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Hypertenzia v plicnom riecisku, teda plticna hypertenzia (PH) znamena taky hemodynamicky a patofyziologicky stav, pri ktorom je v a.
pulmonalis pocas pravostrannej katetrizacie srdca v pokoji stredny tlak = 25 mmHg. Takyto stav sa vyskytuje pri Sirokom spektre choréb,
prevazne progresivne prebiehajlcich a problematicky liecitelnych. Syndrom PH sa podla aktualnej klasifikacie deli na 5 skupin (pltcna
artériova hypertenzia, PH pri chorobach lavého srdca, PH pri respiracnych chorobach, chronickad tromboembolicka PH, PH s nejasnym
mechanizmom) tak, aby klinické jednotky v kazdej skupine mali podobnu patogenézu, histologicky nalez, klinicky obraz a lie¢bu. Pokro-
ky v poznani patofyziologickych mechanizmov a faktorov rizikovych pre vznik PH otvorili nové horizonty terapeutického ovplyvnenia
v podobe 3pecifickej lie¢by. Primarny zachyt pestrej palety chordb, ktora sa spaja s PH, je v rukach Sirokej odbornej verejnosti, avsak
Specifika diagnostiky a liecby viazu manazment PH do expertnych centier — na Slovensku lokalizovanych na péde kardiocentier.
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Hypertension in pulmonary circulation

Hypertension in pulmonary circulation, e.g. pulmonary hypertension (PH) has been defined as a hemodynamic and pathophysiologi-
cal state with an increase in mean pulmonary arterial pressure = 25 mmHg at rest assessed by right heart catheterization. This state
can be found in multiple clinical conditions. Generally is PH severe, progressive and problematically curable disease. The syndrome of
PH is according to actual classification divided in 5 groups (pulmonary arterial hypertension, PH due to left heart disease, PH due to
respiratory diseases, chronic thromboembolic PH, PH with unclear mechanisms) with similar pathogenesis, histological finding, clinical
picture and treatment. With increased knowledge of underlying pathofysiologic mechanisms disease management (specific therapy)
is continuing to evolve. The primary detection of the wide spectrum of diseases associated with PH lies in broad medical specialities.
Because of particularities of diagnostics and treatment is necessary to concentrate the management of PH in expert centres, in our

country in heart centres.
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Uvod

Vysoky tlak v pltucnej cirkulacii sa ozna-
¢uje ako plicna hypertenzia (PH). Vyskytuje
sa bud ako sprievodny jav inych ochorenfi alebo
zriedkavejsie ako primarna, maligne prebiehaju-
ca choroba. V oboch situdcidch PH predstavuje
faktor, ktory vyznamne limituje vykonnost, kva-
litu a dizku Zivota.

Definicia plicnej hypertenzie
Definovanie normalnych a patologickych
hodnét v plicnej cirkulacii podstupilo vyvoj.
Na zaklade najnovsich Udajov sa horny limit
normalneho tlaku v pltcnici v pokoji stano-
vil na hodnotu stredného tlaku 20,6 mmHg
(1). Za PH sa podla aktudlne platnej definicie
povazuje taky hemodynamicky a patofyzio-
logicky stav, pri ktorom je hodnota stredného
tlaku v plicnici > 25 mmHg v pokoji merand
pocas pravostrannej katetrizacie srdca (1, 2).
Definitivnu diagnézu PH je teda mozné stano-
vit len invazivnou metédou. Hodnoty 21 - 24
mmHg ostdvaju zatial neklasifikované. Boli Uva-
hy toto rozmedzie oznacit ako hrani¢nu PH, co
by podobne ako oznacenie vyssieho normal-
neho tlaku v klasifikacii artériovej hypertenzie

mohlo definovat populaciu vysokorizikovu pre
vyvoj PH. Nateraz nie su spolahlivé udaje pre
odhadnutie prirodzeného vyvoja pacientov
v tejto skupine, st potrebné dalsie sledovania
a Studie.

Tlak v plicnom riecisku stlpa so zatazou
a s vekom, pritom vsak plicna cievna rezisten-
Cia ostava v medziach normy (2, 3). Stupanie
tlaku sa vysvetluje zvysovanim plniaceho tla-
ku v favych oddieloch srdca bud ndsledkom
diastolickej dysfunkcie vo vyssom veku alebo
nésledkom vécsieho plicneho prietoku pocas
zataze (2, 3,4).

I napriek tomu, Ze diagnézu PH mozno sta-
novit iba invazivnou (katetrizatnou) metddou,
tlakové pomery v plicnej cirkulacii sa daju po-
merne spolahlivo odhadnut aj neinvazivne — po-
mocou dopplerovskej echokardiografie (4, 5).
Za PH mozno oznacit rychlost regurgitacnej
trysky na trikuspidalnej chlopni vyssiu ako
3,0-3,5m/s, ¢o zodpoveda systolickému tlaku
v pltcnici > 40mmHg (4).

Klasifikacia placnej hypertenzie
PH je z historického pohladu pomerne krat-
ko zndmy fenomén (obrazok 1), kedZe merat tlak
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v plicnom riecisku bolo mozné a7 od roku 1951
po zavedeni pravostrannej katetrizacie.

Prvé zmienky o chorobe plticnych ciev uz v ro-
ku 1891 sa spdjaju s menom Ernsta von Romberga,
nemeckého internistu (6). Romberg vtedy nedo-
kdzal urcit etiolégiu 1ézif plicnych artérif a oznacil
ich ako,plicna vaskularna skleréza”. S velkou prav-
depodobnostou islo o idiopaticku plicnu artéri-
ovU hypertenziu (PAH). O 10 rokov neskér (1901)
podobny nalez remodelovanych plticnych artérif
autopticky overil Abel Ayerza, profesor mediciny
na univerzite v Buenos Aires, v Argentine (7). Ale az
zavedenim a Standardizaciou pravostrannej srdco-
vej katetrizacie (Dresdale, 1951) sa za¢ina modernd
éra v tejto problematike (8).

Studie regulacnych mechanizmov u zdra-
vych jedincov a u pacientov s mitralnou stené-
zou, ako aj epidémie PH vyvolané preparatmi
na chudnutie (@aminorex v 60-tych rokoch a dex-
fenfloramin, fentermin v 90-tych rokoch) boli
,motorom” vyvoja.V 80-tych rokoch sa etabluje
vazodilata¢n lie¢ba kalciovymi blokatormi. Dalsf
rozmach vedomosti v oblasti patogenézy PAH
otvoril nové horizonty terapeutického ovplyv-
nenia, o si vyziadalo zmenu klasifikacnych as-
pektov.
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Obrdzok 1. Schematicky znazornené historické milniky plicnej hypertenzie.
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1. diagnéza PH — Dresdale 1951 <—

Katetrizacia pravého srdca

1. opis PH —Romberg 1891 <—

2008 Dana Point Moderna
2003 Benatky klasifikacia
PH

1998 Evian

Vysvetl.:
PH — plucna hypertenzia
PAH - plticna artériova hypertenzia.

Tabulka 1. Patofyziologicka klasifikdcia plicnej hypertenzie (modifikované podfa 5).

Prekapilarna PH

Postkapilarna PH

Hyperkineticka PH

Hypoxicka
(chronické obstrukena choro-
ba plic, cysticka fibroza, vysko-

T ED tlak v LK
(systolickd, diastolickd dysfunkcia
lavej komory, konstr. perikarditida)

Vrodené lavo-pravé skraty
(defekt predsieriového/
komorového septa, otvoreny

va hypoxia) ductus Botalli)
Restrik¢na T tlak v LP Vysoky minttovy

(intersticidlne plucne choroby, (mitralne chyby, trombus, tumor srdcovy vydaj

stavy po plicnej resekcii, pneu- lavej predsiene, cor triatriatum) (horticka, hypertyredza, ané-
mokonidzy) miaai)
Obstrukcna Obstrukcia/kompresia PV

(plicna embolia, trombdza in situ,  (mediastinalna fibréza, vrodené/
idiopaticka plucna hypertenzia) ziskané zuzenie plicnych ciev)
v v v

mPAP > 25 mm Hg
PWP normélny
PVR zvysena
Plicny prietok normélny/znizeny

mPAP > 25 mm Hg
PWP zvyseny
PVR zvydena
Plicny prietok normélny/znizeny

mPAP > 25 mm Hg
PWP normélny
PVR normélna
Zvyseny plucny prietok

Hemodynamické parametre

Vysvetl.: PH — plicna hypertenzia, ED — koncovo-diastolicky tlak, LK — favéd komora, LP — lava predsien,
PV — plicne vény, mPAP — stredny tlak v pltcnej artérii, PWP — zaklineny tlak v plicnej artérii, PVR - plicna

cievna rezistencia, W.j. - Woodové jednotky.

V klinickej praxi sa PH klasifikuje na za-
klade:

dominujucej poruchy v plticnej cirkulacii

(patologicko-fyziologicka klasifikacia)

(tabulka 1),

- etioldgie (etiologicka klasifikacia).

Pre klinika bol vzdy najzaujimavejsi etio-
logicky aspekt. S tymto motivom sa v prvej
WHO klasifikacii PH (1. svetové sympézium,
Zeneva, 1973, obrazok 1) oddelili vietky for-
my PH so zndmou etioldgiou (,sekundérna”
PH) od tych s nejasnou pricinou (,primérna”
PH). V 90-tych rokoch si odhalenie viacerych
patofyziologickych mechanizmov PH vynu-
tilo déslednu reviziu problematiky a potrebu

do klasifikacie etablovat nové aspekty, a to as-
pekty nielen etiopatogenetické, ale aj klinic-
ké a terapeutické. K takejto revolu¢nej zmene
v podobe modernej Evidnskej klasifikdcie PH
doslo po 25 rokoch na 2. WHO sympdziu
(Evian, 1998). Cielom modernej klasifikacie
bolo zadelit rézne druhy PH do jednotlivych
skupin s podobnym patofyziologickym me-
chanizmom, histologickym ndlezom, klinickym
obrazom a manazmentom. Prevratnym krokom
bolo opustenie pévodného dvojstupriového
delenia a vytvorenie 5 skupin PH, ktoré sa po-
uziva dodnes a neskér nahradenie terminu ,pri-
mérna PH" terminom ,idiopatickd a familidrna
PAH" (Benétky, 2003) (9).

Vaskularna medicina | 2010; 2 (4) | www.solen.sk

Tabulka 2. Aktudlna klasifikdcia plicnej hyper-
tenzie (Dana Point 2008).

1. Pltcna artériova hypertenzia (PAH)

1.1 Idiopatickd PAH

Hereditérna

« BMPR2 mutdcie familidrne / izolované
+ ALK1 alebo mutécie endoglinu (HHT)
+ nejasnej etiologie

1.2

1.3
14

Indukovana liekmi a toxinmi

Asociovand s

14.1 chorobami spojivového tkaniva

HIV infekciou

14.2

14.3 portadlnou hypertenziou

144 vrodenymi systémovo-pulmonal-

nymi skratmi

14.5 schizostomidzou

14.6 chronickymi hemolytickymi ané-

miami

1.5 Perzistujuca PH novorodencov

1", Plicna venookluzivna choroba (PVOD)/plicna
kapildrna hemagiomatdéza (PCH)

N

.Plicna hypertenzia spdsobend chorobami fa-
vého srdca

2.1 Systolickd dysfunkcia
2.2 Diastolické dysfunkcia
2.3 Chlopriové chyby

3. PH s respira¢nymi chorobami/hypoxémiou

3.1

Chronicka obstrukena choroba plic

3.2 Intersticidlne plicne choroby

3.3 Iné plicne choroby so zmiesanou restrik-
ciou a obstrukciou

34 Obstrukéné spankové apnoe

3.5  Vyvojové abnormality

3.6  Chronickd vyskova hypoxia

4. Chronické tromboembolickd plicna hyperten-
zia (CTEPH)

5. PH s nejasnym/multifaktorialnym mechaniz-
mom vzniku

5.1  Hematologické choroby: myeloprolifera-
cia splenektémia

5.2 Systémové choroby: sarkoiddza, histiocy-
téza X, LAM, neurofibromatdza, vaskulitidy

53 Metabolické choroby: tezaurizmozy, m.
Gaucher, choroby stitnej Zlazy

54 Ostatné: tu obstrukcia, fibrotizujica me-

diastinitida, CHRI

Daldie pokroky vo vedomostiach o PH v na-
stavajucich rokoch viedli ¢oskoro k dalsim dvom
stretnutiam expertov: 3. WHO sympézium
(Benatky 2003) a 4. WHO sympoézium (Dana
Point 2008). Odborny produkt sympdzif bola ino-
vovana klasifikacia PH (tabulka 2) a odporucania
pre diagndzu a liecbu PH (2, 9,10), ktorych sloven-
sky preklad sme publikovali v nasom pisomnictve,
aj s komentdrom na slovenské podmienky (11).



Tabulka 3. Rizikové latky pre vznik plicnej
hypertenzie.

Definitivne potvrdeny vplyv

« aminorex, benflurex

- fenfluramin, dexfenfluramin

- toxicky olej z repkového semena

Vysoko pravdepodobny vplyv

- amfetaminy, metamfetaminy

- Ltryptofan

Mozny vplyv

+ kokain

- fenylpropanolamin

+ chemoterapeutika

+ SSRI (selective serotonine reuptake inhibitors)

- pergolid

+ lubovnik bodkovany

Nepravdepodobny vplyv

. ordlna antikoncepcia

-+ estrogén

- fajcenie

Pre prehladnost podévame kratku charak-
teristiku jednotlivych skupin PH podla aktudlnej
klasifikacie PH (tabulka 2):

Skupina 1 PH, plticna artériova hyper-
tenzia (PAH), zahfra popri idiopatickej PH, for-
my PH asociované s kolagendzami, s viodenymi
chybami srdca, s portélnou hypertenziou, HIV
infekciou a i. Vsetky sem zaradené chorobné
jednotky spéja vyrazna patologickoanatomicka
a funk¢éna podobnost, ako aj mozna geneticka
predispozicia a predovsetkym priaznivé liecebna
reakcia na prostacyklin. V odbornom pisomnic-
tve sa tato skupina charakterizuje ako devastu-
juca, progresivne prebiehajuca, nevyliecitelna
choroba, ktord ma zIt prognozu, pretoZe rychla
progresia PH a zlyhania pravej komory vedie
k predc¢asnej smrti.

Idiopaticka PAH (1.1) je oznacenie spora-
dickej formy, bez identifikovatelnych rizikovych
faktorov. Ide o pomerne zriedkavé ochorenie
prevazne mladych Zien (1 - 2 pripady na 1 milién
obyvatelov za rok, zeny : muzi = 1,7 : 1).

Pod hereditarnou PAH (1.2) sa myslia tak
pacienti s rodinnym vyskytom, ako aj pacien-
ti s idiopatickou PAH, ktori maju detegované
mutacie génov (v priblizne 70% pripadov pre
receptor typu 2 bone morphogenetic prote-
in — BMPR2). Pacienti s mutaciou BMPR2 maju
tazsiu formu choroby.

PAH indukovana liekmi a toxinmi (1.3) sa
pozorovala pri uzivanfliekov na chudnutie (nielen
aminorex, fenfluramin, ale aj fenylpropanolamin)
a antidepresiv SSRI (selective serotonin reuptake

inhibitors). Doposial sa identifikovali pocetné latky
rizikové pre vyvoj PAH (tabulka 3) (5, 11).

PAH asociovana s chorobami spojivo-
vého tkaniva (1.4.1) sa vyskytuje u chorych so
systémovou sklerézou, menej so systémovym
lupus erytematodes, ¢i reumatoidnou artritidou,
Sjégrenovym syndrémom. Pri systémovej skle-
roze moze byt pricinou PH popri PAH aj pltcna
fibréza a primdrne postihnutie myokardu.

Asociacia PAH s HIV infekciou (1.4.2)
ma napadnu histopatologickd, hemodyna-
mickd a klinickl podobnost s idiopatickou
PAH, ide vsak o este agresivnejsiu formu PH.
Mechanizmus vzniku PH sa povazuje za multi-
faktoridlny. Pridatnym rizikom je abUzus iv. drog
a skutoc¢nost, Ze narkomani su ¢asto sucasne aj
HIV pozitivni.

Pri portopulmonalnej hypertenzii (1.4.3)
sa za rizikové faktory povazuje zenské pohlavie
a autoimunna hepatitida, pritomnost portosys-
témovych skratov (vrodené alebo ziskané pri
ochoreniach pecene).

PAH pri vrodenych chorobach srdca
(1.4.4), dominantne skratovych, je zndma ako
Eisenmengerov syndrém. Klinicka variabilita
vrodenych chyb srdca asociovanych s PAH si
v najnovsej klasifikacii vyziadala detailnejsie roz-
pracovanie anatomicko-patologickej klasifikacie
(2,5,10,12).

Najcastejsou formou PAH celosvetovo je
schistozomiaza (1.4.5). V endemickych oblas-
tiach sa odhaduje asi 120 miliénov symptoma-
tickych infikovanych pacientov. | ked histopato-
logicky a klinicky obraz je velmi podobny idiopa-
tickej PAH, pévod PH sa povazuje za multifakto-
ridlny. Doplavené vajicka schistozom vyvolavaju
v plicnom riecisku mechanickd obstrukciu, ale
aj oxidativny stres, zdpal a dysfunkciu endotelu.
Inym vysvetlenim PH by mohla byt portopulmo-
nélna hypertenzia, pretoze embolizované vajicka
v peceni spdsobuju presinusoidalnu blokaduy,
a tak portédlnu hypertenziu a portosystémové
skratovanie.

Chronické hemolytické anémie (1.4.6)
(kosécikovitd anémia, talasémia, hereditdrna
sférocytdza a pod.) vedu priblizne v Stvrtine
pripadov ku PAH, neceld polovica ku vendznej
PH. Etiologia PH je aj v tomto pripade pravde-
podobne multifaktoridlna. Volny hemoglobin sa
povazuje za lapaca NO, a tak kosacikovité erytro-
cyty su zdrojom reaktivnych foriem kyslika, ktoré
sa po lyze erytrocytu uvolnia a reaguju s NO.
Viysledkom je pltcna vazokonstrikcia, remode-
lacia plucnych artérif. I ked PH byva len stredne
tazka, predstavuje nezavisly rizikovy faktor mor-
tality a byva casto pri¢inou ndhlej smrti.
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Plicna venookluzivna choroba a/alebo
plucna kapildrna hemangiomatéza (skupina
1) st pomerne zriedkavé stavy, ktoré sa ¢asto
spolu vyskytuju a pritom sa problematicky na-
vzajom klinicky dokédzu odlisit. S idiopatickou
PAH maju spolocné viaceré znaky a rizikové
faktory (podobny histologicky a klinicky obraz,
familiarny vyskyt, pritomnost mutacii BMPR2)
a sUcasne urcité podstatné odlisnosti, ktoré si
vyziadali vy¢lenenie do samostatnej podskupiny
1" (klinicky pritomnost praskotov, palickovitych
prstov; CT nélez opacit mlie¢neho skla; vysoké
riziko plicneho edému pri Specifickej liecbe).

Skupina 2 - PH v désledku choréb lavé-
ho srdca predstavuje najlepsie prestudovanu
a najpocetnejsiu pricinu PH vo vyspelych kra-
jindch. Priméarnou pricinou PH je vzostup tlaku
v lavej predsieni a pasivny prenos do venézneho
plicneho rieciska — vendzna PH a aZ nasledne
reaktivna PAH. Lie¢ba tkvie v rieseni zakladného
ochorenia - konzervativnej ¢i radikalnej terapii
systolickej a diastolickej dysfunkcie lavej komory
alebo chlopriovej chyby. Vo vacsine pripadov
vedie k podstatnému znizeniu alebo az k vy-
miznutiu PH.

Skupinu 3 - PH v désledku plicnych
choréb a/alebo hypoxémie tvoria viaceré sku-
piny chordb dychacich ciest a plic, spankové
poruchy dychania, vyskovéa choroba. Spolo¢nym
patofyziologickym menovatelom je alveolarna
hypoxia s naslednou hypoxickou plicnou va-
zokonstrikciou a zapalom. PH byva pri paren-
chymatéznych chorobéch pltc mierna (stred-
ny tlak 25 - 35 mmHg). Problematika vyzaduje
komplexny manazment na Specializovanom
pneumologickom pracovisku.

Skupina 4 - chronicka tromboembolicka
PH (CTEPH) je prekapildrna PH, ktoré je vysled-
kom obstrukcie nerozpustenymi tromboem-
bolmi po atakoch pltcneho tromboembolizmu
napriek 3-mesacnej Ucinnej antikoagulacii. Popri
tomto mechanickom komponente s podobne
ako priidiopatickej PAH sucasne postihnuté pe-
riférne pltcne artérie. V pripade dominantného
mechanického komponentu lie¢ba tkvie v kura-
bilnej chirurgickej metdde (plicna endarterektd-
mia). Diagnosticky a liecebny algoritmus sa viaze
na $pecializované kardiologické pracovisko.

Skupina 5 zahfna viaceré mensie podskupi-
ny s PH s nejasnym alebo multifaktorialnym
mechanizmom vzniku ako myeloproliferativne
procesy (polycytémia vera, leukémia), systémové
choroby (sarkoiddza, histiocytdza), metabolické
choroby (tesaurizmozy, Gaucherova choroba),
PH pri chorobdach $titnej Zlazy, PH pri obstrukcii
tumorom, PH pri ochorenf obliciek.



Uvedend charakteristika jednotlivych pod-
skupin komplikovaného syndromu PH pred-
stavuje len kratky, skor schematicky prehlad.
Detailnejsie a komplexne sa tejto problematike
venujeme na inom mieste (5).

Etiopatogenéza PH

Etioldgia PH je pestrd, ako to vyplyva z vyssie
opisanej klasifikacie. V drvivej vacsine je multifak-
toridlna, lebo cinitele sa navzdjom kombinuju.
V ur¢itom percente pripadov sa pripusta genetic-
ky podklad. Dokazany je v 60% familidrnej formy
PAH, v 25% idiopatickej PAH, v 10% ostatnych
foriem PAH, kde sa deteguje mutacia génu pre
receptor BMPR 2. Geneticky defekt méze viest
k nekontrolovanej proliferacii, ktora sa premieta
do progresivnej remodelécie pltcnych artérii.
Ide 0 autozomélne dominantnu formu s nedpl-
nou penetraciou. Z exogénnych cinitelov PAH
do Uvahy prichadzaju: hyperkineticka cirkulacia,
vaskulitidy, infekcia HIV, anorektikd a i., resp. pri
CTEPH prekonand nelyzovana plicna embdlia.

Patogenéza PH je velmi komplexny proces,
ktorého vysledkom je remodelacia malych plic-
nych artérii. Patofyziologicku kaskadu procesov pri
PH schematicky zndzornuje obrazok 2 (5).V tvode
zohravaju vyznamnu Ulohu vonkajsie spustacie
vplyvy a/alebo genetickd predispozicia. Nasledne
sa porusirovnovaha medzi mediatormi cievnej mo-
toriky, ktoré produkuje plicny endotel, v prospech
vazokonstrikéne, prokoagula¢ne a mitogénne po-
sobiacich medidtorov, ako st endotelin-1 (klticovy
medidtor), serotonin, tromboxan. Expresia tychto
latok je nadmernd, na druhej strane produkcia
na endotel priaznivo posobiacich latok ako prosta-
cyklinu, bradykininu a predovietkym NO je chro-
nicky znfzena. Dysbalancia uvedenych mediatorov
sa vyuziva v modernej liecbe. Normalne regulac-
né mechanizmy v pltcnej artérif zlyhavaju, zacina
dominovat vazokonstrikcia, zapal, in situ trombd-
za. Vlysledkom je hypertrofia médie, proliferacia
a fibréza intimy a adventicie, ruptury dilatovanych
ciev s krvacanim, in situ trombdzy v arteriolach,
nekrotizujuca arteritida, plexiformné 1ézie, ¢o tvorf
obraz obstrukenej remodeldcie plticnych artéril.
Plticna cievna rezistencia stUpa. Ide o ireverzibilny
proliferativny a sicasne obliterativny proces, ktory
vedie k obstrukcii a restrikcii plicneho artériového
rieciska. V kaskade vyustujucej do cievnej remo-
deldcie sa za klu¢ové body povaZuje endotelova
dysfunkcia a excesivna vazokonstrikcia.

Priebeh choroby méa progresivny, ¢asto az
maligny charakter. Klinicky obraz zavisi od po-
krocilosti PH, tym od stupra pretazenia pravej
komory a je vysledkom kombinacie prejavov PH
a ndlezov typickych pre vyvolavajlcu pricinu.

Obrdzok 2. Patofyziologicka kaskada procesov pri plicnej hypertenzii (5).
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Plucna hypertenzia

Diagndza sa, zial, vo véacsine pripadov urciaz s ob-

javenim sa znakov zlyhdvania pravej komory, ked

je PH uz tazké. Hoci sa PH vnima ako progredu-
juce ochorenie so zlou prognézou, prirodzeny
vyvoj choroby je heterogénny. Niektori pacienti
po stanoveni diagndzy zomieraju v priebehu me-
siacov (priemer 30 mesiacov pri idiopatickej PAH),
ini sa dozivaju desiatky rokov (Eisenmengerov
syndrém). Progndza je zavisld nielen od typu
PH, ale aj od veku, pohlavia a trvania sympto-
matoldgie a jej zavaznosti (trieda podla NYHA),

od zétazovej kapacity, od hemodynamickych
a echokardiografickych parametrov (tlak v plic-
nici, srdcovy index, perikardidlny vypotok, dys-
funkcia pravej komory) a je zna¢ne modifikovana
druhom podavanej liecby (13, 14).

Manazment PH
Diagnostika

Diagnosticky proces PH pozostava z celej
skaly ndrocnych vysetrent, ktorych ciefom je PH
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Tabulka 4. Stupne plicnej hypertenzie.

Obrdzok 3. Diagnosticky algoritmus pliucnej hypertenzie (5, 15).

Stupen PH mPAP sPAP
(mm Hg) (mm Hg)

- lahkd PH 25-35 36-50

- stredne tazkd PH 36-45 51-70

- tazkd PH > 45 >70

Viysvetl.: PH - plticna hypertenzia; mPAP - stredny
tlak v plicnej artérii; SPAP — systolicky tlak v pluc-
nej artérii.

detegovat, kvantifikovat a klasifikovat skupinu
1 -5, zhodnotit plicnu hemodynamiku a z&-
tazovu kapacitu. Fazy diagnostického postu-
pu pri PH prezentuje obrazok 3 (5, 15). Prvym
diagnostickym krokom je zhodnotenie klinic-
kych prejavov PH (progredujica ndmahova
dychavi¢nost, nevykonnost az celkové slabost
a unavitelnost, angindzna bolest, palpitacie,
synkopa) a nalezov typickych pre vyvolava-
jucu pric¢inu (napr. vrodenu srdcovu chybu,
systémoveé ochorenie spojiva, opakované plicne
embodlie). V diagnostickom algoritme je priorit-
nou metédou neinvazivna echokardiografia,
ktord PH umoznuje detegovat, ale aj odhadnut
jej zavaznost (tabulka 4), dalej hodnotit hemo-
dynamické désledky PH, monitorovat vyvoj PH
a efekt lie¢by. Okrem toho ma nezastupitelné
miesto v diferencidlnej diagnostike PH a pri urco-
vani prognézy ochorenia. V algoritme vysetreni
su tiez niektoré laboratérne vysetrenia prinosom
pre diferencidlnu diagnostiku (pozitivita HIV,
markery hematélneho poskodenia, hormény
stitnej Zlazy a i.) a tiez pre progndézu a liecebny
manazment (BNP).

V dalSom slede diagnostického pavika sa
aplikuju metddy, prevazne zobrazovacie, za-
merané na identifikaciu 1. - 5. skupiny, teda
na pric¢iny PH (plicna scintigrafia, funkcné vy-
setrenie pluc, CT, pltcna angiografia, polysom-
nografia). Zlatym $tandardom diagnostiky PH
je stéle invazivna metdda — katetrizacia srdca,
ktord je nezastupitelna nielen pre presné urcenie
vysky pltcnych tlakov (tabulka 4), ale aj pre od-
liSenie prekapildrnej a postkapilarnej zlozky PH
a pre zhodnotenie reaktivity plicneho cievneho
rieciska. Detailnd analyza diagnostického algo-
ritmu prekracuje rdmec publikécie, analyzujeme
ju nainom mieste (15).

Liecba

Nebyvaly rozmach vedomosti v oblasti pa-
togenézy a diagnostiky PH otvoril v poslednych
rokoch nové horizonty lie¢ebného ovplyvnenia
a do klinickej praxe sa zaviedla tzv. $pecific-
ka liecba, ktord ovplyvriuje 3 klticové pato-
genetické cesty choroby (NO, endotelinovu
a prostacyklinovu). Lie¢ba PH zodpovedajuca

Vysvetl.: CT - pocitacovd tomogra-
fia; CTEPH - chronickéd tromboem-
bolickd plicna hypertenzia; ECHO —
echokardiografia; FPAH - familidrna
plicna artériova hypertenzia; IPAH —
idiopaticka plticna artériova hyper-
tenzia; MR — magnetickd rezonan-

Podozrene na PH

Zvazit najcastejsie pric¢iny PH

Y
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Obrdzok 4. Liecebny algoritmus plicnej artériovej hypertenzie podla odporicani (16, 17, 10).
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Viysvetl.: IPAH - idiopatickd plicna artériové hyper-
tenzia; APAH - plicna artériové hypertenzia asocio-
vand; CCB - blokatory kalciovych kanélov; ERA — anta-
gonisty endotelinovych receptorov; PDE-5 - inhibito-
ry fosfodiesterdzy 5; BAS — balonikové atridina septos-
témia; IV — intravendzny; Inh. — inhala¢ny; SC - sub-
kutdnny; Sat 02 — saturacia kyslika; RHB - rehabilita-
cia; WHO I-IV - funkéna klasifikacia plicnej hyperten-
zie podla Svetovej zdravotnickej organizacie, * — v $té-
diu vyskumu; stupen odporicania: A - silny, B - stred-
ny, C - slaby, D - negativny, | - neda sa vyjadrit, E/A -
silny/na zéklade len ndzorov expertoy, E/B — stredny/
na zaklade len ndzorov expertov, E/C - slaby/na zékla-
de len ndzorov expertoy, E/D — negativny/na zaklade
len ndzorov expertov.

drovni stc¢asnych medicinskych poznatkov teda

pozostava z:

1. rezimovych ainych opatreni — obmedze-
nie fyzickej ndmahy, pobytu vo vysokych
nadmorskych vyskach, cestovania lietadlom,
ockovania proti chripke, u Zien hormondalnej
antikoncepcie;

2. farmakoterapie:

« konvencnd lie¢ba (vazodilatacna liecba blo-
kdtormi kalciovych kanalov, antikoagulancia,
kyslik, diuretikd, pozitivne inotropné lieky);
Specificka liecba (angl. disease-specific thera-
py), tj. liecba ovplyvnujica patomechaniz-
my choroby:

o prostanoidy (analdgy prostacyklinu):
- epoprostenol,

— dalsie analégy prostacyklinu: tre-
prostinil, iloprost, beraprost;

0 antagonisty endotelinovych receptorov:

bosentan, ambrisentan, sitaxsentan;

o inhibitory fosfodiesterdzy: sildenafil, ta-

dalafil,

3. intervencnych a chirurgickych postupov
(atridlna septostdmia, transplantacna liecba,
podporné systémy, plicna endarterektdmia,
radikdlne rieSenie chlopriovych chyb) (16,
17).

Liecebny algoritmus by sa mal odvijat v sula-
de so vseobecne akceptovanymi odportc¢aniami
(4. sympozium WHO, 2008; konsenzus expertov
ACC/AHA, 2009; Odporucania ESC, 2009) (2, 16,
17) (obrazok 4). Pacienti spravidla dostavaju pri

respektovani kontraindikécif antikoagulacnu lie¢-
bu (Standardne pri idiopatickej, hereditarnej,
asociovanej PAH, PAH vyvolanej liekmi a toxinmi
a pri CTEPH, prisne individudlne v ostatnych
kategdridch PH). Diuretikd sa indikuju v stadiu
zlyhavajucej pravej komory. Oxygenoterapia
sa aplikuje s cielom udrzat saturaciu nad 90 %.
Daléi postup sa odvija od vysledku akitneho va-
zodilata¢ného testu a od funkenej triedy NYHA.
Chorf s pozitivnym testom (~ 13 %) (okrem he-
modynamicky nestabilnych a Eisenmengerovho
syndrému) sa nastavia na lie¢bu kalciovymi blo-
katormi. V tejto skupine je testovanie vazoreak-
tivity nevyhnutné pravidelne opakovat, pretoze
dlhodobd pozitivna odpoved pretrvéava len vo
velmi malom percente (17). V pripade negativ-
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neho vazodila¢ného testu sa postupuje podla
odporucanej schémy (obrdzok 4) (2, 16, 17).

Optimalna lie¢ba PH znamené prisnu indi-
vidualizaciu, ,Sitie na mieru” (podobne ako pri
artériovej hypertenzii), ktoré sa odvija od za-
vaznosti choroby, formy podavaného lieciva,
neziaducich Ucinkov, komorbidity, liecebnych
cielov a v neposlednej miere v dostupnosti lie-
kovych skupin.

Sledovanie

PH ako chronické, progresivne prebiehajlce
a relativne zriedkavé ochorenie vyzaduje kom-
plexny manazment v $pecializovanom zariade-
ni — od urcenia diagndzy, cez stratifikaciu rizika
a urcenia liecebnej stratégie az po dlhodobé
hodnotenie efektu liecby. Proces dlhodobého
sledovania by mal byt Standardizovany a hod-
notenie stavu pacienta by sa malo opierat o uka-
zovatele, ktoré maju osvedcenu prognosticku
silu ako st funkéné trieda podla NYHA, zatazova
kapacita, hladina BNP, niektoré hemodynamické
a echokardiografické parametre.

Starostlivost o pacientov s PH je ndroc¢n4,
vyZaduje centralizovany a interdisciplindrny
pristup. Na Slovensku sa moderny manazment
PH aj vdaka uzkej ¢esko-slovensko-rakuskej
kooperacii (18, 19, 20, 21) uz niekolko rokov
uspesne rozvija. V dospelej populécii sa reali-
zuje v Narodnom Ustave srdcovych a cievnych
choréb v Bratislave a vo Vychodoslovenskom
Ustave srdcovych a cievnych chordb v Kosiciach
a udetfv Detskom kardiocentre Nadrodného Usta-
vu srdcovych a cievnych chordb v Bratislave.

Zaver

Plicna hypertenzia predstavuje syndrém,
ktory sa manifestuje pod obrazom zavazného,
progresivne prebiehajiceho a problematicky
liecitelného ochorenie. Poznanie patofyziolo-
gickych procesov, odhalenie spustacich a fa-

Tlacovd sprdva

cilitujucich faktorov vzniku PH (teda etioldgie)
sa premietlo nielen do klasifikacie, ale predo-
vietkym ovplyvnilo moznosti terapeutického
ovplyvnenia jednotlivych foriem PH. Dnes, v ére
siroko dostupnej Specifickej liecby, intervenc-
nych a chirurgickych modalit, sa u pacientov
s PH zjavne darf zlepsit hemodynamické para-
metre, kvalitu Zivota, oddialit klinické zhorsenie
a tak predfzit Zivot.

Specifika diagnostiky a lie¢by predovietkym
PAH a CTEPH viazu manazment tychto chorob
do expertnych centier a predstavuju pre Siroku
paletu choréb asociovanych s PH multidiscipli-
narny problém. Len centralizovany manazment
s koncentraciou skusenosti poskytuje spolahlivu
rizikovl a prognosticku stratifikdciu pacientov
a adjustéciu liecby. Primarny zachyt ochorenia je
v rukach sirokej odbornej verejnosti - internistov,
praktickych lekdrov, reumatolégov, pneumold-
gov, hematoldgov, endokrinoldgov, onkoldgov,
ale aj $pecialistov v odboroch s vysokym rizikom
vendzneho tromboembolizmu ako angioldgia,
chirurgia, gynekoldgia, ktorf by mali byt adek-
vatne teoreticky erudovant.
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Prvy register pacientov s fibrildaciou predsieni v SR

Odhaduje sa, Ze na Slovensku na fibrilaciu predsieni trpi 50 az 60
tisic ludi (hlavne starsich, 84 % ma viac ako 65 rokov), ale asi 60 az 70%
nepocituje ziadne tazkosti. Nezriedka byva prvou manifestaciou ocho-
renia mozgova porazka (5-nasobné zvysenie rizika). Fibrildcia predsieni
3-nasobne zvysuje riziko vzniku srdcového zlyhania, zhorsuje prognézu
pacientov s kardiovaskularnymi rizikovymi faktormi a 2-nasobne zvysuje
ich Umrtnost. Ako najnovsie upozornila Eurépska kardiologicka spo-
lo¢nost a Eurdpska asociacia srdcovych arytmii, imrtnost spojent
sfibrildciou predsienf sa nepodarilo za poslednych 30 rokov znizit. Rychlo

su sledovani.
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implementaciou novych eurépskych odpordcani by sa mal tento stav
postupne zlepsit. Na to je vsak potrebnd nielen aktivita kardioldgoy,
ale sticinnost viacerych medicinskych Specializacif s klticovou ulohou
vseobecnych praktickych lekdrov v prvom kontakte.

Prvy register pacientov s fibrilaciou predsieni REAL FIB bol
otvoreny na Slovensku v janudri 2010. M4 za ciel zmapovat stav pacientov
s fibrildciou predsienf a ich manazment lekdrmi réznych Specializacil.
V rdamci prvého polroka 2010 sa podarilo zaradit 1029 pacientov, ktori



