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Chronicka tromboembolicka pliicna hypertenzia
v spadovej nemocnici

M. Belicova

I internd klinika Jesseniovej Lekdrskej fakulty a UN Martin, Slovenskd republika, prednosta prof. MUDr. Marian Mokdri, DrSc., FRCP Edin

Sthrn: Uvod: Chronicka tromboembolicka plicna hypertenzia je vaZzny nasledok po plicnej embdlii spojeny s vyznamnou morbiditou
a mortalitou. Napriek lie¢be sa vyvinie asi u 0,1-3,8 % pacientov, ktori prezili akidtnu plicnu embdliu. Cief prdce: Retrospektivnym pohfa-
dom zhodnotit vyskyt, klinicky obraz, tskalia v diagnostike a lie¢bu pacientov, u ktorych bola diagnéza v sledovanom obdobi potvrdena.
Siibor pacientov: V rokoch 1996-2007 bolo na I. internej klinike Univerzitnej nemocnice v Martine hospitalizovanych 33 108 pacientov,
z toho 267 (134 Zien) s pficnou embdliou, u 5 z nich (2 Zeny) bola potvrdend chronickd tromboembolickd plicna hypertenzia. Vysledky:
U 3 z nich bola dokumentovand prekonana akutna pficna embdlia, u jedného z nich stc¢asne hiboka Zilova trombéza. Tito pacienti mali
pri akdtnej pficnej embdlii podand trombolytickd lie¢bu. Dvaja pacienti boli prijati pre progredujicu dychavi¢nost, jedna pacientka pre
angindzne tazkosti ako akutny infarkt myokardu bez elevacii segmentu ST, jedna pacientka ako srdcové zlyhdvanie a jeden pacient pre sus-
pektnu recidivu plicnej embdlie s hemoptyzou. Na EKG zdzname obraz pravostranného srdcového pretaZenia mali 4 pacienti, v3etci 5 pa-
cienti na vstupnom transtorakdlnom echokardiografickom vysetreni srdca mali pfticnu hypertenziu, u 3 z nich bol nalez na CT angiografii
negativny a vietci 5 pacienti mali pozitivny nélez pri perfuznej scintigrafii pltic. Toho ¢asu st 2 z nich po tspesnej operdcii, plicnej en-
darterektomii, jedna pacientka exitovala pod obrazom pravostranného srdcového zlyhania. Zvy3ni 2 pacienti st sledovani kardiolégom,
st vo funkénom $tadiu NYHA 11, Zaver: Cas do stanovenia definitivnej diagnézy napriek progredujticim tazkostiam a dokazanej plicnej
hypertenzii bol relativne dlhy (1-5 rokov), EKG zmeny sa najcastejsie vyhodnocovali ako ischemické. K predizenej diagnostike viedli aj
negativne ndlezy na CT angiografii pltc. Prave sprdavna a v¢asnd diagnéza je rozhodujlca, pretoZe pficna endarterektémia, ak je spravne
indikovand, je lie¢ebnou metédou, pontkajlicou zna¢né zlepsenie kvality Zivota a preZivanie, ako to vidime aj u nasich 2 pacientov. Na
druhej strane neindikovand operdcia viedla k tmrtiu pacientky.
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Chronic thromboembolic pulmonary hypertension in local hospital

Summary: Background: Chronic thromboembolic pulmonary hypertension is a serious consequence of pulmonary embolism associated
with considerable morbidity and mortality. It develops in about 0.1-3.8% among patients who survive pulmonary embolism despite
adecvate treatment. Objective: Retrospectively evaluate incidence, clinical picture and difficulties in diagnostics and treatement of
patients, in which the diagnosis was confirmed. Patients and methods: In years 1996-2007 there were 33,108 patients hospitalized at
1. Internal Clinic of University hospital in Martin, 267 patients (134 women) had pulmonary embolism, 5 (2 women) of them were
diagnosed chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Results: 3 of them overcame acute pulmonary embolism and one of
them had deep venous thrombosis at the same time. These patients, during acute pulmonary embolism, were administrated trom-
bolytic treatment. Two patients were hospitalized because of progressive dyspnoe, 1 patient as acute myocardial infarction without
ST segment elevation, 1 patient as heart failure and 1 patient because of susceptive recommitement of pulmonary embolism with
hemoptysis. ECG of right heart owerload were found in 4 patients, in all 5 patients in transthoracic echocardiographic examination
a pulmonary hypertension were present, in 3 patients there were CT angiography negative and all 5 patients were positive in perfuse
scintigraphy of lungs. This time, 2 of them are after successful operation, pulmonary endarterectomy and 1 patient (woman) died as
right heart failure. Rest of the patients (2) are followed up by cardiologist in stadium NYHA II. Conclusion: Time till making definitive
diagnosis, in spite of progressive discomfort and approved pulmonary embolism, was relatively long (1-5 years), ECG changes was
most of the time diagnosed as ischaemic ones. Negative CT angiography of lungs was another step to long term diagnostics. Exactly
right and early diagnosis is conclusive, because pulmonary endarterectomy, if its well indicated, is a treatement method, which makes
better quality of life and survivance, as we can see in our 2 patients. On the other hand not indicated operation caused the death in
our 1 patient.

Key words: pulmonary embolism - pulmonary hypertension - pulmonary endarterectomy

Uvod

Chronicka tromboembolicka pltcna hy-
pertenzia (CTEPH) je konecny vysledok
trvalej obstrukcie plicnych artérii po
akdtnej alebo rekurentnej pftcnej em-
bdlii (PE) [1]. Len asi u 50% tychto pa-
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cientov je zndma anamnéza o PE a hlbo-
kej Zilovej trombéze (HZT) [2]. Studie ale
dokumentujd, Ze nielen symptomaticka
akdtna PE je casto prehliadnutd alebo
chybne diagnostikovana, ale PE méze
prebiehat aj asymptomaticky [3]. Je to

ochorenie, ktoré sa po PE vyvinie aj u pa-
cientov na adekvétnej antikoagulacnej
liecbe [4]. V zavislosti na vefkosti a lokali-
zacii embolov, ako aj na dlzke trvania ob-
Strukcie plticnych artérif sa vyvinie plticna
hypertenzia (PH) a cor pulmonale [5].
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Subor pacientov a vysledky
V rokoch 1996-2007 bolo na l. internej
klinike Univerzitnej nemocnice v Mar-
tine hospitalizovanych 33 108 pacien-
tov, z toho 267 (134 zien) s plicnou
embdliou. Tito pacienti neboli dalej
sledovani na ambulancii nasej kliniky.
Traja z nich (2 Zeny) boli v priebehu
1-5 rokov po akutnej PE rehospitalizo-
vani s diagnézou CTEPH, ¢o znamena,
Ze CTEPH sa vyvinula u 1,2% pacien-
tov po prekonanej akdtnej PE. V case
stanovenia diagndzy boli vetci 3 pa-
cienti na peroralnej antikoagulaénej
liecbe. Zvysni 2 pacienti neprekonali
evidentntd PE ani HZT a CTEPH bola
u nich diagnostikovana pri 1. hospi-
talizacii. Tito 5 pacienti s CTEPH tvo-
rili 2% zo vsetkych pacientov s PE hos-
pitalizovanych v uvedenom obdobf
na nasej klinike. Zadkladné informacie
o pacientoch st zhrnuté v tab. 1 a 2
st porovnané vysledky vySetreni (per-
fuzna scintigrafia plic, CT angiografia
plic a plicna angiografia).

Prva pacientka je 56-ro¢nd Zena,
s negativnou rodinnou anamnézou na
venézny tromboembolizmus, hyper-
tonic¢ka, nefaj¢iarka, obézna (vyska
168 cm, vdha 94kg), ktord v decem-
bri roku 2001 prekonala akdtnu sub-
masivnu PE. V tomto obdobi uzivala
oralne kontraceptiva (monofazické,
3. generdcie) v trvani 5 rokov. Bola jej
podand trombolyticka lie¢ba, alteplaza
(rtPA) v davke 100 mg, vysadené ordlne
kontraceptiva a nastavend na per-

ordlnu antikoagulaénu lie¢bu. Za 6 me-
siacov po prekonani PE bola vy3etrena
na trombofilny stav. Bola jej zistend
vysoka hladina faktora VIII 240 1U/dl
(norma 60-150 1U/dl) a zvySena
plazmatickd hladina homocysteinu
20,9 pmol/l (norma 5-12 pmol/l). Po
prechodnom zlep3eni stavu za 1 rok po
PE sa objavila progredujtica ndmahova
dychavi¢nost, pre ktort bola v roku
2005 kompletne vysetrena pulmolé-
gom. Pre podozrenie na intersticidlny
plicny proces absolvovala broncho-
fibroskopiu s lavdZzou bronchov a to-
rakoskopicku biopsiu plic, vysetrenia
vylicili suponovant diagnézu. Pre po-
lyglobdliu a negativny pficny nalez ab-
solvovala v tom istom roku trepano-
biopsiu, stav na zaklade vysledku bol
hodnoteny ako sekundarna forma. Po
vylticeni pltcnej pri¢iny progresie dy-
chavi¢nosti a polyglobdilie bola v roku
2006 vysetrena kardiolégom. Na EKG
(obr. 1) boli pritomné zndmky pretaze-
nia pravého srdca, doplnené TTE vy3et-
renie srdca (obr. 2) potvrdilo PH so sy-
stolickym tlakom v pficnici 60 mm Hg
a dilatované pravé srdce. V tomto
¢ase bola pacientka na ucinnej per-
oralnej antikoagula¢nej lie¢be, D-di-
mér bol negativny, doplnena CTA plic
vylicila tromboemboly vo vetvach
placnice. Napriek negativnemu ndlezu
na CTA plic sme vyslovili podozrenie
na CTEPH. U pacientky bola doplnend
perflizna scintigrafia pfic (obr. 3),
ktora odhalila pocetné vypady v per-
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fuzii pfic obojstranne, ¢o podporo-
valo suponovanu diagnézu. V tomto
¢ase bola pacientka vo funkénom 3ta-
diu NYHA II. Za¢iatkom roku 2008 sa
u pacientky objavili anginézne bolesti,
pre ktoré bola prijatd do nemocnice
ako suspektny akdtny infarkt myokardu
bez elevacii segmentu ST. Kontrolné
TTE vySetrenie srdca potvrdilo progre-
siu PH so systolickym tlakom v pltcnici
105 mm Hg, pacientka bola vo funk¢-
nom 3tadiu NYHA Il a doplneny test
6minuttovou chédzou (6MWT) bol
280m. Po suhlase pacientky s opera¢-
nym vykonom bola prijatd na Kardio-
logickt kliniku NUSCH v Bratislave.
Po doplneni plicnej angiografie (PAG)
s ndlezom vpravo obliterdcia segmen-
talnych vetiev pre stredny lalok, vlavo
obliterdcia subsegmentalnych vetiev
pre horny a stredny lalok a segmental-
nych vetiev pre dolny lalok pltc a pra-
vostrannej katetrizdcii srdca bola pa-
cientka prijatd do V3eobecnej fakultnej
nemocnice na Il. chirurgickd kliniku 1.
LF v Prahe. Opera¢ny zékrok, plicna
endarterektomia (PEA) prebehol bez
komplikécif, uz periopera¢ne doslo
k poklesu stredného tlaku v pficnici
(57 vs 28 mm Hg). Pri prepusteni bola
pacientka vo funkénom 3tddiu NYHA
Il a opakovany 6MWT bol 349 m. Za
4 mesiace po operdcii bola pacientka
vo funkénom $tadiu NYHA |, kontrolné
EKG (obr. 4) vykazovalo vyznamné
zlepSenie a kontrolné TTE vysetre-
nie srdca (obr. 5) dstup PH a norma-

Tab. 1. Zakladna charakteristika pacientov.

Vek a pohlavie Caspo .alfutnej V.stup’na HZT pri RFVTE a CTEPH
PE, lie¢ba diagnéza PE
. . homocystein 0,9 pmol/ |, OC
56 rokov, Zena 5 rokov, TLL Non STEMI nie F VIl 240 1U/ dI
. , progredujiica . pozitivna RA na CTEPH
64 rokov, muz neznamy dychavi¢nost ne FVIII 280 U/ dl
44 rokov. mus 2 roky. TLL hemoptyza nie myeloproliferativne ochorenie, znizena hladina proteinu Ca S
> ¥ susp. recidiva PE FVII 250 1U/dl
" , progredujtca . stav po splenektomii
66 rokov, muz neznamy dychavi¢nost ¢ FVII 260 1U/dl
. srdcové , pozitivne APA
68 rokov, Zena 1 rok, TLL e ano FVIII 280 1U/ dI

PE - plicna embdlia, CTEPH - chronickd tromboembolickd plicna hypertenzia, RF - rizikové faktory, TLL - trombolyticka liecba,
VTE - ven6zny tromboembolizmus, OC - ordlne kontraceptiva, APA - antifosfolipidové protilatky
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Tab. 2. Vysledky vy3etreni.
Vek, pohlavie, Perftzna scintigra- "
NYHA fia pliic CTAplic
56, zena vypady v perfuzii plic ~ PH, bez centr. a segment.
NYHA 111 bilaterdlne trombov bilaterdlne
64, muz vypady v perfuzii plic N Z_l]_I; E:Z;ir:]ttr' tlt(’)obnigov
NYHA Ii1 bilatateralne yeh & segment-
bilateralne
44 muz Ry PerﬂJZ“ p’lu.c trombus v odstupe pravej
NYHA 11 vpravo, vlavo perfuzia T
pluc bez defektov P
66, muz vypady v perfuzii plic ~ PH, bez centr. lob. a seg-
NYHA I bilaterdlne ment. trombov bilateralne
. , ose (m PH, centrédlne, lobarne
68, Zena vypady v perfuzii plic A seoment. tromb
NYHA IV bilateralne B
bilateralne
PH - plicna hypertenzia, CTA plic - CT angiografia plic

obliteracia segment. vetiev pre stredny lalok vpravo, vfavo
obliteracia subsegment. vetiev pre horny a stredny lalok
a segment. vetiev pre dolny lalok pltc.
vlavo periférna emboliz. do horného a dolného pl. pofa,
subsegment. uzdver S2, segment. uzaver S3, S4, vpravo
segment. uzdvery S2-9, subsegment. okltzie S1
trombus v odstupe pravej vetvy pltcnice, ktory zuZuje jej
lumen na 1/3, subsegment. okltizia S1, kde su dilatované
cievy, spdsobené bronchopulmonalnymi anastomézami,
vlavo bez embolizdcie
vlavo periférna emboliz. do horného pl. pola, vlavo perif.
emboliz. do dolného pl. pola

Placna angiografia

nevykonand

lizdciu velkosti pravého srdca. Labo-
ratérne doslo k normalizacii krvného

agulac¢nd liecba. Pacient sa nedostavil
na pldnované kontrolné vysetrenie za
obrazu. Pacientka okrem perordlnej 3 mesiace. Kardiolégom bol vy3etreny
antikoagulacnej lie¢by indi liecbu dote-  az za 6 mesiacov po prepusten{ z ne-
raz nevyzaduje. mocnice. Napriek adekvatnej antikoa-
Druhy pacient je 64-ro¢ny muz, bez  gulac¢nej lie¢be u pacienta progredo-
anamnézy prekonanej PE a HZT, hyper-  valadychavi¢nost, na EKG progredovali
tonik, nefajciar. V rodinnej anamnéze  znamky pretaZenia pravého srdca (obr.
7a, 7b), TTE vy3etrenie srdca potvrdilo

progresiu PH (60 vs 100 mm Hg), opa-

je udaj o vyskyte CTEPH u sestry. Na
hospitalizaciu bol poukdzany pulmo-
l[6gom pre progresiu dychavi¢nosti po  kovany D-dimér bol negativny. Kon-
vyltéeni plicnej pric¢iny. TTE vySetre-  trolnd CTA plic vyltdila tromby v cen-
nie srdca potvrdilo PH so systolickym  trdlnych, lobdrnych aj segmentdlnych
tlakom v plicnici 60 mm Hg. Po do-  vetvdch plicnice. Napriek tomu sme
plneni CTA plic, ktoré odhalilo trom-  vyslovili podozrenie na CTEPH. Do-
bus v odstupe pravej vetvy plicnice  plnend perftizna scintigrafia pltc dia-
(obr. 6) aj napriek negativnemu D-di-  gndzu podporovala. Pacient bol vo

méru bola u pacienta zahajena antiko-  funkénom stadiu NYHA IIl, 6MWT bol
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Obr. 1. EKG z roku 2006, 5 rokov progredujica dychaviénost, hypetrofia a pre-
taZenie pravého srdca.
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171 m. V tomto obdobf pacient jedno-
znaéne odmietal operaciu. Na jeho od-
mietavom postoji sa spolupodielal aj
fakt, Ze jeho sestra s rovnakou diagné-
zou operaciu neprezila. S odstupom
daldich 2 mesiacov po opakovanom
pohovore pacient s operdciou suhla-
sil, bol prijaty na Kardiologicku kliniku
v NUSCH Bratislava. Po doplneni PAG
s ndlezom vfavo periférna embolizacia
do horného a dolného plicneho pola,
subsegmentdlny uzdver S2, segmen-
talny uzaver S3, S4, vpravo segmen-
tdlne uzdvery S2-S9 a subsegmentdlne
okluzie S1 a pravostrannej katetriz4cii
srdca bol prijaty na Il. chirurgickd kli-
niku 1. LF UK a VFN v Prahe, kde bol
operovany. U pacienta bola vykonand
kombinovand operacia, okrem PEA su-
tura foramen ovale a MAZE procedtira
pre fibrildciu predsieni. Za 6 mesia-
cov po operacii bol vo funkénom 3ta-
diu NYHA Il, 6BMWT 297 m a TTE vy3e-
trene srdca potvrdilo pokles PH.

Treti pripad. Rychly priebeh CTEPH
bol u 68-ro¢nej Zeny, ktora bola re-
hospitalizovana 12 mesiacov po akut-
nej PE, kedy jej bola podana TLL,
Altepldza v davke 100 mg. Napriek
tomu, Ze uzivala peroralnu antikoa-
gulaénd lie¢bu, bola prijatd pod ob-
razom srdcového zlyhdvania v Stadiu
anasarky. TTE vySetrenie srdca odha-
lilo zachovald systolickd funkciu lavej
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Obr. 2. Transtorakalna echokardiografia z roku 2006, pa-
rasterndlna projekcia na dlhd os: dilatacia pravej komory
(PK), ktora je vacsia ako lavd komora (LK).
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Obr. 3. Perftizna scintigrafia pltic z roku 2006, pocetné
vypady v perfizii plic obojstranne, zndzornené ako
biela a Seda zéna, ¢ierna farba znazorriuje normalnu

komory srdca, dilatdciu pravého srdca
a systolicky tlak v pldcnici 120 mm Hg.
D-dimér bol negativny, CTA pftc odha-
lila pocetné centralne, lobédrne aj seg-
mentalne tromby. U pacientky bola in-
dikovana urgentnd operacia. PEA bola
v tom case dostupnd len vo Viedni
a navyse pacientka a jej pribuzni's ope-
raciou nesthlasili. Pravostranné srd-
cové zlyhdvanie bolo rezistentné na
lie¢cbu a pacientka exitovala v prie-
behu 14 dni od prijatia. Na pitve sa po-
tvrdili pocetné organizované tromby
v plicnych artéridch.

Stvrty z nasich pacientov bol 44-ro¢-
ny muz, ktory bol dispenzarizovany
na hematologickej ambulancii nasej
nemocnice pre chronické myelopro-

perfuziu plic.

liferativne ochorenie v tom case bez
chronickej lie¢by a zndmy vrodeny
trombofilny stav, zniZzenu hladinu pro-
teinu C a S a zvySend hladinu F VIII.
Tento pacient 2 roky dozadu preko-
nal akdtnu PE a tiez mu bola podana
TLL, alteplaza v ddvke 100 mg. Pa-
cient az na namahovu dychavi¢nost
bol bez vyraznejsich tazkosti, na vy-
Setrenie bol odoslany hematolégom
pre hemoptyzu ako suspektna recidiva
PE. Pri prijati bol podfa vysledkov INR
na adekvdtnej antikoagulacnej liecbe,
D-dimér bol negativny, doplnend CTA
plic vykazovala trombus v odstupe
pravej vetvy plicnice, nalez bol zhodny
s CTA pltc spred 2 rokov, ked bol hos-
pitalizovany pre akutne vzniknutd dy-
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Obr. 4. EKG z roku 2008, 4 mesiace po operdcii, usttipili zndmky pretaZenia pra-

vej komory srdca.
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chavi¢nost ako akudtna PE. U pacienta
bola doplnend PAG s nédlezom trom-
bus v odstupe pravej vetvy pltcnice,
ktory zuzuje jej lumen na 1/3, subseg-
mentélna oklizia S1, kde su dilatované
cievy, spésobené bronchopulmonal-
nymi anastomoézami, vfavo bez embo-
lizdcie. Bronchopulmondlne anasto-
mozy boli najskér pricinou hemoptyzy.
Pacient bol prezentovany v NUSCH
Bratislava a ponechany na konzerva-
tivnej lie¢be. Toho ¢asu je vo funké-
nom 3tadiu NYHA I, je na perordlnej
antikoagulacnej liecbe, ind lie¢bu ne-
vyzaduje a je okrem hematoléga dis-
penzarizovany aj kardiolégom nasej
nemocnice.

Posledny, piaty pacient bol 66-ro¢ny
muz, nefajciar, v ¢ase hospitalizdcie
10 rokov po splenektomii po Uraze,
bez evidentnej anamnézy o prekonanf
PE a HZT. Bol odoslany pulmolégom
po vyltéen pficnej pric¢iny pre ndma-
hovi dychavi¢nost. EKG pri prijati vy-
kazovalo znamky pretazenia pravého
srdca, TTE vySetrenie srdca odhalilo
PH, D-dimér bol negativny. Po vylticeni
koronarnej choroby srdca bola dopl-
nend CTA pltc, ktord vylicila trom-
boemboly v plficnych artéridch, preto
bola doplnena perfiizna scintigrafia
plic, ktorda podporovala suponovant
diagnézu CTEPH. Nésledne bola do-
plnena PAG s ndlezom vlavo periférna
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Obr. 5. Transtorakdlna echokardiografia z roku 2008,
4 mesiace po operdcii, Stvordutinova projekcia: normalizo-

®

Sipkou.

vala sa velkost pravej predsiene (PP) a pravej komory (PK),

lavd komora (LK), lava predsieri (LP).

embolizdcia do horného plicneho
pola a vfavo periférna embolizacia do
dolného plicneho pola. Pacient bol
v tom ¢ase vo funkénom Stadiu NYHA 11
a rovnako ako predchadzajtici pacient
bol prezentovany v NUSCH Bratislava
a ponechany na konzervativnej liecbe.
Pacient je toho ¢asu vo funkénom sté-
diu NYHA Il, je na peroralnej antikoa-
gulacnej lie¢be, ind lie¢bu nevyzaduje
a je dispenzarizovany kardiolégom
nasej nemocnice.

Diskusia

Plicna artériova hypertenzia (PAH)
sa definuje ako skupina choréb, ktort
charakterizuje postupné zvySovanie
plicnejvaskuldrnej rezistencie, ¢o vedie
k zlyhaniu pravej komory a predcas-
nej smrti. PH je definovana strednym
tlakom v a. pulmonalis > 25mm Hg

v pokoji, alebo > 30 mm Hg pri za-

taZi. Suicasne pouzivand Bendtska kli-
nickd klasifikacia delf chronickd PH do
5 kategorif:

1. pficnu artériovid hypertenziu, kde za-
radujeme aj idiopatickd PH (IPAH),
2. PH asociovanu s favostrannym srd-

covym postihnutim,
3. PH asociovant s plfticnymi respirac-
nymi ochoreniami alebo hypoxiou,

4.PH v dosledku chronickej trombo-

tickej alebo embolickej choroby a

5. PH pri réznych ochoreniach, ako je
sarkoiddza, fibrotizujica mediasti-
nitida a iné.

V 4. kategérii sa nachddza chronicka
tromboembolicka plicna hypertenzia
s tromboembolickou obstrukciou pro-

ximalnych alebo distalnych pficnych

artérii [6]. Pri normalnom priebehu

Obr. 6. Trombus v odstupe pravej vetvy pl’ljcnie oznaceny

akitnej PE dochddza k totalnej re-
zoldcii embolov, alebo ich rezoldcii
s minimdlnymi reziduami v plidcnom
riecisku s obnovenim plicnej hemo-
dynamiky do 30 dni u viac ako 90%
pacientov [5]. Pretoze u vacsiny paci-
entov po akutnej PE nedochddza k vy-
voju CTEPH, predpoklada sa, Ze na
jej vyvoji sa podiefaju aj iné rizikové
faktory (RF) ako tie, ktoré si zndme
u vendézneho tromboembolizmu. Za
jeden z nich sa dnes poklada aj vy-
sokd hladina faktora VIII [7], ktord
bola zvy3end u vietkych nasich pacien-
tov. Patogenéza CTEPH nie je celkom
dostatocne vysvetlend ani dnes. Pri jej
vyvoji nedochadza k rezolicii embo-
lov, tieto sa organizuji a pltcne artérie
st potom uzatvorené, ale vyrazne zu-
Zené organizovanymi fibrotickymi ma-
sami v nepravidelnej forme. PH v3ak
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Obr. 7. Vlavo: EKG z roku 2003, pravotyp, znamky pretaZenia pravého srdca, vpravo: EKG z roku 2005, oproti nalezu

z roku 2003 v hrudnych zvodoch progresia hypertrofie a pretazenia pravej komory srdca.
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nie je spdsobena iba mechanickou ob-
Strukciou plicnych artérii chronickymi
embolami, ale tiez remodelédciou pe-
riférnych artérii distdlne za obturova-
nymi artériami, a tiez v embolami ne-
postihnutej casti. Tieto distdlne lézie
st pravdepodobne zapric¢inené vyso-
kym tlakom a prietokom, ktorému su
otvorené artérie vystavené a sprostred-
kované endotelinom. Pltcne kapildry
a vény zostdvaju normdlne, s vynim-
kou sekundarnych zmien v oblasti-
ach po prekonanych infarktoch pfic.
Dnes sa predpokladd, Ze jadrom pato-
logického procesu je porusend rezolu-
cia embolu a nie jeho formécia [8].
Urcéenie miery mikrovaskuldrneho po-
stihnutia u CTEPH je d6lezité pred in-
dikaciou operdcie, pretoZe jeho vacsia
pritomnost moze byt pricinou vyzna-
mnej rezidudlnej PH po vykone.

Pooperacnd klasifikacia, ktora hod-
noti lokalizaciu obstrukcie plicnych
artérif, rozlisuje 4 typy:

I. typ je charakterizovany pritomnos-
tou trombu v hlavnych vetvach.

Il. typ, najcastejsi, v hlavnych vet-
vach nie je trombus, ale typickd je pri-
tomnost zhrubnutej intimy, stendzy
spbsobené pruhmi, strunami a mem-
branami, postihujdcimi lobdrne a seg-
mentalne vetvy.

Pri Ill. type je postihnutie periférne,
postihnuté si segmentdlne a subseg-
mentdlne dseky plicnych artérif.

Pri IV. type ide o postihnutie malych
periférnych artérii, trombotické zmeny
st sekundarne [9].

V klinickom obraze dominuje ndma-
hova dychavi¢nost, ¢o je hlavny sym-
ptém ochorenia, ktory bol pritomny
aj u nasich pacientov. Neskor sa ob-
javuju synkopy a angindzna bolest,
ako prejav nizkeho srdcového vydaja,
suchy kasel, hemoptyza a cyandza ako
prejav tazkej PH [10]. Vadsinu z tychto
priznakov mala aj pacientka, u kto-
rej ale dominovali anginézne tazkosti
a pri zle zhodnotenom EKG bola pri-
jatd ako akutny infarkt myokardu bez
elevacii segmentu ST. Pri dlhsie trvaju-
cej hypoxémii sa objavuje sekundarna
polyglobdilia, ktord u jednej nasej pa-
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cientky viedla hematoléga k trepano-
biopsii. Pri vzniku dysfunkcie pravého
srdca sa objavuji zndmky pravostran-
ného srdcového zlyhavania [11], ktoré
spolu s dychavi¢nostou méze imitovat
chronické srdcové zlyhdvanie pri dys-
funkcii favej komory srdca, ako to bolo
aj u nasej pacientky. Oneskorena dia-
gnéza CTEPH je pomerne ¢asta, hlavne
ak chyba anamnéza prebehnutej PE
alebo HZT. Asi 20% tychto pacientov
ma lahkd az stredne tazku restrikénd
poruchu plic, spésobent jazvami po
infarktoch [12], ¢o moze viest k chyb-
nej diagnéze primdarne plicnej dia-
gndzy, ako to bolo aj u nasej pacientky,
ktord podstupila biopsiu plic. EKG
a TTE vy3etrenie srdca su vieobecne
prvé vysetrenia, ktoré odhalia PH.
Cielom diagnostiky PH je stanovenie
nielen jej zavaznosti, ale pre liec¢bu je
rozhodujtice odhalit jej etiolégiu [2].
CTA plic méze odhalit okrem srdco-
vych abnormalit aj cievne abnorma-
lity, ako je asymetrickd dilatdcia cen-
trdlnych plicnych artérii, kalcifikdcia
ich steny, varidcie v diametri segmen-
talnych a subsegmentdlnych artérif
a bronchopulmondlne anastomdzy,
zmeny typické pre CTEPH. Na dru-
hej strane plicne emboly mézu reka-
nalizovat a endotelizovat, a CTA plic
moze byt falosne negativna [13], ako
to bolo aj u 3 nasich pacientov. Dole-
Zité postavenie v algoritme vySetren(
pri podozreni na CTEPH ma dnes per-
fuzna scintigrafia pltc, ktora sa dnes
poklada za nadradend diagnostickd
metdédu oproti CTA plic [2,5,10]. Ty-
pické s segmentalne a vacsie defekty
v perfazii pfic. V priebehu ochore-
nia dochddza k rekanalizécii lumenu
plicnych artérii, cez ktoré potom pri
vysetreni znackovany albumin moze
prejst, ¢o sa na scintigrame plic
prejavi ako Sedd zéna, typicky nalez
pre CTEPH. Pozitivny scintigraficky
nédlez mali v3etci 5 pacienti. Perflizna
scintigrafia plfic ale neumoznuje roz-
ligi¢ akdtnu PE a CTEPH [2]. Zlatym
$tandardom v diagnostike CTEPH
ostava PAG, ktora nielen potvrdi di-
agnézu, ale tiez lokalizuje loZiskd ob-
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Strukcie, ddva definitivny obraz pftcnej
vaskuldrnej anatémie a tieZ odpoved,
¢i st chronické obstrukcie lokalizaciou
a velkostou vhodné na chirurgické rie-
Senie. Pred pldnovanou operdciou
sa dopliia pravostranna katetrizacia
srdca [4,14]. U pacientov s CTEPH je
lie¢bou volby PEA. Operacia je indiko-
vand u symptomatickych pacientov vo
funkénom Stadiu NYHA Il a IV, s chi-
rurgicky dosiahnutefnou trombotic-
kou obstrukciou plicnych artérii, ktorf
nemaju zdvazné pridruzené ochore-
nia. Nevyhnutnd je predchadzajica
aspon trojmesacnd antikoagula¢na
lie¢ba, po jej zahdjeni mozno skér vy-
nimo¢ne oc¢akavat zlepsenie klinického
stavu a hemodynamiky [15,16], ako to
bolo aj u nasho 2. operovaného pa-
cienta, ktorého stav sa napriek 6-me-
sacnej antikoagulacnej liecbe nezlepsil.
V poopera¢nom obdobf sa pokracuje
doZivotne v G¢innej antikoagulacénej
liecbe. U oligosymptomatickych paci-
entov, ako su aj nasi zvy3ni 2 pacienti,
ktori st vo funkénom $tadiu NYHA I,
je rovnako délezitd Gc¢innd antikoagu-
la¢nd liecba a dalsie sledovanie kardio-
[6gom. Pri progresii ochorenia je po-
trebné prehodnotenie indikdcie PEA,
a pri jej nevhodnosti zvazit Specificku
liecbu, ktorej podavanie je viazané na
$pecializované pracoviska [16-18].

Zaver

Cas do stanovenia definitivnej dia-
gnézy napriek progredujlicim taz-
kostiam a dokdzanej PH a po kom-
pletnom pldcnom vySetreni, ktoré
vyltacilo primarnu pldcnu diagnézu,
bol u nasich pacientov relativne dlhy
(1-5 rokov). EKG zmeny sa najéas-
tejie vyhodnocovali ako ischemické,
¢o mozno ciastoc¢ne vysvetlit aj tym,
Ze vstupné EKG sa v tvode diagnos-
tiky neporovnavalo s EKG zdznamom
v dokumentacii. K predfzenej diagnos-
tike viedli aj negativne nalezy na CTA
plic. Zo SirsSieho pohladu sa ako pro-
blematickd javi nedostupnost scin-
tigrafickych vySetreni, ¢o vsak nie je
problém nasej nemocnice [19]. Prave
spravna a véasnd diagnéza je rozho-

145

VL 2011-2.indb 145

21.2.2011 14:18:56



1 INEEE

Chronicka tromboembolicka pficna hypertenzia v spadovej nemocnici

dujdca, pretoze PEA, ak je spravne
indikovand, je liecebnou metédou,
pontkajicou znaéné zlepsenie kvality
Zivota a prezivanie. Pacienti s CTEPH
vyZzadujd multidisciplindrny pristup
a komplexny manazment je viazany na
$pecializované pracoviska. Na Sloven-
sku je Kardiologicka klinika NUSCH
Bratislava, ktora dzko spolupracuje
s Il. chirurgickou klinikou 1. LF UK
a VFN v Prahe, kde sa od roku 2005
Uspedne tito pacienti operuji. Vyvoj
a skvalitnenie diagnostickych moz-
nosti, chirurgickych technik a poope-
ra¢ny manaZzment premenil tito dia-
gndzu na potencidlne lie¢ite/nd formu
PH, ako sme to prezentovali aj u na-
Sich pacientov.
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