Katastroficky

antifosfolipidovy
syndrom u pacienta s
CTEPH

Marcel Ourada




=P ,
-~ Anamneza

Muz, 1970
« Sutura defektu septa komor (FNM, 1990)

 Tromboembolicka nemoc
» Hluboka zilni trombdza PDK 6/20 a 12/23, Plicni embolie 6/20, Eliquis
* Mutace pro MTHFR (C677T a A1298C)

« Tachykardii indukovana kardiomyopatie (40 -> 55%)
* pfi flutteru sini
« EKV 8/2020

« Bodna rana hrudniku s revizi hrudniku 1991
« NYHAIll, od 12/2022

« ECHO: PASP 60mmHg, D-Shape LK

* V/P scan: bilateralni perfuzni defekty



AN \ysetieni CTEPH

PSK: RA13; RV 74/17; PAP 67/28/39; TPG 31; CO 4,9, Cl 2,37; SV 71; SVi 34,35; PAR 6,33WU
Plicni angiografie: Vpravo: Stendza v odstupu A1/2, A5 a veétvi pro dolni lalok
Vlevo: Stendza ve vétveni A1/2, stenoza v odstupu vétvi pro dolni lalok

Z:. Stfredne tézka prekapilarni plicni hypertenze, postembolické postizeni
Zdroj



L Jak navrhujete pacienta lecCit?

Odpoved 1: Balonkova angioplastika plicnice
Odpoved 2: Plicni endarterektomie
Odpoved 3: Konzervativni terapie + Riociguat

Odpovéed 4: Konzervativni terapie bez medikace



» Trombocytopeénie

« Opakované okolo 50 x 10°

 Anamnesticky od 2014

* Hematologicky indikaCcni seminar

« Zaver: Chronicka trombocytopémie v.s. ITP

Navrh terapie:
1. linie kortikosteroidy (Prednison), bez efektu
2. linie Eltrombopag

Agonista trombopoetinového receptoru

31.7.2023 - 50mg/den, bez efektu, pokles PIt, bolesti epigastria
14.8. 2023 navySena na max. davku 75mg/den, vzestup PIt 31...141

Zmeéna strategie lécby CTEPH: nechirurgicky

17.8. 2023 zahajena |éCba Adempasem (1,5mg 3xD)



08-09/2023 Akutni dekompenzace

* Prijat do VFN pro podezreni na AKS, Tnl 5300ng/l, anasarka,
renalni insuficience, bolest epigastria

« SKG bez nalezu

« ECHO: D-Shape LK, difuzni hypokineza, EF 51%, tézka
dysfunkce PK, TAPSE 9, PASP 77/mmHg, mobilni, k bazi
dobre fixovany trombus v PK




.4 08-09/2023 Akutni dekompenzace

« CT Angiografie plicnice: potvrzeni trombu v PK, bez prukazu
novych embolizaci v plicnim recisti

* MRI: obraz akutni myokarditidy, EF 39%

 Biopsie myokardu: zmnozZeni CD3+ T lymfocytu v intersticiu,
nalez odpovidajici lymfocytarni myokarditide



.4 08-09/2023 Akutni dekompenzace

» Postupna progrese dysfunkce LK 51-39-25-20%
«9.-229.2023 VAECMO

« 9.9.2023 zahajeno podavani

o Vysokodavkované kortiokoidy Solu-medrol 1g iv. 9-12.9.
o IVIG 2g/kg ve 2 dnech 12 a 13.9.
o Vysazeni Eltrombopag



.4 08-09/2023 Akutni dekompenzace

« Zvrat v prubéhu a zlepSeni kardialnich i renalnich parametru po podani
IVIG a Kkortikoidu

e 22.9.2023 normalizace funkce LK

« Stav vyhodnocen jako katastroficky antifosfolipidovy syndrom s
multiorganovym postizenim v souvislosti s podanim eltrombopag
o Silné pozitivni antifosfolipidové protilatky
= Antikardiolipinové protilatky 181 (norma do 20)
= AntiB2 glykoproteinové protilatky 458 (norma do 20)

o Trombocytopenie

o Myokarditida

o Trombembolie

o Proteinurie — pfechodné pfitomna

* Imunosupresivni terapie Rituximabem po stabilizaci stavu
o 375mg/m2 celkem 4x a tyden

* Dimitovan 16.10.2023



.4 Sinova tachykardie

« 25.10.23 dekompenzace pri flutteru sini s prevodem 2:1

« EKV neuspésna, poté spontanni verze na SR, kompenzace
srdecCniho selhani, zaveden PICC k domaci iv. diureticke leCbé,
naplanovano RFA

« 19.12.23 vstupné dekompenzovany
« RFACTI
* SR pfi dimisi
. I1EA(r)HO pri dimisi: D-shape LK, EF 53%, dilatovana PK TAPSE

* Non-complience k tekutinoveé restrikci



.4 Sinova tachykardie

» 16.1.2024 Opetovna kardialni dekompenzace pri SVT s TF
140/min

» Opakované EKV s Casnou recidivou SVT

* 21.1. rozvoj LCO syndromu, ktery vyustil v zavedeni VA
ECMO

* VyCerpany moznosti antiarytmicke terapie pro intoleranci Ci
kontraindikaci antiarytmik

« 22.1. na ECMO implantace BiV kardiostimulatoru a
provedena akutni ablace AV junkce

«24.1.a 2.2. 2 sezeni BPAna ECMO
* Postupné snizovani podpory a explantace 6.2.



el BPA (24.1. a 2.2. 2 sezeni BPA na ECMO)




*  Dalsi prubéh

 2X Rituximab

* Prednison 20mg/den

 Hladina trombocytd mezi 50-100 x 10°

* 04/24 3. sezeni balonkové angioplastiky plicnice

* 10/24 4. sezeni balonkové angioplastiky plicnice
« PAMP 35 TPG 17 PCW 18 PVR 4,1WU CO 4,13

 Adempas 1,5mg 1-1-1
 Hemodialyza s ultrafiltraci z indikace hyperhydratace
* nutnost dialyzovat 5x tydne
» mezidialyzacni prirusky az 5kg
» opakovane hospitalizace pro kardialni dekompenzace
* Domaci podavani iv. furosemidu 500mg iv ve dnech bez HD



VFN PRAHA




+ Chronic Thromboembolic Pulmonary
Hypertension and Antiphospholipid Syndrome
with Immune Thrombocytopenia: A Case Report

* Muz, 23let, NYHA IIl, antifosfolipidovy syndrom

* Recidivujici PE, antikoagulovan Warfarinem

- CTEPH

« Referovan do Videnského centra ke zvazeni plicni endarterektomie
* Trombocytopénie 43 x 109

 14.5. 2015 Eltrombopag 50mg

« 3.6. 2015 Masivni bilateralni plicni embolie, zemrel 4.6.2015

Skride A et al. Am J Case Rep, 2018; 19: 124



VFN PRAHA




