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Plicni arterialni hypertenze — zaklady diagnostiky a 1é¢by

MUDr. Pavel Kostiuk, CSc.,
Edukafarm, Praha

Plicni hypertenze je onemocne-
nt malého obéhu krevniho, u kterého
vysSeny tlak cnt cirkulact miie
vést k potenct > fatd
strannému srdecnimu selhd

vaZnéjsim chorobdm plicnt civkulace,
a pokud nent onemocy
zndno a léceno, dochdzi k jeho rychlé
progrest a ke smrti. Véasnd diagnéza

L vCAS TOZPO-

md proto zdsadni vyznam. V tomto
cdlanku chceme pripomenout zdkladni
mformace o etiopatogenezi, diagnos-
tice a lécbé tohoto onemocneénd.

Klasifikace

Podle klasifikace WHO se rozliSuje pét
kategorii plicni hypertenze (PH): plicni
arterialni hypertenze, plicni Zilni hyper-
tenze, plicni hypertenze pri respirac¢nich
onemocnénich a/nebo hypoxii, plicni hy-
pertenze pri chronické trombotické a/
nebo embolické nemoci, plicni hypertenze
z jinych pri¢in (napt. pii sarkoid6ze). Kli-
nické jednotky v kazdé kategorii maji do
jisté miry podobnou patogenezi a klinicky
obraz.

Plicni arterialni hypertenze (PAH)
predstavuje heterogenni skupinu chorob,
pro néz je spole¢na pritomnost prekapilarni
plicni hypertenze a plexiformni arteriopa-
tie. Podle soucasnych odhadi se celosvéto-
vé PAH vyskytuje u nékolika milionti osob,
pricemz u veétsiny postizenych toto one-
mocnéni neni véas diagnostikovano. Pri-
blizné u poloviny pacientii jde o idiopatické
onemocnéni, u desetiny o familidrni typ
a u ostatnich postizenych o PAH souvisejici
s jinymi pri¢inami, naptiklad vaskulitidami,
vrozenymi pravo-levymi zkraty aj. Nej¢as-
t&jsi vaskulitidou, pri které vznika PAH, je
systémové sklerodermie (PAH se vyskytuje
azu 60 %). Podle stupné zavaznosti rozlisu-
jeme plicni hypertenzi lehkou, stiedné téz-
kou a téZzkou (na zakladé hodnot stfedniho
a systolického tlaku v plicnici), k vyjadieni
funkéni zdatnosti u plicni hypertenze se po-
uziva modifikovana klasifikace podle New
York Heart Association (NYHA).

Plicni arterialni hypertenze se klasifi-

kuje na nasledujici typy:

1.1. PAH idiopaticka

1.2. PAH familiarni

1.3. PAH v souvislosti s vaskulitidami, vroze-
nymi levo-pravymi zkraty, portalni hyper-
tenzi, infekei HIV, abtzem drog a toxic-
kych latek (napt. anorektika, amfetamin,
metamfetamin, L-tryptofan, kokain), gly-
kogenézou 1. typu, Gaucherovou choro-
bou, hemoglobinopatiemi, myeloprolife-
rativnimi onemocnénimi, onemocnénimi
Stitné  Zlazy, hereditdrni hemoragickou
telangiektazii

1.4. PAH pri postizeni plicnich venul a/nebo
plicnich kapilar (plicni venookluzivni ne-
moc, plicni kapilarni hemangiomatéza)

1.5. Perzistujici plieni hypertenze novorozenct

Etiopatogeneze

V patogenezi PAH ma zasadni roli porucha
funkce endotelu cév malého obéhu, spojena
s abnormalni produkei rady ptisobki — zvyse-
nou tvorbou vazokonstriktort, jako je endote-
lin-1, a sniZenou produkefi latek s vazodilatac-
nim ptisobenim, napi. oxidu dusnatého a pro-
stacyklinu. Nasledkem poruchy endotelidlni
funkce dochazi ke zménam v oblasti plicni mi-
krocirkulace. Prevaha produkce vazokonstrik-
tortl nad vazodilatatory vede k vazokonstrikci.
Zéaroven je zvySena produkce nékterych rtis-
tovych faktorti a snizena tvorba antiprolife-
rativnich faktorti, coz vede k remodelaci plic-
nich arteriol. ZvySend tvorba trombogennich
a nedostatecna produkce antitrombotickych
faktortd ma za nasledek vznik trombo6z v posti-
Zenych cévach. Nékteré plisobky hraji roli ve
v$ech jmenovanych oblastech, naptiklad prosta-
cyklin pisobi vazodilata¢né, antiproliferativné
a antitromboticky. Sekundarni typy PAH jsou
spojeny s rtiznymi druhy onemocnéni, napf.
kongenitalnimi zkratovymi srde¢nimi vadami,
systémovymi onemocnénimi pojiva. V etiopa-
togenezi téchto typti PAH hraji s nejvétsi prav-
dépodobnosti roli obdobné faktory jako u idio-
patického a familiarniho typu.

Diagnostika

Klinicky obraz

Pokud jde o p¥iznaky, je tfeba na PAH
myslet pti kazdé dusnosti a snadné tinavnos-
ti, pokud tyto priznaky nejsou vysvétlitelné
jinou srde¢ni ¢i plicni chorobou. Du$nost a
tnavnost jsou nejcastéjsimi symptomy (az 80
%), méné casté jsou angindzni bolesti na hru-

e

di (az 50 %). K vzacnéjsim priznakiim patii

synkopy, chrapot, hemoptyza. Podezreni na
onemocnéni PAH je tfeba mit predevsim u
nemocnych s plicnim ¢i srde¢nim onemocné-
nim, u kterych je dusnost vyraznéjsi, nez by
odpovidalo zakladnimu onemocnéni. Vétsina
priznakti u nemocnych s PAH souvisi se zvy-
Senim tlaku v plicnici. Symptomy vSak nejsou
pro PAH specifické a vyskytuji se ¢asto az pri
zvy$eni tlaku v plicnici na dvojnasobek nor-
malnich hodnot. Pro své obtiZe pacienti popr-
vé vyhledaji 1ékare v priméru az Sest mésictl
od nastupu prvnich priznak?.

Fyzikalni nalez mtzZe byt modifikovan
jiz rozvinutym srde¢nim selhanim. Casto se
objevuje akcentace druhé srdec¢ni ozvy nad
plicnici, pritomnost c¢tvrté ozvy a cvalové-
ho rytmu. V pokrocilych stadiich PAH byva
pritomna tfeti ozva, miZe byt slySitelny Se-
lest trikuspidalni a pulmondlni regurgitace.
U vétsiny pacienti s PAH je patrnd zvySena
napln krénich zil a hmatna systolicka pulsa-
ce v prekordiu a v epigastriu pti hypertrofii
pravé komory. V pokrocilém stadiu PAH se
objevuji periferni otoky a cyandza. Pokud je
PAH spojena se systémovym onemocnénim,
objevuje se castéji i Reynaudiv fenomén.

VySetieni

Stanoveni diagnézy PAH je c¢asové na-
roc¢né, proto je diagnéza nékdy stanovena
az v dobé, kdy pacient mé tézkou fixovanou
prekapilarni plicni hypertenzi. Cilem vyset-
feni je priikaz ¢i vylouceni plicni hypertenze,
stanoveni jeji zdvaznosti a zjiSténi etiologie.
Uvedeme zakladni vysetirovaci metody a né-
které charakteristické nalezy.

EKG. Pritomnost zndmek hypertrofie pra-
vé siné a pravé komory, stejné jako vyssi klidova
frekvence, se povazuji za nepiiznivé prognostic-
ké faktory. Tyto znamky jsou sice pro plicni hy-
pertenzi specifické, jsou vSak malo senzitivni.

RTG hrudniku. U pacienti s PAH je
v 80-90 % pripadd pritomna dilatace kment
plicnice a redukce cévni kresby na periferii.
A7 6 % pacienti ma i v pokrocilém stadiu PAH
normalni RTG nalez.

Echokardiografie. Jde o klicovou ne-
moazivni vySetrovact metodu, kterd slouzi
k posouzenti velikosti, tvaru, hypertrofie, funk-
ce pravé komory a k odhadu tlaku v plicnici.
Toto vySetieni je dale nezbytné k vylouceni
zkratové vady a postizeni chlopenniho aparatu
a myokardu levého srdce jako priciny plicni hy-
pertenze. Pro odhad stupné plicni hypertenze
je rozhodujici dopplerovské echokardiografic-
ké vySetfeni (podrobnosti charakteristického
nalezu viz niZe uvedena literatura).

Vice informaci na www.edukafarm.cz
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Ventilaéni a perfuzni scintigrafie
plic. U PAH byva ventila¢ni scintigrafie
normalni. Na perfuznim scintigramu mo-
hou byt patrné drobné nesegmentarni de-
fekty, pri vyraznéjs$im nélezu je indikovana
plicni angiografie.

Funkéni vySetfeni plic. U pacientt
s tézkou PAH se miize prokazat snizena difuz-
ni kapacita plic, popfipadé mirnd restriktivni
porucha. Spirometrie miize dale prokazat pii-
tomnost nékterého plicntho onemocnéni, kte-
ré muze zapricinit rozvoj plicni hypertenze.

Vysetieni krevnich plyni. U nemocnych
s PAH ukéaZe chronickou respirac¢ni alkal6zu
a hypoxemii.

CT hrudniku. Spirdlni CT s podanim
kontrastni latky mtize odhalit nékteré z pricin
plicni hypertenze (napt. tromboembolickou
nemoc, intersticialni plicni proces).

Plicni angiografie. U pacientti s PAH zjis-
tujeme dilataci velkych plicnich cév se ziZenim
plicnich cév na periferii, bez defekti v naplni.
Vysetieni neni bez rizika, mélo by byt indikova-
no jen pti vaznych diagnostickych rozpacich.

Pravostranna katetrizace s hemody-
namickym vysetienim. Tato metoda slouzi
k definitivnimu stanoveni plicni hypertenze,
k jeji presné kvantifikaci, k ur¢eni srde¢niho
vydeje, plicniho cévniho odporu a k méreni
vazodilatacni odpovédi pfi testu akutni plicni
vazodilatace. U nemocnych s PAH zjistujeme
vétsinou tézkou prekapilarni plicni hyper-
tenzi. Srde¢ni vydej byva nizky a plicni cévni
odpor vysoky. Cilem testu akutni plicni va-
zodilatace je urcit respondery, kteff mohou
byt dlouhodobé 1é¢eni peroralnimi vazodila-
tancii, zejména blokatory kalciovych kanala.
Jako testovaci vazodilatans se pouziva pro-
stacyklin i. v. Test akutni plicni vazodilatace
je pozitivni jen asi u 13 % nemocnych s PAH.
Akutni vazoreaktivita nemusi predikovat va-
zoreaktivitu chronickou, ta je pritomna pou-
ze asiu 7 % pacientd s PAH.

Laboratorni vySetieni. Rutinné se vy-
Setiuji jaterni testy, protilatky proti hepatiti-
dam, HIV a provadi se imunologické vysetient.
Pri sledovani priibéhu PAH se vySetiuji nékte-
ré neurohormony (ANP, BNP) a troponin T
(koncentrace koreluji s prognézou). S tizi one-
mocnéni koreluji koncentrace noradrenalinu,
endotelinu-1 a kyseliny mocové.

Hodnoceni funkéniho stavu: Nejjed-
nodussi je test Sestiminutové chtize ¢i spiro-
ergometrie — pro hodnoceni funkéni kapacity,
sledovani ti¢inku 1é¢by a k odhadu progndzy.
Monitoruje se tepova frekvence, krevni tlak
a saturace krve kyslikem.

Screening rizikovych skupin. Tyka
se pacientd se systémovou sklerodermii
(ECHO, difuzni kapacita plic, 1-2krat rocné).
U pacientii s ostatnimi vaskulitidami je dopo-
rucovano vysetieni ECHO v piipadé vzniku
symptomt plicni hypertenze. Totéz se tyka
pacienttd HIV-pozitivnich a osob s anamné-
zou lécby anorektiky. U asymptomatickych
pribuznych prvniho stupné pacientti s PAH
se doporucuje ECHO v intervalu 3-5 let ¢i
pii priznacich suspektni PAH. U asymptoma-
tickych jedincti s ndhodné zjisténou lehkou
plicni hypertenzi, jejiz etiologie neni jasné,
se doporucuje ECHO kaZdych 6 mésici.

V ramci diferencidlni diagnostiky je tfeba
odlisit PAH od jinych typt plicni hyperten-
ze. Venozni a hypoxickou plicni hypertenzi
1ze odlisit rutinnimi vySetrovacimi metodami
(RTG hrudniku, CT hrudniku, ECHO, funké-
ni vySetreni plic). K vylouc¢eni tromboembo-
lické plicni hypertenze se pouziva perfuzni
a ventila¢ni scintigrafie plic, CT s podanim
kontrastni latky, poptipadé priikaz broncho-
pulmonélnich kolateral, v nejasnych piipa-
dech plicni angiografie.

Principy 1é¢by plicni arterialni
hypertenze

Pokud neni PAH adekvatné 1écena, je pro-
gnoéza onemocnéni zavaznd. DuleZitd je 1é¢ba
srde¢nfho selhani (diuretika, digoxin, kyslik)
a antikoagulacni terapie. U pacienti se za-
chovanou vazoreaktivitou (pribliZzné desetina
pacientil) se podévaji vazodilatacné ptlisobici
blokatory kalciovych kanal. Tento postup je
oznacovan jako konvenc¢ni lé¢ba PAH. V po-
slednich letech se objevila nova 1é¢iva, vhodna
pro pacienty s PAH s negativni vazoreaktivitou.
Tato léc¢iva maji vice Gcinkd, zasahujicich riz-
né ¢lanky etiopatogenetického retézce. Plisobi
nejen vazodilatac¢né, ale i antiprolifera¢né a an-
tiagregacné. Do této skupiny patii antagonisté
endotelinovijch receptori (bosentan, ambri-
sentan, sitaxsentan), prostanoidy (epopros-
tenol, iloprost, treprostinil, beraprost) a /-
bitory fosfodiesterdzy 5 (sildenafil). Podavani
tohoto typu lé¢iv se zahajuje co nejdiive po sta-
noveni diagnézy. V. méné pokrocilych stadiich
PAH se 1é¢ba zahajuje vétsinou bosentanem (je
dudlnim antagonistou endotelinovych recep-
tortt ETA i ETB a blokuje tak endotelinem-1
zpusobenou vazokonstrikci a proliferaci, ptiso-
bi uvolnéni vazodilatatoril). Pokud neni ti¢inek
podavani jediného piipravku uspokojivy, 1é¢iva
se podavaji v kombinaci. Pfi netspéchu farma-
koterapie je jeSté moznost chirurgické 1écby
(atridlni septostomie a transplantace plic).

Zavér

Plicni arteridlni hypertenze je zévazné
a potencidlné fatalni onemocnéni, jehoz dia-
gnostika je obtiznd. Co nejcasnéjsi zahajeni
terapie ma pro prognézu zasadni vyznam.
Pri podezieni na plicni hypertenzi ¢i v ram-
ci screeningu je vhodné odeslat pacienta do
nékteré z echokardiografickych laboratori
spolupracujicich na diagnostice plicni hy-
pertenze (seznam na internetové adrese:
http:/www.pph.cz/pdf/centra.pdf.) Pacien-
ty spriznaky PAH a s echokardiograficky-
mi zndmkami lehké plicni hypertenze (gra-
dient trikuspidalni regurgitace v rozmezi
30-35 mm Hg, s progredujici tendenci), pii
vylouceni vyznamnéjsi patologie v oblasti
chlopni a myokardu levého srdce ¢i souvislosti
s respira¢nim onemocnénim, je vhodné ode-
slat do specializovaného centra pro plicni
hypertenzi (viz niZze). Do centra je vhodné
odeslat i asymptomatické nemocné, pokud
gradient trikuspidalni regurgitace prekracuje
35 mm Hg a je vylouc¢ena patologie v oblasti
chlopni a myokardu levého srdce nebo souvis-
lost s respira¢nim onemocnénim.
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