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Supraventricular tachycardia in idiopathic pulmonary arterial
hypertension
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Abstract. Supraventricular arrhythmias in pulmonary arterial hypertension (PAH) are common and often result
in severe clinical and hemodynamic deterioration. The management is complex and involves conservative
and interventional approaches. We present a case of a patient with idiopathic PAH with multiple recurrent
supraventricular arrhythmias.

The female patient (b. 1978) was diagnosed with idiopathic PAH in 2006 and sildenafil treatment was initiated
in 2007. Due to disease progression, SQ treprostinil was started in 2012 and bosentan was added in 2013.
In April, 2014, she was admitted to hospital due to abrupt worsening of dyspnea and hypotension. Regular
tachycardia with the rate of 150/min was detected and terminated by intravenous adenosine. On electro-
physiology study (EPS), atrio-ventricular nodal re-entrant tachycardia (AVNRT) was confirmed and a successful
slow pathway modulation by radio frequency (RF) ablation was performed. In addition, several regular and
irregular atrial tachycardias other than typical atrial flutter were inducible by isoprenaline at EPS. A small
dose of short-acting beta-blocker (metoprolol) was initiated and the patient was discharged from hospital
in a clinically stable status and in sinus rhythm. However, she was re-admitted to hospital due to dyspnea
at rest, signs of right ventricular failure, and persisting atrial tachycardia 6 weeks later. Electric cardioversion
was performed and sinus rhythm was restored. Amiodarone was added. Further interventional treatment
was not indicated due to high risk and low probability of success of the procedure in context of multiple
foci of arrhythmia. Atrial tachycardia recurred soon and persisted. Unfortunately, the patient’s status further
deteriorated in spite of treatment escalation and she was listed for lung transplant. Atrial tachycardia with
adequate ventricular rate persisted in the long-term. The patient died of heart failure early after lung transplant.
Conclusion: SV arrhythmia can result in an abrupt destabilization of the patient’s status. We believe it is
of the utmost importance to aim for reconstitution of the sinus rhythm using all available conservative
and interventional approaches. On the other side, it is also possible that SV arrhythmia represents one
of the signals of disease progression and a marker of unfavourable outcome. We therefore presume that
on the occurrence of SV arrhythmia, pulmonary hypertension specific treatment escalation should be
considered to minimize further PAH progression. Fig. 4, Tab. 3, Ref. 18, on-line full text (Free, PDF) www.
cardiologyletters.sk

Key words: supraventricular arrhythmias - idiopathic pulmonary arterial hypertension - tachycardia - dyspnea

Luknar M, Lesny P, Svetlosak M, Hlivak P, Goncalvesova E. Supraventrikularna tachykardia v kontexte
idiopatickej plticnej artériovej hypertenzie. Cardiology Lett. 2020;29(4):259-267

Z 'Kardiologickej kliniky Lekarskej fakulty a Narodného tstavu srdcovych Adresa pre korespondenciu: MUDr. Milan Luknar, PhD., Oddelenie zlyha-
a cievnych chorob, a. s., Bratislava, Centrum pre plticnu artériova hypertenziu vania a transplanticie srdca, NUSCH, a. s., Pod Krasnou hérkou 1, 833 48
a?Oddelenia arytmif a kardiostimulacie, Narodny tstav srdcovych a cievnych Bratislava, e-mail: luknar@nusch.sk

chor6b, a. s., Bratislava, Slovenska republika

Do redakcie doslo dna 14. jila 2020; prijaté dna 17. jula 2020

259



Cardiology Lett. 2020;29(4):259-267

Abstrakt. Supraventrikuldrne arytmie su pri plucnej artériovej hypertenzii (PAH) casté a spdsobuju zavaz-
né klinické a hemodynamické zhorsenie. Ich manazment je zloZity a vyuziva konzervativne i interven¢né
postupy. Uvddzame pripad pacientky s idiopatickou PAH s viacerymi recidivujucimi supraventrikuldrnymi
tachyarytmiami.

U pacientky narodenej v roku 1978 sa stanovila diagnéza idiopatickej PAH v roku 2006. V roku 2007 bol
do liecby zaradeny sildenafil. Kvéli progresii ochorenia sa v roku 2012 iniciovalo subkutdnne podavanie
treprostinilu a v roku 2013 sa pridal bosentan. V aprili 2014 bola prijatd do nemocnice pre ndhle zhorse-
nie dychavice a hypotenziu. Na elektrokardiograme (EKG) bola pritomna pravidelna tachykardia s dzkym
komplexom QRS s frekvenciou 150/min, ktoru sa podarilo ukon¢it i. v. adenozinom. Pri elektrofyziologickom
vysetreni sa potvrdila atrioventrikularna nodalna reentry tachykardia a realizovala sa Uspesna radiofrekvencna
moduldcia pomalej drédhy. Okrem toho sa izoprenalinom dali indukovat viaceré pravidelné a nepravidelné
atridlne tachykardie, ktoré neboli vhodné na intervenéné rieSenie. Do liecby bol zaradeny betablokétor
v malej davke a pacientka bola v klinicky stabilnom stave a so sinusovym rytmom prepustend domov.
O sest tyzdnov po intervencii bola rehospitalizovana kvoli pokojovej dychavici a velkoobehovej kongescii
s nalezom perzistujucej symptomatickej atridlnej tachykardie. Vykonala sa elektrickd kardioverzia s nastole-
nim sinusového rytmu. Do lie¢by sa pridal amiodardn. Atridlna tachykardia recidivovala a stav pacientky sa
napriek terapeutickym opatreniam dalej zhorsoval. Bola zaradend na zoznam cakatelov na transplantaciu
pluc. Atridlna tachykardia s primeranym prevodom na komory pretrvévala dlhodobo. Pacientka zomrela
na zlyhanie srdca vcasne po transplantacii plic. Obr. 4, Tab. 3, Lit. 18, on-line full text (Free, PDF) www.
cardiologyletters.sk
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Opis pripadu

Pacientka sa narodila v roku 1978. Nelie¢ila sa na Ziadne
vyznamnej$ie ochorenia. Jedenkrat bola gravidna bez kom-
plikacii a v roku 2001 porodila zdrava dcéru. Pracovala ako
cukrdrka. V rodine sa nevyskytovali kardiovaskularne ocho-
renia. Viac rokov, az do konca roka 2005, fajcila 15 cigariet
za den. Toxické substancie ani anorektika neuzivala. V roku
2005 si v§imla postupny rozvoj dychavice pri fyzickej zatazi
- zadychala sa pri rychlej chddzi po rovine a pri chodzi do
kopca. V januari 2006 sa tazkosti zvyraznili. Dychavica sa
objavovala po niekolkych krokoch po rovine, pridruzila sa
bolest a opuch pravého lytka, ako aj suchy kasel. Pacientka
bola hospitalizovana v obvodnej nemocnici. Zistila sa hy-
poxemicka respira¢na insuficiencia. Na zaklade klinického
obrazu, pozitivity D-diméru, pritomnosti flebotrombdzy Zil
v oblasti pravého lytka a suspektného nalezu pri scintigrafii

Tabulka 1 Vybrané laboratérne ukazovatele a ich dynamika
Table 1 Selected laboratory parameters and their dynamics

plic sa predpokladala ,,sukcesivna“ embolizacia do placnice.
Pri echokardiografickom vysetreni sa konstatovali znaky vy-
znamnej plicnej hypertenzie. Do lie¢by bol zaradeny warfarin
a nasledne bola pacientka v marci 2006 odosland do Centra
pre plucnu hypertenziu Narodného ustavu srdcovych a ciev-
nych choréb, a. s. (NUSCH, a. s.) s cielom diagnostického
doriesenia.

Pri prijati pretrvavala dychavica pri malej zatazi. Hmot-
nost pacientky bola 53 kg, vyska 160 cm, index telesnej
hmotnosti 21 kg/m? Systémovy tlak krvi bol 110/70 mmHg
a srdcovd frekvencia 117/min. Pri objektivhom vysetreni
sme konstatovali periférnu cyandzu, pravidelnu tachykardiu
a systolicky $elest v lavom prekordiu 3/6, ako aj akcentovany
plucnicovy komponent druhej ozvy s rozdvojenim. Ostatny
tyzikalny nalez bol bez pozoruhodnosti. Vybrané labora-
torne parametre a ich dynamika pocas dal$ieho obdobia su
zhrnuté v tabulke 1.

3/2006 2/2007 9/2008 10/2010 5/2012 4/2014 5/2014 11/2015 2/2016
Hemoglobin (g/1) 137 127 133 119 112 98 118 131 117
Bilirubin (umol/l) 22 - 19,8 11,7 14 16,3 22 24,5 50,6
Troponin T (ng/1) - - - 8,8 16,7 16,8 20,8 37,0
Na (mmol/l) 143 142 143 137 140 141 136 138 131
K(mmol/I) 4,3 4,2 3,5 3,6 3,2 3,6 3,7 3,2 3,5
Kyselina mocova (umol/I) 329 416 146 - 469 - 445 427 -
Kreatinin (umol/l) 104 63 83 61 86 62 136 89 207
Artériovd saturdcia O,(%) 94 94 - 94 89 93 82 - -
NT-proBNP (ng/l) - - 2655 2835 4178 7 344 6146 8248 33184
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Tabulka 2 Vybrané echokardiografické ukazovatele a ich dynamika

Table 2 Selected echocardiographic parameters and their dynamics
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Ukazovatel 3/2006 2/2007 8/2008 10/2010 5/2012 4/2014 5/2014 10/2015
PK (mm) 44 56 54 50 45 43 45 56
Stena PK (mm) 5 - - 8 - - 6 4
TAPSE/s” 20/- 13/- 13/- 13/- 16/- 21/- 14/- 16/8
(mm/cm/s)

Stupen TR 2 3 3 4 4 4 4 4
Gradient TR (mmHg) 60 53 85 60 85 90 60 64
VCI (mm) 19 15 20 23 23 24 32 28
Odhad sPAP (mmHg) 75 68 100 75 100 105 80 84
PP - 67 x 62 mm - 74 x 63 mm - - 43 cm? 75 x 60 mm
LK/PK (mm) - 2/542 29/53 30/60 30/57 27/55 26/54 29/58
Perikardialny vypotok 0 0 + 0 0 + + +

LK - avd komora; PK - prava komora; sPAP - systolicky tlak v plicnici; TAPSE - systolickd exkurzia roviny anulu trikuspidélnej chlopne; TR - trikuspidalna

regurgitacia; VCI - dolna duta zila

Na rontgene hrudnika sa zobrazil prominujtci pulmonélny
oblucik, tien srdca bol hrani¢nej velkosti. Na elektrokardio-
grame (EKG) bol pritomny sinusovy rytmus s frekvenciou
92/min, sklon elektrickej osi QRS doprava, P pulmonale,
normélne prevodové casy, obraz hypertrofie pravej komory
a ne$pecifické zmeny repolarizacie. Ambulantné monitorova-
nie EKG dokumentovalo trvale sinusovy rytmus s priemernou
frekvenciou 84/min (rozsah 61 - 141/min) a s absenciou
vyznamnej ektopickej aktivity, supraventrikuldrne poruchy
rytmu neboli pritomné. Echokardiograficky obraz sved¢il pre
dilataciu a hypertrofiu pravej komory s dobrou systolickou
funkciou a vysoko pravdepodobnu plicnu hypertenziu (PH)
(tabulka 2). Nepotvrdil sa skrat na urovni predsieni.

Vykonali sme pravostrannud katetrizaciu s nalezom taz-
kej prekapilarnej PH, so zachovanym minttovym objemom
a zvy$enou plicnou vaskularnou rezistenciou (tabulka 3).

Spirometrické vysetrenie nedokdzalo vyznamnu venti-
la¢na poruchu. Angiografia pliucnice pomocou pocitacovej
tomografie (CT) vylucila vyznamné tromboembolické zmeny
plucneho artériového rieciska. Vy$etrenie autoprotilatok ne-
nasvedc¢ovalo pre ochorenie spojiva. Ultrazvukové vysetrenie
nepotvrdilo portalnu hypertenziu a dokumentovalo stav po
prekonanej tromboze v. poplitea vpravo s 40 % rekanali-
zaciou. Pri $estmintitovom teste pri symptomatickej liecbe
pacientka presla vzdialenost 465 m. Na zaklade anamnézy
a vysledkov uvedenych vySetreni sme stav hodnotili ako
idiopatickd plicnu artériova hypertenziu vo funkcnej
triede IIL. Specifickd cielend terapia plicnej hypertenzie
v uvedenom case v Slovenskej republike nebola dostupna
a nebola iniciovana. Pri prepusteni sa pokrac¢ovalo v poda-
vani warfarinu. V dalSom obdobi bola pacientka sledovana
ambulantne. Pre retenciu tekutin s ascitom a opuchmi
dolnych koncatin sa iniciovala diuretickd lie¢ba vo forme
furosemidu v davke 20 mg/den p. o. a spironolaktonu
v davke 25 mg/den.

Vo februari 2007 sme pacientku rehospitalizovali pre
zhorsenie dychavice. Po zhodnoteni stavu sa konstatovala
progresia ochorenia a do liecby sa zaradil peroralny sildenafil
v celkovej dennej davke 60 mg. Pacientka bola opit hospita-
lizovana v roku 2012. Udévala zhor$ujicu sa dychavicu pri
malej zatazi a opuchli jej ¢lenky. V objektivnom naleze bola
pritomna hypotenzia (TK 80/50 mmHg), cyandza a retencia
tekutin. Hodnota NT-proBNP bola 4178 ng/l. Zaznamenal
sa sinusovy rytmus s frekvenciou 85/min. Hemodynamické
hodnoty st uvedené v tabulke 3. Po intravendznom poddvani
furosemidu a kanreonatu kongescia ustupila. V ramci eskalacie
cielenej liecby PAH sme iniciovali podavanie parenterdlneho
analégu prostacyklinu-treprostinilu.V roku 2013 v rdmci
otvoreného pokracovania randomizovanej $tudie zacala pa-
cientka uzivat bosentan.

30. marca 2014 sa dychavica nahle zhorsila Objavili sa
bolesti v oblasti hrudnej chrbtice a lavého rebrového obluka,
nauzea a vracanie. Pacientka si namerala zrychleny pulz -

Tabulka 3 Hemodynamické ukazovatele a ich dynamika
Table 3 Haemodynamic parameters and their dynamics

Ukazovatel 2006 2007 2010 2012
RAP (mmHg) 7 8 16 14
PAP s/d/m (mmHg)  76/30/47 73/30/46 72/27/46 75/30/48
PAW (mmHg) 7 6 11 10
CO (I/min) 43 35 32 33
CI (I/min/m?) 2,8 2,3 2,2 2,2
TPG (mmHg) 40 40 35 38
PVR (W.U.) 9,3 11,4 10,9 11,5
sVO, (%) n.a. n.a. n.a. 52

Test vazoreaktivity -
CI - kardialny index; CO — mintitovy objem; PAP s/d/m - tlak v plticnici - systolicky,
diastolicky, stredny; PAW - tlak v plucnici v zaklineni; PVR - plicna vaskularna
rezistencia; RAP - tlak v pravej predsieni; sVO, - kyslikova saturacia zmieSanej ve-
noznej krviz plicnice; TPG - transpulmonaélny gradient; W.U. - Woodove jednotky

negat. - -
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Obrazok 1 Rontgen hrudnika (2014)
Figure 1 Chest X-ray (2014)

140/min. Poruchy vedomia nemala. Bola hospitalizovana
v obvodnej nemocnici, kde zaznamenali hypokalémiu. Pri
prijati bol na EKG sinusovy rytmus s frekvenciou 86/min.
Po symptomatickej liecbe (inhaldcia kyslika, tietylperazin)
sa tazkosti pacientky zmiernili a bola prelozena do centra
pre PH. Pri preklade bol TK 100/70 mmHg, v objektivhom
nédleze bola cyandza a velkoobehova kongescia. Rontgen
hrudnika (obrazok 1) bol v sulade so zakladnou diagnézou.
Na EKG bol pritomny sinusovy rytmus s frekvenciou 92/min
a obraz hypertrofie a pretaZenia pravej komory. V labora-
tornom obraze bola hypokalémia (3,6 mmol/l), parcidlna
respiracna insuficiencia a hyposaturacia (pO, 51,3 mmHg
a kyslikovd saturacia 92,5 % v artériovej krvi). Hodnota
NT-proBNP bola 7 344 ng/l. Vysetrenie krvného obrazu
dokumentovalo stredne tazka anémiu (hemoglobin 98 g/l
pocet erytrocytov 4,9 x 10e12/l, HTK 0,33, stredny objem
erytrocytov 66 fl a hemoglobin v erytrocyte 20 pg). CT
koronarografia nepotvrdila vyznamnu koronarnu chorobu
ani utlak hlavného kmena lavej korondrnej tepny placnicou.
Pocas hospitalizacie recidivovali paroxyzmy supraventriku-
larnej tachykardie s frekvenciou 150/min (obrazok 2), ktoré
sa podarilo terminovat adenozinom v davke 12 mg i. v. Pri
elektrofyziologickom vySetreni pocas sinusového rytmu sa
programovanou stimuldciou indukovala atrioventrikuldrna
nodélna reentry tachykardia (AVNRT) s dizkou cyklu 476
ms. Tato bola akdtne dspes$ne oSetrend radiofrekvenénou
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moduldciou pomalej drahy. Pri tomto vySetreni sa suc¢asne
zistila atridlna tachykardia s dlzkou cyklu 324 ms, ktord
nemala charakter typického fluttera predsieni a spontanne
terminovala. Po ablacii izoprenalinom sa AVNRT nepoda-
rilo indukovat, pritomné vSak boli viaceré indukovatelné
kratke nepretrvavajuce behy pravidelnych aj nepravidelnych
atridlnych tachykardii, ktoré neboli vhodné na intervencné
rieSenie. Pacientka bola prepustend domov a do chronickej
liecby bol zaradeny metoprololtartarat v celkovej dennej
davke 12,5 mg. Pacientka bola v ramci tejto hospitaliza-
cie predstavena transplantatnému pneumoldgovi s ciefom
zaradenia do dispenzdra pred pripadnou transplantdciou
plac (LuTx).

O Sest tyzdnov, v maji 2014, bola pacientka opidt hospi-
talizovand na obvodnom internom oddeleni pre pokojova
dychavicu. Na EKG bola pritomna atridlna tachykardia
s nepravidelnym prevodom na komory a s frekvenciou
komor 100/min. Po podani digoxinu v davke 0,125 mg i. v.
a amiodaronu v davke 150 mg i. v. sa subjektivne tazkosti
pacientky zmiernili. Pri preklade do centra pre PH bola
v objektivhom naleze pritomna hypotenzia (95/60 mmHg),
pravidelna tachykardia s frekvenciou 100/min, cyanéza
a velkoobehova kongescia so zvySenou népliou jugular-
nych zil, hepatomegaliou a ascitom. Na EKG pretrvavala
atridlna tachykardia s prevodom 2 : 1 (obrazok 3). Echo-
kardiograficky obraz bol bez vyznamnejsej dynamiky oproti
predchadzajucim vySetreniam. Po nasyteni amiodarénom
v celkovej davke 7,3 g sa bifazickym elektrickym vybojom
s energiou 75 J obnovil sinusovy rytmus. SubeZne sme tiez
podévali metoprololtartarat 37,5 mg/den. Dalsie intervené-
né rieSenie nebolo indikované vzhladom na vysoké riziko
vykonu a nizku pravdepodobnost uspesnosti v kontexte
pravdepodobnych viacerych fokusov arytmie.

Zlepsenie stavu pacientky umoznilo prepustenie do ambu-
lantnej starostlivosti. V septembri 2015 bola hospitalizovana
pre intraabdomindlne krvécanie pravdepodobne z ovaridlnej
cysty, stav bol zvladnuty konzervativne a z lie¢by sa vynechal
warfarin.

Na jesenn 2015 sa tazkosti pacientky opdt zhorsili. Za-
dychala sa pri minimédlnej ndmahe, udavala intermitentnt
dychavicu aj v pokoji. Bola opakovane hospitalizovand
s prejavmi velkoobehovej kongescie a hypoperfuzie cie-
lovych organov. Na EKG bol pretrvavajici nalez atrialnej
tachykardie s prevodom 2 : 1 s frekvenciou komér 70/min.
Echokardiogafia svedcila pre rozsiahlu dilataciu a tazka
systolicku dysfunkciu pravej komory (obrazok 4 a tabulka
2). Opakovane sa podavala parenteralna diureticka lie¢ba
a vazopresorickd podpora (noradrenalin). Pacientka bola
zaradend na urgentny zoznam Cakatelov na LuTx. Vo feb-
rudri 2016 bola ohlasena existencia darcu plic a pacientka
podstupila LuTx v Allgemeines Krankenhaus vo Viedni.
Na EKG stéle pretrvavala atridlna tachykardia s menlivym
prevodom na komory, s frekvenciou predsieni 135/min
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a komor 94/min. Transplantacia sa komplikovala zlyhanim  sa nepodarilo priaznivo ovplyvnit a pacientka zomrela do
srdca, ktoré si vyzadovalo mechanicki podporu pomocou 24 hodin po transplanticii pluc. Patologickoanatomicka pitva
extrakorporalnej membranovej oxygenacie (ECMO). Stav  sa neuskuto¢nila.
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Obrazok 2a) Elektrokardiograficky obraz atrioventrikularnej reentry tachykardie (AVNRT) (april 2014)
Figure 2a) Electrocardiographic image of atrio-ventricular re-entrant tachycardia (AVNRT) (April, 2014)

Obrazok 2b) detail EKG s AVNRT

Figure 2b) Detail ECG and AVNRT
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Obrazok 3a) EKG zdznam (maj 2014)
Figure 3a) Electrocardiogram (May, 2014)

Obrazok 3b) Detail
Figure 3b) Detail

Diskusia

PAH je vzacne ochorenie, ktoré postihuje drobné pltcne
tepny. Dochadza k vazokonstrikeii, hypertrofiimédie, proli-
feracii intimy a vytvaraju sa drobné intravaskularne tromby.
Nasledkom tychto procesov plucne riecisko ¢iasto¢ne zanika,
stupa plicna cievna rezistencie a dochadza k tlakovému
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pretazeniu pravej komory (1). Chori zomieraji prevazne na
progresivne zlyhanie pravej komory alebo nahlu smrt (2).
Ochorenie je progredujuce a letdlne, v case, kedy nebola
k dispozicii $pecificka terapia, bol medidn prezivania 2,8 roka
(3). V ostatnom case je k dispozicii cielena liecba, ktora je
zamerand predovSetkym na vazokonstrikciu a proliferaciu.
Zmiernuje tazkosti pacientov, zlep$uje zatazovu toleranciu,



zvysuje kvalitu a dlzku Zivota (4). V ére cielenej liecby sa
prezivanie sice zlepsilo, choroba v$ak nadalej ostava nevy-
lie¢iteInd. Trojro¢nd mortalita sa v zavislosti od rizikového
statusu pohybuje od 13,2 do 45,8 % (5). Konecné riesenie
pre vybranu skupinu pacientov predstavuje transplantacia
pluac (4).

Jednym zo zavaznych problémov u pacientov s PAH su
SV arytmie. Zhorsuja klinicky stav a spajaja sa so zvySenou
mortalitou (6). Epidemioldgia SV arytmii nie je uplne ob-
jasnena, pretoze porovnanie udajov stazuje heterogénnost
opisovanych populacii a odlisna doba sledovania. Prevalencia
SV tachyarytmii sa pohybuje v rozmedzi priblizne 10 az
27 % (6). V analyze prospektivneho registra 317 pacientov
s idiopatickou PAH a PAH asociovanou so systémovou
skler6zou bola ich pdtro¢na incidencia 13,2 %, z toho bola
u 19 pacientov fibrildcia predsieni, u 10 arytmia klasifikovana
ako fibriloflutter, u 9 flutter predsieni a u $tyroch ektopicka
atrialna tachykardia (7). V inom subore tvorila AVNRT pri-
blizne 10 % z 31 epizdd SV arytmii u 27 pacientov. Vyskyt
viacerych typov arytmii u jedného pacienta bol ojedinely (8).
AVNRT je teda pri PAH vzicnej$ia v porovnani s inymi typmi
SV tachykardii a vyskytuje sa skor u mladsich oséb (6, 8, 9),
ako bola aj nasa pacientka. U nasej pacientky sme okrem toho
zaznamenali sucasny vyskyt AVNRT a ektopickej atridlnej
tachykardie. Etiologickou podstatou AVNRT je existencia
dudlneho vedenia cez AV uzol (10), AVRNT teda pravdepo-
dobne priamo nestvisi s PAH. Je v§ak mozné, Ze adrenergna
stimuldcia a zmena geometrickych a elektrofyziologickych
vlastnosti srdca pri tlakovom pretazeni a dilatacii pravostran-
nych srdcovych oddielov prispieva k jej manifestacii. K vzniku
a rozvoju ostatnych uvedenych arytmii predisponuje dilatacia
pravej predsiene, ktora odraza vyssiu pokrocilost ochorenia
a jeho progresiu smerom k zlyhaniu pravej komory. Chronic-
ké tlakové pretazenie a napitie steny pravej predsiene mozu
menit atridlny substrat prostrednictvom fibrozy a lokalnej he-
terogenity tkaniva (11). Suvislost manifestacie AV tachykardii
s pokrocilostou PAH a zlyhanim pravej komory podporuje aj
skuto¢nost, ze SV arytmie sa vyskytli pomerne neskoro od
stanovenia diagnoézy PAH, v obdobi 42 - 60 mesiacov (8,
9). U naSej pacientky sa SV arytmia prejavila 96 mesiacov
po stanoveni diagndzy. Pritomna bola tieZ rozsiahla dilatacia
pravej predsiene a pravej komory (tabulka 2) a zvySeny tlak
v pravej predsieni pri najblizsej prechadzajuicej katetrizacii (14
mmHg). K rozvoju SV arytmie pri PAH mozu predisponovat
aj rozne typy postihnutia $titnej zlazy (7). U nasej pacientky
bola funkcia stitnej zlazy opakovane normalna.

Nastup SV tachykardie sa u pacientky spajal s ndhlym
zhor$enim dychavice a prehibenim prejavov velkoobehovej
kongescie, ¢o si vyziadalo urgentnu hospitalizaciu. Pacient-
ka v8ak nepocitovala palpitacie, ktoré by mohli signalizovat
arytmogénnu pric¢inu zhorsenia stavu. Podla literarnych adajov
ma podobny zavazny klinicky obraz zhorSenia dychavice,
palpitdcii a periférnych edémov s potrebou hospitalizacie
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Obrazok 4 Echokardiograficky obraz (oktéber 2015)
Figure 4 Echocardiogram (October, 2015)

a) apikalna projekcia (apical view)
b) parasternalna projekcia v dlhej osi (parasternal long axis view)
c) parasternalna projekcia v kratkej osi (parasternal short axis view)
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90 % pacientov, priblizne tretina si vyzaduje intenzivnu sta-
rostlivost a podavanie vazopresorickej podpory (7). Zhorsenie
klinického stavu sa u pacientky tiez odrazilo vo vyraznom
zvy$eni hodndt NT-proBNP.

Specifické odpordc¢ania pre manazment arytmii pri
PAH nie st k dispozicii. Do tvahy prichddza antiarytmicka
medikamentoézna liecba, overdrive stimulacia, elektricka
kardioverzia a rddiofrekven¢na ablacia (6). Tachykardia
v akutnom $tadiu dobre zareagovala na podanie adenozinu
v Standardnej davke. Elektrofyziologické vysetrenie a ablacia
st u pacientov s PAH bezpecné (12). Pri elektrofyziolo-
gickom vySetreni v podmienkach sinusového rytmu sa
u pacientky indukovala typickd AVNRT a radiofrekven¢na
abldcia bola uspesna. AVNRT sa u pacientky v dalSom
priebehu uz neobjavila. Pritomna vsak bola aj atridlna tachy-
kardia, ktord nemala charakter typického fluttera predsieni
a nebola vhodna na interven¢né rieSenie. Na pokojovom
EKG bol po ablacii pritomny sinusovy rytmus. Po podani
izoprenalinu sa vSak indukovali kratke nepretrvavajuce
atrialne tachykardie viacerych morfoldgii. Preto bol do
liecby zaradeny betablokator s cielom redukcie adrenergnej
stimuldcie a spomalenia vedenia atrioventrikularnym uzlom
v pripade recidivy tachykardie. Tato volba je v sulade aj so
stcasnymi odportacaniami pre liecbu SV arytmii bez ohladu
na pritomnost PAH (13). Pouzitie betablokatora u pacientov
s PAH sa v minulosti povazovalo za rizikové (14). Neddvne
pozorovania v§ak dokumentuju, ze v pripade ich podavania
z inych indikacii, nez je samotna PAH, respektive zlyhanie
pravej komory, st betablokétory v tejto populdcii vzhladom
na mortalitu bezpe¢né (15). V dalSom priebehu sme u pa-
cientky zaznamenali opakované recidivy atrialnej tachykardie
s rychlym prevodom na komory, sprevddzané zhor$enim
klinického stavu. Po podani amiodarénu a digoxinu sa
prevod na komory spomalil a dosiahla sa vyhovujtica komo-
rova frekvencia. Rozhodli sme sa pre obnovenie sinusového
rytmu elektrickou kardioverziou. Tento postup odporucaju
viaceri autori (16, 17). Okrem symptomatickej ulavy tento
pristup zohladnuje prognostické hladisko. Viaceré préace
zistili, ze pacienti, u ktorych sa podarilo obnovit sinusovy
rytmus, mali lepsiu prognoézu (8, 16) nez ti, u ktorych
arytmia pretrvavala. Olssonova et al. pred elektrickou kar-
dioverziou fibrildcie predsieni u pacientov s PAH podavali
amiodarén. U osob, u ktorych sa obnovil sinusovy rytmus,
v tejto liecbe pokracovali dlhodobo (16). U nasej pacientky
napriek do¢asnému tspechu vsak atridlna tachykardia opat
recidivovala a pretrvavala napriek dlhodobému podavaniu
amiodaronu.

Vznik supraventrikuldrnej tachykardie u pacientov s PAH
sa spdja s horSou progndézou (16). SV arytmie sa vyskytuju
u pacientov s pokrocilejsim ochorenim (8, 16). Nie je vsak
zjavné, ¢i SV arytmia negativne ovplyviiuje progndzu pria-
mo, alebo je len markerom pokrocilosti ochorenia. Po prvej
epizdde SV tachykardie a napriek obnove sinusového rytmu
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alebo adekvatnej kontrole komorovej frekvencie si takmer
polovica pacientov (s vynimkou pacientovs AVNRT) vyza-
dovala eskaldciu Specifickej lie¢by plucnej hypertenzie pre
klinické zhor$enie alebo zlyhdvanie pravej komory. Priemerny
¢asovy interval medzi manifesticiou SVT a tmrtim alebo
transplantaciou plic bol 17,8 mesiaca (9). Podobny negativny
vyvoj sme zaznamenali aj u nasej pacientky. Pre progresiu
ochorenia bola tri mesiace po manifestacii SVT zaradend na
zoznam Cakatelov na transplantaciu plac. V oktobri 2015 bola
preradena do urgentného poradia a 21 mesiacov po prejaveni
SV tachykardie podstupila transplantaciu plic.

Na rozdiel od obdobia, v ktorom sme sledovali nasu
pacientku, sa dnes presadzuju systémy periodického prehod-
nocovania rizika mortality s cielom v¢asnej eskalacie liecby
PAH v pripade vysokorizikového statusu (4, 5, 18). Podla
tychto systémov pacientka nikdy nedosiahla stav nizkeho
rizika a v sticasnosti by kombinovana liecba vratane paren-
terdlneho prostanoidu bola iniciovana podstatne skor nez
v uvedenom obdobi.

Zaver

Predkladana kazuistika obsahuje viacero aspektov liecby
PAH. Hlavnym cielom je upozornit na klinicky vyznam a ma-
nazment SV tachyarytmie v kontexte PAH. SV tachykardia
u mladej pacientky s idiopatickou PAH viedla k nahlemu
zhors$eniu stavu a bola vyvolavajucim faktorom dekompen-
zdcie pravostranného srdcového zlyhavania.

Elektrofyziologické vysetrenie odhalilo viacero typov SV
arytmie. V liecbe SV tachykardii sa vyuzili viaceré terapeutické
modality. AVNRT, ktora je u pacientov s PAH menej casta
a primdrne nesuavisi s PAH, sa podarilo eliminovat pomocou
radiofrekvenc¢nej ablacie. Iné pritomné atridlne tachykardie
boli spojené s klinickou progresiou. Elektrickd kardioverzia
bola len prechodne uc¢innd. Antiarytmickd farmakoterapia
neviedla k prevencii recidivy tachykardie a kontrola komorovej
odpovede bola len ¢iasto¢na. Ochorenie dalej progredovalo, ¢o
si vyziadalo indikaciu transplantdcie plic. Nemozno vyludit,
ze supraventrikuldrna arytmia prispela tiez k nepriaznivému
vyvoju stavu v periopera¢nom obdobi.

SV arytmie moézu priamo viest k destabilizacii stavu
pacientov s PAH. V stlade s literarnymi ddajmi sme pre-
svedceni, Ze u pacientov so SV arytmiami v kontexte PAH
je nevyhnutné usilovat sa o obnovenie a udrzanie sinusového
rytmu pomocou dostupnych konzervativnych a interven¢nych
postupov. Na druhej strane, nie je vylucené, ze SV arytmie
predstavuji jeden zo signalov progresie ochorenia a marker
zlej progndzy. Preto sa domnievame, Ze pri ich vyskyte by
sa malo uvazovat o eskaldcii $pecifickej liecby plicnej hyper-
tenzie s ciefom oddialit dalsiu progresiu PAH do pokro¢ilého
$tadia - refraktérneho zlyhavania pravej komory s vysokym
rizikom Gmrtia.
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