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Uvod: Plicni hypertenze (PH) je syndrom charakterizovany zvy$enim stfedniho tlaku v plicnici. Vyskytuje se u fady onemocnéni srdce nebo
plic, ale také jako dUsledek primarniho postizeni plicnich cév. Prognéza chronické PH je mimoradné nepfiznivé a bez vcasné lécby rychle
progreduje k pravostrannému srde¢nimu selhani a ke smrti. Prezentujeme soubor pacientd s PH, ktery je vysledkem dvouleté spoluprace
krajské kardiologie s Centrem pro plicni hypertenzi ve Vseobecné fakultni nemocnici v Praze a ktery ¢aste¢né mapuje epidemiologickou
situaci plicni arteridlni hypertenze (PAH) v kraji Vysocina.

Soubor a metodika: V letech 2009 a 2010 bylo z celkovych 6 244 transthorakélnich echokardiografickych vysetfeni provedenych
na jihlavské kardiologii odeslano do expertniho centra celkem 17 pacientl. Hlavnim kritériem pro dosetieni byla pfitomnost echo-
kardiografickych parametrd PH s odhadovanym klidovym systolickym tlakem v plicnici vy$sim nez 35-40 mm Hg, pfi vylouceni
postkapilarni etiologie PH.

Vysledky: Soubor tvofi celkem 17 pacientd, 53 % muzl a 47 % Zen s primérnym vékem 61,2 + 13,4 let. Diagnéza PH byla potvrzena u viech
pacientd, stfedni tlak v plicnici byl v priméru 43,3 + 10,6 mm Hg. Primérny vysledek testu Sestiminutovou chdzi byl 321 + 98 m. Hodnota
BNP pi stanoveni diagndzy byla v priméru 636 + 403 ng/I. Pocet pacient(i ve funkcni tiidé NYHA I byl 0, v NYHA Il byli ¢tyfi pacienti (23,5 %),
v NYHA lll celkem 11 pacientd (64,7 %), v NYHA IV byli dva pacienti (11,8 %). Z hlediska etiologie $lo nejcastéji o PAH (10 pacient() a chronickou
trombembolickou plicni hypertenzi (¢tyfi pacienti). Odhadovand minimalni prevalence PAH v kraji je cca 20 pfipad(i na milion obyvatel.
Zavér: Nase dvouleta zkusenost krajského kardiocentra s diagnostikou PH poukazuje na vyznam systematického vyhledavani pacient
s PH a jejich dispenzarizaci. V dalsim vyvoji k lepsi prognéze nemocnych s PH totiz stale hraje nezastupitelnou roli ¢asnéjsi a preciznéjsi
diagnostika na viech Urovnich systému péce o tyto nemocné.
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Introduction: Pulmonary hypertension (PH) is a syndrome characterized by increased mean pulmonary artery pressure. It occurs as
a part of many different heart and lung conditions but also as a consequence of primary disorder of pulmonary vessels. The prognosis of
chronic PH is extraordinarily poor and, without timely treatment, the illness rapidly progresses to right-sided heart failure and death. We
present a series of patients with PH resulting from two years of cooperation between our Regional Cardiology Centre and the Centre for
Pulmonary Hypertension at the General Faculty Hospital, Prague. This series documents in part the epidemiologic situation concerning
pulmonary artery hypertension (PAH) in the Vysocina region.

Patients and methods: Between 2009 and 2010, 6244 transthoracic echocardiographic examinations were performed in the Jihlava
Cardiology Centre; 17 of the examined patients were referred to the expert centre. The major criterion for detailed evaluation was the
presence of echocardiographic parameters of PH with an estimated pulmonary systolic pressure at rest above 35-40 mmHg after exclusion
of postcapillary PH etiology.

Results: The series comprises 17 patients (53% men and 47% women; mean age of 61.2 + 13.4 years). The diagnosis of PH was confirmed
in all patients, with the mean pulmonary artery pressure 43.3 + 10.6 mmHg. Mean 6 Minute Walk Test result was 321 + 98 m. Mean BNP
level in our series at diagnosis was 636 + 403 ng/l. No patient was classified as NYHA |; 4, 11 and 2 patients (23.5%, 64.7%, 11.8%) were
classified as NYHA Il lll and IV, respectively. The most common etiologies were PAH (10 patients) and chronic thromboembolic pulmonary
hypertension (4 patients). Estimated minimal prevalence of PAH is about 20 cases per million inhabitants.

Conclusion: Two years of experience with PH evaluation in our Regional Cardiology Centre underscores the need of systematic screening
for PH and of regular follow-up of the affected patients. Better prognosis of PH is critically dependent on earlier and more precise diagnosis
at all levels of care for these patients.
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Uvod

Plicni hypertenze (PH) je definovana jako syndrom charak-
terizovany zvy$enim stfedniho tlaku v plicnici > 25 mm Hg.
Vznika jako dtisledek mnoha onemocnéni plic a srdce nebo
v souvislosti s poruchami regulace dychdani. Patofyziolo-
gicka klasifikace rozdéluje PH podle mechanismu vzniku
na prekapildrni, postkapilarni a hyperkinetickou.!

Klinicka klasifikace rozli$uje Sest kategorii plicni hy-
pertenze. Prvni tvorfi plicni arteridlni hypertenze (PAH),
primarné jako onemocnéni plicnich arteriol, druhou PH pti
postizeni venul anebo plicnich kapildr. Dalsi skupinou je PH
pti onemocnéni levého srdce, nasleduje PH pri respira¢nich
onemocnénich a chronickd trombembolicka plicni hyper-
tenze (CTEPH). Posledni kategorii je PH z neznamych
pri¢in nebo multifaktorialniho ptivodu.?

Progndza chronické PH je mimorddné nepfizniva a bez
vcasné lé¢by vétsinou rychle progreduje k pravostrannému
srdecnimu selhani a ke smrti. Ke stanoveni diagnézy PH
dochazi i v dnesni dobé casto velmi pozdé, napt. u PAH trva
pramérné 14 mésict od nastupu symptomii.’ Diivodem jsou
nespecifické a pozdé se manifestujici priznaky (nejéastéji
postupné progredujici du$nost a unava), které se objevuji
vétsinou az pti zvyseni tlaku v plicnici na dvojnasobek
normalnich hodnot.

Kli¢ovou neinvazivni diagnostickou a screeningovou me-
todou je echokardiografie. K definitivnimu stanoveni PH
a jeji kvantifikaci je vSak nutno provést pravostrannou
srde¢ni katetrizaci. Doplnujici vySetfeni pak umoziuji
odliseni jednotlivych forem PH (scintigrafie plic, spiralni
CT, plicni angiografie, funk¢ni vySetfeni plic, jicnova
echokardiografie, polysomnografie apod.).*

Posouzeni zavaznosti PH je zaloZeno na hodnoceni
klinickych parametrtt (NYHA, pfitomnost pravostranného
srde¢niho selhani), funkéniho vySetfeni (test Sestiminutovou
chuzi) a informaci z echokardiografie a hemodynamiky.®

Charakterizace a typizace PH je nezbytna pro spravny
management onemocnéni a urcuje adekvatni lé¢ebnou
strategii. Napriklad u PH pfi srde¢nich a respira¢nich
chorobach je snaha ovlivnit zakladni pfi¢inu onemocnéni,
u CTEPH jde o odstranéni obstrukce a u PAH o vasodila-
ta¢ni a remodela¢ni terapii. Obecné se rozdéluje terapie PAH
na konven¢ni a specifickou farmakoterapii. Ke konven¢nim
lé¢ebnym postuptim patii bézna terapie chronického
pravostranného srde¢niho selhani, antikoagula¢ni terapie
a lé¢ba vysokymi davkami blokatort kalciovych kandlt
u pacientt se zachovalou vasoreaktivitou. Tzv. specifickd
farmakoterapie (prostanoidy a antagonisté receptort pro
prostacyklin, antagonisté receptort pro endotelin a inhi-
bitory fosfodiesterazy 5) je indikovéna zejména u PAH
bez vasoreaktivity. Jeji uplatnéni u ostatnich forem PH je
ve stadiu klinického testovani.®

V CR je vytvoten velmi kvalitni a propracovany systém
péce o nemocné s PH se dvéma prazskymi centry v cele.
Diagnostickou soucésti tohoto systému je i sit erudovanych
echokardiografickych laboratofi podilejicich se na detekci
PH. Problematikou diagnostiky PH se od roku 2008 aktiv-
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né zabyva i Kardiologické oddéleni v Nemocnici Jihlava,
které se fadi mezi nejmladsi pracovisté s kardiologickou
akreditaci v Ceské republice. Spolupréce s Centrem pro
plicni hypertenzi ve V$eobecné fakultni nemocnici v Praze
vedla postupné k uréeni koordinatora pro tuto diagnézu
a ke vzniku ambulance pro dispenzarizaci pacienti s dia-
gnozou PH na trovni kraje. Prezentujeme vysledky této
dvouleté spoluprace, které ¢aste¢né mapuji i epidemiolo-
gickou situaci PAH v kraji Vysocina.

Soubor a metodika

Z celkového poétu 6 244 transthorakalnich echokardio-
grafickych vySetfeni provedenych na jihlavské kardiologii
v letech 2009-2010 bylo s Centrem pro plicni hypertenzi
konzultovano celkem 22 pacientt (12 muzd, 10 Zen, prui-
mérny vék 65,4 let). Z tohoto poctu bylo do expertniho
centra k dalsimu dosetfeni odeslano celkem 17 pacientii
(zbylych pét pacientt ztistava dosud s prevazné hrani¢nim
nalezem a minimalni symptomatologii v nasi dispenzariza-
ci). Vsichni pacienti podstoupili pfed odeslanim do centra
podrobné echokardiografické vysetieni (ve tfech ptipadech
véetné jicnové echokardiografie), zakladni laboratorni vy-
$etfeni a funkéni vysetteni plic. U deviti pacientii byla pro-
vedena ventila¢né-perfuzni scintigrafie a u sedmi pacientt
CT angiografie plic. Kritériem pro konzultaci a nasledné
komplexni vySetfeni expertnim centrem byla pfitomnost
echokardiografickych parametrt PH s odhadovanym
klidovym systolickym tlakem v plicnici > 35-40 mm Hg,
pti vylouceni pravdépodobné postkapilarni etiologie PH.
Pacienti s jiz znamym plicnim nebo srde¢nim onemocné-
nim byli do centra odeslani pii nalezu dispropor¢ni plicni
hypertenze (stupen PH neodpovidajici tizi zakladniho
onemocnéni). Pacienti byli rozdéleni podle ¢tyfstupiové
funké¢ni klasifikace NYHA modifikované pro nemocné
s PAH (tabulka 1).

Vysledky

Prekapilarni PH byla potvrzena expertnim centrem u vSech
17 pacientt. Soubor obsahoval 53 % muzt a 47 % Zen
ve véku 28-74 let. Vékovy prumér byl 61,2 + 13,4 let. Pti
pravostranné srdec¢ni katetrizaci byl pramérny stfedni tlak
v plicnici (PAMP) 43,3 + 10,6 mm Hg, test vasoreaktivity
byl pozitivni u dvou pacientt. Primérny vysledek testu

Tabulka 1 Funk¢ni klasifikace NYHA pro nemocné s PAH

Stupen | vklidu, pfi bézné i vétsi fyzické aktivité bez dusnosti, inavy,
bolesti na hrudi, synkop

Stupen Il pfi vétsi fyzické aktivité dusnost, Unava, bolesti na hrudi
a synkopy

Stupen Ill  pfi bézné fyzické aktivité dusnost, Uinava, bolesti na hrudi,
synkopy

Stupen IV zndmky pravostranného srdecniho selhani, klidovéa dusnost,

Unava, bolesti na hrudi, synkopy
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Tabulka 2 Charakteristika souboru pacientd s plicni
hypertenzi v letech 2009-2010

Celkovy pocet 17

Pohlavi (muzi/zeny) 9/8 (53 % muzt)
Vék (roky) 61,2+ 13,4
NYHA I/II/11/1V (%) 0/23,5/63,7/11,8
PAMP (mm Hg) 43,3+10,6

Test Sestiminutovou chdzi (m) 321 +98

BNP (ng/l) 636 + 403
Specificka lé¢ba (pocet pacientu) 8 (47 %)

PAMP - stfedni tlak v plicnici, BNP - natriureticky peptid

$estiminutovou chtizi byl 321 + 98 m. Hodnota BNP pii sta-
noveni diagndzy byla v prumeéru 636 + 403 ng/l (tabulka 2)

Do funkéni tiidy NYHA I nebyl zafazen zadny pacient,
v NYHA II byli ¢tyfi pacienti (23,5 %), v NYHA III bylo
celkem 11 pacientt (64,7 %), v NYHA IV byli dva pacienti
(11,8 %). Hlavnimi pfiznaky v dobé diagnézy byly namaho-
va dusnost (n = 12), pravostranné srde¢ni selhani (n = 3),
Unava (n = 1), bolest na hrudi (n = 1).

Z hlediska etiologie prekapilarni PH $lo nejéastéji o PAH
(10 pacientt) a CTEPH (¢tyti pacienti). Plicni hypertenze
pfi respira¢nim onemocnéni (chronicka obstrukéni plicni
nemoc, plicni fibréza) byla jako kone¢nd diagnéza pro-
kazana u dvou pacienti. Jeden pacient mél nejprve PH
suspektni z CTEPH perzistujici po recidivé akutni plicni
embolie pfi nedostatecné délce antikoagulace. Navracenim
warfarinizace a dusledné vedenou antikoagula¢ni lé¢bou
u né&j doslo k uplné regresi znamek PH a pacient byl nako-
nec vyrazen z dispenzarizace centra jesté pred provedenim
katetriza¢niho vysetteni (tabulka 3).

Skupina s PAH byla nejvice heterogenni a diagnosticky
nejkomplikovanéjsi. U sedmi pacientd se jednalo o idiopa-
tickou formu onemocnéni a tfi pacienti méli asociovanou
PAH (dvakrat se systémovym onemocnénim pojiva -
revmatoidni artritidou). Tfeti pfipad asociované PAH byl
popséan u 31leté nemocné s tézkou fixovanou PH a echo-
kardiografickym nélezem extrémni dilatace pravostrannych
srde¢nich oddilt s dusnosti ve funkéni tiidé NYHA III,
u niz byla diagnostikovana PAH indukovana abiizem drog
(metamfetaminem) (obrdzek 1).

Tabulka 3 Rozdéleni souboru pacientl podle etiologie
plicni hypertenze

PAH 10 (56,3 %)
= idiopatickd PAH 7

= asociovana PAH 3

CTEPH 4 (25 %)
Plicni onemocnéni 2 (11,7 %)
Jiné pficiny 1(59 %)

PAH - plicni arteridlni hypertenze, CTEPH - chronicka trombembolicka plicni
hypertenze
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Obrazek 1 Transthorakalni echokardiografické vysetieni

V apikalni ¢tyfdutinové projekci je patrna extrémni dilatace pravé komory
i siné s utlakem a deformaci levé komory jako projev tézké plicni hypertenze
u pacientky s plicni arteridlni hypertenzi indukované abuzem drog

PK - prava komora, PS - prava sin, k- levd komora, pe - perikardidlni vypotek

Dva pripady idiopatické PAH byly skryty v kombinaci
s plicnim onemocnénim (chronickd obstrukéni plicni
nemoc a farmarska plice), které bylo fadu let povazovano
za jedinou pfi¢inu dusnosti. Dvakrat byla tézka PH pova-
zovana za projev trikuspidalizace mitralni vady. V prvnim
piipadé jako perzistujici tézkda PH s odstupem nékolika
let od uspésné plastiky chlopné pro mitralni insuficienci.
Ve druhém pripadé u nemocné se stacionarnim nalezem
maximdlné stfedné vyznamné mitrdlni insuficience pfi re-
modelaci mitralniho anulu, opakované odmitané indika¢ni
komisi pro kardiochirurgické feseni z diivodu omezeni
respira¢nich funkei pacientky.

Z hlediska terapie PH byli v$ichni pacienti s chronickou
plicni hypertenzi lé¢eni konvenéni terapii srde¢niho selhani
véetné warfarinizace. Kritéria akutni vasoreaktivity splio-
vali dva pacienti a byla u nich zahajena lécba vysokymi
davkami vasodilata¢nich blokatort kalciovych kanalu.
Specificka terapie byla zavedena celkem u osmi pacientd,
z toho ¢tyfi byli lé¢eni antagonisty endotelinovych receptorti
(bosentan) a ¢tyfi inhibitory fosfodiesterazy 5 (sildenafil).
Chirurgicka lé¢ba (endarterektomie) byla zvazovana u dvou
pacientt s podezfenim na CTEPH. V prvnim ptipadé
$lo o 64letého muze, ktery byl uspésné odoperovan a lze
u néj dokumentovat nejuspésnéjsi vysledek 1é¢by PH. Jiz
bezprostredné po vykonu doslo dle echokardiografické kon-
troly k poklesu odhadovaného systolického tlaku v plicnici
(PASP) z 82 mm Hg na 52 mm Hg a s odstupem tfi mésict
od vykonu je pacient ve funkéni tfidé NYHA I a nejsou
u néj pritomny zadné echokardiografické znamky PH.
Ve druhém pripadé, u 28leté pacientky, byla zahajena
specificka terapie jako most k endarterektomii, v priibéhu
dispenzarizace vSak doslo ke klinickému zlep$eni s ¢astec-
nou regresi PH a operace v soucasnosti neni indikovana.

Minimalni prevalence PAH v dospélé evropské popu-
laci je 15 ptipadt na milion obyvatel. V nasem souboru
byla diagnéza PAH stanovena béhem dvou let u deseti
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pacientt. Kardiologické oddéleni v Jihlavé soustfeduje
péci o komplikované kardiologické pacienty z celého
regionu. Povazujeme-li tedy na$ soubor pacientit s PAH
za reprezentativni vzorek kraje s asi 500 000 dospélych, pak
je takto odhadovana minimalni prevalence cca 20 pripadt
na milion obyvatel, a tedy vyssi nez evropské minimum.
Pfi tomto srovnani prezentuji vysledky sledovanych dvou
let uspokojivou detekci pacientd s touto vzacnou chorobou
na urovni krajského kardiocentra.

Diskuse

V poslednich deseti letech doslo k vyznamnému snizeni
morbidity i mortality pacientt s plicni hypertenzi. Toto
drive prakticky neléc¢itelné onemocnéni je dnes relativné
dobfe ovlivnitelné diky novym a u¢innéjsim lé¢iviim, kom-
binac¢ni terapii a zdokonalené chirurgii CTEPH. Co se vak
dosud nedari, je posunout diagnostiku do ranéjsich stadii
onemocnéni. Informace z velkych registrti hovori stale
o stanoveni diagndézy PH v pokro¢ilych fazich onemocnéni,
kde se prognoéza jiz velmi tézce ovliviiuje. Ve francouzském
registru byla pti diagndze PAH stanovovana funkéni tiida
II-1V klasifikace NYHA v 75 %, americky registr REVEAL
hovoti o 50 % pacientt s NYHA Il a IV u 5,6 % pacientt.”®
Cesky registr prezentovany na XVIIL vyroénim sjezdu
Ceské kardiologické spole¢nosti v roce 2010 uddva NYHA
IITv 67 % a NYHA IV ve 2,6 %.

V naSem souboru byla rovnéz vétdina pacientt pti
stanoveni diagnézy ve funkéni tfidé NYHA III. Ve srov-
nani s francouzskym i americkym registrem byl v nasem
souboru pozorovan vyssi vékovy prameér pri stanoveni
diagndzy zhruba o deset let a opa¢ny pomér pohlavi. Lze
vsak konstatovat pomérné nizkou dosavadni mortalitu
a morbiditu, kdy k dnesnimu dni zemfela pouze jedna
pacientka s PAH a u vét$iny sledovanych osob doslo diky
specifické terapii ke stabilizaci klinického nélezu nebo
k jeho zlepseni. Nicméné $irsi hodnoceni terapeutického
ucinku je v soucasnosti omezeno kratkou dobou sledovani
a bude obsahem analyzy nasledujicich let.

Pfi porovnani naseho souboru s praci popisujici etiologii
191 pacientt s PH diagnostikovanych v jednom centru
pozorujeme srovnatelné zastoupeni PAH a CTEPH s tim
rozdilem, ze zminéna studie méla vy$si podil asociovanych
forem oproti idiopatické PAH a podstatné vyssi zastoupeni
PH u respira¢nich chorob (coz je dano odli$nou metodikou
vybéru pacienta).’

Vyznam ambulance specializované na detekei a dispen-
zarizaci pacientd s plicni hypertenzi na krajské drovni,
tedy bez moznosti specifické farmakoterapie, se mize
zdat pri existenci dvou narodnich center diskutabilni.
Komplexnost diagnostiky a ekonomicka naro¢nost farma-
koterapie vyzadujici centralizaci jsou jisté pravem urceny
expertnim centrim s dostate¢nym zazemim. NaSe prace
s pacienty s plicni hypertenzi na regionalni trovni vsak

prinasi své vysledky. Predevs§im jsme si zvykli aktivné
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vyhledavat pacienty s podezienim na plicni hypertenzi
a organizovat je pfimo z echokardiografické laboratote.
Pokud neslo o nélez indikovany rovnou k odeslani do ex-
pertniho centra, byla zahdjena diferencialni diagnostika
PH bez zbyte¢ného zdrzeni na ambulanci s nemocni¢nim
zazemim. To vedlo k eliminaci po¢tu ptipadu, kdy pacient
vypadl z diagnostického algoritmu, pokud bylo dosetteni
PH pouze obsahem doporuceni pro osetfujiciho lékare.
Dalsi vyhodou je prostor pro koncentraci pacienti s plicni
embolii v anamnéze a jejich pravidelné echokardiografic-
ké kontroly. Existuje zde i moznost vétsiho dohledu nad
chronickou antikoagulaci a specifickou peroralni terapi,
protoze specifika a individudlni ptistup k pacientovi s plicni
hypertenzi byvaji mnohdy nad rdmec moznosti ambulance
praktického Iékare a spadového kardiologa.

Zaver

Komplikovanost diagnostiky a lé¢by PH je urcena vyso-
ce specializovanym centrim s komplexnim zdzemim.
Prezentaci naseho souboru pacientt, ktery je vysledkem
dvouleté spoluprace s Centrem pro plicni hypertenzi
VEN, vs$ak poukazujeme na smysl vénovat se systematicky
kvalitni echokardiografické diagnostice a dispenzarizaci jiz
na drovni kraje. V dal$im vyvoji k lepsi progndze nemoc-
nych s plicni hypertenzi totiz stale hraje nezastupitelnou
roli ¢asnéjsi a preciznéjsi diagnostika na vSech trovnich
systému péce o tyto nemocné souvisejici s jejich aktivnim
vyhledédvanim a se zvySovanim povédomi obecné lékarské
vefejnosti o této diagnoze.
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