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Plicni hypertenze zahrnuje stavy charakterizované zvysenim stfedniho tlaku v plicnici nad 25 mmHg. Nejcastéji se vyskytuje u onemoc-
néni srdce nebo plic. Vzacnéji je plicni hypertenze dlisledkem primarniho postizeni plicnich cév (zejména plicni arterialni hypertenze
pfi postizeni plicnich arteriol a chronicka tromboembolicka plicni hypertenze souvisejici s nedostatecnou reperfuzi po akutni plicni
embolii). V 1é¢bé plicni hypertenze u srde¢nich onemocnéni je klicova predevsim lécba zédkladniho srde¢niho onemocnéni. Specificka
vazodilata¢ni lécba neni u plicni hypertenze u srdec¢nich a plicnich onemocnéni indikovana. Lé¢bou volby u chronické tromboembolické
plicni hypertenze je endarterektomie plicnice u pacienti s chirurgicky dosazitelnou trombotickou obstrukci. V 1é¢bé plicni arterialni
hypertenze dominuje farmakoterapie. Nemocni s pozitivnim vazodilatacnim testem jsou indikovani k lé¢bé vysokymi davkami bloka-
tord kalciovych kanald. V pripadé negativniho testu je vedle chronické antikoagulacni Iécby indikovana lIé¢ba prostanoidy, antagonisty
endotelinovych receptori a inhibitory fosfodiesterazy 5.
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Whom and how to treat for pulmonary hypertension

Pulmonary hypertension encompasses conditions in which mean pulmonary artery pressure exceeds 25 mm Hg. It most commonly occurs
in heart and lung diseases. More rarely, pulmonary hypertension is a result of primary involvement of the pulmonary vessels (particularly
pulmonary arterial hypertension with involvement of the pulmonary arterioles and chronic thromboembolic pulmonary hypertension
associated with inadequate reperfusion following acute pulmonary embolism). It is the treatment of the underlying heart disease that
is crucial in the management of pulmonary hypertension in heart diseases. Specific vasodilation therapy is not indicated in pulmonary
hypertension in heart and lung diseases. Pulmonary endarterectomy is the treatment of choice for chronic thromboembolic pulmonary
hypertension in patients with a surgically accessible thrombotic obstruction. Pharmacotherapy is the mainstay of treatment for pulmo-
nary arterial hypertension. Treatment with high doses of calcium channel blockers is indicated in patients with a positive vasodilation
test. In the case of a negative test, treatment with prostanoids, endothelin receptor antagonists, and phosphodiesterase-5 inhibitors is

indicated in addition to chronic anticoagulant therapy.
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Uvod

Plicni hypertenze je syndrom hemodyna-
micky charakterizovany zvysenim stfedniho
tlaku v plicnici nad 25 mmHg. Vzniké jako dd-
sledek mnoha onemocnénf srdce a plic nebo
v souvislosti s poruchami regulace dychani.
Patofyziologickd klasifikace rozdéluje plicni
hypertenzi podle mechanizmu vzniku na pre-
kapildmi (zvyseny tlak v plicnici, normalni v za-
klinénf), postkapilarni (zvyseny tlak v plicnici
i v zaklinéni) a hyperkinetickou (pfi vysokém
minutovém vydeji). Prekapilarni plicni hyper-
tenze je hlavnim dlvodem vzniku izolované
hypertrofie pravé komory srde¢ni, tzv. chronické-
ho cor pulmonale. Klinicka klasifikace rozeznava
Sest kategorif plicni hypertenze: plicn{ arteriadini
hypertenzi (PAH), plicni hypertenzi pfi postizenf
venul a/nebo plicnich kapildr, plicni hypertenzi
pfi onemocnénf levého srdce, plicni hyperten-
Zi pfi respiracnich onemocnénich, chronickou
tromboembolickou plicni hypertenzi (CTEPH)
a plicni hypertenzi z nezndmych pficin nebo
multifaktoridlnfho plvodu (tabulka 1) (1). Klinické

jednotky v kazdé kategorii maji do jisté miry po-
dobnou patogenezi, histologicky obraz, kliniku
a lécbu. Praveé odlisny zplsob lécby jednotlivych
typu plicni hypertenze vysvétluje mimoradnou
dulezitost dobré diferencidlni diagnostiky.

Klinicky obraz a diagnostika
chronickeé plicni hypertenze

Cilem diagnostiky plicnf hypertenze je je-
ji prtkaz nebo vylouceni, urceni jeji etiologie
a zévaznosti. Pozdni diagndza plicni hypertenze,
zejména PAH a CTEPH, jei v zemich s bohatou tra-
dici péce o tyto nemocné stale smutnou realitou.

Syndrom plicni hypertenze se klinicky mani-
festuje nespecificky (pfedevsim dusnosti a inav-
nosti). K daldim symptomim patf{ anginéznf
bolesti na hrudi, synkopy a presynkopy, chrapot,
kasel a hemoptyza.

Ve fyzikdInim nalezu byva akcentace druhé
srde¢ni ozvy nad plicnici, pfftomnost ¢tvrté ozvy
a cvalového rytmu. Treti ozva byva pfitomna
v pokrocilych stadiich onemocnéni. Mlze byt
slysitelny Selest trikuspidalni a pulmonaini re-
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gurgitace. V pokrocilejsich stadiich onemocnéni
je zvy3end napln krénich Zil a hmatnd systolickd
pulzace v prekordiu a v epigastriu pfi hypertrofii
pravé komory, byvaji otoky a cyandza.

Pfi podezfeni na plicni hypertenzi jako
na moznou pfi¢inu obtiZi nemocného je nutno
nejdrive plicni hypertenzi prokdzat nebo vyloucit
(echokardiograficky). V pfipadé prikazu plicni
hypertenze na echokardiografii je nutno nejdrive
vyloucit jeji nejcastéjsi priciny: srdecni onemoc-
néni pfi echokardiografii, plicni onemocnéni spi-
rometricky, lépe pfi celotélové pletysmografii.
Pokud neni plicni hypertenze vysvétlitelnd sr-
dec¢nim nebo plicnim onemocnénim, méli by byt
nemocni sméfovani do specializovanych center.
Pfed odeslanim nemocného je vhodné doplnit
ventila¢né-perfuzni scintigrafii plic k vyloucent
nebo prikazu stavu po plicni embolii.

Lécba plicni hypertenze
u srdec¢nich onemocnéni

Plicni hypertenze nezfidka provazi one-
mocnéni myokardu nebo chlopni levého srdce.



V populaci se jedna o nejcastéjsi chronickou
plicni hypertenzi. Plicni hypertenze u srde¢nich
onemocneéni je typicky postkapildrni. Tlak v za-
klinénf a tlak v plicnici stoupd v pocatecnich
stadiich onemocnénf linedrné. Pozdéji vsak do-
chézf u nékterych nemocnych k nelinedrnimu
narlstu tlaku v plicnici, pfedevsim diky vazokon-
strikci a remodelaci plicnich cév, zvysuje se také
transpulmonalnf gradient. Stav se oznacuje jako
smisend plicni hypertenze.

Pritomnost plicni hypertenze u levostranné-
ho srde¢niho selhani znacné nepfiznivé ovliviu-
je progndzu. Mortalita téchto pacientd je az 3x
vys$si nez u nemocnych bez plicni hypertenze.

V terapii je zakladem adekvatni lé¢ba za-
kladniho onemocnéni levého srdce (diuretika,
inhibitory angiotenzin konvertujiciho enzymu,
beta blokatory, inhibitory fosfodiesterazy, digi-
talis). | pfi normalizaci pInicich tlakd levé komory
viak u fady nemocnych plicni hypertenze pre-
trvava. Jde zejména o pacienty s plicni hyper-
tenzi, jejiz zdvaznost neodpovida zékladnimu
onemocnéni. V takovych pfiipadech se zkousf
nékdy specifickd vazodilatacni lé¢ba napf. sil-
denafilem, zejména u kandidatd transplantace
srdce. Pretrvavajici vyssi plicni cévni rezistence
na vrcholu vazodilata¢niho testu je totiz zasad-
ni prekdzkou transplantace (2). U nemocnych
s chronickym levostrannym srdec¢nim selhanim
vede chronickd Iéc¢ba sildenafilem ke zlepsent
funkeni kapacity a klinického stavu (3). Nejednd
se vsak o postup zatim obecné doporuceny.
I u pacientt s chronickym levostrannym srdec-
nim selhdnim se ukazuje, Ze vyznamnou roli
v patofyziologii jejich plicni hypertenze mdze
hrat aktivace Rho-kindzy a jeji inhibice maze
predstavovat urcitou terapeutickou nadéji.

U nemocnych rezistentnich k farmakotera-
pii a nevhodnych k resynchroniza¢ni terapii Ize
indikovat mechanické srde¢ni podpory, které
slouzi ke zvladnuti akutniho zhorseni nebo jako
most k transplantaci. Vedou také k redukci tlaku
v plicnici.

Lécba plicni hypertenze
u plicnich onemocnéni

Plicnl hypertenze predstavuje ¢astou kom-
plikaci plicnich onemocnéni. Pfesto dosud ne-
mame Zadna relevantni data, kterd by ukazovala
na smysluplnost indikace specifické vazodila-
ta¢ni lé¢by u téchto pacientl. Uritou vyjimkou
mohou byt pacienti s nepfimérené tézkou plicnf
hypertenzi (stfedni tlak v plicnici >40mmHg),
kde pfi¢ina plicni hypertenze nemusi byt pouze
v zakladnim plicnim onemocnénti, ale i v jiném
koincidujicim onemocnéni (PAH, CTEPH, syn-
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Tabulka 1. Klinicka klasifikace chronické plicni hypertenze

1. Plicni arteridlni hypertenze

1.1. Idiopaticka

1.2. Hereditarnf (pfi mutaci v genu pro BMPR2, ALK1, endoglin s nebo bez hereditarni hemorrhagické

teleangiektazie)
1.3. Indukovand abuzem drog a toxickych latek
1.4. Asociovana
m se systémovymi onemocnénimi pojiva
m HIV infekci
m PortdIni hypertenzi
m Vrozenymi srde¢nimi vadami
m Schistosomiasou
m Chronickymi hemolyzami

1". Plicni venookluzivni nemoc a/nebo plicni kapilarni hemangiomatéza

2. Plicni hypertenze pii postizeni levého srdce

2.1. Systolickd dysfunkce
2.2. Diastolické dysfunkce
2.3. Postizeni chlopni

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

3.2. IntersticidIni plicni procesy

3.3. Plicnf onemocneéni s kombinovanou ventila¢ni poruchou

3.3. Obstrukenf spankova apnoe

3.4. Chronicka alveoldrni hypoventilace
3.5. Chronicka vyskova hypoxie

3.6. Vyvojové abnormality

3.1. Chronické obstrukenf plicni nemoc

4. Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze

5. Plicni hypertenze z neznamych pficin a/nebo s multifaktoridlnim mechanizmem vzniku

5.1. Hematologickd onemocnéni: myeloproliferativni onemocnéni, splenektomie
5.2. Systémova onemocnéni, sarkoiddza, histiocytéza X, lymfangioleiomyomatdza, neurofibromatéza,

vaskulitidy

5.3. Metabolické choroby: glykogendzy, Gaucherova choroba, thyreopatie
5.4. Ostatni: nddorova obstrukce, fibrotizujici mediastinitida, chronické rendini selhani

drom obstrukéni spankové apnoe). V pfipadé
podezieni, Ze koinciduje PAH, Ize o specifické
farmakoterapii uvazovat.

Efekt oxygenoterapie spociva predevsim
ve zlepseni oxygenace tkani. U syndromu ob-
strukeni spankové apnoe (OSA) je pfitomnost
plicni hypertenze dokladem manifestace dalsich
komplikaci OSA (arteridIni hypertenze, poruchy
srde¢nfho rytmu, ischemie myokardu) a tedy
nutnosti jeho lé¢by (rezimova opatieni, 1é¢ba
kontinudlnim ptetlakem, chirurgicka lécba). Pi
Uspésné [écbé pretlakem znamky plicni hyper-
tenze Casto ustoupi.

Lécba CTEPH

CTEPH je chronickym dUsledkem akutnf
plicni embolie. Plicni embolie, nékdy opako-
vang, vede u nékterych nemocnych k postup-
nému uzavirani plicniho fecisté (4). Na rozvoji
plicni hypertenze u CTEPH se viak nepodilf
pouze mechanicka obstrukce plicnich cév or-
ganizovanymi tromby, ale také podobné remo-
delacni zmény jako u PAH. V lécebné strategii
otvird tato skute¢nost vedle rekanalizace ob-
literaci i prostor pro farmakoterapii ovliviujici
rozvoj arteriopatie.

Po stanoveni diagnézy CTEPH je indi-
kovana dlouhodobé antikoagula¢ni [é¢ba
warfarinem nebo nizkomolekuldrnim hepa-
rinem. Nékdy pfi lé¢bé dochazi ke zlepseni
hemodynamiky a funkéni zdatnosti. Pokud
po tfimésicni antikoagulacnf 1éCbé pfetrvava
vyznamnéjsi plicni hypertenze, je nezbytné
definitivni vysetfeni s otdzkou vhodné Ié¢ebné
strategie.

Lécebnou metodou volby u CTEPH je
v pfipadé chirurgicky dostupné obstrukce plic-
nich tepen endarterektomie plicnice (PEA) (5).
Indikovani jsou symptomaticti nemocni (zejmé-
na ve stadiu NYHAllla IV) s plicni cévni rezistencf
nad 4 WU (Woodovy jednotky). Po vykonu je
nutnd dozivotni antikoagulace. Akceptovatelnd
mortalita PEA je do 10%.

U nemocnych nevhodnych k chirurgické
intervenci kvli perifernimu postizeni nebo vy-
znamnym pfidruzenym onemocnénim je indi-
kovéna doZivotni antikoagula¢nf lé¢ba.

Efekt specifické farmakoterapie je u CTEPH
naprosto nesrovnatelny s efektem chirurgické
lé¢by pomoci PEA. Prvnim |ékem, ktery pro-
kazal ucinnost u pacientd nevhodnych k PEA
nebo s vyznamnou rezidudIni plicni hypertenzi
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po operaci, je riociguat (stimulator solubilni gua-
nylatcyklazy) (6).

Transplantace plic mUze pfedstavovat fesenf
pro nemocné po nelspésné PEA nebo refrak-
terni k farmakoterapii, popt. nevhodné k PEA.
Dlouhodobé pfezivani po transplantaci je pod-
statné horsi neZ po PEA.

Balonkové angioplastika nenf alternativou
PEA a je stéle spise metodou experimentalni.

Implantace kavélnich filtrd ma byt pfisné
individualizované a je opodstatnénd predevsim
u pacientd s oc¢ekdvanou komplikovanou titracf
antikoagula¢nf lécby

Lécba PAH

PAH predstavuje nejméné ¢astou skupinu
plicni hypertenze. Sou¢asné moznosti jeji 1écby
Ize rozdélit na lé¢bu podpdrnou (antikoagulace,
|é¢ba srde¢niho selhani, oxygenoterapie), Ié¢bu
specifickou (vazodilatacni Ié¢ba blokétory kalci-
ovych kanald, prostanoidy, antagonisty endoteli-
novych receptord a inhibitory fosfodiesterazy 5,
vyhledové rovnéz stimulatory solubilni guanylat-
cyklazy) a lé¢bu nefarmakologickou (balonkova
atridlnf septostomie, transplantace plic) (7, 8).

Pfed zahdjenim lécby PAH je nezbytné peclivé
vysetfeni nemocného ve specializovaném centru
pro plicni hypertenzi véetné invazivniho hemody-
namického vysetfeni s testovanim akutni vazore-
aktivity. Nemocni se zachovalou vazoreaktivitou
(5-10% nemocnych) jsou indikovani k [é¢bé vyso-
kymi davkami blokator( kalciovych kanald za pec-
livého monitorovani efektu. Antikoagulacni lécba

jeindikovana predevsim u idiopatické, hereditarnf
PAH a u PAH asociované s ablizem anorektik, dale
pfi intravendzni [é¢bé prostanoidy.

U nemocnych bez vazodilatacni rezervy
ve funkenf tfidé NYHA Il je indikovana Ié¢ba an-
tagonisty endotelinovych receptord (bosentan,
ambrisentan) nebo inhibitory fosfodiesterazy 5
(sildenafil, tadalafil).

U nemocnych bez vazodilata¢ni rezervy
ve funkeni tfidé NYHA Il je indikovéna lé¢ba
perordlni: ambrisentan, bosentan, sildenafil, ta-
dalafil nebo inhala¢ni prostanoid iloprost. U ne-
mocnych s pokrocilou NYHA [l je indikovana
|é¢ba parenteralnimi prostanoidy: treprostinil,
epoprostenol, popf. lé¢ba kombinacni.

U nemocnych ve funkénim stadiu NYHA IV je
lékem volby intravendzni analog prostacyklinu
epoprostenol, ev. kombinacni Iécba.

Pti selhani farmakoterapie pfipada v Gvahu
balonkova atridInf septostomie a transplantace
plic.

Zaveér

Plicni hypertenze pfedstavuje relativné
¢asto se vyskytujici syndrom, ktery zahrnuje
siroké spektrum moznych pficin zvysenf tlaku
v plicnici. Terapueticky pfistup se pak zasadné
lisi podle typu plicni hypertenze. Specifickou
|é¢bu cilenou na ovlivnéni plicnich cév a pravé
komory srde¢nf vyzaduji pfedevsim vzacnéjsi
formy (PAH, CTEPH). Nutnost ¢asné a kvalitnf
diferencidlni diagnostiky je proto nezbytnym
predpokladem uUcinné terapie.
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