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Eisenmengerov syndrom

vrchol 'adovca spektra PAH asociovanej s VCHS

ireverzibilna tazka PAH dosahujlca systémovu Uroveri
(resp. viac ako 2/3 syst.TK) s vysokou PVR

spojenie medzi systémovou a pl'ucnou cirkulaciou s obratenym
pravo-lI'avym (pl'iicno-systémovym)/ bidirekénym skratom

zriedkavé ochorenie - 1% véetkych VCHS v st¢ast. registroch
- novodg. 3-4 pripady 1 centrum /1 rok

Kempny A, et al. Circulation 2017;135(15):1432-1440.
Hjortshgj CMS, et al. Eur Heart J 2017;38:2060-2067.
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Multisystémove postihnutie
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Prediktory prognozy -
negativne faktory ovplyvnujuce
kvalitu zivota a prezivanie u ES

funkcna trieda NYHA (III-1V)
6MWT < 380 m

spiroergo (VO, max <10,4 ml/min/kg)
synkopa, srdcovy vydaj < 2,1 I/min/m?

arytmia, predlzene QRS, QTg,
hyperkallemla

dysfunkcia pravej komory
- echokg (TAPSE, TDI, FAC), BNP

tazka hypoxémia, saturacia 02 < 85%
hyposiderémia (latentna, prelatentna,

manifestna), hypochromla

mikrocytoza, erytrocytoza, venesekcie
trombotické a krvacavé komplikacie,

trombocytopénia/ patia, deficit
koagulacnych faktorov, aktivacia
hemostatického systemu

dilatacia a. pulmonalis, trombodza
a.pulmonalis, \:)I ucne mfarkty,
hemoptyzy, Utlak l'avej koronarnej
artérie dilatovanou a.pulmonalis,
anomalie koronarnych arteérii

imunodeficit, virusové ochorenia,
autoimunne ochorenla

infekcie (leukopénia, feritin, CRP),
infekcna endokardltlda
bronchopneumoénia, abses

oblickové a hepatobiliarne
postihnutie (urea, krea, AST,
ALT, bilirubin, hypoalbumlnemla
hyperurlkemla), pankreatitida

extrakardialna chirurgia
tehotenstvo



Stratifikacia PAH (Odp. ESC 2015)
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Prognosticky
negativne rizikove faktory

v'Kempny a spol. v multicentrickej studii u 1098 pac. s ES v dospelosti
- analyzuje viaceré klinické, EKG, echokg a laboratdrne parametre
- vek, pretrikuspidalny skrat, saturacia kyslika v pokoiji, iny ako sinusovy rytmus
a perikardialny vypotok su signifikantnymi prediktormi predCasného Umrtia.

Kempny A, Hjortshoj CMS, Gu H, et al. Predictors of death in contemporary adult patients with Eisenmenger syndrome: a
multicentre study. Circulation 2017;135(15):1432-1440.

Rizikove faktory

neovplyvnitel'ne ovplyvnitel'ne




Prognosticky negativne rizikoveé
faktory u nasich pacientov s ES

Neovplyvnitel'né rizikové faktory

Vek > 40 rokov Komplexna VCHS Downov syndrom

Ovplyvnitel'né/ciastocne ovplyvnitel'né

Dosledky . . .. A Multisystémoveé
VCHS/PAH Cyanoza a jej priame dosledky TR

_ Deficit vit. B12 Ochorenia > 2 organovych
I ) i ©2 (= B2) a/alebo kys. listovej systémov

6MWT (<440m) 02 terapia (DDOT) Krvacaveé stavy Renalna dysfunkcia

Hepatobiliarne ochorenie

Arytmia (FP/FluP/in€)  [=aielefiterz! Hemoptyza Hyperbilirubinémia

Lab. 1 riziko Klin. prejavy (dna)

Synkopa Het 2 0,65 krvacania Hyperurikémia (lab.)

Dysfunkcia PK(echokg) R/oEaiEer4p) A5 Trombdza/embdlia Hypoalbuminémia

?;r 1'2'3’0' ?13/7) Hyposiderémia tkgﬁ{bgzri,ﬂko Respiracné ochorenie




i Centrum pre VCHS - ciele prace

= analyza suboru 52 pac. s ES - 39 (75%) Zien, 13 (25%) muzov
- stredny vek 45 r. (24 - 78 r.)
- median sledov. 5,0 r. (0,75 - 11,25 r.)

= zhodnotenie vyskytu rizikovych faktorov

vytvorenie skorovacieho systému

manazment a liecba podla individ. potrieb pacienta

zhodnotenie vplyvu centralizovanej starostlivosti na
kvalitu a dlzku zivota



VSTUP KONTROLA P
NEOVPLYVNITEENE RIZIKOVE FAKTORY

Vek > 40 rokov 27 (51,9%) 33 (63,5%) Ns
Komplexna VCHS 13 (25%) 13 (25%) Ns
Downov syndrome 8 (15,4%) 8 (15,4%) Ns

OVPLYVNITEDLNE / CIASTOCNE OVPLYVNITEDENE RIZIK. FAKTORY
e Désledky PAH / VCHS

FC - NYHA (111-1V) 20 (38,5%) 28 (53,8%) Ns
- BMWT (< 380m) 18 (34,6%) 27 (51,9%) Ns
Arytmia (FP/FIuP/SVT) 20 (38,5%) 19 (36,5%) Ns
Synkopa 3(5,8%) 5 (9,6%) Ns
Dysfunkcia pravej komory (echokg) 7 (13,5%) 10 (19,2%) Ns
NT pro-BNP > 1400 ng/I 15 (28,8%) 21 (40,4%) Ns
e Cyanéza a jej priame dosledk
|sat. O, (< 85%) 22 (42,3%) 23 (44,2%) Ns
0, terapia (DDOT) 7 (13,5%) 9 (17,3%) Ns
Erytrocytéza 30 (57,7%) 28 (53,8%) Ns
HCT > 65% 6 (11 50%) 8015 49%) NS
Hyposiderémia 31 (59,6%) 11 (21,2%) 0,0001
Deficit vit. B,, a/alebo kys. listovej 11 (21,2%) 1(1,9%) 0,0005
—mmwn - 16 (30,005) 5 (28,800) S
Hemoptyza 5(9,6%) 8 (15,4%) Ns
Lab. triziko krvacania 16 (30,8%) 15 (28,8%) Ns
h Ve LN e _ 1 11 e WLZN B T VAN Te WAL N =l 1. VAY Nl
Antikoagulac¢na lieCba
-INR>2,0 14 (26,9%) 18 (34,6%)  Ns
-INR < 2,0 23 (44,2% 1(1,9% 0,0001
e Multisystémové ochorenie
Ochorenia > 2 organovych systémov 37 (71,2%) 34 (65,4%) Ns
Renalna dysfunkcia 13 (25%) 19 (36,5%) Ns
Hepatobiliarne ochorenie 14 (26,9%) 14 (26,9%) Ns
Hxﬂerurikémia (lab.) 32 @,5%) 15 (28.8%) 0,0008
- dnavé zachvaty 4 (7,7%) 1(1,9%) Ns

L 11 AIAI'H\ r\n-ru\ Nl
Respiracéné ochorenie 21 (40,49%0) 32 (61,5%) 0,03




Hyposiderémia

= pred a pocas ferroterapie
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v'podcenovanie hyposiderémie u cyanotického pac. so sek. erytrocytdzou
v'V.s. obava z excesivnej erytropoézy a hyperviskézneho syndrému
v problém ferroterapie: vstrebavanie, davka, neziad. ucinky, recidivy deficitu




Ferroterapia

= jej vplyv na HGB a HCT
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Ferroterapia a kvalita zivota

SUBJ. HODNOTENIE KVALITY ZIVOTA % PACIENTOW PODLA
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Literatura:
v/ substitlcia Fe vedie k zlepSeniu priznakov, zat'azovej kapacity a progndzy
v'nezaznamenali vznik hyperviskdzneho syn. u pac. so vstupnou erytrocytdzou

v'25% pac. na konci sledovania malo nedostato¢né hodnoty Fe (21% v naSom subore)

Tay EL, et al. Int J Cardiol 2011; 151: 307-312.
Broberg CS, et al. Am J Cardiol 2006; 48: 356-365.




Hemokoagulacia

Riziko krvacania Pocet pac.
Klinické prejavy krvacania 9
Laboratdrne zvysené riziko krvacania 18

Riziko trombozy Pocet pac.

Klinické prejavy trombozy

7
a/alebo embolie
Laboratdrne - hyperkoagulacny stav 10
Laboratdrne - 1 agregabilita Tr 18

23.1
46.2

18

25.6
46.2

Na zaklade laboratorneho nalezu hematologom

odporucena antikoagulacna / antiagregacna stratégia
N=39

A~

-

Zmena liechy
21 pac. (53.8%)

PokraCovat
v antikoagulacnej liecbe
18 pac. (46.2%)

-~

Realizovana zmena liechy

Klinika neumoznuje
zmenu liecby
7 pac. (17.9%)

-

14 pac. (35.9%)

Bez liecby

Antiagregacna

Antiagregacna liecha . o,
+ antikoagulacna

8 pac. (20.5%) etk
iecha
1 pac. (2.6%)

5 pac. (12.8%)

v'variruju medzi krvacavymi a tromboembolickymi komplikaciami
v’ kompletné hemokoagulacné vySetrenie + klinika... v spolupraci s hematolégom

vhodna antitromboticka lieCba




Skorovaci systém rizikového profilu

s nizkym rizikom

RIZIKOVE TRIEDY (% PACIENTOV) RIZIKOVE TRIEDY (% PACIENTOV)

S Z1I0CI PACIENT] | EXITUS
" P=ns P=ns
32,7 100%
0, 4
B0% 18,2
80%
60% B NIZKO
STREDNE 60% 42,4 NIZKO
|
60,6
40% 54,8 32,7 A28 ! STREDNE
40% = VYSOKO
P=ns
b - -
0% - 0%
’ VSTUP KONTROLA VSTUP KONTROLA

VSTUP KONTROLA



Rizikové skore : vstupné - kontrolné
vysetrenie
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v/ cielom je dosiahnutie/ udrzanie nizko rizikovej triedy spojené s lepSim prezivanim
v'stredné a vysokeé riziko - kombinacna Spec. lie¢ba, manazment multisyst. postihnutia

Hoeper MM, et al. Eur respir J 2017; 50:1700740.
Kylhammar D, et al. Eur Heart J 2017; 0: 1-7.

Boucly A, et al. Eur respir J 2017; 50:1700889.
Kempny A, et al. Circulation 2017;135(15):1432-1440.




Prezivanie

PREZIVANIE PACIENTOV PRI DLHODOBOM SLEDOVANi PREZIVANIE PACIENTOV PODLA RIZIKOVYCH TRIED
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v'"Hascoet a spol. prezivanie 1 rok 92,2%, 3 roky 80,6% a 5 rokov 68,5% pac.
v'Diller a spol. prezivanie 40, 50 a 60 rokov v 94%, 74% a 52% pac.
v'Contor a spol. prezivanie 30, 40 a 55 rokov v 75%, 70% a 55% pac.




Mortalita : 19 pac. (36.5%) za 12 rokov

Priciny amrtia | Pac. | %
Kardialne pri¢iny a/alebo priamy dosledok PAH 11 57,9
- Progresivna dysfunkcia pravej komory 4
- Tachyfibrilacia predsieni / supraventrikularna tachykardia (veduca k 4

srdcovému zlyhaniu) 3
- Nahla srdcova smrt’
Désledok multisystémového postihnutia 7 36,8
- Akutne respiracné zlyhanie (pri infekcii dychacich ciest, resp. pri 5

pankreatitide)
- Sepsa 2

, 1

- Hemoptyza
- (Akutne) krvacanie do GIT .
- Dyspepsia a metabolicky rozvrat !
Ina pricina amrtia 1 53
- Onkologické ochorenie 1
Spolu | 19 | 100

v’ Multicentricka Studia- 1098 dospelych pac. s ES, mortalita 25,3% za 15 rokov
Kempny A, et al. Circulation 2017;135(15):1432-1440.
Hjortshgj CMS, et al. Eur Heart J 2017;38:2060-2067.



Prinos pre prax

v'substitlcia Fe aj u prelatentnej hyposiderémie u cyanotického pacienta so
sekundarnou erytrocytézou

v'neopodstatnena obava z excesivnej erytropoézy a hyperviskdzneho syndromu

v'opakované kontroly Fe, pretrvavanie/recidivy deficitu, davka pre cyanotického
pacienta? vstrebavanie? compliance?

v'variruju medzi krvacanim a trombdzou
v'nevyhnutné kompletné hemokoagulacné vysSetrenie a spolupraca s hematoldgom
v'viac ako z antikoagulacnej profituju z antiagregacnej lieCby

v'cielom je dosiahnutie/ udrzanie nizko rizikovej triedy spojené s lepSim prezivanim
v'stredné a vysoke riziko - kombinacna Specificka lieCba, manazment multisyst.
postihnutia

v'multisystémové postihnutie predstavuje Castu priinu Umrtia pacientov s ES
v'malo by byt sucast'ou stratifikacie rizika pacientov s ES
v'dolezitost’ multidisciplinarneho pristupu a centralizovanej starostlivosti



Zaver

= Mmultiparametrova rizikova stratifikacia - komplexny pohlad na
pacienta

= stratifikacia PH podl'a ESC nezohl'adnuje Specifika ES
= dysfunkcia PK - pre lekara neskory ,, !'"
- eskalacia Specifickej lieCby skor

=« multisystémové och.- kvalita a dizka prezivania
= manazment - ovplyvnitel'né rizikové faktory

= hyposiderémia

= poruchy hemokoagulacie (krvacanie / trombodza)

= erytrocytdza (venesekcie NIE)

= arytmia, respir. ochorenie, hepatobiliarne...

= stratifikacia / restratifikacia - obraz o vyvoji prognézy, pac.
» Slabé miesta" predikujuce zhorsenie kvality zivota a prognozy

= multidisciplinarny pristup, centralizovana starostlivost’



