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Abstrakta

(Za obsahovou stranku abstrakt odpovidajf autofi.)

NASE PRVNI ZKUSENOSTI S UZITIM SILDENAFILU
U AKUTNIHO PRAVOSTRANNEHO SRDECNIHO SELHAVANI
PO TRANSPLANTACI SRDCE

BEDANOVA H, PETRIKOVITS E, STUDENIK P, NECAS J, NEMEC P
Centrum kardiovaskuldrni a transplantacni chirurgie, Brno

0 Gcinnosti a bezpecnosti uzitf sildenafilu k 1éché pacientli s chronickym srdecnim selhanim
a téZkou plicnf hypertenzi (PH) existuje jiZ fada literdmich ddajdl. Sildenafil u téchto pacientd
snizuje plicni vaskuldmi rezistenci (PVR) a transpulmondrni gradient (TPG) na hodnoty pfija-
telné k transplantaci srdce (TS) a dovoluje tak operovat i ty pacienty, kteff by jinak nebyli
do transplantacniho programu viibec zafazeni. O pouZiti sildenafilu v éché PH u pietrvdvajict
dysfunkce PK a té7ké trikuspiddini requrgitace po TS jsme nasli pouze ojedinélé zprdvy. Na nasem
pracovisti jsme timito zplisobem I€ili zatim jen jednoho z dosud transplantovanych 306 dospé-
Iych pacientd. Jednalo se 0 50letého muze, ktery podstoupil TS pro diagndzu ischemické kardio-
myopatie v listopadu 2007. Mél tézkou PH s PVR 5 W,j. Po operaci byl écen zpocdtku NO,
pozdéji alprostadilem, i pfes tuto [écbu v3ak pietrvavaly znamky téZkého pravostranného srdec-
niho selhdni. Jeho dalsf osud po nasazent sildenafilu je pfredmétem nasi kasuistiky.

ECMO (EXTRAKORPORALNI MEMBRANOVA OXYGENACE) —
OPTIMALNI MECHANICKA PODPORA PRO TEZKE AKUTNI
PRAVOSTRANNE SRDECNi SELHANI S KARDIOGENNIM
SOKEM

BELOHLAVEK J, ROHN V, SEMRAD M, KUNSTYR J, HORAK J, MLEJNSKY F,
VYKYDAL I, JANSA P POLACEK P, STRITESKY M, LINDNER J, LINHART A,
TOSOVSKY J

Kardiocentrum, Vseobecnd fakultni nemocnice a 1. Iékaf'skd fakulta Univerzity
Karlovy, Praha

Uvod: MimotéInf membranova oxygenace (extracorporeal membrane oxygenation — ECMO)
je rutinné uzivand metoda v piipadé tézkého respiracniho a/nebo srdecniho selhdni. ECMO
mize byt zahdjeno urgentné perkutdnnim zplisobem u kriticky nemocného pacienta
na jednotce intenzivni péce a pacienti na této podpofe mohou byt dokonce transportovani.
Autofi prezentujf své prvni zkusenosti s pouzitim ECMO u nemocnych s tézkym akutnim pravo-
strannym srdecnim selhénim s kardiogennim Sokem.

Metody: Podpora ECMO byla za obdobf od fjna 2007 do ffjna 2008 pouZita v nasem kardio-
centru u 10 konsekutivnich nemocnych, z toho tfi nemocni méli tézké akutni pravostranné
selhdnf nereagujici na konvencni Iécebné postupy. Jsou popsany jednotlivé pripady, diskuto-
vdny vyhody systému ECMO oproti ostatnim mechanickym srdecnim podpordm u pravostran-
ného srdecniho selhdni, a zhodnoceny technické a krvacivé komplikace.

Vysledky: Podpora ECMO byla zavedeno celkem v deviti pfipadech urgentné, a to ve viech
tfech pfipadech pravostranného srdecniho selhdni, vzdy veno-arterialnim zplsobem. Samotné

zavedent vedlo k promptni stabilizaci organovych funkci u vsech pacientdi. Indikacf k implan-
taci byla u dvou nemocnych tézkd dekompenzace plicnf arteridini hypertenze, u jednoho
nemocného masivni plicnf embolie s hemodynamickym kolapsem a podpora mu byla zave-
dena béhem systémové trombolyzy. U dvou pacientd byl priibéh osetfeni tispésny s ndslednym
odpojenim od ECMO a dimisf; u jedné nemocné sice tato podpora obéh stabilizovala, nicméné
osetfenf bylo komplikovdno trombocytopenif. Nedodlo ke zlepsenf zdkladniho onemocnéni
a podpora byla po konsensudlni dohodé ,ECMO tymu” ukoncena a nemocnd ndsledné zemrela,
viz tabulka 1.

Zavér: Mechanickou podporu obéhu a plicnich funkci formou ECMO povazujeme u nemoc-
nych s konvencné nefesitelnym akutnim pravostrannym srdecnim selhdnim za vysoce ticinnou
invazivni metodu, kterd vyZaduje zkou multidisciplindmf spoluprdci. UmoZfiuje orgédnovou
stabilizaci nemocného a preklenuti k rozhodnuti o dalsim postupu.

JE BEZPECNE TROMBOLYZOVAT PACIENTY S PLI(Ni,
EMBOLII A MOBILNIMI TROMBY V PRAVOSTRANNYCH
ODDILECH?

BELOHLAVEK J, DYTRYCH V., KRAL A, SMID 0, JANSA P POLACEK P, LINHART A
2. interni klinika kardiologie a angiologie, Vseobecnd fakultni nemocnice

a 1. Iékar'skd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Uvod: Moobilni tromby nebo vice mobilnich trombfi v pravostrannych srdecnich oddilech
nejsou u pacienta s plicni embolif (PE) castym nélezem, ale piedstavujf riziko recidivy PE,
kterd mize byt fatdIni. Pacienti s mobilnimi tromby jsou Castéji hemodynamicky nestabiln,
mivaji nizéf systémovy krevni tlak, jsou tachykardicti, maji detekovatelnou hypokinezi volné
stény pravé komory a zndmky pravostranného srdecniho selhdni. Nenf zcela jasné, zda tromby
vznikaji na podkladé ,trombdzy in situ”, nebo zda se jednd o zachycené ,putujici” tromby.
Soucasna Ceskd doporuceni pro 1écbu plicni embolie preferuji trombolytickou lécbu (TL),
evropskd zddraziiuji nutnost neodkladné Iécby (trombolytické nebo chirurgické), ale vybér
této écby povazuji za kontroverzni.

Metody: Autofi prezentujf soubor 21z 209 (10 %) konsekutivni nemocnych s plicnf embolif
7a obdobf leden 2003—ffjen 2008 s echokardiograficky prokdzanymi tromby v pravostran-
nych srdecnich oddilech, viz tabulka 7 na nasledujici strané nahore.

Vysledky: Ze souboru 21 pacientli s tromby v pravostrannych oddilech se 8 (38 %) prezen-
tovalo s obrazem masivni PE, 12 (57 %) submasivni a jeden pacient s malou PE; u 20 z 21
pacientli (95 %) byly pfitomny echokardiografické znamky akutniho pravostranného preti-
Zeni; 15 (71 %) bylo [éceno systémovou TL (s vyjimkou jednoho pacienta léceného strepto-
kindzou vSichni poddnim rt-PA), ti (14 %) chirurgicky. U 132 15 (87 %) nemocnjch méla
TL pfiznivy Gcinek, u dvou pacientli vedla TL k uvolnéni trombu a embolizaci do plic, jednou
s fatdlnim prlibéhem, jednou s nutnosti napojeni ECMO a ndsledné chirurgické embolektomie
s priznivym vysledkem. Tricetidenni mortalita cinila 10 % (dva pacienti) oproti 6 % (11ze 188)
u nemocnych bez tromb.

Zavér: Plicni embolie komplikovand pfitomnosti mobilnich trombdi v pravostrannyich srdec-
nich oddilech predstavuje vysoce rizikovou podskupinu nemocnych s plicni embolif a vyZa-

Tabulka k abstraktu J. Bélohlavka a spol. ECMO (extrakorporalni membranové oxygenace) — optimalni mechanicka podpora pro tézké akutni pravostranné

srdecni selhani s kardiogennim Sokem

Pacient ~ Vék/pohlavi Indikace  Zavedeni  Typ Gl Podpora, pocet dnli  Priibéh, komplikace ,Outcome”
1 R.P 40/m KS/PAH urg V-A ,Bridge to transpl./recovery” 16 Sepse, rozpojeni okruhu, krvdcenf kolem kanyly — Dimise
2 H.P 5717 KS/PAH urg V-A ,Bridge to decision/ recovery” 15 Tromby v oxygendtoru, trombocytopenie +
3 M. F 51/m PE urg V-A ,Bridge to surgery” 5 Ischemie koncetiny, antegradnf perfuze Dimise

KS — kardiogenni Sok, V-A — veno-arteridlni, m — muz, 7 — 7ena
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Tabulka 1

Tromby+ Tr+% Tromby- Tr-% p
N 21 188 0

Vek 57,6 57,1 NS
Zeny n 52 101 53 NS
Doba obtizi 6,9 0 78 0 NS
KV onemocnéni 4 19 49 26 NS
Plicni onemocnéni 1 5 25 13 NS
RendInfinsufucience 3 14 " 6 NS
TKs 105,6 1243 < 0,001
TF 106,1 925 0,02
Sat0, 846 88,5 NS
DF 23 21 NS

duje casnou echokardiografickou diagnostiku a razantni okamzitou léchu, nejlépe podénim
systémové trombolyzy pomoci rekombinantniho tdriového aktivdtoru plasminogenu. Moznost
urgentniho zahdjeni mechanické podpory/néhrady funkce srdce a plic formou ECMO se jevi
jako nadéjny rescue” postup v pfipadé hemodynamického zhroucenf pfi uvolnéni mobilniho
trombu do plicnice.

VYSKYT CTEPH PO AKUTNi PLICNI EMBOLII
JELINKOVA L, JANSA P ASCHERMANN M, LINHART A

2. Interni klinika kardiologie a angiologie, Vseobecnd fakultni nemocnice
a 1. lékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Uvod: 0 vyskytu chronické tromboembolické plicni hypertenze po akutnf plicni emboli nenf
dostatek (idajti. Dlouhou dobu se tato komplikace plicni embolie odhadovala na méné nez
jedno procento. Podle novéjsich praci se zdd, e chronickd tromboembolickd plicnf hypertenze
vznikd u 1-4 % pacientll po prodélané akutnf plicn embolii.

Metodika: Do sledovéni byla zafazeno 44 pacientli, hospitalizovanych na 2. internf klinice
VEN pro prvni pithodu akutni plicnf embolie, 2 toho 25 muz, 19 Zen. Priimérny vék byl 54 let.
Viyse systolického tlaku v plicnici (PASP) odhadovaného echokardiograficky byla nad 40 mm
Hg v dobé stanovenf diagndzy u 20 pacientli (45 %), u 24 pacient(i (55 %) byl odhadovany
PASP méné ne7 40 mm Hg. Trindct (30 %) pacientli bylo léceno systémovou trombolyzou,
17 (38 %) nizkomolekuldmim heparinem, 11 (25 %) heparinem, tfi pacienti (7 %) byli
[éceni lokdInf trombolyzou do trombotizované koncetinové Zily.

Vysledky: V pribéhu rocniho sledovnf se echokardiograficky odhadovany PASP pohy-
boval > 40 mm Hg u Ctyf ze 14 sledovanych pacientd.

Zaver: Pretrvavani zvyseného tlaku v plicnici po prodélané plicni embolii neni zanedbatelné.
Pro odhad vyskytu tromboembolické plicni hypertenze u nemocnych, kteff prodélaji akutni
plicnf embolii, je véak potfeba vétsiho mnozstvi pacientd.

KAZUISTIKY DOSPELYCH PACIENTOV S IZQLOVANYM
KONGENITALNYM DEFEKTOM KOMOROVEHO SEPTA

A EISENMENGEROVYM SYNDROMOM

KANALIKOVA J, SIMOVA S, KANALIKOVA K

Ndrodny stav srdcovych a cievnych chordb, Bratislava, Slovenskd republika

Uvod: Defekt komorového septa (DKS) je po bikuspidéinej aortdlnej chybe najcastejSou
vrodenou chybou srdca v populddii. Hodnotf sa podla hemodynamicko-klinickej zdvaznosti
a anatomicko-chirurgickej lokalizécie. Obraz plticnej hypertenzie pri tejto chybe vidime najcas-
tejsie u neoperovanych alebo neskoro operovanych pacientov. Ciefom prace je poukdzat
v kazuistikdch dvoch pacientov s DKS a s Eisenmengerovym syndrdmom na pilotné vysledky
Specifickej liecby plticnej hypertenzie. V Ndrodnom Ustave srdcovych a cievnych chorob sme
v rokoch 2000—2007 zachytili 163 neoperovanych a operovanych pacientov s izolovanym
kongenitdinym DKS, 74 Zien a 89 muzov priemerného veku 38,3 rokov. Z nich malo 14 zdvazni
pllcnu hypertenziu. Vo svojom prispevku predstavujeme dvoch pacientov s laboratdrnym
a klinickym obrazom Eisenmengerovho syndrému.

Kazuistiky: V prvom pripade 49-rocnd pacientka s neoperovanym nerestrikénym perimem-
brandznym defektom komorového septa mala uz pri invazivnom vySetrenf vo veku 28 rokov
zisten( fixovand pulmondlnu hypertenziu, ktord sa potvrdila opakovanym vy3etrenim.
Pacientka bola vo funkénej triede NYHA I1I, mala zavazné poruchy rytmu. Po nasaden Speci-
fickej liecby bosentanom sa jej linicky klinicky stav po Siestich mesiacoch vyrazne zlepsil.
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Druhym pacientom bol 36-rocny pacient s defektom komorového septa, operovany vo veku
14 rokov. Uz pred chirurgickou korekciou defektu mal plticnu hypertenziu, ktord progredovala
po operacnom vykone. V klinickom obraze pacienta bol obraz zlyhdvajlicej pravej komory
(vysoké BNP trikuspiddina requrgitdcia lll.-IV. stupfa, stdza v splanchnickej oblasti, chronickd
venostatickd hepatopatia, vyrazné edémy koncatin). Po 6-mesacnej liecbe bosentanom sa
stav pacienta relatfvne stabilizoval. Zndmky kardidinej dekompenzacie boli menej vyrazné.
U pacienta plédnujeme kombinovanu Specifickd liecbu plicnej hypertenzie.

Zaver: Pacienti s Fisenmengerovym syndrémom musia mat zabezpecend individudlnu liecbu
Specifickej plticnej hypertenzie na Specializovanom pracovisku.

CHRONICKA TROMBOEMBOLICKA PLICNI HYPERTENZE
KOCISKOVA B, KUCHAR L*, JANSA P**, LINDNER J***

Interni ambulance, poliklinika Sobéslav, *Kardiologickd ambulance, poliklinika
Milevsko, **2. internf Klinika kardiologie a angiologie,***2. chirurgickd klinika
kardiovaskuldmi chirurgie, Vseobecnd fakultni nemocnice a 1. lékarskd fakulta
Univerzity Karfovy, Praha

Uvod: Chronickd tromboembolickd plicni hypertenze (CTEPH) je definovéna jako plicni hyper-
tenze, vznikld nasledkem tromboembolické nemoci, vyznacujici se stfednim tlakem v plicnici
vyssim nez 25 mm Hg v Klidu a presahujicim 30 mm Hg pii z&tézi. Mezi dalsf kritéria patif
minimdlné jeden segmentélni defekt perfuze a angiograficky prokdzany tromboembolicky
uzavér plicnich arterif.” CTEPH tvoff asi 3,8 % komplikaci u akutni embolizace plicnice.®
Incidence tohoto onemocnéni je u 45 % flebotrombézy, 20 % v piipadé pozitivity anti-
fosfolipidovych protilétek a 41 % pfi zvySenych hodnotach protrombotického faktoru VII.®)
Méné zndmymi rizikovymi faktory jsou splenektomie, komoro-sifiové defekty, chronické
zdnéty, jako napf. osteomyelitida ¢i cholecystitida.”!

Kasuistika: 70lety muz (V. P) s historif TEN, jez v roce 1989 prodélal prvni masivni plicnf
embolii nejasné etiologie, s recidivou v roce 2004; od té doby je trvale écen Warfarinem.
Vyznamnym je také metabolicky syndrom v jeho osobni anamnéze (arteridInf hypertenze,
dyslipidemie, diabetes mellitus, hyperurikemie a nadvaha). V fijnu 2007 byl pacient odetien
na kardiologické ambulanci pro dusnost stupné NYHA Il s jiZ zndmou plicnf hypertenzf
a odesldn do centra plicnf hypertenze k dokoncenf vyetfeni a stanoveni dalsiho tera-
peutického procesu.

Nasledné provedend vysetfeni neprokdzala vrozenou hyperkoagulopatii (proteiny Ca S, APC
rezistence, faktory VIl a Il v normé; Leidenskd mutace, deficit AT IIl hyperfibrinogenemie
neprokdzany; MTHFR 677 C>T: (/T a taktéZ MTHFR 1298 A > C: A/C's prokdzanou mutac
v heterozygotnf konstituci), koagulopatii pri systémovych onemocnénich (lupus antikoagulans;
antifosfolipidové a antikardiolipinové protildtky negativni), ani abnormainf koncentraci homo-
¢ysteinu. Vyloucena byla také jind etiologie plicni hypertenze (thyreotoxikza; spirometrie
ukézala pouze obstrukce v perifernich dychacich cestéch; HIV infekce; portopulmondin hyper-
tenze; vendzni plicnf hypertenze).

Zdvérem katetrizacniho vysetieni byl nélez tézké fixované prekapilamf plicni hypertenze (RA 19,
PA 127/31/61, PCW 17, TPG 44, (0 4,28, (1 1,9 termodilucné; test na plicni vasodilataci
provedeny analogem prostacyklinu byl negativni).

Angiografické vysetienf plicnice, kompatibilni s diagnézou CTEPH, prokdzalo uzdvér vétvi pro
pravy lalok, vlevo bez zjevnych uzavérd.

Ultrazvukové vysetteni Zil dolnich koncetin potvrdilo zdroj popliteokrurdIni trombézy vlevo.
Jako vedlejsi ndlez byly zjistény vyznamné stenozy kmene ACS (70 %) a ACD (dlouhd stendza,
70-80 %).

Provedenymi vySetfenimi byl nemocny indikovdn k PEA a CABG. Postizenf korondmich tepen
ani chlopné nen kontraindikacf endartektomie plicnice (PEA).”

Chirurgicky vykon byl komplikovn pravostrannou bronchopneumonif a anurif s prechodnou
nutnosti hemodialyzy. Pfi kontrolnim echokardiografickém vysetfeni po ctyfech mésicich bylo
Zjisténo, Ze doslo k regresi trikuspidalni requrgitace stupné 3—4 na stupen 2—3, snizenf PASP
791-98 mm Hg na 78 mm Hg pfi odhadnutém tlaku v pravé sini 5 mm Hg, ddle k subjek-
tivnimu zlepSeni stavu a prodlouzeni v testu Sestiminutové chlize z 344 na 370 metr{.
Diskuse: Endartektomie plicnice patff mezi kauzalni formy lécby CTEPH. Nemocny md
moznost mit z této terapie dlouhodoby prospéch, coZ patfi, oproti doposud zndmé léché
medikamenty ¢i transplantaci plic, k jejim nespornym vyhoddm.®

Prognosticky vyhled nelécené symptomatické CTEPH je $patny, se stfednim tlakem v plicnici,
vyssim nez 50 mm Ha, pfezivd pacient pét let.

Reverzibilita plicni hypertenze je po provedeni PEA moznd jiz do tif mésich, jejf persistence
(s incidenci 10 %) pak svédci pro postizeni malych cév.” Dalsf komplikaci PEA je v 60 %
reperfuzni plicni edém.®

Nelze opomenout fakt, Ze endartektomie plicnice je komplikovany, vysoce subspecializovany
chirurgicky vykon, vyZadujici pritomnost kvalitniho tymu chirurgli, anesteziolog, intenzivist
a perfuzionist(.” PEA je provddéna prostfednictvim stfedni sternotomie s kardiopulmondlnim
bypassem. Od roku 2004 je tento vykon pifstupny také v Ceské republice.”
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Inidikace PEA je limitovana dusnosti stupné NYHA IlI-IV, plicnf vaskuldrni rezistendi, chirur-
gicky pfistupnym trombem a polymorbiditou postizeného.” Hodnota PASP nenf selektivnim
kritériem — v neddvno probéhlych studiich byla hodnoceni i pacienti s velmi vysokym PASP
(vy3sim nez 100 mm Hg), jejichz stav se po provedenf PEA znacné zlepsil. VétSi redukce PASP
vsak v téchto pripadech koliduje s 6% mortalitou.
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PROTRAHOVANA NEINVAZI\[Ni UMELI:\ PLJCNiVENTILACE
JAKO ,BRIDGE” K URGENTNI BILATERALNI
TRANSPLANTACI PLIC

KRAL A, BELOHLAVEK J, JANSA P POLACEK P, DYTRYCH V, SMID O, LINHART A
2. Interni klinika kardiologie a angiologie, Vseobecnd fakultn/ nemocnice

a 1. lékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Plicni arteridIni hypertenze (PAH) je zdvazné onemocnéni s vysokou morbiditou a morta-
litou. Pres soucasné pokroky ve farmakoterapii PAH vede progrese onemocnénf k selhanf
pravé komory, rozvoji respiracnf insuficience a fatéInimu konci u vétsiny nemocnych. Trans-
plantace plic, piipadné kombinovand transplantace srdce i plic, je jedinou terapeutickou
moznosti u mladych pacientd v pokrocilé fazi onemocnéni s uspokojivymi dlouhodobymi
vysledky. Dostupnost této metody je v3ak velmi limitovdna omezenym poctem vhodnych
darcli, a to zejména v eskych podminkéch. Autofi prezentujf pfipad protrahované pétity-
dennf neinvazivni umélé plicni ventilace u pacientky s téZkou plicni arteridInf hypertenzi,
kterd byla zplisobena recirkulaci po pozdnf korekci persistujici Botalovy duceje, jako, bridge”
k urgentni bilaterdIn transplantaci plic. Tato metoda ventilacni podpory umoznila prekle-
nuti kritické faze onemocnénf bez nutnosti intubace, a tim sniZila riziko plicni infekce. Pro
nedostupnost darce v CR byl vykon proveden ve videfiské Vseobecné nemocnici partici-
pujici v mezindrodnim transplantacnim registru Eurotransplant. Jednd se o prvni pfipad
Uspésné provedené transplantace plic u pacienta s plicnf arteridini hypertenzi z Ceské
republiky.

PORTO-IPULMONI-'\LNA ARTERIOVA HYPERTENZIA USPESNE
LIECENA BOSENTANOM

LUKNAR M, STEFANKOVA |, GONCALVESOVA E

Oddelenie zlyhdvania a transplantdcie srdca, Ndrodny Ustav srdcovych

a cievnych chorob, Bratislava, Slovenskd republika

Plticna artériovd hypertenzia asociovand s portalnou hypertenziou (porto-pulmondina hyper-
tenzia, PPAH) je zriedkavé ochorenie, ktoré md pre pacienta zdvazné dosledky. Este v neddvnom
obdobi pre toto ochorenie liecba prakticky neexistovala. V stcasnosti sa vyvijajd a do klinickej
praxe dostavaji nové liecebné postupy, ktoré by mohli znamenat zlepsenie funkéného stavu
i progndzy pacientov.

Opisujeme diagnosticky a terapeuticky postup u ojedinelého pacienta s PPAH pri portélnej
hypertenzii prehepatdIneho typu na podklade chronickej posttraumatickej trombdzy portdinej
zly.

Pacient bol odoslany na nase oddelenie pre suspekciu na plicnu hypertenziu. Pri vstupnom
vysetrenf bol tazko funkcne limitovany. Na zaklade anamnézy tupého poranenia brucha s trom-
bézou portdinej Zily, ultrasonografického nélezu chronickej kaverndznej prestavby portdinej
Zily, endoskopického nélezu ezofdgovych varixov a dalSieho diagnostického a dife-
rencidlno-diagnostického vysetrovacieho postupu, bola stanovend konecnd diagnéza tazkej
PPAH, nereverzibilnej v akitnom vazodilatacnom teste vo funkcnej triede WHO .
Vzhladom na absenciu poskodenia pecene a na zdklade literdrych poznatkov sme sa rozhodli
pre poddvanie bosentanu, perordineho neselektivneho antagonistu receptorov pre
endotelin.

Hodi po dvoch rokoch liecby bosentanom sa hemodynamické a echokardiografické ukazova-
tele zavaznosti PPAH vyznamne nezmenili, subjektivny stav sa zlepsil o jednu triedu klasifi-
kécie WHO. Objektivne parametre vykonnosti pacienta sa vyznamne zlepsili. Neziaduce ucinky
bosentanu sme nezaznamenali.
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URGENTNI ZAVEDENI VENO-ARTERIALN{HO ECMO JAKO
RESCUE POSTUP PRI ZHROUCENI OBEHU V DUSLEDKU
MASIVNI PLICNI EMBOLIE

MLEINSKY F, LINDNER J, BELOHLAVEK J**, KUNSTYR J*, VYKYDAL |,
PRSKAVEC T, HORAK J**, LINHART A**, TOSOVSKY J

2. chirurgickd Klinika kardiovaskuldmi chirurgie, *Klinika anesteziologie,
resuscitace a intenzivni mediciny, **2. interni klinika kardiologie a angiologie,
VSeabecnd fakultni nemocnice a 1. Iékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Uvod: Akutni plicni embolie je stav s vysokou casnou mortalitou | morbiditou, a to zvI&sté
pokud se vyskytne u nemocného s jiZ preexistujici chronickou tromboembolickou plicnf hyper-
tenzi. Je-li situace komplikovdna pfitomnosti velkého mobilniho trombu v pravostrannych
oddilech, je jedingm doporucenym feSenim urgentni trombolyza nebo chirurgickd embolek-
tomie. Trombolytickd |écha je ale zatfZena rizikem uvolnéni mobilniho trombu do plicnice
a zhroucenim obéhu pfi jejf parcidinf ¢i GpIné obstrukd. Autofi referujf o pifpadu hemodyna-
mického kolapsu u nemocného, u kterého dolo k uvolnéni mobilntho trombu do plicnice
béhem infuze trombolytika. Stav byl vyfeen urgentni perkutdnni implantaci mechanické
srdecni a ventilani podpory formou V-A ECMO (veno-arteridIni extrakorpordIni membranova
oxygenace) a ndslednou chirurgickou embolektomii.

Popis pripadu: 51lety nemocny po endarterektomi plicnice pro tézkou chronickou trombo-
embolickou plicni hypertenzi v roce 2007, nedostatecné antikoagulovan, byl pfijat s akutnf
plicnf embolif s velkym hypermobilnim trombem v pravostrannych srdecnich oddilech. Pro
2vysené riziko chirurgického feSeni (reoperace) bylo rozhodnuto o provedeni systémové
trombolyzy. S ohledem na pfedpoklddané riziko uvolnéni trombu do plicniho fecisté metodou
,stand-by” pripraveno ECMO (MAQUET PLS) a zajistény cévni piistupy. Po 20 minutdch
trombolyzy doslo k embolizaci zminéného trombu a k hemodynamickému kolapsu s tézkou
klidovou dusnosti a hypotenzi, s nutnostf bolusovych dévek noradrenalinu. Emergentné byly
zavedeny kanyly a spustén veno-arteridlni, femoro-femordini obéh. PHi priitoku systémem
2,5 I/min se stav nemocného stabilizoval. Ndsledné byl pacient indikovan k chirurgické
embolektomii a béhem operace preveden na standardni MO (mimotéInf obéh). Po opako-
vaném netspé&ném pokusu o odpojeni od MO se pfistoupilo k opétnému napojeni a spus-
ténf ECMO. Pacient byl ispésné odpojen 4. pooperacni den bez projevl pravostranného
selhani. Nasledujici den byl extubovan, v dalsim priibéhu ziistal kardiopulmondiné stabilni
a s odstupem pér dnf propustén dom.

Zaveér: Masivni plicni embolie s hemodynamickym kolapsem je vhodnou diagnozou pro
urgentni pouziti ECMO. Tato invazivni mimotélni mechanickd podpora obéhu i ventilace
zajisti hemodynamickou stabilizaci, zachovani orgédnovych funkcf, umoznf preklenout nejkri-
tictéjsi fazi onemocnéni a dokonce umozni i peroperacni a pooperacni podporu pii nemoz-
nosti casného odpojeni od MO. Nami pouzivany systém ECMO nenf primdrné konstruovdn
jako mobilni, pfesto je mozné pacienta za dodrzeni urcitych podminek Uspésné
transportovat.

CHIRURGICKA LECBA KOMBINOVANE PLICNi
A PARADOXNI EMBOLIZACE

NEMEC P UCHYTIL B

Centrum kardiovaskuldrni a transplantacni chirurgie, Brno

Paradoxni embolizace cestou otevieného foramen ovale je vzacny Klinicky pfipad. V litera-
tufe jsou popsdny pifpady plicn embolie spolu se zaklinénym trombem ve foramen ovale
zasahujicim do levostrannych dutin. Soucasnd plicni a systémovd embolizace je vSak
raritn.

Popis pripadu: 55lety pacient prodélal pravostrannou nefrektomii, adrenalektomii a lymfa-
denektomii pro Grawitzv tumor. Soucasné byla pfi operaci provedena cholecystektomie
a apendektomie. Druhy pooperacni den se objevila dusnost ndsledovand pfechodnym
obéhovym kolapsem. Pfi ndsledném CT vy3etteni byla prokdzana embolizace do plic a embolus
zaklinény v levé podklickové tepné a vlajici do descendentni aorty. Klinickym koreldtem byla
chladnéjsi levé horni koncetina s nehmatnymi pulsacemi na periferii. Obdobny nalez byl
potvrzen na TEE vysetfent. P ndsledné operaci byla provedena embolektomie v mimotéInim
obéhu — nejprve z obou vétvi plicnice, pak v zdstavé obéhu se selektivni perfuzf hlavy embo-
lektomie, jiz pevné Ipiciho trombu z Usti levé a. subclavia. Soucasné byl proveden uzdvér
malého FOA. Pooperacni priibéh nemocného byl bez komplikaci. Histologicky se jednalo
0 trombus bez pfitomnosti nddorovych hmot.

Uvedend kasuistika popisuje velmi vzécny pifpad soucasné plicnf a systémové embolizace
u nemocného po rozsdhlém nitrobfisnim vykonu. Indikaci k chirurgické Iécbé u hemody-
namicky jiz stabilniho nemocného byla oboustrannd plicni embolie, ischemie levé horni
koncetiny mimého stupné a obava z dalsi embolizace vlajictho trombu v desdendentni
aorté.
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SRDECNi TRANSPLANTACE

A LECBA SILDENAFILEM U DITETE

S RESTRIKTIVNi KARDIOMYOPATII

0SMEROVA M, MALIK P, NEMEC P, NECAS J, SREFLOVA R, PAVLIK P
Centrum kardiovaskuldrni a transplantacni chirurgie, Brno

Uvod: Idiopaticka restriktivni kardiomyopatie je vzacné onemocnéni détského véku, charak-
terizované tézkou diastolickou dysfunkci srde¢nich komor a casto progresivnim nérdistem plicni
vaskuldrni rezistence. Ve svém sdéleni uvadime kasuistiku 11letého chlapce s restriktivni
kardiomyopatif s vysokou plicnf hypertenzi, [éceného sildenafilem a ndsledné ispésnou orto-
topickou transplantacf srdce.

Metodika: Diagndzu restriktivni kardiomyopatie jsme stanovili na zakladé EKG, ECHO a hemo-
dynamického vysetfeni. Pfi vstupnim vySetfeni byla vysokd plicni hypertenze (PVRI
11,8 Wij./xm?), pfi testu alprostadilem (PVRI 8,7 W.j.xm?), kontraindikacf srdecnf transplan-
tace. PHi testu reaktivity plicnho fecisté jsme po tfech mésicich Iécby sildenafilem dosdhli
hodnoty PVRI 5,8 W.,j.xm? kompatibilni s transplantacf srdce.

Sildenafil jsme podavali i perioperacné a v ¢asném pooperacnim priibéhu, komplikovaném
plicni hypertenzi a pravostrannou kardidInf dekompenzaci (tonometrie, ECHO). Za mésic
po transplantaci srdce je chlapec v celkové dobrém stavu propustén do domdci péce, bez
plicnf hypertenze (MPAP 23 mm Hg). Sildenafil postupné vysazujeme.

Zaveér: Podavan sildenafilu pfed srdecnf transplantac a po srdecni transplantaci pfiznivé
ovlivnilo reaktivitu plicniho cévniho Fecisté u chlapce s restriktivni kardiomyopatif s vysokou
plicni hypertenzi. Ortotopickou transplantaci srdce méizeme indikovat u détf s vysokou plicni
hypertenzf se zachovalou reaktivitou plicniho cévniho fecisté.

POSTIZENI SRDCE PRI SARKOIDOZE — PREHLED
PROBLEMATIKY A KASUISTIKA
POLACEK P, SLOVAKOVA A*, JANSA P, HOMOLKA J¥, LINHART A

2. internf Klinika kardiologie a angiologie, *Klinika tuberkuldzy a respiracnich
nemoci, Vseobecnd fakultni nemocnice a 1. Iékar'skd fakulta Univerzity Karlovy,
Praha

Nejcastéjsi manifestacf sarkoiddzy je postizenf plic. Prevalence sarkoiddzy se uddva v rozmezf
od 10 do 60 pacientti na 100 000 obyvatel. V USA se postizenf srdce vyskytuje asi u 25 %
pacientli se sarkoidézou. Pouze u40—50 % pacientd s pitevné zjisténym postizenim myokardu
je toto diagnostikovdno jesté za Zivota. Nejcastéji je postizena leva komora. Klinickd manifes-
tace srdecni sarkoidézy méize mit podobu srdecniho selhdni a arytmif, a to od benignich
poruch vedeni vzruchu po fatdInf komorové arytmie. Srdecni selhdnf je zplisobeno infiltracf
myokardu, postizenim chlopni nebo plicni hypertenzi. Komorové tachykardie se nachdzejf
zhruba u Ctvrtiny pacient(l se srdecnf sarkoiddzou a jsou pricinou Umrti az v 67 % pripadd.
Supraventrikuldmi tachykardie jsou daleké méné ¢asté. EndomyokardidInf biopsie je diagnos-
tickou metodou s vysokou specificitou, senzitivita je kolem 60 %. Echokardiografie je schopna
detekovat disledky postizeni srdce sarkoiddzou, avsak neumoziiuje priikaz sarkoidézy jako
pficiny srdecniho onemocnéni. Srdecni sarkoiddzu Ize detekovati rtiznymi metodami nukledrnf
mediciny. Metodami s nejvy3si senzitivitou jsou v soucasné dobé magnetickd rezonance a pozi-
tronovd emisni tomografie, které navic umoziiujf posoudit aktivitu choroby. Lécba kortikoste-
roidy zpomaluje progresi nemoci, ale nesnizuje vyskyt komorovych arytmif. Alternativou
ke kortikoid{im jsou imunosupresiva, jejich Gcinnost vak nebyla prokézdna. PouZitf beta-blo-
kdtord a amiodaronu v prevenci komorovych arytmif je limitovdno moznymi neZadoucimi
(Gcinky (prohloubent prevodnich poruch, resp. dalsi poskozenf plicniho parenchymu). Pacientlim
s pokrocilou prevodni poruchou a komorovymi tachykardiemi jsou implantovdny kardio-
stimuldtory, resp. implantibilni kardiovertery-defibrilétory. Krajnim fesenim je u mladsich
pacientli transplantace srdce. Po péti letech od stanoveni diagndzy prezivd 40—60 %
pacientd.

V roce 2008 byla na 2. interni klinice VEN vy3etfena pacientka, kterd v roce 2005 prodé-
lala z plného zdravf srdecni zastavu pfi fibrilaci komor. PFicina arytmie tehdy nebyla odha-
lena. Byl ji implantovén kardioverter-defibrildtor. V bfeznu 2007 byla vy3etfena pro uzli-
novy syndrom, histologicky potvrzena sarkoidéza. Vzhledem k rozsahu postizeni nebyla
lécena kortikoidy. V srpnu 2007 byla zjisténa systolicka dysfunkce LK a lehkd plicnf hyper-
tenze. Pacientka byla prechodné antikoagulovana pro podezfeni na trombus v dutiné LK.
Pfi echokardiografické kontrole po Sesti mésicich byl opét (tentokrat nepochybné) trombus
v LK. Pro dalsf prohloubenf systolické dysfunkce LK byla provedena endomyokardidlni
biopsie, kterd potvrdila srdecni sarkoidézu. Byla zahdjena |écba kortikoidy a trvald anti-
koagulace. Domnivdme se, Ze fibrilace komor byla prvni manifestaci srdecnf sarkoidézy.
Ptipad intrakardidini trombdzy u srdecnf sarkoiddzy dosud podle nasich informaci nebyl
publikovan.
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USPESNA OTEVEENA EMBOLEKTOMIE ARTERIA )
PULMONALIS PRI KONTRAINDIKACI K TROMBOLYTICKE
TERAPII. KASUISTIKA

PRSKAVECT, LINDNER J, MLEINSKY F, KUNSTYR J*, TOSOVSKY J

2. chirurgickd Klinika kardiovaskuldrni chirurgie, *Klinika anesteziologie,
resuscitace a intenzivni mediciny, VSeobecnd fakultni nemocnice

1. lékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Uvod: Akutni masivnf plicnf embolie je onemocnéni spajené s vysokou mortalitou. Zakladni
terapeutickou metodou v Iécbé plicni embolizace je systémova nebo lokdlni trombolyza.
U pacientli s kontraindikaci k trombolytické terapii je otevfend chirurgickd embolektomie
metodou volby. V ndsledujicim sdélenf autofi popisuji piipad Gspésné chirurgické embo-
lektomie u pacientky s masivni plicni embolizaci.

Kasuistika: Na nase oddélenf byla pfijata 60letd pacientka s recentnf anamnézou bezvédomf
po padu, s nutnosti evakuace subduralniho hematomu. Pfi opakovaném kolapsu s krdtko-
dobym bezvédomim s odstupem jednoho tydne byla (T angiograficky diagnostikovdna akutnf
masivnf oboustrannd plicnf embolie. Vzhledem ke kontraindikujicimu onemocnénf v anamnéze
pro podéni trombolyzy, byla pacientka indikovdna k chirurgickému feSeni. Na mimotélnim
obéhu, v mirné hypotermii byla provedena selektivni embolektomie z obou vétvi a kmene
plicnice s ndslednou retrogrddni perfuz plicniho fecisté. Na pooperacnim oddélenf byla
postupné vysazena katecholaminova podpora a prvnf pooperacni den pacientka extubovana.
Pooperacni sonografické vysetfeni prokdzalo ileo-femoro-poplitedni Zilni trombozu, na jehoz
zdkladé byl ndsledné zaveden kavdIni filtr a zahdjena antikoagulace. V dobrém hemodyna-
mickém stavu byla pacientka Sesty pooperacni den pielozena na indikujici pracovité.
Zavér: \tasnd diagndza a vhodné zvolend lécebnd metoda akutni plicni embolie jsou Zivot
zachranujicimi kroky, vyrazné zlepsujici prognézu pacientd s timto zavaznym onemocnénim.
Chirurgicka embolektomie je v indikovanych piipadech metodou pfinasejici dobré krdtkodobé
i dlouhodobé vysledky. Pro masivnf centrdInf i periferni embolizaci jsme zvolili taktiku selek-
tivniho pfistupu do vétvi plicnice a techniku retrogrddni perfuze, kterd vyrazné vylepsuje
vysledky chirurgického metody.

PLICNi HYPERTENZE U SYSTEMOVYCH ONEMOCNENI POJIVA
SOUKUP T, BRADNA P

Il. interni Klinika, Fakultni nemocnice Hradec Krdlové a Lékar'skd fakulta
Univerzity Karlovy, Hradec Krdlové

intersticidIni plicnf fibrdza s hypoxemif, prenos zvy3enych tlakd z levého srdce pii dysfunkd levé
komory, nebo tromboembolickd nemoc pii hyperkoagulacnim stavu zpiisobend v Sirsf souvis-
lipidového syndromu. Nejzdvaznéj$f formou je plicnf arteridinf hypertenze (PAH). PAH je castym
projevem systémové sklerodermie (SSc), zejména formy CREST syndrom. Odhad prevalence PAH
unemocnych se systémovymi onemocnénimi pojiva nenf jednoduchy, jelikoz schézf konsistentni
epidemiologické studie. Byla publikovana prace z Velké Britdnie s 722 pacienty s SSc, kterd u téchto
pacientd zjistila prevalenci PAH v 12 %. V/ jiné publikadi s 930 pacienty SSc byla zjisténa PAH
v 13 %. U systémového lupus erythematodes byva uvidéna PAH v 5-10 % pfipadd. Celkové
u systémovych onemocnéni pojiva je prevalence odhadovana mezi 2—10 %. Byla popsdna 7
U revmatoidnf artritidy, dermatomyozitidy/polymyozitidy, Sjogrenova syndromu.

Histologicky obraz u PAH pfi systémovyich onemocnénich pojiva se pfilis nelisi od obrazu idio-
patické PAH. Nicméné infiltrace cévnich Iézf zanétlivymi elementy a depozita komplementu
ve sténé plicnich cév mohou poukazovat na roli imunopatologického zdnétu v patofyziologii
PAH. Presvédcivy dlikaz viak nebyl ddn.

Ve srovndnf s idiopatickou PAH se vyskytuje u systémovych onemocnéni ve vyssim véku,
onemocnéni byvd charakterizovdno horsimi hemodynamickymi parametry a zdvaznéjsi
prognozou. Median preziti u nelécené PAH pfi SSc se uvddi kolem 12 mésfci, zatimco u idio-
patické PAH 2,8 roku.

FARMAKOTERAPIA REZIDUALNEJ PLUCNEJ HYPERTENZIE
SIMKOVA 1, JANSA P*, KLEPETKO W**, LANG IM***

Kardiologickd Klinika, Slovenskd zdravotnicka univerzita a Ndrodny dstav
srdcovych chordb, Bratislava, Slovenskd republika, 2. internf Klinika kardiologie
a angiologie, Vseobecnd fakultni nemocnice a 1. lékarskd fakulta Univerzity
Karlovy, Praha, Ceskd republika, **Dpt. of Cardiothoracic Surgery,***Dpt. of
Internal Medicine Il, Division of Cardiology, Medical University, Vienna, Austria

Pliicna endarterektomia (PEA) je Standardnd liecba vhodnych pacientov s chronickou trom-
boembolickou plicnou hypertenziou (CTEPH). Napriek tomu u priblizne 15 % operovanych
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padentov rezidudlna plicna hypertenzia (PH) ako ndsledok sekundamej periférnej artériopatie,
komplikuje priaznivy vyvoj po PEA. Dostupnost Specifickej liecby PH vyznamne meni manaz-
ment. Opisujeme pripad PH po PEA s podstatnym zlepsenim pri liecbe antagonistom endote-
linovych receptorov bosentanom.

Kazuistika: 32-rocny muz s vrodenou trombofiliou (APC rezistencia) po opakovanych atakoch
venozneho tromboembolizmu s tazkou CTEPH (mPAP 50 mm Hg) so segmentélnymi [éziami
podstdpil PEA bez komplikdcif. Bezprostredne po PEA sa zaznamenal vyznamny pokles PH
(mPAP 28 mm Hg), av3ak v priebehu Styroch mesiacov dochddza ku klinickému a hemo-
dynamickému (mPAP 36 mm Hg) zhorsovaniu. Zahéjila sa liecba bosentanom. Po Siestich
mesiacoch sa dostavilo zlepsenie hemodynamickych a klinickych parameterov: ndrast srdco-
vého indexu (4 0,91/min/m?) a zétaZovej tolerancie (+ 43 m pocas 6MWD), zmiemenie
pravokomorového zlyhdvania.

Zaver: Liechou prvej volby pri CTEPH je PEA. V malej skupine pacientov v3ak po operdcii
remodeldcia periférnych ciev dalej prebieha a je zodpovednd za pooperacni rezidudlnu PH
s tlakovym pretazenim a dysfunkciou pravej komory. Modernd farmakoterapia dokdze pozi-
tivne modifikovat dalsi priebeh, ako to dokumentuje opisany pripad.

TROMBOLYZA U SUBMASIVNi PLICNi EMBOLIE.
TROMBOLYZUJEME EFEKTIVNE?
SMID 0, BELOHLAVEK J, DYTRYCH V, KRAL J, JANSA, LINHART A

2. Interni klinika kardiologie a angiologie, Vseobecnd fakultn/ nemocnice
a 1. lékarskd fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Uvod: Akutn plicni embolie (PE) je zdvazné onemocnéni s velmi Sirokym spektrem Klinic-
kych stavd se znacné odliSnou progndzou. Zatimco nemocni s masivni PE maji prospéch
Z podéni systémové trombolytické Iécby (TL), u pacientli s malou PE prevazuje riziko krvéci-
vjch komplikaci této lécby. Ucinnost a indikace TL 16¢by u Siroké skupiny nemocnych se
submasivni PE vSak nenf jasnd a rozhodnutf o jejim poddnf je ponechdno na tvaze osetfuji-
ctho Iékafe.

Metody: Autofi prezentujf soubor 93 z 209 (44 %) konsekutivnich nemocnych s verifiko-
vanou plicnf embolif za obdobf leden 20032008, u kterych byla PE klasifikovéna jako subma-
sivni, ve smyslu platnyich doporuceni CKS. Je hodnocena dcinnost a bezpecnost podani systé-
mové TL v porovndni s konvencni antikoagulacni [écbou.

Vysledky: 7 93 nemocnych se submasivni PE bylo celkem 40 (43 %) Iéceno systémovou
TL, a to v Sesti pfipadech (15 %) streptokindzou a v 35 pfipadech (85 %) actilyzou (z toho
jednou jako,rescue” TL pro netspéch 1écby streptokindzou). Krvacivé komplikace byly zazna-
mendny u 16 nemocnych (17 %), ale vézné jen u tff pacientli (3 %). Zavaznych krvdci-
vych komplikaci bylo statisticky nevyznamné vice ve skupiné pacientli Iécenych pouze anti-
(30denni mortalita 0 vs. 3 %, NS). Dlouhodobd prognéza nemocnych lécenych konvencni
antikoagulaci je vyrazné ovlivnéna zdvaznymi komorbiditami (rocnf mortalita 1 vs. 10 %,
p=0,02).

Zavér: Podani systémové TL jisté nezhorSuje progndzu nemocnych se submasivni plicni embo-
lizacf. Pri respektovdnf vieobecné uzndvanych kontraindikaci nezvysuje TL riziko zdvaznych
krvdcivych komplikaci. Progndza téchto nemocnych je nepfiznivé ovlivnéna pritomnosti zdvaz-
nych komorbidit.
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IDIOPATICKA PLUCNA HYPERTENZIA ALEBO PLUCNA
VENO-OKLUZ{VNA CHOROBA?

SOOSOVA I, LUKNAR M, LESNY P, FABIAN J, GONCALVESOVA E
Ndrodny dstav srdcovych a cievnych chordb, Bratislava, Slovenskd republika

Abstrakt: Plicna veno-okluzivna choroba (PVOD) je vzdcna pricina plticnej artériovej hyper-
tenzie (PAH) dominantne postihujtica postkapildme plticne cievy. Charakterizuje ju nepriaz-
nivd prognéza a zI4 odpoved na dostupnd medikamentoznu liecbu s rizikom vzniku plicneho
edému po vazodilatanciach. Diferencidina diagnostika medzi idiopatickou PAH a PVOD je
ZloZité a pre vysoké riziko biopsie pltic casto opretd o nepriame znaky. Stanovenie sprdvnej
diagnézy je rozhodujlice pre dalsiu liecbu ochorenia a osud pacienta.

Préca opisuje pripad 52-rocnej Zeny s vyznamnou PAH, manifestujdcou sa progredujicou
dychavicou (WHO Ill) a pravostrannym srdcovym zlyhdvanim. HRCT vySetrenie suponovalo
diagndzu PVOD. Pri testovant pliicnej vazoreaktivity doslo k rozvoju pliicneho edému, diagnozu
podporil aj vysledok bronchoalveoldmej lavéze. Pacientka bola liecend symptomaticky (diure-
tikd, digoxin, kyslik, antikoagulancia), navrhovant transplantéciu pliic odmietla. Exitovala
po18 mesiacoch od stanovenia diagnézy PVOD.

VRQVDENI-'\ AGE[‘IEZA PQRTAI.NEJ VENY AKO ZRIEDKAVA
PRICINA ZAVAZNEJ PLUCNEJ HYPERTENZIE

TAVACOVA M, SIMKOVA |

Kardiologickd Klinika, Slovenskd zdravotnicka univerzita a Ndrodny Ustav
srdcovych chordb, Bratislava, Slovenskd republika

Vrodend agenéza portdinej vény (VAPV), ako ndsledok anomdineho vyvoja v skorom embryo-
ndlnom obdob, je neobycajne zriedkavy stav. Opisujeme pripad vrodenej agenézy portélnej
vény s vrodenymi portosystémovymi skratmi, ktoré vydstili do portopulmondinej hypertenzie
(PPHT).

Kazuistika: Ide o 30-rotného muza s diagnézou pliicnej hypertenzie a abdomindinych
symptémov od 5. roku Zivota. RTG hrudnika, echokardiografia, srdcovd katetrizdcia a pulmo-
ndlna angiografia potvrdili zdvaznu prekapildmu plicnu hypertenziu (mPAP 85 mm Hg, PVR
12W,.) s pravokomorovym pretazenim, dilataciou pulmonalnej artérie 55 mm. Abdomindlna
ultrasonografia a pocitacovd tomografia potvrdili venostdzu a fibrozu pecene, VAPV s porto-
systémovymi skratmi do vena cava inferior. Laboratdrne hodnoty pecefovych aminotrans-
ferdz boli v norme. Vzhladom na klinicky stav — funkcnd triedu NYHA Ill, zvyraziiovanie
dysfénie (tlak dilatovanej pulmondlnej artérie na lavostranny n. recurrens) sa u pacienta ini-
ciovala Specifickd liecha sildenafilom. Po troch mesiacoch lieby dysfonia Gplne ustdpila, zlep-
Sila sa funkend trieda, po 9 mesiacoch liechy sa 6MWT signifikantne pred(zil (520 m —
640 m) a mPAP poklesol (72 mm Hg).

Zaver: Portopulmondina hypertenzia je pomerne zriedkavd tazkd komplikdcia portélnej
hypertenzie pri chronickych pecefiovyich ochoreniach. Klticov dlohu v patofyzioldgii PPHT
skorako portdina hypertenzia zrejme hrd pritomnost portosystémovych skratov, obdobne ako
u ndsho padienta bez v§znamného poskodenia pecene. Pripady VAPV si publikované
predovsetkym v stvislosti s kardidlnymi, skeletdinymi a viscerdlnymi malformaciami a len
raritne v spojitosti s PPHT.
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