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Obr. 6 - EKG z piedeslé hospitalizace pro perikardialni vypotek

byl pacientovi diagnostikovan adenokarcinom dolniho
laloku levé plice a nasledné podstoupil cyklus chemote-
rapie.

Za pul roku od stanoveni diagnézy byl pacient akutné
vysetfen posadkou rychlé zachranné sluzby (RZP) pro tla-
kové bolesti na hrudi a prekolapsovy stav s palpitacemi.
Na cileny dotaz pacient negoval podobné potize v mi-
nulosti, jednalo se o prvni ataku bolesti na hrudi v Zivo-
té. Posadka RZP natocila 12svodové EKG, které nasledné
zaslala na nasi koronarni jednotku. Dle zminéného EKG
se jednalo o fibrilaci sini s tachykardii 130/min, pfitomny
byly elevace useku ST 1 mm ve svodech Ill, aVF a elevace
useku ST aZ 4 mm ve svodech V-V, bez kontralateral-
nich depresi Useku ST (obr. 5 http://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=152&pi-
d=1611&file=1109). V porovnani se starsim EKG (obr. 6
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=152&pid=1611&file=1108) byly dané
zmény nové piitomny. V diferencidlni diagnostice jsme
uvazovali o akutnim infarktu myokardu s elevacemi use-
ku ST (STEMI) nebo akutni perikarditidé, resp. perimyo-
karditidé. Pacient byl hemodynamicky stabilni s krevnim
tlakem 115/60 mm Hg a fibrilaci sini s rychlou odpovédi
komor 130/min. Vzhledem k véku, rizikovosti, trvajicim
stenokardiim a EKG nalezu bylo u pacienta indikova-
no emergentni koronarografické vysetfeni. Pacient byl
lé¢en dle doporuéeni Evropské a Ceské kardiologické
spole¢nosti pro [écbu AKS (5 000 jednotek nefrakcio-
novaného heparinu a 250 mg acetylsalicylové kyseliny
intraven6zné) a nasledné byl transferovdn na angiolin-
ku nasi kliniky k selektivni koronarografii. Provedené
vySetfeni prokdzalo pouze nevyznamné aterosklero-
tické zmény koronarnich tepen, bez zjevné koronarni
trombdzy nebo disekce tepny (video 3-6, http:/www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=de-
tail&id=152&pid=1611&file=1113, http://www.ckson-
line.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &i-
d=152&pid=1611&file=1114, http://www.cksonline.cz/

coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=152&pi-
d=1611&file=1115, http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail&id=152&pid=1611&-
file=1116). Byl vsak pritomen uzavér periferie povodi
ramus interventricularis anterior (RIA). Pfi¢inou uzavéru
se jevil extramuralni utlak tepny. Tomu odpovidal i ven-
trikulograficky obraz, kdy hrotova cast levé komory byla
posunuta extrakardidlnim expanzivnim procesem (video
7 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=152&pid=1611&file=1117).

Jako dalsi vysetieni byla provedena echokardiografie.
Zde byla jiz patrna organizovana formace v perikardu ko-
lem hrotu levé komory, kterd méla zachovanou systolic-
kou funkci s ejekeni frakci 55 % a byla pfitomna porucha
kinetiky v oblasti hrotu a pfilehlé ¢asti levé komory srdec-
ni (video 8, 9, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-re-
ports/clanky.php?p=detail&id=152&pid=1611&file=1118,
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=152&pid=1611&file=1119).  Vysledna
hodnota vysoce senzitivniho troponinu T 20 hodin od po-
¢atku potizi byla 144 ng/l (normélni hodnoty 0-14 ng/l)
a potvrdila diagnézu infarktu myokardu Il. typu, jako ne-
pomér mezi dodavkou kysliku (extramuralni zdzeni ko-
ronarni tepny) a jeho zvySenou spotfebou (fibrilace sini
s rychlou odpovédi komor), pfi sou¢asné mirné chronické
renalni insuficienci — kreatinin 112 pmol/l (normalni hod-
noty 59-104 pmol/l) a mirné anémii — hemoglobin 122
g/l (normalni hodnoty 135-175 g/l). Rovnéz jsme nalezli
zvy$enou hodnotu natriuretického peptidu, N-terminal-
niho fragmentu natriuretického propeptidu (NT-proBNP)
1 868 ng/l (normalni hodnoty 0-125 ng/l). Fibrilaci sini
jsme [écili farmakologicky amiodaronem s verzi na sinu-
sovy rytmus a pacientovi byla nasazena antikoagulacni
terapie apixabanem na zakladé rizikového skére ischemie
- skére CHA,DS,-VASc 3, riziko krvaceni bylo u pacienta
nizké — HAS-BLED1.

Magnetickou rezonanci (MR) srdce jsme neindikovali
pro jasnou vyvolavajici pficinu stavu, stejné jako stan-
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dardni farmakologickou |é¢bu ischemické choroby sr-
decni (ICHS). Pacient byl propustén do ambulantni péce.
V nésledujicich tydnech vsak onkologické onemocnéni
u pacienta i pres Ctyfi cykly chemoterapie rychle progre-
dovalo, na kontrolnim echokardiografickém vysetreni
byla patrna dalsi tumorézni expanze v perikardu (video
10 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clan-
ky.php?p=detail&id=152&pid=1611&file=1111) a pacient
zahy zemrel.

Diskuse

Tridda klidovych tlakovych bolesti na hrudi, vzestup
a/nebo pokles hodnoty troponinu a EKG zndmek ische-
mie nas vede ke stanoveni diagnézy akutniho koronar-
niho syndromu.? Dle ctvrté univerzalni definice infarktu
myokardu vychézejici z doporuceni ESC z roku 2018% se
déli infarkt myokardu (IM) na pét typ0 dle pficiny ische-
mie myokardu.

PFicinou IM 1. typu je ruptura aterosklerotického platu
s naslednou intraluminalni trombézou vedouci k ome-
zeni krevniho toku arterii a nekréze kardiomyocytu. Jde
o nejcastéjsi typ IM.

Infarkt myokardu Il. typu vznikd pfi nepoméru mezi
spotfebou kysliku srde¢nimi burikami a jeho dodavkou.
Tento nepomér je zplsoben jinymi mechanismy nez in-
tralumindlni trombdézou na podkladé aterosklerotické
koronarni nemoci. Muze se jednat o tachyarytmie, bra-
dyarytmie, sepsi, plicni embolii, hypoxemii, spasmus koro-
narnich arterii nebo spontanni disekci korondrni arterie.
Vyjimecné je ischemie zplsobena extrakardialnim utla-
kem tumordézni masou nebo metastatickym postizenim
srdce, zcela raritni jsou pak pfipady primarné srdecnich
tumora alterujicich koronarni obéh.

Treti typ infarktu myokardu je vyhrazen pro pfipady,
kdy klinicky pribéh odpovida IM, ale kdy nastdva smrt
pacienta jesté pred stanovenim hodnoty kardioenzymd.

Akutni infarkt myokardu ctvrtého a patého typu je
stanoven v souvislosti s perkutanni koronarni intervenci
a revaskularizacni operaci srdce.

Specialni diagnostickou jednotkou je MINOCA (myo-
cardial infarction with non-obstructive coronary arteries).
Dle definice ESC z roku 20203 se jedna o tuto diagnozu,
pokud jsou jasné znamky ischemie myokardu (nové zmé-
ny na EKG, pozitivni ¢i negativni dynamika kardioenzy-
mU, nova porucha kinetiky srdec¢ni svaloviny dle zobrazo-
vacich metod), déle selektivni koronarografie neprokaze
jako pficinu obstruktivni koronarni nemoc (absence koro-
narni stendzy > 50 % na nékteré z hlavnich epikardidlnich
koronarnich tepen) a zaroveri nejsou jasné jiné pfriciny
ischemie myokardu. MINOCA je pomérné raritni pficina
ischemie myokardu, prevalence v souboru pacientt s AKS
se pohybuje mezi 6-8 %,>® nicméné je nutné patrat po
jeji etiologii a casto se jednd pouze o pracovni diagnézu
do objasnéni primarniho plvodu potizi. V 8-25 % zustava
pfi¢ina neobjasnéna.”® V nasem pripadé se nejedna o MI-
NOCA, protoze byla pfitomna obstrukce koronarni tepny,
i kdyz neaterosklerotické etiologie. V pfipadé vyznamné
obliterace krevniho toku korondrni arterii extraluminal-
nim utlakem Ize pfistoupit ke koronarni angioplastice.®

V diagnostice etiologie akutniho myokardialniho po-
skozeni hraje dllezitou ulohu MR srdce.®'® Tato metoda
je schopna rozlisit ischemické zmény od jinych patologic-
kych stavy, jako je edém myokardu pfi zanétlivém proce-
su, infiltrativni postizeni svaloviny nebo jiné odchylky od
normy.

Ve vySetfovacim algoritmu bolesti na hrudi ma zasad-
ni roli také echokardiografické vysetieni. V popisovaném
pfipadé jsme postupovali dle doporuceni ESC pro ma-
nagement pacientd s IM, kdy pacient s jasnymi zména-
mi na EKG a typickymi bolestmi na hrudi ma byt sméro-
van bezodkladné na katetriza¢ni sal. V ramci zkraceni
doby do pfipadné revaskularizace jsme echokardiografii
provedli aZ po selektivni koronarografii. Pfispél k tomu
i fakt, ze bez diagnostické koronarografie nelze s jistotou
stanovit diagnozu perikarditidy, kterd byla zvazovana.

Na zakladé stanovené etiologie ischemie myokardu
Ize cilit i naslednou léc¢bu. V pfipadé akutniho myokar-
didlniho poskozeni v dasledku akutni ischemie (napf.
kombinace nevyznamnych stenéz koronarnich tepen
a tachykardie) Ié¢ime pacienta mimo jiné i standardni
farmakoterapii ICHS."? V pfipadé neischemické etiologie
akutniho poskozeni myokardu pak |é¢ime zakladni one-
mocnéni, které poskozeni myokardu zpUsobilo. Povaha
tohoto procesu pak urcuje i prognézu nemocného.
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Efuzivné konstriktivni perikarditida (ECP) patfi mezi relativné vzacna onemocnéni. Komplikovana diagnos-
tika je dana skutecnosti, ze se mnohdy manifestuje pod obrazem primarniho postizeni gastrointestinalniho
traktu, coz oddaluje zahajeni nutné terapie. Popisujeme pfipad 41letého muze s nové zachycenym ascitem
a perikardialnim vypotkem pfi suspektni jaterni cirhéze, ktery byl dlouhou dobu pro tento nalez dosetfovan
cestou gastroenterologické ambulance. Rozvoj srde¢ni tamponédy si vynutil provedeni torakoskopické fe-
nestrace perikardu. Vysledek histologie odebraného perikardu v kombinaci s priikazem znamek konstrikce
na transtorakalni echokardiografii (TTE) pak vedly k diagnostice ECP jakoZto primérniho ptvodce nemoci.
| pies naslednou maximalni farmakologickou terapii vsak nedoslo k adekvatni regresi onemocnéni a pacient
musel podstoupit perikardektomii.

© 2021, CKS.

ABSTRACT

Effusive-constrictive pericarditis (ECP) is a relatively rare disease. Frequent primary involvement of the gas-
trointestinal tract makes the diagnostic process complicated and delays therapy initiation. We describe the
case of a 41-year-old man, initially managed for a long time by a gastroenterologist in an outpatient cli-
nic, presenting with a newly detected ascites and pericardial effusion caused suspiciously by liver cirrhosis.
Ultimately, the development of a cardiac tamponade required thoracoscopic pericardial fenestration. The
pathology report of pericardial biopsy combined with transthoracic echocardiography (TTE) findings of peri-
cardial constriction led to the final diagnosis of ECP. An acceptable regression was not achieved despite the
uttermost pharmacological treatment and the patient finally had to undergo pericardiectomy.
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Ascites a suspektni cirhdza jater jako priznaky ECP

Uvod

Efuzivné konstriktivni perikarditida (ECP) predstavuje
klinicky syndrom charakterizovany soucasnou pfitomnos-
ti perikardialniho vypotku a konstrikce perikardu, kdy
po provedeni perikardiocentézy nedojde k poklesu tla-
ku v pravé sini (PS) o 50 % vychozi hodnoty nebo pod
hodnotu 10 mmHg."? Spolu s tranzitorni (reverzibilni)
a chronickou konstrikci nalezi mezi zékladni formy kon-
striktivni perikarditidy (CP). Ackoliv nemocni s akutni pe-
rikarditidou tvofi az 5 % ze vSech pacientd pfijimanych
pro bolesti na hrudi, vlastni diagnéza ECP je stale velmi
vzacna.® Prevalence ECP u pacientl s perikarditidou je
1,3-4,5 %, nicméné v podskupiné symptomatickych pa-
cientd podstupujicich nutnou perikardiocentézu je pak
vyskyt aZz u 16 %." Mezi nejcastéjsi priciny ECP patfi idio-
paticka perikarditida, nadorova onemocnéni s nutnosti
radioterapie ¢i probéhld chemoterapie.'? Velkou skupinu
pak taktéz tvofi perikarditidy vzniklé po kardiochirurgic-
kém zakroku nebo v navaznosti na rozvoj hemoperikardu
po lékarském vykonu.* Naopak v endemickych oblastech
s cetnym vyskytem tuberkulézy (TBC) je pak nejcastéjsim
plvodcem onemocnéni mykobakterialni infekce.!

Popis pripadu

Kazuistika popisuje pfipad 41letého muze doposud bez
lékarské dispenzarizace, jenz neuzival pravidelné zadné
léky a byl internistou dosetfovan pro nové vzniklé ne-
specifické dyspepsie. Osobni anamnéza byla bez pozo-
ruhodnosti, udaval pouze abuzus koureni a pfilezitostné
uzivani alkoholu. Inicidlnim patologickym nalezem byla
pfitomnost vyraznéjsiho ascitu, jenz byl verifikovan ultra-
sonograficky (UZ), a dilatace srde¢niho stinu na rtg. V dal-
$im pribéhu doslo k rozvoji ndmahové dusnosti, otokdm
nohou, opakovanym kolapsovym stavim, a proto byla
indikovana hospitalizace na spadovém internim pracovis-
ti. Zde byl pfi celkovém vysetfeni diagnostikovan masivni
ascites, méné vyznamny levostranny fluidothorax a velky
perikardidlni vypotek (maximalni diastolickd separace
25 mm v oblasti hrotu), aviak bez zndmek tamponady.
Ejek¢ni frakce (EF) obou komor byla zachovana.

V ramci diferencialni diagnostiky byla provedena peri-
kardiocentéza a vypunktovano 500 ml sangvinolentniho
vypotku charakteru exsudatu. Pro podezieni na akutni
perikarditidu byla zahajena terapie nesteroidnimi anti-
flogistiky (NSA) a kolchicinem. V pfipadé pleuralni tekuti-
ny se jednalo o transudat, ascites mél pak makroskopicky
vzhled transudatu, aviak vysokou celkovou bilkovinou
(45,1 g/l). Ve vsech ptipadech nebyly v punktatech za-
chyceny onkologicky suspektni elementy, negativni bylo
i mikrobiologické vysetfeni v¢etné prikazu TBC. Na kon-
trolnim TTE po punkci byla popsana jako jedind patolo-
gie dilatace dolni duté Zily (DDZ) s minimalni respira¢nim
kolapsem. V ramci vylouceni mozného onkologické pro-
cesu byla doplnéna kolonoskopie, ezofagogastroskopie
véetné endosonografie (EUS) pankreatu a vypocetni to-
mografie (CT) hrudniku a bficha, vie s negativnim né-
lezem. Na zakladé vysledk( UZ a elastografie jater byla
na prvnim misté jako zdkladni onemocnéni zvazovana
jaterni cirhéza, ackoliv na CT bficha byl pfitomen pouze

obraz jaterni kongesce bez typickych zndmek pro cirhé-
zu. Ke stavajici protizdnétlivé terapii byla proto pfidana
diuretika (furosemid + spironolacton) a pacient byl pre-
dadn k ambulantnimu sledovani do gastroenterologické
ambulance, kde doslo k postupnému vysazeni protiza-
nétlivé terapie. Dle kontrolni TTE (prvni vySetfeni na na-
$em pracovisti), po necelych tfech mésicich od dimise ze
spadové interny, byla diagnostikovdna recidiva velkého
perikardidlniho vypotku (video 1 http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=151&-
pid=1611&file=1124), stale trvajici dilatace DDZ a jako
vedlejsi ndlez i mensi levostranny fluidothorax. Protoze
nadale probihalo dosetfovani suspektniho primarni-
ho procesu jater, etiologie vypotku byla uzavirana jako
sekundarni a opétovna protizanétliva terapie nebyla za-
hajena. Vzhledem k postupnému zhorsSovani klinického
stavu, sklonu k hypotenzi a dalsi progresi mnozstvi teku-
tiny v perikardu jsme naplénovali v ramci multioborové
spoluprace diagnosticko-terapeutickou perikardiocenté-
zu. Inicidlné bylo pod UZ kontrolou z apikalniho pfistupu
vypunktovdno 750 ml sangvinolentniho exsudatu, avsak
dle kontrolniho TTE doslo k rychlému doplnéni perikar-
didIni tekutiny (video 2 http:/www.cksonline.cz/coretva-
sa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=151&pid=1611&-
file=1125). Nicméné druhy pokus o punkci (ze stejného
pfistupu) byl ale jiz netspésny pro technicky velmi obtiz-
né zavedeni drénu z duivodu tuhosti perikardu. Pro po-
stupny rozvoj klinickych a echokardiografickych znamek
srdecni tamponady v dalSim prabéhu hospitalizace mu-
sela byt provedena torakoskopicka fenestrace perikardu
s odbérem tkané na histologii. Zasadni diagnosticky prui-
lom v nami prezentované kazuistice pak pfinesl vysledek
histologie vzorku perikardu, kde byla prokazana chro-
nicka fibroproduktivni perikarditida, a bylo tedy poprvé
vysloveno podezieni na syndrom ECP. Tuto diagnézu na-
sledné podpofila kontrolni TTE se zaméfenim na zndmky
konstrikce, kdy byl popsan jak ,septal bounce” (video 3
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=151&pid=1611&file=1126), tak respi-
racni variabilita na mitralni chlopni o 30 % (obr. 1 http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=151&pid=1611&file=1121). Definitivné diagno-
zu ECP potvrdilo katetriza¢ni vySetfeni s pravostrannou
tonometrii a simultdnnim zédznamem méreni tlaku krve
v pravé a levé komore (obr. 2 http://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=151&pi-
d=1611&file=1120). Naslednd biopsie jater pak vyloucila
i koincidenci jaterni cirhézy, nebot histologické vysetreni
jaterni tkané odpovidalo chronické venostaze s lozisky
rapii NSA (ibuprofen 1 800 mg/den), kolchicinem (1 mg/
den) a kortikosteroidy (prednison 20 mg/den) byl pacient
v dal$im prlbéhu bez subjektivnich obtizi a bez progre-
se mnozstvi tekutiny v perikardu. Nalezy byly predvede-
ny heart teamu a bylo rozhodnuto o provedeni elektivni
perikardektomie. Kontrolni TTE pfed planovanou operaci
prokazalo dobry efekt zavedené terapie s vyraznou re-
gresi perikardidlniho vypotku, nicméné jiz bylo patrné
vyrazné difuzni ztlusténi perikardu (obr. 3 http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=de-
tail&id=151&pid=1611&file=1122) s cetnymi kalcifika-
cemi. Vlastni operacni vykon, totdlni perikardektomie
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Obr. 1 - Echokardiografie: Pulsni dopplerovska analyza priatoku mitralni chlopni. P¥i-
tomna respiracni variabilita prdtoku o 30 %.

Obr. 2 - Levostranna a pravostranna tonometrie: Zaznam invazivniho méreni tlakd
v pravé komofe (dolni kfivka) a levé komofre (horni kfivka) u konstriktivni perikarditi-
dy. Typicky je nalez kfivky charakteru ,dip” a ,platou” (hvézdicka) s vyrovnanim tlakd
v diastole a diskordance v priibéhu inspiria a exspiria (vyznamny narust plnicich tlaka
v pravé komofre v inspiriu se sou¢asnym poklesem plnéni levé komory).

Obr. 3 - Echokardiografie: Difuzni ztlusténi perikardu 5 mm.
Subkostalni projekce.

Obr. 4 - Totalni
perikardektomie
dle Holmana

a Willetta
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dle Holmana a Willetta (obr. 4 http://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=151&pi-
d=1611&file=1123), probéhl bez komplikaci s dobrym po-
operacnim vysledkem.

Diskuse

Jednim z hlavnich problém0d syndromu ECP je relativné
dlouha doba diagnostiky, kdy obvykle od prvnich sympto-
mU do stanoveni presné etiologie onemocnéni uplynou
radové mésice. Tento fakt je dan predevsim variabilnimi
klinickymi projevy ECP, pomérné komplikovanou dia-
gnostikou a také tim, Ze se jedna o vzacné onemocnéni,
a proto je ¢asto v diagnostické rozvaze opomijeno.

Réznorodost klinickych projeva odrazi i nas pfipad, kdy
dlouho subjektivnim obtizim dominovaly nespecifické
dyspepsie a prvotnim patologickym nalezem v ramci ini-
cidlniho vysetfeni byla pfitomnost ascitu. Tato skute¢nost
pak vyrazné ovlivnila nasledné dosetfovani, protoze az
do provedeni fenestrace perikardu byl za vlastni pfic¢inu
obtizi povazovan primarni proces v oblasti gastrointesti-
nalniho traktu, konkrétné na prvnim misté malouzlova
cirhéza jater. Pokud vezmeme na védomi, ze v 75 % je
pfi¢inou ascitu jaterni cirhéza, v 10 % malignita a pouze
3 % pfipadaji na srdecni selhani,® byly tyto uvahy zcela
namisté. V ramci diferencidlni diagnostiky nové vzniklého
ascitu pak ani echokardiografie nepatfi mezi rutinné pro-
vadéna vysetieni, coz odhaleni mozné kardialni etiologie
oddaluje.

Naopak diagnostickd punkce a biochemicky rozbor
u nové vzniklého ascitu je indikovan vzdy a jiz zde mu-
Zeme najit prvni rozdily. Zatimco stejné jako u cirhézy je
v pfipadé ascitu vzniklého na podkladé konstrikce peri-
kardu albuminovy gradient sérum-ascites (SAAG) > 11 g/,
tak pro CP je typickd vysokd hodnota celkové bilkoviny
v ascitické tekutiné (> 25 g/1).® Dal$im voditkem pak mUze
byt nalez levostranného fluidotoraxu. Pleuralni vypotek
se sice v 5-10 % vyskytuje taktéz i u cirh6ézy, nicméné do-
minantné byva na pravé strané. Naopak stanoveni sérové
koncentrace natriuretického peptidu typu B (BNP) nema
vyraznéjsi prinos, nebot jak u CP, tak v pfipadé perikar-
didlniho vypotku jsou jejich hodnoty obvykle nizké,?
a opacné u jaterni cirh6zy mohou byt vysoké.” Zasadnim
klinickym rozliSovacim znakem je pak pfitomnost zvysené
naplné krénich zil zvyraziujici se v inspiriu, tzv. Kussmau-
lovo znameni (vyjadfeno u 80-93 % pacientd s CP),'*'5
které se u pacientl s cirhézou jater bézné nevyskytuje.®
V ndmi dokumentovaném pripadé cinila hodnota celkové
bilkoviny v ascitu 45,1 g/l a popsan byl i levostranny pleu-
ralni vypotek. | kdyz ascites provazi ECP pomérné casto,
vyznamna progrese postizeni jater az do obrazu jaterni
cirhdzy je popisovana vzacné.'™1®

Jednoznacny nélez pro ECP nenachazime ani v pfipa-
dé vysetfeni rutinnimi diagnostickymi metodami. Dila-
tace srdecniho stinu na rtg je sice nespecificka, nicméné
by méla byt indikaci k echokardiografii, zejména jsou-li
soucasné pritomny kolapsové stavy jako v nasem pfripa-
dé. Ackoliv je TTE povaZzovana za jednu z kli¢ovych metod
v ramci diagnostiky ECP,"” v ndmi dokumentované kazuis-
tice k ¢asnému stanoveni spravné diagnézy nevedla. Mezi
typické echokardiografické znamky konstrikce perikardu

patfi tzv. septal bounce a respirac¢ni variabilita transmit-
ralniho pritoku o vice nez 25 %.' Zasadni pro diagnézu
ECP je vsak pretrvani vyse zminénych znakd i po provede-
ni punkce perikardu s evakuaci tekutiny. V nasem pfipadé
prvni TTE provedend necelych Sest mésic od vzniku obtizi
sice zachytila relativné typicky obraz vypotku (echogen-
ni, lokalizovany, s vlakny fibrinu), avsak kromé vyrazné
dilatace DDZ ostatni znaky konstrikce chybély. Obdobny
ndlez prinesla i nasledna kontrolni vysetfeni. Pravdou
ovsem zUstavd, ze napfriklad vysetfeni reverzniho toku
jaternimi zilami (v pfipadé ECP dochazi k exspira¢nimu
zvyseni reverzniho toku)* je v prabéhu echokardiografic-
kého vysetfeni ¢asto opomijeno. Hodnoceni pfitomnosti
«septal bounce” pak mlze byt vyrazné ovlivnéno zkuse-
nosti a zejména peclivosti |ékare. V nasem pfipadé viak
klicovou roli hrdla absence variability transmitralniho
pratoku. | kdyz se po ni cilené patralo pfi kazdém vyset-
feni, zejména v ramci hodnoceni vyznamnosti vypotku,
zcela vyjadiena byla poprvé az po fenestraci perikardu.
| na zakladé téchto vysledkl, zvazime-li, Ze dilatovana
DDZ je pomérné obvyklym nalezem u pacient( s jaterni
cirhézou, ' byla primarné kardidlni etiologie onemocnéni
prehlizena.

Vyznamny perikardialni vypotek pak pochopitelné do
obrazu jaterniho onemocnéni nepatfi. Jedna se o zalezi-
tost dosti raritni a dokumentovany jsou pouze jednotlivé
pfipady,’® ¢asto s prokazanou komunikaci mezi perikar-
dem a peritonedlni dutinou.’? Rozdily nachazime i v pfi-
padé laboratorni analyzy vypotku. Zatimco u cirhézy se
typicky jednd o transudat, pro syndrom ECP naopak svéd-
¢i nalez sangvinolentni tekutiny, charakteru exsudatu
s vysokym zastoupenim neutrofilnich leukocytd a nizkym
procentem monocytd," jako tomu bylo i v naSem pripadé.

Pokud neni TTE v diagnostice ECP adekvatné prakaz-
na a nadale panuji pochybnosti ohledné etiologie one-
mocnéni, je tfeba doplnit magnetickou rezonanci (MR).
Z MR srdce ziskame jak informaci o probihajicim zanétu
(v tomto ohledu se jedna o nejpfesné;jsi neinvazivni me-
todu), tak v pfipadé provedeni cine sekvence v redlném
Case i nalez zvysené mezikomorové dependence (posun
mezikomorového septa smérem doleva v inspiriu) jakozto
vyznamny znak konstrikce.?' Naproti tomu CT je metodou
spiSe podplrnou, nebot i kdyZ je schopna dobfe zobra-
zit ztlusténi perikardu ¢i pfipadné kalcifikace, potrebné
hemodynamické parametry charakteristické pro ECP sta-
novit nedokdaze. Pouze v pfipadech zejména pred kar-
diochirurgickou intervenci, kdy neinvazivnimi metodami
ziskané ndlezy nejsou dostatecné prukazné, je nutné pro-
vést pravostrannou srde¢ni katetrizaci, kterd nadale plati
za zlaty diagnosticky standard."

Otazkou zustavd, zda by c¢asnéjsi stanoveni diagnozy
mélo vliv na dalsi terapeuticky postup a mohlo odvratit
nutnost provedeni perikardektomie. Dle Kima a spol. se
ukazuje, Zze odpovidajici protizdnétliva 1é¢ba ma u ECP
dlouhodobé dobré vysledky a nutnost podstoupit riziko-
vou perikardektomii vyzaduje pouze malé procento pa-
cientd s pretrvavajicimi znamkami konstrikce a recidivuji-
cimi vypotky. Zakladni farmakoterapeuticka strategie se
opird o vysoké davky NSA (ibuprofen) nebo acetylsalicy-
lové kyseliny (ASA), optimalné v kombinaci s kolchicinem.
Lécba je doporucovana po dobu tfi mésicl s eventudinim
dal$im prodlouzenim dle individualni odpovédi. V pfipa-
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dé kombinované terapie by pak mél byt kolchicin vysazen
az jako posledni.???-2> Tento postup viak v naSem pfipadé
dodrZzen nebyl: zejména v pfipadé kolchicinu doslo k re-
lativné ¢asnému vysazeni. Nasledna recidiva onemocné-
ni jiz byla oznacena jako sekundarni a dalsi |é¢ba nebyla
indikovdna. Pokud bychom jiz od zac¢atku védéli, ze se
jedna o ECP, Ize predpokladat, ze by terapie byla vedena
agresivnéji s ¢etnéjsi dispenzarizaci efektu Iécby a po del-
$i dobu. Zejména v pfipadé recidivy by jisté doslo k opé-
tovnému zahdjeni protizanétlivé terapie, pravdépodobné
i v kombinaci s kortikosteroidem. Kombinace ibuprofen,
kolchicin, prednison se v zavéru ukazala jako adekvatni
prevence rekurence vypotku, ackoliv to jiz neovlivnilo
pretrvavani znamek konstrikce a nutnost provedeni pe-
rikardektomie.

Zaveér

Popsany pfipad ukazuje na nezbytnost mezioborového
pfehledu a schopnosti pfehodnotit plvodni diagnézu.
Prestoze prvotni pfiznaky i nalezy svédcily o onemocnéni
jater, nakonec se jako etiologie prokazal syndrom ECP.
Nicméné z dostupné literatury je znamo nékolik pfipadd,
kdy byli pacienti s obdobnymi klinickymi projevy zafazeni
na Cekadi listinu k transplantaci jater ¢i transplantaci pfi-
mo podstoupili a az nasledné byla jako plvodce nemoci
diagnostikovana CP.%28 Je tedy nezbytné, aby v pfipadé
nalezu ascitu de novo, ktery nema zcela ziejmy pulvod,
byla vzdy mozné kardialni etiologie dusledné vyloucena
peclivym echokardiografickym vysetfenim se zamérenim
na moznou konstrikci, véetné eventualniho provedeni
MR srdce ¢i pravostranné katetrizace v pfipadé pretrvava-
jicich pochybnosti. Dojde-li k casnému zahajeni adekvatni
farmakoterapie, mlze byt pacient v budoucnu usetren
nutnosti provedeni velmi rizikové perikardektomie.
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| pres prodluzujici se délku Zivota je pacientl s koincidenci hemofilie a akutniho infarktu myokardu (AIM)
extrémné malo. Na jedné strané se v pfipadé AIM u pacienta s hemofilii jedna o pacienta s akutni atero-
trombdzou, kterd vyzaduje kombinovanou protidestickovou léc¢bu, na strané druhé o pacienta se zadvaznym
hypokoagulacnim stavem a vysokym rizikem krvaceni. Vedeni lé¢by téchto nemocnych je naro¢né zejména
v pfipadé infarktu myokardu s elevacemi useku ST (STEMI), ktery vyzaduje emergentni feseni. Raritni vyskyt,
s tim souvisejici nedostatek zkusenosti a absence evidence z randomizovanych studii podtrhuji vyznam pre-
zentace pribéhu Iécby kazuistickych pripad(.
Kazuistika popisuje pfipad 61letého pacienta s anamnézou hemofilie A tézkého stupné se STEMI, kompli-
kovanym inicialné primarni fibrilaci komor. Pfedstavuje vedeni protidestickové 1écby a soucasné postup pfi
esencialni hemosubstitucni 1é¢bé, potfebné pro provedeni emergentni koronarografie a primarni perkutan-
ni koronarni intervence (PCl).
Zasadni vyznam pro prognézu takto komplikovanych pacientd ma mezioborova spoluprace. V prezentova-
ném piipadé neodkladnd spoluprace kardiologa a hematologa. V ramci popisu pfipadu je detailné probran
postup jak akutni, tak chronické péce o nemocné s hemofilii a AIM.

© 2021, CKS.

ABSTRACT

Coincidence of patients with haemophilia (PWH) and acute myocardial infarction (AIM) is still rare even
with prolonging life expectancy. Treatment of this specific population group is especially challenging when
considering an acute clinical setting of STEMI. Rare occurrence, insufficient experience, and lack of evidence
from randomised trials highlight the importance of reporting and presenting such cases.

Our case describes sixty-one-year-old patient with severe Haemophilia A presented with STEMI, complicated
initially with primary ventricular fibrillation. Description of antithrombotic treatment and concurrent hae-
mosubstitution required for performing primary PCl is demonstrated. In the presented case, urgent coope-
ration of a cardiologist and a haematologist was carried out.

Adresa pro korespondenci: MUDr. Vojtéch Postulka, Kardiologicka klinika, 3. lékai'ska fakulta Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady,
Srobarova 1150/50, 100 34 Praha 10, e-mail: vojtech.postulka@fnkv.cz

Tento ¢lanek prosim citujte takto: Postulka V, Jandcarkova T, Salaj P, et al. Akutni infarkt myokardu s elevacemi tseku ST s primami fibrilaci komor u pacienta s hemofilii A tézkého

stupné. Cor et Vasa Case Reports 2021;4:61-65.
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Péce o hemofilika s akutnim koronarnim syndromem

Uvod

Hemofilie je vzacna, dédi¢na porucha srazlivosti krve, va-
zana na chromosom X, zpUsobena chybéjici nebo nedo-
statecnou tvorbou koagulacnich faktord VIII (hemofilie
A), IX (hemofilie B) nebo Xl (hemofilie C)."? Prevalence
tohoto onemocnéni je 1 na 5 000 muzd.2 Hemofilii lze
rozdélit dle plazmatické aktivity daného koagula¢niho
faktoru na zavaznou (plazmatickd aktivita méné nez
1 %), stfedni (1-5 % aktivity) a mirnou (6-40 % aktivity).?
Incidence rizikovych faktor( aterosklerézy je u pacientt
s hemofilii srovnatelnd s béznou populaci, vyskyt arte-
rialni hypertenze je dokonce vyssi.* Navzdory tomu je ale
celkovad mortalita z kardiovaskularnich pficin u téchto pa-
cientl nizsi.> Pfedpoklada se protektivni efekt hypokoa-
gulacniho stavu a vyssi stabilita aterosklerotickych platu
v dasledku nizsi produkce trombinu.*

Diky pokrokdm v [é¢bé hemofilie se pacienti doZivaji
vy$siho véku a jsou ohrozeni rizikovymi faktory atero-
sklerézy a rozvojem ischemické choroby srdecni.® Klicova
je Casna detekce faktor( aterosklerézy a jejich disledna
intervence.* Terapie hemofilika s akutnim infarktem myo-
kardu do znacné miry respektuje doporucené postupy
definované pro obecnou populaci za predpokladu adek-
vatni a promptni substituce chybéjictho koagula¢niho
faktoru.’

Kazuistika

Jednasedesatilety pacient s anamnézou arterialni hyper-
tenze a hemofilie A tézkého stupné na substitucni terapii
(pacient dispenzarizovan v Ustavu hematologie a krevni
transfuze [UHKT]) byl pfivezen v Gnoru roku 2019 rych-
lou zachrannou sluzbou na centrdlni interni prijem pro
dusnost a tlak na hrudi. V ambulanci doslo k nahlé z&-
stavé obéhu, byla zahajena rozsifena kardiopulmonal-
ni resuscitace s nutnosti zajisténi dychacich cest orotra-
chealni intubaci a pfipojenim na umélou plicni ventilaci.
Pro primarni fibrilaci komor byly aplikovany dva vyboje,

nasledné byl obnoven obéh. Na EKG byly patrné elevace
useku ST na predni sténé, dale blokada pravého Tawa-
rova raménka starsiho data a fibrilace sini (obr. 1 http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=150&pid=1611&file=1127). Byla provedena ur-
gentni selektivni koronarografie s ndlezem nemoci tfi te-
pen —ramus interventricularis anterior (RIA) 95 % a 80 %,
ramus intermedius (RIM) 90 %, ramus marginalis sinis-
ter | 80 %, ramus marginalis sinister 1l 80-90 %, arteria
coronaria dextra 70 %. Léze na RIA byly ihned osetie-
ny primarni PCl s implantaci dvou lékovych stentu, déle
byl implantovan jeden lékovy stent do RIM (obr. 2A, 2B,
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=150&pid=1611&file=1128, http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
|&id=150&pid=1611&file=1129). Echokardiografie pro-
kdzala stredné tézkou systolickou dysfunkci levé komory
srde¢ni s akinezi v povodi RIA, stopovou mitralni regur-
gitaci. Laboratorné zjistujeme vysoce senzitivni troponin
T s maximem 3 820 ng/l. Druhy den hospitalizace byl pa-
cient extubovan, nadale byl spontanné ventilujici, obého-
vé stabilni.

Od pocatku hospitalizace probihala uzka spolupra-
ce s dispenzarizujicim hematologem z UHKT. Pacient se
zavaznou formou hemofilie A byl chronicky na profylak-
tické substitucni [écbé chybéjicim koagula¢nim faktorem.
V den pfijeti v rannich hodinach pred rozvojem symptomu
pacient uzil svoji pravidelnou substitu¢ni davku pfipravku
Immunate™ 2 000 IU (lidsky koagula¢ni faktor VIII). Na
zakladé doporuceni hematologa byla pfed invazivnim
vySetifenim zahdjena substituce faktoru VIII pfipravkem
Immunate™ v Uvodni davce 3 000 IU pfed urgentni PCl,
po vykonu pokracovano prvnich 24 h v substituci 2 000 1U
po osmi hodinach, od druhého dne hospitalizace 2 000 IU
po dvanacti hodinach. Substitu¢ni davka faktoru VIl byla
adjustovana na hmotnost pacienta a v souladu s jiz uzitou
profylaktickou davkou tak, aby predpokladana plazma-
ticka aktivita koagula¢niho faktoru dosahla 80 %.

V prabéhu PCl byl pacient [écen standardni ddvkou he-
parinu, po PCl bylo pokracovano v preventivni ddvce niz-

Obr. 1 - Pfijmové EKG - elevace useku ST na predni sténé, blokada pravého Tawarova raménka

starsiho data a fibrilace sini


http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=150&pid=1611&file=1127
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Obr. 2 - (A) Koronarograficky nalez na levé véncité tepné, Sipkami oznaceny dvé vyznamné stenézy na RIA a vyznamna
sten6za na RIM. (B) Koronarograficky nalez po primarni PCl culprit Iéze na RIA, dale osetfena také vyznamna stendza
na RIM, Sipkami oznaceny mista implantovanych stentt. PCl — perkutanni korondrni intervence; RIA — ramus interven-

tricularis anterior; RIM — ramus intermedius.

komolekularniho heparinu (LMWH) a dualni protidestic-
kovou terapii ticagrelorem v ddvce 90 mg dvakrat denné
a kyselinou acetylsalicylovou v davce 100 mg jednou den-
né dle platnych doporuceni pro protidestickovou lécbu.?

Treti den hospitalizace doslo k progresi zanétlivych pa-
rametrd — C-reaktivni protein 253 mg/l, leukocytéza 10,8
x 10%I. Tyto nalezy byly klinicky doprovazeny intermitent-
nimi subfebrilnimi az febrilnimi stavy, nativni pfedozadni
snimek hrudniku ani mocovy sediment neprokazaly jed-
noznacné zdroj infekce. Pro klinické znamky respira¢niho
plvodu infekce byla po dohodé s antibiotickym centrem
nemocnice zahdjena empiricka antibioticka terapie, ktera
vedla k Ustupu zadnétlivych parametrd, klinicky byl jiz pa-
cient afebrilni. Ctvrty den hospitalizace bylo provedeno ul-
trazvukové vysetfeni pro asymetricky otok pravého lytka,
které potvrdilo spontanni krvaceni do lytkového svalu. Po
dohodé s hematologem byla navic poddna davka substi-
tuce faktoru VIIl. Opakované kontroly obvodu lytka byly
jiz konstantni. Desaty den byl pacient v obéhové stabilnim
stavu propustén do ambulantni péce s duadlni protides-
tickovou lé¢bou, s nizkou davkou inhibitoru angiotenzin
konvertujiciho enzymu a beta-blokatoru v rdmci sekun-
darni prevence, s nizkou davkou diuretika a pravidelnou
substituci faktoru VIII. Dle nedavnych ambulantnich kont-
rol je pacient v klinicky dobrém stavu, citi se dobre.

Diskuse

Nemocni se zavaznou formou hemofilie trpi ro¢né az 30
epizodami spontanniho ¢i nadmérného krvaceni po mini-
malnich traumatech, zejména do kloubt a sval(.®

Je proto pfirozenou snahou pacientd a Iékara krvaci-
vym komplikacim predchazet. Navzdory existujicim do-
porucenim pro lécbu této specifické skupiny pacientl je
u nemocnych s nestabilni anginou pectoris ¢i s infarktem
myokardu bez elevaci Useku ST (NSTEMI) castéji volen ne-
invazivni terapeuticky postup. U pacientd s hemofilii pre-
zentujicich se elevacemi useku ST je Castéji volena medika-
mentozni lé¢ba ¢i nasiti aortokoronarniho bypassu (CABG)

pred intervencnim feSenim v porovnani s neselektovanou
populaci.’®

U pacientt s indikaci k primarni PCI je snaha vyhnout
se krvacivym komplikacim vhodnou volbou stentu. Léko-
vé stenty (DES) jsou v soucasnosti upfednostnovany pred
ostatnimi druhy stentl u pacientd s AKS. Nutnd je ovsem
minimalné Sestimésicni dualni protidestickova [écba."
V roce 2015 byly prezentovany vysledky studie LEADERS
FREE (Urban a spol.), ve které byly porovnavany kovové
stenty (BMS) s bezpolymerovymi, |ékem potazenymi sten-
ty (DCS) s naslednou tficetidenni dudlini protidestickovou
lIé¢bou u pacientl s vysokym rizikem krvaceni. Bezpoly-
merové stenty jsou vysledkem snahy snizit riziko trom-
bézy ve stentu, ale soucasné zachovat minimalni nut-
nou délku podavani dualni protidestickové lé¢by. Studie
demonstrovala vyssi efektivitu bezpolymerovych stentt
v prevenci ischemickych pfihod v souvislosti s implanto-
vanym stentem v porovnani s BMS u pacientd s vysokym
rizikem krvaceni a naslednou tricetidenni protidesticko-
vou lécbou. Taktéz slozeny cilovy ukazatel nahlé srdec¢ni
smrti a infarktu myokardu v jednom roce byl u pacient(
s DCS niZsi ve srovndni s BMS. Riziko krvaceni bylo srov-
natelné.'? Mezi kritérii pro zafazeni pacientl do studie
byly charakteristikami vysokého rizika krvaceni napfiklad
anamnéza nitrolebniho krvaceni, anamnéza cévni moz-
kové prihody v poslednim roce ¢i mimo jiné hospitaliza-
ce z divodu krvaceni v poslednim roce. Tato inkluzivni
kritéria velmi pravdépodobné zahrnuji podstatnou ¢ast
populace pacientd s hemofilii. | proto se jevi volba bez-
polymerového, lékem potazeného stentu s kratkou ne-
zbytnou délkou dualni protidestickové Iécby jako vhod-
na alternativa k BMS a DES.

Dle soucasnych doporuceni pro péci o pacienty s infark-
tem myokardu s elevacemi Useku ST z roku 2017 stano-
venych Evropskou kardiologickou spolecnosti je u téchto
pacientd indikovana ¢asna primarni PCl. V pfipadé pre-
kroceni 120 minut predpokladaného casového intervalu
do primarni PCl je indikovéna intravenézni fibrinolyticka
terapie. Stran protidestickové 1écby je indikovano predIé-
ceni kyselinou acetylsalicylovou v davce 75-250 mg intra-



64

Péce o hemofilika s akutnim koronarnim syndromem

PACIENT S HEMOFILIi A AKUTNiM KORONARNIM SYNDROMEM

Cas a pocet jednotek
posledni substitucni
davky chybéjiciho
koagula¢niho faktoru

............. l ...................

Antikoagulace heparinem

;' Substituce dle vzorce:

: Pocet jednotek piipravku :

i =télesnd hmotnost

v kg x Zzadany vzestup

koncentrace v plazmé
v % x0,5

uvodni davkou 70 IU/kg a dale
infuzi o davce 16-18 IU/kg/h

iV pfipadé nedostupnosti prim. PCl centra lze
: pripustit podani fibrinolyzy u pacienta standardné :
léc¢eného substituci koagulac¢niho faktoru 3

Cilem je dosazeni
koncentrace v plazmé
80 % periproceduralné
a nasledné 48 h od
primarni PCl

Primarni PCl, preferencné arterialnim pfistupem

v

Kovovy stent

\

DAPT po dobu Sesti mésict, nasledné
dlouhodoba monoterapie ASA

v

Alternativou je implantace bezpolymerového,
lékem potazeného stentu

\

DAPT po dobu 30 dni, nésledné dlouhodoba
monoterapie ASA

Obr. 3 - Algoritmus péce o pacienta s hemofilii a akutnim koronarnim syndromem. ASA - kyselina acetylsalicylova;
DAPT - dualni protidestickova lécba; PCl — perkutanni koronarni intervence.

venézné nebo 150-300 mg peroralné. Periproceduralné
je indikovana lécba inhibitorem P2Y .. Inhibitor desti¢-
kového glykoproteinu llb/llla je vyhrazen pro specifické
situace angiograficky zjisténé intrakorondrni trombézy ¢i
patrného pomalého toku v korondrni tepné po intervenci
jako zachranna lécba. U pacientl s akutnim koronarnim
syndromem |é¢enych primarni PCl je indikovana dualni
protidestickova lécba kyselinou acetylsalicylovou v davce
75-100 mg p.o. a P2Y, po dobu dvanacti mésicd."™

V soucasnosti neexistuje evidence k |écbé pacienta
s hemofilii a akutnim koronarnim syndromem. Evrop-
ska asociace pro hemofilii a pfibuzné choroby nicméné
stanovila expertni konsenzus pro lé¢bu téchto pacientu
vychdzejici z existujicich doporuceni kardiologické spo-
le¢nosti pro obecnou populaci.” Fibrinolytickd terapie
je u pacientl s krvacivymi syndromy kontraindikovéna,
nicméné v pfipadé nedostupnosti primarniho PCl centra
u pacienta standardné léceného substituci koagula¢niho
faktoru lze tento postup pfipustit. Taktéz nejsou data
o bezpecnosti periprocedurdlniho podani inhibitoru
destickového glykoproteinu llb/llla u pacientd s hemo-
filit a akutnim koronarnim syndromem a jejich pouziti
by mélo byt vyhrazeno pro vysoce rizikové a peclivé se-

lektované pacienty, a to jediné po substituci chybéjiciho
koagula¢niho faktoru.

StéZejni pro lécbu pacienta s hemofilii, ktery podstu-
puje koronarni angiografii (nebo invazivni lé¢ebnou
strategii) pro akutni koronarni syndrom, je ¢asna a konti-
nudlni substituce chybéjiciho koagula¢niho faktoru s cilo-
vou vrcholovou plazmatickou aktivitou faktora VIII/IX nad
80 % periprocedurdlné a nasledné po dobu alespon 48
h od perkutdnni koronarni intervence.® V nasledné péci
béhem podavani dudlni protidestickové Iécby by neméla
uroven plazmatické aktivity chybéjiciho faktoru klesnout
pod 5-15 % a pfi monoterapii kyselinou acetylsalicylovou
pod 1 %."

V ptipadé optimalni substituce chybéjiciho faktoru re-
spektuje terapeuticky postup existujici doporuceni pro
béZnou populaci s nékolika specifickymi konsenzudlnimi
Upravami.® Preferovan je arterialni pristup cestou radialni
tepny, jenz je obecné asociovan s mensim mnozstvim kr-
vacivych komplikaci.” Antikoagulanciem volby je nefrak-
cionovany heparin pro jeho kratky polocas a dostupné
antidotum. Indikovéna je plna antikoagulace inicidlnim
bolusem 70 U/kg a déle kontinualni infuze 16-18 U/kg/h
(jak plati obecné pro neselektovanou populaci).’
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Délka dudlni protidestickové lé¢by zavisi mimo jiné
na volbé stentu. V soucasnosti je doporuceno zvazit im-
plantaci BMS a subsekventné redukovat celkovou dobu
podavani dudlni protidestickové 1é¢by na Sest mésicl od
primarni PCL.7 Jako bezpecna alternativa se jevi implanta-
ce bezpolymerového DCS s naslednou tficetidenni dualni
protidestickovou |é¢bou.™ V ndmi prezentovaném pfipa-
dé jsme zvolili DES s celkovym trvdnim dualni protides-
tickové lécby 12 mésicl od intervence. Pacient zvolenou
Iécbu toleroval dobfe a od dimise nemél po dobu uzivani
dudlini protidestickové lécby zadné klinicky signifikantni
krvaceni.

Zavér

Hemofilie je vzacné dédicné onemocnéni, jehoz jedind
[é¢ba je v soucasnosti opfena o substituci chybéjiciho ko-
agulac¢niho faktoru. Lécba prvnimi derivaty byla zahajena
v Sedesatych letech, s ¢imz souvisi soucasny trend pro-
dluzujici se délky zivota hemofilik(.'® Terapie hemofiliku
s akutnim koronarnim syndromem je tedy stdle novou
a obtiznou disciplinou, komplikovanou zejména nedo-
statkem medicinské evidence.

Pfes existujici doporuceni pro lécbu této specifické
skupiny pacientl je casto upfednostriovan neinvazivni
pfistup v porovnani s béznou populaci, a to i u pacientt
s elevacemi Useku ST." Nase kazuistika prezentuje tera-
peuticky postup, ktery je v souladu s existujicimi doporu-
¢enimi a je fizeny multidisciplindrnim tymem s okamzitou
profylaktickou substituci faktoru VIII a Uspésnou c¢asnou
korondrni intervenci. Pro prehlednost jsme zpracovali
platnad doporuceni pro tuto specifickou skupinu pacien-
t0 do jednoduchého algoritmu péce uvedeného v pfiloze
(obr. 3 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=150&pid=1611&file=1130).

Zasadni pro efektivitu lé¢by (prevenci recidivy atero-
trombotické pfihody) a prevenci krvacivych komplikaci je
dusledné sledovani kardiologem a hematologem a mezi-
oborova spoluprace pfi volbé optimalniho lécebného po-
stupu u konkrétniho pacienta. Diky fungujici spolupraci
pfi vedeni |é¢by probihala jak hospitaliza¢ni, tak nasledna
faze u naseho pacienta bez dalsich komplikaci.

Optimalni je ¢asna detekce a agresivni intervence ri-
zikovych faktor( aterosklerdzy, ale i v pfipadé rozvoje
akutniho koronarniho syndromu existuje v této extrémné
rizikové skupiné pacientt ucinna lécba.
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