
HEREDITÁRNÍ PLICNÍ ARTERIÁLNÍ 
HYPERTENZE MANIFESTOVANÁ V 
POSTPARTÁLNÍM OBDOBÍ – OD 
FARMAKOTERAPIE K TRANSPLANTACI PLIC 
MUDr. Štěpán Hudec 

I. interní klinika – kardiologická, Fakultní nemocnice Olomouc 

XXVI. výroční sjezd České kardiologické společnosti 



Kazuistika 

• I. H. - žena, 27 let 

 

 

 

 
Osobní 
anamnéza 

• s ničím neléčena, bez anamnézy význ. onemocnění 
• bez pravidelné medikace 

Rizikové 
faktory 

• nekuřačka 
• bez anamnézy užívání rizikové medikace 

Fyzikální 
vyšetření 

• zvýšená náplň krčních žil 
• mírné perimaleolární otoky 
• TK 120/75 mmHg, TF 89/min 
• SpO2 93 % 

Nynější 
onemocnění 

• 3 měsíce anamnéza dušnosti 
• počátek potíží 2 měsíce po zcela nekomplikovaném porodu 

zdravého dítěte 
• symptomy – funkční klasifikace WHO/NYHA III 



Plicní vyšetření, laboratoř 

Laboratoř • Troponin I: 0,009 µg/l [0-0,014] 
• NT-proBNP: 3843 ng/l 
• Kreatinin: 82 µmol/l 
• GF MDRD 1,22 ml/s/1,73 m2 

• Normalní krevní obraz + diff 
• D-dimery: 278 µg/l 

Spirometrie • zachovalá ventilace 
• bez obstrukce 

• FEV1/FVC = 88 % predikce 
• FEV1 = 92 % predikce 

• bez restrikce 
• TLC = 105 % predikce 

• snížená difuzní kapacita CO 
• DLCI 60 % predicted 
• KCO 71%, VC/DLCO = 1,48 



CT angiografie plicnice 06/2013 

Rozšíření plicnice 
(41 mm truncus pulmonalis,  
27/29 mm P/L větev plicnice) 

Dilatace pravé komory 
(RV/LV = 60/35 mm) 



Echokardiografie 07/2013 



V/Q scintigrafie plic 





Pravostranná katetrizace – 07/2013 

• Hemodynamika: 
RA: mean 17 mmHg 
RV: 73/20 mmHg 
PA: 74/45, mean 57 mmHg 
PAWP: 10 mmHg 
PVR: 17,6 WU 
CO: 2,67 l/min 
CI: 1,41 l/min/m2 

• Test akutní vasoreaktivity: 
Flolan 0 ng/kg/min: AP 74/47 (57) mmHg 
… 

Flolan 6 ng/kg/min: AP 78/46 (57) mmHg  
… 

Flolan 12 ng/kg/min: AP 80/51 (60) mmHg 

 

• RES: Těžká prekapilární plicní hypertenze, fixovaná, snížený pravostranný 
srdeční výdej, zvýšená plicní vaskulární rezistence 



Klasifikace plicní hypertenze 



Riziková stratifikace 



Iniciální terapie 



Iniciální léčba 

• 6MWT 
• 260 m, Borg 8 

 

• Specifická terapie 
• Sildenafil 3x 20 mg 

• Treprostinil s.c. – 1,25…40 ng/kg/min 

 

• Podpůrná léčba 
• Diuretika – Furosemid 40 mg p.o. 

• Perorální antikoagulace - Warfarin 

 

 



Vývoj klinického stavu 

sil 3x20 mg, 
tre 1,25…40 
ng/kg/min 

6MWT 

NT-proBNP 



Vývoj klinického stavu 

sil 3x20 mg, 
tre 1,25…40 
ng/kg/min 

6MWT 

NT-proBNP 



RHC – 04/2014 

 

 
Baseline 
07/2013 

 
04/2014 

 
09/2014 

RA mean 17 mmHg 13 mmHg 15 mmHg 

RV 73/20 mmHg 89/12 mmHg 87/12 mmHg 

PA 74/45 (57) mmHg 90/40 (59) mmHg 87/36 (55) mmHg 

PAWP 10 mmHg 11 mmHg 7 mmHg 

PVR 17,6 WU 13,63 WU 10,7 WU 

CO 2,6 l/min 3,52 l/min 4,47 l/min 

CI 1,41 l/min/m2 1,9 l/min/m2 2,44 l/min/m2 

6MWT 260 m (Borg 8) 400 m (Borg 7) 320 m (Borg 9) 



Terapie – 04/2014 

• Specifická terapie 
• Sildenafil 3x 20 mg 

• Treprostinil s.c. – 60 ng/kg/min 

• Bosentan 2x 125 mg 
  

• Podpůrná léčba 
• Diuretika – Furosemid 120 mg p.o. 

• Spironolakton 50 mg p.o. 

• Perorální antikoagulace - Warfarin 

• Psychologická intervence, SSRI 
 

• Waiting list – Tx plic 



RHC – 10/2014 

 

 
Baseline 
07/2013 

 
04/2014 

 
09/2014 

RA mean 17 mmHg 13 mmHg 15 mmHg 

RV 73/20 mmHg 89/12 mmHg 87/12 mmHg 

PA 74/45 (57) mmHg 90/40 (59) mmHg 87/36 (55) mmHg 

PAWP 10 mmHg 11 mmHg 7 mmHg 

PVR 17,6 WU 13,63 WU 10,7 WU 

CO 2,6 l/min 3,52 l/min 4,47 l/min 

CI 1,41 l/min/m2 1,9 l/min/m2 2,44 l/min/m2 

6MWT 260 m (Borg 8) 400 m (Borg 7) 320 m (Borg 9) 



Vývoj klinického stavu 

sil 3x20 mg, 
tre 1,25…40 
ng/kg/min 

sil 3x20 mg, 
tre 60 ng/kg/min, 

bos 2x125 mg, 
WL LungTx 

NT-proBNP 

6MWT 



Vývoj klinického stavu 

sil 3x20 mg, 
tre 1,25…40 
ng/kg/min 

sil 3x20 mg, 
tre 80 ng/kg/min, 

bos 2x125 mg, 
WL LungTx 

sil 3x20 mg, 
tre 40 ng/kg/min, 

bos 2x125 mg, 
WL LungTx 

NT-proBNP 

6MWT 



RTG hrudníku – 09/2015 

       04/2013       08/2015 



Terapie – 09/2015 

• Specifická terapie 
• Sildenafil 3x 20 mg 

• Treprostinil s.c. – 100 ng/kg/min 

• Bosentan 2x 125 mg  
  

• Podpůrná léčba 
• Diuretika – Furosemid i.v. pro ADHF 

• Spironolakton 50 mg p.o. 

• Perorální antikoagulace - Warfarin 

• Psychologická podpora, SSRI 
 

• Waiting list – Tx plic 



Treprostinil s.c. – lokální reakce  



Transplantace plic – 16.10.2015 



Vývoj klinického stavu 

sil 3x20 mg, 
tre 1,25…40 
ng/kg/min 

sil 3x20 mg, 
tre 100 ng/kg/min 

bos 2x125 mg, 
WL LungTx 

sil 3x20 mg, 
tre 60 ng/kg/min, 

bos 2x125 mg, 
WL LungTx 

Lung Tx 

NT-proBNP 

6MWT 



Terapeutický algoritmus 

07/2013 

04/2014 10/2015 



Treprostinil s.c. pro těžkou PAH 

J Heart Lung Transplant. 2012 Jul;31(7):735-43 J Heart Lung Transplant. 2011 Sep;30(9):982-9 



Postpartální PAH 

• Závažné komplikace 

• Vzácné onemocnění – pouze kazuistické sdělení 

 
           

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Obstet Gynecol. 1967 Mar;29(3):369-77 



Postpartální PAH 

• Nejasný mechanismus 

 

• Možné příčiny: 

• Hypoxie placenty – vasoaktivní mediátory  těžká vasokonstrikce 

• Zvýšená vaskulární remodelace 

• Hyperkoagulační stav 

• Embolizace amniové tekutiny 

 

• PAH jako nově vzniklé onemocnění 
vs.  
preexistující asymptomatická PAH potencovaná fyziologickou zátěží v 
graviditě 

• V rodině pacientky byl proveden screening dalších případů plicní arteriální 
hypertenze - u matky pacientky (v době diagnózy ve věku 50 let) byla rovněž 
diagnostikována PAH 



PAH a těhotenství 

• Spojeno se značným rizikem mortality pro matku i plod 

• Specifická terapie PAH vede ke zlepšení prognózy 
• Historická kohorta (1978-1996) – mateřská mortalita 36-56 % 

 Weiss BM et al. JACC 1998 

• Moderní farmakoterapie PAH 

• 13 PH center (USA, Evropa, Austrálie), 2007-2010, prospektivní studie 

• 26 gravidit 
• 69 % (18 pts.) porod zdravého dítěte 

• 62 % (16) nekomplikovaných gravidit = porod zdravého dítěte bez komplikací 

• 12 % (3 pts.) mortalita 

• 4 % (1 pt.) rozvoj závažného pravostranného srdečního selhání vyžadujícího urgentní transplantaci 
srdce a plic 

• 8 potratů (2 spontánní, 6 indukovaných) 

Jais X et al. Eur Respir J 2012 



PAH a těhotenství 

• ESC/ERS PH guidelines 2015 

 

 

 

• Kontracepce 
• Má být použita vždy u sexuálně aktivních pacientek 

• Bariérové metody antikoncepce – bezpečné pro pacienty, hůře predikovatelný 
efekt 

• Preparáty s progesteronem – efektivní přístup, zabránění potenciálnímu vlivu 
estrogenů (starší generace HAK) 

 

• Antagonisté receptorů pro endotelin (bosentan, ambrisentan) 
• Mohou snížit účinnost perorální HAK 

• Teratogenní 



Děkuji za pozornost! 


