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Plicni arterialni hypertenze (PAH)

0 vzacne, progresivni, nevylécitelné onemocnéni

O doba od prvnich pfiznaku ke stanoveni
diagnozy 2roky

O u vétsiny pacientu v dobé diagndzy pFitomny
zavazne symptomy

O vice neZ 60% pacientu v dobé dg. klasifikovano
az ve funkcni tridé NYHA III

O medidn doby preZiti u nelééenych pacientu s
idiopatickou PAH od stanoveni diagnozy 2,8
roku
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PAH

3 Snizeni dilatacni
kapacity plicnich cév

d Zesileni stéeny
plicnice

O Ztizeni funkce praveé
komory

3O Hypertrofie pravé
komory

d Pravostranné
srdecni selhani
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Symptomy PAH

Dusnost - 98%
Unavnost — 73%
Bolest na hrudi - 47%
Synkopy - 41%

(MUDr.P.Jansa, Interni medicina pro praxi/2009/11 (10)
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Lecba PAH

Rezimova opatreni (fyzicka zatéz, otkovani,
téhotenstvi...)

(o) ’ r v
POde rna lecba (diuretika, oxygenoterapie,
antikoagulacni lécba)

Specificka |écba (blokatory ca kanald,
antagonisté endotelinovych receptoru, prostanoidy,
inhibitory fosfodiesterazy)

Nefarmakologicka lécba (po vyeerpani
transplantace plic)
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PAH - prognoza nelécného onemocnéni

(D'Alonzo et al. Ann Internal Med 1991; Kato et al. Cancer 2001
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Kvalita zivota
Dana urovni telesne,
|

dusevni pohody, pracov
vykonnosti, osobni spokojenosti a
radosti ze zivota

,Pacient trpi emocionalné, dusevneé.
Potreby nemocnych se po staleti
nemeni. Méni se jen nase schopnosti
VYChézet Jlm VSEFICY isabeth kabler ross
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Kazuistika — zena, 1987

d 7/2013 pro 2 mesice progredujici dusnost (NYHA III) na
doporuceni kardiologa s podezrenim na PH (EF-LK 70%,
vyrazna dilatace PK)

stav 2 roku po porodu (syn), nekuracka, samozivitelka

otec HN, matka zdrava

na podklade PSK diagnostikovana tezka idiopaticka

prekapilarni PAH

[0 zahajeni IéCby ovlivhéno laktaci

[0 doporucena terapie s. c. Remodulinem v kombinaci s
lécbou p. o.

0 prvnich meésicich odmita informovat rodinu, psychologa

odmita

O O O
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Vstupni hodnoty pred
zahajenim lécCby

Pravostranna katetrizace - stiedni tlak v
AP 57 mm Hg, PCWP 10 mm Hg

Snizeny srdecni vydej — CO 2,67 |/min,
CI 1,41 I/min/m?2

6MWT - 260m
Dusnost — stupen 8 Borgovy skaly
NYHA III

rska fakulta ;
Palackého L. INTERNI_ KLINTKA
7 KARDIOLOGICKA
ST NENDICKICE QLD

b

-



Uvodni terapie
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3/2014 - zhorseni dusnosti
Synkopa
Kontrolni pravostranna katetrizace - stredni

tlak v AP 59 mm Hg, PCWP 11 mm Hg, CO
3,52 |/min

OO0 Specificka terapie v trojkombinaci - sildenafil,
treprostinil subcutanné (postupné navysovan),
bosentan

8/2014 - dalsi progrese stavu
Postupné navysovani treprostinilu
Zahajeno vysetreni pro eventuelni
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Klinicky stav
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Klinicky stav
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Lokalni reakce v miste aplikace
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12/2014 zarazena na cekaci listinu k
transplantaci plic

Pro respiracni insuficienci — domaci
oxygenoterapie

Podpurnd lé¢ba - diuretika,
antikoagulace, antidepresiva

Opakované synkopy s poranénim s
nutnosti chirurgického osetreni

Opakované hospitalizace pro zhorseni
pravostranného srdecniho selhani
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16. 10 2015 transplantace plic
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Pooperacni prubeéh

Komplikovan pravostrannym,
levostrannym srdecnim selhanim

Nutnost venoatrialni mimotélni
membranove oxygenace (ECMO)

rézke zanétlivé zmeény v oblasti
bronchialnich anastomoz s tvorbou
pablan
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Klinicky stav
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02/2016 - po LTx

Komplexni Lékatska fakulta
kardiovaskularni @ V Dhitearciby Patackdi I INTERNT KLéNl[(A
centrum v Olomouci : KARDIOLOGICKA

FOKUILTN NEMDORICE QDM




VP Py

L AR

Komplexni
kardiovaskuldarmi
cenfrum

Lékarska fakulta
Univerzity Palackého
v Olomouci

3
7

04

4

L INTERNI KLINIKA
KARDIOLOGICKA

FOXITN NEMDONICE OLDMOL



... Nha zaver

O Proveden screening na PAH v rodiné pacientky

0 12/2014 matka pacientky (ve véku 50 let) -
diagnostikovana plicni arterialni hypertenze

O V soucasné dobé |écena kombinaci sildenafilu a
treprostinilu (1/2015 - podkozni aplikace,
11/2015 - intravenozni aplikace implantabilni
pumpou)

0 U dalsich pribuznych nebyla PAH
diagnostikovana

0 Geneticka analyza neprokazala u matky a
pacientky mutaci v genech spojovanych s
rozvojem PAH
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LENUSpro® pumpa
aplikace i. v.

. |écivo

: plyn, n-Butan
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Kazuistika predstavila prubéh PAH u
mladé pacientky s prvni manifestaci
onemocnéni kratce po porodu

Vcasna diagnostika a komplexni péce
zlepsuje symptomy a zvysuje kvalitu
zivota pacientu s timto vzacnym
onemocnénim
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»Zivot se nemeéri poctem
nadechu a vydechu,

ale chvilemi, které nam
vzaly dech*

Markeéta, 27 let (cysticka fibroza)
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Dékuji za pozornost




