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Prezentujeme ojedinely pripad 32-ro¢nej pacientky s Libmanovou-Sacksovou endokarditidou mitralnej chlopne s rychlou
progresiou do zavazZnej mitralnej regurgitacie, kongestivnym srdcovym zlyhanim a potrebou ndhrady chlopne. Poukazuje-
me na nutnost spravnej diferencidlnej diagnostiky a optimalneho nacasovania opera¢ného vykonu. Ten bol realizova-
ny v mimotelovom obehu. Poopera¢né obdobie prebehlo bez komplikécii. Kontrolna echokardiografia preukazala spravnu
polohu protézy bez paravalvularneho leaku.
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We present a unique case of a 32-year-old female patient with Libman-Sacks mitral valve endocarditis with rapid progres-
sion into severe mitral regurgitation and congestive heart failure requiring valve replacement. The need for proper differential
diagnosis and optimal timing of surgery is highlighted. The procedure was performed on-pump. The postoperative period was

uneventful. Follow-up echocardiography documented proper position of the prosthesis without paravalvular leak.
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Uvop

Systémovy lupus erythematodes (SLE) je autoimun-
na choroba postihujiica takmer vSetky doleZité orga-
ny tela — kozu, klby, kardiovaskularny a centralny
nervovy systém (CNS), oblicky, pItca. Ro¢na inci-
dencia je 10 chorych na 100 tisic obyvatelov. Cho-
roba je CastejSia u Zien vo fertilnom veku (20-30
rokov), pomer Zeny-muzi je 9 : 1. Prevalencia kar-
diovaskularneho postihnutia predstavuje viac ako
50 %. Etiopatogenéza je typickym prikladom auto-
imunitného ochorenia s tvorbou protilatok proti
antigénom vlastného tela. U 34 az 42 % pacientov so
SLE sa sucasne vyskytuje i antifosfolipidovy syn-
drém (aPLS) - respektive antikardiolipinovy syndrém
(Hughesov syndrém), ktory je charakterizovany
venéznymi a/alebo arteridlnymi trombézami, preja-
vujucimi sa opakovanymi potratmi, tranzitérnymi
ischemickymi atakmi centralneho nervového systé-
mu, trombocytopéniou a pritomnostou antifosfoli-
pidovych protilatok.®

Spoloénym menovatelom histologicko-morfologic-
kého obrazu je nezapalova vaskulopatia postihujiica
tepny a Zily.

Za spustaci mechanizmus sa povaZuju virusové
ochorenia, napr. herpetické virusy: virus Ebsteina-
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-Barrovej (EBV), Cytomegalovirus (CMV). Inym etiolo-
gickym, respektive potencujiicim €initelom je zvySena
koncentracia estrogénov a prolaktinu.??

Libmanova-Sacksova endokarditida je klasicka,
ale vzacna symptomaticka manifestacia SLE, pri-
¢om nahrada chlopne je nutna len v ojedinelych pri-
padoch.®

Po prvykrat bola Libmanova-Sacksova endokardi-
tida popisana v roku 1924 a odvtedy je povaZovana za
najcharakteristickejsi, aj ked zriedkavy prejav kardio-
logického ochorenia v ramci SLE.® Asociacia medzi
Libmanovou-Sacksovou endokarditidou a aPLS bola
po prvykrat popisand v roku 1985. Klinicky mani-
festné sterilné verukézne valvularne lézie st evido-
vané pribliZne u 26 % pacientov so SLE a zvyc¢ajne
progreduju pomaly po rokoch od zaciatku systémové-
ho ochorenia.® Potreba nahrady chlopne variruje od
1-8 % pripadov.©

POPIS PRiPADU

32-ro¢na pacientka 10 rokov liecena pre SLE s pre-
vazne koznou a diskrétnou klbovou manifestaciou,
s Raynaudovym syndrémom, bola prijatd do kar-
diocentra s podozrenim na infeként endokarditidu
mitralnej chlopne.
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U pacientky bola 3-mesac¢nid anamnéza horticok
septického charakteru so zimnicou, triaskou a la-
boratérnym korelatom elevacie zapalovych paramet-
rov (trojciferna sedimentacia). Pri echokardiografic-
kom vySetreni bola dokumentovana zavazna mitralna
insuficiencia.

U pacientky sa nadalej zaistovalo parenteralne
antibiotické (ATB) krytie (potencovany penicilin, ami-
noglykozid), hemokultary boli opakovane negativne,
v liecbe SLE sa pokracovalo v bazdalnej udrzZiavacej
davke 7,5 mg prednisonu. Liecba ATB vSak bola ne-
uc¢inna, u chorej nadalej registrujeme pretrvavanie
septickych horticok s progresiou symptémov mitral-
nej regurgitacie v zmysle recidivujiiceho plucneho
edému rezistentného na vysoké davky diuretik. Opa-
kovanym echokardiografickym vySetrenim bola vizu-
alizovana hrani¢ne dilatovanid lavd komora bez
hypertrofie svaloviny s dobrou systolickou funkciou.
Pri baze oboch cipov mitralnej chlopne nachadzame
inzerované verukoézne vegetacie heterogénnej echo-
genity (velkost 1 x 1 cm), inkompletnt koaptaciu
cipov chlopne a miernu dilataciu Iavej predsiene
(obrazky 1-3). Pouzitim farebnej dopplerovskej echo-
kardiografie sa znéazornil excentricky .jet* zavaznej
mitralnej regurgitacie smerujuici k zadnej stene Iavej
predsiene. Pritomny bol tiez reverzny systolicky tok
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Tabulka |
Vstupné a pooperac¢né echokardiografické parametre

Echokardiografické Pred operaciou Po operécii

parametre

LK 58 mm 56 mm

LP 41 mm 41 mm

P-Viax 0.8 m/s 0.9 m/s

ACT 90 ms 100 ms

Dopplerovska MR CFM 3+ 4+ Stredny gradient

echokardiografia jetdo 5,2 m/s 5,3 mm Hg
Vena contracta Plocha ustia
0,7 cm 2,09 cm?
Reverzny tok Bez leaku

v plucnych vénach

LK - diastolicky rozmer lavej komory, LP — diastolicky roz-
mer lavej predsiene, P-V,,,, — vrcholova rychlost regurgi-
tacnej trysky v arteria pulmonalis, ACT - akcelera¢ny cas
prietoku v kmeni arteria pulmonalis, CFM 3+ 4+ — farebné
mapovanie krvného prudenia tistim mitralnej chlopne

v plicnych vénach, stredne zavazna trikuspidalna
regurgitacia, so znamkami miernej pltcnej hyper-
tenzie (tabulka I). Vzhladom na zhorSovanie sa klinic-
kého stavu bolo rozhodnuté o nahrade mitralnej
chlopne v urgentnom rezime. Na kardiochirurgickom
oddeleni v ramci predoperacnej pripravy bola hemo-
stazeologickym vySetrenim zistena prebiehajtica dise-
minovana intravaskularna koagulacia (DIK) so zndm-
kami konzumpcie pri pancytopénii, rovnako porucha
vnutorného systému hemostazy. VySetrenim humo-
ralnej a celularnej imunity sme zistili zniZenie po¢tu
NK (natural killer) buniek, vySSie percento aktivo-
vanych CD3 T lymfocytov a vyssie percento protilatok
IgG. Naviac sme registrovali i alteraciu renalnych
a hepatalnych parametrov.

Vzhladom na uvedeny laboratérny nalez, znamky
stazy v malom obehu, kontinudlny febrilny stav
a vyraznu nevykonnost chorej, bolo rozhodnuté ope-
racny vykon odlozit. Konzultovanym reumatolégom
bolo vyslovené podozrenie na aktivaciu SLE, s indi-
kaciou bolusového podania kortikoidov — metylpred-
nisolon 250 mg i. v. po¢as troch dni, s naslednym
peroralnym pokracovanim prednisonu v celkovej
dennej davke 50 mg. Imunolég indikoval bolusové
podanie imunoglobulinov (Flebogamy) v davke 10 gra-
mov. Nadalej boli podavané antibiotika (amoxicilin/
klavulanat, gentamycin); forsirovana diuréza, tazka
anémia sa zlepsila podanim dvoch erymas s tpravou
hemoglobinu z inicidlnych 73 g/1 na 83 g/I.

Celkova predopera¢na priprava chorej trvala 8 dni,
pocas ktorych dochadza k ustupu horticok, k zlepSe-
niu laboratérnych parametrov (korekcia trombocytov
zo 77 na 143), termindacii DIK, so stabilizaciou re-
nalnych i hepatalnych parametrov, ¢o potvrdzuje pri-
tomnost aktivneho SLE, promptne reagujuceho na
kauzalnu liecbu.

Nasledne u afebrilnej, subkompenzovanej pacient-
ky bola realizovana nahrada mitralnej chlopne. Na
vlastnu Ziadost pacientky poucenej o rizikach, vzhla-
dom na planovanu graviditu, jej bola implantovana
bioprotéza. Priebeh operacie bol bez komplikacii, vo
v€asnom pooperacnom obdobi bola chora nadalej
afebrilna, EKG bez vyvoja a malignych porach rytmu.
Prechodne zhorSené renalne parametre s proteinu-
riou, v rdmci lupus nefritidy, sa v dalSom priebehu
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a pri zaistenej kortikoterapii postupne upravovali.
Kultivaéne bola mitrdlna chlopna sterilna, histolo-
gické vySetrenie s nastennou masou predného a zad-
ného cipu chlopne nesplialo histomorfologické
parametre infek¢énej endokarditidy (mikroorganizmy
neidentifikované, nepritomné znamky akutneho za-
palu). Nalez bol patolégom hodnoteny ako endokardi-
tida v ramci SLE - Libmanova-Sacksova.

Pred prepustenim je v lieCbe u pacientky mala
davka betablokatora, ACE-inhibitora a diuretikum
(furosemid). Reumatolégom je odporticané pokraco-
vat v lietbe prednisonom v celkovej denne davke
50 mg. Vzhladom na charakter vykonu, imunosupre-
siu s erozivnhou stomatitidou, je do liecby pridany
cefuroxim a antimykotikum (flukonazol). Pacientku
v 10. poopera¢ny den afebrilni, kardiopulmonalne
kompenzovanu, na ucinnej antikoagula¢nej lie¢be
v zlepSujucom sa stave, prepustame do ambulantnej
starostlivosti reumatoléga.

DISKUSIA

V klinickom obraze infekénej endokarditidy (IE)
a SLE dominuju priznaky katabolizmu, horucky, ¢as-
to s ndhlymi vzplanutiami, pleuritida, perikarditida,
myokarditida, hemoragickd vaskulitida, ochorenie
obli¢iek a anémia.

Napriek znamym rozdielom medzi obidvoma ocho-
reniami je v niektorych pripadoch diferencidlna dia-
gnostika obtiazna, ¢o moZe spodsobif oneskorenie
etiopatogenetickej liecby.

e Infekénu endokarditidu charakterizuje septicky
stav s horui¢kami, no¢né potenie so stratou hmotnos-
ti, splenomegalia. Laboratérne je pritomna leukocyto-
za, elevacia C reaktivneho proteinu, zvySeny titer [gM
a vysoka incidencia pozitivity reumatoidného fakto-
ru.”” V echokardiografickom obraze dominuja chve-
juce sa filiformné vegetacie homogénnej echogenity,
nezavislé od pohybu cipov chlopne.®

® Libmanovu-Sacksovu (pseudoinfekéni) endokar-
ditidu s klinickymi symptémami aktivneho SLE labo-
ratérne charakterizuje leukopénia, zvySeny titer IgG,
elevacia protilatok ANA (antinuclear antibodies),
respektive antifosfolipidovych protilatok, negativny
alebo slabo pozitiviny C reaktivny protein a opakova-
ne negativne hemokultury.” V echokardiografickom
obraze nachadzame hyperechogénne verukoézne vege-
tacie obvykle mensie ako 14 mm, s nepravidelnymi
okrajmi. Inzerované su v zahybe mitralnej chlopne,
medzi jej zadnym cipom a stenou komory.®

Pri vizualizacii valvularnych 1ézii s opakovane
negativnymi hemokultirami je potrebné patrat po
mykotickej infekcii, pomaly rastiicich baktériach
a pouzitim sérologickych testov po Legionella pneu-
mophilla, Bartonella henselae a quintana, Brucella me-
litensis a abortus, Coxiella burneti, Chlamydia pneu-
moniae. Diagnéza neinfekénej endokarditidy mozZe
byt zvaZovana len pri negativnom vysledku danych
vySetreni — hemokultur a sérologickych testov.®

® Nebakterialnu trombotickti endokarditidu (NBTE)
charakterizuju sterilné dostickové a fibrinové tromby
na chlopniach a priliehajticom endokarde. Tieto velké
mobilné valvularne vegetacie maju vysoky embolicky
potencial do CNS, viscerdlnych a koronarnych arté-
rii.*® NBTE je C¢asta u pacientov s chronickymi zhub-
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nymi ochoreniami. Vyskytuje sa ako paraneoplas-
ticky syndrém malignych ochoreni (adenokarciném
plic, pankreasu, medularny karciném Stitnej Zlazy,
ovarialny karciném, fibrolamelarny karciném pecene)
a pri hyperkoagula¢nych stavoch asociovanych
s DIK. V tychto pripadoch diagnéza endokarditi-
dy Casto predchadza diagnéze neoplastického ocho-
renia.(10-12

® V neposlednom rade sa u pacientov v ramci
diferencialnej diagnostiky valvularnych 1€ézii berie
v tvahu papilarny fibroelastém, degenerativne zmeny
suvisiace s vekom, reumatické ochorenie so zhrub-
nutim cipov a Lamblove vyrastky.(1®

Liecba pacientov s lupus asociovanou valvulopa-
tiou zahfiia imunomodula¢nu liecbu, kortikoterapiu,
prevenciu infekénej endokarditidy, antiagregacnu
a/alebo antikoagulac¢nu liecbu.'¥ Ak je chirurgicky
zasah nevyhnutny, ndhrada mechanickou protézou je
vyhodnejSia ako pouZitie bioprotézy vzhladom na
mozny vznik lupusovej valvulitidy pouZitej bioproté-
zy.15:18 Napriek uvedenému riziku sa nasa pacientka
rozhodla pre implantaciu bioprotézy vzhladom na
potrebu antikoagula¢nej liecby len pocas 6 mesiacov
od operacie a moZnostou nasledného otehotnenia.
Liecba kortikoidmi spomaluje progresiu valvularnej
regurgitacie.'® Na druhej strane vsak kortikoidy
sposobuju fibroticko-retrakéné zmeny v tkanive
chlopne, ¢im zhorSuju valvularnu dysfunkciu v zmys-
le poruchy koaptacie cipov v désledku redundacie
tkaniva.”1® Preto vysledny ucinok liec¢by kortikoidmi
u SLE valvulapatie je stale nejasny.'¥ V nasom pripa-
de bolusové predoperac¢né podanie kortikoidov (indi-
kované pre aktivny SLE) viedlo k vyraznému zlepSeniu
klinického stavu pacientky, ¢o zniZilo opera¢né riziko
a prispelo k rychlemu zotaveniu chore;j.

ZAVER

Priznaky SLE st velmi mnohotvarne, z ¢oho vyplyva
priliehavé oznacenie MAGNA SIMULATRIX.

V minulosti bola tato diagnéza vo vacsine pripadov
pitevnym nalezom. V poslednych Styroch dekadach
incidencia tohto typu endokarditidy poklesla ti¢innou
liecbou SLE.11.14)

Pouzitim dopplerovskej echokardiografie, transe-
zofagedlnej echokardiografie (zobrazenie vegetacii
mensSich ako 1 mm) a kardiochirurgickej intervencie
sa znacne zniZila v€asna mortalita v doésledku cielenej
liecby, ktorej indikacia si vyZaduje aj spolupracu
reumatoléga, imunoléga a mikrobioléga. Definitivha
diagnéza vSak moze byt stanovena aZ patologickym
vySetrenim postihnutého tkaniva. Histologickym vy-
Setrenim materialu z excidovanej chlopne nachadza-
me infiltraciu tkaniva chronickymi zapalovymi bun-
kami a fibrinovymi depozitmi.®

Nahrada mitralnej chlopne indikovana u pacientov
so SLE vSak i v sti€asnosti nesie so sebou 25-% mor-
talitu. Umrtnost je teda dvakrat vyssia ako u pa-
cientov bez lupusu, a je prevazne doésledkom poope-
ra¢ného akutneho renalneho zlyhania, ¢o si naviac,
najma u starSich pacientov, vyzaduje prechodnu
elimina¢nu liecbu s naslednou dispenzarizaciou
nefrolégom.® Prezivanie tychto pacientov je kratsie
a kardiovaskularne ochorenia su zvycajne na trefom
mieste z pri¢innych faktorov smrti.V
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Aj v pripade naSej pacientky sa opat dokazala dole-

Zitost medzioborovej spoluprace a spravneho nacaso-
vania operacie.
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