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Uspésna téhotenstvi u pacientky s tézkou plicni
arterialni hypertenzi

Katerina K. — Zena (1993)

Anamnéza

e 1999 (6 let) — ligace perzistujiciho ductus arteriosus

e 2007 — PTA periferni Casti prave plicni arterie
(znama rezidualni PH — 2007 PAP 69/25 (45) mmHQ)

e 01/2016 — spontanni potrat pro abrupci placenty (34. gestacni tyden)

Rizikové faktory

e Byvala kuracka

~rF r r 33 7r] O

(’8?&“&53' ''''''''''' www.fnol.cz



2017

Anamnéza onemocneéni
e 6 mésicu progredujici dusnost NYHA/WHO |II

Fyzikalni vysetreni

Bez otoku DKK, bez znamek méstnani v malém obéhu
Vyska 168 cm, hmotnost 104 kg

TK 120/80 mmHg, TF 100/min

Sp0O, 98 % na vzduchu

Laboratorni vysetreni

e NT-proBNP: 111 ng/l
e Kreatinin: 47 ymol/l; eGF (CKD-EPI) 2,04 mi/s
e Normalni krevni obraz
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Pomocna Vyéet‘feni CT plicni angiografie 01/2017

Plicni funkéni vysetreni

e Bez obstrukcCni poruchy

e Bez restrikCni poruchy (TLC = 105 % nalezité
hodnoty)

e Mirné snizena difuzni kapacita pro CO

V/Q plicni scintigrafie

e Tromboembolicka nemoc vyloucena

« Plicni embolie vyloucCena
» Kratka stendza plicni arterie pro horni lalok prave plice
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05/2017 — reference do naseho centra pro plicni hypertenzi

Gravidita (neplanovana) — 6. gestacni tyden
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RHC - 05/2017

« Hemodynamika:
RA: mean 10 mmHg
RV: 94/16 mmHg
PA: 95/35, mean 62 mmHg
PAWP: 12 mmHg
TPG: 47 mmHg
PVR: 6,8 WU
CO: 6,9 I/min
Cl: 3,19 I/min/m2

Akutni test vazoreaktivity (epoprostenol 0...12 ng/kg/min)
e Negativni
Zaver:

Tézka plicni arterialni hypertenze
Negativni test vazoreaktivity
Normalni srdecCni vydej pravé komory

[
[
[
e Zvysena plicni vaskularni rezistence
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Inicialni terapie 06/2017

Podrobna diskuse o riziku tehotenstvi a moznych vysledcich
6MWT
e 2/9m, Borg 6

Specificka terapie

e Sildenafil 20 mg 3% denné

e Treprostinil s.c. — 1,25... (cilove = 40) ng/kg/min

Konzultace

e Podrobna konzultace s gynekology zamereno na rizikovost tehotenstvi a pro matku i plod
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Hospitalizace

Elektivni hospitalizace pro optimalizaci medikace

e (Od 24. gestacniho tydne

Anestezilog. Porodnik

e Pravidelné echokardiografické sledovani a monitorovani plodu
e Prechod na i.v. treprostinil (centralni zilni katétr) — koneCna davka 45 ng/kg/min

e Profylakticka davka LMWH Neonatolog

Komplikace

e Castedna trombdza v. jugularis interna |. dx. (spojeno s centralnim Zilnim vstupem)

e Zahajena plna antikoagulacni terapie LMWH (davka upravena dle aPTT/anti-Xa)

(’UNIVERSIT‘I HOSPITAL" WWW.anI .CZ

OLOMOUC



Pece porodnicko gynekolog

OFD (HC)

HC

GA

Cl (BPD/OFD)

DA-ED
DA-S/D

DA-PI

DA-RI 0.68
DA-MD 30.03cmi's]
DA-TAmax 46.70cmi

« 25. gestacni tyden — kortikosteroidy pro urychleni zrani plic plodu
« 28. gestacni tyden — preventivni RhD aloimunizace (podani IgG anti-D)
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Porod

« 33. gestacni tyden — Cisarsky rez

* Neuroaxialni anestezie

« Zajisteno ECMO standby (6F kanyly — femoralni arterie a zila zajisteny po indukci anestézie)
« Bez komplikaci

 Pobyt na JIP 4 dny
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Poporodni obdobi

4 tydny po porodu
e Bez komplikaci, bez znamek selhani prave komory

e PokracCuje terapie sildenafil a treprostinilem

e Prechod z i.v. treprostinilu na s.c. treprostinil po zhojeni laparotomie

Novorozenec
e /namky predcasného porodu — nizka porodni hmotnost 1700 g
e Jednotka intenzivni peCe Novorozeneckeho oddeleni

e Bez zavaznych komplikaci
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2017 - 2023

« Pacientka v nizkém riziku bez kardiopulmonalnich komorbidit.

RHC 03/2018
« Hemodynamika:
RA: mean 4 mmHg
RV: 79/0 mmHg
PA: 80/25, mean 50 mmHg
PAWP: 10 mmHg
PVR: 5,5 WU
CO: 7,2 I/min
Cl: 3,7 I/min/m2

Zaver: Tézka plicni arterialni hypertenze
Normalni srdecCni vydej pravé komory
Zvysena plicni vaskularni rezistence
Lécba:

e Pokracuje terapie sildenafil a treprostinil
e Vzhledem k lokalnim nezadoucim uc€inkim byla pacientce v 05/2019 implantovana pumpa pro intravendzni podavani treprostinilu
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02/2023 — verifikovane tehotenstvi

Gravidita (neplanovana) — 8. gestacni tyden
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Hospitalizace a porod

Od 34. gestacniho tydne

e Pravidelné klinické sledovani s echokardiografii a monitorovani plodu
e Prechod z intravenozniho treprostinilu na subkutanni ihned po potvrzeni tehotenstvi

e Behem hospitalizace prfechod ze s.c. zpét na i.v. treprostinil (centralni zilni katéetr) — konecCna
davka 40 ng/kg/min

e Profylakticka davka LMWH

Cisarsky rez 34+4 gestacniho tydne

e Neuroaxialni anestézie
e Zajisténo zalozni ECMO (6F kanyly — femoralni arterie a zila zajistény po indukci anestézie)
e Bez komplikaci
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04/2024 — verifikovaneé tehotenstvi

Gravidita (neplanovana) — 13. gestacni tyden
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Hospitalizace 9/2024

e Od 34. gestacniho tydne
e Pravidelneé sledovani echokardiografii a monitorovani plodu
e Bez prfechodu z s.c. na i.v. treprostinil — koneCna davka 40 ng/kg/min

e 34. gestacni tyden — kortikosteroidy pro urychleni zrani plic plodu
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Porod a poporodni obdobi

e 34 + 5. gestacni tyden — Cisarsky rez

Neuroaxialni anestézie

Zajisténo zalozni ECMO (6F kanyly — femoralni arterie a zila zajistény po indukci anestézie)
Bez komplikaci

Pobyt na JIP 3 dny pro monitorovani

O O O O

e 4 tydny po porodu
o Bez komplikaci, bez znamek selhani prave komory
o PokracCuje terapie sildenafilem a treprostinilem s.c.

e Novorozenec
o Znamky predcasného porodu — pozdné predcasny novorozenec, nizka porodni hmotnost 2350 g

o Jednotka intenzivni péCe pro nedonosené

o Bez zavaznych komplikaci
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Soucasnost

Pacientka po trech uspésnych porodech (2017, 2023, 2024)

e Pokracuje terapie sildenafil a treprostinil
e Pacientka v nizkém rizikovém profilu

Fyzikalni vysSetreni
Bez otoku DKK, bez znamek méstnani v malém obéhu
Vyska 168 cm, hmotnost 82 kg

TK 115/75 mmHg, TF 67/min
Sp0O, 98 % na vzduchu

Laboratorni vysetreni

e NT-proBNP: 106 ng/L
e Kreatinin: 43 ymol/l; eGF (CKD-EPI) 2,18 mi/s
e Normalni krevni obraz
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PAH a tehotenstvi

Téhotenstvi u pacientek s plicni arterialni hypertenzi (PAH)

e Spojeno s vyznamnou materskou mortalitou a rizikem pro plod
e Specificka terapie PAH vede ke zlepSeni vysledku

Historicka analyza (2017-2023)
e Materska mortalita: 11-25 %

7th-World-Symposium-on-Pulmonary-Hypertension-Proceedings

Moderni terapie PAH

e Data z USA, Zapadni Evropy a Australie — 3 centra pro PH, 2007-2010, prospektivni studie
e 20 tehotenstvi
o 69 % (18 pacientek) porodilo zdravé déti
62 % (16 téhotenstvi) uspésnych — porod zdraveho ditéte bez komplikaci
12 % (3 pacientky) zemrelo
4 % (1 pacientka) rozvoj selhani pravé komory vyzadujici urgentni transplantaci srdce a plic
8 potratl (2 spontanni, 6 indukovanych)

O O O O
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PAH a tehotenstvi

« ESC/ERS PH guidelines 2022, 2015

« 7' WORLD SYMPOSIUM ON PULMONARY HYPERTENSION

Rizika pro matku

e Selhani pravé komory

e Hyperkoagulacni stav (zvysSeneé riziko tromboembolickych pfihod)

Zvyseni koagulacnich faktoru a fibrinogenu
Snizeni protein S
Ziskana rezistence k proteinu C

e Hemodynamicky stres

e Komplikace krvaceni

e Pouziti celkové anestézie

Riziko pro plod

o Umrti
e PredcCasny porod
e Rustova retardace

X
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Womaen of childbearing potential - Recommendation Table &

R it is recommended that PAH patients avoid pregrancy l

|
Recommendations
It is recommended to avoid pregnancy in patients with PAH.
Pulmonary Hypertension + SVR ~10% tC0 30-50% 4 Blood volume 40—100%
Progesterone Stroke volume E
J,Pulmonary compliance NO/prostacyclins Heart rate I Red blood cell mass 25%
1' Pulmonary vascular pressure
T Right-to-left RV dilation
Right Ventricle shunt ‘
[PAH-CHD] R faiure
Volume overload
Afterload
Wall stress
Hypertrophy
i . LV underfilling
RV failure + €O
Acidosis
- | Pregnancy ':-T:;Ek 1 Blood volume t Venous
asma volume SHEE v
iheine Bp Rl T Vasovagal reflex return
Stroke volume SVR

Cardiac output
Hypercoagulability
Compression of the
IVC by the uterus
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It is recommended to provide women of
childbearing potential with PAH with clear
~ - contraceptive advice, considering the individual needs
PAH a tehotenstvi fte vt o e mpcers o
contraceptive failure are significant in PAH
It is recommended that women with PAH who
consider pregnancy or who become pregnant

receive prompt counselling in an experienced PH
centre, to facilitate genetic counselling and shared
decision-making, and to provide psychological
support to the patients and their families where
needed

For women with PAH having a termination of

Faktory spojené s nizsim rizikem téehotenstvi

e Dobre kontrolovana PAH se specifickou terapii
Nizka plicni vaskularni rezistence (PVR) ey b o it s be

e (Odezva na blokatory vapnikovych kanalu performed in PH centres, with psychological
support provided to the patients and their families

For women with PAH who desire to have children,
where available, adoption and surrogacy with pre-

Faktory spojené s vyssim rizikem tehotenstvi

e Nekontrolovana PAH e =
i conception genetic counselling may be considered

e \ysoka PVR . ; .

As teratogenic potential has been reported in
e Prvni tehotenstvi pre-clinical models for endothelin receptor
e Pouziti celkové anestézie antagonists and riociguat, these drugs are not

. 359377
e VysSi hodnoty PAP v ranych stadiich téhotenstvi (Katsuragi et al., 2012) [SCOMENOon MG ProgTicy,
. . . PAH, pulmonary arterial hypertension; PH, pulmonary hypertension.
Zhorseni stavu béhem téehotenstvi *Class of recommendation.

®Level of evidence.
e NejCasteji mezi 20. a 24. gestaCnim tydnem a Casné ve tfetim trimestru

Jais X et al. Eur Respir J 2012; 40: 881-885;

(,UNIVERSITY HOSPITAL" Katsuragi S et al. Circ J 2012; 76: 2249-2254; www.fnol.cz
Ulgreu Bonnin M et al. Anesthesiology 2005; 102: 1133-1137;

ESC/ERS 2022
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PAH-specificka terapie

Skupina leka Priklady

Antagonisté endotelinovych bosentan, ambrisentan, macitentan
receptoru (ERA)

Inhibitory fosfodiesterazy typu 5 sildenafil, tadalafil

(PDE-5)

Stimulator guanylatcyklazy riociguat

Prostanoidy (prostacyklinova epoprostenol (Lv.), treprostinil,
analoga) iloprost (inh/s.c/iv)
Antagonisté recept. pro selexipag

prostacyklin (IP agonisté)

Blokatory kalciovych kanali (u nifedipin, diltiazem, amlodipin
vasoreaktivnich pacientek)

K Nedoporucen /
kontraindikovan

A Lze pouzitu
vybranych pacientek

K t4F
Teratogennd GCinek (malformace plodu), nutno vysadit
pred otéhotnénim.

Nejsou prokazany teratogenni GGinky u lidi mohou byt
pouZity v t&hotenstvi k udrZeni plicné vazodilatace a
zZlepieni funkce pravého srdce.

Teratogenni — embryotoxicky, nutno prerusit pfed
podetim.

Bez prokazané teratogenity, Casto preferovand moZnost
l&coy.

Nedostatek dat, potenciaini riziko pro plod.

Pouze u prokazané pozitivni vazoreaktivity. s monitoraci
krevniho tlaku a perfuze.

(,uu.vmsmosp.w https://www.wsphassociation.org/wp-content/uploads/2024/09/7th-World-Symposium-on-Pulmonary-Hypertension-Proceedings. pdf www.fnol.cz
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PAH-specificka terapie

Pregnant patient
with PAH

/ \ Stop ETRA and warfarin/coumadin

Refer to high risk obstetrician

: Monthly clinic visits
Therapeutlc First tri £ > Monthly echocardiogram, BNP and 6MWT
abortion Irst iimester Optimize PAH therapy
Start LMWH - if bed rest or inpatient’
Recommend therapeutic abortion if right
heart failure develops

Multidisciplinary approach with high risk
obstetrician, PAH physician and
anesthesiologist

Second trimester == | Monthly clinic visits

Monthly echocardiogram, BNP and 6MWT
Start LMWH - if bed rest or inpatients

Optimize PAH therapy

For women with PAH having a termination of
Multidisciplinary approach with high risk pregnancy, it is recommended that this be
obstetrician, PAH physician and performed in PH centres, with psychological

. c
anesthesiologist : : : o
Third trimester Weekly clinic visits support provnfled to the patuen’:s and their fa'mulues
' Weekly echocardiogram, BNP and 6MWT For women with PAH who desire to have children,
Start LMWH - if bed rest or inpatient where available, adoption and surrogacy with pre- C
Elective cesarean section at week 34 . : , .
Close postoperative ICU monitoring CONCEption 8 courseling iy, e considered
As teratogenic potential has been reported in .

. . . ) ) pre-clinical models for endothelin receptor
* No controlled studies or comparative studies of different PAH treatment regimens. e

recommended during pregnancy’> >’

(,umveasmospmﬁ Pulmonary arterial hypertension in pregnant women - Scientific Figure on ResearchGate. Available from: https://www.researchgate.net/figure/Recommended- www.fnol.cz
OLOMOUC evaluation-and-follow-up-of-a-pregnant-patient-with-pulmonary-arterial_figl 232236712 [accessed 4 May 2025] ' '
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PAH terapie

Antikoagulacni Iééba muze byt zvazena u té€hotnych Zen s plicni arterialni hypertenzi (PAH) ke snizeni rizika zilni tromboembolické
nemoci (VTE).

Antagoniste vitaminu K jsou kontraindikovani v prvnim trimestru.
Preferovano je podavani nizkomolekularnich heparinu (LMWH).

Pri symptomech pravostranného srdecCniho selhani nebo perifernich otocich mohou byt diuretika nezbytna, avsak je treba
opatrnosti, protoZze mohou sniZit prutok krve placentou.

Spironolakton by mel byt vylouCen, nebot ma antiandrogenni ucinky v prvnim trimestru.
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Zpusoby porodu

« Optimalni naéasovani a zpusob porodu nebyly stanoveny
« Vaginalni porod (s pouzitim indukce a asistovaného vedeni porodu)

- Méné krevnich ztrat, méné infekci, nizsi riziko tromboembolickych komplikaci

- Potencialné nepriznivé hemodynamicke zmeny.

- Valsalvav manévr (snizeni Zilniho navratu), vazovagalni reakce, bolest porodu muze vyvolat stimulaci sympatického nervoveho
systému (zvySena srdecni frekvence muze zménit systémovou a plicni cévni rezistenci a vést k hemodynamické
nestabilité), ,autotransfuze” pfi délozni kontrakci, porodni acidéza, hyperkapnie nebo hypoxie (vedouci ke zvysSeni tlaku v plicni tepné)

 Planovany cisarsky rez

- Eliminuje komplikace spojené s porodem a pri vaginalnich kontrakcich i vzhledem k mensi Casové narocCnosti

- dukladné monitorovani

-  ECMO (extrakorporalni membranova oxygenace) v pohotovosti

- Preferovana regionalni anestezie, pokud je to mozné

- Obvykle mezi 36.—38. gestacnim tydnem — kompromis mezi zdravim matky a dostatecnou zralosti plodu, aby se snizilo riziko
spontanniho porodu
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Poporodni péece

Prvnich 4 tydny po porodu — nejvyssi riziko mortality

e Selhani pravé srdeCni komory
e Tromboembolickeé prihody

Nutnost monitorace nékolik dni az tydntl po porodu, pokraéovani v terapii specifické pro plicni arterialni hypertenzi (PAH)
Kojeni se obvykle nedoporucuje

e Plicni vazodilatatory mohou byt vyluCovany do materskeého miéka
e Negativni vliv prolaktinu na myokard

Novorozenci

e \/ysoke riziko predCasného porodu
e Jednotka intenzivni péCe na Novorozoneckem oddeleni
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V 4 A" 4
Zaver
* Pripad uspésného a bezpec¢ného pouziti sildenafilu a treprostinilu béehem téhotenstvi u pacientky s PAH

* Navzdory zlepsSeni vysledku téhotenstvi u PAH diky specifické 1écbé zustava mortalita a morbidita stale vysoka.

 Lepsi vysledky lécby PAH vedou ke zvysujicimu se poctu téhotenstvi u zen s PAH.

« Multidisciplinarni pristup je nezbytny. CARDIOLOGIST

< >

OBSTETRICIAN CARDIAC
SURGEON
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THANK YOU FOR YOUR ATTENTION
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