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KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA

40 rocnd pacientka od detstva sledovand pre DKS+DPS, rodicia odmietli

invazivnu diagnostiku a operacné riesenie

1993 (15rocnad) TTE: vz zavaind PH

2001 (23 rocna) TTE: vz systémovda PH, TR 1II, reg.grad. na TCH 100mmHg

2001 - 2007 nechodila k lekdrovi

- 2007 synkopa pre hypotenziu s ndlezom polyglobulie a zacala suhlasit' s dg PH



KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA
HOSPITALIZACIA 2010

* NYHA Il

« Lab.parametre: Hgb 128 g/I, HCT 0,49, Fe 6,4um/|, SQTRSF 6,6%, FERR<15,0,
NTproBNP 402 ng/|

« Echokardiografia: 'K nedilatovand, dobrd systol.f. ,

PK mala s hypertrofiou, bohatd trabekularizacia svaloviny

4CH: PK/LK = 39/27mm, TAPSE 22mm, FAC 50%

Velky DPS 21mm a DKS subaort. 15mm a 2 malé DKS 2-3mm s prevazne P-L
skratom

AP dilat. 30mm, lavostrannd HDZ vyUstujica do vyznamne dilat. koron.sinu,
Plocha [P 11,8cm2, PP 20cm?2,
TR ll.st., asymetricky jet, regurg. grad. 120mmHg.
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KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA
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HOSPITALIZACIA 2010

» Spirometria: obstrukénd ventilacnd porucha stredne tazkého stupna, lahko
redukovand VC, DICO lahko redukovana.

 Pravostrannad katetrizacia:

Tlaky: PP: 6 mmHg, LP 6 mmHg, RVEDP: 10-12mmHg

Priamo merany TPG: 52 mmHg

Simultanne tlaky (mmHg) aorta a AP: aorta 112/66/85 PA: 120/55/78

Saturacny beh: prevaha PL skratu: pokles saturdcie medzi lavou plucnou vénou a LP,
ako aj medzi LP a desc.aortou.

Qp= 2,34l/min, Qs= 5,62l/min, Qp/Qs= 0,42
PVR 22,2 Wj , SVR= 14 W;

Z&ver: Tazkd - suprasystémovd PH = Eisenmengerov sy s pravo-lavym skratom na
podklade hemodynamicky vyznamnej skratovej chyby (DKS+DPS). VCS sin.



KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA
HOSPITALIZACIA 2010

« DG zaver: Komplexnd vrodend chyba srdca

- Defekt komorového septa, defekt predsienoveho septa s PL skratom,
perzistentnd LS HDZ Ustiaca do sinus coronarius

- Tazkd plicna artériovd hypertenzia asociovand s vrodenou skratovou
chybou - Eisenmengrov syndrom.

- Sideropenickd anémia
Nekardidlne DG: Skoli6éza

 Terapia: zacatd liecba preparatmi zeleza a specifickd liecba bosentanom
: Tracleer, Maltoref, Warfarin



KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA

2012 AMB. KONTROLA

« Pacietka sa citi vyrazne lepsie od nasadenia Specif. LieCby
« Lab.parametre: Hgb 170 g/l, HCT 0,60, NTproBNP 272 ng/!

* Realizované kompletné hematologické vysetrenie » zvyiend spontdnna
agregabilita PLT + novée Odporucania ESC

\ U

Warfarin vysadeny

' Indikovana protidostickova liecba



* KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA

27.9.2017 AMB. KONTROLA

« zhorSenie klinického stavu a folerancie ndmahy
/- objektivizované ECHOm - progresia PH, SMWT | , NT proBNP |

« 8-9/2017 zaciatok gynekol. tazkosti (zvysenie krvnych strat - feroterapia)
\ zamena liecby z bosentanu na ERA potentnejsi macitentan, od 10/2017

» Terapia: Opsumit, Preventax, Ferro-folgamma, Furosemid



- KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA

HOSPITALIZACIA 3/2018

Subjekt. vyrazné zhorsenie klinického stavu - NYHA I, opuchy DK, progredujuca

dychavica — hospitalizacia za U¢elom zvazenia reevaluacie liecby.

Lab. skrining: INTproBNP 415,9 ng/I, ! Hgb 138g/I, ! HCT 0,50, STfR 55,16mg/|, FERR<

5ng/l, Fe 3,4 umol/l =relativha anémia tfazkého stupna (napriek terapii zelezom)

ECHO: stabilizovany ndlez, dobrd funkcia PK \
/nizend tolerancia zataze- verifikovand 6MWT /

Terapia: parenteralna substiticia Fe pre nadmerné gynekologické straty a zIU

toleranciu perordlnych pripravkov.
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KAZUISTIKA-PRIEBEH OCHORENIA
10/2018 AMB. KONTROLA

* NYHA |

« Lab. parametre: NTproBNP 531,6 ng/|l, Hgb 249 g/I, HCT 0,78, STIR 7,91 mg/I,
FERR 77.7ng/|, Fe 18,2 umol/I

« ECHO: stabilizovany ndlez, dobrd funkcia PK
« 6MWT: 610m

» Terapia: Opsumit, Preventax, Ferro-folgamma, Furosemid=EX!
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Erytrocytdéza ® zakladny kompenzad&ny mechanizmus chronickej hypoxémie

Optimalna koncentracia Hgb je pre kazdého pacienta individudlna

> 1/3 pacientov s cyanofickymi VCHS ma deficit Fe

POZOR na ,relativnu anémiu*

Vyseftrit kompletny ,,Fe" profil: Fe v sére, feritin, SGTRSF, sTfR
POZOR ! deficit Fe ™ zhorienie hyperviskozity

Flebotdmie su Kl, vyhradené su len pre pacientov s dekomp. erytrocytdézou a
klinicky vyznac¢enym hyperviskdznym syndromom a v ramci predOP
pripravy pred nekardialnou OP
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