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* Chronicka tromboembolicka plicni nemoc
(CTEPH) je potencialne plne vylécitelné
onemocneni pomoci plicni endarterektomie.
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* Dlouhodobée prezivani po PEA:
— 1 rok: 94%

Kaplan Meier survivor curve after PEA
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Uloha farmakoterapie

( Diagnéza potvrzena ]

spedalizovanym centrem
pro lécbu CTEPH
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Zvazit BPA

ve spedializovaném
centru®

Zvazit Perzistentni zavaina
transplantaci plic symptomaticka PH

BPA - balonkova plicni angioplastika; CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary hypertension) - chronicka tromboembolicka plicni hypertenze; PH - plicnl hypertenze.
3\ technicky operabilnich pacientd s nepfijatelnym pomérem rizika a pfinosu lze uvaZovat i o provedenl BPA.
®MNa nékterych pracoviitich se farmakoterapie a BPA provadéji soubézné.
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Rezidualni plicni hypertenze

Kumulativni podil prezivajicich (Kaplan-Meier)
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Prezivani neoperovanych

Kumulativni podil preZivajicich (Kaplan-Meier)
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vSichni CTEPH pacienti
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vSichni CTEPH pacienti
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Moznosti farmakoterapie

Signalni cesta ET

Signalni cesta NO

Signalni cesta PGIZ
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Studie Benefit

Bosentan versus placebo u nemocnych s
inoperabilni CTEPH/ residualni PH po PEA

— Dualni antagonista receptoru pro endothelin
157 pacientu; 16 tydnu trvani

Zlepseni v 6MWT statisticky nesignifikantni
(+2,2 metru).

Statisticky signifikantni pokles plicni cévni
rezistence o 24,1%.

Sekundarni endpointy — statisticky
nesignifikantni.
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Riociguat

Jedna se o aktivator
solubilni guanylat cyklasy.

Zvysuje koncentraci
cGMP.

* NO nezavisly stimulator
cGMP




Riociguat

* Vasodilatacni a antiproliferacni mechanismus.
Snizuje plicni cévni rezistenci.
Snizuje hypertrofii prave komory.




Studie CHEST-1

Riociguat versus placebo

262 pacientu; 16 tydnu trvani

Zlepseni v 6MWT + 39179 metru (p 0,001)
Pokles PVR 0 2261228 dyn*s*cm= (p 0,001)
Pokles NT pro BNP 0 291+1717 pg/l (p 0,001)

Ghofrani et al. NEJM 2013, 369: 319-312



Studie CHEST-1 vysledky
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CHEST-2

Extenze studie CHEST-1
* Dlouhodobé sledovani 237 nemocnych.

Mean change from baseline
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CHEST-2
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Nezadouci ucinky

zavrat 10%
nechutenstvi 8%
hypotenze 5%
hemoptyza 3%

zlepSena = stabilizovana = zhorSena
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Studie Merit

« Macitentan - tkanove specificky antagonista
receptoru pro endothelin
— LepSi prunik do tkani
— Mensi hepatotoxicita

e Studie MERIT-1
— 80 pacientu s inoperabilni CTEPH
— Randomizace 1:1 (macitentan/placebo)
— Po 16 tydnech statisticky signifikantni pokles PVR




Kazuistika (05/2016)

Muz 72 let
 OA:

— akutni submasivni plicni embolie v 2011
trvala antikoagulace

— chronicka Zzilni insuficience
— benigni hyperplazie prostaty
NYHA: Ill.st

6MWT: 495 metru




Kazuistika

VENTILACE
PA 2.KAN LPO 2.KAN RPO 2.KAN

AP 2.KAN

PA LPO RPO

Ustav nuklearni mediciny; VFN a 1LF UK




Kazuistika

« Katetrizacni vysetreni srdce:
Selektivni koronarografie:
— RIA proximalni 80% stenoza
— RCx a ACD bez vyznamnych stendz
Hemodynamické vysetreni:
— RA 3 mm Hg
— PAMP 96/35/53 mm Hg
— PCWP 6 mm Hg
— CO 3.57 I/min
— PVR 13.17 W.U.
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Prubéh lécby

 Nemocny kontraindikovan k kombinovanemu
vykonu plicni endarterektomie a chirurgicke
revaskularizaci myokardu.

 |Indikovan k PCI RIA a nasledne farmakologicke
léCbe pomoci Adempasu.




PCI RIA
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Zaver

« Zakladni a nejucinnéjsi IéCbou CTEPH zustava
plicni endarterektomie

« U inoperabilnich nemocnych a nemocnych s
rezidualni plicni hypertenzi je farmakoterapie
sice ,pouze” symptomaticka, ale ucinna forma
leCby.

* Vindividualnich pripadech Ize vyuzit
farmakoterapie jako predlecCeni pred PEA ke
snizeni rizika.




