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MAS — ,.zespot aorty brzuszne]”
jako przyczyna nadciSnienia tetniczego

MAS — middle aortic syndrome as a cause of arterial hypertension

Summary

Renovascular hypertension is one of many causes of sec-
ondary hypertension. Disorder of renal blood flow leads to
impaired perfusion of kidney, it activates RAA system, and
increases blood pressure. Middle aortic syndrome which is
a rare cause of secondary hypertension depends on seg-
mental narrow that is possible in each level. About 60%
cases of the MAS reasons remain unknown. The leading
symptom of MAS is resistant hypertension. Further results
of untreated middle aortic syndrome are complications of
high blood pressure. The treatment includes a pharmaco-
therapy and/or surgery interventions. In this paper, the
etiology, epidemiology, pathogenesis and methods of treat-
ment of MAS are presented.
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Middle aortic syndrome (MAS) okreSlany row-
niez jako abdominal coarctation, mid aortic syndro-
me, mid-aortic dysplastic syndrome w Polsce znany
jako ,zespdl aorty brzusznej” jest rzadka anomalig
naczyniows stanowigca przyczyne wtérnego nadcis-
nienia t¢tniczego. Pojecie to wprowadzili po raz
pierwszy ponad 50 lat temu Sen 1 wsp., opisujac seri¢
przypadkéw MAS. Mid-aortic syndrome jest pojeciem
anatomiczno-klinicznym, ktéry w literaturze czesto
jest okreslany jako nietypowa koarktacja, zwezenie
lub hipoplazja aorty, aortoarteritis, zwezenie w prze-
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biegu neurofibromatozy [1]. W zaleznosci od topo-
grafii, przyjmuje si¢, ze w przypadku zmian obej-
mujgcych tuk aorty oraz poczatkowe odcinki tetnic
odchodzacych od fuku mamy do czynienia z cho-
robg Takayasu (1908) lub Martonell-Fabre Tersol
(1944). Na drugim ,biegunie”, w przypadku zmian
zwezajacych Swiatlo koficowego odcinka aorty 1 tet-
nic udowych wspélnych, wystepuje zespot Leriche’a
(Leriche’a-Morela, 1948). Zmiana zwe¢zajaca Swia-
tlo aorty pomigdzy tymi dwoma ,biegunami” moze
znajdowaé si¢ zaréwno nadprzeponowo, jak i pod-
przeponowo 1 niezaleznie od etiologii, nosi nazwe
middle aortic syndrome [2].

Epidemiologia

Typowy MAS zwiazany ze zwe¢zeniem aorty
w odcinku brzusznym, jest niezwykle rzadkg anomalig
naczyniowd. Szacuje si¢, ze wystepuje z cz¢stoscig
6 przypadkéw na milion oséb [3]. Szacuje sie, ze
0,5-2% wszystkich przypadkéw, w ktorych rozpoznaje
si¢ objawy typowe dla koarktacji aorty to MAS [4-7].
Wedlug obserwacji pierwszych serii przypadkow
(Sen 1 wsp., 1963), MAS wystepowal cz¢sciej u ko-
biet 1 0s6b mlodych — do 25. roku zycia [2]. Now-
sza analiza przypadkéw MAS dostgpna w piSmien-
nictwie nie potwierdzila zaleznosci migdzy czgsto-
Scig wystgpowania a plcig, natomiast Srednia wieku
chorych wyniosta 14,3 roku (od 19 dni do 49 lat) [8].
Podsumowujgc, 150 opisanych przypadkéw pacjen-
tow z MAS, Berqvist 1 wsp. zaobserwowali, ze jedy-
nie 17% z nich bylo powyzej 40. roku zycia [9]. Cho-
ciaz MAS rozpoznawany jest glownie u osob mlo-
dych, najstarszy pacjent z nowo rozpoznanym MAS
miat 70 lat [10].

Szacuje sig¢, ze aktualnie w literaturze mozna

znalez¢ okolo 250 opisanych przypadkéw MAS.

www.nt.viamedica.pl

331



nadcisnienie tetnicze rok 2012, tom 16, nr 6

332

Tabela I. Etiologia MAS
Table I. Etiology of middle aortic syndrome (MAS)

1. Idiopatyczna (ok. 60%)

2. Wtdrna (ok. 40%)

3. Zapalenia naczyn

— choroba Takayashu

— olbrzymiokomérkowe zapalenie tetnic
— w przebiegu gruzlicy

— w przebiegu kity

— w przebiegu choréb autoimmunologicznych
4. Zmiany miazdzycowe

5. Zwigzane z zespotami wad genetycznych:
— neurofibromatoza

— zespot Williamsa

6. Pozostale

Etiologia

Istnieje wiele przyczyn wystgpowania MAS, ktd-
re dzieli si¢ na wrodzone oraz nabyte. Istnieje row-
niez hipoteza zakladajaca, ze istniejaca zmiana wro-
dzona poddawana jest wtornym zmianom w ciggu
zycia, ktore powoduja nasilenie zwezenia, az do
ujawnienia si¢ objawéw klinicznych [11].

Tabela 1 przedstawia klasyfikacje MAS ze wzgle-
du na etiologi¢ wedlug Chocron de Benzaquen [6].

Przyczyna wrodzonego MAS jest nieprawidiowe
polaczenie naczyh tworzacych aorte. W trakeie roz-
woju osobniczego pierwotna cewa sercowa jest po-
laczona z workiem aortalnym poprzez droge od-
plywu. Wyrazne zagiecie dzieli jg na cz¢$¢ blizszg
1 dalsza. Worek aortalny taczy si¢ z dwiema aortami
grzbietowymi systemem tukow aortalnych zaopa-
trujgcych tuki gardlowe [5, 12]. Aorta brzuszna po-
wstaje w 4. tygodniu cigzy przez polgczenie si¢
dwdch naczyh aorty grzbietowej. Przyczyna wro-
dzonej koarktacji jest nickompletne lub nieprawi-
diowe polgczenie si¢ pary naczyn aorty grzbietowej
[5]. Wadg powstalg w trakcie zycia plodowego jest
rowniez hipoplazja odcinka aorty, ktéra wspolist-
nieje w 0,5-1,5% z koarktacja aorty. Hipoplazja
o podobnym mechanizmie ptodowym moze rowniez
wystapic niezaleznie od zwezenia cie$ni aorty u pa-
¢jentéw z MAS [13].

Zwezenie aorty moze wystepowac jako izolowa-
na wada wrodzona lub tez, znacznie cz¢Sciej, byé
sktadowa zespotu wad. Podobnie jak koarktacja aor-
ty, MAS o lokalizacji nadprzeponowej moze wspdt-
istnie z przetrwalym przewodem tetniczym Botalla,

dwuplatkowy zastawky aortalng, wrodzong stenoza
aortalng, ubytkiem przegrody miedzykomorowej lub
mi¢dzyprzedsionkowej, niedomykalnoscig zastawki
mitralnej, tetniakami kola tetniczego Willisa [5]. ,,Ze-
spolowi aorty brzusznej” o lokalizacji podprzepono-
wej towarzyszy¢ moze zwezenie proksymalnego od-
cinka tetnicy nerkowej (w 80% przypadkéw) lub tet-
nicy krezkowej gornej (w 25% przypadkéow) [5].

Neurofibromatoza jest jedna z trzech najczesciej
rozpowszechnionych choréb nalezacych do grupy fa-
komatoz. U pacjentéw chorych na neurofibromato-
z¢ typu 1 opisywano przypadki zwezenia aorty
brzusznej, naczyn trzewnych, wieficowych i nerko-
wych. Za wspodlistniejace z neurofibromatozg zwe-
zenie tetnic odpowiedzialne sg znajdujace si¢ w przy-
dance nerwiakowl6kniaki [5].

Zapalenie tetnic typu Takayasu charakteryzuje
si¢ nieswoistym zapaleniem z wytworzeniem ziarni-
niakéw. Zajmuje gléwnie fuk aorty oraz poczatkowe
odcinki odchodzacych od fuku gal¢zi. Podlozem
zmian zapalnych jest odkladanie si¢ kompleksow
autoimmunologicznych w miejscach o zwigkszonej
przepuszczalnosci Scian. Zapalenie obejmuje $rod-
kowa warstwe naczynia, przydanke oraz naczynia
odzywiajace (vasa vasorum), prowadzac do zniszcze-
nia wiokien elastynowych i zmiany wlasciwosci tkan-
ki facznej. Choroba dotyka osoby miode — 90% pa-
cjentéw jest ponizej 30. roku zycia. Kobiety stanowig
80-90% chorych [5].

Obecno$¢ zmian obejmujgcych tuk aorty 1 jej ga-
lezie oraz poczatkowe odcinki aorty zstepujacej
moze wspolistnie¢ ze zmianami zapalnymi w czesci
brzusznej aorty, dajac nie tyle obraz typowy dla cho-
roby Takayasu, lecz obraz zespolu MAS [14].

Doniesiono rowniez o wystepowaniu MAS w ze-
spole Alagile’a powiklanym wspolistniejgcym zwe-
zeniem obu tetnic nerkowych [15].

Jednym z cz¢Sciej wymienianych zespoléw wad
genetycznych, wspolistniejgcych z MAS, stanowi ze-
spol Williamsa spowodowany delecja na ramieniu
dtugim chromosomu 7 [del(7q11.3)]. W zespole tym
zaburzenie dotyczy przede wszystkim tkanki facz-
nej [16]. Dzieci z zespolem Williamsa charakteryzuja
si¢ specyficznym wygladem twarzy (,twarz elfa”), wy-
stepuje u nich nadzastawkowe (najczeSciej) zwezenie
aorty, obwodowe zwezenie tetnicy plucnej, opdznie-
nie rozwoju umyslowego, zez, nieprawidlowosci
w budowie z¢bow oraz male paznokeie [1].

»Zespol aorty brzusznej” moze przybral postaé
intensywnie uwapnionej zmiany, zwezajacej Swiatlo
aorty (Sen i wsp.) [2]. Grosse-Brockhoff i Schnurr
donoszg o przypadku MAS z intensywnym zwap-
nieniem, gdzie zmiana dotyczyla aorty piersiowej
w czescl zstepujacej, ze zwezeniem jej Swiatla 1 poste-
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Tabela Il. Podziat morfologiczno-anatomiczny MAS we-
dtug Mickley-Fleitera

Table II. Mickley and Fleiter's morphologic and anatomic
patterns

Morfologicznie Ostre, wrzecionowate zwezenie
Dtugi, hipoplastyczny segment aorty

Anatomicznie  Zwezenie nadnerkowe + zwezenie tetnic

nerkowych

Zwezenie migdzynerkowe * zwezenie tetnic
nerkowych

Zwezenie podnerkowe * zwezenie tetnic
nerkowych

notycznym uwapnieniem oraz poszerzeniem. Pod-
kreslili, ze w opisywanym przypadku u pacjentki nie
wystepowaly zadne czynniki sprzyjajace uwapnie-
niu zmiany, bgdZ utworzeniu uwapnionej zmiany
miazdzycowej [17].

Badania histopatologiczne u pacjentéw zoperowa-
nych z powodu MAS; obserwowanych przez Pouliasa
1 wsp. wykazaly zmiany w kazdej z trzech warstw
naczynia. W warstwie zewngtrznej widoczne byly
zmiany nasilonego wléknienia, fragmentacji i niere-
gularnego ulozenia. W warstwie Srodkowej wystepo-
wala nasilona proliferacja widkien fibryny z jednocze-
snym zmniejszeniem elastyny. Intima charakteryzo-
wala si¢ nieregularno$cig konturu i fragmentacjg
z odcinkowymi ubytkami $rédblonka. W jednym przy-
padku nasilone widknienie warstwy Srodkowe;j z jed-
noczesnym S$cieficzeniem endotelium 1 przerwaniem
blony wewnetrznej powiklane byto odkladaniem si¢
w tym miejscu typowych zlogow miazdzycowych [11].

wym. Odsetek wtornego nadci$nienia z powodu MAS
moze by¢ wyzszy w grupie dzieci w wieku 6-10 lat [19].

Dysplazja wldknisto-mi¢Sniowa, powodujgca
jedno lub obustronne zwezenie tetnic nerkowych
u dzieci w 15-48% powiklana jest wspotwystepowa-
niem dodatkowych zwezeft w §Srodkowym odcinku
aorty — MAS [20].

Objawy

Wiodacym objawem MAS jest obecno$é nadci-
$nienia t¢tniczego, czesto ciezkiego 1 opornego na
leczenie. Dodatkowo mogg si¢ pojawic objawy wska-
zujace na niedokrwienie: koficzyn dolnych (chroma-
nie przestankowe), jelit (angina brzuszna). Poulias
1 wsp. podajg réwniez béle 1 zawroty glowy, omdle-
nia, epizody niedokrwienia oSrodkowego ukiadu
nerwowego oraz impotencje [11]. Czasami u pacjen-
ta moze by¢ obecny glo$ny szmer skurczowy, dobrze
slyszalny na tylnej Scianie klatki piersiowej [21].

Objawy wrodzonego MAS o lokalizacji podprze-
ponowej najczesciej pojawiajg si¢ u nastolatkow oraz
mlodych doroslych, lecz moga pojawié si¢ w kazdym
wieku. Najbardziej charakterystycznym objawem
jest wystepowanie nadci$nienia tetniczego proksy-
malnie do miejsca zwezenia oraz relatywnie niskich
wartoSci dystalnie do zmiany [5]. W przypadku ist-
niejacego zwezenia ponizej tetnic nerkowych pierw-
szymi objawami sa dyskomfort, bol, koficzyn dol-
nych [22].

U pacjentéw po 40. roku zycia, do gléwnego ob-
jawu jakim jest nadci$nienie dolgcza chromanie
przestankowe [9].

Anatomiczne zmiany naczyniowe

MAS a nadcis$nienie tetnicze

Morfologia koarktacji aorty moze przybraé forme
dlugiego na kilka centymetrow zwezenia Swiatla na-
czynia lub krétkiej zmiany odcinkowej. Zmiany
w aorcie, opisywane jako MAS, Sen 1 wsp. podzielili na
dwie grupy: nadprzeponowe i podprzeponowe. Ko-
lejni badacze zaproponowali dokladniejsze podzialy
1 klasyfikacje MAS, Jedng z nich przedstawia tabela II.

Zwezenie aorty moze wystepowac na kazdym po-
ziomie. Klasyczne zwezenie cie$ni aorty obejmuje
odcinek aorty piersiowej, najczeSciej tuz ponizej
odejscia lewej tetnicy podobojczykowej (koarktacja
nadprzewodowa) lub dystalnie do wi¢zadla t¢tnicze-
go (koarktacja podprzewodowa) [18].

Zmiany stenotyczne w Srodkowym odcinku aorty na
roznym tle, czyli MAS, s3 odpowiedzialne za 2-9%
wszystkich przypadkéw nadci$nienia w wieku rozwojo-

Nadci$nienie tetnicze wystepuje u 9,5 mln Polakéw
w wieku 18-79 lat [23]. Ponad 90% przypadkéw nadci-
$nienia stanowi nadci$nienie tgtnicze pierwotne, o nie-
znanej etiologii. Cho¢ osoby ze zwezeniem tetnicy ner-
kowej stanowig okolo 1-2% chorych z nadci$nieniem
tetniczym, co plasuje je wérdd czestszych przyczyn nad-
ci$nienia tgtniczego wtbrnego, to zmiany stenotyczne
wrodzone lub nabyte o etiologii niemiazdzycowe;
w samej aorcie lub w skojarzeniu ze zmianami w tetni-
cach nerkowych sg bardzo rzadkie [12].

W MAS, podobnie jak w koarktacji aorty, wzrost
ci$nienia tetniczego spowodowany jest prawdopo-
dobnie poprzez wspéldzialanie dwéch mechani-
zmow. Pierwszy z nich to istnienie mechanicznej
przeszkody zaburzajacej w okresie rozkurczu lewej
komory serca dynamike¢ odptywu krwi nagromadzo-
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nej w okresie skurczu w elastycznej aorcie. Zwigkszone
ci$nienie w tuku aorty oraz jego galeziach, powoduje
przerost blony Srodkowej, prowadzac do usztywnienia
Sciany naczynia i ostabienia wrazliwo$ci barorecepto-
row [24]. Ten mechanizm ma réwniez charakter
ochronny, zwigkszajgc gradient ciSnienia przez zweze-
nie, co zapewnia zaopatrzenie w krew narzadéw lezg-
cych ponizej zwezenia. Z tego powodu ci$nienie tetni-
cze przed miejscem zwezenia jest Wyzsze niz za zwe-
zeniem. Drugi mechanizm oparty jest na zjawisku
opisanym przez Goldblatta w przypadku zwezenia
tetnicy nerkowej. Zmniejszony przeplywa nerkowy
prowadzi do aktywacji ukiadu renina—angiotensyna—
aldosteron (RAA), powoduje wzrost oporu naczynio-
wego (za poSrednictwem dzialania angiotensyny II)
oraz retencj¢ sodu 1 wody (za posrednictwem dziala-
nia aldosteronu). To tlumaczy, dlaczego ci$nienie za
zwezeniem moze by¢ réwniez podwyzszone.

Diagnostyka

Rozpoznanie MAS opiera si¢ na zaawansowanych
badaniach obrazowych, jednak wiele prostszych ba-
daf moze zwrdci¢ uwage na mozliwos¢ wystepowa-
nia tego zespolu:

1. Przypadkowo wykonane RTG klatki piersiowej
moze uwidocznié weigcia na dolnych krawedziach
zeber (uzury), powigkszenie serca, zmieniony cief
aorty, a wigc objawy, ktére w pierwszym rzedzie na-
suwaja rozpoznanie koarktacji aorty [5].

2. USG dupleks Doppler — badanie wnosi uzytecz-
ne informacje w zwezeniu aorty w odcinku brzusz-
nym, ocenie tetnic nerkowych, wielkosci nerek [5]. Ob-
razowanie tetnic nerkowych ujawnia nieprawidlowy
ksztalt fali, opisywana jako ,tetno male—leniwe”; z wy-
dluzonym czasem akceleracji, obnizona szczytows
predkoscia skurczows 1 podwyzszonym przeplywem
rozkurczowym w obu tetnicach nerkowych [24, 25].

3. USG Doppler tetnic koficzyn dolnych — zmienione
spektrum predkosci fali tetna — trzyfazowe spektrum
zostaje zastapione przez jedno- lub dwufazowe [5].

4. Wskaznik kostka—rami¢ ABI — najczgsciej ob-
nizony, mniejszy niz 1,0; siegajacy nawet do 0,5 [7].
Wykonanie ABI spoczynkowego moze byé obarczo-
ne biedem, powodujgc niedoszacowanie wskaznika.
Przydatne moze by¢ wykonanie ABI spoczynkowe-
go, jak réwniez tuz po zakoficzeniu wysitku fizycz-
nego o intensywnosci, ktora wywoluje pojawienie si¢
bolu w koficzynach dolnych (spadek ABI z 0,76 do
0,57 po wysitku fizycznym — Connolly i wsp.).

5. Badania laboratoryjne — w zaleznosci od etio-
logii MAS, wyniki dodatkowych badan laboratoryj-
nych moga si¢ r6znic u roéznych chorych (tab. III).

Tabela Ill. Odchylenia w badaniach laboratoryjnych
w niektdych przypadkach MAS

Table lll. Laboratory abnormalities in some cases of MAS

Etiologia Odchylenia

Choroba Takayasu Niedokrwisto$¢
Wozrost 0B
Wozrost CRP

Wozrost/norma liczby leukocytow

Olbrzymiokomérkowe
zapalenie tetnic

Jak wyzej

Biopsja: martwicze zapalenie
naczyn, naciek limfocytéw,
ziarninowanie

Neurofibromatoza Obecnosé plam cafe-au-lait

Obecno$¢ nerwiakowtdkniakdw

Zwezenie tetnic nerkowych Wzrost aktywnosci reninowej
0socza
Wozrost stezenia aldosteronu

Wozrost stezenia kreatyniny

6. Angiografia (aortografia) — obrazowanie wy-
konane w dwdch plaszczyznach pozwala na oceng
lokalizacji 1 dlugosci zwezenia. Dodatkowo jedno-
cze$nie wykonywana arteriografia selektywna tetnic
nerkowych, pnia trzewnego 1 tetnic krezkowych po-
zwala na ocen¢ ewentualnych wspdlistniejacych
zwezeh [5]. Traktowana jest jako metoda referencyj-
na, szczegélnie u pacjentéw przed planowana ko-
rekejg chirurgiczng zwezenia [8].

7. Badanie angio-MR — wysokiej jako$ci obrazy
pozwalajg na dokladna diagnostyk¢ zaréwno aorty,
jak rowniez jej galezi [5]. Badanie angio-MR po-
zwala uzyskal informacje nie tylko na temat budo-
wy anatomicznej i stosunkéw topograficznych zmia-
ny, lecz jednocze$nie pozwala ocenié stopiefi zweze-
nia pod wzgledem czynno$ciowym. Angio-MR po-
zwala réwniez uzyskaé informacje o stanie krazenia
obocznego [21].

8. Tomografia komputerowa z kontrastem — spi-
ralna, wielorzedowa tomografia komputerowa z kon-
trastem umozliwia wykonanie tréjwymiarowej rekon-
strukcji aorty oraz wystgpujacej w niej zmiany [5].

9. Parametry hemodynamiczne — gradient cis-
nienia skurczowego przez zwezony odcinek naczy-
nia > 20 mm Hg [5].

Leczenie zachowawcze

Farmakoterapia w MAS o znanym podlozu (np.
gruzlica, kila, miejscowy proces zapalny) powinna
obejmowac leczenie choroby podstawowej. Przykla-
dowo, w przypadku zwe¢zenia aorty z powodu ak-
tywnego procesu zapalnego, jak w chorobie Taka-
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yashu, podstawowym elementem leczenia jest opa-
nowanie stanu zapalnego przez zastosowanie korty-
kosteroidéw lub innych lekéw immunosupresyjnych [5].
Jednak na ogdl to postgpowanie nie przyczynia si¢
do istotnej poprawy miejscowego zwezenia aorty.
Dotychczasowe obserwacje chorych z MAS sugeruja,
ze w przypadku idiopatycznego MAS objawy stabili-
zuja si¢ podczas okresu dojrzewania, przeciwnie niz
w przypadku MAS o etiologii zapalnej [8].

Istotnym elementem leczenia jest terapia hipoten-
syjna pozwalajaca na przeprowadzenie chorego do
optymalnego okresu wykonania zabiegu naprawcze-
go zwezenia z dobra kontrolg ci$nienia, zapobiega-
jac wystgpieniu powiklaf sercowo-naczyniowych [8].
Ogodlnie trudnos$ci w normalizacji ci$nienia zalezg
od stopnia zwe¢zenia aorty 1 wspélistnienia zweze-
nia lub funkcjonalnego niedokrwienia tetnic ner-
kowych. Ze wzgledu na liczbe przypadkéw nie ma
ustalonego modelu farmakoterapii hipotensyjnej
w zespole MAS. W pojedynczych doniesieniach su-
gerowano skuteczno$¢ atenololu oraz kaptoprilu [6].
Potwierdzono takze skuteczno$¢ felodipiny i meto-
prololu u pacjenta, ktérego z powodu wzrostu steze-
nia kreatyniny nalezalo odstawi¢ kaptopril [6]. Po-
dobnie, uzyskaliSmy skuteczne leczenie w przypad-
ku skojarzenia bisoprololu z amlodipina. Zanotowa-
no réwniez przypadek skutecznosci leczenia skoja-
rzonego z zastosowaniem furosemidu, kaptoprilu,
nifedipiny i digoksyny (obecna niewydolnos¢ serca)
w leczeniu pomostowym u 22-miesiecznego dziec-
ka, az do zabiegu przeprowadzonego w 7. roku zycia [6].
Jedno z opisanych postepowan, zastosowane przez
Panayiotopoulosa 1 wsp., polegalo na rozpoczgciu
leku moczopednego, a nastgpnie w razie potrzeby
dodawany byt beta-adrenolityk, lek rozszerzajacy na-
czynia, a w ostatnim kroku inhibitor konwertazy an-
glotensyny, ostatecznie uzyskujgc zadowalajaca kon-
trole ci$nienia tetniczego [1].

Wydaje si¢, ze z uwagi na podwdjny mechanizm
patogenetyczny nadci$nienia tetniczego w przebiegu
MAS leczenie hipotensyjne powinno by¢ oparte na
leku blokujgcym ukiad RAA oraz beta-adrenolityku,
natomiast u miodych kobiet skuteczne moze byé po-
laczenie antagonisty wapnia 1 beta-adrenolityku.

Leczenie inwazyjne

Celem leczenia MAS jest poprawa ukrwienia na-
rz3dow jamy brzusznej, nerek oraz konczyn dolnych
zjednoczesng normalizacjg ci$nienia tgtniczego. Re-
alizacje obu tych celow 1 trwale usunigcie zwezenia
moze daé jedynie leczenie operacyjne lub endowa-
skularne. Przy kwalifikacji do zabiegu bierze si¢ pod

Tabela IV. Wskazania do leczenia chirurgicznego MAS
Table IV. Indications for surgery

Oporne, niekontrolowane nadcisnienie
Ryzyko rozwoju nefropatii
Chromanie przestankowe

Niedokrwienie jelit

uwage stopien nadci$nienia, obecno$é objawéw kli-
nicznych zwigzanych z niedokrwieniem oraz stopief
ryzyka zwigzany z leczeniem inwazyjnym. Wybor
najbardziej optymalnego momentu zabiegu uzalez-
niony jest od obecnosci 1 stopnia niekontrolowanego
nadci$nienia oraz wieku chorego. Zaleca sig, aby
w przypadku dzieci i mlodziezy zabieg odroczy¢ az
do momentu zakonczenia wzrostu. Nie dotyczy to
sytuacji, gdy mamy do czynienia z ci¢zkim, opor-
nym nadci$nieniem [5].

Wskazania do chirurgicznego leczenia MAS
przedstawiono wedtug Sethny (tab. IV).

Przeszczep aorto-aortalny (aortoaortic bypass),
taczacy aorte w odcinku nad 1 pod zwezeniem, sto-
sowany jest w przypadku obecnosci dlugich zwezen.
Miejsce wszycia proksymalnego kofica przeszczepu
uzaleznione jest od polozenia zmiany. W przypad-
ku zmian nadprzeponowych przeszczep (np. z Da-
kronu) przebiega przez przestrzefi zaotrzewnows,
ku tylowi od trzustki i lewej nerki. W przypadku
zmian polozonych powyzej pnia trzewnego i dystal-
nie od niego, proksymalny koniec przeszczepu wszy-
wany jest do przedniej Sciany aorty, z dostgpu przez
laparotomie¢ poSrodkowa. Mozliwy jest rowniez do-
step z bocznej, lewostronnej torakotomii (sibdma
przestrzen mi¢dzyzebrowa) [5].

Plastyka aorty z wszyciem laty naczyniowej moze
by¢ zastosowana do leczenia umiarkowanego zwe-
zenia o kr6tkim odcinku. Zabieg jednocze$nie moze
obejmowacé plastyke zwezonych tetnic nerkowych
lub krezkowych [5].

Rekonstrukeja tetnic nerkowych, majgca na celu
przywrécenie prawidlowego przeptywu krwi przez
nerki, moze by¢ wykonana z uzyciem przeszczepu
(bypass) aortalno-nerkowego, $ledzionowo-nerkowe-
go, watrobowo-nerkowego lub poprzez autotransplan-
tacj¢ 1 przemieszczenie nerki do miednicy z polacze-
niem tetnicy nerkowej ze zrekonstruowang aortg. Wy-
konanie przeszczepu autogenicznego z wykorzysta-
niem zy! lub tetnicy zotadkowej dolnej jest szczegdl-
nie wskazane w najmlodszej grupie pacjentow [5].

Rekonstrukeja naczyh trzewnych jest najbardziej
kontrowersyjnym zabiegiem leczeniu MAS. Do dzi-
siaj nie ma wsrdd badaczy zgodnosci co do wskazan
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do zabiegu operacyjnego, szczegdlnie u bezobjawo-
wych pacjentéw z zespolem MAS i rownoczesnym
zajeciem tetnicy krezkowej gornej lub dolnej [5].

Zabieg na aorcie zawsze wiaze si¢ wysoka Smier-
telnoscig, siegajaca 10% [26]. Po zabiegu Smiertelnos¢
30-dniowa wynosi nawet do 12% chorych [5], nalezy
réwniez pamigta o innych powiklaniach zwigzanych
z samym zabiegiem: wytworzenie pseudotetniaka, za-
kazenie rany, krwotok i nieszczelnos§¢ zespolenia [27].

Angioplastyka balonowa w leczeniu MAS jest wy-
korzystywana od ponad 25 lat i cz¢sto daje dobre
rezultaty. U dzieci z zespolem MAS wykorzystanie
angioplastyki balonowej umozliwia skuteczne posze-
rzenie $wiatla naczynia, jednocze$nie nie wplywajac
1 nie ograniczajgc jego wzrostu. Poszerzenie naczy-
nia w p6zniejszym wieku rowniez jest mozliwe, lecz
taczy si¢ ze zwigkszonym ryzykiem oslabienia $cia-
ny aorty 1 pdzniejszym wytworzeniem tetniaka
(5-20% chorych poddanych angioplastyce balono-
wej). Wraz z rozwojem zabiegéw endowaskularnych
z wykorzystaniem stentow teoretycznie zwickszyla
si¢ mozliwo$¢ poszerzenia Swiatla naczynia bez ko-
niecznoSci  wykonywania laparotomii. Jednak
w praktyce, ze wzgledu na zlozong budowe¢ anato-
miczng aorty w odcinku brzusznym, duzg liczbg
mozliwych kombinacji w przypadku wspdlistnieja-
cego MAS 1 stenozy tetnicy odchodzacej od aorty,
leczenie wewnatrznaczyniowe jest bardzo duzym
wyzwaniem. Bardzo dobre kréotkoterminowe wyniki
leczenia niweluje ponowne zwezenie naczynia,
zwlaszcza po wykonaniu jedynie angioplastyki balo-
nowej. Z kolei potencjalnym powiklaniem w odle-
glym czasie od zabiegu jest poszerzenie aorty
z ewentualnym wytworzeniem tetniaka [5].

Endaterektomia nie jest rutynowo zalecana,
zwlaszcza w przypadku, gdy mamy do czynienia ze
zmianami z komponentg zapalna, ktéra zajmuje
warstwe Srodkowg 1 przydanke [7].

Rokowanie

Niekontrolowanie nadci$nienie tetnicze w prze-
biegu MAS prowadzi do przerostu mi¢$nia sercowe-
go, incydentéw sercowo-naczyniowych, choroby nie-
dokrwiennej serca, zastoinowej niewydolnosci serca.
Zaburzenia przeplywu nerkowego mogg doprowa-
dzi¢ do niewydolnosci nerek. Skutki niekontrolowa-
nego nadci$nienia znacznie skracajg przewidywang
dlugos¢ zycia, ktora wynosi 30-40 lat, u pacjentow
z nieleczonym MAS [5]. Jednak wieloletnia obser-
wacja pacjentéw leczonych zachowawczo (16 lat)
z dobrg kontrolg cis$nienia t¢tniczego nie wykazala
powiklan sercowo-naczyniowych [6].

Streszczenie

Jedna z wielu postaci wtérnego nadci$nienia tetni-
czego jest nadci$nienie naczyniowo-nerkowe (MAS).
Zaburzenie przeplywu krwi w tetnicach nerkowych,
prowadzi do niedostatecznego ukrwienia nerek, ak-
tywuje uklad RAA i podnosi ci$nienie tetnicze. Mid-
dle aortic syndrome, ktory jest bardzo rzadka przy-
czyng wtornego nadci$nienia tetniczego, polega na
odcinkowym zwezeniu aorty, mozliwym na kazdym
jej poziomie. W blisko 60% przypadkow MAS przy-
czyna pozostaje nieznana. Wiodgcym objawem jest
ciezkie nadci$nienie tetnicze, oporne na leczenie hi-
potensyjne. Odlegte skutki nieleczonego MAS obej-
mujg wszystkie powiklania nieleczonego nadci$nie-
nia tetniczego. Terapia obejmuje leczenie hipoten-
syjne, a w przypadku jego nieskutecznosci leczenie
inwazyjne przywracajace prawidlowy przeptyw krwi.
W niniejszym artykule przedstawiono etiologie, epi-
demiologig, patogeneze i metody leczenia MAS.
stowa kluczowe: zespol aorty brzusznej, wtorne
nadci$nienie t¢tnicze, zwezenie aorty brzuszne;j
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