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SOUHRN

V kasuistice prezentujeme pfipad 58letého muze, ktery byl od zafi roku 2015 opakované hospitalizovan pro
progredujici dusnost s recidivujicim pravostrannym pleurdlnim vypotkem a jemuz byla opakované provede-
na pleurdlni punkce. | pies komplexni vysetieni nebyla stanovena etiologie jeho vzniku. V dalsim prabéhu
dominovaly projevy pravostranného srdecniho selhani, kontrolni echokardiografické vysetfeni vyslovilo po-
dezieni na konstriktivni kardiomyopatii, kterd se potvrdila pravostrannou katetrizaci a magnetickou rezo-
nanci (MR). V bieznu roku 2016 byla provedena perikardektomie s vyraznym klinickym zlepsenim, po ope-
raci zcela vymizely projevy srde¢niho selhani, pacient je bez recidivy pleuralniho vypotku, pfi opakovanych
ambulantnich kontrolach je zcela asymptomaticky. Kasuistika poukazuje na nutnost zarazeni konstriktivni
perikarditidy do komplexni diferencidlni diagnostiky pleuralniho vypotku nejasné etiologie a na ¢asto slozi-
tou diagnostiku idiopatické konstriktivni perikarditidy, na kterou se pfi absenci klasickych rizikovych faktor
(stav po kardiochirurgickych vykonech, akutni perikarditida v minulosti, aktinoterapie, tuberkuléza) v tvodu
nemyslelo.

© 2018, CKS.

ABSTRACT

In the article we present a clinical case of a fifty-eight-year-old patient with repeated hospitalizations from
September 2015 for progressive dyspnea with the right pleural effusion, which was evacuated several ti-
mes. Etiology of the pleural effusion was not specified despite complex investigation. In the later course
signs of progressive right heart failure dominated and suspicion of constrictive cardiomyopathy on repeated
echocardiography was raised. Invasive hemodynamic catheterization and cardiac magnetic resonance was
performed and diagnosis of constrictive pericarditis was verified. In March 2016 surgical pericardiectomy was
performed with significant improvement of symptoms, signs of right heart failure disappeared without re-
currence of pleural effusion. During further follow-up the patient was completely asymptomatic. In our case
report we highlight the necessity of putting constrictive pericarditis on comprehensive differential diagnosis
of pleural effusion with unclear origin and diagnostic difficulties we had to establish idiopathic constrictive
pericarditis diagnosis especially when typical risk factors (status post cardiovascular surgery, acute pericardi-
tis, actinotherapy, tuberculosis) in medical history were missing.

Adresa pro korespondenci: MUDr. Tereza Patockova, Kardiologie, Méstska nemocnice Ostrava, Nemocnicni 898/20A, 728 80 Ostrava-Moravska Ostrava,
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Uvod

Konstriktivni perikarditida vznika nasledkem dlouhodo-
bého zanétu perikardu, ktery vede k jizveni se zesilenim,
fibrézou a kalcifikacemi perikardu.’ Dle soucasné litera-
tury jsou ve vyspélych zemich nejcastéji uvadénymi pfi-
¢inami idiopatické nebo virové perikarditidy (42-49 %),
kardiochirurgicky vykon (11-37 %), radioterapie (9-31
%), onemocnéni pojivovych tkani (3-7 %), infekce (tuber-
kuléza nebo hnisava perikarditida 3-6 %) a jiné. Zatimco
ve vyspélych zemich je dnes tuberkuléza pouze vzacnou
pfi¢inou konstriktivni perikarditidy, v rozvojovych zemich
jde o pfi¢inu hlavni.? Patofyziologickym znakem perikar-
didlni konstrikce je vyrovnani end-diastolickych tlakl ve
viech ctyfech srdecnich dutinach. To je ddno omezenym
perikardidlnim objemem.? Konstriktivni perikarditida se
u pacientd manifestuje jak snizenym srdecnim vydejem,
tak zvy3enym systémovym Zilnim tlakem. Projevy systé-
mové kongesce byvaji mnohem vyraznéjsi nez kongesce
plicni. Nachazime zvy3enou napln krénich Zil, jaterni mést-
nani, ascites a periferni edémy. Snizeny srde¢ni vydej se
nejcastéji projevuje nizkou toleranci namahy a maze pro-
gredovat do kachexie se ztratou svalové hmoty. U dlou-
hotrvajicich perikardidlnich konstrikci byvaji dominujicimi
pfiznaky zejména pleuralni vypotky, ascites a porucha ja-
ternich funkci.>* U pacienta s konstriktivni perikarditidou
se uvadi vyskyt pleurdlniho vypotku pfiblizné 50-60 %.>¢

V této kasuistice poukazujeme na sloZitou diagnostiku
idiopatické konstriktivni perikarditidy, kterd se v nasem
pfipadé manifestovala recidivujicim pravostrannym pleu-
ralnim vypotkem dfive, nez byly vyraznéji vyjadreny i jiné
znamky pravostranného srdec¢niho selhdni.

Kasuistika

Osmapadesatilety muz, diabetik 2. typu, v dispenzarizaci
kardiologické ambulance pro paroxysmalni fibrilaci sini na
antikoagula¢ni terapii a v dispenzarizaci plicni ambulance
pro asthma bronchiale, byl od zafi roku 2015 opakované
hospitalizovan pro progredujici dusnost s recidivujicim
pravostrannym pleurdlnim vypotkem. Pacient opakované
podstoupil pleuralni punkci, i prfes komplexni vysetieni
nebyla etiologie vypotku stanovena. Pfi echokardiografic-
kém vysetieni zjisténa diastolicka dysfunkce levé komory
s obrazem pseudonormalizovaného plnéni, ostatni nale-
zy byly v mezich normy (video 1, http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=74&pi-
d=1086&file=545). Na rentgenovém snimku plic byl popi-
sovan pleuralni vypotek vpravo, nedilatovany srdecni stin,
zndmky méstndni v malém obéhu ani kalcifikace perikar-
du nebyly pritomny. Laboratorné z patologickych nalezt
pak byla pfitomna mirna hepatopatie se zvysenim hodnot
alaninaminotransferazy (1,03 pkat/l) a y-glutamyltransfe-
razy (6,1 pkat/l), lehkd hypokalemie (3,4 mmol/l), ostatni
parametry byly v normé. Hodnota natriuretického peptidu
typu B byla nizka (100 ng/l). Ultrazvuk bricha prokazal na-
lez svétlych jater. Pleuralni vypotek biochemicky odpovidal
exsudatu. Cytologie punktatu neprokazala maligni buriky,
kultivace vypotku, v¢etné vysetfeni na mykobakteria, byla
negativni. Vypocetni tomografie (CT) plic zobrazila kromé
pravostranného pleurdlniho vypotku i minimum ascitu ko-

lem pravého laloku jater, bez prukazu loziska ¢i infiltrace
v parenchymu. Primdrni plicni ¢ autoimunitni etiologie
nebyla potvrzena. Hepatolog vyloudil hepatopatie jako
pri¢inu fluidothoraxu. V ramci plicni ambulance se zvazo-
valo doplnit invazivni vySetfovaci metody — biopsii pleury
a thorakoskopii.

Od konce ledna 2016 dochazelo ke zhorSovani klinického
stavu pacienta, objevily se projevy pravostranného selhani —
otoky dolnich koncetin, jaterni kongesce, zvysena népln kr¢-
nich Zil, ascites, progredovala nevykonnost pacienta, docha-
zelo k ubytku na vaze. Kontrolni ultrazvuk bficha zobrazil
jaterni kongesci, hepatomegalii, ascites. Pro projevy pravo-
stranného selhani nejasné etiologie bylo doplnéno kont-
rolni echokardiografické vysetreni, kde byly nové pfitomny
znamky suspektni z konstrikce perikardu (obr. 1A-1C, http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-

Obr. 1 - (A) Echokardiograficky nalez vyrazné variace pritoku na
mitralni chlopni (pokles v inspiriu 0 25-30 %). (B) Vysoka vina E’ pfi
tkariovém dopplerovském vysetieni mitralniho anulu. (C) Dilatova-
na dolni duta Zila (2,78 cm) a patrny ascites.


http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=545
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=545
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=545
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=542
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=542
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Obr. 2 - (A) Pravostranna katetrizace, kde je patrny ,dip and plateau” fenomén s naznace-
nou ekvalizaci tlak(i mezi levostrannymi a pravostrannymi oddily - rozdily mezi stfrednimi
tlaky a end-diastolickym tlakem v levé komofte (LVEDP) 5-6 mm, mirné zvysené plnici
tlaky levé komory a tlaky v zaklinéni, bez znamek plicni hypertenze. (B) Patrna diskon-
kordance tlakii mezi pravou a levou komorou vzhledem k respiraci (tzv. Mayo clinic sign).

detail&id=74&pid=1086&file=542,  http://mwvww.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pi-
d=1086&file=543, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-
-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=536),
(video 2, 3, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=544, http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=74&pid=1086&file=546). V radmci komplexniho
vySetfeni nemocny podstoupil pravostrannou katetrizaci,
kde bylo taktéz vysloveno podezfeni na konstriktivni pe-
rikarditidu (obr. 2A, 2B, http:/www.cksonline.cz/coretva-
sa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&-
file=537,  http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=538). Nasledné
provedend magneticka rezonance srdce prokazala ztlusté-
ni perikardu a znamky konstrikce (obr. 3A, 3B, http:/www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &i-

d=74&pid=1086&file=539, http://www.cksonline.cz/core-
tvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=74&pid=1086&-
file=540,  http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=74&pid=1086&file=541) (video 4,
5 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.ph-
p?p=detail&id=74&pid=1086&file=547, http://www.ckson-
line.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=74&-
pid=1086&file=548). U pacienta byla indikovana chirurgicka
perikardektomii, ktera byla Uspésné provedena v breznu
roku 2016. Peroperacné byl perikard makroskopicky difuz-
né plosné ztlustély, s maximem 5-6 mm, misty s hmatnymi
depozity kalcia. Ablace paroxysmalni fibrilace sini neby-
la provedena vzhledem k predoperacni fibrilaci sini, délce
a charakteru operac¢niho vykonu. Histologie prokazala fib-
rézu a kalcifikace, nddorové burky & znamky tuberkulozy
nebyly zjistény. Klinicky doslo k vyraznému zlep3eni stavu
a po operaci zcela vymizely projevy srde¢niho selhani. Pfi
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Obr. 3 - (A) Magneticka rezonance ukazuje jednoznacné nadhranic-
ni respiracni exkurze biventrikularniho septa v diastole jako funk¢-
ni znamku konstrikce, kvantifikovana diference septalnich exkurzi
mezi inspiriem a exspiriem dosahuje 22,5 % (normalizovano na bi-
ventrikularni diametr). (B) Ztlusténi perikardu na 7 mm.

opakovanych ambulantnich kontrolach je pacient bez re-
cidivy pleurdlniho vypotku, zcela asymptomaticky, se sinu-
sovym rytmem na elektrokardiogramu. Kontrolni echokar-
diografické vysetfeni s odstupem 3esti mésict bylo jiz bez
znamek konstrikce, bez zndmek jaterni kongesce a pleural-
niho vypotku.

Diskuse

Diagnostika konstriktivni perikarditidy je zaloZzena na
kombinaci znamek a symptomu pravostranného srdecni-

Inspire

ho selhani a poruchy diastolického plnéni v dlisledku pe-
rikardiadlni konstrikce. Tato kasuistika popisuje pacienta
s idiopatickou konstriktivni perikarditidou, kdy prvnim
projevem tohoto onemocnéni byl recidivujici pravostran-
ny pleurdlni vypotek. Absence jinych symptomu pravo-
stranného srde¢niho selhani vedla v Gvodu k Siroké dife-
rencidlni diagnostice pleuralniho vypotku. Pasaz tekutiny
pres pleuru do pleurdini dutiny je zavisla na rovnovaze
hydrostatického a onkotického tlaku tekutiny v kapila-
rach obou listd pohrudnice a v pleurdini dutiné a dale na
permeabilité cévniho fecisté. Fluidothorax se tvori, je-li
resorpcni kapacita pleury prekrocena, patologicky snize-
na nebo proces resorpci nedovoluje (napt. pfi nedostatec-
né drenazi lymfatickymi cévami).” Na zakladé chemického
slozeni rozliSujeme vypotky charakteru exsuddatu a trans-
sudatu, coz do znacné miry pomaha objasnit pFi¢inu vy-
potku. Diagnostické rozpaky mohou nastat u nemocnych
se srde¢nim selhanim, u nichz je vypotek hodnocen jako
exsudat, jedna se zejména o nemocné dlouhodobé lécené
diuretiky. U idiopatické konstriktivni perikarditidy je hlav-
nim patofyziologickym mechanismem transsudace tekuti-
ny, dana vyssim plnicim tlakem levé komory a zvy$enym
centralnim Zilnim tlakem, s podilem transdiafragmatické-
ho presunu tekutiny pfi soucasném ascitu. V pritomnosti
exsudatu je nutno pomyslet primdrné na zanétlivou etio-
logii pfi poruse permeability kapilar a poklesu onkotické-
ho tlaku, coz mlze byt disledkem zanétlivych onemoc-
néni, malignit, radioterapie ¢i postperikardiotomického
syndromu.

Dulezité je zduraznit, Ze diagndza konstriktivni peri-
karditidy neni diagnézou morfologickou, ale hemodyna-
mickou. Podstatou jsou tfi patofyziologické mechanismy -
restrikce plnéni obou komor, disociace intrathorakalnich
a intrakardidlnich tlakd a zvyraznéna interventrikularni
dependence. Vzdy je tfeba vyloucit pfitomnost restriktiv-
ni kardiomyopatie, ktera napodobuje klinicky obraz kon-
striktivni perikarditidy.®

Rozvijejici se symptomy pravostranného srde¢niho se-
Ihani u naseho pacienta vedly k provedeni podrobného
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echokardiografického kontrolniho vysetfeni, s jiz zvy-
raznénymi znamkami konstrikce. Echokardiografie je
zakladni neinvazivni diagnostickou metodou k rozliseni
konstrikce od restrikce. V dopplerovském zdznamu na-
chazime respiracni variabilitu maximalni rychlosti prito-
ku krve mitralni chlopni E > 25 %, v inspiriu dochazi ke
snizeni rychlosti, v exspiriu k jejimu zvyseni. Transtrikuspi-
dalni vina E se chova recipro¢né, variace je vyrazné;si nez
na mitralni chlopni (> 50 %). Obdobné respiracni zmény
nalézame v zaznamu toku v plicnich a jaternich zilach.
V plicnich Zilach klesa v inspiriu rychlost ¢asné diastolické
vlny D, zatimco v jaternich Zilach se vina D v inspiriu zvy-
Suje a v exspiriu ma tendenci klesat nebo se obracet. Pro
konstrikci je charakteristickd akcentace diastolického re-
verzniho proudéni v jaternich zZilach, kterd je tvorena vy-
razné prominujici vinou A, danou siflovou kontrakci proti
vysokému tlaku v pravé komore. Reverzni diastolicky tok
je vyraznéjsi v Casném exspiriu, coz je velmi typicky nalez
pro konstriktivni perikarditidu. U vSech jinych patologic-
kych nalezl, kdy dochazi k omezeni diastolického plné-
ni pravostrannych oddild, dochazi k nardstu viny A vzdy
v inspiriu. V tkariovém dopplerovském zdznamu mitral-
niho pohybu anulu nachazime zpravidla normalni nebo
kompenzatorné vyssi rychlosti viny e (> 8 cm/s), jelikoz
relaxace i poddajnost myokardu by u konstrikce mély byt
zachovany. Pomér mitralnich rychlosti E/e” neni navysen
i pres vysokou rychlost viny E, protoze jsou soucasné zvy-
$ené anularni tkarfiové rychlosti, jednd se o tzv. anularni
paradox.® MUzZeme se také setkat s ndlezem vyssich rych-
losti e” septalné nez laterdIng, v literatufe popisovano
jako anulus reversus. Plicni hypertenze byva ve srovnani
s restriktivni kardiomyopatii mirna. Specifickym nalezem
u konstrikce je ,septal bounce”. Jednd se o kratky chvé-
jivy pohyb septa komor v ¢asné diastole, zptsobeny rych-
lym ndrdstem a vyrovnavanim casné diastolickych tlakd
v obou komorach. Déle je typicky pohyb mezikomorové-
ho septa doleva pfi nadechu - ,septal shif”. Nachazime
dilataci dolni duté zily a jaternich zil, dilataci levé nebo
obou sini, pficemz systolickd funkce komor véetné rozmé-
rd a tloustky stén byva zachovana.>""

Jako zobrazovaci metody druhé linie jsou indikovany
CT a MR srdce. Obé metody slouzi k pfimé vizualizaci
perikardu, u konstriktivni perikarditidy stanovi zesile-
ni perikardu (tloustka perikardu > 4 mm). CT metoda
Iépe zobrazi pripadnou lokalizaci a rozsah kalcifikaci.
Mezi dalSi nalezy vyvolavajici podezieni na konstrik-
tivni perikarditidu patfi dilatace dolni duté zily, ko-
nické zuzovani komor, dilatace levé ¢i obou sini. MR
pak dokaze lépe odlisit pfitomnost malého vypotku od
perikardidlniho ztlusténi. Cine sekvence MR zobrazi
Casné diastolicky septal bounce komorového septa, je
mozné zobrazit morfologické znamky interventriku-
larni dependence komor a ekvalizace tlakl srdecnich
oddilt v diastole. Je vSak nutné upozornit, Zze absence
ztlustélého perikardu ¢i kalcifikaci diagnozu konstrikce
nevylucuje.”? V nasem pripadé magnetickd rezonance
zobrazila ztlusténi perikardu, pfi zobrazeni kinetiky
v redlném case jsme prokazali pfesun septa komor do-
leva béhem inspiria — podobné jako lze pozorovat pfi
echokardiografickém vysetfeni.

Pravostrannd katetrizace je indikovana v pfipadech,
kde neinvazivni diagnostické metody neumozni jedno-

znac¢nou diagndézu konstrikce. U naseho pacienta vyka-
zovaly tlakové krivky z obou komor restriktivni charak-
ter typu ,dip and plateau”, coz znamena, Ze dochazi
k rapidnimu navyseni diastolickych tlakd v komorach
v Casné diastole s trvdnim az do jejiho konce, diastolické
tlaky v pravé i levé komofre jsou obvykle shodné. V na-
sem pripadé byl rozdil end-diastolickych tlakd 5-6 mm
Hg. Tento nélez je obdobny u restrikce, kde je diastolic-
ky tlak v levé komore vyssi nez v komore pravé o 5 mm
Hg nebo vice a end-diastolicky tlak pravé komory byva
nizsi nez tfetina jejiho systolického tlaku.'*'* Nami pro-
vedend pravostrannd katetrizace jednoznacné prokaza-
la diskonkordanci tlak( mezi pravou a levou komorou
vzhledem k respiraci, coz je projevem zvysené ventriku-
larni interdependence — znamky typické pro konstrikci.
Index systolickych ploch (pomér plochy pravé komory
k plose levé komory pfi nddechu versus vydechu) > 1,1
prokazuje 97% senzitivitu a témér 100% specificitu pro
konstriktivni perikarditidu [14].

Zaveér

Diagnéza konstriktivni perikarditidy je casto obtizna
a doba od prvnich klinickych projeva do spravné diagné-
zy byva v redlné praxi dlouha. Ackoli malou ¢ast pleural-
nich vypotka lze pficist konstriktivni perikarditidé, dalsi
terapeuticky postup zavisi zejména na spravné diagnédze.
Pokud je etiologie pleurdiniho vypotku nejednoznacna,
v ramci diferencialni diagnostiky by neméla byt konstrik-
ce opomijena. Zakladni vysetfovaci metodou konstrikce
je echokardiografické vysetieni, kde ale mohou byt echo-
kardiografické znamky prehlédnuté, pokud se na tuto
diagnozu v diferencialni diagnostice nemysli nebo pokud
jsou pritomny supraventrikuldrni poruchy rytmu (zejmé-
na fibrilace sini). Echokardiografie je i zakladni metodou
k rozliseni mezi konstriktivni perikarditidou a jinymi pfi-
¢inami srdecniho selhdni, zejména restriktivni kardiomyo-
patii. K potvrzeni ndlezu jsou pak indikovdna zobrazovaci
vysetieni (CT a MR srdce), popfipadé invazivni hemody-
namické vysetreni. Pfi potvrzeni diagnézy je indikovdno
chirurgické feseni, a pokud je perikardektomie provede-
na adekvatné, byvaji klinické vysledky vyborné, s vysokou
pravdépodobnosti kurability.
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Postizeni srdce u pacienta s p-ANCA negativni
eosinofilni granulomatézou s polyangiitidou
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SOUHRN
Klicovéd slova: Eosinofilni granulomatdza s polyangiitidou (EGPA) se fadi mezi systémové vaskulitidy postihujici cévy s ma-
EGPA lym az stfednim kalibrem. Incidence je 1-3/1 000 000 obyvatel za rok. Srdce je postizeno v 15-60 % pfipadd
Eosinofilni myokarditida a postiZeni srdce je asociovéno s negativitou protildtek proti myeloperoxidaze neutrofilli (p-ANCA). Posti-
Lofflerova endokarditida Zeni v pribéhu nemoci postupuje od eosinofilni myokarditidy pres fibroplastickou endokarditidu az po
Lofflerciv syndrom endomyokardialni fibrézu vytvarejici obraz restriktivni kardiomyopatie. V diagnostice se vedle anamnézy,

fyzikalniho vysetfeni a EKG uplatriuje echokardiografie, magneticka rezonance (MR) srdce a endomyokardi-
alni biopsie. V¢asné zahajena imunosupresivni terapie muze vést k témér Uplné regresi srdecniho postizeni.
V kasuistice prezentujeme pfipad pacienta, u kterého byla EGPA diagnostikovana na kardiologickém praco-
visti. BEhem diagnostického procesu dochazelo k rychlé progresi onemocnéni. Bylo mozné dokumentovat
jednotliva stadia postizeni srdce pfi hypereosinofilii. Byla zahajena kombinovana imunosupresivni terapie,
ktera vedla k témér kompletni regresi nalezu na srdci a vymizeni subjektivnich potizi pacienta.

© 2018, CKS.

ABSTRACT
Keywords: Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) is a condition classified as systemic vasculitis affecting
EGPA vessels with small to moderate diameter. Annual incidence is 1-3 cases per million. The heart is affected
Eosinophilic myocarditis in 15-60% of cases and is associated with the negativity of p-ANCA. Cardiac involvement progresses from
Loffler's endocarditis eosinophilic myocarditis through fibroplastic endocarditis to endomyocardial fibrosis, causing a restrictive
Loffler's syndrome cardiomyopathy. In addition to medical history, physical examination, and ECG, echocardiography, cardiac

MRI and endomyocardial biopsy are used for the diagnosis. Early initiated immunosuppressive therapy can
lead to almost complete regression of cardiac involvement. In this case report, we present a patient who
has been diagnosed with EGPA in cardiology department. During the diagnostic process there was a rapid
progression of the disease. It was possible to document particular stages of cardiac involvement in hypereo-
sinophilia. Combined immunosuppressive therapy was initiated and led to almost complete regression of
cardiac involvement and disappearance of the patient’s symptoms.
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Uvod

Eosinofilni granulomatéza s polyangiitidou (EGPA), dfi-
ve nazyvana i syndrom Churglv a Straussové, je one-
mocnéni, které se fadi mezi systémové nekrotizujici
vaskulitidy postihujici cévy s malym az stfednim kalib-
rem. Incidence se uvadi mezi 1-3 pacienty na 1 000 000
obyvatel za rok." V patogenezi hraji dulezitou roli Th2
lymfocyty. Tyto bunky produkuji cytokiny jako napf.
interleukin 5 (IL-5), ktery podporuje diferenciaci pre-
kursorovych bunék smérem k eosinofilni radé a jejich
maturaci, navic inhibuje apoptézu eosinofila, a tak
prodluzuje jejich preziti v periferni krvi. Vysledkem je
polyklonalni eosinofilie. Th2 lymfocyty produkuji také
interleukin 4 a interleukin 13, které podporuji v plazma-
tickych bunkach izotopovy prfesmyk na imunoglobulin
E (IgE) a imunoglobulin G1 (IgG1). Plazmatické buriky
produkuji protilatky, které jsou detekovany u pacientd
s EGPA, jako protilatky proti myeloperoxiddze neutro-
fild (p-ANCA) a revmatoidni faktor (RF). IL-4 spolu s IL-2
dale podporuje diferenciaci T lymfocytt na Th2 lymfo-
cyty.2 Tvorba granulomu zase mlze poukazovat na zvy-
Senou reaktivitu Th1 lymfocyt(.? Eosinofily se ukladaji
v tkanich, které poskozuji svymi agresivnimi latkami,
jako jsou hlavni bazicky protein, eosinofilni kationicky
protein, z eosinofilni ribonukleazy derivovany neuroto-
xin, eosinofilni peroxidaza, elastaza, kolagenaza nebo
reaktivni formy kysliku. Transformujici rastovy faktor
(TGFB) je zase odpovédny za fibrézu tkéni. Leukotrieny
a prostaglandiny pUsobi na hladké svalstvo cév a bron-
chu a jsou zodpovédné za nékteré klinické pfiznaky.?

Nejtypictéjsimi klinickymi pfiznaky jsou asthma bron-
chiale, sinusitida, tranzientni plicni infiltraty a perifer-
ni neuropatie. Postizeny ale mohou byt vSechny orga-
ny téla. Srdce je postizeno u 15-60 % pacientl s EGPA
a postizeni srdce je asociovdno s negativitou p-ANCA.*
Ve vice nez 60 % ma postizeni charakter eosinofilni
myokarditidy a endomyokardialni fibrézy, ktera byla
popsana poprvé vroce 1936 Lofflerem a byva oznacova-
naijako Lofflerova fibroplastickad endokarditida. Ve vic
nez 20 % maé postizeni charakter kardiomyopatie, v 10
% byva pozorovand intrakavitarni trombéza.>¢ Charak-
ter postizeni srdce se navic vyviji v ¢ase. Olsen popsal
v roce 1983 na zakladé pitevnich nalezl tfi stadia en-
domyokardidlni fibrézy: eosinofilni myokarditidu, fib-
roplastickou endokarditidu s intrakavitarni trombdzou
a finadlni endomyokardidlni fibrézu.” Rovnéz v pribéhu
samotné EGPA se daji vysledovat tfi faze popsané po-
prvé v roce 1980 Lanhamem a spol.: prodromalni, eo-
sinofilni a vaskuliticka faze.® V diagnostice srde¢niho
postizeni se vyuzivd EKG, echokardiografie a magne-
ticka rezonance (MR) srdce. Diagnoézu eosinofilni myo-
karditidy definitivné potvrdi endomyokardialni biopsie
(EMB). Dlouhodoba prognéza pacientl s EGPA asocio-
vanou myokarditidou je Spatna, onemocnéni vede bez
IéCby k restriktivni nebo dilata¢ni kardiomyopatii. Wiaukis

V nasi kasuistice dokumentujeme pacienta, u kterého
byla EGPA diagnostikovana na kardiologickém pracovisti.
Béhem diagnostického procesu dochazelo k rychlé pro-
gresi onemocnéni, takze bylo mozné dokumentovat jed-
notlivé faze EGPA a postiZzeni srdce.

Kasuistika

Ctyfiaedesatiletému pacientovi s asthma bronchiale
a s chronickou rinosinusitidou po bilateralni nazalizaci
v anamnéze se v ¢ervnu 2016 zapichla do prstu pravé ruky
tfiska. Po nékolika dnech se na pravé ruce objevily hemo-
ragické vezikuly, pacient zacal pocitovat Unavu a necilené
ubyvat na vaze. Praktickym Iékafem bylo zjisténo zvyseni
hodnot C-reaktivniho proteinu (CRP) a pacient byl odeslan
k diagnostické hospitalizaci na spadové interni pracovisté.
Tam byla pro zvyseni hodnot D-dimert indikovana CT an-
giografie plicnice, kterd sice vyloucila plicni embolii, jako
vedlej$i nalez ale identifikovala ¢etné infiltraty velikosti
do 8 mm bilateradlné bazalné. Bylo pomysleno na septické
embolizace, jicnova echokardiografie nasledné vyloucila
infek¢ni endokarditidu nebo jinou zdvaznou patologii srd-
ce. Pfi dal3ich vysetfenich bylo prokdzdno mirné statické
zvyseni hodnot vysoce senzitivniho srde¢niho troponinu
T (hs-TnT) a N-termindlniho fragmentu natriuretického
propeptidu typu B (NT-proBNP). Na EKG byly pozorovany
nespecifické depolarizacni zmény (negativni T v II, aVF,
V. a V, obr. 1, http//www.cksonline.cz/coretvasa-case-
-reports/clanky.php?p=detail &id=75&pid=1086&file=532).
Dalsi vysetfeni nepfispéla ke zjisténi pficiny pacientovych
potizi, které navic spontanné regredovaly. Nemocny byl
nakonec odeslan 1. 8. 2016 k nam k provedeni selektivni
koronarografie (SKG) v elektivnim terminu.

Pfi pfijmu na nase pracovisté si pacient opét stézoval
na vyse uvedené nespecifické potize. Pfi fyzikalnim vy-
Setfeni byly na pravé ruce patrné rezidualni svétle rdzo-
vé makuly. Laboratorni vysetfeni odhalilo mirné zvyseni
hodnot CRP, renalnich parametrd a predevsim vyraznou
absolutni i relativni eosinofilii (tabulka 1). V rdmci jeji
diferencidlni diagnostiky jsme odebrali tfi vzorky stolice
k parazitologickému vysetieni, ve viech pfipadech s ne-
gativnim nalezem. RovnéZz negativni bylo sérologické
vysetfeni toxocary a toxoplazmy. Materidl byl odeslan
k imunologickému vysetfeni. Provedli jsme SKG s normal-
nim nalezem na korondrnich tepnach. V ramci vysetfovani
srdce jsme dal provedli transthorakdlni echokardiografii
(TTE) pouze s nadlezem hypertrofie levé komory (septum
i zadni sténa po 14 mm), diastolické dysfunkce 1. stupné
a mirné dilatace ascendentni aorty. K definitivnimu ozrej-
méni nalezu na srdci jsme doplnili MR srdce, kde jiz byla
vyslovena suspekce na postizeni pfi Lofflerové endokardi-
tidé nebo srdecni amyloidéze. Béhem této hospitalizace
se u pacienta rozvinuly palcivé bolesti dolnich koncetin.
Doplnili jsme eletromyografii (EMG), ktera verifikovala
senzitivné-motorickou axondlni polyneuropatii dolnich
koncetin. Bylo zahajeno podavéani gabapentinu s titra-

Tabulka 1 - Vyvoj poctu eosinofili a leukocytl u pacienta.
1. 8. 2016 byl pacient poprvé pfijat na nase pracovisté,

9. 8. 2016 byl prijat k druhé hospitalizaci u nas. Laboratorni
hodnoty z 19. 8. 2016 reprezentuji nélez po nasazeni
glukokortikoidd a ukonceni prvniho pulsu i.v. cyklofosfamidu.

Parametr 1.8.2016 |9.8.2016 | 19.8.2016
Leukocyty (x 10%1) 14,7 15,7 11,00
Eosinofily — abs. (x 10%1) | 6,60 8,80 0,00
Eosinofily - rel. 0,452 0,563 0,002
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Obr. 1 - EKG pacienta pfi prvnim pfijmu na nase pracovisté. Jsou patrné negativni T v Il, aVF,

V,aV,.

ci do davky 900 mg na den s dobrym uc¢inkem. Protoze
u pacienta se systémovou eosinofilii a suspekci na myo-
karditidu s okrsky pozdniho syceni gadoliniem (LGE) dle
MR srdce jsme méli podezfeni na eosinofilni myokarditi-
du, objednali jsme pacienta k ¢asné EMB a na nékolik dnt
propustili do ambulantni péce.

K druhé planované hospitalizaci se pacient dostavil
9. 8. 2016. Nespecifické subjektivni potize trvaly, pfi ob-
jektivnim nalezu byly ale nové identifikovany spastické
auskulta¢ni fenomény na plicich. Do terapie byl pridan
inhala¢ni kortikosteroid opét s dobrym ucinkem. Pri dife-
rencidlnim rozpoctu jsme pozorovali dalsi vzestup poctu
eosinofilt (tabulka 1). K dispozici jsme jiz méli vysledky
imunologického laboratorniho vysetreni, které prokazalo
pozitivitu antinukledrni protilatky (ANA) a RF. Protilatky
proti extrahovatelnym nuklearnim antigenlm (ENA), cy-
toplazmaticky typ ANCA protilatek (c-ANCA) a p-ANCA
byly negativni. Byla pfitomna hypergamaglobulinemie
v dUsledku vyrazné zvysené hodnoty IgE. 11. 8. 2016 jsme

provedli EMB. Ze Sesti odebranych vzorkd byly dva ne-
diagnostické a dva pouze s ndlezem hypertrofovanych
kardiomyocytd. Ve zbylych dvou vzorcich byla vedle hy-
pertrofie kardiomyocytl patrna disperzni myofibréza
a v jednom vzorku i infiltrace eosinofilnimi granulocyty
(obr. 2, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=75&pid=1086&file=534). S od-
stupem 12 dnUd od prvniho echokardiografického vyset-
feni na naSem pracovisti jsme provedli kontrolni TTE. Na
rozdil od prvniho vySetfeni byly jiz pozorovany intraka-
vitdrni Utvary. Prvni byl lokalizovan v hrotu levé komory
amélrozmér 2 x 2 x 1 cm. Dalsi dva polypdzni Gtvary byly
lokalizovadny v oblasti prfedni stény levé komory a byly
1,5 cm dlouhé. Ostatni nalez se nezmeénil (obr. 3, http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=75&pid=1086&file=533). V ramci diferencialni
diagnozy hypereosinofilie jsme pokracovali vylouc¢enim
myeloproliferativniho onemocnéni. Ve spolupraci s he-
matoonkology jsme provedli trepanobiopsii kostni dre-

Obr. 2 - Histologické vysetieni vzorki ziskanych pfi endomyokardialni biopsii. (A) Barveni Massono-
vym modrym trichromem. Modre se barvi depozita kolagenu pfi disperzni myofibréze. (B) Barveni
hematoxylin-eosinem. Cervené Sipky ukazuji na eosinofilni granulocyty se zivé cervenou cytoplazmou.
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Obr. 3 - Echokardiograficky nalez pfi druhém vysetfeni 15. 8. 2016.
Apikalni tfidutinova projekce. Sipky ukazuji na intrakavitarni hmo-
ty v oblasti hrotu (1) a pfedni stény levé komory (2).

Tabulka 2 - Diagnosticka kritéria eosinofilni granulomatézy
s polyangiitidou dle American College of Rheumatology.

Splnéni ctyr a vice kritérii prokazuje eosinofilni granulomatézu
s polyangiitidou se senzitivitou 85 % a specificitou 99,7 %."

Diagnosticka kritéria

Asthma bronchiale

Relativni eosinofilie nad 0,10

Polyneuropatie nebo mononeuropatie (véetné mononeuro-
pathia multiplex)

Radiograficky detekované migrujici nebo tranzientni plicni
opacity

Onemocnéni vedlejSich nosnich dutin

Biopsie zahrnujici cévu a prokazujici extravazaci eosinofild

né. Pfi cytologickém vysetfeni byla dferi normoceluldrni
s trilinedrni hematopoézou, eosinofily ale tvofily az 35 %
celularity. Cytogenetické vysetfeni vyloucilo strukturalni
nebo numerickou aberaci. Molekuldrné genetické vyset-
feni zas vyloucilo mutaci v genu JAK2 a PDGFRB5(q33)
nebo pfitomnost fuznich genl bcr-abl a FIP1L1-PDGFRA,
které mohou vést ke klondlni expanzi v granulocytarni
fadé. Naopak byla potvrzena pozitivita T-buné¢ného re-
ceptoru B (TcRp), kterd svédcila pro klonalni expanzi T-
-lymfocyta.

S ohledem na vysledky vSech uvedenych vysetfeni se
nam jako nejpravdépodobnéjsi jevila diagnéza EGPA.
Aplikovali jsme diagnosticka kritéria American College of
Rheumatology (ACR) pro diagnostiku EGPA (tabulka 2),
ktera pacient vSechna splrioval. S touto diagnézou jsme
nakonec pacienta preloZili na revmatologické pracovisté
nasi nemocnice. V den prekladu se objevilo malé lozZisko
kozni nekrézy za lateralnim kotnikem levé dolni konce-
tiny. Dalsi den se rozvinula rozsahla loziska kozni nekré-
zy na obou dolnich kon¢etinach jako pfiznak vaskulitidy

(obr. 4, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=75&pid=1086&file=535).  Byla
zahdjena kombinovand imunosupresivni terapie predni-
sonem v ddvce 1 mg/kg per os a pulsem cyklofosfamidu
v ddvce 10 mg/kg intravenézné. V mésicnich intervalech
bylo nakonec podano Sest pulsd cyklofosfamidu. Sou-
Casné byla snizovana davka prednisonu a po dokonceni
pulsni terapie byl do medikace pfidan azathioprin. Pro
pfitomnost intrakavitarni trombdézy byl pacient antiko-
agulovan warfarinem. Po podani posledniho pulsu cyk-
lofosfamidu jsme rovnéz provedli kontrolni TTE s odstu-
pem 3esti mésici od posledniho vysetfeni. Intrakavitarni
utvary vymizely, ejekéni frakce levé komory stoupla z 50
na 60 %. Rovnéz doslo k zmens3eni tloustky levé komory
(v oblasti septa i zadni stény ze 14 na 12 mm). Subjektiv-
ni potize pacienta vymizely. V dalSim prdabéhu sledova-
ni bylo u pacienta mozné uplné vysazeni antikoagulace
a prednisonu; azathioprin byl s ohledem na hepatoxicitu
nahrazen methotrexatem. B€hem dvou let od stanoveni
diagndézy nedoslo k relapsu onemocnéni. Jsou provadé-
ny pravidelné echokardiografické kontroly, pfi nichz trva
mirna hypertrofie levé komory, porucha relaxace a dilata-
ce ascendentni aorty.

Diskuse

Pacient v prezentované kasuistice mél predchorobi ty-
pické pro pacienty s EGPA. Asthma bronchiale je sou-
¢asti prodromalni faze a predchdazi rozvoj vaskulitické
faze o dva mésice az tficet let. Soucasti prodromalni
faze je i chronicka rinosinusitida, kterou mél v anamné-
ze i prezentovany pacient. Kromé toho byva soucasti
prodromalni faze i atopicka dermatitida a vznik rdznych
alergii. Srdce v této fazi postizené neni. Inzult v podobé
zapichnuti tfisky do ruky pravdépodobné ved| k dysre-
gulaci imunitniho systému a rozvoji druhé, eosinofilni
faze. Ta je charakterizovana eosinofilni infiltraci rdznych
organu, predevsim plic a gastrointestinalniho traktu. In-
filtrace plic se projevi tranzientnimi plicnimi opacitami,
které byly pozorovany pfi CT vysetfeni plic na spddovém
internim pracovisti.® Srdce je postizeno méné casto. Zvy-
$eni koncentraci troponinu a EKG zmény pozorované
na spadovém internim oddéleni byly projevem infiltra-
ce myokardu eosinofily s rozvojem eosinofilni myokar-
ditidy, coz je zaroven prvni faze poskozeni srdce pfri
hypereosinofilii (resp. prvni stadium endomyokardidlni

Obr. 4 - Kozni nekréza u vaskulitické faze eosinofilni granulomato-
zy s polyangiitidou. (A) Drobné lozZisko kozni nekrézy pfi prekladu na
revmatologické pracovisté. (B) Extenze kozni nekrézy nasledujici den.
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Tabulka 3 - Plivodni a revidované skore péti faktord. Pacient, ktery nespliiuje Zadnou polozku, ma skore 0, pfi spInéni jedné polozky je

skore rovno 1 a pfi splnéni dvou a vice polozek je skére rovno 2.2

Pavodni skore péti faktorti (1996)

Revidované skére péti faktord (2011)

Postizeni srdce

Postizeni srdce

Postizeni gastrointestinalniho traktu (krvaceni, perforace, infarza-
ce, pankreatitida)

Postizeni gastrointestinalniho traktu

Rendlni insuficience (plazmaticka koncentrace kreatininu > 141 pmol/l)

RendlIni insuficience (plazmaticka koncentrace kreatininu > 150 pmol/l)

Proteinurie (> 1 g/den)

Vék nad 65 let

Postizeni centralniho nervového systému

Absence postizeni ORL oblasti

fibrézy) dle Olsena. V ¢ase prvniho pfijmu na nase pra-
covisté jiz mél pacient plné rozvinutou eosinofilni fazi
EGPA s eosinofilni myokarditidou. Hypereosinofilie, kte-
ra je definovdna jako pocet eosinofild nad 1,5 x 10° na
litr periferni krve, byla pro nasi diferencialni diagnostiku
hlavnim ndlezem. Anamnesticky jsme vyloucili alergické
projevy, dal jsme vyloucili parazitézy a myeloprolifera-
tivni nemoci. Z pravdépodobnéjsich pfi¢in hypereosino-
filie pak zUstaly pouze autoimunitni nemoci. Na jejich
pfitomnost navic poukazovala pozitivita TcRp a systémo-
vé projevy onemocnéni. Zakladni imunologické odbéry
vyloucily systémovy lupus erythematodes a revmatoidni
artritidu. Nakonec per exclusionem zUstala diagnéza
EGPA, kterd byla potvrzena splnénim kritérii American
College of Rheumatology (ACR). Tato kritéria maji pro
diagnézu EGPA senzitivitu 85 % a specifitu 99,7 %.° Na
zékladé EKG a hodnot troponinu jsme povaZovali posti-
Zeni srdce za pravdépodobné i pres nejednoznacny nalez
pfi prvnim vy3etieni TTE, proto jsme pfistoupili k MR srd-
ce, ktera ucinila diagnézu myokarditidy velice pravdépo-
dobnou. EMB nam pak pomohla k odliseni od jesté zva-
Zované amyloidézy a od jinych pfFi¢in myokarditidy, pro
které vétSinou neni k dispozici kauzalni terapie. Nami
aplikovany diagnosticky postup se nelisi od postupu do-
poru¢eného Evropskou kardiologickou spolec¢nosti, po-
dle kterého je v prvni linii doporuceno vyuzit laboratorni
parametry a EKG, nasledné echokardiografii a magne-
tickou rezonanci. K potvrzeni diagnézy myokarditidy
asociované s EGPA je EMB povaZovana za zlaty standard.
SKG je doporucena k vylouceni postizeni koronarnich te-
pen, které muze s EGPA koincidovat.> BEhem diagnostic-
kého procesu onemocnéni progredovalo a plynule po-
stoupilo do vaskulitické faze, kterad se projevila poprvé
jako mensi lozisko kozni nekrézy za lateralnim kotnikem
levé dolIni kon¢etiny v den pfekladu na revmatologické
pracovisté. PostiZzeni srdce rovnéz progredovalo do dru-
hého stadia dle Olsena, tj. do obrazu fibroplastické en-
dokarditidy s intrakavitarni trombdzou, ktera byla de-
tekovana az pfi druhém echokardiografickém vysetieni
v predposledni den hospitalizace na nasem pracovisti.
Podobny prabéh postizeni srdce pfi hypereosinofilii je
bézné popisovan v literature, rychlost progrese nemoci
mUze byt razna a popisované jsou i kasuistiky s fulmi-
nantnim prdbéhem koncicim kardiogennim Sokem. Na
rozdil od nami prezentovaného pacienta zUstava ale sta-
dium eosinofilni myokarditidy ¢asto nerozpoznano, pro-
toze jeho klinické pfiznaky byvaji nespecifické. Srde¢ni
postizeni je pak nejcastéji diagnostikovano ve druhém
stadiu, které ma charakteristicky echokardiograficky

obraz.®'® Terapie se fidi skére péti faktorl, které bylo
vytvoreno v roce 1996 a revidovano v roce 2011 (tabulka
3). Nas pacient mél plvodni i revidované skére rovné 1,
pfi némz se doporucuje zahajeni imunosupresivni tera-
pie.>""-"* K indukci remise se nej¢astéji pouzivd kombina-
ce glukokortikoidl a cyklofosfamidu, kterd byla pouzita
i u naseho pacienta. Po navozeni indukce se pfechdzi na
terapii jinym, méné toxickym imunosupresivem se sou-
casnym snizovanim davky glukokortikoidu. Nejcastéji se
v této fazi terapie vyuziva azathioprin a methotrexat,
popsané jsou i zkusenosti s leflunomidem, mykofenolat
mofetilem, hydroxyureou, rituximabem, mepolizuma-
bem a omalizumabem.™'> Pétileta mortalita pfi moderni
imunosupresivni terapii se pohybuje na urovni 10-20 %.
Podle jedné studie se 89 % pacientl s EGPA dozilo vice
nez deseti let. PostiZeni srdce je vyrazné negativni pro-
gnosticky marker.’>'* V pfipadé nami prezentovaného
pacienta bylo véasné zahdjeni terapie klicové, protoze
onemocnéni postupovalo velice rychle. Fibroplasticka
endokarditida je parcialné reverzibilni, na rozdil od jiz
rozvinuté endomyokardialni fibrézy. Mira reverzibility
fibroplastické endokarditidy zavisi na casnosti nasazeni
kauzalni terapie. V tomto pripadé lze uroven reverzibi-
lity téZko posoudit, protoze nemame k dispozici echo-
kardiograficky nalez prfed rozvojem myokarditidy. Bylo
nicméné dokumentované mirné zvyseni ejekcni frakce
levé komory. Subjektivni potize pacienta po zahajeni
imunosupresivni terapie vymizely.

Prohlaseni autorii o mozném stretu zajmu
Autofi prohlasuji, Ze nemaji stfet zajma.

Odkaz na ¢lanek online
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=75&pid=1086
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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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nemocnice v Praze, U Nemocnice 2, 129 00 Praha 2, e-mail: jana.smalcova@vfn.cz
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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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Transapikalni valve-in-valve TMVI:
Nestandardni pristup k reseni periproceduralni komplikace
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SOUHRN

Popisujeme pfipad 73leté pacientky devét let po komplexnim kardiochirurgickém vykonu. Pro strukturalni
deterioraci mitrdlni bioprotézy u ni byla indikovéna transapikalni valve-in-valve implantace transkatétrové
biologické nahrady (VivV TMVI). Samotny vykon byl komplikovan nemoznosti prichodu chlopné Edwards
Sapien XT skrze stenotickou mitralni bioprotézu. Pfi in situ ponechaném instrumentariu byl proto vyuzitim
stavajiciho chirurgického pfistupu skrze srdecni hrot zaveden dilatacni balonek, kterym byla provedena pre-
dilatace degenerované bioprotézy. Nasledna transkatétrova implantace probéhla bez komplikaci.

© 2018, CKS.

ABSTRACT

We present the case of 73-year-old woman, 9 years after complex open heart surgery. Because of structural
deterioration of mitral bioprosthesis, she was indicated to transapical valve-in-valve implantation (ViV TMVI)
of transcatheter biological prosthesis. The procedure was complicated by impossibility of passage of the
Edwards Sapien XT valve through stenotic mitral bioprosthesis. With in situ intrumentarium, we inserted the
dilatation balloon through the pure string suture on the heart apex and predilated the degenerated mitral
bioprothesis. Following TMVI was without complications.

Adresa pro korespondenci: MUDr. David Nespor, Ph.D., Centrum kardiovaskularni a transplantacni chirurgie, Pekafské 53, 656 91 Brno, e-mail: dane@email.cz
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Uvod

Od prvniho provedeni transkatétrové implantace aortdlni
chlopné (TAVI) v roce 2002 Cribierem doslo k razantni-
mu rozvoji téchto chlopennich intervencnich technik. Po
uspésnych implantacich do nativnich kalcifikovanych aor-
talnich chlopni a néasledné i do strukturdiné deteriorova-
nych aortalnich chlopennich nahrad nasla valve-in-valve
transkatétrova implantace mitralni chlopné (ViV TMVI) své
misto i v oblasti patologie mitralni chlopné a jejich nahrad.

V nasi kasuistice popisujeme pfipad 73leté pacientky,
u které byl v roce 2009 proveden komplexni kardiochi-
rurgicky vykon — ndhrada aortalni i mitrdini chlopné bio-
protézou, trikuspidalni anuloplastika prstencem a levo-
stranna ablace s resekci ouska levé siné. Pro strukturalni
deterioraci nahrady v mitralni pozici po deviti letech byla
u pacientky vzhledem k vysokému riziku kardiochirurgic-
ké reoperace indikovana transapikalni ViV TMVI s pou-
Zitim transkatétrové bioprotézy Edwards Sapien XT 29
(Edwards Lifesciences, Irvine, California, USA). Vykon byl
komplikovan nemoznosti prlchodu implantac¢niho systé-
mu skrze pavodni mitralni ndhradu, proto byl pouzit ori-
gindlni pfistup k predilataci chlopné.

Charakteristika pacientky

U pacientky, ro¢nik 1945, byla v roce 2009 na nasem pra-
covisti provedena nahrada aortalni chlopné bioprotézou
Edwards Perimount 21 (Edwards Lifesciences, Irvine, Cali-
fornia, USA), nahrada mitrdIni chlopné bioprotézou Ed-
wards Perimount 27 (Edwards Lifesciences, Irvine, Califor-
nia, USA), trikuspidalni anuloplastika prstencem Edwards

MC3 30 (Edwards Lifesciences, Irvine, California, USA),
kryoablace levé siné a resekce ouska levé siné. V ramci
pravidelnych kontrol byla echokardiograficky zjisténa
postupnd strukturalni deteriorace bioprotézy v mitralni
pozici. Pacientka byla dale lé¢ena pro asthma bronchiale
a hypertenzi.

V zafi 2017 byly echokardiografické parametry nasle-
dujici: ejek¢ni frakce levé komory (EFLK) 64 %, bioprotéza
v mitrdlni pozici se ztlustélymi a omezené hybnymi cipy,
plocha mitralni chlopné (MVA) 0,8-0,9 cm?, plocha mit-
ralni chlopné indexovana na télesny povrch (MVAI) 0,55
cm?m, stfedni gradient na mitralni chlopni 15 mm Hg
(video 1, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=77&pid=1086&file=549).

Kvuli progredujici dusnosti a Unavnosti byla u pacient-
ky po vylouceni nekardiologické priciny vhledem k vy-
sokému riziku kardiochirurgického vykonu indikovana
valve-in-valve implantace transkatétrové bioprotézy Ed-
wards Sapien XT 29 transapikalnim pfistupem.

Popis vykonu

V celkové anestezii na hybridnim opera¢nim sale byla
nejprve zavedena komorova stimulacni elektroda. Po
skiaskopické verifikaci a verifikaci pomoci transthora-
kalni echokardiografie (TTE) polohy hrotu levé komory
jsme provedli submamarni levostrannou minithorakoto-
mii patym mezizebfim, vypreparovali srde¢ni hrot a na
levou komoru nalozili kfizem dva podlozkové stehy Pro-
lene 2/0 (Ethicon Inc.,, Sommerville, New Jersey, USA)
(obr. 1, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=77&pid=1086&file=519). Sou-
casné byl podan heparin k dosazeni cilového aktivova-
ného casu srazeni (ACT) pres 250 s. Punkci pres hrot LK
jsme skrze stenotické mitralni Usti prosli vodi¢em do levé
siné (pravé horni plicni zZily). Po tomto vodici byl nasled-
né zaveden sheath Edwards Ascendra 21F (Edwards Li-
fesciences, Irvine, California, USA) a implantacni systém
s transkatétrovou bioprotézou Edwards Sapien XT 29
mm, kterou jsme vSak nebyli opakované schopni projit
skrze stenotickou mitrdlni bioprotézu. Zpétna extrakce
systému k provedeni predilatace stenotického Usti ne-
byla mozna pro riziko uvolnéni transkatétrové ndhrady,
systém byl proto ponechan in situ. Za této situace jsme
vyuzili zbyvajici prostor mezi podlozkovymi stehy na sr-

Obr. 1 - Levostranna minithorakotomie, chirurgicka pfiprava srdec-
niho hrotu, hemostatické stehy (archiv CKTCH)

Obr. 2 - Dodatecné zavedeni 14F sheathu na srdecni hrot (archiv
CKTCH)
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Obr. 3 -V cerveném kruhu hrot levé komory srdecni s 21F sheathem
Edwards Ascendra a 14F sheathem k zavedeni balonku pro predila-
taci stenotické mitralni bioprotézy (archiv CKTCH)

Obr. 4 - Srdecni hrot po extrakci instrumentaria a zauzleni hemo-
statickych stehu (archiv CKTCH)

dec¢nim hrotu, do kterého jsme zavedli 14F sheath (obr.
2, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clan-
ky.php?p=detail&id=77&pid=1086&file=520) s vodicem,
kterym jsme prosli skrze usti mitrdIni bioprotézy. Vzda-
lenost od sheathu Edwards Ascendra ¢inila pfiblizné 1
mm (obr. 3, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-re-
ports/clanky.php?p=detail&id=77&pid=1086&file=521).
S pomoci tohoto paralelniho pristupu byla za rychlé sti-
mulace komor provedena predilatace pomoci balonku
20 x 26 mm (video 2, http://www.cksonline.cz/coretva-
sa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=77&pid=1086&-
file=550). Nasledna implantace bioprotézy Edwards Sa-
pien XT probéhla bez komplikaci (video 3, http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
|&id=77&pid=1086&file=552), s uspokojivym skiaskopic-
kym (video 4, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-re-
ports/clanky.php?p=detail&id=77&pid=1086&file=551)
a echokardiografickym nalezem. Po extrakci instrumen-
taria byly dotazeny a zauzleny oba podlozkové stehy
s optimalnim hemostatickym vysledkem, bez nutnosti
dodatecného osetfeni srdecniho hrotu (obr. 4, http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?-
p=detail&id=77&pid=1086&file=522). Do levé pleuralni
dutiny byl umistén 10F Redondv drén a operacni rana
byla uzaviena po anatomickych vrstvach (obr. 5, http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?-
p=detail&id=77&pid=1086&file=523). V pribéhu celého
vykonu byla pacientka hemodynamicky stabilni, podali
jsme jednu transfuzi erymasy ke korekci perioperacnich
krevnich ztrat.

Obr. 5 - Operacni rana po chirurgickém uzavéru (archiv CKTCH)

Pooperacni pribéh byl zcela bez komplikaci, pacientka
byla extubovéna za jednu hodinu po vykonu, bez hemo-
dynamické nestability ¢i neurologického deficitu, celko-
vé krevni ztraty Cinily 300 ml, bez nutnosti dodate¢nych
krevnich prevodl. Prvni pooperacni den byla prelozena
z JIP na standardni oddéleni, bez komplikaci byla propus-
téna devaty pooperacni den v dobrém stavu.

Z pooperacniho echokardiografického vysetreni: EFLK
66 %, optimalni pozice valve-in-valve nahrady, stfedni
gradient na mitralni chlopni 2 mm Hg, nevyznamna cen-
tralni regurgitace jetem, stopova paravalvularni regurgi-
tace v oblasti posteriorni ¢asti mitralniho anulu.

Diskuse

Od prvni Uspésné TAVI provedené Cribierem v roce 2002
doslo k prekotnému rozvoji transkatétrovych technik im-
plantace srde¢nich bioprotéz. Valve-in-valve metody v sou-
Casnosti vyznamné snizuji morbiditu i mortalitu pacientd,
u kterych doslo postupem casu ke strukturdlni deterioraci
biologické chlopenni nahrady a ktefi by za jinych okol-
nosti museli podstoupit ¢asto rizikovou a komplikovanou
kardiochirurgickou reoperaci.>®* Moznost nasledné valve-
-in-valve transkatétrové implantace chlopné (TVI) navic
ovliviiuje i rozvahu kardiochirurgt, kardiologl a pacientt
pfi volbé vhodné chlopenni nahrady (mechanickd versus
biologickd) u primérnich kardiochirurgickych vykona.*

V soucasnosti jsou z hlediska transkatétrového pfistu-
pu k mitralni chlopni nejcastéji zminovany dvé techniky
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— transvendézni transseptalni® a transapikdlni.® Pfi trans-
venozni transseptalni technice je skrze vena femoralis co-
mmunis zaveden vodi¢ do pravé siné, punktovdno mezi-
sinové septum a z levé siné zavedena transkatétrovd na-
hrada do mitralniho anulu. Pracovisté, ktera tuto techniku
provadéji, uvadéji slibné vysledky, rezidualni septdlni de-
fekt zpravidla nevyZaduje nutnost dodate¢ného uzavéru.
Transapikalni pfistup je naproti tomu vice invazivni, vyZa-
duje levostrannou minithorakotomii patym nebo Sestym
mezizebfim. Punkéni misto na hrotu levé komory srde¢ni
je zajisténo tabdkovymi nebo matracovymi stehy s aug-
mentaci podlozkami k prevenci krvaceni. Vyhodou oproti
transvenéznimu transseptalnimu pfistupu je vyrazné kratsi
vzdalenost od mista inzerce k mitralni chlopni, coz umoz-
fuje lepsi kontrolu implanta¢niho instrumentaria.

V otazce pripravy nativni chlopné ¢i stenotické na-
hrady se v posledni dobé stale ¢astéji diskutuje nutnost
jejich predilatace balonkem.” Problematickou je zatéz
rychlou stimulaci u ¢asto velmi rizikovych pacientd,
ktera maze vést k prolongované hemodynamické ne-
stabilité, v extrémnich pfipadech az k srde¢ni zastavé
s nutnosti resuscitace nebo napojeni na docasnou me-
chanickou srdec¢ni podporu. Svou negativni roli navic
mUze hrat i riziko uvolnéni kalcifikaci nasedajicich na
chlopenni cipy.®

V nasem pfipadé jsme se pravé z téchto dlvodu pri-
marné rozhodli predilataci stenotické mitralni nahrady
neprovadét. Tésna stendza vsak branila zavedeni chlo-
penni ndhrady, proto byla predilatace jedinou moznosti
k vyfeseni této komplikace (vyjma urgentni kardiochirur-
gické reoperace v mimotélnim krevnim obéhu). V uva-
hu pfipadaly dvé mozZnosti — transvendzni transseptdlni
pfistup nebo vyuZiti stavajiciho prostoru na hrotu levé
komory srdec¢ni. Kvlli omezeni rizika dalSich pripadnych
komplikaci (krvaceni z punkcniho mista v tfisle, vytvoreni
iatrogenniho defektu septa sini) jsme pfistoupili ke druhé
varianté, ktera vedla k nasledné optimalni valve-in-valve
implantaci.

Zavér

V nasi kasuistice popisujeme pfipad pacientky se struk-
turalni deterioraci biologické nahrady v mitralni pozi-
ci, u které byla provedena valve-in-valve transapikalni
implantace bioprotézy Edwards Sapien XT 29. Tésna
stenéza puvodni bioprotézy znemozZriovala zavedeni
transkatétrové nahrady, proto byla vyuZitim stavajiciho
prostoru na srdecnim hrotu provedena predilatace stené-
zy, coz umoznilo naslednou bezproblémovou implantaci
chlopenni nahrady.
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