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Chronicka tromboembolicka

plicni hypertenze

Pavel Jansa

II. interni klinika kardiologie a angiologie, Centrum pro plicni hypertenzi, 1. LF UK

a VEN, Praha

Uvod

Plicni hypertenze je syndrom charakterizovany zvysenim
krevniho tlaku v plicnici. Provazi fadu stavii, které zahrnuyji §i-
roké spektrum od béznych onemocnéni srdce a plic az po re-
lativné vzacné se vyskytujici primarni postizeni plicnich cév.

Klinicky zajem o onemocnéni plicni cirkulace byl az do
druhé poloviny 20. stoleti nevelky a nedostupnost uc¢inné te-
rapie napomohla dal$i marginalizaci této problematiky. Za ur-
¢itym probuzenim zdjmu stél az zvySeny vyskyt primarni plicni
hypertenze (dnes oznacovana jako plicni arteridlni hypertenze)
v 60. a 70. letech 20. stoleti v souvislosti s uzivanim nékterych
anorektik. Tato situace byla popudem k poradani prvniho své-
tového sympozia o plicni cirkulaci pod patroniatem Svétové
zdravotnické organizace v roce 1973 v Zenevé. V nésledujicich
desetiletich byly zaznamenany vyznamné pokroky v poznani
patofyziologie plicni hypertenze, véetné genetiky. V 1é¢bé plicni
arterialni hypertenze (PAH) se stala standardnim pfistupem
specifickd farmakoterapie. U chronické tromboembolické
plicni hypertenze (CTEPH) byla akceptovéana jako etablovana
lécebna metoda volby plicni endarterektomie (PEA). Pravé roz-
voj uc¢inné terapie obratil opét k problematice onemocnéni
plicni cirkulace zajem klinikd.

Definice, patofyziologie a epidemiologie

Podle soucasnych doporuceni Evropské kardiologické spolec-
nosti a Evropské respira¢ni spolecnosti je horni hranici normy
stfedniho tlaku v plicnici 20 mmHg. Plicni hypertenze je he-
modynamicky definovana zvysenim stfedniho tlaku v plicnici
na 25 mmHg a vice. Hodnoty 21-24 mmHg se oznacuji za hra-
ni¢ni a pravdépodobné v nékterych situacich jejich nélez pted-
stavuje vyznamny rizikovy faktor progrese do plicni hyper-
tenze. Pravé tato skutecnost je pfic¢inou diskuse, kterd se
v posledni dobé o definici plicni hypertrenze vede a ziejmé
sméfuje k oznaceni plicni hypertenze jako zvyseni stfedniho
tlaku v plicnici >20 mmHg, a prekapilarni plicni hypertenze
jako zvy$eni stfedniho tlaku v plicnici >20 mmHg a souc¢asné
zvy$eni plicni cévni rezistence 23 Woodovy jednotky pii nor-
mélnim tlaku v zaklinéni (<15 mmHg).

CTEPH predstavuje chronickou komplikaci akutni plicni em-
bolie, kdy perzistujici organizované trombotické obstrukce
plicnich cév a soucasné periferni cévni remodelace pti ano-
malni angiogenezi, porusené fibrinolyze a endotelidlni dys-
funkci vedou k prekapilarni plicni hypertenzi, tlakovému zati-
zeni pravé komory srde¢ni a posléze k pravostrannému

srde¢nimu selhdni a pripadnému umrti. Vyskytuje se u 24 %

Akutni plicni embolie md zfejmé tlohu spoustéce kaskady
déju, které vedou nejen k perzistenci trombotickych obstrukci,
ale také ke zménam v malych plicnich cévach. Je velmi prav-
dépodobné, ze podobné jako u PAH existuje genetickd dispo-
zice pro vznik CTEPH, kterou zatim nezname. Také ostatni
molekularni mechanismy podilejici se na rozvoji CTEPH jsou
pravdépodobné velmi podobné jako u ostatnich typu tézké
chronické plicni hypertenze. Tyto ivahy oteviraji moznost po-
dobného terapeutického pristupu u PAH a nékterych nemoc-
nych s CTEPH.

Anamnéza plicni embolie je podle dat z rozsahlého registru
pacienti s CTEPH z Evropy a Kanady néma u 25 % nemoc-
nych. Naopak v Japonsku je pfihoda plicni embolie u nemoc-
nych s CTEPH dokumentovana vyrazné méné casto, u 15-33 %
pacientt. Klasické rizikové faktory zilniho tromboembolismu
riziko CTEPH nezvysuji. Naopak k rizikovym faktortim vzniku
CTEPH patti vys$si hladina antifosfolipidovych protilatek, pri-
tomnost lupus anticoagulans, opakované prihody plicni embo-
lie, neznamy zdroj plicni embolie, rozsahlejsi perfuzni defekty,
anamnéza maligniho onemocnéni, hypotyreoza, infekce kar-
diostimula¢ni soustavy, pfitomnost ventrikuloatridlni spojky
pro 1é¢bu hydrocefalu, chronické zanéty (osteomyelitida, ne-
specifické stfevni zanéty) a splenektomie.

Chronicka tromboembolickd nemoc (CTED) je charakteri-
zovana podobnou symptomatologii a pritomnosti stejného
organizovaného trombotického materialu v plicnici jako
CTEPH s tim rozdilem, Ze neni pfitomna plicni hypertenze
v klidu.

Diagnostika

V diagnostice plicni hypertenze pouzivame jako zékladni de-
tekeni vySetfeni echokardiografii (ECHO) s dopplerovskym
vySetfenim (obr. 1). Pokud zjistujeme pii akutni plicni embolii
systolicky tlak v plicnici vy$si nez 50 mmHg, velmi pravdépo-
dobné jiz jde o CTEPH. K odhaleni rizika rozvoje CTEPH by
meli byt echokardiograficky vysetfeni v$ichni pacienti do asi
Sesti tydni po epizodé akutni plicni embolie a zejména pak ti,
u nichz dojde béhem dalsiho obdobi k manifestaci symptom
podezielych z plicni hypertenze.

V pripadé pritomnosti echokardiografickych znamek plicni
hypertenze, pokud neni nalez vysvétlitelny srde¢nim nebo plic-
nim onemocnénim, indikujeme ventila¢ni a perfuzni scinti-
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grafii plic, kterd CTEPH pfi normalnim nélezu vysoce spoleh-
livé vylucuje (senzitivita 90-100 %, specificita 94-100 %). Vy-
téznost CT angiografie jako detekéni metody je rovnéz vysoka
(senzitivita az 96 %, specificita az 95 %), podminkou je vSak
zkusenost vysettujiciho radiologa. Proto scintigrafie mimo ex-
pertni centrum zastava nadale diagnostickou metodou volby.
V pripadé nédlezu vysoce podezielého z CTEPH je nezbytné
kontaktovat centrum, které se zabyva 1é¢bou tohoto onemoc-
néni, a diskutovat dal$i diagnosticky a 1é¢ebny postup. Vyse-
treni, ktera maji byt provedena ve specializovaném centru, za-
hrnuji pak vedle CT angiografie rovnéz invazivni metody -
konvenéni angiografii plicnice, hemodynamické vySetfeni
a korondrni angiografii. Cilem je rozhodnout o zptsobu lécby.
V tvahu pfipada chirurgicka lé¢ba (PEA), balénkova angio-
plastika (BPA) a specifickd vazodilatacni 1écba, pripadné
kombinace metod. Tato definitivni vysSetfeni v§ak maji byt pro-
vadéna nejméné po tfech mésicich dokumentované antikoagu-
la¢ni 1é¢by. Antikoagulacnilécba je u diagnostikované CTEPH
dozivotni.

Lécba

Lécebnou metodou volby u CTEPH je PEA. Je indikovana
u 60-70 % pacienti s potvrzenou CTEPH. Principem operace
je endarterektomie, tedy odstranéni organizovaného fibrotizo-
vaného trombu s ¢asti cévni stény plicnice. Vykon se provadi
ze sternotomie v mimotélnim obéhu a v hluboké hypotermii.
Pro uspéch operace je nezbytna vizualizace distalnich vétvi
plicnice. Ta je v pfipadé CTEPH komplikovana vyraznym ko-
lateralnim pritokem z bronchialnich tepen. Proto se vlastni en-
darterektomie, ktera trvd 20-30 minut vpravo a 20-30 minut
vlevo, provadi v kompletni cirkula¢ni zastavé. Jako ochrana
mozku slouzi hypotermie. Indikovani jsou nejcastéji sympto-
maticti nemocni s prekapilarni plicni hypertenzi s chirurgicky
dosazitelnou trombotickou obstrukei plicnich cév. Vyjimecné
je vykon indikovan u nemocnych bez pritomnosti prekapilarni
plicni hypertenze jako prevence perifernich remodela¢nich
zmén. Po vykonu je nutnd dozivotni antikoagulace. Akcepto-
vatelnd mortalita PEA je do 10 %. Riziko vykonu zvysuje sple-

Obr. 1: Diagnosticky algoritmus pfi podezieni na plicni hypertenzi

plicni hypertenze podle ECHO
mozna nebo pravdépodobna

bez postizeni myokardu
nebo chlopni levého srdce

postizeni myokardu
nebo chlopni levého srdce

1. Pfi chronické dusnosti nebo tinavnosti my-
slet na plicni hypertenzi.

2. Pfipodezieni na plicni hypertenzi odeslat
nemocného na ECHO vySetfeni.

3. Pfi prikazu plicni hypertenze (nebo je-li
- jeji pritomnost moznd nebo pravdépo-

plicni funkce

bez pfitomnosti
primarnich defektt perfuze

PH u srde¢nich onemocnéni

vyrazna normalni
redukce nebo nevyznamna redukce
Ve N
PH u plicnich ventilacni a perfuzni
onemocnéni scintigrafie plic

segmentarni primarni defekty
perfuze i po 3 mésicich AK

dobnd) na ECHO, neni-li vysvétlitelna
srde¢nim onemocnénim, vysetfit plicni
funkce.

4. Pfi neptitomnosti tézké ventila¢ni poru-
chy, zejména je-li na ECHO vysetfeni od-
hadovany systolicky tlak v plicnici nad
50 mmHg a/nebo je pfitomna dilatace
pravostrannych srde¢nich oddilti, odeslat
nemocného na ventila¢né-perfuzni plicni
scintigrafii.

5. Pri prikazu primarné perfuznich defektd,
které pretrvavaji i tfi mésice po zahajeni
antikoagula¢ni 1é¢by, odeslat pacienta do

- specializovaného centra s podezfenim na

suspektni PAH

specializované centrum

suspektni CTEPH

specializované centrum

CTEPH. Pti absenci primarné perfuznich
defektt odeslat pacienta do specializova-
ného centra s podezfenim na PAH.

ECHO - echokardiografie; PH - plicni hypertenze; AK - antikoagulace; PAH - plicni arterialni hypertenze; CTEPH - chronicka tromboembolicka plicni hypertenze
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nektomie, ventrikulo-atrialni spojky pro 1é¢bu hydrocefalu
a plicni cévni rezistence >12 WU. Po operaci je nutno sledovat
nemocného alespon 12 mésicli v operujicim centru, nebot ma-
ximdlni efekt PEA Ize ocekavat zhruba do Sesti mésicti od vy-
konu. U vétsiny nemocnych dochazi k vyznamnému poklesu
tlaku v plicnici, ¢asto k jeho normalizaci, k vzestupu srde¢niho
vydeje, ke zlepseni vykonnosti, symptomi a dlouhodobé pro-
gnozy. Rezidudlni plicni hypertenze po operaci se vyskytuje
u 20-30 % nemocnych.

U nemocnych s rezidudlni plicni hypertenzi, stejné jako
u pacientli inoperabilnich pro periferni postizeni, je indiko-
vana specificka farmakoterapie. Jedinym zatim komercné do-
stupnym pripravkem je riociguat (stimulator solubilni guany-
latcyklazy). Pozitivni data z randomizovanych klinickych studii
jsou také u macitentanu (tkanove specificky dudlni antagonista
receptortl pro endotelin) a treprostinilu (analog prostacyklinu).

BPA predstavuje terapeutickou alternativu v pfisné selekto-
vanych situacich u nemocnych nevhodnych k PEA pro prilis
periferni postizeni nebo pro neunosné opera¢ni riziko, pri-
padné u pacientd s rezidudlni plicni hypertenzi po PEA. Ana-
tomicky optimalni ndlezy pro BPA predstavuji pricné pruhy
nebo struny, nepravidelnosti cévni stény a stendzy.

Dilatace se provadi na radé segmentti v opakovanych seze-
nich. Radia¢ni zatéz neni zanedbatelnd a komplikace vykonu
(predevsim krvdceni a reperfuzni edém) mohou byt fatdlni.
BPA ma byt provadéna na pracovisti se zkusenosti s komplexni
lécbou CTEPH, vcetné zkuSenosti s feSenim periprocedural-
nich a postproceduralnich komplikaci, které se v mnohém ne-
lisi od komplikaci pti PEA. Nedore$ena zustava otazka supe-
riority BPA vii¢i farmakoterapii.

Neni vyjimkou, kdy se v§echny terapeutické pristupy (PEA,
BPA, farmakoterapie) kombinuji v rtizné sekvenci. To podtr-
huje nutnost centralizace péce o pacienty s CTEPH na praco-
visti s dostupnosti celého terapeutického spektra. Specializo-
vana péce o tyto nemocné je v CR soustiedéna do Kardiocentra
Vseobecné fakultni nemocnice v Praze.
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Souhrn

Chronickd tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) se vyviji dle riznych praci
u 1-5 % pacientti po akutni plicni embolii (APE). V priiméru je to kolem 3 % pacienta.
Castéjsi vyskyt je pravdépodobné po recidivujicich APE. Piesnd etiopatogeneze onemoc-
néni neni znama. Rizikové faktory rozvoje onemocnéni, jak vrozené, tak ziskané, se lisi
u CTEPH a APE. Je velmi pravdépodobné, Ze fada pripadii ztistava klinicky nerozpoznana
a na onemocnéni je nutné predevsim myslet u pacientt po prodélanych jedné ¢i vice epi-
zodach APE, ale i ho zahrnout do diferencidlni diagnostiky dusnosti ¢i jinych pfiznaka
plicni hypertenze (PH). Onemocnéni, pokud neni adekvatné 1é¢eno, ma velmi zavaznou
prognoézu. Pilifem diagnostiky onemocnéni jsou zobrazovaci metody a pravostranna
srdecni katetrizace k presné kvantifikaci PH a urceni typu PH. Kazdy pacient s podezfe-
nim na toto onemocnéni by mél mit provedenu echokardiografii a ventilacné perfuzni
plicni scan (V/P scan), ktery ma vétsi senzitivitu nez CT angiografie. Pokud tato vySetfeni
svédci pro CTEPH, mélo by nasledovat dalsi komplexni dovysetieni véetné CT angiografie
plicnice, konven¢ni angiografie plicnice a pravostranné srdecni katetrizace. I pres rozvoj
CT a MRI zobrazovacich metod u tohoto onemocnéni ziistava konven¢ni angiografie plic-
nice a pravostranna srde¢ni katetrizace nadale zasadni v diagnostice CTEPH a rozhodnuti
o zpusobu lécby. Méla by vzdy byt provedena ve specializovaném centru, které md zkuse-
nosti jak s diagnostikou, tak lécbou tohoto onemocnéni. Cilem nasi kazuistiky je popsat
podrobné diagnostiku onemocnéni u pacienta s epizodou APE, ale jiz v ivodu s nékterymi
znamkami CTEPH.

Summary

Acute pulmonary embolism in underlying chronic thromboembolic pulmonary hy-
pertension. The case report with the accent on diagnostics and differential diagnostics
procedures in chronic thromboembolic pulmonary hypertension

Various papers report that chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH)
develops in 1-5 % of patients following acute pulmonary embolism (APE). On average
is it around 3 % of patients. Recurrent APEs are probably prone to more frequent deve-
lopment of CTEPH. The precise etiopathogenic aetiology of the disease remains
unknown. Both inherited and acquired risk factors are different in CTEPH and APE. It
is very probable that numbers of cases remain clinically unrecognized. This disease
should be mainly considered in patients with a history of one or more episodes of APE.
It should be also included into differential diagnostics of dyspnoea and/or other symp-
toms of pulmonary hypertension (PH). The prognosis of the disease, if not adequately
treated, is very severe. The diagnostics is based on imaging methods and right heart
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AKUTNI PLICNI EMBOLIE V TERENU CHRONICKE TROMBOEMBOLICKE PLICNI HYPERTENZE ...

catheterisation that exactly quantifies the extent of PH and determines its type. Every
patient with suspected CTEPH should undergo echocardiography and ventilation/per-
fusion scan (V/P scan) that is more sensitive than CT angiography. If CTEPH is highly
suspected based on these tests, additional complex examination including CT angio-
graphy of pulmonary artery, conventional angiography of pulmonary artery and right
heart catheterisation should follow. Despite advanced technology of CT and MRI ima-
ging methods, conventional angiography of pulmonary artery and right heart
catheterisation still remain essential for the diagnosis of CTEPH and determining the
treatment plan. This should always be performed in a specialized centre by experienced
experts in diagnostics and treatment of this disease. The objective of our case report is
to analyze the diagnostics procedure in a patient with an episode of APE that was accom-
panied by some signs and symptoms of CTEPH from the early beginning.

Dytrych, V., Jansa, P, Ambroz, D., C‘ern)ﬁ, V., Aschermann, M., Lindner, J., Linhart, A. Akutni plicni
embolie v terénu chronické tromboembolické plicni hypertenze. Kazuistika pacienta s ditrazem na
diagnostiku a diferencidlni diagnostiku chronické tromboembolické plicni hypertenze. Kazuistiky

v angiologii 5, MSI: 8-17, 2018/2019.

Uvod

CTEPH je definovana jako vzestup stfedniho tlaku v plicnici
225 mmHg pti tlaku v zaklinéni <15 mmHg (prekapilarni PH),
a to i pfes minimalné tfimési¢ni u¢innou antikoagula¢ni lécbu
u pacienta s typickym chronickym tromboembolickym posti-
zenim pritomnym na zobrazovacich metodach jako je V/P
scan, CT, eventualné MRI angiografie plicnice a konven¢ni an-
giografie plicnice. S pfibyvajicimi znalostmi o tomto onemoc-
néni se rovnéZ popisuje chronicka tromboembolickd nemoc
(CTED), téz nazyvana ,,post PE syndrom®, coz je stav, kdy u pa-
cienta po prodélané APE pretrvava namahovd dusnost
a mohou byt pfitomny nékteré znamky chronického trombo-
embolismu na zobrazovacich metodach, ale neni pfitomna kli-
dova PH. Takovy pacient by mél byt dale intenzivné sledovan
s cilem vcas odhalit rozvoj CTEPH.

Kazuistika

64lety nemocny, kurdk, s anamnézou dyslipidemie, po operaci
varixti pravé dolni koncetiny pred 20 lety, byl pfelozen na kar-
diologickou kliniku ze spadové nemocnice pro APE s vy$sim
stfednim rizikem. Do spadové nemocnice byl ptijat pro z plné-
ho zdravi vzniklou dusnost, ktera zacala asi tfi tydny pfed pfi-
jetim do nemocnice a postupné progredovala az do dusnosti
klidové. V poslednim tydnu pred pfijetim navic nemocny po-
citoval inspira¢né vazanou bolest vpravo od sterna. Pii ptijeti
do nemocnice mél normélni krevni tlak a hypoxickou respi-
ra¢ni insuficienci. Saturace hemoglobinu kyslikem byla 88 %.
Ve spadové nemocnici byla jako diagnosticka metoda plicni
embolie provedena CT angiografie plicnice, na které rentgeno-
log popsal oboustrannou rozsahlou plicni embolii s plicnim
infarktem vlevo. Byla téZ provedena echokardiografie, na které
byla popsana dilatace pravostrannych srdec¢nich oddilii a tézka
plicni hypertenze s odhadovanym systolickym tlakem v plicnici
90 mmHg. Pacient byl zpocatku lé¢en konzervativné nizkomo-
lekularnim heparinem a byla zahdjena ¢asna warfarinizace
s dosazenim terapeutickych hodnot INR. Soucasné pro elevaci

Obr. 1: Dilatace pravé komory srde¢ni v PLAX projekci pfi
echokardiografii provedené v dobé epizody APE pied apli-
kaci trombolytické 1é¢by

/022008 08:40:45

Zdroj obrazku: VEN Praha

Obr. 2: Dilatace pravostrannych srde¢nich oddila v A4C
projekci pri echokardiografii provedené v dobé epizody APE
pred aplikaci trombolytické 1écby

022008 09:09:45

Zdroj obrazku: VEN Praha
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Obr. 3: Dilatace pravé komory srdec¢ni a D-shape levé ko-
mory srde¢ni v disledku tlakového pretizeni pri echokar-
diografii provedené v dobé epizody APE pred aplikaci trom-
bolytické 1écby

/02/2008 08:42:45

Zdroj obrazku: VFN Praha

zanétlivych parametrt pti plicnim infarktu byla nasazena an-
tibioticka lé¢ba. Pti této 1é¢bé vsak u pacienta pretrvavala dus-
nost pii minimalni namaze a hypoxicka respira¢ni insuficience
s nutnosti oxygenoterapie. Navic pfi echokardiografickych
kontrolach pretrvavala dilatace pravostrannych srde¢nich od-
dilti a odhadovany systolicky tlak v plicnici klesl jen na 80 mmHg.
Vzhledem k tomu byl po osmi dnech hospitalizace ve spadové
nemocnici pielozen na vyssi pracovisté. Pti pfijeti byl dusny
i pfi pohybu na lazku, s jiz odeznélymi inspira¢né vazanymi
bolestmi na hrudi, s normdlnim krevnim tlakem, s trvajici leh-
kou hypoxickou respira¢ni insuficienci. Na vstupnim EKG byl
sinusovy rytmus s tepovou frekvenci 96/min a pfitomny nega-
tivni viny T ve svodech V1-3. Echograficky nélez byl prakticky
totozny s popisem ze spadové nemocnice (obr. 1-3). Tedy pre-
trvavala dilatace pravostrannych srde¢nich oddiltl (rozmér
pravé komory byl ve ¢tyfdutinové projekci 46 mm a pomér roz-
méru pravé srde¢ni komory a levé srde¢ni komory byl 1,3).
Rovnéz byla patrna systolickd dysfunkce pravé srdecni komory
hodnocena dle TAPSE a jeji tlakové pfetizeni s vyjadfenym
D-shape levé komory srde¢ni. Odhadovany systolicky tlak
v plicnici byl naméfen 80 mmHg, s odhadovanym tlakem
v pravé sini 15 mmHg (dilatace dolni duté zily na 26 mm s re-
spira¢ni variabilitou pod 50 %). Byla provedena kontrolni CT
angiografie plicnice. Na tomto vysetieni byly kromé typickych
znamek pro APE zejména v levostranném plicnim fecisti
patrné jiz nékteré zmény typické pro CTEPH (obr. 4-8) s obou-
strannym postizenim plicnich tepen a dilataci kmene a pravé
ilevé vétve plicnice. V plicnim parenchymu byla patrna olige-
mie, tj. nehomogenné hypodenzni parenchym s ¢dste¢nym
usetfenim casti stfedniho a horniho laloku vpravo. Na CT déle
byla patrna dilatace pravostrannych srde¢nich oddilii a znamky
dysfunkce pravé komory srde¢ni (reflux kontrastni latky do
dolni duté zily a jaternich zil). Pfi srovnani s CT vySetfenim ze
spadového pracovisté se obraz zasadné nezménil, doslo jen
k ¢aste¢né rekanalizaci nékterych segmentarnich tepen. Vzhle-
dem k tomu, ze v nékterych aspektech obraz dokonce ptipo-
minal angiosarkom plicnice, bylo doplnéno i PET CT, které
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Obr. 4: Obraz akutniho plicniho embolu na CT vySetieni
provedeném pied aplikaci trombolytické 1é¢by

Obr. 5: Obraz refluxu kontrastni latky do dolni duté zily jako
projev trikuspidalni regurgitace a dysfunkce pravé komory
srdecni

viak tuto diagnézu nepotvrdilo. Z dal$ich vysetfeni byla pro-
vedena duplexni ultrasonografie zil dolnich koncetin, na které
byla patrna parcialné rekanalizovanad, obtékand flebotrombdza
vpravo zasahujici od vena femoralis communis po vena poplitea.
V laboratornich odbérech byla zvySend hodnota BNP na 370 ng/l,
troponin I byl v normé, pretrvavala lehka elevace CRP, jinak
byl laboratorni nalez bez pozoruhodnosti. Hodnota INR byla
vstupné pri terapii warfarinem 2,6. Vzhledem k pfetrvavajici
vyrazné klinické symptomatologii a echografickému obrazu
bylo po vylouceni angiosarkomu plicnice na PET CT a poklesu
INR ptistoupeno k 1é¢bé systémovou trombolyzou alteplazou.
Tato 1écba probéhla bez komplikaci s dobrym klinickym efek-
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Obr. 6: Obraz pruhu v segmentarni plicni tepné, ktery je ty-
picky orientovan v podélné ose cévy ve sméru krevniho toku

rny, RDG klinika VFN Praha

Obr. 7: Obraz obstrukce segmentarni plicni tepny se zmen-
$enim jejiho praméru

Cerny, RDG klinika VEN Praha
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tem. Doslo k podstatnému zlepSeni dechovych obtizi. Dle kon-
trolni echokardiografie po systémové trombolyze vSak pretrva-
vala mirna dilatace pravostrannych srde¢nich oddilii s nazna-
¢enym D-shape levé komory srde¢ni. Tenzi v plicnici se pfi
horsi vysettitelnosti nepodaftilo spolehlivé odhadnout. Pacient
byl po deviti dnech hospitalizace propustén do domaciho 1é-
¢eni na antikoagulacni 1é¢bé warfarinem. Dechové obtize pfi
propusténi byly ve stadiu NYHA II. Pacient byl dale ambu-

Obr. 8: Obraz stendzy plicni tepny s postenotickou dila-
taci

Cerny, RDG klinika VEN Praha

lantné sledovan na na$em pracovisti. Pfi kontrolach nadale
pretrvavala dusnost NYHA II. Sestiminutovy test chlize rovnéz
ukazoval na omezenou funkéni kapacitu. Pacient usel za 6 minut
vzdalenost 456 metril. Devét mésict po prvni hospitalizaci byl
proto proveden V/P scan (obr. 9), na kterém byly popsany seg-
mentarni perfuzni defekty v hornim laloku levé plice a v oblasti
linguly, bez korelace s poruchou ventilace, a to i pfes po celou
dobu ucinnou antikoagula¢ni lé¢bu warfarinem. Nasledné byla
proto provedena pravostranna srde¢ni katetrizace a plicni an-
giografie. Katetrizacné byla potvrzena lehka az stfedné tézka
prekapildrni plicni hypertenze se sttednim tlakem v plicnici
35 mmHg, tlakem v zaklinéni 12 mmHg, srde¢ni index byl
2,48 I/min/m? a plicni cévni rezistence 3,95 Woodovych jed-
notek (tab. 1). Na plicni angiografii byly typické zmény svédcici
pro CTEPH (obr. 10). Dale byla provedena kontrolni CT
angiografie plicnice, dle které doslo k podstatnému zlep$eni

Obr. 9: Segmentarni defekt perfuze v levém hornim plic-
nim laloku a v lingule, ktery nekoreluje s poruchou venti-
lace (ventila¢né-perfuzni mismatch)

VENTILACE
~ |PO2KAN

BP2KAN —|PAZKANT T T
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Tab. 1: Pravostranna srdec¢ni katerizace pacienta po 9 mési-
cich antikoagulac¢ni 1écby

stiedni tlak v plicnici 35 mmHg

tlak v zaklinéni 12 mmHg

srde¢ni index 2,48 1/min/m?

plicni cévni rezistence 3,95 Woodovych jednotek

Obr. 10: Cetné stenézy a obturace perifernich plicnich tepen
oboustranné se sniZzenou periferni perfuzi zejména pravého
dolniho plicniho laloku pfi konven¢ni angiografii plicnice

obrazu oproti vysetfeni provedenému za prvni hospitalizace
(obr. 11-14). Zmény svédcici pro CTEPH byly diskrétni a byly
popsany az pfi druhém ¢teni. Dle kontrolni echokardiografie
provedené zhruba rok po prvni hospitalizaci pfetrvavala plicni
hypertenze s odhadovanym systolickym tlakem v plicnici
55 mmHg. Jiz nebyl vyjadfeny D-shape levé komory srdecni,
prava komora nebyla dilatovana a jeji systolicka funkce se jevila
normalni. Pacient byl vzhledem k trvajicim obtizim a zejména
na zakladé plicni angiografie a pravostranné srdecni katetrizace
indikovan k plicni endarterektomii (obr. 15). Operace probéhla

Obr. 11: Obraz rekanalizace levé plicni tepny na kontrolnim
CT

e o e
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Zdroj obrazku: VEN Praha

Obr. 12: Obraz obstrukce levé segmentarni plicni tepny
s jejim zaZenim

Laskavé zaptjcil dr. Cerny, RDG klinika VEN Praha

Obr. 13: Obraz oslabené atenuace v plicnim parenchymu
distalné za obstrukci plicnich cév (mozaikovity vzhled plic-
niho parenchymu)
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za rok po prvni hospitalizaci. Poopera¢ni pribéh byl kompli-
kovan akutni bronchitidou a fibrilaci sini s rychlou komorovou
odpovédi s prechodnymi zndmkami levostranného kardialniho
méstnani. Béhem nasledné hospitalizace doslo k rychlé upravé
stavu a bezproblémové rehabilitaci a pacient byl za jeden mésic
po operaci propustén do domaciho lé¢eni. Pti naslednych kon-
trolach udaval prakticky normalizaci dechovych obtizi a kon-
trolni echokardiografie po operaci byla s normalnim nalezem.
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Obr. 14: Porovnani velikosti pravostrannych srde¢nich od-
dila pfed aplikaci trombolytické 1é¢by (prvni dva obrazky
vlevo) a na kontrolnim CT (obrazek vpravo)

Laskavé zaptijéil dr. Cernj, RDG klinika VEN Praha

O br. 15: Fotografie endarteria po plicni endarterektomii

il dr. Prskavec, II. chirurgicka klinika VEN Praha

Diskuse

Epidemiologie a prognoza

Chronickd tromboembolicka plicni hypertenze je zdvazné one-
mocnéni s velmi §patnou prognoézou, pokud neni lé¢ena. Proto
je velmi dilezité spravné rozpoznani této nemoci. Dle ¢eskych
autort byl v souboru 76 pacientti sledovanych po akutni plicni
embolii nejsilnéjsim prediktorem stfedni tlak v plicnici. Zre-
telné horsi prognézu méli nemocni se sttednim tlakem v plic-
nici nad 30 mmHg a zejména ti, ktefi méli znamky pravostran-
ného srde¢niho selhdni. Ve skupiné pacientli se stfednim
tlakem v plicnici nad 50 mmHg pfezilo dva roky méné nez
20 % pacienttl. Obdobné jsou vysledky sledovani 49 nemocnych
s CTEPH lécenych pouze antikoagula¢ni 1écbou. Trileta mor-
talita byla u pacientti se stfedni tlakem v plicnici nad 30 mmHg
90 %. Presny vyskyt onemocnéni neni zndm. Odhadovany vy-
skyt u pacientt po akutni plicni embolii je udavan 1-5 %. Roz-
dil ve vyskytu onemocnéni je v souborech s retrospektivnim
a prospektivnim sledovanim pacientii. V jedné retrospektivni
studii s 899 pacienty po akutni plicni embolii priblizné u 1 %

pacientt doslo k rozvoji CTEPH. Naproti tomu ve dvou pro-
spektivnich studiich byl vyskyt CTEPH v obdobi dvou let po
epizod¢ akutni plicni embolie 3,8 a 4,8 %. Rozvoj CTEPH vice
jak dva roky po epizodé akutni plicni embolie je vzacny.

Patofyziologie a rizikové faktory CTEPH

Neni presné znamo, pro¢ néktefi pacienti po epizodé akutni
plicni embolie rozvinou CTEPH a néktefi ne. Vétsina autorti
nepochybuje o tom, ze CTEPH souvisi s APE, pro coz svéd¢i
i epidemiologickd souvislost s timto onemocnénim. Udava se,
ze jen asi 25-38 % nemocnych s CTEPH nema v anamnéze
akutni plicni embolii. U vétsiny téchto nemocnych mtize byt
vSak divodem klinicky néma ¢i nerozpoznand plicni embolie.
Na druhou stranu u vice nez 90 % nemocnych po APE dochazi
jiz béhem prvnich 30 dni od pfihody k prakticky kompletni
lyze embolizovanych trombt a k normalizaci hemodynamiky
bez ohledu na antikoagula¢ni lé¢bu. Klinické a rizikové faktory
akutni plicni embolie a CTEPH nejsou totozné. Mezi klinic-
kymi rizikovymi faktory CTEPH jsou udavany naptiklad chro-
nické zanétlivé procesy, myeloproliferativni syndrom, splenek-
tomie a pritomnost ventrikuloatridlnich spojek pfi 1écbé
hydrocefalu. Vyssi vyskyt byl téZ popsan u pacientt s neprovo-
kovanou APE, diagnézou APE vice nez dva tydny od vzniku
priznakd, hypotyredzou, diabetes mellitus a dysfunkeci pravé
komory srde¢ni. Vy$si vyskyt je téZ udavan u nemocnych
s APE, kde pfi CT vysetieni jsou jiz pfitomny nékteré znamky
CTEPH, coz je i ptipad popsany v nasi kazuistice. Stran labo-
ratornich rizikovych faktori byla u pacientt s CTEPH popséana
vy$$i hladina faktoru VIII a u 10-20 % pacienti je pozitivita
antifosfolipidovych protilatek. Naopak faktory zvysujici riziko
tromboembolické nemoci, jako je rezistence na aktivovany
protein C, deficit antitrombinu, proteinu C a S, se u pacienti
s CTEPH vyskytuji pravdépodobné stejné casto jako v obecné
populaci. I prfes nepochybny vztah akutni plicni embolie
a CTEPH se miize jednat o dvé rozdilné klinické jednotky
a akutni plicni embolie hraje zfejmé tlohu spoustéce kaskady
déjti zahrnujici remodelaci plicnich cév a sekundarni tromboézy
in situ. Patofyziologicky je jisté v rozvoji CTEPH nezbytny
»nonembolicky“ mikrovaskularni mechanismus. Ten vysvét-
luje progresi plicni hypertenze a dysfunkci pravé komory
srdecni i pfes absenci recidivy plicni embolie a diskrepanci
mezi obstrukei plicnich cév dokumentovanou zobrazovacimi
metodami a tizi plicni hypertenze. Kazuistika popisuje epizodu
plicni embolie nasedajici jiz na chronické zmény pii CTEPH.
Pro tento fakt svéd¢i jednak vyse echokardiograficky odhado-
vaného systolického tlaku v plicnici, ktery byl v akutnim stadiu
90 mmHg. U ,prosté“ akutni plicni embolie echograficky od-
hadovany systolicky tlak v plicnici jen zfidkakdy presahne
50 mmHg. A déle obraz na CT angiografii plicnice jiz vykazo-
val nékteré znamky typické pro CTEPH, at jiz chronické trom-
boembolické zmeény v plicnim fecisti ¢i hypertrofii pravé
komory srde¢ni. Na druhou stranu dobra reakce na tromboly-
tickou lécbu s klinickym zlep$enim dusnosti, dynamika obrazu
na CT angiografii plicnice (obr. 14) s tendenci ke zlepSeni a pti-
tomnost hluboké Zilni trombézy pravé dolni koncetiny na ul-
trasonografii podporuje podil nasedajici plicni embolizace
v akutnim stadiu.
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Klinicky obraz

Nejcastéj$im symptomem onemocnéni je postupné progredu-
jici namahova dusnost. Z dalsich pfiznaki se mize objevit ne-
produktivni kasel, ktery je davan do souvislosti s dilataci
kmene plicnice, inavnost a slabost. Zejména v tézsich stadiich
onemocnéni se nékdy objevuji namahové synkopy, které vzni-
kaji nasledkem nedostate¢ného zvyseni srde¢niho vydeje v re-
akci na fyzickou zatéz, palpitace v dusledku rozvoje supraven-
trikuldrnich tachykardii a nékdy bolest na hrudi charakteru
anginy pectoris, aniz tito nemocni maji ischemickou chorobu
srdecni. Pfi¢inou zde mtize byt jednak stenéza kmene levé vén-
¢ité tepny z utlaku dilatovanou plicnici nebo samotna dilatace
kmene plicnice a ischemie pravé komory srde¢ni pfi zvySenych
plnicich tlacich a pii jeji hypertrofii. Pi fyzikdlnim vySetfeni
souvisi manifestace jednotlivych nélezi s pokrocilosti onemoc-
néni. V tézdich stadiich onemocnéni je tendence k hypotenzi
jako diisledek syndromu nizkého srde¢niho vydeje, pacienti
mivaji tachykardii a byva ptitomen cvalovy rytmus. Vysoka
presystolicka vlna jugularniho Zzilntho pulsu je znamkou hy-
pertrofie pravé komory srde¢ni se snizenou compliance. Vy-
razna vlna v jugularnim Zilnim pulsu, ktera se zvysuje v inspi-
riu jako projev funkéni trikuspidalni regurgitace, je spolu se
zvy$enou naplni krénich zil znamkou pravostranného srdec-
niho selhani. Napln krénich zil lze zvysit tlakem na jatra
(hepatojugularni reflux). Druha srde¢ni ozva je u plicni hyper-
tenze Casto akcentovana, s nefixovanym roz$tépem a akcento-
vanou pulmonalni komponentou. Pfi dilataci anulu pulmo-
nélni chlopné je ve II. mezizebfi vlevo, ale casto i vpravo
slysitelny regurgitacni decrescendovy pandiastolicky Selest (Se-
lest Grahama Steella) provazeny hmatnym virem. U trikuspi-
dalni regurgitace, ktera je u CTEPH typicky funk¢ni, vznikd
regurgitacni holosystolicky Selest nad dolnim sternem, ktery
zesiluje v inspiriu. V literatufe byva jako relativné patogno-
micky, ale zfidka nalézany pfiznak CTEPH uvadén Selest nad
plicemi, zejména nad dolnimi laloky, jako dusledek turbulent-
niho proudéni v oblastech s ¢aste¢nou okluzi plicnich cév. Pra-
vostranné srdecni selhani byva provazeno fluidotoraxem, he-
patomegalii, ascitem a otoky dolnich koncetin. U leziciho
pacienta byva charakteristické prosaknuti sakralni oblasti i za
nepiitomnosti otokil dolnich koncetin.

Vysetifovaci metody

Mezi zakladni vySetfovaci metody u nemocnych s podezfenim
na CTEPH patii echokardiografie, ventilacné perfuzni scan,
CT angiografie plicnice, konven¢ni plicni angiografie a pravo-
stranna srdecni katetrizace. V literatufe je téZ uvadéna MRI an-
giografie plicnice, ale ta se v klinické praxi pouziva zfidka.
Echokardiografie s dopplerovskym vy$etfenim nam slouzi ze-
jména k detekci plicni hypertenze a jejiho dopadu zejména na
pravou komoru srde¢ni. Pokud pfi akutni plicni embolii zjis-

Steell Graham (1851-1942) — skotsky lékar, kardiolog. Studoval v Edin-
burghu a v Berling, jako lékar puisobil v Edinburghu, Leedsu, Londyné a od
roku 1878 v Manchesteru, kde se stal profesorem. Po roce 1886 se zabyval
predevsim kardiologii. S jeho jménem se poji eponymum Selest Grahama
Steela.

(zdroj informaci: archiv redakce)
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Doppler Christian Andreas (1803-1853) — rakousky fyzik. Na doporuceni
Simona Stampera vystudoval polytechniku ve Vidni, kde nasledné pusobil
jako asistent profesora Burga. V roce 1835 ziskal misto na prazské polytech-
nice, kde byl pozdéji ustanoven profesorem. V roce 1843, na navrh Frantiska
Palackého, se stal ¢lenem Kralovské ceské spolecnosti nauk. Na pudé této
spole¢nosti popsal ve své prednasce ,,O barevném svétle dvojhvézd“ efekt,
ktery je dnes oznacovan jako Dopplertv jev a je vyznamné vyuzivan také
v mediciné. Pozdéji ptsobil mj. v nové ztizeném Fyzikdlnim ustavu pfi Vi-
denské univerzité.

(zdroj informaci: archiv redakce)

time echokardiograficky odhadovany tlak v plicnici vétsi nez
50 mmHg, velmi pravdépodobné jde jiz o CTEPH. Toto je pri-
klad i nami uvadéného ptipadu, kdy odhadovany tlak v plicnici
byl v akutni fazi 90 mmHg. Na druhé strané to, Ze po zejména
aplikaci trombolytické 1écby doslo k podstatnému poklesu
plicni hypertenze, ale i ke zmenseni pravostrannych srde¢nich
oddilu, svéddi pro to, ze se jednalo o akutni plicni embolii v te-
rénu CTEPH. K odhaleni rizika rozvoje CTEPH by méli byt
echograficky vysetfeni vsichni pacienti do asi Sesti tydni po
epizod¢ akutni plicni embolie a pak zejména ti, u nichz dojde
béhem dalsiho obdobi k manifestaci symptomii podezielych
z plicni hypertenze. V ptipadé pfitomnosti echokardiografic-
kych znamek plicni hypertenze, zejména tehdy, pokud neni vy-
svétlitelna naptiklad srde¢nim ¢i plicnim onemocnénim, indi-
kujeme ventila¢ni a perfuzni scintigrafii plic, kterd je v této
indikaci vyrazné vytéznéjsi nez CT angiografie. Pacienti
s CTEPH maji na ventila¢né perfuznim scanu nejméné jeden,
ale obvykle nékolik segmentarnich nebo vétsich perfuznich de-
tektt, které nekoreluji s ventilacnim scanem (ventilacné-per-
fuzni mismatch). U pacientii zejména s plicnim onemocnénim
naopak perfuzni defekty koreluji s poruchou ventilace a u pa-
cientd s plicni arterialni hypertenzi je ventila¢né perfuzni scan
bud normalni, nebo se subsegmentarnimi perfuznimi defekty.
V porovnani s CT angiografii plicnice m4 ventila¢né perfuzni
scan vétsi senzitivitu. V jedné observaéni studii s 227 pacienty
byla senzitivita ventilatné perfuzniho scanu u nemocnych
s CTEPH 96 %, zatimco senzitivita CT angiografie plicnice
pouze 51 %. Vétsi vytéznost ventilacné perfuzniho scanu do-
klada i nase kazuistika, kde pri vySetfeni provedeném s odstu-
pem po epizodé akutni plicni embolie byly segmentdrni de-
tekty nekorelujici s ventilaci, zatimco na CT angiografii plicnice
byly zmény svédcici pro CTEPH mnohem vice diskrétni a po-
psany az pti druhém ¢teni. Na druhé strané specificita venti-
la¢né perfuzniho scanu neni stoprocentni a segmentarni ¢i
vétsi perfuzni defekty bez korelace s poruchou ventilace
mohou byt i u jinych, byt mnohem vzacnéjsich onemocnéni,
jako je napriklad angiosarkom plicni tepny, plicni venooklu-
zivni choroba, fibrotizujici mediastinitida, vaskulitida velkych
plicnich cév a vnéjsi komprese plicnich cév. Negativni predik-
tivni hodnota ventila¢né perfuzniho scanu je vysoka a nor-
malni vysetfeni prakticky vylucuje CTEPH. Pokud nalez na
ventila¢né perfuznim scanu svéd¢i pro diagnézu CTEPH, jsou
indikovana dalsi vySetfeni. CT angiografie plicnice je schopna
odligit jiné choroby s podobnym obrazem na ventila¢né per-
fuznim scanu, jako je napfiklad fibrotizujici mediastinitida. Sa-
motné CT zmény v disledku CTEPH miiZeme klasifikovat na
vaskularni a parenchymatoézni - plicni parenchym (tab. 2).
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Tab. 2: Zmény na CT ptfi CTEPH

vaskularni parenchymatézni

zmény v disledku trombotické obstrukce

zmény v diisledku trvalého zvyseni plicni cévni
rezistence (dilatace centralnich plicnich tepen)

zmény pii systémovém kolaterdlnim zésobeni
(bronchidlni kolateraly)

Mezi vaskuldrni zmény patfi zmény piimo na plicnich tepnach
(dasledek trombotické obstrukce), zmény v dtsledku plicni hy-
pertenze (disledek zmén trvalého zvyseni plicni arterialni re-
zistence) a zmény pfi systémovém kolateralnim zasobeni (dii-
sledek snizeného plicniho pritoku). Tromboticka obstrukee
plicnich tepen muze byt totalni nebo parcidlni. Nejsnaze iden-
tifikovatelnymi zménami na CT v diisledku totalni trombotické
obstrukce jsou nahlé zmenseni v primeéru tepny a absence
kontrastniho materialu v cévnim segmentu distdlné od totalni
obstrukce. CT scany nastavené na zobrazeni v plicnim okné
ukazuji abnormalné malé subsegmentarni a segmentarni plicni
tepny v porovnani s doprovazejicimi bronchy. Mezi zmény
v dusledku parcialni trombotické obstrukce patii stendzy plic-
nich tepen, intimélni nepravidelnosti a takzvané pruhy a sité
(bands and webs). Stendzy plicnich tepen jsou zptisobeny bud
rekanalizacemi v organizovaném trombu, nebo organizovanym
trombem, ktery obkruzuje sténu cévy. V pritomnosti rekana-
lizace je vidét kontrastni materidl, ktery tece pfes tepny se ztlus-
télymi sténami, které jsou ¢asto mensi. Organizovany trombus
obkruzujici cévni sténu je patrny jako ztlusténi cévni stény
a nékdy jako nepravidelna kontura intimalniho povrchu. Chro-
nicky trombus v cévé, jejiz pribéh je transverzalni k roviné
scanu, ma vzhled periferniho intraluminalniho defektu tvaru
pulmésice, ktery tvori tupy thel s cévni sténou. Nékdy miize
byt patrna poststenoticka dilatace nebo aneuryzma. Pruh je de-
finovan jako linedrni struktura, ktera je ukotvena v obou kon-
cich k cévni sténé a jeho stfedni ¢ast je volna. Obvykla délka
pruhi je 0,3-2 cm s Sitkou 0,1-0,3 cm. Obvykle je orientovan
ve sméru krevniho toku, tedy podélné s dlouhou osou cévy. Sit
je slozena z nékolika pruhi, které se dle vétvi. Pruhy a sité jsou
patrné zejména v lobarnich a segmentarnich arteriich a vzacné
ve vétsich plicnich tepnach. Kalcifikace v organizovanych
trombech jsou viditelné jen u malého poctu pacient. Mezi
zmény v dusledku plicni hypertenze patii predevsim dilatace
centralnich plicnich tepen. Typicka je dilatace kmene plicni
tepny na vice nez 29 mm v priméru. Méfena je v roviné jeho
bifurkace v pravém thlu k jeho dlouhé ose v misté lateralné od
ascendentni aorty. Pokud pomér primeért kmene plicni tepny
aascendentni aorty je vétsinez 1: 1, je plicni hypertenze velmi
pravdépodobna zejména u pacient mladsich 50 let. Dilatace
plicnich tepen neni v§ak znamka specifickd pro CTEPH a byva
pfitomna i u plicni hypertenze z jinych pri¢in. U netrombotic-
kych pric¢in plicni hypertenze vsak byva dilatace plicnich tepen
véts§inou symetricka na rozdil od CTEPH, kde maji tepny asy-

jizvy po plicnich infarktech

mozaikovity vzor perfuze v plicnim parenchymu

fokalni oblasti ground glass (perfuze distélnich
plicnich tepen systémovymi kolateralami)

na srdci
dilatace pravostrannych srde¢nich oddilu

hypertrofie pravé komory srde¢ni

oplosténi a vpaceni mezikomorové prepazky
smérem do levé komory srde¢ni

reflux kontrastni latky do dolni duté Zily
ajaternich zil (vyznamna trikuspidalni regurgitace
a selhdvani PK)

metrickou velikost. Dalsi zndmkou, kterd mtize svéd¢it na CT
pro plicni hypertenzi jakékoli priciny, tedy i CTEPH, je tortu-
ozni pribéh plicnich tepen. V disledku chronické plicni hy-
pertenze téz dochazi k dilataci pravé komory srde¢ni, kdy
pomér velikosti pravé a levé komory srdecni je vétsinez 1 : 1.
Dalsi znamkou tlakového pretizeni pravé komory je oplosténi
a vpaceni mezikomorového septa smérem do dutiny levé ko-
mory srdec¢ni. Chronicka plicni hypertenze byva téz provazena
hypertrofii stén pravé komory srde¢ni, pro niz je typické ztlus-
téni jeji stény na vice nez 4 mm. Jako znamka vyznamné tri-
kuspidélni regurgitace a dysfunkce pravé komory srde¢ni je
popisovan reflux kontrastni latky do dolni duté Zily a jaternich
zil. U pacientt s tézkou chronickou plicni hypertenzi spojenou
s klinickymi znamkami pravostranného srde¢niho selhani
mize byt patrné mirné ztluténi perikardu a perikardialni vy-
potek. U pacientti s CTEPH dochazi k vzestupu krevniho pri-
toku bronchidlnimi tepnami a tvorbé bronchialnich kolateral.
Fyziologicky bronchialni arterie zajiStuji vyzivu pouze pro
bronchy a nepodileji se na vyméné plynd. Za patologickych
podminek, které vedou k poklesu pritoku plicnimi tepnami,
se vSak bronchialni cirkulace mtize podilet na vyméné plyna.
Zatimco podil bronchidlniho pritoku na srde¢nim vydeji je
normalné 1-2 %, u pacientt s CTEPH miize bronchidlni cir-
kulace reprezentovat témeér 30 % systémové cirkulace. Hlavni
vyznam kolateral mezi systémovym a plicnim obéhem je pl-
néni plicnich cév distalné od jejich obstrukce. Bronchidlni ar-
terie obvykle odstupuji z descendentni aorty na urovni kariny.
Typickou znamkou na CT je dilatace bronchialnich tepen ze-
jména v jejich proximalni ¢asti na vice nez 2 mm a jejich tor-
tudzni pribéh. U pacientti s CTEPH je dilatace bronchidlnich
arterii na CT vySetfeni mnohem castéjsi nez u idiopatické
plicni hypertenze, v jedné praci to bylo 73 vs. 14 %. Kromé
bronchidlnich tepen mohou kolaterdly mezi systémovym
a plicnim recistém vznikat pfes spodni frenickou tepnu, inter-
kostalni tepny a vnitfni mammarni tepny. Tyto tepny mohou
téz dilatovat. Na rozdil od CTEPH u akutni plicni embolie k di-
lataci bronchialnich a dal$ich vyse zminénych systémovych ar-
terii a tvorbé kolaterdl nedochdzi. Dle jedné prace byla dilatace
bronchidlnich tepen spojena s mensi mortalitou u pacientt po
plicni endarterektomii. Dilatace bronchialnich arterii maze byt
u pacientd s CTEPH téz pticinou hemoptyzy. Mezi parenchy-
mové zmény patti jizvy po plicnich infarktech a mozaikovity
vzor perfuze v plicnim parenchymu. Jizvy jsou bézné zejména
v oblastech plicniho parenchymu se snizenou perfuzi a mohou
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se jevit jako parenchymové pruhy, opacity klinovitého tvaru,
periferni uzle, dutiny nebo nepravidelné linedrni opacity. Nej-
vice sugestivni pro jizvy po plicnim infarktu je opacita klino-
vitého prahu priléhajici bazi k pleute. Nékdy vsak pozdéji do-
chazi ke konstrikci jizvy a jeji tvar je vice linedrni nebo se jevi
jako pruh v plicnim parenchymu. Casto je jizev na CT patrnych
vice a obvykle jsou nalézany v dolnich lalocich a ¢asto jsou pro-
vazeny ztlusténim pleury. Pro mozaikovity vzor plicniho pa-
renchymu jsou typické ostfe ohrani¢ené oblasti snizené a zvy-
$ené atenuace v plicnim parenchymu dané rozdilnou perfuzi
dané oblasti. Snizend atenuace (oligemie) je patrna v oblastech
distalné za trombotickou obstrukci a zvy$ena atenuace je dand
redistribuci krevniho toku do oblasti s prichodnymi tepnami.
Mozaikovity vzor plicniho parenchymu na CT je mnohem
méné Casty u pacientti s plicni hypertenzi v disledku srde¢nich
nebo plicnich onemocnéni a je mnohem castéjsi u pacientti
s CTEPH nez u pacientt s idiopatickou plicni arterialni hyper-
tenzi. Perfuze perifernich plicnich arterii systémovymi kolate-
ralami se v plicnim parenchymu jevi jako izolované fokalni ob-
lasti ground-glass. CT angiografie plicnice hraje dilezitou roli
v diferencialni diagnostice mezi CTEPH a akutni plicni embo-
lii. V pripadé kompletni obstrukce plicni tepny pii akutni plicni
embolii primér plicni tepny v oblasti trombotické obstrukce
muze byt zvétsen v disledku zaklinéni trombu pulsatilnim
tokem. Naopak u CTEPH primér plicni tepny v misté a dis-
talné za kompletni obstrukci je znaéné zmensen. Defekty per-
fuze u APE mohou byt lokalizovany centralné nebo excen-
tricky, excentrické neobstruktivni defekty v naplni plicni tepny
tvofi ostry uhel se sténou plicni tepny. Jak jiz bylo uvedeno,
u CTEPH se parcialni obstrukce jevi jako periferni defekty
tvaru ptilmésice, které tvofi s cévni sténou tupy thel. Centralni
defekty v naplni u APE jsou obklopené kontrastni latkou
(obraz obtékaného trombu). Podobné jako u CTEPH mtze
akutni plicni embolie v tézsich pripadech vést k dilataci pravé
komory srdecni, ale na rozdil od CTEPH nebyvaji pfitomny
znamky hypertrofie pravé komory srde¢ni. Nékdy muize byt
obtizné odliseni CTEPH od idiopatické plicni arterialni hyper-
tenze, kde vznik trombdz in situ miize napodobovat tromby
u CTEPH. Jak jiz bylo uvedeno, u idiopatické plicni arterialni
hypertenze je vSéak mnohem vzacnéjsi dilatace bronchialnich
tepen a u CTEPH mnohem castéjsi mozaikovity vzor plicniho
parenchymu. Pfitomnost mediastinalni lymfadenopatie je
nalez nespecificky a castéjsi byva u idiopatické plicni hyper-
tenze plicni kapilarni hemangiomatdzy nebo venookluzivni ne-
moci, pro CTEPH je zna¢né netypicky a muze svédc¢it pro pe-
riferni postizeni. Pro CTEPH je také typicka zna¢na regionalni
variace v rozméru segmentarnich plicnich tepen. U idiopatické
plicni hypertenze nejsou pfitomny jizvy po plicnich infarktech.
Diferencialni diagnostika ostatnich chorob, jako jsou vrozené
abnormality, Takayasuova arteritida a angiosarkom plicnice,
presahuje ramec tohoto ¢lanku. Konvenéni angiografie plicnice
zstava naddle zasadnim vy$etfenim k definitivnimu stanoveni
diagnézy CTEPH a k rozhodnuti o zptisobu 1é¢by. Méla by byt
provadéna pouze na specializovaném pracovisti soucasné
s pravostrannou srde¢ni katetrizaci. Angiografie plicnice
u CTEPH zahrnuje sérii projekei v jednotlivych fazich perfuze
od vstiku kontrastni latky do plicnice az do Zilni faze a paren-
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Takayasu Mikito (1860-1938) — japonsky oftalmolog. Profesor oftalmolo-
gie na University of Kanazawa. T. arteritidu prezentoval na 12. vyro¢nim
kongresu Japonské oftalmologické spole¢nosti v roce 1908 ve Fukuoka na
kazuistice 21leté Zeny.

(zdroj informaci: archiv redakce)

chymatografie slouzici k zobrazeni neperfundovanych oblasti.
Pouziva se rada projekei vlevo a vpravo, klasicky zadoptedni,
$ikma a bo¢na. Podobné jako pri CT vySetfeni je interpretace
angiogramu komplikovanéjsi u CTEPH nez u akutni plicni em-
bolie, proto je dilezité, aby obé metody byly provadény a na-
sledné popisovany pouze ve specializovaném centru. Nékteré
angiografické znamky pfi plicni angiografii jsou podobné se
znamkami u CT angiografie plicnice. U CTEPH se na plicni
angiografii popisuje pét zakladnich charakteristickych nélez,
které se mohou kombinovat. Pati{ mezi né stop kontrastni latky
zpusobeny obstrukci vétve plicnice. Tento nélez, pokud je pri-
tomen proximalné ve kmeni plicnice, miize mimikovat jeji age-
nezi. Podobné jako na CT angiografii jsou dal$i znamkou
pri¢né pruhy (bands) uvnitf cévniho lumen, které pripominaji
struny a nepravidelnosti cévni stény. Mezi dal$i znamky patfi
stenozy plicnich tepen s poststenotickymi dilatacemi a absence
segmentarnich nebo lobarnich vétvi plicnice s odpovidajicimi
defekty v parenchymu. Angiograficky lze prokazat dilatované
bronchialni tepny jejich selektivnim nastfikem z hrudni aorty.
Plicni angiografii kompletizujeme selektivni koronarni angio-
grafii. Koincidujici ischemicka choroba srdecni neni u pacientt
s CTEPH vzécnosti. U nemocnych s tézkou plicni hypertenzi
véetné CTEPH nalézame rovnéz v nékterych pripadech ste-
nézu kmene levé véncité tepny na podkladé utlaku zvenci di-
latovanou plicnici nebo kolateralni cirkulaci mezi koronarnim
re¢i$tém a plicnici. Pravostrannd srdec¢ni katetrizace s hemo-
dynamickym vysetfenim je nedilnou soucasti invazivniho vy-
Setfeni u CTEPH. VySetfeni umoznuje invazivné zméfit tlak
v pravé sini, tlaky v pravé komore, plicnici a v zaklinéni, zméfit
minutovy srde¢ni vydej a dopoditat plicni arterialni rezistenci.
Vazoreaktivitu u CTEPH rutinné netestujeme, nebot na rozdil
od plicni arteridlni hypertenze je prakticky vzdy negativni. Ur-
¢ity podil vazoreaktivity v§ak muze naznacit pfitomnost peri-
ternich remodelacnich zmén. Existuji prace, které se pokouseji
na zdklad¢ analyzy ktivky v zaklinéni plicnich kapilar urcit
podil centrélni trombotické obstrukce plicnich cév odstrani-
telné chirurgicky a periferni remodelace plicnich arteriol, ktera
je chirurgicky neovlivnitelnd. V tomto zédkladnim bodé¢ totiz
vétsina ostatnich vySetfovacich metod selhava. Pred érou CT
plicni angiografie byla vyuzivédna v diagnostice CTEPH angio-
skopie. Jedna se o metodu invazivni a relativné nakladnou,
ktera umoznuje pfimou vizualizaci povrchu lumen plicni tepny
a organizovaného, pripadné rekanalizovaného trombotického
materialu. Dnes se tato metoda prakticky neprovadi. Magne-
tickd rezonance umoznuje posuzovat nejen morfologické, ale
rovnéz funk¢ni parametry plicniho obéhu. Vysetfeni se pova-
zuje za metodu volby pro urceni rozméri pravostrannych sr-
dec¢nich oddilt a hmotnosti myokardu. Nalezy pfi angiografii
pomoci magnetické rezonance do segmentarni irovné dobfte
koreluji s CT angiografii plicnice. Perifernéji je nadfazena CT
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angiografie a konven¢ni angiografie plicnice. Podobné jako
u ostatnich pricin plicni hypertenze je i u CTEPH dulezity test
$estiminutovou chtizi. Jedna se o jednoduchou, levnou
a snadno opakovatelnou metodu, ktera slouzi ke zhodnoceni
funkéni kapacity, sledovani efektu 1é¢by a odhadu prognézy
onemocnéni. Pfi testu se hodnoti vzdalenost, kterou nemocny
dokaze ujit za $est minut, monitoruje se tepova frekvence,
krevni tlak a saturace tepenné krve kyslikem. Dosazend vzda-
lenost pomérné tésné koreluje se zavaznosti srde¢niho selhani.
Ostatni zatézova vySetfeni se v této oblasti nejevi jako perspek-
tivni. Diferencidlni diagnostika byla jiz uvedena u jednotlivych
vySetfovacich metod a vedle akutni plicni embolie sem patfi
zejména idiopaticka plicni arterialni hypertenze, ostatni pri-
¢iny plicni hypertenze a vzacnéjsi choroby, jako jsou angiosar-
kom plicnice, nadorové emboly, arteritida a fibrotizujici medi-
astinitida.

Zaver

Cilem nasi kazuistiky bylo na konkrétnim ptipadu pacienta
s APE nasedajici na CTEPH popsat detailné diagnostiku to-
hoto onemocnéni a vyznam jednotlivych vysetfovacich metod
a téz zduraznit fakt, Ze na onemocnéni je tfeba myslet prede-
v$im u pacientil po epizodé APE, ale téZ ho zahrnout do dife-
rencialni diagnostiky dusnosti a jinych piiznaka PH. K odha-
leni CTEPH ptispiva predevsim echokardiografie a ventila¢né
perfuzni scan, ktery je vyrazné senzitivnéj$i nez CT angiografie
plicnice. Vyznam CT angiografie plicnice je jednak doplitkovy
ke konven¢ni plicni angiografii v popsani samotnych chronic-
kych tromboembolickych zmén, vySetfeni ma ale také vyznam
v posouzeni dusledku chronické plicni hypertenze (dilatace
velkych plicnich tepen a pravostrannych srde¢nich oddili)
a v diagnostice systémového kolateralniho zasobeni, zejména
bronchidlnich kolateral. Velkou roli téZ hraje v diferencialni
diagnostice APE, jinych pri¢in chronické plicni hypertenze a ji-
nych vzacnéjsich chorob postihujicich plicni Fe¢isté. Zmény
v disledku CTEPH na CT angiografii plicnice mohou byt ¢asto
diskrétni a mély by byt posuzovany zku§enym rentgenologem.
Zasadni vyznam v diagnostice onemocnéni a rozhodovani
o typu lécby md i nadale konven¢ni angiografie plicnice a pra-
vostranna srde¢ni katetrizace, které by mély byt provddény
pouze ve specializovaném centru. K posouzeni funkéni kapa-
city pacienta je dilezity Sestiminutovy test chtize, jeho vysledek
miize ukazovat na progndzu onemocnéni a zhodnotit efekt
jeho lécby. Jiz prakticky nepouzivanou metodou je angioskopie
plicnice a téz MRI se v diagnostice CTEPH v soucasné dobé
pouziva velmi mélo.

Literatura

1. Jansa, P, Aschermann, M. et al. Chronicka plicni hypertenze. Praha: Max-
dorf, 2017.

2. Riedel, M., Stanék, V., Widimsky, J., Pferovsky, I. Long term follow-up of
patients with pulmonary thrombembolism. Late prognosis and evolution
of hemodynamic and respiratory data. Chest 81, 2: 151-158, 1982.

3. Dartevelle, P, Fadel, E., Mussot, S. et al. Chronic thromboembolic pulmo-
nary hypertension. Eur Respir ] 23, 4: 637-648, 2004.

4. Guérin, L., Couturaud, F, Parent, E. et al. Prevalence of chronic thrombem-
bolic pulmonary hypertension after acute pulmonary embolism. Preva-

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

2

—_

22.

23.

lence of CTEPH after pulmonary embolism. Thromb Haemost 112, 3: 598
605, 2014.

Pengo, V., Lensing, A. W,, Prins, M. H. et al. Incidence of chronic throm-
boembolic pulmonary hypertension after pulmonary embolism. N Engl |
Med 350, 22: 2257-2264, 2004.

Condliffe, R., Kiely, D. G., Gibbs, J. S. et al. Prognostic and aetiological fac-
tors in chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Eur Respir J 33,
2:332-338, 2009.

Bonderman, D., Turecek, P. L., Jakowitsch, J. et al. High prevalence of ele-
vated clotting factor VIII in chronic thromboembolic pulmonary hyper-
tension. Thromb Haemost 90, 3: 372-376, 2003.

Wolf, M., Boyer-Neumann, C., Parent, E et al. Thrombotic risk factors in
pulmonary hypertension. Eur Respir J 15, 2: 395-399, 2000.

Congenital and acquired thrombofilias in patients with chronic thrombo-
embolic pulmonary hypertension. Am J Resp Crit Care Med 159: 358, 1999.
Tunariu, N., Gibbs, S. J., Win, Z. et al. Ventilation-perfusion scintigraphy
is more sensitive than multidetector CTPA in detecting chronic thrombo-
embolic pulmonary disease as a treatable cause of pulmonary hypertension.
J Nucl Med 48, 5: 680-684, 2007.

Kim, N. H., Delcroix, M., Jenkins, D. P. et al. Chronic thromboembolic pul-
monary hypertension. ] Am Coll Cardiol 62, Supl. 25: D92-D96, 2013.
Castaner, E., Gallardo, X., Ballesteros, E. et al. CT diagnosis of chronic pul-
monary thromboembolism. Radiographics 29: 31-53, 2009.

Korn, D., Gore, L, Blenke, A., Collins, D. P. Pulmonary arterial bands and
webs: an unrecognized manifestation of organized pulmonary emboli. Am
J Pathol 40: 129-151, 1962.

Ng, C. S., Wells, A. U, Padley, S. P. A CT sign of chronic pulmonary hy-
pertension: the ratio of main pulmonary artery to aortic diameter. ] Thorac
Imaging 14, 4: 270-278, 1999.

Remy-Jardin, M., Remy, J., Mayo, J. R., Miiller, N. L. Pulmonary hyperten-
sion. In: CT angiography of the chest. Lippincott Williams & Wilkins, 2001.
(s. 67-81)

Endrys, J., Hayat, N., Cherian, G. Comparison of bronchopulmonary col-
laterals and collateral blood flow in patients with chronic thromboembolic
and primary pulmonary hypertension. Heart 78, 2: 171-176, 1997.
Remy-Jardin, M., Duhamel, A., Deken, V. et al. Systemic collateral supply
in patients with chronic thromboembolic and primary pulmonary hyper-
tension: assessment with multi-detector row helical CT angiography. Ra-
diology 235, 1: 274-281, 2005.

Hasegawa, 1., Boiselle, P. M., Hatabu, H. Bronchial artery dilatation on
MDCT scans of patients with acute pulmonary embolism: comparison with
chronic or recurrent pulmonary embolism. AJR Am ] Roentgenol 182, 1:
67-72,2004.

Kauczor, H. U, Schwickert, H. C., Mayer, E. et al. Spiral CT of bronchial
arteries in chronic thromboembolism. ] Comput Assist Tomogr 18, 6: 855—
861, 1994.

King, M. A, Ysrael, M., Bergin, C. J. Chronic thromboembolic pulmonary
arterial hypertension. CT findings. AJR Am ] Roentgenol 170: 955-960,
1998.

. Sherrick, A. D., Swensen, S. J., Hartman, T. E. Mosaic pattern of lung atte-

nuation on CT scans: frequency among patients with pulmonary artery hy-
pertension of different causes. AJR Am J Roentgenol 169, 1: 79-82, 1997.

Remy, ]. M., Remy, J., Wattinne, L. et al. Central pulmonary thromboem-
bolism: diagnosis with spiral volumetric CT with the single-breath-hold
technique - comparison with pulmonary angiography. Radiology 185, 2:
381-387, 1992.

Wittram, C., Maher, M. M., Halpern, E. E, Shepard, J. A. Attenuation of
acute and chronic pulmonary emboli. Radiology 235, 3: 10501054, 2005.

MUDr. Vladimir Dytrych

II. interni klinika kardiologie a angiologie
Vseobecna fakultni nemocnice

U nemocnice 2

128 08 Praha 2

KAZUISTIKY V ANGIOLOGII MS1 2018/2019 17



Recidiva akutni vysoce rizikové plicni embolie
u pacienta s pravdépodobnou chronickou

tromboembolickou plicni hypertenzi

Martin Hutyra!, Jan Precek!, Martin Simek?2,

Olga Klementova3, Karel Navratil*

11. interni klinika - kardiologicka, LF UP a FN Olomouc

?Kardiochirurgicka klinika, LE UP a FN Olomouc

Klinika anesteziologie, resuscitace a intenzivni mediciny, LF UP a FN Olomouc
4Interni oddéleni, Vojenska nemocnice, Olomouc

Souhrn

Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) je vzacnd, ale obavana chronicka
komplikace po predchozi atace akutni plicni embolie (PE). CTEPH muze byt diagnosti-
kovana i u pacientti bez anamnézy symptomatické zilni tromboembolické nemoci (TEN).
CTEPH je specifickou podskupinou plicni hypertenze, ktera je zptisobena chronickou
obstrukci plicnich tepen. V uplynulych desetiletich bylo dosazeno vyznamného pokroku
v1é¢bé CTEPH.

Bez rychlé diagnostiky a agresivni 1écby akutni PE casto vede k smrtelnym nasledkim.
Vzhledem k tomu, Ze tzv. ,,post-PE“ syndrom se muize vyskytnout az u poloviny pacientt
po predchozi atace akutni PE, tak CTEPH ma sklon k nespecifickému klinickému obrazu,
a proto je diagnostikovana neztidka s velkym zpozdénim.

Prezentujeme kazuistiku pacienta s podezfenim na nediagnostikovanou CTEPH pfi-
jatého pro potvrzenou akutni vysoce rizikovou formu PE s fatalnim pribéhem.

Summary

Relapse of acute high-risk pulmonary embolism in a patient with assumed chronic
thromboembolic pulmonary hypertension
Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is a rare but feared
long-term complication of acute pulmonary embolism (PE), although CTEPH may occur
in patients with no history of symptomatic venous thromboembolism. CTEPH is a dis-
tinct subgroup of PH caused by chronic obstruction of pulmonary arteries. Significant
advances in the treatment of CTEPH have been achieved over the past decades.

Without a rapid diagnosis and aggressive treatment, an acute PE often leads to fatal
consequences. Because the “post-PE” syndrome may occur in up to 50% of PE survivors,
and CTEPH tends to have an insidious and non-specific clinical presentation, CTEPH
is often not diagnosed or diagnosed after a very long delay.

A case report of patients with suspected undiagnosed CTEPH and confirmed acute
high-risk pulmonary embolism is presented.

Hutyra, M., Precek, J., Simek, M., Klementovd, O., Navrdtil, K. Recidiva akutni vysoce rizikové plicni
embolie u pacienta s pravdépodobnou chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi. Kazuistiky
v angiologii 5, MS1: 18-22, 2018/2019.
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Uvod

Hluboka zilni tromboza a akutni plicni embolie predstavuji dvé
konstitu¢ni nozologické podjednotky tromboembolické ne-
moci (TEN). Jednd se o relativné ¢asté onemocnéni s velmi va-
riabilnim klinickym obrazem a pfedstavuje prognosticky velmi
heterogenni klinickou entitu s potencidlnim fatalnim prubé-
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hem. Protoze toto onemocnéni v realné klinické praxi probiha
od zcela asymptomatickych forem az po fulminantné se mani-
testujici kardiogenni Sok nebo obéhovou zastavu s nutnosti re-
suscitace, tak jeho diagnoéza, a tedy volba adekvatni terapie,
jsou klicovymi prvky managementu pacienta s cilem zlepsit
jeho prognoézu.!2

Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) je
relativné vzacnd, ale obavana dlouhodoba komplikace akutni
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plicni embolie (PE), i kdyz CTEPH se miize objevit u pacientti
bez anamnézy symptomatické TEN.3

Az u poloviny pacientli po prechozi atace symptomatické
TEN a PE se mtiZe vyvinout tzv. syndrom ,,po plicni embolii
ktery je zptisoben dekondici pacienta a ventila¢né/cirkula¢nimi
zménami v dusledku pfedchozi ataky plicni embolie. Nejednd
se o CTEPH, ale tento syndrom mtize tuto diagnézu dlouho-
dobé maskovat, coz vede jednak k bagatelizaci potizi nemoc-
ného a také k terapeutickému nihilismu v disledku podcenéni
mozné diagnézy CTEPH s potencialné kauzalnim zptisobem
lé¢by.4

Kazuistika

Pro jeden tyden progredujici dusnost, uddvanou synkopu byl
ambulantné osetien 72lety muz v ramci oddéleni urgentniho
pfijmu. V osobni anamnéze mél prodélanou plicni embolizaci
¢tyti roky pred pfijetim do nemocnice. Pro uvedenou epizodu
TEN byl 1é¢en jeden rok trvajici antikoagula¢ni lé¢bou warfa-
rinem, ktera byla ndsledné vysazena i pfes symptomy nama-

Obr. 1: Transtorakalni echokardiografie
A - tranzientni trombus v pravé sini.
B, C, D - dilatace, hypertrofie a dysfunkce pravé komory, vysoka echokardiograficka pravdépodobnost tézké plicni hypertenze

hové dudnosti NYHA II a snizené vykonnosti. Dale byl pacient
lécen pro arterialni hypertenzi.

Pfi vstupnim vy$etfeni pacient udaval progredujici dusnost
manifestujici se pfi minimalni ndmaze, objektivné byla po-
psana systémova hypotenze s neinvazivné méfenymi hodno-
tami krevniho tlaku 87/60 mmHg, eupnoe, nebyly shledany
znamky srde¢niho selhani, ani jiny patrny abnormalni objek-
tivni nalez. Na EKG byl pfitomen sinusovy rytmus s frekvenci
112/min, chronicky blok pravého Tawarova raménka (RBBB).
Laboratorné byla zjisténa mirna elevace hladiny troponinu T
stanoveného senzitivni metodou (38 ng/l, norma <14 ng/l), ele-
vace NT terminalni frakce mozkového natriuretického peptidu
(NT-proBNP) se stanovenou hodnotou 1 248 ng/l a vyrazna
pozitivita D-dimerti 0,954 mg/l fibrinogen equivalent units
(FEU).

V ramci diferencialni diagnostiky dusnosti byla provedena
echokardiografie s nélezem objemného tranzientniho hyper-
mobilniho lalo¢natého dtvaru, v.s. trombu, v pravé sini (PS)
s intermitentni ¢aste¢nou propagaci do pravé komory (PK)
pres trikuspidalni chlopen (obr. 1). Dilatovand dolni duta zila
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Obr. 2: CT angiografie plicnice - centralni lokalizace embo-
lizace do plicnice

byla bez znamek event. Grawitzova tumoru (nebyla zazname-
nana kontinuita vyse uvedeného ttvaru déle distalné do dolni
duté zily smérem k rendlnim zilam). Pravd komora byla vy-
razné dilatovana (54 mm end-diastolicky rozmér méfeny v ba-
zalni urovni apikalni ¢tyrdutinové projekce), vyrazné hyper-
trofickd (7 mm enddiastolicky rozmér v subxifoidedlni
projekei), globalné longitudinalné dysfunk¢ni (amplituda po-
hybu trikuspidalniho prstence - TAPSE 8 mm). Zachycena tri-
kuspidalni regurgitace III. st. méla vrcholovou rychlost 5,1 m/s
s kalkulovanym vrcholovym gradientem 105 mmHg, coz od-
povidalo vysoké echokardiografické pravdépodobnosti tézké
chronické plicni hypertenze. Leva komora (LK) byla bez dila-
tace, koncentricky symetricky hypertroficka, s typickym excen-
trickym obrazem D tvaru, s celkovou ejekéni frakei (EF)
40-45 %. Nebyla pritomna vyznamnéj$i chlopenni vada a v pe-
rikardu nebyla zaznamenana tekutina.

Na zdkladé kalkulace vysoké klinické pravdépodobnosti
akutni plicni embolie bylo provedeno vysetfeni CT angiografie
plicnice, které uvedenou diagnézu potvrdilo (obr. 2).

Tawara Sunao (1873-1952) — japonsky patolog. Tawara se narodil v Aki
a studoval na Cisafské univerzité v Tokiu. V letech 1903-1906 studoval pa-
tologii v Marburgu u Luwiga Aschoffa. Po navratu do Japonska pracoval na
univerzité Kyushu ve Fukuoce, zde ziskal v roce 1908 profesuru. Ve svych
pracich se zabyval predev$im studiem stavby srdce. Jeho jméno nese Tawa-
rovo raménko, soucast prevodniho srde¢niho systému, které zajistuje vznik
a pfevod vzruchu po srde¢nich oddilech.

Grawitz Paul Albert (1850-1932) — némecky patolog. Studoval na univer-
zité v Berling, kde byl az do roku 1886 asistentem Rudolfa Virchowa. Pozdé&ji
vyucoval na univerzité v Greifswaldu a byl feditelem taméjsiho Patologic-
kého institutu. Znam je svymi pritkopnickymi pracemi s tkanovymi kultu-
rami a v bakteriologii. Jeho jméno dnes nese mj. G. tumor a G. granule.

(zdroj informaci: archiv redakce)
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Bezprostredné po potvrzeni diagndzy akutni plicni embolie,
kterd vzhledem k systémové hypotenzi a nélezu tranzientniho
trombu byla stratifikovana do vysokého rizika, bylo rozhod-
nuto o indikaci reperfuzni 1é¢by kombinaci heparinu i.v. a sou-
¢asné systémové podané trombolyzy alteplazou (rt-PA) v dévce
100 mg i.v. béhem dvou hodin.

V ramci uvedeného terapeutického protokolu v$ak nasledné
doslo k obéhové zastavé s nutnosti kardiopulmonalni resusci-
tace, byla provedena orotrachealni intubace a pacient byl na-
pojen na umélou plicni ventilaci (UPV). Kontrolni CT angio-
grafie plicnice neprokazala jiz emboly v chirurgem dostupné
centralni ¢asti plicni cirkulace, proto bylo pokracovano v tera-
pii heparinem i.v. a pacient byl napojen na mimotélni mem-
branovou oxygenaci (ECMO) ve veno-arteridlni konfiguraci
napojeni (va).

Vzhledem k pretrvavajici tézké prekapildrni plicni hyper-
tenzi s pretrvavajicim obrazem dilatované a dysfunk¢ni pravé
komory (bez nalezu tranzientniho trombu) byla indikovédna
off-label specificka 1é¢ba plicni hypertenze s cilem maximal-
niho ovlivnéni afterloadu pravé komory ve smyslu jeho re-
dukce. V tvodu byla tedy nasazena lécba syntetickym analo-
gem prostacyklinu treprostinilem i.v. inicidlné 5 ng/kg/min
s up-titraci davky na 60 ng/kg/min a soucasné antagonistou
endotelinovych receptorti ambrisentanem podavanym nazo-
gastrickou sondou v dédvce 5 mg denné.

Pres prechodné hemodynamické zlep$eni, které se projevilo
postupnym snizenim prutokd na vaECMO, doslo pres kom-
plexni lé¢bu po péti dnech hospitalizace k progresi multiorga-
nového selhani, sepsi a exitu pacienta.

Diskuse

Prevalence akutni PE je odhadovana na 0,4 % populace a ro¢ni
incidence tohoto onemocnéni je ptiblizné 100/100 000 obyva-
tel, pricemz celkova incidence TEN je odhadovana v $irokém
rozmezi 100-200/100 000/1 rok. TEN predstavuje v pramys-
lové rozvinutych zemich treti nejcastéjsi kardiovaskularni one-
mocnéni.?

Pacienti po predchozi atace akutni PE ¢eli zvySenému riziku
naslednych komplikaci jako potencidlné fatélni rekurentni PE,
krvacivé komplikace v dusledku antikoagulacni terapie a v ne-
posledni fadé se u nich mtize vyvinout CTEPH se zavaznymi
dopady na kvalitu Zivota a prezivani.!-® Vyskyt CTEPH po
symptomatické atace akutni PE je udavan v Sirokém rozmezi
0,1-11,8 %, pricemz ve vétsiné studii je uvddéna frekvence
2-4 %.8°

Hospitaliza¢ni mortalita v ramci akutni PE je jednozna¢né
determinovana hemodynamickym stavem pacienta v dob¢ dia-
gnozy, ktery reflektuje rozsah PE, aktualni stav kardiovasku-
larniho aparatu nemocného a jeho rezervy. Pacienti s rozsahem
malou PE bez soucasné elevace kardiomarkerd, se zcela nor-
malnim echokardiografickym nalezem a stabilnim obéhem
maji pti spravné vedené 1é¢bé obecné velmi priznivou pro-
gnoézu s velmi nizkou hospitaliza¢ni mortalitou (pod 2 %).
Naopak hemodynamicka nestabilita (nutnost kardiopulmo-
nélni resuscitace pro obéhovou zastavu nebo kardiogenni
$ok) je charakteristicka pro tzv. vysoce rizikovou formu PE
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(cca 20-25 % nemocnych s plicni embolii) a je jednoznac¢nym
prediktorem Spatné kratkodobé progndzy s nutnosti indikace
reperfuzni strategie 1écby PE.

Prabéh CTEPH je zavisly na celé fadé faktort, nicméné pro-
gndza nelécenych pacientd je extrémné nepiizniva. Mortalita
je zavisla na zavaznosti plicni hypertenze a pravdépodobnost
umrti tfi roky po stanoveni diagnézy je udavana v rozmezi 50-
85 % u pacientt se sttednim tlakem v plicnici nad 40 mmHg.!°

Klinické projevy PE mohou byt velmi heterogenni. One-
mocnéni muze probihat klinicky asymptomaticky, ale mtize se
manifestovat nejzavaznéj$imi formami obéhového selhani
vcetné nahlé smrti. V ramci diferencidlni diagnostiky dusnosti
nebo hypotenze patiik velmi ¢asto (ale stale ne dostate¢né) vy-
lu¢ovanym onemocnénim na internich ambulancich. Echokar-
diografie je zde metodou pomocnou, ktera nevylouci PE, ale
jeji uloha spociva zejména v posouzeni morfologie a funkce
pravostrannych oddild, tizi plicni hypertenze, ev. detekuje pfi-
tomnost tranzientnich trombii v pravostrannych oddilech nebo
potvrdi patentni foramen ovale, resp. jinou zkratovou vadu s ri-
zikem paradoxni embolie a vylouci jiné akutni onemocnéni.
V neposledni fadé echokardiografie prinasi i prognostickou in-
formaci, a to v kratkodobém i del$im ¢asovém horizontu.
Echokardiografické vysetfeni je doporuceno provést jako sou-
¢ast diagnostického managementu u pacientti s podeztenim na
vysoce rizikovou formu akutni PE. U pacientdl s nizkym
a stfednim rizikem PE by mélo byt echokardiografické posou-
zeni morfologie/funkce pravé komory a plicni hypertenze sou-
¢asti dal$i prognostické stratifikace. Kromé dilatace/dysfunkce
pravé komory miize echokardiografie také identifikovat pravo-
levy zkratovy tok pfes PFO a pfitomnost tranzientnich srdec-
nich trombt, které jsou spojeny se zvySenou mortalitou u pa-
cientl s akutni PE.!}2

Hlavni nélezy, které jsou typické pro akutni PE, vznikaji jako
disledek akutné zvyseného afterload pravé komory a nejsou
specifické, zahrnuji akutné vzniklou dilataci pravé komory
s pomérem end-diastolického rozméru pravé a levé komory
>0,6, hypokinezi/longitudinalni systolickou dysfunkci pravé
komory a nové vzniklou plicni hypertenzi spise leh¢i zavaz-
nosti.!-13

Pozitivita srde¢nich troponint, zejména stanovenych senzi-
tivni metodou napt. hs-troponin T (hs-cTnT s cut-off 14 ng/l)
identifikuje pacienty s vy$s$im rizikem komplikaci. Mira elevace
troponinu je umérnd rozsahu plicni embolie a stupni zavaz-
nosti dilatace, respektive dysfunkce pravé komory. Pozitivita
hs-cTnT je prokazovéna u 64 % normotenznich pacientd, za-
timco pozitivita troponinu T stanovend metodami niz$i gene-
race je pritomna u 50 % jedinci. Pfi porovnani prognostické
hodnoty vysoce senzitivni a konven¢ni metody stanoventi tro-
poninu T u normotenznich pacienti byla prokazana superi-
orita hs-cTnT. Pacienti s normalni hodnotou hs-cTnT maji pii-
znivou prognézu a hs-cTnT (narozdil od konvencné
stanoveného ¢TnT) diferencuje pacienty s nizkym a vy$sim ri-
zikem. Vysoce senzitivni metody jsou v predikci prognézy pa-
cientli s PE pfesnéjsi v porovnani s metodami predchozich ge-
neraci. Vyhodou troponinu T je zejména jednotna metodika
stanoveni, a tedy vzdjemna porovnatelnost ziskanych hodnot.
Kombinované hodnoceni vysledki stanoveni srde¢nich tropo-

nint a natriuretickych peptidii pravdépodobné déle zpresnuje
prognostickou stratifikaci a odhad rizika komplikaci. V pro-
spektivni studii zahrnujici 100 pacientii s akutni plicni embolii
hodnota ¢TnT >0,07 pg/l a sou¢asné NT-proBNP 2600 ng/1
byla asociovana se zvy$enou 40denni imrtnosti v porovnani
se skupinou s hodnotami ¢TnT <0,07 pg/l a soucasné NT-pro-
BNP <600 ng/l (mortalita 33 % vs. 0 %). Kombinované hod-
noceni vysledki echokardiografie, stanoveni srde¢nich tropo-
nint senzitivni metodou a natriuretickych peptidt je z hlediska
rutinni klinické praxe v soucasnosti pravdépodobné nejprinos-
néj$im schématem rizikové stratifikace pacienta s plicni em-
bolii. Izolované stanoveni biomarkert prinasi pouze omezenou
informaci stran negativni tficetidenni prognézy hs-cTnT >14
ng/l, odds ratio (OR) 2,02 a NT-proBNP >1 000 ng/l OR 2,3.
Kombinované hodnoceni pfitomnosti echokardiografickych
znamek dysfunkce pravé komory a pozitivity biomarkert tento
prognosticky model vyznamné zlepsuje (pozitivni echokardio-
grafie + hs-cTnT >14 ng/l - OR 11,87 a pozitivni echokardio-
grafie + NT-proBNP >1 000 ng/l - OR 17,8).16-20

Na zakladé vyse uvedeného lze z prognostickych faktort PE
a CTEPH usuzovat na extrémné $patnou prognozu pacienta
prezentovaného v kazuistice. Ackoliv CTEPH nebyla defini-
tivné konfirmovana angiografickym vysetfenim plicnice, tak
lze predpokladat, Ze jeji diagndza byla velmi pravdépodobna
s ohledem na anamnézu akutni PE prodélanou ¢tyfi roky pred
prijetim pro recentni akutni PE. Déle Ize pfedpokladat, ze
symptomy namahové dusnosti NYHA II po vysazeni antikoa-
gulacni terapie byly ekvivalentem CTEPH, pro kterou svédcil
i echokardiograficky nalez vyznamné dilatované a dysfunkéni
pravé komory s hypertrofii a vysokou pravdépodobnosti tézké
plicni hypertenze. Ackoliv tento echokardiograficky fenotyp
neni patognomonicky pouze pro CTEPH, tak s ohledem na
vySe uvedené lze povazovat preexistujici nediagnostikovanou
CTEPH za vysoce pravdépodobnou.

Recentni ataka akutni PE byla prognosticky hodnocena jako
vysoce rizikova z divodu symptomatické systémové hypo-
tenze, nalezu tranzientniho trombu v pravé sini v dobé dia-
gnozy PE a nésledné obéhové zastavy s nutnosti kardiopulmo-
nélni resuscitace. Navic pacient mél vyznamnou elevaci
kardiomarkert (srde¢ni troponin T a NT-proBNP) a dysfunkci
dilatované pravé komory, samoziejmeé se spolupodilem pre-
existujici CTEPH. S ohledem na vyse uvedené byl pacient 1écen
heparinem i.v. a systémovou trombolyzou ve standardnim dav-
kovacim schématu s naslednym hemodynamickym kolapsem
v dusledku absence alespon minimalni kardiopulmonalni re-
zervy pii preexistujici CTEPH. Ackoliv byla pacientovi poskyt-
nuta obéhova podpora prostrednictvim vaECMO a byla nasa-
zena kombinovana specificka 1éc¢ba plicni hypertenze s cilem
maximaélniho ovlivnéni mozného excesivniho afterloadu pravé
komory, tak i pfes u¢inné vedenou antikoagulacni terapii he-
parinem i.v,, dal$i nefarmakologickou a farmakologickou pod-
poru pacient zemfel na multiorganové selhani.

ECMO ve veno-arterialni konfiguraci neni kauzalni lé¢bou
vysoce rizikové PE, ale je schopné zajistit dostatecnou perfuzi
a oxygenaci cilovych organt u nemocnych s refrakternim kar-
diogennim Sokem nebo zastavou obéhu. Tim je umoznéno zi-
skat ¢as potfebny k dokonceni diagnostiky, volbé a provedeni
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reperfuzni terapie nebo zlep$eni funkce postizené PK pfi anti-
koagulacni 1é¢bé. V centrech s kardiochirurgickym zazemim
je vzdy vhodné zvazeni v piipadé priznivé lokalizace PE pro-
vedeni chirurgické embolektomie. Uvedeny nemocny vsak
nebyl vhodnym kandiddtem embolektomie ani katetriza¢ni
fragmentace, proto byl ponechdn na ECMO podpore pti sou-
¢asné antikoagulacni lé¢bé heparinem po predchozi systémové
trombolyze.

V uvedeném klinickém kontextu bylo nasazeni specifickych
1ékd plicni hypertenze (analog prostacyklinu a antagonista en-
dotelinovych receptori) sice logickym, ale diskutabilnim tera-
peutickym krokem, pro ktery existuje velmi omezena argu-
mentac¢ni evidence.?!-23

Zaver

Prezentovana kazuistika zduraziuje nutnost aktivniho scree-
ningu CTEPH u symptomatickych pacientii po predchozi atace
PE. Pokud u pacienta s jiz rozvinutou CTEPH dojde k reku-

renci PE, tak jeho prognoéza je extrémné zavazna, a i pfes ma-
ximdlni terapeutické usili nemusi byt léc¢ba uspésna.
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Souhrn

Autori prezentuji ptipad 74letého muze s chronickou tromboembolickou plicni hyper-
tenzi, ktera se vyvinula na podkladé chronického myeloproliferativniho onemocnéni -
esencialni trombocytemie. Terapie pacienta zahrnovala antikoagulaci, terapii projevi
pravostranného srde¢niho selhani, endarterektomii plicniho fecisté, podani riociguatu
a myelosupresi. I pfes dobrou kontrolu zdkladniho onemocnéni a poctu trombocyti se
nedati zastavit progresi vzestupu tlaku v plicnim fecisti. Kazuistika ukazuje na vzacnéjsi
priciny plicni hypertenze.

Summary

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension in a patient with essential throm-
bocythemia

The authors present a case of a 74-year-old man with chronic thromboembolic pulmo-
nary hypertension and chronic myeloproliferative disease — essential thrombocythemia.
The therapy of the patient was complex and included anticoagulation, right-sided heart
failure treatment, surgical endarterectomy, medication with riociguat and myelosuppres-
sion. Despite the optimal control of thrombocyte count, the pulmonary artery pressure
continues to increase. The presented case report shows a less frequent cause of pulmonary
hypertension.

Pudil, R., Dulicek, P. Chronickd tromboembolickd plicni hypertenze u pacienta s primdrni trombo-
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Uvod

Myeloproliferativini onemocnéni nepatii mezi ¢asta onemoc-
néni, patti mezi né prava polycytemie, esencidlni trombocyte-
mie (ET) a idiopatickd myelofibréza. Mezi témito onemocné-
nimi md esencialni trombocytemie ¢asto indolentni priibéh,
ktery je charakterizovany trombocytézou v periferni krvi
a proliferaci abnormalnich megakaryocytti v kostni dfeni.
Hlavnimi pfi¢inami morbidity a mortality jsou krvacivé ¢i
trombotické komplikace.! Mezi vzacnéjsi komplikace miize pa-
trit postizeni plicniho recisté se vznikem plicni hypertenze.
Autori uvadéji pripad pacienta s esencialni trombocytemii,
u kterého doslo k opakovanym embolizacim do plic a postup-
nému rozvoji plicni hypertenze.

Kazuistika

Matka pacienta zemfela na karcinom gynekologické oblasti
v 64 letech, otec v 62 letech na cévni mozkovou prihodu, sestry
pacienta jsou zdravé stejné jako obé jeho déti.

Pracoval jako vojensky pilot nadzvukovych letadel, nikdy
nebyl vaznéji nemocen. V roce 1998 byl poprvé hospitalizovan

pro hemodynamicky akutni embolizaci plicni pfi rozsahlé ex-
pandujici trombdze v. iliaca externa l. sin. dosahujici az do ob-
lasti v. poplitea. Pro hemodynamickou nestabilitu byl trombo-
lyzovan (alteplaza, Actilyse).

Téhoz roku doslo na u¢inné antikoagulaéni terapii ke dvéma
recidivam plicni embolizace, proto byl implantovan kavalni
filtr (Tulip). Tehdy byly katetrizacné prokazany znamky rezi-
dualnich trombotickych zmén v oblasti levého dolniho a pra-
vého horniho laloku plic, stfedni tlak v a. pulmonalis byl
22 mmHg. Tromboéza na dolnich koncetinach jevila znamky
castecné rekanalizace.

Pro pretrvavajici trombocytemii bylo evidentni podezieni
na myeloprolifera¢ni onemocnéni, byla provedena trepanobi-
opsie a stanovena diagnéza esencialni trombocytemie. Trvald
antikoagula¢ni terapie byla doplnéna medikaci hydroxakarba-
midem (LITALIR) s naslednym prechodem na medikaci ana-
grelidem (Thromboreductin).

V roce 2003 probéhla dalsi ataka plicni embolizace, byla
prokazana ileofemoralni trombdza zasahujici do dolni duté zily
az po odstup pravé dolni renalni zily. U pacienta doslo s po-
stupem Casu k progresi plicni hypertenze, odhad systolického
tlaku v a. pulmonalis podle UZ srdce byl 60-65 mmHg, pacient
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byl vyznamné symptomaticky (toleroval maximalné 50 m
velmi pomalé chiize pro dusnost, do vyse toleroval maximalné
dva schody). Vyvoj echokardiograficky stanoveného vrcholo-
vého gradientu trikuspiddlni regurgitace v ¢ase ukazuje obra-
zek 1.

Obr. 1: Vyvoj vrcholového gradientu trikuspidalni regurgi-
tace pacienta v ¢ase (mmHg)
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U pacienta se rozvijely znamky klinicky manifestniho pravo-
stranného srde¢niho selhani s retenci tekutin, objevily se pa-
roxysmy fibrilace sini, v terapii byla posilena diuretickd 1écba.
Pacient byl odeslan do Centra pro plicni hypertenzi V$eobecné
fakultni nemocnice v Praze, kde stfedni tlak v plicnici pfi ka-
tetriza¢nim vysetfeni dosahl 35 mmHg, plicni arteriografie
ukézala proximalni postizeni plic. Re¢isté vhodné pro chirur-
gickou terapii. Ndsledné byla provedena plicni endarterekto-
mie. Pooperac¢ni prubéh byl nekomplikovany, doslo ke zvy$eni
tolerance zatéze, echokardiografické vysetfeni ukazalo regresi
velikosti pravé komory srdec¢ni (diametr RD1 z projekce A4C:
29 mm), vrcholova rychlost trikuspidalni regurgitace ztistala
na 358 cm/s, tj. 51 mmHg. Po operaci pacient subjektivné vni-
mal zlep$eni svého fyzického stavu, zvladal bézné domaci
ukony. V terapii byl kladen dtiraz na u¢innou antikoagula¢ni
terapii (warfarin), terapii méstnavé srdecni slabosti a arterialni
hypertenze (diuretika, ACEi, amlodipin), pocet trombocytii
byl kontrolovan anagrelidem (Thromboreductin).

Vzhledem k pretrvavani dusnosti bylo provedeno kontrolni
vySetfeni ventila¢né-perfuzniho scanu plic, které neprokazalo
nové ataky embolizace. Na zakladé vysledka pravostranné ka-
tetrizace byla zahdjena terapie aktivatorem solubilni guanylat-
cyklazy (riociguat). Navyseni davky bylo provazeno vyznam-
nou retenci tekutin, ktera vyzadovala intravenézni podani
diuretik. I pfes redukovanou davku riociguatu doslo ke zlep-
$eni klinického stavu pacienta.

V priibéhu nasledujicich 30 mésict doslo k progresi pravo-
komorového selhavani, stav si vyzadal zintenzivnéni diuretické
terapie (klickova diuretika v kombinaci se spironolaktonem).
Obrézek 2 ukazuje vyznamnou trikuspidalni regurgitaci s vy-
sokym vrcholovym gradientem. Vzhledem ke stavu navrzeno
provedeni nového katetriza¢niho vysetteni s pfipadnou angio-
plastikou plicniho fecisté. K této moznosti se pacient zatim
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stavi negativné a pokracuje v zavedené terapii. Obrazek 3 zob-
razuje 12svodovy elektrokardiogram, ktery ukazuje pouze pro-
dlouzené sinokomorové vedeni a dalsi nespecifické zmény. Ab-
sentuji EKG znamky, které by svédc¢ily pro postizeni myokardu
u tézké plicni hypertenze.

Obr. 2: Echokardiograficky nalez vyznamné trikuspidalni
regurgitace a progrese jejiho vrcholového gradientu

Obr. 3: Elektrokardiogram pacienta

Sinusovy rytmus s fr. komor 86/min, PQ 298 ms, QRS 96 ms,
QT/QTc 386/461 ms, osa — 29 st. I pres vyznamnou plicni hy-
pertenzi s hypertrofii stény pravé komory absentuji presvédcivé
znamky, které by pro tuto jednotku svédc¢ily.
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Diskuse

Plicni hypertenze, ktera se vyvine u pacientti s myeloprolifera-
tivnim onemocnénim, je podle soucasné klasifikace fazena do
5. skupiny jako plicni hypertenze nejasného a/nebo multifak-
toridlniho pivodu, podskupiny 5.1 (hematologické poruchy),
kam kromé myeloproliferativnich poruch patfi napt. chronicka
hemolyticka anemie ¢i stavy po splenektomii.?* V této skupiné
vznika plicni hypertenze na multifaktoridlnim zakladé, kde je
rozvoj plicni hypertenze nasledkem, respektive komplikaci za-
kladniho onemocnéni. V oblasti této skupiny onemocnéni ne-
byly doposud provedeny zadné randomizované studie, které
by ptinesly jednoznac¢na ¢i alespon néjaka data. Proto je terapie
téchto pacienttl individudlni a je zalozena na ovlivnéni zaklad-
niho onemocnéni, které vedlo k rozvoji plicni hypertenze.
Ostatni lé¢ebné postupy jsou voleny s ohledem na ovlivnéni
symptomil nemocnych.

Vyskyt plicni hypertenze u pacienti s esencialni trombocy-
temif neni vzacny. Podle nékterych studif je u témét poloviny

Zdroj obrazku: FN Hradec Krélové
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pacientil s ET diagnostikovana echokardiograficky plicni hy-
pertenze.!

Cortelazzo et al.* ukazali, ze vyskyt trombdzy u pacientti
s esencialni trombocytemii je v porovndni se zdravou populaci
podstatné vyssi (6,6 vs. 1,2 % za rok). Ukazuje se také, ze tize
plicni hypertenze je asociovana s po¢tem trombocytt a s dél-
kou onemocnéni.

Ptic¢iny rozvoje plicni hypertenze u myeloproliferativnich
onemocnéni nebyly uspokojivé objasnény, ale predpoklada se
multifaktorialni proces. Podstatnou roli ma fakt, ze vétsina
z nich (prava polycytemie a esencidlni trombocytemie) pred-
stavuji trombofilni stav a predisponuji k tvorbé trombii. Pato-
geneze vzniku trombtl u nemocnych s myeloproliferativnimi
onemocnénimi neni doposud uspokojivé objasnéna a predpo-
klada se, Ze je komplexni a multifaktorialni.®

Mezi vyznamné patogenetické mechanismy patfi zvySena
viskozita krve, ktera muze vést k poruchdm proudéni krve v cé-
vach, dal$im faktorem je aktivace trombocytt, které vedou ke
zvy$ené tvorbé trombu. Postizeny mohou byt také malé cévy.
Dal$im patogenetickym mechanismem muze byt zvysena pro-
dukce rastového faktoru produkovaného aktivovanymi trom-
bocyty, ktery je velmi silnym stimulem pro hyperplazii hlad-
kého svalstva cévni stény a mize mit vyznamnou roli pravé
u pacienti s esencialni trombocytemii.®”

Vysledkem je pak obraz, ktery mize imponovat jako chro-
nickd tromboembolicka plicni hypertenze, kdy plicni emboli-
zace a jeji recidivy mohou byt prvni klinickou manifestaci one-
mocnéni. Takto tomu bylo i v nagem piipadé.

Zajimavou otazkou je vztah mezi korekci poctu krevnich
desticek a vysi tlaku v plicnim recisti. Ackoliv byla publikovana
kazuistika dokumentujici pokles tlaku v plicnim fecisti
a upravu velikosti pravé komory u pacienta s myeloidni meta-
plazii,® dalsi sdéleni toto jednozna¢né nepotvrdila.

/4 b4
Zavér
Prezentovana kazuistika pacienta s myeloproliferativnim one-
mocnénim (esencialni trombocytemif) ukazuje na zvysené ri-

ziko tromboembolickych komplikaci a rizika vzniku plicni hy-
pertenze v této skupiné pacientd. Tato skute¢nost podtrhuje
nutnost peclivého sledovani téchto pacientt a nutnost tymové
spolupréce kardiologa a hematologa.
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Souhrn

Je prezentovan pripad 61leté zeny s postupné nartistajici dusnosti, u které byla diagnos-
tikovana vyznamna plicni hypertenze prekapilarniho typu na podkladé drobnych reci-
divujicich plicnich embolizaci, které byly témér asymptomatické. Jako predisponujici
faktor byl ur¢en vrozeny trombofilni stav (mutace pro faktor IT). Nasledna antikoagula¢ni
terapie vedla k regresi zmén plicniho fe¢isté a normalizaci tlakd v plicnim redisti. Kazu-
istika ukazuje na nutnost analyzy i relativné malych symptomi plicni embolizace a jejich
optimalni terapii.

Summary

Regression of severe pulmonary hypertension in a patient with undetected pulmo-
nary embolism

A case report of a 61-year-old woman with a progressive dyspnoea is presented. The dia-
gnosis was pulmonary hypertension of the pre-capillary type as a result of minor recur-
rent pulmonary embolisms, which were almost asymptomatic. A congenital thrombo-
philic condition (a factor II mutation) was determined as a predisposing factor.
Subsequent anticoagulation therapy has led to regression of pulmonary changes and nor-
malization of pulmonary tract pressures. The case study shows the need to analyze even
relatively small symptoms of pulmonary embolism and their optimal therapy.
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Uvod

Podle dostupnych udajt je zilni trombéza a plicni embolizace
tretim nejcastéjsim onemocnénim kardiovaskularniho systému
s ro¢ni incidenci 100-200 na 100 000 obyvatel.? Pfesnou in-
cidenci plicni embolizace je vSak velmi obtizné zjistit, protoze
muze byt i asymptomatickd, jindy je zjisténa v pribéhu jiného
onemocnéni ¢i miize vést k nahlé smrti. Plicni embolizace zii-
stava jednou z hlavnich pri¢in mortality, morbidity a hospita-
lizaci ve vyspélém svété. Podle epidemiologickych dat a modelt
analyz pri¢in nahlé smrti neni vice nez 50 % pripadi fatalni
plicni embolie diagnostikovano béhem zivota pacienta.®

Systematicky sbér dat vyskytu asymptomatické plicni em-
bolizace nebyl doposud proveden. Ukazuje se v$ak, ze asymp-
tomaticka plicni embolizace nemusi vést k nahlé smrti paci-
enta, ale také ke vzniku chronické tromboembolické plicni
hypertenze (CTEPH).

Prezentovand kazuistika ukazuje pfipad Zeny, u které byla
diagnostikovana vyznamna symptomaticka plicni hypertenze
jako nasledek prodélanych asymptomatickych plicnich embo-
lizaci.

26 KAZUISTIKY V ANGIOLOGII MS1 2018/2019

Kazuistika

61leta zena s anamnézou vice nez Sest mésicti trvajici dusnosti
byla odeslana k vySetfeni pro podezfeni na plicni hypertenzi.

Z rodinné anamnézy byly pozoruhodné nékteré idaje: otec
prodélal ve véku pod 60 let infarkt myokardu, matka a syn pa-
cientky byli v minulosti lé¢eni pro Zilni trombdzu. Pacientka
v détstvi prodélala meningitidu, jinak pouze bézna onemoc-
néni. Pacientka v minulosti aktivné sportovala, po ukonceni
sportovni kariéry zacala koutit (fadu let 5-10 cigaret/den). Pra-
cuje v administrativeé.

Nékolikrat byla v poslednim roce odeslana k vysetfeni kar-
diologem pro ataky buseni u srdce, Zddna arytmie nebyla pro-
kazana. Pro subjektivné nepfijemny vjem palpitaci byla prede-
psana medikace bisoprololem v dédvce 5 mg na den.

V poslednich osmi mésicich se u pacientky objevovaly
mirné otoky kolem kotniki, které pri¢itala svému véku (v po-
rovnani s vrstevniky méla vzdy lepsi fyzickou kondici) a nevé-
novala jim pozornost. Postupné doslo ke snizeni tolerance fy-
zické zatéze, kdy se dostala na uroven svych vrstevnikd. Poté
vyhledala kardiologa, ktery ji provedl zdkladni vySetfeni a na
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zakladé echokardiografického nalezu suspekce na vysoky tlak
v plicnim recisti pacientku odeslal k vySetfeni.

Zakladni data ze vstupniho vySetfeni ukdzala: télesna hmot-
nost 72 kg, vyska 168 cm, krevni tlak 125/80 mmHg, srde¢ni
frekvence 80/min, saturace krve kyslikem (pulzni oxymetr)
97 % v klidu, po zatézi 90 %, fyzikalni nélez azZ na drobné varixy
dolnich koncetin (DKK) v normé¢, absentuji znamky pro zati-
zeni pravostrannych oddilt. Pfi Sestiminutovém testu chizi
pacientka tolerovala 550 m. Vstupni elektrokardiogram je uve-
den nize (obr. 1).

Obr 1: Vstupni elektrokardiogram pacientky

Sinusovy rytmus 58/min, PQ 0,13 s, QRS 0,08 s, QT/QTc
432/424 ms, normalni sklon osy, lehce bifazicka vlna P ve V1
s dominanci inicidlni pozitivity
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Echokardiografické vysetieni prokazalo znamky plicni hyper-
tenze: dilataci pravostrannych oddild, vysokou vrcholovou
rychlost jetu vyznamné trikuspidalni regurgitace (394 cm/s,
vrcholovy gradient na trikuspidalis byl 62 mmHg), dilatace
a hypertrofie pravé komory (rozmér RD1 z projekce A4C:
45 mm, tl. stény pravé komory 7 mm), déle byla zjisténa dila-
tace kmene plicnice (26 mm), vyznamna regurgitace pulmo-
nalis, dilatace pravé siné (plocha 19 cm?), D-shape levé komory

Zdroj obrézku: FN Hradec Kralové

(obr. 2). Leva komora méla normalni systolickou funkci (EF
LK 60 %), diastolické parametry odpovidaly véku vysSetrované.

Kromeé zékladnich vysetieni, kterd nepfinesla vyznamné ab-
normity (krevni obraz, diferencialni rozpocet, zakladni bioche-
mické vysetfeni), byly provedeny dalsi testy se zamérenim na
diagnostiku a etiologii plicni embolie. Z nich lze jmenovat: ne-
zvySenou hladinu D-dimert 0,34 mg/l (norma 0-0,5), anti-
trombin 91 % (norma 80-120 %), fibrinogen 4,24 g/l (norma
1,8-4,2), protilatky proti kardiolipinu [(Ab-kardiolipin IgG
1,54 U/ml (norma 0-10), Ab-kardiolipin IgM 2,85 U/ml
(norma 0-7) ], beta-2-glykoprotein IgG 0,7 U/ml (norma 0-8),
beta-2-glykoprotein IgM 1,7 (norma: 0-8), APTT 1,51 po ko-
rekci 1,16, lupus antikoagulans 1,59 (norma 0,8-1,2), dRVVT
index 2,73 (norma 0,8-1,2). Z genetickych vySetfeni je diilezity
vysledek pritkazu mutace faktoru II (G20210A) - heterozygot.

U pacientky byla provedena koronarografie a katetrizacni
vysetienti, které prokazalo prekapilarni plicni hypertenzi. Obé
koronarni tepny byly bez stenoz, ventrikulografie ukazala nor-
malni systolickou funkci levé komory, tlakové kiivky z obou
komor nevykazovaly znamky restrikce ¢i konstrikce. Byl pro-
veden nastfik bronchopulmonalni tepny, ktera byla gracilni,
bez dilatace, bronchopulmonalni kolateraly nebyly zjistény.
Tlaky v a. pulmonalis byly (s/d/m) 68/25/44 mmHg, tlaky v za-
klinéni byly (a/v/m) 26/28/21 mmHg, tlaky v levé komote
(s/d/e) 178/8/23 mmHg, tlaky v aorté (s/d/m) 178/110/136
mmHg. Srde¢ni vydej, resp. srde¢ni index byly 4,49 1/min, resp.
2,47 l/min/m?, plicni arteridlni rezistence byla 5,1 WU.

Dale bylo doplnéno funkéni vysetieni plic, které ukézalo
obstruk¢ni charakter kfivky pratok-objem. Byla zjisténa
sttedné tézka obstrukéni ventila¢ni porucha (FEV, 1,231 - tj.
51 % nalezité hodnoty, FEV,/VC 45 % nalezité hodnoty, MEF
50 % nalezité hodnoty). Nebyla prokazana restrik¢ni porucha
(TLC 134 % nalezité hodnoty, vitalni kapacita 97 % nalezité
hodnoty, funkéni vitalni kapacita 95 % nalezité hodnoty). Byla
zjisténa stfedné tézka plicni hyperinflace (RV 209 %, RV/TLC
60 %). Nebyly prokazany zvys$ené odpory dychacich cest (RaW

Obr 2: Echokardiografické vy$etieni. Vlevo dilatovana prava komora srdecni, uprostfed obraz vyznamné trikuspidalni regurgi-
tace, vpravo urceni vrcholové rychlosti a gradientu trikuspidalni regurgitace (maxima hodnot bylo dosazeno z parasternélni pro-

jekce v kratké ose zamérené na trikuspidalni chlopen)

+ Vel 394 cmls
PG 62 mmHg
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Obr. 3: Ventila¢né perfuzni scan pacientky

Vysetteni ukazuje bilateralni postizeni perfuze pti zachovalé ventilaci kompatibilni s diagnézou CTEPH.
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60 %). Transfer faktor byl stfedné tézce snizen, transfer koefi-
cient byl snizen lehce (TLco 55 %, Keo 61 %). Index plicni hy-
pertenze byl zvysen (VCmax%/TLc0% 1,81).

Ultrazvukové vysetieni Zil dolnich koncetin bylo s nalezem
drobného nasténného rezidua po trombodze vena femoralis
vlevo.

U pacientky byl doplnén ventilacné perfuzni scan plic,
ktery prokazal bilateralné defekty plicni perfuze star$iho data
(obr. 3).

Na zdkladé téchto vysetfeni byl nalez uzavten jako prekapi-
larni plicni hypertenze na zakladé probéhlych emboliza¢nich
prihod v minulosti. Na zakladé normalni hladiny D-dimert
a charakteru zmén pii V/P scanu plic bylo vysloveno podezieni
na incipientni chronickou tromboembolickou nemoc paci-
entky, etiologicky velmi pravdépodobné pii prokdzaném trom-
bofilnim stavu — mutace faktoru II (G20210A) v heterozygotni
formé. Dal$im cilem bylo zhodnoceni zmén tlakd v plicnim fe-
Cisti s Casovym odstupem (alespon tfimési¢ni uc¢inné antikoa-
gula¢ni 1é¢by) a pacientka byla referovana do Centra pro plicni
hypertenzi VFN.

V Centru pro plicni hypertenzi byla provedena vysetfeni,
kterd prokazala regresi plicni hypertenze (echokardiografie
ukdzala regresi velikosti pravostrannych srde¢nich oddild, re-
gresi tiZze trikuspidalni insuficience, vrcholovy gradient trikus-
pidélni regurgitace byl 36 mmHg, pravostranna katetrizace
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ukdzala pokles tlaka v plicnim fecisti (a. pulmonalis 33/11/20
mmHg, tlak v zaklinéni 4 mm, TPG 16 mmHg, DPG 7 mm,
plicni arteridlni rezistenci 3,78 WU). Doplnéné CT vysetreni
a ventila¢né perfuzni scan neprokazaly znamky plicni hyper-
tenze. Pacientka pokracuje v antikoagula¢ni terapii i nadale za
echokardiografickych kontrol ($est mésictl od inicidlniho zji$-
téni byl vrcholovy gradient trikuspidalni regurgitace 30 mmHg).
Pacientka se citi dobfe.

Diskuse

Zilni trombéza a plicni embolizace patii mezi velmi frekven-
tovana onemocnéni kardiovaskularniho systému, ktera jsou
Castou pricinou hospitalizaci, ale i morbidity a mortality.* Za-
kladem je v¢asna diagnostika a optimalni terapie téchto one-
mocnéni. Zde md hlavni vyznam t¢inna a soucasné bezpecna
antikoagula¢ni terapie v dostate¢né délce. Ukazuje se, Ze u ne-
zanedbatelné ¢asti nemocnych pretrvavaji rezidua po prodé-
lané plicni embolizaci mnoho mésict, u jinych miize dochazet
k dal$im atakdam plicni embolizace. Tyto ataky mohou byt oli-
gosymptomatické nebo asymptomatické.>¢ Vysledkem je vznik
chronické tromboembolické plicni hypertenze. Epidemiolo-
gickd data ukazuji, ze CTEPH se vyvine u 0,1-9,1 % nemoc-
nych do nasledujicich dvou let po prodélané zavazné atace
plicni embolie.”

Zdroj obrazku: FN Hradec Krélové
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Prezentovana kazuistika byla vybrana z nékolika davodu:
plicni embolizace muze probihat pouze s malymi symptomy ¢i
asymptomaticky a mit pfitom v budoucnu velmi vyznamné na-
sledky!, spravnd a ucinnd antikoagula¢ni lé¢ba dokaze vést
k regresi poskozeni plicni perfuze i s relativné velkym ¢asovym
odstupem od svého zahdjeni.

Tato kazuistika ukazuje ptipad oligosymptomatické paci-
entky, jejimiz obtizemi byly zpocatku pouze ataky palpitaci,
pozdéji pouze mirné otoky kolem kotniki a nevelka dusnost.
Vyhodnoceni symptomt mohlo byt zplisobeno nadprimér-
nym stavem fyzické kondice byvalé sportovkyné. Pro tento stav
by mohly svéd¢it drobné recidivujici embolizace plic, které
vedly az opozdéné k rozvoji vétsi dusnosti, ktery jiz pacientku
limitoval v porovnani se svymi vrstevniky a nasledné privedl
ke kardiologovi.

Na zaklad¢ analyz pri¢in CTEPH je soucasné znamo, Ze asi
u 30 % nemocnych neni mozné v anamnéze nalézt vyznamnou
plicni embolizaci.® Proto nabyvaji na vyznamu otazky spojeni
se v¢asnou diagnostikou plicni hypertenze a jeji terapii neje-
nom u klinicky vyznamnych forem, ale také u forem méné kli-
nicky vyznamnych. Klicovou roli zde hraje délka antikoagu-
la¢ni terapie, dalsi sledovani i po ukonceni antikoagula¢ni
terapie a aktivni patrani po stavech, které jsou spojeny s reci-
divami onemocnéni (trombofilni stavy vrozené ¢i ziskané).

Ackoliv je dominujicim pfiznakem plicni embolizace
dusnost (podle literatury az 80 %), fada nemocnych také vanima
ostatni méné typické priznaky onemocnéni. Podle analyzy Pol-
lacka et al.” mezi né patfi substernalni bolest (12-15 % pacientii
s plicni embolizaci), pleuralni bolest (39 %), kasel (23 %), ho-
recka (10 %), hemoptyza (8 %), synkopa (6-19 %) a v nepo-
sledni fadé patfi mezi priznaky také palpitace (az 26 %). Dus-
nost u klinicky malych jednotlivych embolizaci nemusi byt
v poptedi klinického stavu pacienta a na vyznamu pak nabyvaji
ostatni pfiznaky onemocnéni.!® Lze predpokladat, ze podce-
néni pravé malych priznakl miize vést v pripadé jednotlivych
malych klinicky nezévaznych embolii pfi jejich recidivach
k rozvoji CTEPH.

Zakladem terapie je u¢innd antikoagulacni terapie v dosta-
tecné délce s cilem 1é¢by zilni trombozy/plicni embolie. One-
mocnéni muze po urcité dobé prejit v chronickou tromboem-
bolickou plicni hypertenzi se vSemi patofyziologickymi procesy,
kdy jiz samotna antikoagula¢ni 1écba nemd nadéji na spéch.
Diagnoézu chronické tromboembolické plicni hypertenze je
mozné stanovit az po alespon tfech mésicich efektivni antikoa-
gula¢ni terapie (nutné odliseni od subakutni plicni embolie),
kdy je CTEPH definovana stfednim tlakem v plicnim reéisti
(mPAP) nad 25 mmHg, sttednim tlakem v zaklinéni pod
15 mmHg a pfitomnosti alespon jednoho perfuzniho defektu
plic detekovaného V/P scanem, MDCT ¢i plicni arteriografii.

Prezentovana kazuistika ukazuje regresi zmén plicniho fe-
¢isté v diisledku ucinné antikoagulacni terapie, k jejimuz za-
héjeni doslo po 6-8 mésicich od moznych prvnich symptomd,
a navic u pacientky, ktera jiz méla normalni hladinu D-dimerd.
V daném pripadé je v§ak nutnd trvald observace pacientky
s ohledem na predispozici danou jejim trombofilnim stavem.

Zaver

Kazuistika pacientky s chronickou embolizaci do plic a zvyse-
nym tlakem v plicnich cévach na podkladé oligosymptomatic-
kych neléc¢enych drobnych embolizaci pfinasi pro béznou praxi
nékolik otazek. Jsou to: existence oligosymptomatickych ¢i
asymptomatickych embolizaci do plic, které mohou vést az
k rozvoji zavazné chronické tromboembolické plicni hyper-
tenze, nutnost myslet na plicni embolizaci v klinicky nevyhra-
nénych stavech, kdy mohou dominovat jiné ptiznaky nez dus-
nost, a v neposledni fadé je to otazka ucinné a dlouhodobé
antikoagula¢ni 1é¢by.
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Souhrn

Plicni endarterektomie (PEA) je metodou volby v 1é¢bé pacientii s chronickou trombo-
embolickou plicni hypertenzi (CTEPH). U spravné a vcas indikovanych pacientii se jednd
o vykon s velmi dobrym dlouhodobym klinickym efektem a tinosnym opera¢nim rizikem.
V nasledujicim textu je prezentovana kazuistika pacienta, ktery podstoupil nekompliko-
vanou PEA dle standardu uzivaného ve VSeobecné fakultni nemocnici v Praze (VEN).

Summary

Pulmonary endarterectomy - a method of choice in the treatment of chronic throm-
boembolic pulmonary hypertension

Pulmonary endarterectomy (PEA) is a method of choice in the treatment of patients
with chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH). This procedure is
associated with a very good long-term effect and tolerable risk among appropriately
and punctually indicated patients. In the following article, we present a case report of
patient who underwent uncomplicated pulmonary endarterectomy in conformance
with the standard of care used at the General University Hospital in Prague.

Prskavec, T., Niznansky, M., Ambroz, D., Jansa, P, Lindner, ]. Endarterektomie plicnice — metoda
volby v 1é¢bé chronické tromboembolické plicni hypertenze. Kazuistiky v angiologii 5, MSI: 30-33,
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Uvod

Rocné je v Ceské republice diagnostikovédno 10 000-20 000 pa-
cientti s zilni tromboembolickou nemoci (TEN).! Mezi nejza-
a hemodynamické zavaznosti. U vétSiny pacientii dochdzi
béhem nékolika tydna k tiplné lyze trombti a upravé zdravot-
niho stavu. Nedostate¢nou rekanalizaci trombii a dal$imi kom-
plexnimi mechanismy se rozviji chronicka tromboembolicka
plicni hypertenze (CTEPH). Incidence CTEPH neni presné
znama, pohybuje se od 0,5 % do 9,1 % pacientd s anamnézou
PE.23 Vzhledem k urc¢itému podilu pacientti s némou plicni
embolii a neembolickou pri¢inou CTEPH mize byt incidence
jesté vyssi. Na vyvoji a pfipadné progresi onemocnéni se podili
periferni cévni remodelace, vzestup plicni vaskularni rezistence
(PVR) a dalsi komplexni procesy. Progrese pravostranného
srde¢niho selhdni se viemi konsekvencemi pak vyznamné
zhorsuje prognézu nelécenych pacientli ve srovnani s vcas
a spravné lé¢enymi pacienty. Metodou volby je plicni endarte-
rektomie (PEA), pti které je v hluboké hypotermii a cirkula¢ni
zastavé odstranéno plicnimi emboliemi zesilené endarterium
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z arteria pulmonalis a jejich vétvi az do subsegmentarni
tirovné.* Ro¢né je v CR diagnostikovano piiblizné 50 pacienttt
s CTEPH. Na Il. chirurgické klinice kardiovaskularni chirurgie
VEN podstoupi tento vykon v prameéru 20-40 pacientti za rok.
V nasledujicim sdéleni je prezentovan ptipad standardné pro-
bihajiciho lécebného procesu.

Kazuistika

Muyz (44 let) s anamnézou plicni embolie a trombozou hlubo-
kého zilniho systému dolnich koncetin lé¢enou konzervativné
s nedostatecnym monitoringem antikoagula¢ni terapie (Inter-
national Ratio - INR), byl po letech zcela asymptomatického
pribéhu vysetien ve spadovém zdravotnickém zatizeni pro bo-
lesti a otok levé dolni koncetiny. Sonografické vysetfeni pro-
kazalo recidivu femoropoplitealni trombozy. Pro progredujici
dusnost NYHA II-III v poslednich mésicich bylo soucasné
provedeno transtorakalni echokardiografické vysetteni (TTE),
které potvrdilo hypertenzi v arteria pulmonalis (AP) se systo-
lickym tlakem (PASP) 85 mmHg s dysfunkci pravé komory
srdecni. S vyslovenou suspekei na plicni hypertenzi trombo-
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embolické etiologie byl zahdjen diagnosticky proces ve VEN
v Praze, v Centru pro lé¢bu plicni hypertenze. Na zdkladé po-
zitivni symptomatologie (inavy a dusnosti NYHA III), pozi-
tivniho V/P scanu potvrzujiciho probéhlou oboustrannou
plicni embolii, PASP 72 mmHg dle TTE, stfedniho tlaku v AP
(PAMP) 38 mmHyg, plicni arterialni rezistenci (PAR) 7 Woodo-
vych jednotek (WU) a s proximalnim postizenim obou vétvi
plicnice dle angiografie a kontrastniho CT vySetfeni, s oblite-
raci vétvi pro dolni laloky obou plic (obr. 1), byla potvrzena
diagnéza CTEPH. Naésledné byl pacient prezentovan na
CTEPH seminati Komplexniho kardiovaskularniho centra
VEN (KKVC) a indikovan k plicni endarterektomii (PEA).

Vykon byl standardné proveden v elektivnim rezimu.
V kombinované anestezii byla provedena stfedni sternotomie
a zaveden mimotélni obéh se selektivni kanylaci obou dutych
zil, ascendentni aorty a odsavnymi kanylami vlevé sini a kmeni
plicnice. Za striktniho dodrzeni teplotniho gradientu mezi krvi
pacienta a chladicim médiem byl pacient zchlazen na 17 °C.
Nasledné byla nalozena pti¢na svorka na aortu, zastavena per-
fuze myokardu, antegradné do kofene aorty podan krysta-
loidni kardioplegicky roztok Custodiol. V hypotermické cir-
kula¢ni zastavé (DHCA), za kontinualniho monitoringu
cerebralni tkanové oxygenace (NIRS) byla provedena endarte-
rektomie nejprve z pravé vétve plicnice s maximem postizeni
ve sttednim a dolnim laloku. Nasledné, po dostate¢né reperfuzi
byla provedena endarterektomie i z levé vétve plicnice (obr.
2a,b). Zde opét ve shodé s predopera¢ni angiografii s postize-
nim dolniho laloku, uzavéry segmentarnich vétvi a linguly. Zis-
kany preparét (obr. 3) byl odeslan k histologickému vySetfeni.
Postizeni bylo klasifikovano jako Jamieson II, UCSD Level IL.5¢

Po dokonceni endarterektomie byl znovu spustén mimo-
télni obéh, uvolnéna pri¢na svorka a pacient ohtat do normo-
termie a nasledné nekomplikované odpojen od mimotélniho
obéhu za sinové stimulace 90/min. Celkova doba mimotélniho
obéhu ¢inila 256 minut, délka jednotlivych zastav 13 a 19
minut. Swan-Ganzovym katetrem zavedenym jiz pfedoperacné
do pravé vétve plicnice byly naméfeny hodnoty PAMP 25 mmHg,
PAR 1,3 WU pii dostatecném srde¢nim vydeji, coz ve srovnani
s pfedopera¢nimi parametry potvrdilo dobry efekt opera¢niho
vykonu.

Obr. 2a: Tomie pravé vétve plicnice

Pacient byl z opera¢niho salu prevezen na RES KARIM, kde
byl jiz po sedmi hodindch extubovéan bez znamek reperfuzniho
edému ¢&i krvaceni do dychacich cest. Ctytdenni pobyt na RES
byl komplikovan urosepsi s laboratornim korelatem, ktera byla
zalécena cilené antibiotiky s dobrym efektem. Dale jiZ byla hos-

KAZUISTIKY V ANGIOLOGII MS1 2018/2019 31

Zdroj obrazku: VEN Praha

Zdroj obrazku: VEN Praha

Zdroj obrazku: VEN Praha



ENDARTEREKTOMIE PLICNICE - METODA VOLBY V LECBE CHRONICKE TROMBOEMBOLICKE ...

pitalizace zcela nekomplikovana, pacient byl pfeveden z niz-
komolekularniho heparinu na antikoagula¢ni 1é¢bu warfari-
nem s doporucenou cilovou hodnotou INR 2,5-3,0 a 13. po-
operacni den dimitovan v celkové dobrém stavu. Subjektivni
stav pacienta (NYHA I pfi chtizi do schodit) ukazoval i nadale
na dobry efekt opera¢niho vykonu, coz bylo potvrzeno vy-
sledky TTE (PASP 29 mmHg, D-shape jiz pouze naznacen
a prokazano celkové zlepseni systolické funkce PK). Dle stan-
dardu byl preveden do ambulantni péce II. interni kliniky. Pra-
videlné echokardiografické a klinické kontroly i nadale po-
tvrzuji dobry efekt opera¢niho vykonu, s upravou systolické
funkce pravé komory do normy a normotenzi v arteria pulmo-
nalis (PASP 23 mmHg, PAMP 16 mmHg). Po deseti mésicich
od vykonu podstoupil planovanou extrakei draténych klicek
pro bolesti v dobfe zhojené sternotomické rané. Pfed rokem
byl pacientovi diagnostikovan seminom varlete, feSeny orchi-
ektomii a chemoterapii spojenou s namahovym kaslem a po-
lékovym postizenim plic. Celkovy stav pacienta se jiz opét na-
vraci k normé, pravidelna TTE vySetfeni i po $esti letech od
PEA nadale potvrzuji dobry efekt opera¢niho vykonu.

Diskuse

Plicni endarterektomie (PEA) je metodou volby v 1é¢bé paci-
entti s CTEPH. Indikace k operacnimu fedeni je vysledkem
standardizovaného panelu vysetfeni a posouzeni operability
na CTEPH semindfi. Souhrn indikaci je uveden v tabulce 1.

Tab. 1: Souhrn indikaci k PEA
e NYHA III nebo IV

o plicni vaskuldrni rezistence nad 4 WU
o antikoagula¢ni lé¢ba minimalné tfi mésice
o chirurgickd dostupnost obstrukce

e soulad mezi stupném obstrukce a mPAP

PEA je operacni vykon, pfi kterém je odstranéno zesilené en-
darterium ze vSech postizenych vétvi AP. Operac¢ni vykon se
provadi v hluboké hypotermii 17-20 °C a standardné ve dvou
hypotermickych cirkula¢nich zastavich (DHCA), mezi nimiz
av pripadé potreby dalsi zastavy je vzdy dostatecny reperfuzni
interval 10 az 15 minut. Hlubokd hypotermie je standardné po-
uzivana pii PEA pro ochranu mozku a ostatnich organti béhem
cirkula¢ni zastavy snizenim jejich metabolickych néroki.
Vzhledem k bohatému kolaterdlnimu bronchidlnimu obéhu je
operacni pole i pri srde¢ni zastavé neustale vyplnéno krvi,
proto je nutnou soucasti vykonu DHCA. Ta umoznuje radi-
kalni vykon i v distalnich, pro chirurgickou metodu dostup-
nych vétvich plicnice. To je rozhodujicim momentem pro
uspésnost vykonu a dlouhodobou prognézu operovanych. Tr-
vani cirkula¢ni zastavy by pfi hluboké hypotermii 17-20 °C ne-
meélo prekrocit dobu 30 minut. V ptipadé nutnosti je po dosta-
tecné, alespon 10minutové reperfuzi provedeno zastav vice. Po
celou dobu vykonu je monitorovana saturace mozkové tkané
metodou NIRS (Near Infrared Spectroscopy). Cidlo NIRS je
nalepeno pacientovi na ¢elo a kontinudlné monitoruje oxyge-
naci frontélnich lalok&t mozku. Pfi poklesu saturace pod hod-
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notu 40 % je DHCA ukoncena a mimotélni obéh znovu obno-
ven. Pouzitim standardizovaného protokolu cirkula¢nich za-
stav s monitoraci mozkové saturace nejsou pacienti vyznamné
ohrozeni po vykonu neurokognitivni dysfunkci.

Spravna a vcasna indikace k PEA vede k velmi dobrému
dlouhodobému klinickému efektu a je spojena s uinosnym ope-
ra¢nim rizikem. V soucasné dobé neexistuje zadny skorovaci
systém pro predikci opera¢niho rizika u PEA, z velkych sou-
bort specializovanych center ale vyplyva, Ze ¢asna mortalita
téchto pacientl se pohybuje kolem 5 %,” na cemz se podili
predevsim pravostranné srde¢ni selhani, reperfuzni postizeni
akrvaceni do plic. O prognéze pacientt v dlouhodobém hori-
zontu rozhoduje predevsim trvaly pokles PVR a poopera¢ni
tlak v AP. Rezidudlni hypertenze se tak podili na horsi pro-
gnoze pacient po PEA. V porovnani s nelécenymi pacienty je
vSak prezivani operovanych pacientll vyznamné vyssi (1 rok —
93 %, 2 roky — 91 %, 3 roky — 89 %).5

Zaver

Na II. chirurgické klinice VEN a 1. LF UK bylo ve spolupraci
s II. interni klinikou VEN a 1. LF UK v letech 2004 a7 2018 od-
operovano 329 pacientt. Vysledky tohoto souboru potvrzuji,
ze PEA je operacni vykon s velmi dobrymi dlouhodobymi vy-

sledky, predevsim pak ve srovnani s pacienty, ktefi k vykonu
nebyli indikovani nebo referovani.

Ganz William (1919-2009) - americky kardiolog slovenského ptivodu. Na-
rodil se v Kosicich a zacal studovat Karlovu univerzitu v Praze (1938), né-
sledné jako Zid skoncil v koncentra¢nim tabote v Madarsku. Pred deportaci
do Osvétimi se mu podatilo utéci a diky tomu prezil 2. svétovou valku
a mohl v roce 1947 dostudovat. V roce 1966 se mu s rodinou podatilo
uprchnout z Ceskoslovenska a prestéhovat se do USA. Byl ptijat do Cedars-
Sinai Medical Center, kde pusobil po zbytek své kariéry. Spolu s J. Swanem
navrhl katetr, ur¢eny k méfeni minutového srde¢niho vydeje, nitrosrde¢nich
tlakd v a. pulmonalis a kapildrniho tlaku v zaklinéni a. pulmonalis. Ten dnes
nese jejich jméno - S.-G. katetr.

Swan Jeremy (1922-2005) - irsky kardiolog. Vystudoval v St. Vincent Col-
lege v Dublinu a pozdéji medicinu v Londyné. Po kratké vojenské zkusenosti
v Irdku v poloviné 40. let 20. stoleti se vénoval studiu vaskularni odpovédi
na sympatikomimetika. V roce 1951 jej Earl Wood pozval pracovat do Mayo
Clinic v USA, kde se vénoval predevsim fyziologii srdce. Pozdéji pracoval
jako $éf kardiologie v Cedars-Sinai Hospital. Byl zvolen prezidentem Ame-
rican College of Cadiology a podilel se na zalozeni Heart House v Bethesdé.
Spolu s Williamem Ganzem navrhl katetr, uréeny k méfeni minutového
srde¢niho vydeje, nitrosrdeénich tlakti v a. pulmonalis a kapildrniho tlaku
v zaklinéni a. pulmonalis. Ten dnes nese jejich jméno - S.-G. katetr.

Wood Paul Hamilton (1907-1962) - britsky kardiolog. Narodil se v Indii
a s rodi¢i 7il na riznych mistech svéta. Za druhé svétové valky slouzil v fadé
zdravotnickych jednotek britské armady. Po demobilizaci v roce 1946 se
v Hammersmith Hospital vénoval vyzkumu intravaskuldrniho tlaku a satu-
race kyslikem u pacienti se srdeénim onemocnénim, provadél katetrizaci
srdce a pracoval na zlep$eni korelace mezi klinickym nédlezem na srdci a fy-
ziologickymi daty. Byl dékanem a pozdéji feditelem Institute of Cardiology
National Hospital for Diseases of the Heart a vedoucim kardiologického od-
déleni Brompton Hospital. Byl autorem uznavané u¢ebnice Onemocnéni
srdce a cév (1950). Prednésel po celém svété, v Australii, Kanadé i dalsich
anglicky mluvicich zemich byl poklddan za inovatora v kardiologii. Zemfel
v Londyné v roce 1962.

(zdroj informaci: archiv redakce)
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Souhrn

Endarterektomie plicnice je chirurgicky vykon, ktery je metodou volby v 1é¢bé indikova-
nych pacientt s chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi. U ¢sti téchto pacientt
jsou predoperacné diagnostikovany dalsi komorbidity, které jsou fesitelné kardiochirur-
gickou operaci. V nagem centru se feSeni téchto komorbidit standardné provadi v jedné
dobé s endarterektomii plicnice. Cilem sdéleni je demonstrovat management téchto pa-
cientd na nasi klinice a vysledky kombinovanych vykont. Prezentovand pacientka pod-
stoupila endarterektomii plicnice spolu s chirurgickou revaskularizaci myokardu. Casné
po operaci doslo k normalizaci tlakd v plicnici, zmirnéni dugnosti a k iplnému vymizeni
anginoznich obtizi. Tento stav trva vice nez pét let po operaci.

Summary

Combined cardiovascular procedure in a patient with chronic thromboembolic pul-
monary hypertension and ischemic heart disease

Pulmonary endarterectomy is a surgical procedure that is a method of choice in the
treatment of patients indicated with chronic thromboembolic pulmonary hypertension.
A fraction of these patients is preoperatively diagnosed with other comorbidities which
are treatable by a cardiac surgery. In our centre we treat these comorbidities in one pro-
cedure combined with a pulmonary endarterectomy. The aim of this case report is to
demonstrate the management of these patients in our department and to present the
results of combined procedures. The patient presented below has undergone the pul-
monary endarterectomy combined with a coronary artery bypass grafting. Shortly after
the procedure there was a decrease of pulmonary artery pressure to normal values, an
improvement of dyspnoea and total absence of chest pain. This state has not changed
for more than 5 years after the procedure.

Niznansky, M., Prskavec, T., Ambroz, D., Jansa, P, Lindner, ]. Kombinovany kardiochirurgicky vykon
u pacientky s chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi a s ischemickou chorobou srdecni.
Kazuistiky v angiologii 5, MS1: 34-37, 2018/2019.
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Uvod

Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) je
onemocnéni charakterizované vzestupem stfedniho tlaku
v plicnim recisti 225 mmHg a je tfeti nejc¢astéjsi pricinou chro-
nické plicni hypertenze. Jedna se o chronickou komplikaci
akutni plicni embolie u pacientt, u kterych trombolyticka
a/nebo antikoagulacni terapie nevede ke kompletnimu rozpus-
téni trombotickych hmot a dochazi k jejich intraluminalni or-
ganizaci s naslednym vznikem stenéz a uzavéra jednotlivych
vétvi plicnice.! Zaroven dochazi k periferni cévni remodelaci
a oba tyto mechanismy vedou k vzestupu plicni vaskuldrni re-
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zistence. Metodou volby v 1é¢bé pacientt s CTEPH je chirur-
gicka endarterektomie plicnice (PEA). Podstatou tohoto vy-
konu je odstranéni intimalni vrstvy tepny s organizovanymi
trombotickymi hmotami. Vykon se provadi v hluboké hypo-
termii v cirkula¢ni zastaveé.?

Kazuistika

72leta pacientka byla do kardiocentra VEN referovana pro asi
$est mésicti progredujici namahovou dusnost. Z odesilajiciho
pracovisté byl popsan normalni nalez na RTG snimku hrud-
niku, véku pfiméfeny nalez na spirometrii, na echokardiogra-
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fickém vySetfeni normélni funkce levé komory, dilatace pra-
vostrannych srde¢nich oddild, chlopné bez vyznamnych vad
a nélez tézké, spise prekapilarni plicni hypertenze s odhadem
PASP 60 mmHg. Pacientka byla dlouhodobé lé¢ena pro arte-
ridlni hypertenzi (ACEi) a byla na substitu¢ni terapii pro hy-
potyredzu (levothyroxin).

Pacientka byla hospitalizovana k provedeni souboru vyse-
tfeni, vstupné pfi prijeti byla ve funkéni tfidé NYHA III.

Echokardiograficky byla zjisténa dilatace pravé komory
s dysfunkci a utlak nezvétsené levé komory, ktera méla dobrou
systolickou funkci. Byla ptitomna tézka plicni hypertenze s od-
hadovanym PASP 81-85 mmHg. Ventila¢né perfuzni scinti-
grafie plic prokdzala multisegmentarni redukci kapilarni per-
fuze s vyraznéj$im postizenim pravé plice. Absence koreldtu
perfuznich zmén na ventila¢nim scanu nasvéd¢ovala tomu, ze
se jedna o primarni poruchu perfuze. V testu $estiminutové
chuize ugla pacientka vzdalenost 322 metrt.

Dle provedenych vySetfeni byla potvrzena tézka, nejspise
prekapilarni plicni hypertenze. Vzhledem k nové zjisténé vy-
razné pozitivité V/P scanu bylo vysloveno podezieni na trom-
boembolickou etiologii plicni hypertenze. U nemocné byla za-
héjena antikoagula¢ni terapie (warfarin, cilova hodnota INR
2,0-3,0) a napldnovano provedeni hemodynamického vyse-
treni spolu s angiografii plicnice a CT angiografii s odstupem
tf{ mésica.’

Po tfech mésicich antikoagulacni terapie udavala pacientka
stacionarni stav du$nosti, funkéné NYHA III, (jedno patro
vy$la natfikrat, pomalu po roviné usla cca 100-150 m), nego-
vala klidovou dus$nost, nyni jiz netolerovala horizontalu. Nové
se zacaly objevovat bolesti na hrudi - tupé bolesti na sternu pfi
ndmaze, v klidu obtiZze neméla. Za hospitalizace byla provedena
selektivni koronarografie s ndlezem vyznamné stenézy na RIA
a ACD, v povodi RCx sten6za do 50 % (obr. 1). Pravostrannou
katetrizaci byla potvrzena tézka, fixovana, prakticky cisté pre-
kapilarni plicni hypertenze (PA 112/49/71 mmHg, CO 3,1 1/min,
PAR 17,42 WU). Byl proveden test akutni plicni vazodilatace
pomoci syntetického analogu prostacyklinu s negativnim vy-
sledkem. Konvenéni angiografie plicnice prokdzala vypadek
perfuze vpravo s proximalnim postizenim ve stfednim laloku,
vlevo bylo postizeni spise diskrétnéjsi (obr. 2), tento nélez byl
potvrzen i CT angiografii. V testu $estiminutové chiize usla pa-
cientka vzdédlenost pouze 246 metri. Sonografie Zil dolnich
koncetin byla bez nalezu hluboké Zilni trombdzy. Obraz v per-
fuzni scintigrafii plic byl bez zasadnich zmén oproti posled-
nimu vysetfeni.

Na zdkladé provedenych vySetfeni byla potvrzena diagndza
tézké fixované prekapildrni plicni hypertenze zapfi¢inéné chro-
nickou tromboembolickou plicni hypertenzi. Soucasné byla
diagnostikovana ischemickd choroba srde¢ni (ICHS) na pod-
kladé angiograficky ovéfené nemoci tfi tepen. Pacientka byla
prezentovana na indika¢nim kardiochirurgickém seminari
a byla indikovéna k endarterektomii plicnice a k chirurgické
revaskularizaci myokardu.

Operacni vykon byl proveden v kombinované celkové anes-
tezii ze stfedni sternotomie. Pacientka byla napojena na mi-
motélni obéh (MO): arterialni kanyla do ascendentni aorty, dvé
samostatné zilni kanyly do horni a dolni duté zily, odsavaci

Obr. 1: Selektivni koronarografie zobrazujici vyznamné ste-
ndzy na ACD (A) ana RIA (B)
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Obr. 2: Angiogram zobrazujici vypadek perfuze v oblasti
stfedniho laloku vpravo (A) a dalsi stenozy a uzavéry na seg-
mentarni urovni

Zdroj obrzku: VEN Praha

Zdroj obrazku: VEN Praha

venty do kmene plicnice a cestou pravé horni plicni zily do levé
siné (obr. 3). Po spusténi MO bylo zahdjeno chlazeni pacientky
do hluboké hypotermie (referen¢ni je teplota v moc¢ovém mé-
chyri, kde dosahuje 16-18 °C, dodrzuje se protokol chlazeni
pacienta s 10stupiiovym teplotnim gradientem).* V pribéhu
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Obr. 4: Odstranéné endarterium (Jamieson typ II, level IT)

Zdroj obrazku: VFN Praha

chlazeni byly odebrany $tépy pro koronarni rekonstrukci:
a. thoracica interna vlevo a v. saphena magna z pravého bérce.
Po zchlazeni pacientky byla na ascendentni aortu nalozena
pri¢na svorka a do kofene aorty pomoci Cooleyho jehly apli-
kovana studena krystaloidni kardioplegie (Custodiol). Na-
sledné byla standardnim zptsobem provedena oboustrannd
endarterektomie plicnice.?

Jako prvni byla oteviena prava vétev plicnice, kde ve shodé
s angiografii bylo zji$téno postizeni segmentt horniho laloku
a uzavér segmentu sttedniho a dolniho laloku. Byla provedena
kompletni endarterektomie v hypotermické cirkula¢ni zastave,
ktera trvala 12 minut. Po odstranéni endarteria byla provedena
sutura tepny ve dvou vrstvach. Po reperfuznim intervalu byla
oteviena leva vétev plicnice, kde byl uzavien jeden segment
dolniho laloku a oba segmenty v lingule. Byla provedena kom-
pletni endarterektomie ve dvou kusech s naslednou suturou ar-
teriotomie ve dvou vrstvach, cirkula¢ni zastava trvala 12 minut.
Odstranéné endarterium bylo klasifikovano jako Jamieson typ
IL, level II (obr. 4).

Nésledné byla obnovena cirkulace (byl spustén MO) a za-
héjeno ohfivani pacientky do normotermie. V pribéhu ohti-
vani bylo provedeno nasiti bypassu: zilni §tép na pravou vén-
¢itou tepnu pod margo, a. thoracica interna na RIA v jejim
sttednim useku. Po uvolnéni pricné svorky byla obnovena
srde¢ni akce, kterd spontanné presla do komorové fibrilace.
Prvnim vybojem byl obnoven sinusovy rytmus. Na nasténné
svorce byla nasita centralni anastoméza zilniho bypassu. Po
dosazeni normotermie probéhl nekomplikované weaning mi-
motélniho obéhu, byly odstranény kanyly a po kontrole krva-
ceni byla standardnim zptisobem uzaviena sternotomie. Cel-
kova doba operace byla 6 hodin a 24 minut, délka MO 286
minut, ¢as svorky 140 minut, ¢as cirkula¢ni zastavy 24 minut.

Pacientka byla po vykonu prelozena na poopera¢ni oddé-
leni. Zde doslo prechodné k poklesu srde¢niho vydeje s oligu-
rif, po objemovych vyzvach echokardiograficky zjisténa dys-
funkce dilatované pravé komory, proto byl nasazen dobutamin
v davce 5 ug/kg/min. Nasledné doslo k upravé srde¢niho vydeje
i klinickych priznakii. Pacientka byla extubovana prvni poope-
racni den, dalsi den byla vysazena katecholaminovéd podpora.
Postupné byly odstranény invazivni vstupy, zahajena rehabili-
tace a sedmy den po operaci byla pacientka prelozena na stan-
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dardni oddéleni. Zde byl pooperacni priibéh nekomplikovany
a pacientka byla k nastaveni medikace preloZena na II. interni
kliniku VEN. Operacni rany zhojeny per primam. Dle echo-
kardiografického vysetfeni doslo prakticky k normalizaci tlaki
v plicnici. Byla prelé¢ena symptomatickd mocova infekce an-
tibiotiky dle citlivosti, byla nastavena antikoagula¢ni 1éc¢ba a pa-
cientka byla 16 dni po operaci propusténa v dobrém stavu do
domaciho osetfovani.

Pacientka byla dale pravidelné sledovana v ambulanci pro
lé¢bu plicni hypertenze. Dlouhodobé se citi dobfe, stran dus-
nosti stacionarné NYHA I-II, bolesti na hrudi od operace ne-
méla.

Diskuse

V kardiocentru VEN bylo od roku 2004 provedeno 329 endar-
terektomii plicnice. Z toho u 94 pacientti byl proveden kombi-
novany kardiochirurgicky vykon (sutura foramen ovale patens
36x, aortokoronarni bypass 33x, implantace kardiostimulatoru
7x, MAZE procedura pro fibrilaci sini 17x, ndhrada aortalni
chlopné 7x, vykon na mitralni chlopni 2x, plastika trikuspi-
dalni chlopné 1x, korekce anomalniho vyusténi plicnich zil 1x,
ndhrada ascendentni aorty 1x). Vzhledem k tomu, Ze reSeni
dalsich kardiochirurgickych komorbidit probiha v priibéhu
ohfivéni pacienta, nedochazi tak k zasadnimu ndristu ¢asu
operace ani k prodluzovani délky mimotélniho obéhu, u vét-
$iny vykoni je delsi pouze cas svorky na ascendentni aorté.
Kombinované vykony nemaji ve srovnani s izolovanou endar-
terektomii vliv na vyvoj hemodynamickych parametrt po ope-
raci. Mortalita a dlouhodobé preziti jsou rovnéz srovnatelné
mezi obéma skupinami. Vyjimku tvofi pacienti, ktefi spolu
s endarterektomii podstupuji chirurgickou revaskularizaci
myokardu, jejichZ progndza a preziti je horsi z diivodu zaklad-
niho onemocnéni - ischemické choroby srde¢ni. U kombino-
vanych vykontl je pozorovan vyssi vyskyt nékterych kompli-
kaci, je statisticky delsi doba umélé plicni ventilace a celkové
délky hospitalizace.®

Zavér

Endarterektomie plicnice je kurativni metodou 1é¢by u indi-
kovanych pacientt s CTEPH. Vysledky kardiochirurgickych
vykonii kombinovanych s endarterektomii plicnice jsou porov-
natelné s vysledky izolované endarterektomie. Vichni pacienti
indikovani k endarterektomii plicnice by bez ohledu na vék

méli pfedoperac¢né podstoupit screening na kardiochirurgicky
feditelné komorbidity a tyto by mély byt feseny v jedné dobe.

Cooley Denton Arthur (1920-2016) — americky kardiochirurg. Vystudoval
University of Texas, za 2. svétové valky slouzil v Evropé jako chirurg v ar-
madeé. V 50. letech se stal docentem chirurgie na Baylor College. Spolupra-
coval s M. E. DeBakeyem a snaZil se o vyvinuti novych metod 1é¢by aneu-
rysmatu aorty. v Roce 1962 zalozil Texas Heart Institute. Spolu s kolegy
pracoval na vyvoji novych umélych srde¢nich chlopni (1962-1967), v roce
1969 jako prvni transplantoval umélé srdce. Byl autorem a spoluautorem
vice nez 1 400 odbornych ¢lanki a 12 knih.

(zdroj informaci: archiv redakce)
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Farmakologicka lécba chronické tromboembolické

plicni hypertenze - popis pripadu

David Ambroz

II. interni klinika kardiologie a angiologie, 1. LF UK a VEN, Praha

Souhrn

Operacni lécba chronické tromboembolické plicni hypertenze (CTEPH) pomoci plicni
endarterektomie (PEA) je vysoce u¢inna metoda lécby. Bohuzel vzhledem k anatomic-
kému typu postizeni a komorbiditam PEA ji podstupuje kolem 60 % nemocnych. Ne-
operabilni nemocni a nemocni s rezidualni plicni hypertenzi po provedené PEA jsou
kandidati specifické vasodilata¢ni farmakologické lécby CTEPH.

Farmakologicka 1écba CTEPH v nedavné minulosti se sklddala pouze z trvalé anti-
koagula¢ni terapie a symptomatické 1é¢by chronického pravostranného srde¢niho selhani
pomoci diuretik. Ptichod specifické vasodilata¢ni 1é¢by CTEPH pomoci riociguatu za-
sadnim zptisobem zlepSuje symptomy nemocnych. Kazuistika prezentuje efektivitu 1écby
a zaroven diskutuje i mozna rizika, ktera jsou spjata s podavanim riociguatu.

Summary

The pharmacology treatment of a chronic thromboembolic pulmonary hypertension
- the case report

The surgical treatment of a chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH)
by pulmonary endarterectomy (PEA) is a highly effective method of treatment. However,
only 60% of patients undergo PEA due to anatomical types of impairment and their co-
morbidities. Patients who are not suitable for surgical intervention and patients with re-
sidual pulmonary hypertension after PEA are candidates for a specific pharmacology
treatment of CTEPH with vasodilators.

The pharmacology treatment of CTEPH has recently included only a permanent an-
ticoagulation treatment and a symptomatic therapy of the chronic right heart failure with
diuretics. The introduction of the specific treatment of CTEPH with vasodilator riociguat
significantly improves patients’ symptoms. The case report presents the effectiveness of
that therapy and it also discusses potential risks associated with riociguat.

Ambroz, D. Farmakologickd 1écba chronické tromboembolické plicni hypertenze — popis pripadu.
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Uvod

Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) patii
k chronickym komplikacim akutni Zilniho tromboembolismu
(TEN). Vyskytuje se asi u 3-5 % nemocnych s anamnézou pro-
délané akutni pfihody TEN.! Pfi¢inou choroby je kombinace
mechanické obstrukee plicnich tepen po nedokonalé reperfuzi
s vytvorenim sept (obr. 1), stendz a uzavért vétvi plicnice s ak-
tivni konstrikei a remodelaci drobnych plicnich tepének - mi-
krovaskuldrni postizeni kompatibilni s postizenim u plicni ar-
teridlni hypertenze. Kombinace obou patofyziologickych jevii
pak vede k vzestupu plicni vaskuldrni rezistence, rozvoji zvy-
$eného tlaku v plicnici a nasledné k chronickému selhavani
pravé komory.

CTEPH je u nemocnych s anatomicky vhodnym nélezem
proximalni obstrukce na urovni lobarnich az subsegmentar-
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nich plicnich tepen potencidlné vylécitelna pomoci plicni en-
darterektomie (PEA). Prognéza nemocnych s CTEPH byla
v obdobi pred dostupnosti PEA extrémné $patna. U nemoc-
nych se stfednim tlakem v plicnici nad 45 mmHg bylo pétileté
prezivani kolem 10 %.2 Moznost operac¢ni 1é¢by pomoci PEA
zvratila tuto extrémné $patnou prognézu. V soucasnosti je
CTEPH jediny typ chronické prekapilarni plicni hypertenze,
ktery je potencidlné plné vylécitelny. Bohuzel ne vsichni ne-
mocni maji nalez anatomicky vhodny k operaci. Navic ¢ast ne-
mocnych i pfes potencialné anatomicky vhodny nalez je kon-
traindikovana pro zavazné pridruzené choroby. Z nasi
zku$enosti a ve shodé s dostupnymi literdarnimi daty je opera-
bilnich mezi 60-70 % pacientt.® To znamena, ze 30-40 % ne-
mocnym nemizeme nabidnout tu nejuc¢innéjsi 1écebnou me-
todu a musime je 1é¢it alternativné. Navic u cca 30 %
nemocnych po PEA pretrvava rezidualni plicni hypertenze
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Obr. 1: Detail CT angiografie plicnice u pacienta s CTEPH
V cerveném kruhu je zobrazeno septum v subsegmentarni
vétvi pravé plicnice.

dand zejména mikrovaskularnim postizenim, a i tito nemocni
potrebuji dalsi lécbu, protoze rezidudlni plicni hypertenze
zhorsuje prezivani nemocnych po PEA.

Az 50 % nemocnych s diagnostikovanou CTEPH tedy po-
trebuje i specifickou farmakologickou lé¢bu plicni hypertenze.
Alternativnim lé¢ebnym postupem pro pacienty s inoperabilni
CTEPH a/nebo rezidualni plicni hypertenzi po PEA je balon-
kova angioplastika plicnice, kterd specifickou vazodilata¢ni
lé¢bu nenahrazuje, ale dopliuje.

Aktualni evropska doporuceni pro diagnostiku a lécbu
chronické plicni hypertenze pripoustéji moznost 1écby téchto
pacientd pomoci vazodilata¢nich 1ékti pouzivanych pro lécbu
plicni arterialni hypertenze, ale v ramci off label indikace. Ak-
tualné jediny lék, ktery ma pozitivni studii a je registrovany
a hrazeny v CR v této indikaci, je stimuldtor guanylatcyklazy
riociguat. K dal$im pripravkiim, které prokazaly uc¢innost v kli-
nické studii, patfi tkanové specificky antagonista receptoru pro
endotelin macitentan a analog prostacyklinu treprostinil. Tyto
léky nicméné nejsou aktudlné v této indikaci v CR registrovany
a hrazeny.

Kazuistika

71lety nemocny byl doporucen do Centra pro diagnostiku
alécbu plicni hypertenze na II. interni klinice kardiologie a an-
giologie Vieobecné fakultni nemocnice v Praze pro suspektni
CTEPH. Nemocny pét let pred vySetfenim na naSem pracovisti
prodélal akutni plicni embolii (PE). JiZ v dobé stanoveni dia-
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gnoézy akutni PE mél nemocny na echokardiografickém vyse-
treni obraz dilatované a dysfunkéni pravé komory s odhadem
systolického tlaku v plicnici (PASP) 45-50 mmHg. Byl lécen
v akutnim stavu antikoagula¢ni 1é¢bou pomoci nefrakciono-
vaného heparinu a nasledné warfarinem. Pres adekvatni anti-
koagula¢ni 1é¢bu doslo u nemocného pouze k parcidlnimu
zlepseni ndmahové dusnosti z funkéni tfidy III do funkéni
tridy II dle WHO. Kontrolni echokardiografické vysetteni pro-
vedené 14 mésicti po diagnoéze akutni PE prokazalo zlep$eni
s vymizenim dilatace pravostrannych srde¢nich oddili a s po-
klesem PASP na 19 mmHg. Soucasné provedena ventilacné
perfuzni scintigrafie plic (V/P scan) ale prokazala netplnou re-
perfuzi v plicnim recisti. Pro pfetrvavajici obtize a netiplnou
reperfuzi na V/P scanu nebyla u nemocného ukoncena anti-
koagula¢ni terapie a pokracovala dlouhodobé.

Nicméné i pfes protrahovanou antikoagula¢ni 1é¢bu se
v dlouhodobém horizontu stav nemocného nelepsil, a naopak
dochazelo k pozvolnému zhor$ovani tolerance namahy a k pro-
gresi dusnosti do III. stupné dle WHO. Na echokardiografic-
kém vysetfeni provedeném ambulantnim kardiologem pét let
po atace PE byly zachyceny nepfimé zndmky dlouhodobého
zatizeni pravé komory, a to konkrétné mirna dilatace pravo-
strannych srdec¢nich oddilt, tvar pismene D levé komory v sys-
tole, ale gradient na trikuspidalni chlopni pfi stopové regurgi-
taci byl pouze 18 mmHg a nesvédcil pro klidovou plicni
hypertenzi. Pro pretrvavajici obtiZe a vzhledem k moznému
podhodnoceni trikuspidalniho gradientu na echokardiografic-
kém vySetfeni pfi stopové trikuspidélni regurgitaci byl ne-
mocny odeslan na naSe pracovi§té k dovysetfeni mozné
CTEPH a zvazeni moznosti 1é¢by.

Na naSem pracovisti bylo provedeno echokardiografické vy-
Setfeni, které potvrdilo dilataci jak pravé siné, tak i komory,
stopovd trikuspidalni regurgitace komplikovala odhad PASP,
nicméné odhad PASP se pri vySetfeni z atypickych projekci
jevil vys$si, mezi 55-60 mmHg. V/P scan potvrdil pfetrvavajici
defekty v plicnim recisti, bez ventila¢niho korelatu. CT angio-
grafie plicnice prokazala typicka septa a uzavéry (obr. 1) odpo-
vidajici CTEPH. Na zdkladé pozitivity V/P scanu, CT angio-
grafie, echokardiografického nalezu plicni hypertenze a pro
pretrvavajici symptomy byl nemocny indikovan k provedeni
invazivniho hemodynamického vysetfeni. Pravostranna srdec-
ni katetrizace potvrdila podezieni na prekapilarni plicni hy-
pertenzi. U nemocného byla zjisténa velmi tézka plicni hyper-
tenze se stfednim tlakem v plicnici 53 mmHg s vysokou plicni
cévni rezistenci 13,17 WU. Kompletni vysledky hemodynamic-
kého vysetfeni jsou uvedeny v tabulce 1. Souc¢asné provedena
digitalni subtrak¢ni angiografie (DSA) plicnice potvrdila dia-

Tab. 1: Kompletni vysledky hemodynamického vysetieni

tlak v pravé sini (mmHg) 3

tlak v pravé komore (mmHg) 94/6
tlak v plicnici (mmHg) 96/35/53
tlak v zaklinéni (mmHg) 6
minutovy vydej srde¢ni (1/min) 3,57

plicni cévni rezistence (Woodovy jednotky) 13,17
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Tab. 2: Vysledky funk¢niho vysetfeni plic

FvC 4,261 120 %
FEV, 3,021 111 %
FEV,/FVC 70,6 %
TLC 7,01 109 %

FVC - forsirovana vitalni kapacita
FEV, - forsirovana vitalni kapacita v 1. vtefiné vydechu
TLC - celkova plicni kapacita

gnoézu CTEPH. U nemocného na DSA prevazovalo spiSe peri-
ferni postizeni. Jednalo se o nasténné organizované tromby
a septa na urovni segmentdarnich a subsegmentdrnich plicnich
tepen (obr. 2 a 3). Vedlej$im nalezem pti selektivni koronaro-
grafii byla hemodynamicky vyznamna 80% stendza ramus in-
terventricularis anterior (RIA).

Soucasné byly vylouceny za hospitalizace i jiné pri¢iny chro-
nické namahové dusnosti, jako jsou anemie nebo chronické re-
spira¢ni onemocnéni (tabulka 2). Nalezy byly projednany na
indika¢nim kardiochirurgickém seminafi s otazkou provedeni
plicni endarterektomie a chirurgické revaskularizace myokardu
pomoci bypassti. Vzhledem k perifernimu postiZeni na urovni
segmentarnich a zejména subsegmentdrnich plicnich tepen byl
nemocny kontraindikovan k PEA. Proto bylo rozhodnuto
o perkutdnni translumindlni angioplastice vyznamné stendzy
RIA a nasledné zahdjeni specifické vazodilata¢ni terapie po-
moci riociguatu.

Nekomplikované byl nemocnému zaveden 1ék uvolnujici
stent do RIA (obr. 4 a 5). Poté jsme u nemocného zahdjili lé¢bu
pomoci riociguatu podle doporuceného titra¢niho schématu.
Béhem osmi tydni byla pocatecni davka 1,0 mg 3x denné kaz-
dych 14 dni navy$ena o 0,5 mg do maximalni davky 2,5 mg 3x
denné. Nemocny tuto 1é¢bu velmi dobie toleroval a neobjevily
se u ného zadné nezddouci Gc¢inky. U nemocného doslo ke
zlepSeni funkeni tiidy z III. st. dle WHO do I st. dle WHO. Ve
shodé se subjektivnim zlep$enim doslo u nemocného k nartstu
dosazené vzdalenosti v testu Sestiminutové chiize z 495 metrt
na 600 metra.

Obr. 2: DSA plicnice vlevo
u pacienta s CTEPH

Obr. 3: DSA plicnice vpravo
u pacienta s CTEPH
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Diskuse

Operacni 1é¢ba pomoci plicni endarterektomie (PEA) zdsad-
nim zpusobem zmeénila Spatnou prognézu nemocnych
s CTEPH. Pred zavedenim PEA do rutinni klinické praxe bylo
pétileté prezivani nemocnych kolem 10 %.2 Aktualni pétileté
prezivani po PEA dosahuje 80-90 %.° Tyto vynikajici vysledky
favorizuji opera¢ni feseni pred farmakologickou 1é¢bou.

Nicméné je dtilezité si uvédomit, Ze technicky operabilnich
nemocnych s chirurgicky fesitelnym nalezem je mezi 60-70 %
v zavislosti na zkuSenosti operatéra. Dal$ich 15-20 % technicky
operovatelnych nemocnych je kontraindikovano k PEA pro za-
vazné komorbidity, jako jsou zavazné ventilacni poruchy pri
pokrocilych stadiich chronické plicni bronchopulmonalni cho-
roby ¢i intersticialnich plicnich procesti nebo pozdni stadia
chronického rendlniho selhani. Dal$im déivodem kontraindi-
kace nemocného muze byt prili$ vysoka plicni cévni rezistence,
ktera neimérné zvysuje operacni riziko.> Prognéza neopero-
vanych nemocnych neni pti aktualnich moznostech mediciny
tak $patna, ale tfileté prezivani pacientti kontraindikovanych
k PEA je v soucasnosti 70 %.° Tito pacienti tvori prvni ¢ast ne-
mocnych, ktefi jsou kandidaty specifické vazodilata¢ni terapie.

Druhou ¢ast nemocnych, u kterych uvazujeme o mozné far-
makoterapii, tvofi pacienti, ktefi podstoupili PEA, ale po ope-
raci zlistavaji symptomaticti a na kontrolni pravostranné srdec-
ni katetrizaci provedené alespon tfi mésice po PEA maji
zjisténu rezidualni prekapildrni plicni hypertenzi. Ze 100 %
operovanych podle riznych praci kolisa vyskyt rezidualni
plicni hypertenze mezi 30-40 %.* Progndza pacientti s rezidu-
alni plicni hypertenzi je vyrazné horsi nez pacientt bez rezi-
dualni plicni hypertenze. V nasem centru je pétileté prezivani
nemocnych bez plicni hypertenze 90 % a nemocnych s t€73i re-
zidudlni PH je pouze 62 %. Souhrnné specifickou vazodilata¢éni
farmakologickou lé¢bu vyzaduje az kolem 50 % nemocnych
s CTEPH.

Riociguat je solubilni aktivator guanylatcyklazy, ptisobici ne-
zavisle na NO, ktery je typicky snizen u nemocnych s plicni hy-
pertenzi. Pravé nezavislost aktivace guanylatcyklazy i pfes ne-
dostatek endogenniho NO je diivodem vysoké ucinnosti tohoto
preparatu. U¢innost riociguatu byla prokdzana v populaci in-
operabilnich nemocnych s CTEPH a nemocnych s rezidudlni
PH v klinické studii CHEST 1 a 2. Studie CHEST 1 byla place-
bem kontrolovana studie na 261 nemocnych s inoperabilni/re-
zidualni plicni hypertenzi u nemocnych s CTEPH, ktera pro-
kazala po 16 tydnech statisticky signifikantni naruast vzdalenosti
dosazené v testu Sestiminutové chiize o 39 metrti a pokles plicni
vaskularni rezistence 0 226+248 dyn.sec.cm.” Extenze této stu-
die pod nazvem CHEST 2 sledovala vétsi ¢ast nemocnych za-
razenych pivodné do studie CHEST 1, ktef1 jiz v8ichni byli ak-
tivné 1éceni riociguatem, a ta prokazala zlepseni a/nebo
stabilizaci funk¢ni tfidy v prvnim roce sledovani u 95 %. Jed-
noleté prezivani lé¢enych pacientt bylo v této studii 93 %.8

Uvedend kazuistika dobre ukazuje efekt farmakologické
léeby CTEPH pomoci riociguatu. Soucasné ukazuje ale i na
mozna rizika 1é¢by, kdy v pfipadé koincidence CTEPH s is-
chemickou chorobou srde¢ni nevime jisté, zda riociguat ne-
miize nemocné poskodit. Problémem je, Ze v ramci klinickych
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Obr. 4: Ramus interventricularis anterior pred intervenci ste-
noézy
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studii byli vzdy vylouceni nemocni se symptomatickou ische-
mickou chorobou srde¢ni. Riociguat jako NO independentni
stimulator guanylatcyklazy ptisobi ve stejné patofyziologické
ose jako inhibitor fosfodiesterdzy 5 sildenafil. A pravé silde-
nafil je relativné kontraindikovan u nemocnych se symptoma-
tickou ischemickou chorobou srde¢ni. Z tohoto divodu jsme
u nemocného uprednostnili nejdtive perkutanni revaskulari-
zaci myokardu a az nasledné nasadili specifickou vazodilata¢ni
1é¢bu riociguatem.

Zaver

Farmakologicka 1é¢ba pomoci riociguatu u nemocnych s in-
operabilni chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi
predstavuje velmi u¢innou lé¢bu s vyraznym efektem na zlep-

$eni ndmahové dusnosti, tolerance fyzické zatéze a velmi prav-
dépodobné i s pozitivnim efektem na dlouhodobou prognézu

Literatura

1. Guérin, L., Couturaud, E, Parent, E et al. Prevalence of chronic thrombo-
embolic pulmonary hypertension after acute pulmonary embolism. Pre-
valence of CTEPH after pulmonary embolism. Thromb Haemost 112, 3:
598-605, 2014.

2. Riedel, M., Stanek, V., Widimsky, J., Prerovsky, I. Longterm follow-up of
patients with pulmonary thromboembolism. Late prognosis and evolution
of hemodynamic and respiratory data. Chest 81, 2: 151-158, 1982.

Obr. 5: Ramus interventricularis anterior — intervence ste-
noézy

11. Interni klinika kardiologie a angiologie, 1. LF UK a VFN, Praha

3. Pepke-Zaba, J., Delcroix, M., Lang, I. et al. Chronic thromboembolic pul-
monary hypertension (CTEPH): results from an international prospective
registry. Circulation 124, 18: 1973-1981, 2011.

4. Jamieson, S. W., Kapelanski, D. P, Sakakibara, N. et al. Pulmonary endar-
terectomy: experience and lessons learned in 1,500 cases. Ann Thorac Surg
76, 5: 1457-1462, 2003.

5. Jenkins, D. P,, Madani, M., Mayer, E. et al. Surgical treatment of chronic
thromboembolic pulmonary hypertension, Eur Respir J 41, 3: 735-742,
2013.

6. Delcroix, M., Lang, ., Pepke-Zaba, J. et al. Long-term outcome of patients
with chronic thromboembolic pulmonary hypertension: Results from an
international prospective registry. Circulation 133, 9: 859-871, 2016.

7. Ghofrani, H. A, D'Armini, A. M., Grimminger, F. et al. Riociguat for the
treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension. N Engl |
Med 369, 4: 319-329, 2013.

8. Simonneau, G., D'Armini, A. M., Ghofrani, H. A. et al. Riociguat for the
treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension: a long-
term extension study (CHEST-2). Eur Respir J 45, 5: 1293-1302, 2015.

MUDr. David Ambroz

II. interni klinika kardiologie a angiologie
Vseobecna fakultni nemocnice

U Nemocnice 2

128 08 Praha 2

KAZUISTIKY V ANGIOLOGII MS1 2018/2019 41



Tézké pravostranné srdecni selhani jako dasledek
chronické tromboembolické plicni hypertenze

Milan Hromadka!, Richard Rokyta!, Pavel Jansa?

'Kardiologicka klinika FN a LF UK Plzen, Komplexni kardiovaskularni centrum FN Plzen
2L interni klinika — klinika kardiologie a angiologie, 1. LF UK a VEN Praha

Souhrn

Kazuistika popisuje diagnostiku tézké plicni hypertenze (PH) s ndlezem chronické trom-
boembolické plicni hypertenze, kterd vedla v dal$im priibéhu k rozvoji tézkého pravo-
stranného srde¢niho selhdni s nutnosti pobytu v intenzivni pé¢i a podavani inotropni
podpory. Dokumentuje moznosti terapie u tohoto typu PH a potfebu spoluprace se spe-

cializovanym centrem pro plicni hypertenzi.

Summary

A severe right heart failure as a result of chronic thromboembolic pulmonary hyper-

Klicova slova

B chronicka
tromboembolicka plicni
hypertenze

B akutni pravostranné
srdecni selhani

B riociguat

Keywords

tension B chronic thromboembolic
The case report describes the diagnostics process of a severe pulmonary hypertension pulmonary hypertension
(PH) detecting chronic thromboembolic pulmonary hypertension that gradually led to B acute right heart failure
a severe right heart failure requiring hospitalization in ICU and initiation of inotropic m riociguat

support. It documents therapeutic options in this type of PH and a need of cooperation

with a specialized centre for pulmonary hypertension.

Hromddka, M., Rokyta, R., Jansa, P. Tézké pravostranné srdecni selhdni jako diisledek chronické
tromboembolické plicni hypertenze. Kazuistiky v angiologii 5, MS1: 42-44, 2018/2019.

Uvod

Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) jako
treti nejcastéjsi pricina plicni hypertenze je definovana zvyse-
nim stfedniho tlaku v plicnici 225 mmHg. Jedna se o chro-
nickou komplikaci akutni plicni embolie u pacientt, u kterych
nedojde i pfes trombolytickou a/nebo antikoagula¢ni 1écbu
k rozpusténi embolizovanych trombotickych hmot. Postupné
dochazi ke vzestupu tlaktl v plicnici, nartstu plicni cévni re-
zistence a v urcitych pripadech k rozvoji pravostranného
srde¢niho selhdvani. CTEPH postihuje okolo 2-4 % pacientt
po prodélané plicni embolii. Anamnéza plicni embolie je az
ve 25 % ptipadti némad. Zakladni diagnostickou metodou je
echokardiografie a plicni scintigrafie nasledované pravostran-
nou srde¢ni katetrizaci. K lokalizaci trombotického postizeni
plicnice vyuzivame vypocetni tomografii ¢i magnetickou re-
zonanci s podanim kontrastni latky, a zejména plicni angio-
grafii, kterd stale ziistava zlatym standardem. Optimélni lécbu
CTEPH predstavuje endarterektomie plicnice u pacientt
s chirurgicky dosazitelnou obstrukci jednotlivych vétvi arteria
pulmonalis. U pacientq, ktefi nejsou vhodnymi kandidaty chi-
rurgické 1écby, predstavuje v soucasné dobé alternativu speci-
fickd farmakoterapie vedend specializovanym centrem pro
lé¢bu PH.
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Kazuistika

Kazuistika popisuje 74letou pacientku, kterd byla odeslana ke
kardiologickému vysetieni v listopadu 2016 pro asi $est mésicti
progredujici dusnost s toleranci chiize do 50 m. Dosud byla 1¢-
¢ena pouze pro arterialni hypertenzi, bez vyznamnéjsich ko-
morbidit. Pfi fyzikalnim vySetfeni byl krevni tlak 127/69
mmHg, akcentace 2. ozvy nad plicnici, normalni poslechovy

Obr. 1: Vstupni elektrokardiografie
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nalez na plicich, dolni koncetiny bez otoku. EKG s nalezem
pravidelné srde¢ni akce, pfitomen sinusovy rytmus, negativni
viny T ve V1-V4.

Bylo provedeno echokardiografické vySetfeni s ndlezem
tézké plicni hypertenze, odhadovany systolicky tlak v plicnici
okolo 96 mmHg. Leva komora byla koncentricky remodelo-
vana s normalni velikosti a dobrou systolickou funkci (EF 65 %)
alehce porusenou diastolickou funkci, plnici tlak levé komory
nebyl odhadem zvyseny. Pfitomna mélo vyznamna mitrdlni
regurgitace, normalni nélez na aortalni chlopni. Prava srde¢ni
komora byla zvétSena, jeji systolickd funkce byla na dolni hra-
nici normy (EF 50 %), prava sin zvét$ena, centralni zilni tlak
odhadem normalni.

Obr. 2: Vrcholovy gradient trikuspidalni regurgitace

1 TR Vmax 4.68 m/s

TR maxPG B7.69 mmHg

Zdroj obrazku: FN Plzer

Nasledné byla doplnéna perfuzni scintigrafie s nélezem vi-
cecetnych defektll nepravidelného tvaru v perifernich ¢astech
obou plic a normélnim nélezem distribuce radiofarmaka pfi
ventila¢nim scanu. Nalez svédcil pro stav po oboustranné
plicni embolii, dle charakteru perfuznich defektt s podezienim
na sukcesivni etiologii. Anamnéza plicni embolie byla u paci-
entky néma.

Obr. 3: Perfuzni a ventilacni scintigrafie

s

Zdroj obrazku: FN Plzefi

Pti CT vySetifeni zjisténa dilatace kmene a hlavnich vétvi
plicnice s typickym zvyraznénym rozdilem kalibra tepen v ob-
lasti hild, ale bez znamek embolie.

U nemocné byla zahdjena antikoagula¢ni lé¢ba nizkomole-
kularnim heparinem s pfevedenim na terapii warfarinem, hod-
noty INR uspokojivé. Pro perzistujici nélez tézké plicni hyper-
tenze dle kontrolni echokardiografie byla nemocna odesldna
do specializované ambulance Centra pro plicni hypertenzi

Obr. 4: CT angiografie plicnice

#

VEN Praha. Pti vySetfeni nemocna odmitla provedeni pravo-
stranné srdec¢ni katetrizace, proto dalsi sledovani probihalo
u spadového kardiologa.

Pro rozvoj tézkého pravostranného srde¢niho selhani byla
pacientka v srpnu 2017 piijata na spadové interni oddéleni
(NT-proBNP 10 103 ng/l, hsTnT 41 ng/l). Pfes kontinualni
1é¢bu furosemidem navozena pouze minimadlni diuréza, pfi-
tomny opakované paroxysmy supraventrikularni tachykardie
s hypotenzi. Po domluvé byla pacientka prelozena na Kardio-
logickou jednotku intenzivni péce nasi kliniky. Pfi ptijeti byla
tebrilni s elevaci zanétlivych parametri, dle RT'G srdce a plic
byla verifikovana oboustrannd bronchopneumonie. Byla zaha-
jena lécba empirickou kombinaci antibiotik (amoxicilin + kla-
rithromycin) a podpiirna bronchodilata¢ni medikace, intermi-
tentné byla nutnd neinvazivni ventilace. Pro pfetrvavajici
znamky pravostranného srde¢niho selhavani se systolickou
dysfunkci pravé komory s EF 40 % byl podan levosimendan
s dobrym efektem na diurézu. Pro pokles krevniho tlaku pod-
pora obéhu noradrenalinem a soucasné podavan dobutamin
za invazivni monitorace. Bylo pokracovano v i.v. diuretické
1é¢bé s regresi znamek pravostranného srde¢niho selhani. Dle
RTG srdce a plic regrese bronchopneumonie a normalizace za-
nétlivych parametri. Pro opakované paroxysmy fibrilace sini
s rychlou komorovou odpovédi byl podévan kontinudlné es-
molol a zahdjeno syceni amiodaronem. Stav byl komplikovan
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prajmy, klostridiovy toxin i antigen byly negativni. Pro infekci
mocovych cest pti kultivacnim nélezu Escherichia coli pielé-
Cena ceftriaxonem. Postupné nastala obéhova stabilizace, moz-
nost vysazeni noradrenalinu pfi ponechani lé¢by dobutami-
nem.

Po domluvé byla pacientka prelozena na II. interni kliniku
kardiologie a angiologie VFN Praha. Zde byl stav komplikovan
recidivou priijmovité stolice s nalezem pozitivity klostridio-
vého antigenu i toxinu, zahdjena lé¢ba metronidazolem a van-
komycinem i.v. Stav neumoznoval provedeni srde¢ni katetri-
zace, proto byla nemocna prelozena k doléceni na spadové
interni pracovisté. S odstupem dvou mésicii byla provedena na
II. interni klinice VFN Praha pravostranna srde¢ni katetrizace
s nalezem stfedné zavazné az zavazné plicni hypertenze se zvy-
$enim plicni arterioldrni rezistence a mirné snizenym srde¢nim
indexem (prava sin: 9 mmHg, prava komora: 82/9 mmHg, ar-
teria pulmonalis: 80/10/41 mmHg, tlak v zaklinéni stied:
10 mmHg pfi TK 100/65 mmHg, srde¢ni index: 2,5 1/min/m?).
Koronarografie s normalnim nalezem. Angiografie plicnice
s nalezem subsegmentarniho postizeni bez moznosti chirur-
gické intervence. Pfi nasledné kontrole v bfeznu 2018 byla za-
héjena medikace riociguatem 3x1 mg.

Nemocna byla soucasné dispenzarizovana v kardiologické
ambulanci naseho pracovisté. Pfi zavedené 1écbé doslo k vy-
znamnému zlep$eni tolerance zatéze, pacientka ujde pfi po-
malé chizi az 3 km, potize se zhorsuji pti chiizi do kopce. Dle
kontrolniho echokardiografického vysetieni pretrvava tézka
plicni hypertenze, systolicky tlak v plicnici je odhadem
77 mmHg, pravostranné srdec¢ni oddily jsou mirné zvétsené,
systolickd funkce pravé komory je na dolni hranici normy.
Centralni zilni tlak je odhadem normélni.

Obr. 5: Vrcholovy gradient trikuspidalni regurgitace
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Zdroj obrazku: FN Plzer

44 KAZUISTIKY V ANGIOLOGII MS1 2018/2019

PRAVOSTRANNE SRDECNI SELHANI JAKO DUSLEDEK CHRONICKE TROMBOEMBOLICKE ...

Escherich Theodor (1857-1911) — rakousko-némecky pediatr. 1881 ziskal
doktorat mediciny (studoval v Strassburgu, Kielu, Berlin¢, Wiirzburgu
a Mnichove). V roce 1885 objevil bakterii Escherichia coli, ktera od roku
1919 nese jeho jméno. V roce 1890 se stal profesorem pediatrie na univer-
zité Karla-Frantiska ve Styrském Hradci, od roku 1902 pak pracoval ve
Vidni.

(zdroj informact: archiv redakce)

Zavér

Tato kazuistika dokumentuje moznosti specifické 1é¢by chro-
nické tromboembolické plicni hypertenze u komplikované
a htire spolupracujici nemocné s némou anamnézou prodélané
plicni embolie a kontraindikaci plicni endarterektomie. Zakla-
dem lécby plicni hypertenze je v¢asna a komplexni diagnostika
k posouzent jeji etiologie a v indikovanych ptipadech zahdjeni
tarmakoterapie specializovanym centrem pro léc¢bu plicni hy-
pertenze.
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