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SOUHRN

Krajina A, Koblizek V, Lojik M, Raupach J,
Chovanec V, Renc O, Plodrova E, Hajek J,
Steinhart L. Endovaskularni 1écba plicnich
arteriovendznich zkrati

Cil. Retrospektivné analyzovat vysledky 1é¢by
plicnich arteriovendznich zkratti (PAVZ) em-
bolizaci v prevenci paradoxni embolizace.

Metoda. Do studie bylo zahrnuto 16 ne-
mocnych (7 muzd, 9 Zen, pramérného véku
48,3 rokt, v rozmezi 17-82 roki) s celkem
35 PAVZ. U Sesti nemocnych byly PAVZ
jednoduché, u jednoho nemocného PAVZ
diagnostikovana na CT angiografii nebyla
potvrzena. U deviti nemocnych byly PAVZ
viceCetné (2-11 zkratir). Zkraty byly u jed-
né tretiny v levé plici, u jedné tfetiny v pra-
vé plici a u tfetiny nemocnych oboustranné.
Pouze u dvou nemocnych s viceCetnymi
PAVZ byly zkraty uloZeny v hornich plic-
nich polich, jinak vzdy ve stfednich a dol-
nich. U 12 nemocnych byla prokdzana
hemoragickd hereditirni teleangiektazie
(HHT). Bylo provedeno 18 emboliza¢nich
sezeni, u dvou nemocnych byla provedena
pouze angiografie, z toho u jednoho nebyl
zkrat prokazan a jeden nemocny byl lé¢en
pneumonektomii.

Vysledky. Vsechny PAVZ byly na konci
embolizace bez angiograficky prtikazného
pratoku. U dvou nemocnych doslo k reka-
nalizaci zkratu, coZ se projevilo ndrtistem
du$nosti. Dal$i nemocnad ptivodné lé¢ena
na jiném pracovi$ti méla embolizovany dvé
rekanalizované PAVZ. Jedna nemocnd se
sekundarni epilepsii po prodélaném mozko-
vém abscesu nahle zemfela 3 mésice po em-
bolizaci zkratu, nejspise v disledku epileptic-
kého zachvatu. Jeden nemocny byl ztracen ze
sledovani. Ostatni nemocni jsou bez potiZi.

Zavér. Embolizace je primarni lé¢ebnou
metodou pti uzavéru PAVZ v prevenci para-

SUMMARY

Krajina A, Koblizek V, Lojik M, Raupach J,
Chovanec V, Renc O, Plodrova E, Hajek J,
Steinhart L. Endovascular treatment of
pulmonary arteriovenous shunts

Aim. Results of the pulmonary arterio-
venous shunts (PAVS) embolization therapy
in prevention of paradoxical embolization
are retrospectively analysed.

Material and methods. The study includ-
ed 16 patients (7 males, 9 females of average
age 48.3 years, range 17-82 years) with 35
PAVS. The single shunt was present in 6 pa-
tients, a shunt diagnosed on CT angiography
was not confirmed on angiogram in one pa-
tient. The multiple PAVS (from 2 to 11) were
diagnosed in 9 patients. The PAVS were in
the left lung in one third of patients, in the
right lung in another third of patients, and
on the both sides in the remaining third of
patients. The PAVS were located in the up-
per lobes only in 2 patients, who both had
multiple PAVS. The other PAVS were located
in the middle and lower pulmonary fields.
The hemorrhagic hereditary teleangiectasia
(HHT) was confirmed in 12 patients. The au-
thors performed 18 embolization sessions, in
two patients only diagnostic angiogram was
done, since the PAVS was not confirmed in
one patients and one patient was treated by
pneumonectomy.

Results. All embolized PAVS were angio-
graphically occluded in the end of the pro-
cedure. Recanalization of the PAVS occurred
in 2 patients with dyspnoe. Another patient
had reembolization of two PAVS after prima-
ry treatment in another hospital. One patient
with epilepsy secondary to the brain abscess
suddenly died 3 months after embolization,
most probably due to epileptic seizure. One
patient was lost for follow-up. Remaining pa-
tients have been doing well.
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trvalou péci.

bolizace, plice.

uvoD

Abnormalni fistul6zni komunikace mezi vétvemi plicni tepny
a plicnimi zilami se manifestuje jako pravolevy zkrat. Hemo-
dynamicky je véts§inou dobfe tolerovana. Plice s témito zkraty,
které mohou byt od mikroskopickych az po rozsahlé a mno-
hocetné, tak netvoti prirozeny filtr mezi Zilni a arterialni krvi.
Tyto zkraty nesou riziko vzniku tzv. paradoxni embolizace
do velkého obéhu ¢i rozsevu infekce ze Zilni do arteridlni
krve. Az 60 % plicnich AV zkrati (PAVZ) se vyskytuje v rdmci
skupiny onemocnéni zahrnovanych pod pojem hemoragicka
hereditarni teleangiektazie (HHT) (1).

Prvni popis PAVZ je z roku 1897 (2). V roce 1942 byla po-
prvé popsana uspésna chirurgicka resekce plicniho ,,heman-
giomu“ s vymizenim polycytémie a palickovych prsti (3).
Postupné se zdokonalujici chirurgicka 1é¢ba zustala hlavni
lé¢ebnou metodou az do roku 1977, kdy byla publikovéana,
uspé$nd podstatné méné invazivni, endovaskularni 1é¢ba em-
bolizaci (4).

Uzavér PAVZ maé zhruba tfi hlavni davody: 1. predejit
neurologickym komplikacim (ischémie z embolie, mozkovy
absces, migrény). 2. predejit krvaceni manifestujicimu se he-
moptyzou ¢i hemotoraxem vznikajicim nejéastéji béhem té-
hotenstvi (5) a 3. zmirnit pfiznaky dusnosti z hypoxémie pti
arteriovendznim zkratu.

Cilem nasi studie bylo retrospektivné analyzovat vysled-
ky emboliza¢ni 1é¢by PAVZ embolizaci v prevenci paradoxni
embolizace a 1é¢bé priznaki z pravolevého zkratu.

MATERIAL A METODIKA

Soubor nemocnych

V letech 2000-2010 bylo na oddéleni angio a interven¢ni ra-
diologie Radiologické kliniky ve spolupraci s Plicni klinikou
Fakultni nemocnice v Hradci Kralové léc¢eno celkem 16 ne-
mocnych s PAVZ. V souboru bylo zahrnuto devét Zen a sedm
muzi pramérného véku 48,25 roki (17-82 let). U jedenacti
nemocnych byla prokdzana HHT a u jedné dalsi nemocné je
HHT ptitomna s vysokou pravdépodobnosti. Sedm nemoc-
nych trpélo dusnosti, u dvou nemocnych byly v anamnéze
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doxni embolizace. Nemocni s HHT vyzaduji

Kli¢ova slova: arteriovendzni zkrat, he-
moragicka hereditarni teleangiektazie, em-

Conclusion. Embolization is the primary
method of the PAVS occlusion in prevention
of paradoxical embolization. The patients
with HHT require permanent care.

Key words: arteriovenous shunts, hemor-
rhagic hereditary telangiectasia, emboliza-
tion, lung.

neurologické projevy, a to ischemicka cévni mozkova ptihoda,
ktera se 3krat opakovala pred embolizaci a u dal$i nemocné
absces mozku se sekundarni epilepsii. Tato nemocna 3 mésice
po embolizaci zemfela nahlou smrti, nejspise v dusledku pro-
longovaného tézkého epileptického zachvatu. Dalsi nemocna
byla oligofrenni zfejmé bez pri¢inného vztahu k PAVZ.

U nemocnych s prokdzanou HHT byla 10krat pritomna
epistaxe a 3krat krvaceni do GIT. Tti embolizované nemocné
byly v ptibuzenském vztahu sestry a dcera jedné z nich. Jeden
nemocny s HHT mél rozséhly arteriovenodzni zkrat v jatrech
a prezentoval se vahovym ubytkem 20kg za 6 mésict. Jedna
nemocna s HHT méla jaterni cirhézu nejspise na podkladé
chronického abtizu alkoholu.

Diagnostika

Patndct nemocnych mélo pred katetrizaéni angiografii prove-
deno CT vysetfeni, jeden nemocny byl indikovan k angiogra-
fii na zakladé preventivniho snimku plic. CT bylo indikovano
k doteseni nalezu snimku plic (obr. 1A).

Katetriza¢ni angiografie byla soudasti emboliza¢niho vy-
konu. Angiografie byla provedena katétrem typu Grollman
(Cook, Bjaeverskov, Dansko), a to vzdy selektivné na jedné
¢i druhé strané. Pri prukazu PAVZ byly dale provedeny $ik-
mé projekce k ziskani prostorové orientace ptivodnych tepen
zkratu (obr. 1B).

Embolizace

V den emboliza¢niho vykonu byla nasazena $irokospektra an-
tibiotika. Asistujici sestry byly pouceny, Ze do intravendznich
injekci nesmi projit bublinky vzduchu. Po provedeni diagnos-
tické angiografie byl katétr vyménén po 260 cm dlouhém vo-
di¢i (Benson Wire, Cook, Bloomington, IN, USA nebo AqWi-
re, ev3, Plymouth, MN, USA) za katétr Davis 5F (DAV, Cook,
Bloomington, IN, USA).

Pouzité emboliza¢ni spirdly byly svym primérem vétsi nez
$ife zkratu, aby nedoslo po jejich vysunuti z katétru k jejich
uvolnéni do velkého obéhu. Spiraly byly tak naddimenzovany
o 1-2mm. Asistujici 1ékat byl ptipraven za hlavou nemoc-
ného manualné stlacit karotické tepny v pripadé, ze by doslo
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4 0br. 1A

Obr. 1A. 54lety muz s HHT, toposken CT vysetreni prokazuje typicky obraz
cévniho stinu v pravém dolnim laloku

Fig. 1A. A 54year old man with hemorrhagic hereditary teleangiectasia,
the scout scan shows usual sign of the vessel shadow in the right lower
lobe

Obr. 1B. Prehlednd angiografie zobrazuje hypertrofickou vétev a. pulmo-
nalis se zkratem pod trovni pravé poloviny brdnice

Fig. 1B. The overview angiogram reveals the hyperthrophic branch of
the pulmonary artery with shunt located below the level of the right
hemidiaphragm

Obr. 1C. Kontrolni angiografie po embolizaci spirdlami; v dutiné aneu-
ryzmatu stagnuje kontrastni ldtka

Fig. 1C. Follow-up angiogram after coil embolization; there is contrast
medium stagnating in the aneurysm space

A Obr. 1B

k uvolnéni spiradl do plicni zily. Kompresi karotid je mozné
snizit riziko jejich vmeteni do mozkového fecisté.

Embolizace zkratu $ife do 1cm, které byly nejéastéjsi, byla
provadéna MR kompatibilnimi spirdlami (MReye a Nester,
Cook, Bloomington, IN, USA) zavedenymi 5F katétrem,
nejéastéji tvaru Davis (obr. 1C). K embolizaci malych zkra-
td s pramérem okolo 3 mm byly pouzity mikrospiraly (0,018
palce, MicroNester, Cook, Bloomington, IN, USA) zavedené
mikrokatétry (Progreat, Terumo Europe, Leuven, Belgie).
V jednom ptipadé byl pouzit Amplatziiv okluder pro zkrat
$irs$i nez 1cm (Amplatz Vascular Plug II, AGA Medical, Ply-
mouth, MN, USA) (obr. 2A-D).

A Obr. 1C

Vykon byl vidy proveden ve cloné Sirokospektrych anti-
biotik (Augmentin 1,2 g, GlaxoSmithKline, Middlesex, Velka
Britanie) a za heparinizace (5000 j. heparinu i.v. na poéatku
vykonu) (Heparin Zentiva, Praha, Ceska republika).

Jedenkrat byl vykon proveden v intuba¢ni celkové anestezii
u oligofrenni nemocné, jinak vzdy v lokdlnim znecitlivéni pti
3-5denni hospitalizaci.

Sledovani po embolizaci

Nemocni po 1é¢ebné embolizaci byli ambulantné sledovani
na plicni klinice. Sledovaci intervaly byly 6-12 mésict. Pti ob-
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A Obr.2A A Obr.2B

A Obr.2C A Obr.2D

Obr. 2A. 40letd Zzena s oboustrannymi PAVZ s klinickymi projevy dusnosti; saturace kysliku vleZze 93 %, vestoje 89 %. Pravostrannd plicni angiogra-
fie zobrazuje komplexni PAVZ.

Fig.2A. A 40year old woman with bilateral arteriovenous pulmonary shunt which presented with dyspnoe. Oxygen saturation was 93 % in horizontal
position and 89 % in standing position. The right pulmonary angiogram reveals complex pulmonary arteriovenous shunt.

Obr. 2B. Po uzavreni jedné mensich PAVZ pomoci spirdl byla nasondovdna privodnd vétev k vétsimu zkratu
Fig. 2B. The larger feeder was catheterized after occlusion of the smaller one with coils

Obr. 2C. Kontrolni angiografie po uzdvéru tepny pomoci Amplatzova okluderu
Fig. 2C. Completion angiogram after shunt occlusion using the Amplatz occluder

Obr. 2D. Kontrolni snimek plic po 2 dnech prokazuje nezménénou polohu embolizacni zdtky
Fig. 2D. Follow-up chest X ray shows stable position of the occlusion device two days later

nové znamek pravolevého zkratu (dusnost, centrdlni cyano- Podklady pro studii byly ziskany retrospektivni analyzou
za) bylo provedeno vySetfeni klidovych arterialnich krevnich ~ zaznami z ambulantnich karet, chorobopisti a nalezii a doku-
plynd, radionuklidova kvantifikace objemu zkratové cirkulace ~ mentace provedenych CT a angiografickych vysetfeni.

a CT k prukazu PAVZ.
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A Obr. 3B

VYSLEDKY

Vsechny embolizované PAVZ byly na konci vykonu bez angio-
graficky prukazného pritoku. Jeden PAVZ prokdzany na CT
u nemocného s HHT nebyl angiograficky potvrzen a jeden
nemocny se zkraty okolo 10 mm v praméru byl primarné 1é-
¢en chirurgicky a je 11 let po vykonu asymptomaticky.

Celkem 7 PAVZ prokazanych angiograficky u dvou ne-
mocnych nebylo embolizovano. U obou téchto nemocnych
byly ptitomny mnohocetné zkraty, z nichz velké byly uzavre-
ny embolizaci a malé do 3mm byly ponechény. U vsech 14
embolizovanych nemocnych byly pouZity emboliza¢ni spiraly
velikosti 3-15 mm, nejéastéji 8 mm. U jedné nemocné byl po-
uzit Amplatztiv okluder velikosti 14 mm.

| 4 Obr.3A

2 Obr. 3A. 57letd zena s HHT; v roce 2003 embolizovdny dva zkraty vievo

v dolnim plicnim laloku, CT prokdzalo cdstecnou obnovu toku ve zkratu

Fig.3A.A57yearoldwoman with hemorrhagic hereditary teleangiectasia;
two shunts had been embolized in the left lower lobe in 2003. CT scan
revealed partial recanalization of the shunts

Obr. 3B. Selektivné nasondovand p¥ivodnd tepna AV zkratu

Fig. 3B. Selective catheterization of the arterial feeder

Obr. 3C. Kontrolni angiografie po uzdveéru zkratu embolizacnimi spirdlami
Fig. 3C. Completion angiogram proves occlusion of the shunt with coils

A Obr.3C

Nemocni byli sledovani v rozsahu 3-140 mésict (pru-
mérné 69 mésict). Celkem tfi nemocni (20%, n = 15) byli
reembolizovani pro prokazanou rekanalizaci PAVZ, ktera se
klinicky projevila dusnosti u dvou nemocnych po 5 a 6 letech
sledovani od embolizace. Dal$i nemocna s HHT, kterd byla
indikovéna pro rekanalizované PAVZ, méla ptivodni emboli-
zaci pred 6 lety na jiném pracovisti (obr. 3A-C).

Jedna 27letd nemocna byla 3 mésice po embolizaci naleze-
na doma v bezvédomi a byla angiograficky vySetfena k prt-
kazu zastavy priitoku krve mozkem. Bezvédomi bylo nejspise
v dtisledku tézkého epileptického zachvatu se zastavou dechu.
Tato nemocna trpéla sekundarni epilepsii po prodélaném
mozkovém abscesu v roce 2002 (mozkovy absces byl velmi
pravdépodobné disledkem v té dobé nepoznané diagnozy
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HHT). Nemocnd méla celkem 8 PAVZ a jeji matka a teta maji
HHT (jsou zafazeny v nasem souboru) a zfetelné vyjadiené

Jeden nemocny byl ztracen z evidence.

U jedné nemocné doslo pii opakované embolizaci rekana-
lizované PAVZ k ¢aste¢né dislokaci spiraly (15 mm x 14 cm)
v délce 5 cm do plicni Zily. Jednalo se o prvni ulozenou spirdlu
a embolizace zkratu byla dokoncena uloZzenim dal$ich sedmi
spiral. Nemocna byla sledovana skiaskopicky a je ponechana
na terapeutické davce nizkomolekularniho heparinu. Je 6 mé-
sicti po vykonu bez obtizi.

DISKUSE

Nage relativné mald studie potvrzuje vysledky publikované
ve svétové literatute. Technicka tspé$nost v souborech od 45
do 112 nemocnych s 98-296 PAVZ je az 100 % (6-9). V nejvét-
$i publikované sérii (10) se u 96 % nemocnych podatilo vSech-
ny angiograficky detekovatelné PAVZ uzaviit. U 17 % nemoc-
nych byla nutna dal$i embolizace pro rekanalizaci nebo pro
zvéteni puvodné nelécené PAVZ (prichodna tepna ptivodné
mensi nez 3 mm). V nasi sestavé jsme reembolizovali 20 %
nemocnych s PAVZ. Rekanalizace muze byt i na podkladé
kolateralniho systémového fecisté podilejiciho se na zadsobeni
zkratu (11-14), coz jsme nepozorovali.

Komplikace se objevily u 8% vykont (u 12 sezeni ze 157
sezeni), z toho 1krat vznikl mozkovy infarkt. Po embolizaci se
u tfi nemocnych objevily TIA a u dvou nemocnych mozkovy
absces (10, 15).

Embolizace spirdlami ma sva uskali. Ocelové, ale nové i pla-
tinové spiraly (16) jsou pro zvySeni trombogenicity potazeny
polyesterovymi vlakny. Ulozeni prvni spirdly miize byt rizikové,
protoze pokud je jeji velikost poddimenzovana, muze dojit k je-
jimu tniku do plicni Zily a vmeteni do velkého obéhu. Spiraly
jsou vét$inou ukladany co nejblize ke zkratu, kde byva ektazie ¢i
aneuryzma pii prechodu do Zily. Pokud je spirala prili§ velkd, ma
tendenci se rozvinout do délky v pfivodné tepné a stabilita tako-
vého uzavéru rovnéz neni dlouhodobd, protoze vétsina takové-
ho uzévéru je vytvorena trombem, ktery se mtize rekanalizovat.
TotéZz muze nastat, pokud pouzijeme jedinou spiralu. Zkrat se
sice nemusi pfi kontrolni angiografii plnit, ale riziko rekanalizace
plicni tepny je vyssi. Je tedy doporucovano vytvorit hustou zat-
ku co nejblize v misté zkratu ulozenim nejprve spiraly o vétsim
praméru a pak postupné zavadénim spiral mensiho praméru co
nejvice do sebe. Pokud je tato zatka vytvorena prili§ proximalné,
dochazi k reperfuzi PAVZ ze systémového zasobeni.

Dal$i potencialni nevyhoda spiral je, Ze po ulozeni prvni
spiraly je tok v PAVZ stale zachovan a mtize vést k embolizaci
trombt vznikajicich na polyesterovych vldknech do velkého
obéhu. S touto komplikaci jsme se v nasem souboru nesetka-
li, nicméné se snazime zkrat uzavtit v co nejkrat$im ¢asovém
intervalu a nemocné jsme na pocatku vykonu heparinizovali.

Tyto problémy odstranuje pouziti odpoutatelnych balénki.
Jejich naplnénim je dosazeno okamzité zastavy toku ve zkratu.
Trvalost uzavéru je dlouhodobd u balénku vyrobenych ze siliko-
nu. Uzavér latexovymi baldnky je méné spolehlivy, pokud je ba-
l6nek naplnén kontrastni latkou a ne tuhnouci hmotou. Balénky
byly pouzivany k uzavéru PAVZ v minulosti. Jejich dostupnost
(Detachable silicone balloon, DSB, Target Therapeutics, Fre-
mont, CA, USA byly dostupné do roku 2001, Goldballoon de-
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tachable balloons, Balt, Montmorency, Francie jsou latexové ba-
l6nky dostupné i nyni) na trhu je nyni omezena (17-19).

K prevenci uvolnéni spiraly ze zkratu pti ukladani byl vy-
vinut systém spiral, které jsou na dalku odpoutatelné (Jackson
Coil, Cook, Bjaeverskov, Dansko) (20, 21).

V nasem souboru jsme lkrat pouzili historicky nejnoveéjsi
zatizeni pro embolizaci velkych arteriovendznich zkratéi — Am-
platztiv okluder (22). Jedna se o pruznou zatku spletenou z niti-
nolovych dratki. Kriticka hustota dratu tohoto zafizeni urcuje
jeho trombogenicitu. Zatka je upoutand na nosném draté a je
mozné ji po ulozeni vtahnout zpét do katétru a prelozit na vhod-
néjs$i misto. Miize byt pouzita samotna, ¢i v sérii a i v kombinaci
se spirdlami. Jeden z typt tohoto zatizeni nevyzaduje velky zava-
déci katétr. Jeho cena je srovnatelna se spiralami. Riziko dislokace
a rekanalizace neni zatim objektivizovano (23, 24).

Nejobavanéjsi komplikaci je inik spiraly pres zkrat do velké-
ho obéhu. Ve vétsich sériich byly takto popsany extrakce spiral
zachycenych v levé srde¢ni komore. Tato komplikace v$ak byla
popsana u méné nez 1% pripadt (1-2 migrace na 92-276 uza-
vienych PAVZ). Jsou zde zapo¢itany i migrace odpoutatelnych
balénkd, které byly plnény kontrastni latkou a pfi netésnosti
uzavéru balonku, se zmensily a uvolnily (6, 10, 25).

Dal$i moznou pozdni komplikaci je uvolnéni trombu
distalné za uméle vytvorenym uzavérem a jeho embolizace
do velkého obéhu. K prevenci této komplikace, ¢i pripadné
propagace trombu plicni Zilou poddvame nizkomolekularni
heparin v preventivni davce 3 dni (15).

Nejéastéjsi komplikaci je pleuralni drdzdéni a bolest (asi
ve 13 %), kterd odezni bez 1é¢by. Plicni infarkt byl radiografic-
ky nalezen u 3 % nemocnych (10).

Embolizace vzduchu muiZe vést ke vzniku anginéznich bo-
lesti a parestezii. Béhem zavadéni spirdl je nutné se vyvarovat
pritomnosti vzduchovych bublin v katétrech.

Nemocni musi mit profylakticky podana $irokospektra an-
tibiotika (stejné jako i pfi extrakei zubt apod.). Hrozi rozsev
septickych embolti do velkého obéhu.

U pritomné polycytémie je nutné nemocné dostate¢né
pfed i po vykonu hydratovat a je vhodna i ¢asna mobilizace
k prevenci pfipadnych Zilnich trombdz. Tato komplikace byla
vSak popsana jen ojedinéle, a to jesté u nemocného s prokaza-
nym piidruzenym hyperkoagula¢nim stavem.

Incidence jediné PAVZ kolisd od 42 do 74 %. Jsou ulozeny
nejcastéji v levém dolnim plicnim laloku, pak v pravém dol-
nim, pak levém hornim, pravém stfednim a pravém hornim
laloku. Incidence oboustrannych PAVZ je od 8 do 20 %. PAVZ
jsou vétSinou ulozeny v blizkosti visceralni pleury nebo jsou
v zevni tretiné parenchymu plic (3).

Pfivodnymi tepnami jsou nej¢astéji vétve plicnice, ale mo-
hou byt z¢asti nebo plné zasobeny vétvemi aorty, interkostal-
nimi a bronchidlnimi tepnami. Odvodnymi Zilami mohou byt
plicni Zily, nebo anomalni Zily ustici do levé siné ¢i dolni duté
zily. Samotny zkrat byvd sdruzen s ektazii ¢i dokonce aneu-
ryzmatem. Zkrat mtiZe byt jednoduchou pistéli (v 79 %) nebo
komplexem zkratti s vice pfivodnymi tepnami a odvodnymi
Zilami (v 21 %) ¢i difuzni (26). Velikost zkratu kolisa od mi-
kroskopickych prokazatelnych jen biopticky az po extrémni.

Nemocni s PAVZ mohou byt az v 50 % asymptomaticti. Nej-
Castéj$im priznakem je namahova dusnost patrna u 30-60 % ne-
mocnych. Je obvykle asociovana s hypoxémii a je imérnd stupni
pravolevého zkratu a byva vice vyjadfena ve vzptimené poloze
(platypnea). Mezi dusnosti a hypoxémii v§ak neni silna korelace
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a existuji hypoxemicti nemocni (rovnéz v nasem souboru) zcela
bez subjektivniho vjemu dusnosti. Hypoxémie nékdy mtize byt
spojena s pritomnosti palickovych prstil. Objektiviné u hypo-
xemickych osob vidime centralni cyanézu a ortodoxii (pokles
saturace vestoje oproti poloze vleze). U nemocnych s HHT pak
nachazime teleangiektazie na sliznici rtd, jazyka, nosu, spojivek
a usi. Pi pritomnosti opakovanych epistaxi ¢i krvaceni do zazi-
vactho traktu je nutné myslet na HHT. Komplikace PAVZ byvaji
zavazné. Mezi nejcastéjsi patii neurologické pritomné v 19-59 %
(migrény, tranzitorni ischemické ataky, ischemické cévni mozko-
vé prihody, absces mozku, sekundarni epilepsie). Nejcastéji jsou
na podkladé paradoxni embolizace, ale mohou byt projevem
i mozkového AV zkratu. Méné Castéji (zhruba v 8 %) vznika Zivot
ohrozujici krvaceni z ruptury PAVZ, a to jak intrabronchialné
se vznikem hemoptyzy (27), tak intrapleuralné s rozvojem he-
mothoraxu (28). Vétsina téchto plicnich krvaceni vznika béhem
gravidity. Toto je vysvétlovano zvySenym srde¢nim vydejem bé-
hem téhotenstvi a zvysenou Zilni distenzibilitou pti zvySené hla-
diné progesteronu.

PAVZ mohou byt na podkladé vrozenych pti¢in pti HHT,
ale ve 40 % izolované (29) a nebo tzv. sekundarni ¢i ziskané,
které jsou vzacné a byly pozorovany po hrudnich traumatech,
operacich, dlouhodobé trvajici jaterni cirhdze, metastazach,
mitralni stendze, infekcich (aktinomykéza, schistosomiaza)
a amyloiddze (3). Vyvoj PAVZ byl pozorovan pii absenci zilni
drenaze z jater do plicnice (30) a naopak jeji regrese pri chirur-
gické obnové jaterni Zilni drenaze do plic (31). Lze tedy pred-
pokladat existenci nezndmého ,jaterniho faktoru“ majiciho
protektivni vliv na rozvoj PAVZ. Nedavno byla publikovana
kazuistika nemocného s HHT, kde po embolizaci rozsahlého
zkratu v jatrech byla nutna transplantace jater. V transplanto-
vanych jatrech se po 5 letech vyvinuly arterioportalni zkraty
vedouci k symptomatické portalni hypertenzi (32).

HHT je o autozomalné dominantné dédi¢na cévni dysplazie
s penetraci zavislou na véku. Klinické projevy se mohou objevit
i az po 30. roku véku. Odhadovana incidence je od 1 : 8345
az 1 : 40 000 obyvatel. Vedle mukokutinnich teleangiektazii
jazyka, rtu, nosu, spojivek, usi a zazivaciho traktu se béhem
zivota jedince v rtizném stupni projevuji AV zkraty pritom-
né v plicich, jatrech (33-35) a centralnim nervovém systému.
Zatimco opakovand epistaxe se objevuje jiz v détstvi, krvaceni
do gastrointestinalniho traktu prichazi nej¢astéji az po 60. roku
véku. Vedle PAVZ jsou piitomny v 8 % pialni AV zkraty v moz-
ku (mohou byt i mnohodetné) a v mise (36). Dle mezinarodné
uznavanych kritérii je diagndéza HHT stanovena pfi pfitomno-
sti tfi ze ¢yt kritérii, podezieni je vyjadfeno pii pfitomnosti
dvou kritérii a diagnéza HHT je nepravdépodobnd pii pii-
tomnosti pouze jednoho kritéria. Tato kritéria jsou opakovand
epistaxe, pritomnost mukokutdnnich teleangiektdzii, pritom-
nost visceralnich AV zkratd a rodinny vyskyt (37).

Geneticky byly identifikovany dvé mutace zptisobujici dva
fenotypy HHT. Prvni z nich (HHT-1) je zptisoben zménénym
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ZAVER

Preventivni lé¢ba PAVZ ma prvoradou tlohu v prevenci
paradoxni embolizace, jak bylo ukdzano na dvou nasich ne-
mocnych s HHT s neurologickou symptomatologii. Jedna
nemocna méla tfi cévni mozkové prihody pred stanovenim
indikace uzavéru plicnich zkratti a druhd nemocna s anamné-
zou mozkového abscesu pred embolizaci zemfela na nasledek
sekundarni epilepsie.

Emboliza¢ni lé¢ba PAVZ je dlouhodobé efektni s nizkym
vznikem komplikaci a méla by byt metodou volby v 1é¢bé
téchto cévnich dysplazii. Chirurgicka lé¢ba je uréena po se-
lhani 1é¢by emboliza¢ni anebo u PAVZ, u kterych vzniklo kr-
vaceni po embolizaci (40).
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