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Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) vznika pfi postupné obstrukci plicnich cév organizaci tromb0 v lumen tepen
a pfi remodelaci plicnich arteriol v perfundovanych oblastech. Vysledkem téchto zmén je postupny vzestup tlak(l v plicnici, zvyseni
plicni cévni rezistence a v dlouhodobém pohledu pravostranné srdecni selhani. Dfive se uvadélo, ze CTEPH vznik4 asi u 0,1-0,5 % pa-
misté vylouceni nebo potvrzeni pfitomnosti plicni hypertenze, zjisténi pficin obtizi nemocného, nasleduje urceni velikosti plicni hyper-
tenze a urceni jeji etiologie. Pokud je prokézano, Ze se skute¢né jedna o CTEPH, je nutné urit lokalizaci a rozsah postizeni plicniho
cévniho fecisté. Zakladni metody pouzivané v diagnostice CTEPH predstavuji echokardiografie s dopplerovskym vysetfenim, plicni
scintigrafie a pravostranna srdecni katetrizace. K urceni lokalizace postizeni jednotlivych vétvi plicnice slouzi vypocetni tomografie
a magneticka rezonance s podanim kontrastni latky; zlatym standardem stale z(stava zejména plicni angiografie. Optimalni lé¢bou
u CTEPH je chirurgické feseni — endarterektomie plicnice u pacientl s chirurgicky dosazitelnou obstrukci jednotlivych vétvi arteria
pulmonalis. Ve spravné indikovanych pfipadech vede Uspésna operace az k normalizaci tlakd v plicnici. U pacientd, ktefi nejsou vhod-
nymi kandidaty chirurgické [écby, pfedstavuje v souc¢asné dobé alternativu medikamentézni Ié¢ba (prostacyklin, bosentan, sildenafil),
vzacnéji balonkova angioplastika nebo transplantace plic. Rozsahlejsi zkuSenosti viak schézeji. Program endarterektomie plicnice byl
v Ceské republice zaveden v roce 2004 v Kardiocentru Vieobecné fakultni nemocnice. Od zafi 2004 do ¢ervna 2009 bylo provedeno
118 operaci - endarterektomii. Nezbytnym predpokladem uUspéchu je tuzka multidisciplinarni spoluprace a zkusenosti s komplexni
diagnostikou a lé¢bou plicni hypertenze.
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Aschermann M, Jansa P, Ambroz D, et al. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Cor Vasa 2009;51(7-8):481-487.

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) develops during progressive obstruction of lung vessels through organization
of thrombi in the arterial lumen and remodeling of lung arterioles in perfused regions. The result of these alterations is a progressive
increase in pulmonary artery pressures, an increase in pulmonary vascular resistance and, in the long run, right-heart failure. While CTEPH
was originally believed to develop in about 0.1-0.5% of survivors of acute pulmonary embolism, a number of papers have reported an
incidence of up to ten times higher. While the primary goal of diagnosis of CTEPH is to rule out or confirm the presence of pulmonary
hypertension as the cause of the patient’s problems, this is followed by determining the severity of pulmonary hypertension and identifying
its etiology. In those confirmed to have CTEPH, it is critical to determine the location and extent of pulmonary vascular bed involvement.
The basic methods used to diagnose CTEPH include Doppler echocardiography, lung scintigraphy and right-heart catheterization. While
lesions involving the individual pulmonary artery branches are located using contrast-enhanced computed tomography and magnetic
resonance imaging, lung scintigraphy continues to be the gold standard. The optimal therapeutic modality in CTEPH is surgery, i.e.,
pulmonary artery endarterectomy in patients with surgically accessible obstruction of the individual branches of the pulmonary artery.
In properly indicated cases, successful surgery may even result in normalization of pulmonary artery pressures. Alternative treatments
in patients ineligible for surgery include drug therapy (prostacyclin, bosentan, sildenafil) or, more rarely, balloon angioplasty or lung
transplantation; however, the body of experience is not large. A program of pulmonary artery endarterectomy in the Czech Republic
was launched in the Heart Center of the Prague-based General University Hospital in 2004. A total of 118 endarterectomy procedures
have been performed in the period from September 2004 through June 2009. A prerequisite for a successful outcome is close
multidisciplinary cooperation and experience with comprehensive diagnosis and treatment of pulmonary hypertension.
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Uvod

Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH)
je jednou z nejcastéjsich pricin prekapilarni plicni hyper-
tenze (podrobny popis pric¢in chronické plicni hypertenze
je v tabulce klinické Benatské klasifikace, kterou zde ne-
uvadime, protoze je soucdsti ¢lanku MUDr. D. Ambroze
v tomto ¢isle Cor et Vasa). Jedna nebo vice plicnich embo-
lif vedou k rozvoji nalezu intraluminalné organizovanych
trombtl, sten6z a uzavért jednotlivych vétvi plicnice. Du-
sledkem je postupny vzestup tlakii v plicnici, zvy$eni plicni
arteriolarni rezistence (PAR) a pozdéji pravostranné srde¢-
ni selhdni. Poznatky z poslednich let ukazuji, ze v patofy-
ziologii CTEPH se uplatiiuje vice mechanismi - rozvoj
onemocnéni neni vysvétlen jako nasledek pouhé obliterace
vétvi plicnice organizovanymi tromby. K rozvoji plicni
hypertenze u téchto nemocnych ptispivaji mimo jiné také
zmény na drovni mikrocirkulace, kde jsou zmény typické
pro idiopatické formy plicni hypertenze. Hodnota tlaku
v plicnici proto neodpovida rozsahu postizeni zjistovaného
angiograficky. Diagnostika i lé¢ba CTEPH vyzaduji kom-
plexni interdisciplinarni ptistup, ktery lze uplatriovat pouze
ve specializovanych centrech. Je nezbytné, aby pro nemoc-
né byla zajisténa péce jak konzervativni, tak velmi G¢inna
1é¢ba chirurgicka. Zasluhou rozvoje metody plicni tromb-
endarterektomie v poslednich dvaceti letech se CTEPH stala
jedinou formou tézké chronické plicni hypertenze, kterou
je mozné uspésné vylécit.!?

Epidemiologie

NIV

Epidemiologie CTEPH neni pfesné znama. Jednou z pfic¢in
je jisté vztah CTEPH k akutni plicni embolii, jejiz vyskyt
v populaci rovnéz presné nezname. Stanoveni incidence
CTEPH je velmi obtizné predevsim proto, ze vice nez
polovina pacientt s CTEPH md anamnézu akutni plicni
embolie zcela némou. Podle American Heart Association
je zilni trombdza s plicni embolii (PE) tfetim nejcastéjsim
cévnim onemocnénim v USA; pfesnd incidence CTEPH
viak neni znama. Proti difvéj$im odhadtim, Ze k rozvoji
CTEPH dojde u 0,1-0,5 % nemocnych, ktefi preziji epi-
zodu akutni plicni embolie, se vsak v soucasné dobé
ukazuje, Ze vyskyt CTEPH je jisté vys$$i.® V prospektivni
studii Penga a spol.,* kterd zahrnuje 223 pacientd s akut-
ni PE, byla kumulativni incidence CTEPH 3,1 % v prvnim
roce a 3,8 % ve druhém roce po akutni plicni embolii.
Vyssi riziko vzniku CTEPH bylo prokdzano u nemocnych
mladsiho véku, u opakované PE a pfi vétsim rozsahu
poruchy perfuze plicnich cév. Vyssi vyskyt CTEPH vsak
muze byt z¢asti zpusoben jiz ptitomnou plicni hyperten-
zi v dobé manifestace predpokladané prvni epizody
akutni PE. Becattini a spol.®) prokdzali v prospektivni
studii s 259 nemocnymi po akutni symptomatické plicni
embolii (v obdobi minimalné tfi let) vyskyt CTEPH
u 0,8 % pacientd.

V Ceské republice se ro¢ni vyskyt odhaduje na 10 000

Vv

plicnich embolii. Nejéastéjsi vyskyt je ve véku kolem sedm-
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desati let. U mladych jedinct je vyskyt plicni embolie nizky,
riziko u Zen vsak zvy$uje uzivani peroralnich kontraceptiv.
Vyskyt plicni embolie se dlouhodobé nesnizuje. Tuto sku-
tecnost lze vysvétlit vy$§im prezivanim po traumatech,
nértistem poctu chirurgickych i internistickych intervenci
u stars$ich nemocnych, a tim rozs$ifenim populace s rizikem
vzniku trombdzy.

Patofyziologie

V patofyziologii CTEPH je jisté pouze to, Ze souvisi s akut-
ni plicni embolif; soucasné je vSak nepochybné, ze rozvoj
CTEPH nelze vysvétlit samotnou obliteraci plicnich cév
organizovanymi nerekanalizovanymi tromby. Svéd¢i pro to
prokazany fakt, ze u vice nez 90 % nemocnych po akutni
PE dochazi jiz béhem prvnich 30 dnii po PE prakticky
ke kompletnimu rozlozeni embolizovanych trombi a k nor-
malizaci hemodynamiky bez ohledu na antikoagula¢ni
1é¢bu.® U nékterych nemocnych s prokdzanou prvni
akutni PE se muze ve skute¢nosti jednat o recidivu dfive
asymptomatické plicni embolie. Z hlediska vzniku CTEPH,
jako dusledku plicni embolie, se nabizi nékolik moznych
souvislosti:

> CTEPH jako dtisledek prvni epizody plicni embolie,

> CTEPH jako dtisledek opétované plicni embolie,

> CTEPH jako dtisledek milidrni plicni embolie.

U vice nez 90 % nemocnych po akutni plicni embolii
dochazi jiz béhem prvnich 30 dnt od prihody prakticky
ke kompletni lyze embolizovanych trombt a k normalizaci
hemodynamiky bez ohledu na antikoagula¢ni lé¢bu. U rady
nemocnych s dokumentovanou prvni piihodou akutni
plicni embolie se mtze ve skute¢nosti jednat o recidivu dtive
asymptomatické plicni embolie. OvSem ani opakovana PE
vznik CTEPH nevysvétli; epizody dusnosti u nemocnych
s CTEPH jsou ¢asto omylem povazovany za recidivy plicni
embolie, coz bylo prokazano nezménénym nalezem na per-
fuznim plicnim scintigramu u téchto nemocnych.?” Je také
znamo, ze recidivy vyznamnéjsi PE, které by vedly ke vzni-
ku tézké plicni hypertenze, maji samy o sobé velmi $patnou
prognozu, a proto nemohou byt béznou pricinou CTEPH.

Také tuvahy o ,miliarni“ plicni embolii jako pri¢iné
CTEPH nejsou ziejmé spravné. Potvrzuje to bezpecnost
perfuzni scintigrafie plic, pfi niz dochazi k embolizaci az
5 % plicniho cévniho fecisté znacenym albuminem (velikost
jednotlivych ¢astecek je 8-50 um). Po tomto vySetteni nebyl
vznik chronické plicni hypertenze nikdy prokdzan.®

Jaky je tedy vztah tromboembolické nemoci a CTEPH?
Akutni PE md zdsadni vyznam v obou ptipadech, ve sku-
tecnosti ale muze jit o dvé samostatné klinické jednotky.
Tromboembolickd nemoc a CTEPH se lisi vékovou distri-
buci, kdyz CTEPH postihuje mlad$i jedince. Rozdilny je
u nich také vyskyt rizikovych faktori — obvyklé laborator-
ni rizikové faktory tromboembolické nemoci se vétsinou
u CTEPH nenalézaji. Naopak, u 10-20 % pacientti s CTEPH
jsou pozitivni antikardiolipinové protilatky a vyssi koncen-
trace faktoru VIII, stejné jako u jinych forem chronické
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plicni hypertenze. Vys§i riziko vzniku CTEPH je u chro-
nickych zanétlivych procest, po splenektomii, u myelopro-
liferativniho syndromu, a pfi pritomnosti ventrikulo-
-atridlnich spojek pfi 1é¢bé hydrocefalu. Je také zndmo, ze
u tromboembolické nemoci dochdzi k recidivim PE i pii
zavedené antikoagula¢ni 1é¢bé, naopak CTEPH muze
progredovat bez prokazanych recidiv PE. Také po chirur-
gické 1é¢bé CTEPH se PE vyskytuje pouze vyjimecné.

Intravaskuldrni koagulace se podili na rozvoji mnoha
forem chronické plicni hypertenze. Mize souviset s gene-
tickou dispozici nebo byt dasledkem dysfunkce cévniho
endotelu a trombocytu v dusledku cévniho postizeni.
U CTEPH dosud nebyla prokézana role tradi¢nich protrom-
botickych rizikovych faktort, jako je deficit antitrombinu,
proteinu S a proteinu C. Na vzniku tromb in situ a fixaci
trombt embolizovanych se v§ak u CTEPH pravdépodobné
vyznamné podili alterovana fibrinolyza. Vyznam pfitom-
nosti plexiformnich 1ézi u CTEPH ztistava nejasny. Existu-
ji vSak zpravy, ze nemocni s plexiformnimi lézemi mivaji
lep$i hemodynamicky a funkéni u¢inek endarterektomie
plicnice. Jejich nalez v$ak nikterak nekoreluje s vékem ne-
mocného, délkou trvani choroby a tiZi plicni hypertenze.

V soucasné dobé se predpoklada, ze podobné jako
u plicni arteridlni hypertenze (PAH) existuje geneticka
dispozice pro vznik CTEPH, ktera zatim nebyla presné
uréena. Také ostatni molekuldrni mechanismy, které se
na rozvoji CTEPH podileji, jsou pravdépodobné velmi
podobné jako u jinych typt tézké chronické plicni hyper-
tenze.

Klinicky obraz

Pouze asi tietina pacient s CTEPH ma anamnézu piihody
akutni plicni embolie, na kterou navazuji po bezptiznako-
vém obdobi trvajicim mésice az roky vlastni priznaky
CTEPH. V ostatnich pripadech v anamnéze znamky akut-
ni plicni embolie chybéji a v popredi symptomatologie je
nejcastéji az progredujici namahova dusnost, ktera souvisi
zfejmé s drazdénim perifernich chemoreceptori pti hypo-
xemii a s drazdénim ,,stretch” receptort v plicnich cévach.®
Namahovd dusnost je ¢asto provazena Uinavnosti a ztratou
funkéni zdatnosti, mohou se vyskytovat také presynkopy
a synkopy. Synkopa, ktera vznika pti nahlé redukci moz-
kové perfuze, miize byt nasledkem nedostate¢ného zvyseni
srde¢niho vydeje pri reakci na télesnou zatéz. U nékterych
nemocnych se manifestuji bolesti na hrudi, které jsou
shodné jako u jinych forem tézké chronické plicni hyper-
tenze."? Pfi¢inou angindznich bolesti je dilatace kmene
plicnice nebo ischemie pravé komory pti zvySenych plnicich
tlacich a pti jeji hypertrofii. Palpitace jsou nejcastéji proje-
vem supraventrikuldrni tachykardie. Nemocni s plicni hy-
pertenzi jsou velmi citlivi k hemodynamickym dtisledktim
tachykardie nebo ztraty sitiového prispévku béhem diasto-
ly pti fibrilaci nebo flutteru sini.

Nechutenstvi, nausea ¢i bolesti bficha mohou souviset
s kongesci traviciho traktu nebo s pfitomnosti ascitu
u pravostranného srde¢niho selhani.
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Podkladem nahlé smrti u nemocnych s CTEPH miuze
byt maligni arytmie, jejiz vznik je potencovan hypoxemii
a aciddzou, recidiva plicni embolie nebo infarkt myokardu.
Ostatni nemocni vét§inou umiraji pod obrazem progredu-
jiciho a lé¢ebné neovlivnitelného srde¢niho selhani.

P1i fyzikdlnim vysetfeni se vyskytuji projevy podle po-
kroc¢ilosti onemocnéni, tendence k hypotenzi jako dusledek
syndromu nizkého srde¢niho vydeje je typicka zejména pro
nemocné s tézkou plicni hypertenzi. U vét§iny nemocnych
je zvySend napln krénich 7il a hmatnd systolicka pulsace
v prekordiu a v epigastriu pfi hypertrofii pravé komory. Pti
tézkém pravostranném srde¢nim selhani napln krénich zil
dosahuje az k thlu mandibuly a je pozitivni Kussmaulovo
znameni (vzestup ndplné krénich Zil v inspiriu proti nor-
malnimu poklesu). Zvy$eni Zilniho tlaku u dlouhotrvajici
pravostranné srde¢ni insuficience vede nékdy k mirnému
exoftalmu. Napln krénich zil Ize zvysit tlakem na jatra
(hepatojugularni reflux). Vyrazna vlna u jugularniho zilni-
ho pulsu, ktera se zvySuje v inspiriu jako projev funkéni
trikuspidalni regurgitace, je spolu se zvy$enou naplni kr¢-
nich zil projevem pravostranného srde¢niho selhdni.
Hmatnd systolicka pulsace ve II. nebo III. mezizebii paras-
ternalné vlevo muize byt podminéna plicni hypertenzi, mtze
byt ale také nalezem fyziologickym. Zvétsend prava komo-
ra rovnéz podminuje systolickou pulsaci prekordia a epi-
gastria.

Casné systolické klapnuti (systolicky klik), které nésle-
duje bezprostfedné po prvni ozvé, vznika pri plicni hyper-
tenzi pravdépodobné prudkym a netplnym otevienim
pulmonaélni chlopné, nasledovanym vypuzenim krve
do plicnice. U plicni hypertenze byva akcentace druhé
srde¢ni ozvy nad plicnici, déle je mozné nalézat ¢tvrtou
ozvu a cvalovy rytmus. Tfeti ozva byva pfitomna v pokro-
¢ilych stadiich onemocnéni. Charakteristicky je $elest tri-
kuspidalni, pti dilataci anulu pulmonalni chlopné u plicni
hypertenze je ve II. mezizebii vlevo, ale ¢asto i vpravo,
slysitelny regurgita¢ni decrescendovy pandiastolicky Selest
(8elest Grahama-Steela), provazeny hmatnym virem a pul-
monalni regurgitaci; zndmkami pokrocilého onemocnéni
jsou periferni otoky a cyandza. V literatute byva jako rela-
tivné patognomicky priznak CTEPH uvadén Selest nad
plicemi, zejména nad dolnimi laloky - jako disledek tur-
bulentniho proudéni v oblastech s ¢aste¢nou okluzi plicnich
cév; v praxi je vSak slySet jen vzacné. Poslechové fenomény
z oblasti pravého srdce zesiluji v inspiriu v dusledku zvyse-
ného zilniho névratu (Riveruv pfiznak). Pravostranné
srde¢ni selhdni byva provazeno fluidothoraxem, hepatome-
galii (venostaticky tumor jater), ascitem a otoky dolnich
koncetin. U leziciho pacienta byvé charakteristické prosak-
nuti sakralni oblasti i za neptitomnosti otokt dolnich
koncetin.

Diagnostika

V diagnostice plicni hypertenze je cilem nejprve priikaz
nebo vylouceni plicni hypertenze u pacienta s podezielymi
symptomy; pokud je hypertenze v plicnici prokdzana, na-
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sleduje stanoveni jeji zavaznosti a uréeni typu plicni hyper-
tenze. Cilem provadénych vysetfeni je priikaz nebo vylou-
¢eni plicni hypertenze u pacienta s podezfelymi symptomy,
stanoveni jeji zavaznosti a peclivé odliseni jinych typt
chronické prekapildrni plicni hypertenze — u nemocnych
s CTEPH jde o zasadni rozhodnuti z hlediska indikace
chirurgické 1é¢by."

Elektrokardiografické vysetfeni ma pro diagnézu hyper-
trofie pravé komory vysokou specificitu, ale relativné nizkou
senzitivitu. Pfi nartstu tlaku v plicnici nalézame na EKG
alespon jednu z téchto znamek: posun elektrické osy srde¢-
ni doprava nejméné o 30° proti piivodni pozici; invertova-
n4, bifazickd nebo oplostéla vina T ve svodech z pravého
prekordia V1-V3, deprese useku ST ve svodech IL, III, aVE,
inkompletni nebo kompletni blokdda pravého Tawarova
raménka. Znamkou pokrocilej$iho onemocnéni je vyssi
voltdz kmitu R ve svodech z pravého prekordia, sklon
elektrické osy srde¢ni doprava (ve frontalni roviné vice nez
+105°). K dal$im EKG znamkam patfi rotace osy ve sméru
hodinovych ru¢icek, obraz QR ve svodu aVR a EKG znam-
ky zvét$eni pravé siné (P pulmonale, vysoké vice nez 3 mm,
hrotnaté, nejéastéji ve svodech II, III, aVF).

Na RTG hrudniku byva ptitomna dilatace centralnich
kmenti plicnice, provazena zuzenim perifernich vétvi. Pro
plicni hypertenzi svéd¢i rozsifeni sestupné vétve pravé
plicnice (truncus intermedius) u muzi nad 17 mm, u Zen
nad 15 mm, nebo jeho rozsifeni proti pivodnimu rozméru
0 3 mm a vice. U pokro¢ilého onemocnéni dochdzi k rota-
ci srdce proti sméru hodinovych ruci¢ek, zmensuje se nebo
mizi aortalni knoflik, pravd komora, ktera se posouva do-
predu a doleva, vypliuje retrosternalni prostor. V zado-
-pfedni projekci pak muze prava komora tvorit levou
konturu stinu srde¢niho. V nékterych pripadech muze byt
patrna rozdilnd transparence v jednotlivych plicnich polich,
ktera koresponduje s ruzné perfundovanymi oblastmi
v disledku trombotické obstrukce plicnich cév.1?

Zasadni postaveni ma echokardiografie s dopplerovskym
vySetfenim. Vedle diferencidlni diagnostiky umoznuje
zhodnotit velikost, tvar a funkci pravé komory. Pro odhad
stupné plicni hypertenze je nezbytné dopplerovské echo-
kardiografické vysetieni. Systolicky tlak v plicnici Ize od-
hadnout z vrcholového gradientu trikuspidalni regurgitace
po pricteni tlaku v pravé sini.’® Za hranici normotenze
v plicnici jsou u mladsich jedinct povazovany hodnoty
35 mm Hg, u starsich osob 40 mm Hg. Pfitomnost perikar-
dialniho vypotku u CTEPH je povazovana za vyznamny
neptiznivy prognosticky ukazatel. U symptomatickych
nemocnych s hrani¢nimi tlaky v plicnici v klidu muze byt
pritomna zavaznd plicni hypertenze pii zatézi, kterou lze
detekovat zatézovym echokardiografickym vy$etfenim.

K odhaleni rizika rozvoje CTEPH by méli byt echokar-
diograficky vySetfeni vSichni pacienti asi Sest tydni po epi-
zodé akutni plicni embolie a pak zejména ti, u nichz dojde
béhem dalsiho obdobi k manifestaci symptomi podezrelych
z plicni hypertenze. Sonografické znamky probéhlé hlubo-
ké zilni trombdzy dolnich koncetin nalézame jen u 35-45 %
nemocnych.
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V diagnostice CTEPH ma stéle dilezité misto ventilacni
a perfuzni scintigrafie, nebot normalni nalez scintigrafie
diagnézu CTEPH prakticky vylu¢uje. Naopak, pro onemoc-
néni je charakteristicky nalez jednoho nebo vice segmen-
tarnich ¢i vétsich defektt perfuze bez korespondujicich
defekti ventilace."* Pitomnost vice¢etnych oboustrannych
perfuznich defekti muze vedle CTEPH souviset rovnéz
s angiosarkomem plicnice, plicni venookluzivni nemoci,
vaskulitidou plicnich cév nebo fibrotizujici mediastinitidou.
Pravé nehomogenni poruchy perfuze a unilaterdlni nalezy
jsou suspektni z jiné pri¢iny nez CTEPH.

Perfuzni, pfipadné ventila¢ni a perfuzni scintigrafie plic,
byvala zakladni, Siroce rozsifenou metodou pro detekci
plicni embolie s vysokou senzitivitou, ale nizkou specifici-
tou."® Jeji vyznam v diagnostice akutni plicni embolie je
vSak pravem zastinén diky dostupnosti a rozvoji CT angio-
grafie. Naopak u CTEPH je ventila¢ni a perfuzni scintigra-
fie nadrazena CT angiografii. Svéd¢i o tom zkusenosti z fady
center, které se problematice CTEPH vénuji. Pfi soucasné
analyze vysledkii zminénych zobrazovacich metod u 149
nemocnych bez CTEPH byla senzitivita ventila¢ni a perfuz-
ni scintigrafie plic 96-97,4 %, specificita 90-95 %.1°

CT angiografie je vySetfeni, které umoziuje ziskat troj-
rozmérny obraz excentricky lokalizovanych trombt v plic-
nich tepndch nebo v jejich sténé."” Pti pouziti CT s vysokou
rozliSovaci schopnosti (HRCT) byvé nalez mozaikovité
struktury plicniho parenchymu, ktery je pro CTEPH rela-
tivné patognomicky. Negativni nalez na CT angiografii
nevylu¢uje CTEPH. Hlavni vyznam CT angiografie spoci-
va ve vyloucenti jinych vzacnych klinickych jednotek, které
se mohou klinicky CTEPH podobat a maji zasadné odli$nou
plicni hypertenze (idiopatickd plicni arteridlni hypertenze,
plicni kapildarni hemangiomatdza). Nespecificky nalez
mediastindlni lymfadenopatie, ktery byva relativné casty
u idiopatické plicni arterialni hypertenze, plicni kapilarni
hemangiomatézy nebo venookluzivni nemoci, je pro
CTEPH zna¢né netypicky a pokud je pritomen, muze
svédcit o perifernim postizeni.

Pti CT angiografii je rovnéz mozné vy$etfeni srde¢nich
dutin a velkych cév,"® velikosti srde¢nich komor, tvaru
mezikomorového septa, pfitomnosti vrozenych vyvojovych
vad, vyznamnosti trikuspidalni insuficience pfi hodnoceni
refluxu kontrastu do dolni duté Zily a jaternich zil a kone¢-
né velikosti a lokalizace bronchialnich tepen.

Pomér praméru pravé a levé komory srde¢ni > 1:1
svéd¢i pro dilataci pravé komory.

Nékteré vrozené srde¢ni vady (defekt septa sini typu
sinus venosus, persistujici tepenna ducej, anomadlni navrat
plicnich zil) nemuseji byt pti transthorakalnim echokardio-
grafickém vySetfeni zfetelné a mohou byt odhaleny pti CT
angiografii.

CT angiografie mize rovnéz identifikovat dilatované
bronchidlni arterie. Tento nalez je pro CTEPH charakteris-
ticky a miize vyznamné komplikovat chirurgickou lécbu.

Angiografie plicnice obvykle navazuje na katetriza¢ni
vySetfeni a zlistavd nadale zasadnim vysetfenim k defini-
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tivnimu stanoveni diagnézy CTEPH a k rozhodnuti
o zptsobu 1é¢by.)

Zahrnuje sérii projekei v jednotlivych fazich perfuze
od vstfiku kontrastni latky do plicnice az do Zilni faze
véetné parenchymografie slouzici k zobrazeni neperfundo-
vanych oblasti (viz obrdzek I). Invazivni vySetfeni ma byt
zasadné provadéno na pracovisti specializovaném na péci
o pacienty s plicni hypertenzi, nejlépe pfimo v centru, které
se zabyva chirurgickou 1é¢bou CTEPH.

Interpretace angiogramu je komplikovanéjsi nez pri
angiografii pro akutni plicni embolii. U CTEPH se popisu-
je pét charakteristickych angiografickych nalezti, které se
rtizné kombinuji:
> stop kontrastni latky zptisobeny obstrukci vétve plicnice;

tento nalez, pokud je pfitomen proximdlné ve kmeni

plicnice, mize mimikovat jeji agenezi,

> pricné pruhy uvnitf cévniho lumen, které pripominaji
struny,

> nepravidelnosti cévni stény stendzy s poststenotickymi
dilatacemi,

> absence segmentarnich nebo lobarnich vétvi plicnice
s odpovidajicimi defekty v parenchymu.

Angiograficky lze prokazat u CTEPH dilatované bron-
chidlni tepny jejich selektivnim nasttikem z hrudni aorty.
Tento nélez je pro CTEPH znac¢né typicky, a¢ neni zcela
patognomicky.?” Vyznamnou kolaterdlni bronchidlni cir-
kulaci nalézame také u nékterych chronickych plicnich
onemocnéni nebo u nékterych vrozenych srde¢nich vad.

Vypocetni tomografickda angiografie (CT) prinasi u ne-
mocnych s CTEPH fadu typickych nélezi: excentricky
lokalizované tromby v plicnich tepnach, subpleuralni
denzity a mozaikovitou strukturu plicniho parenchymu,
dilatované oddily pravého srdce a centralni kmeny plicnice.
Neptitomnost centralné lokalizovanych trombt diagnézu
CTEPH nevylucuje, typicky se nachdzi u periferni formy
tohoto onemocnéni.

Obréazek 1 Angiogram nemocné s CTEPH (prava bocni projekce)
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Pouziti magnetické rezonance v diagnostice CTEPH je
u nas dosud limitovdno omezenou dostupnosti vysetieni;
magnetickd rezonance vyznamné prispiva napt. k odliSeni
tumordzni etiologie postizeni plicnich cév.?!

Lécba

Pfi potvrzeni diagnézy CTEPH je indikovana chronicka
antikoagula¢nilécba s cilovym INR 2,5-3, ktera muize prispét
ke zlep$eni hemodynamiky a funkéni zdatnosti. Asympto-
matické nebo oligosymptomatické nemocné s pretrvavajici
lehkou plicni hypertenzi a normalni funkei pravé komory
je vhodné pravidelné echokardiograficky kontrolovat. Pokud
po tfimési¢ni antikoagulaéni 1é¢bé pretrvava vyznamnéjsi
plicni hypertenze, je nezbytné podrobné vysetfeni s rozhod-
nutim o vhodné 1écebné strategii.

Kauzalni lé¢bu CTEPH predstavuje chirurgicky postup,
plicni endarterektomie (PEA).®? Pro jeji indikaci je zcela
zasadni prikaz lokalizace obstrukce plicniho cévniho fe-
¢isté. Z hlediska lokalizace obstrukce v fecisti plicnice je
CTEPH Kklasifikovana do ¢tyt typa. U L. typu jsou pritom-
ny centralni tromby, pro IL typ je charakteristicka pritom-
nost trombt v segmentarnich vétvich, u IIL. typu se
tromby nachdzeji v subsegmentarnich vétvich; IV. typ
predstavuje periferni postizeni a tromby vznikajici in situ
pti PAH. Postizeni typu I a II predstavuje indikaci k chi-
rurgické 1é¢bé (endarterektomii plicnice), viz obrdzek 2;
postizeni typu III je pro indikaci PEA hrani¢ni a rozhod-
nuti musi byt individualni. U postizeni IV. typu je endar-
terektomie kontraindikovana.®

K nejzavaznéj$im poopera¢nim komplikacim patfi
pretrvavajici plicni hypertenze. Tento stav se nejcastéji
objevuje pfi neadekvétni endarterektomii nebo pfi vyznam-
ném perifernim postiZeni, které nebylo pred operaci roz-
poznano, dale je to reperfuzni edém v endarterektomova-
nych oblastech plic. Poopera¢ni mortalita se vyznamné
zvys$uje, kdyZz po operaci nedojde k poklesu plicni cévni

Obrazek 2 Endarterium odstranéné u nemocné s CTEPH
pfi plicni endarterektomii

CTEPH - chronicka tromboembolicka plicni hypertenze
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rezistence o vice nez 50 % hodnot pfed operaci. Pétileté
prezivani po PEA se pohybuje mezi 75-80 %. Po operaci
dochdzi u vétdiny nemocnych prakticky k normalizaci he-
modynamickych parametrii. Pfi echokardiografickém sle-
dovani je zfejmd rychld normalizace velikosti pravostrannych
oddild a postupna regrese hypertrofie pravé komory a tpra-
va jeji systolické funkce (viz obrdzek 3). Rovnéz se vyznam-
né zlepsuje funkéni zdatnost hodnocend testem Sestiminu-
tovou chtizi (viz obrdzek 4).

V pooperaénim obdobi je tfeba zahdjit jiz 4-8 hodin
po operaci prevenci reokluze antikoagulaci heparinem,
od 8.-14. dne se pokracuje v peroralni antikoagulaci
warfarinem. Dlouhodoba antikoagula¢ni lé¢ba po operaci
je nezbytnd, néktera pracovisté rovnéz implantuji kavalni
filtr.®

U nemocnych, ktefi nejsou kandidaty PEA, je metodou
volby balonkova angioplastika vétvi plicnice, ktera mutze
vést pii postupné dilataci lalokovych vétvi ke zlep$eni né-
kterych hemodynamickych parametrt a ke zlepSeni
funkéni zdatnosti. U¢inek viak neni pochopitelné tak vy-
znamny jako po chirurgické intervenci.®

V poslednich letech se u CTEPH, stejné jako u plicni
arteridlni hypertenze, pouziva také 1é¢ba medikamentdzni.
Zkouseji se prostanoidy, antagonisté receptort pro endotelin
a inhibitory fosfodiesterdzy.?® Specifickd 1é¢ba muze byt

Obrazek 3 Vyrazna dilatace pravostrannych srdecnich oddila
pfi echokardiografickém vysetfeni u nemocné s tézkou CTEPH
(nahofe) a normalizace nélezu dva tydny po Uspésné PEA
(dole)

CTEPH - chronickéd tromboembolické plicni hypertenze, PEA - plicni endarte-
rektomie
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Obrazek 4 Vzdalenost pfi testu Sestiminutovou chiizi (m)
u nemocnych indikovanych k PEA v Kardiocentru V3eobecné
fakultni nemocnici v Praze

PEA - plicni endarterektomie

u CTEPH indikovana v nékolika pripadech: podéava se pre-
dev$im nemocnym s kontraindikaci PEA pro postizeni
predevsim perifernich ¢asti plicnich cév nebo pro pritomnost
jinych onemocnéni, kterd zvys$uji riziko vykonu. Dale se
medikamentézni 1é¢ba zkousi v predopera¢nim obdobi
k ovlivnéni neptiznivych hemodynamickych parametrii - pri
sttednim tlaku v plicnici > 50 mm Hg, srde¢nim inde-
xu < 2 I/min/m~ a plicni cévni rezistenci > 1 000 dyn/s/cm™.
Posledni indika¢ni oblasti pro farmaka je vyznamna pre-
trvavajici rezidualni plicni hypertenze po operaci. Vyskytuje
se u 10-15 % nemocnych. Ur¢itou alternativu pro ¢ast ne-
mocnych nevhodnych k PEA predstavuje transplantace plic;
zasadnim obecnym problémem je nedostatek darcti. Vykon
je u CTEPH komplikovan navic vysokym rizikem krvacivych
komplikaci pti vyznamné kolateralni cirkulaci z interkostal-
nich a bronchidlnich tepen. Dlouhodobé preZivani po trans-
plantaci je podstatné horsi neZ po PEA.

Progndza

U nelécené symptomatické CTEPH je prognéza Spatna.
Pfezivani nemocnych je v inverznim vztahu k vysi plicni
hypertenze v dobé diagnézy onemocnéni bez ohledu
na pocet epizod plicni embolie, lokalizaci obstrukce a vék.
Pravdépodobnost dvouletého preziti u pacienta se stied-
nim tlakem v plicnici > 40 mm Hg je asi 30 %, pfi tlaku
> 50 mm Hg pak pouhych 10 %.?” Prognézu nemocnych
mohou neptiznivé ovliviiovat nékteré dalsi okolnosti one-
mocnéni. Hor$i prognézu maji nemocni s CTEPH po sple-
nektomii, s permanentnimi zilnimi katetry a s pritomnosti
chronickych zanétlivych procest.®

Situace v Ceské republice

Komplexni pé¢e o nemocné s CTEPH v Ceské republice je
soustfedéna do Kardiocentra V$eobecné fakultni nemoc-
nice v Praze. Prvni dvé operace byly provedeny v zati 2004.
Do ¢ervna 2009 bylo dosud odoperovano 118 nemocnych,
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¢asna mortalita je 5,5 %. Nemocni kontraindikovani k chi-
rurgickému vykonu nebo pacienti s rezidudlni plicni hy-
pertenzi po PEA jsou indikovani ke specifické medikamen-
tozni 1é¢be.

Zaver

Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze je jednou
ze zavaznych pric¢in tézké plicni hypertenze, ktera ma bez
1é¢by velmi nepfiznivou prognédzu. Od ostatnich klinickych
jednotek manifestujicich se syndromem plicni hypertenze
se li$i pfedevsim v tom, Ze vyznamnou ¢ast nemocnych je
mozné zcela vylécit chirurgickou intervenci. Diagnostika je
znaéné slozita, vyzaduje velkou zkusenost; v celém rozsahu
md byt provadéna jen na pracovisti, které se vénuje proble-
matice plicni hypertenze véetné CTEPH a umoziuje také
chirurgickou 1é¢bu. Zasadnim zptisobem, jak lze diagnos-
tiku zlepsit, je zvy$ovani povédomi o CTEPH a moznostech
a dostupnosti jeji 1é¢by mezi lékarskou vefejnosti. Véasné
vysloveni podezieni a odeslani pacienta do specializované-
ho centra vede k rychlému stanoveni diagnézy. Echokardio-
grafické vySetfeni vSech nemocnych po akutni plicni em-
bolii muze odliovat skupinu nemocnych se zvy$enym ri-
zikem vzniku CTEPH. Urceni optimalni lé¢ebné strategie
je stale zalozeno predevs$im na klinické zkuSenosti a vyza-
duje tzkou interdisciplinarni spolupraci mezi kardiologem,
kardiochirurgem, anesteziologem a radiologem.

Program endarterektomie plicnice byl v Ceské republice
zaveden v roce 2004 v Kardiocentru V$eobecné fakultni
nemocnice v Praze, kde se rovnéz soustfeduje péce o ne-
mocné s plicni arteridlni hypertenzi u nas. Z evropskych
zku$enosti je zfejmé, Zze jedno centrum provadéjici end-
arterektomie plicnice s dobrymi vysledky je pro zemi nasi
velikosti a poc¢tu obyvatel zcela dostacujici.

Literatura

1. McNeil K, Dunning J. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension
(CTEPH). Heart 2007;93:1152-8.

2. Jamieson SW, Kapelanski DP. Pulmonary endarterectomy. Curr Probl Surg
2000;37:165-252.

3. Fedullo PF, Auger WR, Kerr KM, et al. Chronic thromboembolic pulmonary
hypertension. N Engl J Med 2001;345:1465-72.

4. Pengo V, Lensing AWA, Prins MH, et al. Incidence of chronic thrombo-
embolic pulmonary hypertension after pulmonary embolism. N Engl J Med
2004;350:2257-64.

5. Becattini C, Agnelli G, Pesavento G, et al. Incidence of chronic thrombo-
embolic pulmonary hypertension after a first episode of pulmonary
embolism. Chest 2006;130:172-5.

6. Tapson VF, Humbert M. Incidence and prevalence of chronic thromboem-
bolic pulmonary hypertension. From acute to chronic pulmonary embolism.
Proc Am Thorac Surg 2006;3:564-7.

CorVasa 2009;51(7-8)

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

27.

28.

. Davidson PH, Armitage GH, Mcllveen DJS, et al. Chronic cor pulmonale due

to silent pulmonary embolism. Lancet 1956;2:224-6.

. Neumann RD, Sostman HD, Gottschalk A. Current status of ventilation-per-

fusion imaging. Sem Nucl Med 1980;X:198-237.

. Dartevelle P, Fadel E, Mussot S, et al. Chronic thromboembolic pulmonary

hypertension. Eur Respir J 2004;23:637-48.

. Hoeper MM, Mayer E, Simonneau G, et al. Chronic thromboembolic pul-

monary hypertension. Circulation 2006;113:2011-20.

. Coulden R. State-of-the-art imaging techniques in chronic thromboembolic

pulmonary hypertension. Proc Am Thorac Soc 2006;3:577-83.

. Schmidt HC, Kauczor HU, Schild HH, et al. Pulmonary hypertension in

patients with chronic pulmonary thromboembolism: chest radiograph and
CT evaluation before and after surgery. Eur Radiol 1996;6:817-25.

. Daniels LB, Krummen DE, Blanchard DG. Echocardiography in pulmonary

vascular disease. Cardiol Clin 2004;22:383-99.

. Lisbona R, Kreisman H, Novales-Diaz H, et al. Perfusion lung scanning:

differentiation of primary from thromboembolic pulmonary hypertension.
Am J Roentgenol 1985;144:27-30.

. Neumann RD, Sostman HD, Gottschalk A. Current status of ventilation-per-

fusion imaging. Sem Nucl Med 1980;X:198-237.

. Tunariu N, Gibbs SJR, Win Z, et al. Ventilation-perfusion scintigraphy is more

sensitive than multidetector CTPA in detecting chronic thromboembolic
pulmonary disease as a treatable cause of pulmonary hypertension. J Nucl
Med 2007;48:680-4.

. Schoepf UJ, Becker CR, Hofmann LK, et al. Multislice CT angiography. Eur

Radiol 2003;13:1946-61.

. McKie SJ, Hardwick DJ, Reid JH, et al. Features of cardiac disease demon-

strated on CT pulmonary angiography. Clin Radiol 2005;60:31-8.

. Pitton MB, Duber C, Mayer E, et al. Hemodynamic effects of nonionic

contrast bolus injection and oxygen inhalation during pulmonary angio-
graphy in patients with chronic major-vessel thromboembolic pulmonary
hypertension. Circulation 1996;94:2485-91.

Endrys J, Hayat N, Cherian G, et al. Comparison of bronchopulmonary
collaterals and collateral blood flow in patients with chronic thromboem-
bolic and primary pulmonary hypertension. Heart 1997;78:171-6.
Kreitner KF, Kunz RP, Ley S, et al. Chronic thromboembolic pulmonary
hypertension - assessment by magnetic resonance imaging. Eur Radiol
2007;17:11-21.

Jamieson SW, Kapelanski DP, Sakakibara N, et al. Pulmonary thrombo-
endarterectomy. Experience and results in 1,500 cases. Ann Thorac Surg
2003;76:1457-64.

Thistlethwaite PA, Mo A, Madami MM, et al. Operative classification of
thromboembolic disease determines outcome after pulmonary endarte-
rectomy. J Thorac Cardiovasc Surg 2002;124:1203-11.

Klepetko W, Mayer E, Sandoval J, et al. Interventional and surgical mo-
dalities of treatment for pulmonary arterial hypertension. J Am Coll Car-
diol 2004;43:735-805.

Feinstein JA, Goldhaber SZ, Lock JE, at al. Balloon pulmonary angioplasty
for treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Cir-
culation 2001;103:10-3.

Bresser P, Pepke-Zaba J, Jais X, et al. Medical therapies for chronic thrombo-
embolic pulmonary hypertension. Proc Am Thorac Soc 2006;3:594-600.
Riedel M, Stanek V, Widimsky J, et al. Long-term follow-up of patients with
pulmonary thromboembolism. Late prognosis and evolution of hemo-
dynamic and respiratory data. Chest 1982;81:151-8.

Bonderman D, Skoro-Sajer N, Jakowitsch J, et al. Predictors of outcome in
chronic thromboembolic pulmonary hypertension. Circulation 2007;115:
2153-8.

Doslo do redakce 30. 6. 2009
Prijato k otisténi 3. 7. 2009

Aschermann M et al.

Chronickéa tromboembolicka plicni hypertenze | 487



