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Souhrn

Budd-Chiariho syndrom je zavaznym stavem, ktery u chronického pribéhu vede k rozvoji jaterni cirhézy. Anti-
koagulacni l1é¢ba tohoto syndromu je pIné indikovana a v 1é¢bé Ize uzit dabigatran. Pokrocild jaterni cirhéza v du-
sledku tohoto onemocnéni mize byt indikaci k transplantaci jater. V tomto pfipadé je velkou vyhodou existence
antidota dabigatranu (idarucizumab) s cilem upravit koagula¢ni poméry a zabranit krvacivym projeviim. Uvedena
kazuistika popisuje prvni zkusenost s idarucizumabem v souvislosti s transplantaci jater u pacientky s Buddovym-
-Chiariho syndromem.

Kli¢ova slova: antidotum - dabigatran - DOAC - idarucizumab - pfima peroralni antikoagulancia - transplantace jater

Use of idarucizumab in clinical practice: a case report

Summary

Budd-Chiari syndrome is a serious condition which in chronic course leads to the development of liver cirrhosis.
Anticoagulant treatment of this syndrome is fully indicated and in the treatment can be used dabigatran. Advanced
cirrhosis of the liver due to this disease can be an indication for a liver transplant. In this case, it is a great advan-
tage the existence of an antidote to dabigatran (idarucizumab) in order to adjust the coagulation ratios and prevent
bleeding disorders. Referred to a case report describes the first experience with idarucizumab in context with liver
transplant in a patient with Budd-Chiari syndrome
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Uvod

Zéavazné jaterni onemocnéni ve svém dusledku zpUso-
buje poruchu koagulace a vede k zdvaznym krvacivym
stavam. | pres tuto skutecnost existuji v hepatologii pfi-
pady, v nichz je nutné uzit antikoagula¢ni l1écbu. Mezi
tyto stavy patfi i Buddlv-Chiariho syndrom, ktery je cha-
rakterizovan ztizenym odtokem krve z jater na drovni
malych ¢i velkych jaternich zil, ¢asto i ¢asti dolni duté zily
a u 15 % nemocnych se pfidruzuje i porucha prichod-
nosti kmene portalni zily. Klinicky obraz je ur¢en kom-
binaci portélni hypertenze a ischemického postizeni
hepatocytl v dusledku spotfebovani kysliku v krvi mést-
najici v jatrech v zavislosti na rychlosti vzniku obstrukce.
U chronického priibéhu vede toto postizeni k vyvoji ja-
terni cirhézy [1].

Popis pfipadu

Zena (40 let) od listopadu roku 2016 s rozvojem Buddova-
-Chiariho syndromu s masivnim ascitem (zjistén uzavér
pravé jaterni zily a stendza stfedni a levé jaterni zZily), byla
kompletné vysetiena ve FN Olomouc. Vysetieni vylou-
cila trombofilii a myeloproliferaci. U pacientky byla po
stanoveni diagnézy zahajena Ié¢ba nizkomolekularnim
heparinem. Z anamnézy byla znama diagnéza Wegene-

rovy granulomatézy pred lety s granulomatéznim plic-
nim procesem, opakovanymi pneumoniemi a postize-
nim ledvin.Vté dobé byla pacientka [é¢ena azatioprinem,
prednisonem, sulfametoxazolem/trimetoprinem s po-
stupnou redukci terapie a navozenim remise onemoc-
néni od roku 2009. Do porodu v roce 2014, kdy stéle
trvala remise onemocnéni, byla pacientka lécena malymi
davkami prednisonu 2,5 mg a 3 dny. Od stanoveni dia-
gnozy Buddova-Chiariho syndromu klinicky stav paci-
entky postupné progredoval dekompenzaci portalni
hypertenze - refrakternim ascitem s nutnosti opakova-
nych odlehcovacich punkci. Pacientka neméla v anam-
néze krvaceni z gastrointestinalniho traktu a na gastro-
skopii méla prokazané malé jicnové varixy bez stigmat
krvaceni. V srpnu a zéii roku 2017 byla provedena per-
kuténni radiologicka dilatace pravé jaterni zily (s opti-
malnim vysledkem) a stfedni jaterni zily s rezidudlni
stenoézou. Klinicky efekt byl velmi dobry, ustoupil asci-
tes a doslo k vzestupu albuminu v séru. Vzhledem k ne-
zaddoucim uc¢inkdim [é¢by nizkomolekuldrnim hepari-
nem (vyrazné indurace a hematomy v misté vpichu)
byla pacientka pfevedena na apixaban v dévce 2,5 mg
2krat denné. Efekt radiologického zakroku spolu s po-
kracujici konzervativni terapii byl vsak prechodny, opét
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se objevil refrakterni ascites a postupné i metabolicka
dekompenzace rozvinuté jaterni cirhdézy. Pacientka
byladne 16.11.2017 zafazena na ¢ekacilistinu k transplan-
taci jater. Vzhledem k planovanému opera¢nimu vykonu
byla pacientka prevedena z apixabanu na dabigatran
v ddvce 2krat 150 mg. V dal$im prabéhu bylo nezbytné
provadét opakované odlehcovaci punkce ascitu, ty byly
provadény bez vysazeni antikoagulacni lécby a bez kom-
plikaci krvaceni po vykonu. Transplantace jater byla prove-
dena 11. 5. 2018, po predchozim zruseni ucinku dabi-
gatranu specifickym antidotem idarucizumabem v davce
5 g. U¢innost byla kontrolovana Hemoclot anti Il a testem
(pted podanim 0,3 po podani 0,1 pug/ml). Operacni zékrok
i pooperacni priibéh byl bez komplikaci jak z hlediska kr-
vaceni, tak funkce transplantovaného organu. Po 12 hod
od transplantace byla pacientka lé¢ena nizkomolekular-
nim heparinem, a to po dobu 2 mésic(l, a nasledné pro
hematomy a infiltraty opét prevedena na antikoagulac¢ni
1é¢bu pfimym peroralnim antikoagulanciem (Direct Oral
Anticoagulant — DOAC). Histologicky ndlez explatovanych
jater prokdzal jatra s multifokdlné organizovanou ¢i orga-
nizujici se tromboézou vétsich vétvi hepatdlnich vén, potvr-
dil obraz kompatibilni se syndromem Buddova-Chiariho
syndromu. Histologicky nalez nepotvrdil primarni jaterni
onemocnéni, ale zcela nevyloucil moznost fokalni vaskuli-
tidy v rdmci Wegenerovy granulomatézy. Pacientka byla
propusténa zhospitalizace 13.den po provedené transplan-
taci jater. Klinicky stav pacientky je i nadale velmi dobry
stejné jako funkce transplantovanych jater.

Diskuse

Mezi tradi¢ni antikoagulacia patii hepariny a antagonisté
vitaminu K (warfarin), které maji pro pacienty jisté ne-
vyhody (laboratorni kontroly, aplikaci, krvacivé projevy
atd) [2]. Proto byla vyvinuta fada novych antikoagulancii
s lepsim bezpecnostnim profilem, dobrou Gcinnosti, moz-
nosti peroralniho uziti a bez nutnosti laboratornich kont-
rol. Mezi DOAC patii inhibitor faktoru X (skupina xaban()
a pfimy inhibitor trombinu - dabigatran. K vyhodam Ize
pocitat nejen perordlni podéni bez nutnosti laborator-
niho sledovani, ale i nizsi vyskyt fatalnich krvacivych kom-

plikaci. Nespornou vyhodou dabigatranu je i existence
specifického antidota - idarucizumabu (Praxbind), ktery
je jiz schvélen pro klinické pouziti a umoznuje rychlé zru-
eni jeho ucinku a moznost provést i neodkladné chirur-
gické operace [3-5]. U pacientt s portalni hypertenzi a jic-
novymi varixy je vsak jisté rizikem pouziti antikoagulacni
lécby z hlediska mozného krvaceni z jicnovych varixa.
Rozhodnuti o jejich pouziti je velmi obtizné a fidi se klinic-
kym stavem pacienta, gastroskopickym nalezem a anam-
nézou predchoziho krvaceni z gastrointestinalniho traktu.

Zaver

Uvedena kazuistika popisuje prvni zkusenost s idaruci-
zumabem v souvislosti s transplantaci jater. Vyhoda anti-
koagulacni 1é¢by dabigatranem je v existenci jeho anti-
dota idarucizumabu, diky kterému lze provést i tak
zavaznou operaci, jako je transplantace jater. Diky anti-
dotu lze zrusit ucinek dabigatranu prakticky ihned, to
vse umozni okamzité zacit s operaci.
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