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Chronickéa tromboembolicka plticna hypertenzia (CTEPH) je zavazna chorobna jednotka, ktora vyznamne redukuje kvalitu a dizku Zivota.
Vyvija sa ako nasledok jednej alebo opakovanych plicnych embdlii, ked'sa embolus napriek liecbe nerozpustil, ale sa transformoval do
fibrotického materidlu obturujiceho plucne artérie. Vznika plticna hypertenzia, ktora evokuje periférnu artériopatiu a tlak v pldcnom
riecisku progresivne rastie. Diagnostické metédy ako echokardiografia, pravostranna srdcova katetrizacia (na diagnostiku plucnej hyper-
tenzie), plticna angiografia a scintigrafia pltc (na diagnostiku lokalizacie a rozsahu obstrukcie) su odrazovym mostikom k rozhodnutiu
o liecebnom postupe, a to bud'o chirurgickej liecbe - plticnej endarterektémii, alebo o konzervativnej liecbe - $pecifickej farmakoterapii.
Autori na zaklade vlastnych skisenosti podavaju prehlad o manazmente CTEPH, upozoriiuju na rezervy vo vyhladavani pacientov a na
Specifika diagnostiky, ktoré viazu komplexny manazment pacienta na Specializované pracoviska.
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Chronic thromboembolic pulmonary hypertension, actual management

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is a grave illness, characteristic by progressive course, very poor life quality
and prognosis quod vitam. It is the consequence of unresolved acute or recurrent pulmonary embolism. The diagnostic methods like
echocardiography and right heart catheterisation (diagnosis of pulmonary hypertension) and scintigraphy, angiogpraphy are the basis
for the treatment decision making - potentially curable surgical method (pulmonary endarterectomy) or conservative treatment (specific
pharmacotherapy). The authors present an overview of diagnostic algorithm of CTEPH, they point out the screening resource of risk
patients as well as the diagnostic specifics, which fastened the complex management of CTEPH on specialized institutes.
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Uvod

Chronicka tromboembolicka plticna hyper-
tenzia (CTEPH) je klinicky zavazné chronické ocho-
renie s vyznamnou morbiditou a mortalitou. Napriek
tomu, Ze historicky prvé poznatky o chorobe sia-
haju az 80 rokov dozadu, je trvale nedostatocne
diagnostikovand. Uz v roku 1928 Ljungdhal opisal
pripady progresivnej chronickej respiracnej insu-
ficiencie s post mortem detekovanymi pldcnymi
embolmi, pricom prvé Uspesné pokusy o chirurgic-
ku liecbu sa datuju do roku 1963 (Houk a spolupra-
covnici). Systematicky program diagnostiky a liecby
sa vsak rozbieha az po roku 1980 na Kalifornskej
univerzite v San Diegu a spdja sa s menami ako
Moser, Daily, neskér Jamienson, Fedullo, Auger,
Kim. Celosvetovo sa aktudlne touto problematikou
v sUicasnosti zaoberd priblizne 20 vysoko profesio-
nalnych centier a aj napriek tomu CTEPH ostava
trvale diagnostickou a lie¢ebnou vyzvou.

CTEPH je vysledkom obstrukcie plticneho
artériového rieciska nerozpustenymi trombo-

embolmi a definuje sa ako symptomatickd pre-

kapildrna PH (stredny tlak v plUcnici > 25 mm Hg,

zaklineny tlak < 15 mm Hg, plticna cievna rezisten-

cia > 2 W.j) s perzistujicimi perfiznymi defektmi

napriek 3-mesacnej tcinnej antikoaguldcii (1).
Podla aktudlnej klasifikdcie plicnej hyper-

tenzie (PH) predstavuje samostatnu 4. kategoriu

PH:

1. plucna artériové hypertenzia,

2. plucna hypertenzia spdsobené chorobami
lavého srdca,

3. plucna hypertenzia pri respira¢nych choro-
béch a/alebo hypoxémii,

4. chronicka tromboembolicka plicna hy-
pertenzia,

5. plucna hypertenzia s nejasnym/multifakto-
ridlnym mechanizmom vzniku (1, 2).

Vyskyt CTEPH
Skuto¢nd incidencia a prevalencia CTEPH je ne-
znama, podobne, ako nie su presné Udaje o vyskyte

pltiicnej embdlie. Odhaduije sa, ze CTEPH sa po pr-
vom ataku plicnej embdlie vyvijav 1% v priebehu
6 mesiacov, v 3 % do 1 roka a az v 4 % do 2 rokov.
Kumulativna incidencia CTEPH variruje v rozmedz
0,5-5% (3). Podla tychto Udajov by skutocny vyskyt
CTEPH mal byt vyssi ako v redlnej praxi je. Dé sa to
vysvetlit aj tym, Ze spravna diagndza plicnej embd-
lie sa spravidla ur¢i len v tretine az polovici pripadoy,
resp. ze viac ako polovica pacientov s proximalnou
hibkovou venéznou trombdzou nepoznant pliicnu
embdliu prekond (4). Navyse je zndme, Ze vysoky
podiel pacientov s CTEPH (40 — 60 %) v anamnéze
nema plicnu embdliu (5, 6).

Patofyziolégia CTEPH

Z patofyziologického hladiska sa CTEPH po-
vazuje za nasledok jedného alebo opakovanych
atakov plicnej embdlie pochadzajucej z vendznej
trombdzy (4). Z nateraz stale nezndmych pricin roz-
pustenie intralumindlnych trombov napriek lie¢-
be neprebehne. Rekanalizacia nielenze zlyh3, ale
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Tabulka 1. Rizkové faktory CTEPH

Obrdzok 1. Embolickd hypotéza CTEPH (8)

Rizikové faktory CTEPH

Plicna embolia

- rekurentnd a idiopaticka

— s rozsiahlejsimi perfuznymi defektami
- v mlad$om veku

- systolicky tlak v AP >50 mmHg

Anamnéza malignej choroby

Hypotyredza, substitu¢nd liecba

Chronické zapalové procesy
- osteomyelitida
— chronické zépaly ¢riev

Infekcie kardiostimula¢ného systému

Ventrikuloatridlne spojky

Splenektémia

Laboratérne rizikové faktory CTEPH

- 1 antifosfolipidové protilatky

- lupus antikoagulans

- 1 koagula¢ny faktor VIII

- T von Willebrandov faktor

-1 Lp(a) - lipoprotein (a)

- 1 PAI-1 = inhibitor aktivaroru plazminogénu
- krvna skupina ind ako,0"

embolicky materidl sa zorganizuje — remodeluje
do fibrotického tkaniva. Toto tkanivo sa postupne
stava sUcastou cievnej steny, vznikaju tak stendzy
a uzavery plicnych artérif (kmen a vetvy plicnice
az po subsegmentalnu Urover). Redukcia plochy
pltcneho rieciska sposobi zvysenie tlaku — PH,
ktord spusti generalizovanu remodelaciu artérif
v oblastiach nepostihnutych plicnou embdliou,
s histologickym nélezom tazko odlisitelnym od
plicnej artériovej hypertenzie (1. kategdria PH).
Obstrukcia, a tym aj PH je kombinovand, ma dva
komponenty: jasny mechanicky komponent
v miestach prebehnutej pltiicnej embdlie a funke-
ny komponent reprezentovany remodelovanymi
periférnymi pldcnymi artériami, tzv. periférnou
artériopatiou (7). Spolu obidva komponenty spo6-
sobia progresivne stupanie PH a plicnej cievnej
rezistencie. Pravd komora je chronicky tlakovo
pretazovand, remodeluje sa a v pokrocilom $ta-
diu zlyhava.

Sucasnd koncepcia patogenézy CTEPH
je teda zaloZend na embolickej hypotéze, t. j.
na rastucej formacii organizovanych embolov
v plicnych artériach (obrdzok 1). Napriek in-
tenzivnemu vyskumu viak nie je zodpovedana
otdzka, preco u niektorych pacientov po adek-
vétne liecenej plicnej embdlii PH pretrvava
a vyvija sa CTEPH. Nie je objasneny ani me-
chanizmus transformacie tromboembolu do
fibrotického materiélu. Klicovou sa javi nedo-
stato¢na fibrinolyticka aktivita intimy pldcnych
artérif. Bunkové a molekuldrne determinanty
CTEPH na tejto uUrovni detailne analyzujeme
vinej praci (8).

Akitna PE
Klinické
/ rizikové
Nedpliné rozpustenie faktory
a organizacia trombov
Plucna : In situ
artériopatia Obliteracia plicnych artérii wembéza
Vysoky tlak a striZné napétie
v neckludovanych castiach \
plicneho rieiska

Progresia PVR

CTEPH

Vysvetl. VTE — vendzny tromboembolizmus, PE — plticna embdlia, PYR - plticna cievna rezistencia, CTEPH —

chronickd tromboembolickd plticna hypertenzia.

I ked' bezprostredné priciny prestavby embo-
lu nie s objasnené, je zndmy cely rad rizikovych
alebo permisivnych faktorov tejto choroby (5, 6,
7) (tabulka 1). U nositelov tychto faktorov je vyskyt
CTEPH zvyseny. Dalej sa pozoruje predominancia
vyskytu u zien, vyssia incidencia u Japoncov, ¢o
poukazuje na urcité vztahy k pohlaviu, rase a en-
vironmentalnym vplyvom. Najnovsie sa uvazuje
o znizenej hladine trombomodulinu, ¢i o abnor-
malnom variante fibrinogénu, ktory by mohol
sposobovat rezistenciu zrazeniny voci lyze (9).

Na druhej strane, tradi¢né rizikové faktory
plucneho tromboembolizmu u vacsiny pacien-
tov s CTEPH nenachddzame. Nie je dokaz ani
o podiele trombofilnych faktorov ako deficiencia
antitrombinu, ¢i proteinu Ca S, alebo pritomnost
faktora V Leiden.

Klasifikacia CTEPH
Na zaklade anatomickej lokalizacie trombu

a patologickej prestavby cievnej steny sa rozli-

Suju 4 zékladné typy CTEPH (10):

B typ 1:tromby v kmeni a lobarnych vetvach
(25 %);

B typ 2:intimdlna fibréza a zhrubnutie s/alebo
bez organizovaného trombu proximéalne od
segmentalnych artérif (40 %);

B typ 3:fibréza, intimdlne zhrubnutie s/alebo
bez organizovaného trombu distélne od
segmentalnych a subsegmentélnych artérif
(30 %);

B typ 4 distdlna arterioldrna vaskulopatia bez
viditelhej tromboembolickej choroby (< 5 %).
Tato forma CTEPH nie je operabilna.
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Prirodzeny vyvoj CTEPH

Progndza pacientov so symptomatickou
CTEPH je velmi nepriazniva a neliecend ma fa-
talny priebeh. Riziko smrti v stadiu pravokomo-
rového zlyhania koreluje s vyskou tlaku v plicnici
(stredny tlak > 50 mm Hg = 90 % umrtnost) (11).
Progndzu vyznamne modifikuje lie¢ba, predo-
véetkym chirurgicka.

Klinicky obraz

Kluc¢om k diagndze je starostlivd anamné-
za. V typickom pripade je to anamnéza preko-
nanej prihody akutnej plicnej embdlie alebo
vendznej trombdzy, na ktord po bezpriznako-
vom obdobf (,honeymoon period”) trvajicom
mesiace az roky nastUpi klinicky obraz PH.
Avsak az v 50 - 60 % je predchorobie nemé,
chyba presved¢ivy dbkaz prekonanej trom-
boembolickej prihody. Ochorenie sa mani-
festuje az vo faze tazkej PH vyraznou sympto-
matologiou. Charakteristickymi prejavmi su
intolerancia z4taze a namahou provokované pri-
znaky ako ndmahova dychavica, inavnost, bolesti
na hrudniku charakteru stenokardif a v pokroci-
lom $tadiu presynkopa a synkopa. Progresivne
znizovanie funkénej zdatnosti pri PH sa hodnotf
podla WHO na zdklade funk¢nej klasifikacie. V kli-
nickej praxi sa na kvantifikaciu funkénej kapacity
pouziva 6-minutovy test chodzou, pripadne er-
gospirometria.

Fyzikalny nalez odraza pokrocilost ochorenia.
V zavislosti od stupna dysfunkcie pravej komory
su pritomné prejavy velkoobehovej stazy (pulzu-
juca a zvacsenad pecen, zvysend napln juguldr-



Obrdzok 2. \entila¢no-perfluzna scintigrafia
pacienta s CTEPH s viacpocetnymi obojstran-
nymi perfuznymi defektmi pri zachovanej
ventilacii (zapozi¢ané s laskavym suhlasom
MUDr. Jaroslava Veselého Onkologicky ustav sv.
Alzbety, Bratislava)
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nych Zil, ascites, periférne edémy), pacient méze

byt v pokrocilych stadidch hypoxicky a cyano-
ticky. Pri auskultacii sa zistuje akcentovana alebo
rozdvojena druhd ozva nad plicnicou, systolicky
Selest trikuspidalnej a pulmonalnej regurgitacie
a IV. srdcové ozva. Ako relativne patognomicky
znak sa povazuje Selest nad dolnymi lalokmi pltic
vznikajuci z turbulentného priddenia cez parcidlne
rekanalizované tromby (priblizne v 10 — 30 %)
a potromboticky syndrém (asymetrické opuchy
dolnych koncatin, trofické zmeny).

Diagnostika CTEPH
Cielom diagnostického zhodnotenia CTEPH je:

m potvrdenie PH, urcenie typu a zdvaznosti PH
(echokardiografia, pravostranna katetrizacia
srdca);

B stanovenie etioldgie PH, teda kategorie
CTEPH (zobrazovacie metédy: scintigrafia
pluc, plucna angiografia, CT-angiografia,
prip. magneticka rezonancia s kontrastom);

Obrdzok 5. Liecebny algoritmus pri CTEPH (8)

Obrdzok 3. PlUcna angiografia u pacienta

s CTEPH. Vstrek do pravej vetvy pltcnice znazor-
nuje subtotdlnu okluziu (Cierna sipka), vakovité
vyklenutie, tzv. ,pouching” (biela Sipka) pred
chronickou okluziou s pomalym plnenim vetvy
pre stredny lalok. Obdobny obraz je na vetve
pre horny lalok. Dilatacia proximalnych vetiev je
typickd pre CTEPH

B urCenie lokalizacie a rozsahu postihnutia
plicneho rieciska (plicna angiografia, CT-
angiografia, prip. magneticka rezonancia).
Potvrdenie PH, stanovenie prekapilarnej

PH (CTEPH) a zavaznosti PH podla definicie PH

(stredny tlak v pltcnici > 25 mm Hg a zaklineny

tlak < 15 mm Hg merany pri pravostrannej katet-

rizacii) je mozné len invazivne (2). Pravostranna
srdcova katetrizacia je teda neodmyslitelnd
diagnostickd metdda na:

m kvalitativne zhodnotenie (potvrdenie pre-
kapildrnej PH),

B exaktnu kvantifikdciu PH,

Chronicka tromboembolicka plucna hypertenzia

50% konvenéna
lieéha
antikoagulancia,
Indikovana PEA ': diuretika, Kontraindikacia PEA
(chirurgicky dostupné) Foxygenolerapia) [pre distal: formu, komorbiditu )
40% 15%
Uspesna PEA  neuspedna PEA konzervativna lietba
~60%
trvala
antikoagulatna perzistentna * Specificka liecba
lietha a rekurentna PH (PGl; analégy, ERA. Inhib.PDE-3)

Transplantacia ploc/

angioplastika?

ak zlyhanie lieiby

Vysvetl. PH — plicna hypertenzia, PEA — plicna endarterektémia, PGI2 — prostaglandin 12, ERA — antagonisty en-
dotelinovych receptorov, PDE-5 — inhibitory fosfodiesterdzy 5 (upravené podia 13).

Obrdzok 4. Diagnosticky algoritmus CTEPH (8)

Ulagmostiavang P
Eymphamy
Fbiiing vyt o
EXG
AT mrudeka
Echokardiogreta (TTE TEE)

i & navyevelbsno PH
namnazcs plucne] emiboie

CTEPH —tisied
ROt per e Sibekly
wylidena
Dt wybitrerea ra dika: CTEPH
TET. MR angiograiia,
[ 2 pli. angicgr (]

Vysvetl. PH - plticna hypertenzia, CTEPH — chronickd
tromboembolickd plticna hypertenzia, TTE - trans-
torakdina, transezofdgovd echokardiografia, CT -
pocitacovd tomogratia, MR — magnetickd rezonan-
cia, *v jednom sedenti realizdcia pravostrannej ka-
tetrizdcie na Specializovanom pracovisku (uprave-
né podla 13).

B zhodnotenie centrdlnej hemodynamiky
(tlaky v pravom srdci, v plicnici, v zaklinenf;
kalkulacia plicnej cievnej rezistencie a srd-
cového vydaja).

Echokardiografia nie je sice postacujuca pre
diagnozu PH, ale v manazmente CTEPH pinf
viaceré klucové ulohy:

B deteguje PH a odhaduje jej zavaznost (z vr-
cholového gradientu trikuspidalnej regurgi-
tacie, z rychlostného profilu trysky pulmo-
nalnej regurgitécie);

B hodnotf hemodynamické dosledky PH (stu-
pen dilatacie a dysfunkcie pravej komory,
vyznamnost chlopriovych regurgitécif);

B monitoruje vyvoj PH napr. po pltcnej em-
bolii, teda riziko rozvoja CTEPH, dalej efekt
liecby CTEPH;

B poskytuje prognostické ukazovatele (velkost
a funkcia pravej komory, perikardidlny vypo-
tok) (2, 8).

Na stanovenie diagnézy CTEPH podla defi-
nicie je nevyhnutny dokaz obstrukcie pltcnych
artérii po subsegmentélnu uroven napriek 3-me-
sacnej antikoagulacnej lie¢be. Tento je mozny
pomocou zobrazovacich metdd: ventila¢no-
-perflizneho skenu a angiografie.

Neodmyslitelnou diagnostickou metédou
CTEPH je pltcna scintigrafia, pri ktorej su cha-
rakteristickym nalezom viacpocetné lobarne
a segmentdlne perfuzne defekty. Podmienkou
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je pritomnost aspon 1 perfizneho defektu mini-
malne v 1 segmente s normalnou alebo takmer
normdalnou ventildciou (obrazok 2). Opacne plati,
Ze normalny scintigraficky ndlez u pacienta s PH
vylucuje diagnézu CTEPH.

CT-angiografia predstavuje vyznamny diag-
nosticky krok, ktory dokaze vyselektovat pa-
cientov s pravdepodobnou CTEPH, vyzaduje
vdak erudiciu. Typicky sa pozoruje: tromboem-
bolicky materidl v centralnych plticnych tepndach,
zUZenia a amputécie plucnych artérif, subpleu-
ralne denzity, mozaikovitd Struktura plicneho
parenchymu, dilatované bronchidlne tepny.
Negativny CT nélez diagnézu CTEPH nevylucuje.
Tu zohrédva vyznamnu Ulohu pozitivna scintigra-
fia, ktord, ako sa spomina vyssie, sa v takomto
pripade povazuje za senzitivnejsiu metddu (12).

PlUcna angiografia je aj napriek rozvoju ne-
invazivnej diagnostiky (CT) rozhodujucim vyset-
renim a zlatym standardom. Poskytuje najlepsie
informécie o patomorfoldgii plucnych artérif
(tromby, stendzy odstupoy, ¢i okltzie pulmonal-
nych artérif) — obrazok 3 (10). Za typické nalezy
pre CTEPH sa povazuje konkdvne zakoncenie
kontrastu nad organizovanym trombom, z4Zenie
alebo UplInd obstrukcia toku, prie¢ne pruhy vo
vnutri limenu, intimalne nerovnosti.

Diagnosticky algoritmus CTEPH — obrazok
4 (13) sa spusta klinickym podozrenim na PH
(symptomatoldgia, fyzikdlny nélez). Neinvazivne
metddy, ako ekg a rtg hrudnika, funkéné vyset-
renie pluc, su ndpomocné, nie patognomické.
Nasledne sa rozbehne kaskdda neinvazivnych
vysetrovacich postupov, spomedzi ktorych ma
echokardiografia (detekcia a kvantifikacia PH)
klucové postavenie. Po vyliceni pneumologickej
priciny PH a ochorenia lavého srdca sa realizuje
scintigrafia pldc. Normdélna a az takmer normalna
perflizia CTEPH vylucuje. Pritomnost jedného
alebo viacerych perzistujucich perfuznych de-
fektov je vysokosuspektna pre CTEPH. Dal3im
krokom je CT-angiografia (aj v pripade inkonklu-
zivneho vysledku scintigrafie). CT-nalez typicky
alebo pripustajuci CTEPH vyzaduje definitivnu
diagnostiku (pravostranna katetrizécia srdca,
plicna angiografia) az na pracovisku, ktoré sa
na problematiku CTEPH Specializuje. Diagnéza
CTEPH, charakter postihnutia pltcnych arté-
rif (rozsah, podiel proximalneho a distdlneho
komponentu), klinicky obraz, komorbidita de-
terminuju liecebnu stratégiu. V nej je kltcova
odpoved na otazkuy, ¢iide o operabilni CTEPH.

Laboratérne vysetrenia dokdzu ,usmernit”
podozrenie na niektoré typy PH (napr. HIV, cho-
roby spojivového tkaniva), pre CTEPH v3ak nie
su $pecifické. Sucastou diagnostiky by malo

byt kompletné hemokoagulacné vysetrenie so
zameranim na trombofilné stavy v¢itane gene-
tického vysetrenia.

Do komplexu vysetreni pri CTEPH jed-
noznacne patri neinvazivna diagnostika hlbokej
vendznej trombodzy, predovsetkym duplexnd
sonografia (14), i ked potvrdenie zdroja plicne-
ho tromboembolizmu v ¢ase odhalenia CTEPH
moze byt problematické.

Lie¢cba CTEPH
Moderny manazment CTEPH vo vyspelych

krajindch sveta ma priblizne 25-ro¢nu tradiciu.
Zésadnym predpokladom Uspechu v liecbe
CTEPH je uzka medziodborové spolupraca
a adekvatna klinickd skdsenost. Vzhladom na
nevelky pocet chorych je snaha sustredit sta-
rostlivost do Specializovanych centier, ktoré maju
dostatok skusenosti s diagnostikou a vietkymi
sposobmi modernej lie¢by. Stcasné liecebné
modality su takéto:

B chirurgickd liecba:

- plicna endarterektémia;

— transplantécia pluc;

B intervencnd liecba: balénikova angioplastika;

B konzervativna liecba:

—konvencna (diuretikd, oxygenoterapia,

antikoagulancid);

- $pecifické (analdgy prostacyklinu, antago-

nisty endotelinovych receptorov, inhibito-
ry fosfodiesterazy 5).

Vseobecne akceptovany liecebny algoritmus
(4. stretnutie WHO, Dana Point 2008) (obrazok 5)
sa pouziva aj v podmienkach Slovenskej republiky
(2). Liecebnd stratégia sa odvija od lokalizacie ob-
strukcie plucnych artérif (pozri klasifikdcia CTEPH).
Pacienti s obstrukciou centrélnych a segmentalnych
plicnych vetiev (50 %) su vhodni kandidati na chi-
rurgickd lie¢bu - plicnu endarterektdmiu (PEA). Ide
o0 potencidlny kurativny vysoko$pecializovany vy-
kon, ktory v podmienkach spréavnej indikacie méze
viest az k normalizacii plicnej hemodynamiky, a je
preto lie¢bou prvej volby pri CTEPH (trieda | C podla
ESC, trieda I B podla AHA ) (2, 15). Indikovan( su:

B symptomaticki pacienti, s chirurgicky do-
siahnutelnou trombotickou obstrukciou
plicnych ciev, bez zavaznych pridruzenych
ochorenf;

B s plicnou cievnou rezistenciou > 300 dyn.
s.cm™

B saspon trojmesac¢nou antikoagulacnou liec¢-
bou (2).

Z réznych pricin je takmer polovica pa-
cientov s CTEPH inoperabilnych. V tejto skupine
prichddzaju do uvahy alternativne moznosti
chirurgickej liecby (balénikové angioplastika,
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transplantacia pltc) a konzervativna liecba —
Specifické farmakoterapia PH.

Konvencna liecba plati pre vietkych pacientov
s CTEPH. DoZivotnd antikoagulacna liecba s cielo-
vymINR 2,5 -3 jeindikovand vzdy (trieda | ) (2, 15).
Cielom je prevencia recidiv tromboembolizmu
a prevencia trombdz in situ. Samotna antikoagu-
la¢nd liecba vsak zésadne neovplyviuje prognézu
pacientov s CTEPH. Oxygenoterapia ma za Ulohu
Zlepsit saturdciu artériovej krvi kyslikom nad 90 %
a zlepsit oxygenaciu periférmych tkaniv. Dal3ia
konven¢na liec¢ba riadiaca sa pokrocilostou ocho-
renia a klinickym nélezom je ¢isto symptomaticka.

Specifické lie¢ba je lie¢ebnou modalitou
u pacientov s vyznamnym podielom distélnej
obstrukcie, kde sa vyuziva analdgia s plicnou
artériovou hypertenziou. Jej indikdcia sa viaze
na nasledovné klinické situdcie:

B distdlna forma CTEPH (PEA kontraindikovana),
B z4vaznd komorbidita kontraindikujica PEA,
B premostenie k PEA,

B perzistentnd PH a rekurentna PH po PEA (2, 15).

Napriek tomu, Ze regula¢né organy doposial
neudelili specifickej lie¢be indikaciu CTEPH, ce-
losvetovo expertné centra tuto liecbu podavaju.
Eurépske odporucania tuto indikaciu uvadzaju
v urovni triedy lIb C (doposial je len jedna rando-
mizovana placebom kontrolovana studia s an-
tagonistom endotelinovych receptorov - 16),
nateraz odporucaju specificku lie¢bu podavat
v ramci klinickych stadif (2).

CTEPH, ako z vyssie uvedeného vyplyva,
ma zlozity diagnosticky a liecebny algoritmus,
ktory vyzaduje $pecidlne technické vybavenie
a klinickd skusenost, a tak viaze komplexny ma-
nazment pacienta na specializované pracoviska.
Narodny Ustav srdcovych a cievnych chorob, a. s,
v Bratislave ma adekvatnu odbornu erudiciu
v realizacii diagnostického a lie¢cebného algo-
ritmu CTEPH na Urovni su¢asnych medicinskych
poznatkov, a teda spiiia kritérid na centralizovanu
starostlivost o pacientov s CTEPH.

Vlastny subor pacientov

Kardiologické klinika NUSCH, a. s, a LF SZU
sa tejto problematike od roku 2004 systematic-
ky venuje. V tomto obdobf sa na zdklade kom-
pletného vysetrenia stanovila diagnéza CTEPH
u 96 pacientov, z toho u 50 hemodynamicky vy-
znamna. V tomto subore bolo vyssie zastupenie
muzov (31 vs. 19) s priemernym vekom 61 + 10
rokov. Prevazna cast pacientov bola vysoko
symptomaticka (74 % vo funkcnej triede NYHA Ill)
a vykonnost bola vyznamne redukovana (6 MWD
358 m; medidn). Analyza rizikovych faktorov
CTEPH ukézala v 37 % pritomnost klinickych rizik



av 77 % pritomnost aspon jedného laboratérne-
ho rizikového faktora. Invazivne vysetrenie po-
tvrdilo zavaznu PH (stredny tlak v pldcnici 51 mm
Hg, median; PVR 9,7 W, median). Na zaklade
scintigrafie, CT angiografie a DSA pulmoangio-
grafie sa hodnotil rozsah postihnutia plicneho
rieciska a stanovila sa operabilita. Chirurgické rie-
Senie pacientov s CTEPH sa realizovalo na zahra-
ni¢nych pracoviskach v Prahe (VFN) a vo Viedni
(AKH) u 24 z 27 indikovanych pacientov (1 ne-
suhlas, 2 exity tesne pred operaciou). Efekt ope-
racie je vyborny v 74 %. Tlak v plicnici (mPAP)
signifikantne klesol z81 na 40 mm Hg (median),
¢o sa vyznamne prejavilo v echokardiografic-
kych a klinickych parametroch a v zatazovej
kapacite (predlZenie vzdialenosti pocas 6 MWT
0 206 m — median). Rezidualna PH pretrvava
u 7 pacientov (26 %). Specificka farmakoterapia
sa v sledovanom subore indikovala reSpektujuc
Odporucania pre manazment plicnej hyperten-
zie Eurdpskej kardiologickej spolo¢nosti (1) u 6
vysoko symptomatickych (NYHA lI/IV = 3/3)
pacientov, s nizkou zétazovou kapacitou 311 m
(median), tazkou PH (mPAP 52 mm Hg, PVR 12,5
W.j.).I8lo 0 3 pacientov s rezidudlnou PH po PEA
a 3 s periférnou formou CTEPH. Podrobne sme
0 manazmente slovenskych pacientov s CTEPH
referovali v literatre (6, 8, 17 — 22).

Zaver
CTEPH je zavaZzna klinickd jednotka, s nejas-

nou etiopatogenézou a potencidlne fatalnym
priebehom. V sti¢asnosti, vdaka uz dostupnym
lie¢cebnym moznostiam, sa dari modifikovat az
zvratit nepriaznivy vyvoj tejto zékernej choro-
by stanovenim spravnej a dostatocne vcasnej
diagndézy.

Na Slovensku je potrebné pokracovat v na-
sledovnych rozbehnutych aktivitdch s cielom
Zlepsit manazment CTEPH:

1. odbornd edukécia v tejto problematike ce-
loplosne v odboroch, kde je vysoky vyskyt
rizikovych pacientov (nielen kardioldgia,
angioldgia, ale aj praktickd medicina, inter-
nd medicina, pneumoldgia, hematoldgia,
onkoldégia, chirurgické odbory);

2. monitorovanie pacientov po plicnej embo-
lii so zameranim na vyvoj tlaku v plicnom
riecisku (echokardiografické vysetrenie pa-
cienta po plucnej embolii pri prepustent
z nemocnice a s odstupom 3 — 6 mesiacov
v zavislosti od klinickej a echokardiografickej
zavaznosti). Zamerat sa najma na rizikovych

pacientov po plicnej embalii (mladsi vek,
velké perfuzne defekty, idiopatické plicna
embodlia);

3. aktivne vyhladavanie a zvyseny zdravotny
dohlad u pacientov s nezavislymi predik-
tormi CTEPH (stav po splenektémii, pacienti
s VA shuntami pre hydrocefalus, s chronic-
kymi zdpalovymi chorobami, s osteomy-
elitidou a zapalovymi ochoreniami criev)
a s niektorymi koagulopatiami (faktor VI,
antifosfolipidové protildtky, lupus antikoa-
gulans);

4. pacienta s podozrenim na CTEPH odoslat
na $pecializované pracovisko, ktoré ma
skusenosti s diagnostikou a lie¢ebnym ma-
nazmentom;

5. Vyskum ako nevyhnutnd podmienka pre
Zlepsenie manazmentu CTEPH. V tejto pre
Slovensko najproblematickejsej oblasti je sna-
ha drzat krok s ostatnymi krajinami Eurépy.
Vdaka viacro¢nej spolupraci NUSCH s uzna-
vanymi poprednymi zahrani¢nymi europsky-
mi expertmi v problematike PH sme ¢lenmi
Asociacie pre vyskum CTEPH, ktorej prvé vy-
stupy uz boli publikované (22). Spolupraca je
rozvinuté aj na medzinarodnych projektoch
a studidch, ktoré nasim pacientom otvaraju
moznosti takych druhov liecebného dorie-
Senia (PEA, transplantacia pluc), ktoré zatial
predovsetkym pre komplikovanu logistiku
na Slovensku nie su dostupné.
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