COR ET VASA CASE REPORTS

Rekurentni fulminantni kardiogenni Sok Ié¢eny emergentni
VA ECMO s dvojnasobnym uplnym obnovenim kardialni funkce

Jana Smalcova?, Ondiej Smid?, Jan Rulisek®, Martin Balik®,
Jaroslava Duskovas, Jan Bélohlavek?

2 |I. interni klinika kardiologie a angiologie, 1. Iékarska fakulta Univerzity Karlovy a VSeobecna fakultni nemocnice v Praze,

Praha, Ceska republika

bKlinika anesteziologie, resuscitace a intenzivni mediciny, 1. lékarska fakulta Univerzity Karlovy a VSeobecna fakultni
nemocnice v Praze, Praha, Ceskd republika
<Ustav patologie, 1. Iékafské fakulta Univerzity Karlovy a Vieobecna fakultni nemocnice v Praze, Praha, Ceska republika

Klicova slova:
ECMO
Feochromocytom
Kardiogenni Sok

Keywords:
Cardiogenic shock
ECMO
Pheochromocytoma

SOUHRN

Feochromocytom je jedna ze vzacnych a potencidlné smrticich pficin kardiogenniho Soku. Pfiznaky nemuseji
byt vzdy zcela specifické, coZ ohroZuje pacienta pozdnim rozpoznanim pficiny. Z toho pak vyplyvaji omezené
moznosti feSeni s vysokym rizikem Umrti pfevazné na kardiovaskularni komplikace. Urgentni implantace ve-
noarterialni extrakorpordlni membranové oxygenace (VA ECMO) mize byt v téchto pfipadech kardialniho
nebo respiraéniho selhani zivot zachranujici vykon. Opakované epizody refrakterniho kardiogenniho Soku
s plnym kardialnim zotavenim u stejného pacienta jsou pomérné raritni a prezentovana kasuistika pouka-
zuje na vyznam spravné indikace a ¢asné implantace obéhové podpory u pacientl v kardiogennim Soku.

© 2018, CKS.

ABSTRACT

Pheochromocytoma is one of the rarest and potentially lethal causes of cardiogenic shock. The symptoms
may not always be obvious, which puts the patient at risk of delayed diagnosis of the disease. As a result, the
possibilities to deal with the situation are quite limited and often highly increase the risk of death because
of cardiovascular complications. Urgent implantation of VA ECMO can be a life-saving treatment in cases of
cardiac and respiratory failure. Recurrent episodes of refractory shock with full cardiac recovery in the same
patient are quite rare and the presented case report stresses the importance of the right indication and early
implantation of circulatory support to patients in cardiogenic shock.
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J. Smalcova et al.

52

Uvod

Kardiogenni $ok je zavazny stav, ktery se manifestuje po-
ruchou tkanové perfuze, nejcastéji v dasledku poruchy sy-
stolické funkce myokardu. Mortalita i pfes veskerou péci
zUstava stale vysokd 50-80 %.' Jednou z moZnosti, jak
zlepsit preziti pacientd, je v€éasné napojeni na mimotélni
organovou podporu, napf. venoarteridlni extrakorporal-
ni membranovou oxygenaci (VA ECMO), coZz umozni pre-
klenout nejkritictéjsi obdobi Sokového stavu. Typicky ve
smyslu , bridge to recovery” nebo ,bridge to transplan-
tation”.2 Jednou ze vzacnych pfi¢in kardiogenniho Soku
muze byt mimo jiné i neuroendokrinni nador nadledvin
- feochromocytom.

Kasuistika

Pacient poskytl pisemny informovany souhlas s publikaci
pfipadu.

Dvaapadesatilety pacient, byvaly atlet, doposud bez
zdvaznéjsich onemocnéni, byl v okresni nemocnici v no¢-
nich hodinach vysetfen pro nahle vzniklé potize v podobé
febrilii 38 °C, zimnice, tfesavky s intenzivni cefaleou a bo-
lestmi v bedrech. Na interni ambulanci byl naméren tlak
195/95 mm Hg se srdec¢ni frekvenci 59/min a jiz normalni
télesnad teplota. Pro Upornou bolest hlavy s vegetativ-
nim doprovodem bylo doplnéno neurologické vysetieni,
CT mozku bylo bez nalezu patologie. Vzhledem k sou-
¢asnym intenzivnim bolestem v bedrech byla urologem
vyloucena pyelonefritida a pacient byl odeslan zpét na
interni ambulanci, kde postupné progreduje dudnost se
saturaci krve kyslikem (SpO,) 80-85 %, stupriuje se tachy-
kardie, pretrvava hypertenze a rozviji se obraz plicniho
edému s hypertenzni encefalopatii. Pfes snahu o konzer-
vativni feSeni potizi stav progreduje a na JIP interniho
oddéleni je pro znamky respira¢ni insuficience pfistou-
peno k orotrachedlni intubaci. V prdbéhu obtizného
zajisténi dychacich cest dochazi k hypoxické bradykardii
s nutnosti kratké kardiopulmonalni resuscitace s obno-
venim obéhu do 20 vtefin. Je doplnéno echokardiogra-
fické vySetfeni s ndlezem tézké systolické dysfunkce levé
komory s ejeké¢ni frakci kolem 30 % s difuzni hypokinezi
vsech stén. Laboratorné byly pfitomny pozitivni hodnoty
kardiomarkerd — CK MB mass 110 pg/l, troponin | 16
pg/l. PFiblizné 12 hodin od pfichodu pacienta je kontak-
tovano Kardiocentrum V3Seobecné fakultni nemocnice
v Praze s zadosti o prevzeti pacienta pro nezvladatelny
kardiogenni Sok pfi tézké kardialni dysfunkci se suspek-
¢i na fulminantni myokarditidu. Na misto je vyslan mo-
bilni tym ECMO. Po pfijezdu je echokardiograficky jasna
progrese dysfunkce levé komory s odhadovanou ejek¢ni
frakci 10-15 %, je patrné minimalni otevirani cipG aor-
talni chlopné a pfi vazopresorické podpore noradrenali-
nem 0,6 pg/kg/min je indikovdna implantace VA ECMO
s podporou 4 I/min (15 hodin po zacatku pfiznakul). Po
hemodynamické stabilizaci je pacient prevezen do kar-
diocentra, kde je vstupné doplnéna selektivni katetriza-
ce s témér normalnim nalezem na korondrnich tepnach
- pouze 30-40% stendza ramus circumflexus. Labora-
torné je kontrolni hodnota troponinu | mimo méfitelné
rozmezi, prokalcitonin 51 ng/l. Stav je hodnocen jako

Obr. 1 - PET/CT u pacienta s expanzi levé nadledviny

probihajici fulminantni myokarditida provazena rozvo-
jem tézkého kardiogenniho Soku. V nasledujicich dnech
dochazi k rozvoji multiorgadnové dysfunkce s respira¢ni
insuficienci, jaterni lézi a akutnim renalnim selhanim,
které si vyzaddalo pouziti kontinudlni metody ndahrady
funkce ledvin (CRRT). Postupné je stav pacienta stabilizo-
van, dochazi ke zlep3ovani funkce levé komory a pacient
je zhruba po 14 dnech od zac¢atku pfiznakd odpojen od
VA ECMO a extubovan. Echokardiograficky je potvrzeno
plné kardialni zotaveni s ejek¢ni frakci levé komory 55-60
% s normalni funkci pravé komory. Pacient rehabilituje,
prechodné se objevuji febrilie kolem 38 °C nezndmého
pUvodu, které postupné spontanné odeznivaji. Vzhledem
k nutnosti dalsi rehabilitacni péce pfi lehkém posthy-
poxickém postizeni (Cerebral Performance Categories,
CPC 2), polyneuropatii kriticky nemocnych a rezidualni
autonomni dysfunkci s ortostazou je pacient déle prelo-
Zen na rehabilita¢ni lazka, kde dalsi prabéh komplikuje
manifestace ileofemoralni trombozy. Pfi dopplerovském
vysetfeni dochazi soucasné k synkopé a pfi CT angio-
grafii je potvrzena plicni embolie se stfednim az nizkym
rizikem. PFi konzervativni 1é¢bé dochazi k Ustupu symp-
tomu, znovu se vsak objevuji febrilie okolo 38 °C. Pro
vylouc¢eni moznych zdrojd infekce je nakonec doplnéno
PET/CT (obr. 1, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-
reports/clanky.php?p=detail&id=76&pid=1086&file=52
8) s popisem tromboflebitidy femoralni zily a trombdzy
panevnich zil, vedlejSim nalezem je hyperakumulujici
expanze levé nadledviny s onkologickou $kalou pravdé-
podobnosti 3 — nediagnosticky nalez. Zahy febrilie opét
spontanné ustupuji a vzhledem k absenci jinych pode-
zrelych pfiznakl je pacient se zadvérem probéhlé akutni
fulminantni myokarditidy, plicni embolie se stfednim az
nizkym rizikem a klinicky némym nalezem na nadledviné
propustén v dobrém stavu do ambulantni péce. Pacient
byl bez pozoruhodnosti pravidelné ambulantné sledovan
po dobu dvou let a pak ndhle dochdzi k nec¢ekané reci-
divé zdvazného stavu. Epizoda opét zacind intenzivnimi
bolestmi hlavy a v bedrech, tentokrat vsak s rychlejsim
nastupem respiracni a kardialni insuficience. Vzhledem
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Obr. 2 - Feochromocytom - patologické preparaty A-D. (A) Feo-
chromocytom tence vazivové opouzdieny. Po obvodu patrny zbyt-
ky adrenalni kary. (B) Feochromocytom - Bunécna polymorfie. He-
matoxylin-eosin, zvétseni 200x. (C) Feochromocytom - sustenta-
kularni buriky znézornény imunohistochemickym prikazem $100
proteinu (hnédé). Zvétseni 200x. (D) Feochromocytom - minimalni
proliferacni aktivita. Ojedinéla jadra pozitivni (hnéda) v imunohis-
tochemickém prikazu Ki-67. Zvétseni 200x.

k pfedchozi anamnéze je zahy aktivovan ECMO tym a pa-
cient je mobilnim ECMO tymem opét nalezen na ARO
okresni nemocnice v tézkém kardiogennim Soku s vyso-
kou vazopresorickou podporou noradrenalinem 3 pg/kg/
min, béhem implantace VA ECMO dochazi ke zhrouceni
obéhu s nepulsatilnim tokem a implantaci obéhové pod-
pory se dafi stav opét stabilizovat. Po nekomplikovaném
prevozu do kardiocentra se stav pacienta postupné lepsi,
je redukovana katecholaminova podpora a druhy den je
pacient extubovan a probuzen do plného védomi. BE€hem
par dnl dochazi i ke zlepseni kardidlnich funkci a paty

Obr. 3 - Kontrolni nativni CT bficha u pacienta s expanzi levé nad-
ledviny

Obr. 4 - Biopsie myokardu - fibr6za. Barveni dle van Giesona
a s elastikou, zvétseni 400x. Vazivova tkan cervené, kardiomyocyty
Zluté, v centru dvé arterioly.

den je mozno ukoncit extrakorporalni obéhovou podpo-
ru pfi plné normalizaci funkce obou srde¢nich komor. La-
boratorné jsou hodnoty troponinu | s maximem 53 pg/l,
CK MB mass 176 pg/l. Vzhledem k manifestaci vyznamné
tlakové nestability ve smyslu hypotenze i hypertenze bylo
s ohledem na nepravdépodobnost recidivy fulminantni
myokarditidy pfi biopticky negativnim nalezu (obr. 2,
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=76&pid=1086&file=529) a pfitomnosti
jiz zndmé expanze levé nadledviny pomysleno na moz-
ny feochromocytom. Diagndza je potvrzena biochemicky
s hodnotou metanefrinu 2,507 nmol/l (horma do 0,54
nmol/l), hodnoty normetanefrinu byly ve fyziologic-
kém rozmezi. Na kontrolnim CT vy3etfenim byla patrna
mirnd progrese expanze levé nadledviny (obr. 3, http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?-
p=detail&id=76&pid=1086&file=530). Pacient byl po
pfedchozi pfipravé a-blokatory indikovan k levostran-
né adrenalektomii, kterou Uspésné absolvoval a 16. den
byl ve stabilizovaném stavu propustén. Histologicky byl
popsan feochromocytom nejasné povahy (obr. 4, http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.ph-
p?p=detail&id=76&pid=1086&file=531), proto pacient
zUstava naddle v intenzivnim sledovani endokrinologa
i kardiologa a v soucasnosti je jiz témér dva roky zcela
bez potizi.

Diskuse

Prevalence feochromocytomu, vzdcného neuroendokrin-
niho tumoru, je v literature popisovana kolem 0,1-0,5 %
hypertonikd. Variabilita klinickych projevi je pomérné
rozsadhla, coz velmi znesnadriuje diagnostiku, viz tabul-
ku 1. Typickou trias zachvatovitych pfiznakl je cefalea,
poceni a palpitace nékdy provazené typickym zblednu-
tim.? Mezi nejzavaznéjsi projevy tohoto nadoru patfi tzv.
feochromocytomova multisystémova krize, jejiz klinicky
obraz zahrnuje tézkou arteridlni hypertenzi vedouci k cir-
kula¢nimu selhani a Soku s naslednym multiorgdnovym
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Tabulka 1 - Zakladni pfiznaky a projevy typické pro pacienty s feochromocytomem (upraveno dle 3)

Priznaky % Projevy %
Cefalea 70-90 % Hypertenze >98 %
Palpitace, tachykardie 50-70 % Febrilie > 60 %
Poceni 60-70 % Zvraceni 26-43 %
Nervozita 35-40 % Hyperglykemie 42 %
Nausea 26-43 % Bledost 30-60 %
Intolerance horka 13-15 % Ortostatickd hypotenze 12 %
Parestezie/bolesti AZ11 % Kardiogenni Sok 2%

selhanim.* Feochromocytomova krize mize byt provaze-
na vysokou perioperacni mortalitou az 80 %.°> Kardialni
manifestaci byva akutni infarkt myokardu, rdzné arytmie
nebo kardiogenni 3ok, ktery se vyskytuje az ve 2 % pfi-
padd. MUze byt prvni manifestaci tohoto onemocnéni
a prubéh byva casto fulminantni. Z hlediska patofyzio-
logie se na rozvoji kardiogenniho Soku v dasledku feo-
chromocytomu podili nékolik specifickych mechanisma.
Jednou z hlavnich pfFicin kardialni dysfunkce je excesiv-
ni adrenergni stimulace s vasokonstrikci a vasospasmem
korondrnich tepen s naslednou ischemii a nekrézou myo-
kardu. V duasledku vysoké koncentrace katecholamint
dochazi k desenzitizaci a down-regulaci B-adrenergnich
receptord, a dochazi tak k ,omraceni myokardu” (,, myo-
cardial stunning) a v neposledni fadé pfispiva k poskozeni
myokardu vznik volnych kyslikovych radikala. Lé¢ba spo-
¢iva v prvni fadé v nastoleni euvolemie, za normdlnich
okolnosti v podani vasopresorické a inotropni podpo-
ry, coz v pripadé feochromocytomu maze byt vzhledem
k vysokym davkam endogennich katecholamint
problematické, efektivita podanych 1ék( mize byt nizsi,
nebo muze stav dokonce zhorsSovat.®

Extrakorporalni obéhova podpora predstavuje feseni
pro pacienty, u nichz jsou jiz vy¢erpany vsechny konzerva-
tivni moznosti. VA ECMO jako obéhova podpora je v sou-
Casnosti u kardiogenniho Soku podle guidelines Evropské
kardiologické spolecnosti doporucovana ke zvazeni u pa-
cientd, u kterych pretrvavd hemodynamickd nestabilita
i pres inotropni a katecholaminovou podporu, véetné plné
revaskularizace." VA ECMO poskytuje pacientovi bezpro-
stfedné adekvatni perfuzi vsech orgdnt véetné dostatecné
oxygenace v pfipadé soucasného plicniho edému a umoz-
fiuje mu tak preklenout kritické obdobi se zachranou orga-
novych funkci a bud' vyckat kardidlniho zotaveni, nebo byt
zafazen na urgentni transplantacni listinu.

Velkou vyhodou pro pacienty v nemocnicich mimo
ECMO centrum je existence mobilniho ECMO tymu, ktery
umozni mezinemocnicni transport pacienta po stabilizaci
stavu napojenim na mimotélni podporu. Konven¢ni trans-
port téchto kriticky nemocnych pacientt je vysoce rizikovy
a zatizeny potencidlné vysokou mortalitou. Rutinni ECMO
program s moznosti mobilniho tymu umozfuje transport
pacientU s refrakternim kardiogennim Sokem z periferni-
ho centra do specializovaného centra s velmi uspokoji-
vymi vysledky lécby.” Podstatou spoluprdce ECMO centra
s periferni nemocnici je v indikovaném pfipadé transport
tymu a odpovidajiciho vybaveni do pozadujici nemocnice,

zhodnoceni stavu pacienta, véetné urgentniho echokar-
diografického vysetfeni srdce a sonografického zhodno-
ceni pristupovych cév, nasledna urgentni kanylace vétsi-
nou na ldzku ARO nebo JIP a dale transport zajisténého
pacienta do specializovaného centra. Aktivace ECMO
tymu probihd prostiednictvim telefondtu s naslednym
zhodnocenim indikacnich kritérii k implantaci mimotéIni
podpory.t Mezi hlavni kontraindikace implantace ECMO
podpory patfi pfedpoklad zavazného postizeni mozku,
nevylécitelné onemocnéni v pokrocilém stadiu, disekce
aorty, tézka aortdini regurgitace, status nerozsifovani
Ié¢by nebo kontraindikace k zafazeni do transplantacni-
ho programu.® Tyto situace je tfeba vzdy predem pecli-
vé zvazit, protoze pak mohou nastat z etického hlediska
komplikované fesitelné situace, a ECMO se tak stavd pro
pacienta ,bridge to nowhere” — pouzitim ECMO se paci-
ent stabilizuje, ale odvyknuti od mimotélni podpory se
nedafi, neni mozné pacienta zaradit jako kandidata na
transplantacni listinu, a pacient tak neni schopen opustit
jednotku intenzivni péce. Tyto situace mohou byt zdro-
jem velké psychické zatéze jak pro pacienta a jeho bliz-
ké, tak pro osettujici persondl. Stejné tak zavislost na ex-
trakorporalni podpofe bez dalsiho feSeni s sebou prFindsi
rozhodnuti o ukonceni péce, coz je vyznamnym a stresu-
jicim faktorem pro vSechny zucastnéné.®

Zavér

VA ECMO u pacienta v nasi kasuistice umoznilo dvakrat
prestdt feochromocytomovou krizi s rozvojem tézké-
ho kardiogenniho 3oku. Stav pacienta byl takto stabili-
zovan do zotaveni myokardu, ziskani spravné diagnézy
s naslednym operacnim feSenim pficiny potizi. V pfipadé
refrakterniho kardiogenniho Soku pfedstavuje mimotéini
membranova oxygenace velmi u¢inny systém mechanické
srdecni podpory umoznujici pacientim dospét do stadia
zotaveni nebo v pfipadé ireverzibilniho poskozeni myo-
kardu umozni ziskat potfebny cas k nalezeni vhodného
dérce nebo k implantaci dlouhodobé srdecni podpory.
Zcela zasadni roli hraje jeji v¢asna a spravna indikace, jez
umoznuje predchazeni rozvoji nezddouciho syndromu
multiorganové dysfunkce, vyreseni zdravotniho problému
a poskytnuti Sance na zachranu pacienta.

Prohlaseni autorli o mozném stretu zajmu
Z&adny stret zajma.
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Odkaz na ¢lanek online

http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
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