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¢ Hlavni stanovisko prace

i Prehledovy clanek shrnuje klinické projevy,
diagnosticka kritéria, cévni komplikace, moz-

¢ nosti screeningu a principy multidisciplindrni-
ho managementu péce o pacienty s hereditarn{
i hemoragickou teleangiektdzif s dGirazem na vy-
i znam véasné diagnostiky a prevence zavaznych
i komplikaci.
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Major statement

This review article summarizes the clinical
manifestations, diagnostic criteria, vascular
complications, screening strategies, and
principles of multidisciplinary care in patients
with hereditary hemorrhagic telangiectasia,
emphasizing the importance of early diagnosis
and prevention of serious complications.

SUMMARY
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in screening and effective care

Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT,
Rendu-Osler-Weber disease) is an autosomal
dominantinherited disorder with an estimated
prevalence of approximately 1:5,000-1:8,000.
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' mocnénfje naruseni genl kédujicich proteiny
© signalizace TGF-B/BMP-9, kterd za fyzio-

. logickych podminek zajistuje stabilitu cév

i arovnovdhu v proliferaci endotelovych bunék.
Jeji porucha vede k endotelové dysfunkei,
:abnormalnimu vyvoji cév a rozvoji cévnich
malformaci, pfipadné vzniku kiehkych cév

¢ nachylnych k ruptute. Pro onemocnénf je také
i charakteristicka tvorba nestabilnich krevnich
srazenin a zvySend predispozice k Zilnim

i iarteridlnim tromboembolickym pfihodam,

© zejména v souvislosti s arterioven6znimi zkraty
¢ umoznujicimi paradoxni embolizaci.

Nejcastéjsim projevem HHT jsou spontan-

ni a rekurentni epistaxe, které se vyskytuji

i uvice nez 95% nemocnych. U vice nez 90 %
nemocnych jsou pfitomné kozni a slizni¢ni

. teleangiektdzie. DalSimi projevy cévnich pato-
i logif jsou arteriovenézni malformace (zejména
plicni, jaterni a mozkové). Genetické testovant
: jedoporucovano ujedincd, ktefi kompletné
nespliuji diagnostickd kritéria, obvykle se jed-
i na o postizeni gend ENG, ACVRL1, SMAD4, GDF2
¢ nebo RASA1. Uskalim onemocnénf je relativni
variabilita klinickych projev(, a to i mezi ¢leny
i jedné rodiny se stejnym genetickym podkladem
onemocnéni. Véasnd diagnostika je pfitom zce-
: laklicova pro nasmérovdni dalsiho screeningu
v prevenci komplikaci.

Prevence komplikacii lé¢ba HHT jsou sloZité,

: Casto zaméfené na konkrétnf klinické projevy
i nemoci, predeviim dislednou lé&bu anemie

¢ a deficitu Zeleza pti hemoragiich. V mnoha

i pFpadech se opird o systémovou antifibrino-
lytickou a antiangiogenni terapii. Volbou jsou
i také endoskopické ablativni terapie, techniky
embolizace nebo chirurgické pfistupy. V ma-

: nagementu péce o pacienty je klicova inter-

i disciplinarita. Radiologové plni zasadnf Glohu
v diagnostice i terapii HHT.

i Klicova slova: hereditarn hemoragicka

. teleangiektdzie, arteriovenézni malformace,
i tromboembolické komplikace, hemoragie

¢ aanemie, multidisciplindrnf pfistup.
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Hereditarni hemoragicka teleangiek-
tazie (HHT), zndmd také jako Rendu-
-Osler-Weberova nemoc, je autozomalné
dominantni dédicné onemocnéni

s prevalenci 1:5000az 1:8000dle
geografického rozlozeni. Podkladem
HHT jsou patogenni varianty v genech
kédujicich proteiny zapojené do sig-
nalni drdhy transformujiciho riistového
faktoru 8 (TGF-B), resp. kostniho mor-
fogenetického proteinu (BMP), kterd
je klicova pro komunikaci bunék cévni
stény a predevsim pro funkci endotelo-
vych bunék (1). Cévni dysplazie u HHT
je tedy komplexnim onemocnénim,
jehoz zakladem je narusena signalizace

The disease results from disruption of genes
encoding proteins of TGF-3/BMP-9 signaling
pathway, which under physiological conditions
ensures vascular stability and balanced prolifera-
tion of endothelial cells. Impairment of this path-
way results in endothelial dysfunction, abnormal
vascular development, and the formation of
vascular malformations, as well as the develop-
ment of fragile vessels prone to rupture. The
disease is further characterized by the formation
of unstable thrombi and an increased susceptibil-
ity to both venous and arterial thromboembolic
events, particularly in the context of arterio-
venous shunts facilitating paradoxical embolism.

The most common clinical manifestation of
HHT is spontaneous and recurrent epistaxis,
occurring in more than 95% of affected indi-
viduals. Cutaneous and mucosal telangiecta-
sias are present in over 90% of patients. Other
vascular manifestations include arteriovenous
malformations (particularly involving the
lungs, liver, and brain). Genetic testing is rec-
ommended in individuals who do not fully meet
the diagnostic criteria, typically involving the
ENG, ACVRL1, SMAD4, GDF2, or RASA1 genes.

A major challenge of HHT is the considerable
phenotypic variability, even among family
members sharing the same genetic back-
ground. Early diagnosis is crucial for guiding
appropriate screening strategies and prevent-
ing disease-related complications.

Prevention of complications and treatment of
HHT are complex and often tailored to specific
clinical manifestations, with particular emphasis
on the treatment of anemia and iron deficiency
resulting from chronic hemorrhage. In many
cases, therapy relies on systemic antifibrinolytic
and antiangiogenic agents. Additional treatment
optionsinclude endoscopic ablative procedures,
embolization techniques, and surgicalinterven-
tions. Aninterdisciplinary approach is essential
for optimal patient care. Radiologists play a key
role in the diagnosis and treatment of HHT.

Key words: hereditary hemorrhagic telan-
giectasia, arteriovenous malformations,
thromboembolic complications, hemorrhage
and anemia, multidisciplinary approach.

TGF-B/BMP-9, ktera za fyziologic-

kych okolnosti zajistuje stabilitu cév

a rovnovahu v proliferaci endotelovych
bunék. Jeji porucha vede k endotelové
dysfunkci, abnormalnimu vyvoji cév

a rozvoji cévnich malformaci, piipadné
vzniku kiehkych cév nachylnych k rup-
tufe. Vyznamnou roli v tomto procesu
hraje také vaskularni endotelovy
ristovy faktor (VEGF), jehoz ticinky
nejsou dostatecné vyvazovany (2, 3).
Rozvinutd endotelova dysfunkce rovnéz
ovliviuje komunikaci endotelovych
bunék s dalsimi bunikami cévni stény

is bunkami a elementy v cirkulaci. To
m(zZe vést k cévni remodelaci a rozvoji
plicni arteridlni hypertenze (4), zhorse-
nému hojeni tkani z divodu narusené



imunitni odpovédi (5), tvorbé nesta-
bilnich krevnich sraZenin (6) a zvySené
predispozici k zilnim i arterialnim
tromboembolickym piihodam (1).

Z pohledu genetiky, ptiblizné 90 %
pFipadi tvofi varianty onemocnéni
HHT1 a HHT2. HHT1 je spojeno s kauzal-
ni heterozygotni variantou v genu ENG
kédujicim endoglin jako koreceptor sig-
nalni drahy TGF-f (TGF-p receptor III),
HHT2 pak s genem ACVRLI kédujicim
receptor pro kostni morfogeneticky pro-
tein ALK-1 (activin receptor-like kinase
1). Asi 10 % pFipad( tvofi aberace, které
postihuji dalsi geny kédujici slozky
signalni drahy BMP-9/ALK-1, jako jsou
napfiklad SMAD4 (dfive MADH4, protein
SMAD4), GDF2 (protein BMP-9) a RASA1
(protein p120-RasGAP). Mutaci je
postizena vzdy jedna alela pFislusného
genu, zatimco druha zGstavd intaktni.

V pripadé postizenijednoho z rodicl
tedy onemocnéni prechazi na potomky
s 50% rizikem, a to bez ohledu na po-
hlavi ditéte (7).

PROJEVY HHT
A DIAGNOSTICKA KRITERIA

Nejcastéjsim projevem HHT jsou spon-
tanni a rekurentni epistaxe. Ty se

v pribéhu Zivota vyskytnou u vice nez
95 % nemocnych, u vétsiny z nich jiz

v obdobfi adolescence. Druhym nej-
Castéjsim projevem, jenz se vyskytuje
u vice nez 90 % nemocnych, jsou kozni
a sliznicni teleangiektazie, tedy trva-
le dilatované postkapildarni venuly. Ty
se naopak v détstvi prakticky nevysky-
tuji a typicky se rozvijeji s vékem, pre-
devsim na obliceji, rukou a na sliznici
Gstni dutiny. Dalsimi projevy cévnich
patologii jsou plicni arteriovenézni
malformace (AVM) pfitomné u mini-
malné 50 % pacientd, jaterni AVM (az
70% pacient(l), gastrointestinalni
teleangiektazie (az 90 % pacientd),
cerebralni AVM (~ 10 % pacient()

a minoritné také spinalni AVM (< 2%
pacient() (8, 9).

Diagnostickymi kritérii pro HHT jsou
tzv. Curacao kritéria, kterd byla sesta-
vena jiz v roce 1999 a jsou dosud platna.
Kritéria jsou Ctyfi:

1. projevy spontdnnich a rekurentnich
epistaxi

2. mukokutdnni teleangiektazie

3. pfitomnost visceralnich AVM (plicnf,
jaterni, mozkové nebo spindlnf)

4., piibuzny prvniho stupné s HHT

Ces Radiol 2026; 80(2): 97-108

Teleangiektazie na rtech, prstech ruky a sliznici jazyka

Telangiectasias on the lips, fingers, and the mucosa of the tongue

PFi splnéni tfi a vice kritérii je diagndza
jistd, pfi splnéni dvou je pravdépo-
dobnd, pfi splnéni méné nez dvou je
nepravdépodobna (10). Genetické
testovani je rovnéz doporucovano, a to
ujedincl s podezienim na HHT, ktefi
kompletné nespliuji kritéria, a u déti
jedincl s jiz prokazanou diagnézou
HHT. Vcasna diagnostika je zcela klicova
pro nasmérovani dalSiho screeningu

v prevenci komplikaci a ma vyznamnou
pfidanou hodnotu v managementu péce
(1).

Uskalim onemocnéni HHT je prede-
viim relativni variabilita klinickych
projevi, a to i mezi cleny jedné rodiny
se stejnym genetickym podkladem
onemocnéni. V této souvislosti se
¢asto hovofi o tzv. teorii druhého
Gderu (second hit), kdy pod vlivem
environmentdlnich ¢i epigenetickych
faktor(i a ndhodnych jevl (napf. zanét,
cévni poskozeni, hypoxie ¢i somaticka
mutace plvodné intaktni alely) do-
chazi k rozvoji cévnich lézi v lokalitach
typickych pro daného jedince. Tato
skutecnost mlze vyznamné kompliko-
vat diagnostiku a screening rodinnych
prislusnikd a zaroven podtrhuje indivi-
dualizovany management péce o tyto
pacienty (11, 12).

CEVNI ABNORMALITY
U HHT A JEJICH
KOMPLIKACE

Kozni a sliznicni teleangiektazie

Jak bylo naznaceno, kozni a sliznicni te-
leangiektazie jsou prominentni zejména
na mechanicky namahanych castech

téla (dlané rukou, kozni zahyby kolem
nehtd, rty) a na kiizi zvysené vysta-
vené UV zareni, pfedevsim na obliceji
(nejcastéji na tvarich a usnich bolt-
cich), coz dobfe koreluje s vysSe zminé-
nou ,second hit” teorii. Dale se mohou
vyskytnout v tstech na jazyku a bukal-
ni sliznici (obr. 1, 2) a také na sliznici
gastrointestinalniho traktu a nosni
dutiny. S vyjimkou gastrointestindlnich
[ze teleangiektazie snadno identifiko-
vat jednoduchym vizudlnim/klinickym
vysetfenim. Kozni léze jsou vétsSinou
asymptomatické (zpravidla kosmetické-
ho charakteru), riziko krvdceni se odviji
od jejich velikosti, poctu a lokalizace
(13, 14).

e Klinicky vyznamné krvaceni z jazyka pri
sliznicnich teleangiektaziich

Clinically significant tongue bleeding
caused by mucosal telangiectasias
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Jednoducha plicni AVM s piivodnou tep-
nou a jednou odvodnou plicni Zilou na
periferii v levém dolnim plicnim laloku

Simple pulmonary AVM with a single
feeding artery and a single draining pul-
monary vein, located in the periphery of
the left lower lobe

Epistaxe

Jedna se o dominantni projev onemoc-
néni HHT. Priblizné u 90 % pacientd

se krvaceni z nosu projevi do 21. roku

Zivota (15). Prestoze se epistaxe svou
frekvenci a intenzitou lisi nejen mezi
nemocnymi, ale rovnéz u konkrétniho
jedince v pribéhu zivota, maji specificky
charakter. Nejsou pro né zcela znamé
spoustéci faktory a nejsou pfilis vazané
na zmény tlakovych pomérd v téle.
Svym charakterem a nepredvidatelnosti
mohou mit zasadni dopad na osobni,
pracovni i socialni Zivot pacienta (16,
17). Vezmeme-Lli v tvahu fyziologické
funkce nosni sliznice, jako jsou ohfiva-
ni, o¢isténi a zvlhéeni vdechovaného
vzduchu, nepfekvapi, Ze vysusovani
sliznice vede k vétsi nachylnosti telean-
giektazii k ruptute a krvdceni. Deficit
Zeleza a rozvoj sideropenické anemie
jsou pak nejcastéjsi komplikaci zavaz-
nych epistaxi (1).

Gastrointestinalni krvaceni

Prevalence gastrointestindlnich tele-
angiektaziije u pacientli s HHT az 90 %,
hemoragie jako jejich komplikace se
vsak vyskytuji pouze u 13-30% z nich,
typicky mezi 4. a 5. dekddou Zivota.
Gastrointestinadlni krvaceni je obvykle
chronické, asymptomatické, intermi-
tentni, casto okultni a nerozpoznané.
Prestoze k deficitu zeleza a anemii vedou
méné obvykle neZ epistaxe, ¢asto jsou
vyznamné gastrointestinalni hemoragie
diagnostikovany pravé pfi odhaleni
disproporce mezi zavaznosti epistaxi
a hladinami hemoglobinu (18-20).

Plicni arterioven6zni malformace

Plicni AVM dle nékterych zdrojl postihu-
ji dokonce 80-95 % pacientl s HHT (21)
ajsou castéjsi u varianty HHT1 (22).
Jedna se o struktury vytvarejici anato-
micky pravo-levy zkrat mezi plicnimi ar-
teriemi a vénami, které zplsobuji celou
fadu komplikaci. Typicky jsou deteko-
vatelné jiz in utero, vyvijeji se béhem
adolescence a vykazuji jen pomaly
rist béhem dospélosti (23). Plicni AVM
jsou nejcastéji lokalizované v dolnich
plicnich lalocich a svou morfologii se
déli najednoduché (obr. 3), komplex-
ni a difuzni. Kromé hypoxemie ziidka
vedou k respiracni symptomatologii
(24, 25). Vyznamné ¢dasti pacientd viak
z dvodu paradoxni (mikro)embolizace
zplsobuji celou fadu neurologickych
projevi, véetné migrény, tranzitorni
ischemické ataky, ischemické cévni
mozkové piihody (CMP) ¢i mozkového
abscesu. V krajnim pfipadé je ische-
micka CMP embolického plvodu viibec
prvnim pfiznakem, jenz lékate po sérii
dopliujicich vysetfeni dovede k plicnim
AVM, potazmo k diagnéze HHT (1, 26).
Zvlastni pozornost zasluhuje zvyseny
vyskyt migrény u pacientt s HHT, ktery
je spojovan praveé s plicnimi AVM (26).
Hypotéz vysvétlujicich tuto spojitost je
vice, kromé paradoxni mikroemboliza-
ce zminéné vyse byva diskutovdnai hy-
potéza zalozend na existenci vazoaktiv-
nich latek, které jsou metabolizovany

° (T angiografie difuznich jaternich arterioportalnich zkratd; v arterialni fazi hyperdenzni okrsky (Sipky) jaterni tkané s ¢asnym barvenim
portalniho systému

CT angiography of diffuse hepatic arterioportal shunts; in the arterial phase, hyperdense areas (arrows) of the hepatic parenchyma with
early opacification of the portal venous system
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a odstranovany v plicni mikrocirkulaci.
Plicni AVM je zkratem, ktery umozniuje
témto ldtkam obejit plicni mikrocir-
kulaci, vstoupit do mozkovych tepen

a spustit zdchvat migrény (27).

Jaterni cévni malformace

Jaterni AVM u HHT s uddvanou preva-
lenci 41-78% (28) postihuji predevsim
jedince s variantou HHT2. Jaterni
malformace se rozvijeji s vékem, symp-
tomy se manifestuji ptiblizné okolo

50. roku Zivota a jsou 4,5krat Castéjsi

u zen (29). Malformace zasahuji jaterni
tkan difuzné a maji variabilni charak-
ter od malych teleangiektdzii po velké
AVM (obr. 4). Kombinace fibrézy v okoli
cévnich abnormalit, noduldrni regene-
rativni hyperplazie a portdlni hyper-
tenze mdze vést k chybné diagnéze
jaterni cirhézy. Existuji tfi hlavni typy
jaternich zkrat( pfi HHT, které se mo-
hou vyskytnout soucasné: 1. arteriove-
nézni zkrat (a. hepatica - v. hepatica),
2. arterioportdlni zkrat (a. hepatica -
v. portae) a 3. porto-systémovy zkrat
(v. portae - v. hepatica). Ty mohou vést
k celému spektru projevt od srdecniho
selhani s vysokym vydejem ¢i portalni
hypertenze, pres encefalopatii, az

po bilidrni ¢i mezenterialni ischemii
(1). U nékterych pacient(l s porto-sys-
témovymi jaternimi zkraty a siderope-
nickou anemif se mohou objevit také
neurologické projevy z diivodu ukladani
manganovych deposit v oblasti bazal-
nich ganglif (30).

Mozkové cévni malformace

Prestoze se Ciselné Gdaje studii na téma
cerebrdlnich AVM znaéné lisi, nékteré

z nich udavaji pfitomnost téchto mal-
formaci az u 20 % pacient(, predevsim
ujedincl s HHT1. Tyto malformace jsou
ve vétsiné pripad( pritomné jiz po na-
rozeni nebo v détstvi. Byvaji casto vi-
cecetné a velmi malé (vétsinou <1 cm),
lokalizované nejcastéji v supratento-
ridlnich povrchovych kompartmentech
(31-33). Priblizné 50 % téchto mal-
formaci je asymptomatickych. Nejzd-

v dlsledku intracerebrdlniho krvaceni.
Zvysené riziko krvaceni je spojeno
predevsim s vétSimi lézemi, pFitomnosti
arteridlnich aneurysmat a lokalizaci

v hlubokych strukturach mozku, spise
nez s vysokym pritokem. Je vSak tieba
poznamenat, Ze riziko hemoragickych

komplikaci je, v porovnani's rizikem

u pacientd s cerebralnimi malformacemi
jinych etiologif, relativné nizké. Presto
mohou byt tyto komplikace potencial-
né devastujici (32, 34). Nekrvacejici
mozkové AVM se mohou projevit bolesti
hlavy nebo epileptickymi zachva-

ty. U nékterych pacientd mdze dojit

k rozvoji loZziskového neurologického
deficitu, aniz by AVM zakrvdcela, a to
na podkladé syndromu cévniho ,steal”
fenoménu (odcerpavani perfuze z okol-
ni mozkové tkané) nebo ,mass” efektu
(dtlaku okolni mozkové tkané) (35).

SCREENING
A DIAGNOSTIKA CEVNICH
LEZI U PACIENTU S HHT

Jedinci s podezienim na HHT jsou
obvykle odeslani k diagnostice na za-
kladé pritomnosti jednoho nebo vice

z nasledujicich projevd: anemie, chro-
nické epistaxe nebo gastrointestinalni
krvaceni, mukokutdnni teleangiektdzie,
ischemickd cévni mozkova pfihoda
nebo mozkovy absces z divodu pravo-
-levého zkratu pfi plicnich AVM, srdecni
selhdni's vysokym vydejem pfi jaternich
AVM, ptipadné cerebralni krvaceni (1).
Pfesto zlistava v populaci fada jedinct
nediagnostikovanych a je patrné, Ze se
casto nedafii zachytit onemocnéni pred
rozvojem komplikaci. To podtrhuje
vyznam osvéty o této problematice mezi
odborniky z riznych specializaci.

Gastrointestinalni teleangiektazie

Rutinni screening gastrointestindlnich
teleangiektdzii neni ani odivodnény
ani doporucovany, stejné jako lécba
asymptomatickych lézi. Vyjimkou je

jiz zminéna disproporce mezi hladina-
mi hemoglobinu a frekvenci epistaxi

u pacienta. V takovém ptipadé se voli
metoda ezofagogastroduodenosko-
pie (EGD). Kapslovou endoskopii lze
zvolit pro zmapovani tenkostfevniho
postizeni, véetné zhodnocenf rizikového
profilu slizni¢nich stfevnich lézi (19).
Teleangiektdzie se nejCastéji vyskytuji

v hornich castech traviciho traktu
(zaludek, duodenum, oralnijejunum)
ajsou typicky multifokalni (36), jejich
prevalence v tlustém stfevé je naopak
velmi nizkd (18). Pfi vySetfovani pa-
cienta s gastrointestindlnim krvacenim
je rovnéz dalezité mit na paméti, Ze test
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na okultni krvaceni ve stolici je ne-
specificky a mize byt falesné pozitivni
v disledku spolknuté krve pfi epistaxi
(napf. ve spanku) (37).

Plicni arteriovenozni malformace

Plicni AVM byvaji neziidka diagnosti-
kovany zcela nahodné zobrazovacimi
metodami hrudniku z diivodu jinych vy-
Setreni. Jakjiz bylo zminéno, tyto mal-
formace obvykle nevedou k respirac-
nim symptom@m. Mezi prvni pfiznaky
vedouc k cilenému screeningu plicnich
AVM proto bohuZzel patfi preventabilni
stavy —jako naptiklad mozkovy absces
nebo ischemickd CMP (1). Screening
plicnich AVM je proto nutny u véech pa-
cientd s HHT, bez ohledu na symptoma-
tologii. Disledna diagnostika plicnich
AVM je rovnéz fazena mezi pét ukazatell
spravné praxe v péci o pacienty s HHT
sestavenych Evropskou referencni siti pro
vzacna cévni onemocnéni (VASCERN).
Mezi tyto ukazatele je rovnéz fazena fad-
na edukace pacienta pro uziti antibiotic-
ké profylaxe u viech zubnich, endosko-
pickych, chirurgickych a dals$ich zakrokd,
které pfi kontaktu s koznim ¢i sliznicnim
mikrobiomem mohou vést k prechodné
bakteriemii. U jedinc(i s plicnimi AVM je
odstranéni (filtrace) pfechodné baktere-
mie plicnim krevnim obéhem omezend, coz
zvysuje riziko zavaznych komplikaci (38).
Pro screening plicnich AVM byvd
volbou CT angiografie. V centrech
komplexni péce o pacienty s HHT se
inicidlné voli transtorakalni kontrast-
ni echokardiografie (TTCE), které je
0 CT hrudniku doplnéno az v pfipadé
pozitivity TTCE. Metoda TTCE sice piimo
nezobrazi plicni zkraty, jeji negativni
vysledek vSak mdze spolehlivé vyloucit
lécitelné malformace a snizit frekvenci
radiacni zatéze u pacienta (1). V pfipa-
dé déti a adolescent je volbou pouze
hodnoceni saturace pulzni oxymetrii
a rentgen hrudniku (kazdych 3-5 let),
ktery je schopen odhalit zejména
rizikové malformace (31). Tento postup
se na prvni pohled jevijako paradoxni,
vezmeme-li v Gvahu, Ze vétsina plicnich
AVM je pFitomna jiz v détstvi a rozviji se
béhem adolescence, a naopak v do-
spélosti jiz zadné de novo malformace
nevznikaji a rdst stavajicich je velmi po-
maly (39, 40). Panel expertd viak tento
postup obhajuje z dlivodu velmi niz-
kého rizika neurologickych komplikaci
u asymptomatickych déti a praveé ristem
malformaci v pribéhu dospivani, které
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zvysuje Cetnost rekanalizaci po prove-
deniembolizace (1, 41).

Jaterni cévni malformace

Stejné jako v pfipadé plicnich AVM
jeidiagnoza jaternich AVM casto
nahodnym zjisténim, mnohdy se

odviji od rozpoznani sekundarnich
klinickych pfiznaka, jako jsou srdecni
selhdni, bilidrni postiZzeni nebo portalni
hypertenze u pacient(i se znamou HHT,
coz vede k dalsimu diagnostickému
Setfeni (28). Screening jaternich AVM je
proto doporucovan vSem suspektnim

i diagnostikovanym pacientdim s HHT,
vcetné asymptomatickych. Metodou
volby je dopplerovska sonografie, ktera
je efektivni a neinvazivni. Doplaujici
vySetfeni zahrnuji testy jaternich
funkci a méfeni NT-proBNP (N-termi-
nalnifragment prohormonu proBNP),
ktery pripadné mdze odhalit pocinajici
srdecni selhani pfi hemodynamickych
zméndch zplsobenych malformacemi.

V zavislosti na rozsahu zasazené jaterni
tkané a zdvaznosti obéhovych zmén lze
také pristoupit k dopliujicim vysetie-
nim v podobé kontrastni CT, magnetic-
ké rezonance, katetrizacni angiogra-
fie, srdecni katetrizace a dalSich. Pro
diagnostiku jaternich malformaci u HHT
je viak zasadné nedoporucovana ja-
terni biopsie, zejména z dlivodu rizika
krvacent (1, 31).

Mozkové cévni malformace

Odhaleni mozkovych AVM byvid casto
nahodné, pfi vysetfeni neurologickych
stavd jinych etiologii. Charakteristika

a lokalizace mozkovych malformaci

je pritom zdsadni pro predikci rizika

u daného pacienta. Stran charakteru
malformaci je tfeba mit na paméti, ze
vétsina mozkovych lézi u HHT odpo-
vida malym kapilarnim nebo nizko-
pratokovym malformacim, které maji
relativné benigni pribéh a nizké rizi-
ko ruptury. Naopak vétsi nebo hluboko
ulozené léze, které jsou podstatné méné
casté, mohou vykazovat vyssi pritok
stavovat riziko vysoké (32, 42). Metody
cilené diagnostiky jsou konvencni
zobrazovaci techniky (CT a/nebo MR),
pficemz druhad zminéna technika je po-
vazovana za citlivéjsi ve smyslu detekce
malych cévnich malformaci a odhaleni
pfipadnych prodélanych krvacivych epi-
zod v CNS. Potencidlné rizikové mozkové
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malformace by mély byt videalnim
pripadé potvrzeny digitdlni subtrakéni
angiografii, kterd predstavuje referenc-
ni metodu v piipadé terapeutického
rozhodovani (1).

Je tfeba pfipustit, Ze rutinni scree-
ning mozkovych AVM je stale soucasti
diskusi. Néktefi odbornici poukazuji
na mozné devastujici nasledky mozko-
vych hemoragii (invalidita & amrti),
zejména u déti, kterym by se dalo po-
tencidlné zabranit (43). Jini specialisté
naopak obhajuji relativné nizké riziko
ruptury mozkovych AVM (asi 1 %)

a omezené moznosti lé¢ebného zasahu

u fady z téchto malformaci, proto rutin-
ni screening asymptomatickych jedincti
v zasadé nedoporucuji (44, 45).

MANAGEMENT PECE
0 PACIENTY S HHT

Péce o pacienty s HHT se fidi mezina-
rodnimi doporucenimi (31). Stejné jako
je pestry celkovy obraz HHT, lze takto
oznaciti management jeji terapie. Lécbha
HHT je slozita, casto zaméfend na kon-
krétni klinické projevy nemoci, pfrede-
v§im ddslednou lécbu anemie a deficitu
Zeleza pri hemoragiich. Néktefi pacienti
se pfi masivnich krevnich ztratach stavaji
zavislymi na opakovanych transfuzich.

V mnoha pripadech se [écba HHT opira

o systémovou antifibrinolytickou a anti-
angiogenni terapii. Volbou jsou také
endoskopické ablativni terapie (koagu-
lacni terapie i skleroterapie), techniky
embolizace nebo chirurgické pfistupy.

V managementu péce o pacienty je
klicova interdisciplinarita.

Lécba anemie

Z dvodu krevnich ztrat pfi castém a/
nebo intenzivnim krvaceni je prevalen-
ce deficitu zeleza s/nebo bez anemie
u HHT pfiblizné 50 %. Rada pacientd se
proto potykd s projevy tinavy, slabosti,
ale také neurokognitivnimi poruchami,
které mohou vyznamné ovliviovat kvali-
tu jejich Zivota. Rutinnim postupem

v péci by tak mélo byt priibézné sledo-
vani hladin hemoglobinu, ferritinu

a saturace transferinu (1, 31). Lécba
deficitu Zeleza a pfipadna hemosub-
stituce pfi zavaznych krevnich ztratach
jsou pro pacienty zcela zasadni a ana-
lyzy zdravotnich pojistovacich naroki
jednoznacné potvrzuji, Ze anemie je

klicovym faktorem morbidit a ekonomic-
ké zatéze v HHT (46). Samotna anemie
vSak pro pacienta s HHT predstavuje
jesté dalsi rizika. Z divodu zvysenych
hladin nékterych koagulacnich faktor(
pri deficitu Zeleza se tento stav mlze
podilet na zvyseném riziku hluboké Zilni
trombézy a/nebo plicni embolie (47,
48) a rovnéz zvyseném riziku rozvoje
ischemické CMP pri plicnich AVM (49).

Systémova farmakoterapie

V managementu péce o pacienta s HHT
je farmakoterapie esencialni slozkou.
Zejména v [éché epistaxe se u pacient(,
ktefi nereaguji na terapii zvlhcujicimi pro-
stredky, s vyhodou voli terapie antifibri-
nolytiky (kyselina tranexamova, kyselina
aminokapronovd). Ta byva dokonce pre-
ferovanou volbou jesté pred nasazenim
ablativnich technik. Tuto formu lécby lze
rovnéz zvazit u méné zavazného gastro-
intestinalniho krvdcent (31).

S ohledem na vyse zminéné me-
chanismy zapojené do rozvoje cévni
dysplazie u HHT neprekvapi, Ze se
systémova lécha rovnéz opird o fadu
antiangiogennich Léciv, z nichz domi-
nantni postaveni ma bevacizumab.
Ten je vyuzivan zejména pfi refrakter-
nich epistaxich ¢i gastrointestinalnim
krvaceni u transfuze-dependentnich
pacient(. Jednd se o monoklondln{
protilatku, ktera svym pisobenim
vyvazuje cirkulujici VEGF a tim omezuje
jeho poskozujici pdsobeni. Klinickd
data jasné dokladaji, ze bevacizumab je
schopen zmirfiovat zdvaznost epistaxi,
snizovat potfebu transfuzi, snizovat
kardialniindex a zvySovat hladiny
hemoglobinu a kvalitu Zivota pacientd
(50, 51). V moznostech antiangiogenni
terapie déle figuruji molekuly z fad ty-
rosinkindzovych inhibitor( (pazopanib,
nintedanib), imidovych imunomodulac-
nich latek (thalidomid, pomalidomid),
pripadné kalcineurinovych inhibitor(
(takrolimus). Jejich efekt v terapii HHT je
soucasti kontinualniho vyzkumu a do bu-
doucna sejevijako slibny (52, 53).

INTERVENCNI LECBA
TELEANGIEKTAZII

Epistaxe

U pacientd s HHT vyzaduje management
epistaxe odliSny pristup nez standard-
ni lécba nosniho krvaceni. ORL léka¥
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Transarterialni embolizace epistaxe u HHT: (a) neselektivni angiografie a. maxillaris 5F katétrem; (b) selektivni angiografie distdlni a. maxilla-
ris v drovni a. sphenopalatina s mnohocetnymi sliznicnimi lézemi (Sipky); (c) kontrolni angiografie po embolizaci PVA ¢asticemi 300 mikron(

prokazuje absenci cévnich lézi

Transarterial embolization for epistaxis in HHT: (a) nonselective angiography of the maxillary artery using a 5F catheter; (b) selective angi-
ography of the distal maxillary artery at the level of the sphenopalatine artery demonstrating multiple mucosal lesions (arrows); (c) follow-up
angiography after embolization with 300-pm PVA particles demonstrates the absence of vascular lesions

si pti podezfeni na HHT musf byt védom

nasledujicich skutecnosti, aby byl scho-

pen zajistit casny zachyt a ndslednou

kvalitni péci:

1. krvdceni probiha z teleangiektazii

2. krvaceni se objevuje spontdanné

3. krvaceni probihd v rlizné tizi - od mi-
nimalné obtézujiciho az po Zivot
ohrozujici (54)

Osetrent je nutné provést co nejsetr-
nebot jakakoliv traumatizace sliznice
vede ke stimulaci neoangiogeneze
a zmnozeni teleangiektdzii s naslednym
zhorsenim epistaxe; nezanedbatelné je
i riziko perforace prepazky, rovnéz zhor-
Sujici prabéh budoucich epistaxi (55).

Dle soucasnych doporucenych
postupl je v lécbé vyznamnych epistaxi
druhou Llinif volby (po selhani prvnf linie
konzervativni terapie) terapie chirur-
gickd. Ta zahrnuje metody koagulacni
(laser, argon plasma, radiofrekvenéni
kauterizace ¢i elektrokauterizace)
a skleroterapii v pripadé lehciho pribé-
hu epistaxi (31). U pacientd se stfredné
tézkym pribéhem epistaxi lze uvazovat
pripadi pak zvazujeme modifikovanou
Youngovu operaci (55). U transfuze-
-dependentnich pacientd je efektivni
ke kontrole pribéhu epistaxi a zmirnéni
anemizace intravenézné aplikovany
bevacizumab (56).

Ve velmi vyjimecnych pfipadech
je pro refrakterni epistaxe mozné

zvolit techniku katétrem fizené
transarterialni embolizace. Sliznice
nosni dutiny je z 90 % zasobena z vétvi
a. sphenopalatina (57), proto je tato
tepna obvyklym cilem embolizace

u pacient( s HHT. Ucelem embolizace
je docasné snizit pritok krve do sliz-
nice, aniz by doslo k nekréze tkané.
Je nutné dbat zvysené opatrnosti,

aby nedoslo k necilené embolizaci

a. carotis interna, a. ophthalmica ¢i

a. pharyngea ascendens. Umisténi
mikrokatétru do a. maxillaris interna
distdlné od vétvi a. temporalis pro-
funda m(ze prispét ke snizenf rizika
bolesti a trismu po embolizaci. Jako
embolizacni ¢inidlo se uzivaji polyvi-
nylalkoholové ¢astice (PVA) o velikosti
300-500 pm (obr. 5). UZiti embolizace
pro terapii epistaxi m(Ze pfinaset
patfi parestezie obliceje, nekréza sliz-
nice nosu a vedlejsich nosnich dutin
nebo embolizace mimo cilovou oblast
(58). Vzacné mohou nastat také velmi
zdvazné komplikace, jako je oslepnuti
¢i cévni mozkovd prihoda (< 1%) (59).
Je rovnéz dllezité poznamenat, ze
endovaskularni embolizace epistaxe
aktualné nefiguruje v mezinarodnich
doporucenich pro management péce
o pacienty s HHT (31), nebot vétSinou
nepfindsi dlouhodoby efekt. Proce-
dura vsak mlze byt v pfipadé potieby
opakovana za tcelem zlepSeni kvality
Zivota pacientd, snizeni poctu krva-
civych epizod, nebo mdze slouzit jako

docasné opatfeni pred provedenim jiné
definitivni terapie (58).

Gastrointestinalni krvaceni

Pro oSetfen{ gastrointestinalnich telean-
giektdzii se voli argon plasma koagulace,
alternativou je laserové oSetfeni pomoci
Nd:YAG (Neodymium-doped Yttrium
Aluminium Garnet). Stejné jako v pFipadé
epistaxii zde by se veskeré invazivni
techniky mély realizovat stridmé a Se-
trné, zejména z dvodu iritace sliznice

a snizeni Gcinnosti téchto zasah( pfi je-
jim opakovaném hojeni (31, 50). V terapii
gastrointestindlnich teleangiektazii ne-
existuji oficidlni doporuceni podporujici
katétrem fizenou embolizaci jako rutinni
postup v [éché, a to pravdépodobné kvali
charakteru malych, multifokalnich lézi,
které vedou ke zpomalenému priitoku

a intermitentnimu krvdceni, jez neni
vhodné k embolizaci (58).

INTERVENCNI LECBA
VISCERALNICH MALFORMACI

Plicni arteriovenozni malformace

V terapii plicnich AVM maji dominantni
postaveni obor intervencni radiologie
a techniky embolizace. Volba piislusné
techniky zavisi na velikosti a konfiguraci
malformace, obvykle se doporucuje
mechanickd obstrukce pomoci spiral

103



Ces Radiol 2026; 80(2): 97-108

Transkatetrova embolizace plicni AVM pomodi spiral: (a) prehledova plicni angiografie levé plicni tepny zobrazuje jednoduchou plicni AVM
na periferii v dolnim plicnim laloku vlevo v segmentu S8; (b) selektivni angiografie jediné pfivodné tepny PAVM; (c) embolizace pomoci spiral
s Uplnym vyfazenim PAVM z obéhu

Transcatheter embolization of pulmonary AVM using coils: (a) overview pulmonary angiography of the left pulmonary artery demonstrates
a simple pulmonary AVM located peripherally in segment S8 of the left lower lobe; (b) selective angiography of the single feeding artery of the
PAVM; (c) embolization using coils with complete exclusion of the PAVM from the circulation

nebo okludért (obr. 6, 7), naopak nikdy ~ uzdvéru vétvi zdsobujicich zdravy plicni  mésicll po embolizaci, screening dalSich

Casticové nebo tekuté embolizacni ma- parenchym a snizilo riziko rekanaliza- plicnich AVM pro potencialni endovas-
terialy (60, 61). Cilem dobfe provedené ce. Hodnoceni Gspésnosti zakroku se kuldrni zakrok (vcetné kontroly rekana-
embolizace je uzavér privodné arte- obvykle realizuje cestou vyse zminéné lizaci plvodnich lozisek) pak pfiblizné
rie co nejdistdlnéji, aby se zabranilo TTCE/kontrastniho CT v odstupu 6 kazdych 3-5 let (31, 62).

Transkatetrova embolizace velké PAVM pomoci okludéru: (a) MIP CT rekonstrukce velké PAVM v periferii levého dolniho laloku (Sipky); (b) selek-
tivni angiografie levé plicni tepny v boéni projekci se zavedenym 6F vodicim pouzdrem; (c) embolizace zkratu pomoci 12 mm Amplatzer okludérem
s vyfazenim PAVM z cirkulace (Sipky)

Transcatheter embolization of a large PAVM using an occluder: (a) MIP CT reconstruction of a large PAVM in the peripheral region of the left
lower lobe (arrows); (b) selective angiography of the left pulmonary artery in the lateral projection with a 6F guiding sheath in place; (c) emboli-
zation of the shunt using a 12-mm Amplatzer occluder, resulting in exclusion of the PAVM from the circulation (arrows)
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Embolizace plicnich AVM je obec-
né povazovana za bezpecnou formu
terapie. Dle mezindrodnich doporuceni
jeindikovdna v prevenci komplikaci také
Zenam ve II. trimestru téhotenstvi
(31). Jejim hlavnim cilem je redukce
pravolevého zkratu, ¢imz se zlepsuje
arterialni okysliceni a snizuje nebo
eliminuje riziko paradoxni embolizace
i dalsich komplikaci, véetné ruptury
malformace (63). Az u 25 % technicky
Gspésné provedenych embolizaci je vsak
nutné provést embolizaci opakované
z dGvodu rekanalizace (64). Také proto
je sledovani plicnich malformaci u pa-
cientd s HHT celoZivotnim procesem
(61).

Diive literatura uvadéla, ze pou-
ze plicni AVM s pfivodnimi arteriemi
=3 mm by mély byt [éceny kvli riziku
paradoxni embolizace (65). Klinicka
data poslednich let vsak dokazuji, Ze
paradoxni embolizace mize nastat
i u pfivodnich arterii mensich nez 3 mm,
v literature jsou popsany zejména
neurologické komplikace mikroemboli-
zaci (60, 66). S pfichodem modernich
technologif je aktudlné doporucovano
embolizovat plicni AVM s privodnimi
arteriemi 2 2 mm, pokud jsou technicky
dosazitelné (62, 67, 68).

Jaterni arteriovenozni malformace

U pacient(i s HHT se v jaternim pa-
renchymu Casto vyskytuji malé cévni
malformace, které nejsou hemodyna-
micky vyznamné. Tyto léze jsou obvykle
asymptomatické a byvaji detekovany
nahodné pfi zobrazovacich vysetfenich.
Vétsina pacient(l s jaternim postiZzenim
zUstava dlouhodobé bez klinickych ob-
tizi, protoze malé intrahepatdlni zkraty
nemaji vyznamny dopad na systémovou
hemodynamiku. U téchto pacient
je obvykle postacujici konzervativni
postup a pravidelné sledovani. Klinicky
vyznam maji pfedevsim rozsahlejsi arte-
riovendzni nebo arterioportalni zkraty,
které mohou vést k hyperkinetickému
obéhu, srdecnimu selhani s vysokym
vydejem, portalni hypertenzi nebo
bilidrniischemii. Pravé tyto hemodyna-
micky vyznamné léze jsou v literatute
nejcastéji diskutovany, protoze mohou
vyzadovat specifickou lécbu (28, 58).
Ze viech zminénych orgdanovych
malformaci se po strance Gspésnos-
ti terapie fadijaterni AVM mezi ty
nejméné uspokojivé. Symptomaticka
lécba, kterd ma primdrné za cil zmirnit

objemové pretiZzeni cirkulace a zpomalit
srde¢ni remodelaci, poskytuje efekt jen
asi u 63 % pacientd. Také z toho divo-
du zGstava pri selhdni vsech lécebnych
modalit (véetné biologické lécby beva-
cizumabem) ortotopicka transplantace
jater prakticky jedinou kurativni
moznosti refrakternich jaternich AVM
(1, 31).

Jaterni AVM byly historicky povazo-
vany za léze prisné kontraindikované
k jakémukoliv endovaskularnimu ¢i
chirurgickému zakroku. Portdlné de-
kompresniintervence, jako je transju-
guldrniintrahepatalni portosystémovy
zkrat (TIPS), maji jen velmi omezené
publikované zkusenosti v léché jater-
nich AVM, pFicemz panuji obavy, ze
zvyseni portosystémového zkratu by
mohlo dale zhorsit srdecni vydej, navic
jiz samotny zdkrok pfedstavuje vysoké
riziko (69).

Jedinou endovaskuladrni lécbou,
kterou lze v této souvislosti zvazovat,
je transarterialni embolizace zkratu,
jez mize byt pouzita k léché srdecni-
ho selhdni (70). Tento vykon by vsak
mél byt zvazovan pouze u pacient( se
zdvaznymi, nezvladatelnymi symptomy
vzhledem k vysoké morbidité a mor-
talité. Mira komplikaci se pohybuje
komplikacemi jsou bilidrni nebo jaterni
nekréza (71). Proto je tato procedura
kontraindikovana u pacientd s biliarnim
onemocnénim a neméla by byt zvazo-
vana, pokud pacient neni kandidatem
transplantace, u kterého selhala veske-
rd dostupnd medikamentézni lécha.

Cerebralni arteriovenozni
malformace

Prestoze rutinni screening mozkovych
AVM neni vsemi odborniky jednoznac-
né doporucovan, jsou déti z rodin se
znamym vyskytem HHT Casto vySetfova-
ny pomoci MR jiz béhem 1. roku Zivota.
Pokud md dospély pacient negativni
screeningové MR, neni jiz dalsi scree-
ning v pribéhu Zivota nutny (72).
Lécba cerebralnich malformaci mize
zahrnovat embolizaci, stereotaktic-
kou radiochirurgii (gama niz) nebo
chirurgickou resekci. Je viak tfeba
poznamenat, Ze dostupna literatura je
v této oblasti omezend, a proto neexis-
tuje zadny véeobecné prijaty standar-
dizovany lécebny postup (73). Rovnéz
nebyl prokdzan statisticky vyznamny
rozdil v dlouhodobych vysledcich mezi
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chirurgicky a nechirurgicky lécenymi
lézemi (73). Podle aktualizovanych
mezinarodnich doporuceni pro HHT se
u cerebrovaskuldrnich lézi souvisejicich
s HHT doporucuje individualni pFistup
k léché (31).

ZAVER
Hereditarni hemoragicka teleangiektd-
zie predstavuje komplexni systémové
vaskularni onemocnéni zplsobené
poruchou signalizacnich drah TGF-B/
BMP, které hraji zasadni roli v regulaci
angiogeneze a stability cévni stény. Di-
sledkem této poruchy je vznik cévnich
dysplazii rizného rozsahu, od drobnych
teleangiektazii az po velké arterio-
venozni malformace postihujici vice
organovych systém. Klinicka manifes-
tace onemocnéni je znacné variabilni,
a to nejen mezi jednotlivymi pacienty,
ale i mezi ¢leny jedné rodiny se stejnym
genetickym podkladem. Tato skutecnost
mize komplikovat véasnou diagnosti-
ku onemocnéni a zd(raznuje v§znam
kombinace klinickych diagnostickych
kritérii a genetického testovani (12).
Dominantnim klinickym projevem
HHT jsou spontanni a rekurentni
epistaxe zplsobené pfitomnosti
teleangiektdzii na nosni sliznici, které
mohou vést k vyznamnym chronickym
krevnim ztratdm a rozvoji sideropenic-
ké anemie. Podobné mohou k chronické
anemii pfispivat také gastrointestinal-
ni teleangiektazie, jejichz krvaceni
je casto intermitentni a dlouhodobé
asymptomatické. Deficit Zeleza a ane-
mie tak predstavuji jednu z nejcastéj-
Sich komplikaci onemocnénia mohou
vyznamné ovliviovat kvalitu Zivota
pacientii i jejich celkovou morbiditu (1).
Z hlediska organovych komplikaci
maji zasadni klinicky vyznam viscerdl-
ni arteriovenézni malformace. Plicni
malformace jsou zvlasté dalezité
vzhledem k pFitomnosti pravo-levého
zkratu v plicni cirkulaci, ktery mlze vést
k hypoxemii a paradoxni embolizaci s ri-
zikem neurologickych komplikaci. Ja-
terni cévni malformace mohou naopak
zplsobovat hemodynamické zmény
vedouci k srdecnimu selhani s vysokym
srdecnim vydejem, portdlni hypertenzi
nebo bilidrnimu postiZzeni. Mozkové
arteriovenézni malformace predsta-
vuji méné Castou, avsak potencialné
zdvaznou komplikaci, zejména v pfipadé
intracerebrdlniho krvaceni (8).
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S ohledem na riziko téchto komplika-
ci je zdsadni systematicky screening pa-
cientl s HHT. Zobrazovaci metody hraji
v diagnostice klicovou roli, pficemz vybér
konkrétni modality zavisi na lokalizaci
cévnich lézi. Kontrastni echokardiogra-
fie, CT angiografie, MR nebo dopplerov-
ska sonografie umoziuji identifikaci
organového postizeni a planovani
dalsiho terapeutického postupu. Disku-
tovanou otazkou vsak zlistavd zejména
rozsah screeningu mozkovych arteriove-
néznich malformaci u asymptomatickych
pacientd, kde se nazory odbornikd List
vzhledem k relativné nizkému riziku
ruptury u téchto lézi (74).

Lécba pacientti s HHT je komplexni
a vyzaduje multidisciplinarni pri-
stup. Dle mezindrodnich doporuceni je
vhodné, aby byli pacienti s podezfenim
na organové postizeni souvisejici s HHT
léceni v centrech s vysokou odbornosti
pro toto onemocnéni, a to s ohledem
na rozmanité projevy této nemoci

(74, 75). Terapie je zaméfena prede-
v§im na kontrolu symptomdi, prevenci
komplikaci a lécbu chronické anemie.
Vyznamnou soucdsti managementu je
systémova farmakoterapie zahrnujici
antifibrinolyticka a antiangiogenni
léciva, kterd mohou zmirfovat krvdcivé
projevy a sniZovat potrebu transfuz-
ni lécby. V poslednich letech ziskava
na vyznamu zejména biologicka lécba
zamérena na inhibici VEGF, ktera mize
pfiznivé ovlivnit pribéh onemocnéni
u vybranych pacient( (9, 53).
Intervencni a chirurgické piistu-
py maji rovnéz dalezitou roli v éché
jednotlivych organovych komplikaci.
Embolizace predstavuje standardni
terapeuticky postup v lécbé plicnich
arterioven6znich malformaci, kde
umoznuje efektivni redukci pravole-
vého zkratu a prevenci neurologic-
kych komplikaci. Naproti tomu lécba
jaternich malformaci zdstava terapeu-
ticky obtizna a u refrakternich ptipadl

mze byt jedinou kurativni moznosti
transplantace jater. V pfipadé moz-
kovych arteriovendznich malformaci
je lécebna strategie individualizovana
a mlze zahrnovat kombinaci chirurgic-
kych, endovaskularnich a radiochirur-
gickych metod (31, 58).

Zavérem je treba konstatovat, ze
i soucasné poznatky o tomto onemoc-
néni stdle vykazuji urcité limity. Mnohé
terapeutické postupy vychdzeji z ome-
zenych klinickych dat a jejich G¢innost
je €asto hodnocena na relativné malych
souborech pacient(i vzhledem k vzac-
nosti onemocnéni. Dalsi vyzkum by se
proto mél zaméFit na lepsi pochopeni
molekularnich mechanismi angioge-
neze u HHT a na vyvoj cilenych terape-
utickych strategii. Soucasné je zadouci
dalsi vyzkum zaméreny na optimalizaci
screeningovych algoritm a dlouhodo-
bych lécebnych postupd, které by moh-
ly déle zlepsit progndzu a kvalitu Zivota
pacientl s timto onemocnénim. @
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