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1. Aortitidy so zameranim na neinfek¢né aortitidy

Aortitid

j ednej al

y su
ebo

Uvod

heterogénne

viacerych

vrstvach

ochoreni

a,

steny

ktorych

aorty

vaskul iztrii caddia,s@j SMyskytujitnf &leéwomdch rkriienyi & k &

prezent a

mo zper ebi ehat

zapal u,

ruptuar a)

cia e

akutnym

, kardi al ny mi

roznor oda,

aort al

ny m

tejto

syndrém), koncatinovou ischémiou
postihnutim vnutornych organov (embolickEé
Klasifikacia
VSeobecne akceptovana klasifikéacia
kl asifikpei avddhbdtul tkied 1.
Tabulka 1. Etiologicka klasifikacia aortitid.
Neinfek¢né (v ramci primarnych vaskulitid, alebo Infek¢né ZmieSana
sekundarne aortitidy pri systémovom ochoreni spojivového etiologia -
tkaniva izolované
Postihnutie aorty | Postihnutie aorty | Sporadické postihnutie aorty
vo>10% v <10% pripadov | postihnutie aorty
pripadov
Takayasuova Behcetova chorobg Polyarteritisnodos§ Py ogénna |[Zapal ov a
arteritid (Salmonella, aneuryzma
Staphylococcus, abdominéal
Streptococcus)
ObrovskobReumatoi dEozinofil Syfiliticlzolovana
arteritidartritidagranul oma i diopatic
spol yangi aortitida
Granul oma
spol yangi
AortitidgOstatnée SarkoidoéozTuberkul §l di opatic
asocidgGdnséronegat aortitidaretroper:i
chorobou spondylartropatie fibroza
Ankyl ozuj|SystémovyJuvenilngMykotick3dAortitida
spondyl i t|erythematosus reumat oi d (Candida, i ndukovan
Coganov s artritidad Aspergilus radi dci ou
Rel abuj ac Cryptococus) chemoterapiou,
d

polychon

Virusova
Hepatitid
Hepatitid

faktorom
stimulujau
granulocyty

Herpes zoster

Paraneopl
aortitida

Castaor h ©thprehgi f i c k-
asymptomati akkiy okamdeEbosal pbej ay
syndr 6 momaleloi nt r an
tazkost amiak(uatonryt ak oarao n
( kl,adebod i k & ci

k o

s k |
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Neinfekéné aortitidy

Vyskyt neinfekgagicéntbovtchidurgicky I iecenyc
rozmed&,8 1%7 Naj € asabe fsfpritndane vaskdlitidy spuost i hnut i m
vel kych cievobuoks&opmnhkRavéai art eGCA)I20D& (gi ar
vyskytom aortitidy a Takayasuova ar t@®ki tida

pacientov.Zr i e d k a vaepjasli eaosrat yz méze vyskytovat aj p
mal ych a s .tSekendamy soktitidg § @rejavomi né ho syst émoveého

M6ZzZu sa vyskytovat napri kl ad pr i-asociogah@me ci f i ¢
ochoreni, spondyl oartr-Bpdti 8elncatsocvéepvampciol
polychondritide alebo Coganovom syndr ome typ

Neinfekéné aortitidy pri primarnych vaskulitidach s postihnutim vel’kych ciev

V patogenéze vaskulitid s posti-fhh\uM)i mz ovkerl &kwa
Vyznainhnothu bunkami sprostredkovany granul oma
syntézou vaziva. Pre TA je typicky zapal meé
stenotickeo k | uzi vne al ebo aneuryzmatické poastihnu
nekr dzouwvméddoe aortal mejenazaurayyz mypri Mzeni ka z

postihnutie artérie kontinudlnélnymtiapalCoom

preskocenymi s ekmi zdravého tkaniva. Hr G bk e
GCA. Pre podobnosnti eokbtdoorbidombidvip,t ehé TBA a GCA r
reprezentovat to isté ochorenie.

Obrovskobunkova arteritida

GCA j e povaZzZovana za haVYalyteyjSeé uspru ¢o nub aot
a CastejsSie postihuje Zeny. Jej prevalencia

Cel kové priznaky su v akdtnom St adiu pritomn

~

Pri GCA s postihnutim aortyhaj fest ejedievvet
carotis externak | au@dmiE @t uste gJgMaBSI pDauy KEaxwt y alky tanji é.l
postihnutiemd Z e slpyf ené s rokndaesnitmautdakami ami hor
Typicky sa vyskytuje stenb6éza arteria subcl av
az uzaver axXsinlc arymekjyyivac ¢peyoxle mal n glebdu zAtveerr v

tepien odsaortyg mjafppci.c hr €an & li ny cahr t & rstuparior)jeevs e nt er

por ovnaznrii esdk@advzyi. k o G@Apiak adi eeort alna regurgit
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aneuryzma@ao j edi nel e .\6 treentérzoas ppeokrttiyvnej St uadii Evan
17ndasobne vysSsSie ri zi k o-néasnoebunrey z my § Shireudniz i ki
abdominalnej aorty. Aort &l ne postaistorbuiten ev yus Sp

rizikom mortality.
Takayasuova arteritida

V porovnani s GCA ide o zriedkavejsSie ochore
Ameri ke odhadovoama mial 2496 ( by tpeajdél eVAgza i yys k)
Ochorenie sa typicky vyskytuje vo veHKa ml ads
sa v skorej akiutnej faze mézu vyskytovat cel
a subfebrility, ochorenie byva diagnosti kova
vyplyvajluce zo st enbpacieatdveabhimbéoe phbgt omnar aét iéir
hypertenziaktorejpr i €i nou mézZepbyt osis¢enpom damehp art e
stendza renMdoayak, aaoknBh At a pseticaratelzaa z a artena
subclavik. bude tl ak krvi na hornych \skyteasddj nach
zZhpal plucnkii®ravyénj he .Akz\anpastimjekaotrioekayreré r i

| okali zaciaorjteoasd3grdadimg! &1 i ni cky obraz ako TH#

a tuberkul 6zna aortitida. SymptoOmy a znaky L
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Tabul’ka 2. Hlavné symptomy a znaky typické pre obrovskobunkovu arteritidu a Takayasuovu

arteritidu.
Obrovskobunkova arteritida Takayasuova arteritida
Hlavné symptomy Hlavné symptomy
Bolesti hlavy,¢ asotveémp@riNovo vzni knuté, alebo
obl asti, edémoblastitbke, g{Cel kové symptoédmy napr.
Cel kové symptomy napr. |subferility, UGnava, no
subfebrility, d4nava, n(Myalgia, artalgia, art
Kl audi k aataletmjazykaa n kbyol est i|Mezenteri alna ischémia
AklUutne o¢né symptomy n{Cievna mozghkaeprshokap
di pl opia, akutna str at {Infarkt myokardu, stenokardie, aneuryzaigbo
Extravaskul arne priznalstenézy koronarnych ar
Kl audi kaci e konc¢atin Akldtne o¢né symptomy n

diplopia

Hlavné znaky pri klinickom vySetreni Hlavné znaky pri klinickom vySetreni
Citlizhosbnati e t engebobez| Hypertenza al e mbéZze byt aj
redukcie pul zacii Strata periférnych pul
Citlivost | ebky Sel est
Sel est 4xie) avne v Karotidyni a

Re dukc i aaleiekukrginahior ny c h

konicCmdclsymetria tlaku
Patologypa@anab&mzého v\
opticka neuropatia, pa
arteria centralis reti

Vt abul ke 3 sU uvedené prikl awdys ket unjf eik iCiatyycchla

ochoreniach.

Tabulka 3. Priklady sekundarnych aortitid.

Coganov syndrém | Vy s ky t : = Zneunzyi, vacsSiMoOu rme&dzrn zZWot a.
typu I (intersticiéalna keratitida, audiceest OE
tazkost iMémo doglmwéjz~ aocvhraartoyhe hl uchot a).
Spondylartropatie | Cast é oc h-b4% mlioes p(ed,el] popul dci e), md¥
asociované rokom zZjvetapalova bolest dorzalne (sak
s HLA- B27 postupny Vvyvoj
Relabujtica Zriedkavé ochoreni enaj\wyask etlose0 tokame 4 g
polychondritida bol estiva erytemat 6zna chondr it iiday
kartil agi no zddysclhe d&ktur vikntfulraméci e chru
traktu, polyartritviedsa,i baud phaln ao kday,s fakn
IgG4 aortitida Fibroskl erotilcyknf o mloa z md d ydtadr s ou i nf
abdominédl negpi komt gi sekci e. Sérové hl
M6ze byt repojopreraisonedl nou fibrdédzou,
oblig€kiynné zl azy) . Aortitida moé Z e p
osti dl nych koronadragpchasnenpdreguapgvu
Behcetova Naj Cast ej §inedzigle40 wokon kit wgPteae j avuj e s a
choroba agenital nymir wdrcyemidcfimammami oénych z34
Cast.ej¥yakytsjakuls@r naaj aneuryzma, PS¢
trombézar ampdgiacanych artérii, osti &l
aaortéddlna regurgitacia.

GCA:obr ovskobunkovéa arteritd da; TA: Takayasuf
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Aortitidy zmieSanej etiologie

Chronicka i1idiopaticka periaortitida zaht¥t nna
abdominalnej aorty (AAA) po itdy colptad iprkitgp adcead o
zaCina Vvo vVvasa aodeaavpuent iaa oprrteadbli ndyhcdhl &t id#&AnG rvrdec h
tvo#li0 % vSetkych AAA. Je spojena s hrubou st
perianeuryzmatickou met r oper it one dd dhoazi dmibr delwdio msn al
Struktdar am. Prejavuj e sstar e brod e setloeuv,0v a&rmhyurdin u
markermil nf | amat 6r pal &dWAcij eprvi padper izapigbGdti ined o @
periaortitida mdéze spbsobovat aj ochorenie t
fibrozy. Per i arneeturroypzemaittioenkegad namo6 A uu t |vaikeus t
retroperitonedl nycnhurSettreurkotvg,r , v zpnriekduo v 8ke § kK i u k
zl yhaniu obliadékzi BiinzZe dapséenkm, yntwdanin si gn

asvena cava inferior.

Infekéna aortitida
NeporuSenda aor t abpratianfekcin pretonsai njfee k&€l nedt i ol 6 gi &
podstatne zriedkavejSie ako neinfekc¢né aortdi

spojeny sol skeek ¢ k@& ma owutkapitole@.a j e opisana v

Diagno6za neinfekénych aortitid

Diagnbzaa | i e€ba neinfekénych aortitid prebieha
pritomnost antinukledrnych a antineutrofilov
faktoraaani g G4 protil atok. Nor mal ne hroadameliiy s ed]

proteinu (CRP) nevylucuju aktivnu TA alebo C
krani al ne ar tnéeruineo Zpiousjte hunhidpsiéyk reCaad it @lgmpeojr yA(I n e |

artéri geodbpioagiaa chroni ckej periaortitide a r

Ultrasonografické vySetrenie (DUS) pri aktiwv
kompli kdcie aortitidy (disekciu, formaciu an
aorty. Pri GCA ®&aarltéi“t izdhea neean i zeo bsrpabzsuwojbee n é ed én

stlacitelna az nestlacitelna hypoechogénna ¢
arteria axillaris, arteria subclavial A | e typicka stredne echo
koncentrickym zhr ub‘matciam,0 no 2n ahavwnemym ako
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VyhodoangGTogr afickjegdorygSlevosttniaa opti mal ne [
(obr &3klyeho neyghadeuohopnost posudenia zapal
fdzach vaskulitid

Obrazok 1. CT-angiograficky nalez u pacienta s Takayasuovou arteritidou. Sten6zy Pavej
arteria carotis communis (Zlta Sipka), uzaver pravej arteria carotis communis (modra Sipka),
uzaver l’avej arteria subclavia (Cervena Sipka).

Obrazok 2. CT-angiograficky nalez u pacienta s Takayasuovou arteritidou. Zhrubnuta stena
Pavej arteria carotis communis (modra S$ipka) a ’avej arteria subclavia (ZIta Sipka) (“ macaroni‘
zZnamenie).
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Obrazok 3. CT-angiograficky nalez u pacienta s Takayasuovou arteritidou. Dilatovana aorta
ascendens (ZIta Sipka).

Pri rozliSeni steny aowvtly¥$ e tMReamiografiduerheag nieji ihe
vpor ov @Taangiografou. Jej vsylthCoasorng aereni e funkcie src

chl opni a pouZziva sa na monitorovanie efekt:i

PET/ CT vySetrenie poskytuje me+PaEblol iac laé a(t paa
(CT) hodnotenie zapalu, vratane subkIlinickE®éh
aor e¢dosaliujg8®8B 9 %. Tato met d6da je schopnada zobrazi
ked esSte nedosS| o k kzehdr uvbymsibtg ddoy@iowv enfejt 6t esnmy
negat i vne .nieldprui znii vcadidgtar g ajgp r | podozr. éBT/ICTna r el

s

obraz GCA s aortitidou je znédzorneny na obr a
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Obrazok 4 . PET/CT obraz obrovskobunkovej arteritidy s aortitidou. V miestach zapalu (aorta,
bilateralne subklavidlne artérie) je zvySené vychytavanie fluorodeoxyglukoézy.

Suhrnne moZno povedat, Ze PET/CT (aprebo PE
di agnostiku skoryc-angidpat avyahmamvehor €0 ane
avSak neumoZznuje hodnotehBedMBRRhgvibgyabdbtchouen
hodnotenie skorych zapalovych zmien aj nesko
a funkcie sr ddoaexchlm kahldopgi afi whk & \aynsaetome rcik
fyziologické hodnotenie cievnych a valvul ar
vybere zobrazovacej met odi ky sa prihliada n:
kontrastnu | atku, renédlngi fadagkcMR aySepol e@pir a

podmienkach).

Liec¢ba aortitid

s

Li eCba =z avi. Zis agitth éetliidsletngiee i nf ek&nej aortitioc
Liecba neinfekénych aortitid

Li eG@AaTAj e znazornena na obrazkoch 5 a 6. Sle
na hodnoteni symptdémov, Kklinickych nalezov a

vr datane i6nt &krtloegwkivmmk nemusia korel ovat s ak

Priblizne 80 % pacientov s TA ma mnohopocCet

chronicklu i munosupresivnu | iecCbu. GCA mb6ze
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Castani ni malmpytMimpmiet o zatial nie je mozné pr

kompl etnou remisiou GCA, u ktorych by nebol a

Odporucania American Col | eAssociatidn (ACGAHRA) poel o gy / £
ochorenia aorty z roku 2022 odporuacaju pri
hodnotenieCRPaF& o né kontr ol y z o bnapQTeangegrdfigMR- met o d |
angiografia, PET/ CT), pric¢om z doévodu i cenioaiRjudc e ho
angiografiaNa dr uhej strane, podla odporuac¢ani reul
stave ochorenia (klinickéd a biochemicka rem

met odi kami aemiviydinwuit degrad meBg b yoZAe ny

Sekundar n@mr eadbgttavujdea z apal aorty ako prejav
terapia nesmeruje |l en na samotnu aortu, al

aut oi mupnocesuPé i@ o mnost s ekzuwydCbajnreg savwedd it iayvy

zavaznosti zakladného ochorenia, a preto sa

' i eCby.

Il ndi kdci e definitivnej | iyeh¥ layg kad risttedkldimeitéor aoycchh
aortitidach sa riadia Standar dnymi odpor uca
di sekcia aorty, aneuryzma aorty). Pokial je

klinickej inaktivity ochorenia.

Pri Ehedheckej periaorti tdagyw Za vrag tur ocspae rgil tukrek
i munosupresiva ( mehktioalrecegiadk & dalZaadiibegp.rd enf)i na t i
(chirurgickej ainfabaot 6genndeowrayszknuyl darbndeg mi nal nej
ako pri degenerativnych aneuryzméch.

Zaver

Aortitidy sUOrdchorue reeivay sdbdrmgtiywas i abi |l nou kIl i ni
ktoré vyZzaduju interdiscipideéeuwmmatndIndpgrikiesa ludpg i :
hi stopatol 6gi e a hodnotenia multimodal neho
diagndéza |je pre nesSpecifické symPridagiyze zna
skorych zmien steny aorty vVvs at@mMRangidgiafiae| S1 mi
zatial C¢o pri p o tjree bvelCoralymogh loegghr ca f v yas e tLri eertibaa s

aortitid
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Di agn-za
GCA!

Zal aS

40-6 0 mg /°d

Zal aS 6C 4
mg/ denRgsa ed
f8&8za 1|1

Zn2 geni e
15-20mg/ de
v priebehu 2-3
mesiacov a potom
na O 5 mg
1 roku

®4 Cidg® dosi ¢

Pokraluj v

FAZA Il

Ve OkT % el Mal T Fel

ZalaS lie
Tocilizumabom® (alebo
Met hotr¥gxs§

Zvigenie
40-6 0 mg / d ¢

Zn2geni e GC
po 6 mesi ac
Tocilizumabom

A

Zn2 geni e Toc®

al ebo Metthor

»V Konzul t 8cia ceé

Obrazok 5. Algoritmus EULAR pre farmakologicki liecbu obrovskobunkovej arteritidy 2018 (GCA). GC:
glukokorti koprdggdnidzAdrk ye kswii wal ent ne jKldianvikeek & NdJi: a gnnedzzi aa d
mal a byt potvrdend zobrazolakditmioumest o ditloamiviadamne mo @in
515 mg/denn vysS3ou ako btlea apestedckdy efiektjenpredvivaya
bezrelapslpozr i edp oiri cd aand dani kna nmuem 1o6d2p omgi;¢ a frozhodndtida v ky | e
je indi°padcuidedmteo;v s oénymi sgimpkomatnd mg dgi éddaziazZani ek:s
/ den po cel. kovom podani

Cig® dosi e
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FAZA |
Di agn-

aktz2vhe

Zala$S
csDMARD?

Zn2geni e
1520 mg/ de
v priebehu 2-3
mesiacov a potom

na 1@mg/ de R

1 roku

4
Pokral uj v4—®_— Cig&® dosi ¢

FAZA II Ve O

I fTel Mal 1 PFel

Zv i g &6anae
posl edn
efekt2vhu

Zal aS lie
Tocilizumabom? (alebo
TNF-i nhi b8t o

Zn2gdgenie Toc o ~
aleboTNF inhib Ci%gQ® dosi e

Konzul t8ci
expertov

Obrazok 6. Algoritmus EULAR pre farmakologicku liecbu Takayasuovej arteritidy 2018 (TA). csDMARD,
konvencné syntetickérebhmanobuokéoti ekkuj G€e pagkdkdkont i
ekvivalentnej davke; )KINFni ctkuAmodri angencérzoas i TSA fbayc troarl;a byt

met 6 d’apacientov $ okal i zovanym ochorenim z8&Zintg/ miehid ipur eidmii
ekvivalent;®met hot rex 4t al ebo mycophenol at mofetil, |l efluno
vol bu) alebo cyclophosphamid ( a‘lebb 51e5 brag zViyehcd, akad epo
efektivpbdaefliifidecrbag,eut i cky ciel je pretrvavajudca remi s

ciel be%odrleluampasbu ;ni e formal ne Burtémyk @jr eUmpioiu,ziddpmgom

j e
je 162 mg ras'znhhbttjdy' TBFcnie sO0 formdlne urcéené na
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2. Infekéné aortitidy
Uvod

Il nf ek&ng eaaratpiatliod’ly proces prebiehajoci v ste
Ochoreni e ma vacsSinou akidtny az ful minantn
deStrukciou cievnej steny a rychlym rozvoj o
asmrti. Aneur yzma, &w odéaslvedkk i nfekcnej aortiti
mykoticka Temeuwr ytzemmami n prvykrat pouzZioknWhbl i:

pacienta s horudackami. Pitva poenhldaadadtm ¢eget
fungal nej i nfekcie a aneuryzmu aortalneho obl
pri endokar di t iPdoemeanoorvtaanlinee jmyckholtoipcnked. aneuryzr

aj vs U € a s Ideooerminologicky zavadzajuci pojem, ktorého klinickym dosledkom
moZe byt nespravna terapia antimykotikami a rychla progresia ochorenia, pretoze
najcastejSou pricinou infek¢nej aortitidy su baktérie. Ni ekt or € odpor ucani a

nahréaddzaju presnejs8im ndzvom infeké¢néd aortit
Etiopatogenéza infek¢nej aortitidy

NeporusSena aortalna intima je voCci infekcidi

ako neinfekc¢né. I nfekcia aorty mdéze vzniknat

1. Hematogénne, ato usi dl eni mprbakha&kt ér ieéproSikegdeni nt
ateroskl er o¥Y ipgrkiyom ip2 raed oprol ovi ci pripadov
infekcia v inych c¢astiach tela (moCové ce

ciest, dentalne infekcie, pnpumoémia, oste

2. Priamym prestupom z okolitych tkaniv a k o | g nf at i ck é uuml i ny,

brusné alebo paravertebral ne abscesy, spo

3. Traumou.Pr i kl adom sU i nfehkdaoéad&dgkirirgickejci e po
| i ec€doh oaomyn i

Pri akidt nom tpnsthuealng Adapal s tverleou abscesov. | nf ek ¢ né aneur:
predstaxlupu %0 ,vo8et kych aneuryziem Vv jegapadny

dokumenv v avoyy c hodnej Azi i
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Krastu incidencie prispievaju infekcie po el
infekcie u i munpiompnbmvt madpycbvé ochoreni e

i munosupresivna terapia).

V Euroope a Severnej Amer i (ke Stadpoylodocus sureasd y | o k
ak oagttleigzaa i vne ) 804a0f y Pbo kporkiypad o v infekcii ac
streptokoky enterokoly a g r a mrm eegnat teirvanb(ankat pérr Bskhereclda coli

aSalmonelldpr edst avOu j% plroi Yadlohodne&/jo Azi i domi nuj u
bakt éri e, pri ¢om via dréhy roduSaimonell@ k cniai j leat ogrdlty r e bvnoé

mysliet u pacientov s pretrvavajucimi horuck

Ni ektoré patogény spbsobuj 0. FBsgeudomonhshdokkj@ p oS Kk
vaskul &r nu nekr 6zu wuvol o \Bacilus cereed \ay 3 Wajze ar ipzit
aortitidy tvor boiucbhak o fchp GéGw ond dMe aiuhyd radid iatérig,

Bacteroides fragilis Campylobacter jejunia Clostridium septicum My koti cké a v
infekci e S Gu viznaucnnoek,o m@Ir ® mi t dowd ny cfho t pra adieenrét ol
s p 6 s odrubmi &odu Candida a Aspergillus V 20030 % pri padov zost &

nezisteny.

Syfiliticka aortitida sa VrgpenematpalljdenPostihtjeer ci ar
prevazne ascendentndu aortu vanikuajoe t @abhy t eorbujt
endarteritida vasa vasorum, fbi tokokl ipoi pké

infekcii. Tuber kul 6zna aortitida je zriedkavéa, al
rezistenciou na antituberkul oti ka. Typicky
descendentnda aortu. I nfekcia mbézlkycvhznuxinian,
empyému alebo perikarditidy, pripadne hemat

niektorych pacientotickcogkdumdeprpeoppavi ingtiea ac

obraz Takayasuovej arteritidy.
Komplikacie infek¢nej aortitidy

Progndéza akutnej i nfekcGGkopj i aoeti inf ied Bkogpe hv § D ¢
vVZdpy ebi eha ful minant nev,ysokyync hrli @u k ® xopoa ruzpit aiu
ochorenigezr i edkaveé a pocCiatocné priznaky mdézu na

napriklad ochorenigaurcdebb®oeézygi  pyéhenefones
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| nf ek ¢ nyediezkkd prayc hl e mu vzni ku sakul ar ne,j al et
pseudoaneuryzmy, tvorbe fistal, di sekcii, |
regur.gdabéim komptir kdertdAimk aortoenteralnej a
S gastrointestinadal nym krvacanim a aortobronc
Zapal ovy pvytceasr infodkaitom p e s v aom tkandvé. r | posti hnt
koronarnych artérii méze doj) sVdobdediakgin mzynu s &
ruptdara aor t—44 %pacehtovtplejne tawradgeadlau do peri aort &l
61 % pacientovin f e k ¢ n é asamauwmin ¥y 2my uj 0 septickym stavor
triubdhk est i brucha alebo chrbtice a v pripade
Aor tysytfiid i t i c k da o it tsilpteoirjskedi liafekciousmdpup r e bi ehat suba

az chronicky, s dl hodobo miernymi systémovyrm

Diagnéza infek¢nej aortitidy

Di agnoza i nfjeek Cznaeljo Zzaeorrd intai dkyl i ni ckej prezent &
a mi krobi ol ogi ckych nal ezoch. Pri vybere

hemodynami cklt stabilitu pacienta, doXLT-upnost
angiografia povaZovana za diagnosticki metodu prvej volby. Ty pi c k y-mi CT
angiograhakReyhmsulbbnuti e steny aorty, aortal nna
mul tilobul arna, excentricka), pseudoaneuryzrnm

s plynovymbvamit ekatekci amiozy oonletnlyimé adbr kKpvapy

aterosklerotickymi pl &t mi |, zvacsSené regional
t kani va, darsttaudnat e(rvalara éri ovej fadze pritomnc
stene aorty alebo aneuryzme) a ruptur a. Pri
ruptdary a mala by wurychlit | ie&bu pacienta.

V por o Changiagrafisuje senzitivitau |l t r asonogr afi ck @hzakavy S et
Transezofagealna echokardiografia zobr azuj e posti hnutie aortal
potvrdit alebo vyl 0cCiNév ph dMRengiogaalienjeud | ehrad odkoabrad i
trvaniavy Set r enieda o sa v m&wy uFrid\hads iatgundocsitdogchky c h
vpripadoch zriedkaveého subaknbotZmeh oPFRE(Ae o ¢ h

I nfekc¢nu aortitidu komplikovand® pseudoaneury

V |l aboratodéornom obraze suU typléukokytbzmn, ehewv ac ina
proteinov akutn8p Padpy i pap cémokuleika,p 5@o0 t i momanuj
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izol aciu kauzalneho mi kroorgani z main tai bciioetliecnki

(ATB)t er api u |jtei WOk éeii t @@ Ziud k a ckéjlecapigpo Cas chi r u

Obrazok 7. CT-angiograficky obraz aortitidy s ruptirou aorty a pseudoaneuryzmou. RuZova
Sipka znazornuje ruptiru aorty, pseudoaneuryzmu a zlomeny ateroskleroticky plat.

Obrizok 8. CT-angiograficky obraz aortitidy s ruptirou aorty a pseudoaneuryzmou. Zlta $ipka
oznacuje aortu, modra ruptiru aorty a vytvorenu pseudoaneuryzmu.
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Obrizok 9. Ultrasonograficky obraz aortitidy s ruptirou a pseudoaneuryzmou. ZIta §ipka
oznacuje aortu, modra ruptiru aorty a pseudoaneuryzmu.

Liecba infekénych aortitid

Sirokospektralna parenter adimae aATRp bise & ubarcad & i
hemokullutviord.e M e intravenoznp@r iAToBn Ijiee ¢2Dameernap
Staphylococcus aure@sG-negat i vnym baktéri am. Optimédlna
znamMadla American College of Cardiology/ Ame
trvanieATB | i eCby¢oaddpotrYiLamov vidioe 6t e § ¢jlaec pmvd Zarma o «
celoai Yvoe®kEbaopean Society for Vascul ar Surge
ATB | i e &6b ut y(Zoddreodvo Zpiov ot nu | i eCbu) .

Podl a ni ektorych autorov mo Z echirgrgickod blebe € e ni e
endovasKkluileatrdomup S i t | ok@d ny ninc@il @lznoamo pneetl| i
bezpecnejSie vykonanie vykonu. I ni odbornici
ATB mézaehlmyti ska ri zirkiazirkwptélray IlaeoprStiye vysl €
pacientov mézu byt doéskedkompael ekhtnébol Bk e

klinickom stave, nevyzZzadujucom urgentnu chir

ATB | iec¢ba bez definitivnej i ntervencie (ch
vysokou mortalitouapretoe zavi sl e od Vvienlekvoyshtdie t anndrapiayw .y

ACC/ AHA povazuje za zl aty §tCahnidaurrdg ioctkvyo rveynklo r
resekciu infikovanej aorty, kompletné odstra
situ (napr. torakal na al ebo suprarenal na

axilobi f emor &1 ny bypass) . Pri ralitrurignpdBeegjn olviaad
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al ebo striebr om, humanne kryoprezervovane

peri kardi alne tubéadrne grafty.

Endovaskul arna | iecmpl antdkcbej sapewvyggKam@y u oy
roku 1998. Poskytuje menej i nvazivnu altern
|l ieCbou a je mozné ju pouzitnastabklInycbkpac

Kym do roku 2010 prevazovala otvorena chir

domi nant na endovaskul arna terapia. Nevyhodc
infi kovaného tkaniva in sigraity ¢im sa zvysSuje
ACC/AHAodpor uc¢a zvazit endovaskul arnu | iecCbu a
pacientov, napr i kIl redt aporiil i b € mo dhyerkaomit crkod jov an o

hroziacej rupture alebo u pacientov ESVSvysoky
povaZuje endovaskularnu lie¢bu za akceptovatel’ni alternativu k otvorenej chirurgickej

lieCbe.

V pr eh!l adrealiz8&v8nonsSto r doiint kolsmalaen d ovas kul drna—-t er api
90dnovu marrotzadliietlu wp oprroevzotewremouichirurgi k o u  Inebel€ b o u

Zaznamenany ani po piatich rokoch. Ri zi kov e
vek, i nicialnu ruptdru, skuyph@Behéakedbal dkaBi

mesi acov bola spojena s |l epSim prezivani m.

V& édskej retrospektivnej-r o8€tntédi pr elz3i2v apaei eprn
chirurgc k e j adpioe @€me o v a s kpud daa(BOrisgo otvareaejdhimirgik e j | i e € b
ab8% po endovaskul aPnegitliecpe 3 mesiacoch
chirurgc kej dke®ecpe endovaskul ar nkeg poaodecChorey (t7rde n%
pritomny aj po lVmekaaOct@daBywevid Bdubl)i zahtr
bol a r ekur enantansdo bi nnef evkycSiSa a2 ,pd4o peanrdoowohasndiioul sAr n e |
chirurgickou | i ¢ Cnbéosul,edleo®maki admdpcineo,rt dl ita,
rehospi tradiimnztaecsia e maeidiz i skupi namiVz lplacd emt ;ma
zriedkatVtektnehetaorogenmidtyy pacientov a nizku |
je mozné jednoznac¢ne preferovat otvorenu chi
terapeuticky posltnudpi kvaocliie ,i nvdyi hvoi ddyu dali remeeerly hyodty

moZ nosstt izhrnuté v tabul ke 4
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Tabul’ka 4. Indikacie, vyhody a nevyhody rozli¢nych moznosti lie¢by infekcii aorty.

Procedira Potencialne indikacie Vyhody Nevyhody
Extraanatomickda ||l nfr arendal na Nepritomnos|DI hy ¢as op
rekonstrukcia v psoasoch eetroperitoneu, | mat e r infiddvamej vidh odob a pri
selektovane pa o r t 0 eejn| oblasti deStrukci a
fistule, neadekvat konc¢atinova
na ATB | iechbu amputaci a,
kol itivgasie
rekurentnyec
In situ Tor aksadpnraar enégUni verzal nelTeoretickée
rekonstrukcia infrarenalna,|extraanatominfekcie pr
l okali z&aci a, rekonsStrukc|cudzi eho ma
aortoenter al nipri echodn o s]|infikovanejoblasti
operaci e
Endovaskuldrna Premostuj lGca Rychla stab|Perzistentn
lie¢ba hemodynamickej instabilite, | ni 2 Si a s k o r | ainfekcia stentgraftu,
ruptdudr e, hroz|lni z8ia skor|{vys§Sia dl ho
selektovanych|{menej invaz/mortalita,
saortoenter alfgprocedudr a, potrebnéd ex
pacientov nev|{poSkodeni a | stentgraftu—
chirurgicka I|niz8ie rizi|premostujdac
reperfldzneh

Zaver

Il nfekdna aor tZzitviodta g her azzkitjelddéa vwdh obreozb al i.e by f
Nepriaznivada progndéza tohto ochorenia je sp
nNasl ednouPrriupptodurabozur.e h € k Cje (ealizovee ¢ 0 t N @ jueGTe hl e S i
angiografick vy S eptrrie nji eh on gpsoltevd wWjeeni par e nduergélnntan AT
defialitadbPri definitivnej |l iedbe sa odpord
endovaskul arna | ie¢ba je povazZzovana za akcep
Liedmdekaaythtid by mala bygpiealeiaz odovaomnyacdhd h v
poskytujucich multidisciplinarny pristup.

Literatura

Bacourt F, Koskas F. Axillobifemoral bypass and aortic exclusion for vascular septic lesions: a multicenter
retrospective study of 98 cases. French Universisgociation for Research in Surgery. Ann Vasc Surg.
1992;6(2):1126.

Cox K, Sundaram RD, Popescu M, Pillai K, Kermali M, Harky A. A review on the deeper understanding of
inflammation and infection of the thoracic aorta. Vascular. 2023;31(2p857

Hartlage GR, Palios J, Barron BJ, Stillman AE, Bossone E, Clements SD, Lerakis S. Multimodality imaging of
aortitis. JACC Cardiovasc Imaging. 2014;7(6):605

Hosaka A, Kumamaru H, Takahashi A, Azuma N, Obara H, Miyata T, Obitsu Y, t al. Nationwide study of surgery
for primary infected abdominal aortic and common iliac artery aneurysms. Br J Surg. 2021;10819%286



29

Isselbacher EM, Preventza O, Hamilton Black J 3rd, Augoustides JG, Beck AW, Bolen MA, Braverman AC, et
al. 2022 ACC/AHA Guideline for the Diagnosis and Management of Aortic Disease: A Report of the American
Heart Association/American College of Cardiolalpint Committee on Clinical Practice Guidelines. Circulation.
2022;146(24):e334482.

Journeau L, de la Chapelle M, Guimard T, FeMfar Saadoun D, Maheé |, Castier Y,
descriptive study of 55 infectious aortitis. Medicine (Baltimore). 2020;99(40):e22422.

Lopes RJ, Almeida J, Dias PJ, Pinho P, Maciel MJ. Infectious thoracic aortitis: a literature review. Clin Cardiol.
2009;32(9):4880.

Mul |l er BT, Wegener OR, Grabitz K, Pillny M, Thomas L,
abdominal aorta and iliac arteries: experience with anatomic andasdtamic repair in 33 cases. J Vasc Surg.
2001;33(1):10613.

Osler W. The Gulstonian Lectures, on Malignant Endocar@tidled J.1885]1(1263):5226.

Padmanabhan C, Poddar A. Infections of the aorta. Indian J Thorac Cardiovasc Surg. 2022;38(Sugd4.):101

Rasi ova M, KosSc¢o M, Pavl

i k vV, Hudak I MfeRéhanawathit
I nterna medi 8{a6B265 2024. 24

oV a
(7

Rodr i-Pgauleozmar es -TluRF,a Teei xGaduppo V, Cuél |l ar -AujasMTaynez A,
at al. Multimodality Assessment 8scending AortidDiameters: Comparison of Different Measurement Methods.
J Am Soc Echocardiogr. 2016;29(9):8226.

Semba CP, Sakai T, Slonim SM, Razavi MK, Kee ST, Jorgensen MJ, Hagberg RC, at al. Mycotic aneurysms of
the thoracic aorta: repair with use of endovascular-gpexits. J Vasc Interv Radiol. 1998;9(1 Pt 1}483

Shirasu T, Kuno T, Yasuhara J, Yokoyama Y, Takagi H, Cullen MJ, Kent KC, et alavalygsis finds recurrent
infection is more common after endovascular than after open repair of infected abdominal aortic aneurysm. J Vasc
Surg. 2022;75(1):34855.e10.

SoOr el i uslLillK], MaBiukd Wanhainen A. Systematic Review of the Management of Mycotic Aortic
Aneurysms. Eur J Vasc Endovasc Surg. 2019;58(3}4&8%

S6érelius K, Wanhainen A, Furebring M, Bjoérck M, Gillg
Abdominal Aortic Aneurysms*. Nationwide Study of the Treatment of Mycotic Abdominal Aortic Aneurysms
Comparing Open and Endovascular Repair. Cirmnia016;134(23):1822832.

Wanhainen A, Van Herzeele |, Bastos Goncalves F, Bellmunt Montoya S, Berard X, Boyle JR, D'Oria M, et al.
Editor's Choice- European Society for Vascular Surgery (ESVS) 2024 Clinical Practice Guidelines on the
Management of Abdominal Aorttiiac Artery Aneurysms. Eur J Vasc Endovasc Surg. 2024;67(2)33R



30

3. Akutna mezenterialna ischémia

Uvod

Pre vysokUu mortal it u spcahtérnmi aa k(0A Mla) meezdeznit enraijé
abdominalne prihody. AUEokkioks D8BOzpavamEaea

za ochoreni e, pri ktorom nie je mozna diagr
beznadajpma.ek t omu, Ze Vv sucCasnosti j e mozn
ochoreni a, mortalita zostava neakceptovatel
obraz a rychla progresia ischemickych ¢&revny

pert oni ti dou.

Prevalencia jednotlivych subtypov AMI sa Vv
rozsSirenia anti koagul acnej |l iecby a dl hsSi eho
Kym v minulosti bola embob%i wrhicy asl @pdvsissitu@sotui AsMVe
priblizne u 25 % pacientov. Naopak, podiel p
22035 % na priblizne 40 %. Vyskyt neokluzivne
5-15 % na 25 %.

U pacientov starSich ako 75 rokov sa AMI vyskytuje ¢astejSie ako apendicitida a u
pacientov starSich ako 80 rokov je jej vyskyt aZ desat’nasobne vys$i v porovnani so 60-
roénymi pacientmi. K oneskorenej diagnostikevay s o k e j mortalite prispi
klinicka symptomatol 6gia v geriatricke]j popu

sympt 6 my.
Patofyziologia a klinicky obraz akutnej mezenterialnej ischémie

Crevo dokaze vel mi dobre tol erovat pokl es
autoregul aci ou dokazet axkv y Seip®lrréeyvenrda k cziab e k p e €
systémovom tl aku nNi 28omprakond 0v amnpbkiesei sRE h é n
syst émoveého -50 mfkHg d pohda p40@& u keni u | okal nych

mechanizmov a asobovanie kyslikom nie je pre met:
nasl edkom vaktokrolhshavk&Eeembze pretrvavat aj
nastavacnaypey wmukoéze a submukédze, CoO VysVi
bol estou abdomenu a nepritomnymi Kkl inickymi
k

ol i kw&itdgianou nel okali zovaméar i upmbiiplaidkndel njeg

schemi ckau desStrukciu i ntramur &l nyohegtercye pt

interval . | sclhypgenmktdte®&s gpvamomdd rrejkahov edylgi &z & n ¢
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(vracani e al ebo hnacky) . Krvacani e do gast
nasl edkom oduPnr étl i+&E#2n €1 a8k inn ced pvrvwzynd Kk &s ynmKktr @r
agangréna <¢reva s enteroréagiou, peritonitidoc

Sokomulati orgadanovym zI|l yhani m.

Syst émovy mpt ah hradlayl 2adZamma ikéo | . sl eduj WMla paci
dokumentovad 68,7% per i hospitalizac¢nu mortalitau paci
55,0% peri hospitali zacn(Ubenorothalaidtuu npao prroikCui n2u0 (

per i hos pmortaith vdzéasClnead k u art éri oveljos AMdkbot aormld
mezented | ny élivla24,6% avd 6 s | e d k bola M@tMita58,4%. Kr at kodoba 3
dinova mortali ¢ waa spkauwcli arnitzoowwv amou a®w.fTabiubdkau Al

aobr al®-k2z obrazuj 0 cievne zasobenie gastrointe

Tabulka 5. Hlavné artérie odstupujtice z abdominalnej aorty a nimi zasobované oblasti.

Artéria Zasobovana oblast’

Truncus coeliacus Zal Gdok

Prviéair mhéd c¢ast duodena

Cast pankreasu

P e ¢ elBzina

Arteria mesenterica superior | TretaaSt vrt a Ccast duodena

Jejunum

lleum

Colon ascendens

Proxi malna ¢ast colon trans
Arteria mesenterica inferior Di stalna €ast colon transve
Colon descendenscalon sigmoideum

Proxi malne rektum




arteria gastrica sinistra
arteria hepatica propria arteria lienalis
truncus coeliacus

arteria gastroepiploica

arteria hepatica communis

arteria
pancreaticoduodenalis

arteria mesenterica superior

arteria colica media
arteria colica dextra

jejunalne artérie
arteria ileocolica

iliackeé artérie

Obrazok 10. Hlavné artérie gastrointestinilneho traktu.

truncus coeliacus

Biihlerova arkada

arteria mesenterica
superior

Riolanova arkada

arteria colica sinistra

arteria mesenterica inferior

Drummondova
marginalna artéria

sigmoidalna artéria

arteria rectalis superior

Obrazok 11. Hlavné artérie gastrointestinalneho traktu.

32
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vena portae .
truncus coeliacus
vena lienalis

vena mesenterica vena mesenterica inferior

superior

Obrazok 12. Hlavné artérie a vény gastrointestinalneho traktu.

Klinicky obraz a patofyzioldgia akutnej mezenterialnej ischémie

Akiutna okluzivna mezenterialna ischémia vz ni k& pr i embolickom al
uzavere arteérii. Rozsah Crevnej i schémie :
artérioveého rieciska nasleduj uci po uzavere
Akutny embolicky uzaver ma nahly zaciatok intenzivnej b

sospontannym vypr azdmenaln bdr.ehvndeaad kboausatceajnS o u p
kardioembolus (fibrilAdcamae prryezdima eshasg e pmrikjna
trombon) menej ednbotlo ziadée uoz ateroskl emawte.i ¢ k € hc
Pre relativnmabel ki o lmortg s srebolypsdypicky vyskytujeavteria
mesenterica superior ( AMS}¥B0 c¢cm di st & laorty( ooldr ®adcP uiplip mbol i z
Casti aterosklerotického platu s emboliyzaarc
j € s p ojseynnycchhr 6snon 'y mi embol i zaci ami do inych a
dol nétinkonca
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Obrazok 13. CT-angiograficky obraz akitnej embolickej mezenterialnej ischémie. Embolicky
uzaver (vypadok kontrastnej latky - ZIta Sipka v arteria mesenterica superior), priechodna
proximalna arteria mesenterica superior (Cervena Sipka).

AKkutny tromboticky uzaverv z ni k4 pri preexi stuj UcTypickyat er os
j e | ok avlodstmpe WS zorty( obr az0drki elkdt)padiefitavisaa na mn é z e

vyskytuju sympt 6 my chroni ckej mezentari al ne

hmotnosti, strachjedlas i t of 6 bi a) .
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0

Obrazok 14 . CT-angiograficky obraz trombotického uzaveru truncus coeliacus (ZIta Sipka)
a arteria mesenterica superior (ruzZova Sipka).

P r i Cneoklozivnej mezenteridlnejischémiej e r eakti vna vazokonstri
ar tanreidio s tsalanohdick prietok Vyskytuje sap r i ni zkom sr ddoevdnmne
vazopresor mi, zvySenomsi huidaaldd damyisoprodjad oy tol u

alebo hypotenziou.Patogeneticky ide me chani zmus udr Zicavy &jbd @&il nu

cirkul aciu na ukor periférneho a splanchni

kompl i knoevparniéa kniivmwymkym stavom Kkriticky chor
pacientovvb e z v e d o mi . Podozrenie vznika pri abdomi
pacientakrvavejstolicias e pse. Sy mpt opmyi esbae hruo znviienkto vk y c h d

Akutna trombo6za mezenterialnych vén j e def i novanda trvanim tro
kratsim ako 4 tyzdne. Casté je sutasné post
t r o mb 6nzaaj € saayskgtjes\Vvio &ena mesenterica superioreaa portagpo ktorej
nasl eduj e tr omb 6 zeaa mesentevica interioNai rezdieh ddiizelovane]
trombozy vena portae, ktor a MmO f e mipbdzai b at
mesenterica superior je symptomati chkwwova Pri v

tri ada.
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Hlavné patogenetické pri¢iny trombdzy mezenterialnych vén si:

1. Priameposkodenievéna k 0 j e napri kl ad abdominal na tr
akuotna pankreatitida a zapal ové& i&ri&kwme saic
splenelkanvimatarbi ckéd chirurgia, | aparoskopic

2. L o k avemdozma kongescia alebo staza p r i portal nej hypertenz
srdcovom zlyhani (ej ek%)na niarakkicd nae jI aovbeqg z ikt
kg/m) , abdominalnom kompartment syndr édme a

3. Zi s kteombafilia p r i nadadorovych ochoreniach napri
myel oproliferativnom ochoireniopdemBadcmefr an
stavoch.

Patofyziol dgioambvoegdzmejl i Si od artériovej AM
vedi e Kk por usenk uedrd iu olcriSayvkmpet jsbosyiee thy h ' né ak o
proi inych ppri&€dnarche AiMh d&i agndozy sarozsahth tr va
6-14 dni . Casto je symptémom postupné zhorso
spojeoné&tprandi &l ny mi bol estammaf wl v avnyisek,y t hur
nauzea a Vvracani e. Mel éna, helbéot @emé padokemk
okultn é kr v 80@ mpiréd ppdowvwvembhol sckou al ebo trombot

pacienti vac¢sSinou mladsi.

Kdal Sim zri edkav ypatria pdisekdai aocdyndisek&id IAMS, trauma,
retroperitoneas kalRiftzilbdkydoz@& faaktoryvasklul Ar ok

postihnutie prA Ml s U d paibsud rkée 6 .
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Tabul’ka 6. Rizikové faktory, klinicky obraz a vaskuliarne postihnutie pri akitnej
mezenterialnej ischémii.

Patogenéza akutnej mezenteridlnej ischémie
Akutny embolicky Akutny tromboticky Neokluzivna Trombdza
uzaver mezenterialnej uzaver mezenterialnej | mezentericka mezenteridlnej vény
artérie artérie ischémia
Rizikové Fibril dcia Difluzne ateNizky srdAnamnéza tr
faktory Nedavny i nf ¢posthnutie vydaj portalnej v
myokardu Strata hmotnosti Mul ti oér ggqOr alna ant.
TrombusW avych |asympt 6 my c| zlyhanie Lieébarnmgén
srdcovych o(¢(mezentdgal ne | i | Vazopesory Trombofilia
Endokarditi Abdomiral ny |Zapabwyud&nej
Predchadzaj kompartment naprr@ankreatit
embolické o syndr 6m diverti kul.i
Uzivanie
(kokain,

Klinicky Nahly vznik|ProgresivnaProgresiVvyNeSpecifick
obraz abdomi ndl nejabdomidl na bo|{mbéZemiemgd |[gastrointes
vracanie hnackalvr acani ealeboh distenzia sympt my

mel éna abdomenu, Post wpdmamian a
zhor $o0v an distenzia
pacienta bez ZhorSovani e
j asného | stavu
Vaskularne | Arteria mesenterica Odstupy truncus Salebobez $ e Iy ( Vena mesenterica
postihnutie [ super i or al ¢ coeliacus, arteria arteria mesentericg superiora€¢ a toa & §

vetvy

mesenteria superior,
arteria mesenterica

inferior

superior

v éan

Diagnodza akutnej mezenterialnej ischémie

Pri akutnej artériovej mezenterialnej ischémii je ¢as do revaskularizicie (time to

revascularization) kIi¢ovy a predstavuje najdéleZitejsi prognosticky faktor. U z

hodi nadach vedie
do brusSnej dut
Ni e sU0 znéame

prvym abnormalnym laboratéornym ukazovatePom leukocytoza. U pacientov @8 k Ut n o u
abdomi
pravdepodobnostou

neSpecifické

7

nadal nou

i schémi

i ny,

a

a my |Vaskytuje sa aj panvitakrvivst ol i c i

rozvoju

k

peri

¢reva

(ojkauM t én ék rad &@dbaoni e) .

a

p® 4
nekr 6ze
tonitidy

Speci f ikctkoé €&l abbyo rjaet dorr nEasttfenset yu r ¢

b ou re & d+diméros, a kotdoproyr cih¢ an o vysokou n e
vyl uc¢ mptiabAdMli. c kKAl ev@icd @z al a

| aborat opme omackempyciehaokt g ec

Pri podozreni na AMI by okamzite malo byt’ realizované CT-angiografické vySetrenie,

ktor ého

BYWIT apbanseld d een i e

a@s &wih ac Rendnmzlyhanie,

Crev
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alebo alergia na kontrastnu latku pri podozreni na AMI nesmi byt’ dovodom oddialenia
CT-angiografie. Embol i cky uzaver ma tvar oval neho

|l okal i zsteédngj@licst\val nejl oba AzOKANMBM nal ezom | e
synchr édnnycihn yecnnb oalrotvé rvi ac h. T r o mkalkitkovankry uz av
odstupe AMS (alebo truncus <coedasatcausj e rvy tcwhe

kol aterdlny(abt&zolBviy4dpobedbzne)] trombdze sa z

vo véne. Zhrubnu4i enmCr(enwomranal sitae hy a¢hrmgE Cr e v n ¢
pritomné pri vemdzrmaagjt étrri omlmdnz s zaavere po repe
sa ethéemoavdgieene] steny nevyskytujuou (resp. ve
k desStrukcisivah®ewnvyeanhy odita&kt e peri staltiky, di
méze byt az “papierovo“ tenka (adynamicky il
okolitého tukového tkaniva (zwiSeaklutdeeajzitm@o

mezenterialnych veén, orNeOgVH rmf@Z za rith yetr i pvoyeSper ndaMd n ¢
echogenitav r s t v engjistenykCtroerar& nlavd wjbi 1.i t u ¢reva

Bakterialna transl olsdeina £rprvadslhpdisobuplkey mpum
pokr AABinméezie pl yn =Cmbeoviniezjovsattenyv &e€mdy mer e At aetl
ri ecCipsekCae(noeb r 4 z.o k Prli5) npeekrrfdozred c a i creva mo z e

pneumoperitoneumtae K ut i na v br usSnej duti ne.

Obrazok 15. Plynové kolekcie (ruZové §ipky) v portialnom ven6znom priestore na CT-
angiografickom obraze.
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Pri NOMI sdO0 pritomné nerovnomerné znaky i sch
cievach o€ et ny mi , rsepdausknoavnain y p rinfaktines | eAZMS e a pec
aobl i ¢CAkrhcihografické vySetrenie gadepripridi agriae
endovaskul asviyenji mk o e ¢ NeOMd ng i lodyealRCaTe gkieogr af i c k
vy Set r e midiagnosiikezul y h davrag'i oagr afi a j e najspol ahl

metodikou.K at € t mgografiapraNOMI znazor ni zUZenia vsati ev
dil atéacie a zO0zZenia art éroiriu,8 esnplda znndyp | nle z ennt tr earn
Radi ol ogické nal AKMYy vygaktggphuplakned &.a pr i

Tabulka 7. Radiologické nalezy vyskytujiice sa pri akiitnej mezenteridlnej ischémii.

Charakteristika Artériovy uzaver Venoézny uzaver Neokluzivna ischémia
Crevna stena Zt e n ¢paperow | Zhrubnutie Bez zmenyzhrubnutie
t e n, bea zmeny, pri reperf

zhrubnutie pri
reperfuzii
Echogenita ¢revnej Necharakte|Zni zpgemé&é me|Nechar akt e

steny na nativnom zmeny zvySpernia kr \zmeny
CT
Zvyraznenie ¢revnej (Vy mi zaaut € (Vymi znut é,|Vymi znut é,
steny pri CT- nepritomnélvrstvenie |heterogénn
angiografii pri reperf di stribuci
vrstveni e
Dilatacia ¢reva Nie je zjavra Stredda ¥ y r a z 1| Nie je zjavra
Mezenterické cievy Priemer AMSSVMS | Vy p a deabk Bezvy padku
v y p aaebok vypawhkaypl nijlkonstri kci

vypawnhkayp |l nijdi | atérci a
uzaver art

Mezentérium Zahmlen i e a z | Zahmlene sascitom | Zahmleniea pri
mezenterickom mezenterickm
infarkte infarkte

AMS: arteriamesenterica superior; VSM: vena mesenterica superior

Terapia akutnej mezenterialnej ischémie

Hl avnymi principmi t eGrapv & & Uo ddbthrovrean iee pree K
pri @oimi e be spolupracuj 0 endovaskul arni Specd
chirurgovia. U pacientov bez peritonitidy je pre signifikantne krat§i ¢as potrebny

k dosiahnutiu reperfuzie preferovana endovaskularna liecba ( o b r &4 z & briebg&ht )
endovaskuljearermd ji aloiwvéadiaay na alebd o loenbtekmidéani a a st
Cast jacdenméme | ant a alebostentgsaftue angioplastikouPri nekompletnej
aspiraci.i alebo distal nej embol i zbaycti iz g hed jmeornz
nnj neskér do 8 hodin od zaciatku sympt dmov. F
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preto ak sa sympt @meghoe !l ehpHdiian,v pripadne s:

~7 o7

ukoncCuje. Trombolpyzéaoseardsteopnoipgziidvya aplreibo i nf ar

Angiochirurgicka |l i e¢ba j e reali zovana p
Kangiochirurgickym moznostilman 6pakonivg moddtgmrc:
kat étrtoeng r 4dny &oytqu énaddrunous coeliacushaMS bud pr ot et i cl
intestinalnejal &bat asnafneancd zen)y bypass Gpri i
retrogradny bypas srtounakelbizlii d k¥ o wLArMeSntaérmaciampdaa n t
AMS do infrarenalnej aorty, alebo trombendar

Obrazok 16. Rekanalizacia arteria mesenterica superior aspiracnou trombektémiou s
implantaciou stentu (ruZova Sipka).

Zak!l ad o nmezénterdéalhd) yenoznej trombozy j € ant i koagpuilktarénda t er
(podla klinického obr amzeauf)r askac i iomioowmébyb ehlemne d
2448 hodin po stabimakacsympkdmatethokgthvpacaia
terapiu ni zkomol e(kMNHA pDd tnv ehreypmar dmakir at denn

sympt 6mov mézu byt pacient. | i e ¢ ehnohickoant ag o
renal nou insuficiensyondr 6meom)i fakélbdb i ppirdcavmyn
antikoagulanciami(NOAK) (nie pacientiggastr oi ntestinal nou mal i gt

zahajenéd vo v<c¢asabhkan 8 Wigcrhodd%y @oeiice ekt ov . DI 7z k
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anti koagul acie zavisi od pric¢iny trombo6zy. P
by anti koagul acia mal a t r paaidntoved rnoenshi cafciolvi, 0 un ac
idiopatickou trombo6zou mezent erfiickiytcrinvgvagdn by

celozivotna (akkrnidaggmmeae taoy ok & kuireinko a tr ombo

Mal & Cast mpaenéertoal sou vendznou trombdoédzou s
zhorsuyeht & zri edkakvylklhi mirc kpya dsootcdhv paci ent a
|l i eCbu (bezbemerdlirteovnniéthiodyi naf ar kt u) sa mdéze zv
potreldme zaziet neexi stuju Stuadie urcujluce indi
potvrdzuj Gce bperniefmetz etnetjetroi atlenreajpiveendznej tr
L i e Gdokduzivnej mezenteriilnej ischémie z ahf na systeémovuiu anti koa
|l ieCbu z&adakl adného ochoreni a, teda optimali z;:
aleboel i mi ndciu, vhzcepbesdoku a tekutinovid resu
by mala byt endovasrkiud as in e U @ Speeepokiesr rogalitia & § @ k
pacientov SN O M | po endova®kul &nwejt loihe gaentyvibeze | N O

crevnych infarktov sa kontinualne do AMS po
papaverin. Pri abdominmdasommem a la dyengatiakbnn 3 20m t
mmHg , hypoperfazi.i a organovej dysfunkcii

| aparot 6mi a.

Bez ohl'adu na etiolégiu AMI by chirurgicka liecba mala byt realizovana vidy pri

znakoch peritonitidy. P r i Crevnadij | papabnyeai s kidpardtomia mi Cr e
vhodnejsia ako laparoskopia. Hr anica medzireveexebil bymnynm
zmenami je di B0 mra,rSeparlckzio viapnsaekchayajapliesa a.

ot dznej wmiahkhtbiryygepPeapasdoemdreriduhdoper aci i
(second | ooR448Ilppd méA.ciha po

Kcelkovej | i eC be patri zastaveni e peroralneho
oxygenoterapia, zavedenie nazogastrickej sondy (pri ileubad o mi nal nej di st
anal geti cka | i eCba. Pre baktoe i asltnruatizika asnlsil zonl

septh ckgmpd G4 kgra chiinkendie € ie n @ k 0 ®ypeakrternduleT B | loi e € b
(napr. cefradel geper acy ev aksésttonidazolom). Ubacientov
shemodynamickounestabiltouvd 6 s| edku kapi |l arneho uni ku t ek:1
vel mi vysoka (ajprviebe hak @41 holditnpgv preto | e

rozt ok mi kPr ¢ S tnalzo iadlai\c.i vazokonstri kcéng efek
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|l epSi e sa@au viythinwbWtvazopr.dA&kortioc kryicenh jfear makn é,

objemovej resuscitdensi movpbyypahmniud curekakéeuy taeri

j e d o bauteabnoi ndPoapca meeinmt.i povazZzovani za nezachr &n
st ar osPolsitvuops tp.r i podozr eni naz naakzuotrnfiuu jnee zoebnrt aezr
Suspektna AMI

Bez znakov peritonitidy /\- Znaky peritonitidy

CT-angiografia CT-angiografia
Embdlia Trombdza MVT NOMI Stabilny pacient
\/ \ An/ Nie
Endovaskularna terapia: Heparin Liecha zakladnej
Asp!raﬁna’ embolektr’)m.ia iV, priciny Resekcia Creva Resekcia creva
Aspiracna trombektomia Vazodilatacnd terapia Primdrna anastomoza Vytvorenie stomie
Katétrova tr!:)mbo\yza Angiochirurgicka a/alebo Reopericia po 24-48 hodinach
Stenting endovaskulrna liecha Paliativna liecba
Angiochirurgicka liecbha:
embolektomia

Obrazok 17 . Postup pri podozreni na akidtnu mezenterialnu ischémiu. A M| : akut na
mezenteri adalna ischémia; NOMhEemhaokM¥Ziva&dimeae
mezenterialnych vén.

Zaver

Akutna mezenteridlna ischémia je emergentny, Zivot ohrozujici stav vyZadujici

okamziti diagnostiku a revaskularizaciu vzhPadom na vysoké riziko rychleho rozvoja

nekrézy ¢reva, peritonitidy a smrti. Etiologicky vz nivk & c epraytmof yzi ol ogi ¢
mechanizmamiavodna nepritomnostterkélnienirckzycen wynjakdr
brucha sa podiela na Casto oneskorenej di agr
alebo embolickym uzaverom arteri aukarewatelant er i c
Specifické pre akutnu mezenterialnu ischémiu
rychl az@Taanggni ogrway $ € kK gpgrnii mp ou zv& Wdemiunasteduieér i e
okamziethdovaskuwlyhrone ul ieend o a yatokhotickejraambqglickd) i e € b
akutnej mezenterial nej i schémie je rychlejsi
mezenterialnych vén ma v &®SivnioCuS i mea epjlrii epkadaltod

terapeutickou anti koagul aciou.
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4. Neskoré komplikacie hemodialyzacného arterioven6zneho skratu
Uvod
Pacient.i s terminalnym ochorenim obliciek
adekvatneho vaskul arneho pristupu. Zl atym 8§
pri¢om prvou volbou je dist al-@minarfistula) mac e p h al
nedominantnejhorng o n ¢ aPtrienea.i zi ko i nfekdénych kompl i kac
centréalneho vendzneho k at éHlavreou slalmneua Ak j ae zZa
protetickych arteriovenodznych skratov. (AVG)
Neskoreé komplikéacie dialyzacd¢nych AV skratov

chirurgickomvyt vor eni .

Ischémia ruky asociovana s dialyza¢nym skratom

Vytvorenie AV skrathr oniZzek couw ti sscpho§ neinoéu sr uky

ni ekol kojehowkbvompeni . D6sl edkom t |radkkadivokuh o gr a
krvi do ruky néasl edkont eprnegs mtad omankaodmpdkruov
rieciska. Casto je pritomny retrogradny t o

zul narneazpalrm&@rmeho obl dka smerom do skratu.

vyskytueu73% RCAVFa 91 % AVG. Sval ova hetoauw arutkérjie
preto samotny steal |l en zriedka spbsobuje is
mechanizmyk u kt orym patri di |vaytawdrae mird ék ali atperdéa |

Priciny ischémie ruky pri dialyzaénom skrate

l scheémia r ukp25€98 %RE A\ tddj%eskratovp ou ZzZi t i m br achi

arte@eriéiny ischémie ruky su:

1. Patolégia artérii proximalne od anastomozy: s t aleb@uzzaa v a&teria subclavia,
axillaris deboar t eri a brachial i s. Stendbdza art2@&ri i pr

30 % pacientovs s chémi ou r uky.

2. Patolégia v oblasti anastomézy: Sirokéa adiarsd kodnd zoad v aad n &

(vysokoprietokové skraty).

3. Patolégia distalne od anastomézy: stenouazaavadreboadi al nej , ul

al/aleboa r t éoblasti ruky.
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4. Nedostatocne vytvoreny kolateralny obeh (napr.u pacientov sdiabetes mellitus alebo

systambieuw 6z

Priciny ischémie rukp s$86cbeémi o kvaintipSiroaue dnei pedr dot
podipelka oCi | & ,atsd eknadlketyiefr il @c i e prediaktia akozmeny k' y al

smeru pruadenia krvi
Rizikové faktory a symptomy ischémie ruky asociovanej s dialyzacnym skratom

Krizikovym f akikypomomyitvyohémiiedi alyzacného skr

Zenské pohl avi e, i schemickada choroba srdca, P
AV G, brachi al nej artérie, vysokoprietokoveé s
skrate.ci Ampkutn& at i n, idood mymim€c laé i maonly @ pod

ni ekt orychk dmtercaianndiskédcoi ou pre vytvorenie AV

predpokltaydcdht oz eprvi padoch s ak|veyrsokzyat ugje azratvéarzir

aruky.

K miernym symptomom ischémie rukynpaitiavpmt
vpriebehu dialyzy. Tieto symptdmy mbébzu po Vyl
progresi.i a vycerpani kompenzacmuky hs crheeami aorui z

StredAgeaané symptdédmy zahifnaju cyanotickeé kon
prstovist ratu tkanimoaorsehkyomdiedk i a.

Diagnoza ischémie ruky asociovanej s dialyzaénym skratom

Pri di agndézeamamnédpriuer(atmees ovzni ku sympt émoyv
zavaznost sympt oémov, f akt o nlgbopzrvoygrraezsii wjnlec et atz;
D6l ezité je fyzikadmreazvoymdena eskeatpualcp@hidijcis
artérie, atrofpekevdamemys nraukow.i Ak j e hl avn
vysokoprietokovy skrat, dochadza pri kompres

venodzneho odtoku zlepSuje distalnu perfuaziu)

Vysl edky rdédznych funkénych vySetreni, pul zn
medzi symptomatickymi a asymptomati ckymi pac
pod 50 mmHg alebo hodnoty r s t alakgvcpho | o v ip©m & v mrahwi rukaus U

povazovaneé za vyznamné, abvaslaik 1 cedondodt z=énzeih b é |k |

klinickému vySetreniu.
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Vy § et duglexnoie ultrasonografiolDUS) posudiumsdweardyzyprait okovy:
vyt ok ov @rietoky skratpm. ®riagrd zsamo Z e  papQl-angidgrafia Vy hodou
kat étrovej angiografie |jelabBbuEmRan®8 eemdawa skl

sympt ¢ ime ¢ & ueascsiavanéjshi a | ym AVLskrgtom

Tabul’ka 8. Stidia, symptémy a lie¢ba ischémie asociovanej s dialyzaénym AV skratom.

Stupen Symptémy a znaky Liecba
I Chl adn&da&a ruka bez sympt|Konzervati i
(sympt 6 my s a
zl epSi t)
I. Bolest, ,pzhé¢atdé prestov/ru|/Konzervati
kl audi kdcie) pocas zataz¢(sympt omy
A) tolerovatelna z|l epsit),
B) netolerovatel na l'iecba | en
priznaky z
II. Pokojova bmdcisesdep bBof &i pr v | Chirurgick
r uky atebozsstataenotorickej funkcie
I11. Senzormoctkoyriacky deficit, Chirurgick
amput aci a
A)limitovana st r gptod etmkzchilanm S
funkcierukymvyri eSeni i schémie
B) ireverzibilnd strata 1
ruky,posti hnutim hhbokgshos
amputaci e
Liecba ischémie ruky asociovanej s dialyzaénym skratom
Cielom |l iecby je zlepsSit di st &l numiemyeh f Gz i u

sy mpt 6mochukysa hedper aca pocas dialyzy pouziva
rukouapr st ami  (napri kl mdmedi A€ ¢ na é nnbeotpabsbtdaktiyo) €. nvaP
pritoku do skratu pri stendzach tepien nad ¢

angipl asti ka (PTA) a Vv pripade rekurentnej S

i mplant d&ci ou stentu. Ak sa pri angiograficka
symptédmy pretrvavaju aj po intervendrred, do
kazdou chirurgickou interwgmreitagwennjien de sltiaz o
sabez manual nej kompresie skratu. Pri AVF s

brachi al nejr igratdéer ivey ssokowr i et okovej AVF pouzi
alebo RUDI (revision using distal inflowBandaz wémytamdzou zmens
priemeru 2z2ily zvarStugrdRrei olpredecedat ev R&JDI sa a

7

medzi vyémk adi st &1l nu radi @&l nu artériu sa umi
[

t
interpozitumC i mz &raopweerd | 7 i plocha vpichu pre dialyz
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vacsSina ischémii rukgr m&lnnymi  pali e bsok pmit o2kyhmi

7

suc¢asnom distéadalnom aytétoowamppdsthhrrdwt iGav aV
0

pr
pritokovej tepne (PAI). Pri DRI'L procedure |

cedura (distianlt er@aésculgaartiisoant)i oal enh o pr o

v

Co br ani olbrydptasrsi Wwenmtosaihana, &ephalica alddasilica) sa umiestni
zbrachi &l nej arteérie nad AVF (> 10 c¢cm proxi |

di stalne od |igacie. Limitovany DRIL je bez
venodzna Cast skratu bl i z k oprodmaal sntooumé by a cah i &
artériou/axil arnou arteériou sa umiestni prot

prietok nat ipwrteu &rotléartieadawal aScehdE mpdévodbownAY]

chirurgickych intervencii pri dysfunkcii art

Arteria brachialis Vena cephalica

Brachiocephalicka
fistula so stealom

PAI procedura

DRIL procedira RUDI procedtira

Obrazok 18. Schématické znazornenie réznych chirurgickych intervencii pri dysfunkeii
arteriovenéznej fistuly.

Pi vytvorenych ramnd&dirhhavyperzsesbmobk adlke mat ivawjma
arteériovom opcrheodrieankit irauikjyesd tap @tt ue brk& or & v sSak

di alyzac¢ného pristupu.
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Sten6za anastomozy a vytokovej Zily
Podozrenie na stenodzu AV skrat unevwzdrikkad vmrei
spojenej oklesom prietokupriv 'y s o k e | r e c papk wll migio,v aaloanb &k r v «
hemodi alyze (v priebehu troch po sebe nasl e

trombd@zoy.ovieaahé&r sovymi aterosklerotickymi St
silne rigidnef i br ot i c k é. lchjaeanpéashe] mMadbnar hgpeonpl
zhrubnutie stenyamensSeni e | Umenu pri proliferacidi m

poSkodenie opakmi@ameaymds epemciheni umé mi e.

passeoluxi4x40

Obrazok 19. Radiocephalicka AVF pri angiografickom vySetreni. Arteria radialis (ZIta Sipka),
vena cephalica (Cervena Sipka), sten6za AVF (modra Sipka), aneuryzma odvodnej vény (fialova
Sipka). Balonikova angioplastika sten6zy anastomoézy a odvodnej vény (zelena Sipka).
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Juxtaanastomotickd stendza odvodnej Zily je
stes@zadze vyskytovat aj medpriebefundvadneyé&mat i c k
Stendéza cephalického obludka vznika v obl asti
Dal 8ia stenédza (swiemgestestrzhip mrtinyepk échkoam jae
vbazilickom uhle transpozicie uitA¥ngpamhowvain

stendzy pritomné bezprostredmeneja dbdsthtbor ow a

vpichov.Vo bl ast i stenodzy je pritomMUSodhadubeantddé
avSak odhaduje sa, Ze viac ako 50 % stenoze
rychl ost i > 400 cm/ s, alebo pri p ovimeestee Vv r c h

stend6zy > 2,5.

Preventivha PTA stenotickej AVF alebo AVG bez klinickych znakov dysfunkcie sa

neodpori¢a. Odpor t¢a sa korekci a stveinadcz akktoo r50 z%nepnr
Vvenygu as p epgklesong pristoku pod 400 ml/minAVF apod 600 ml/min LAVG. Pri

stendze KkratSej akbz enyam pagp ejteorkeojm g | i echb
Vpridpa l ézi e rezistentnej] na | ieCbu |e mo Z n
ultratlakové bal éepke/ kameboécbhbeabangkkhaagploadn)
bal 6ni ky uvol fnuj ace cyt &tery a tsipkouma I  jn@ prn.e o iprk
hyperpl aziu (dbEBBgKwYhudd &nsrg éoraddwans kul dr neho o
patri vysok&d UspedSnost procedury, ni zky vys.i
skratu na di alyzu. Absol Gt nou kontraindika
asymptomaticky, steladt isvynnodur 6kmont r ai ndi kadci ou
ukt orého sa po PTA méze zhorsSit ischémia ruk

Pouzitie stentu je prvéietea vepanwiiatc hp mija rA&/Fi
opakovanych intepaenendolh, upkitpadgred wie | e

| mpl antacia st eotuid priikmangilvjdeampgolylSaigte ri zi ko m
trombdoézy stentu. slanpdjaendiance lae svtyenzigwaa fprui st
graftu,inst ent rest ANV&Gz ach edWEaasmthi vc e p h a bhlastk € ho o
bazilického uhla transpozicie. Pri zl yhani ¢

AVF sarealizujeproxmal i zaci a anastomozy chirurgickou

Stendza a uzaver centralnej vény
St ennuzaéver central nej vény j e naj trnsotheyjcsho u
pripadoch j e désl edkom predchadzajucich C €

inzerovanych kat édamtvr al miye ©it nZzeinlyachh va neoit
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Svendéznou hypertenziou sa stretavame, ak | e
umi estneny na te] I st ej strane ako je dial
koncatiny,hr pdsaeji kst any, bol estou, dea mat os

kol ateral.nym obehom

T4t o anatomick& oblast nie | didckdlbhree ckemdtriag mé
alebouz averu pouzi vae rPtTrA®IsnPeEjn 6 sk ogsa& ) PTA opakuj
stendzy i mpl ant ujte Brtienh o panl éepopod osptreinCtignroauf c e r
stendzy subklinicka stenodza zapric¢inena synd
zvysSenym w&nogomygmyt voreni yAWt ekpat padv¥ch | e
chirurgickapdiepadmpe eBTA mezi dudl nej stenodzy

Pri diferenciédalnej di aghVWsdkrkaet omusd uz \haz wnje(
pricCkomys@ retrogr adcdrey f oo Ritnvsowfarhenanlit,i a chl or
opuchu méze byt tiez posSkodencihei rluyrngfiactki ocnk yvcyht
AVF.

Tromboza arteriovenozneho skratu

Tromboz6dh8% e %v purpirppaddaonou  straty dialyzacného
endotelu sa trombdémaAsodbastGEjsyekyvt uper odvnan
patofyziol 6gi iAVtGr osnab 6wyl aAMiFuj&e Vi rchowova tr
endotel u (Smykoveé napat i epchyur emy p &gk aagxu lnayc,
(chronicky prozéapalovy stav, aktivacia trom
membr anou) a stazu (stendza pritokovej tepny
sten6za vytokovej Zily). Trombo6za AWANGhrozi
pod 500 ml/ min. Pripklibrokpmziephwyanwgir mi @i
potvrDegnaLi e€¢ba trombézy AVF by wmdBahbdfnra;
UAVG do tyzdna, avsSak pre vyhnutie sa zave
trombekt 6mi a AVG do 48 hodin.

Pri endovaskul arnej |l iecbe sa pouziva far mal
pl azminogénu a)l ,e b ome ahr aorkii mka& otur nonblo@alstpd® mida& i
far makomechani c lPréd zathovanm bdbhddobé) prieanhodnodti al yza ¢ né h
skratued 61 eZi t & i detnnn o rmbh kldtcdrao prjieitnypi cky st end

trombekt dmi i | e o0 depnodrolvCaasnkau | féirsntyuy. Oqgieatdvi ean i sm
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strombézou megatusiyamy, ad ke bAdbio,z ozun a miyfanv pma v o
skratommal ou kar di opul monédl nou r ez earl vedbuw ssay sptréemor

cirkul acie uprednostnuje chirurgicka liecba.
odstranovatAVtitsamboesv uvytvorenycht ygdé&é mimen &l
endovaskuliarumegi @ ké procediadry su pri Vromboz

skratu rok po z&akroku je nizka.

Aneuryzma a pseudoaneuryzma arteriovendzneho skratu
Definicia aneuryzmy AVF nidefjimigridsnpe uroC @n a
casti AVF nad 18-némobbé&beoprvemerakosyBokovej
Naj CastejSimi pricivnéapng @adleailr e/rzimmiesieigivkeidenje j st
proi di alyze a juxtareamaspomosti ekat i sctkeorud zan es
Aneuryzmu odvdnej v é nzznaz or nuj €0 Aosbyrnapztookmat i c k & nekormn
aneuryzma nie je indikaciou pre chirurgickdu
aneuryzme AVF s predli 7 en caneurzmdse t e k ckechayraynm a p
krytom, krustou na apexe hrozi ruptudar a, Kr
sympt omati ckej AVF je operacnéa, pri ¢om meto
aneuryzma chirurgi-dkwynmPseeauidoane prryizzmerj & t Vv
(zvycCajne i atr gkgémrnyem poor Ukda n yklrédc idio) podkoZznycl
aj nadsl edkom infekcie. Pri AVF sa vyskytujua
vyskytuje | en pseudoaneuryzma. Adebojvaniklap s e u d o

vdosl edku jegjlnif eklca ej, e jehi rurgi cka.

Obrazok 20. Aneuryzmy odvodnej vény arteriovendznej fistuly.
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Infekcia arteriovenézneho pristupu
I nfekcia arprersobvenodzavgpddadrez sniivinsst esr.i | ity
InfekciaAVG sa vyskytuje 1h & s oCbanset epjosSrioev AMEppir isCcom | e rocény
s a udava v —20r %h.zNveejdCzaist ¢ ] S i mi Staghgdcarq® aureus s U
Staphylococcus epidermidigspolu tvoria 769 0 % i ,n $treptococcls) viridans,
Streptococcus faecalignterokoky,Pseudomonas aerugingsa avsSak i nfakcia n
my kotdlc&kkao pol yKiiikmiobk &l parezent acia zahfna p
eryt ém, i nduraci u, celulputiudent nar se&miée i ko:
aAVG mdézu byt kompli kované metastatickymi S
spinadlne alhsaedsy,tsedpdiclPre di agraziDUPeneos:
vySetr enwmeréazi rozsah infekci e, Itrasonbgraficdone f or
kontrolou jpukinovawé sabsceskrobi ol ogického pobv

s a pouziva Sirokospektral mpaoz Al Bramireiegé@lh a v ice e

mi kroorgani zmy (napr. vancomyci n, pi peracil
kultivacie moéoneiemepjtdi Pdznektenfekcii so s
ATB | iecby 6 tyzdnovni ePrjie |AEEK blei ¢ @d g &ado £t aé
parcialna, subtotalna, alebo totalna excizia
pri zavaznych infekciach AVF, infekci ach k
hemat 6mom,,paksidesomur yzmou, al eb o bilnifzekkocsitaic

artériovej anastomoézy.

Kardialne komplikacie arterioven6zneho skratu a vysokoprietokovy skrat

Pacienti s hr oni ckym ochorenim obl i &iagkdi omag 1k ud a
ochorenie, vysok(Uu prevalenciu diabetes mel |
Zar ovanchs gs kyStpugjctii fi cké faktory, -faksyfmdt ov(€ hop

metabolizmu urychl ujsdde ok §lc ho Vcyhtk\vloapinain.ia rPAéFE i &
AV G dochdhdzai kku l okali zovane,] obl asti VYys
zvysokothakeaoé&hpacitného artérioveého syst
vysokokapacitného Kaedinkhez komplikacie Ssy S¢astejsieu pri
preexistujucej nizkej ejekénej frakcii 'avej komory pretoZe vytvorenie AV skratu zvySuje

srdcovy vydaj o 15-20 %.

UCast.i p asckireanttoonv nsao | avekohon ayasgokeoddiit nen &
arteria mammariasinistrad Ze do6 ) st k u Kkpeeto sameddporigawutvaiatt e al u

AV skrat na strane bypassu. U pacientovsii zkou ej ekcCnou +30%)keci ou (
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tvorba AV s kr at u k o nt Zkaai rnddi i &kl onveahnoa .ptalca ceingd loar jse ¢t
ireverzibilnym srdcovym zl|l wh¥vahbhnépadakChapne
kat ét er , tripdeiNYHAU, hl Bvhn eejkt or ych pr i prodadéls t MYHA |
AVF.AK nie je mozné vytvorenie skratu na prec
nasitau na proxi malny Us ek arteria rRodi al i s
transpl antupaci embdév ko srdcovym zIlyhavani m,
dobr ej funkcii t r arksap lcahdtl ol laahdbjdrkeah i @k y i jgé c
Vysokoprietokovy skrat mo Z2 e ZhortSii &4 essytmpt ¢
khyperkinetickeému svrydscookvoepmui ez loxxlm&wWwanihuw.per f u:
presne definovany, ale povazuje sa zan skrat
presahujucim 20 ®Hosrdosywmdhod myy dajdpacentévho z 1 y
spreexi sktauwjddcdilmmym ochorenim mézu vzniknot a

sprietokom vysSsSim ako 1500ecnhokmirndibyrmdl ic ki

amal i by mat praviBelneegatbanbdyphi ddbskgdkoch
skratu (hypertrofia [avej komory, pludcna hyp
dysfunkcia [ avej komory, vzni k sekundarnych

k o mgem ) u asympt omaitn cikkpohharper ogii ecrktaowmVepidod k ¢ i a

w

jevSalbtrebné odlisSit vysokoprietokovy skrat c
dil at dci i vSet kyc

h oddi el ov srdca, zni Zeni
akr ozvoju sekundarnych regurgikas€miydél| waépskackhl
po dosiahnuti suchej vahy Hémodynambchkdchyg ng
po vytvoreni ar tsdr iop\tediuznkeh 0 .skr at u

TabulPka 9. Hemodynamické komplikacie po vytvoreni arteriovenézneho skratu.

OkamZité v priebehu dni
ZvySeny srdcovy vydalj

Zni Zend&d systémovéad vaskul d&rna rezistenci a
ZvysSend aktivita sympati kového nervového syst
ZvysSeny tlpgkvpBtiohyah artéri ach

ZvySena hladina natriuretickych peptidoyv
V priebehu tyZdiiov aZ mesiacov (hlavne u pacientov s vysokoprietokovym arteriovenéznym skratom)
ZvySendyi aesntdol i cky objem [ avej komory
ZvySena mad&kolsdv aj komory
ZvacsSena vel kost predsieni
t
n

Di ast oslyisctkodl iac kd dysfunkcia lavej komory
Pl'dcna hypertenzi a

Dlhodobé vedlajSie hemodynamické u¢inky (u ¢asti pacientov)
Hyperkinetické srdcové zlyhavanie
Koronarny steal (u paci emdwzvi tgaon knarmapn hieg 0 faart
arteriovenodznom skrate)
Centréddlna vendézna stendza
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Zaver

Pouzivanie pnatievnekeha] artpperiiohempdnalppi e k é
skompl i k&¢tioami mbzu ohrozilt j eho Zivotnost.
arteriovenoznych skr atioevtbai csht sdkdolreaz i ¢ ét epkrci
vaskul &rnehwvznprkiust kpudial ngohy moardldinkkadi i pa

|l ieCenych hemodialyzou.
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5. Hemangiomy a iné vaskularne tumory
Uvod

Hemangi émy suU najtérmct e, Sk twavsaksukl paramynnsi mal f o
patiakv e kej skupine ochor eni npaozryovwannayncih sv avsaksuklLt
mal f or maeaji (a mv a suknary cddrinipatd y zi ol ogiL. BPkyg wypéshdl ar
tumoryj e priznacnéd nadmerviy@eynomht os i cpdobktervactia
a inych vaskNaadmyuydle| b s tralkfeocieymasckisit avmwe 4 vr
chybu vo vaskul arnej m oeviskgtgjeenao@laseck p rna lkialfye rséac i
endot el ov,yrcahs t B u ndimeekr n ea e 6 n Vdaméwjak p empn.do$at ucna
kl asi fikéadcia vaskul\ranbyudhk eanlomal i i j e wuveden

Tabul’ka 10. Klasifikacia a schématické znizornenie vaskuldrnych anomalii podl’a International
Society for the Study of Vascular Anomalies.

Vaskularne anomalie

Vaskularne tumory Beni(ginnef aktoinlgeyni a &l ny hemang
granul 6m, tufted angi o6m, spi
hemangi 6m a i né)

Lokalne agresivihaep adiefbor thmya,n
akompozitny hemangioendot el
sar kibmé n

Mal i(ganregi osarkom, epitel oidn)y

Vaskuliarne malformacie
Jednoduché CM/VM/LM/AVM */AVF *

Kombi nované Definované ako =2 2 vedkej] aré
Anomalie hlavnycHAbnormalityvodst upe/ poéte/ di ¢apl az
alebo* t runcal” vask|hypopl dazi a, ,a¢ugzmaperdistenakt azi a

mal f or maci e) embryonalnybtkomoévy-Avkshliavnym
Krvnymi cievami ktoré maju a

Asoci ovay®i a@anomdgSyndr omy asashkwlivamreéymi mal fo
anevaskul d&rnymi sympt 6 mami

| Vaskularne anomalie |

| I

z , .- PUVA
Vaskuldrne tumory Vaskularne malformacie e e R s
I I
[ | [ |
Benigne | | Hrani¢né | | Maligne | | Vysokoprietokove | Vyvojové anomélie pomenovanych

ciev

| Nizkoprietokové |
I | I |

Kapilarne Lymfatické Venozne Kombinované

| SSVA: I nternational Society for the Study
mal f ormacie; VM: venobézne mal forméaci e; L M: Il ymfati cké

AVF: arteriovendézna fistula; * vysokoprie
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Benigne vaskularne tumory
Hemangiomy

Hemangs ey Cast e Geisteeart iuknby yn evdospelosiRg z20d evl uj a4 s«

na i nf &konhgknhyjetndalnngyi 6 m

Infantilny hemangiom ( | H) 7 0t Wo rviSs et ky c lavyskgupesan g b o bod o] C i &
Ri zi kovymi faktor mi j eho -kwzanti kwy Ssyiio r Zeeyrnaskkpel |

smuzskym pohlavim), nezrely novorodenec, n
gravidita, preeklampsia, placenta praeviay S Si Vv.Bki mpbkygdne] hmot nos
1000 g je jeho prevalencia 23 %. Priakmar ode
mal & bhddkzaam90 % | H sa objavi padfaas Hprcvy sha 4 8
vyskytuju sporadicky, bol dokumentovany aj [
V prodromalnej faze m6 Zze myestve | H biela makula alebo
Proliferaéna faza sazacCeemgcCadbhe tvyzdni wrealodl 2 d i anteassti aa c @ v

Patofyziologicky ide a i f e r e neczi eancci hygh rkrémle iy @ \buriek stimulovary ¢ h
nadmernou expresiov as kul &rneho endot el iVEBGFnreeah on @ ;arsd loé
endoteloveé bhdehkyri tpieam&zydyantkymal ne bunky s
pot encTié&td bunky tvoria Wy r i ebehu prohifleradveée®jehmbéayy

proliferaé¢nu fé&dzu je typicka&d jasnoclervena i
infiltracia aKcleirtieh e .t Pamilid eaacia | H nie
adosahujgmaj r yc hl ej $li2 rtaysztd nmerd zZii viot a. |l H dosi ahn

vel kdgteit oun me sjiealcad rZza swa gadi ann C\edn@d iom mesi aci
Po prol i f er ac¢maejaind faza (ef aemtesejpd doyfpilenaVtogj t o f dze
bl edne, pr i pjaedmoe rjeaestl Isveluéishfyajpaa | p p ;d2rékovp (1
Kompl etna invol 0&i0a %l Hwgiveka gatch rokol, 7 0t & wr i pado
voveku siedrichrokov Pr i bl i Z neowgt dmeEeptdlbpermgnentto f i br 6 zno

tukové rezidualne zmeny, .teExiasntgunednti dn@il ¢k ans
alebo zastapedagmnymbt bealletacnrgy etkktsaaz imaeaniy skyt uj
faza, napriek tomu mé Z u ul cerovat, alebo b
Povrchové TH s 0 | o k a |dermie amarn €& \j a s n o ¢(eiakedesnin a zf yaw ebrué

jahodov.y Mé&AwAwsmat charakter plaRly, papuly al
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Obrazok 21. Povrchovy infantilny hemangiéom.

Hlboké IHs a nac hderdzaspodkoznomsékhnvivd(ainubostar bené
bol i 0z n ak av amn)éRyi Rekdminovanych sa vyskytuje povrcho
zl oHkdoké a kombinované | H so segmental nou &

neskér a ich proliferacdné obdobie méze byt p

Podl a anatomickidhomzdehljadu nsaal okali zované
vychéadzaj tce z vcaermstirnlunedwalbhoed uak g me n tod&klrnieh |
vanat omi ckej 0 b lvaasCtsiv appadid ceb naék@p b kcum a | ednej
akrtku —obr d2phe2r Cené (Cialyaméinei fselgdMeme sU sp

srizikom visceralnehogpestohntues.ai hbBhamabopect:

Obrazok 22. Segmentalny infantilny hemangiém.

|l H sa mdéZzu ncaecnhtardazlanto majnev vovom syst éme, | a
pl dcach, nadobl i ¢kach, peceni, ZI ¢ni ku, ga
' ymfatickyehmoegovaoadcmeahddr i
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Il H méa wunikatny peaspEpoamAanayuadienpl § pacohsahasje nu  mi
glukodézovy tr ans ploHodi GLWT-Ilpold it ed np WA Spaci ficky
IH, moé Z e byt pritomnlye majn g ivo eenpdiotteell aiddmoycchh,

aangi okeraNbkdghsa nevyskytuje vo vaskul arny

Vo vacsSine pripadoposeupmiouwmaikoogndadiacuni & s$ a
avel km&asdp 6 sokompteiXjacpre Speciali sitmivcijal npono
Stadadiu odhadndat jeho dalsSi vyvoj a Caapto | e
vt akomto kraukemncasasdt mopparetoreww Koompoi kAjek @vych
vyckavacia-andslktei)ka i gwkiotv a . Pr i pr lrivfaerad' ci i
Peri okUH&mMmD Zu g@r& e mp ie(dmblgopia, astignt@mus, strabizmus,
nemozZnos tlebaoatvvroireitt oko, por u@druehe prpitjimk éph ot rmee
dochéallimachadzavj Wcsitcnhejsadut i ne al e bwc ennat rpael rnee, |
oblasti av oblasti glandula parotisn6 Z e byt depoj madi Buv ytswkayrt ee.
vsubgl oti ckej obl asti méze dobéjst k oblBtrukeci
(fokal ne, mul tifokal ne, di fdzne) mézu Vviest
poruche fuaklscide op & dnelned Ikyéh an ifpleZmedn il HNé6VZ u by t
shypotyredbdzokhanprvet o Hesa mdédze vyshiwypoiodaltnee,]

hor ménWozné komplikacie 12 s0 znazornené na

Segmemrt Bl na leabkedd ¥ u abyt sg it daPHAGER®) (Posterior fossa
anomalies, Hemangioma, Arterial anomalies, Cardiac anomalies, Eye ancenaliSsernal
defects)Jeton eur ok ut a npnoyz ossytradvradjmikitr ¢ Aoe al ebo poko?Z
aaspojagdejz nasl eduj ucich Strukt rarméadgnywldastt abnor
zadnejjamy,aér i ova cer ebr oVkas kdu loavrarsa ua oatiamaab manloima | |
ast er gd@ebasaspr aumbi | i kal ne defekty. Priatomto
vdychaci chegmentaklhnumSlaHpreaji na al rsa yyskytuje Ipa s t i

s y n delLGMBAR (Lower body hemangioma and other sllefects, Urogenital anomalies

and Ulceration, Myelopathy, Bendeformities, Anorectal malformations and Arterial
anomalies, and Renal anomalipso u Z isMiaenrémi ny a3 A CPHEALVISSy mdr 6 m) ,

j e spajnemyksal nymi, neurwld oge ciktyanli ny ntie nrda Infy
Vysokorizi kovythHUfl.&ezobrazeny v
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Tabul’ka 11. Infantilny hemangiom spojeny s vysokym rizikom.

Infantilny hemangiom — klinicky nalez

Infantilny hemangiom — riziko

Zivot ohrozujice

Obl ast brady
> kbut &nnych | H

I H vyvol 4vaj uce obStrukec

Pecenové hemangi 6my, srd

Funkéné naruSenie

Periokul arne I H (> 1
|l H na perascthn eajl edowt ivn

Astigmatizmus, aometropia, propt z, amblyopia
Poruchaagkrnimemu apotravy

Ulceracie

Segmentalne I H: I H akijZvysS§ené riziko ulceracii
perach, dolnej ¢asti
glutealnej Casti, per
intertrigindédznej obl a

Asociované Strukturalne anomalie

Segment a4l nelebkeH na tva
Segment alunneb olsHa kvr al nej

PHACE(S) syndrdédm
LUMBAR syndr 6m

naj ma vo,akbbakpnédhbkyupr
nor mal nej na peofsetkithnru
Hr u bowrchoy!l H (napr . hr Gh

perinedl nej obl asti

Deformacia

Segment al nevd Hvilnas atv&d) Vysoké riziko ulceréatofm
I H na tvar.i (na nose,|Rizko df or mjazwenia per manentny
vel kosti), na tvari =|zmien

veku)

Vo vlIiasatej ¢Casti | eb/Permanentnéd alopécia, ul
Na kku, trupeal ebo &olHZ2ctnji n |VACSi e rizi ko pedalebakehn

IH na prsiach

zmien

Per manentné zmeny VO VYV

bradavky)

Vo vacsSine
sa vyuzivaju ak di
podozrdeani&dsmeai ované

mézu pouzit pri sl

prilpHado¥ejnéd diaagRhé&zade

k1 iondiyc k é h o

agndza wiacerydlstkhagzmpydh plr

anat omi ¢ k gobraZovacencidasai t y .

edHovaihéeé vdpdvede

N

mael s @c¢po
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=5 aviac koZnych IH na

/N

porucha vizu ﬂ«omkol‘vek anatomickom
deformacia o ieste mdie byt asociovany s
. hepatalnymi IH
(4]

deformécia s
presunom
anatomickych oblasti

f

perianalne a perinealne IH:
zvysené riziko ulceracii

v
segmentalne IH koncatin:
riziko ulcerdacii,

permanentnych koinych zmien

riziko ulceracii riziko ulcerécii ?ko s zhrubnutie, atrofia,
riziko asociovanych jazvy

Strukturdlnych anomalii

(PHACE)

malé nizkorizikové lézie na
trupe: “\.

malé riziko deformécii >
védsinou bez potreby / segmentilne IHv
aktivnej intervencie lumbosakrélnej a perinedlnej

oblasti: vysSie riziko ulceracii
2 médZu byt asociované so

Strukturalnymi anomaliami
napr. LUMBAR sy

Obrazok 23. Vysokorizikové infantilné hemangiomy.
Kongenitalne hemangiomy s U v z A d veojr § iae 3p&h ématgeoPool i f er u
in uteroa pr i navriodd eankibngsto | i t ar n,&rkulaé » h € a Salin &hd ha.v
di agnosti kponanody adr apnade a & I& eelr ovSeknvérs mgnej ostro
ohrani ¢enymi .INbpeiek &linickéj podobe salif e bi ol ogi ckého h
oiné ochoNaenrezdi el od tIrdnaipenxtp@LUTrApgniady e i n
neprol.Dbenejji o skupinyubpangeénirtyalhnyo henmwaon qui
Ciastocnicaoinmgewnlida &1 ny h exv@imreaug ikanm g(ePnliGHY)l my hem
(NICH).
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Rychlo involujuci kongenitalny hemangiom d o sahuj e maxi mal nu vel ko
zvycCajne Uplne spb8tdesicaWay nitazomed jaSoi el 2sa Vv y s k
avbl i zkosti ki bporw ykcchn Ctaytmidiie chyg lZé vetiraovsky na
arteriovenogaoly maskkd aRoosmt nat 4l obtagtiRl GMopact o mp
|l i poatrofia alebo teleangpireltchz ipgpadiieE&deéen RI (
akonzumpait kr vnych dosSti €¢i ekhevwa rdsememodm &rni seicti 6srknuo

trombocyPodpeémilbuvnych dosSti cCijgh@eameaSapant anne

s

g

Obrazok 24. Rychlo involujuci kongenitalny hemangiom.

Neinvolu | koin g e nhietndalnngyi 6 m | e clzrozyméray Rastiep rnoepnosSric i on al
srastom, dinetft@fyja eduj eeby 8| ened ap @mi ahio & leji@c ii nv o
kongenitéalny hemangi ém predstyavhujlee maalgdi 6 mo

prechodnym spr davNhiGH . m medzi RI CH a
Diagnéza hemangiomov

Pri diagndbéze je dbélezitada anamnéza. Pritomno:e
di agndézu vaskul arnej mal formaci e al eleo kong
podomyk api | ar nej mal f or maci i, hl boky I H méze i
kombinovanavddggafaldt i mlof or maci ad.ze®r mymhli f er en
sarkém makkych tkaniv, fibrosar koém, neeur obl
rabdomyoKangémitalny hemangi 6m mb6ze byt z a

kombi novanou mal for maci ou.
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Ak ni e | enadizadgkn azdee klirckéahmnyészeytar@anr Caka i ni ci a
zobrazovacia ®t 6sdaa pouzi va (DUS).rVpmliteraomé gaPdSa ndzor ni

dobre ohr ani ¢ evariabilnowmeshogenitaaypera p By poechogénne
Zaroyen pr iztvoyrSreyn yd 6tsd ke d ku pocetnych 9, ev (
snizkorezistentnousspeglstorkdlunodui alstioykeakoa rvy
poCetnych kvoémmuannik daesbehs involucdnej fdazy sa
anakoni ec hyper eycnh opgréenki eviesndi He wried zZknyecr o v podo:
Struktur al naeboalymdr dmaryniothyp plb é méa nach lymah b y t

zrealizova MR-angiografia

RICHaNICHsapr i vy S e@tormorcioaic ltz odb réadzolvraadd wjhd mgado bne
(dobre o h r a n itkanexn évariabilnou echogenitqup o ¢ et n éniczikeovwrye,zi st en
spektralaasS&k ivnkaRedy sa daju odlisit priton
intravaskul d,krdwei ftirlodmbidammiu, |l epSie wviditeln

ektaziou.
Liecba hemangiéomu

Pre spontannu regresit pepblt r.Abtiena &érdlitceas dai e n
je potrebna, ak sa IH vyskytuje periorbitilne, perioralne, v oblasti ucha, pier, nosa
(malformacia nosa — nos Cyrana), prsnika, anogenitialnej oblasti, prstov rik a néh, u
rychlo rastacich TH, difaznych TH a IH s visceralnym postihnutim. Vt y c ht o pyri pado
dieta malo byt <¢o najesSkéred( ipdendlinfey & tnhrd el mé g

Specialstom.

Il H je jedinym vaskul arnym nadorom;;bllotkk@nyyr r e
Propranolols a z ac¢ all pouzivatdpbinal eaehykgrdsba p
kardi omyopatii. Mechani zmus p 6Bcebdepmikd apmlrao psrac
redukuje expresiu pvac & nehdeng érntebgrastand fakkol o r o v

(VEGF), indukujevazokonstrikciua popt 6 zu vaskul arnylcbcbadbteh

mi ni mal ne 6um&istiyaclo vp rai plArdesiacow v ok € aci aklko r

rastu bolo zaznamenané pr.i pr eerSutSee nviy SlISii eeC bbyo
preruseni | iecby pred 9 mesiacom Zivot a. Nao
12215 mesiaca Zivot a. Mal é klinické Studie di
atenololu anadololu.L o k@&a m!l i k tmolalmsgvyuzi vd epmaliyc h, tenky

apovrchovych | H.,inBlerancikloahb o aned o taad ogerreq r &ldmy
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propranololsakl| i e ¢ basv@apr od al n yp rperdend Bziiod I&dong.i c ky mec hai
pb6bsobenia kortikost er oSudbokviepndad AlvHorne ref spred nv yasl
v minulostiv y u Z privith fezistentom na glukokortikoidy. Prejehon e Zi aducae U0Ci n
vysoku Uc€innost apo opsitaGatsknoohsa zi sjae z auzeabs ol en
nevyuziva.

Po inamrditcliiiecbe zvySilkav ywyh ZK olaaergp edeirumicekn@ re

| i edlbh & Casemm jle v hoddsat rmrmiovani mak plo&drmcdlbwvyeh
tel eangiektazii,. kQhoirraurligo rcik@u jlei ed e faoerzmadcui &l n
fibrtoekov é javipanipaade pov ackdwB5reaku.zdi et at a

Farmakologicka |iecba propranololom nie je U
Pri tomto type hemangi é mu prliicehCdbdaz al adsoe ruovna hvyc
5 rokov dietata.

Iné benigne vaskularne nadory

Spindle cell hemangiéom (vr et enobunkovy hemangi 6m) j e ben
apodkozi a. M6 Ze hwt h anddacientoa Maff hywcai ho syndr
Pyogénny granulom s a Vv y s k y t sljzreciaagh a aksat zoi jaep r sepdacjheardyz ag U ¢
traumou al ebo gravideabui viNyepj &Kzpissdlededjs i
benignym vaskul artuftgdmngionn Mo h o ma avirtiy , chocho
Nakagawa angiobl aglitedm)t veys Kyt mji ckly vyyzera ak
infiltruljacegemakpyrispadne alpovkamiolmh mmagp ordalbfii
rel i éf dl aZzobnych kogi eko MobévZz®t bghHrogpjuico
tromb o c y t o p KasabazkiMernitovoms y ndr 6 me. Je citlivy az bt

Lokalne agresivne alebo hrani¢né vaskulidrne nadory

Kaposiformny hemangioendoteliom j e zr i ¢dka@avyweaagresivny vas
nachadzajluci sa na Kagto pheprie, nodemtpwleyi tj
syndKbmni ckéada potibbdoatigsoOmom viedbhaonugkieoery
ojedno ochorenies 6 znou klinickou manifestaciou. Na |
sirolimus.Retiformny hemangioendoteliomj e zr i edkavy vaskul &rny t
na koncdatinach ako asympt oma+3i0c kkdm. pHomea |l ymerta

suU zweedkakurencb® %a pypjrpcaiyiliowljye ovkr aj e rany
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byt bez néad oPapilarny intralyinfatioky angioendoteliom (Dabska tumor) je

zriedkavo metastéazujuaci vaskul &rny nédor vV é

i ntrader malpnigmeramoz8 wci.uksf ek ¢ n o u KapasihoCsarkdomuw je

her pesvirus spojeny s Kapos)iMao sddrnkyd mami (I i LAd <

Lézis&kovyych St adi acyhvigtajnia ksuad édzon ephl aankoodvu lao v .
Maligne vaskularne nadory

Epiteloidny hemangioendoteliom vy c haelz dotzel u wdalrkeymly chi eav . M
vy s kytmakaky cvh t kani v ac loblaktiohlawy atkd),np d Zenied kel &z
pl Gdcach, vhkwmfatickona tkaniveaTypicky sa vyskytujed/t v rgiegt eg dekac
Zi votLa e¢bou vol by pre solitarne | ézie je c¢ch

na chemoterapiu sl absia.

Angiosarkémj e t umor vegrdha@atdelagviceh zbuni ek ¥ia€st emjou
alebo siedime¢tTareolk d d € V¥skysija sakadnewblasti hlavy &rku,

kde sa prejavuje ako zvacsSujuca sa bolestiv
ul ceruje alebo krvacmak kMoczhe tskaa nn asAhlcédhd z(aptr sanji
orgadanoch (pecen, arezirmgper st dae ), Nagptiakh a

inicialne méze vyzerat alobmeSlohdmapeemyytva@ama

mnohopocetné sympcrs&komEeny mmony ek mi zdravého
vysokym rizikom mekabkhnhdéag, r & ke dzieenf de ddomvvoyl sukj yet
di seminaciu néador orvogecrhé zbjuwna fBiBe %WCee Rkov kK oBy m f
angiosar ko6 mu j e c hr o nTirege®y s yl nydmfoend)é, m p(rSet decwhas
radi otaerdoampieameti cke syndr 6 my (bilateralny r
neurofi bromat dza, Ol ti iheor 0 ¢ & n da Kowilrenbuidydv pNdaefl f
syndr 6 m) . Pri d i a gangiografia kMR-argjiagrafia.d®w £2i vdae f Chi t i

diagndézu je potirembnéhihsg tsd oh el @kdEr awyiyskeat! rne n i

odstird@ma@gmos ar k 6 nougchemadtatamo.t er ap i
Zaver

Naj Castej Si nunwang lkeulianrfnaynmt i | ny hemangi 6 m, kto
narodmnohy¥vh proi padadante] matoln d Eostugne feviplnjea

al ieCba niv¥ypekpoteekoay i nf angrdpranolglonmh ekmtaargyi 6 |
vedie k zmenSeniu obj emukuréyzcihel,e na rui ziénnviéoul ugrn

vaskutlmbiysnee vyskytujua zriedka. Angnoregar kamupge
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z endotelovych buniek spojeny Predagny®mao klyinme Crbi z i

vaskul tumanoy ¢ b potrebn&i speordywyph adapaeci alistov,
onkol 6ga, angiol 6ga, angiochidergatopagal 6ga
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6. Vaskularne malformacie
Uvod

Pre r6znorodua klinickad prezentéaciu, nepredyv
avysokau rekurenciu s vaskul arne mal f or mac
apredstavuj utdr agaeas iTeokikich dysplastické cievy vznikajice

chybou v priebehu vyvoja ciev. Naj Castej Si e kedi vysmbkkyph VvKk:
kostiachyi «d é@ro&lhn yaaldhmdd g dbrydc hmik otmkrori & ek t kar
Geneticky defekt spbsobujaci VM | e/MproiC@&isn o u
vnutromaternicoveého obdobia a v postnatal nq
odpovede na an\Wa dosyMvamne kfda kntaorpyo.dk | ade spont ar
dedi ¢ne Nirekhtboemé&. VM sa vyskytuju pomerne ¢
mal f orimaéi @k oo mma mroMaakle!l i ni cké syndriébmymiasoc

anomabiuamii edkavée ochorenia (orphan ochoreni

SO pritomné pri narodeni p(rdaj rkesd enide edmtdhi asm@
zvacsSuj u. Hambur gska kl asi fikaci ar urnkzd enleu j
Extratrunkalne v z ni k @ k@ r ovm embryol.oSfli ckvoor\wymdla di u
mezoder mal n ¢rad y tnk a nciiveav a mi vu), r ekttiokruvél aginomad
s ¢ h o pamgiobldstop r ol i P e i o ¢ & Prewhshh@mbirybnalnych Struktur tieto

l1ézie po terapeutickych zasahoch recidivuju a mézu nad’alej proliferovat’.

Trunkalnaf or ma wzmrsikloa Swom embryol ogi ckom St adiu m
vel kého Tihukilie Hérzieastratili potencial rast’ a proliferovat’ a preto maju

minimalne riziko recidivy. Cast o s0 v3ak spojené so zavaz

nasl edkamni m Paapir. kapl dzi a, hypopl dzi a, hy
|l okali zovanéad dil atacia (aneuryzma), difuldzna
Kl asi fikaci a Il nternati onal Society for t he

rozdeluje VMtoaj ddes&dpchyg ®¥M, kombinované VM
(podobneé tmahkat mgy mi) eiamysmic i v @emdhjisa terininy
fokalny typ (ohrani¢ené menSie lézie), segmentalny typ (zahfiajuci jeden segment tela
napr. dolna konc¢atiny, polovica trupu), alebo difizny typ (rozsiahle variabilné postihnutie

viacerych segmentov).
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Jednoduché VM obsapogdliajkdenéhygpsici pomenoval
vendbzne, l ymfatické). Vyni mkou sO0 arteri ove
kombinaciuvandzZ2nejovzeljoaky. Kombi nmabhhér Mifc o b
Kl asi VWMpadia | SSVA 20=hd uUPl&keuvedena v

Tabulka 12. Klasifikacia vaskularnych malformacii podl’a International Society for the Study of

Vascular Anomalies.

Vaskularne malformacie
Jednoduché malformacie | Kombinované Hlavnych ciev s uréenym Asociované s inymi
menom (trunkalne) anomaliami
Kapil arne maCVM,CLM Anomal i e odst uyg Klippelov-Trenaynayov
Lymfatické nLVM, CLVM poé&tu, dizky, gfgsyndrém
Vendzne mal f| CAVM* hypopl dzi a, st gParkesheberov syn
Arteriovenoz CLAVM* aneuryzma), chl ServelleMartorell o
Arteri ovenodz CVAVM* (AVF), perzistencia SturgeWe ber ov syn
CLVAVM * (embryonal nych |Maffucci ho syndr o
CLOVES syndr o0m
Proteus syndrod
Makroc@ f 41 i a
Mi kr ocGMfad hEa
CM: kapil &r njaCVia | f loa-pnaica zam a maCLOVES M aiga& ni t al ny
| i pomarntadmer nyvas st arsny mi anomal i amiske!| epaldey mia l

anomalCiLaMmi k alpy mfiatnioc k 4, C& Mf o k edarctli éarrinoovendzna mal
LVM: lymfaticko-v e n 6 z n a maClf ¥ Mma cki ahpnfalickotve o 6 z n a mal f or mé
CLAVM: k dymfatickh-a nber i ovendznaCVmdMf or mapeinkb&rnmo

arterioveno6z@laVvAaamM:f ok-pnfatidkdar enmro6amtoer i ovendzna mal f

Nizkoprietokové vaskularne malformacie

K vaskularnym malformaciam s pomalym prietokom (tzn. nizkoprietokové) patria

kapilarne malformécie, venézne malformacie, lymfatické malformacie a zmieSané VM.

Kapilarne malformacie( CM) vyzeraju ako ruzové alebo fia
vyskysavdéceat 6movej alebo nahdome @5zapkoGha af i c
pr
pr
ohrani ¢cné&t ma&ubp pocCas zivota stavaju menej

—_

t onn® % popul aci e. NajCastejSie sa vyskyt

—_

tomny pri narodeni ako jedna alebo viacp

strednej I i nii (nos, Krviprighbatbhael pr vyehy dvoah
vacsSinou regr eduj ewine $lanysa syskijtljesizolovenals aj \(f @ onrc ti
PIK3CA-asoci ovaného spektra oc hNerperne c hnaaddznae rcneézh o

| i ratypicky savyskyujena tvdarsit ri buci i ,nkeornvCuastaitrup@.icde mi n
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z

Vdet stve rjwezopJvyyw,c hyvdaakpipevanbaspacibenmewi tfmawvm

do fialovaam6é Zu sa na nAom vytvarat papuly

Obrazok 25. Segmentalna kapilarna malformacia pravej hornej kon¢atiny.

Obrazok 26. Nevus flammeus (kapilarna malformacia) na tvari, na pravom obrazku aj s
vaskuldarnymi papulami.

Venozne malformacie (VeM) s U naj Castej $14 %Mp @.Pivkvéd acilmeéd v &
maj u fial ovu f aslbiuz nikymé po@7knadrééd a(aonbursakzuo kd r n

ako neostr ootlaebmppuchesn@r nmaidsnaym koznym krytom.
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stl acitefoeéelgai mb6zu zvacsov.kkth pvreil k\Waslts azlawao v
polohy af y zi c k e ] aktivity pacMeMdbdpdebkivypyiakzodmti
Morfolo gi ¢ ky vy olrer defjnavaga kot ndaporigifoenté | éedbie z peri f érr
dr endwea f ol 6gi a kl asi)fi mavVvaoéamakbePdrgnuypce
(Puig ., mal f or maci e dr énuj tce dpl a@ti | at

dyspl aekit ak y clRwgeypIV.v é n

Ksubtypom extratrunkal nych Ve Ms ypnadtrr6im gnhoodnruévl
kaucukoveého névu (blue rubber bl eb syndr 6 m)
famili dal na mukolkairta@akntnear i cloovramlha mnohopocCetnyr
Vi scerV@Meyarst ym krgasamnibinntes.tKidmadISn enh oV etM apkat:
cerebralna kavernodoznamu¥XeMal hamiVieiMa | nfaa mk u i &n

VeMaverukodzna VeM.

VeM st spojené s takmer permanentne elevovanymi hladinami D-dimérov, ktorych

hladiny spolu s hladinami fibrinogénu by mali mat’ pacienti pravidelne sledované. St 4 z a

krvi vrozsiahlychve M moé z el ok &lIsit z kv ane|j intravaldCkul ar n
je dobésalkdkwdaigul ac n,evpdie kussspkoandjya n o mbv@d ¥YeM a

prejavue s a c i t &b ovloesstitooe st e .tPacientils élevaciou D-dimérov a

s nizkymi hladinami fibrinogénu (niasledkom jeho spotrebovania pri LIC) su ohrozeni

krvacanim a progresiou do diseminovanej intravaskularnej koagulopatie (DIC). Riziko

LICsa zvysglbkgmsobj emom Ve M, svae fiedolanm chirgdickou Ve M
|l ieCbou a traumou. Pri bol est i v yackentileipe Zeémiact
prechodne ni zkomolLMWKHIMdirmiynmé lhneep a0 ndonmi ,( ak s ¢
vracia a | dl.hSAk je bolest, spdédsabang cphrierlcubriagdi zoaki €
odstraneniper.i TaakkotmkeoZl vaejj operacneopmrzakrokhinb
obdobama | i byt preventivne | ieceni LMWH
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Obrazok 27. Ven6zna malformacia na dolnej konc¢atine. Je lokalizovana na 2. prste pravej nohy
(ruZova Sipka) a na Pavom stehne (ZIta Sipka).

Lymfatické malformacie (LM) sU vyt zvonaeé hér movanych l'ymf ati

(obr 8zokkr2 HRKemdrMjgiriasptra dindtektca ia sa zvacsSuj
S

u
na makrocyst v (¢ 2 cm), mikrocyst v(&2cma zmi eSané. Typicky a
akrku,v y s k y t u jxile, volaastdrudreystery anak o n CaactMakrocysb v I8V sa

vyskytuju zriedkavej Si e, zvycajne s di agn
mikrocysb v y,c hkt or € s U0 dneagkorsidmoeladeébiv. Povrcho
farbu podobnu kozZzi, a | zeklr ov alaodthl imHfZair bbeynt'é Cdear v &

TrunklAMne U ppiiEmawiyendt @ dé mu vV y s kmfadamj vekue ho s |
Extratrunkal ne mavetkad A psii ,n fk d mproivlmdv at ad ol ez i t

sa nachadzm§ Zlu nsap 6ksrokbuov at dysfagiu, e@wrsftoniu
generalizovana | ymfaticka anomali a, kaposi f
Stoutovej chorobe m 6 z ne o crhdomceini @r ivmar ne ho | WMimdye d é mu

syndr é6m) .
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Obrazok 28. Lymfaticka extratrunkdlna malformacia v oblasti krku a trunkélna lymfaticka
malformacia dolnych koncatin.

Vysokoprietokové vaskularne malfomacie

Vysokoprietokoe VM obsahuj a ar(teé&érmrtieorvitlovehozke Sumal f
naj komplexnbgmodyna/mi cskaunt attevadakbooaj . venoz

Naj CastejsSie su |l okalizowamé Kkik1ytéareawkdstaaohi &1 n e,
Peri déereeiovendzAvM)anal d pinsenakc e dw | GkapijolaWapi t ol

Kombinované vaskularne malformacie a klinické syndromy asociované s inymi

anomaliami

Kombi novanté VM s kompl exnénadymedrndmy rdésd
muskuloskéeet a1l neho Pbkabnkvaosi ahnuty v poslednych
klaCovychovyhokhe&bmlsoci ovaWw c [(PISK/AKT/mMTOR a

RAS/ RAF/ MAPK/ ERIK3 s tuandrz eanieticly z po kil adg kombi nova
Hyperaktivita tychto mehadméornwgoehpdoldhf greacs
apoptdézou buniek. Ti et o/M,dhle ajtsnya | si tg naasno ¢ i oocvhaonr ée
preto pri l i ecbe nie&ynypdviack@ionbd ipwarméal yi ceht b\é
mal i gnych ochoreni.



74

Klippelov-Trénaunayov syndrom (KTS)jeni zkopri et okovazikombienoy &1
najznamej i syndn(oimr dgitke 2neéboe kapimed8any v

Obrazok 29. Klippelov-Trenaunayov syndrom (kapilarna, ven6zna, lymfaticka malformacia,
nadmerny rast kostnych Struktir a méikkych tkaniv)

Parkes—Weberov syndrom j e Cast o zamienany za KTS. Je
RASAlaEPHB4.Podobneeko KTSmé 2 e zahffhat tri ddu CM, VeM,
KTS obsahuje aj AVM .

Proteus syndrom jeni zkopr i et @gkme/thiacvidlt tao n eponudhag ktagji ¢ k &
nasimgedaosy metri cky vaskul dasnmpetsrkied leyt &t agt vgahb
Cievne | ézi e nkéoZzmb ibnytv amaez sCweMIna kY eoM.y sYyskyt
pigmento néy asy metri cky r a sabnormalitya lebkpyala k s g Er al ne
abnormality.

Sturge-Weberov syndromjez r i edkava neur olJ ® gsuondijdeap@errsdd ma u
(nevus flammeus) wblasti 1. & . vetvy trigeaminmalméd my minercv
vi eptomeni ngesatnefji obl meztgua Méze byt pritom
makkych tkanip/gr uhcehnyi pzarraékzuia. aJ e s p oyjveonjymivs 0 z a

akognitivnymi pormclgaminamgl aukomom a
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TabuPka 13. Priklady klinickych syndromov asociovanych s vaskularnymi anomaliami.

Klinicky syndrom

Typ malformacie

Lokalizacia a znaky

syndréom

Sturge—Weberov syndrém Kapil arna tnvaalriOr &l na mukoza,
v oblasti 1. &. vetvy choroidea neur ol o ¢
trigemindl neh¢(priznaky

Klippelov—Trénaunayov Kapil &rne maliKonc¢atiny, pa

vendézne mal fo
| ymfatické mal

hypertrofia m
akosti

Parkes—Weberov syndrém

Arteriovenozn¢{
kapil arne mal 1
vendédzne mal fo
| ymfatické mal

Konc¢atiny, tr
hypertrofia m
akost i

Servelle-Martorelliho Di fuzna vendéziKoncCatiny, hy

syndrém koncati-sfeoe (an
hypotrofia)

Hereditarna hemoragicka Tel angiektazi (KoZza, mukodzne

teleangektazia arteriovenézn{mozog, mi ec h a
organy

Maffucciho syndom MnohopocCetné Prsty naohaka

vendzne mal fortkonc¢atiny, Vv, i

l ymfatické mal

e X 0s tednzcyh oad r 6 m
spat ol ogi ckymi

Gorham-Stoutova choroba

Lymfaticka mal
vkostise xt r é mnou

Syndrom mi znd

P
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Vaskularna anomalia Gén Lokus typ
mutacie
RAS/RAF/MEK/ERK molekulidrna draha (RASopatie)
Venézne anomalie
Ver ukwemézne mal f or ma| MAP3K3 17923.3 ASM
Cerebralne kavernozne| KRITL 7921.2 LOF
CCM2 7913
PDCD10 3026.1
MAP3K3 3026.327.2
Kapildrne anomalie
Kapil a malfarma c/StargeWeber syndd m GNAQ 9g21.2 ASM
CM-AVM1 RASAl 5914.3 LOF
CM-AVM2 EPHB4 7922.1 LOF
AV malformacie
Sporadické extrakr ani| MAP2K1 15g22.31 ASM
KRAS 12p12.1
BRAF 7034
Mozgové AVM KRAS 12p12.1 ASM
Lymfatické anomalie
GSD KRAS 12p12.1 ASM
Kaposiforrm dymfangiomab z a NRAS 1p13.2 ASM
PI3K/AKT/mTOR molekulova driaha
Venodzne anomalie
Sporadi& aendvz malforma c i a TEK (L914F) 9p21.2 ASM
Kut annomuk o zralfonm& c v @ n 6] TEK(R849W) 9p21.2 ASM
Multifok a |vend z malforma c i a TEK 9p21.2 ASM
Blue rubber bleb nevus syrmidm TEK 9p21.2 ASM
Venozne anomalie a PIK3CA-asociované syndromy nadmerného rastu (PIKopatie)
Megalencephabhk a p i Mdformdac i a PIK3CA 3026.32 ASM
CLOVES PIK3CA 3026.32 ASM
Arterioven6zne malformacie
PHTS PTEN 10g23.31 LOF
Heredid r hemon g i telangik t 4z i a
ENG 9g34.11 LOF
ACVRL1 (ALK1) 12913.13 LOF
HHT3 5031.332 LOF
HHTA4 7pla LOF
GDF2 (BMP9) 10q11.22 LOF
JPS/HHT (JPHT) SMAD4 18g21.2 LOF
Lymfatické anomalie
Lymf at maftwdd c i a PIK3CA 3026.32 ASM
Venodzne anomalie
Glomuved zna mal f or maci a | GLMN 1p22.1 LOF
LOF: mut dacia so stratou funkci e; ArStMe r i aokvteinvduzjnt

mal f or madci akon@eOVESt ny ndd mpeomavasmwt 4drsny mi
epi der mal ngknl eh &V ammi @GVRAVEIINKalpii d ndir na -anatl é oir tnaen @&z
loyaSt@ubva cchor@aACeMnhy per ker at ot i c k4
b @ mBTEN 6 m)

mal f or maci a

venodézna mal f ccsrymdaaidanm

y (R HTMD:r

Sspojeneé

anom

[
/
c
«
{
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Diagno6za vaskularnych malformacii

Pri ultrasonografickemv y S e(DU®8s U | popmal gm tokom tylRiwvhkg p
tokvni ch méze byt sponpraanwngk ad reyomi emaorlvraanmi |,
vyskytovat flebolity (su vidit eliDUS).CMaLMRT G s n
a vytrombotizované VeM wsysh&ymiokychkost amu.
VAVM. Makrocystoveée LM sa manifestuju anechogén

mi krocystové LM su v doéosledku malej vel kost.i

Na wurcenie roz$&hu vmodkleoh af ttnifarek e p r i podozr en
kombi novanu VM al ebo syndr 6anogy iéo govcghBoerteknéinei es
pripadargi®igrafickéei vydsd atgmerrsite ke trunkal nyc
lymfoscintigrafiu. CTangiografissapriAVM pouZzi va menej , je vSak v
AVM. Kat étropidi aolkowygel@fnaugtuéeriicih avén je reald.
terapeutickou intervenciouP r i kombi novsaynnydcrhd mé®h aj e nevyh

genetické vySetrenie pre urc¢enie typu mutaci
Nefarmakologicka liecba vaskularnych malformacii

Kedzevirodedem é, varmrodiryicthk @rd padoch cel ozZivotné
pacienta zdravotnyPai kobetmbeéei CMyshapdbidobpyg p
SI'i e bou |sazza GV datdgom veku&Kiviy bl ednut i wiaclakozidi5% do6j de
pacientovPr e subopti madl ne vysl edky | asi2B-3080Chdy pot

je na | i gklzu slt.tesnda mgym h

Prili§ aktivny pristup k lie€(be minimalne symptomatickych alebo asymptomatickych
pacientov s extratrunkalnou VeM, LM a AVM moZe viest’ k nepriaznivym dlhodobym
vysledkom a k rekurencii VM. Vmnohych pripadoch je najl epSc
konzervativna komgreih @M, z kDtdd reegZji t gr gfei t ujed ni el €

aLM, ale aj pacienti &AVM.

|l nvazivna | iec¢ba sa zvazuje pri .z avnadinkybcchi as
|l iecby VeM su krvacani e, z n e fbul ni kzCknousj tuic ad obl oel
Strukt dru,nklCénzyine psosti hnutim, vazne kozmeti cKké
Pri | eMe Chae pPouzi val pokliadroactasmmrodpi at et radecyl )

apod). Prerekurencius U p o bpakevadpér o cyeChilurg ¢ k a t &m aigdkaa | e
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| i eCbou parvvSpagk polvhby¢eangch ymstiuar .aclhi qa&kci a e
vény pred skl eroterapi oeMpadklerbterapipdst r &neni e r

LiecCbou makrocystov,pch CbM peedkpbedanésmapika e
tekutina cysty kompletneowbégzire] ot Jelblwmjod u d

oSetrenie; komplexné | ézie mébzu vyzadovat sé
s lokalizovanou hypertrofiou tuku. Vacsinou
mal o efektivna. J e cbu mect ud ¢peaut cehnicri uarl gniec kkau rraet si evki
resekcia sa zvycajne vykonava na Ukaonejeokol it

vmnohyphdpech mozZzna. K rekurenci i 400apacientok o mp | e
a po kompletnej resekcii 1ir %pacientov

LiecbajeAd/IMoZend&d na obliteracii midwsuj,eppetd
rekur enpcrices tlréenide et womovych cicevamiaokelbatedngt!l

obl asti.
Farmakoterapia vaskularnych malformacii

Nal enot actkanive VM vysvetl il pr i € ichirurgicka)natdioy c h z
endovaskul armedci e K a rielap otdrape b a bunkovej ar
Per s pekti amp énbibitorysmblekulovej drahy PI3K/AKT/mTOR. P aninr i k
rapamyci n ,( sdionojliabniut sohammalibrOt&get of rapamycippou 2 i vany v
klinickej praxi pre i munos R@ampasmyechieehadant eay
roznych retrospektivnyudi s$ptel ¢ ic & cdpyancd ned@rd gowy nsiio
VM. Bol uu diosmpyetdegth a vaskul a&r nsylkma p asiofmarl mray
hemangi oendot e-Merrdtov, f ell@asnglmachkaposi for mné I
kapid & mhavtaisckkudl ar na Lna.l fRrrimalciieac bae z hep®gni no
sy mp todvpna c i e nt amiemenalokesti,ehemodynamickej nestabilitykaz | e pSeni u
funk¢éného s tu80upadentavi @ hakai¢i nok bol VEMznamer
aLM. Alpelisibj e peror al ny Speci fPISK Kogfatidgylinazisot £5r i ¢ k y
bi s f oksifnadaMirgBsertibj e per or al ny elodlotoinkmy éinmhiskir ti
ki nAKTypr ot einkinadazmi Bans &l pie bPROSAIK3ICprelated i t € u
overgrowth spectrum aCLOVES (Congenital Lipomatous Overgrowth, Vascular
malformations, Epidermal nevi, Skeletal anomalies} h o K dnhibitorom molekulovej

drahy RAS/RAF/MAPK/ERK p a ttranietnbpou Z2 iwvwmedi atri ckych pac
zavaznymi extr aPkriandii&l¢rhypembragicktda It eda negpajoek t 4 z |
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na inhibiciu vaskularneho endotelialneho rastového faktora (bevacizumab talidomid)

s

Mol ekul ové mechani zmymiwaskou [G&ri mykath | d r8Emév] izin &

reoept-::ll(:yrnzl'n - RAS/RAF/MAPK/ERK
LA BREN ing molekulova cesta
molekulova cesta kinazy

M VMCM

nizkoprietckové
CM-AVM1
PG

‘ RICH/NICH/CM-AVM/SWS‘ -

GNAQ

. receptor spejen
PHTS GNA1l .
- @ 4 GNA1l4 G-proteinom
- Heete

PlKopatie
angiogenéza, rast, proliferacia a
bunkeova diferenciacia

Obrazok 30. Molekulové mechanizmy vaskulirnych anomalii a miesto ucinku lieciv.

PIBK/AKT/mTOR and RASRAFIMAP K/ ERK mol ekul ové dr ahy. V M: V ¢
Lymfatické malAf opemidocvendéANd: nBehtiodomamodr éBRBNauc
névu; FHABOmMy (tumor hgpédma @TEN EN-AVMpy jnam & ms kapi | ar
mal f oram&ceira ovenodzna m aSpektum mRIK3CAs ;y n dRr RROso: v Spoj el

snadmernym rastom; RI CH: Rychl o i nvNMeliunviocliuj Kiam
kongenhietndalnngyi 6 mKutvidedvk oz al na vendzna malNelbemv maci a;
syndom; V'V M: Verukoézna vendzna mal f or ma eWeberov PG: Py

s y nd MARRKL Mi t eagkétniovnmo v a n a protein kinaza kinéaza
extracel ul arny mCisciagwcail oani; e ImTrG&Rpraanly&cd nfuo s fPaItEd&Nz y ¢
GNAQ: Protein viazuci nukl eoti d Kammlienu tGUHETr 6pz
skl erozy 1/ 2; TEK: RYXhlIltog raokdeal &ri o\@xCay,: fRARralsyatrikc
podjednotka alfa fosfatidylinozitol 45 i s f oeksifnaatz y3; RASAL1l: Aktivator proc

Zaver

Vaskul ar ne vaanli fkpdepai@icniter aut eriSmnnghiot dmwé&t@ari n
ni kdy neregreduj G, cniacongalksde amagadaijaintsa. pMo@ o
vaskul arne kbl hbcké@cisggndriomymiasamco m&lain@mis ¢

zriedkavé ochoreni a. Liecba zavisi od typu,
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mal f or maci e. Casto je potrebnéda multiodborova
geneti ka, pedi atr a, angiol 6ga, angiochirur g:e
dal i ch odmhmomy klov pjreiVpadptcbapsSou teaapiadcdvmd
podporna k o n z ear korapresiasr Raaent Ipi eiCbwa z i vinaeg k ull ide O lee¢
mal f or maali ebeydsiko rekurenciel | h o d o b o napraeadiskv,a nkyt or é t U
|l i eCbu reakrehkvadadlos.i ahnuty v posl ednych r ok
molekub vy dhh dahs oci ovaagkh!l agF ny mi (RSZKIAKTOmMTOR @i a mi
RAS/ RAF/ MAPK/ ERK)ast mé heenatiadjz | mdd kltadg kombi no
vaskul ar nyc hmanafl d romamaicii iiarsaomii osaamahi ami . R«
znalopatbfyziol 6gii vaskul darnyclpomalivammé&cici e
farmakoterapie.
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7. Periférne arteriovenozne malformacie
Uvod

ArteriovendzneAVmal fvozrnmakca jeu por uc hoskoronvaskul
embryonal nedn toboddédn dJdelst aci e) , ktorej vysled
artériouivanbpé@ar vamiama r dznej vel kosti .pri 1l de o
ktorych Kkl ilniiecCkeyp n@&gbrvayzsla&®dky z&avitypguadAvVMod verl
(ohrani ceni e AVM,t ypren ett k@aniii vaovnedloksotts ' o I ni dus u,
pri voaondyvcondnych ciev).

AVM st zloZené z tenkostennych tepien a arterializovanych Zil obklopenych vldknami

kolagénu a fibromyxomatéznou hmotou. Ich vznikjevy seeahlyyhanim apopt
primitivnych vaskul arnych kanalov alebo ich
nidus bez diferenci ac iPe postibnuté cyeyy ijectkpickd lporukha pi | &r .
vaskularnej Struktiry s niZ§im po¢tom vaskularnych hladkosvalovych buniek, niZ§im

poctom endotelovych buniek, poruchou funkcie a junkcii medzi endotelovymi bunkami
azmenamielastinu. D6 s | edkom nedodbtl atsku Ka/pMi |j &r zwni Zena
az ni Zranspprt metabolitovdo k ol t k 3,0 o6 s dypoxju &chronicky z & p a |
Architektm@ard a&aVMar nem pErviydeairfie Smykoveé napat.
mechanizmy zvySujua tvorbu vaskul arneho endo
dusnat ého, transfor @UGREBR)e hy proxs toauv é ma ufkaoktad re
angi op2p enatriovaj met al opMotpead chpaeryuj tci ch degradac
matrixaneovaskul ari zaciu, CiexpaniiAMhadza k zvacso

Extratrunkalne AVM ( naché&ddzaj uce sa mimo <cievneho st
Stadi &ch e mbbryalgwejn® zme maenchy mél Pep rbiuthkmn o(sa'n
embryonal nydh s®ptadjaeskitdus r ekur enci o.Wrugkdne i nv a z i
AVM( nachéadzabhliaet isaneor mal ne ho cnesvknoerhdoi csh rSotnéa
embryogenézy, chyba i m¢rgioltneyn ca Ml r,y oanl ael niyc hp rh

~

vplyv je vacsi
Prevalencia arteriovendoznych malformacii a geneticky podiel v ich etiopatogenéze

AVM s U povazované za najnebezpwonepSipedbaskulk
vsSet kych vaskulSknunyc€ma ampomr&lailienci a krani al i

arteriovenoznyahv mpbpatrédmédcii odhaduje v Siro



83

pripadov na 1O0Rr i0ONO0i%eWe sa ayskgtlijeotvnt r akr ani al nej
Extrakrani &l ne (periférne) AVM sa naj cCast e]
akoncatinach (28,5 %).

PribliZne 5 % AVM jzé rwydolCa #Héaithroarhki@éagickie Vv
teleangiektazia (HHT, s y n d OsteinWebeiRend)jeaut ozomal ne domi nant |
i ntrafami | i &rvarahiitouf enad toygpeanveazue Kkt or e maj a al
proteiny si ghGp (ACERLTIALKL ENGe SMAR4, GDF2. Pre HHT je

typi cka srpedknutréemnan damephsespaxet nékttoerlée apmrga cektt &
mal € AVM) ndhatpejadbutiwnwe, jazyku, tvari, buka
AVYM vpl Gcach, mozgu, peceni, mi eche,rogasani@oi
anamnéza HHTer bri@alhme aAVM sU0O CgétEBG EVe pri
hepat al neuocssibmuassatceg aSmieyREL

Kapilarne malformacie—arteriovenézne malformacie (CM-AVM) predstavujez r i ed k av é,
aut ozonddmienant neée vahomabnieous penetraciou
mnohopocetnymi koZznymi kapil arnymicemal fad mnmanc
nervovom s Yyachtbt&int®-A VKVOLZ iv zahd klae ddk u g emiRBSALjé e Vv
zodpovedny za cel ul aoprnoyl i If &3 5 CCMwhV NME& N evezéni)i akcai |
vdosl edkugmiRHB4. i e v

AVM s a Vvys kphosphatase amdj tensin homolog (PTEN) hamartoma tumor

syndrome, Co0 j e skupina genetickych ogB®EEANi spc
(BannayarRiley-Ruv al caba syndr 6m, s RkOBNacseorci syady 0 nP,r o
syndr é6m) .

Parkes-Weberov syndrom | e a ut odzoonman anret né ochoreni e spos
mut ac RASAlgene. kobopl eoexnud vaskul a&rnu mal for mac
venbdznu, ' ymfaticku AdEMkulCarsnw mal fzoawnmaecii au
Trenaunayov s neobdahujeky M.kt Ok yem nadmer ného ra
koncatiny moé Z u byt ohbeami sng mpp il @é my e-mipéoh) My nsig
tazkostami, polydaktyliokyf Cmamkrodaktyliou, s
VacsSina extrakrani dal nychj d&VWMy slaedlycshkymez @i lsq

vdr dhach regulujvuaskbl ammgu Pptearkdmzmlbtad ¢ it @ . gé no
HRAS( s pojparnéd osmnost ou tKRASfvY éh o atmkia kiuWVAaPRPKLie AV M)
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(s nadmer nym t kNalksd muticii yysvetlil prdiferaény)a proangiogénny

potencial AVM a pri¢inu mnohych zlyhani chirurgickej alebo endovaskulirnej terapie.
Klinicky obraz a klasifikacia arteriovenéznych malformacii

AVM sO0 pritomné pri nar ode nie,s kaovr3Saoknrasuamsdtoob is. U
di et at a s dch prugéesiaS mgzel byt stimulovana traumou, nevhodnou
chirurgickou a/alebo endovaskularnou liecbou, hormonalnymi zmenami (puberta,

tehotenstvo, hormonalna liecba), infekciou a spontannym krvacanim.

KIl'inické symptomy zavisia od miesta | okaliza
AVM pripominmpleepyhérAVdM cely Zivot asympto
rozsiahla AVM mbohe obgtii mpioy @thad usraick leamdya . AVM

zndzornuj e3dobrazky 31

Nekrdédza wukaerwnai ea s désl edkoimsché&md z2n etjk am
Nadasl edkom dl hodobo zvylkkwmpehor eozsnidamleypoh nAVM
hyper kisnredtciocvkéé 2 lhyoharviag . uc® | ézi ¢ ymbedé nboyni as
| i poder matPadk lkerionziocuk.e | kl asifikacidi AVM sa
znazortnem@éb kvePrivé St adium yeSasympmodmatidc ké |

hyper kismatciowké zI yhahike. ptadsuamvujli medzi st

11 . sO0a pritomké viialasmstei., wul ceracie a

Tabulka 15. Klasifikacia arteriovenéznej malformacie podl’a Schobingera.

Stadium Klinické znaky

L AVM nespbsobuje klinické prmiozdnraaksyt
Pokojové vaskul arne koznépd&ktvirmyyt pwé¢leboblt &
Kl inickkkawmoddalbmé& jal neablof chremmaacigii 6 mu .
II. Stadium leni pluboke&ats pul zaci e, h
Expanzivne anapateée Zily.
I11. Stadium I 1. plus dystrofipagld®llkanan
Destrukéné hojenim, krvacanie z ulcerovanych
a lytickeé | ézie kosti.
IV. Stadium |11 plus kongestivne srd

Dekompenzacia [sd eSSt rukci ou poktiZknut ého tkaniva
AVM: arteriovenod6zna mal formaci a

KIl'inicka mani f est aaAVMa AVMav\oblasti hlawy é krikucokpld uijzda c i e
vzhl ad t v.8ArvaMl mac i keonnidaapurien daicchc hé mi u a nekr o0zu

zavaznych pripadoch viest k amputaci.i
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Povrchové AVM s U viditel mélomuz vevku ako erytemato
aunovorodencov mé Z u byt tazko rozlisSitelne
mal formaci i. Prejavujuo sa makkoupulkzauwmji ¥oivmiu
di |l at ovtaorytmié zay @bl a€tmmiams. AVM mézu byt ruzo\
artériovom steal e pmbooZgur elsy ti tasjea vbhély dpiér.rpauP toiv é

st el eangi ekt azi ami, ktoré AVYM tvéaglSe n®iue nalo s
ohrani Centd Rpynbemangi 6m je naomakeobtdaspodpa
srychlym praise menhuv pr vych mesi acov (rychly

hemangi @hnl) astu AVM mdéze byt pr(i ¢ iapniniye tpoakl opvoév

z
Sel esty. Mal & koznéabavérzhal mpadowhdebdkeet md d e a t

naché&dzZaitznaAVRl. Si r ok &

Obrazok 31. Povrchova AVM ramena. Viditel’'né dilatované vény.
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7

Obrazok 32. Hereditirna hemoragicka teleangiektazia (Osler-Weber-Rendu syndrém) s
mnohopocetnymi koZnymi a slizni¢nymi teleangiektaziami (ktoré predstavuju malé AVM).

Obrazok 33. Arterioven6zna malformacia 'avého lytka s prejavmi venéznej hypertenzie
(hemosiderinové pigmentacie).
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Obrazok 34. Arteriovenézna malformacia v oblasti thenaru pravej ruky.

Pri hlbokych AVM nemusi a byt pri kKl inickom AVMISet r en
v kostiach samodéevy skytovat la&pi Btzorl & vea gogiex @alebold & e
zasalb v ajtdoo k ol maAk&ly ch t kani voblasK maxity anéandidiylri v
vymene mlieédnych zubov zamdiwabgf préeboneui
Rekurentna epistaxis maxtezZR&/Mkdimpy ¢tk okasgt iAd&/dvh vn

pri ¢ iondelnej dri 7z k' y koncatin, osteolyzy al ebo p
visceralnych organoch s U zr i edkave. Renadl ne AVM sa mbz
bol estou, hemat dari ou a abdominalnym Sel est

sgastrointesni mal mynmdnk w udylgetp o v a 2 xa kemaFoid.
Asympt omat iaclkléasAtViIM pvanvy poéas s padAhyyIdwjela breiboi

masivneho krvacani a.

Diagnoza a klasifikacie arteriovenéznych malformacii podl’a angiografického nalezu

VSeobecne s a AVM modzu dirfozEbkedna AVMnja mehep k &l n e
i nfil tobsahtjd 22 ngr i vodné artérie, méa& dobre ohrat
pravdepodobnost tnrivzekleé hroi zvi yldifiizasC &NV peeetragei e .
viaceré tkanivgna mem&nachradnidea&niraankci e tkani-
rekurencie po |iecbe.

Doppl er ovska (DUSkzrnadszoonrongurjaef ivao vendznych Stru
vysokym prietokom. Pr e f e rMRraagiografia ki@ gabraizs t i ¢ k &
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AVMaj e | preni kani e Katoé targmografiazoybcr VM i dka masuwciev

so skorym vendznym plnenim. Awngd igmiafd et aiolba
MR-angiografiaa i dent i f i kwyjteokwiv @k ocvieevy , co je dbéo
embol ilziaeggtnhkey . Na vySetrenie architektury AVM

byt katetrizovanych Co ObapBkEXHcznproHdpnygch
angi ograanfgiicokgyr aafAVM.ky obr az

Obrazok 35. CT-angiograficky nalez difiznej arteriovenéznej malformacie (ZIté Sipky) v malej
panve Siriacej sa do podkoZia v 'avej glutealnej oblasti
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Obrazok 36. Angiograficky nalez difiznej ossealnej AVM v oblasti pravého femoru.

Obrazok 37. Angiograficky nalez diftiznej ossedlnej AVM v oblasti pravého femoru. V oblasti

Pavého femuru (Cervena Sipka) je normalny angiograficky nalez.
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Angi ografické kIl &d. aYfakekak ol e poOdimacbhB8m8Meé na

Typ Il
Typ I

Typ llla.

Typ lllb.

Obrazok 38. Klasifikacia arteriovenéznych malformacii podl’a Cho a kol.

Typl: AVM skl adaj utaosh makémainédstiacich do vény.

Typ |1 Mn o healsd G eatcreé dar tdéaréinlusjtlicaecje vdéon yf.ok al neho

dr énuj Gkleh: véstyi ace dnnmovhegmiz e o uNlalécu mé s tviéancaemid o

segmentmnoeéymi sdr énuj ci mi veénami

Typlll:Mnohopocetné artglai ok¥népopespej eéhiatul a) a
a

(bez d;illlaltbai:ci mhpohopocCetné rtérie UGUstiace do m
dil atované fistuly.

SO~

Typ I.

Typ liib.

Obrazok 39. Klasifikacia arteriovenéznych malformacii podl’a Yakesa a kol.
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Typ | : priama komuwéhkhdei a medzi artériou a

Typ | 1: mnohé vtokovéTypr tldrai:e mnwsthiéa cvet ok vei du g
dr énuj tdceho doypNoyAVMd &miviyicshomidr énuj dcim do aneury
Typ |11: Mn o h é vt onkofistélamawvcievaej steeeTyp plla:jMnroéh és ar t ér i
S poj enkréfistBamisaneur yzmati cky dil atovanou jedinou Vv
vst endypillb:Mypohé artéri e smer uj Uvciea cdeor yanmie uvryytzonkaot vi ycr
Fistuly (nidus) su v stene Zily

TyplV:nespocCitatel né, di fadzne mikrofistulové arter

venul ar nyd hfoaipfiirf e npbousst ihdtkaniva. é

Yakeovtyplllak or e § p cChodyp jJad e o | | pviphyim Kake poonduj e
typ 11l . PribliZzZne Stvrthaahadnrniacas @@a AV |
viacero typov AVM.

Liecba arterioven6znej malformacie

Cielom |Iiecby AVM kevkoanhral aOdpogidéankeaapr ¢
vyt votlteprpéehbnd zsatl roatteéngpied rjospekpadayg.tMad &t adi
fok&dl ng ed\hMus vyt okovou veénou mBogsiahledifigne Kk 0 S ar
AVM c¢asto obsahuju viac typov navzajom prepojenych AVM, v ktorych nidus (nidusy)

moZu fungovat’ ako ¢erpadlo naberajuce kolateralne vtokové artérie, ¢im sa spravaju ako

lokalne invazivne tumory. Pr e i ¢ h ichafakter sartakmer nmikippevy |l i eci a*“
paci enti pzviyethaejhnyeo v evbitigacin 4 s o b n é | Reeidiva b n é z
difaznych AVM po endovaskularnej a chirurgickej lieCbe je ¢astejSia ako recidiva vacsiny

malignit. “Vy |l i eCeni e moé Z2 e pr e pacient a Znamena

vyznamnou .mor biditou

Endovaskul &rna | iecba AVYNMpak®dCaddie&dh Dpohveelhi r
al V. Predmetom diskusi:@ ostavaskendouehs kSutlaad
(Schobinger Bl | ) . Cast odbornit@wnt ®a Sndadmunegpesioauj eZeer
obser Kaoaripa easi a ANy h pdred olzZieeCebna stratégia
| ézie do eded&neikdeFéolkoad Sntea daisay. mpt omati cké AV
a koncatiny moZ@amgpograifcial kejorB®Rznazorni |
pravidel ne KkIPioniicnkiyc i SAll endoAviMaglsad v sapp&-,n6t a 12 e

mesacocha ak sa mazvil@admn¢ ahej strane takmer pol c
progreduj e do mektaydciha Slplelredstgloje spgoodeht pichs k cur S i

i ecChb



92

Liecba a emboliza¢né techniky

Liecba AVM by mal a byt srkelasle nzodsvtaanhdperovdbdom n & k

potrebni vi@erddyv dPppeadiad  nipssttia, chirurg, pl ast

Chirurgickadad resekcia ako monot er aminulastigad pr i

predpokl adal o, Ze heroicka chirumaildclgamieéx dbdiuzx
spojena s | epS8sikmit owynsolsetd k arno z s i Va hahar Sroevsaenki cui &
ochorenia &zylagyi ak o | . uz Vv rokiu A097872 ponal mabovalvynir
konc¢atinovych AVM chirur.cChckougitek&apli oecmna e
rizikom intraoperac¢ného krvacaaiakohetiptheéabo
asCastou .PeoZdvaosa oijzidii nledkealpirzowanych, i zo

| ézddbrse definovanymi hranicami alebo ako do

aznetvorujacich | ézii
LieCebné stratégi e AVM.Hlavigm delon terapfieeielimindcat i o d
nidusu, ktor & mbé ze pbryitamoealp wmkcainau ni dusu, t

transart ér i Nemalirby famzatsaratl praximalne privodné artérie, pretoze

to vedie k zvicSeniu AVM a k zhorSeniu symptéomov pacienta.

Nie vSetky AVM obsahujd nidus. PluUucne a rena
apri ich liebe sUuU uc¢inné aj mevhahiutlké neklza
Cho akol. preferovaluAVM llal I | b tranzvendbdzny pristup al e
aul ézi i l'l'la transartériovy pristup. I ni aut

vol wySea kych AVM. Nevyhodou transartériovej ¢
prigsktuery mdéze byt potrebny pre dal siu inter
neefektivita pri prili§ proxi mal noznw ygcedad rui

hypertenzew dvodnej v ének rAWAL a neiduee.mu a

Vzdy ked je to mezengyr edaembdobdnacvémalebanudal n
sa pouzije tlakova manzeta. Ak manudl na Kk omg
je moznéa, na okl uduziu vén mozno pouzit bal oni
predosi ahnutie terapeutickeého efektu suUnapotreb
nohadach suU terapeutickySimzZgercempymsoukt mééa@én
kompl i keluencieneaaVM na i nych miestach. Pri k os

kortikalnej ero6zii a |l e b onidkson jeho ri@gnapunkaoia.st en ¢ e n
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Moznosti embolizacnej liecby arteriovenéznych malformacii

Etanolj e naj uc¢innej$im a zaroven najtoxickej$si
|l iecbe AVM. De nCaitsupr dusj ceb up reo tperiinagme pyhddeni
tromlmad 2zu j ezdnryanj pouzi vamén§icmivdyiealh odaih y eld b e

AVM. Pr i i nt oamv poldalndvpgpdzobupelpest vp@wtomdemn § e

cel kova anestézi a.

Pri pouziti etanolu sa objavi postembolizacr
akutne =zl yhadnhaileSiaom |Ikiocmpelki.k akki &am patri tvorba
nervovych zakonc¢eni, amput aci e pklet mekzléoghuan
obl i c¢iek. Potenci alne smrtelna komplikacia |

vel kého objemu etanolu (viac ako Opbouamé€jkag)
artérii. V praxi sa davkegdkygsSsSPri axoewWe ®dc imil /
hypertenzie sa pouzi vaa noakxijneddlanoav amnozx dae b ol odt
etanoluvobjeme 0,1 ml/ kg hmot etancddumi6.Z ebvaslosonsa e ab s
vyskytujuocej AVM spbésobtgychmtekrpeiup&dbadeh poLe
koncentracie kotmrnonadsaut zouw eld&inlkkos.

Po p onBatyl tyanoakrylatu (nBCA)v z ni k4 adhezi vnykcipvodiy mér
stene. Je pouzivany ajreahd isekilbeeceufces feibé rah nylt hA

su | imitovane. Rychlost vzniku ponhegiméadudeej
proxi mal nej embolizacii . Nevyhaodmu keth Hhdhéae
(entrapmentuk at ét ra. Samotny nBCA vSak Casto nest a

naj ma &lbmpdexold di fdznu AVM.

Ethylén vinyl alkohol kopolymér (Onyx)sap ou Zzi va pr icdnterCdlen A Mh e/r v
syst émer owmaBnCiA § e jeho vyhodou nelkd&i ziCwist
polymerizacie, C¢o0o umoznuyhez kroingil ka nfai éemnied rlka
mi kroni zoanyrti amptoavlrchovych | ézi dch ma®@ze sp
CT-angiografiposti ntervencnéOmayxehakbkaZzZNBC€CAkaucir
endotel ciev ako etanoRe k ur enci a AViMi gteo veymsiSdlai Zaaédnh & C i

nedostat oc¢né e bpgs kytnnutoilegy dAIViVo ak o pr i mar ne

Precipitujica hydrofébna injekéna tekutinas a s kd vaadcdh zk op ol ymé&r ov po

glycolid a polyhyploroxw®@awnyik onmmt aksghéaje | 6ddovl
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mi kr o nitzaonvtaanly) , preto nespdsobuje zmeny farh

angiografickom obraze.

Castice polyvinyl alkoholu maj 0 pr i-edn®0 wyfu@ai vpa év asak ul ar i z &
|l ézii (napr.ulpeétboahiratgbokr.i |l i ecdbe akdut
na cievnu stenu, spbsobufiubrdéghmleyiKhodamnpat
schopnost ry,&chol empd Zag rzeagparciicei ni t nearaduca pl
naopak, pri podani emab elji Zacitii crei Mmd Zpel &g wd n
Endovaskularne coily a vaskularne zaitky s a p o u Zliivead hie pAVM pr i ktor
priame spojeniz2i lmedzhedimieddimow.oazi t adj uvan
vyt okovej vény, ndislsdemenaankt nbde vgt okovou Z i
embolizacia z4&at kami al ebo coil ami nespbésobu
spomal enim toku mbé Z e redukacat]| potlengprd/ vo t e
kompl et ny uzaver AV M. Nevyhodou i ¢ch pouzi't
neschopns t zni ¢eni acoenohd eproggesgudS\ON,i t vy vVvo,j kol at

cirkul aciuAVM asteihur ethce ho vaskul arneho pristup

Rizi ko recidivy z4dwikail i adct ¢p AV MarelewisrtSie od e
vyskyt uj e 50fspactemtavganeasu prvych 5 repkovdpbdiuembpoc
rozsiahlych a nf i I t ruj Gci c hasAWMIO8e c %d ipwrai POpdadk ov an é
embol i zaci e nezni ZRepidiva AVEBVK mdZee by sphsobeaViMd’
rekanaliziciou predtym embolizovanych lézii alebo pokradujicou expanziou. C a s do
recidivy je napriek UspesSnej i ni edyad knyetjndti eax
10 rokov po embolizacii. Riziko recidivy sa
vyvol at agresivny rCdsrtadmdsatzéow aijuf caevhdgy Mhgilduut seua. |

obl asti po embolizacdnej l i eCbe.
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Obrazok 40. AVM v Pavej glutedlnej oblasti, stav po embolizacii.

Farmakologicka lie¢ba arteriovenéznych malformacii

Pri liecbe AVM je dolezita kompresia, ktora zniZuje hypertenziu vo vendznej ¢asti AVM.

Vzhl adman ek u mwetndacihi owpl yviauj Gci ch mol ekul &
prebiehajritbzhtyimdi el i € Ci vami pre tedapirnykcohmp
arecidivujacich AVMar oprniypradmrei sAMIM o ¢m. VyvVvo,j
ovpl yvriedkaayym vy s KMt aoramistenoue mbr yonal nyAM natr ukt t
farmakoterapiu

Farmakol ogi cka polzinmdltkas ,vyeehpdza A M j e nadmer
aktivaciou drABK \E RKAX/oRAF/oMuj Gcej didetr emenidel
buni ek 4lobr azok

Trametinibj e i nhi bitor MEKDbds amwdalDenyg RDOMi ni str at
pre kontroll iug fproe¢ r laai akiiviled KRASnset abol i ck e cest
metastati chemmébadnamoay pldadcny karcindom. Pr |
dobrad tol er anpcedui attrrai ncektyicnhi bpuacui ent ov so zava
so signifikantnou redukcTRAMAY | imad AjVMc a Pjrelb
ajudospel ej popul aci e.

Systémova terapia HHITBevacizianabij en amoinmotkil boincail un aV B
ktorda sa vilaZee bnaa bveB'@Fc iaz u mamhems doil m pEd¢ RMAY
zmenSenim poct usozreil Zzeamigm e fx ¢ @acieniok me & caki éuny.
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gastrointestinalnreymi akmyvna c @ mihm.b i tKopazepmib VE GF
atalidomid Kk t or é paoientov HHT ta k t 1 ®Ze S n é . Talidomid inhi
supresioWEGF, TGFB fa br obl ast ového rastavéhomiak treda

aj proliferaciu endotelovych buni ek AVM.

| Mikroprostredie |

Mechanicky stres

Talidomid

Bevacizumab
\_/

VEGFR2

Endotelové

bunky

Rapamycin Trametinib

Proliferacia, celularny rast, diferenciacia a angiogenéza

Obrazok 41. Princip farmakologickej liecby arterioven6znych malformacii.

Vychapuzeatkeg e pri AVM je nadmernéd expresia VEGF
RAS/RAF/IMAPK/ ERK kontrolujucej di édertr ebenideku puetik

Zaver

Arteri omainffamméachet es@ag@enmou ochor @rbis|l edhk uk a
pat ol ogi ckého spovémanmi nperdezd UGarraveirouankiapai | ar .
priame podobné fistul e, alebo cez spletitda

endotel ovymi burmsk armBiy mpa oaymad rod érgiidhau zavi si od
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HI avnym zdrojom mor bi diitsyc hjéenbh laeasvbzn &AVINMy p&rak

i ntervencne|] |l ieCby je endovaskul darna terapi
vyl iecené pouzitim mechanickych proximmal nyc
vyzZzeddjs!| ecrdi ladre&dcirmikdusiu tekutym embolizachn

deStrukci e nipgpluexi mall npuo kaukspyazoenc izdblyn ® C 8 ko @l i
AVM je Casto dl hodoby proces dwyiaduijatec is| ega
pacientov Je potrebné zdoraznit p opersoeahbzavanenu | t i d
me di ,pirmeeyt si€é asnosti nie je mozné AVM definit

bl okuj uce dr amryo lainfge orgeine ztyu rai e k .
Literatira

Al-Olabi L, Polubothu S, Dowsett K, Andrews KA, Stadnik P, Joseph AP, Knox R, et al. Mosaic RAS/MAPK
variants cause sporadic vascular malformations which respond to targeted therapy. J Clin Invest.
2018;128(4):1494.508.

Couto JA, Huang AY, Konczyk DJ, Goss JA, Fishman SJ, Mulliken JB, Warmaretvdl,Somatic MAP2K1
Mutations Are Associated with Extracranial Arteriovenous Malformation. Am J Hum Genet. 2017;100(3):546
554.

Fer né&hAhldear ez V, Suadrez C, de Bree R, Nixon 1J, Makiti
of extracranial arteriovenous malformations of the head and neck. Auris Nasus Larynx. 2020;41@&):181

Greene AK, Sudduth CL. Vascular Malformations: Current Progress Toward Drug Therapy. J Craniofac Surg.
2021 May 1;32(Suppl 3):1211215.

Chagas CAA, Pires LAS, Babinski MA, Leite TFO. Klippalenaunay and Park&¥eber syndromes: two case
reports. J Vasc Bras. 2017;16(4):3224.

Cho SK, Do YS, Shin SW, Kim DI, Kim YW, Park KB, Kim Egt al. Ateriovenous malformations of the body
and extremities: analysis of therapeutic outcomes and approaches according to a modified angiographic
classification. J Endovasc Ther. 2006;13(4):837

Kim R, Do YS, Park KB. How to Treat Peripheral Arteriovenous Malformations. Korean J Radiol.
2021;22(4):56&76.

Kitagawa A, Yamamoto T, Matsunaga N, Yamaji M, Ikeda S, Izumi Y, et al. Polidocanol sclerotherapy combined
with transarterial embolization using-butyl cyanoacrylate for extracranial arteriovenous malformations.
Cardiovasc Intervent Radiol 2018; 41: 8866.

Ko SE, Do YS, Park KB, Kim DI, Heo SH, Bae SH, Park HS, et al. Subclassification and Treatment Results of
Ethanol Embolotherapy of Type Il Arteriovenous Malformations of the Extremity and Body. J Vasc Interv Radiol.
2019;30(9):14431451.

Liu AS, Mulliken JB, Zurakowski D, Fishman SJ, Greene AK. Extracranial arteriovenous malformations: natural
progression and recurrence after treatment. Plast Reconstr Surg. 2010;125¢4)9485

Mansur A, Radovanovic |. Vascular malformations: An overview of their molecular pathways, detection of
mutational profiles and subsequent targets for drug therapy. Front Neurol. 2023;14:1099328. doi
10.3389/fneur.2023.

McDonald J, Bayrakioydemir P, Pyeritz RE. Hereditary hemorrhagic telangiectasia: an overview of diagnosis,
management, and pathogenesis. Genet Med. 2011;13(-1)607

Nassiri N, CirilloPenn NC, Thomas J. Evaluation and management of congenital peripheral arteriovenous
malformations. J Vasc Surg. 2015;62(6): 166



98

Park KB, Do YS, Kim DI, Kim YW, Park HS, Shin SW, Cho SK, Hyun DH, Choo SW. Endovascular treatment
results and risk factors for complications of body and extremity arteriovenous malformations. J Vasc Surg.
2019;69(4):12071218.

Pilarski R.PTENHamartoma Tumor Syndrome: A Clinical Overview. Cancers (Basel). 2019;11(6):844. doi:
10.3390/cancers11060844.

Rasiova M, Pavlikova V, Hudak M, Dekanovéad L, Tormova
arteriovendzne mal formae®e. Vask. med., 2024,16(2):93

Seebauer CT, Wi ens B, Hint Eeerth KCAHaBbatz Bat Kapa &&
K, Bohr C, Kihnel T, Viel smeier V. Targeting the m
mal f or mati ons. AngildOgenesis. 2024;27((1):91

Shen Y, Su L, Wang D, F

an X. Overview of peripheral a
met hods. J I nterlv7iSMed. 2023;

; 6(4):170

Shen Y, Wang Z, Yang X, Zheng L, Wen M, Han Y, Li X, Zhang L, et al. Novel classification for simple peripheral
arteriovenous malformations based on anatomic localization: Prevalence data from the tertiary referral center in
China. Front Cardiovasc Med. 22,9:935313. doi: 10.3389/fcvm.2022.935313. PMID: 35942181; PMCID:
PMC9356220.

Schmidt VF, Masthoff M, Vielsmeier V, Seebauer CT, Ca
Quiality of Life of Multimodal Treatment of Extracranial Arteriovenous Malformations: The APOLLON Study
Protocol. Cardiovasc Intervent Radiol. 2023Y6142151.

Schobinger R. I n: Proceedings of International Soci e
Italy. 1996; 2326.

Szilagyi DE Smith RF Elliott JP, Hageman JH. CongenitaArteriovenous Anomalies of the LimbArch
Surg.1976;111(4):423129.

Tanoue S, Tanaka N, Koganemaru M, Kuhara A, Kugiyama T, Sawano M, Abe T. Head and Neck Arteriovenous
Malformations: Clinical Manifestations and Endovascular Treatments. IiRadiol (Higashimatsuyama).
2023;8(2):2335.

Timbang MR, Richter GT. Update on extracranial arteriovenous malformations: A staged multidisciplinary
approach. Semin Pediatr Surg. 2020;29(5):150965. doi: 10.1016/j.sempedsurg. 2020.150965.

ValdivielsoRamos M, MartirSant i ago A, Az aNfuah ezZM,A, HeVremrédan dAe,z Per ez B,
Capillary malformatiorarteriovenous malformation syndrome: a multicentre study. Clin Exp Dermatol.
2021;46(2):306805.

Wei T, Richter GT, Zhang H, Sun RW, Smith CH, Strub GM. Extracranial arteriovenous malformations
demonstrate dysregulated TBF BMP si gnal i ng and -f1In.crScais eRle pc.i r20ud 2a;t 1i 2n(

Yakes, W., Baumgartner, |. Interventional treatment of aresimous malformation&se f a4 s s c19,i325ur gi e
330 (2014).



99

8. Klippelov-Trénaunayov syndrom

Uvod

Hoci je Klippelov-Tr é n a usnyarydrvé m ( KTS) znamy uz od roki
klinickd jednotku ho prvykrat opisal.i franc.
rokul900Podl a kIl asi fainloand@il e icileeMmreynlati onal Soci e
Anomalies (ISSVA 2018) je KTS charakterizovarpr i t omnost ou kapil ar ne
vendznej ma b 8§ me mA ékhoenigpaa(aledbabe | y mf at i c k e mal f
Hoci jasné diagnostickeé kritéria chybaju, n e

t y p chazhkakov.

Ak kapil d&rna mal formécia zasahuje do brucha
vnutornychWaskghaome mal formdcie a nadmerny
gastrointestinalnom trakte, mocovom mechdure
Prevalencia KTS je nizka, no mierne formy s@U
postihuje rovnakoC a sthwz ov aj Zeny a rasova predispo:z
Odhadovanédg incidencia sa pohybuje medzi 1 a

Patofyziolégia Klippelovho-Trénaunayovho syndromu

KTS patri odborse@mrikt na dsmievrinséi haoc erhald3KIXDA-reldted 3 CA  (
overgrowth spectrur PROS) , skupiny zriedkavych vrodeny
segment al nym al erbaad meatneyrmabrzaptedamyrhkani v a ar
0 b | &'®td dchorenia spaja mozaikova, postzygoticka, somaticka aktivaéna mutacia v

géne PIK3CA, ktora vznikla po¢as embryogenézy a fetilneho vyvoja.

GeéRIK3CAk 6duj e katalytickiu podj-8adinmd kxy ERILIK) f1
I, ktord&4 zohrava Ul ohws ppw oburflkaovayxdh, prmode dodl
prostredni ctsadoom dzraaphoyj eRli K/ p r o tnenaliarkargeteok y B (
rapamycin (mTOR). Tato mut dci a veadias!|l kdaktchyv
ef ekt orov, akoExpie rAKnTe nat aahmnCeR asShtalgideiheo crha pr e u k 4
Z eaktivaéné mutacie v géne PIK3CA si spojené s hyperplastickou vaskularizaciou,

zvySenou proliferaciou endotelovych buniek, zvySenou angiogenézou, spontinnym

krviacanim a vyraznymi fenotypovymi anomaliami. Bunk y , ktoré vzniklI.i
bunky, nesu mutaci u, co vedie k mozaicizmu

obsahom)Za v ariabilny fenot ypoozvdyi edrneaj advi sjta | baiap
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pat ol ogi ckych buni ek v tkanivach. Pritomno:¢

ochorenia pre potomkov pacienta.

Uni ektjoegicmcov s KTS bolayfermrd expAG@Einag ogar
(angiogenic factor with G patch and FHAdoméains Nad mer na AGCGPRlzr e g5 aj @ én
angiogeneéezu prostrednictvom fosforyl dci e Kka
podjednot kyMep8j5a0C #4t3&K geneti cké udal osti, K
patogenegpoKaBické chromozomové transl okaci e
14.

Nizkoprietokové vaskularne malformacie pri Klippelovom-Trénaunayovom syndréme

V Stztadhifinaj Gacej 25Rt prad i eatwyk st KIIdsi | a na Ma:
bol i tvi2neky(k § piamalt hoad m& eamdt m oa,meadcme r mpy i rt aann)é

v 63 % pripadov, malbdval t§ec h3 D YDnmp&koiventlednos
dol nych k o&ct adhblizevanbpdMalidomakol.d o k u me nwt oAdlan% pr i pad
a oboj str ann éppstihadtieel o & & y o é tbiloid wk éptoipn sané vo zv
pripadov. Horné koncCat i n§IS je @runkalaas vaskubama t é me

malformacia, ktora po odstraneni nema schopnost’ proliferacie.

Kapilarne malformacie (nevus flammeusks Gpr i t omné p(rabrréd2Zmikd eni
Vyskytuilsa u 98 % pasiperntyorv kd | @ a skI§. m Lpérzeijea vman
tendenciu rast Ichpmét oenn® sdyil mthaetddmiej voblasti,

stenejespojgis r i zi komvwiskad roarlggdgnmova@ ho posti hnuti a

Obrazok 42. Kapilarna malformacia pravej ruky pri suspektom KTS, hypertrofia tkaniv pravej

ruky.
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Obrazok 43. Kapilarna malformacia Pavej nohy a prstov, dlhsia Pava dolna koncatina u
pacienta s KTS.

Obrazky 44. Makrodaktylia ukazovaka a prostrednika Pavej ruky u pacienta s KTS.

Venézne malformacie sav y s kK y 7a1j0Qi%puaci ent ov a naj Castej §i
dil atovRomet vemyty mdze byenpamgtcéhro,v yp raij€ dirh bpor
rézaoe ektdazie malych vzéinhy madz ioa helneb r ZikIn&av é e n
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e mbr yymvé&dmmpatriaper zi stuj uce sciatickeé veény, | at
apanvover et roperi toneal nePrvieon 6-A6Wee pnbacl ifeonrtnodve i se . K-
l ateralnu mar gi naSemeliehazi | a, atewmhu&hapmé&ypova 72
ZacCimet ast ar z aprabiehppdoabtl eaésdsipe ka a st ehna, vsturg
venozsnyeshtoému na roé6znych d&maatsoprbdsiek y hh yip op/lnd zAi
apl dziouvéalPPbokyckednictvom vel kych perforato

povr c hvwényami

Perzistuj uc,a prciitagadmrec&k at ylémer wiroOW n% [kadieemt, o
anatomicky priebeh sedacicekheg .Aweanivauu laa rkroer Cd i v
embr yoméarsyn@abnor mal nou t enkost evinennoouz nefieturou kKt U r

insuficienciegp r i ¢i nou |i ok alaivas\k aopafié¢r (i@ | koagul

Hl boleyn dznyt ém j e Cast o dy sapklyansatpikaghzyip spladanior r
dupla k &ailainsuficéncay s B e neddat aheauriyzmatickd i | at atyipop!l azi
aleboapl azi av Bbhdblo& ypcohz20 Yopacieatav®d e n 6z dawkrvazt konc¢at i ny
¢ assmeruie(pr e nedostatocne vyvVvi)dwt yanhlnéélimzy clhe n o
chl opnfiyndguajod éako kol avterrdddrmepsn ARk ommp esryzsd @ mmy

Prevalencia | ymfholavcKBydldi malLif or ma ckioil . porov
venodoznych Matlt et maldyitnmifdaitii ctkaal hy popleaddita a ap

pacientov, zatial ¢o | ymfaticka hApnorealityl dzi a
' ymfatickych wuzlin vréadtane hyperplazie, hyp
pripd&dadawmarny | ymfedém zhorSuje zdhorrd@puchek a Zi

konilymzvySuj el ef pirigipels,z c ey aulkusav.i dOpakovanéa cel

dal ej poSkodzuje |lymfaticky systém, C¢o vedie
symptpbéantyr i bol est ,poocpuc it@aikkywcdhanami &k,0zmet i cké
Casta koexistencia vendznych a |lymfatickych

vyvojovom vztahu aeengnzisy dtyénimd mi davojma v suUl ad:
primitivne | ymfatickeé vaky vzni kalymufatické endot ¢
malformacie sa podobne ako ven6zne malformacie mozu vyskytovat’ v panve, mocovom

mechire, oblickach, gastrointestinilnom trakte, peceni a v slezine.
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Hematologické komplikacie Klippelovho-Trénaunayovho syndrému

Pacienti KTSavenoézmgimi or nsdlc i ahmi ozeni athreomob atgi © Ky mi
kompl i klApadieatonsv.e n 6 z ny mi mad zf yo& endhéc mBimy ovaliyys k y t
4258 % pacientova hy pof i b élapa g & méamhda¥ pacieriovLIC v z ni k a
pribli zZ#%6& % waciehatbv s enynzin mal f omma&d iealkiom st azy
adegenerativnych zJd eah ar aZitleorvi ezja v soiéadprez.vy S e n

tazkych formach ni zKkymi hl adinami fibrinogén

LIC méze byt chronicka a asymptomaticka; ak
bolest v doésINedkwr ymombdé&zedkom trombozy s

kal cifikované tromby alebo fokalne kalcifika

mé6zu byt hmatatelné ako tvrdé wuzliky. LIC zv
kt or & khuarlean t ®&3a0n 4% upaci ent ov s KTS. Medzi da
riziko VTE, patri vendzna ekt i atcdhpy eaghdte

alebo endovaskul arne zakroky.

Rizikove faktory (trauma, chirurgickeée alebo
tehotenstvo) mézu spodsobit progresiopatie | C do
(DIC).Ri zi ko krvacania zvysSuju aj Strukturalne
Naj Castej Si e s gastkrrovianctaensite ongael Bnjobni fan @ vi s & b 6 & |
od anatomi ckkf$ sd ohldaEw&Edanyes kyt omgthaypyi sscer al

or géno
Nadmerny tkanivovy rast a visceralne postihnutie

Najvariabilnejsim znakom KTS je nadmerny ras
makkych tkaniv al/alebolROswi paktenyyosa WHMypky
i zol ovanéa, wlaipar,. pmadkéreohdimykttd a jd ol nahypértofaGat i n a
méze vyskytovat aj v Boli o p iséspasoml & ldrayka hy | o mg a rkd d |
syndaktyl i a,aeka mptdadddgnticjdaiiana sa zvacsSuje do
v di Zke kon&atin su variabilné, ale po wuzav
Nadmerny rast mbéze viest k sekundarnym probl
poruchy icrh&ldrzeae ,stsondza, sOntl opadiack®@fpraejaa s K
t ak mer u dvoch atnraeltgalirevampepchoclem d lolvz. a hf 1H 40U c e |
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pacientovsKTSnal o 84 % pacientov di Zkova diskrepan
konc¢atin, 9 % sk aléboosztue o p/o r% zous,t e6o p% npaut ol ogi

kontr.akt dr u

Progresiln a d me it ké@amao vastwkéolno at i rc hzalomri &kjae 2i |l ova ned
l ymf ea @mpr obl e matdiad k8§ o khaandypedtofig(n & ¢ meagsn y

tkanivg samo6 zvey s k yajvn Gptanvovej, glutedal nej a brusSne
hornych blod ¢ asjgposshautiecc v ar e .

Gastrointesti salyskgtuepoisbli hhoeé i el 20vewo paxcu er
mal f or doldecji okuonc¢ati ny. Kr vacvaenn Geznmayl gdlog tmaa@ii nt ens
bydk ulalkebomierndh 0 s talepyskgtlisaajpr i pady fat al neho i nt.
krvacPaaniod vy kiompd ¢ lead ¢ iainmoa ekt al nej a anorektos
V anor ekt glkm 2y e nodbzimayscthio dmé& e iodevam @ ejdiecke ] v ény
Venomakf ormacie v tejto obl as tlebolsCastvorbor u pr e
flebolitov. Pri anorektosigmoi@ | ny ¢ h  vmeanl 6f zonr yje&hed raécrho vvanniat odron e |
iliackejv é ny hor nejy érmgdnejinbzentejickej é ny St aza a hyperten
véena&khem vysSsSie uvedeeryiczh kkoo niprloinkb@gozyyy opzavrdtiSau ¢r
hypertenzie, gastroezofageadalnych varixov a a

Vurogenitadanokil S rm&kZeekmy pit foe < tho \z,antbgauretefomn, mo6 z o u
hypertrofiou alebo d ef or maci onuad menneu, Vv etd Kedmodtranoou s k r
hypertrof,zboubhbbUbt E@Emekt enyaumo€éovmbgHemiee lia ma
je zvycajne prvym priznakaqgoretrpaooshtlii.héniVeekn & z me ¢
mal f ormatce reni c e moé Z u spoébsobit menoragi u. L e
mul tifokal nymi alebo difdaznymi ' ymfati ckymi

| ymfangi ekt dzie mézu spdsobit enteropatiu so
Diagnoza Klippelovho-Trénaunayovho syndromu

Diagndéza | e zal ccszyempd 6 mamakdemefinitiéne j potvrdena
preukazanim somatickej aktivacnej mutacie v géne PIK3CA v postihnutom tkanive.
Ultrasonografia (DUSY o b rpaozvir ¢ h o v y v ean 6éhzl nbyo Lgspfoscinti§rafia sa
pouziva na diagnosti MRahgmbgtatkeaj | emalhviyédemae
pimal f or maci ach hypestrofietkaeA vngkhnvénja k dlrspozic
angiografia( obr 45249)yL a b o reast &edunf D-di mér fi bri nogeéen, he:
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trombocyy, proty o mbakivovary par ¢italomb o pyl @aas#id mméal n a

hl adi na hemogl ozbniinZupf avdépbeahbnost okul tnéh
gastroi ntad £thion alr ngloPirti & lkrmeghdmo nt rvaylSted.r eni by ¢
a obvod post i NansledoeapieHodmtediedtiiznkyo v e j di skrepanc
skol iithzyyc ha kost ny c hRTzGni veyns lesirérz epraiziagfrilivdab o | 1 t y k
suU patognomi cké prRacowieenmtzin es nmad & koal\l@dyoyahei. t r o1
byt vySetreni echokardiograficky na pritom
posti hnutych organov a kompl i kaci i s u i ndi
ur ol ogy £&ter estoskepia a eagdoskopi glhdt vgSeteeni eal n
gynekol ogickeé vySetrenie).

A

Obrazok 45. CT-angiografia pacienta s KTS. Flebolity v oblasti hrubého ¢reva (€ervena Sipka),
dilatovana vena cava inferior (ZIta Sipka, priemer 35,6 mm), hypertrofia pravej glutealnej
oblasti.



106

Obrazok 46. CT-angiografia pacienta s KTS. Flebolity vo ven6znych malformaciach v oblasti
mocového mechiira a hrubého ¢reva.

Obrazok 47. CT-angiografia pacienta s KTS, absencia pravej spolo¢nej iliackej vény (¢ervena
sipka), Pava spolo¢na iliacka véna je oznacena Zltou Sipkou.
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Obrazok 48. CT-angiografia pacienta s KTS, absencia pravej vena femoralis communis (zelena
Sipka), venézne malformacie v zadnej ¢asti hypertrofovaného pravého stehna (¢ervené Sipky).
Z1ta Sipka znazornuje 'avii venu femoralis communis.

Obrazok 49. CT-angiografia pacienta s KTS. Ektazia pravej vena poplitea (zelena Sipka,
priemer 43,3 mm), asymetrické zhrubnutie méikkych tkaniv na pravej dolnej koncatine.
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VsSeobecné principy liecby Klippelovho-Trénaunayovho syndromu
Li eCba rmzsahucshoreradgci el om j e z | e pStirtv akl vhaidp ytlui eZCie
mo £.rPacienti s chronigk nv € nyonochorem na | y mdmesdiéime ¢ e n i podobn
pacienti s beZyncehjtSoi koocnipor eesna mif kw mipir e&h ome pan
- 11 triedy). Kompupei hbpdwerseehawdjaitkroohmpef Beb

LICas pomal uj el ypmfoegdréensui.u

Pacient. by sa mal.i vyhybat faktorom, Kt or e
estrogény, i mobi l.LAbhai kdag &leduadeai ajoeo &b & & it \di ydt
prof yl aebkadtieadlkad ekurtditckkoad o b a, ald énloa D iPsar itazlidekboov y ¢ h
situadaci ach (periimngplkeirlpidzidabstenpt® (proa zped)jr opdaec)i e nt |
| i e grafytaktickoua nt i k camlgiueuéDld mo dolh & kod g welCob@n&dwm odpo
pacientov s c¢hb-dnmédnow Keilnerviégn; @rgkér v a @ ming k

hladine f i b r i ,mo prévendi konverzie LC do DIC, u pacientov smnohopoc¢et nym
fl ebolitmimtreabdz vujpmaoif | pbiicindu embdl i ou
hypertenzi ou. Ni ektamti kad gyueliCabConalmr h/isjett ktyrcwha |
KT Spofl ebotrombdéze a plidcnej jemdidbhpmasythzZati al
antikoagulandi(NOAK) p r i KTS rovnakéd .ako 0ac¢innost L MWH

Liec¢ba vaskularnych malformacii

Na zabezpecenie optimal nej starostmhnoebgcech o
odbor.nEe kavtvjod O6zgaqoatarestivpsti pacientgrerizikot r o mb 6lkiyv dacani a

LICaDIC Kapil arne mal bdemaoivaené der maaskobamne
selektivne | aseriyv,olagerijevCyount i prualnzyn yn afj &ralst ej Si e
Zilovej insufici$®mediPalksids gioyt mlkedlnv ek iiemanada z i v n

povrchovyehevehmgteér eni ei hp hiodvghpdnbecow BUS
aCT-angiografieOdstranenie povrchovych dilatovanych vén u pacientov s aplaziou alebo
hypoplaziou hlbokych Zzil je kontraindikované, pretoZe zhorSuje vendézny odtok

z koncatiny a symptomy pacienta.

Il ndi kdciou na diéa@abovpoychbhhoenchkpr.i prii echo
zavasgymptanakya opakovaaé Ekrdwacasrkiul 4&rna | i ecCba

voldapywuziva sa penova stknkhet acéaasprayvar athl aci ¢
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Angi ochi rur(gviycsko&k al ileghaaci a pevenpgsuyiupej ng mb
bodnéd f | endbeket gngijtaenzal ysn hoj enimdnz er Almy t at eal i z
uvybranychPpdei ambave adiexat avanwel kyseih (zi |

powaZzané za reeieefaelkitziovwnaenéa | en pri opakovanych

LieCba gastrointestinal nejphoz &@av a Zrkd fatl in.e hPa Kir e
bytysSenhgastr oeomte rvcslebgchbrargpmt. Pr i spont anne us-t
krvacani je mozn&rladpedaet v anigvV amakiced adi el st
priogheop ak ovikarneéhmwani a z gastsaiptestbobhkhal nebwevan
pouziva endosakmpimiedispenrdaelbap i csklexoteraplaiaklivb y

chirulrigeg&kklder ot er api aoJarnydri eddtbiolunnpdrzwnejda.h mal f
Skl eroterapia vSakorneket ojsevgwmoacd@d nejaipf et mae i

zvySujaekiatzekopor aavneych tjexahpebpiSg scedmodevZBmenrai e

chirurgicka |liecba
Urol 6g |ieci funk¢&né abnormality urogenitaln
kompl i k&cihematmbibeatn a i etCreamvdendznou hamjr at adci

avSak v pripade refraktérnej alebo Zivot ohr

sel ektivna embolcikzyacchi ,kaarvinéareipipagch ai haacyst ek

Makrocysb viéy mf at i c k és imad § o kmidecracetéer api ou, | ymf at i
laseromav e ké kompl exné | ymf abucestod @pll ¢ oo magalei a
sleziny maju zvycCajuwacmahgpukheuwyeZhRydgupvuwznamea
Pri diskrepancii dizky konc¢a\M ist (i in,uthktdo & aL
Schocha kol.bolak or ekci a di zky kon¢antél 62¢% %epaciertoy,z i o d é
amput dcia u 32,3 %opacadenadoodstdredr8 A6ii @@ g C a <

pacientov.

Napriek usiliu mnohych Specialistov nie je endovaskularna a chirurgicka liecba KTS
kurativna. Vy $§ Si e slpioeneenlun & postupy | iecia sympt ol
ovplyvnil.i zakl adnu nRPool eikdud ratrinfui keatcii ol 6zga kul ak
ochovemoku 2012 a geneticke] def pni cKiSev be ok
zacCali fakomdithier ané naktdorddwlh®leid ¥ proluize ¢vbaen é

mai gnych ochoreni.
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Il nhi biteirr mTORus j e priamy i 8hroitmuspmoiein
progresi u ci eyypgricofiu tkaaveaf arl mPpSiiit kvalitu 2Zivot
M6ze byt alternativnou | iebou pre pacientov

tol erovana.

V roku 2022 FDA(Food and Drug Administration, amer |
| i ¢ schvalila alpelisib na liecbu ochoreni PROS u pacientov, ktori vyZaduju systémovu

terapiu. Al pel i si b je kompetitivny, selektivny int
pouzivanypopkrreo cliileeCchbou al ebo met astatickeého kar
Liecba al pel i sdchoenmamBROBmIicd ey mjversa s kWVinicky
StudiPldoRERPlko tyzZamdwat puwdf,5%padiegtovk z menSeni u obj €
ci el oveviacdkR@% a74 % paci enmewsS a@miSd oobj emu ci e
priemernym zni ¥émism @rilBharné&uaandheghy pados

progresii ochoreniaVani mal ny c h mo gsadermecalpelibu ik easlyiairickej

hypertrofi i, pravaepodoarend & & upjloeg .t jelod@nt i nual ne pod:
Eur épska | i EMA)alpelisbgenejura i ndi kacMeid za atdiad IS in
testované | ieky patri serabelisib, selektivn

tolerovany.

Zaver

Klippelov-Tr é naunayov syndmdmk ¢ gr ikeotsndpid dgaxydnfyd ms s
mul tisystémovyamnpodmern myrmt it rk a n iDiagnesiiken tohtoa st o m.
ochor eni aadjed i kjie@npvantea r d e n aomaticlej at kot m nvoes & \de) i

g é iPK3CAV postihnutom tkaniveNa zobr azegahnat Emnéaneéen sa po
DUS aCT-angiografia MR-angiografia] e met 6dou prve,j vol by pr
v as k ulndalnfyccrhoséhaitiama k k ychvi Eaef &l nkéEbhoor@manmav p
kosLtiie.ba zavisi ad rwdzdbhlew necshhcrdg rmiaa zI| epsSeni
ve n 6 zimsefigiencie, lymé d é rmurombdicko-h e mor agi ckychGekhemptkéka
Studie otvorildi novu perspektivu |liecby, dop
sympt dmy bez rieSenia Zakhadmajy op.rApdisdryy dKI6im
selektivny i mviplhh iytedin jodP® § Ka, t cchtno npskyand mnoéo my

terapeuticky pristup.
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9. Raynaudov fenomén
Uvod

V. roku 1862 opi sradv eMazuirbiiclen éRaaytnaakuyd n ahl e ] bl
predchadzal a expozi cdokumentovalacdnoar. h a&On nH wetCoh inres &

tychto farebnych zmien so systémovou skl er o6z

Klasicky opis Raynaudovho fenoménu zahria triadu: inicialnu bledost’ prstov sposobenu
vazokonstrikciou, cyandézu zapricinenui stizou deoxygenovanej Kkrvi a nakoniec rubor
prstov pri reperfizii a hyperémii. Tr i f 4zi cka farebna zmena sa Vv
pacientov s primadarnym Raynaudovym fenoménom

sekundarnym Raynaudovym fenoménom pri systerm

Farebné zmeny sa zacCinaju na koncekoch prst
vSet ky tri fal angy. SuU ci raklunméfaenreejnrcz &ll meej ophl
prsbva nepresahuju cez metakarpofaldangeg&opkki !
hodi n, pri damtla-2® misnwtp po zohriati. Zmeny
mézu posti hovat | eRdreen dailaegbnod zwi ajce pnrasjtdodvl.e Z i t

bledostiprstoy prciyaonmbza a rubor sa nemusia vzdy Vy:

Pocas ataku sa méze objavit prechodné znecit
pri zohrievani sa niekedy vyskytuju parestéz

A A W

néh, nose, usSnych | al &d¢i koch, bprrasznoikk o5v0y)c.h br

Spustacom atakov yVyE&almakcméte) Szai khbtadaj apri
zmendach, proZfesipkliadstupe do Kklimati zovane] |

zahfnaju emo¢ny stres, vibracie alebo dl hodo
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Obrazok 50. Raynaudov fenomén (pallor a cyanéza).

Primarny Raynaudov fenomén

Preval enci Ra ypnraiundaorvnheolv ofi ennuol noésntui, o0 z Ragnaumlova n é h o
chorobadosahuieb e Zpepul-8%.Naj Bi Z2Si a plappnskul2dugi @ nj e v
all%umuzowh)aysSsSia vo %uana@B32sdmuzpE¥ji dnU s a
Raynaudovviekhgmépe CnuwszZzdMa.ftastakjodied aBani ka i
rokom.®i w@etog ieandy hsmo t mewyskytupesa napalcocmk dy sa pri n
nevyskytup spont @&nne vzni knRurtiéb | i &&mogs ostp® | mas hpmh.
Raynaudovym méanoardéanm®angy naudovho ugrwnosnénpioVvyc
pri buPrniyntédhe.y w a R d o v mépleenevemzibin € f ar e,b nnée gaattaikwne a
sl abo pozitivne anti nukl46 é&spn<kl0Qq) anootrinad tnkyy n(aA N
pri kapilaroskopinec ht ov é Nomr madl Zznkaa s e d ismesrdtévepiaspedicr v i

p r i moRaynaudotiof e n oupadejep o wavzZamaa mal o Speci fickau.
Sekundarny Raynaudov fenomén

Pri vzni ku Raynaudovho fenoménu u pacientov
atakov, pri vzniku ulceracii, bodkovitych | a

kalcinézy, ide pravdepodobne o sekundarny Ra
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Obrazok 51. Sklerodaktylia.

Obrazok 52. Kalcindza v oblasti mali¢ka.

Raynaudod enomén méze niekol ko rokov predchéadzat
ochorenia spojw v é ho .t kKRmiilvlai Zne u jednej desatiny p
Raynaudovym fenoménom sa neskoérowéhzovi,mk &n isw

pric¢dom u dvoch tretin z nich ide 0o systémovau

Sekundéadarny Raynaudov fenomén sa vyskytuje u
85 % pacientov so zmieSanyorw éhypys ttéki@ehi Ybna o0 c h ¢
pacientov scs y s t énniupws erythematosugSLE), u 33 % pacientov s8 ) 6 gr enovym
syndr ao®@% pacientov s dermatomyozitidou al ek
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SLE je sekundarny Raysadgdmlnkedreajoméyp €ratsd rez isii
Raynaudovho fenoménu u pacientov s reumatoi
popul acii, avsSak syMNptomydhyyaj mozaeaipe| ahe
a sekuRaynaudovfy e no.mén Ci ny KktoarscocmdoXxanédyt Rayn

fenoménom sU uvedené v tabul ke 16.

Tabulka 16. Pri¢iny ktoré moZu byt’ asociované so sekundarnym Raynaudovym fenoménom.

Systémové ochorenia spojiva
Systémova sklerdza
Zmi eSané ochwélemitek ampioya v
Pol ymyodeéenmataomyozitida
Syst émovyherhatopus s er yt
Sjégrenov syndr 6m
Vaskulitidy
Primarna biliarna cirhéza (¢asto so si¢asnou systémovou sklerézou)
Choroby spésobené vibraciami
Lieky (beta-blokatory, estrogény, cyclosporin, antimigrendzne lieky)
Iné priciny (napr. hypotyreéza, feochromocytom)
Paraneoplazia (karcinoid)
Iné (thromboangiitis obliterans, komplexny regionalny bolestivy syndréom, po bariatrickej
chirurgii)

Uz preexistujuci Raynaudov fenomén mbéze byt
syndrédédmom karpalneho tunel a, ni kotini zmom a
moé Z2 e periférna embod &a zagipayr viks h@gh e b slyindé mi
fenosngnCast onadmidremau scitlivostou na chl ad,

ep

zodické ostroohranic¢ené farebné zmeny.

Diagnoza Raynaudovho fenoménu

Zakl adné vySetreniefpaoménbmvzahRagwnhodowoy mn
sedi mekmwi (BW),iCGr eaktivneho proteinu unGERPMt,ovAMA

|l 62ka (obrazok 53) . Pri podozreni na sekur
spolupréaca s reumatol 6gom. Kapil aroskopi a ne
kritérii American Coll ege of Rheumaumaidnogy ( A
(EULAR) pre diagh zs1y st émo v e j skl erdzy. VySetrenie un
prstov ruk, kde kapnéedarsy pprveltiheohma jkio Zpar ad o

mor fol ogickdu analyzu arterialneho aj vendzne
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Obrazok 53. Kapilaroskopické vysetrenie.

Kabnormaliét m, ktoré su pritomypdepmpaenkamut éar ®c koyps
skl erdzomegphapielangpagas&ul arapoeuddhiast nor ma

kapil arnej architektury.

Mi erne Kkapil ar ne ab nzodrneavyicthyVZdeddd vhycsokvyntau jvia r a j
neSpecifickych abnormal zdrakeprpomadiacbet apn
definicie abnor mal pse EULARaSudyl Gaoupnire Nlicrooiroutation in 6 g i e
Rheumatic Diseases pokusila o Standardizovart
tvaru vl asovej slpbodvkayk r dtr,e ktraorztenééz meaz( undul uj
aef erent né Vaemedz nper ekarniiZzeemx mgj sapipd ke kloampi | ar

nor mal neb54)( obY&etoky ostatné tvary s0 abnor mal
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| Normalne tvary kapilar ’

| Nespecifické variacie

ISt 5

\ tvplcke tortudzne preknzene J

f

Kapildra

Apikalny priemer

Obrazok 54. Normalne tvary kapilar.
N a zakl ade jednoduchych pravi di el bol vyt
sklerodermi kozné posti hnuti eodradbrsazsu émeodvpeg c isfkil ek

alebo normalneho kapilaroskopického obrazu.

Pravidlo 1: Denzi ta kapil ar abseénd&iapi Im&g/ak a pniml a&ar S
kapil ar os kopi c k-YezolvazussklerokdeaniPeagidla2i e Edt r émne zni
poCet kapilar (iscB &barparlmalywylm ntm)arsom, al ebo
(Sirka kapil diraggnopsttel gho¥pislitar oskopi€dbgaz obr az
sklerodermiePravidlo3: Ak kapil aroskopicky obraz nespl#
j e automati cky kl asi fikovany a k-obez kobrgzu | ar o's
sklerodermieZr ychl eny al g orejstpnou sadpdlaeiyd malbs& ofpri ov i o
skUseshgmtb vySetrenimbznédzornuje obrazok

Nepritomné Nie je obraz

Pravidlo 1 o o . '
ravidlo Denzita 2 7 kapilar megakapilary sklerodermie

Kategoria 1

Denzita < 3 kapilary Ol

Pravidlo 2 Kategoria 2

a ich abnormalny Megakapilary sklerodermie
Welg

Pravidlo 3 Vo vsetkych ostatnych pripadoch patri obraz Standardne do kategorie 1.

Obrazok 55. Zrychleny algoritmus pre kapilaroskopické rozliSenie obrazu sklerodermie.
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Tabul7kobrazuebhar akteri sti ku nsksdkroycyhc,h akrti iemn yper h
Skoré sklerodermické zmeny sa pri kapil aros
kapinordna= (7 kapi |l &ar / 1 a knnej)aneskdbepsklpred&rmickj f & 7o

zni Ademzimk api | ar (< .Tatloa phioldanro/t,am)v § a ka kntiiev nje¢
skl erodermickej faze |jmegsatkragti & alsdamirled rvflaamb j
kapil ar k oanbbnionronvdalnnay ns t varom kapil a&r a ni kdy
Priklady rdédznych kapil aros&ophrcc&Fladc h ndl ezov

Tabul’ka 17. Charakteristika kapilaroskopickych nalezov podl'a kategorii a podl’a faz

sklerodermie.
Kategoria 1 Kategoria 2
Kapilary Nepritomny obraz sklerodermie Pritomny obraz sklerodermie
— fazy
Normalny NeSpecifické abnormality Skord | Aktivna | Neskora

Denzita (mm) > 7 l 2 7| 46 < 3
Sirka (um) nor mi 20-50 > 50 >50 -
Abnormalna — + — + +
morfolégia

Mikrohemoragie - + +/- +/- -

Il né systémovéovéehor akeimaj epojyipvcky kapilaros

tychto ombduemiy#@omneé nesSpecificKznilgemolCa&rnne
kapi €bongokvaapniél ar vy, rozsSirené klucky, pr omi

mi kr ohemdrnédgdimaylkra p), | aehslakdi s k an o edhisaigennoisat i ¢ k €

tangle 1.00X1.00 mm

Obrazok 56. Normalne kapilaroskopické nalezy.
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Obrazok 58. Abnormalne kapiliry ('avy obrazok) reprezentujiice neoangiogenézu a ischemické
loZiska aZ ischemicka pust’ (pravy obrazok) znazoriujuce obraz sklerodermie v neskorej faze.

Vdi ferencibdaeaeypvaga awggkear ocyanpaeoxpemaionom dig
hemat 6 me

AKkrocyanozaj e symetrické, nebolestivé a relativne
sfarbenie ruk a noéh, ktoré sa mdédze rozSirova:
fenoménu nie je presne ohrani cCena, zmmiprebie
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di skomfortom alebo bol estou. Zriedkavo mozu
nos a, usi al ebo pery. Akrocyanodéza vznika v
postihnuté obl ast:i mézu byt mier net egpSuceh nua
vVyskytuje mi@&k ehnmo tansodsbtdosut i . Fyzi olvwskytujeuk & akr

30 % novorodencov a s rastom dietata obvykl e

Pernio (chillblains)pr edst avuj e zapalové kozZné ochoreni
jedincov v dosl edku expozicie chMade aytvl h

kombimvasé Raynatdooménom al ebo akrocyanozou.

chladu a vIihku sa objavujuag svrbiace, pal i ve
ni ekedy sprevadzanté pluzgier mi, koznou nek
| okali zovanécma udaikaact,6a ntovhar i

Paroxyzmalny digitalny hematom (Achenbachov syndrom, spontanny digitalny
hematom)vz ni ka4 ako n &hlnao dbroalveysni pgsbpdonjbeenpanmsh e mat 6 m
prstc h  r 0k a legostibug npdih¢ k yN npreagup mawvzmeayv o n k depldtye |
Vyskytuje sdaieraap sk &da&,i evani ka spont d&nne al
M6Z2e byt sprevadzany edémom, ktory brani po

ruptuarou vény, spomdaédnnekaobkapdni Laecba nie |

Liecba Raynaudovho fenoménu

K vSeobecnym opatreniam patri udr Zi avani e |
tepelného jadra. Do6élezité je tiez odesapig aneni
I i ek mi zhor Suj agci mi prejavy Raynaudovho fer
nefajceni e. U pacientov s primarnym Raynaud:

zvycajne nezhorsSuju a mézu dokonca wustupovar
neeaguj ucich na vSeobecné opatreni acigabngymp
pracovny Zivot , a predovsSetkym u pacientov

syst émovychs pajhiowcewmd hacc ht kani v a
Liecba nekomplikovaného Raynaudovho fenoménu (bez digitalnych ulceracii)

Li ek mi prvej volby su0 blokadtory kalciovych Kk
avSak ich efektivita na ataky Raynaudovho f

posudzowvdrmaad iwne mal om pocte Stuadii
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Pri sekundarnom Ray pagientbw 1@m o § teamtoonEmeu uodp o
bl okdt oryw h e mAdtavgwu Ziivnahjitbi t or y -5 (@PBESp(Hlaveest er 4z
sildenafil, ale aj tadalafil, vardenafi)zar i edkavej Si e i niBiciostaza)r y f os
Liecba i nhi&biut opracii ePDBVY so systémovou skl er
frekvenci e, zmi ernenim priebehu a skratenim
dékazy podporujuce ich pouzZzitie ungaRe entov

klinicky silne vyjagdrnedosfioCc Ry naudgpow efdénomépea
méze Ipptti @antov so systémovou sklepbizpadmeu
alprostadil,epoprostenol). pacientovsri edost i eC wblpovedomdze zvarz
|l iec¢ba selektivnym inhibitorom s p&ttéoeghengo sufy c h

na zIlepSenie atakomalkdl 3tde&non ol evamwma av

Kliecbeazanou Ui nnostou patmoina e ritnuhji Uociethoor y e
antagoni sty angiotenmiinu atly ., @k dRa bd @k dtokr
glyceroltrinitrat vo formevgékeunl akeéebeoi napt
upacientov so systémovou sklerodzou niektori

LiecCiva vyuzivaneé pre | iecCbu tRabyuwBakiedov ho f en

Tabulka 18. Priklady liekov pouZivanych pri liecbe Raynaudovho fenoménu.

Liekova skupina Liecivo PouZivana davka
Blokatory kalciovych kanalov Nifedipin (spomaly m 1040mg dvakrat d
uvol fidwan
Aml odi pin 5-10 mg raz denne
Inhibitory fosfodiesterazy-5 Sildenafil Od 25 mg trikréa
tri krat denne
Tadalafil Od 10 mg oafdrmoe r n
| i epbB0Omg denne
Blokatory receptora pre angiotenzin I | Losartan 25-100 mg raz denne
a-blokatory Prazoé 0Od500pg dvakrat d
dvakr dt denne
Selektivny inhibitor spéitného Fluoxein 20 ng raz denne
vychytavania serotoninu

Lie¢ba Raynaudovho fenoménu komplikovaného digitalnymi ulceraciami

Raynaudov fenoménu s digitalnnymi ul ceraciam
syst émovou sktlketrozopuaci &nt ov o aEnglandn dihical He a |l t

commi ssioning polkokoch: odpordac¢a postup Vv

1. St andardna i ni ciréelznamofvaér noapkacttreernaipai a a
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2. Pri nedostatocnej efektivite sildenafil 2
denne.

3. Pri nedostatocnej efektifvietkee enat odBBv kra@an
tyzdnov.

4. Kombinovanda | i ec¢ba i ntsidenafiom.6 z ny mi prostan
5. Bosentan.

Kym intravendzne pr ostegnopirdoyst(einlod pr arsatj,a eplrpr

hojenie digitalnych ulceracii, pejemnidaénal tece

nezl epSovala. Antd@Eohiescapttodatizds eamtva&mosa p
rekurentnyphcieht¢cevasioi syst émovou sklerdzou.
avSak pravdepodobne neovplyvnuje uz vytvoren
upacientovsnn o h o p o de tgn yt rAil ny mi ul ceracimamikahapoivg k
kandalndv ,bi t ofboma | Rbhb prostanoi dmi. Ef elkktivit
receptora macitentanu je predmetom prebigh ci ch z§i édkb. pHNapgeéet ebhkié
| i ecba ( pkrigtakdondeo baoj pso d apvrain yimn f eokpd idit mant iabi o
suchej nekroze je vhodnejSia autoamput aci a,

tkanivaaz r i edkavo amputaci a.
Zaver

Priebeh primdrneho Raynaudovho fenoménu | e .

inicialne predpoRdydandewnmymé mamnygea mbdze Vv p

rozvinaoat syst émow¥é hoc htok @8mik ea dsdpronjyi vVRay naudc
naj CastejSie spojeny so systémovou sklerddzo
kompli kovany digiUt aBeyhkiychl pacaeinamiv. s Rayna
odporuc¢a vykonat &kapilaroskopické vySetrenie
vrdtane stanoveni a &iekmiipmrwkeljesabonlghkydt @y hk & A ¢ K
kaméal Pr i mi krocirlkulaéngipbhjageby it heaeahsyst émo\
sU indikované i nhbSiabnt onypeostanadyald ieesnteir dagydi gi
ul ceraciami, u ktorych sapevedcavznitudd | I1Sii ecthb aul rcieea
mali byt | iefeni bosentanom
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10. Panvové venozne ochorenie

Uvod

eni e panvovych vén je spektrum sympt 6émo
(gonadal ne veény, vnutorné iliacké vzZichy a i

drendznych vén (Il ava obklniy¢ vguwa kwé&nya,h ibloidoowk &

Toto spektrum ochoreni zahffina symptomy vzniKk
vnutornych iliackych veén a obStlhakej espalvgcE
iliackej veény. Panvoveé vendbzne ochmirakoni e mg
napri k| a dilebba plmbzdizaa dol nej dut ej zZily, obsStr
externada kompresia panvovych vén. Hemodynamic
prejavmi. Vyskytuju sa bolesti ’avého boku a/alebo abdomenu a hematuria (symptomy
typické pre nekolateralizovani kompresiu 'avej oblickovej vény), chronicka panvova
bolest’ (typicky sa vyskytujica pri primarnom refluxe v ovarialnych a/alebo vnitornych
iliackych vénach), ven6zne klaudikacie (pri obStrukcii iliackych vén alebo dolnej dutej
zily) a symptomatické vulvarne a perinealne varixy a varixy dolnych konéatin v atypickej

alebo typickej distribucii.

Podobné sympgaanye miéozwu wzni knut z rdznych pri

a
bol est méze pochadzat z primarneho refl uxu

spol oc¢nej iliackej vény al gbdnlaompaénmitee ckav a
méze viest k réoznym symptdédmom (napr. Kompr
asymptomati cka, S p 0j e realebsabdbnmehuetset maut UGlr d@ wé&h o ak
chronickou panvovou bol estou) . To mbéze vVvi e

subopt mal nym terapeutickym vysl|l edkom.

Kl asifikéacia spolocného zastreSujuceho poj mi
medzinarodnou pracovnou skupinou American V
Working Group on Pelvic Venous Disordefsat o kl asi fi kacia je zalo
sympt 6 moc h, | okphit pdgizi olvaagiicxkooom apodk| ade |
ochoreniaor i hl i adnutim na ana@ganeyhbbk dz o BAm®EI lnd @ ke
zo6ny abdoamemnyu sal usporiadané v zostupnom por
Spoj ené S 'avou obli ¢kovou vénou (zd6na 1),

apanvovymi venodzny mi pl ex ami (zona 2) a ext



(zd6na

Patofyziol 6gi a

3) 9. Tzadbhurl &zau jle
(SVP).

vena cava inferior

vena renalis |.dx.

vena ovarica |.dx.

vena iliaca communis

vena glutealis superior

vena iliaca int.

vena iliaca ext.

vena glutealis inferior

vena pudenda interna _

vena pudenda externa

anatomickeé
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Z 0 nYarixg-ahr nut

Zone 1.

vena renalis |.sin.

l vena ovarica l.sin.

Zone 2.

Zone 3.

Zone 4.

Obrazok 59. Anatomické zény abdomenu a panvy vo vzahu k panvovému venéznemu
ochoreniu v klasifikacii Symptomy-V arixy-Patofyzioldgia (SVP).
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Tabul’ka 19. Klasifikacia panvového venézneho ochorenia podl’a American Vein and Lymphatic
Society International Working Group on Pelvic Venous Disorders.

(S) Symptéomy (V) Varixy (P) Patofyziologia
S0: bez sympt oémov Vo: neabdomi n&d Anatomia:
alehoe xt rapelvi¢bDolna dutéa zila (I
pelvického pélLavad renéalna véna
Si: rené&dlne sympt &my V. renéadlne hilGonadalna vénat (G
S22 chronickéda panvovalVv2 pelvické v/Spoloc¢na iliacka vg
POvodu VonkajSia iliacka
Vnatorna iliacka veé
Vény vytokovych bog
S3: extrapelvické symV3 extrapel vi| Hemodynamika:
povodu pelvického po/ObStrrukemhoti cka/ ng
Refluxt r omboti cky/Ret
a. lokalizované swénpa a. genitalne Etiologia:
externych geatum)al i i varixyavar i kokél §Tromboticka (T)
b.l okali zované symptdélb. varixy DK |[Netr ombrefluxipcrkodx i mal n
spanvovym p&wnadnd myac h|pdvodu obStrukcia al eb®T)e
koncatin Kongeni tvéalsrkaul &ar n@
cvendédzne klaudikacie
idal Si e rozdel eni e nrzaa hfafival ,i npgruaivnia | nbyi,l aotbetruarl antud;r
glutealny bod

Anatomia a klinicky obraz panvového venozneho ochorenia
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Obrazok 60. Panvova, ovarialna venézna anatémia a panvové venézne plexy.

VR Lsin

VO l.sin

VIC Ldx. VIC lisin

VIl Lsin

Obrazok 61. Panvov4, ovaridlna ven6zna anatémia a panvové vendézne plexy.

Ut erinny venuvzny jpel edxruésn ov a nlya wa wua vwtue r(iVnlsim)u. dwé n o
do vnuatornych iliackych vénnk¥lijB) mktoldé amlay hi a
avenodzny tok smeruje do spol hoOmypheh iClaisadckywcevhoryve
sovari dal nym vendznym plexom &IOVPIh kvés f(vVio®@)e.d ¥ @ 0
spojenim dvoch al ebo trma htarpaviniokdotvy r tkEddaginéb escar s\
takmerisdddyraevred | n@R l.smezatyal ¢ o pr &€ @Ved.axpdrsidail n a
dolnejdutej Z iy (VCI), hocivli 0 % prddVWRadlovdx. Veektzalyraelb&kud&adr neh
pl exu je drénovchey . dénynitornej ilia
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Obrazok 62. NajcéastejSie pri¢iny panvového venézneho ochorenia.

Zel ena

Sipka: k o mpr e s iarterialmaserderica supenianobrtougnutcrackem y  me d
fenomén/

i

i

i
fenom@Enm vendk &f ipka) | rmeter ogorvéadrdlyd Btnaski pwk @ n-
a Iavej spol o€nej i | i adMagThurnedvs y npr dwmo u s
pka panvogyétnyendknyeh plexoch

kompr es
Modr & §

Podla dominantnej klinickej prezentacie sa p

Styroch hlavnych typov prezentacii

Panvové vendzne ochorenie spojené s kompresiou I’avej renalnej vény

K obStrukci:. avej ragemigéanheseatgricavséperipr (A€)d e h adpat o
pri ostrom odstupe AMS aorty, kt or ého doésl edkom je ®MES Yy pri
Kompri muj tdci l'avd rend&l nu vénu. D at| uski onvi é hpor i
tkaniva pri vyraznom Ubytku hmotnosti, me n e j
tehotenstve, vaznej | ordbéze a ptodze obli cCky.
vVyskysgmpt 6 my suvisiace S renal noeualebor enodzn

makr ohematulprtivar eprpierrpel vi ckych ad alpebo urbhetl e
abdomenupr i pddveé ho Kmdlku))er ali zaci a obStrukci e I

perirenal ne kol ateraly, l umbarny dilaet xaucsi ,u | &
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panvovych ven&itnynwcl kpmeoxbdbv asz ommwpzamw owar i kool €
Pricdina ortostaticke]j proteindarie nie je pre
vendznou hypertenziou. Pacienti mo ,zalebob y t a
l uskaci ko)vBripfré n @ mydnm ©tmio v nutadaekerosyndr é m (|l uskac

syndrMene | Casta zadnaud<sloan@iyiesry m( zandomeé n)
kompresiou lavej renél nejKongprye smead elja vaedjn yyroeune:

zndzornen&3.na obr azku

Obrazok 63. A. Kompresia 'avej rendlnej vény medzi aortou a arteria mesenterica superior. B
Zadna kompresia ’avej renalnej vény medzi aortou a chrbticou.

Panvové venézne ochorenie spojené s chronickou panvovou bolest’ou ven6zneho pévodu

Chronicka panvova bol est j eecolpgy catidaObsfetmasr i ¢ a n

necyklicka bolest trvajldca najmenej Sest me
stene, Wbl ast.i umbi | i ku, alebo znemoZnuj uca bol
l ekdrsku pomoc. ChronickRaoabyamvebd hpdthest | pe
azvycCgjokali zovany asymetricky. Bol est sa zt
stati a, tehotenstva a na koneycdjnmae Wyhaznjud
konecnika mdéze trvat niekol ko hodin. M6ze by
(drdazdi vost mocoveého mechur a, dyzdri a, pol
vajecnikov. NeSpeci fické prhiaw,rcoritae mtukowaryienp t 6 my
nevol nost a kfc¢e v bruchu. Syanmpetbéomyld zskio sctaosut. o
chronickej panvovej bolesti stupa s poctom t
alebo dokonca vymizndua. Naj CastejSou pricinoli

ai nkompetencia ovari adwydh vveeryé Briywdha cml esxao .o

faktor mi su varixy, retroverzia maternice,
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vartk 6znych Cwaérn ejlBdverjefdwar ival nej véne sa VvVys

avt okom do [ av ejavom ehiedplonreojv nvaénniy sv pr a ykotuo roav ar i
je kratsSia a uUsti do vena cava inferior pod
val vul arna insuficiencia. Ne AF1 3 o%nZi em| wphe
Casti T[T avej ovarialnej veény a u téup¥ e ireonz Svi rhe

retrogréaddneho tdlhwepoohv@ddaj pagvd@enrchoadi hené

obrazkuZeénské pohltasvmcét emaosrt nmko ghrorsgkd] panvove;

bol esti. Estrogény vedbok dokeméaotovawwarnap
progesteronu na Z2ilové chlopne. Pocas mensSt
vV y r avzynses e j koncentracidi estrogénov Vv porovna
Krvi. VysS§sSie riziko chronifpkejvypanvdho©Ramduw l
kapacitouvpathotensggch i ch dil ataciou a inkomp:¢
obStrukcia drendze panvovych 2Z2il tlakom mate

Obrazok 64. Stupne rozsirenia retrogradneho toku pochadzajiceho z vena ovarica lL.sin.

I . Retrogréaddny tok vo VO | .sin. nezasahuje do p
zasahuje do ipsilaterdalnych parauterinnych vén;

-

stredoviu oblast do pravycMOlgnasdudtemnievOnlgxd h uxé z; I

Panvové vendzne ochorenie spojené s proximalnou vénovou obStrukciou

Pri zavazne|j obsStrukci.i avej] spol ocCnej [ B B
dochéadefal kxu az r etirpsgrldadramd nteqg k wdid ma hey [
venodznej Krvi do panvovych veckdyzenhy cvhé mp.l eExoivs
varianty kompresie pravej spoloc¢nej iliackej
aorty). Kl'inickym obrazom il i okkitvdarl éheg a odbniit e
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vpokoj i al ebo el evaci ddab¥g o sptyidduciodotmeg f o rkdantCiart yi n

(Castej,Siwvarliakvéeippevtéeeryziaa Vv o Ve n @hzonigkauh pl e>

panvovou bol estou.
Panvové vendézne ochorenie spojené s extrapelvickymi varixami pelvického pévodu

Panvova hymérztheanzia Sirenim cez panvoveée vyt

vul varpneyrcihneaal nnapt gpvakygbvvari xhtavnevgyd lun @t nile ¢

a posteromedi alnej oblasti stehna, ale aj ¢ty
s ochorenim panvovych Zil ma vulvarne varix
koncCatty mi cvk ej al ebo at ygsghi ekelj. I &kg@atddlpacyvovy
vyt okovych nlag doaewr c ma&dl ny bod: refl ux oez pud
bodir ef l ux cez obturadtoroviu veénu; horny gluteéd
gluteédl ny bod: refl ux cez rdeofllnuix gcleuzt evidél nnyu ovkér
materniceak | i t or i al agohoa@l:nejefvéanxy kIl itorisu.

Vul varne varikozity vznikaju Sirenim refluxu

a
zadné stehenné varixy sunut@odoBneapui bpashbpnecé
sl ost medzi hemor oi dmi a refluxom vo vnu

Diagnoza panvového vendézneho ochorenia
Radi ol ogisauk é yméplteoznyat i ckych a weapmryanort yowmajt i ,c kpyrc
dél ezita korel aci a di agnostickych nal ezov
jednoznacdna zhoda v di agnostickych Kritéri
ochoreni a. Diagndézauj er ds omd @rvafnidaJ8ydenoo\ yn § ent
nedostatoénqguhyglazi mi vaidtedkw at nej provokacne,
zobrazenaahyhthdmmipmist andardi zovanej met odi ky
Pred urc¢enim panvového vendézneho ochorenia

vyl ac¢it vsSetky alternativne patol 6gi e.
Diagnéza panvového venozneho ochorenia vznikajiceho v zona 1- renalna oblast’

MoZzZnost. potvrdenia diagnoaypyrkompeesteri akeri

N
=]
QD

azorthem2D®eDUSsa ur Cuje pomer vr choll aoweejj Sy
renal n egortomezanterickem uhlexkr c hol ov e | syshtavej ckepnalyn
vénebWNi CkovCmv ehrid gr. atebodR-e oo @r afi ckého vysSet
uhol medzi aortou AMS (nor mal ne9Wéddnotkedge 4a®Hsol Gt ne
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renal nej vény su robzne, pouzivhi bj@pripremmer pr |
vaortomezenterickom segmente. Zl atym St and:ze
intravaskul arnej ut t Fatsrmemigmaftilekdvé&/his) grsad
renal noud o édmau daat ou 2Z2ilou (norma < 1 mmHg)
asymptomaticki pacienti mézZzZu masymehokiav éakk
pacient. mézu mat po vytvoreni kolagebvtalunehc
kompresie [ avegaorrteonndd zneent ewdmcyk om uhl a podport

z avého ureteralneho st i a Vyletrenig by mali ibko v a n a
realizované v polohe na ’'avom boku, pretoZe vySetrenia v leZiacej polohe na chrbte mézu
viest’ k faloSne pozitivnym vysledkom. Pa ci ent i vySetlrergniackeyUPpomal
chrbte 55 % stendgkwuomridavwey S eternaariiney peldlayhe na
pot vr.deepnodt rdbstiat ocna hydrat aciaad dpgaai exmtdeh,odm
stupen kGOwemeginaflictdgm al ezy pr i Kompresi . [ a\
znadzornené 666. obr dzkoch

Tabul’ka 20. Nalezy podporujice kompresiu I’avej rendlnej vény v aortomezenterickom uhle.

Modalita Nalez
Ultrasonografia Pomer PSV waortomezenterickom uhlekSVvo bl asti obl i-& ko
(Pomer jiey¥gtSesopamni v
CT-angiografia Priemer remidleepbiiedhvgokuomezemee ui
MR-angiografia Znak zobaka na axi alnych sni mkoalasth (
AMS.
Uhol zobé&dka T avej r en &l naerjomezehitarickor( uhle
>32°.
Aortomezent @51 ploydlIwahmli ekt dinych nazo
Dorzol aterdalna torzia lavej obl i cky
Znaky panvovej kongesciecai | at 4ci a [ avej gonadal
Katétrova Renokavalny gradient > 3 mmHg.
venografia a IVUS Renokavéadlny gradient > 1 a < 3 mmHg
AMS: arteria mesenterica superiL&WV; Frfeva: riemtat aa

PSV: vrcholova systolicka rychlost.
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Obriazok 65. Nalezy pri CT-angiografickom vySetreni kompresie Pavej rendlnej vény.
Aortomezentericky uhol =15°

Obrazok 66. Nalezy pri CT-venografickom vySetreni kompresie Pavej rendlnej vény. Dilatovana
Pava ovarialna véna ( 16,1 mm) predstavujica kolateralnu venéznu cestu.
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Obrazok 67. Nalezy pri CT-venografickom vySetreni kompresie Pavej renilnej vény. Znak
zobaka Pavej renalnej vény.

- Dist 0.494 cm

Obrazok 68. Nalezy pri ultrasonografickom vySetreni suspektnej kompresie Pavej rendlnej vény
pri vySetreni na chrbte (znak zobika Pavej renilnej vény).
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Dist 0.722 cm

Obrazok 69. Nalezy pri ultrasonografickom vysetreni suspektnej kompresie ’avej renalnej vény,
ktora pri vySetreni na Pavom boku nebola potvrdena.

Diagno6za panvového venozneho ochorenia vznikajuceho v zone 2 - gonadalne vény,

vnutorné iliacké vény a panvové venozne plexy

Nadl ezy podporujuce di agecbbpuepioavoza@ahdaReéescdh
uvedené 2Kt abukké vySetrenie potvr duztugrei npmalr a
aovarialnuPrcvivinh i ko oEMIEN{ t j @nsayagi mahsabdomi n
Transvaginalna wultrasonografia poskytldej e | ep
vyhodounije, jgeovplyvnend obeky.it Ouarxaé éghlnyanat
priemerom 6 mmaviacbolapri vy 3Setreni transabdominal nou
pozitivnou pr e@qii koimpastiolv ¢ d mReflusa v panvoyych a

ovarialnych vénach pocas Valsalvovho manévra je vySetrovany v reverznej

Trendelenburgovej polohe a v stoji.

Senzitivita MRvenografie preferovanejonkeh@jildaraebnsiean,cijie v
porovmdgi ad e ni zZSia Vv por ovnanvenogeafiakeaje ét r ov
pri madarnou zebododbpdvaanows meprodukcénym potenci ¢
panvovu pkatnplréegsiiwnae syndr omy (vratane syndr ¢
ak ompresi e [ avej S Pd Ivy§eéremiepanvovythi venézhyehj plexové n y .
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pouzitim CT-venografie a MR-venografie v polohe na chrbte moézu byt vysledky
podhodnotené, preto tieto vysSetrenia by mali byt realizované v reverznej

Trendelenburgovej polohe.

Zl atym diagnostickym Standardom jeikaanékaov

venografi a) p o ¢ asa aVwdverzad] VI endélemburgowejn golohe. Je

reali zovana pri silnej klinickej anamnéze, n
a pred endovaskularnou | iec¢bou. Beardove kr
vériynorypadema< 5 mm, mierBenmveingnz&ihteré 5> 8 mm
vymi znutia kontrastu diOl,a t2d@oazéyv 6@ n G e kdidnmly : a s
maj 0 mal ysipoveégrvtamye dinl uk ayt é rsya &v a f mi kKT uka
Siroké). Kazdé kritérium je hodnotenéjeod 1
povazawanséepl neni e diagnostickych Kkriteéerii p &

senzitivitou a 89 % Specificitou.

Pri podozreni na kompresiu I'avej spolocnej iliackej vény pravou spolo¢nou iliackou

artériou by pacient mal byt’ vySetreny v polosediacej 45° polohe, pri ktorejd 6 | gbaklesk

gravitacdného tlaku v dojavenagavepoztoéme|jt okiuaCkrl
sa tok neobjavi). Podozrenie vzni kaniesper i p ol
stenpegdast enprziouc by Raweé mmd Amoekcuk éphood da ledniozio u .
vySetreni s-wenogvafiau MR-venagraf@ TVUS a kat ét r ova seenogr
stanovenim tlakoveého glraavdoi ue n tvw n kmaejdSzoiu  pirlaiva
(hemodynamicky signifikantny je pokerhdovy t|

vySetrenim potrebna dostatona hydratacia.
Di ferenci a4l na diagnostika panvovych bolesti

traktu, ochorenia pohybového aparatu, por u

probhbgaoarwyuchy duSevného zdravi a.
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Tabul’ka 21. Nalezy podporujuce diagnézu panvového venézneho ochorenia vznikajiceho v zone
2.

Modalita Nalez

Ultrasonografia Ovar ivalxdeam.

Priemer KklukatégnGrhm.panvovych
Pomaly tok krvi <re3vedokz/nsy al ebo o

Di | attoovratneé wgmenyometri u skomaheka
panvowgmi k & Zmymi
CT-venografia Aspon 4 ipsilater &lémegd zknleuhkoa tpér ipeal
MR-venografia jedna s priemerom > 4 mmedlmenbo p
Katétrova Priemer wé&my6 dainmeg preukdzanym r
venografia Retencia kontrastup a n v owé&mrcehc B0 sekund.
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