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DEFINICE 

Plicní hypertenze:   

  PAMP ≥ 25 mmHg 

 

Hraniční tlaky: 

  PAMP 21-24 mmHg 

 

PAH:  PAMP ≥ 25 mmHg, PCWP ≤ 15 mmHg 

  PVR > 3 WU (> 1.5 WU u jaterních  

  onemocnění)  



PLICNÍ  HYPERTENZE 

(hemodynamická klasifikace) 

Pre-capillary PREKAPILÁRNÍ POSTKAPILÁRNÍ 

HYPERKINETICKÁ 
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1-2% 

70-80% 

10-20% 

(5%) 

      SOUČASNÁ KLASIFIKACE 

 PLICNÍ HYPERTENZE 



DIAGNOSTIKA SPOLEČNÁ 

PRO VŠECHNY TYPY PH 

Při popisu všech skupin PH tedy musíme zmínit  

  společné znaky a společné ev. různé postupy: 

 

1. anamnéza, symptomatologie 

2. diagnostické metody, které používáme u všech typů 

3. zařazení podle typu PH (1.-5. skupina) 

4. zhodnocení závažnosti postižení (WHO třída) 

5. od typu PH pak odvozena léčba 

          - farmakologická  

          - chirurgická (CTEPH) 
            -  balónková septostomie,  angioplastika, transplantace  plic 



1. Anamnéza  

2. ECHO  

3. Plicní funkce, zobr. metody  

4. V/Q plicní scintigrafie 

5. Srdeční katetrizace 

Vyšetřovací metody  

u plicní arteriální hypertenze 



SYMPTOMY  PH 

první projev při diagnóze

Námahová dušnost 60% 98%

Únavnost 20% 73%

Bolesti na hrudi 7% 47%

Synkopy 12% 41%

Otoky 3% 33%

Rich et al.,  Ann Intern Med 107: 216-223, 1987 



• Vysoké vlny R ve V1-2 

• Prominentní inverze T ve svodech z pravého prekordia 

• Deviace osy doprava (+110°) 

• "P pulmonale" ve svodu II >2,5 mm  

 

Elektrokardiogram 



RTG známky PH 

• Cévní spasmus 

na periferii 

 

 

• Zanikající 

aortální knoflík  

  

• Dilatace  

plicních hilů  

 



PK 

PS 

Odhad systolického tlaku v plícnici 

  vrcholový gradient trikuspidální regurgitace 

PASP = PG max + RAP 

hranice normotenze 35-40mmHg 



Abnormální index 

excentricity LK 

Dilatace PK 

Hypertrofie PK 

Oploštění IVS 

rozměru LK 

 srdečního výdeje 

LK 

PK 

PK 

LK 

Změny u chronické PAH 



Plicní angiografie a angio-CT 

Plicní embolizace 



Ventilační a perfusní scintigrafie 

VENTILAČNÍ PERFÚZNÍ 



 Magnetická rezonance 



PRAVOSTRANNÁ KATETRIZACE 

U PLICNÍ HYPERTENZE 

 konfirmace diagnózy  

 zlatý standard pro definitivní diagnózu PAH a CTEPH 

 stanovení tíže PH 

 testování vazoreaktivity 

 indikace léčby 

 testování odpovědi na léčbu 



Tlak v plicnici 

Srdeční index 

Tlak v pravé síni 

Plicní cévní rezistence 

Saturace žilní krve kyslíkem 

Prognosticky významné ukazatele 

mPAP = 51 mm Hg 



PLICNÍ ARTERIÁLNÍ 

HYPERTENZE 

Atestační otázka (y): 
 

Plicní arteriální hypertenze 

Farmakoterapie chronické plicní hypertenze 

       vyžaduje vyloučení všech  možných  příčin  

vedoucích k rozvoji PH (tedy skupin 2.-5. klasifikace) 
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1-2% 



PATOGENETICKÉ  MECHANISMY PAH 

 VAZOKONSTRIKCE 

REMODELACE  

+  

TROMBÓZA  

 



BMC Pulmonary Medicine 2014, 14:45 

                                                              



TERAPEUTICKÉ  MOŽNOSTI  PAH 

    Konvenční (podpůrná) léčba  

   antikoagulace, diuretika, kyslík 

   Specifická léčba  

   CCB 

   prostanoidy 

   ETRA 

   inhibitory PDE-5, stimulátory sGC 

   Nefarmakologická léčba 

   Balónková septostomie (BAS) 

   Transplantace plic 



Years 
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P = 0.0007  

Sitbon et al. Circ 2005 

CCB – DLOUHODOBÝ  ÚČINEK 



Pre-pro-ET pro-ET 

Endothelin-1 

vazokonstrikce 

proliferace 

ETA ETB 

- 

Antagonisté 

receptorů 

pro ET 

L-arginin L-citrulin 

vazodilatace 

antiproliferace 

cGMP 

PDE5 

PDE5 inhibitory 

- 

- 
vazodilatace 

antiproliferace 

cAMP 

Prostacyklin (PgI2 ) 

Kys. arachidonová  PgI2 

Analoga 

prostacyklinu + 

NO 

Signální cesta ET Signální cesta PGI2 Signální cesta NO 

SPECIFICKÁ LÉČBA PAH 

sGC stimulátory + 

Agonisté  

IP receptoru 

+ 



Specifická léčba PAH 

signální cesta PGI2 

 

EPOPROSTENOL i.v. termolabilní  

EPOPROSTENOL termostabilní (Veletri) 

TREPROSTINIL    s.c., inhalace, i.v., p.o. 

ILOPROST            inhalace 

BERAPROST        p.o. Japonsko, J. Korea 

SELEXIPAG          p.o. agonista IP receptor 

  

 



Specifická léčba PAH 

signální cesta endotelinu 

 

BOSENTAN            duální antagonista  

AMBRISENTAN     selektivní ETA 

MACITENTAN        duální ETA i ETAB 

                                                tkáňově specifický, lipofilní  

                                    méně hepatotoxický 

  

 

 



Specifická léčba PAH 

signální cesta oxidu dusnatého 

            -  inhibice fosfodiesterázy – 5 

 

             SILDENAFIL    Revatio 

             TADALAFIL     Adcirca 

 

            - aktivátory solubilní guanylát-cyklázy 

 

              RIOCIGUAT       

 



Tx plic 

 jednostranná, obustranná, HLTx, Tx + korekce vady 

 NYHA IV ihned, lze vyřadit při NYHA IV→ NYHA II 

 NYHA III při stacionárním stavu při kombinační léčbě 

 PVOD zařadit ihned při stanovení diagnózy 

 RAP > 15, CI < 2 

 

 Pittsburg, 1994-2006, 30 PAH  

   1 rok  86 % 

   5 let  75 % 

   10 let  66 %  

 



PBAS 

 ~  300 dokumentovaných výkonů  

 Zlepšení prognózy? 

 Indikace:  

 - synkopy při maximální farmakoterapii 

 - selhání farmakoterapie 

 Zvýšení rizika: SaO2 < 90%, RAP > 20 mmHg 

 Maximální desaturace do 10 % 

 Průměr 8.5±2 mm, ↑ CO o 20-25 % 



PH U VSV 

Atestační otázka (y): 
 

Vrozené srdeční vady v dospělosti  
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70-80% 



                                                                         

 

 

                               

prevalence 1,6-12,5/ 1 mil. dospělých 

- 25-50% ze všech 



PH U SRDEČNÍCH CHOROB 

Atestační otázka (y): 
 

PH u srdeční slabosti a srdečních vad 
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70-80% 



- pasivní (postkapilární) 

  PCWP > 15 

  TPG ≤ 12  

  DPG < 7 
 

-   smíšená (kombinovaná) 

  PCWP > 15 

  TPG > 12  

  DPG ≥ 7 

 

PH U ONEMOCNĚNÍ LEVÉHO SRDCE 

střední tlak v plicnic ≥ 25 mmHg v klidu  + 



Gerges Ch et al. CHEST 2013; 143(3):758–766  

specifická léčba v rámci přípravy na tranplantaci srdce 



PH U PLICNÍCH CHOROB 

Atestační otázka (y): 
 

Patofyziologie, diagnostika a terapie chron. cor pulmonale 

       častá, lehká, nemá specifickou léčbu  

těžká PH má často koincidující a léčitelnou příčinu 
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10-20% 



PH U PLICNÍCH ONEMOCNĚNÍ 

PATOGENETICKÉ  MECHANISMY 

 VAZOKONSTRIKCE 

+ REMODELACE 

TROMBÓZA ZÁNĚT 

CÉVNÍ  

DESTRUKCE 

PLICNÍ  HYPERTENZE  



n=79, plicní hypertenze 31.6 % (PAMP 29.5 mmHg)  

Chest 2006, 129: 746-752 

mPAP 

nejčastěji pouze 20-30 mmHg 

prognóza 

                                                                        

   

http://www.chestjournal.org/content/vol129/issue3/images/large/zcb0120598830002.jpeg
http://www.chestjournal.org/content/vol129/issue3/images/large/zcb0120598830001.jpeg


CTEPH 

Atestační otázka (y): 
 

Opakovaná plicní embolizace 

Tromboembolická plicní hypertenze 
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5% 

- výskyt po PE 3-4%, prognóza podle mPAP - špatná 

- skríning CTEPH u asymptomatických pacientů po PE  

  není doporučen III - C  



Diagnostika: 
 

VP scan 

CT angio 

katetrizace 



 u dušných po PE uvažovat o CTEPH (IIa, C) 

 

 doživotní antikoagulace (I, C) 

    

 posouzení operability multidisciplinárním týmem  

    včetně chirurga (I, C) 

 

 plicní endarterektomie léčbou volby (může vyléčit!!) (I, C) 

 

 u inoperabilní pacientů/pacientů s reziduální PH po PEA 

    je doporučena léčba riociguatem (I, B) 

 

 u inoperabilní pacientů/pacientů s reziduální PH po PEA 

    je možná off-label léčba ostatními léky používanými 

    u PAH, ev. angioplastika (IIb, B) 
Eur Respir J 2015, 46(4):903-75 

Hlavní fakta o CTEPH na jednom dia 



SPECIFICKÁ  LÉČBA  CTEPH 

Endarterektomie 

Angioplastika      

Farmakoterapie 

     riociguat 

 polymorbidní 

 periferní léze 

 příprava před PEA 

 reziduální PH po PEA  



SOUHRN PLICNÍHYPERTENZE 

 

  PH je syndrom 
 

 PAH je relativně vzácná skupina 

    prekapilárních plicních hypertenzí - skríning! 
 

 PH u srdečních onemocnění je častá,  

     nemá specifickou léčbu 
 

 PH u plicních onemocnění je častá, lehká, 

    nemá specifickou léčbu, těžká PH  

    má často koincidující a léčitelnou příčinu 
 

 CTEPH je vyléčitelná, poddiagnostikovaná  

    (V/Q plicní scintigrafie)  



HLAVNÍ ZDROJ INFORMACÍ 

• Doporučené postupy Evropské kardiologické 

společnosti/Evropské respirační společnosti 

pro diagnostiku a léčbu plicní hypertenze, 

verze 2015. 

       

    stručný přehled vypracovaný ČKS, originál na 

    webových stránkách EKS (www.escradio.org) 

     

  
                                      Cor et Vasa 2016:1:121-142 

                                        Aschermann M., Jansa P., Hutyra M. 





Plicní hypertenze podle ECHO možná nebo pravděpodobná 

Postižení myokardu nebo chlopní  
levého srdce 

Skupina 2 
Kontrastní ECHO 
Jícnové ECHO 

abnormální normální 

Plicní hypertenze  
u vroz. srd. vady 

Plicní funkce 

Výrazná redukce 

Skupina 3 

Normální  
nebo nevýznamná redukce 

Bez postižení myokardu nebo chlopní  
levého srdce 

V/Q  plicní scintigrafie  

Nesegmentární defekty Segmentární defekty 

katetrizace CT angiografie, angiografie, katetrizace 

Skupina 4 Skupina 1 
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Eur Respir J 2015, 46(4):903-75 

I, C 

I, C 

I, C 

I, B 

IIb, C 

IIb, B 
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PAH V ČESKÉ REPUBLICE 
2000-2013  



Vytvořil Institut biostatistiky a analýz, Masarykova univerzita 
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Mortalita od stanovení diagnózy 

Celkem 

N=690* 

6 měsíců 4.5(3.1;6.3) 

1 rok 8.3(6.4;10.6) 

2 roky 14.6(12.1;17.6) 

3 roky 19.4(16.5;22.7) 

4 roky 22.7(19.5;26.3) 

5 let 24.8(21.4;28.5) 

Familiární a 

Idiopatická PAH  

As. s vrozenými 

srdečními vadami  

As. se systémovými 

onem. pojiva  

N=433 N=188 N=69 

6 měsíců 6.2(4.3;9.0) 0.5(0.1;3.7) 4.4(1.4;13.1) 

1 rok 10.7(8.1;14.1) 2.2(0.8;5.6) 10.3(5.0;20.4) 

2 roky 19.1(15.5;23.3) 3.8(1.8;7.8) 18.1(10.7;29.8) 

3 roky 24.9(20.8;29.7) 5.5(3.0;9.9) 26.7(17.5;39.5) 

4 roky 29.8(25.3;34.9) 6.7(3.8;11.5) 28.5(18.9;41.5) 

5 let 31.8(27.1;37.1) 8.8(5.4;14.2) 31.0(20.8;44.5) 

Log – Rank test  

p < 0.001 
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Familiární a Idiopatická PAH (N=433) 

As. s vrozenými srdečními vadami (N=188) 

As. se systémovými onemocněními pojiva (N=69) 

a 

a 

b 

a, b homogenní skupiny stanovené pomocí post hoc testu 

                                                                                                  

PAH V ČESKÉ REPUBLICE 
2000-2015  
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1 rok  3 roky 5 let 8 let 

Follow-up (roky) 

100% 

75% 

31% 

25% 

17% 

81% 

73% 

64% 

Rutinní  

praxe  

PAH-SSc 

(n = 16) 

Skríning 

PAH-SSc 

(n = 16) 

p = 0.0037 

HR = 4.15  

(95% CI 1.47 - 11.71) 

 Humbert M, et al. Arthritis Rheum 2011; 63:3522-30. 

PROGNÓZA PAH-SSc  
(RUTINNÍ PRAXE VS SKRÍNÍNG) 

 



Jednoduché zkratové vady 
 

 ASD II   Eisenmengerův syndrom vzácný (0.7-1.7 %) 

 ASD typu sinus venosus  PH 3x častěji než u ASD II, ES 3 % 

 Inkompletní AVSD (+MR) PH při zkratu + postkapilární 

 VSD   ES 30 % u velkých neuzavřených do 1. roku 

 PDA   ES častý 

 

Komplexní vady 
 

 Pulm. stenóza  → nízký plicní průtok 

 Absence pulm. stenózy → rychlý vzestup PVR → ES 
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 20/rok v ČR 

 
  



Dlouhodobé přežívání: 

– 1 rok: 89% 

– 3 roky: 87% 

– 5 let: 82%  

PŘEŽÍVÁNÍ PO PEA 
VFN Praha, 2004-2014, n=247 



 Riociguat  

• aktivátor solubilní cyklické guanylátcyklasy 

• vasodilatace hladkého svalstva cév 

  + antiproliferativní + antifibrotický efekt 

• 3x denně 1 mg, až 3 x 2mg denně 

 

 

NEJM 2013, 369: 319-329 



Balónková angioplastika u CTEPH 

• komplexní výkon 

• provedení pouze ve zkušených centrech 

• perfektní znalost plicní vaskulární anatomie 

• porozumění fyziologie malého oběhu 

• procedurální hodnocení lézí a jejich významu 

• farmakologická příprava a podpora 

• spolupráce s JIP (reperfúzní edém) 

 

 
Landzberg, Circ Cardiovasc Interv 2012:5:744-45 






