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Uvadime pfipad opakované systémové embolie u dosud zdravé 48leté Zeny, kdy postupny klinicky vyvoj od-
halil kombinaci vzacnych anatomickych a patologickych nélez(. Prvnim projevem onemocnéni u pacientky
byla opakujici se systémova embolizace do levé paze vyzadujici opakovanou chirurgickou embolektomii ve
velmi kratkém casovém sledu. Pfi soubézném patrani po mozném zdroji byla postupné diagnostikovéna kli-
nicky néma plicni embolie, patentni foramen ovale a taktéz vyznamna cévni arteriovendzni (AV) malforma-
ce v levé plici. V dalsim pribéhu doslo k ne¢ekanému zvratu v podobé vzniku akutniho masivniho infarktu
myokardu, opét emboliza¢niho plivodu, zdroj embolizace do levé koronarni tepny byl prekvapivé objeven
v ascendentni aorté. Nasledujici text podrobné popisuje pribéh onemocnéni této pacientky.
Pfipad poukazuje mimo jiné na to, Ze i pres maximalni a v¢asné diagnostické a terapeutické moznosti mo-
derni kardiologie a interdisciplindrni spoluprace stéle existuji vzacné a prekvapivé pripady pacientu s hyper-
koagulacnimi stavy, u kterych pficinu nemocnosti neumime zcela spolehlivé vysvétlit a i pres maximalni Usili
a terapii mdze byt velmi obtizné odvratit pfipadné dalsi komplikace takového stavu.

© 2019, CKS.

ABSTRACT

We report a case of the recurrent systemic embolism in a 48-year-old woman without previous medical histo-
ry. Gradual clinical development revealed a combination of rare anatomical and pathological findings. The
first manifestation of the disease in the patient was repeated systemic embolization in the left arm requiring
repeated surgical embolectomy in a very short time sequence. In a parallel search for a possible source, clini-
cally silent pulmonary embolism, patent foramen ovale and significant vascular A-V malformation in the left
lung were diagnosed. In the subsequent period, there was an unexpected event of an acute massive myo-
cardial infarction, again of embolization origin. The source of embolization in the left coronary artery was
surprisingly discovered in the ascending aorta. The following text details the course of this patient’s illness.
The case also points out that despite the maximum and well-timed diagnostic and extensive therapeutic
options of modern cardiology and interdisciplinary cooperation, there are still rare and surprising cases of
patients with hypercoagulable conditions where the cause of morbidity cannot be fully explained. Despite
the maximum effort and therapy, it is difficult to avert any further complications of such condition.
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Uvod

Trombus v ascendentni aorté je vzacnou pfric¢inou systémové
embolie. Jeho odhaleni je spise nahodilé, vétsinou v ramci
patrani po pric¢inach prodélané systémové embolizace.

Kasuistika popisuje pfipad pacientky s vlajicim trom-
bem ascendentni aorty, opakovanymi systémovymi em-
bolizacemi pfi potvrzené bilateralni plicni embolii s plicni
arteriovendzni (AV) malformaci.

Popis pripadu

Osmactyricetiletd pacientka, kufacka, uzivajici hormonal-
ni substitucni terapii (HRT), zcela bez internich pfidruze-
nych onemocnéni, bez anamnézy predchozich trombo-
embolickych pfihod, byla preloZzena z okresni nemocnice
na kliniku kardiovaskuldrni chirurgie pro akutné vzniklou
koncetinovou ischemii levé paze. Angiografie zobrazila
uzavér arteria brachialis vlevo. Byla provedena uUspésna
chirurgickd trombektomie tepen levého predlokti. Histo-
logie prokazala tromboembolus.

Transthorakalni echokardiografii (TTE) byla zhodno-
cena normalni funkce levé i pravé komory, kontrastni
vySetieni prokazalo drobné foramen ovale patens s pra-
volevym prunikem kontrastu pfi Valsalvové manévru. Od-
hadnuty pomér QP/QS = 0,96 svédcil proti hemodynamic-
ky vyznamnému levopravému zkratu.

Treti den hospitalizace se opakovala akutni ischemie
levé paze, sonograficky se opét jednalo o uzavér arteria
brachialis, ad hoc byla opét provedena chirurgicka trom-
bektomie arteria brachialis. Po operaci trvala neuspokoji-
va perfuze levé paze do periferie s nehmatnymi pulsace-
mi, byla proto doplnéna CT angiografie tepen aortalniho
oblouku (obr. 1) s potvrzenim prichodnosti arteria bra-
chialis, nové vsak s ndlezem 4 cm dlouhého defektu v né-
plni levé arteria subclavia, velmi pravdépodobné se jed-
nalo o obtékajici embolus. Jako vedlejsi, klinicky némy
ndlez, byla prokazana bilateralni subsegmentarni plicni
embolie. Aortalni chloperi a ascendentni aorta jsou bez
patologie.

Zdroj opakované tromboembolie nebyl prokazan, so-
nografické vysetfeni zZil dolnich koncetin bylo bez pri-
kazu trombdzy. Pacientka byla preloZzena k dalSimu vy-
Setfeni na kliniku kardiologie, kde byly vylouc¢eny zndmé
trombofilni mutace. Pacientka byla v dalSim prabéhu lé-
¢ena nizkomolekuldrnim heparinem.

Paty den hospitalizace byla provedena kontrolni an-
giografie (obr. 2, 3). Byl potvrzen trvajici defekt v naplni
arteria subclavia vlevo, prichodna brachialni tepna, na
predlokti byla prlchodna pouze arteria radialis. Klinicky
nebyly patrné zndmky ischemie koncetiny, pro riziko peri-
ferni embolizace byl proto nalez ponechan bez interven-
ce, s doporucenim plné antikoagula¢ni lé¢by.

V jedenacty den pobytu doslo u pacientky na jednotce
intenzivni péce k nahlé srdecni zastaveé pfi fibrilaci komor.
Byla provedena okamzita uspésna kardiopulmonalni re-
suscitace s defibrilaci, za 2 min doslo k obnoveni spon-
tanni cirkulace (return of spontaneous circulation, ROSCQ),
se spontannim probuzenim nemocné bez nutnosti endo-
trachedlni intubace. Pacientka byla hypotenzni, s opresi
na hrudi, na EKG byl patrny perakutni infarkt myokar-
du s elevacemi Useku ST (STEMI) predni stény, proto byla

thrombus

" thrombus

Obr. 2 a obr. 3 - Angiografie, paty den - embolus v levé arteria subclavia
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Obr. 4 - Koronarografie, jedenacty den - kompletni uzavér levé
véncité tepny embolem

Obr. 5 - Koronarografie, jedenacty den - Gspésna reperfuze levé
véncité tepny

ihned transportovdna na katetriza¢ni sal, kde dochazi
k zhrouceni krevniho obé&hu. Nemocna byla napojena
neprodlené na venoarteridlni extrakorporalni membra-
novou oxygenaci (VA ECMO) s obnovou krevniho obéhu
i védomi. Urgentni koronarografie (obr. 4) objasnila upl-
nou obturaci kmene levé véncité tepny embolem. Bylo
provedeno odsati trombu (histologie: tromboembolus
podobného sloZeni jako vzorek z levé paze) s Uspésnou
reperfuzi celého povodi levé véncité tepny (obr. 5). Na
koronarnich cévach nebyla patrna koronarni ateroskleré-
za. Na sale doslo k rozvoji plicniho edému, ktery se poda-
filo zvladnout neinvazivni ventilaci.

Obr. 6 a obr. 7 - Jicnova echokardiografie, jedenacty den - vlajici
struktura (trombus) v ascendentni aorté

Ad hoc byla doplnéna transezofagedlni echokardio-
grafie (obr. 6, 7) na katetriza¢nim sdle, ktera prokazala
nové viditelny, dlouhy vlajici Utvar v ascendentni aorté
souvisejici s aortalni chlopni, s vysokym emboligennim
potencialem.

U nemocné byla indikovana neodkladna chirurgicka
revize. Po aortotomii byl odstranén vlajici utvar délky 13
mm a sife 3 x 5 mm (histologicky trombus podobny pred-
chozim), nasedajici na nekoronarni cip aortdlni chlopné.
Aortdlni chlopen byla trojcipa, se zcela intaktnimi cipy
a na zakladé lokalniho nalezu nebylo mozné vysvétlit di-
vod vzniku trombu. Proto byla provedena revize obou sr-
decnich sini, bez nalezu defektu septa sini, nebyla naleze-
na patologie v ousku levé siné ani jiny zdroj embolizace.

Zavérem operace, po ukonceni mimotélniho obéhu,
byla pacientka hemodynamicky nestabilni, proto byla
zavedena intraaortalni balonkova kontrapulsace (IABK),
ktera vSak nebyla dostatecnd, proto bylo rozhodnuto
o opétovném zavedeni VA ECMO.

V nésledujicich hodinach byla laboratorné prokazo-
vdna vyznamna elevace troponinu I, kterd ukazovala
na rozsahly srdec¢ni infarkt, vrcholova hodnota troponi-
nu | dosahovala 83 pg/l (horni hranice normy 0,04 ug/l),
echokardiograficky byla patrna akineze celé predni sté-
ny, hypokineze spodni, zadni a bo¢ni stény, ejek¢ni frakce
levé komory (EFLK) byla snizena na 25 %, funkce pravé
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Obr. 8 a obr. 9 - CT hrudniku - 3D rekonstrukce, 16. den - AV mal-
formace v levém dolnim plicnim laloku

komory zlstavala dobra. U nemocné byla i naddle nutnd
vazopresorickd podpora, ECMO a IABK, lécba probihala
na anesteziologicko-resuscita¢nim oddéleni.

Nasledujici den se u pacientky objevila elektricka ne-
stabilita s fibrilaci komor, jedenkrat byla defibrilovana.
Byla provedena rekoronarografie s trvajicim normalnim
ndlezem na obou koronarnich tepnach. Podany levosi-
mendan byl bez efektu na zlepseni kontraktility myokar-
du levé komory.

Sestnacty den hospitalizace (3esty den na ECMO) byla
provedena celotélovéa CT angiografie hrudniku, bficha
a panve. V bfisni dutiné a panvi nebyla nalezena neopla-
zie ani zdroje embolizace. Zobrazena je AV malformace
velikosti 15 mm v dolnim laloku levé plice, kterd spojuje
vétev plicnice s vétvi levé dolni plicni Zily (obr. 8, 9). Ve-
dlejsim nalezem byla zanétliva infiltrace levého dolniho
plicniho laloku. Podél Zilni kanyly ECMO v pravé sini byl
adherujici utvar Sife 3 mm (suspektni trombus).

Na CT mozku byla oboustranné v thalamu popisovana
ischemicka loziska velikosti 9 mm, dale ischemické lozis-
ko v pravé hemisféfe mozecku velikosti 10 mm a vpravo
temporalné ischemické lozisko velikosti 18 mm s centralni
hemoragii velikosti 9 mm.

Devatenacty den (devaty den na ECMO) doslo k roz-
voji septického Soku s potfebou volumexpanze a eskala-
ce antibiotické terapie, opakované byla provedena fib-
roskopickd toaleta dychacich cest vlevo pro probihajici
pneumonii. Byl nasazen dobutamin, dle jicnové echokar-

diografie nadale trvala akineze predni stény, zlepsila se
kinetika bo¢ni, zadni a spodni stény, EFLK se zlepsila na
35 %. V nésledujicich dnech se dafil postupny weaning
ECMO na 0,5 I/min spolu s IABK 1 : 1 s dosaZzenim srdecni-
ho indexu (Cl) 2-2,5 I/min/m?2.

Dvacaty devaty den hospitalizace bylo konsenzualné
rozhodnuto o explantaci ECMO (celkem 19 dni na ECMO).
Jiz na opera¢nim sdle po explantaci vyvstava pro udrzeni
krevniho obéhu nutnost vysoké vazopresorické podpory,
echokardiograficky patrna vyznamna mitralni regurgitace.
Po operaci pfi mirné volumexpanzi se stav prechodné sta-
bilizoval, Cl udrzen 2,4 I/min/m?, s uspokojivymi hodnotami
NIRS (near-infrared spectroscopy). Dochazi ovsem k progresi
vazoparalyzy. Pfidan vazopresin ve vzestupné ddvce, stou-
pala koncentrace laktatu na 14 mmol/l, rozvinula se anurie.

TEE byla bez vyznamné zmény oproti predopera¢nimu
nalezu. Od dalsiho zavedeni ECMO bylo upusténo — nebyl
predpoklad dosazeni vyssiho vydeje srdecni podpory.

Prechodné byla pacientka stabilni na supramaximalni dav-
ce noradrenalinu 36 pg/kg/min, dobutaminu 10 pg/kg/min
a vazopresinu 3,5 pg/kg/min. Pres terapii progredovala
vazoparalyza, ktera jiz byla bez dalsi reakce na volume-
xpanzi, ustici v termindlni pokles srde¢niho vydeje, bylo
rozhodnuto o opétovném nenapojeni na mechanickou
srde¢ni podporu.

Nasledujici den, tedy tficaty den hospitalizace, pacient-
ka zemrela pod obrazem distribu¢niho a kardiogenniho
Soku.

Diskuse a zaveér

Ascendentni aorta neni ¢astym mistem pro formaci trombd,
nebot se jedna o vysokopratokové krevni fecisté. Tim vice se
tato pficina jevi vzacna, pokud trombdza vznika na nativni
sténé aorty bez prikazu aterosklerotickych 1ézi. Jednotlivé
pripady vyskytu vlajicich trombd v nativni ascendentni aorté
jsou popisovany pouze kasuisticky. Z téchto dokumentova-
nych pfipadd Ize odhadovat, Ze dominantnimi rizikovymi
faktory jsou zejména hyperkoagulacni stavy, hormonalni
terapie u Zen a téhotenstvi.! Strategie lécby neni dosud
jednoznacné definovana, neexistuji data z vétsich kohort ¢i
randomizovanych studii, jsou popisovany pfipady chirurgic-
ké trombektomie, endovaskuldrni implantace stentgraftu
anebo pouze dlouhodobé antikoagulacni 1écby.

Metaanalyza z roku 2013 autort Fayad a spol. zpraco-
vala 200 dostupnych pfipad tromb0 vzniklych na nor-
malni ascendentni aorté.? Autofi naznacili, Ze pouha anti-
koagulac¢ni |é¢ba je spojena s vysokym rizikem rekurence
a systémovych embolizaci a doporucili chirurgickou lé¢bu
u nemocnych, ktefi jsou schopni ji podstoupit.

Za zminku stoji nékolik pfipadl, kde pficina vzniku
trombu v nativni ascendentni aorté nebyla spolehlivé vy-
svétlena.>® Prvni dokumentovany pripad je z roku 1993
popsany autory Farah a Hawawini, kdy trombus ascen-
dentni aorty byl zdrojem mozkové embolizace.? Pozdéji
Pousios a spol. a Hissagi a spol. shodné popsali transitor-
ni ischemické mozkové prihody, zdrojem embolizace byl
trombus ascendentni aorty.*®

Mandegar a spol. uvadéli pripad pacienta s vlajicim
trombem umisténym 1,5 cm nad sinotubularni junkci, kte-
ry pozdéji embolizoval do arteria mesenterica superior.®
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Sodian a spol. odhalili trombus v blizkosti pravého ko-
ronarniho ostia, ktery byl pfi¢inou anginy pectoris.’

Nakajima a spol. Uspésné odstranili trombus ascen-
dentni aorty nalezeny zcela nahodné pfi emergentni ope-
raci pro masivni plicni embolii.®

Jindy jsou popisovany pripady spojené se zjisténym hy-
perkoagula¢nim stavem. Skupina autord Eguchi a spol.
dokumentovala pfipad pacienta s deficienci proteinu S,
ktery prodélal akutni infarkt myokardu na zakladé em-
bolizace trombu formovaného v pravém Valsalvové sinu.?

Bruno a spol. a Ito a spol. zaznamenali dva podobné
pfipady pacientek stfedniho véku uzivajicich hormonalni
substitucni 1écbu, u kterych byl pficinou srdec¢niho infark-
tu rovnéz embolizovany trombus formujici se v levém ko-
ronarnim sinu.'®" Konec¢né Knoess a spol. popsali pfipad
téhotné Zeny, kterd zemrela na akutni infarkt myokardu
rovnéz v disledku trombu embolizovaného do koronar-
nich tepen z Valsalvova sinu.'?

U nasi pacientky jsme dokumentovali klinicky némou
bilateralni plicni embolii a pravdépodobné naslednou pa-
radoxni embolizaci pfes plicni AV malformaci. Pro pfitom-
nost vlajiciho trombu na zdravé aortdlni chlopni nemame
jednoznacné vysvétleni.

Vsechna provedena histologickd vysetfeni prokazala
velmi podobné slozeni tromboemboll, predpoklada se
jednotny nebo podobny zdroj, ktery ale nebyl odhalen.

Muzeme diskutovat, zda podstatou vlajiciho trom-
bu v ascendentni aorté u nasi pacientky byla paradoxni
embolizace cestou plicni AV malformace, anebo se moh-
lo jednat o nové vznikly trombus aorty in situ. Vstupni
angiografie ani kontrastni CT vysetfeni vlajici trombus
v ascendentni aorté neodhalily anebo nebyl na aortalni
chlopni v té dobé pfitomen. Nicméné je obecné zndmo,
ze vSechna invazivni angiograficka vysetreni jsou spoje-
na s jistym rizikem poranéni cévni stény. Nelze tedy zcela
vyloucit, Zze trombus v ascendentni aorté mohl vzniknout
po posledni provedené neselektivni angiografii tepen
aortalniho oblouku, kdy vodi¢ a pigtail katétr zasahova-
ly az do Valsalvovych sind, pfi¢emz i minimalni poranéni
cévni stény mohlo v této lokalizaci spustit formaci trom-
bu, nepochybné precipitovanou spole¢nou pfi¢inou s fa-
dou dalSich trombU vzniklych pfi hyperkoagula¢nim stavu
u pacientky stfedniho véku, kuracky, uzivajici substitu¢ni
hormonalni lécbu.

Stav nasi pacientky byl bohuzel komplikovan rozsah-
lym anteroextenzivnim infarktem pfi embolizaci do kme-
ne levé véncité tepny jako i vicecetnymi systémovymi
embolizacemi véetné mozku. Nasledny delsi pobyt na me-
chanické srde¢ni podpore s sebou prinesl fadu komplikaci

a i pres veskerou maximalni péci vyustil v ireverzibilni dis-
tribu¢ni a kardiogenni 3ok s nasledkem umrti.
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