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Kazuistika
e K.S.-24-leta Zena (* 1993)

* osobnianamnéza
e 1999 (6 let) — ligace patentniho ductus arteriosus

e 2007 — PTA periferie pravé pulmonarni arterie,
znama rezidudlni PH — 2007 PAP 69/25 (45) mmHg

e nasledné bez pravidelné dispenzarizace...
* 01/2016 — spontanni abortus pro abrupci placenty (34. gestacni tyden)

* bez pravidelné medikace

* rizikové faktory
* ex-kuracka
* bez anamnézy uzivani medikace/latek s potencialem indukce PH
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* nynéjsi onemocnéni
* 6-mésicni anamnéze progredujici dusnosti
« WHO/NYHA IlI

* status somaticus
* normalni JVP, bez znamek kongesce
* vysSka 168 cm, hmotnost 95 kg
 TK125/70 mmHg, TF 65/min
* Sp0,98 %

* laboratorni vysetreni
* NT-proBNP: 943 ng/L
* Kreatinin: 62 umol/l; eGF (CKD-EPI) 2,04 ml/s
* bez patologie v KO
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Spin: 0
Tilt. 0

* vyloucena PE, dilatace PA, tézka dilatace PK

» kratka stendza plicni arterie pro pravy horni lalok
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f;zn?ZH’-r TV Vmax cw

Vmax 376 cm/s L 50%
Max PG 57 mmHg : 1.8MHz

WF 225Hz

82
71:102 HR
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Plicni vySetfeni

* funkcni vysetreni plic
* bez obstrukéni poruchy
e bez restriktivni poruchy (TLC = 105 % predicted)
* mirné snizeni difuzni kapacity pro CO

* V/Q scintigrafie plic
* vylouceno tromboembolické postizeni




05/2017
- referovana do naseho PH centra

nove zjisténa gravidita (neplanované) — 6. gestacni tyden

7 §



RHC - 05/2017

hemodynamika:

RA: mean 10 mmHg

RV: 94/16 mmHg

PA: 95/35, mean 62 mmHg
PAWP: 12 mmHg

TPG: 47 mmHg

PVR: 6,8 WU

CO: 6,9 I/min

Cl: 3,19 I/min/m2

\ *\u.
akutni vasoreaktiva (epoprostenol 0...12 ng/kg/min)
* negativni

RES: tézka plicni arterialni hypertenze, fixovana, normalni pravostranny

srdecni vydej, zvysena plicni vaskularni rezistence
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Inicidlni 1é¢ba 06/2017

detailni rozhovor o rizicich a moznych dusledcich gravidity...

6MWT
e 279m,Borgb6

specificka lécba PAH
* sildenafil 3x20 mg/den

* treprostinil s.c. — 1,25...(cil = 40) ng/kg/min
(odmitnuti i.v. pumpy)

konzultace porodnika specializovaného pro vysoce rizikové gravidity




Multidisciplinarni pfistup

PH
specialista

Intenzivni
péce, Porodnik
anestezie

Neonatolog




elektivni hospitalizace k optimalizaci terapie
od 24. gestacniho tydne
pravidelné echokardiografické sledovani, sledovani plodu

pFevod z s.c. na i.v. treprostinil (via CZK)
— konecnd dosazena davka treprostinilu 45 ng/kg/min

profylakticka davka LMWH

komplikovano parcialni trombozou v. jugularis interna |. dx. (asociovano se
zavedenym CZK)
-> plna antikoagulace UFH/LMWH (adjustace podle aPTT/antiXa)
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» 25. gestacni tyden — kortikosteroidy k akceleraci maturace plic plodu

» 28. gestacni tyden — prevence RhD aloimunizace (podani IgG anti D)
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POro C‘

» 33. gestacni tyden — sectio Caesarea

* neuroaxialni anestézie

e ECMO back-up
(zajistény 6F sheathy — a. a v. femoralis
po indukci anestezie)

* bez komplikaci

* monitorace naJIP po 4 dny
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* pacientka bez komplikaci, bez znamek srde¢niho selhani

* pokracuje specificka terapie sildenafilem a treprostinilem
« prevod na s.c. treprostinil (z i.v. via CZK) po zhojeni laparotomie

e dité se znamkami nezralosti
* management na neonotalogii
* finalné bez vyznamnéjsich komplikaci
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* spojeno se znacnym rizikem materské mortality a rizika pro plod

» specificka terapie vede ke zlepSeni vysledkd

* historické analyzy (1978-1996) — materskd mortalita 36-56 %
Weiss BM et al. JACC 1998
* moderni terapie PAH
* 13 PH center (USA, Evropa, Austrdlie), 2007-2010, prospektivni sledovani
e 26 gravidit
* 69 % (18 pts.) porod zdravého ditéte
* 62 % (16) gravidit ,,uspésnych“= Zena porodila bez komplikaci zdravé dité
* 12 % (3 pts.) Umrtnost matek

* 4% (1 pt.) rozvoj zavazného pravostranného srdecniho selhani vyzadujici urgentni
transplantaci srdce a plic

* 8abortl (2 spontanni, 6 indukovanych)

Jais X et al. Eur RespirJ 2012
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PAH a gravidita

» ESC/ERS PH guidelines 2015

Table 15 Recommendations for general measures

Recommendations

It is recommended to avoid pregnancy in patients with PAH.

* rizika pro rodicku
e pravostranné srdec¢ni selhani

* hyperkoagulace (TE prihody)

("™ koag. faktory, fibrinogen, { protein,
APC rezistence)

 iktus —intrakardialni shunt Sl I tor | totms e o100
. , ;e . NO/prostacyclins Heart rate consumption CABIEAEEEIEIEEs 9@
* peri-/post-partdlni riziko
. ’ 1 Right-to-le
* hemodynamicky stres T:AZ&J&'DT

* krvacivé komplikace

* poutZiti celkové anestezie

LV underfilling
1 CO

* rizika pro plod
« predéasny porod, umrti ook e || vetrn
* retardace rlstu




» faktory spojené se snizenim rizika v gravidité
* dobre kontrolovana PAH s adekvatni specifickou terapii
* nizka plicni vaskularni rezistence (PVR)
* odpoveéd na terapii ca-blokatory

» faktory spojené se zvySenim rizika v gravidité
* nekontrolovana PAH
* vysoka PVR
* prvni gravidita
* pouziti celkové anestezie
» vysSi hodnota PAP v ¢asnych stadiich gravidity (Katsuragi et al. 2012)

* deteriorace stavu v gravidité
* nejCastéji nastava mezi 20. a 24. g. t. a ¢asné na pocatku 3. trimestru

Jais X et al. Eur Respir J 2012; 40: 881-885;
Katsuragi S et al. Circ J 2012; 76: 2249—-2254; C7 | @ v
Bonnin M et al. Anesthesiology 2005; 102: 1133-1137; KARDIOVA SRUL ARt CENTRUM
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» pribyvajici evidence o efektivité a bezpecnosti  oug Pregnancy risk

Ve, 7 ° o ’ . v . . category
pouziti specifické terapie PAH béhem gravidity S — .
— kazuistiky a série kazuistik S °
d Ca—bIOkétO ry Treprostinil inhaled B
Treprostinil B
* analoga prostacyklinu B :
ire lplne
* inhibitory fosfodiesterazy 5 Niroxde c
Opl‘OS Innhate
Bosentan X
Ambrisentan X
* antagonisté receptoru pro endotelin (ERA) ot s ek b e febs o thero e ms adeauats and

’ well controlled studies in pregnant women.

® te ratoge n n | efe kt C, Animal reproduction studies have shown an adverse

effect on the fetus and there are no adequate and well
H H HP 4 controlled studies in humans, but potential benefits

* kontralndlkace \' graVIdIte may warrant use of the drug in prepgnant women despite
potential risks.
X, Studies in animals or humans have demonstrated
fetal abnormalities or there is positive evidence of
human fetal risk based on adverse reaction data from
investigational or marketing experience, and the risks

¢ absence kontr0|ovany’Ch randOmizovany,Ch involved in use of the drug in pregnant women clearly
.7 . ’ .7 o Vs outweigh potential benefits.
studii nebo komparativnich studii rGznych —
rezimU terapie PAH

Safdar Z. Ther Adv Respir Dis (2013) 7(1) 51-63; C? Lékaiska fakulta L INTERNT KLINIKA
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* antikoagulace ma byt zvazena u gravidnich zen s PAH je snizeni rizika
tromboembolickych komplikaci

e warfarin kontraindikovan v prvnim trimestru
* preference nizkomolekularnich heparin(

* symptomaticka lécba pravostranného srdecniho selhani
(T retence tekutin a objemu cirkulujici krve v gravidité)

e diuretika — nutné v nékterych pripadech, mohou ale snizit plecentarni
krevni pratok

* spironolakton — pouziti neni doporuceno pro anti-androgenni efekt v
prvnim trimestru

Olsson KM et al. Eur Respir Rev 2016; 25: 431-437 C? V V
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optimalni nacasovani a zplsob porodu neni jednoznacné urcen

vaginalni porod (indukovany)
*  méné krevnich ztrat, nizsi riziko infekce a tromboembolického rizika
* potencialné skodlivy vliv hemodynamickych zmén v dlsledku fyzické zatéze

* Valsalva manévr ({ Zilni ndvrat), vasovagalni odpovéd, reakce na bolest = stimulace sympatiku
(vzestup TF, ovlivnéni systémové a plicni vaskuldrni rezistence, hemodynamicka nestabilita), ,,
autotransfusie” béhem kontrakci délohy, zatézi indukovana aciddza, hyperkapnie, hypoxie (I PAP)

planovany cisarsky rez
e odstranéni nepriznivého vlivu prolongované fyzické zatéze, autotransfuze béhem
uteralnich kontrakci
* kontrolované podminky, disledny monitoring
* ECMO ,on standby“
* preference pouziti regionalni anestezie, je-li mozné

* timing - obvykle 32. — 36. gestacni tyden — kompromis mezi bezpecim pro rodicku a
dostaecnou maturaci plodu; snizeni rizika neplanového spontanniho porodu (v ¢ase kdy
nelze zajistit adekvatni péci)
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prvni 4 tydny po porodu — nejvyssi riziko mortality
e pravostranné srdec¢ni selhani
 tromboembolické prihody

nezbytnost monitoringu v radu dni az tydnl po porodu, pokracovani
specifické terapie PAH

kojeni — obecné nedoporuceno
e Prestup plicnich vazodilatatoru do materského mléka
* negativni efekt prolaktinu na myokard

novorozenci
* vysoké riziko nezralosti
* nutny peclivé management zkuseného neonatologa
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Pripad uspésného a bezpecného pouziti sildenafilu a
treprosinilu v terapii gravidni pacientky s PAH.

Navzdory pokrokum ve specifické i podptrné lécbé PAH
zustava gravidita u pacientek s PAH spojena s vysokym rizikem
mortality a morbidity.

LepsSi vysledky terapie PAH pravdépodobné povedou k narustu
gravidnich pacientek s PAH.

Klicovy je multidisciplinarni pristup.
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