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branice metodou CT zobrazeni s cilem detekovat PAVM, a pokud jsou
prokazany a pokud je primér pfivodné arterie do aneurysmatu nejmé-
né 3 mm, zvazit lokaIni (emboliza¢ni) Ié¢bu.

Zkusenosti s diagnostikou a lé¢bou PAVM se opakované publikovali
i CeSti autofi (22, 23, 24).

Kardialni problémy zpiisobené arteriovenéznimi
malformacemi

Arteriovendzni spojky (nejcastéji HAVM) zkracuijf, a tedy zrychluji
krevnf obéh. Hyperkineticky obéh miZze vést k srde¢nimu selhanf.
Klinické ptiznaky jsou podobné jako u srde¢niho selhdni jiné etiolo-
gie: netolerance namahy, dusnost, Unava. Laboratornim prikazem
je srdecni vydej vy33i nez 8 litrl/minutu, nebo kardidlni index vétsi
nez 3,9 litrd/minutu/m?, ejekénf frakce vétsi nez 50 % a saturace
vendzni krve kyslikem vétsinez 75 %. V dasledku hyperkinetického
obéhu mdze dojiti k dilataci vaskuldrniho fecisté. Pokles rezistence
zvysSuje tepovou frekvenci a minutovy srde¢ni vydej. A to vie mu-
Ze vyustit do srde¢niho selhani pfi zvySeném minutovém vydeji.
Anémie mUze pfispét k akceleraci tachykardie a zvysenf minutového
objemu a pfispét tak k srde¢nimu selhani (25, 26). V ceské literature
byla popséna kvantifikace pravo-levého zkratu u pacientky s mno-
hocetnymi PAVM (27).

Gastrointestinalni krvaceni

Asi 80 % pacientl s HHT ma teleangiektazie v Zaludku a v tenkém
stfevé. Jsou dobre viditelné pfi endoskopickém vysetieni. V klinické
studii bylo také prokazéno, ze znacny pfinos ma vysetfeni polknutou
videokapsli (28), ale Ize pouzit i dalSi metody, jak je popisuje Ceska
(29-32) i mezinarodni literatura.

Teleangiektézie v zaludku, duodenu a v tenkém stfeveé jsou Castejsi
nez teleangiektdzie ve stfevé tlustém. Symptomatické krvéaceni ze za-
Zivaciho traktu se vsak udava jen u 30 % pacient(, a to obvykle az po
zacatku paté zivotni dekady. Pfed 40. rokem byva krvaceni do traviciho
traktu vzacné, nenfvsak vyloucené. Ztraty krve do travici trubice obvykle
byvaji malé, takze na prstu Iékafe vysetiujiciho per rectum obvykle
nez(stava stolice charakteru melény. Ztrdty jsou vsak trvalé, a proto
jsou pficinou hypochromni anémie.

Krvaceni do travici trubice z teleangiektézil obvykle nezpUsobuje
jiné symptomy nez hypochromni anémii. Zpoc&étku je anémie fesitelna
substituci Zelezem, at jiz perordlné nebo nitroZilni cestou. Pokud ale
ztrdty krve presdhnou kompenzacni schopnosti kostni diené, je nutné
resit tuto ztrdtovou anémii krevnimi transfuzemi. Vyjimec¢né je masivni
krvaceni do travici trubice, které mdze byt pficinou smrti. Vhledem k roz-
sahu postizenf travici trubice nelze vzdy pro Ié¢bu mnohocetnych za-
ludecnich a stfevnich teleangiektazii pouzit embolizanilécbu (33-35).

Hepatalni arteriovendzni malformace (HAVM)

Zajimavé je, ze jatra byvaji nejcastéji postizena vaskularnimi mal-
formacemi, které mohou zpUsobovat portovendzni, arteriovenozni
a arterioportalni zkratovy krevni obéh (shunting). HAVM se popisuje
u 17 % nemocnych, ale opét rozptyl frekvence HAVM udévany rdznymi
publikacemi je velky.
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Cévni malformace v jatrech mohou zpUsobit nasledujici priznaky:
B selhdnf srdce pfi hyperkinetickém obéhu, neboli ,hight output

cardic failure’,

portaIni hypertenzii se selhanim jater,

bilidrni nekrézu.

Jaterni AVM jsou Casté, ale nemusi vzdy zplsobovat ndpadné symp-
tomy. Klinické pfiznaky odvisi od typu AVM, zda se arterie spoji s jaternf
Zilou, odvadéji krev z jater smérem k srdci, nebo zda se arterie spojf
s portdlnf Zilou, pfivadgjici krev z traviciho traktu do jater. Spojky mezi
hepatdlnimi arteriemi a hepatdlnimi zilami zpUsobuji hyperkineticky
obéh. Naproti tomu spojky mezi hepatdlnimi arteriemi a portalnimi
Zilami zpUsobujf portalni hypertenzi. Disledkem je ascites a pfipad-
né krvaceni z portokavalnich varix(. Arteriovendzni zkraty mohou
zpUsobit ischemii bilidrnich cest s ndslednou nekrézou a sklerotizujict
cholangitidou.

Proto je dulezité u pacientl s HHT po téchto AVYM cilené patrat.
Metodou volby je ultrazvukové vysetfeni. Pfi podezfeni na tuto kom-
plikaci vysetfeni pomoci CT & MR s aplikacf kontrastnf latky anebo
selektivni angiografii dale upfesni rozsah poskozenf a urci, zda se domi-
nantné jedna o arteridIni zkrat s hepatalni nebo s portalni Zilou, coz je
klicové pro typ vznikajicich symptomU. Mohou tak byt detekovany i dalsf
komplikace, jako je sekunddrni poskozeni Zlucovych cest (36, 37, 38).

Dalsi komplikace HHT

K'méné castym komplikacim patfi tromboembolické komplikace,
plicni hypertenze, poskozent jater, rizikové gravidity a spinalni kompli-
kace. Riziko umrtf v prébéhu gravidity je 1% na krvaceni do plic ¢i do
mozku z existujicich AVM. Pacienti také trpi psychicky, protoZe nekon-
trolovana krvacenf je stigmatizujf ve spolecnosti. Proto maji problémy
cestovat, mohou trpét sociofobii, izolaci, anxietou a depresivnimi po-
ruchami (7). Proto je nutno u nich vhodné pfi kontrole polozit otazky

cilené k rozpoznani psychické poruchy.

Zakladni diagnosticka vysetieni
a sledovani nemocnych

Koagulacni vysetreni

Kazdy pacient musi mit kromé zakladniho krevniho obrazu (trom-
bocyty) i podrobné vysetfené koagulacni parametry. Dalsi krvaciva
porucha by mohla vyrazné zhorsit krvacivé projevy pfi této zavazné
diagnoze. Zakladem je: protrombinovy Cas (PT), aktivovany parcidlnf
tromboplastinovy ¢as (APTT), trombinovy Cas (TT) a vy3etieni koncent-
race fibrinogenu a k tomu vysetfenifibrinolyzy (euglobulinova lyza a re-
trakce koagula, pfipadné tromboelastografické vysetreni. Dosetifovani
koagula¢ni aktivity jednotlivych koagulacnich faktord ma vyznam
v pfipadé, Ze je prodlouzeny protrombinovy nebo aktivovany parcidlni
tromboplastinovy ¢as. V ptipadé krvacivych komplikacl ma vyznam
vySetfovani primarni hemostazy — PFA 100, agregace trombocytl,
vylouceni m. von Willebrand (vWF:RCO, AgvWF, FVIII), pfipadné i FXIII.
V pfipadé patologické fibrinolyzy i vysetieni plazminogenu a alfa2an-
tiplazminu (1,2, 7).
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Viyhledavani arteriovendznich malformaci
Optimalni péce a lé¢ba pacientd s HHT by méla v sobé zahrnovat:

m  skrinink pfitomnosti arteriovendznich malformaci v téle nemocného
a jejich reseni,

B |é¢bu hemoragickych a dalSich komplikaci HHT. Pokroky ve farma-
kologické 1é¢bé uvedeme v dalsfim ¢lanku.

V tomto ¢lanku zminime pouze skrinink cévnich malformaci. Pro skri-
nink PAVM Ize pouzit transtorakalni kontrastni echokardiografii. Zlatym
standardem detekce PAVM je pocitacova tomografie. Klasicka plicni
angiografie neni v dnesni dobé provédéna jako primdrni diagnostické
vysetfeni, je az soucasti embolizani lécby PAVM.

Pro detekci HAVM se pouziva ultrasonografie, kterd mé dostate¢né
vysokou senzitivitu pro detekci AVM. Blize Ize cévni malformace po-
soudit pomoci kontrastniho CT. Z daldich metod Ize pouzit selektivni
angiografii jaternf tepny, tato vak neni pro svou invazivitu metodou
prvni volby.

Pro skrinink CAVM je nutno MR a MRApouzit CT mozkovou an-
giografii, Iépe viak kontrastni MR mozku s moznym provedenim MR
angiografie, stejné tak Ize provést i klasickou angiografii mozkovych
tepen (1,2, 7).

V CR neni publikovéano doporuceni pro skrinink pacientt s HHT
odbornou spolec¢nosti. Proto zde uvedeme protokol, ktery pouzivaji
specializovana centra v Kanadeé (6, 39).

B Kontrola u lékafe obezndmeného s HHT 1x rocné. Kontrola md obsa-
hovat klasické fyzikdIni vysetreni, doplnéné cilenym hleddni novych
mukokutdnnich teleangiektdzif, pdtrdni po epistaxich a po krvdceni
do trdvici trubice, cilené patrdni po dusnosti, Ubytku fyzické tolerance
a hemoptyze a také vyhleddvdni neurologickych priznakd.
KaZdorocné se md vysettit stolice na okultni krvdcent.

KaZdorocné vysetfeni krevniho obrazu, ale nejen krevni obrazu, ale

i Zeleza a ferritinu v séru a saturace transferinu s cilem odhalit nové

nastupujici anémii. Pfipadné Castéjsi kontroly krevniho obrazu dle

anamnestickych tdajd o krvdcivych projevech. Podrobnéjsi vysetreni za-
zivaciho traktu se indikuji u pacientt s anémii nekorelujici s tizi epistaxe.

B \Vysetfen/ pulsnim oxymetrem 1-2x rocné v détstvi jako skrinink arte-
riovenéznich malformaci. Kontrastni echokardiografické vysetrent je
doporuceno v pripadech, kdy saturace kyslikem poklesne pod 97 %,
av pripadné ndlezu patologie na echokardiografickém vysetieni md
ndsledovat CT hrudniku.

B Kontrolni echokardiografické vysetieni s cilem detekce PAVM u pacientd
starsich 10 let, s ndslednym CT hrudniku, pokud je podezieni na PAVM.
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B Udospélych je saturace krve kyslikem ovliviiovdna dalsimi moZnymi
patologiemi, a tak je doporucovdna transtorakdini kontrastni echo-
kardiogratie (TTCE) v rdmci skrininku pravolevého zkratu pfi PAVM.
V pfipadeé stredniho ¢i zdvazného zkratu dle TTCE pak CT hrudniku.

BV pripadné embolizace PAVM ndsleduje vysetieni krevnich plynt a CT
po 6 mésicich a pak se opakuje u embolizovanych pacientd po 3 az 5
letech cilem detekovat progresi ptivodni PAVM nebo vznik nové PAVM.

m  Skrininkové vysetieni hepatdinich arteriovendéznich malformaci (HAVM)
se v rdmci rutinniho sledovdni nedoporucuje, mél by se ale provést,
pokud jsou odpovidajici klinické pfiznaky. Skrinink HAVM indikuji v pri-
padné zvysenych jaternich enzymd, pfipadné dusnosti nebo symptomd
spojenych s poskozenim jater nebo high-output srdecnim selhdnim.

®m Vpfipadné klinicky ¢i geneticky potvrzené HHT se doporucuje u dospé-
lych pacientt vysetreni cilené na pripadné CAVM pomoci MR mozku
a ndsledné pokud vznikne v priabéhu let podezieni. Citované doporuceni
neuvddi zadné casové intervaly pro opakovdni MR mozku, ale protozZe
vse se vyviji, tak negativni ndlez na vstupnim MR mozku neznamend,
Zeza 10 ¢ivice let se nevyvine CAVM. V pfipadé embolizacni lécby CAVM
se doporucuje reskrinink vZdy po 5 letech.

B Screeningovd vysetteni dalsich orgdnd se provddeji pouze v pripadech
klinického podezreni.

Uvedené intervaly kontrolnich vysetrenti jsou vzdy orientacni, dle in-
dividudlni zavaznosti HHT se intervaly skrininkovymi vysetfenimi upravuji.
HHT je spojena s rozvojem arteriovendznich cévnich malformadci, které
ohrozuji zivot svého nositele. Proto je nutné po nich cilené pétrat a pfijejich
priikazu zvazit dalsi kroky dle recentnich lé¢ebnych doporuceni (1, 2,6, 39).

Skrininku arteriovnéznich poruch je vénovéno hodné literatury
z Evropskych zemi, jak ilustrujf citace (40-47). Kilian zvefejnil v roce 2021
¢lanek s ndzvem ,Screening for pulmonary and brain vascular malforma-
tions is the North American standard of care for patients with hereditary
hemorrhagic telangiectasia (HHT)” (41). A tak by skrinink arteriovendzich
malformaci bylo vhodné provadét i u nasich pacientl. A pro nemocné
by asi bylo pfinosné, kdyby se ustanovila centra, kterd by systematicky
poskytovala viestrannou péci témto lidem, a to jak skrinink, tak i [é¢bu.

Zaver

HHT zac¢ind velmi nendpadné. Je na ni nutno pomyslet u pacientt
s opakovanou epistaxi, a pokud se ji podafi diagnostikovat, méli by tito
nemocni mit systematickou péci, kterd sestava ze skrinigovych vyset-
feni postupné vznikajicich AVM a jejich 1é¢by a pak z lécby akutnich
komplikaci, obvykle krvacen.
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