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p. Tomas, nar. 1998

* Vr. 2015 nahodny lab. odbér u PL
* Lab. nalez: Hb 205 g/I, ery 7,10 a HCT 0,60.
- zvySena unava, namahova dusnost




e 2012 lab.: Hb 172, ery 6,14, Hct 0,48
* 64 kg, 181 cm

* |. fyziologicka gravidita, |. porod v terminu zahlavim,
poporodni adaptace — po narozeni akutni dechova
tisen, nutnost oxygenoterapie
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OA: bolesti zad, hospitalizace: 0, operace: 0

RA: matka (chronické bolesti zad, varixy), otec (M.
Bechtérev), bratr (r. narozeni 2007) zdrav

FA: bez chronické medikace
KA: nekurak
AA: negativni

Obj.: pletora obliceje a aker, SpO2 88-90%
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06/2015 hospitalizace na détské klinice
Plicni vySetreni:
RTG S+P: hruba plicni kresba bazalné bilat., s oj. jemnymi prouzky, bez

jednoznacné splyvavé infiltrace Ci lozisek. Srdecni stin nerozSiren, branice
hladka, uhly volné.

Spirometrie: VC 4,86=96%, FEV1 4,59=108%, TI%VC max 94%, MEF25 142%,
TLC 114%, RV 223%, R tot 0,21 (ventilace v mezich normy, stredné tézké
zvyseni RV, lehka plicni hyperinflace, TLC i odpory DC)

DLCOsb: VC/Vin=83%, DLCO po korekci na hodnotu HB DLCO 66% (po korekci
na hodnotu Hb lehké snizeni transfer faktoru)
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* HRCT plic 2015: normalni nalez na plicnim
parenchymu. Samostatné odstupujici nadpocetny
bronchus pro S7 vpravo.

* Echokardiografické vysetreni: normalni strukturalni
nalez na srdci, normalni systolicka i diastolicka funkce.

 Hematologické vysetreni: normalni EPO, polycytémie
JAK2 mutace negativni, zahajena deplecni
erytrocytaferéza 23.6.2015 (komplikovano vertigem a
cyandzou rtl, oxygenoterapie s efektem)
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Vysledky z 09/06/15:

ABR: Hb B: 210, TypK B: Venous, HCT B: 64, pH B: 7,41, pCO2 POCT_™ 4,40, pO2
B: 8,00, pHt B: 7,41, pCOt B: 4,40, pO2t B: 8,00, qSBC: 22,2, qHCO3: 20,7, qBE: -
2.6, qBEecf: -4,0, SAT B: 90,8, O2Hb B: 89,2, COHb B: 1,3, MHb B: 0,6, pO2A B: -,
Shnt B: -, -_Takt: 37,0, -_FO2I: 21, qCelkovy CO2: 16,4, Na P: 138, K P: 4,8, CI P:
101, Cai P: -, CaiK P: -, LAK P: 2,9, GLUK ABR: 5,3,

\ pK B: Arterial, HCT B: 60, pH B: 7,40, pCO2 POCT_*: 4,70, pO2 B: 9,10, pHt B:
7.41, pCoOtB—4-70, pO2t B: 9,00, gSBC: 22,5, qHCO3: 21,7, qBE: -2,2, qBEecf: -3,1, SAT B: 94,8,
COHMb B: 1,2, MHb B: 0,5, pO2A B: 106,80, Shnt B: 23,4, -_Takt: 36,8, -_FO2I: 21,

Dg. zavér: polycytémie neurcené etiologie, vyloucena polycytémie
vera, hemoglobinopatie, nepravd. | mutace genu pro EPOR a 2-6DPG.
ASA do terapie (100 mg/den)

Indikace erytrocytaferézy

Faculty of Medicine
and Dentistry DEPARTMENT OF INTERNAL

. : MEDICINE | - CARDIOLOGY
Palacky University Olomouc UNIVERSITY HOSPITAL OLOMOUC

KOMPLEXNI E E
KARDIOVASKULARN[ CENTRUM




11/2015 provedena 1. |é¢ebna depleéni
erytrocytaferéza s odbérem 424 g erymasy s kompletni
objemovou nahradou FR (opakovani v 6M intervalech)
Subjektivni pocit snizeni unavy po odbéru

Celkoveé provedeno 8 erytrocytaferéz s odbérem 3554
gramuU erymasy (frakcionované) priblizné v pulrocnich
intervalech

2018 ukonceno sledovani na DK
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 Hematologické vysetreni: 01/2019:

obj. Sp0O2 89%

- dg. zaver: erytrocytoza pri hypoxémii, k dosetreni.

* Plicni vySetreni 03/2019: Spirometrie s normalnim
nalezem, CT bez patologie. Zavér: polyglobulie, bez
prukazu plicniho onemocnéni, neobjasnéna plicni
pri¢ina hypoxie ani polyglobulie
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Jaké dalsi vysetrfeni doplnime?

* A.TTE

* B. TTE s aplikaci echokontrastni latky (,,bubble test”)
* C. TEE

e D.jiné?
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Pfi¢inou stavu je:

A. L-P zkrat

B. P-L zkrat

C. bidirekcni zkrat

D. z provedeného vysetreni nelze urcit




* Pri TEE vySetreni echokontrastni latka nevstupuje pres
LUPV a RUPV, spodni plicni zily vzhledem k Spatné
toleranci nezobrazeny. Vstup do pravé siné po podani

echokontrastu zleva i zprava pres horni dutou zilu.
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A. perzistujici leva horni dutd Zila (LHDZ) Gstici do VCS
a zilni spojkou do levé siné

B. anomalni vétev plicnice ustici do levé siné
C. LHDZ s nezastfe$enym koronarnim sinem
D. AV malformace plic
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* Dg. vrozena cévni anomalie - anomalni vétev plicnice
ustici do levé sine, hypoxémie. Sekundarni
polycytémie pri hypoxii.

ot GG

Fac lty f M dic
DEPARTMENT OF INTERNAL
MEDICINE | - CARDIOLOGY
UNIVERSITY HOSPITAL OLOMOUC

P lacky Umversi ooooo



* 10/2019 proveden uzaveér zkratové komunikace mezi
pravou plici a levou sini (arteriosinovy zkrat),
implantace okludéru velikosti 16.

* Po jeho rozvinuti okamzity vzestup saturace krve
kyslikem, okludér v dobré pozici, ¢astecne jeste
pruchodny
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Subj. vyrazné zlepsSeni dechu ve srovnani s puvodnim
stavem

Sp0O, 98%
Echokardiograficky bez prukazu P-L zkratu
Objednano kontrolni CT AG plicnice v dubnu 2020
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* 1.popis z roku 1950 (Friedlich et al.)?
* VVrozena vada ve vétsiné pripadu

* V70 % pripadu je dg. stanovena pred 20.rokem Zivota,
v 30 % pred 10. rokem zZivota, ¢astéji u muzd (3:1)?

e Typické symptomy: dusnost, cyanodza, dalsi: palickovité
prsty, polycytémie, hypoxie. Riziko embol. prihod

* Diagnostika: CT AG, DSA, CMR, echokardiografie

IFriedlich, A., Bing, R.J., and Blount, S.G. Jr. Physiological studies in congenital heart disease. IX. Circulatory
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 Komunikace mezi RPA a LA Ize rozdélit do 4 typu na
zakladeé pritomnosti nebo nepritomnosti aneuryzmatu
v komunikaci a na zakladé anatomie plicnich Zil. Usti
pisStéle se obvykle nachazi na zadni strané RPA 12
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Primarni/sekundarni polycytémie Vrozené cévni anomalie — anomalni vétev
(hypoxie, nefropatie, nadory, léky),... plicnice ustici do LS
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Dékuji za pozornost!




