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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.)
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thromboembolic disease.
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Autori opisujú 26-roèného mladého mu�a s anamnézou progredu-
júcej dýchaviènosti a recidivujúcich synkop. V anamnéze od roku
1990 intermitentný výskyt hemoptýzy. Vzniklo podozrenie na
tromboembolickú chorobu. V klinickom obraze dominovala ná-
mahová dýchaviènos�, centrálna cyanóza, sínusová tachykardia
bez známok kardiálnej stázy na p¾úcach. Na ekg známky pre�a�e-
nia pravého srdca. Echokardiografické vy�etrenie potvrdzuje
zväè�enie oddielov pravého srdca, systolický tlak v a.pulmonalis
pribli�ne 90 mmHg, trikuspidálnu regurgitáciu III. stupòa. Kom-
pletným hemokoagulaèným vy�etrením bolo vylúèené primárne
prokoagulaèné hematologické ochorenie. Známky flebotrombózy
neboli dokázané. Pulmoangiografia nepotvrdila embolizáciu do
p¾úcneho rieèiska, ale �a�kú p¾úcnu hypertenziu � stredný tlak
v a. pulmonalis 93 mmHg. Po skompletizovaní nálezov komplex-
ného pneumologického vy�etrenia vrátane, HRCT (high resolu-
tion computed tomography) a ostatných nálezov, bol stav uzatvo-
rený ako primárna p¾úcna hypertenzia. Pacient bol indikovaný na
transplantáciu p¾úc. (Obr. 4, lit. 9.)
K¾úèové slová: dýchaviènos�, primárna p¾úcna hypertenzia,
tromboembolické ochorenie.
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S problematikou dýchaviènosti sa v klinickej praxi stretáva-
me èasto. Diferenciálna diagnostika v�ak nie je vo v�etkých prípa-
doch jednoduchou zále�itos�ou. Dýchaviènos� niekedy mô�e by�
jediným symptómom ochorenia. V rámci diferenciálnej diagnos-
tiky prichádza do úvahy tromboembolická choroba, zápalové, aler-
gické a nádorové ochorenia p¾úc, p¾úcna alveolárna fibróza, edém
p¾úc a kardiálne príèiny.

Cie¾

Klinický rozbor pacienta s progresívnou dýchaviènos�ou.

Opis prípadu

V na�ej práci opisujeme prípad 26-roèného pacienta s anam-
nézou progredujúcej dýchaviènosti a opakovaných synkop, ktorý
bol k nám prelo�ený z rajónneho interného zariadenia. V posled-
ných 2 rokoch bol hospitalizovaný pre intermitentnú hemoptýzu
a dýchaviènos�, ktorá mala progredujúci charakter. Pri prijatí na
na�e pracovisko je dýchaviènos� pri minimálnej zá�a�i, funkèné
hodnotenie NYHA III. V dokumentácii bol pacient vedený ako
chronická ob�trukèná bronchitída a chronická sínusitída, no bez
lieèby. Vitálne funkcie boli v norme, abúzy negoval. Z rodinnej
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anamnézy � matka sa lieèi na diabetes mellitus a hypertenziu,
otec zomrel tragicky, stará matka zomrela na trombózu.

V objektívnom náleze dominovala pletora tváre a krku a pe-
riférna cyanóza. Prítomná bola akcentácia druhej ozvy nad p¾úc-
nicou, systolický �elest nad trikuspidálnou chlopòou intenzity 2/
6, pulzácia epigastria. Z ostatného fyzikálneho nálezu zväè�ená
peèeò na podklade venostázy a perimaleolárne edémy bilaterálne.
Krvný tlak 130/80 mmHg, frekvencia akcie srdca 100/min. Vý�ka
179 cm, hmotnos� 89 kg.

V laboratórnych vy�etreniach HBsAg, BWR a anti-HIV boli
negatívne. Sedimentácia erytrocytov 2/6. V krvnom obraze domi-

novala polyglobúlia (hemoglobín 180 g/l, erytrocyty 6,26 T/l, le-
ukocyty 6,7 G/l, trombocyty 168 G/l, diferenciál leukocytov bol
v norme). V moèi sa nachádzali stopové mno�stvá bielkoviny
a malý poèet epitélií v sedimente.

Z ostatných laboratórnych vy�etrení nachádzame mierne zvý-
�ené hodnoty hepatálnych markerov a kreatinínu (AST 0,71 µkat/
l, ALT 0,73 µkat/l, GMT 1,66 µkat/l, kreatininémia 132 µmol/l).
Ostatné laboratórne parametre sú v medziach normy. Hodnoty
arteriálnych krvných plynov svedèia o hypoxémii � parciálny tlak
kyslíka p0

2 
je 6,84 kPa, saturácia O

2 
86,2 %, pCO

2 
je zní�ený na

3,24 kPa.
Na ekg sú známky hypertrofie a pre�a�enia pravej komory, P-

pulmonale, blokáda pravého Tawarovho ramienka (obr. 1).
Rtg hrudníka � zväè�enie srdcového tieòa, kardiotorakálny

index je 1,79, prominencia truncus pulmonalis (obr. 2).
Ultrazvukové vy�etrenie abdomenu potvrdilo venostázu v pe-

èeni, nález na ostatných orgánoch dutiny bru�nej bol v norme.
Nebol prítomný ascites ani pleurálne výpotky.

Echokardiografické vy�etrenie preukázalo extrémnu dilatáciu
a hypertrofiu pravej komory s paradoxným pohybom septa, prítom-
nos�ou trikuspidálnej regurgitácie III. stupòa a objemové a tlakové
pre�a�enie pravej komory. ¼avostranné srdcové oddiely sú nezväè-
�ené, globálna systolická funkcia je v medziach normy (ejekèná frak-
cia nad 55 %). Nezistila sa chlopòová chyba, nebol prítomný peri-
kardiálny výpotok, ani intrakavitárna trombóza (obr. 3).

Dopplerovské sonografické vy�etrenie venózneho systému dol-
ných konèatín, ako aj rádioizotopové vy�etrenie znaèkovanými
trombocytmi neodhalilo trombózu vo venóznom systéme. Pri per-
fúznej p¾úcnej scintigrafii vzniklo v�ak podozrenie na sukcesívnu
p¾úcnu embolizáciu v oboch p¾úcnych krídlach. Funkèné vy�etre-
nie p¾úc preukázalo len ¾ahký stupeò ob�trukènej ventilaènej po-
ruchy s primeranou p¾úcnou hyperinfláciou. Alergologické vy�et-
renie potvrdilo alergickú a vazomotorickú rinitídu (senzibilizácia
na pe¾ jarných drevín). Kompletným hemokoagulaèným vy�etre-

Fig. 1. Electrocardiogram.
Obr. 1. Elektrokardiogram.

Fig. 2. Native chest X-ray.
Obr. 2. Natívna rtg snímka hrudníka.
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ním sa nezistili známky aktivácie hemostatického systému, nepo-
tvrdila sa ani primárna porucha hemostázy antitrombín III, prote-
ín C, proteín S, trombomodulín, APC-rezistencia, plazminogén,
faktor XIII boli v norme, lupus inhibítor nebol prítomný.

Pri pulmoangiografii sa zistila centroperiférna vaskulárna dis-
krepancia, ob�trukcia rieèiska embolmi bola vylúèená. Pri pra-
vostrannej katetrizácii srdca bol vylúèený ¾avo-pravý skrat, potvr-
dila sa �a�ká p¾úcna hypertenzia � stredný tlak v a.pulmonalis
bol 93 mmHg (TK v systole 123 mmHg, v diastole 61 mmHg).
HRCT hrudníka svedèí o prítomnosti p¾úcnej hypertenzie, hyper-
trofie a dilatácie pravej komory s roz�írením truncus pulmonalis
(obr. 4).

Na základe uvedených vy�etrení sa urèila diagnóza primárnej
p¾úcnej hypertenzie �a�kého stupòa s chronickým cor pulmonale.
Pacient bol po konzultácii v transplantaènom centre v AKH vo
Viedni indikovaný na obojstrannú transplantáciu p¾úc.

Pacient je lieèený kalciovými blokátormi (blocalcin), NO-do-
normi (corvaton), pre pravostranné srdcové zlyhanie diuretikami,
má perorálnu antikoagulaènú lieèbu a antihistaminikum.

Diskusia

Preto�e i�lo o mladého mu�a, uva�ovali sme z klinického h¾a-
diska najskôr o tromboembolickej chorobe. Vyskytli sa prejavy
p¾úcnej hypertenzie (ekg, rtg hrudníka, echokardiografia), perfúzne
scintigrafické vy�etrenie p¾úc podporilo na�u domnienku. V ro-
dinnej anamnéze je údaj o úmrtí starej matky na komplikáciu ve-
nóznej trombózy. Zamerali sme sa na kompletné pre�etrenie he-
mostatického systému, primárnu poruchu hemostázy sme v�ak

nepotvrdili. Nezistili sa ani známky trombózy vo venóznom sys-
téme dolných konèatín, panvy a brucha. Komplexné p¾úcne vy-

Fig. 3. Echocardiography.
Obr. 3. Echokardiografia.

FIg. 4. High resolution computed chest tomography.
Obr. 4. HRCT p¾úc.
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�etrenie vrátane alergologického pre�etrenia, poèítaèovej tomogra-
fie p¾úc a funkèných zá�a�ových testov odhalilo len ¾ahký stupeò
bronchiálnej ob�trukcie a alergickú sínusitídu, ktorá nemohla
vzh¾adom na då�ku trvania �a�kostí a vek pacienta vies� k takej
záva�nej p¾úcnej hypertenzii. Výsledok pravostrannej srdcovej
katetrizácie a pulmoangiografie potvrdil diagnózu primárnej p¾úc-
nej hypertenzie.

Zva�ujeme diferenciálnodiagnosticky dôle�ité odli�nosti trom-
boembolickej choroby a primárnej p¾úcnej hypertenzie.

Tromboembolická choroba: dostupné dáta uvádzajú, �e príèi-
nou embolizácie do a. pulmonalis je v 95 % trombotický proces
v hlbokých �ilách dolných konèatín alebo v panve. Zriedkavo je
trombus v dolnej dutej �ile, èi v dutinách pravého srdca (Moser,
1994; Bell a spol., 1982). Tri faktory vedúce k vzniku håbkovej
venóznej trombózy, ktoré u� v 19. storoèí definoval Virchow, sú
stáza, abnormality cievnej steny a poruchy hemokoagulácie (Bo-
bek a spol., 1965; Dahlen a spol., 1986).

Medzi ochorenia alebo okolnosti predisponujúce k vzniku
venóznej trómbozy patrí stáza pri imobilizácii pacienta a porane-
nie �ilového systému. Prokoagulaèný-trombotický stav sa vysky-
tuje najmä u pacientov s malígnymi ochoreniami, kde cievna trom-
bóza mô�e predchádza� manifestácii vlastného nádoru. Medzi ïal-
�ie predisponujúce faktory patrí tehotnos�, lieèba estrogénmi, obe-
zita, vek nad 70 rokov, nefrotický syndróm, ne�pecifické zápalové
ochorenia èriev, polycytémia, homocystinúria (Robert, 1996).

Primárna p¾úcna hypertenzia: ide o zriedkavé ochorenie cha-
rakterizované vzostupom arteriálneho tlaku v p¾úcnici a zvý�enou
rezistenciou p¾úcnej vaskulatúry bez známej príèiny. Postihuje èastej-
�ie �eny (pomer �eny:mu�i = 1,7:1,0) v mladom veku s maximom
výskytu v 3. a 4. dekáde �ivota. Vývoj ochorenia dobre nepoznáme,
preto�e v prvej fáze ochorenia sú pacienti vïaka kompenzaèným
mechanizmom p¾úc, srdca a malého obehu asymptomatickí. Nepo-
známe príèinné faktory ochorenia, mo�no uva�ova� o genetickom
vplyve a o alergickom vplyve. Diagnóza sa mô�e urèi� a� po vylúèe-
ní v�etkých príèin spôsobujúcich hypertenziu v p¾úcnom rieèisku:
perzistencia fetálnej cirkulácie, vrodené srdcové chyby, chlopòové
chyby, tromboembolická choroba, ob�trukèné a intersticiálne p¾úcne
ochorenia, kolagenózy, i.v. abúzus drog, kosáèikovitá anémia, sarko-
idóza p¾úc, stenóza a. pulmonalis, anorektiká � aminorex fumarát
(Rich, 1988). Viaceré �túdie udávajú, �e priemerné pre�itie pacientov
od urèenia diagnózy je 2�3 roky, zriedkavo pacienti pre�ijú 10 ro-
kov. Funkèná klasifikácia je silným prediktorom pre�ívania, preto�e
pacienti v II. a III. skupine pre�ívajú priemerne 3,5 roka v porovnaní
s pacientmi v IV. skupine, u ktorých je priemerná doba pre�itia len 6
mesiacov. Príèinou smrti je pravostranné srdcové zlyhanie alebo ná-
hla smr� (Fuster a spol., 1984; Rich, 1996).

Diferenciálnu diagnostiku oboch stavov robíme postupným
vyluèovaním jednotlivých príèin tromboembolickej choroby a se-
kundárnej p¾úcnej hypertenzie. Diagnózu primárnej p¾úcnej hy-
pertenzie potvrdíme v�ak obvykle a� invazívnymi vy�etreniami
� katetrizáciou p¾úcneho rieèiska a pulmo-angiografiou. Nieke-
dy sa diagnóza urèí a� na pitevnom stole.

Lieèba primárnej p¾úcnej hypertenzie spoèíva v redukcii fy-
zickej námahy, preto�e p¾úcna vaskulárna rezistencia stúpa so zá-
�a�ou. Podávanie digoxínu je kontroverzné, preto�e �iadne �túdie
nepotvrdili jeho výrazný benefit alebo nepriaznivý efekt. Diure-
tická lieèba zmieròuje dýchaviènos� a periférne edémy, pri trikus-
pidálnej regurgitácii zni�ujú objemové pre�a�enie pravej komory.
V centre lieèby sú vazodilatanciá p¾úcneho rieèiska, podávajú sa
blokátory kalciových kanálov vo vy��ích dávkach (Rich a spol.,
1987). ACE-inhibítory nebývajú ve¾mi úèinné. Vzh¾adom na vý-
voj trombóz �in situ� v p¾úcnom arteriálnom rieèisku sa indikuje
aj antikoagulaèná lieèba warfarínom. V súèasnosti je metódou
vo¾by transplantácia p¾úc, ktorá je u nás zatia¾ nedostupná.
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