Existuje optimalna strategia liecby pri
komplexne] vr@mme srdca a
plucne] hypertenzii?
(kazuistika)

Bobocka K.1, Kaldararova M.2, Valkovicova T.1 Tittel P4,
Polakova Mistinova J.3, KardoévI\/I.Z'Simkové [
18.Symposium PS Plici cirkulacie CKS, 11.-12.10.2024

10dd.VCHSD, Klinika kardiolégie a angiolégie SZU a NUSCH a.s.

20dd. neinvazivnej kardiolégie DKC NUSCH a.s.
3 0dd. diagnostikej a intervenénej radiolégie NUSCH a.s.



Kazuistika - Osobna anamneza




Hospitalizacia - Detskeé Kardiocentrum

¢ Echokardiografia 2008

pravostranne nalezy: < lavostranné nalezy:

R lahka, reg. gr. 70mmHg, X RVOTO - MIiCH: mean gr. 7mmHg, X MR
ritomné nepriame znaky PH - supramitralna membrana

K: hypertrofia 7,5mm, X dilatacie, - X LVOTO, X AS, EF 'K 65%

F70% - dilatdcia LP, IAS vyklenuté doprava

PDA - pritomny
Ao obluk sa nepodarilo vizualizovat




CT vysetrenie

nterupcia Ao obluka

olateralne zasobenie z a.thoracica interna, intercostalnych aa a PDA

Legenda:

Arch — Ao obluk

BCT — tr.brachiocephalicus
MPA — kmen a.pulmonalis
LPA — [ava vetva a.pulmonal
PDA — perzistujuci ductus ar
DAo — desc.Ao

LCCA — lava spolocna a.caro
LSuA — lava a.subclavia
LSVC — l'ava horna v.cava suj




Pravostranna katetrizacia

» ZavaZzna kombinovana PAH: mPAP 80 mmHg, PWP 30 mmHg, CO 2,91/min., PVR 17 WU/m? (PVR: mPA
PWP/CO), QP/QS 0,92 — bidirekény skrat, PA: 94/68/80mmHg, TK 92/62mmHg,
vazodilatacny test reactivity NO: negat.
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% www.radiologykey.com



Biopsia pluc

** Plexiformné lézie

Ec al. Inflammatory cytokines in pulmonary hypertension. Respiratory Research, 2014, 15: 47.http://dx.doi.org/10.1186/1465-9921-15-47




dporucania diagnostiky a liecby PH - 2009

** mPAP > 25mmHg v pokoji, potvrdena pravostrannou katetrizaciou

4 Vrodené chyby srdca

iny: | ||~ INOPERABILNA
isenmengerov syndrom

AH asociovana so systémovo — pulmonalnymi skratmi
°’AH s malymi skratmi
PAH po korekcii

gnosticky

oritmus navrhnuty A
 dospelu

pulaciu sa ma

Zit aj u deti

** Bosentan
**BB, MRA

oritmus Specifickej

by navrhnuty pre lHA
spelych sa ma

Zit aj u deti.

Galie, M. M. Hoeper, M. Humbert et al. Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. European Respiratory Journal 2009 34: 1219-1263; DOI: 10.1183/09031936.00139009
t JR, Dunbar |, Dingmanse J et al. Pharmacokinetics, safety and efficacy in pediatric patients with pulmonary arterial hypertension. Clin Pharm Ther 2003, 73 (4:372-82). https://doi.org/lO.1016/50009-92d



Hospitalizacia - OVCHSD

** NYHA || — progresia, NTproBnP 1859ng/I
s* 6MWT: presla 410m, BORG 7, nedesaturovala
¢ bez zachytu patologickej arytmie

** reevaluacia a rozhodnutie o liecbe



1okardiografia —
a komora a morfo

ogia mitralnej chlopne

* MiCh:lievikovito zuzena, mean gr. 8-10mmHg, MR lahka, anulus 36mm
* papilarny sval? supramitralna membrana

Adult Echo
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hokardiografia —
ava komora a znaky PH

znaky PH: max.reg. gr. Na TCh 81 mmHg
typ krivky v RVOT Ill, ACT 87ms
RV: FWS -28,4%, GLS-24%




Echokardiografia

¢ Interupcia aortdlneho obluka ¢ Perzistujuci dc. arteriosus

Adult Echo
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Magneticka rezonancia

e komory mierne dilatované s dobrou funkciou, PDA s dominantnym P-L skratom
CH — 2 papilarne svaly, ZC skrateny uponovy aparat, bez supramitralnej membrany, mean gr. 8mmHg

11,5x12,5m
m

* Pracovisko Magnetickej rezonancie NUSCH a.s.




ravostranna katetrizacia

L

15/10/1

15/11/13
I
63%

v Zavazna kombinovana PH = i
123/84/103
progresia prekapilarnej zlozky, PCW 28723/26 [ ~64%
o v . ’ (30/25/27)
postkapilarna zlozka stacionarna:

Y
P 7 97% dosad

MPAP 103 mmHg, PCWP 28 mmHg
CO 1,8l/min., PVR 40 WU/m?

QP 1,9 |/min./m?

QS 7,81/min./m?

- QP/QS 0,24

.....

12/5/8

PG

MS mean gr. SmmHG 11168
. V4 s 7 v ’ @ QP/QSO,24
unroofing koronarneho sinusu vyluceny

Qp 1,9 I/min/m2
Qs 7,8 I/min/m2
PAR 40 Wj/m2

NIBP PDK 108/€
NIBP LHK 105/€




Kontrola o 3 mesiace

s* zlepsenie NYHA |, NTproBnP |, 1053 ng/|
s* 6MWT: presla 502m 1%, BORG 6, nedesaturovala
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Odpoved na specificku lieCbu

2017 2019 2020
Rok




Komplexna vrodena chyba srdca

¢ morfologickd anomalia srdca a velkych ciev, pritomnd od narodenia
** adaptacné mechanizmy prezitie

**  Rubackova — Popelova j. a spol. Vrozené srdeéni vady v dospelosti. Grada, 2018
% https://3dglab.stanford.edu/patient-care/



Klasifikacia komplexnosti VCHS

STREDNE ZAVAZNA ZAVAZNA

* izolované valvulopatie - BAV * anomalny plicny venézny navrat ¢ cyanotické VCHS korigované

* izolované valvulopatie MiCH, nie * anomalne odstupy koronarnych aa * Eisenmenger syndrém
Parachute valve, cleft) « aortalna stendza * dvojvytokova komora

* mala izolovana PS * AVSD komplet./inkomplet. * Fonténova cirkulacia

* izolovany a maly ASD, VSD, or PDA * koarktdcia aorty * Atrézia plucnice

* korigovany ASD lI, sinus venosus « PDA stredne
defekt, VSD, or PDA bez rezidui a
nasledks korigované/
izolované paliativne
malé X plticna plicna vaskularna
X rezidua vaskularna choroba choroba

< Baumgartner H et al. 2020 ESC Guidelines for the management of adult congenital heart disease. European Heart Journal, Volume 42, Issue 6, 7 February 2021, Pages 563—-645. https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa554
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Zaver

ecidivujuce respiracné infekcie v detstve Iq VCHS
avazna VCHS |~ hemodynamika

nultimodalitné zobrazovanie Iq morfologia

omplexny manazment |~ pravidelna reevaluacia

loZivotné sledovanie a liecba |~ vysokospecializované Centrum pre VCH}



