacii povazuje diameter
aorty = 50 mm. Prisnej$ie kritérium 45 mm mozno pouZzit,
pokial st pritomné aj iné rizikové faktory, ako pozitivna
rodinnd anamnéza disekcie aorty, ndrast priemeru aorty
viac ako 3 mm za rok, zdvazna aortalna regurgitacia alebo
planované tehotenstvo. Do tejto skupiny pacientov patria aj
pacienti s Marfanoidnou manifestaciou, bez plne vyjadreného
Marfanovho syndrému.

V skupine pacientov s bikuspidalnou chlopnou je riziko
disekcie nizsie, a preto sa ako hranica indikdcie odporuca
priemer 55 mm. Prisnejsie kritérium 50 mm plati v pritomnosti
dalsich rizikovych faktorov, ako pozitivna rodinnd anamnéza
disekcie aorty, hypertenzia, koarktacia aorty, narast priemeru
aorty viac ako 3 mm za rok, zdvazna aortdlna regurgitacia alebo
pldnované tehotenstvo. Do uvahy je vzdy nevyhnutné brat vek,
pritomnost komorbidit, hmotnost a vy$ku pacienta. V pripade
indikacie operdcie na aortalnej chlopni je po individudlnom
postideni nahrada indikovand aj pri rozmere nad 45 mm.

Obrazok 2 Prvy implantovany pacient a hlavny autor projektu
ExoVasc Tal Golesworthy prednasa 15 rokov po tspesnej proce-
dure na Slovenskom kardiochirurgickom kongrese (maj 2019)
Figure 2 The first patient and main author of the ExoVasc project who was suc-
cessfully treated with this method 15 years ago, Tal Golesworthy, gives a lecture at
the congress of the Slovak Society of Heart Surgery (May 2019)
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Nezavisle od etioldgie by malo byt chirurgické riesenie
indikované u vSetkych pacientov s diametrom aorty > 55 mm
(2). Pri dilatacii nad 60 mm dramaticky stdpa riziko ruptary
a disekcie (9).

V pripade, ze pacient nesplha indikaéné kritérid pre
chirurgické rieSenie, je nevyhnutné pravidelné sledovanie
a liecba krvného tlaku s vyluc¢enim rizikovych faktorov, akym
je napriklad fajéenie.

Chirurgické moznosti rieSenia aneuryzmy ascendentnej

aorty

Vyber chirurgického rieSenia zavisi najmd od rozsahu
postihnutia ascendentnej aorty a nélezu na aortélnej chlopni.
V pripade, Ze je aortalna chlopiia bez stendzy alebo regurgita-
cie a dilatdcia je izolovana na tubuldrnu cast aorty, je mozna
jednoducha nahrada linearnym interpozitom.

V pripade, Ze dilatacia postihuje aj sinusy a je mozné
zachovat aortalnu chlopnu, existuja dve moznosti zdchovnej
operacie. Metdda reimplantacie podla Davida (10) alebo
remodeldcie podla Yacouba (11). V niektorych pripadoch je
dilatacia v oblasti sinusov limitovana iba na akoronarny sinus.
Aortu je potom mozné nahradit suprakorondrne a v oblasti
akorondrneho sinu so zachovanim aortdlnej chlopne. Vietky
tri metodiky su navySe schopné korigovat aj urcity stupen
insuficiencie aortalnej chlopne.

V pripade, Ze regurgitdciu nie je mozné korigovat alebo
je pritomna zdvaznd stendza, je indikovana nahrada chlopne
a ascendentnej aorty s reimplantaciou koronarnych artérii
secundum Bentall De Bono (12).

V sucasnosti je dostupna aj nova preventivna chirurgicka
metdda, tzv. PEARS procedira (Personalized External Aortic
Root Support).

PEARS procedura

Historia. Hlavnym autorom projektu je Tal Golesworthy,
pacient s Marfanovym syndréomom, ktorému po rokoch
sledovania odporucili chirurgicki ndhradu ascendentnej
aorty pre zvy$ené riziko disekcie. KedZe sa mu nepozdavala
ziadna z dostupnych moznosti, rozhodol sa ako inzinier prist
s alternativou. V roku 2000 sa spojil s profesorom Treasurom
a zacali pracovat na projekte ExoVasc. V roku 2002 ziskali
financovanie a po schvaleni etickou komisiou v roku 2003
uskutoénili v roku 2004 prvu uspesnt implantaciu. Operaciu
viedol profesor Pepper a pacientom bol prave Tal Golesworthy
(obrazok 2). V sucasnosti realizuje operaciu 28 centier a bolo
implantovanych viac ako 350 pacientov (13, 14).

Postup. Po indikdcii na operaciu podstupi pacient EKG-
-synchronizovani CT-angiografiu. Na zaklade vysetrenia
vznikne 3D model aorty. Pomocou 3D tlade sa vytvori



exaktny model pacientovej aorty, ktory sluzi ako podklad
na vytvorenie personalizovaného externého stentu ExoVasc
zo $pecidlneho mikkého a poddajného textilu (obrazok 3).
Pacient je potom pozvany na elektivny vykon. Operacia sa
realizuje tandardnym pristupom - medidnnou sternotémiou.
Implantacia je vo vacsine pripadov mozna na bijicom srd-
ci, bez vyuzitia mimotelového obehu. Po odpreparovani sa
pacientova aorta obali vonkajsim stentom ExoVasc, ktory sa
potom fixuje pomocou sutur. Pocas vykonu nie je potrebné
otvarat srdcové dutiny, ani velké cievy (15).

Vyhody. V porovnani so $tandardnymi operaciami ma

PEARS procedura viacero vyhod:

o Moznd implantcia aj bez mimotelového obehu

o Bez potreby antikoagula¢nej terapie

o Velmi vyhodné pre Zeny, ktoré chct otehotniet

o Velmi nizke riziko reoperacie alebo dalsej intervencie

o Materidl stentu postupne prerastie tkanivom a inkorporuje

sa do stentu aorty (obrazok 4)

o Cenovo vyhodnejsie v porovnani s ndhradou korena alebo

zachovnou operaciou (16).

Vysledky. V juli 2020 publikovali profesor John Pepper
et al. vysledky svojho suboru 117 pacientov, u ktorych bola
realizovana PEARS procedtra. Z tejto skupiny pacientov
zomreli iba dvaja pacienti. Jeden na piaty poopera¢ny den
v dosledku komplikacii spojenych s presitim hlavného
kmena lavej korondrnej artérie pocas implantacie. Druhy
pacient zomrel 4,5 roka po implanticii v désledku arytmie
nesuvisiacej s vykonom. Dvaja pacienti museli podstupit
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Obrazok 3 ExoVasc stent na modeli pacientovej aorty vyrobenom
pomocou 3D-tlace (prevzaté z: https://exstent.com/wp-content/
uploads/2020/08/ExoVasc-Patient-Information-brochure-Au-
gust-2020.pdf)

Figure 3 Personalized ExoVasc model of a patient produced in a 3D-printer
(from: https://exstent.com/wp-content/uploads/2020/08/ExoVasc-Patient-
-Information-brochure-August-2020.pdf)

Obrazok 4 Histologické vysetrenie steny aorty $tyri roky po implanticii ExoVasc-u. (prevzaté a upravené z: Treasure, Tom, et al. ,,Perso-
nalized external aortic root support: a review of the current status.“ European Journal of Cardio-Thoracic Surgery 50.3 (2016): 400-404.)
Figure 4 Histologic examination of the aortic wall, 4 years after the implantation of the ExoVas (downloaded and adapted: Treasure, Tom, et al. ,Personalized external
aortic root support: a review of th ecurrent status. European Journal of Cardio-Thoracic Surgery 50.3 (2016):400-404.)

A - tkanivo stentu (ZIta $ipka) inkorporované do steny aorty po $tyroch rokoch, neovaskularizicia nad stentom (zelend $ipka) [Mesh tissue (yellow arrow),
incorporated into the aortic wall after 4 years, neovascularization above the mesh (green arrow)]

B - Tunica media pacienta s Marfanovym syndrémom (Tunica media of a patient with Marfan syndrome)

C - Po styroch rokoch pripomina tunica media tkanivo zdravého pacienta (After 4 years, the histology of the tunica media looks like that of one of

a healthy individual)
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reoperaciu (po 9 a 6 rokoch) v dosledku rozvoja aortalnej
regurgitacie. U oboch pacientov nebolo mozné ExoVasc
korektne umiestnit kvoli lokalnym pomerom a pravy a neko-
rondrny sinus neboli stentom kompletne prekryté a chranené.
Traja pacienti boli peropera¢ne konvertovani na standardna
nédhradu. Zvysnych 110 pacientov Zije s ExoVascom bez
progresie nalezu (17). Lepsie vysledky v porovnani so za-
chovnymi operaciami alebo Bentalovou ndhradou opisuju
aj Treasure et. al vo svojom subore 30 pacientov (14). Izgi
et al. demonstrovali na kohorte 24 pacientov stabilitu aor-
talneho prstenca po implantacii ExoVascu. V tejto skupine
zostal diameter aortalneho anulu konstantny v 6,3-ro¢nom
sledovani. Navys$e dve pacientky z tohto stiboru mali ne-
komplikované tehotenstvo a porod bez progresie dilatacie
aorty v poporodnom sledovani (18).

Zaver

Aneuryzma ascendentnej aorty predstavuje aj v sucas-
nosti pre pacientov velké riziko, kedZze hroziaca disekcia
je stale zatazena vysokou mortalitou. Aj ked incidencia
sa podla literarnych zdrojov pohybuje na trovni od 5 do
10 pacientov na 100 000 (19), existuju skupiny pacientov
s vysokou prevalenciou (pacienti s Marfanovym syndro-
mom, kde dosahuje az 80 %). V porovnani so sucasne
dostupnymi metdédami chirurgického rie$enia predstavuje
PEARS procedura pre indikovanu skupinu pacientov bez-
pe¢nu alternativu, ktord pontka viacero vyhod a lepsie
dlhodobé vysledky.

Autori neprehlasujui ziadne financovanie ani konflikt zdujmov.
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