Didaktické kazuistiky
- pacientka s plicni hypertenzi CTEPH
nebo TEN?
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Kazuistika (zena, nar. 1956)
G

RA:

* otec prodélal IM, matka méla prodélal davné minulosti trombdzu

* syn prodélal trombdzu zil DKK, trombofilni stav (ve vySetfovani ve spadu),
OA:

» v détstvi prodélala meningitidu, jinak bézna onemocnéni,

e pro paroxysmy SVT sledovana spadovou kardiolozkou

FA:
* Rivocor tbl. 1x1 4 5mg/D

Kuracka:
» 5-10cigaret/den

NynéjSi onemocnéni:
» v poslednich 8 mésicich postupné narlstani dusnosti spojené s palpitacemi
* obcdas se po delSim sezeni objevi symetricky otoky dolnich koncetin,

Absolvovala vysetreni u spadového kardiologa:
* podle UZ srdce susp. plicni hypertenze a odeslana k vysetreni




Kazuistika (N.L., nar. 1956)

Vstupni vysetreni:

TK: 125/80mmHg, TF: 80/min., sat. 02: 97% v klidu, po zatézi 90%, 6MWT: 450m,

e fyzikalni nalez az na drobné varixy DKK v normé¢, absentuji znamky pro zatizeni
pravostrannych oddild.
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Echokardiografie

Peak TRV: 62mmHg, dilatace pravé komory (A4C: 45mm), dilatace kmene
pulmonalis (26mm), dilatace (CW Doppler, A4C, event. PSAX), incip. D-shape,
Dilatace pravé siné (19cm2), norm. velikost a funkce levostrannych oddill

TIS0.6 MI

+ Vel 394 cmi/s
PG 62 mmHg

UZ zil dolnich koncetin:
e drobnd nasténna rezidua po trombdze v. femoralis |.sin.
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RTG plic a spirometrie:
G

Jasneé obstrukcni tvar krivky prutok-objem.

stredne tézka obstrukcni ventilacni porucha

(FEvV1l 1.23 - 51%, FEV1l/VC 45%, FEV1/FVC 45%, MEF50 %) .

Neni restrikcni wventilacni porucha

(TLC 134%, VC 97%, FVC 95%) .

stredne tezka plicni hyperinflace (RvV 209%, RV/TLC 60%) .

Nejsou zvysené odpory centralnich dychacich cest (Raw 0.59).

Transter faktor snizen stredné tézce a transfer koeficient snizen lehce
(TLco 55%, Kco 61%).

Index plicni hypertenze (VC max%/TLco% 1.81) zvysen muze sveédcit pro plicni

hypertenzi.




Katetriza€ni vysetreni
G

ENTRIKULOGRAFIE: normdalni systolicka funkce LK, EF 70 %

ANGIOGRAFIE - nastrik bronchialni tepny vlevo bez dilatace,
velmi tenka, gracilni tepna, bez
bronchopulmonalnich kolateral.

ACD - bez stenozy, nedominatni tepna.

ACS - dominantni tepna, bez stenozy.

BSA (m2): 1.82 vaha (kg): 72 vyska (cm): 168

GRADIENTY: nepritomny.

var tlakovyc kFiveK neni dip-plateau.

1. bazdlné:

LAKY (mmHg) : Ps (a/v/m) pcw(a/v/m) 26/28/21
PK (s/d/e) LK (s/d/e) 178/8/23
AP (s/d/m) 68/25/44 Ao (s/d/m) 178/110/136

co (1/min): 4.49 cI (1/min/m2): 2.47

Plicni arter.rezistence=PVR (Woodovy j.): 5.1

...absence vyznamnych
bronchopulmonalnich kolateral




Ventilacné/perfazni scan

G ﬁ "nﬁ'uﬁuﬂi?v?f
PR AR A A A -;;Z
ANV A

blise Tome. Plice Tomo [Reotiented] 15/12/2017

LN




Kazuistika
L]

Hematologie
e prokazana mutace F Il (G20210A) heterozygot

Ostatni:

* D-dimery: 0,34mh/I (0-0,50)

e antitrombin 91% (norma 80-120%)

» fibrinogen 4,24g/l (norma 1,8-4,2)

* Ab- kardiolipin 1gG 1,54 U/ml (norma 0-10)

* Ab-kardiolipin IgM 2,85U/ml (norma 0-7)

* B-2-glykoprotein IgG: 0,7 U/ml (norma 0-8)

* B-2-glykoprotein IgM: 1,7 (norma: 0-8)

e APTT: 1,51 po korekci: 1,16

e LA1,59 (norma 0,8-1,2)

* dRVVT index: 2,73 (norma 0,8-1,20) (k prodlouzeni koagulacnich ¢ast dochazi i
pri defektech faktord X, V a Il nebo v pritomnosti specifickych inhibitor(i smésny
test LA s hadimy jedy)

Zahajena antikoagulacni terapie, kontaktovano Centrum pro plicni hypertenzi,
kam objednana, pac. Zada z rodinnych diivoda odklad, hosp. odlozena na kvéten
2018.




V 4 o

Katetrizacni vysetreni s odstupem 5 meésicu
L]

22.5.2018
* aortopulmonalni spojky — nedilatovany.

Hemodynamika:

* RA: 6mmHg

* RV:29/10mmHg,

* PA:33/11/20mmHg, PCW: 4mmHg, TPG: 16mmHg, DPG: 7mmHg, CO
4,231/min., Cl: 2,36l/min., PAR: 3,78 WU, Arter. tlak: 154/90mmHg, HR
63/min.

* norm. tlaky v plicnici,

* vyssitranspulmonalni gradient, nizsi klid. pratok, lehce zvysena plicni
cévni rezistence

Nasledné UZ srdce:
* Pgradient TR: 36mmHg, regrese velikosti PK, regrese trikuspidalni
insuficience.




V 4 o

Za 5 meésicu:

CTA plicnice (metoda bolus trackingu, MPR rekonstrukce):

* Truncus pulmonalis Sife 29mm

* VsSechny lobarni i segmentarni vétvé jsou prichodné, bez defektl v
naplni

* neni vyjadrena mozaikovita perfuze, emfyzém plicni, hyperinflace plic,
CT néalez neodpovida CTEPH.

UZ zil DKK:

* nal. vena femoralis na predni sténé susp. drobna nasténna rezidua po
trombdze, ostatni nalez je priméreny.

Opakovani V/P scanu plic:
* lehce nehomogenni kapilarni perfuze plic, které koreluje s
nehomogenitami ventilace. Nalez nesvédci pro CTEPH.

UZTTE:
* Pgrad TR: 30mmHg

Vysledky Centra pro plicni hypertenzi VFN




CTEPH diagndza a definice

diagndza CTEPH muZe byt stanovena aZ po alespon 3 mésicich efektivni
antikoagulacni terapie (nutné odliSeni od subakutni plicni embolie)

CTEPH je definovana mPAP > 25mmHg s mPAP < 15mmHg a pritomnosti
alespon jednoho perfuzniho defektu plic detekovaného V/P scanem, MDCT ¢i

plicni arteriografii

Ano

==

Odeslat do speciali-
zovaného centra
pro lé¢bu PH/CTEPH

CT angiografie plic,
RHC +/- angiografie plic

Vysoka nebo stiedné vysoka pravdépodobnost PH

Symptomy, znamky, anamnéza pfipominajici CTEPH

Pravdépodobnost pfitomnosti PH podle
echokardiografického vysetieni (tabulka 4)

V/Q sken® Ne
Nesouhlasici defekty perfuze?

CTEPH vyloucena

Diagnostické vysetreni

na moznost PH/PAH
(obr. 1)

European Heart Journal (2016) 37, 67-119
Aschermann M et al, 2015. Cor et Vasa 58 (2016) e129-e152
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Antikoagulacni lécba
|

* pomér risk/benefit

I 4

Délka antikoagulacni lécby:

minimalné 3 mésice:

* sekundarni trombodza, se znamym vyvolavajicim faktorem

delsi lIécba — 6 aZ 12 mésict:

* idiopaticka flebotrombdza, recidiva TEN, trvani RF, u komplikovaného
pribéhu, u trombofilnich stavl s mensim rizikem rekurence (heterozygotni
mutace f. V nebo Il)

dlouhodoba (> 12 mésicu):

* recidivy TEN, vazné hereditarni nebo ziskané trombofilni stavy

(deficience antikoagulacnich proteind, pozitivita lupus antikoagulans),
v pripadeé detekce plicni hypertense jako nasledku PE.

Akutni Zilni tromboza 2014: soucasny stav prevence, diagnostiky a lécby
CLS JEP




Take home message

* dodrzeni alespont minimalniho
intervalu antikoagulacni [éCby u
pacientl s podezienim na
CTEPH

* dodrzovani pravidel
antikoagulacni terapie, jeji
délky (pomér risk/benefit)

* pamatovat na vysetreni
trombofilnich stav(

* sledovani téchto nemocnych i
nadale (riziko vzniku CTEPH v
case)

...deékuji za pozornost




