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Hypereosinofilni syndrom

 hypereosinofilie > 1.5x10%/L

— pfi dvou separatnich testech nejméné meésic od sebe nebo
» tkanova hypereosinofilie

— > 20% eozinofilu v kostni dieni

— exteznivni infiltrace tkani eosionfily

— vyrazna depozita granuli eosinofilnich proteint v tkanich
e soucasn¢ organove postiZzeni v prime vazbé na
hypereosinofilii

Working konference o f Eosinophil Disorders, Wienna 2011



Hypereosinofilni syndrom

hereditarni (familiarni) varianta

HE neuren¢ho vyznamu

primarni (klonalni/neoplasticka) varianta

sekundarni (nebo reaktivni) varianta

Working konference o f Eosinophil Disorders, Wienna 2011



Hypereosinofilni syndrom

Incidence 0.035 na 100 000
muzi/zeny 1,47 : 1
prumerny vek 52,5 let

80% pieziti 5 let

42% pieziti 10 — 15 let



Hypereosinofilni syndrom

cytotoxicky vliv eosinofilnich proteinu
vyrazna heterogenita v mire a stupni postizeni
organu

vyrazky, kasel, dusnost, zazivaci obtize
kardialni postizeni > % nemocnych

— hlavni pfi¢ina morbidity a mortality



T11 stadia srdeCniho postizeni

e nekrdza
— Infiltrace, asymptom.

* tromboOza
— tromby a embolizace

e fibroza

— organizace trombu

— chlopenni postizeni

endomyokardidlni biopsie



Kardialni postizeni

subendokardialni nekrozy, nasedajici tromby

— abnormalni diastolicka funkce

systolicka funkce je Casto zachovana
postizeni perikardu — vypotek az tamponada
postiZzeni chlopni — chlopenni vady

tromboOzy chlopennich nahrad



Typicky echokardiograficky nalez
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E: 1,1 m/s, DT 105 ms
25% embolizuje E": 0,04 m/s
5 —-10% zemfe E/E’: 28

Mankad R, et al. Heart 2016:;102:100-106.




Kasuistika

zena 52 let
hypereosinofilni syndrom 1999
cytostatika, kortikoidy

nahrada trikuspidalni chlopné bioprotézou
X11/2004

reoperace pro stenozu (trombus?) a implantace
DDD kardiostimulatoru V/2006

kongestivni srdeCni selhani X/2006



TTE nalez

prava komora a plicnice
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TTE nalez

 stenoticky jet podel komorového septa
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romby v prave k
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Tromby v prave sini
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Kontrolni echo nalez

e zmenseni trombu v PK
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Hypereosinofilni syndrom

v Casneém stadiu reverzibilni
— zpravidla 1éCba kortikoidy a symptomaticka

» geneticke testovani:
— FIP1L1-PDGFRA fusion gen

* klonalni marker myeloproliferativni varianty HES
 iImatinib mesylate

— specificky inhibitor receptoru riistového faktoru desticek

— kompletni odpoveéd’ na 1€Cbu béhem nékolika dnti
* asi podavat trvale (nebezpeci rekurence)



Efekt 1eCby 1imatinib mesylatem

Bonou, M. Canadian Journal of Cardiology 33 (2017)




Moderni zobrazovaci metody

2D echo

2D strain

pozdni syceni
gadoliniem

Voilliot, D., et al. Int J Cardiovasc Imaging 2016




MR strain
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Gastl et al. BMC Cardiovascular Disorders (2017) 17:74



MR a myokardialni pertuze

Gastl et al., BMC Cardiovascular Disorders (2017) 17:74



Endomyokardialni systolicka dysfunkce

layer specific strain analysis

Xuanyi Jin, Int Heart J 2017; 58: 1001-1003




MR a kontrastni echokardiogratie
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T2 vazené zobrazeni

pozdni syceni gadoliniem

echokontrast (2D a 3D echo)

Maria Riccarda Del Bene, Echocardiography 2012;29:E62-E66




Echokontrast




3D echokardiografie

Hernandez, CM. Echocardiography. 2017;34:1050-1056.




Index aortalni tuhosti

Aortic stiffness index () = In (SBP/DBP)/[(SD — DD)/DD]



ECHO versus biopsie

25 pacientu

soucasn¢ echokardiografie a biopsie myokardu
u 10 pacientu se zavery liSily

— 3 s pozitivnim echo nalezem méli negativni biopsii

— 7 s pozitivni biopsii mélo negativni echo nalez

souhlas obou metod v 60%

Butterfield JH, Postgrad Med. 2017
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