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Plicní arteriální hypertenze (PAH) 

 



Dg. algoritmus 

Warning signs: 

• rapid progression of 
symptoms 

• severely reduced exercise 
capacity 

• pre-syncope or syncope on 
mild exertion 

• signs of right heart failure 



Pravostranná katetrizace 



PAH – akutní vazoreaktivita 



PAH – léčebný algoritmus 

 



Klinické fenotypy PAH – role komorbidit 



PAH – benefit z časné eskalace léčby 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

• Častější výskyt akutních příhod a progrese onemocnění vedou k častým hospitalizacím 
a zvýšenému riziku úmrtnosti  

• S každou akutní příhodou může poškození myokardu přispívat k progresivní dysfunkci 

 Sitbon O et al. Eur Respir Rev 2010 Dec;19(118):272-8 
 



PAH – léčebný algoritmus 

 



Riziková stratifikace pacientů 

 



Riziková stratifikace - změny 



Pravá komora u PAH 

Vonk-Noordegraaf A et al. JA Am Coll Cardiol 2013; Vol. 62, No. 
25, Suppl D; D22–33; 
Miotti C et al. J Clin Med 2021, 10, 619. 

• An afterload mismatch - increased RV afterload, 
driven by increased PVR, leads to right heart 
failure. 

• At an early stage, the RV adapts to the increased 
afterload to preserve stroke volume 
(homeometric adaptation), followed by an 
heterometric adaptation when the latter gets 
exhausted, characterized by increased filling 
pressures, progressive RV dilation, and 
hypertrophy in order to reduce wall tension 
(Laplace’s law), leading to eccentric hypertrophy 
and right heart failure (maladaptive RV).  

• Adapted ventricles usually have preserved 
ventriculo-arterial coupling - a condition that 
occurs when the right ventricular function is 
adapted to the pulmonary vascular load so that 
energy transfer is most efficient.  

• In contrast, maladapted ventricles usually are 
characterized by uncoupling of the RV to the 
pulmonary circulation 

 

• Vyčerpání kompenzačních mechanismů pravé komory (PK) s následným 

pravostranným srdečním selháním je vedoucí příčina úmrtí u pacientů s PAH. 

 

• Funkce PK (adaptace na zvýšený afterload, zachování funkce a CO) determinuje 

funkční status a klinický průběh onemocnění. 

 

• Zachování/zlepšení funkce PK jako zásadní terapeutický cíl. 
 



TAPSE/PASP ratio 

• significant marker of ventriuloarterial coupling 
• index of in vivo RV shortening in the longitudinal axis versus developed force in patients with heart failure 

• non-invasive, indirect measurement of RV contractile function and RV-pulmonary arterial (PA) coupling  

• validated against the ratio of end-systolic to arterial elastances (Ees/Ea)  

• directly compared with pressure–volume loop measures of ventriculoarterial coupling (invasively 
measured) 

• validated as an important clinical and prognostic parameter in patients  
• with heart failure with and without pulmonary hypertension  

• with combined post- and pre-capillary PH (even after adjusting for other echocardiographic or 
hemodynamic prognostic indicators) 

 

• promising echocardiographic parameter derived from routinely measured indices, 
fully applicable on the daily basis routine 
• variation coefficient for intra and interobserver agreements is about 1% 

• Cut-off value: 
• 0.55 mm/mmHg - probability of PH 

• 0.32 mm/mmHg - low-risk status in patients with PAH 

• 0.19 mm/mmHg - high mortality risk in patients with PAH 

Tello K et al. Int J Cardiol . 2018 Sep 1;266:229-235. 



TAPSE/PASP ratio 
• Tello K et al. Int J Cardiol 2018 

• 290 patients with PAH 

• associated with hemodynamics and functional class 
• independently associated with overal mortality 

(even after adjusting for other echocardiographic 
 or hemodynamic prognostic indicators) 

 

 

 

• Tello K et al. Circ Cardiovasc Imaging 2019 
• 52 patients with PAH and CTEPH 

• TAPSE/PASP correlated with Ees/Ea and end-diastolic elastance 

• TAPSE/PASP <0.31 mm/mm Hg  

• significantly worse prognosis 

• discriminated RV-arterial uncoupling (Ees/Ea <0.805) - sensitivity: 87.5%; specificity: 75.9% 

 

Tello K et al. Int J Cardiol . 2018 Sep 1;266:229-235. 
Tello K et al. Circ Cardiovasc Imaging. 2019 
Sep;12(9):e009047.  



MR a predikce mortality a klin. zhoršení u PAH 

Alabed S et al. J Am Coll Cardiol Img. 2021;14(5):931-42 



Riziková stratifikace ESC/ERS 2022 – simplifikovaná 
verze pro hodnocení průběhu léčby (4 kategorie) 

Humbert M et al. Eur Hear J 2022, DOI: 10.1093/eurheartj/ehac237 
 



Kontrolní vyšetření 

Humbert M et al. Eur Hear J 2022, DOI: 10.1093/eurheartj/ehac237 



PAH - léčba 



PAH – iniciální léčba (pacienti bez komorbidit) 

 



PAH – eskalace léčby (pacienti bez komorbidit) 

 



Centrum pro diagnostiku a léčbu PH 
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