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Souhrn: Takayasuova arteritida je vzacnd chronicka vaskulitida postihujici zejména aortu a jeji hlavni vétve, kterd postihuje mno-
hem castéji Zeny v poméru 8 : 1 k muziim a vznikd témé¥ vyluéné ve véku do 40 let Zivota. Velmi vzacné se projevuje vznikem za-
vazné aortdlni regurgitace nebo vyznamnou stenézou hlavnich kmend plicnice. Popisujeme p¥ipad 49leté nemocné, u které se pro-
jevila kritickou stenézou hlavniho kmene plicnice vlevo s naslednou plicni hypertenzi, tézkou aortélni regurgitaci, kritickou stené-
zou levé rendlni tepny a pravdépodobné i stenézou kmene levé véncité tepny. Stiedni iseky podkli¢kovych tepen vyraznéji postizeny
nebyly. Vzhledem k tézkému srde¢nimu selhdvani nemocnd podstoupila plastiku mitralni chlopné a nahradu aortdlni chlopné.
V ¢asném pooperaénim obdobfi viak zemtela na nezvladatelnou plicni hypertenzi.
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Pulmonary hypertension in Takayasu arteritis

Summary: Takayasu arteritis (TA) is a rare chronic vasculitis primarily involving the aorta and its main branches. The disease
affects women much more frequently than men, the ratio being 8: 1. The onset occurs in the teenage years, always before age of
40. Aortic regurgitation is rare. The pulmonary artery stenosis may also rarely occur. We report the case of a 49-year old female
patient with Takayasu arteritis who presented with severe left pulmonary trunk stenosis resulting in pulmonary hypertension,
severe aortic regurgitation due to the dilatation of the ascending aorta, mitral insufficiency, critical left renal artery stenosis, and
probably with left main coronary artery stenosis. No severe stenosis or occlusion in the mid portion of mid subclavian artery
lesion were present. Because the patient presented with serious congestive heart failure, she underwent mitral valvuloplasty and
aortic valve replacement. However, the patient died in early postoperative period due to pulmonary hypertension which failed to
respond to pharmacotherapy.
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Uvod

Takayasuova arteritida (TA) je za-
nétlivé a stendzujici onemocnéni ne-
znamé etiologie postihujici prede-
viim velké a stfedni tepny odstupujici
z oblouku aorty a samotny oblouk
aorty. Poprvé ji popsal japonsky
oftalmolog Takayasu v roce 1908.
Projevuje se lymfocytdrni infiltraci
adventicie nebo medie, pfi které do-
chazi k vazivovému jizevnatén( s ten-
denci ke vzniku pozanétlivé stendzy.
Vzhledem k typickému histologické-
mu nalezu je TA Fazena mezi obrov-
skobunécné arteritidy spole¢né s tem-
poralni arteritidou. Klasickd TA je
popisovdna zejména v asijské popu-
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laci, vyskyt v Evropé a Severni Ameri-
ce je vzacny a odhaduje se na 1,2 az
2,6 pripadt na milién obyvatel. Zeny
jsou ve srovndni s muzi postizeny
v poméru 8 : 1. TA postihuje nej¢asté-
ji oblouk aorty a tepny z ni odstupu-
jici, predevsim truncus brachioce-
phalicus, karotidy, podklickové tepny
a renalni tepny. MiZze postihnout
i plicni tepny, vznik klinicky vyznamné
plicni hypertenze je vSak velmi vzacny
[1]. Raritni je soucasny vyskyt posti-
zeni plicnich tepen a hemodynamicky
vyznamné aortalni insuficience. Zu-
Zeni korondrnich tepen v souvislosti
s TA je popisovdno u méné nez 10 %
nemocnych.

Lécebné byl u TA opakované ové-
fen dobry efekt glukokortikoidd [2]
na stendzy systémovych arterii, ale
zatim nebylo prokdzano pozitivni
ovlivnéni stendz plicnich tepen touto
farmakologickou lé¢bou. Protoze se
jednd o onemocnénti, se kterym se se-
tkdvdme vyjimecné a jehoz diagnosti-
ka ma Fadu zaludnosti, dovolujeme si
predlozit kazuistiku nasi nemocné.

Popis pfFipadu

49leta zena byla odeslana do naseho
centra ke zjisténf priciny plicni hyper-
tenze. Od mlddf se lé¢ila pro asthma
bronchiale s polyvalentni alergif (prach,
pyly, roztoc¢i). Tato nemocnd zacala
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Vent. rate
PR interval 140 ms
QRS duration 88 ms
QT/QTe  338/413 ms
P-R-T axes 60 60 0

90 bpm
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Obr. 1. EKG: SR, fr. 80/min s vyraznymi znamkami hypertrofie pravé

komory.

mit poprvé vétsi problémy s dusnosti
v roce 1999. Soucasné se objevila
bolest na hrudi, kterd rychle progre-
dovala do klidové anginy pectoris.
Dusnost a klidové stenokardie byly
divodem k provedeni ergometrie
a nasledné koronarografie, kterd pro-
kazala témér kritickou ostidlnf stend-
zu kmene levé véncité tepny. Mimo
postizen{ kmene levé véncité tepny
dal3i stenézy nalezeny nebyly. Akutné
byla provedena chirurgicka revasku-
larizace, pfi které byl nasit Zilni aorto-
korondrni bypass na ramus margina-
lis sinister (RMS) a tepenny s pouZi-
tim levé mamarni tepny na ramus
interventricularis anterior (RIA). Po
této operaci doslo k vymizenf steno-
kardii a zmirnéni dusnosti. O rok po-
zdéji byla u nemocné zjisténa arte-
ridIni hypertenze a hypotyredza a by-
la nasazena farmakologickd lécba.
V roce 2002 tato nemocna prodélala
ataku klidové dusnosti, za jejiz pFici-
nu byla urcena embolie do plic (veri-
fikovdno plicni scintigrafif). Od této
ptthody uZzivala warfarin. Presto se
dusnost nadale zhorSovala, objevil se
drézdivy kasel a Tkrdt se vyskytla he-
moptyza. V roce 2003 byly na RTG
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srdce a plic v levém stfednim poli na-
lezeny infiltrdty, k jejichZ etiologii se
pouze na zdkladé RTG snimku neby-
lo mozné vyjadrit. Ndlez na kontrolni
plicni scintigrafii podporoval diagné-
zu plieni embolie, ale nevyloudil ani
ptipadny tumor levé plice. Proto bylo
provedeno vysetieni magnetickou re-
zonandi, kterd p¥itomnost nddoru vy-
loucila, avsak prekvapivé prokdzala
nepravidelna ztlusténi ve sténé tepen
odstupujicich z oblouku aorty typic-
ké pro Takayasuovu arteritidu. Byly
nasazeny kortikoidy s pocdte¢ni dav-
kou 1 500 mg metylprednizonu i.v.
denné a pokracovalo se po 6 mésicti
poddvdnim prednizonu peroralné
v davce 60 mg denné. Presto dusnost
naddle progredovala. V breznu roku
2004 byla zjisténa vyznamnd aortaln{
regurgitace 3.-4. stupné a na zdkladé
echokardiografického vySetteni bylo
také vysloveno podezieni na tézkou
plicni hypertenzi a nemocna byla
odesldna do naseho centra. P¥i prv-
nim prijeti v dubnu roku 2004 byla
nemocnd klidové dusnd, bez znamek
cyandzy. Na karotidach byl obou-
stranné slysitelny systolicky Selest, na-
pln krénich Zil nebyla zvysend. Dycha-

ni nad obéma plicnimi poli bylo
sklipkové, bez vedlejsich fenoménd.
Akce srde¢ni byla pravidelnd s hlu¢-
nym diastolickym Selestem s maximem
v 2. mezizeb¥ vpravo a ve 4. mezizeb#
vlevo. Dolni koncetiny byly bez otokd
a znamek zadnétu, s oboustrannymi
klidnymi varixy. Jatra ani slezina nebyly
palpacné zvétsené. Krevnf tlak na levé
horni koncetiné byl 185/85 mm Hg,
na pravé 160/80 mm Hg, tepova frek-
vence 80/min. Z pomocnych vySetreni
u nas uvadime jen ta nejddlezitéjsi:

EKG: SR, frekvence 80/min se sr-
deéni osou doprava a se zndmkami
hypertrofie pravé komory (obr. 1).

Skiagram hrudniku: rozsifeni central-
nich kmen( plicnice, v plicich znacné,
ale velmi nepravidelné zmnozené
interstitium s nepravidelnou distribu-
ci vzduchu; zvétSeni srdec¢niho stinu.

Spirometrie: ventila¢ni hodnoty v dol-
nim pasmu normy, lehka obstrukce.

Echokardiografie: dobra systolickd
funkce levé komory s ejekéni frakef
61 %; masivni aortalni regurgitace
stupné 4+ a vyznamna mitrdlni re-
gurgitace stupné 3+; vyraznd dilatace
pravé siné (54 mm), nezvétSena pra-
vd komora (enddiastolicky rozmér
v parasterndlni projekci na dlouhou
osu 23 mm); stfedni systolickd dys-
funkce PK (systolicky pohyb trikuspi-
dalniho anulu 17 mm); hraniéni ten-
ze v pravé sini a vyrazné zvysend tenze
v plicnici (odhad systolického tlaku
asi 94 mm Hg) a vyznamna trikuspi-
dalni regurgitace 3.-4. stupné.

Sonografie karotid s bilateralné zesile-
nou sténou arteria carotis communis.

Sonografie bricha: zmen3eni levé led-
viny s redukcfi parenchymu na 6 cm,
duté systémy bez dilatace.

Dynamickd scintigrafie ledvin: vyznam-
na funkénf stranovd asymetrie. Leva
ledvina mensi, s podilem na celkové
glomerularnf filtrace 29 %.

CT rendlnich tepen: vlasova stendza
levé rendlni tepny (obr. 2).

Angiografie biisni aorty: 99% ostialni
stendza levé rendlni tepny; ad hoc by-
la provedena angioplastika této ste-
ndzy s implantaci stentu.
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Obr. 2. CT rendlnich tepen: vlasova stendza levé rendlni
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Spin: -4
Tilt: =405

2 Distance: 1.23%8

3 Distance: 17
4 Distance: O.
S Distapce: 0.3

Obr. 3. MIP rekonstrukce CT hrudniku: kriticka stenéza

levé a. pulmonalis (3ipka).

Obr. 4. Koronarografie: dsti kmene
levé véncité tepny s hraniéni stené-
zou (8ipka), kterad neprestupuje

do odstupu ramus circumflexus
(RCx).

Angio-CT vysetreni aorty a jejich vétvi,
korondrnich a pulmondlnich tepen: tézké
zmény na arteridlnim fecisti pravé pli-
ce charakteru plicni hypertenze; vlevo
témé¥ nedetekovatelnd perfuze s kri-
tickou stenézou kmene levé plicnf
tepny; vlastni hlavni kmen plicnice
s nerovnymi konturami a nepravidel-
né zesilenou ventralni sténou; na vét-
vich odstupujicich z oblouku aorty
nalez cirkuldrné zesilenych stén zatim
bez zdzenf lumina s maximem nélezu
na truncus brachiocephalicus; volné
prichodny Zilni bypass na ramus
marginalis, uzavfeny arterialni bypass
na RIA.
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Obr. 5. Bulbografie: mohutna
regurgitace kontrastni latky do levé
komory Sirokym jetem (Sipka),
angiograficky aortalni regurgitace
4. stupné.

CT hrudniku: vpravo nalez na a. pul-
monalis v mezich normy, vlevo nale-
zeno kritické zdZeni hlavniho kmene
plicnice s redukei plicni kresby v ce-
[ém levém plicnim k¥idle; na drovni
segmentdlniho vétveni vlevo bylo na-
lezeno mnozZstvi trombl v luminu,
¢aste¢né rekanalizovanych; rozsahlé
loZiskové zmény vlevo charakteru
fibréznich infiltrath nejspiSe po plic-
nich infarktech (obr. 3).

Selektivni koronarografie: Usti kmene
levé véncité tepny s hrani¢ni stendzou
(obr. 4), ktera neprestupovala do od-
stupu ramus circumflexus (RCx); RCx
se plnila do poloviny tepny, kde byla

Obr. 6. Mitralni regurgitace 3. stup-
né. Dilatovand leva sifi naplnénd
kontrastni latkou (Sipka).

patrna kompetice bypassu; tepenny
bypass na RIA byl uzavren, Zilni by-
pass na RCx byl volné prachodny;
dal3i tepny byly bez stendz; pf¥i aor-
tografii byla patrnd mohutnd regur-
gitace do levé komory Sirokym jetem,
angiograficky 4. stupné (obr. 5)
a mitralni regurgitace angiograficky
3. stupné (obr. 6).

Pravostrannd katetrizace: prava sin
14 mm Hg; pr. komora 71/19 mm Hg;
plicnice 65/19/36 mm Hg; tlak
v zaklinéni 21 mm Hg; srdecni vydej
2,83 | min; srde¢ni index 1,5 |/min/m?;
transpulmonalni gradient 15 mm Hg;
plicni arteridlnf rezistence 5,35 W.j.;
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Stenosis aortarum
pulmonarium

Obr. 7. Stendza obou vétvi a. pulmonalis, vyraznéji vlevo (Sipka).

v PR .

Obr. 8. Destrukce elastickych lamel v lamina media aortae. Barveni dle van

Giesona s elastikou (ptvodni zvétseni 200krat).

test akutni plicni vazodilatace s ana-
logem prostacyklinG byl pozitivni.
Laboratorni ndlezy: FW 2/6 ... 60/74;
vySetfeni krevnich plyni a acidoba-
zické rovnovdhy v tepenné krvi: pO,
7,2 kPa; Sa0, 87,4 %; pCO, 4,7 kPa;
vySetfeni krevnich plyn(i a acidoba-
zické rovnovéhy v centralni Zile: pO,
5,1 kPa; pCO, 5,02 kPa.; Sa0O, 68,4 %.
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Ostatni hodnoty pH, BE, BB, ABE
v mezich normy. Z dal3ich laborator-
nich vysledkd v mezich normy: KO
a diferencidl, urea, kreatinin, jaternf
testy, bilirubin, in vitro testy, glyke-
mie, mo¢ + sediment, koagula¢ni pa-
rametry, D-dimery, protilatky proti he-
patitiddm, triacylglyceroly, HDL-cho-
lesterol, syphilis sérum - VLDR

negativni; zvySeny: CRP 25,7; celkovy
cholesterol 5,6 mmol/l; LDL-cho-
lesterol 3,16 mmol/I.

Lécba

Jako prvni lé¢ebny vykon byla prove-
dena angioplastika stenézy levé renalni
tepny s implantaci stentu. Vzhledem
k vdZnému celkovému stavu s klido-
vou dudnosti, hypoxemii a zndmkam
srdecniho selhdni pfi masivni aortal-
ni regurgitaci, zdvazné mitrdlni re-
gurgitaci a smisenému typu plicni hy-
pertenze, byla nemocna nasledné in-
dikovana k ndhradé aortélni chlopné
a vykonu na mitrdlni chlopni, a to
i pFes vysoké operaéni riziko. Predpo-
kladali jsme, Ze perioperaéni odebra-
ni vzork( k histologickému vySetteni
umozni nase podezfeni na TA potvr-
dit nebo vyvritit.

Po predchozi pfipravé nemocné by-
la v mimotélnim obéhu provedena
anuloplastika mitrdIni chlopné Car-
pentierovym-Edwardsovym ringem
¢islo 26 a ndhrada aortélni chlopné
mechanickou chlopni St. Jude Medi-
cal ¢islo 21 do supraanuldrni pozice.
Pro atypicky ztlustélou sténu aorty
na 5 mm, kterd pfipominala vyhoje-
nou disekci nebo aortitidu, byl ode-
bran vzorek ze stény aorty a odeslan
k histologickému vysetfeni. Po odpo-
jeni mimotéIniho obéhu viak doslo
jesté na operacnim sdle k dramatické
progresi plicni hypertenze, kterd si vy-
Zadala pfimou srde¢ni masdz a inha-
laci analoga prostacyklinu iloprostu
a podani katecholamind. Dalsi hodi-
ny po operaci pretrvavala tézka plicnf
hypertenze se systolickym tlakem
v plicnici 100 mm Hg, ktera se nemé-
nila ani pres intravenézné podavany
epoprostenol. Nemocnd zemftela
2. pooperaéni den pod obrazem ne-
zvladatelného pravostranného srdec-
niho selhani.

Sekéni nélez

Makroskopicky ndlez: Plice: chronicka
venostaza, emfyzém, edém, chronic-
ka astmaticka bronchitida. V hornim
laloku vpravo fokdlni intersticidlni
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fibréza s kulatobuné¢nou celulizaci.
Arterie stfedniho kalibru obou plic
stendzované s fidkou zanétlivou celu-
lizaci ve sténé. A. pulmonalis dx. pro
horni a stfednf lalok je stfedné stend-
zovana se ztlustlou sténou, pro dolni
lalok je pfimérené prostorna. A. pul-
monalis sin. pro horni i doInf lalok s vy-
raznou stenézou, obvod po rozst¥ize-
ni $ite 7 mm (ve srovndni s a. pulmo-
nalis I. dx., kterd méla obvod po
rozstfizeni 40 mm). Povrch lumen té-
to tepny zhrubély, asi 2,5 cm od od-
stupu z truncus pulmonalis defekt
intimy a zbytky trombu, povrch lumi-
na hladky (obr. 7). Sténa arterie vy-
razné ztlustéld. V dolnim laloku vlevo
byla nalezena rozsahld mapovita
infarktova loziska s demarkaénf reak-
cf a zndmkami organizace na perife-
rii. Véncité tepny: prava véncita tepna
s ojedinélymi vazivovymi aterosklero-
tickymi platy, nezuzujicimi vyrazné |u-
men, odstup levé korondrni arterie
vyrazné stenézovan. Dale do periferie
RIA a RC s ojedinélymi vazivovymi
aterosklerotickymi platy. Aortokorondr-
ni bypassy: v aorté vysit bypass kopiru-
jici prabéh ramus circumflexus, je
volny, prichodny. RIA - prabéh kopi-
rovan bypassem vySitym z levé ma-
marni arterie (LIMA), nitkovité lu-
men. V pribéhu mamarniho bypassu
nékolik kovovych svorek.

Nlez mikroskopicky (vytah): Histolo-
gicky vykazovaly viechny vySettené cé-
vy - aorta, truncus brachiocephali-
cus, a. carotis com. sin., a. subclavia
sin., a. pulmonalis ndsledujici zmény:
fibrotizace intimy, destrukce elastiky
medie, fibroprodukce v adventicii
s kulatobuné¢nou celulizacf vasa va-
sorum (obr. 8). Pfitomnost obrov-
skych vicejadernych bunék byla pro-
kazana pouze v excizi z a. pulmonalis
(obr. 9). Uvedené zmény odpovidaji-
ci granulomatdézni vaskulitidé typu
TA byly nejvice vyjadreny v levé
a. pulmonalis. V jedné z véwvi a. pul-
monalis sin. byl zachycen obturujici
rekanalizovany trombus. Stitnd Zldza:
chronicka fibrotizujici lymfoplazmo-
celularni tyroiditida.

Obr. 9. Obrovskobunéc¢nd granulomat
HE; pavodni zvétseni 400krat).
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E. Braunwalda.

Kritéria
Povinné kritérium vék < 40 let
Hlavni kritéria 1

2

Vedlejsi kritéria

OO NO U A WN =

Tab. Navrh kritérii pro diagnézu Takayusuovy arteritidy podle

. postizeni stredniho tseku levé a. subclavia
. postizeni stfedniho tseku pravé a. subclavia

. vysokd sedimentace erytrocyttl

. citlivost na dotek karotickych tepen

. arteridlni hypertenze

. aortalni regurgitace nebo anuloaortalni ektazie

. postizeni plicnich tepen

. postizeni stfedni ¢asti a. carotis communis
postizeni distdlni ¢asti truncus brachiocephalicus

. postizeni sestupné aorty

. postizeni bfi$ni aorty

Diskuse
V literatufe byvaji obvykle popisovany
3 zékladni typy TA.

U typu | je predilekéné postizen
truncus brachiocephalicus, karotidy
a podklickové tepny. Typ Il postihuje
predilekéné bFisni aortu a z ni odstu-
pujici tepny a typ Il je kombinaci ty-
pu l. all. [3]. Teprve v roce 1977 byl
popséan typ IV [4], pro ktery je cha-
rakteristické predevsim postizeni plic-
nich tepen. Jiné fazeni jednotlivych
typt uvadi Cirillo [5]. Hlavni a ved-
lejsi kritéria TA jsou shrnuta v tab.
[6]. Se vznikem aortdln{ insuficience

se u TA setkdvame vzacné, v kombi-
naci se stenézou hlavniho kmene
plicnice raritné [7,8]. Klinicky se ne-
moc manifestuje vétsinou do 30 let,
u fady nemocnych jiz v dobé dospiva-
ni. Protoze vétdina symptom( TA je
nespecifickych, stanoveni spravné
diagndézy maze trvat mésice az roky.
U vétsiny nemocnych prvni projevy
nemoci poukazuji na chronické za-
nétlivé onemocnéni. Typické jsou tep-
loty, nechutenstvi, tnava, vdhovy
ubytek, noéni poceni, artralgie, pfi-
padné pleurdlni bolest [9]. Nemocni
s Il a lll. typem TA mivaji klaudikace
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dolnich koncetin a ¢asto u nich na-
chdzime arteridIni hypertenzi, jejiz
pFicinou je stendza rendlni tepny
[10]. Nemocni s |. typem mivaji
nehmatny pulz na hornich konceti-
nach, nebo alespori tlakovy rozdil
mezi pravou a levou horni konceti-
nou kolem 30 mm Hg a rovnéz byva
tlakovy gradient mezi hornimi a dol-
nimi koncetinami [11]. Retinopatie,
plvodné popsanda Takayasuem, se
vyskytuje jen u Ctvrtiny nemocnych
a je vzdy doprovézena stenézou karo-
tid [12].

Jako hlavni komplikace TA jsou uva-
dény: v 50-60 % vznik renovaskularnf
arteridlni hypertenze vznikajici na pod-
kladé stendzy renalni tepny [13,14]
a progresivni srde¢ni selhanf (28 %)
[15], mnohem vzdcnéji pak aortalni
regurgitace [16,17]. Rovnéz postizen{
véncitych tepen je vzdcné a muze byt
pFi¢inou anginy pectoris nebo i akut-
niho infarktu myokardu [18,19].

Plicni hypertenze u TA se vyskytuje
vyjimec¢né a je disledkem mechanic-
ké obstrukce cévniho Fecisté pFi ste-
nézach plicnich arterii. Cévni chirurg
mulze pouze v nékterych pripadech
korigovat tésnou stenézu hlavnich
kment plicnice. Lécebné byl popsan
dobry efekt vazodilatancii na pokles
stredniho tlaku v plicnici u 4 nemoc-
nych lécenych inhalaci oxidu dusna-
tého a podavanim prostacyklinu
[20].

Diagnosticky jsou v soucasné dobé
povazovany za nejptinosnéjsi po-
zitronovd emisni tomografie (PET)
spolecné se zobrazenim magnetickou
rezonanci (MRI) [21]. MRI muze byt
uZite¢na zejména pii prikazu ztlusté-
ni arteridIni stény v ¢asném stadiu ne-
moci. Tyto neinvazivni techniky jsou
vyhodné zejména u déti a mladi-
stvych. Mohou pomoci i pfi nacaso-
vani invazivnich postupti, protoze do
jisté miry umf odlisit aktivni fazi ne-
moci od chronické [22]. Jedinou ne-
vwhodou MRI je nemoZnost zmérit
tlakové gradienty v tepndch, a tak
stanovit hemodynamickou vyznam-
nost stenoz.
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Nemocni bez pfitomnosti zavaz-
nych komplikaci p¥i 1é¢bé kortikoidy
prezivaji 15 let v 83 %. Pokud se ale
objevi srde¢ni selhdni nebo tézkd
arteridlni hypertenze, pak prezivd tu-
to dobu pouze 66 % postizenych
[23]. Pric¢inou dmrti jsou vétSinou
cévni mozkové ptihody, srdecni se-
lhdnf a infarkt myokardu [24].

Indikace k chirurgické 1é¢bé TA ne-
jsou presné stanoveny. Nejcastéji
provddénou intervenci u TA je an-
gioplastika rendlnf tepny s implanta-
cf stentu [25,26]. Chirurgickd lécba
byvd nezbytnd u vyznamnych stenéz
véncitych tepen a je také nutnym re-
Senim zdvazného aneuryzmatu aorty
nebo tézké aortdlni regurgitace. Po-
kud je chirurgicka lé¢ba urgentni, do-
porucuje se nasadit vysoké davky glu-
kokortikoidd co nejdiive po operaci
[27].

N&mi referovand nemocnd byla do
centra pro lé¢bu plicni arteridlni hy-
pertenze doporucena pro stiedné vy-
znamnou plicni hypertenzi s ndlezem
tézké stendzy hlavniho kmene levé
plicni tepny. Podezfeni na Takaya-
suovu arteritidu bylo vysloveno na
zédkladé vysledku vySetfeni MRI jiz na
odesilajicim pracovisti, presto byla
fada vySetteni, kterd tuto diagndzu
nepodporovala. Pfedeviim to byl vék
nemocné (49 let), nebyly nalezeny vy-
znamné stendzy podklickovych te-
pen, pfi ptijeti byla zjiSténa normalni
hodnota sedimentace erytrocytl
(ktera diagnézu TA prakticky vyluéu-
je), normdlni hladina leukocytl
a ANCA. Elektroforéza bilkovin pro-
kdzala rovnéz pouze vy3si hladinu
imunoglobulinu A, nikolivimunoglo-
bulinu G a M. Pulzace na obou ra-
dialnich tepndch byla dobfe hmatna,
prestoze rozdil mezi systolickym tla-
kem na pravé a levé horni koncetiné
byl 25 mm Hg. Nemocna neméla cel-
kové ptiznaky jako horecky, artralgie,
anorexii s poklesem vahy a no¢ni po-
cenf, ¢asto postihujici tyto nemocné
[9], tedy z obecné uznavanych kritérii
pro stanoveni diagnézy TA byla spl-
néna pouze 4 vedlejsi (méné vyznam-

nd) kritéria: arteridlni hypertenze,
aortdlni regurgitace, postizeni plic-
nich tepen a postizeni bfisni aorty
(tab. 1 podle Braunwalda). Nadto
ani podavéni vysokych davek gluko-
kortikoid(i pfed hospitalizaci na na-
Sem pracovisti nevedlo k zadsadnimu
zmirnéni dudnosti.

Do typického obrazu TA rovnéz ne-
zapadal obraz intersticidlniho posti-
zen{ plic podle prehledného RTG snim-
ku hrudniku s postizenim zejména
pravého horniho laloku, které bylo
potvrzeno i sekéné. V diferencidlni
diagnostice plicni hypertenze bylo
nutné prihlédnout k ndlezim plicni
scintigrafie a angiografického CT
plic, které prokazovaly rekanalizova-
né tromby na urovni segmentalniho
vétveni vlevo a nutily nds pomyslet
i na chronickou tromboembolickou
plicni hypertenzi. Rovnéz nélez nere-
kanalizovanych tromb0 v plicnim fe-
cisti byl sekéné potvrzen.

Nami popisovand nemocna prodé-
lala 5 let pred pfijetim na nase praco-
visté chirurgickou revaskularizaci pro
sten6zu kmene levé véncité tepny. Po-
dle popisu koronarografie na jiném
pracovisti ztizenf postihovalo cely kmen
a zasahovalo az do odstupu RCx. PHi
kontrolni koronarografii o 5 let po-
zdéji na nasem pracovisti vsak bylo
nalezeno pouze hraniéni zdzeni Usti
kmene levé véncité tepny, které do
odstupu RCx neprechdzelo (obr. 4).
Nelze tedy vyloucit, Ze se plvodné
jednalo o projev TA, a nikoliv o ate-
rosklerotickou |ézi. Selektivni korona-
rografie odliseni postizeni koronar-
nich tepen aterosklerotickym platem
a TA neumozriuje [28,29]. K regresi
postizeni kmene levé véncité tepny
mohlo nésledné dojit po pulroéni ka-
fe vysokou davkou glukokortikoidd.
Vysledky koronarografie z jiného pra-
covisté vsak jiz nejsou dostupné, a tak
neni porovnani obou nélez&i mozné.

Plicni hypertenze podle pravostran-
né katetrizace byla vstupné vyznam-
nd, smisené etiologie. Jisté se na ni
spolupodilela masivni aortélni i vy-
znamnd mitralni insuficience. Vzhle-
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dem k pozitivité vazodilataéniho tes-
tu jsme nemocné nasadili blokdtory
kalciového kandlu. ProtoZe stav ne-
mocné se naddle zhorSoval a jevil se
jako kriticky, byla nemocna pres vyso-
ké riziko indikovdna k operaénimu vy-
konu. Vysoky vzestup tlaku v plicnici
bezprostfedné po nahradé aortalni
chlopné a plastice mitralni chlopné
byl velmi pravdépodobné dan ndh-
lym zvySenim srde¢niho indexu, ktery
vsak pravd komora nebyla schopna
zvladnout.

Zavér

Se znalosti sekéniho nélezu se domni-
vdme, Ze nemocna byla do centra pro
plicnf hypertenzi odeslana az ve velmi
pokrocilém stadiu nemoci s ponékud
modifikovanym obrazem predchozi
lécbou glukokortikoidy. Klinicky ob-
raz byl ovlivnén intersticidlnim plic-
nim onemocnénim pravého horniho
laloku a zfejmé také opakovanou
sukcesivni plicni embolii. Pravdépo-
dobné prvni manifestaci TA byla vy-
znamnd stendza kmene levé véncité
tepny v roce 1999. Hlavnimi projevy
nemoci pak byla kombinace nékolika
vzacné se vyskytujicich komplikaci:
postizeni hlavniho plicniho kmene
vlevo, aortdlni regurgitace a plicni hy-
pertenze. Ndlezem typickym pro TA
viak byla stenéza levé rendlni tepny
a rovnéz nepravidelnd ztlustén( tepen
odstupujicich z aortdlnich oblouku
Zjisténd vysetrenim MRI. Nutno zd@-
raznit, ze CT angiografie a MRI hraji
v poslednich letech v diagnostice TA
stdle vyznamnéjsi, ne-li dokonce kli-
¢ovou roli. PrestoZze jsme tedy na
diagnézu TA pomysleli od pocatku
naseho vySetfovani, chybéni hlavnich
kritérif TA, vy33i vék nemocné a dalsi
nalezy (intersticidlnf proces pravé pli-
ce, prodéland plicni embolie, moz-
nost vzniku vyhojené disekce aorty
vzniklé pFi revaskularizaéni operaci,
pFidruzené nemoci jako bronchialni
astma, ptvodni diagnéza ICHS, plic-
ni embolie), ndm brénily vyslovit dia-
gndzu TA s naprostou jistotou. Léceb-
ny postup viak timto ovlivnén nebyl.
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Nemocna byla pfijata se zndmkami
tézkého oboustranného srde¢niho
selhani a opera¢ni vykon na chlop-
nich se jevil jako posledni nadéje na
zlepSeni stavu. Definitivni diagndéza
tak byla stanovena aZ histologicky
prikazem obrovskych vicejadernych
bunék v a. pulmonalis sin.
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