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Plicna hypertenzia je syndrém definovany vzostupom stredného tlaku v pltcnici na > 20 mmHg. Ide o etiologicky roznorody stav, ktory
mdZe sprevadzat ochorenia srdca, pliic, viaceré systémové ochorenia, alebo ide o primarne postihnutie plicnych ciev. Clanok je zhrnutim
zakladnych poznatkov o plicnej hypertenzii u deti a poskytuje prehlad aktualnych diagnostickych a terapeutickych odporiéani. Nelieena
plicna hypertenzia ma zIii prognézu a vysokii mortalitu, preto je doleZité mysliet na toto ochorenie aj v ambulancii vSeobecného pediatra.
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Pulmonary hypertension is a syndrome defined by elevation of mean pulmonary arterial pressure over 20 mmHg. It is etiologically diverse
condition which can be a result of chronic heart or pulmonary diseases, multiple systemic disorders or it can be a primary pulmonary
vascular pathology. The article summarizes basic knowledge concerning pediatric pulmonary hypertension and provides an overview
of current diagnostic and therapeutic recommendations. Untreated pulmonary hypertension is associated with poor prognosis and high
mortality rate and that is why also primary care pediatricians should be aware of this condition.
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Pltcna hypertenzia je zried-
kavé, zavazné ochorenie, asociované
s vyznamnou morbiditou a mortalitou
v detskom aj dospelom veku. Ide o hete-
rogénne ochorenie s réznorodou etio-
logiou, klinickym priebehom choroby,
odpovedou na liecbu a Castou asociaciou
s genetickymi syndromami. PlGcna hy-
pertenzia a s flou spojena plicna vas-
kularna choroba st charakterizované
remodeléaciou pltcnych ciev, ktora ve-
die k zvySenému tlaku v pltcnych arté-
riach a ¢asom k dysfunkcii pravej ko-
mory, Gtlaku a nedostato¢nému plneniu
lavej komory az k terminalnemu srdco-
vému zlyhavaniu.

Donedavna sa pliucna hyper-
tenzia (PH) v detskom veku, rovnako
ako u dospelych, definovala strednym
tlakom v pltcnici (mean pulmonary
arterial pressure - mPAP) > 25 mmHg.
Od Svetového sympoézia o placnej hy-
pertenzii v roku 2018 v Nice (6th World
Symposium on Pulmonary Hypertension
- 6WSPH) sa za plicnu hypertenziu po-
vazuje zvySenie mPAP > 20 mmHg u deti
star§ich ako 3 mesiace. Pri normalnej
fetalnej cirkulacii je tlak v plucnici po-
dobny ako systémovy tlak, po narode-

Tabul'ka 1. Hemodynamicka definicia PH podla 6WSPH - upravené podla Simonneau et al. (3)

Prekapilarna PH

mPAP > 20 mmHg
PAWP < 15 mmHg
PVRz3W.j.

Izolovana postkapildrna PH

mPAP > 20 mmHg
PAWP > 15 mmHg
PVR<3W.}|.

Kombinovana pre- aj postkapilarna PH

mPAP > 20 mmHg
PAWP > 15 mmHg
PVR=3W.}.

mPAP - stredny tlak v plicnici, PAWP - tlak v plicnici v zaklineni, PVR — pltcna cievna rezistencia,

W. j. - Woodove jednotky

ni prudko klesa v ramci fyziologickych
zmien postnatalnej cirkulacie a vo veku
3 mesiacov uz ma dosahovat normalne
hodnoty. Hemodynamicku klasifikaciu
PH znazornuje tabulka 1 (1, 2, 3).

Pric¢iny vzniku PH u deti sa zna¢ne
lisia od etiolégie PH u dospelych pacien-
tov. Zatial ¢o u vac¢Siny pacientov v do-
spelom veku ide o PH ziskant, PH u deti
byva ¢asto dosledkom vrodenych vyvojo-
vych chyb srdca (VCHS) ¢i pltc, prematu-
rity alebo dysfunk¢nej kardiorespiracne;j
adaptacie na extrauterinné prostredie po
narodeni (4). PH v pediatrickej populacii
Casto stwvisi s genetickymi syndromami,
z ktorych najcastejsi je Downov syndrom
(5). Z dalsich genetickych syndrémov

asociovanych s PH to mdze byt Pierre-
Robinov syndrom, Noonanovej syndrém,
Williams-Beurenov syndréom, DiGeorgov
syndrom a iné.

Pediatricka PH je moZné kategori-
zovat podla tendencie tstupu v priebehu
¢asu na tranzientny typ PH alebo perzis-
tentny/progresivny typ PH (6). O tran-
zientnom type hovorime napriklad pri
perzistujicej plicnej hypertenzii novo-
rodencov alebo PH pri skratovych VCHS.
Typickym prikladom perzistentnej PH je
idiopaticka alebo hereditarna plticna ar-
tériova hypertenzia (IPAH/HPAH), PAH
pri Eisenmengerovom syndrome alebo
PH asociovana s chronickymi ochore-
niami pltc.
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Tabul'ka 2. Aktualizovana klasifikdcia PH podla
6WSPH - upravené podla Simonneau et al. (3)

1 Plicna artériova hypertenzia (PAH)
1.1 Idiopaticka PAH
1.2 Hereditdrna PAH
1.3 PAH indukovana liekmi a toxinmi
1.4 PAH asociovana s:
1.4.1 Ochorenia spojivového tkaniva
1.4.2 HIV infekcia
1.4.3 Portélna hypertenzia
1.4.4 Vrodené chyby srdca
1.4.5 Schistozomidza
1.5 PAH dlhodobo reagujtca na lie¢bu
blokatormi kalciového kanala
1.6 PAH asociovana s vyznamnou vendznou
alebo kapildrnou zloZkou
1.7 Perzistentnd pltcna hypertenzia
novorodencov

2 PH pri ochoreniach lavého srdca

2.1 PH pri zlyhani srdca so zachovanou
ejekénou frakciou favej komory

2.2 PH pri zlyhani srdca s redukovanou ejekénou
frakciou lavej komory

2.3 Chlopniové chyby

2.4 Vrodené/ziskané kardiovaskuldrne
ochorenia veduce k postkapilarnej PH

3 PH v dosledku plicnych chordb a/alebo hypoxie
3.1 ObsStrukéné pltucne ochorenia
3.2 Restrikené plicne ochorenia
3.3 Iné ochorenia pltc s kombinovanou
restrikéno-obstrukénou poruchou
3.4 Hypoxia bez plicneho ochorenia
3.5 Vrodené vyvojové ochorenia plic

4 PH v dosledku obstrukcie plticnych artérii
4.1 Chronickd trombembolicka PH
4.2 Iné obStrukcie plucnych artérii

5 PH s nejasnym a/alebo multifaktorialnym
mechanizmom
5.1 Hematologické ochorenia
5.2 Systémové a metabolické ochorenia
5.31né
5.4 Komplexné vrodené chyby srdca

Aktualizovana klasifikacia PH
podla 6WSPH obsahuje 5 kategoérii PH,
ktoré odrazaju predovsetkym etiologiu
a mechanizmus vzniku PH. Uvadzame
vyber naj¢astejSich a najdolezitejSich
skupin (tabulka 2).

PAH je zriedkavé devastujice
ochorenie, ktoré je vysledkom progre-
sivnej obliteracie plticnych artérii ma-
1ého kalibru proliferaciou vaskularnych
buniek a intimalnej fibrézy. Ochorenie
vedie k srdcovému zlyhavaniu, s prie-
mernym preZivanim bez lie¢by u deti
<10 mesiacov a u dospelych < 3 roky (7).

IPAH a HPAH predstavuja 2 klinic-
ky neodliSitelné jednotky PAH. PAH sa

klasifikuje ako idiopaticka, ak nebol iden-
tifikovany ziaden znamy rizikovy faktor
alebo zakladné ochorenie spoésobujice
zvySenie odporu v plicnom artériovom
rie¢isku. HPAH zahfna pacientov so zna-
mou genetickou mutaciou (najCastejsie
mutacia BMPR2 génu) alebo s pozitiv-
nou rodinnou anamnézou vyskytu PAH.
Odhadovana incidencia IPAH/HPAH sa
pohybuje od 0,47 do 1 - 2 pripadov na
milion deti (8, 9).

Tato skupina zahfna pacientov
s jednoduchou operabilnou aj inopera-
bilnou skratovou VCHS (najma defekt
komorového a predsieniového septa,
perzistujici tepnovy spoj). U dojciat
s vyznamnym lavo-pravym skratom je
prava komora zvycajne dobre funkéne
adaptovana na vysoky tlak z prenatalneho
obdobia. Klinické priznaky VCHS u takého
dietata st prejavom vysokého prietoku
do pltic cez vrodeny nerestrikény defekt.
Po vcasnej intervencii (operacia, katetri-
zacny vykon) je PH plne reverzibilna a po
poklese prietoku cez plticne riecisko
sa pltcny tlak upravuje do normy, lebo
plicna cievna rezistencia nie je zvySe-
na. Nekorigované skratové chyby mozu
uz v priebehu prvych rokov Zivota viest
k zvySovaniu plicnej cievnej rezistencie
(ktorym sa organizmus prirodzene bra-
ni vysokému prietoku) a k vzniku plic-
nej cievnej obstrukénej choroby, ktora
je progresivna a ireverzibilna. Ak plicna
cievna rezistencia dosiahne troven sys-
témovej cievnej rezistencie alebo dokonca
vys§iu, inicidlne acyanotické chyby s la-
vo-pravym skratom sa stavaju chybami
cyanotickymi v doésledku reverzie toku
krvi cez defekt. Tento stav sa oznacuje
ako Eisenmengerov syndrom. V tomto
Stadiu je uzaver skratu kontraindikovany,
pretoZe defekt slaZi ako ventil pre tlako-
vo pretazenu pravi komoru. Preto ma
vCasna operac¢na korekcia VCHS s lavo-
-pravym skratom velky vyznam.

O PPHN hovorime pri pretrvava-
jucej abnormalnej elevacii plicnej cievne;j
rezistencie u novorodenca, ktor4 je pri-

¢inou pravo-lavych skratov cez fetalne
spojky a nasledne vedie k zavaznej hy-
poxémii s kardiorespira¢nou klinickou
kompromitaciou. Je to najc¢astejsia prici-
na tranzientnej PH v detskom veku a jej
vyskyt je nepriamo imerny gestaCnému
veku novorodenca. U deti narodenych
medzi 22. - 24. gestanym tyZdnom je
incidencia az 18,5 % v porovnani s in-
cidenciou 4,4 % u deti narodenych v 27.
tyzdni (10). PPHN je Casto asociovana
s Downovym syndrémom, pneumoéniou
a sepsou, aspiraciou mekdnia, syndro6-
mom dychovej tiesne, vyvojovymi abnor-
malitami pltc, asfyxiou, placentarnou
dysfunkciou a inymi (8).

PH v dosledku chor6b lavého srd-
ca ja najSirSou skupinou PH v dospelej
populacii, zatial ¢o v detskom veku je
pomerne zriedkava. Ochorenia lavého
srdca (systolicka a diastolicka dysfunkcia
lavej komory, chlopriové chyby Iavého
srdca, obstrukcie vtoku/vytoku z lavej
komory) veda prvotne k zvySeniu tla-
ku v lavej predsieni, ¢o v nepritomnosti
zmien v plicnom riecisku vyustuje do
PH bez zvySenia plGcnej cievnej rezis-
tencie. DIhodobé zvySenie tlaku v lavej
predsieni sptsta vazokonstrikciu a re-
modelaciu pliucnych ciev so vzostupom
plicnej cievnej rezistencie.

Do skupiny 3 zaradujeme PH aso-
ciovanu s ochoreniami dychacich ciest
a pltc a/alebo hypoxiou. Majt spolo¢ny
patofyziologicky podklad - alveolarnu
hypoxiu a naslednt hypoxick placnu
vazokonstrikciu a zapal (11, 12). Z po-
hladu pediatrie st najvyznamnejsie vy-
vojové choroby dychacich ciest a pltc.
Data z medzinarodnych pediatrickych
registrov udavaju, ze 10 - 34 % deti s PH
ma asociované ochorenie pltc, z kto-
rych najcastej$im je bronchopulmonélna
dysplazia (BPD). Incidencia a prevalencia
zavaznej BPD a PH narasta vdaka zlepSu-
jacemu prezivaniu pred¢asne narodenych
detiv 23. - 26. tyZdni. Okrem BPD do tej-
to skupiny zaradujeme aj dalSie vyvojové
ochorenia, ako kongenitalna diafragma-
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ticka hernia, hypoplazia pluc (napr. pri
oligohydramnione), cysticka fibréza, alve-
olarno-kapilarna dysplazia, abnormality
proteinov surfaktantu a iné (8).

Skupina 4: PH v dosledku

obstrukcie plicnych tepien

V dospelej populacii tito katego-
riu predstavuje najma chronicka tromb-
embolicka plticna hypertenzia (CTEPH),
ktora je v detskom veku zriedkava.

Skupina 5: PH s nejasnym

alebo multifaktorialnym

mechanizmom vzniku

Tato réznoroda skupina zaht-
fia hematologické (napr. chronicka he-
molytickd anémia), metabolické (napr.
Gaucherova choroba, glykogendzy) a dal-
Sie patologické jednotky nezatriedené
inde. V detskom veku je najpocetnejsia
podskupina komplexnych VCHS asocio-
vanych s anomaliami plticnej vaskulatary,
VCHS s jednokomorovou fyziolégiou ale-
bo tzv. scimitar syndromom (8).

Diagnostika

Pre progndzu je najddlezZitej-
§i véasny zachyt ochorenia. V tom ma
hlavnu tlohu vseobecny pediater, kto-
ry by mal mysliet pri nizSie uvedenych
anamnestickych udajoch, zakladnom
ochoreni dietata a klinickych prizna-
koch aj na moZnu PH a véas dieta odo-
slat na cielené kardiologické vySetrenie.
Dlhodoba starostlivost o pacientov s PH
je stistredena v $pecializovanych cen-
trach pre PH (pre deti na Slovensku je to
Detské kardiocentrum). Rutinné kontroly
sa vykonavaju v intervaloch 3 - 6 mesia-
cov, CastejSie u pacientov s pokroc¢ilym
ochorenim, po iniciacii alebo Gprave
terapie. V Case stanovenia diagnozy je
nevyhnutné SirSie spektrum vysetreni,
ktoré zahfiia doslednti anamnézu a fy-
zikalne vySetrenie, cielené diagnostické
testy na objasnenie etiolégie PH a kvan-
tifikacie PH, tiez vySetrenia funkéného
stavu pacienta. Komplexny aktualizovany
pediatricky diagnosticky algoritmus zna-
zortiuje obrazok 1.

Inicidlne vySetrenie

Pri odoberani anamnézy je po-
trebné sa zamerat na tdaje z rodinnej
anamnézy (familidrny vyskyt PH, nahla

Obrazok 1. Diagnosticky algoritmus pediatrickej PH - upravené podla Rosenzweig et al. (8)
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Obrazok 2. Ekg zmeny pri PH s obrazom pretaZenia pravostrannych srdcovych oddielov u 10-ro¢-
ného pacienta - devidcia srdcovej osi doprava, P pulmonale (I1), znaky hypertrofie pravej komory,
inverzia viny T (I, aVF) a ST depresie (V1 - V3, II, lll, aVF)

nevysvetlena smrt), detailna perinatal-
nu anamnézu a postnatalnu adaptaciu,
cielene patrat po moznom systémovom
ochoreni. V novorodeneckom veku st
typickymi prejavmi PPHN cyanoza, ta-
chydyspnoe, tachykardia, nezriedka pri

inom zakladnom ochoreni. S vekom sa
manifestacia ochorenia meni a domi-
nuje ndmahové dyspnoe, intolerancia
fyzickej zataze, inava, presynkopa/
synkopa, bolest na hrudniku, zaostava-
nie v raste alebo priznaky pravostrannej
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Obrazok 3. RTG hrudnika 10-roéného pacienta
s IPAH - hranicny tien srdca, dilatovana prava
predsien, obld¢ik pldcnice aj truncus interme-
dius pravej a. pulmonalis (Cervené Sipky)

srdcovej dekompenzacie (hepatomega-
lia, periférne edémy) (4). Okrem veku
je klinicka manifestacia podmienena
zavaznostou PH, stupriom dysfunkcie
pravej komory a pritomnostou pri-
druzenych ochoreni. Podla zavaznosti
symptémov a tolerancie zataze zara-
dujeme pacienta do prislusnej funkénej
triedy, ktora je d6lezitym parametrom
pri stratifikacii rizika, indikacii liecby
a dlhodobom sledovani.

Vo vacsine pripadov stredne za-
vaznej az zavaznej PH byva nalez na EKG
abnormalny. Typické zmeny zahriiaja
obraz hypertrofie a pretaZenia pravej ko-
mory, menej casto znamky dilatacie pra-
vej predsiene (obrazok 2). Na rtg snimke
hrudnika u pacientov so zavaznou PH
je pritomna dilatacia hlavného kmerna
a proximalnych vetiev plticnice s reduko-
vanou periférnou plicnou cievnou kres-
bou. Kardiomegalia je odrazom dilatacie
pravej komory (obrazok 3). Obraz plicne-
ho edému mdze byt pritomny pri zavaz-
nych ochoreniach lavého srdca alebo pri
obstrukcii plicneho venozneho navratu.
rtg snimka hrudnika méZe tieZ svedc¢it
o ochoreni pltcneho parenchymu.

Echokardiografia

Echokardiografia je neinvazivne
vySetrenie prvej volby v zamerani na
skrining PH. MoZe identifikovat poten-
cidlnu pri¢inu PH, zhodnotit rozmery
pravého srdca, funkciu pravej komory
a odhadnut tlak v pltcnom arteridlnom
riecisku. Je nutné diagnostikovat a po-
sudit zavaznost intra-/extrakardialnych
skratov a vylucit lavostranné obStrukcie.
Echokardiografia je délezitou sucastou

Obrazok 4. CTAG hrudnika u pacienta s IPAH
- vyznamna dilatdcia kmena a oboch ramien a.
pulmonalis

monitoringu priebehu a liecby PH, ako
aj stratifikacie rizika u kazdého pacienta.

Pravostranna srdcova

katetrizacia

Diagnosticka katetrizacia je zla-
tym Standardom potvrdenia PH, uréenia
jej typu a zavaznosti. Akatne testy vazo-
reaktivity stanovuji odpoved na vazodi-
lata¢nu lie¢bu a v dlhodobom sledovani
monitoruji odpoved na lie¢bu. U pacien-
tov s neskorou diagnézou VCHS s lavo-
-pravym skratom sa posudzuje operabili-
ta. Inhala¢ny oxid dusnaty je najCastejsie
pouzivana vazodilatacna testovacia latka
a priinterpretacii vysledkov sa odporaca
pouzivat tzv. Sitbon kritéria (13). Kazdy
pacient s podozrenim na PH je katet-
rizovany v Case prvotnej diagnostiky,
eSte pred iniciaciou $pecifickej lie¢by
PAH, pri¢om vynimkou st kriticky chori
pacienti vyZadujtci okamzitt liecbu (6).
Indikacie na rekatetrizaciu u deti nie st
jasne definované, zvazuje sa pri zhorseni
klinického stavu, cca 3 - 12 mesiacov po
terapeutickej zmene alebo kazdé 1 - 2
roky pocas sledovania (6, 8).

DalSie zobrazovacie

vySetrenia

Pocitacova tomografia (CT) po-
skytuje informacie o patogenéze ocho-
renia v diferencidlnej diagnostike pricin
PH (plticny parenchym, pltcne cievne
riecisko) (obrazok 4). Na zhodnotenie ven-
tila¢no-perfazneho nepomeru pri CTEPH
sa v dospelej populacii bezne pouziva ven-
tilaéno-perfazny sken, ktory ma u deti
mensSie vyuzitie vzhladom na naro¢nejsiu
spolupracu detského pacienta. Napriek
pokroku v echokardiografii ostava mag-
neticka rezonancia srdca (MR) zlatym

Obrazok 5. Subkutanna pumpa na podavanie
treprostinilu

-

Standardom na hodnotenie volumetrie,
masy a systolickej funkcie pravej komory
pocas sledovania starsich deti s PH (6).
Nevyhodou u mensich deti je dizka vyset-
renia a nutnost celkovej anestézie.

Laboratérne vysSetrenia

NajpouzivanejS$im laboratérnym
parametrom Vv sledovani pacienta s PH
je NT-proBNP. Hodnota NT-proBNP silne
koreluje s prezivanim deti s PAH, pouZiva
sa pri stratifikacii rizika pacientov a niz-
ka hodnota je jednym z lie¢ebnych cielov
(8). Pri Specifickej lie¢cbe PAH je nutné
monitorovat jej potencidlne neziaduce
ucinky.

Genetické vySetrenie

Genetické vySetrenie s poraden-
stvom ma vyznam u deti s IPAH alebo
vrodinach s HPAH s cielom definovat po-
vod ochorenia, identifikovat rizikovych
¢lenov v rodine a informovat pacientov
o moznostiach planovania rodiny (6).

6-minutovy test chodzou
(6MWT) a zataZové testy,
funkéné vysSetrenie plic
6MWT reflektuje zavaznost ocho-
renia a toleranciu fyzickej namahy a je
nezavislym prediktorom prognoézy u deti
s PAH vo veku > 5 - 7 rokov. Stupen desa-
turacie pri transkutannom merani pocas
6MWT, upraveny na pritomnost skratu,
je pridanym rizikovym faktorom na pre-
dikciu prognozy u deti s PAH a identifi-
kuje pacientov s vysokym rizikom mrtia,
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Obrazok 6. Pediatricky terapeuticky algoritmus IPAH/HPAH - upravené podla Rosenzweig et al. (8)
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nezavisle od prejdenej vzdialenosti pri
6MWT (14). U deti nad 10 rokov sa na
objektivne zhodnotenie funkéného sta-
vu vyuZiva aj spiroergometria (bicykel,
beziaci pas). Funkéné vysetrenie pltc
hodnoti funkény stav dychacej ststavy,
najma pri zakladnom plicnom ochoreni.

Pediatricki pacienti s PH st dis-
penzarizovani a lie¢eni v Specializova-
nych centrach a vyzaduju multidiscipli-
narny pristup. Lie¢ba PH u deti je za-
loZena na dékazoch z klinickych $tadii
zahrnajucich dospelt populéciu, na in-
dividualnych klinickych skiisenostiach
jednotlivych centier ¢i na idajoch z re-
gistrov PH (8).

U pacientov s PH asociovanou
s inym zakladnym ochorenim je ¢asto
rozhodujuca kauzalna lieéba zakladného
ochorenia (napr. VCHS, pneumopatie,
ochorenia spojiva). Extrémne dodleZité
je podporit zdravy vyvoj a minimalizo-
vat pokracujucu destrukciu placneho
parenchymu a pltcnych ciev. Zavazné
Ltoxiny“ predstavuju poskodzovanie plic
asociované s umelou plicnou ventila-
ciou, toxické koncentracie kyslika, gas-
troezofagovy reflux, infekcie pltc (najméa
virusové). Konvencna farmakoterapia
(diuretika, blokatory mineralokorti-
koidnych receptorov, digoxin, antikoa-
gulacia, oxygenoterapia) je indikovana
na individualnej baze.

opakayand prehodnohenie

soplosiimia

| ansplanticia :
| plie

Vazokonstrikcia drobnych pltc-
nych ciev je jednym zo zakladnych pa-
tofyziologickych mechanizmov vzniku
PAH. Blokatory kalciového kanala inhi-
bujt vstup kalcia do buniek, ¢o vedie k re-
laxacii hladkosvalovych buniek v cievnej
stene plucnych arteriol s ich naslednou
vazodilataciou. Moderna $pecificka lie¢-
ba PAH ovplyviiyje 3 zakladné cesty va-
zodilatacie drobnych pltcnych arteriol:
* Draha NO - oxid dusnaty navodzuje

vazodilataciu zvySovanim koncentra-
cie cyklického guanozinmonofosfatu,
ktory relaxuje hladkosvalové bunky.
NO je odstratniovany fosfodiestera-
zou-5, ktora je inhibovana PDE-5
inhibitormi (sildenafil, tadalafil).
Ucinnost a bezpeénost sildenafilu
bola potvrdena u deti a adolescentov
s PAH (4, 15).

* Endotelinova draha - antagonisty
endotelinovych receptorov sposobuju
vazodilataciu inhibiciou t¢inku en-
dotelinu-1na jeho A a B receptoroch.
Ambrisentan je selektivny antago-
nista ET, receptorov, zatial ¢o maci-
tentan a bosentan st dualne inhibi-
tory ET, aj ET, receptorov. Bosentan
sa najCastejSie pouziva u deti s PAH
avedie k zlepSeniu zatazovej kapacity
a funkéného stavu (4, 15).

* Prostacyklinova draha - endogénny
prostacyklin aktivuje svoje receptory

na hladkosvalovych bunkach v plic-
nych cievach a v inych tkanivach
a zvySuje produkciu cyklického ade-
nozinmonofosfatu, ktory navodzu-
je vazodilataciu pltcnych arteriol.
Epoprostenol zmiernuje symptomy,
zlepSuje hemodynamiku a preZiva-
nie u deti s IPAH a PAH asociovanej
s VCHS. Jeho nevyhodou je kratky
polc¢as a nestabilita pri izbovej tep-
lote, ¢o si vyZaduje podavanie v kon-
tinualnej i. v. infzii (4). Treprostinil
moze byt podavany v i. v, s. c. (ob-
razok 5), inhala¢ne aj peroralne
a v porovnani s epoprostenolom ma
dlhsi rozpad, vacsiu tepelnt stabi-
litu a menej neZiaducich Gc¢inkov.
Iloprost je inhalacny analog prosta-
cyklinu s kratkym pol¢asom rozpadu,
s mensimi systémovymi neZiaducimi
ucinkami a jednoduchym spésobom
podavania (4). Nevyhodou je staze-
na aplikacia malym detom a potreba
Castych inhalécii na udrZanie i¢innej
hladiny lieku (6 - 9-krat denne).
Kompletny pediatricky terapeu-
ticky algoritmus IPAH/HPAH znézornuje
obrazok 6.

Cielom nefarmakologickej lieCby
je vytvorit ventil pre zlyhavajicu pra-
vl komoru. Atriadlna septostomia je
moznostou u deti so zhor§ovanim sta-
vu napriek optimalnej lieCbe PAH. Pri
reverznej Pottsovej spojke sa vytvori
spojenie medzi lavym ramenom pltcnice
a descendentnou aortou, cez ktoré vzni-
ka pravo-lavy skrat. Pouzitie Pottsovej
spojky pri suprasystémovej PH sa pova-
Zuje za vyhodnejSie v porovnani s atrial-
nou septostomiou, pretoze koronarne
rie¢isko a centralny nervovy systém st
zdsobované normosaturovanou krvou
a desaturacia je pritomna len na dolnej
polovici tela.

Pediatricka PH predstavuje kom-
plexny syndrém s réznorodou etiopa-
togenézou, terapeutickymi moznosta-
mi aj prognézou. Vrodené chyby srdca
a pltc sua v pediatrii naj¢astejSou prici-
nou rozvoja PH. Diagnostika a objasnenie
etiologie PH si vyZaduje sériu zobrazo-
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vacich a invazivnych vySetreni. Pri PH
asociovanej so zakladnym ochorenim
je liecba cielena na vyvolavajicu prici-
nu, pri primarnej PH je mozné podavat
Specificku liec¢bu, ktorej cielom je do-
siahnut nizkorizikovy profil a zlepSenie
funké¢nej triedy. Dlhodoba starostlivost
o deti s PH si vyzaduje multidisciplindrnu
spolupracu a sustreduje sa do Speciali-
zovanych centier pre PH. Aj napriek po-
kroku v lie¢be je dlhodoba progndza pa-
cientov neista a zavisi od typu PH, veku
pacienta, hemodynamickych parametrov
a od zavaznosti klinickych symptémov.
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