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Authors described a case of 26-year old patient with history
of progressing dyspnea and repetitive synkopes. In history is
intermitent hemoptysis and dyspnea from 1990. Diagnosis of
tromboembolic disease was suspected. Clinical picture was do-
minated by dyspnea, central cyanosis, sinus tachycardia wit-
hout pulmonary signs of hearth failure. On ecg there is right
heart hypertrophy. Echocardiographic examination shows di-
latation of right heart, systolic presure in a.pulmonalis about
90 mmHg and tricuspidal regurgitation of the III. degree.
Phlebotrombosis was not found. Complete hemocoagulation
examination excluded a primary procoagulating hematologic
disease. Pulmonary angiography did not confirm thromboem-
bolic disease but found a high grade pulmonary hypertension
— mean pulmonary arterial pressure of 93 mmHg. After com-
plex pneumological examination, including HRCT, and other
examinations the diagnosis of primary pulmonary hyperten-
sion was made. Patient is indicated to lung transplantation.
(Fig. 4, Ref. 9.)

Key words: dyspnea, primary pulmonary hypertension,
thromboembolic disease.

S problematikou dychavicnosti sa v klinickej praxi stretava-
me casto. Diferencialna diagnostika vSak nie je vo vsetkych pripa-
doch jednoduchou zélezitostou. Dychavi¢nost niekedy méze byt
jedinym symptomom ochorenia. V ramci diferencidlnej diagnos-
tiky prichadza do tivahy tromboembolicka choroba, zapalové, aler-
gické a nadorové ochorenia plic, plticna alveolarna fibréza, edém
pltc a kardialne priciny.

Ciel

Klinicky rozbor pacienta s progresivnou dychavi¢nostou.

Abstrakt
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Autori opisuju 26-roéného mladého muza s anamnézou progredu-
jucej dychavicnosti a recidivujucich synkop. V anamnéze od roku
1990 intermitentny vyskyt hemoptyzy. Vzniklo podozrenie na
tromboembolicku chorobu. V klinickom obraze dominovala na-
mahova dychavi¢nost, centrdlna cyandza, sinusova tachykardia
bez znamok kardialnej stazy na plicach. Na ekg znamky prefaze-
nia pravého srdca. Echokardiografické vySetrenie potvrdzuje
zvacsenie oddielov pravého srdca, systolicky tlak v a.pulmonalis
priblizne 90 mmHg, trikuspidalnu regurgitaciu III. stupna. Kom-
pletnym hemokoagulaénym vySetrenim bolo vylucené primarne
prokoagula¢né hematologické ochorenie. Znamky flebotrombozy
neboli dokazané. Pulmoangiografia nepotvrdila embolizaciu do
plucneho rieciska, ale fazku plucnu hypertenziu — stredny tlak
v a. pulmonalis 93 mmHg. Po skompletizovani nalezov komplex-
ného pneumologického vySetrenia vratane, HRCT (high resolu-
tion computed tomography) a ostatnych nalezov, bol stav uzatvo-
reny ako primarna plucna hypertenzia. Pacient bol indikovany na
transplantaciu pluc. (Obr. 4, lit. 9.)

KIucové slova: dychavi¢nost, primarna plicna hypertenzia,
tromboembolické ochorenie.

Opis pripadu

V nasej praci opisujeme pripad 26-roéného pacienta s anam-
nézou progredujucej dychavi¢nosti a opakovanych synkop, ktory
bol k nam preloZeny z rajonneho interného zariadenia. V posled-
nych 2 rokoch bol hospitalizovany pre intermitentni hemoptyzu
a dychavi¢nost, ktora mala progredujuci charakter. Pri prijati na
nase pracovisko je dychavi¢nost pri minimalnej zatazi, funkéné
hodnotenie NYHA III. V dokumentacii bol pacient vedeny ako
chronicka obstrukéna bronchitida a chronicka sinusitida, no bez
liecby. Vitalne funkcie boli v norme, abuzy negoval. Z rodinne;j
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Fig. 1. Electrocardiogram.
Obr. 1. Elektrokardiogram.

anamnézy — matka sa lie¢i na diabetes mellitus a hypertenziu,
otec zomrel tragicky, stard matka zomrela na trombézu.

V objektivnom naleze dominovala pletora tvare a krku a pe-
riférna cyanoza. Pritomna bola akcentacia druhej ozvy nad pltc-
nicou, systolicky Selest nad trikuspidalnou chlopiiou intenzity 2/
6, pulzécia epigastria. Z ostatného fyzikalneho nalezu zvicsena
pecein na podklade venostazy a perimaleolarne edémy bilateralne.
Krvny tlak 130/80 mmHg, frekvencia akcie srdca 100/min. Vyska
179 c¢cm, hmotnost 89 kg.

V laboratdrnych vysetreniach HBsAg, BWR a anti-HIV boli
negativne. Sedimentacia erytrocytov 2/6. V krvnom obraze domi-

Fig. 2. Native chest X-ray.
Obr. 2. Nativna rtg snimka hrudnika.

novala polyglobulia (hemoglobin 180 g/l, erytrocyty 6,26 T/1, le-
ukocyty 6,7 G/, trombocyty 168 G/1, diferencial leukocytov bol
v norme). V moc¢i sa nachadzali stopové mnozstva bielkoviny
a maly pocet epitélii v sedimente.

Z ostatnych laboratornych vysetreni nachddzame mierne zvy-
Sené hodnoty hepatalnych markerov a kreatininu (AST 0,71 pkat/
I, ALT 0,73 pkat/l, GMT 1,66 pkat/l, kreatininémia 132 pmol/l).
Ostatné laboratorne parametre su v medziach normy. Hodnoty
arterialnych krvnych plynov sved¢ia o hypoxémii — parcialny tlak
kyslika p0, je 6,84 kPa, saturacia O, 86,2 %, pCO, je znizeny na
3,24 kPa.

Na ekg st znamky hypertrofie a pretazenia pravej komory, P-
pulmonale, blokada pravého Tawarovho ramienka (obr. 1).

Rtg hrudnika — zvéacsenie srdcového tiena, kardiotorakalny
index je 1,79, prominencia truncus pulmonalis (obr. 2).

Ultrazvukové vysetrenie abdomenu potvrdilo venostazu v pe-
¢eni, ndlez na ostatnych organoch dutiny brusnej bol v norme.
Nebol pritomny ascites ani pleuralne vypotky.

Echokardiografické vysSetrenie preukazalo extrémnu dilataciu
a hypertrofiu pravej komory s paradoxnym pohybom septa, pritom-
nostou trikuspidalnej regurgitacie I11. stupna a objemové a tlakové
pretazenie pravej komory. Lavostranné srdcové oddiely st nezvac-
Sené, globalna systolicka funkcia je v medziach normy (ejekéna frak-
cia nad 55 %). Nezistila sa chlopiiova chyba, nebol pritomny peri-
kardidlny vypotok, ani intrakavitdrna trombdza (obr. 3).

Dopplerovské sonografické vysetrenie vendzneho systému dol-
nych koncatin, ako aj rddioizotopové vysetrenie znackovanymi
trombocytmi neodhalilo trombdzu vo vendznom systéme. Pri per-
fuznej plicnej scintigrafii vzniklo v§ak podozrenie na sukcesivnu
plicnu embolizaciu v oboch plucnych kridlach. Funkcné vysetre-
nie plic preukazalo len lahky stupen obstrukénej ventilacénej po-
ruchy s primeranou plicnou hyperinflaciou. Alergologické vyset-
renie potvrdilo alergicku a vazomotoricku rinitidu (senzibilizacia
na pel jarnych drevin). Kompletnym hemokoagulacnym vysetre-
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Fig. 3. Echocardiography.
Obr. 3. Echokardiografia.

nim sa nezistili zndmky aktivacie hemostatického systému, nepo-
tvrdila sa ani primarna porucha hemostazy antitrombin 111, prote-
in C, protein S, trombomodulin, APC-rezistencia, plazminogén,
faktor XIII boli v norme, lupus inhibitor nebol pritomny.

Pri pulmoangiografii sa zistila centroperiférna vaskularna dis-
krepancia, obstrukcia rieciska embolmi bola vyluc¢end. Pri pra-
vostrannej katetrizacii srdca bol vyluceny lavo-pravy skrat, potvr-
dila sa tazka plucna hypertenzia — stredny tlak v a.pulmonalis
bol 93 mmHg (TK v systole 123 mmHg, v diastole 61 mmHg).
HRCT hrudnika sved¢i o pritomnosti plicnej hypertenzie, hyper-
trofie a dilatacie pravej komory s rozsirenim truncus pulmonalis
(obr. 4).

Na zéklade uvedenych vysetreni sa urcila diagndza primarne;j
plicnej hypertenzie tazkého stupiia s chronickym cor pulmonale.
Pacient bol po konzultacii v transplantaénom centre v AKH vo
Viedni indikovany na obojstrannul transplantaciu pluc.

Pacient je lieceny kalciovymi blokatormi (blocalcin), NO-do-
normi (corvaton), pre pravostranné srdcové zlyhanie diuretikami,
ma peroralnu antikoagulacnu liecbu a antihistaminikum.

Diskusia

PretoZe i§lo 0 mladého muza, uvazovali sme z klinického hla-
diska najskor o tromboembolickej chorobe. Vyskytli sa prejavy
plucnej hypertenzie (ekg, rtg hrudnika, echokardiografia), perfizne
scintigrafické vysetrenie pluc podporilo nasu domnienku. V ro-
dinnej anamnéze je udaj o tmrti starej matky na komplikaciu ve-
ndznej trombdzy. Zamerali sme sa na kompletné preSetrenie he-
mostatického systému, primarnu poruchu hemostazy sme vsak

nepotvrdili. Nezistili sa ani zndmky trombdzy vo vendznom sys-
téme dolnych koncatin, panvy a brucha. Komplexné plicne vy-

FIg. 4. High resolution computed chest tomography.
Obr. 4. HRCT plic.
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Setrenie vratane alergologického presetrenia, pocitaovej tomogra-
fie pluc a funkénych zatazovych testov odhalilo len lahky stupen
bronchidlnej obstrukcie a alergicku sinusitidu, ktora nemohla
vzhladom na diZku trvania taZkosti a vek pacienta viest k takej
zavaznej plucnej hypertenzii. Vysledok pravostrannej srdcovej
katetrizacie a pulmoangiografie potvrdil diagndzu primarnej pltc-
nej hypertenzie.

Zvazujeme diferencidlnodiagnosticky dolezité odlisnosti trom-
boembolickej choroby a primarnej plicnej hypertenzie.

Tromboembolickd choroba: dostupné data uvadzaju, Ze prici-
nou embolizacie do a. pulmonalis je v 95 % tromboticky proces
v hlbokych zilach dolnych koncatin alebo v panve. Zriedkavo je
trombus v dolnej dutej Zile, ¢i v dutindch pravého srdca (Moser,
1994; Bell a spol., 1982). Tri faktory vedice k vzniku hibkovej
vendznej trombdzy, ktoré uz v 19. storoci definoval Virchow, su
stadza, abnormality cievnej steny a poruchy hemokoagulacie (Bo-
bek a spol., 1965; Dahlen a spol., 1986).

Medzi ochorenia alebo okolnosti predisponujice k vzniku
vendznej trombozy patri stdza pri imobilizdcii pacienta a porane-
nie zilového systému. Prokoagula¢ny-tromboticky stav sa vysky-
tuje najmé u pacientov s malignymi ochoreniami, kde cievna trom-
boza moze predchadzat manifestacii vlastného nadoru. Medzi dal-
Sie predisponujuce faktory patri tehotnost, liecba estrogénmi, obe-
zita, vek nad 70 rokov, nefroticky syndrom, nespecifické zapalové
ochorenia ¢riev, polycytémia, homocystintria (Robert, 1996).

Primdrna plicna hypertenzia: ide o zriedkavé ochorenie cha-
rakterizované vzostupom arteridlneho tlaku v plucnici a zvySenou
rezistenciou plucnej vaskulatiry bez znamej pric¢iny. Postihuje Castej-
Sie zeny (pomer zeny:muzi = 1,7:1,0) v mladom veku s maximom
vyskytu v 3. a 4. dekade Zivota. Vyvoj ochorenia dobre nepozname,
pretoze v prvej faze ochorenia su pacienti vdaka kompenzaénym
mechanizmom pluc, srdca a malého obehu asymptomaticki. Nepo-
zname pric¢inné faktory ochorenia, mozno uvazovat o genetickom
vplyve a o alergickom vplyve. Diagndza sa méze urcif aZ po vyluce-
ni vSetkych pri¢in sposobujtcich hypertenziu v plicnom rie¢isku:
perzistencia fetalnej cirkulacie, vrodené srdcové chyby, chlopiové
chyby, tromboembolické choroba, obstrukéné a intersticidlne plucne
ochorenia, kolagendzy, i.v. abuzus drog, kosacikovita anémia, sarko-
idéza pluc, stendza a. pulmonalis, anorektikd — aminorex fumarat
(Rich, 1988). Viacer¢ studie udavaju, ze priemerné prezitie pacientov
od urcenia diagndzy je 2—3 roky, zriedkavo pacienti preziju 10 ro-
kov. Funk¢na klasifikécia je silnym prediktorom prezivania, pretoze
pacienti v I a IIL. skupine prezivaju priemerne 3,5 roka v porovnani
s pacientmi v IV. skupine, u ktorych je priemernd doba prezitia len 6
mesiacov. Pri¢inou smrti je pravostranné srdcové zlyhanie alebo na-
hla smrt (Fuster a spol., 1984; Rich, 1996).

Diferencidlnu diagnostiku oboch stavov robime postupnym
vylu€¢ovanim jednotlivych pri¢in tromboembolickej choroby a se-
kundarnej plicnej hypertenzie. Diagnézu primarnej plucnej hy-
pertenzie potvrdime vsak obvykle az invazivnymi vySetreniami
— katetrizaciou plucneho rieCiska a pulmo-angiografiou. Nieke-
dy sa diagndza ur¢i az na pitevnom stole.

Liecba primarnej plucnej hypertenzie spociva v redukeii fy-
zickej namahy, pretoze plucna vaskularna rezistencia stupa so za-
tazou. Poddvanie digoxinu je kontroverzné, pretoze ziadne Studie
nepotvrdili jeho vyrazny benefit alebo nepriaznivy efekt. Diure-
ticka liecba zmiernuje dychavi¢nost a periférne edémy, pri trikus-
pidalnej regurgitacii znizuju objemové prefaZenie pravej komory.
V centre liecby su vazodilatancia plucneho rieciska, podavaji sa
blokatory kalciovych kandlov vo vyssich davkach (Rich a spol.,
1987). ACE-inhibitory nebyvaju velmi uc¢inné. Vzhladom na vy-
voj trombodz ,,in situ* v plucnom arteridlnom rieéisku sa indikuje
aj antikoagulac¢na lie¢ba warfarinom. V stcasnosti je metddou
volby transplantacia pluc, ktora je u nas zatial nedostupna.
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