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Predstavujeme kazuistiku 28-rocnejZzeny s viacroénou anamnézou dusnosti s vyraznou progresiou v ostatnych Siestich mesiacoch. Echokardiografické vysetrenie,
angiografia a RTG hrudnika odhaluji extrémnu dilatéciu plicnice a tazka prekapildmu plicnu hypertenziu. Daldimi vySetreniami nepotvrdzujeme restrikend ani
obstrukEnd formu pllcnej hypertenzie, skratovd chybu ani tromboemibbolickd pulmondinu chorobu. Stav hodnotime ako primdrnu pldcnu hypertenziu s extrémnou
dilataciu pltcnice s Utlakom kmenia favej korondrnej tepny. V zéverecnej diskusii sa zaoberdme terapuetickymi moznostami riesenia uvedeného pripadu.
Kraéové slové: dilatécia pulmondinej artérie — prekapildma plicna hypertenzia - Gtlak kmena lavej korondmej tepny

SUROVCIK R, ONDREJCAK R, FEUREISL R, HLAVACEK K, HAVELKA J, SKVARIL J, KOCARNIKOVA J, JEBAVY J. Pulmonary artery dilatation with compression of the left
coronary artery trunk in a female patient with primary pulmonary hypertension. Cardiol 2004;13(4):220-223

We present the case of 28-year old woman with a history of dyspnoe and severe progression in the last six months. Echocardiography, angiography and X-
ray of the thorax have revealed severe dilatation of the pulmonary artery and severe praecapillary pulmonary hypertension. Other examinations have not
confirmed restrictive, obstructive forms of pulmonary hypertension, shunts or thromboembolic pulmonary disease. We consider the case as to be one of primary
pulmonary hypertension with severe dilatation of the pulmonary artery and compression of the left main coronary artery. The final discussion concerns the

options for therapy.

Key words: Dilatation of pulmonary artery - Precapillary pulmonary hypertension - Compression of left main coronary artery

Predstavujeme kazuistiku 28-rofnej Zeny sviacrocnou anam-
nézou dusSnosti, s vjraznou progresiou v ostatnych Siestich me-
siacoch, ked'dosiahla stupen NYHA II1. Obcasné tlakové bolesti
privéacej fyzickej ndmahe do kopca klasifikécie CCS I1. Bezanam-
nézy synkop a opuchov dolnych koncatin. V anamnéze pred 0s-
mimi rokmi Hashimotova struma, jeden porod, bez komplikécii.

Objektivny ndlez pri prijati: tlak krvi (TK) 100/60 mmHg, p
76/min reguldrny, dychanie vezikularne, Cisté, napln jugular-
nych vén v norme, struma difiizna a noddzna, akcia srdca
pravideln4, akcentécia 2. ozvy nad pulmonélnou chlopiiou s
diastolickym $elestom s propagaciou k Erbovmu bodu, bola
pritomnd 3. ozva, ostatny fyzikélny nélez bez pozoruhodnosti.

Vysledky laboratornych vySetreni

Biochemické vysetrenie: glu 4,66 mmol/l, urea 5,28 mmol/],
kreatininv sére 87,2 ukat/l, KM 343 umol/l, AST 0,46 ukat/l,
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ALT 0,66 ukat/l, ALP 1,24 ukat/l, Na 140,2 mmol/l, K 4,41
mmol/l, Chlo 102,5 mmol/l, TGL 1,45 mmol/l.

Krvny obraz: leukocyty 8,7, erytrocyty 5,19, hemoglobin
16,1, trombocyty 244; diferencidlny krvny obraz: neutrofily
72,9 %, lymfocyty 20,4 %, monocyty 5,0 %, eozinofily 1,4 %,
bazofily 0,30 %.

Hemokoagulacnévysetrenie: APTT 32,95, INR 1,06, fibrino-
gén 3,93 g/l, antitrombin I11 104 %, protein C 80 %, protein S
67 %.

Imunologickeé vySetrenie: celkové bielkoviny 64 g/l, albumin
44 g/1, CRP 4 mg/l,1gG 8,24 ¢/1,1gA 0,83 g/l IgM 0,71 g/, C3
zlozka komplementu 1,12 g/l, C4 zlozka komplementu 0,23 g/,
nepreukdzany paraprotein.

Autoprotildtky: anti-dsDNA negativne, ANA negativne,
ANCA negativne, RF negativne.

Sérologické vysetrenie: antiHIV 1,2 negativne, HBsAg ne-
gativne.

Na EKG boli znamky hypertrofie pravej komory s preta-
zenim. Na RTG hrudnika boli pritomné znamky dilatécie plic-
nice a pravej komory (PK), bez zndmok stazy vmalom obehu.

Pred siedmimi rokmi pre ndlez Selestu sa vykonalo TEE
wSetrenie (transezofagealna echokardiografia) s ndlezom mier-
ne rozsirenej pliicnice, bez nalezu skratovej chyby a pliicnej
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Obrazok 1 TTE zobrazenie z parasternalnej projekcie na dlha os:
hypertrofia a dilatacia pravej komory

Figure 1 TTE imaging from parasternal long axis view: hypertrophy and dilatation of the right
ventricle

TTE - transtorakalna echokardiografia (17 - Transthoracic echocardiography),
PK — prava komora (Right ventricle), LK — lava komora (Left ventricle), AO —
aorta, LS — lava predsien (Left atrium)

Obrazok 2 TTE zobrazenie z parasternélnej projekcie na kratku
os: dilatacia pravej komory, ,D-shape” Utlak septa lavej komory
ako nepriamy prejav vyraznej plicnej hypertenzie

Figure 2 TTE imaging from parasternal short axis view: right ventricular dilatation , “D-shape”
compression of the septum of the left ventricle as an indirect sign of significant pulmonary
hypertension

TTE - transtorakalna echokardiografia (17 - Transthoracic echocardiography),
PK — prava komora (Right ventricle), LK — lavd komora (Left ventricle), AP —
arteria pulmonalis (Puimonary artery)

Obrazok 3 TTE zobrazenie z apikélnej (Stvordutinovej) projekcie:
vyznamna trikuspidalna regurgitacia s vysokorychlostnym jetom
ako prejav vyznamnej plicnej hypertenzie

Figure 3 TTE imaging from apical four chamber view: significant tricuspid regurgitation with
a high speed jet as a sign of significant pulmonary hypertension

TTE - transtorakalna echokardiografia (17 - Transthoracic echocardiography),
PK — prava komora (Right ventricle), LK — lavd komora (Left ventricle), PS —
prava predsien (Right atrium), LS — lava predsien (Left atrium)

hypertenzie. Aktudlne TTE vySetrenie (transtorakdlna echo-
kardiografia) odhalilo vyznamni dilatéciu plicnice, vysoké tla-
kyv pravostrannych srdcovych oddieloch a zndmky tazkej po-
kojovej pliicnej hypertenzie. PK bola dilatovand s hypertrofiou
stien a zhorSenou systolickou funkciou. Dalej bola detekova-

Obrazok 4 TTE zobrazenie z apikélnej (Stvordutinovej) projekcie:
prejavy hypertrofie a dilatacie pravej komory

Figure 4 TTE imaging from apical four chamber view: signs of right ventricular hypertrophy
and dilatation

TTE —transtorakalna echokardiografia (17 - Transthoracic echocardiography),
PK — prava komora (Right ventricle), LK — fava komora (Lett ventricle), PS —
prava predsien (Right atrium), LS — lava predsien (Left atrium)

nd vyznamn4 regurgitacia pulmonalnej chlopne a stopové re-
gurgiticie na AV ustiach (obrazky 1-4).
Pri TEE vySetreni nachddzame aortélny koren kompri-

movany vyrazne dilatovanou pliicnicou (AP). Plicnica je ex-
trémne dilatovana na asi 64 mm, s dilataciou oboch vetiev.
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Obrazok 5 TEE zobrazenie: dilatacia pravej komory a vyrazna
dilatacia arteria pulmonalis. Po podani echo kontrastu sa zobrazuje
prava komora a plicnica, bez prieniku kontrastu do lavostrannych
oddielov, skrat nebol detekovany

Figure 5 TEE imaging: dilatation of the right ventricle and significant dilatation of the pulmonary

artery. After administration of echo contrast agent right ventricle and pulmonary artery is
imaged, without penetration of the contrast into leftsided segments, shunt was not detected

TEE - transezofagealna echokardiografia (TEE - Transesophageal

echocardiography), PK — prava komora (Right ventricle), AP — arteria pulmonalis
(Pulmonary artery)

Obrazok 7 Koronara angiografia: tubularna 55 % stenéza kmera
ACS

Figure 7 Coronary angiography: tubular 55% stenosis of the LCA trunk
ACS - lava koronarna tepna (LCA - Left coronary artery)

Potvrdzujeme nalez vyznamnej regurgitécie pulmonélne;j
chlopne azndmky vyznamne; pliicnej hypertenzie. Nepodari-
lo sa zobrazit nijaky skrat priamo ani po podani kontrastne;j
latky (obrazky 5, 6).

CTvysetrenie hrudnika potvrdzuje echokardiografické né-
lezy. Primerany nalez na pliicnom parenchyme, [avostrannych

Obrazok 6 TEE zobrazenie: extrémna dilatacia plicnice, Utlak
bulbu a ascendentnej Casti aorty. V hornej Casti je dilatovana prava
komora.

Figure 6 TEE imaging: extreme dilatation of the pulmonary artery, compression of aortic bulb
and ascendent part of the aorta. In the upper part the right ventricle is dilated.

TEE - transezofagealna echokardiografia (TE€ - Transesophageal
echocardiography), PK — pravad komora (Right ventricle), AO — aorta, AP —

arteria pulmonalis (Pulmonary artery)

srdcovych oddieloch a aorte. Pritomnd je vyraznd dilatacia
plicnice od korenia aZ do periférie, s hypertrofiou a dilaté-
ciou pravej komory a dilataciou pravej predsiene.

Pri hemodynamickom vySetrenije pritomna tazka prekapi-
larna plticna hypertenzia (takmer vyrovnané tlaky so systémo-
vymi) aznizeny srdcovy index (SI) a mintitovy vydaj (MV). Na-
sledne sa vykonali testy na plicnu vazodilatacnu rezervu. Po
infazii adenozinu (s maximalnou davkou 5 400 ng/kg/min) ne-
nastali zmeny hemodynamickych parametrov. Po i.v. aplikécii
prostacyklinu sa zniZil stredny tlak v plicnici 0 30 % a zniZila sa
celkova pliicna rezistencia 0 25 %. Test sa vyhodnotil ako pozi-
tivny a odporucalo sa zacatliecbu vazodilatatormi.

Koronarograficky nélez zistil 55 % tubuldrnu stendzu
kmeia favej korondrnej tepny (ACS), s normalnym nalezom
na ostatnych koronarnych artériach (obrazok 7). Stendza
kmena ACS sa nezmenila ani po intrakorondrnom podani
nitroglycerinu.

Perftizna scintigrafia pliic a digitalna substrakénd angio-
grafia (DSA) pliicnice bez detekcie plicnej embolizacie. Scinti-
grafia Zilného systému bez dokazu trombozy.

Zakladné biochemické vySetrenie, krvny obraz, zakladné
imunologické a sérologické vySetrenie v medziach normy.

Diskusia

Zékladom liecby primarnej plicne] hypertenzie st vazo-
dilatacné latky (Ca blokatory, prostacyklin). Sucastou palia-
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tivnej terapie je balonikova septostdmia predsieni predo-
vSetkym v rozvojovych krajinach, najma pre nemoznost reali-
zovat int formu liecby. Zatazen4 je vSak vysokou mortalitou
(8-10%).

Optimalny manazment utlaku kmena lavej koronérnej
tepny u pacientov s primarnou pliicnou hypertenziou nie je
jasny a nie je doposial definovany. Niektori autori preferuji
stenting alebo aortokoronarny by-pass (CABG), avSak bene-
fit tohto postupu je neisty a kontroverzny (1,2). V literattire
bol opisany pripad zlepSenia angiografického obrazu a zné-
mok ischémie prizatazovom teste po chirurgickej intervencii
(3). Ak je vonkajSia kompresia kmenia favej korondrnej tepny
reverzibilnd po Gspesnej liecbe pulmonalnej hypertenzie a kli-
nicky nie je pritomnd myokardidlna ischémia, potom bilate-
rélna transplantdcia plic by mohla byt vhodnym terapeutic-
kym postupom. AvSak v pripade fixovane] ischémie, napriklad
prikoincidencii aterosklerotického postihnutia kmena ACS,
alebo inych patologickych zmendch kmena ACS, vhodnejSou
sa zda transplantacia srdca a pliic a ako druhé moZnost per-

kutdnna korondrna intervencia so stentovanim alebo CABG
spolu s transplantdciou pliic (2). U uvedenej pacientky sme
vzhladom na extrémnu dilatéciu pliicnice, dilataciu pravej ko-
mory azmenené anatomické pomery odporucili v spolupréci
s centrom pre lieCbu primérne;j plicnej hypertenzie trans-
plantéciu srdca a pluc.
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