Ces-slov Pediat 2026; 81(2): 98-103

POVODNIi PRACE

DOI:10.55095/CSPediatrie2025/060

Kardiovaskularne aspekty pacientov
s Williamsovym-Beurenovym syndrémom

Cardiovascular aspects of Williams-Beuren syndrome

Peter Olejnik"?, David Pavlal:, Erika Kucharovicova'?, Michaela Lapsova’, Tereza Soltésova'?

'Detské kardiocentrum,
Narodny dstav srdcovych
a cievnych choréb a.s.,
Bratislava

%Klinika detskej kardiolégie,
Lekarska fakulta, Univerzita
Komenského, Bratislava

3Il. gynekologicko-pdrodnicka
klinika, Slovenska zdravotnicka
univerzita, Fakultnd nemocnica
s poliklinikou F. D. Roosevelta,
Banska Bystrica

98

SUHRN

Olejnik P, Pavlak D, Kucharovicova E, LapSova M, Soltésova T. Kardiovaskularne aspekty pacientov s Williamso-
vym-Beurenovym syndrémom

Williamsov-Beurenov syndrém (WBS) je multisystémové genetické ochorenie spésobené mikrodeléciou v oblasti
7q11.23 zahfiajlicou gén ENL pre elastin, ktory zohrava kldéova Glohu pri vzniku kardiovaskularnych lézii. Tie pred-
stavujd hlavna pric¢inu morbidity a mortality u pacientov s tymto syndrémom. Retrospektivne sme analyzovali 20 pa-
cientov s geneticky potvrdenym syndrémom sledovanych alebo vysetrenych v Detskom kardiocentre v Bratislave —
narodnom centre pre starostlivost o deti s kardiovaskularnym ochorenim, v rokoch 2012—-2022 (priemerna dizka
sledovania 4,7 roka). V tomto sibore pacientov sme hodnotili incidenciu jednotlivych kardiovaskularnych nalezov,
ich prirodzeny priebeh, potrebu intervencii a prezivanie. Limitaciou nasho hodnotenia bola selektovana populacia
pacientov odoslanych na vysetrenie do nasho centra, ¢o méze viest k nadhodnoteniu vyskytu kardidlnych 1ézii.
Kardialne postihnutie bolo pritomné u 85% pacientov v nasom selektovanom sibore. Medzi naj¢astejsie nalezy
nasich pacientov s WBS patrila supravalvirna aortalna stenéza (SVAS, 65 %), stenéza pltcnice (50 %), koarkta-
cia aorty (15%) a ostidlna sten6za koronarnej artérie (10 %). Intervenciu podstipilo 65 % pacientov. Najéastejsim
chirurgiickym zakrokom bola interdigitacia podla Myersa realizovana u 54 % pacientov so SVAS, s uspokojivym
poklesom vrcholového gradientu. Vsetci pacienti s koarktaciou aorty podstupili resekciu. U jedného dietata bola
vykonana ostioplastika koronarnej artérie v zahrani¢nom centre. Balénova angioplastika plicnice bola realizovana
u 30 % pacientov s plicnicovou stendzou, aviak s limitovanym efektom. U vaésiny deti bolo pozorované spontanne
zlepsenie nalezov v ddsledku rastu plicnych tepien. Zaverom mozno konstatovat, Ze hemodynamicky vyznamna
SVAS a koarktacia aorty mézu byt u vadsiny pacientov efektivne lie¢ené kardiochirurgickym zakrokom. Vzhladom
na spontanny rastovy potencial plGcnice nie je katetriza¢na angioplastika vo vaésine pripadov indikovana.

Klaéové slova: Williamsov-Beurenov syndrém, supravalvarna aortalna stenéza, stenéza plicnice, elastin, koarkta-
cia aorty, ostialna stenéza koronarnej artérie

SUMMARY

Olejnik P, Pavlak D, Kucharovicové E, LapSova M, Soltésova T. Cardiovascular aspects of Williams-Beuren syn-
drome

Williams—Beuren syndrome (WBS) is a multisystem genetic disorder caused by a microdeletion at 7q11.23 involving
the ELN gene for elastin, which plays a key role in the development of cardiovascular lesions. These represent the main
cause of morbidity and mortality in affected individuals. We retrospectively analyzed 20 patients with genetically
confirmed WBS who were followed or examined at the Pediatric Cardiac Center in Bratislava — the national referral
center for children with cardiovascular disease — between 2012 and 2022 (mean follow-up duration 4.7 years). In this
cohort, we assessed the incidence of individual cardiovascular findings, their natural history, the need for interven-
tions, and overall survival. A limitation of our analysis is the selected population of patients referred to our center,
which may lead to an overestimation of the prevalence of cardiac lesions. Cardiac involvement was present in 85%
of patients in our selected cohort. The most frequent abnormalities included SVAS (65%), pulmonary artery stenosis
(50%), coarctation of the aorta (15%), and ostial coronary artery stenosis (10%). An intervention was required in
65% of our patients. The most common surgical procedure was Myers interdigitation, performed in 54% of patients
with SVAS, with a satisfactory reduction in peak gradient. All patients with aortic coarctation underwent surgical re-
section. One child underwent coronary artery ostioplasty at a foreign center. Balloon angioplasty of the pulmonary
artery was performed in 30% of patients with pulmonary stenosis, but with limited effect. In most children, spontane-
ous improvement of findings was observed due to growth of the pulmonary arteries In conclusion, hemodynamically
significant SVAS and coarctation of the aorta can be effectively treated with cardiac surgery in the majority of patients.
Given the natural growth potential of the pulmonary arteries, catheter-based angioplasty is generally not indicated.
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uvob
Williamsov-Beurenov syndrém (WBS, OMIM #194050, OR-
PHA #904) je zriedkavé multisystémové genetické ocho-
renie s incidenciou priblizne 1:7500 Zivonarodenych deti,
ktoré vznika na podklade de novo mikrodelécie 25-28 gé-
nov na dlhom ramene chromozému 7, v oblasti 7q11.23.0
V tejto oblasti sa nachadza aj gén ELN kodujuci elastin,
ktorého strata vedie k strate elasticity tkaniva a diftz-
nym vaskuldrnym zuzeniam. Medzi typické priznaky toh-
to syndromu patria charakteristické tvarové érty pripo-
minajtice elfiu tvar (obr. 1), vrodené srdcové chyby, nizsi
vzrast a mentdlne postihnutie s priemernym IQ 40-50.?
Pre pritomnost pomalsSieho rastu je odporiéané sledovat
rast na WBS $pecifickych rastovych tabulkach.® Kardiovas-
kularnymi abnormalitami trpi az 80 % pacientov a je to naj-
Castejsia pri¢ina morbidity a mortality u tohto syndrému.®
Z metabolicko-endokrinologickych poruch sa vyskytuje hy-
perkalcémia, obezita, diabetes mellitus, pred¢asna puberta
a hypotyreoza. Diagnézu potvrdi vysledok genetického vy-
Setrenia metodou FISH (fluorescen¢na in situ hybridizacia).
Najcastejsie kardiovaskularne nalezy pri WBS st supraval-
varna aortalna sten6za (SVAS) a stendza pltcnice (PS). Me-
dzi najéastejsie nestrukturalne nalezy patri hypertenzia.
Supravalvarna aortalna sten6za (SVAS) sa u pacientov
s WBS vyskytuje u 45-80 %, je to forma aortalnej stenézy
nachadzajtiica sa nad uroviiou aortdlnej chlopne, typicky
v oblasti sino-tubularnej junkcie. M6zZe mat rézne formy —
lokalizované zazenie v tvare presypacich hodin alebo di-
fuzne postihnutie ascendentnej aorty.59 Patofyziologicky
vedie k tlakovému pretazeniu lavej komory a nasledne k jej
hypertrofii, ¢o zvySuje riziko srdcového zlyhania ¢i néhlej
kardialnej smrti. Toto riziko mo6ze potencovat sucasne pri-
tomnd koronarna abnormalita. NajcastejSia koronarna
anomalia u pacientov s WBS je ostialna stenéza lavej koro-
narnej artérie. K diagnostike SVAS standardne vyuZivame
echokardiografické vysetrenie, ktoré umoznuje klasifikovat
zavaznost stendzy podla stredného tlakového gradientu,
meraného dopplerovskou metédou na miernu, stredne za-
vaznu a zavaznu (gradient > 40 mmHg) (obr. 2). Hemodyna-
micky vyznamna supravalvarna stenéza aorty si vyzaduje
chirurgickti korekciu. Standardnou technikou vyuZzivanou
v naSom centre je aortoplastika podla Myersa. Principom
tejto metddy je realizdcia viacerych incizii v oblasti aortal-
nych sinusov a nésledné zositie takym spésobom, aby sa

Obr. 1: Pacient

s Williamsovym-
-Beurenovym
syndrémom.
Fotografia je
uverejnena so
sthlasom zakon-
ného zastupcu

rozsiril supraanularny tsek ascendentnej aorty. Vyhodou
tejto techniky je obnovenie prietoku bez potreby vyuzitia
cievnych nahrad.®” Pre presné zobrazenie koronarnych ar-
térii predoperac¢ne je mozné doplnit echokardiografiu aj
o CT-koronarografiu, pripadne sa da priechodnost overit
peroperaénym nasondovanim ostia koronarnej artérie.®
Zavazna koronarna stenéza je chirurgicky korigovana ostio-
plastikou, rozsirenim odstupu koronarnej artérie pomocou
cievnej zaplaty. U pacientov po operacii SVAS je dolezité
nasledné sledovanie vzhladom na riziko rozvoja myokardi-
alnej ischémie v désledku pooperaéne vzniknutej sten6zy
koronarnej artérie.®?

Stendza plicnice (PS) je podla lokalizacie delend na ste-
nézu kmena alebo stendézu vetiev plicnych artérii. Pre
diagnostiku a hodnotenie zavaznosti stenézy vyuzivame
echokardiografické vysetrenie. Pri nejasnych nalezoch je
mozné pre detailné zobrazenie vyuzit katetrizaénu angio-
grafiu ¢i CT-angiografiu (obr. 3). V pripade zavaznej steno-
zy placnice dochadza k tlakovému pretazeniu a naslednej
hypertrofii pravej komory. V stacasnosti je preferované
konzervativne sledovanie asymptomatickych pacientov,
pretoze u pacientov dochadza k spontannemu poklesu
tlakového gradientu na stenéze, ¢o je podmienené rastom
dietata a klesajucou placnou cievnou rezistenciou.(®1%W
Z interven¢nych technik je mozné vyuzit katetriza¢nt an-
gioplastiku, ktorej principom je rozsirenie ziizeného mies-
ta pomocou balénika zavedeného po vodiéi. Medzi mozné
komplikacie tejto metédy patri vznik aneuryzmy alebo
ruptary cievy. Chirurgicka terapia PS je vyhradena iba pre
komplexné pripady.
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Obr. 2: Echokardiograficky zaznam nativnej supravalvarnej aortalnej stenézy. Kontinudlna dopplerovska echokardiografia demonstruje
turbulentny prietok krvi v mieste ziZenia. Vrcholovy tlakovy gradient v oblasti stenézy dosahuje hodnotu 95 mmHg (vlavo). Angiograficky
zédznam supravalvarnej aortalnej stenézy. Zlté Sipky ukazuji na vyrazne uzéi kaliber oblasti sinotubularnej junkcie v porovnani s anulom
aortalnej chlopne (vpravo).

Ao asc — ascendentna aorta, AoCh — aortélna chlopiia, SVAS — supravalvarna aortalna stenéza

PlUcnica

PlUcnica §

na projekcia (vlavo). Angiografické zobrazenie stenotickych ramien plicnice (vpravo). Zdroj: databaza Detského kardiocentra, Bratislava

Obr. 3: Echokardiografické zobrazenie stenotickych ramien plicnice u dojéata s Williamsovym-Beurenovym syndrémom. Kratka parasternal-
Ao asc — ascendentné aorta, HDZ — horna duta Zila, LRP — [avé rameno pliucnice, PK — prava komora, PRP — pravé rameno plicnice
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Obr. 4: Katetrizaéna angio-
grafia znazoriujdca oblak
aorty so zretelnou koarktaci-
ou. Zdroj: databaza Detského
kardiocentra, Bratislava

Ao asc — ascendentnd aorta, AoA —
aortélny obldk, Ao desc — descen-
dentnd aorta, KoA — koartacia aorty

Koarktacia aorty (CoA) je vrodena obstrukcia aorty s ty-
pickou lokalizaciou v oblasti aortalneho istmu. ZtZenie lu-
menu vedie k hypertenzii proximalne od zuzenia, distalne
dochadza k hypotenzii, typicky s oslabenymi pulzaciami
na dolnych koncatinach. Z dlhodobého hladiska CoA vedie
k tlakovému pretazeniu lavej komory a rozvoju kolateral-
neho obehu. Zakladom diagnostiky je echokardiografické
vySetrenie, alternativou zostava katetriza¢na angiografia,
resp. CT-angiografia (obr. 4). Kym klasicka CoA predstavu-
je lokalizované zuZenie v oblasti aortalneho istmu, pacienti
s WBS st ¢asto postihnuti difGznym ztiZenim aorty a jej ve-
tiev.® Hlavnou terapeutickou metédou pri hemodynamicky
vyznamnom zuZeni je chirurgickd resekcia stenotického
tseku s naslednou end-to-end anastomézou. V pripade, ak
je aorta hypoplasticka, zvazuje sa rozsirenie zizeného mies-
ta pomocou zaplaty. U pacientov s rekurentnou koarktaciou
(rekoarktaciou) sa vaésinou pristupuje ku katetriza¢nej in-
tervencii, a to balénovej dilatacii zizeného miesta, pri¢om
pri riziku opdtovného zuzenia je mozné do aorty implanto-
vat stent.

Systémova arteridlna hypertenzia sa vyskytuje u 50%
deti s WBS.®'? Najcastejsie je asociovana s koarktaciou aor-
ty a stendézou rendalnych artérii, ktoré je dolezité diagnosti-
kovat pre spravny manazment lie¢by. Sonografiu zameranu
na prietok v rendlnej artérii je odportucané realizovat u vset-
kych pacientov po stanoveni diagnézy WBS.®3 U pacientov
bez strukturalnych anomalii vznika hypertenzia v doésledku
zvy$enej cievnej tuhosti. V terapii vyuZivame rozne skupiny
antihypertenziv. Nebolo preukazané, Ze by niektora trieda
antihypertenziv bola u pacientov s WBS t¢innejsia nez iné.©
V nasom centre preferujeme betablokatory, ktoré zaroven
redukuja riziko arytmii a nadhlej smrti.®® ACE inhibitory je
mozné nasadit az po vyluceni bilateralnej stenézy rendlnych
artérii, kedze mézu zhorsit renalnu perfaziu.®™

Celkové riziko nahlej srdcovej smrti je 25- aZ 100-nasobne
vys$sie u pacientov s WBS ako v beznej populacii.®¥ Zvysené
anesteziologické riziko je pritomné hlavne u pacientov s bi-
lateralnou obstrukciouvytokovych traktova/alebo sten6zou
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Obr. 5: Priemerny pokles vrcholového tlakového gradientu

58 mmHg pri porovnani hodnét tlakovych gradientov v oblasti
ascendentnej aorty predoperaéne a rok po operacii.

Priemerny vrcholovy tlakovy gradient predoperaéne 93,4 mmHg
vs. 35,8 mmHg rok po operacii.

odstupu koronarnych artérii. Riziko suvisi aj s elektrofyzio-
logickymi abnormalitami u WBS, ako je supraventrikularna
arytmia, ventrikularna tachykardia a predizeny QT interval.
Najvacsie riziko hrozi v periproceduralnom obdobi, preto je
délezité stratifikovat pacientov podla rizikovosti a dodrzia-
vat $pecidlne vedenie celkovej anestézie skiisenym aneste-
ziolégom pre znizenie celkového rizika.©®">

METODIKA

Retrospektivna stadia s analyzou 20 pacientov s geneticky
potvrdenou diagnézou WBS sledovanych a/alebo lie¢enych
v Detskom kardiocentre v Bratislave v obdobi 2012-2022.
Informacie boli ziskavané zo zdravotnej dokumentacie pa-
cientov z informa¢ného systému nemocnice. Priemerna
doba sledovania pacientov bola 4,7 roka. V ramci Statistické-
ho spracovania boli pouzité zakladné Statické ukazovatele
ako % vyskytu, median ¢i aritmeticky priemer.

VYSLEDKY

Kardialne postihnutie bolo pritomné u 85 % pacientov v na-
som selektovanom subore. Miera prezivania vSetkych pa-
cientov v sledovanom obdobi bola 100 %. Konstatujeme Ze
najcCastejsie sa vyskytujicou chybou srdca bola SVAS, kto-
ra bola diagnostikovana u 3/20 (65%) pacientov, z toho
7 pacientov malo SVAS typu presypacich hodin a 6 pacien-
tov SVAS typu ,long segment®. Chirurgickd intervenciu
podstupilo 7/13 (54 %) pacientov so SVAS, a to konkrétne
aortoplastiku podla Myersa. U vSetkych pacientov doslo
k statisticky vyznamnému poklesu vrcholového tlakového
gradientu v oblasti ascendentnej aorty, median poklesu bol
58 mmHg, priemerny vrcholovy tlakovy gradient predope-
raéne bol 93,4 mmHg a rok po operacii 35,8 mmHg (obr. 5).
Reoperaciu nepodstupil ani jeden zo siedmych operovanych
pacientov v sledovanom obdobi.
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Obr. 6: Ka-
tetrizaéna
angiografia —
koronarografia
znéazorfiujlica
hypoplastickd az
stenotickd lavd
koronarnu artériu
(LKA); priemer
priblizne Tmm.
Zdroj: databaza
Detského kardio-
centra, Bratislava

AoCh — aortalna
chlopia, AoA — aor-
talny oblik, Ao asc —
ascendentna aorta,
LKA — lava koronéarna
artéria, RKA — prava
koronarna artéria

Ao

asc LKA

Y KA

Druhou najéastejsou kardiovaskularnou chybou v nasom
stibore bola PS, ktord bola zaznamenana v 10/20 (50 %)
pripadov. 3/10 (30%) pacientov so sten6zou plucnice pod-
stupilo katetriza¢na balénova angioplastiku bez Statisticky
vyznamnej redukcie gradientu. Reintervencia bola realizo-
vana u jedného pacienta pre komplexné periférne stenézy
pritomné takmer vo vsetkych segmentoch plucnych tepien.
U ziadneho pacienta s PS nebol realizovany kardiochirur-
gicky zakrok. U vSetkych pacientov so sten6zou placnice bol
pocas sledovania zaznamenany vyznamny pokles tlakové-
ho pretazenia pravej komory v désledku spontanneho ras-
tu plticnicovych artérii. Diagnosticka katetrizaciu s cielom
verifikovat tlakovy gradient medzi pravou komorou a pe-
riférnymi ¢astami pltcnice podstupilo 9/20 (45%) pacien-
tov. Komplikacie ¢i uz v avode do celkovej anestézie, alebo
v priebehu vysetrenia boli pozorované u 3/9 (33 %) pacien-
tov, a to prechodné AV blokada, komorova tachykardia s hy-
potenziou a hemodynamicka instabilita vyzadujuca KPR.

Koarktacia aorty bola v nasom stibore pacientov diagnos-
tikovana u 3/20 (15 %) pacientov. U v§etkych troch pacientov
bola realizovana resekcia koarktacie s end-to-end anasto-
mézou. Reintervenciu vyzadovali dve tretiny pacientov. Prvy
pacient bol reoperovany po 5 rokoch od primarneho vykonu
pre pretrvavajuci tlakovy gradient 30 mmHg v mieste koark-
tacie a pre zavaznud hypertenziu, v priemere 170/84 mmHg.
Ako reopera¢ny postup bola zvolena chirurgicka resekcia.
Druhému pacientovi bola po 2 mesiacoch od chirurgického
zakroku zistena rekoartacia s vyznamnym tlakovym gra-
dientom 83 mmHg pocas diagnostickej katetrizacie a z toh-
to dovodu bola nasledne realizovana balénova angioplasti-
ka, avsak s minimalnym poklesom gradientu. Po 14 rokoch
od primarneho vykonu bola realizovana reinterven¢na ka-
tetrizacia s implantaciou stentgraftu do oblasti CoA s vybor-
nym vysledkom a zniZenim tlakového gradientu na 4 mmHg.

Stendzu lavej koronarnej artérie mali v nasom stubore
diagnostikovanu 2/20 (10 %) pacientov. U oboch pacientov
bola stii¢asne v naleze pritomna SVAS. Jeden pacient podstu-
pil kardiochirurgicku ostioplastiku perikardialnou zaplatou
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na zahrani¢nom pracovisku pre kritickti odstupovii sten6ézu
lavé koronarne artérie (LKA) (obr. 6) s mitralnou regurgita-
ciou vzniknutou na podklade ischémie lavej komory, s dob-
rym poopera¢nym vysledkom. Druhy pacient mal poc¢as ope-
racie SVAS sondovanim overené volné ustie do KA, preto
zakrok na LKA nebol realizovany.

Systémova arteridlna hypertenzia bola diagnostikovana
u 10/20 (50 %) pacientov v nasom subore. Betablokatorom
v monoterapii bolo lie¢enych 7/10 (70 %) pacientov, 3/10
(30 %) vyzadovali kombinovant lie¢bu, z toho jeden pacient
vyzadoval trojkombinéciu antihypertenziv pre zavaznu for-
mu hypertenzie.

DISKUSIA

Nase vysledky sa zhoduja s tdajmi uvadzanymi v zahrani¢-
nej literattre. Prevalencia kardiovaskularnych abnormalit
u deti s Williamsovym—Beurenovym syndromom je 80 9,168
pri¢om supravalvarna aortalna stendza sa vyskytuje u 45-75%
pacientov.(”® Prevalencia stendzy plticnice je najvyssia v pr-
vom roku zivota (60 %),?” neskér klesa priblizne na 15 %.09

Pacienti s hemodynamicky vyznamnou SVAS boli tspes-
ne lie¢eni kardiochirurgickym zdkrokom - interdigitaciou
podla Myersa. Median poklesu vrcholového gradientu zod-
poveda vysledkom publikovanym v medzinarodnych $ta-
diach.®? U vadsiny pacientov so stenézou plicnice nebola po-
trebnd intervencia. Nase pozorovania st v silade s publikovany-
mi datami, ktoré opisuja nizku efektivitu baléonovej angioplasti-
ky pltcnice ¢i jej vetiev® a neodportiéaji katétrové intervencie
prinativnej sten6ze plticnice.© Viacero $tudii potvrdilo spontan-
ny pokles tlakového gradientu medzi pravou komorou a perifé-
riou plticnic bez potreby intervencie na plicnici.®%222)

Zavazné komplikacie pocas katetrizacie v celkovej anes-
tézii sme zaznamenali u 33% pacientov, ¢o poukazuje
na zvy$ené riziko invazivnych vykonov u deti s WBS.(® Sys-
témova hypertenzia sa vyskytla u pribliZzne polovice pacien-
tov, ¢o kore$ponduje s publikovanymi tidajmi.®"V V nasom
centre sa betablokatory ukazali ako efektivna a bezpe¢na
lie¢ba, pricom iba u ¢asti pacientov bola potrebna kombino-
vanda antihypertenzivna terapia.

Limitaciou nasej studie je skuto¢nost, ze do suboru boli
zaradené deti s WBS odoslané na kardiologické vysSetrenie
do Detského kardiocentra. To mohlo viest k nadhodnoteniu
vyskytu kardiovaskularnych abnormalit, kedZe ¢ast pacien-
tov mohla byt vySetrena a nasledne vyradenda uZ rajénnym
kardiologom bez potreby odoslania do $pecializovaného
centra. Z tohto dévodu nase vysledky neodrazaju skutoénu
incidenciu kardiovaskularneho postihnutia v celej populacii
deti s WBS, ale charakterizuji spektrum postihnutia v se-
lektovanej klinickej kohorte.

ZAVER

Hemodynamicky vyznamné supravalvarna aortalna stenéza,
koarktacia aorty azavazné ostidlne stenézy koronarnych arté-
rii mézu byt uvacsiny pacientovs Williamsovym-Beurenovym



syndromom tuspesne rieSené kardiochirurgicky. Naproti

tomu hemodynamicka vyznamnost stendzy plicnice a jej
ramien s rastom dietata spontanne klesa. Ak sa aj pocas
prvych mesiacov zZivota realizuja katetriza¢né intervencie
na pldcnici ¢i jej ramendach, efekt zakroku nebyva vyznam-
ny. Intervencie by preto mali byt vyhradené len pre zavazne
stendzy pldacnice s pretrvavajucimi suprasystémovymi tlak-
mi v pravej komore v obdobi aspon niekolko mesiacov.
Vzhladom na relativne vysoké riziko zavaznych kompli-
kacii spojenych s celkovou anestéziou je vhodné preferovat
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