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Prema nekim autorima kongenitalna stenoza ¢ini oko
3,8% urodenih anomalija srca. Poznata su tri anatomska ti-
pa aortalne stenoze: valvularna (60 —80%), subvalvularna
(10 —20%) i supravalvularna (5% ). Bolesnik je u prikazanom

primjeru imao subvalvularni tip stenoze, a uz nju je bio pri-
sutan i defekt ventrikularnog septuma. U konkretnom pri-
mjeru radilo se o rijetkoj kombinaciji urodenih anomalija
srca.

Kljuéne rije¢i: aortalna stenoza

Kongenitalne bolesti srca pojavljuju se prema nekim
podacima® s incidencijom od oko 5/1000 porodaja.

Poznati ¢inioci nastanka ovih bolesti su genetski i fakto-
ri okoline. Medutim, kod velike vecine bolesnika oni nisu
bili utvrdeni.? Istrazivanje urodenih bolesti srca, provedeno
na velikoj skupini od tisucu bolesnika, utvrdilo je ucesta-
lost od 3,8% za kongenitalnu aortalnu stenozu.'’

Kongenitalna aortalna stenoza manifestira se u tri ana-
tomska tipa. Valvularna stenoza je obiljezena fibroti¢nim,
zadebljanim medusobno spojenim zaliscima, koji formira-
ju kupolasto izbocenje sa nepravilnim otvorom prema lu-
menu aorte ili, pak, fibroti¢nom strukturom koja pocinje i
zavrsava na jednoj komisuri.

Subvalvularna stenoza moze biti muskularnog ili fibroz-
nog tipa. Zadebljani interventrikularni septum izbocuje se
ispod aortalne valvule u prvom, dok se fibrozna membrana
u obliku prstena nalzi ispod valvule u drugom slucaju.

Supravalvularna stenoza moze biti u obliku fibrozne
membrane, koja okruzuje aortu iznad usca, ili se radi o lo-
kaliziranoj hipoplaziji ili fibroelasticnom zadebljanju sti-
jenke.? 1!

U oko 60 —80% slucajeva radi se o valvularnoj, 10—20%
subvalvularnoj i 5% supravalvularnoj stenozi.!?

Aortalnu stenozu ima oko 65% bolesnika od 1 do 15 go-
dina zivota, iznad 15. godine 30% i do 1 godine 5%.'2

Aortalna stenoza ponekad se nalazi i u kombinaciji s ot-
vorenim duktusom arteriozusom, defektom arterijalnog,
defektom interventrikularnog septuma, koarktacijom aorte
i dekstrokardijom.!?

Spolovi su razlicito zastupljeni, pa je tako u jednoj ana-
lizi stenoza odnos muskih prema zenskim bio 1:1,5,° u dru-

: e R
goj 4,2:1° i trecoj 5:1.

Izmedu klini¢kih simptoma, sistolo¢ki $um je najraniji i
najucestaliji u bolesnika s ovom anomalijom. U skupini od
osamnaestero djece do godine dana starosti $um je registri-
ran u $esnaestero u toku prva dva mjeseca,’ dok je u jednoj
drugoj analizi 50 bolesnika od 67 imalo registriran $um pri-
je cetvrte godine.” Angiozne smetnje (22%) i sinkope (14%)
bile su rjede zastupljene u skupini od 233 bolesnika.” U 16
od 18 bolesnika EKG-nalaz je pokazivao depresiju S —T seg-
menta, kao i inverziju T vala.” Kod svih promatranih boles-
nika sa subvalvularnom aortalnom stenozom zamijeceno je
povecanje srca na RTG.!! Kateterizacija izvréena na 176 bo-
lesnika utvrdila je sistolicki gradijent tlaka izmedu lijeve
klijetke i aorte 50 — 100 mm Hg u 50%, manji od 50 mm Hg
u 28% i veci od 100 mm Hg u 22% bolesnika.’

Bolesnici s kongenitalnom aortalnom stenozom skloni
su na%loj, iznenadnoj smrti. U nekign istrazivanjima bilo je
7%, ©* a u drugim 1% naglih smrti.”

PRIKAZ BOLESNIKA

Bolesnik P. B. roden je s normalnom tezinom i duzinom
kao drugo musko dijete u obitelji. Sistolicki Sum zamijecen
je na kontrolnom pregledu u trecem mjesecu zZivota. Pove-
canje srca i devijacija elektri¢ne osi ulijevo registrirani su
nakon prve godine. Klinicka dijagnoza ventrikularnog sep-
talnog defekta postavljena je u drugoj godini. Tahikardija i
EKG znaci hipertrofija lijeve klijetke bili su prisutni prili-
kom narednih kontrola. Kateterizacija, ali samo desnog
srca, ucinjena je u sedmoj godini i pri tom je potvrdena di-
jagnoza septalnog defekta, a ujedno izrazena sumnja na
aortalnu anomaliju. Klini¢ka slija je i dalje bila obiljezena
sistolickim sumom 5/6, Thtillom, znacima hipertrofije lije-
ve klijetke, s nalazom povecanja srca u EKG-u i RTG-u. Bo-
lesnik je uz ovaj nalaz bio aktivan, povremeno se bavio i
sportom, sve do dana kad je iznenada kolabirao i ubrzo za-
tim umro.

OBDUKCUA

Utvrdeno je da se radi o normalno gradenom, oko 180
cm visokom mladicu, starom 17 godina. Vanjskim pregle-
dom utvrden je krvni podljev na mekom oglavku kao po-
sljedica agonalnog pada.

Srce je bilo povecano i tesko 700 grama. Usce aorte je bi-
lo suzenog opsega oko 4 em. Zalisci su bili izduzeni, a sinusi
zalistaka lijevkasti. Fibrozna membrana se nalazila ispod
aortalne valvule ¢itavim opsegom, a na njoj je postojao ot-
vor oko 4 mm, kroz koji su komunicirali ventrikuli. Izlazni
trakt lijeve klijetke bio je jako suzen, oko 1 cm u opsegu, a
to je suzenje uzrokovalo koni¢no oblikovanje izlaza lijeve
komore i smanjenje opsega aortalne valvule (slika 1. i 2).
Interventrikularni septum je bio zadebljan (2,5 em) i lagano
izbocen ispod aortalne valvule, te se priblizavao slobodnom
rubu prednjeg mitralnog listica (slika 3). Slobodna stijenka
lijeve klijetke bila je takoder zadebljana (2,5 cm). Patohisto-
loskim pregledom miokarda iz septuma, straznje i slobod-
ne stijenke lijeve komore, utvrden je uobicajan paralelan
raspored misicnih vlakana, koja su imala ne$to krupnije hi-
perkromatske jezgre, sa brojnim oziljcima koji su zamjenji-
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SLIKA 1.

Subvalvularno suzenje fibroznim
prstenom na kojem se nalazi defekt
interventrikularnog septuma

SLIKA 4.

Mikroskopski nalaz paralelnog toka misi¢nih vlakana i
brojnih cikatriksa u miokardu H&E

vali propala misi¢na vlakna (slika 4). Opca zastojna mno-
gokrvnost i edem pluca ¢inili su ostale patolosko-anatom-
ske promjene. Aortalna stenoza, s jakom hipertrolijom
srca, bila je osnovni uzrok koji je putem elektri¢nih pore-
mecaja doveo do naglog sr¢anog zatajenja.

RASPRAVA
Dijagnostika kongenitalnih anomalija srca je slozena,

sto potvrduju i neki podaci iz literature da se samo oko 35%
kardiovaskularnih mallormacija, otrkivenih na kraju prve

SLIKA 2.

Desna klijetka komunicira kroz otvor
na septumu s lijevom

SLIKA 3.

Zadebljani interventrikularni septum
(2,5 cm) i slobodna stijenka lijeve
klijetke (2,5 em)

godine, nade nakon porodaja.* U prikazanom slucaju boles-
nika nadena je kongenitalna aortalna stenoza, a uz nju je
bio prisutan i ventrikularni septalni defekt. Subvalvularno
suzenje formiralo je izlaz iz lijeve klijetke srca u obliku li-

jevka obrnutog u odnosu na tok struje krvi. Ovakvo obliko-

vanje izlaza lijeve komore nalazimo opisano u rendgenolos-
kim analizama aortalne stenoze.'' Anomalija je ukazana
auskultatorno nalazom sistolickog suma, kao i kod najve-
¢eg broja bolesnika u prethodnim klinickim istrazivanji-
ma.” . Prikazani bolesnik imao je, osim Suma, i patoloski
EKG u smislu hipertrofije lijeve klijetke i RTG nalaz pove-
¢anja srca, Sto je takoder zapazeno u prijasnjim istraziva-
njima.’> ' Angiozne smetnje i sinkope, premda rjede zastup-
liene,” nisu registrirane u konkretnom primjeru. Dijagnoza
ventrikularnog septalnog defekta postavljena je ispravno
mada se kod djece znade sistolicki sum aortalne stenoze lo-
kalizirati uz lijevi rub sternuma.”

U diferencijalnoj dijagnozi razmatra se idiopatska hi-
pertroflicna subaortalna stenoza, odnosno hipertroficna
kardiomiopatija. Morfoloske osobitosti ovog entiteta su:
disproporcionalna hipertrofija ventrikularnog septuma
(95%), nered misi¢nih vlakana u ventrikularnom septumu
(100%), rjede u slobodnoj stijenci ventrikula, smanjenje vo-
lumena ventrikula (90%), stvaranje muralnog plaka na
mjestu kontakta prednjeg mitralnog zaliska i septuma
(75%), zadebljanje mitralnog zaliska (75%), dilatacija atrija
(100%), kao i abnormalne intramuralne arterije (50%)."

Na primjeru naseg bolesnika bila je izrazena jaka suba-
ortalna stenoza (1 ¢m) zbog fibrozne membrane oko cita-
vog opsega izlaza lijeve klijetke, simetricna hipertrofija lije-
ve klijetke zbog prisutne opstrukcije, histoloski nalaz je ot-
krivao uobicajeni paralelni tok misi¢nih vlakana uz brojne
cikatrikse u miokardu,

Bududi da kongenitalna aortalna stenoza ima ucestalost
od 3,8% urodenih anomalija srca, a doda li se tome i nalaz
septalnog defekta, dolazi se do saznanja da se radilo o rje:
doj srcanoj anomaliji.




M. Marciki¢ i suradnici: Kongenitalna aortalna stenoza.
Med Vijesn 1989; 21 (1—2) :57-359

59

LITERATURA

on2s - 3L
Aartic stenosis. Circu-

I, Edwards WD. Cardiomvopathics. Hum Pathol 1987,
2. Hohn AR, Praagh S, Moore AD, Viad P, Lambert EC.
ation 1965; 31 i

T

Merritt KK, Richard MR, Sanucls MH. Bellows AIT. The inci

dence ol \.unlmnlul mallormations: a study ol 3964 pregnancies PL('I;IIIIL\
1954; 4:505.

5. Moller JH, Nakib A, Eliot RS, Edwards JE. S\m;xlunmlln congenital aortic
stenosis in the first vear ol lile. Pediatrics 1966; 34,

6. Nadas AS. Pediatric cardiology 2. izd PlnLlulphl.. W. B. Saunders Cao
1963; 829.

7. Onyt’c\ Pa, Nadas AS, Paul MH, Rudolph AM, Starkev GWB. Aortic steno
sis in infants uml children. Pediatrician 1938; 21:207 — 19,

8. Revnolds JL, Nadas AS, Rudolph AM, Gross RE. Critical congenital aortic
stenosis with minimum electrocardiographic changes: a on two siblings. New
Engl J Med 1960; 262:76

9. Robbins SL, Cotran RS, Kumar V. Pathologic basis ol discase 3. izd. Phila
delphia, London, Toronto: W. B, Saunders Co. 1984; 591:597 -9,

10, Storsicin O, Rohseth R, Sarland S. Congenital heart discase in clinical ma-
terial. Acta Med Scand 1964; 2:195 —200.

1. Takckavwa SD, Owings WK, Titus JL, DuShance JW. Congenital aortic steno-
sis. Am J Roentgenol 1966; 98:800—21.

12, Warkam J. Congenital malformations.
publishers 1971; 539 —41

Chicago, Year book medical

Abstract

CONGENITAL AORTIC STENOSIS

Mladen Marciki¢, Goran Milasinovi¢ and Damir Margaretié

Department of Pathologic Anatomy, Clinic of Internal Dis-
eases and Scientific Unit for Clinical and Medical Research
General Hospital Osijek

Congenital aortic stenosis accounts for about 3.8% of
congenital heart diseases. There are three anatomic types of
aortic stenosis: valvular (60 —80%), subvalvular (10 —20%)
and supravalvular (5%). This paper presents a case of the
subvalvular type of aortic stenosis associated with a ventri-
cular septic defect which is an uncommon anatomical com-
bination.
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