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vek 4 roky (1980) | Easté respiracné infekty

TTE: pre zvacseneé prave oddiely srdca, vylucena VCHS, podozrenie na PAH

biopsia pluc: s nalezom hypertrofie médie a proliferacie intimy na
malych a strednych muskul. artérii

CCD: mPAP 41mmHg, PVR 8Wj/m?, bez vazoreaktivity

Dg zaver: primdarna PAH (.. idiopaticka)

4- 23rokov | sledovany u pediatra, stabilizovany klinicky stav, NYHA |




r. 2007 (23 rokov) - odoslany do NUSCH

® progresia namah. dychavice, NYHA II- [Il (6EMWT 520m),

abdomin. dyskomfort, zavazna afénia (paréza n. laryngeus recc. l.sin)

RTG hr.: prominencia pulm. obluka
s dilataciou centralnych vetiev AP

a redukciou periférnej pl. cievnej kresby

UZ brucha: hyperechogénna zrnita struktura
heparu, nezobrazena v. portae
LAB: mierne zvysena hladina NH3- s

EEG: portosystémova encefalopatia




P Dia

TTE: dilatacia+hypertrofia PK, TAPSE 15mm, D tvar LK, TR I. st,
s regurg. gradientom 85mmHg, dilatacia AP 55mm

CCD: AP 125/59/85mmHg
PCWP 6mmHg
PVR 13Wj/m2
CO 5,05 L/min, Cl 2,05 L/min/m?
bez saturacného skoku




lografigr——— =

/9

- 3,5cm za sutokom v. mesenterica superior a v. lienalis bez prietoku
VO V. portae, intrahepatalne vetvenie v. portae nedif.

- SirSia VCI, vendzna spojka medzi v. mesenterica superior a VCI

Z: v.s. atrézia vena portae, kolateralny obeh zle diferencovatelny,

vendzna spojka medzi v. mesenterica superior a VCI




Dg zaver: Portopulmonalna PAH v doésledku atrézie
v.portae s portosystemovym skratom

Terapia:
specificka liecba: PDEI — sildenafil 3x20mg
(od 22.3. 2007)

Table 4 Updated clinical classification of pulmonary
hypertension (Dana Point, 2008")

1 Pulmonary arterial hypertension (PAH)
1.1 Idiopathic
12 Heritable
121 BMPR2
122 ALK1, endoglin (with or without hereditary
haemorrhagic telangiectasia)
123 Unknown
1.3 Drugs and toxins induced
14 Associated with (APAH)

146 Chronic haemolytic anaemia
15 Persistent pulmonary hypertension of the newborn

1" Pulmonary veno-occlusive disease and/or pulmonary
capillary haemangiomatosis




Klinické zlepSenie stavu (cca do 6 mesiacov), vcitane ustupenia afonie

pretrvavajuce dalSich 11 rokov:

* 6WT 520m — 680m, NYHAII-IIl — I
* NTproBNP normalizacia
* TTE: mierna redukcia dilatacie PK a PH
AP - postupnad progresia dilatdcie:
55 (2007) - 53 (2008) - 64 (2014) > 67mm (2018)

e CCD 2015: PAP: 65/40/47mmHg vs PAP 125/59/85mmHg
TPG:36 vs 78 mmHg,
RA: 5-6mmHg, RVEDP: 8-9mmHg, PCWP:12 mmHg
PVR: 6,92 Wj/m? vs PVR 13Wj/m?
Z: ndlez od roku 2007 podstatne zlepseny

* hepatopatia v st. fibrozy, punkcne neverif., metabolicky komp.




pocas tohto obdobia pri kazdej kontrole cielené otazky na stenokardie —
negativne

Ergometria: negat. pre zn. koronarnej insuficiencie

Holter EKG: SR, bez zachytu zavaznej arytmie, bez ischemickych zmien

CT koronarografia:

normalny odstup koronarnych tepien.

LKA - HK ako aj RIA bez AS zmien,

utlak HK ako aj prox. RIA dilatovanou AP,
deformovana kontura lavého Valsalvovho sinu.
RCx a RMS - hladkych kontur, bez stenot. zmien.
PKA - nedominantna, bez signifikantnej stendzy.
Tr. pulmonalis dilatovany na 68mm

AP l.dx . dilatovana na 44 mm
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Posl. kontrola 2. 3.2018: bez relevantnej dynamiky

Klinicky NYHA I-1l, bez stenokardii, doznievajuciinfekt DC

ERE:

'K s EF 60%, norm.kinetika, tvar D, lahka MR, TR stop.
PK dilatovana, s dobrou f. ( TAPSE 22mm, FAC 39%,

TDI S 16cm/sek),
sPAP odhadom 70mmHg

AP 67mm, nad bifurkaciou 70, vetvy 39 a 41mm
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——Zhorsenie"

16.3.-18.3. 2018: stazené dychanie, kasel s expektoraciou, febrility

19.3. 2018: + opakované zvieravé bolesti na hrudniku od rana

Hospitalizacia v najblizSom KC ( Nitra):
AKS pri utlaku kmena LKA dilatovanou AP a pravostranna

bronchopneumonia,
- 1x EKV pre KT/KF

TTE: hypokinéza prednej steny, EF 50%, odhad sPAP 59mmHg, zachovana
f. PK, dilatacia AP

Terapia: podana lieCba AKS, noradrenalin kontinualne




pitalizdcia NUSC
19.3.2018 21:55hod

OBJ: TK 80/65mmHg P 100/min
sat0294% ,TT38,2stC

kludové dyspnoe, ortopnoe, schvéteny, spoteny, T naplfi jugul. vén,

dychanie zostrené, bilat. vrzoty na bazach, DK bez opuchov

EKG: SR, 100/min, iRBBB, QRS 100ms, ST elevacieV, ,, depresie ST I, lll, aVF,
V3-6

EKG monitor - opak. KT, vyzadujuce el. lieCcbu

TTE: EF LK 50%, bez akinetickych zon, lahka MR a TR,
PK dilatovana, so zachovalou funkciou

LAB: PCT 39ukat/l, CRP 90mg/I|, troponin T hs 2566ng/l, CK 39ukat/I.




SKG 20.3.
2018

12.6 LAC
2.6 CAU

750 Ky

7990 mA
Velkost'pixla: 0.258

VW 150 L 131
LKA: HK ma kriticki odstupovu stendzu v.s. pri extralumindlnej kompresii
dilatovanou plucnicou, HK ide prakticky paralelne s Ao ascendens

RCx dominantna bez stenoz
RIA v strede okrajové AS zmeny, inak bez stenéz
PKA je nedominantna, bez stendz




ntervencny kardioldg: technicky PKI na HK extrémne rizikovy vykon s neistym
vysledkom (stent by vyrazne prominoval do Ao - riziko trombodzy, kratky HK)

® KCH: indikovany a emergentne realizovany CABG VSM na RMS, RIA
® PeriOP TTE: EF LK 40%

® Priebeh OP: komplikované odpajanie od ECC, rezistentny kardiogénno-

septicky Sok, ponechany otvoreny hrudnik pre opuch srdca
20.3.2018 0 13.20hod exitus letalis




Dilatdcia

« AP —arteria pulmonalis
| RV —right ventricle
_ IVS - interventricular septum
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MUDr. M. Naglova




Portokavalny skra

pre vrodenu atréziu v.portae

MUDr. M. Naglova




atrézia v. portae patri medzi zriedkavé priciny PAH

kongenitalny portosystémovy skrat moéze viest k vyznamnej PAH aj bez vzniku
portalnej hypertenzie

Specificka liecba PAH moze zlepsit klinicky stav, hemodynamiku a aj progndézu
tychto pacientov

medzi mozné zavazné mechanické komplikacie PAH vSeobecne, teda aj PPH,
patri utlak koronarneho rieciska dilatovanou AP (LMCA compression sy)

1x bola tato komplikacia opisana v roku 1957 u pacientov so zavaznou PAH

incidencia kompresie LMCA v dosledku dilatacie AP v rozmedzi 5% - 44%




/ OP riziko pri PH a utlaku
LKA

mmm) PKl s implantéciou stentu ( BMS/DES)

Riziko ISR, dudlnej
mmm) intenzifikdcia $pecifickej th a-agregacnej th,
anatomické aspekty

mald regresia

velkosti AP

neexistuje opora v EBM ani odporucaniach, publikované kazuistiky
- prevazne PKI s implantaciou 1 stentu u symptomatickych pacientov




NAS PACIENT:

e pri Specifickej lieCbe bol dlhodobo asymptomaticky
s vyznamnym zlepSenim hemodynamiky, kliniky,
4 utlaku laryngedlneho nervu dilatovanou AP

> predpokladané spustace veduce k akitnemu zhorseniu stavu:
- zavazny zapal pluc septického charakteru — vzostup tlaku v AP — dalsie
zvyraznenie Utlaku KA
- protromboticky stav
- pretrvdvajuca komorova tachykardia (v dosledku ischémie?)

® PKI vzhladom na anatomiu kmena LKA u nasho pacienta vysoko rizikova

* CABG v podmienkach zavazného celkového stavu pri septicko -
kardiogénnom Soku




Zaver

* bolesti na hrudniku u pacientov s PAH / znamou dilatdciou AP by mali
viest ku patraniu po moznej kompresii LKA
— riziko AKS, kardiogénneho Soku, arytmii, NKS

* kazuistika ndsho pacienta nds posuva k otdzke o “preventivnom’
rieSeni utlaku LKA
- pravidelné zatazové vysetrenie u asymptomatického pacienta???
- vystavenie pacienta riziku komplikacii po stentovani ???

® potreba ziskania informacii zo sledovania pacientov po uz realizovanom
revaskularizachom vykone — register??







