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1 Preambule

Doporucené postupy jsou vytvareny s cilem napomoci pfi
kazdodennim rozhodovani zdravotnikd. Nicméné defini-
tivni rozhodnuti v individudInim pripadé se odviji od dis-
kuse s pacientem a dal3imi, ktefi se podileji na diagnosti-
ce a lé¢be.

2 Uvod

Plicni hypertenze (PH) je patofyziologicky stav, ktery
mGze komplikovat ¢etnd kardiovaskuldrni a respiracni
onemocnéni a mlze zahrnovat rfadu klinickych stava.

3 Definice a klasifikace
3.1 Definice

Plicni hypertenze je definovana jako pomoci katetrizace
pravého srdce (RHC) zjistény vzestup stfedniho tepen-
ného tlaku v plicnici (mPAP) > 25 mm Hg v klidu. Podle
dostupnych dat je normalni mPAP v klidu 14 + 3 mm Hg
a horni hranice normélnich hodnot je 20 mm Hg. Klinicky
vyznam hodnot mPAP mezi 21 a 24 mm Hg neni jasny.
Nemocni s témito hodnotami tepenného tlaku v plicnici
(PAP) by vsak méli byt peclivé sledovani vzhledem k tomu,
Ze jsou ve vyssim riziku rozvoje plicni arterialni hyperten-
ze (PAH). Plicni arteridlni hypertenze predstavuje skupinu
onemocnéni charakterizovanych pfitomnosti prekapilarni
PH (s normalnim tlakem v zaklinéni [PAWP]) a plicni cév-
ni rezistenci (PVR) > 3 Woodovy jednotky (WU), u nichz
neni jind pfi¢ina tohoto stavu, zejména plicni onemoc-
néni nebo chronickd tromboembolickd plicni hypertenze
(CTEPH). V tabulce 1 jsou shrnuty jednotlivé typy PH tak,
jak je charakterizuji parametry PAP, PAWP, srdecni vydej
(CO), diastolicky tlakovy gradient (DPG) a PVR.

3.2 Klasifikace

Klinicka klasifikace (tabulka 1, webova tabulka ) déli jed-
notlivd onemocnéni provdzena PH do péti skupin podle
jejich podobné klinické prezentace, patofyziologie, hemo-
dynamické charakteristiky a [é¢by. Zasadni patofyziologic-
ké a klinické definice jsou uvedeny v tabulce 2. Klasifikaci
PAH asociované s vrozenymi srde¢nimi vadami (VSV) pfiné-
3i tabulka 3. Patologicko-anatomicka klasifikace vrozenych
levopravych zkratd spojenych s PAH je prezentovdna ve
webové tabulce Il. Jednotlivé vyvojové plicni abnormality
provazené PH jsou uvedeny ve webové tabulce Ill.

4 Epidemiologie a genetika
plicni hypertenze

4.1 Epidemiologie a rizikové faktory

Data o epidemiologii PAH pochazeji z nékolika registru.
Odhad minimalni prevalence PAH je 15 pripadl na milion
dospélé populace, odhad minimalni prevalence idiopatic-
ké PAH (IPAH) je 5,9 pfipadu na milion dospélé populace.
Odhad minimdlni incidence PAH je 2,4 pfipadu na milion
dospélé populace a rok. V evropské populaci se odhaduje
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Tabulka 1 - Komplexni klinicka klasifikace plicni hypertenze

1. Plicni arterialni hypertenze

1.1 Idiopaticka
1.2 Dédi¢na
1.2.1 Mutace v genu pro BMPR2
1.2.2 Jiné mutace
1.3 Indukovana léky a toxiny
1.4 Spojena s:
1.4.1 onemocnénim pojivové tkané
1.4.2 infekci virem lidské imunodeficience (human
immunodeficiency virus, HIV)
1.4.3 portdlni hypertenzi
1.4.4 vrozenou srde¢ni vadou (tabulka 3)
1.4.5 schistosomiazou

1'. Plicni venookluzivni choroba a/nebo plicni kapilarni
hemangiomatéza
1".1 Idiopaticka
1'.2 Dédicna
1".2.1 Mutace v genu pro EIF2AK4
1'.2.2 Jiné mutace
1".3 Indukovana léky, toxiny a ozarovanim
1'.4 Spojena s:
1".4.1 onemocnénim pojivové tkané
1'.4.2 infekci HIV

1”. Perzistentni plicni hypertenze novorozencti

2. Plicni hypertenze v disledku postizeni levého srdce

2.1 Systolicka dysfunkce levé komory

2.2 Diastolicka dysfunkce levé komory

2.3 Chlopenni vady

2.4 Vrozena/ziskana obstrukce vtokového/vytokového traktu
levého srdce a vrozené kardiomyopatie

2.5 Vrozena/ziskana stendza plicnich zil

3. Plicni hypertenze v dusledku plicnich onemocnéni a/nebo hypoxie

3.1 Chronicka obstrukéni plicni nemoc

3.2 Intersticialni plicni nemoc

3.3 Jina plicni onemocnéni se smiSenou restriktivni a

obstruktivni formou

3.4 Poruchy dychani ve spanku

3.5 Alveolarni hypoventilace

3.6 Chronickd expozice vysokym nadmorskym vyskam

3.7 Plicni onemocnéni v obdobi vyvoje (webova tabulka Ill)
4. Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze a jiné typy
obstrukce plicnice

4.1 Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze
4.2 Jiné typy obstrukce plicnice

4.2.1 Angiosarkom

4.2.2 Jiné intravaskularni nadory

4.2.3 Arteritida

4.2.4 \Irozené stendzy plicnice

4.2.5 Parazité (hydatidéza)

5. Plicni hypertenze nejasného a/nebo multifaktorialniho
plvodu
5.1 Hematologické poruchy: chronickd hemolytickd anemie,
myeloproliferativni poruchy, splenektomie
5.2 Systémové poruchy: sarkoiddza, plicni histiocytdza,
lymfangioleiomyomatéza, neurofibromatéza
5.3 Metabolické poruchy: poruchy glykogenézy, Gaucherova
choroba, poruchy funkce stitné zlazy
5.4 Jiné: tromboticka mikroangiopatie pfi plicnim tumoru,
fibrotizujici mediastinitida, chronické renalni selhani
(s dialyzou/bez dialyzy), segmentarni plicni hypertenze

BMPR2 (bone morphogenetic protein receptor) — receptor pro kostni
morfogeneticky protein typu 2; EIF2AK4 (eukaryotic translation
initiation factor 2 alpha kinase 4) - eukaryoticky transla¢ni iniciacni
faktor 2 alfa kindza 4; HIV (human immunodeficiency virus) - virus
lidské imunodeficience.

Webova tabulka | - Souhrnna klinicka klasifikace plicni hypertenze

1. Plicni arterialni hypertenze (PAH)

1.1 Idiopaticka
1.2 Dédic¢na
1.2.1 pfi mutaci v genu pro BMPR2
1.2.2 pii jinych mutacich
1.3 Indukovana léky a toxickymi latkami
1.4 Spojena:
1.4.1 se systémovymi onemocnénimi pojiva
1.4.2 s infekci HIV
1.4.3 s portdlni hypertenzi
1.4.4 s vrozenymi srdecnimi vadami (tabulka 3)
1.4.5 se schistosomiazou

1°. Plicni venookluzivni choroba a/nebo plicni kapilarni
hemangiomatéza

1. Perzistujici plicni hypertenze novorozencti

2. Plicni hypertenze pfi postizeni levého srdce

2.1 Systolicka dysfunkce levé komory

2.2 Diastolicka dysfunkce levé komory

2.3 Postizeni chlopni

2.4 Vrozena nebo ziskand obstrukce vtokového a vytokového
traktu levé komory, vrozené kardiomyopatie

2.5 Ostatni

3. Plicni hypertenze pfi onemocnénich plic a/nebo pfi hypoxemii

3.1. Chronicka obstrukéni plicni nemoc

3.2. Intersticialni plicni procesy

3.3. Plicni onemocnéni s kombinovanou ventilacni poruchou
3.4. Obstruk¢ni spankovéd apnoe

3.5. Alveolarni hypoventilace

3.6 Chronicka vyskova hypoxie

3.7 Vyvojové abnormality (webova tabulka Ill)

4. Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze a jiné
obstrukce plicnich tepen

4.1 Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze
4.2 Jiné obstrukce plicnich tepen

5. Plicni hypertenze z neznamych pficin a/nebo

s multifaktorialnim mechanismem vzniku

5.1 Hematologickd onemocnéni
5.2 Systémova onemocnéni

5.3 Metabolické choroby

5.4 Ostatni

Tabulka 2 - Dulezité patofyziologické a klinické definice

1. Plicni hypertenze (PH) je hemodynamické a patofyziologické
onemocnéni definované jako zvyseni stfedniho tlaku v plicnici
> 25 mm Hg v klidu, namérené pomoci katetrizace pravého
srdce. S PH se Ize setkat u fady klinickych onemocnéni
(tabulka 1).

2. Plicni arterialni hypertenze (PAH, skupina 1) je klinicky
stav charakterizovany pfitomnosti prekapilarni PH 1a plicni
vaskuldrni rezistence > 3 Woodovy jednotky v nepfitomnosti
jinych pficin prekapildrni PH, jako je PH v dlsledku
onemocnéni plic, chronické tromboembolické PH ¢i jinych
vzacnych onemocnéni (tabulka 1). Plicni arteridini hypertenze
ma rdzné formy s podobnym klinickym obrazem a prakticky
totoznymi patologickymi zménami plicni mikrocirkulace
(tabulka 1).

3. Pro definici ,PH pfi zatézi" nenf k dispozici dostatek tidaja.
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Webova tabulka Il - Anatomicko-patofyziologicka klasifikace
vrozenych levopravych zkratd asociovanych s plicni arterialni

hypertenzi

1. Typ

1.1 Jednoduché pretrikuspidalni zkraty
1.1.1 Defekt septa sini (ASD)
1.1.1.1 Ostium secundum
1.1.1.2 Sinus venosus
1.1.1.3 Ostium primum
1.1.2 Totdlni nebo parcialni neobstrukcni anomalni navrat
plicnich Zil
1.2 Jednoduché posttrikuspidalni zkraty
1.2.1 Defekt septa komor (VSD)
1.2.2 Oteviena tepenna ducej
1.3 Kombinované zkraty
Podle individuélniho popisu a identifikace dominujiciho
defektu
1.4 Komplexni vrozené srdecni vady
1.4.1 Komplexni defekt AV septa
1.4.2 Truncus arteriosus
1.4.3 Spolecna komora bez obstrukce plicnice
1.4.4 Transpozice velkych tepen s VSD (bez stendzy plicnice)
a/nebo oteviena tepenna ducej
1.4.5 Ostatni

2. Kvantifikace (pfi pfitomnosti vice defektt pro kazdy existujici)

2.1 Hemodynamicka (Qp/Qs)?
2.1.1 Restriktivni (tlakovy gradient na defektu)
2.1.2 Nerestriktivni

2.2 Anatomicka®
2.2.1 Maly az stfedni (ASD < 2,0 cm, VSD < 1,0 cm)
2.2.2 Velky (ASD > 2,0 cm, VSD > 1,0 cm)

3.1 Pfevazné levopravy
3.2 Pfevazné pravolevy
3.3 Bidirekéni

4. Asociované s dalSimi kardialnimi a extrakardialnimi
abnormalitami

5. Korekce

5.1 Neoperovany
5.2 Po paliativni operaci (typ vykonu, vék v dobé vykonu)
5.3 Korigovany (typ vykonu, vék v dobé vykonu)

AV - atrioventrikularni.
2 Pomér pratoku krve mezi plicnim a systémovym obéhem.
> Rozmér pro dospélou populaci.

prevalence PAH na 15-60 pfipadd na milion a incidence
na 5-10 novych pfipadd na milion a rok. Diagnéza PAH
neni vyjimkou ve vy$sim véku. Primérny vék nemocnych
s PAH se pohybuje mezi 50 a 65 lety.

4.2 Genetika

Mutace v genu pro BMPR2 v heterozygotni konstituci
se vyskytuje zhruba u 75 % nemocnych s familiarni PAH
a az u 25 % idiopatickych PAH. Mutace v genu pro kina-
zu 1 podobnou receptoru pro aktivin, endoglin BMPR1B
a SMAD?9 byly indentifikovany u pacientd s PAH a pfitom-
nou nebo v rodinné anamnéze nemocného se vyskytujici
hemoragickou hereditérni teleangiektazii. Rovnéz byly
u PAH popsany heterozygotni mutace v genech pro pro-
teiny CAV1 a KCNK3.

Tabulka 3 - Klinicka klasifikace plicni arterialni hypertenze

spojené s vrozenou srdec¢ni vadou

1. Eisenmengertv syndrom

Zahrnuje viechny rozséhlé intra- a extrakardialni vady, které
zacinaji jako zkrat mezi systémovym a plicnim obé&hem a ¢asem
progreduji do zédvazného zvyseni PVR a obraceného (plicni obéh
do systémového obéhu) nebo oboustranného zkratu; obvykle je
pritomna cyandza, sekundarni erytrocytéza a postizeni nékolika
orgdand.

2. PAH spojena s prevladajicim zkratem mezi systémovym

a plicnim obéhem
¢ Korigovatelna?
¢ Nekorigovatelna
Zahrnuje stfedné rozsahlé a rozsahlé vady; PVR je mirné az
stfedné zdvazné zvysena, stale jesté prevlada zkrat mezi
systémovym a plicnim obéhem, pricemz v klidu nelze cyanézu
pozorovat.

3. PAH s malymi/nahodnymi vadami®

Viyrazné zvyseni PVR pfi malych srdecnich vadach (obvykle vady
na komorovém septu < 1 cm a vady na sifiovém septu < 2 cm
efektivniho priiméru pfi echokardiografickém vysetreni), jez
samy o sobé nejsou zodpovédny za zvyseni PVR; klinicky obraz
je velmi podobny jako u idiopatické PAH. Uzavreni vady je
kontraindikovéno.

4. PAH po korekci vady

Vrozend srdecni vada byla odstranéna, avsak PAH bud pretrvava
bezprostifedné po korekci, nebo dochézi k jeji recidivé/vzniku
mésice az roky po jeji korekci bez vyznamnych pooperacnich
hemodynamickych zmén.

PAH - plicni arteridIni hypertenze; PVR - plicni cévni rezistence.
2Chirurgicky nebo formou intravaskularniho perkutanniho vykonu.
®Velikost plati pro dospélé pacienty. Ani u dospélych osob vak
pouha hodnota priméru nemusi stacit k definovani vyznamu vady
pro hemodynamiku a je tfeba vzit v Uvahu i tlakovy gradient,
velikost a smér zkratu a pomér pratoku krve mezi plicnim

a systémovym obéhem (webové tabulka I1).

Webova tabulka Il - Vyvojové plicni abnormality spojené

s plicni hypertenzi

1. Vrozena branicni kyla

2. Bronchopulmonalni dysplazie

3. Alveolérni kapildrni dysplazie (ACD)

4. ACD s vychylenim plicnich Zil

5. Plicni hypoplazie (, primérni” nebo ,sekundérni*”)

6. Abnormality protein( surfaktantu
a) deficit proteinu B
b) deficit proteinu C
¢) mutace ABCA3 (ATP-binding cassette A3)
d) mutace v genu pro thyroid transcription factor 1 (Nkx2.1)

7. Plicni intersticialni glykogendza

8. Plicni alveolarni proteindza

9. Plicni lymfangiektazie

5 Diagnostika plicni hypertenze
5.1 Diagnostika

Diagnosticky algoritmus je uveden na obrazku 1.
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Vysoka nebo stfedné vysoka

Symptomy, znamky, anamnéza pfipominajici PH

Pravdépodobnost pfitomnosti PH
podle echokardiografického vysetreni

Nizka

Zvazit moznost onemocnéni levého
srdce na zékladé symptoml, znamek,
rizikovych faktord, EKG, PFT + DLCO, rtg
srdce a plic a HRTC, analyzy krevnich plynd
(tabulka 5)

Beze znamek tézké
PH/dysfunkce PK

Lécit zakladni
onemocnéni

Ano

Mozna CTEPH:
CT angiografie plic,
RHC +/- angiografie plic

CTD <

Diagn6za onemocnéni levého srdce
nebo onemocné

V/Q sken?
Nesouhlasici defekty perfuze?

Odeslat do
specializovaného centra v

PAH pravdépodobna
Specifické diagnostické testy

Zvazit jiné pficiny a/nebo sledovani
(tabulka 5)

plic potrzena?

Znamky tézké
PH/dysfunkce PK

Odeslat do
specializovaného centra

Ne

RHC (tabulka 6)
mPAP > 25 mm Hg; PAWP
<15 mm Hg; PVR > 3 WU

Zvazit jiné
pfi¢iny

Ne

;

m

Lék - toxin

g Portopulmo-
nalni

HIV

Dédicna Idiopaticka

PVOD/PCH

PVOD/PCH

o

\ 4

Schistosomiaza

Dédicna
PAH

Idiopaticka
PAH

CT - vypocetni tomografie; CTD (connective tissue disease) — onemocnéni pojivové tkané; CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary hypertension) - chronicka tromboem-
bolicka plicni hypertenze; DLCO (carbon monoxide diffusing capacity) — difuzni kapacita pro CO; EKG - elektrokardiogram; HIV - virus lidské imunodeficience; HR-CT - CT
s vysokym rozlisenim; mPAP (mean pulmonary artery pressure) — stfedni tepenny tlak v plicnici; PA - plicni angiografie; PAH - plicni arterialni hypertenze; PAWP (pulmonary
artery wedge pressure) —tlak v plicnici v zaklinéni; PFT (pulmonary function tests) — funkéni vy3etieni plic; PH - plicni hypertenze; PK - prava komora; PVOD/PCH - plicni veno-
okluzivni choroba nebo plicni kapilarni hemangiomatoza; PVR (pulmonary vascular resistence) - plicni cévni rezistence; RHC (right heart catheterisation) - katetrizace pravého
srdce; V/Q sken - ventilacné-perfuzni plicni sken; VSV - vrozena srdecni vada.

2Samotné CT angiografické vysetieni plic nemusi zachytit chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi.

Obr. 1 - Diagnosticky algoritmus

5.1.1 Klinicka manifestace

Diagnostika PH spociva ve fyzikalnim vysetfeni a fadé po-
mocnych vysetifeni u nemocného s podezielymi symptomy
s cilem potvrdit nebo vyloucit hemodynamicka kritéria PH
a popsat jejich zdvaznost a etiologii. Jejich interpretace
nejlépe v interdiciplinarnim tymu vyzaduje erudici v kar-
diologii, respira¢ni mediciné a zobrazovacich metodach.
Symptomy PH zahrnuji dusnost, unavnost, slabost, bolesti
na hrudi (mimo jiné v dusledku stenézy kmene levé vén-
¢ité tepny z utlaku dilatovanou plicnici), synkopy, suchy
kasel a zatézi provokovanou nauzeu a zvraceni. Klidové

obtize se objevuji u pokrocilého onemocnéni. Zvétseni bfi-
cha a otoky dolnich koncetin jsou zndmkou pravostranné-
ho srdecniho selhani. K dalsim symptomdm patfi hemop-
tyza a chrapot. Dilatace plicnice mlze vést k rupture nebo
k disekci s naslednou srde¢ni tamponadou. Pri fyzikalnim
vysetieni nalézame vyklenovani v oblasti prekordia, ak-
centovanou pulmonalni komponentu druhé srdecni ozvy,
pritomnost tfeti ozvy, systolicky Selest trikuspidalni regur-
gitace a diastolicky 3elest pulmondlni regurgitace. U po-
krocilého onemocnéni byvad zvySena napli krénich zil,
hepatomegalie, ascites, otoky dolnich koncetin a chladna
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Tabulka 4A - Pravdépodobnost zjisténi plicni hypertenze
echokardiografickym vysetfenim symptomatickych pacientu
s podezienim na plicni hypertenzi

Maximalni rychlost
proudu krve pfi
nedomykavosti
trojcipé chlopné

(m/s)

< 2,8 nebo

neméfitelnd

<2,8 nebo

neméritelnd

2,9-3,4

Pfitomnost jinych Moznost plicni
.~znamek PH" pfi hypertenze podle
echokardiografickém echokardiografického
vysetreni® vysetreni

Ne Nizka

Stfedné vysoka

Ano

Neni nutno provadét

PH - plicni hypertenze.
2Viz tabulku 4B.

Tabulka 4B - Echokardiografické znamky naznacujici plicni
hypertenzi, které jsou pouzivany k posouzeni pravdépodobné
pritomnosti plicni hypertenze navic k méreni rychlosti proudu
krve pfi nedomykavosti trojcipé chlopné v tabulce 4A

C: Dolni duta zila
a prava sin?

A: Komory? B: Plicnice?

Bazélni pomér Akceleracni cas Prlmér dolni duté
praméru pravé/levé | pravé komory zily > 21 mm se
komory > 1,0 < 105 ms a/nebo zmensenym kolapsem
»midsystolic stény pfi nadechu
notching” (<50 % pri
popotazeni nosem
a pri <20 % pfi
pomalém nadechnuti)
Zplosténi Rychlost proudu Plocha pravé siné
mezikomorového krve v plicnici (konec systoly)
septa (index v Casné diastole > 18 cm?
excentricity levé >2,2mls
komory > 1,1 v systole
a/nebo diastole)
Prdmér PA > 25 mm

PA - plicnice.

2Ke zméné miry pravdépodobnosti plicni hypertenze podle
echokardiografického vysetieni je nutna pritomnost alespori dvou
rznych kategorii z vySe uvedeného seznamu (A/B/C).

akra. Teleangiektazie, digitaIni ulcerace a sklerodaktylie
se vyskytuji u sklerodermie. Krepitus mlze svédcit pro
intersticialni plicni proces. Pavouckové névy, testikularni
atrofie a palmarni erytém se vyskytuji u jaternich one-
mocnéni. Palickovité prsty se mohou vyskytovat u plicni
venookluzivni choroby (PVOD), cyanotickych vrozenych
srdecnich vad, intersticidlnich plicnich onemocnéni a ja-
ternich onemocnéni.
K pomocnym vysetfenim u PH patfi:

5.1.2 Elektrokardiogram

Nalez na elektrokardiogramu (EKG) mUze diagnézu PH
podpofit, ale normalni kfivka ji nevylucuje. Abnormalni
nalez byva ¢astéji u pokrocilejsich stadii onemocnéni a za-
hrnuje pfitomnost P pulmonale, sklon osy srde¢ni dopra-
va, znamky hypertrofie a zatizeni pravé komory, blokadu
pravého Tawarova raménka a prodlouzZeny interval QT.

5.1.3 Rtg hrudniku

Snimek hrudniku je abnormalni u 90 % pacientd s IPAH
v dobé stanoveni diagnézy. Nalez u nemocnych s PAH
zahrnuje dilataci centralnich kmena plicnice a profidlou
cévni kresbu na periferii (pruning).

5.1.4 Plicni funkce a krevni plyny

Dokumentuji podil plicniho onemocnéni na pfitomnosti
PH. Prevalence no¢ni hypoxemie a centralni spankové ap-
noe je u PAH vysoka (70-80 %).

5.1.5 Echokardiografie

Echokardiografie ma byt provedena vzdy pfi vyslove-
ni podezfeni na PH. Tyto doporucené postupy navrhuji
stanoveni pravdépodobnosti pfitomnosti PH na zakladé
urceni klidové rychlosti trikuspidalni regurgitace a dalsich
zndmek, které mohou pro PH svédcit (tabulky 4A, 4B).
Pravdépodobnost pfitomnosti PH je jako vysoka, stfedni
a nizkd. Doporuceni dalsiho postupu na zakladé stano-
veni pravdépodobnosti pfitomnosti PH je uvedeno v ta-
bulce 5 a webové tabulce IV. Doporuceni pro indikace
pravostranné srde¢ni katetrizace jsou v tabulce 6. Ta slou-
zi ke konfirmaci typu PH, stanoveni jeji zdvaznosti a ve
vybranych pfipadech k testovani vasoreaktivity.

5.1.6 Ventilacné-perfuzni plicni sken

Ventilacné-perfuzni (V/Q) plicni sken slouzi k vylouceni
CTEPH.

Webova tabulka IV - Diagnosticky postup u asymptomatickych nemocnych s rizikovymi faktory, pfipadné bez rizikovych faktori PH
nebo CTEPH - rozdéleni podle pravdépodobnosti pritomné PH z echokardiografického vysetreni

Echokardiograficka
pravdépodobnost

Bez rizikovych faktort Trida
PAH nebo CTEPH doporuceni

Nizka Bez dalSiho vysetieni

Echokardiografické
sledovani

RHC by méla byt zvazena

Uroven
dikazi

Trida Uroven
doporuceni diikazd

S RF PAH nebo CTEPH

Eventualni

= echokardiografické sledovani

Echokardiografické
sledovani doporuceno
SS - RHC by méla byt
zvazena

RHC doporucena

CTEPH - chronicka tromboembolickd plicni hypertenze; PAH - plicni arterialni hypertenze; RHC - katetrizace pravého srdce; SS - systémova

sklerodermie.
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Tabulka 5 - Doporuceny diagnosticky postup podle pravdépodobné pfitomnosti plicni hypertenze po echokardiografickém vysetieni
u pacientd se symptomy odpovidajicimi plicni hypertenzi, s rizikovymi faktory/bez rizikovych faktort plicni arterialni hypertenze nebo

chronické tromboembolické plicni hypertenze

Pravdépodobnost
pritomnosti PH podle
echokardiografického

vysetieni
Nizka

Bez rizikovych faktor nebo Trida®
pridruzenych onemocnéni pro

rozvoj PAH nebo CTEPH¢

Je tieba zvazit alternativni
diagnézu

Stfedné vysoka

Alternativni diagndza, je tifeba
zvézit echokardiografické
kontrolni vySetfeni
Lze uvaZovat o dalSim vySetieni
ke zjisténi pfitomnosti PH?
Doporucuje se dalsi vysetreni
(véetné RHCY) ke zjisténi
pfitomnosti PH

Uroveri® S rizikovymi faktory nebo Trida®  Uroven®
pridruzenymi onemocnénimi pro

rozvoj PAH nebo CTEPH¢

Je tfeba zvazit
echokardiografické kontrolni
vysetreni

Je tfeba zvazit dalsi vysetieni
vcetné RHC na pfitomnost PH?

Doporucuje se dalsi vysetreni
vcetné RHC ke zjisténi
pritomnosti PHe

CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary hypertension) — chronickd tromboembolicka plicni hypertenze; PAH - plicni arteridlni
hypertenze; PH - plicni hypertenze; RHC (right heart catheterization) - katetrizace pravého srdce.

2Tfida doporuceni.
®Uroveri dlikazd.

<Tato doporuceni se nevztahuji na pacienty s difuznim onemocnénim plicniho parenchymu nebo s onemocnénim plicniho parenchymu ¢i

onemocnénim levého srdce.

4V zavislosti na pfitomnosti rizikovych faktor( PH skupiny 2, 3 nebo 5.

Strategie pro dalsi vySetieni se muze lisit podle toho, zda rizikové faktory/pfidruzena onemocnéni naznacuji vyssi pravdépodobnost

pritomnosti PAH nebo CTEPH - viz obr. 1.

Webova tabulka V - Zpusob podani, polocas rozpadu, davkovani, protokol titrace a délka podani nejcastéji pouzivanych latek
pro testovani plicni vasoreaktivity

Rozmezi
daveke

Polocas

Latka
rozpadu

Podani

Protokol
titrace®

Trvani jednoho

I Bb
kroku titrace® Uroven

Trida?

NO 15-30 s 10-20 ppm -

Epoprostenol i.v. 3 min 2-12 ng/kg/min 2 ng/kg/min 10 min
Adenosin i.v. 5-10s 50-350 pg/kg/min | 50 pg/kg/min 2 min
lloprost Inh. 30 min 10-20 pg - 15 min

Inh. — inhala¢ng; i.v. - intraven6zné; NO - oxid dusnaty; ppm - parts per million.

2 Tfida doporuceni

® Uroven dakazl

¢Inicidlni a doporucena cilovd maximalni davka.

4 Zvyseni davky pfi kazdém kroku titrace.

¢ Trvani jednoho kroku titrace.

f Davka v doporuceném rozmezi podana v jednom kroku.

5.1.7 CT s vysokou rozlisovaci schopnosti, CT
angiografie a konvencni angiografie

Tyto metody jsou indikovany zejména u pacientt s plic-
nim onemocnénim a PH a u CTEPH. Konven¢ni angiogra-
fie stale v fadé center predstavuje zlaty standard pro indi-
kaci plicni endarterektomie (PEA) nebo balonkové plicni
angioplastiky u CTEPH.

5.1.8 Nuklearni magneticka rezonance

Je pfesnou a opakovatelnou metodou pfi uréeni morfo-
logie, velikosti a funkce pravé komory. Umozriuje rovnéz
neinvazivné urcit tepovy objem, srdecni vydej, roztazitel-
nost plicnice a hmotnost pravé komory.

5.1.9 Laboratorni vysetieni

Rutinni biochemické a hematologické vysetfeni a labora-
torni vySetreni funkce Stitné zlazy je indikovano u vsech

pacientd. Hodnoty jaternich testl mohou byt zvyseny
v dusledku kongesce, jaterniho onemocnéni nebo pfi |é¢-
bé antagonisty receptord pro endothelin.

5.1.10 Ultrazvukové vysetreni bficha

Ultrazvukové vysetreni bricha slouzi k prikazu nékterych
patologii souvisejicich s PAH

5.1.11 Pravostranna srdecni katetrizace

a testovani vasoreaktivity
Pravostranna srde¢ni katetrizace je nezbytnd k potvrzeni
PAH a CTEPH a k testovani vasoreaktivity u selektovanych
pacientu. Detaily jsou shrnuty v tabulkach 6, 7, 8 a 9.

5.1.12 Genetické vysetieni a poradenstvi
Doporuceni se fidi specifiky v jednotlivych zemich.

O dostupnych moznostech genetického vysetfeni by méli
byt nemocni informovani.
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Tabulka 6 - Doporuceni pro pravostrannou katetrizaci
pfi plicni hypertenzi

Doporuceni

RHC se doporucuje pro potvrzeni diagnézy
plicni arteridlni hypertenze (skupina 1) a na
podporu rozhodnuti o lé¢bé.

U pacientu s PH se doporucuje provadét
RHC ve specializovanych centrech (viz oddil
12), protoze je technicky ndro¢na a mize
byt spojena se zavaznymi komplikacemi.

O RHC je tfeba uvazovat pfi plicni arteridlni
hypertenzi (skupina 1) k posouzeni ucinkd
1ékl (tabulka 14).

RHC se doporucuje u pacientl s vrozenymi
srdecnimi zkraty na podporu rozhodnuti
o provedeni korekce (tabulka 22).

RHC se doporucuje u pacientt s PH v ddsledku
onemocnéni levého srdce (skupina 2) nebo
plicniho onemocnéni (skupina 3), pokud se
zvazuje transplantace organd.

Pfi nejistoté ohledné hodnoty PAWP je
tfeba zvaZit levostrannou katetrizaci
k méreni LVEDP.

O RHC Ize uvaZovat u pacientl

s podezienim na PH a onemocnénim
levého srdce nebo plicnim onemocnénim,
RHC pomuze v diferencialni diagnostice
a podpoti rozhodnuti o léché.

RHC je indikovéna u pacientd s CTEPH
(skupina 4) k potvrzeni diagnézy a na
podporu rozhodnuti o lé¢bé.

CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary hypertension)

- chronicka tromboembolicka plicni hypertenze; LVEDP (left
ventricular end-diastolic pressure) - tlak v levé komore na
konci diastoly; PAWP (pulmonary artery wedge pressure) - tlak
v plicnici v zaklinéni; PH - plicni hypertenze; RHC (right heart
catheterization) - katetrizace pravého srdce.

2Ttida doporuceni

®Uroven dlikaz

5.2 Diagnosticky algoritmus

Diagnosticky algoritmus je na obrazku 1. V pfipadé pode-
zfeni na PH je dalsim krokem echokardiografie a v pfipa-
dé nélezu kompatibilniho s PH je cilem odlisit nejcasté;si
pri¢iny PH (skupina 2 — onemocnéni levého srdce a sku-
pina 3 — onemocnéni plic), dale CTEPH (skupina 4), PAH
véetné identifikace podskupin (skupina 1) a stavy raze-
né do skupiny 5. V pfipadé nélezu vysoce nebo stfedné
pravdépodobné PH pfri transthorakdlnim echokardiogra-
fickém vysetieni je k odliseni skupiny 2 a 3 indikovano
klinické vysetfeni, EKG, rtg hrudniku, vysetfeni krevnich
plynu, oxymetrie v noci, plicnich funkci véetné difuzni ka-
pacity plic pro oxid uhelnaty (DLCO) a vypocetni tomogra-
fie s vysokou rozliSovaci schopnosti. V pfipadé perfuznich
defektd na V/Q skenu nutno uvazovat o CTEPH. Soucas-
né ma byt pacient odesldan do specializovaného centra.
V piipadé nizké pravdépodobnosti PH pfi echokardiogra-
fickém vysetifeni neni dalsi vysetfeni doporuceno a pa-
cient ma byt dlouhodobé peclivé sledovan. Dalsi detaily
diagnostické strategie jsou uvedeny v tabulkach 6, 7, 10.

Tabulka 7 - Doporuceni pro test plicni vasoreaktivity
Doporuceni

Test plicni vasoreaktivity je indikovan pouze
ve specializovanych centrech.

Test plicni vasoreaktivity se doporucuje
provadét u pacientd s IPAH, HPAH a PAH

ve spojeni s pouzitim lékd pro vyhledavani
pacientd, které Ize 1écit vysokymi davkami BKK.

Pozitivni odpovéd na test plicni
vasoreaketivity je definovana jako snizeni
stfedniho PAP > 10 mm Hg s dosazenim
absolutni hodnoty stfedniho PAP < 40
mm Hg pfi zvyseném nebo nezménéném
srdecnim vydeji.

Pro test plicni vasoreaktivity se doporucuje
pouzit oxid dusny.

Jako alternativa se pro test plicni
vasoreaktivity doporucuje nitrozilni aplikace
epoprostenolu.

Jako alternativu pro test plicni vasoreaktivity
Ize zvazit pouziti adenosinu.

Jako alternativu pro test plicni vasoreaktivity
Ize zvazit pouziti inhalovaného iloprostu.

Pfi akutnim testu plicni vasoreaktivity se
nedoporucuje peroralni nebo intravenézni
podaéni BKK.

Test plicni vasoreaktivity pro vyhledavani
pacientd, které Ize bezpecné |écit vysokymi
davkami BKK, se nedoporucuje u pacientt
s jinou formou PAH nez IPAH, HPAH a PAH
ve spojeni s uzivanim lékd a nedoporucuje

se u PH skupin 2, 3,4 a 5.

BKK - blokator kalciovych kanald; HPAH (heritable pulmonary
arterial hypertension) — dédi¢na plicni arteridini hypertenze; IPAH
- idiopatickad plicni arterialni hypertenze; PAP (pulmonary arterial
pressure) — tlak v plicnici; PAH - plicni arteridlni hypertenze.
2Ttida doporuceni

bUroven dlikaz(

6 Plicni arteridlni hypertenze (skupina 1)

6.1 Klinicka charakteristika
Viz 5.1.1.

6.2 Stanoveni pokrocilosti onemocnéni

6.2.1 Klinické vysetieni, zobrazovaci metody,
hemodynamické vysetieni

Klinické vysetifeni zUstava stéZejni soucasti pri diagnostice
PH. Stanoveni funk¢ni tfidy podle WHO (NYHA) (webova
tabulka V) predstavuje urceni jednoho z nejsilnéjsich pre-
diktord prognézy. Sledovani funkce pravé komory echo-
kardiograficky nélezi k nezbytnym postupim pfi dlouho-
dobém sledovani nemocnych. Blize viz tabulky 4, 5, 6.

6.2.2 Zatézova vysetreni
Test Sestiminutovou chlizi (6MWT) je nejcastéji uzivanym

zatéZzovym vysetfenim. Spiroergometrie (CPET) slouzi
k testovani maximalni zatéZzové kapacity.
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Tabulka 8 - Lécba plicni hypertenze pfi onemocnénich
levého srdce

Doporuceni

Pred zvazovéanim vysetieni PH-LHD (tzn.
|écbou strukturalniho onemocnéni srdce) se
doporucuje optimalizovat Iécbu zakladniho
onemocnéni.

Pfed zvaZzovéanim vysetieni PH-LHD se
doporucuje patrat po jinych pfic¢inach PH
(tzn. CHOPN, spénkova apnoe, PE, CTEPH)
a pfipadné je lécit.

U pacientd v optimélnim objemovém stavu se
doporucuje provést invazivni vysetfeni PH.

Pacienty s PH-LHD a zavaznou prekapilarni
komponentou zjisténou na zakladé
vysokého DPG a/nebo vysoké PVR je

tfeba odeslat na odborné pracovisté pro
|é¢bu PH na uplné diagnostické vysetieni
a individudIni rozhodnuti o 1é¢bé.

Hodnota a uloha testu plicni vasoreaktivity
u PH-LHD nebyly stanoveny s vyjimkou
pacientd, ktefi jsou kandidaty transplantace
srdce a/nebo implantace zafizeni pro
mechanickou podporu funkce LK.

U PH-LHD se nedoporucuje uzivat Iéky
schvalené pro lécbu PAH.

CHOPN - chronicka obstrukéni plicni nemoc; CTEPH (chronic
thromboembolic pulmonary hypertension) - chronicka
tromboembolicka plicni hypertenze; DPG (diastolic pressure
gradient) - diastolicky tlakovy gradient; LHD (left heart disease) -
onemocnéni levého srdce; LK - leva komora; PE - plicni embolie;
PH - plicni hypertenze; PVR - plicni cévni rezistence.

2Ttida doporuceni

bUroven dikazu

Tabulka 9 - Doporuceni pro lécbu plicni hypertenze v disledku
onemocnéni plic

Doporuceni

U pacientll s onemocnénim plic

a s podezienim na PH se doporucuje
provést echokardiografické neinvazivni
diagnostické vysetreni.

Pacienty s echokardiografickymi znamkami
tézké PH a/nebo tézké dysfunkce pravé
komory se doporucujec odeslat do
specializovaného centra.

U pacientt s PH v dlsledku onemocnéni plic
se doporucuje optimalni [écba zékladniho
onemocnéni plic, véetné dlouhodobé
oxygenoterapie u pacientl s chronickou
hypoxemii.

U pacientl se znamkami tézké PH/tézkého
selhani pravé komory je tfeba zvazit

jejich odeslani do specializovaného centra
k individudIni |écbé PH.

Pti podezieni na PH u pacientt

s onemocnénim plic se nedoporucuje
provadét RHC, pokud nelze predpokladat
dalsi postup v 1é¢bé (napf. transplantaci plic,
alternativni diagnézy jako PAH nebo CTEPH,
pfipadné zarazeni do klinické studie).

Tabulka 9 - Doporuceni pro lécbu plicni hypertenze v disledku
onemocnéni plic (dokonceni)

Doporuceni

Nedoporucuje se pacientdm s PH v dusledku
onemocnéni plic podévat léky schvalené
pro lé¢bu PAH.

CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary hypertension) -
chronickd tromboembolicka plicni hypertenze; PAH - plicni
arterialni hypertenze; PH - plicni hypertenze; RHC (right heart
catheterization) - katetrizace pravého srdce.

2Tfida doporuceni

®Uroven dukazl

‘Toto doporuceni se nevztahuje na pacienty s terminalnim
onemocnénim plic, ktefi nejsou povazovani za kandidaty
transplantace plic.

Tabulka 10 - Doporuceni pro diagnostickou strategii

Doporuceni

Pfi podezieni na PH se jako neinvazivni
diagnostické vysetfeni prvni linie
doporucuje echokardiografie.

U pacientd s nevysvétlitelnou PH se pro
vylouceni CTEPH doporucuje ventila¢né-
-perfuzni plicni sken nebo perfuzni plicni sken.

Pri diagnostickém vysetieni pacient
s CTEPH se doporucuje kontrastni CT
angiografie pravé siné.

U vsech pacientd s PAH se pfi patrani po
specifickém doprovodném onemocnéni
doporucuje rutinné provadét biochemické,
hematologické a imunologické vysetienti,
vysetieni zjistujici pfitomnost infekce HIV
a testy funkce $titné zlazy.

Pfi screeningu zjistujicim pfitomnost
portalni hypertenze se doporucuje
ultrazvuk bficha.

Pfi poc¢atecnim vysetreni pacientl s PH se
doporucuje provést funkcni vysetteni plic ke
stanoveni DLCO.

CT s vysokym rozlisenim je nutno zvazit
u vsech pacientl s PH.

Pri diagnostickém vysetieni pacientl
s CTEPH je tfeba zvazit angiografické
vysetieni plic.

U pacientl s PAH se oteviend nebo
thoraskopicka biopsie plic nedoporucuije.

CT - vypocetni tomografie; CTEPH (chronic thromboembolic
pulmonary hypertension) — chronicka tromboembolicka plicni
hypertenze; DLCO (diffusing capacity of the lung for carbon
monoxide) - difuzni kapacita pro CO; PAH - plicni arteridlni
hypertenze; PH - plicni hypertenze.

2Trida doporuceni

bUroveri dikazl

6.2.3 Biochemické parametry

Natriureticky peptid typu B (BNP) a N-termindlni frag-
ment natriuretického propeptidu typu B (NT-proBNP)
jsou Siroce uzivany v bézné klinické praxi i v klinickych
studiich k urceni pokrocilosti onemocnéni a k dlouhodo-
bému sledovani. Jejich hodnoty koreluji s myokardialni
dysfunkci a predstavuji zavazny prognosticky ukazatel.
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Tabulka 11 - Stanoveni rizika u plicni arterialni hypertenze

Determinanty prognézy?

o 5 S & iy TR © S >
(odhadovand jednoroéni mortalita) Nizké riziko < 5 % Stfedné vysoké riziko 5-10 % Vysokeé riziko > 10 %

Klinické znamky pravostranného

srdecniho selhani Nepfitomny Nepritomny Pfitomny

Progrese symptomu Ne Pomala Rychla

Synkopa Ne Obcasna synkopa® Opakovana synkopa©
Funk¢ni tfida WHO I, 1 1l v
6MWT >440 m 165-440 m <165 m

Max. VO, > 15 ml/min/kg Max. VO, 11-15 ml/min/kg Max. VO, < 11 ml/min/kg
Kardiopulmondlni zatéZovy test (> 65 % norm.) (35-65 % norm.) (<35 % norm.)
Sklon VE/VCO, < 36 Sklon VE/VCO, 36-44,9 Sklon VE/VCO, > 45

BNP < 50 ng/I BNP 50-300 ng/l BNP > 300 ng/I
NT-proBNP < 300 ng/l NT-proBNP 300-1 400 ng/l NT-proBNP > 1 400 ng/I

Plocha PS 18-26 cm?
Z4dny nebo minimalni
perikardialni vypotek
Tlak v PS < 8 mm Hg Tlak v PS 8-14 mm Hg Tlak v PS > 14 mm Hg

Hemodynamika Cl > 2,5 I/min/m? Cl 2,0-2,4 |/min/m? Cl < 2,0 I/min/m?
SvO, > 65 % SvO, 60-65 % SvO, < 60 %

Koncentrace NT-proBNP v plazmé

Zobrazovaci metody Plocha PS < 18 cm?
(echokardiografie, CMR) Bez perikardilniho vypotku

Plocha pravé siné > 26 cm?
Perikardialni vypotek

6MWT - test Sestiminutovou chizi; BNP - natriureticky peptid typu B; Cl (cardiac index) — srdecni index; CMR (cardiac magnetic resonance)
- vysetieni srdce magnetickou rezonanci; NT-proBNP — N-terminalni fragment natriuretického propeptidu typu B; norm. - normalini
hodnota; PS - prava sin; SvO, (mixed venous oxygen saturation) — saturace smisené zilni krve kyslikem; VE/VCO, - ventila¢ni ekvivalenty pro
oxid uhlicity; VO, - spotteba kysliku; WHO (World Health Organization) — Svétova zdravotnicka organizace.

2Vétsina z navrZenych proménnych a meznich hodnot je zaloZzena na nazoru odbornikl. Tyto hodnoty mohou poskytnout informace

pro rozhodovéni o [é¢bé, ale jejich pouziti u jednotlivych pacientl vyZzaduje opatrnost. Je tieba si rovnéz uvédomit, Ze vétsina téchto
proménnych byla validovana vétsinou pro IPAH a mezni hodnoty nemuseji pro jiné formy PAH nutné platit. Navic pfi stanovovani rizika je
tieba vzit v Gvahu pouziti schvalenych €kl a jejich Gcinek na dané proménné.

®QObcasna synkopa pfi svizné nebo tézké fyzické aktivité nebo obcasna ortostaticka synkopa u jinak stabilizovaného pacienta.

<Opakované epizody synkopy, i pfi malé nebo pravidelné fyzické aktivité.

Tabulka 12 - Doporucena vysetieni a nacasovani kontrolnich vysetieni pacientt s plicni arterialni hypertenzi

Prvni vysetieni  Kazdé 3-6 mésici? Kazdych 6-12 3-6 mésicl po V pripadé
mésicl? zméné lécby? klinického zhorseni

Fyzikalni vysetieni a stanoveni

funk¢ni tridy * * * * *
EKG + +

6MWT/Borgovo skore dyspnoe + +

CPET + + +¢
Echokardiografie + +

Zékladni laboratorni testy® + + + +
Rozsifené laboratorni testy* + +

Analyza krevnich plynua¢ + + + +
Pravostrannd katetrizace + +f +¢ +€

6MWT - test Sestiminutovou chizi; ALAT - alaninaminotransferaza; ASAT - aspartataminotransferdza; BNP - natriureticky peptid typu B;
CPET (cardiopulmonary exercise testing) — kardiopulmonalni zatézovy test; EKG - elektrokardiogram; ERA (endothelin receptor antagonist)
- antagonista receptoru pro endothelin; INR — mezinarodni normalizovany pomér; NT-proBNP — N-terminalini fragment natriuretického
propeptidu typu B; TSH - thyreotropni hormon.

2Intervaly je nutno upravit podle potieb pacienta.

>Mezi zakladni laboratorni vysetieni patfi stanoveni krevniho obrazu, INR (u pacientl uzivajicich antagonisty vitaminu K), koncentrace
kreatininu v séru, koncentrace sodiku, drasliku, ASAT/ALAT (u pacientl uZivajicich ERA), bilirubinu a BNP/NT-proBNP.

cRozsifené laboratorni vySetfeni zahrnuje stanoveni TSH, troponinu, kyseliny mocové, stav zasob Zeleza v téle (Zelezo, ferritin, receptor pro
solubilni transferrin) a dalsi proménné podle potieb daného pacienta.

dZ arteridlni nebo arterializové kapilarni krve; u stabilizovanych pacientl Ize nahradit saturaci krve v perifernich tepnéch kyslikem,
pfipadné pokud neni k dispozici analyza krevnich plyn(.

¢ Je tfeba zvazit.

fNa nékterych pracovistich se katetrizace pravého srdce provadi v pravidelnych intervalech béhem kontrolnich navstév u lékare.



M. Aschermann, P. Jansa, M. Hutyra

Tabulka 13 - Doporuceni pro stanoveni zavaznosti plicni
arterialni hypertenze a klinické odpovédi na lécbu

Doporuceni

Doporucuje se stanovit zavaznost PAH

u pacientd s pouzitim panelu udaju

z klinického vysetieni, zatézovych

testl, biochemickych marker(,
echokardiografického vysetieni a vySetreni
hemodynamiky (tabulky 11 a 12).

U stabilizovanych pacientl se doporucuje
provadét pravidelna kontrolni vysetieni
kazdych 3-6 mésica (tabulka 12).

U pacientl s PAH se jako dostatecnd odpovéd
na lécbu doporucuje dosazenifudrzeni
nizkého rizikového profilu (tabulka 11).

Za dostatecnou odpovéd na lécbu je

u vétsiny pacientli s PAH treba povazovat
dosazeni/udrzeni stredné vysokého
rizikového profilu (tabulka 11).

PAH - plicni arteridlni hypertenze.
2Ttida doporuceni
bUroven ddkaz

Tabulka 14 - Doporuceni pro obecna opatieni

Doporuceni

Doporucuije se, aby pacientky s PAH neotéhotnély.

U pacientl s PAH se doporucuje imunizace
pacientd proti chfipce a pneumokokovym
infekcim.

Doporucuje se poskytovat psychosocialni
podporu pacientlim s PAH.

U netrénovanych farmakologicky lécenych
pacientl s PAH je tfeba zvazit moznost
cviceni pod odbornym dohledem.

Podavani kysliku béhem cestovani letadlem
je tfeba zvazit u pacientd s funk¢ni tridou
WHO Il a IV a u pacientu s trvalym tlakem
0, v tepenné krvi < 8 kPa (60 mm Hg).

Pfi pldnovanych operacich je tfeba vzdy
davat prednost, pokud je to mozné, pouziti
epiduralni spise nez celkové anestezie.

U pacienttd s PAH se nedoporucuje provadét
nadmeérnou fyzickou aktivitu vyvolavajici
symptomy vypéti.

0, - kyslik; PAH - plicni arterialni hypertenze; WHO - Svétova
zdravotnickd organizace.

2Ttida doporuceni

bUroven dikazl

6.2.4 Sledovani ve specializovaném centru
Sledovani ve specializovaném centru patfi k nezbytnym
pozadavklm. Sleduje se zejména dynamika klinického
stavu, funkce pravé komory a prehodnocuje se dlouho-
doba progndza.

6.2.5 Rizikova stratifikace pacienta

Spociva v odhadu rizika zhor3eni a ro¢ni mortality (nizké,
stiedni, vysoké) (tabulky 11-13).

Tabulka 15 - Doporuceni pro podptirnou lécbu
Doporuceni

U pacientl s PAH a znamkami selhavani PK
a retenci tekutin se doporucuje podavéni
diuretik.

U pacientl s PAH pfi tlaku O, v tepenné krvi
trvale < 8 kPa (60 mm Hg)< se doporucuje
kontinudlni dlouhodobé oxygenoterapie.

U pacientt s IPAH, HPAH a PAH v dusledku
uzivani anorexigen( lIze zvazit perorélni
antikoagulacni 1écbu.

U pacientl s PAH lze zvazit korekci anemie
a/nebo vysetieni stavu zasob Zeleza v téle.

U pacientl s PAH se nedoporucuje
podavani inhibitort enzymu konvertujiciho
angiotensin, blokatord receptoru AT,

pro angiotensin Il, beta-blokatorud

ani ivabradinu, pokud tak nevyzaduiji
komorbidity (tzn. vysoky krevni tlak,
ischemickd choroba srde¢ni nebo
levostranné srdecni selhani).

HPAH (heritable pulmonary arterial hypertension) — dédi¢na
plicni arteridni hypertenze; IPAH - idiopaticka plicni arterialni
hypertenze; O, - kyslik; PAH - plicni arteridlni hypertenze; PK -
prava komora.

2Ttida doporuceni

bUroven dikazl

<Viz rovnéz doporuceni pro PAH spojenou s vrozenymi srde¢nimi zkraty.

Tabulka 16 — Doporuceni pro lécbu blokatory kalciovych kanalt
u pacientu reagujicich na akutni test plicni vasoreaktivity

Doporuceni

Pacientiim s IPAH, HPAH a DPAH
reagujicim na akutnf test plicni
vasoreaktivity se doporucuje podavat
vysoké davky BKK.

Pacienty s IPAH, HPAH a DPAH |écené
vysokymi dédvkami BKK se doporucuje
dusledné sledovat vcetné tplného
vysetieni po 3-4 mésicich lécby (véetné
RHQ).

U pacientl s IPAH, HPAH a DPAH s fuk¢ni
tfidou WHO | nebo Il a vyraznym zlepsenim
hemodynamiky (témér jeji normalizaci) se
doporucuje pokracovat v podavani vysokych
dévek BKK.

U pacientt s funkcni tfidou WHO Il nebo

IV nebo u pacientl bez vyrazného zlepseni
hemodynamiky (témér jeji normalizaci) po
vysokych davkéach BKK se doporucuje zahdjit
specifickou lé¢bu PAH.

Vysoké davky BKK nejsou indikovény
u pacientd bez testu plicni vasoreaktivity
nebo pacientt neodpovidajicich na Iécbu,
pokud nejsou pro jiné indikace (napf.

Raynaud(iv fenomén).

BKK - blokator kalciovych kanal(; DPAH (drug-induced PAH) -
Iéky indukovana PAH; HPAH (heritable PAH) — dédi¢na PAH; IPAH

— idiopatickd PAH; PAH - plicni arteridlni hypertenze; RHC (right

heart catheterization) - katetrizace pravého srdce.
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6.2.6 Cile lé¢by a dlouhodobé sledovani

Obecnym cilem |éc¢by je dosazeni nizkého rizika klinické-
ho zhorseni nebo ro¢ni mortality (tabulka 14).

6.3 Lécba

Soucasnou terapeutickou strategii u PAH Ize rozdélit do
tfi hlavnich kroku:

1) ReZzimova opatreni, podplrna lécba (tabulka 15)

2) Inicialni lé¢ba vysoce davkovanymi blokatory
kalciovych kanall v pfipadé pfitomné vasoreaktivity
nebo specificka vasodilata¢ni [écba u ostatnich
pacientl na zadkladé rizikové stratifikace
(tabulka 12)

3) Kombinacni |éCba nebo transplantace plic pfi
nedostate¢né odpovédi na inicialni |écbu

6.3.1 Rezimova opatieni
Doporuceni jsou uvedena v tabulce 15.

6.3.1.1 Rehabilitace a fyzicka aktivita

Kardiopulmonalni rehabilitace by méla byt k dispozici ve
specializovanych centrech pro lécbu PAH.

6.3.1.2 Gravidita

Riziko gravidity u PAH je vysoké. Téhotné pacientky
s PAH maji byt o ném informovany a ma byt vedena dis-
kuse o ukonceni téhotenstvi.

6.3.1.3 Elektivni chirurgické vykony

Elektivni chirurgické vykony jsou u PAH zatiZeny zvyse-
nym rizikem. Spinalni anestezie je obecné lépe tolerova-
na ve srovnani s celkovou anestezii.

6.3.1.4 Prevence infekci

Vzhledem k vysoké mortalité pfi respiracnich zanétech
u nemocnych s PAH (pneumonie az 7 %) je doporuceno
ockovani proti chfipce a proti pneumokoku.

6.3.1.5 Psychosocialni podpora

Je u pacientl s PAH a u jejich rodin nezbytnd vzhledem
k zdvaznym psychosocidlnim konsekvencim zdakladniho
onemocnéni.

6.3.1.6 Adherence k lécbé
M3 byt pravidelné sledovéana.

6.3.1.7 Cestovani

PFi cestovani letadlem je doporuceno podani kysliku u pa-
cientld ve funkéni tridé Il a IV a pfi obsahu kysliku v plic-
nici (PAO,) < 8 kPa.

6.3.1.8 Genetické poradenstvi
Viz 5.1.12.

6.3.2 Podpirna lécba

Doporuceni jsou uvedena v tabulce 15.
6.3.3 Specificka lécba

6.3.3.1 Blokatory kalciovych kanald
Doporuceni jsou v tabulce 16.

6.3.3.2 Antagonisté receptort pro endothelin

V 1éCbé se uziva selektivni antagonista receptoru A (amb-
risentan) a dudlni antagonisté receptord A a B (bosentan
a macitentan).

6.3.3.3 Inhibitory fosfodiesterazy 5 a stimulatory
guanylatcyklazy

Z inhibitoru fosfodiesterazy 5 se pouziva sildenafil (tfikrat

denné), tadalafil (jednou denné) a vardenafil (dvakrat den-

né). Riociguat je stimulator solubilni guanylatcyklazy, ktery

zvysuje produkci cyklického guanosinmonofosfatu (cGMP).

6.3.3.4 Analoga prostacyklinu a agonisté
prostacyklinovych receptori

Epoprostenol (synteticky prostacyklin) méa kratky biologic-
ky polocas a je termolabilni; vyZzaduje podani permanent-
nim tunelizovanym katétrem a chlazeni béhem aplikace.
Lécba se zahajuje davkou 2-4 ng/kg/min a zvysuje se podle
tolerance (k nezadoucim ucink(m patfi flush, bolesti hla-
vy, prijem, bolesti koncetin). Lé¢ba se muze komplikovat
poruchou infuzni pumpy, infekci v misté vstupu katétru,
obstrukci katétru, sepsi. Dostupna je rovnéz termostabilni
alternativa epoprostenolu. lloprost je stabilni analog pro-
stacyklinu poddvany inhala¢né, intraven6zné nebo per os.
Treprostinil je tricyklicky benzidinovy analog prostacyklinu
s moznosti podani i.v., subkutanné nebo per os. Selexipag
je peroralni selektivni agonista IP receptor.

Doporuceni pro monoterapii PAH jsou uvedena v tabulce 17.

6.3.4 Kombinacni lécba

Doporuceni pro inicidlni kombinacni lé¢bu jsou shrnuta
v tabulce 18, pro sekven¢ni kombinacni 1écbu v tabulce 19.

6.3.5 Balonkova atridlni septostomie

Vytvoreni pravolevého zkratu vede k poklesu pravoko-
morovych tlakd, k vzestupu preloadu levé komory a ke
zvyseni systémového pratoku (obr. 2).

6.3.6 Pokrocilé pravostranné srdecni selhani
6.3.6.1 Intenzivni péce

Nemocni s PH mohou vyZadovat intenzivni péci pri [écbé
komorbidit (véetné 1écby chirurgické) nebo pravostranné-
ho srde¢niho selhani. Nutnosti intubace je vhodné prede-
jit, nebot maze vést k hemodynamickému zhrouceni.

6.3.6.2 Srdecni podpory

Venoarteriadlni extrakorpordlni membranovd oxygenace
(ECMO) se uziva jako bridge to recovery nebo bridge to
transplant.

6.3.7 Transplantace

Transplantace je dUlezitou soucasti léCebné strategie.
V soucasné dobé se preziti pét let po transplantaci pohybu-
je mezi 52 % a 75 %, preziti deset let v rozmezi 45-66 %.

6.3.8 Terapeuticky algoritmus

Terapeuticky algoritmus je zachycen na obrazku 2. Tfida do-
poruceni a uroveri dliikazu je v tabulkach 17 (monoterapie), 18
(inicialni kombinacni lécba), 19 (sekvencni kombinacni |écba)
a 20 (intenzivni é¢ba a intervence). Tento terapeuticky algorit-
mus nelze vztahovat na jiné skupiny PH, zejména na skupinu
2 (onemocnéni levého srdce) a skupinu 3 (onemocnéni plic).
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Obecna opatieni

4 N\
Pacient bez PAH potvrzena ve (elaulie e
predchozi lécby N specializovaném centru ) Podpurna létba
l (tabulka 15)
7 v ( . s ..
Lécba BKK Test plicni vasoreaktivity

LA |
(tabulka 16) e AT (pouze IPAH, HPAH, DPAH)

Bez vasoreaktivity ¢
Nizké nebo stfedné Vysoké riziko
vysoké riziko (funkéni (funkéni tfida WHO IV)*

,; trida WHO II-1l)? 1 ¢

Pocatecni Pocatecni Pocatecni kombinace
monoterapie® peroralni kombinace® vcetné i.v. PCA®
(tabulka 17) (tabulka 18) (tabulka 18)
Pacient Nedostatecna klinicka Zvazit odeslani
jiz lécen odpovéd (tabulka 13) k transplantaci plic

'

Sekven¢ni dvoj- nebo trojkombinace
(tabulka 19)

Nedostatecna klinicka odpovéd’
(tabulka 13)

Zvazit zapsani na cekaci listinu

k transplantaci plic! (tabulka 20)

BKK - blokator kalciovych kanalt; DPAH (drug-induced PAH) - léky indukovana PAH; HPAH (heritable PAH) - dédi¢na PAH; IPAH - idiopaticka PAH; i.v. - intravenézni;
PAH - plicni arteridlni hypertenze; PCA — analoga prostacyklinu; WHO - Svétova zdravotnickd organizace.

2U nékterych pacientd ve funkéni tidé WHO Il Ize uvazovat o vysokém riziku (viz tabulku 11).

bPocatecni kombinace ambrisentanu s tadalafilem se ukdzala jako ucinnéjsi pfi oddaleni klinické nedspésnosti lécby nez pocateni monoterapie ambrisentanem nebo
tadalafilem.

¢Intravenéznimu podavéni epoprostenolu je nutno davat prednost (i v monoterapii) vzhledem k tfimési¢ni mortalité u vysoce rizikovych pacientt s PAH.

dZvazit i balonkovou atridlni septostomii.

Obr. 2 - Na dikazech zaloZeny algoritmus lécby pacientd s plicni arteridlni hypertenzi (pouze pacienti skupiny 1; viz popis v textu)

6.3.9 Komplik_ace Webova tabulka VI - Modifikovana funkéni klasifikace plicni
6.3.9.1 Arytmie hypertenze NYHA podle WHO 1998
Stabilni sinusovy rytmus je u nemocnych s PAH zasadni. I - Pacient s plicni hypertenzi bez omezeni fyzické aktivity.
Preventivné prichazeji v vahu antiarytmika bez negativ- V klidu, pfi bézné i vétsi fyzické aktivité bez dusnosti, inavy,
né inotropniho ucinku (amiodaron). bolesti na hrudi, (pre)synkop.
, Il - Pacient s plicni hypertenzi s mirnym omezenim fyzické
6.3.9.2 Hemoptyza aktivity. V klidu bez obtizi. PFi vétsi fyzické aktivité dusnost,
Je negativni prognosticky faktor a muze predstavovat Unava, bolesti na hrudi, (pre)synkopy.
kontraindikaci pro antikoagulacni lécbu. Il - Pacient s plicni hypertenzi s vyznamnym omezenim fyzické
L . aktivity. V klidu bez obtiZi. Pfi bézné fyzické aktivité dusnost,
6.3.9.3 Mechanické komplikace Unava, bolesti na hrudi, (pre)synkopy.
Jsou vétsinou dUsledkem progredujici dilatace plicnice IV - Pacient s plicni hypertenzi bez moznosti fyzické aktivity bez
a zahrnuji aneurysma, rupturu, disekci a kompresi rdz- pfit_omnos"(i symptom&. Zné'[nky pravvos_'Erann(_ého srdeé-n[ho selhani,
nych intrathorakalnich struktur (kmen levé vén¢ité tepny, v klidu dunost, Uinava. Obtize se zvysuji s fyzickou aktivitou.

plicni zily, bronchy, zvratny nerv). NYHA - New York Heart Association; WHO — World Health Organization.
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Tabulka 17 - Doporuceni pro ucinnou monoterapii plicni arterialni hypertenze (skupina 1) podle funk¢ni tfidy Svétové zdravotnické

organizace. Poradi podle farmakologickych skupin, hodnoceni a podle abecedy

Trida*-uroven®

Funk¢ni tfida WHO lll | Funkéni tfida WHO IV

Q

N NN 0N rXrnNnonnnnn

Opatieni/lécba
Funk¢ni tiida WHO II
Blokatory kalciovych kanall
Antagonisté receptoru pro Ambrisentan
endothelin Bosentan
Macitentan?
Inhibitory fosfodiesterdzy 5 | Sildenafil
Tadalafil
Vardenafilf
Stimuldtory guanylatcyklazy | Riociguat
Analoga prostacyklinu Epoprostenol Intravendzni¢
lloprost Inhala¢ni
Intravendznie
Treprostinil Subkutanni
Inhalacnif
Intravendzni®
Peroralnio
Beraprost'
Agonisté IP receptoru Selexipag (perorélni)f

U W WA W W W WP E®E®E P> D> D>

EMA (European Medicines Agency) — Evropské Iékové agentura; IP - prostacyklin; PAH - plicni arteridlni hypertenze; RCT (randomized
controlled trial) - randomizovana kontrolovand studie; WHO - Svétova zdravotnicka organizace.

2Ttida doporuceni.
®Uroven dakazu.

“Pouze u osob reagujicich na akutni testy plicni vasoreaktivity = tfida I, u idiopatické PAH, dédicné PAH a léky indukované PAH; tfida lla,

u onemocnéni ve spojeni s PAH.

4Doba do klinického zhorseni jako primarni sledovany parametr v RCT nebo Iéky s prokdzanym snizenim celkové mortality.

¢ U pacientll nesnésejicich subkutanni podani.

fTento Iék nebyl v dobé publikovani téchto doporucenych postupl agenturou EMA jesté schvalen.

Tabulka 18 - Doporuceni pro ucinnou pocatecni kombinacni

lécbu plicni arterialni hypertenze (skupina 1) podle funkéni
tiidy Svétové zdravotnické organizace. Poradi podle hodnoceni
Opatieni/lécba Trida®-uroven®

Funk¢ni
tfida WHO
]

Funk¢ni
tfida WHO
\Y)

Funkcni
tfida WHO
1}

Ambrisentan + tadalafil
Jiny ERA + inhibitor
PDE-5

Bosentan + sildenafil +
i.v. epoprostenol
Bosentan + i.v.
epoprostenol

Jiny ERA nebo inhibitor
PDE-5 + s.c. treprostinil
Jiny ERA nebo inhibitor
PDE-5 + jiné i.v.
analogon prostacyklinu

ERA (endothelin receptor antagonist) — antagonisté receptorud
pro endothelin; i.v. - intravendzni; PDE-5 - fosfodiesteraza 5;

RCT (randomized controlled trial) - randomizovana kontrolovana
studie; s.c. — subkuténni; WHO - Svétova zdravotnicka organizace.
aTrida doporuceni

>Uroven dikazu

<Doba do klinické neuspésnosti jako primdrni sledovany parametr
v RCT nebo léky s prokazanym snizenim celkové mortality
(definovano prospektivné).

6.3.10 Terminalni péce

Vzhledem k tomu, Ze progredujici PH muaze koncit umr-
tim, psychosocidlni podpora a planovani termindlni péce
je integralni soucasti terapeutického algoritmu.

7 Plicni arterialni hypertenze -
specifické podskupiny

7.1 Plicni arteridlni hypertenze u déti

Plicni hypertenze se miZze manifestovat v kazdém véku od na-
rozeni do dospélosti. Plicni hypertenze u déti vsak ma nékteré
unikatni znaky, které se u dospélych nevyskytuji. V klasifikaci
PH z roku 2013 jsou nové skupiny s etiologii, jez je specificka
pro déti: vrozené a ziskané stavy s obstrukci vtokového/vyto-
kového traktu LK, segmentdrni PH (viz tabulku 1 a webovou
tabulku I). Déle je jasné urcena anatomicko-patofyziologicka
klasifikace vrozenych zkratd ze systémového recisté do plicni-
ce, jez jsou provazeny PAH (webova tabulka Il) a vyvojovych
plicnich vad (webova tabulka Ill). Perzistentni plicni hyperten-
ze u novorozencu zUstava ve skupiné PAH, ale byla zafazena
jako samostatna podskupina, protoZe je povaZzovana za spe-
cifickou entitu (tabulka 1 a webova tabulka VII).

7.1.1 Diagnostika

Dusnost, unavnost, zpomaleni vyvoje a synkopy jsou ty-
pické symptomy u déti, klinicky rozvinuté selhani pravé
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Tabulka 19 - Doporuceni pro Gcinnou sekvencni kombinacni lécbu

plicni arterialni hypertenze (skupina 1) podle funk¢ni tfidy Svétové
zdravotnické organizace. Poradi podle hodnoceni a abecedy

Opatieni/lécba Trida*-uroven®

Funk¢ni Funkéni Funkéni
tiida WHO | tfida WHO | tfida WHO
Il 1 \'}

Macitentan pfidany
k sildenafiluc

Riociguat pfidany
k bosentanu
Selexipag? pridany
k ERA a/nebo
inhibitoru PDE-5¢
Sildenafil pridany
k epoprostenolu

Inhala¢ni treprostinil
pridany k sildenafilu
nebo bosentanu

Inhala¢ni iloprost
pridany k bosentanu

Tadalafil ptidany
k bosentanu

Ambrisentan pridany
k sildenafilu

Bosentan pridany
k epoprostenolu

Bosentan pfidany
k sildenafilu

Sildenafil pridany
k bosentanu

Jiné dvojkombinace

Jiné trojkombinace

Riociguat pfidany
k sildenafilu nebo
jinému inhibitoru PDE-5

EMA (European Medicine Agency) — Evropska lékova agentura;
ERA (endothelin receptor antagonist) — antagonisté receptoru pro
endothelin; i.v. - intravendzni; PAH - plicni arterialni hypertenze;
PDE-5 - fosfodiesteraza 5; RCT (randomized controlled trial)

- randomizovand kontrolovana studie; s.c. — subkutanni; WHO —
Svétova zdravotnicka organizace.

2Ttida doporuceni

bUroven dikazl

‘Doba do klinického zhorseni jako primarni sledovany parametr

v RCT nebo léky s prokazanym snizenim celkové mortality
(definovano prospektivné).

4Tento Iék nebyl v dobé publikovéni téchto doporucenych postupd
agenturou EMA jesté schvalen.

komory srde¢ni se objevuje pozdé a nahla smrt se mlze
manifestovat dfive, nez se srdecni selhani viibec objevi.
Vys33i riziko umrti je stejné jako u dospélych u stavu s pra-
vostrannym srde¢nim selhanim, rychlou progresi sympto-
mu, s funkéni tiidou 11I/1V dle Svétové zdravotnické orga-
nizace (WHO) a u vyssich koncentraci BNP.

7.1.2. Lécba
Algoritmus specifické 1é¢by je stejny jako u dospélych (viz
obr. 2, tabulku 21).

Tabulka 20 - Doporuceni pro ucinnost lécby na jednotce
intenzivni péce, balonkové atrialni septostomie a transplantaci
plic u plicni arterialni hypertenze (skupina 1) podle funkéni tridy
Svétové zdravotnické organizace

Opatieni/lécba Trida*-uroven®
Funkéni Funkéni Funkéni
tiida WHO | tfida WHO | tfida WHO

Il 1l IV

U pacientt s PH

a vysokou srdecni
frekvenci (> 110 tept/
min), nizkym krevnim
tlakem (systolicky
krevni tlak < 90 mm
Hg), nizkym vydejem - -
moci a stoupajicimi
hodnotami laktétu

v dtsledku (nebo ne

v dusledku) komorbidit
se doporucuje
hospitalizace na JIP.

U pacientu s hypotenzi
se doporucuje
inotropni podpora.
Brzy po nedostatecné
klinické odpovédi

na maximalni
farmakoterapii

se doporucuje
transplantace plic.

O provedeni BAS

Ize uvazovat po
neuspésné maximalni
farmakoterapii na
pracovistich, kde je

vykon dostupny.

BAS (balloon atrial septostomy) — balonkova atrialni septostomie;
JIP - jednotka intenzivni péce; PH - plicni hypertenze; WHO -
Svétovd zdravotnicka organizace.

2Ttida doporuceni

bUrovenr dakaz

Tabulka 21 - Doporuceni pro lécbu plicni hypertenze u déti
Doporuceni

U détskych pacientl s PH se pro stanoveni
diagnozy a definici konkrétni etiologické
skupiny doporucuje pouzit diagnosticky
algoritmus.

U détskych pacientd s PH se doporucuje
algoritmus lécby konkrétné pro PAH.

U déti s PH je nutno zvazit kombinacni lécbu.

Je tfeba vzit v Gvahu specifické
determinanty rizika u déti.c

PAH - plicni arteridlni hypertenze; PH - plicni hypertenze.
2Ttida doporuceni
bUroveri dakazl

7.2 Plicni arterialni hypertenze u dospélych

s vrozenou srdec¢ni vadou
Plicni arterialni hypertenze u dospélych s vrozenou srdec-
ni vadou (VSV) je v klinické klasifikaci PH ve skupiné 1
(tabulka 1). Pro presnéjsi anatomicko-patofyziologickou
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Webova tabulka VII - Stavy, pfi nichz miize vzniknout plicni hypertenze (skupina 5)

Hematologicka onemocnéni
a. Chronické hemolytické anemie

Typickym projevem téchto anemii je intravaskularni hemolyza, pfi které dochazi k uvolfiovéani hemoglobinu do plazmy, ten na sebe
vaze oxid dusnaty. Jeho ubytek v plicnim obéhu muze vést k vasokonstrikci a k dalSim patologickym zménam.

b. Srpkovita anemie

Buriky obsahujici tzv. hemoglobin srpkovitych bunék mohou ziskavat srpkovity tvar a jsou pak vychytévany v mikrocirkulaci - vznika
lokalni obstrukce krevniho toku. Dalsim faktorem, ktery mlze pfispivat ke vzniku PH, je funkéni nebo chirurgicky zpsobena asplenie
(chybéni sleziny), coz je vystavuje zvySenému riziku vzniku tromboembolie a nasledné CTEPH. V nékolika malych nekontrolovanych
studiich byl i u téchto nemocnych s mensim tGcinkem pouzivan v Iécbé bosentan nebo sildenafil.

c. Beta-thalasemie

PH u nemocnych s thalasemii ma také multifaktorialni pficiny, zahrnujici intravaskularni hemolyzu, zmény v systémové koagulaci

a lokalni zanétlivé zmény.
d. Hereditarni sférocyt6za/stomatocytéza

Hereditarni stomatocytdza je vzacné autosomalni onemocnéni membrany erytrocytd, které vede k intravaskularni hemolyze. Soucasné
je vysoké riziko trombotickych komplikaci, predevsim u nemocnych po splenektomii, ktera je provadéna k prevenci hemolyzy.

e. Myeloproliferativni onemocnéni

Chronicka myeloproliferativni onemocnéni (CMPD) jsou provazena PH, predpokladany jsou dva mozné patofyziologické mechanismy:
vysoké riziko zilni trombdzy, pfipadné déle ptitomnost prekapilarni proliferativni vaskulopatie, kterd je nejspiSe pficinou vzniku PH pfi

poddvani dasatinibu, inhibitoru tyrosinkinazy.
f. Splenektomie
Splenektomie zvysuje riziko vzniku CTEPH a mozna i PAH.

Systémova onemocnéni provazena plicni hypertenzi
a. Sarkoidéza

PH se manifestuje u 5-15 % nemocnych, pfic¢ina PH je multifaktorialni, zahrnuje fibrézni postizeni plic, granulomy v plicnich arteriich,
fibrotizujici mediastinitidu, plicni vaskulitidu, portopulmonalni hypertenzi a plicni venookluzivni chorobu.

b. Histiocyt6za z Langerhansovych bunék (LCH)

PH vznika v souvislosti s poskozenim plicniho parenchymu pfi koureni.

¢. Lymfangioleiomyomatéza (LAM)

PH provazi poskozeni plicniho parenchymu pfiblizné u 7 % nemocnych s LAM.

Metabolickd onemocnéni provazena plicni hypertenzi
a. Stitna Zlaza

PH mUze provazet hypofunkci i hyperfunkci stitné zlazy
b. Poruchy metabolismu glykogenu

Patogeneze PH neni zndmd, mohla by vznikat jako plicni venookluzivni choroba.

¢. Gaucherova choroba

Pfiblizné 30 % nemocnych s touto chorobou mlize mit PH, kterd vznika pfi kombinaci faktor(, véetné poskozeni mikrocirkulace
uzavéry abnormalnimi makrofégy, abnormalni proliferace bunék plicni vaskulatury a asplenie. Enzymoterapie choroby muze vést i ke

zlepseni PH, nékdy zahajeni lé¢by naopak PH odhali.

Dalsi onemocnéni, ktera mohou byt provazena plicni hypertenzi
a. Chronické renalni selhani

PFi terminalnim selhani ledvin je PH castd, pficina je multifaktorialni: podili se anemie, arteriovendzni fistule, dale dysfunkce

endotelialni pfi uremii.
b. Fibrotizujici mediastinitida

PH u tohoto onemocnéni vznika pfi obliteraci centrélnich zil fibrotizujicim procesem.

c¢. Nadory

Pfiblizné 25 % nemocnych s nadorovym onemocnénim ma nddorové embolizace v plicnim obéhu, vyskyt je pfedevsim u nador
zaludku, prsou, ovarii, plic, ledvin a tlustého stfeva. Nadorové buriky migruji do plicniho obéhu, kde mohou vést k rozvoji

mikroangiopatie.

CTEPH - chronicka tromboembolicka plicni hypertenze; PAH - plicni arteriadlni hypertenze; PH - plicni hypertenze.

charakteristiku jednotlivych nemocnych je pak dalsi klasi-
fikace uvedena v tabulce 2 a webové tabulce II.

7.2.1 Diagnostika

Jak je uvedeno v tabulce 2, muze se klinickd manifestace
u dospélych s VSV odlisovat, pro nemocné s Eisenmenge-
rovym syndromem je charakteristické vyrazné omezeni
tolerance fyzické zatéze. U nemocnych s VSV (pfedevsim
bez zkratovych vad) se maze plicni hypertenze rozvinout

na podkladé postizeni levého srdce (skupina PH 2, tabul-
ka 1) nebo pfi sou¢asném postizeni plic (skupina PH 3,
tabulka 1). U téchto nemocnych je diagnosticky postup
stejny, jako je uvedeno v oddilu 7.1.1.

7.2.2 Lécba

U nemocnych se zkratovou vadou je nutné zvazit operac-
ni feseni (tabulky 2 a 22). Strategie medikamentézni lé¢-
by je zaloZzena na konsensu expertl (tabulka 23).
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Tabulka 22 - Doporuceni pro korekci vrozené srdecni vady pfi
prevladajicich zkratech mezi systémovym a plicnim obéhem

Doporuceni

PVRIi PVR Korigovatelna®
(WUem?) | (WU)
<4 <23 Ano
>8 > 4,6 Ne
4-8 2,3-4,6 | Individudlni vysetieni

pacienta v zafizeni
terciarni péce

PVR (pulmonary vascular resistence) - plicni cévni rezistence; PVRi
(plicni vascular resistance index) — index plicni cévni rezistence; WU
(Wood units) - Woodovy jednotky.

2Ttida doporuceni

bUroveri dikazt

¢Chirurgicky nebo formou intravaskularniho perkutanniho vykonu.

Tabulka 23 - Doporuceni pro Iécbu plicni arteridlni hypertenze
ve spojeni s vrozenou srdecni vadou

Doporuceni

U pacientt s funk¢ni tfidou WHO 1lI
s Eisenmengerovym syndromem se
doporucuje bosentan.

U pacientt s Eisenmengerovym syndromem
je tfeba zvazit jind ERA, inhibitory PDE-5
a prostanoidy.

V nepfitomnosti vyznamné hemoptyzy Ize
u pacientd s trombo6zou PA nebo zndmkami
srdecniho selhdni zvazit |écbu peroralnimi
antikoagulancii.

Lécbu suplementaci O, je tfeba zvazit
v pfipadech, kdy zajisti trvalé zvyseni
saturace tepenné krve kyslikem a tlumi
symptomy.

V pfitomnosti symptomd hyperviskozity
je tfeba zvazit flebotomii s izovolumickou
nahradou, obvykle pfi hematokritu > 65 %.

O |é¢bé suplementaci Zeleza Ize uvazovat
u pacientd s nizkymi hodnotami ferritinu
v plazmé.

U pacientu s Eisenmengerovym syndromem
Ize uvazovat o kombinacni lécbé.

Pacientlim s Eisenmengerovym syndromem
se nedoporucuje podavat BKK.

BKK - blokator kalciovych kanal(i; ERA (endothelin receptor
antagonist) — antagonista receptoru pro endothelin; O, - kyslik;
PA (pulmonary artery) - plicnice; PDE-5 - fosfodiesteraza 5; WHO -
Svétova zdravotnicka organizace.

2Ttida doporuceni

bUroven ddkaz(

7.3 Plicni arterialni hypertenze provazejici
systémova onemocnéni pojiva

Plicni arteridlni hypertenze je zndmou komplikaci systé-

movych onemocnéni pojivovych tkani, jako jsou systémo-

va sklerodermie, systémovy lupus erythematodes, méné

Casto revmatoidni artritida, dermatomyositida a Sjogre-

Tabulka 24 - Doporuceni pro lécbu plicni arteridlni hypertenze
ve spojeni s onemocnénim pojivové tkané

Doporuceni

U pacientl s PAH ve spojeni s CTD se
doporucuje postupovat podle stejného
algoritmu lécby jako u pacientl s IPAH.

Jako screeningovy test se u asymptomatickych
pacientu se SSc doporucuje provést klidové
echokardiografické vySetieni s naslednym
kazdorocnim screeningem s pouzitim
echokardiografie, DLCO a biomarkerd.

Ve vsech pripadech s podezienim na PAH ve
spojeni s CTD se doporucuje provést RHC.

O pouziti peroralni antikoagulace Ize uvazovat
individualné u osob s predispozici k trombofilii.

CTD (connective tissue disease) — onemocnéni pojivové tkané; DLCO
(diffusing capacity of the lung for carbon monoxide) - difuzni
kapacita plic pro oxid uhelnaty; IPAH - idiopatickd plicni arteridlni
hypertenze; PAH - plicni arterialni hypertenze; RHC (right heart
catheterization) — katetrizace pravého srdce; SSc - systémova skleréza.
2Tfida doporuceni

bUroven dkazl

Tabulka 25 - Doporuceni pro lécbu plicni arteridlni hypertenze

ve spojeni s portalni hypertenzi
i | Urovert |

Doporuceni

U symptomatickych pacienti s onemocnénim
jater nebo s portalni hypertenzi a u viech
kandidatd transplantace jater se doporucuje
echokardiografické vySetfeni na pritomnost
znamek PH.

Pacienty s PAH spojenou s portdlni
hypertenzi se doporucuje odesilat
na pracovisté se znalosti lécby obou
onemocnéni.

U pacientd s jinymi formami PAH se
doporucuje pouzivat Ié¢ebny algoritmus
pro pacienty s PAH ve spojeni s portélni
hypertenzi, pficemz se soucasné vezme
v Uvahu zévaznost onemocnéni jater.

U pacientt s PH ve spojeni s portalni
hypertenzi se nedoporucuje provadét
antikoagulaci.

U vybranych pacientl dobre reagujicich na
|écbu PAH Ize uvazovat o transplantaci jater.

U pacientl s tézkou a nekontrolovanou
PAH je transplantace jater
kontraindikovana.

PAH - plicni arteridlni hypertenze; PH - plicni hypertenze.
2Tfida doporuceni
bUroven dikazl

nlv syndrom. Plicni arteridlni hypertenze provazejici sys-
témova onemocnéni pojiva je ve vyspélém svété co do pre-
valence druhou nej¢astéjsi skupinou PAH po idiopatickych
formach PAH. Systémova sklerodermie, predevsim jeji li-
mitovand varianta, je pak nej¢astéjSim onemocnénim, kte-
ré provazi PAH v Evropé a v USA.
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Tabulka 26 - Doporuceni pro lécbu plicni arterialni hypertenze
ve spojeni s infekci virem lidské imunodeficience

Doporuceni

U asymptomatickych pacientt s HIV se
echokardiograficky screening ke zjistovani
pfitomnosti PH nedoporucuje.

U pacientud s PAH ve spojeni s infekci HIV
je tfeba zvazit pouziti stejného lé¢ebného
algoritmu jako u pacientd s PAH, pficemz
je tfeba vzit v uvahu komorbidity a [ékové
interakce.

Vzhledem k nedostatku udaju o poméru
ucinnost/riziko se antikoagulaci
nedoporucuje provadét.

HIV (human immunodeficiency virus) - virus lidské
imunodeficience; IPAH - idiopaticka plicni arterialni hypertenze;
PAH - plicni arteridlni hypertenze.

2Ttida doporuceni

b Uroven dlikaz(

Tabulka 27 - Doporuceni pro lécbu plicni venookluzivni choroby
a plicni kapilarni hemangiomatézy
Doporuceni

Ke stanoveni diagnézy PVOD/PCH se
doporucuje pouzit kombinace klinickych
nalezd, fyzikalniho vysetieni, vysledkd
bronchoskopie a radiologickych nalezd.
K potvrzeni PVO/PCH bez histologického
prikazu se doporucuje ndlez bialelické
mutace genu pro EIF2AKA4.

Co nejdrive po stanoveni diagndzy je
indikovano odeslani vhodnych pacientl
s PVOD/PCH do transplantacniho centra
k dalSimu vysetieni

Paciety s PVOD/PCH je nutno vzhledem
k riziku rozvoje otoku plic po zahéjeni
|écby PAH lécit vyhradné na pracovistich
s rozsahlymi zkusenostmi v [é¢bé PH.

PAH - plicni arteridlni hypertenze; PCH (pulmonary capillary
haemangiomatosis) — plicni kapildrni hemangiomatéza; PH - plicni
hypertenze; PVOD (pulmonary veno-occlusive disease) — plicni
venookluzivni choroba.

2Ttida doporuceni

®Uroven dlkazd

7.3.1 Diagnostika

Echokardiografie je doporucena jako screeningovy test
u asymptomatickych nemocnych se systémovou sklero-
dermii, v dalSim pribéhu by méla byt provadéna jednou
za rok spolu se stanovenim plicni difuzni kapacity a labo-
ratornich marker(. U ostatnich forem onemocnéni pojiva
je echokardiografie doporucena pfi manifestaci sympto-
mU PH. Pravostrannd katetrizace srdce je doporucena pfi
podezieni na PH k potvrzeni diagndzy, uréeni zavaznosti
a k vylouceni postizeni levého srdce.

7.3.2 Lécba

Lé¢ba nemocnych s PAH u nemocnych s onemocnénim
pojiva je obdobna jako u nemocnych s IPAH (obr. 2.), spe-
cialni doporuceni jsou pak v tabulce 24.

7.4 Plicni arteridlni hypertenze provazejici
portalni hypertenzi

Plicni arteridlni hypertenze provazejici portalni hyperten-
zi je obvykle oznacovana jako portopulmondlni hyper-
tenze. Patogenetické spojeni téchto dvou stavud je dosud
nejasné.

7.4.1 Diagnostika

Obecné plati, Zze symptomatologie a klinické projevy
i diagnosticka strategie portopulmonalni hypertenze jsou
podobné pfipadné az shodné s ostatnimi formami PAH.

7.4.2 Lécba

Doporuceni k |1é¢bé portopulmonalni hypertenze jsou shr-
nuta v tabulce 25.

7.5 Plicni arteridlni hypertenze provazejici
infekci HIV

Patogeneze PAH u infekce HIV neni znama.

7.5.1 Diagnostika

Klinickd manifestace PAH u nemocnych s infekci HIV je ob-
dobna jako u ostatnich forem PAH. Je nepfiznivé, Ze v dobé
diagndzy PH je vétsina nemocnych v pokrocilém stadiu kla-
sifikace NYHA (tfida Ill, IV). Pfitomnost PAH je u téchto ne-
mocnych nepfiznivym prognostickym faktorem.

7.5.2 Lécba

Prehled doporuceni k 1é¢bé PAH u nemocnych s infekci
HIV je uveden v tabulce 26.

7.6 Plicni venookluzivni choroba a plicni
kapilarni hemangiomatoéza

Obé tato onemocnéni jsou jako pri¢ina PH diagnostikova-
na stale castéji (tabulka 1, skupina 1°). Vyskyt PVOD a plic-
ni kapilarni hemangiomatézy (PCH) neni presné znamy,
predevsim proto, Zze v fadé pripadd je diagnostikovana
choroba jako IPAH.

7.6.1 Diagnostika

Spravna diagnéza PVOD a PCH je mozna pfi kombinaci
klinického podezreni, fyzikalniho vysetfeni, bronchosko-
pie a projevu na rtg obrazu. Hemodynamika je zménéna
obdobné jako u IPAH, tlak v plicnich kapilarach je vétsi-
nou normalni, pfi testovani vasodilatacni reakce je nutnd
opatrnost pro vyssi riziko plicniho edému.

7.6.2 Lécba

Prehled doporuceni k 1é¢bé PVOD a PCH je uveden v ta-
bulce 27.

8 Plicni hypertenze u onemocnéni
levého srdce

Plicni hypertenze mlze komplikovat vSechna onemoc-
néni levého srdce — VSV, chlopenni vady, ischemickou
chorobu srdecni (ICHS) a kardiomyopatie. Pfi rozvoji PH
dochazi u nemocnych s onemocnénim levého srdce ke
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Odeslat do speciali-
zovaného centra
pro lécbu PH/CTEPH

CT angiografie plic,

RHC +/- angiografie plic

PH - plicni hypertenze; V/Q sken - ventila¢né-perfuzni plicni sken.

Symptomy, znamky, anamnéza pripominajici CTEPH

Pravdépodobnost pfitomnosti PH podle
echokardiografického vysetieni (tabulka 4)

Vysoka nebo stredné vysoka pravdépodobnost PH

V/Q sken?
Nesouhlasici defekty perfuze?

CT - vypocetni tomografie; CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary hypertension) - chronicka tromboembolicka plicni hypertenze; PAH — plicni arteridlni hypertenze;

2Samotné CT angiografické vysetieni plic nemusi zachytit chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi.

CTEPH vyloucena

Diagnostické vysetreni
na moznost PH/PAH
(obr. 1)

Obr. 3 - Algoritmus pro diagnostiku chronické tromboembolické plicni hypertenze

Tabulka 28 - Hemodynamicka klasifikace plicni hypertenze
podle onemocnéni plic

Terminologie

Hemodynamické hodnoty
(pravostranna katetrizace)

mPAP < 25 mm Hg
mPAP > 25 mm Hg

mPAP > 35 mm Hg, nebo
mPAP > 25 mm Hg pfi nizkém
srdecnim vydeji (Cl < 2,5 I/min
nevysvétlitelny jinymi pricinami)

CHOPN/IPF/CPFE bez PH
CHOPN/IPF/CPFE s PH

CHOPNY/IPF/CPFE
se zavaznou PH

Cl (cardiac index) — srde¢ni index; CHOPN - chronicka obstruk¢ni
plicni nemoc; CPFE (combined pulmonary fibrosis and emphysema)
- kombinovana plicni fibréza a emfyzém; IPF - idiopaticka plicni
fibréza; PAP (pulmonary artery pressure) — tepenny tlak v plicnici;
mPAP (mean pulmonary artery pressure) — stfedni tepenny tlak

v plicnici; PH - plicni hypertenze.

zhorseni symptomatologie, zhorseni tolerance zatéze,
soucasné se jisté zhorsuje i jejich progndza. Ve srovnani
s PAH jsou nemocni s PH a nemoci levého srdce vétsinou
starsi (zvlasté u srde¢niho selhani se zachovanou ejek¢ni
frakci levé komory srdecni), ¢astéji jsou to Zeny a také
maji vyssi prevalenci kardiovaskularnich komorbidit —
pfedevsim metabolického syndromu. Transpulmonalni
gradient (TPG) - tedy rozdil mezi stfrednim tlakem v plic-

nici a stfednim tlakem v plicnich kapildrach — je uzivén
k odliseni tzv. pasivni PH (TPG < 12 mm Hg) od tzv. re-
aktivni PH (TPG > 12 mm Hg). Transpulmonalni gradient
je ovliviiovan vsemi faktory, které ovliviuji stfedni tlak
v plicnici — tedy prutokem krve, plicni vaskularni rezis-
tenci a plnicim tlakem levé komory srdec¢ni. Na rozdil
od toho je diastolicky tlak v plicnici ovliviiovan tlakem
v plicnich kapildrach vyznamné méné a nezdvisi na ve-
likosti tepového objemu. Proto je diastolicky gradient
v plicnici (DPG - definovany jako rozdil mezi diastolic-
kym tlakem v plicnici a stfednim tlakem v plicnich kapi-
lardch) povazovan za nejlepsi parametr, ktery charakte-
rizuje prekapilarni slozku PH. U normalnich osob je DPG
v rozmezi 1-3 mm Hg, u nemocnych s postizenim levého
srdce (kromé zkratovych vad) je DPG <5 mm Hg ve vétsi-
né pripady. Z praktickych davodU je proto doporucova-
no pouziti kombinace parametrt DPG a plicni vaskularni
rezistence k rozliSeni rdznych typl PH u onemocnéni le-
vého srdce: izolovana postkapildrni PH a kombinovana
postkapilarni a prekapilarni PH.

8.1 Diagnostika

Podezieni na pfitomnost PH je moZzné vyslovit pfi sprév-
ném hodnoceni klinickych projevl, EKG kfivky, specific-
kych echokardiografickych nalezl a dalsich zobrazovacich
metod. Ackoliv neni jeden ukazatel, ktery by jasné odlisil
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PH u onemocnéni levého srdce a PH prekapilarni, jiz sa-
motna pritomnost rizikovych faktor( aterosklerézy muze
vést k podezieni na ICHS, poslechovy nédlez k podezieni
na chlopenni vadu atd. Na soucasnou PH pak musime
myslet u nemocnych se symptomatologii atypickou pro
postizeni levého srdce, napf. zndmkami pravostranného
srdecniho selhdni, spdnkové apnoe, chronické obstrukeni
plicni nemoci, pfedchazejici plicni embolie nebo s jinymi
rizikovymi faktory pro vznik PH. Indikace ke katetrizac¢ni-
mu vysetieni u této skupiny nemocnych jsou v tabulce 6.

8.2 Lécba

Doporuceni k 1é¢bé jsou uvedena v tabulce 8.

9 Plicni hypertenze u chorob plic
a/nebo hypoxie (skupina 3)

NejcastéjsSimi onemocnénimi plic, kterd jsou provazena
PH, jsou chronickd obstrukéni plicni nemoc, dale intersti-
cidlni onemocnéni plic a kombinace fibrézy plic s emfyzé-
mem. Vzacnéjsi onemocnéni plic jsou uvedena ve webové
tabulce VII. Hemodynamickd klasifikace je uvedena v ta-
bulce 28.

9.1 Diagnostika

Obecné plati, Ze na PH musime myslet u nemocnych se
symptomatologii, kterd zavaznosti neodpovida vysled-
kam funké¢nich ventilacnich testl — tyto nemocné smé-
rujeme k echokardiografickému vysetieni. Nemocné
s echokardiografickymi znamkami PH a/nebo dysfunkce
pravé komory srdecni odesilame pfimo do center zamé-
fenych na diagnostiku a |é¢bu PH. Definitivni diagnéza
je stanovena pravostrannou srdec¢ni katetrizaci. Indikace
ke katetrizaci predstavuji: a) potvrzeni nebo vylouceni
PH u nemocnych s pfipadnou indikaci chirurgické Iécby
—transplantace plic, jiné operacni feseni, b) podezieni na
PAH nebo chronickou tromboembolickou plicni hyper-
tenzi, ) epizody selhani pravé komory srdecni, d) neurci-
ty echokardiograficky nalez pfi vysokém stupni podezieni
na pritomnost PH a mozné lé¢ebné konsekvence.

9.2 Lécba

Doporucené lécebné postupy jsou uvedeny v tabulce 9.

10 Chronicka tromboembolicka plicni
hypertenze (skupina 4)

Chronickd tromboembolickad plicni hypertenze (CTEPH)
vznikd u nemocnych s tromboembolickou chorobou s ku-
mulativni incidenci udavanou mezi 0,1-9,1 % nemocnych
do dvou let po symptomatické plicni embolii.

10.1 Diagnostika

Diagn6za CTEPH je zaloZena na nélezech ziskanych po
minimalné tfech mésicich uc¢inné antikoagulacni lécby — je
nutné ji odliSovat od stavi oznacovanych jako ,subakutni

plicni embolie”. Charakteristické znaky CTEPH predstavu-
jit stfedni tlak v plicnici > 25 mm Hg, se sou¢asnym tlakem
v plicnich kapilarach (PAWP) < 15 mm Hg, dale s ndlezem
defektd na perfuznim plicnim skenu a s nalezem specific-
kych projevd pfi multidetektorové vypocetni angiografii,
pfipadné i pfi magnetické rezonanci (MR) a pfi konvenéni
angiografii plicnice. Algoritmus diagnostického postupu
u CTEPH je uveden na obrazku 3. Pravostranna srdecni ka-
tetrizace je zdkladni metodou diagnostiky, pfedoperacni
a Casna pooperacni plicni vaskularni rezistence (u opero-
vanych nemocnych) je vybornym prediktorem dlouhodo-
bé prognézy téchto nemocnych. Posledni krok v diagnos-
tice je konvenéni angiografie recisté plicnice.

10.2 Lécba
10.2.1 Chirurgicka lécba

Metodou volby v |é¢bé CTEPH je chirurgicka lécba — en-
darterektomie plicnice (PEA). V Evropé je v soucasné dobé
uddvdna casnd, tficetidenni mortalita 4,7 %. Vyraznou
symptomatickou ulevu udava vétsina (65 %), v hemody-
namice je prokazovano vyznamné zlepseni az normaliza-
ce stavu. Obecna indika¢ni kritéria zahrnuji funkéni klasi-
fikaci ve tridach 1-1V dle WHO, chirurgickou dostupnost
lézi v hlavnich, lobarnich a segmentarnich vétvich v fecisti
plicnice.

10.2.2 Farmakoterapie

Optimalni farmakoterapie zahrnuje doZivotni podavani
antikoagulancii (i po PEA), diuretik a kysliku pfi proka-
zané hypoxemii nebo u srde¢niho selhdni. Rutinni zava-
déni kavalniho filtru neni v soucasné dobé indikovano.
Farmakoterapie je indikovdna u inoperabilnich nemoc-
nych, dale u nemocnych po PEA s pretrvavajicimi vyssimi
tlaky v plicnici a také v rdmci pfipravy na operacni feseni
- obr. 2. Po provedené PEA museji byt nemocni sledovani
ve specializovanych centrech, doporucena je kontrola he-
modynamiky po 6-12 mésicich po operaci.

10.2.3 Intervencni lécba

Balonkova angioplastika vétvi plicnice je metoda, kterd
se v posledni dobé pouzivd i u nemocnych s perifernimi
lézemi, musi byt provadéna pouze ve specializovanych
centrech. Doporuceni pro diagnostiku a Ié¢bu CTEPH jsou
uvedena v tabulce 29, algoritmus lé¢by je zobrazen na
obrazku 4.

11 Plicni hypertenze nejasného/
multifaktorialniho ptivodu (skupina 5)

Tato skupina PH (tabulka 1) zahrnuje fadu onemocnéni
s komplexni patoetiologii. Spole¢nym znakem této sku-
piny je neznamy patofyziologicky mechanismus vzniku
PH, obvykle je pfitomen néktery z nasledujicich faktoru:
vasokonstrikce v fecisti plicnice, dale proliferativni vasku-
lopatie, zevni komprese, intraluminarni obstrukce, srdec-
ni selhani u stavd s vyssim srde¢nim vydejem, levostranné
srdecni selhani (webova tabulka VII).

U téchto nemocnych je zasadni urcit sprdvnou diagnoé-
zu zakladniho onemocnéni, nebot tomu pak odpovida
i 1é¢ba, samotnd lécba PH je sekundarni. Axiom by mél
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(

Di_a?néza potvrzena
specia

izovanym centrem
pro lécbu CTEPH

)

Celozivotni antikoagulace

v

Stanoveni operability
multidisciplinarnim tymem

]7

Technicky operabilni

A\

( Technicky inoperabilni J

L

4 N\

Prijatelny pomér Nepfijatelny pomér A

rizika a pfinosu rizika a pfinosu® L
\ J Cilena

l farmakoterapie
4 \
Plicni N Perzistentni
endarterektomie symptomaticka PH Zvasit BPA

J

®Na nékterych pracovistich se farmakoterapie a BPA provadéji soubézné.

BPA - balonkova plicni angioplastika; CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary hypertension) - chronicka tromboembolicka plicni hypertenze; PH - plicni hypertenze.
2U technicky operabilnich pacientli s nepfijatelnym pomérem rizika a prinosu |ze uvazovat i o provedeni BPA.

ve specializovaném
centru®

Zvazit Perzistentni zavazna

symptomaticka PH

transplantaci plic

Obr. 4 - Algoritmus pro lécbu chronické tromboembolické plicni hypertenze

znit: ,Léc¢ime plice, nikoliv tlaky.” Vzhledem k tomu, Ze
u této skupiny nemocnych s PH neprobéhly randomizova-
né klinické studie, je 1é¢ba empiricka. Vyznamny je fakt,
Ze u fady onemocnéni je pfitomna i Zilni komponenta pa-
tologického stavu, ktery muze zhorsit podavani vasodila-
tancii.

12 Definice specializovaného centra
pro lécbu plicni hypertenze

Specializované centrum pro diagnostiku a lé¢bu PH musi
splfiovat nékteré zasadni predpoklady, prvnim z nich je
velikost kohorty sledovanych nemocnych. Obecné je uda-
vano, ze optimalni pocet nemocnych vysetfenych v centru
béhem jednoho roku je kolem 200, z nichz alespon polo-
vina by méla mit diagnézu PAH. V zemich s populaci vice
nez 10 milion obyvatel by pak mélo jedno centrum sle-
dovat alespori 300 nemocnych, za minimum je pak pova-
zovano alesporn 50 nemocnych s PAH nebo s CTEPH. V pe-
diatrickych centrech by to mélo byt 30-50 nemocnych za

jeden rok. Doporuceni ke screeningu plicni hypertenze je
ve webové tabulce VIII.

12.1 Pozadavky na tymy a vybaveni
specializovaného centra

1. V centru museji byt specialisté z oboru kardiologie,
specialisté v echokardiografii, invazivni kardiologii,
radiologové, specializované sestry, psychologové
a pracovnici socialni péce.

.V centru musi byt oddéleni s tymem specialistd
v oblasti PH, jednotka intenzivni péce,
echokardiografické pracovisté, pracovisté nukledrni
mediciny, radiologie s CT a MR, ultrasonografii,
oddéleni zatéZové mediciny, pro vysetieni plicnich
funkci, katetrizacni laborator a samoziejmé |ékarna
s veskerou dostupnou medikaci pro nemocné s PH.

. Doporucena je stanovena spoluprace s odesilajicimi
Iékari, echokardiografickymi laboratofemi, ale také
s pracovisti sledujicimi nemocné s onemocnénimi
s moznym vyskytem PH (revmatologicka,
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Webova tabulka VIII - Doporuceni pro screening PAH

Trida Uroven

Doporuceni o S
P doporuceni  dikazi

Klidova echokardiografie je doporucena jako screeningové vysetreni u asymptomatickych nemocnych se SS.

Klidova echokardiografie je doporucena jako screeningové vysetieni u nositeld mutace genu pro BMPR2,
u ptibuznych prvniho stupné nemocnych s HPAH a u pacientd s poPH pred transplantaci jater.

Kombinovany pfistup (zahrnujici echokardiografii, stanoveni biomarkerd, PFT) by mél byt zvazen k predikci
PH u SS.

Pacienti se SS's mPAP 21-24 mm Hg by méli byt castéji kontrolovani kvili vyssimu riziku vzniku PH.

Pocétecni screening s uzitim algoritmu DETECT by mél byt zvazen u dospélych pacientt se SS s trvanim
onemocnéni déle nez tfi roky a predikovanou DLCO < 60 %.

Rocni screening s echokardiografii, PFT a stanovenim biomarkert mize byt zvaZen u pacientt se SS.

Nemocni s pozitivni mutaci PAH a pfibuzni prvniho stupné nemocnych s HPAH by méli jednou za rok
podstoupit echokardiografické vysetreni.

Zatézova echokardiografie neni doporucena k predikci PH u vysoce rizikové populace

DLCO - difuzni kapacita plic; HPAH - hereditarni plicni arteridlni hypertenze; mPAP - stfedni tepenny tlak v plicnici; PAH - plicni arteridlni
hypertenze; PFT - plicni funkéni testy; PH - plicni hypertenze; poPH - portélni plicni hypertenze; SS - systémova sklerodermie.

hematologicka a dalsi). Vyznamna je spoluprace
s pracovistém sledujicim nemocné s VSV, déle
s kardiochirurgickym pracovistém se zkuSenosti
s PEA a s transplantacemi plic.

4. Specializované centrum se musi vénovat siteni
védomosti o PH a onemocnénich provazejicich
PH, a to jak mezi lékafi a sestrami, tak i v obecné
populaci. Vytvoreni organizace pacientt s PH patfi
k velmi pozitivnim néstrojim v psychologické praci
s nemocnymi s timto zadvaznym onemocnénim.
Odbornici specializovaného centra se museji podilet
na pripravé doporucenych postupl v diagnostice
a |écbé PH.

5. Je doporucena spoluprace i na urovni Evropské
kardiologické spolec¢nosti a jejich pracovnich skupin.

Tabulka 29 - Doporuceni pro diagnostiku a lécbu chronické
tromboembolické plicni hypertenze

Doporuceni

U pacientd, ktefi prezili PE, je pfi zatézové
dyspnoe tfeba zvazit moznost CTEPH.

U viech pacientl s CTEPH se doporucuje
provadét celozivotni antikoagulaci.

Doporucuje se, aby u viech pacientl

s CTEPH multidisciplinarni tym odbornikd
stanovil jejich operabilitu a rozhodl o jinych
strategiich lécby.

U pacientt s CTEPH se doporucuje

provést PEA se zastavou obéhu v hluboké
hypotermii.

U symptomatickych pacientd, u nichz tym
odbornikd na lécbu CTEPH, vcetné jednoho
chirurga se zkusenostmi s provadénim PEA,
nalezl perzistentni/recidivujici CTEPH po
chirurgické [écbé nebo inoperabilni CTEPH,
se doporucuje podavat riociguat.

U symptomatickych pacientd, u nichz tym
odbornik( na Iécbu CTEPH, véetné jednoho
chirurga se zkusenostmi s provadénim
PEA, nalezl inoperabilni CTEPH, Ize zvazit
podavani neschvalenych Iéku pro [écbu
PAH.

O interven¢ni BPA Ize uvaZovat u technicky
neoperovatelnych pacientd nebo u pacientt
s nepriznivym pomeérem rizika a pfinosu PEA.
Screening zjistujici pfitomnost CTEPH

u asymptomatickych osob, které prezily PE,
se v soucasnosti nedoporucuje.
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