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po transplantacii srdca a pl'uc
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FABIAN J, GONCALVESOVA E, HAJKOVA M, LESNY P. Prvy pacient zo Slovenska po transplantdcii srdca a plic. Cardiol 2006;15(4):219-222.
Transplantécia vnatrohrudnych orgdnov je klinickd liecebnd metdda pre prisne selektovanu skupinu pacientov so zZlyhdvanim tychto orgdnov, u ktorych

je rediny predpoklad, Ze liecba bude pre nich prinosnd. Lie¢ba pacientov s viodenou srdcovou chybou a Eisenmengerovym syndrédmom je u nds limitovand.

Korekcia chyby ani transplantdcia srdca nie si mozné. Na zahrani¢nom pracovisku sme konzultovali pdt pacientov s pokro&ilymi srdcovymi chybami

s otdzkou indikdcie transplantdécie plic alebo srdca a plic.

Opisujeme pripad 54-roéného muza s vrodenym defektom komorového septa s Eisenmengerovym syndrémom s vyraznou progresiou dychavice
a cyandzy v ostatnych dvoch rokoch. Pacient podstipil domino transplantéciu srdca a plic. Uvddzame podstatu a potencidine vyhody domino techniky,
kedy sa priiemca srdca a plic sicasne stdva darcom viastného srdca. Sest mesiacov po transplantécii je stav pacienta priaznivy a funkcia srdca a plic

normdina.

Klacové slova: vrodené srdcové chyby v dospelosti — Eisenmengerov syndrém - transplantécia srdca a pltic - domino

FABIAN J, GONCALVESOVA E, HAJKOVA M, LESNY P. First patient from Slovakia after a heart and lung transplantation. Cardiol 2006;15(4):219-222.

Heart and lung transplantation is a clinical therapeutic method for a strictly selected patient population with failure of these organs, and who have
areal chance to profit from this freatment. The freatment of patients with grown-up congenital heart disease and Eisenmenger syndrome is limited in our
conditions. We have consulted five of our patients in foreign institutions with advanced grown-up congenital heart disease on indication of lung or heart-

lung fransplantation.

The authors report a case of a 54-year old man with congenital ventricular septal defect with Eisenmenger syndrome, with progression of dyspnea and
cyanosis in the last two years. The patient underwent the domino heart - lung fransplantation, when the recipient of the heart and lungs becomes the
donor of his own heart. Six months after surgery the clinical status of the patients is favorable and heart and pulmonary functions are normal.
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Prvi tspesnu transplanticiu srdca a plic (HLuTx)
vykonal Reitz so spolupracovnikmiv roku 1981 (1). O pit
rokov neskor pouzil Yacoub pri HLuTx domino techniku
(2). V ceskoslovenskom pisomnictve sa prvykrat proble-
matikou HLuTx zaoberal jeden z autorov uz pred 20 rok-
mi (3). Napriek dlhodobej teoretickej a praktickej pri-
prave ostava u nas transplantdcia pliic alebo srdca a pliic
nadalej nedostupna.

Opis pripadu

V miji roku 2003 sme prijali 52-ro¢ného muza
s vrodenym defektom komorového septa (VSD) pre
progresiu dychavice a cyandzy. VSD sa diagnostikoval
v itlom detstve a jeho uzéaver bol opakovane kontrain-

> 2

dikovany pre tazku plicnu hypertenziu. Pacient bol

Z 'Oddelenia zlyhévania a transplantacie srdca, Narodny Ustav srdcovych
a cievnych chor6b v Bratislave, Slovenska republika
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anamnesticky az do roku 2000 bez vyznamnejsich taz-
kosti s fyzickou vykonnostou na trovni NYHA II. Pri
fyzikdlnom vySetreni bola zretelnd centrdlna cyandza a
kyjacikovité prsty. Auskultacne bol pritomny systolicky
Selest 2/6 pozdiz favého okraja sterna. Na elektrokardio-
grame boli znaky hypertrofie pravej komory a znaky,
ktoré svedcili pre plicnu hypertenziu (obrazok 1). RTG
hrudnika zobrazil vyrazne prominujtci pulmonélny ob-
lucik, dilatované vetvy plicnice v hilovej oblasti
a redukovanu periférnu cievnu kresbu (obrazok 2).
Echokardiografia potvrdila asi 2,5 cm velky subaortal-
ny defekt komorového septa (obrazok 3). V ECHO ob-
raze dominovala hypertrofia a dilaticia pravej komory,
funkcie oboch komor boli normélne. Systolicky tlak
v pravej komore kalkulovany z trikuspidalnej regurgi-
tacnej krivky bol 110 mmHg a podla dopplerovského
vySetrenia boli tlaky v oboch komorach vyrovnané. Pri
Sestmindtovom teste chodzou presiel pacient 290 m.
Limitécia fyzickej aktivity bola na trovni NYHA IIL
Koronarogram bol norméalny. Obojstranna srdcové ka-
tetrizacia potvrdila podobné tlaky v aorte a plicnici,
krivky z pravej a lavej komory boli identické. Okrem
kompenzacnej polycytémii (hemoglobin 202 g/l, hema-
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Obrazok 1 EKG znaky plicnej hypertenzie a hypertrofie pravej
komory
Figure 1 ECG signs of pulmonary hypertension and hypertrophy of the right ventricle

| J

Obrazok 2 RTG hrudnika s prominujicim pulmonalnym obluc¢ikom

a dilatovanymi vetvami plucnice
Figure 2 Chest X-ray with a prominent arch and dilated branches of the pulmonary artery

Obrazok 3 Echokardiograficky obraz velkého subaortalneho
defektu komorového septa (oznaceny Sipkou)

Figure 3 Echocardiographic view of a large subaortic ventricular septal defect (indicated
by the arrow)

tokrit 69 %) a hypoxémii (saturécia arteridlnej krvi kys-
likom 82 %) boli biochemické a hematologické para-
metre normélne.

V decembri roku 2003 sme pacienta predstavili na
Klinike hrudnej a srdcovej chirurgie v Allgemeines Kran-
kenhaus (AKH) vo Viedni. Na viedenskom pracovisku
pacienta hodnotili ako potencidlneho kandidata na LuTx
alebo HLuTx. Indikéciu transplantacie nepovazovali za
naliehavu a odporucili konzervativny postup so sledova-
nim vyvoja ochorenia.

Klinicky stav pacienta sa postupne zhorSoval. Pacient
bol napriek domdacej oxygenoterapii limitovany dychavi-
cou pri akejkolvek ¢innosti, intermitentne aj v pokoji.
Saturdcia arterialnej krvi kyslikom klesla na 71 %. Vzdia-
lenost, ktort pacient presiel pri Sestmindtovom teste cho-
dzou, sa skratila na 170 m. V m4ji 2005 sme opét konzul-
tovali AKH Vieden. Po zhodnoteni vyvoja ochorenia,
klinického stavu a vysledkov vySetreni sa indikovalo ra-
dikdlne rieSenie. Do tivahy prichddzala LuTx a korekcia
VSD alebo HLuTx. Po ziskani sthlasu zdravotnej pois-
tovne v juli 2005 zaradili pacienta na ¢akaciu listinu na
transplantdciu. Diia 17. novembra 2005 vykonali v AKH
domino transplantdciu srdca a pliic.

Domino HLuTx znamend, Ze prijemca srdca a pliic
je darcom vlastného srdca. V opisovanom pripade to zna-
mena, Ze nés pacient dostal od kadaverézneho darcu srdce
a plica. Srdce nasho pacienta sa zreparovalo (uzéver
VSD) a stalo sa darcovskym pre dalsieho prijemcu (tzv.
domino srdce), ktory bol ¢akatefom na transplantéciu srd-
ca (obrazok 4).
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Obrazok 4 Schéma domino transplantacie srdca a plic
Figure 4 Scheme of the domino heart-lung transplantation

Pre klinicky vyznamnu stendzu hornej dutej zily
v mieste anastomozy bola na 1. pooperacny den nevyhnut-
na chirurgické revizia a implantdcia dakronovej protézy.
Nasledny vyvoj zdravotného stavu bol priaznivy. Funkcia
obidvoch Stepov (srdca aj pliic) bola normalna. Broncho-
skopia s biopsiou plic bola bez znamok rejekcie. Vzhla-
dom na priaznivy vyvoj zdravotného stavu s normalnym
echokardiografickym nélezom sa ustupilo od endomyokar-
didlnej biopsie. Pacienta na 28. poopera¢ny den prelozili
na Kliniku pneumoldgie a ftizeologie v Podunajskych Bis-
kupiciach. Styri mesiace po operécii ho vSak hospitalizova-
li pre symptomaticku epizddu hypotenzie. Pocas hospitali-
zécie sa rozvinula lobarna pneumonia (etiologickym agens
bola Pseudomonas aeruginosa), ktort sa podarilo zvlad-
nut komplexnou liecbou vratane kombinovanej antibiotic-
kej terapie. Pneumoniu sme hodnotili ako nozokomidlnu.
Pri poslednom vySetreni v maji 2006 bol zdravotny stav
pacienta dobry. Pliicne a srdcové funkcie boli priaznivé.

Snad najlep$im ukazovatelom vysledku opericie je
konStatovanie pacienta ,,prvykrat v Zivote som zdravy“.

Diskusia

Nas pacient je prvym pacientom zo Slovenska, kto-
rému transplantovali srdce a plica. Sicasne je prvym
zivym darcom srdca.

Optimélna liecba Eisenmengerovho syndrému nie je
znama. Do tdvahy prichddza transplanticia srdca a plic,
alebo transplantacia pluc. Podla medzinarodného regis-
tra ISHLT (International Society for Heart and Lung
Transplantation) je prezivanie po oboch typoch operacii
podobné, zavisi predovSetkym od skisenosti jednotlivych
centier (4). Waddell a spol. (5) multivaria¢nou analyzou
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ukézali signifikantne lepSie prezivanie pacientov s VSD
a Eisenmengerovym syndromom po HLuTx ako po LuTx.
NajvacSou nevyhodou HLuTx je nedostatok organov,
preto ich pocet neustéle klesa, respektive sa pouziva do-
mino technika. Spravne nacasovat transplantciu
u pacienta s Eisenmengerovym syndromom je osobitne
ndrocné, pretoze pacienti si dlhé roky relativne
v stabilnom klinickom stave a zhorSenie nastupuje néhle
arychlo progreduje. VSeobecné indikacné kritéria
k LuTx, respektive HLuTx st uvedené v tabulke 1.

Tabulka 1 Indikacné kritérid na transplantaciu pluc alebo srdca a

pltc
Table 1 Indication criteria for lung or heart-lung transplantation

Progresia symptomov (dychavica, synkopy, arytmie)

(Symptoms progression: dyspnea, syncope, arrhythmias)

NYHA Il a IV (wyHA it and NYHA 1V)

I)Ieakceptovatel’né kvalita Zivota (Unacceptable quality of life)

Sestminttovy test chddzou < 350 m (Six-minute walk test < 350 m)

RAP > 10 mmHg, mPAP > 55 mmHg, Cl < 2,1 I/min/m?

Saturacia O, v pliicnici < 65 % (ixed pulmonary artery blood oxygen saturation)

RAP —tlak v pravej predsieni (Rignt atrial pressure), mPAP — stredny tlak v plicnici
(Mean pulmonary artery pressure), Gl — srdcovy index (Cardiac index)

Domino HLuTx ma v porovnanis obojstrannou LuTx
viacero potencidlnych vyhod. Niektori chirurgovia pova-
Zuju transplantdciu srdca a plic ,,en block® za technicky
jednoduchsiu ako obojstrannu transplanticiu plic (6).
Dovodom je najmé ponechanie aortobronchidlnych
anastomdz, ¢im sa mozno vyhnut riziku portch prekrve-
nia trachey. Postupy zdvisia od skidsenosti jednotlivych
centier.

Prijemca srdca dostdva organ od Zivého darcu. Vse-
obecne je zndme, Ze mozgova smrt ma nepriaznivy vplyv
na kvalitu darcovského orgdnu. Mozgova smrt spusta
kaskddu molekuldrnych a bunkovych procesov, ktoré
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uvolilujui prozépalové mediatory. V dosledku toho mozu
vzniknuf Strukturdlne a funkéné zmeny v orgénoch dar-
cu, ktoré redukuju ich prezivanie (7). Ukézalo sa, ze
mozgova smrt je vyznamnou determinantou vaskuldrnej
choroby darcovského srdca (8). Ini autori poukazali na
CastejSi vyskyt rejekénych epizdd u orgénov od darcov
s prolongovanou mozgovou smrtou (9). Anyanwu a spol.
(10) na velkom stibore 97 pacientov po domino transplan-
tacii srdca ukazali zniZenu incidenciu a zdvaznost vasku-
larnej choroby srdca v porovnani so Stepmi od kadave-
réznych darcov. Ischemicky cas srdca pri domino HLuTx
je signifikantne kratsi ako pri odbere organov od kadave-
rézneho darcu. Na druhej strane viaceri autori nenasli
rozdiel v kratkodobom ani dlhodobom prezivani
u prijemcov od zivych a kadaveréznych darcov srdca (11
-13).

Druhym unikétnym aspektom domino HLuTx je
moznost pouZitia srdca pre pacientov s plicnou hyper-
tenziou. Niektori kandidati na transplantéciu srdca maju
tazkd plicnu hypertenziu, ktora je kontraindikéciou
k transplantacii srdca. Dovodom je vysoké riziko véasné-
ho pooperacného zlyhania ,,zdravej“ pravej komory, kto-
rd nie je pripravend pracovat proti vysokému tlaku
v plicnici. Srdce nasho pacienta s Eisenmengerovym
syndromom bolo idedlne ,,predtrénované* na pracu pro-
tivysokému tlaku v pliicnici, a preto bolo vhodné na trans-
plantdciu pacientovi s tazkou plicnou hypertenziou.

Dalsou vyhodou je moznost dokladného predoperac-
ného vySetrenia srdca od zivého darcu.

Spolu s opisovanym pacientom sme opakovane hos-
pitalizovali a vySetrili 14 dospelych pacientov s VCHS
v pokrocilom $tddiu. Zékladné diagndzy boli nasledov-
né: Defekt komorového septa (VSD) u siedmich pacien-
tov, Fallotova tetraldgia u dvoch pacientov, perzistujuici
ductus arteriosus (PDA), defekt atrioventrikuldrneho
septa, transpozicia velkych ciev (TGA), korigovana
transpozicia velkych ciev a plicna atrézia u jedného pa-
cienta. U vSetkych pacientov konvenéné rieSenie chyby
ani HTx neboli mozné. Pét pacientov sme prezentovali
na Klinike srdcovej a hrudnej chirurgie v AKH vo Vied-
ni s otdzkou indikdcie LuTx a stcasného chirurgického
rieSenia chyby alebo indikdcie HLuTx. Traja z nich mali
VSD, jeden PDA a jeden TGA s VSD. Pacienti s VSD
a PDA neboli v detstve operovani a vyvinul sa u nich Ei-
senmengerov syndrom. Pacient s TGA bol po paliativnej
Mustardovej operdcii. U pacienta s PDA sa urobila LuTx
s korekciou VCHS, jeden pacient s VSD nédhle zomrel
v ¢akacej dobe na LuTx, jeden bol kontraindikovany pre
deformitu hrudnika, jeden pacient s VSD je aktudlnym
¢akatefom na LuTx alebo HLuTx a jeden pacient pod-
stapil HLuTx (opisany v tejto praci).

Transplantacia vnutrohrudnych orgénov je klinick
lieCebnd metdda pre prisne selektovant skupinu pacien-
tov so zlyhdvanim tychto organov, u ktorych je redlny
predpoklad, Ze budu z liecby profitovat. Transplantacny
program sa moze UspeSne rozvijat pri dokonalej multi-
disciplindrne;j a interinStitucionalnej spolupréci. Kedze aj
v najblizsich rokoch je dostupnost LuTx u nés neista, nasi
pacienti st odkdzani na spoluprdcu domécich a zahra-
ni¢nych pracovisk.
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