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ANAMNEZA

7lety chlapec, z 1. rizikové gr., gestacni hypertenze, zjiStena VVC

e Defekt AVSD, kompletni nebalancovana vada, Spolecna sin, funkéné jedina PK, dvouvytokova PK, pulmonalni atrezie
* |nsuficience spolecné AV chlopné rezidualni 2-3. stupné, Pravostranny aortalni oblouk,, Malpozice velkych arterii

porod ve 41.tydnu , spont., nekiiSen, PH 3530g/PD 52cm, po porodu mirna desaturace 89%, AS prav.
se Selestem, pulsy AF +/+, nasazen PGE

Pridruzené diagnozy:

e Perzistence levé horni duté Zily dle katetrizace, ktera hypoplasticka - vytvorena pouze kranialné, poté se staci dorzalné
jako v. hemiazygos accesoria a pokracuje kaudalné v perivertebralnich Zilnich pletenich

e Dextroizomerismus - ISOM/D, Ivermarklv syndrom - asplenie, symetricka jatra
o Siroké hepatalni Zily Usti do IVC t&sné u siné
e Syndrom ciliarni dyskinéze




ANAMNEZA

OPERACE: 16.11.2016 MBT sin spojka, ligace duceje, 28.3.2017 BCPA dx,plastika pr. vetve plicnice; 7.4.2022

Twin AV uzel (stp. uspésné RF ablaci spodniho AV uzlu)

27.6.2023 Plastika spolecné AV chlopné, uplné kavopulmonalni spojeni s extrakardialnim konduitem 20mm — TCPC
(Fontan)

Léky:

Casté infekty HCD, 11/23 COVID - od té doby trvale zachvaty kasle

e Anopyrintbl. 4 100mg0-1-0
e Furon tbl. 4 40 mg - 1/4 tbl. obden rano
e Enaptbl.42,5mg1/2tbl.-0-1/2 thl.




KAZUISTIKA

* od 6-7.1.24, febrilie az 40°C, drazdivy kasel, 8.1. u PLDD: CRP 50mg/l, nasazen Cefzil, antitussika

* rano 11.1. kaSel s Cerstvou krvi, doma Sp02 92, dobry efekt antipyretik
* Hospitalizovan 1D na KDL Ostrava
* ORL: bez nalez zdroje krvaceni

* Rtg srdce a plic: zmozena kresba vlevo, rozsireni hilu vlevo. Od bronchoskopie upusténo, dimitovan

* 12.1 doma: intermitentni hemoptyza pres den, ve 21.00hod meléna, pak Sel spat

e 13.1. po probuzeni kolem 10.00hod, zvéch\v/at kaélle, opakovgné hemoptyza s Cerstvou krvi, hojné koagula, volana
RLP a privezen do FN Ostrava, PLNE PRI VEDOMI, UNAVENY

e PRIJAT K HOSPITALIZACI
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Stav pri prijeti na OPRIP — sobota poledne

* Unaveny, bledy, GCS 14, bez dyspnoe, normosaturace, AS 105/min,
normotenze

* 5min po prijeti prakticky kontinualni masivni excesivnhi hemoptyza s
drazdivym kaslem

e desaturace k 80%, hypotenze, tachykardie, kolisa védomi — centralizace
obéhu

* zajistén 2x iv vstup

* RSI: Kalypsol, SCHJ — obtizna intubace (DU — , pIna krve*, nepfehledn3,
masivni krvaceni )

e Lavaz, ambuing, , studeny FR — prechodné minimalizovano krvaceni



Stav po intubaci

Dalsich 5min od intubace

* Nasledné opét opakované masivni krvaceni — nestaCime odsavat z
ETC, hypotenze 30/20mmHg, AS 30/min — ztraty cca 500ml|

* od intubace celou dobu na ambuvaku , nelze na UPV — desaturace, nizké objemy, agresivni
ventilace

 pretlakem strikackou 10+10ml/kg balancované roztoky

* + ERD: 0 Rh negat. 2 TU — vitalni indikace,
normalizace MAP, zlepseni RCT do 3sec...2sec

* KPR: 4x cykly, 1x podan Adrenalin, kont. vasopresory — NA 0.2 —
0.5ug/kg/min
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Terapie — od pfrijeti prvnich 90minut

e Exacyl : 500mgi.v. + 500mg do ETC

e Adrenalin endotrachealné 0,1 mg/kg (100 pg/kg) 1:1000 — do ETC
* Fibrinogen: 1gi.v.

e Octaplass 200ml

* Balancovany roztok 10 + 10ml/kg

e ERD:4TU

* Trombocyty 1TU

* Novoseven 1001U/kg 1x
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Inicialni laborator — do 60minut

* APTT pomeér: 1.08
« Fibrinogen: 3.2¢ /L
- AT: 76%

lonty, urea,kreat,JT norma



Dalsi menezment na OPRIP po stabilizaci do 60min

* Rtg plic — normalni nalez

 ECHO - POCUS: slusné naplnéna spolecna komora, dobra kinetika,
VCI, DI = 70%

* Sono hrudniku, bficha : bez fluidothoraxu, bez volné tekutiny v dut. bfisni



Bronchoskopie —90min od prijeti:

* Viditelna koagula pohybujici se v ETC — pri odsati opét krvaceni
* Na konci ET kanyly je koagulum, které extrahujeme
e Vpravo v odstupu pro horni lalok koagulum, nelze odsat, ponechano

* Vlevo postupné odsata volna koagula, nasledné ale masivni krvaceni, krev je svétle
cervena a zpéneéna.

* Pokousime se odsavat pouze z kanyly, Intermitentni desaturace, nasledné aplikujeme
0,5mg zfedéného adrenalinu + kys.tranexamova do ETC

* Na konci je ET kanyla zaborena do koagula, nejde jednoduse odsat, lze vidét pod
koagulem dalsi navazujici kogagula az do periferie

* Po domluveé se jiz nepokousime dale koagula odsat pro vysoké riziko dalSiho krvaceni
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Tyz den 5h od prijeti...

e UPV: PEEP 10, PC 14, Fi02 0,6, pCO2 8,5KPa, 18/min

 VétSina z toho se odehravala pred ocima rodicu, intervencni
sluzba

* Transport do KC Praha Motol cestou LZS
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Bronchoskopie v Praze ( dr. P. Vojtovic)




Bronchoskopie v Praze ( dr. P. Vojtovic)
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Dalsi prubeh...

e Stp. masivni hemoptyze 2x s nutnosti KPR (13.1. Ostrava, 22.1.2024 -
Praha)

e Extubovan po 2tydnech

* Dimitovan do amb. sledovani 2/2024—- bez moznosti dalsiho
oSetreni, zvazovana ev. resekce L plice
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Po propusteni ...

* se 7.8.2024 vydali na dovolenou do Madarska
* na ceste zpét autem opét hemoptyza v Bratislave

e prijat: ' TK, desaturace - urgentni intubace, katetrizace s
embolizaci AP kolateral (2 paratrachealné vlevo +
2rekanalizované aa. mammariae) a terapeuticka
bronchoskopie, lokalizace S6

* Extubace do 48h, po 6D opét hemoptyza s desaturacemi, opéet
katetrizace, snaha znovu o embolizaci kolateral

e Extubovan na spont. ventilaci prelozen do FN Ostrava



Indikacni
seminar DKC

12.8.2024
(prof. Lischke,

orof. Pohunek,
RG, PK, JJ, OR,
JK, VCH)

* Opakované krvaceni do DC s potvrzenim lokalizace

v levém hornim i levém dolnim laloku — S6

e Zvazovana resekce levého horniho plicniho laloku

* Resekce levé plice je spojena s neakceptovatelnou
prognodzou v situaci jednokomorové cirkulace

* Transplantaci srdce a plic po zvazeni vsech
okolnosti kontraindikujeme
(neakceptovatelné operacni riziko nezvladatelného
krvaceni a celé rady dalsi komplikaci vCetné
extrakardialnich, velmi limitovana dlouhodoba
prognoza)



Pripadna resekce casti plice by byla indikovana jen jako
reseni konzervativné nezvladatelného krvaceni z vitalni
indikace

Indikacni o o o

| pak ale plati, Ze resekce je spojena se stfedné/dlouhodobou

seminar DKC prognézou v ramci jednokomorové cirkulace bliZici nule !

12.8.2024
(prof. Lischke,

Na a.femoralis l.dx. nasita vrapovana protéza 6mm jako
emergentni pristup pro pripadnou potrebu VA ECMO - je v
prof. Pohu nek, pldnu ponechat dlouhodobé in situ

RG, PK, JJ, OR,

Medikace: Enap tbl. 2,5 mg. 1,25mg 2x denné; Verospiron 25mg tbl.
-J K, VCH) 1/2tablety 2x denné; Exacyl tbl p.o. 500mg 1/2tbl - 1/4tbl trvale ’

Antiagregace vysazena, nebude znovu nasazovana /
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