Tri hrozby, jeden pacient
Disekce aorty, Myelofibroza, Clostridium difficile
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Co jsme védeéli pred operaci

Zena 77 let pfivezena na Urgentni pfijem FNMH (Motol) s frustni
pravostrannou hemiparézou

Znamé komorbidity: hypertenze, st. p. iCMP 2022 bez rezidua,
hematologické onemocnéni — primarni myelofibréza

Chronicka medikace:
2 hematologické léky — hydroxykarbamid, anagrelid
ASA, sartan, kalciovy blokator, preparat Fe

Pracovni dg.: CMP
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Vysetreni na Urgentnim prijmu pred operaci

KO: leuko 20,2 tis., Hb 90 g/I, PLT 456 tis
Ostatni bez zasadni patologie

CT-AG: Disekce aorty typu Stanford A (entry asc.aorty v urovni ST junkce)
Uzavér tr.brachiocephalicus pod vétvenim se subclavian steal

(tj. perfuze PHK probiha prfes mozkové cévy)

Leva karotida z faleSného lumen

Leva a. subclavia z faleSného lumen.

Disekce prechazi na a. abdominalis bez prechodu na ilické tepny,

Zasahuje do odstupu a. renalis dx.

Tr. coeliacus, a. renalis sin., mesenteria sup. i inf. jsou plnény z faleSného lumen

VN: Splenomegalie
Mozek: Bez isch. loziska, mapovité hypodenzity periventrikularni bilé hmoty
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BCT — truncus brachiocephalicus, LICA — a. car. int. Sin., SCA —a.subcl.sin, AO - aorta

§) BRAINOMIX®
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Relativni hypoperfuze levé hemisféry

Automatically calculated results.
Canot use without checking the quality control images.
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Urgentni operace z vitalni indikace

Frozen Elephant Trunk (FET) technique.

vz

i ‘

MO — 185 min

X-Clamp — 115 min
DHCA — 20 °C méchyr
25 °C nasopharynx

ACP — pres a. axilaris dx.
a a. carotis comm. sin.

Nahrada ascendentni aorty, odstupu vétvi oblouku a
»frozen elephant trunk” stentgraft descendentni aorty
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Urgentni operace z vitalni indikace

Nahrada ascendentni aorty, odstupu vétvi oblouku a
,frozen elephant trunk” stentgraft descendentni aorty
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Perioperacni a pooperacni prlibéh

,Neztisitelné” krvaceni — Krevni derivaty a koncentraty koagulacnich faktoru:

14 TU erymasy, 12 TU plazmy, 3 TU trombocyty, fibrinogen 8g, antitrombin 111 3500 IU,
Prothromplex 2500 IU, Faktor VII 7mg, Faktor VIII 1000/2400 IU, 2 operacni revize béhem
6 hodin, pak krvaceni ustalo, otevieny hrudnik s ¢tverci 3 dny

?? Vliv hematologického onemocnéni

Kombinovana vasopresoricka podpora postupné snizovana, levosimendan
AKI — ¢asné CRRT

UPV

ATB profylaxe — ceftriaxon i. v. 3 dny (do uzavéru hrudniku)

Probuzena do kontaktu, pravostranna hemiparéza, celkova slabost, predpoklad dlouhého
weaningu UPV — punkéni tracheostomie
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Pooperacni CT

Mozek: stacionarni, bez jasné ischemie
Cévy: disekce levé a. car. int., stendza v odstupu pravé, nahrady bez patologie, stentgraft
rozvinuty, distalné se rozsitilo pravé lumen na ukor falesného , visceralni odstupy z pravého
lumen, volné patentni.

Bricho: Tenké klicky stfevni bez distenze, pfim. vzhledu. Jen lehce difuzné prosakla je sténa
colon — transverza a sigmatu
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Laboratorni trendy

Leukocyty

den 1den 2den 3den 4den 5den 6 den7 den 8

Hb 90...89

AST 0,52...1,06

ALT 0,36...0,73
ALP 1,69...3,39
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Trombocyty

denl den2 den3 den4 den5 den6 den7 den8

Den 4 — hematologické konzilium
Zahajit myelosupresi v plivodnim schématu
Hydroxykarbamid + anagrelid
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Laboratorni trendy (Cas nasazeni myelosuprese)
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Den 8 (3 dny po nasazeni myelosuprese)

Klinicky bolestivé bficho

- provedeno kontrolni USG bricha na lUzku s nespecifickymi znamkami kolitidy

- po konzultaci s mikrobiologii empiricka ATB terapie

(metronidazol + piperacilin/tazobactam)

- chirurgické konzilium — konzervativni postup

Bricho v niveau, meékké, palpacné bolestivé s maximem v pravém hypo a mezogastriu,
bez zjevnych znamek peritonealniho drazdéni

Den 9 —rano

Preklad KKVCH FNMH - KARIM FTN
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FTN — den 9-12

Pri prekladu: stabilni, laktat nizky, bolestivé bricho, bez peristaltiky,
noradrenalin okolo 0,08 mcg/kg/min, CRRT, snaha o weaning UPV

Od dalsiho dne (den 10)

- prGjmovité stolice, pozitivita Cl.difficile Ag+Toxin

- do medikace Vankomycin - NJS

- snizena myelosupresni |éCba dle hematologa — vysazen hydroxykarbamid
(aby kostni dfen vyprodukovala dostatek bilych krvinek na boj se zanétem)

Stav se zdsadné neménil (véetné davky vasopresord, CRP, laktatu) az do dne 12
(3 dny po prekladu, 2 dny po nasazeni vankomycinu)

- béhem 2 hodin vzestup davek noradrenalinu 10 X
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CTFTN den 4

Dilatace strevnich klicek,

nekrozy stény, bubliny plynu

v cévnim recisti, v jatrech a ve sleziné.
STOP perfuze ve vsSech viscerdlnich
tepnach

Nalez neni fesitelny.
Progndza je infaustni.
Pacientka umira v septickém Soku.
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Sekcni ndlez |

Nekrotizujici kolitida
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Sekcni nalez Il

Myelofibroza Jatra — Extramedularni hematopoeza
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Diskuse

Méla byt pacientka operovana? (na zdkladé informaci v dobé prijeti)

*Prognoza neoperované disekce - Do 24 hodin umira pfiblizné 40-50 % pacientd.
*Do 48 hodin stoupa umrtnost na 55-70 %.Do 1 tydne neprezije az 90 % postizenych

*Myelofibroza — u pacientl s vysokym rizikem je progndéza kolem 3 let (u pacientky byla
diagnoza zjisténa v r.2024), Ex post zjisSténo — mutace ASXL1, JAK2 — prognosticky nepfiznivé,
hydroxykarbamid — chemoterapie, anagrelid — symptomaticka cytoredukéni terapie
(kauzalni by byly JAK inhibitory)

e Existuje Sance tuto informaci ziskat na Urgentnim pfijmu v noci?
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Diskuse

Dalo se zabranit rozvoji komplikaci?

Soubéh myelofibrozy a infekce bakterii Clostridium difficile predstavuje vazny problém.
Clostridiova infekce se projevuje bolestmi bficha a extrémni leukocytdzou v disledku zanétu.
U myelofibrdzy vsak vykyvy v krevnim obraze mohou patrit k samotné nemoci.

CRP byva u pacientll s myelofibrézou ¢asto zvyseny chronicky, a to i bez pritomnosti
jakékoliv infekce.

Prokalcitonin - samotna myelofibréza hladinu prokalcitoninu zasadné nezvysuije.

Souvisel rozvoj a tize Clostridiové infekce s nasazenim myelosupresivni |éCby?
Mohlo stav zpUsobit nasazeni hydroxycarbamidu?
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Zaver
Disekce aorty, myelofibréza a infekce Clostridium difficile

Kazda z téchto nemoci sama o sobé zatézuje organismus.
Dohromady se jejich negativni Ucinky nescitaji, ale nasobi.

Prokalcitonin je u myelofibrozy jediny spolehlivy marker infekénich komplikaci.
Jeho zvyseni mohlo vést k Casnéjsi diagnoze.

(3,39...11,68 ale po nasazeni vankomycinu v den umrti jiz opét 3)

Zda by Casnéjsi diagndza ovlivnila progndzu je nejisté.
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