Клинический разбор 15 декабря 2010 г. (3 к/о)

Пациент 41 г.

Диагноз: Хроническая тромбоэмболическая легочная гипертензия. Тромбэндартерэктомия из легочных артерий 30.11.2010 г. Наследственная тромбофилия: мутации гена протромбина (гетерозиготный тип), гена метилентетрагидрофолатредуктазы (гомозиготный тип), гена бета-фибриногена (гетерозиготный тип).

Проф. Карпов Ю.А. 

Как правильно в этих случаях формулировать диагноз у больного, поскольку Вы связываете развитие болезни с генетическими дефектами? В  этой ситуации,  может быть, логичнее  на первое место в диагнозе  ставить генетические мутации, а затем уже выстраивать дальше диагноз?

Акад. Чазов Е.И.

Это понятная с точки зрения этиологии  патогенеза легочная гипертензия.

Вопросы для дискуссии.

Так как у пациента был достаточно высокий лейкоцитоз до 28 тыс. в течение 10-12 дней, возник вопрос, с чем это может быть связано.

Как предотвратить реперфузионные повреждения, какова должна быть тактика?

Какие риски рецидивов тромбоэмболии после перенесенной такой операции?

Акад. Чазов Е.И.

Главный вопрос,  который лежит в основе того, что у пациента возникли  эти изменения, сопровождающиеся тромбозом - что здесь: тромбофилия или  какие-то есть генетические факторы? Интересно знать эти генетические изменения, на какие биохимические или физиологические процессы влияют. Мы идем от генетики к выяснению механизма болезни. Здесь ясно указаны те генетические нарушения, которые у этого больного были; остается выяснить, за что отвечали эти гены, за какие процессы, которые привели к тяжелому заболеванию. Легочная гипертензия мало у нас изучалась, и сейчас мы будет встречаться с какими-то «темными» пятнами, знания наши расширятся, но как претворить нам эти знания генетики, биохимии и т.д. Ясно также, что меняется сосудистая стенка, это было показано в нашем Кардиокомплексе. Происходят морфологические изменения в сосудистой стенке. Так что было первично: эти изменения в сосудистой стенке с последующим тромбозом или были какие-то нарушения тромбообразования, пристеночный тромб и последующие нарушения со стороны сосудистой стенки? Вопросов много. Поэтому мы и хотим создать Центр по легочной гипертензии, который и дальше бы изучал все эти процессы.  Очень важный вопрос, в котором надо четко разделить тромбоэмболия или тромбоз. Тромбоэмболия, как правило,  в легких происходит при тромбофлебитах, при поражении вен. И тогда мы просто ставим фильтр, проводим антикоагулянтную терапию и т.д. В данном случае этот процесс длился 5 лет, поэтому таких больных нашим специалистам надо «собирать» и, может быть, мы выявим какую-то особенность в формировании этой болезни. Здесь надо глубоко вникать в процессы, которые происходят при этом заболевании.  В этом году Кардиокомплекс совместно с НИИ кровообращения г. Новосибирска обнародовал медицинскую технологию борьбы с острыми тромбоэмболиями легкого за счет эндоваскулярного введения пуролазы. Оказалось, что пуролаза оказалась самым лучшим препаратом для этого, но это для больных с острыми случаями. Было 40 больных, у 30 пациентов эндоваскулярное введение лекарства дало положительный результат. Мы должны отделить тромбоэмболию первичную и тромбоэмболию, механизмы которой мы до конца еще не знаем.

Проф. Панченко Е.П.

Это очень интересный случай, он демонстрирует пациента с легочной посттромбоэмболической гипертензией, и уже сейчас этот случай демонстрирует  блестящие успехи нашей хирургии, когда человек идет без одышки. Мне кажется, что этот случай для практических врачей может обозначить несколько проблем.  5 лет у данного пациента были эпизоды тромбоэмболии, и никто на это не обратил внимания. У человека была одышка, усиливающиеся эпизоды, которые явно были эпизодами мелких тромбоэмболий мелких ветвей легочной артерии. На это стоит обратить внимание и, к сожалению, тромбоэмболия легочных артерий - это такая ситуация, когда сложно ее диагностировать, мало специфических признаков. Но, сейчас все новые Центы имеют мультиспиральную компьютерную томографию, которая на сегодняшний день является золотым стандартом. Я хотела бы обратить внимание на то, что у этого больного Д-Димер был нормальный, он не может быть повышенным, потому что, как показывали хирурги, все тромбы были «старыми». Д-Димер говорит только об острой тромбоэмболии, об острой ситуации, поэтому в этом нет ничего удивительного.

Что касается тромбофилии. У этого пациента есть то, что мы сейчас называем  три полиморфизма, которые могут способствовать усиленному тромбообразованию. Когда такие тромбофилии находят в популяции, то эксперты не рекомендуют проводить первичную профилактику, потому что риск кровотечений от назначения антикоагулянтов существенно выше. У данного пациента был дополнительный фактор, допустим перелеты на самолетах, которые связаны с его работой,  хотя, в общем-то, перелеты не считают фактором риска. Наверное, если «покопаться» в анамнезе, был какой-то еще провоцирующий фактор. В этом случае для данного пациента антикоагулянты – это навсегда, потому что значимость вторичной профилактики после эпизода чрезвычайно важна. По поводу МНО: достоверных исследований не было, но мне кажется, МНО должно быть в пределе терапевтического диапазона, может быть, можно будет использовать новые препараты, которые сейчас появляются. Этот случай обозначает еще больше проблему венозных тромбозов.

Акад. Чазов Е.И.

Как предотвратить реперфузионные повреждения. У нас есть очень интересные работы в ИЭК РКНПК у проф. Писаренко О.И., который разрабатывает возможности предотвратить эти повреждения.  Это очень важный вопрос, требующий специального рассмотрения. 

Проф. Чазова И.Е.

Я не могу не высказаться по поводу этого случая, потому что  первым этот пациент попал в наше отделение.  Я хочу привлечь Ваше внимание к тому, как в нашем здравоохранении мало знают проблему легочной гипертонии. Пациент обследовался в очень многих клиниках, и  все ставили ему диагноз легочной патологии, никто не подумал о тромбоэмболиях, о том, что это может быть легочная гипертония.  Почему то существует мнение, что легочная гипертония - это эксквизитное состояние, хотя таких больных очень много. В наше отделение пыталось поступить очень много пациентов с диагнозом тромбоэмболии легочной артерии, мы, к сожалению, таким пациентам до последнего времени отказывали, у нас не было возможности им реально помочь. И  только благодаря тому, что проф. Акчурин Р.С. решил начать такую хирургическую программу, у нас появилась возможность  реально помогать пациентам, поэтому такие пациенты стали поступать более часто. Нам кажется кава-фильтр ставить данному пациенту нет смысла, потому что мы не нашли источников тромбоэмболии. Мы считаем, что, скорее всего, у этого пациента не тромбоэмболия, а тромбоз на фоне тромбофилии, которая у него присутствует, и на фоне того образа жизни, который он ведет. Конечно, антикоагулянты надо продолжать принимать, но я бы хотела поставить вопрос о необходимости дополнительной терапии. Обычно больным с легочной  гипертонией мы назначаем антагонисты кальция, если это «пациенты-ответчики», либо решаем вопрос о назначении более дорогостоящих и сложных препаратов. Если говорить о тромбоэмболии, то это препараты из группы простаноидов, но это дорого. А вообще мы должны поздравить хирургов с их удачей, и подумать, как мы должны наблюдать таких пациентов и какими препаратами, кроме антикоагулянтов,  их лечить. Через некоторое время, хорошо бы провести данному пациенту пробу на вазореактивность. Успешно проведенная хирургическая операция способствовала, может быть,  превращению нашего пациент из «неответчика» в «ответчика» и тогда небольшие дозы антагонистов кальция будут ему хороши. Если он остался «неответчиком», мы будем видеть нарастание давления в легочной артерии, тогда, наверное, надо ставить вопрос о назначении более серьезной и дорогостоящей терапии.

Акад. Чазов Е.И.

Сегодняшний случай – это демонстрация  случая со счастливым исходом. Но, в то же время, это, конечно, разбор, который позволяет думать о многих теоретических аспектах, о том, что мы еще не все знаем в патогенезе, этиологии целого ряда заболеваний.  Легочной гипертензией начали заниматься где-то в конце 70-х годов. Что наиболее заинтересовало в этом случае в теоретическом плане – это генетика, это то, что мы еще мало знаем. Это направление мы должны поддерживать и расширять.  Второе:  практическому здравоохранению надо тщательно  обращать внимание на молодых, относительно здоровых людей, у которых вдруг появляется одышка, легочные проявления. В практическом здравоохранении мало стараются изучить более глубоко этот процесс. Нам нужно, с точки зрения практической, выяснение ранних стадий заболеваний. Искать диагностики, которые бы инструментально, генетически, биохимически, которые бы на ранней стадии процесса позволяли выявлять таких больных, то есть вопрос о ранней  диагностике. Третий вопрос – это вопрос лечения. Здесь наши хирурги прекрасно прооперировали, а если это пойдет, в целом, в масштабах страны - это проблема. И может быть, на ранних стадиях болезни, можно думать о том, какие препараты надо использовать. Это будет комбинированная терапия, которая должна воздействовать на стенку сосуда, на вазодилятацию, на тромбообразование. Три направления, которые надо изучать тогда, когда работают по легочной гипертензии. Сейчас мы разделяем: первичная и вторичная; я уверен, что эта первичная потом разобьется, и будут выделяться различные клинические формы, но при первичной легочной гипертензии нужно быть более внимательными, нам надо работать в этом направлении.  Мы создали центр, значит надо изучать эту проблему более широко.

