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V roce 1998 byla na Svûtovém sympoziu o primární
plicní hypertenzi v Evianu ve Francii navrÏena nová
klasifikace plicní hypertenze.(1,2) Ta pak byla modifi-
kována na tfietím sympoziu World Heart Organization
(WHO) v Benátkách v roce 2003.(3,4) Nová klasifikace
plicní hypertenze rozeznává tyto formy plicní hyper-
tenze (tabulka I).

Jako plicní arteriální hypertenze se podle klasifi-
kace Svûtové zdravotnické organizace oznaãuje skupina
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Plicní arteriální hypertenze (PAH) sdruÏuje idiopatickou a familiární plicní hypertenzi – PAH pfii kolagenních cévních one-
mocnûních, PAH pfii vrozen˘ch levo-prav˘ch zkratov˘ch vadách, PAH pfii portální hypertenzi, PAH pfii infekci HIV a po abúzu
drog a toxick˘ch látek. V patogenezi PAH do‰lo ke znaãnému rozvoji na‰ich poznatkÛ, kter˘ se promítl i do nov˘ch léãeb-
n˘ch zpÛsobÛ.
PAH je onemocnûní provázené proliferací (buÀky hladkého svalstva i endoteliální buÀky) a okluzemi cév, zpÛsoben˘mi jed-
nak trombózami, jednak proliferativními zmûnami.
Prvotní podnûty remodelace mohou b˘t mechanické (stres cévní stûny) nebo humorální (mediátory zánûtu). Na tyto podnû-
ty reaguje endotel plicních cév, vzniká endoteliální dysfunkce a dochází k nadmûrné tvorbû látek s vazokonstrikãním úãin-
kem i rÛstov˘ch faktorÛ, napfiíklad endotelin-1, tromboxan podporující také vznik trombóz v drobn˘ch plicních tepénkách
a destiãkov˘ rÛstov˘ faktor. 
Tyto pÛsobky vedou nejen k vazokonstrikci, ale stimulují pravdûpodobnû i remodelaci cév. U PAH vzniká porucha rovnováhy
mezi prostacyklinem a tromboxanem ve prospûch tromboxanu. Z vazokonstrikãních pÛsobkÛ stojí zvlá‰tû za zmínku endo-
telin-1, kter˘ je mocn˘m vazokonstriktorem a stimuluje také proliferaci hladkého svalstva plicních tepen. Plazmatická kon-
centrace endotelinu-1 je u PAH zv˘‰ena. Koncentrace endotelinu korelují se závaÏností PAH a dokonce i s prognózou PAH.
SníÏení prostacyklinu a nadmûrná tvorba endotelinu u PAH jsou dÛvodem, proã se prostanoidy a blokátory endotelinov˘ch
receptorÛ staly pilífii léãby PAH.
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pulmonary arterioles, and platelet growth factor.
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Tabulka I

Klasifikace plicní hypertenze podle WHO 2003(3–5)

1.  Plicní arteriální hypertenze
2.  Plicní hypertenze pfii postiÏení levého srdce
3.  Plicní hypertenze provázející plicní choroby

a/nebo hypoxemii
4.  Plicní hypertenze pfii chronické trombotické 

a/nebo embolické nemoci
5.  Plicní hypertenze z jin˘ch pfiíãin
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onemocnûní, pro nûÏ je charakteristická pfiítomnost
plicní prekapilární hypertenze, v histologickém obra-
ze plexiformní arteriopatie, a pfii léãbû je typická
reakce na prostanoidy. Tato klasifikace jiÏ neuÏívá
termín primární plicní hypertenze familiární a spora-
dická a nahrazuje je oznaãením plicní arteriální
hypertenze familiární a idiopatická.

Tabulka II ukazuje formy plicní arteriální hyper-
tenze (PAH).

Proã do‰lo ke zmûnû názvu? Primární plicní hyper-
tenze se nyní naz˘vá idiopatická (familiární) plicní
arteriální hypertenze. Ukázalo se totiÏ, Ïe existují
stavy v kategorii dfiíve naz˘van˘ch „sekundárních“
plicních hypertenzí (napfi. PAH pfii levo-prav˘ch zkra-
tov˘ch srdeãních vadách nebo pfii kolagenních one-
mocnûních nebo po anorekticích atd.), které se histo-
patologicky podobají primární plicní hypertenzi
a vykazují i obdobnou reakci na léãbu.(6)

Roãní incidence idiopatické a familiární plicní 
arte-riální hypertenze v západní populaci se odha-
duje na 1–2 pfiípady na 1 milion obyvatel. PrÛmûrn˘
vûk nemocn˘ch je 35–40 let. Îeny jsou postiÏeny 
asi 1,7krát ãastûji neÏ muÏi; 6–15 % pfiípadÛ je fa-
miliární PAH, ostatní se oznaãují jako hypertenze
idiopatická.(7–10)

Rozvoj PAH je pravdûpodobnû dán kombinací ge-
netick˘ch a vnûj‰ích faktorÛ. Asi v 60 % pfiípadÛ fa-
miliární PAH (fPAH), ve 25 % pfiípadÛ idiopatická
plicní arteriální hypertenze (iPAH) a u 10 %  nemoc-
n˘ch s PAH, vzniklou v souvislosti s uÏíváním ano-
rektik, nalézáme mutaci genu pro receptor BMPR II
(bone morphogenetic protein).(7) Dûdiãnost je autoso-
málnû dominantní s neúplnou penetrací. Gen BMPR2

kóduje receptor BMPR2 pro rÛstové faktory ze skupiny
transformujících rÛstov˘ch faktorÛ β (TGF-β).(5) Defekt
zpÛsoben˘ mutací genu mÛÏe vést k nekontrolované
proliferaci, jejímÏ ekvivalentem je pravdûpodobnû pro-
gresivní remodelace plicních cév pfii PAH. Kromû muta-
ce v genu pro receptor BMPR2 je také pravdûpodobn˘
podíl „down-regulace“ tohoto receptoru v dÛsledku

nadprodukce angiopoetinu 1. Hledají se v‰ak intenziv-
nû dal‰í genetické abnormality u iPAH. 

RIZIKOVÉ FAKTORY

Tabulka III ukazuje rizikové faktory PAH.(4)

PAH A ANOREKTIKA

PAH se také vyskytuje po anorektikách. První „epide-
mie“ PAH byla pozorována v Nûmecku, Rakousku
a ·v˘carsku v 60. letech.(11) Nutné je zde vysvûtlit
pojem „epidemie“. Kardiocentra, která pozorovala
roãnû 1–2 nové pacienty s iPAH, najednou vidûla
roãnû desítky pacientÛ s PAH. Pro tyto nemocné bylo
charakteristické pouÏívání anorektika aminorexfu-
marátu. Tato „epidemie“ PAH vzbudila Ïivé rokování
i na 1. mezinárodním sympoziu o plicní cirkulaci,
pofiádaném v Praze v roce 1969, a diskutoval o ní (ve
prospûch kauzálního vztahu) nositel Nobelovy ceny
za srdeãní katetrizace prof. André Cournand z New
Yorku, kter˘ se praÏského sympozia úãastnil. Pro
kauzální souvislost mezi aminorexfumarátem a vzni-
kem plicní arteriální hypertenze hovofiily dvû skuteã-
nosti. Ke zv˘‰enému v˘skytu PAH do‰lo pouze v ze-
mích, kde toto anorektikum bylo na trhu. V zemích
sousedních, tj. ve Francii na západû a v âeskosloven-
sku na v˘chodû, kde aminorexfumarát na trhu nebyl,
se v˘skyt PAH nezv˘‰il. Druhou skuteãností svûdãící
pro kauzální vztah bylo zji‰tûní, Ïe po staÏení amino-
rexfumarátu z trhu v˘skyt PAH poklesl v Nûmecku,
Rakousku a ve ·v˘carsku na pÛvodní úroveÀ. 
Existovaly v‰ak i skuteãnosti svûdãící proti jedno-
duchému kauzálnímu vztahu. PAH postihla jen ale
zlomek nemocn˘ch uÏívajících anorektika, proto se
pfiedpokládá u tûch ktefií onemocnûli genetická pre-
dispozice. Navíc nálezy morfologicky zji‰tûné u zem-
fiel˘ch byly identické s nálezy iPAH. Koneãnû experi-
mentálnû se nepodafiilo aminorexfumarátem vyvolat
chronickou plicní hypertenzi ani u jednoho ze zkou-
man˘ch zvífiecích druhÛ. BliÏ‰í údaje lze nalézt na
jiném místû.(12) Dnes soudíme, Ïe anorektika pfiedsta-
vují jen rizikov˘ faktor, kter˘ u senzitivních jedincÛ
mÛÏe vést k PAH. 

O 20 let pozdûji bylo zaznamenáno zv˘‰ení inci-
dence plicní hypertenze, klinicky i histologicky obdob-
né jako iPAH, u nemocn˘ch léãen˘ch fenflurami-
nem a dexfenfluraminem.

Vznik PAH souvisí u anorektik s délkou uÏívání,
vût‰inou ji lze nalézt po ‰esti mûsících uÏívání ano-
rektik.(13,14) Ke zv˘‰ení tlaku v plicnici mÛÏe v‰ak dojít
nûkdy i jen po 3–4 t˘dnech uÏívání tûchto látek.

Tabulka II 

Klinické formy plicní arteriální hypertenze (PAH)(3–5)

1.  Idiopatická PAH

2.  Familiární PAH

3.  PAH provázející: 
� kolagenní cévní onemocnûní (napfi. lokalizovaná

koÏní systémová skleróza – syndrom CREST,
RaynaudÛv fenomén, ezofageální dysfunkce,
sklerodaktylie),

� vrozené levo-pravé zkratové vady
� portální hypertenzi
� infekci HIV
� abúzus drog a toxick˘ch látek (anorektika,

amfetamin, metamfetamin, L-tryptofan, kokain,
nûkterá chemoterapeutika)

� ostatní: (Gaucherova choroba, hereditární
hemoragická teleangiektazie (Rendu-Osler-Weber),
myeloproliferativní onemocnûní, splenektomie,
hemoglobinopatie, onemocnûní ‰títné Ïlázy), 

� plicní hypertenze provázející postiÏení venul 
nebo kapilár (plicní veno-okluzivní nemoc, 
plicní kapilární hemangiomatóza),

� persistující plicní hypertenze novorozencÛ

Tabulka III

Rizikové faktory PAH – látky a toxiny podle stupnû dÛkazÛ

Definitivní dÛkazy: 
aminorexfumarát, fenfluramin, dexfenfluramin

Velmi pravdûpodobné: 
amfetaminy, L-tryptofan

MoÏné: 
metaamfetaminy, kokain, chemoterapeutika

Nepravdûpodobné: 
antidepresiva, orální antikoncepce, estrogenová léãba, koufiení
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PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE 
U VROZEN¯CH ZKRATOV¯CH VAD SRDEâNÍCH

U nûkter˘ch nemocn˘ch s vrozenou zkratovou srdeãní
vadou s levo-prav˘m zkratem (patrnû s genetickou pre-
dispozicí) dochází k prudkému zv˘‰ení plicní cévní
rezistence dÛsledkem ireverzibilních anatomick˘ch
zmûn v plicním fieãi‰ti, vzniká tak EisenmengerÛv 
syndrom, spojen˘ s velmi tûÏkou plicní hypertenzí.
Histologické zmûny v plicních fieãi‰ti jsou v‰ak neroze-
znatelné od zmûn pfii idiopatické plicní arteriální hy-
pertenzi. Vzniká z jednodu‰‰ích vad nejãastûji u defek-
tu komorového septa (10 %), poté u defektu síÀového
septa a u otevfiené duãeje.(4) Hlavním faktorem vzni-
ku je udávána velikost levo-pravého zkratu. Témûfi
u v‰ech nemocn˘ch s truncus arteriosus, u 50 % pa-
cientÛ s velk˘m defektem komorového septa (≥ 1,0 cm),
a u 10 % pacientÛ s defektem síÀového septa vznikne
PAH.(4) Nejlep‰í prevencí je ãasná korekce vady.

Je moÏné si pfiedstavit, Ïe pacienti s Eisenmenge-
rov˘m syndromem jsou jedinci, ktefií, kdyby nemûli
zkratovou vrozenou srdeãní vadu se zv˘‰en˘m prÛto-
kem krve plícemi, by mohli onemocnût v pozdûj‰ích
letech iPAH.

DAL·Í ONEMOCNùNÍ PROVÁZENÁ PLICNÍ
HYPERTENZÍ OBDOBNOU iPAH

U systémové sklerodermie se incidence PAH pohybu-
je od 6 do 60 %, nejãastûji u varianty CREST (kalci-
nóza, RaynaudÛv fenomén, ezofageální dysmotilita,
sklerodaktylie).(4) U systémového lupus erythemato-
des je plicní hypertenze pfiítomna u 4–14 % pacientÛ.
Mírnou plicní hypertenzi lze zjistit asi u 20 % pacientÛ
s revmatoidní artritidou, ktefií nemají souãasnû jiné
plicní nebo srdeãní onemocnûní.

Pfiítomnost antinukleárních protilátek, revmatoid-
ního faktoru, zv˘‰en˘ch hodnot IgG a depozit frakcí
komplementu v plicních cévách, svûdãí pro pfiítom-
nost imunologické komponenty.

Porto-pulmonální syndrom provázen˘ PAH nalézá-
me u 2–5 % pacientÛ s jaterní cirhózou a aÏ u 3,5–8,5 %
pacientÛ indikovan˘ch k transplantaci jater. Samotná
jaterní cirhóza bez v˘znamné portální hypertenze
zfiejmû k rozvoji PAH nevede.(3,4)

PAH se vyskytuje také u 0,5 % pacientÛ s infekcí
HIV, coÏ pfiedstavuje 6–12krát vût‰í v˘skyt neÏ je bûÏ-
n˘ v˘skyt iPAH v populaci.(4,5)

ETIOLOGIE

PAH je charakterizována vysokou plicní cévní 
rezistencí se zv˘‰ením tlaku v plicnici a zv˘‰ením
plicní cévní rezistence pfii normálním tlaku v levé síni
nebo v zaklínûní (< 15 mm Hg) – prekapilární forma
plicní hypertenze. Plicní arteriální hypertenze je defi-
nována hemodynamicky stfiedním tlakem v plicnici 
> 25 mm Hg v klidu nebo > 30 mm Hg pfii zátûÏi. Plic-
ní cévní rezistence má b˘t vy‰‰í neÏ 3 j.(5)

U plicní hypertenze pfii hypoxemii (pfii plicních
chorobách) zÛstává hranice hypertenze dfiívûj‰í, tj.
stfiední tlak v plicnici 20 mm Hg a vy‰‰í a tlak v zaklí-
nûní < 12 mm Hg.(12)

Pouze pfii ãtyfiech onemocnûních dosahuje stupeÀ
plicní hypertenze v klidu úrovnû tlakÛ ve velkém obû-

hu, nebo se k nim pfiibliÏuje: pfii PAH u zkratov˘ch
levo-prav˘ch vrozen˘ch vad (EisenmengerÛv syn-
drom), u iPAH a fPAH, u chronické tromboembolické
plicní hypertenze a ojedinûle u nemocn˘ch s mitrální
stenózou (smí‰ená forma plicní hypertenze).

Na zv˘‰ení plicní cévní rezistence se uplatÀuje
zpoãátku endoteliální dysfunkce a vazokonstrikce,
brzy v‰ak dochází k remodelaci plicního arteriálního
fieãi‰tû.(5)

PATOGENEZE PAH

Pfiehlednû patogenezi ukazuje modifikovan˘ obrázek 1
(podle Task Force on diagnosis and treatment of pul-
monary arterial hypertension of the European Society
of Cardiology. Guidelines on diagnosis and treatment
of pulmonary arterial hypertension. Eur Heart J 2004;
25:2243–78).

Endoteliální dysfunkce a remodelace plicních cév 
Endoteliální dysfunkce vede k vazokonstrikci a poz-
dûji k muskularizaci plicních tepének aÏ do perife-
rie. ZároveÀ dochází ke ztlu‰tûní svaloviny medie.
V adventicii proliferují fibroblasty, jeÏ migrují do
vnitfiních vrstev tepenné stûny, a vzniká subintimál-
ní proliferace vaziva. Plicní tepny jsou v dÛsledku
toho tuhé, málo elastické, se ztlu‰tûlou stûnou
a zúÏen˘m lumen. Hypertenzní plicní cévní zmûny
smûfiují k dal‰ímu zv˘‰ení plicního cévního odpo-
ru a plicní hypertenze se dále zvy‰uje.(5,6) Ta vede 
jiÏ uveden˘m bludn˘m kruhem k dal‰í remodelaci
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plicních tepen. Vznikají zmûny nekrotizující arteriti-
dy. V plicní periferii dochází také k nové tvorbû cév-
ních útvarÛ, tzv. plexiformních lézí, které jsou cha-
rakteristické pro tûÏkou plicní hypertenzi. Tyto leze
jsou typick˘m patologickoanatomick˘m nálezem
u iPAH a fPAH a jim podobn˘m tûÏk˘m plicním
hypertenzím, vãetnû Eisenmengerova syndromu.(15,16)

Plexiformní léze obsahují shluk endoteliálních bunûk
s mutacemi receptorÛ somatického TGF-β2. Poru‰ená
angiogenní reakce je podkladem tvorby plexiformních
lézí. V mal˘ch plicních tepnách se tvofií trombózy. 

PAH je tedy onemocnûní provázené proliferací (buÀ-
ky hladkého svalstva i endoteliální buÀky) a okluzemi
cév, zpÛsoben˘mi jednak trombózami, jednak proli-
ferativními zmûnami.

Prvotní podnûty remodelace mohou b˘t buì
mechanické (stres cévní stûny), nebo humorální (me-
diátory zánûtu). Na tyto podnûty reaguje endotel plic-
ních cév, jenÏ produkuje nadmûrnû látky s vazokon-
strikãním úãinkem a rÛstové faktory – napfiíklad
endotelin-1, tromboxan a destiãkov˘ rÛstov˘ faktor
(Platelet Derived Growth Factor – PDGF). Tyto pÛsob-
ky vedou nejen k vazokonstrikci, ale stimulují prav-
dûpodobnû i remodelaci cév.(6)

Opaãn˘m zpÛsobem úãinkují vazodilataãní pÛsob-
ky – oxid dusnat˘ (NO) a prostacyklin. U PAH vzniká
porucha rovnováhy mezi prostacyklinem a tromboxa-
nem ve prospûch tromboxanu. U pacientÛ s PAH jsou
koncentrace metabolitÛ prostacyklinu (6-ketoprosta-
cyklin F2α) v moãi sníÏeny a koncentrace metabolitu
tromboxanu v moãi (tromboxan B2) zv˘‰eny.(17) SníÏe-
na je také tvorba prostacyklinsyntázy v mal˘ch
a stfiedních plicních tepnách.(18) Dochází k pfievaze
vazokonstrikãních a proliferaci pÛsobících pÛsobkÛ.(6)

U PAH lze nalézt sníÏené koncentrace endoteliální
izoformy NO syntázy ve tkáni plicních cév,(19) zv˘‰e-
né koncentrace plazmatického serotoninu a sníÏen˘
obsah serotoninu v krevních destiãkách. Nedávno by-
ly zji‰tûny mutace 2B receptorÛ serotoninového tran-
sportéru 5-hydroxytryptaminu (5-HT2B).(20)

Dal‰í vazodilatátor vazoaktivní intestinální peptid,
kter˘ je souãasnû inhibitorem destiãek a inhibitorem
proliferace bunûk, je sníÏen v séru a plicích pacientÛ
s PAH.(21)

Endoteliální dysfunkce vede také ke zv˘‰ení adhe-
zivity trombocytÛ. Hladina von Willebrandova fakto-
ru, PAI-1 a tPA jsou u nemocn˘ch s PAH zv˘‰eny.
Kromû aktivace destiãek se tromboxan, serotonin
a PDGFβ uvolÀují ve zv˘‰ené mífie. Sérum nemoc-
n˘ch s PAH vykazuje zv˘‰ené hodnoty nûkter˘ch
cytokinÛ, napfiíklad IL-1 a IL-6 a zv˘‰enou koncen-
traci trombomodulinu. Dochází ke sníÏení trombo-
lytické aktivity a pfievaze prokoagulaãní aktivity.(22,23)

Trombotické zmûny jsou dÛsledkem remodelace
a samy ji podporují. Aktivita trombinu stimuluje rÛst
fibroblastÛ i bunûk hladkého svalstva. Souãasnû sti-
muluje tvorbu vazokonstrikãních pÛsobkÛ, napfiíklad
tromboxanu. Také z destiãek se uvolÀují vazokon-
strikãní pÛsobky a souãasnû rÛstové faktory pÛsobící
na endotelie, buÀky hladké svaloviny i fibroblasty. Tak
se remodelace a trombóza bludn˘m kruhem navzájem
ovlivÀují a spoleãnû zhor‰ují plicní hypertenzi.(5)

Vzhledem k pfiítomnosti predispoziãních prokoa-
gulaãních faktorÛ a k pfiítomnosti trombóz v drob-
n˘ch plicních cévách je u v‰ech pacientÛ s PAH indi-

kována dlouhodobá antikoagulaãní léãba. Neexistují
randomizované prospektivní studie s warfarinem,
existuje ale retrospektivní studie porovnávající pfieÏí-
vání nemocn˘ch s iPAH(24) (tabulka IV).

Z vazokonstrikãních pÛsobkÛ stojí zvlá‰tû za zmín-
ku endotelin-1.(25) Ten je mocn˘m vazokonstriktorem
a stimuluje také proliferaci hladkého svalstva plic-
ních tepen.(26) Plazmatická koncentrace endotelinu-1
je u PAH zv˘‰ena a nepfiímo koreluje s velikostí plic-
ního krevního prÛtoku a minutov˘m srdeãním v˘de-
jem. Koncentrace endotelinu korelují se závaÏností
PAH(27) a dokonce i s prognózou PAH.(28)

Endotelin stimuluje neutrofily a Ïírné buÀky a ta-
ké tvorbu cytokinÛ. Je zajímavé, Ïe v plexiformních
lézích lze zjistit zv˘‰enou expresi receptorÛ ET.(25)

Endotelin je jedním z hlavních mediátorÛ PAH; pÛ-
sobí vazokonstrikci, hypertrofii a proliferaci bunûk
hladkého svalstva.(25) Vede k dysfunkci a proliferaci
endoteliálních bunûk. Endotelin podporuje rÛst fi-
broblastÛ a tím i vznik fibrózy,(29) vykazuje prozánûtli-
vé pÛsobení, projevující se uvolnûním cytokinÛ a zv˘-
‰ením permeability cévní stûny. V experimentu vede
chronické zv˘‰ení exprese ET k plicnímu zánûtu
a vede také k plicní fibróze.(30) Tabulka V ukazuje zdÛ-
vodnûní léãby inhibitory endotelinov˘ch receptorÛ.

Tabulka VI ukazuje pfiehled mediátorÛ plicních cév-
ních reakcí u PAH podle Farbera a Lescalza 2004.(6)

Tabulka IV 

Antikoagulaãní léãba u iPAH; pfieÏívání nemocn˘ch s iPAH
nereagujících na léãbu blokátory kalciov˘ch kanálÛ

PfieÏívání Antikoagulaãní Bez antikoagulaãní
nemocn˘ch léãba léãby

Jednoleté 91 % 52 %
Tfiíleté 62 % 31 %
Pûtileté 47 % 31 %

Tabulka V

ZdÛvodnûní léãby inhibitory endotelinov˘ch receptorÛ

� plazmatické koncentrace ET jsou zv˘‰eny u iPAH, 
plicní fibrózy a chorob pojiva (napfi. systémové sklerózy),

� koncentrace ET korelují se závaÏností PAH 
a dokonce i s prognózou PAH,

� ET receptory jsou pfiítomny ve zv˘‰ené mífie 
v plicích pacientÛ s PAH

Tabulka VI

Pfiehled mediátorÛ plicních cévních reakcí u PAH 

Vazokonstrikce Bunûãná proliferace Trombóza

Zv˘‰ení Zv˘‰ení VEGF Zv˘‰ení
tromboxanu tromboxanu

SníÏení SníÏení SníÏení
prostacyklinu prostacyklinu prostacyklinu

SníÏení NO SníÏení NO SníÏení NO
Zv˘‰ení ET-1 Zv˘‰ení ET-1
Zv˘‰ení 5-HT Zv˘‰ení 5-HT Zv˘‰ení 5-HT
SníÏení VIP SníÏení VIP SníÏení VIP

NO – oxid dusnat˘, ET-1 – endotelin-1, 5-HT – 5-hydro-
xytryptamin, VIP – vazoaktivní intestinální peptid (Vascular
Intestinal Peptide), VEGF – vaskulární endoteliální rÛstov˘
faktor (Vascular Endothelial Growth Factor)
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Vyvolávající faktor u idiopatické a familiární PAH
není znám. V ostatních pfiípadech PAH je jím vasku-
litida, hyperkinetická cirkulace, virová infekce (virus
HIV, ale také zfiejmû viturs herpes HHV-8 a virus
hepatitidy C) nebo abúzus anorektik.(5)

PAH vykazuje závaÏnou prognózu.(1,12,31,32) Medián
pfieÏívání pacientÛ s iPAH pfied objevením nov˘ch
léãebn˘ch zpÛsobÛ ãinil ve stadiu NYHA I a II 6 let,
ve stadiu NYHA III 2,5 let a ve stadiu NYHA IV pouze
0,5 roku. Prognóza PAH je hor‰í neÏ nûkter˘ch malig-
ních nádorÛ.

Je nutné bohuÏel konstatovat, Ïe PAH se ãasto dia-
gnostikuje pozdû. Je to zpÛsobeno nihilismem z dfií-
vûj‰ích let, kdy léãebné moÏnosti byly znaãnû omeze-
né. PrÛmûrná doba od poãátku symptomÛ k diagnó-
ze ãiní u PAH 2,5 let. Pozdní diagnóza je zpÛsobena:

a) sníÏen˘m rozpoznáváním, 
b) nespecifick˘mi symptomy,
c) zámûnou za jiné stavy, 
d) skuteãností, Ïe diagnóza PAH je diagnózou per

exclusionem a musí se soustfiedit do vybran˘ch
center (II. interní klinika kardiologie a angio-
logie, VFN a 1. LF UK, Praha 2; Klinika kardio-
logie, IKEM, Praha 4).

Co dûlat pro zv˘‰en˘ záchyt PAH?
V˘razné zlep‰ení znalostí patogeneze a léãby nutí
uvaÏovat o moÏnosti diagnózy PAH. Jak to dûlat? Pro-
vádût screening ohroÏen˘ch skupinu na známky plic-
ní hypertenze, dilatace a hypertrofie pravé komory.

Které skupiny nemocn˘ch je nutné podrobit
screeningu?
V‰echny pfiímé pfiíbuzné nemocn˘ch s idiopatickou
plicní arteriální hypertenzí je proto tfieba vy‰etfiit
a vylouãit moÏnost familiární PAH. Asymptomatické
pfiíbuzné prvního stupnû pacientÛ s PAH je doporu-
ãováno echokardiograficky vy‰etfiovat v intervalu 3–5
let nebo v pfiípadû manifestace moÏn˘ch symptomÛ
plicní hypertenze.

U nemocn˘ch se systémovou sklerodermií má b˘t
vzhledem k vysoké prevalenci plicní hypertenze prove-
deno echokardiografické vy‰etfiení jednou roãnû. Pa-
cienty s ostatními vaskulitidami je doporuãováno
echokardiograficky vy‰etfiit aÏ v pfiípadû vzniku symp-
tomÛ suspektních z plicní hypertenze. U nemocn˘ch
s portální hypertenzí je tfieba provést echokardiografic-
ké vy‰etfiení vÏdy pfied zvaÏovanou transplantací jater.
Pacienty HIV pozitivní a nemocné s anamnézou léã-
by anorektiky je vhodné echokardiograficky vy‰etfiit
v pfiípadû manifestace pfiíznakÛ suspektních z plicní
hypertenze. Je tfieba rovnûÏ provést screening u pa-
cientÛ s vrozen˘mi levo-prav˘mi zkratov˘mi vadami
srdeãními a u nemocn˘ch s anamnézou plicní embolie,
zejména masivní.

V˘razn˘m pokrokem v léãbû bylo zavedení po-
uÏívání trvalé infuze prostacyklinu,(32–34) jakoÏ i po-
dávání nûkter˘ch analog prostacyklinu, Iloprostu
inhalaãnû,(35) treprostinilu trvalou podkoÏní infuzí.(36)

Zavedení neselektivního blokátoru endotelinov˘ch re-
ceptorÛ Bosentanu pfiedstavuje dal‰í v˘znamn˘ po-
krok léãby plicní arteriální hypertenze.(37,38) Zajímavá
se jeví i léãba sildenafilem.(39)

Zkou‰í se i kombinaãní léãba plicní arteriální hy-
pertenze.(40,41)

Je potû‰ující, Ïe zaostávání této problematiky
u nás se poãíná dohánût.(42,43) Zaostávání lze pocho-
pit, protoÏe se jedná vesmûs o léãbu finanãnû nároã-
nou. Údaje z randomizovan˘ch studií, které budou
uvedeny na jiném místû, v‰ak pfiesvûdãivû dokládají,
jak nové léãebné zpÛsoby zmûnily prognózu tohoto
velice váÏného onemocnûní.
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