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Indikace k transplantaci streva

nemocni s vysokou
pravdépodobnosti umrti

ultrakratké strevo (< 20cm
dospéli, <10cm déti)

zavazné poruchy motility
microvillus inclusion disease

selhani parenteralni
vyZivy

sepse(>2 bakter.sepse s
MOF,ARDS, fungalni sepse)
ztrata hlavnich cévnich vstupt
(>3do, >2dé)

PNALD/IFALD, cirhosa jater
Casté epizody zavazné
dehydratace

neochota prijmout PV

pacienti s neresitelnymi
viscer. patologiemi

rozsahlé desmoidy

FAP, Gardneruv sy
portomezentericka trombosa

tézka poradiacni enteritida

autoimunitni enteropatie



Prezivani

stepu (1985-
2025)

Pediatric 70%
Adult 71%
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51%
46%

Arcaciston



Prezivani

pacientu
(1985-2025)

Survival Probability
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Pediatric 76% 60%
Adult 77% 52%
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Survival of Patients and Grafts (SBTx/MVTXx)
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Vysledky IKEM

IKE
M

* 17 pacient(, 18 stép( (2014-2026)

* 6 umrti (5 ¢asné < 3mésice)

* 11 prezivajicich pacient(:

follow up (roky) 0,17-11,33

3< 1rok, 7>2 roky

1x re — MVTx

2x Tx bfisni stény

nutricni autonomie

* 1-roCni preziti pacient(l a Stépu
70,1% / 65,8% (n=10)

* 5-leté preziti pacientl a Stépl

60,1% / 54,8% (n=5)




Transplantace brisni steny

1. multivisceralni retransplantace
Co je noveho
V programu
transplantace
stfeva v IKEM

Soucast transplantatu je i tlusté strevo

Vyuziti VR

Odlozena splenektomie




desmoid

DT je vzacny nador s celosvétovou incidenci 2—6 pripadu na milion obyvatel za rok

*Desmoidni tumory jsou mezenchymalni novotvary, které jsou lokalné invazivni, ale
nemetastazuiji.

 Jsou také oznacCovany jako agresivni fibromatéza, hluboka fibromatoza,
muskuloaponeuroticka fibromatoza.

* Pfestoze nemetastazuiji, jsou : lokalné invazivni a zpusobuji vyznamnou morbiditu i
mortalitu.

*Nejvyssi vyskyt je ve veku 30-40 let.

Castgji se vyskytuji u Zen nez u muzi a nejcast&ji mezi 15—60 lety.
*USA: ~ 1000 pripadu/rok (populace: 331 449 284)

CR: DT - priblizné 10-30 pripadti/rok (populace: 10 860 000)
Asociace s FAP (familiarni adenomatoézni polypoéza): 3—30 %



Typlétby lPpopis
Aktivni sledovani ("watchful waiting") Prvni volba u vétsiny pacient(, zejména pokud nador neni
symptomaticky nebo neni lokalizovan v rizikové oblasti.

Doporucuje se pravidelné sledovani pomoci MRI nebo CT v intervalech
3—-6 mésica.

Az 20-30 % DT spontanné regreduje, a proto se vyckavaci pristup
povaZuje za bezpecény u vybranych pacient(.

DT

Systémova terapie Pouziva se u symptomatickych, progresivnich nebo Zivot ohroZujicich
nador(.

Zahrnuje:

Hormonalni terapii (napf. tamoxifen)

Nesteroidni antiflogistika (NSAID) (napft. sulindak)
Chemoterapii (napf. metotrexat + vinblastin)

Low-dose chemotherapy: metotrexat + vinorelbin (u déti i
dlouhodobé |é¢by)

Cilend biologicka lécba:

Tyrosinkindzové inhibitory: sorafenib, pazopanib, imatinib
Gamma-secretase inhibitory: nirogacestat

Chirurgicka lécba Neni prvni volbou kvuli vysokému riziku recidivy (az 30-70 %) a mozné
morbiditeé.

Zvaziuje se pouze u vysoce symptomatickych nador(, kde jina lécba
selhdva nebo je kontraindikovana.

Dalezity je multidisciplinarni pfistup.

Lokoregionalni terapie Radioterapie: muzZe byt zvazena v pripadech, kdy chirurgie neni mozna
a systémova Iécba neni ucinna.

Ablativni techniky (napt. HIFU nebo kryoterapie): experimentalni nebo
u vybranych pacientu.




Transplantace streva nebo multiviscerialni transplantace streva je u agresivnich
intraabdominalnich forem DT indikovana v téchto pripadech:

* Desmoidni tumor mezenteria (v oblasti stfrevniho zavésu) zpUsobuje
zavaznou obstrukci, ischemii nebo poruchu vstrebavani, které nelze
vyresit jinak

* Pacient ma za sebou opakované operace a trpi SBS a je zavisly na DPV

* Dochazi k intestinalnimu selhani, které nelze zvladnout
konzervativné.

* Desmoidni tumor zasahuje mezenterické cévy nebo centralni brisni
struktury, coz znemoznuje dalsi chirurgické zasahy.



RA. otec + Ca tl. Streva

OA: Gardnerav syndrom
e 2015 subtotalni kolektomie s ileorektoanastomozou
* Progrese adenomU duodena,

e 1/2019 extenzivni vykon (resekce duodena, ilea, CHCE,
exstirpace desmoidnich tu brisni stény, mesenteria a
fiboromatoza panve) s komplikovanym pribéhem a cetnymi
revizemi, ponechano 180cm tenké stfevo a 9cm rektum.

PO p 1S p [l pa d u * SBS 2. typu, pro malnutrici parenteralni vyZiva cestou
Broviac katetru.

* Expanze pravé nadledviny : v.s. adenom bez aktivity
 mnohocetné osteomy lebky i Celisti (pri GS)

» Stp. exstirpaci benigniho chrupavcitého Utvaru sterna

Abusus: nekouri, alkohol prilezitostné
Alergie PNC.




2019-2020

SBS 2. typu

2/20 diagnostikovana recidiva desmoidi v brisni sténé s progresi
rastu.

Uvaha o MVTX, pfijat k dovy3etfeni.
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19.5.2021 10:30 - 19:19

1. MTVX

transplantatio multivisceralis
transplantatio parietis abdominis
open abdomen



Po transplantaci....IBW +
MTVX
3X revize
stent do ureteru




9/6.2021 - Vysoké odpady do
stomie

6-7/2021 Vzestup zanetu

Dif dg rejekce vs infekce vs jina
etiologie

10/6/2021 mirna AC Rejekce - Solumedrol -3 G



Tezka rejekce
intestinalniho graftu
14.6/2021




Hladina peroralniho gentamicinu
(80mg 120 min)

Propustnost streva

Gentamycin [mol/l]

w] T ’ ' Proto SDD i SOD

Prechod jen na TPN

ATB

Lécba rejekce 14 davek

Tt - : il Antithymocytarni globulin

‘Eervenec ffjen leden duben ervenec fijen leden duben gervenec fijen leden ‘duben Cervenec
2222222222222222222222222222222 2023 2024 2024 2024



Citrulin

Stav | Hiadina citrlinu (umol/)

Normalni funkce streva 20-40 pmol/I Standardni rozmezi,

zachovana funkcni kapacita

Snizena funkcni kapacita 10—20 pumol/I Casteéné poskozeni
enterocyt(
Strevni selhani <10 pmol/I Tézké poskozeni, potreba

parenteralni vyzivy

Klinicky je vyznamna i relativni zména



Citrulin

Citrulin [ pmol /1]
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Lécba rejekce

14/6/2021 tézka ACR - zména v luminexu narust MFI + HLA 1 2 tfidy

KORTIKOREZISTENTNI REJEKCE - INDIKACE K ATG
IS: nadélei.v .....tacrolimusi.v hladina 20-23 ng/I
AZA 50 mg iv. (dle farmakologického doporuceni) ......steroidy dle protokolu i.v

23/6/2021 PABLANY, DESTRUKCE KRYPT, ZANET V LAMINA PROPRIA, TEZKA ACR

ad IS: naddle i.v .......tacrolimus i.v hladina 17-20 ng/I

AZA 30 mg iv. (dle farmakologického doporuceni) snizeni 22.6 . t¢. stale vysoka
efektivni hladina metabolit

ATG - 1,5mg/kg (celkové 14 davek)

VEDOLIZUMARB (SPECIFICKE PRO STREVU, MIGRACE T-LYMF.) DOPORUCENO Z
LEUVEN, ZVAZIME (2/72021) - + doporucen vedolizumab (specifické pro strevu,
migrace T-lymf.) .. podano 2,7,; dalsi cca 16.7.

ATG do 14 davek, posledni 10.7.
5/8 - nyni jiZz bez rejekce opakované, ale bez tendence k hojeni.

* Pro vysoké zanétlivé parametry - vysazeni Takrolimu - nasazeni Hydrokortison
100mg a24hod.

* 6/08/2021 exfoliativni rejekce, bez’zné'mek regenerace - pozitivita C4d,
HUMORALNI REJEKCE




6.8.2021 19:59 - 22:25
EXPLANTACE intestinalniho stepu

revisio

adhesiolysis abdominis subcompleta
resectio graftis int. ten.
re-ileostomia

open abdomen




* Ponechan 100 cm poskozeného streva s odpadem cca
3000-5000 ml/den

e SBS - utrakratké a nefunkcéni SBS : bilance tekutin !!!

e Nastavena parenteralni vyziva a individualni rezim v UL

Po explantaci afunkcni . Is: prechodné jen hydrorkotizor
SBS 1 typu + vak AlO - cca 4000-5000 ml

* cile udrzet bilanci - jejunostomie s odpady 4000-6000 ml|

| nte St| Nalnil Se | h danl e -zpomaleni pasaze nelze - pro riziko perforace

* Farmakologicky: zvazovan somatostatin ke snizeni
sekrece — nepodan

- GLP-2 nelze, neni sliznice.....navic zakladni onemocnéni




ALE

* Co by cert nechtel
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e Positivni ndlez stran humoralni rejekce z DUODENA

(Pos. B FACS/ pos. C4D + histologicky nalez + luminex kde i | +
Il HLA , non HLA, pos. DSA ) zde indikace k |éCbé s cilem

KO m b I n a Ce uchovani rezidualniho tenkého stfeva pro portalni perfuzi
h 4 / Realizace plazmaferézy na KN

u m O ra n I S5PF +5 IVIG
reJ e kC e 1) den PF + pak rituximab 1g + zatim bez SM (premedikace -

dithiaden, perflagan/prothiaden)

( 2 0/8/2 O 2 1 ) 2) deg)';"ei g-FSg/kg

4) den IVIG
...... obden do 5x PF + 5x IVIG




202 1

dalsi postup: podle klinickéhostavu
Vysoké odpady 5000-6000 ml/den
Na DPV k anabolické strategii

tuky 84 g osmolarita 855 mosmol/l aminokyseliny 120 g energie 2595
kcal
celkovy dusik 18.99 g objem 5030 ml sacharidy 320 g

Lécba infekce

neni mozné zvladnout DLOUHODOBE konzervativné
uvaha o - retransplantaci

Nabran luminex / CDC / PRA/, DSA /

IS protokol ( campath vs basifliximab/infliximab ....
zarazeni na re-transplantace MTVx

30.9.2021 jako neaktivni dokud nebude vyresSena infekce

IS TAC sublingudlné, AZA i.v steroidy i.v ( AZA pak jiz ukonéen dovoz
pro i.v. podani), podavano nadale pak per s

10/2024- vyména stentu v Zlucovych cestach



110109022-2024
Relativné stabilni
obdobi

Stabilizace nemocného

ERCP — PRO OBSTRUKCI LECBA DEKUBITU
ZLUCOVYCH CEST - ZAVEDEN STENT
HYPOTHYREOZA
HYPERTENZE
Re MTVX ?
re-iTX?
DPV

KOREKCE VYSOKYCH ODPADU A
DEHYDRATACE




e Podanii.v. léku + TPN
e 17,00hod - Imurek 10mg/100ml fyziologického roztoku i.v. na 30min.

e 17,30hod - Controloc 40 mg i.v. 1-0-1 (Controloc se naredi do 20ml
fyz.roztoku - lze podat jako bolus "z ruky").

y 17,30hod - napojeni vaku TPN. - 8,00hod - ukonceni vaku TPN + podani
dm b U |a nt NI h O Cymevene 75mg/100ml 100ml fyziologického roztoku i.v. na 30min.

sledovani

8,30-9,00hod - podani Hydrocortison 100mg/100ml fyziologického
roztoku i.v. na 30min; poté uzavreni Broviac katetru.

9,00-9,30hod - podani Invanz 1g i.v. na cca 30min.

9,30hod - Controloc 40 mg i.v. 1-0-1 (Controloc se naredi do 20ml
fyz.roztoku - |Ize podat jako bolus "z ruky").




DPV rezim

DPV rezim: 7/7

Slozeni:

e tuky: 60.0 g

e osmolarita: 702 mosmol/I

e aminokyseliny: 110 g

e energie: 1836 kcal

e celkovy dusik: 17.46 g

e objem: 4975 ml ¢ sacharidy: 200 g

Koncent Mnozstvi (g)

race

EEERT 20% 1000 20g % 10 200

Aminoplasmal
Aminoplasmal Hepa

15% 600 15gx6 90
10% 200 10g x 2 20
20% 300 20g x 3 60

Makronutrient

[T 200 £

Protein (AK) 110 g

60 g

T L o

110 x 4 kcal 440 kcal

Tuk 60 x 9 kcal 540 kcal

CELKEM - 1660 kcal/ 1836 kal






* LoZisko v S10 segmentu pravé plice ( mykoza, tumor,
lymfom,...)

e Zaver

* Malé lozisko s kavitaci v S10 vpravo - podezreni na
periferni plicni tumor, v dif. dg. mykoticka infekce.
Bez lymfadenopatie v hilech ¢i mediastinu.

Maly fluidothorax vlevo s kompresivnimi
atelektatickymi zménami v prilehlé plici.

* Ad plicni chirurgie : ........ FN MOTOL

* Pro podezreni na mykotickou infekci — cresemba
(isavukonazol) vysoce. pos. BD glukan

» St.p. klinovité resekci dolniho laloku P plice 7/2023, +
2x revize pro krvaceni (S10 segment) histologicky
nesp. zanétlivé zmény, ale nebylo nalezeno tu
postizeni ani mykotické agens






stp. radikalni excizi invazivniho dlazdicobunécnym karcinomu
kiize levého lytka 07/2024,

plastica autoTx cutis DE mesh




Stale problemy

* NODAT: vysSi HBA1c ??? glykémie - DM - steroidy/TAC /NODAT/ -
prechodné insulin jen pfi podani parenteralni vyzivy redukce davky
glukozy

e Atd atd

e Absces stehna....drenaz, ATB ...
* ERCP...opakovane
* Mykoticka infekce candida glabrata — Ecalta v moci....



Atd. atd.....

St.p. klinovité resekci dolniho laloku P plice 7/2023, + 2x revize pro krvaceni (S10 segment)
histologicky nesp. zanétlivé zmény, ale nebylo nalezeno tu postizeni ani mykotické agens

Pankreatoprivni diabetes mellitus, po re-MTx 2/2024 normoglykemie, bez terapie, pfechodné
insulin do vaku ( 15-20 j actrapidu do 5000 ml/den ) do re-MTVx

Progrese dilatace dutého systému levé ledviny. Indikovano zavedeni JJ stentu vlevo.

stp. radikalni excizi invazivniho dlazdicobunéénym karcinomu kuiZe levého lytka 07/2024,
plastica autoTx cutis DE mesh




Bilirubin celkovy [mol/!]

2024 - elevace JT —susp. IFALD
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* Punkce Stépu jater:

Dominuji znamky hepatokanalikularni cholestazy s biliarnimi infarkty, s alteraci a
zanikem 45 % portalnich Zlu¢ovodd.

LoZiskovy velmi mirny porto-lobularni zanét.

Hepatocelularni a mezenchymalni hemosiderdza (grade 2-3).

Alterace vaskularni architektoniky jater se znamkami loziskové nodularni

ReJ e kce regenerativni hyperplazie.
Periportalni az septalni porto-portalni a nerovhomeérné distribuovana

Jate r,, . __.d |f perisinusoidalni fibroza.

Na morfologii zmén se muze podilet vice etiologickych faktor(: kromé dominujici
d g jaterni |éze asociované s parenteralni vyzivou (IFALD/PNALD) nelze spolehlivé
vylougit ani spolupodil CHRONICKE REJEKCNI CHOLANGIOPATIE, piip. portalni
biliopatie — nezbytna je korelace s klinikou a vysledky pfislusnych laboratornich a
zobrazovacich vysetreni (stav vaskulatury jater a Zlu¢ového stromu).

* Imunofluorescencéni vySetreni: C4d - pozitivni ve 30 % sinusoid (C4d 2)




12/2023-
ol o

e Zarazeni do WL na Re MTVx

rejekce jaterni




/mena Indukce
aletumzumab

CD 53
TiB lymfocyty

vysoke riziko sepse




Odlozena splenektomie
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Zivot je boj......

*Tati, procC se zenich a neveéesta drzi za
ruce, kdyz jdou k oltari?”

,10 je takovy zvyk, synku. Boxeri pred
zapasem si taky podavaji ruce.”



8/2024 — stredné tézka celu

per os nic
TPN vyssi energii a proteoinem
Elasmalyte 1000 ml kontrola iontd kalemie,
ontrola iontl + ev pridat do vaku nebo do plasmalyte 1000 ml

antirejekcni lécba: steroidy 1g solumedrol 3 dny (3g) pak 500mg nasledujici 3
dny (1.5g)

1t8y1r20 lobulin 1.5 mg/kg/den v 100 ml FR / 6-8 hodin cca dle stavu a reakce 7-
- nu

premedikace :
+ dithiaden 1 amp
+ perfalgan 500 mg i.v

SDD po dobu podani ) nystatin + colomyicin + gentamicin
nabrat ihned luminex. + FACs CM

CDC pred podanim ATG #faleéné positivita)

denné subpopulace lymftocytl + KO (zitra urcité nabrat)
monitorace KO (leu + trombo)

cilova hladina TAC zvysit kontrolovat denné ( 15-20ug/I)

ATB

+ meronem

+ vancocin i.v hladina

+ antimykotika : ecalta 100 mg denné
+ cymevene 5mg /kg 4 24 hodin i.v.

mikrobiologie
laborator
preklad na JIP KTCH

arni rejekce

Histologie 8/2024

Endoskopicka bs. stépu tenkého streva (duodena):
Nalez spliiuje kriteria pro stredné tézkou (moderate)
akutni rejekci. Ojedinéle zachyceny mykotické sferuly.
CMV ani H. pylori neprokazany. IHC prtkaz C4d je
negat.

v

Rejekce uspesné prelécena

Pfidan misto AZA — mTor Everolimus



2024-2026

* 2. katerova sepse (5/2025- septické plicni embolizace)
* Doplnkova hydratace 1000 ml plasmalyte

* Opakované leukopenie

* Hyperkalemie

* Mykotické infekce candida lusitania obava z mucormykozy (ORL,CT
dutin,kultivace) — vysomky BDG- prechod z flukonazolu na posakonazol s
monitoraci hladiny — interakce s TAC + nasledne i pos. Alternarie z ORL
steru - ponechan NOXAFIL (Posakonazol dlouhodobé)

e Extrakce low — grade tub.adenomu v rektu, komplikovano zavaznym
krvacenim - pobyt na KARIP — kde zvladnuto



Hladina IS v prubéhu sledovaného obdobi
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Renalni funkce 2025-2026
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* \ymeéna JJ stentu po dvou meésicich pro susp. Malfunkci stentu

* Jiz dlouhodobé uvaha o transplantaci ledviny



ALE
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» Elektrofooréza a imunofixace bilkovin séra s prukazem biklondlni gamapatie IgA kappa (kvantita 2,5 g/l) a IgG kappa (kvantita 1,8

g/l).

* Imunofixace bilkovin moce: Po zahusténi moce pfitomna jak cela molekula monoklonalniho imunoglobulinu, tak i retézce kappa a
kappa free.

A dalsi nalez k verifikace patologie




/aver

* Prvni nemocny s podobnym problémem MTVx + AWT — re MTVx na sveté

* Mortalita MTVx retransplantace je vice jak 90% - timing, too sick for transplant,
infekce, rejekce.....coz se nam povedlo zvladnout

* Pripad ukazuje co je mozné dnes realizovat a jak je tézké ziskani zkusenosti a jak

mnoho nebo malo vime........

* ,Na konci poznavaciho procesu nevime sice nic, ale zato to vime
spravne.”



* Dekuji za pozornost

Harerovy film...
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