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Thorax 1981 ;36:752-758

N=175, RHC 1968-1972, FEV1 40.2 ±11.1 %, PAMP 19.8 ± 7.6 mmHg, CI 3.24 ± 0.93 L/min/m2

Rekatetrizace: N=64 (po 5.5 letech)



Dzudie A et al. Cardiovasc Diagn Ther 2020;10(2):316-324 

CELOSVĚTOVÁ PREVALENCE PLICNÍ HYPERTENZE



n=79

plicní hypertenze 31.6 % (PAMP 29.5 mmHg)

Chest 2006, 129: 746-752, Chest 2005, 127: 1531-36

n=247

PAMP (mmHg): 50 % > 25, 12 % > 35, 5 % > 40 mmHg

http://www.chestjournal.org/content/vol129/issue3/images/large/zcb0120598830002.jpeg
http://www.chestjournal.org/content/vol129/issue3/images/large/zcb0120598830001.jpeg
http://www.chestjournal.org/content/vol127/issue5/images/large/zcb0030571950001.jpeg
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Těžká PH

PVR ＞ 5 WU

 Bez vztahu k plicním objemům

 Hypoxémie

 Nízká DLco



N=139, věk 68, 55 % mužů

PAMP 35 (27–43) mmHg, PVR 4.3 (2.9–7.3) WU, FEV1 56±20%

Zeder K et al. Eur Respir J 2021; 58: 2100944, 

Olsson KM et al. . Eur Respir J 2021; 58: 2101483

N=449, věk 73, 65 % mužů

PAMP 39 (33, 46) mmHg, PVR 7.6 (6.0, 10.6) WU, 

TLC 72 (60, 86) %, FEV1 69 (55, 81) %



Chebib N. et. al. Pulmonary Circulation 2018; 8(2) 1–10

N=363, 2006-2014

Skupina 1 164 (45.2%), skupina 3 109 (30%), skupina 4 65 (17.9%), skupina 5 25 (6.9%)



PATOFYZIOLOLGIE PH U PLICNÍCH ONEMOCNĚNÍ

Gonzales J et al. Pharmaceuticals 2023, 16, 418,   Dhont S et al. ERJ Open Res 2022; 8: 00272-2022
PVR≤5WU PVR>5WU



Piccari L et al. Pulmonary Circulation. 2023;13:e12213.



Rahaghi FF et al. CHEST 2022; 162(1):145-155 

DIAGNOSTIKA PH U PLICNÍCH ONEMOCNĚNÍ

suspekce detekce→konfirmace



Olschewski H. Diagnostics 2021, 11, 311

FEV1 < 60% nebo VC < 70%

PVR > 5 WU

FEV1 ≥ 60% nebo VC ≥ 70%



Léčba: Léčba základního plicního onemocnění , DDOT pokud indikována , CPAP pokud indikován, plicní RHB programy, 

Zvážení LuTx

U kombinované etiologie PH adekvátní léčba, specifická vazodilatační léčba?

EHJ 2022, ERJ 2022
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Pharmacology & Therapeutics (2021) 227, 107935

EHJ 2022, ERJ 2022

23 pacientů s OSA (AHI 44.1 + 29.3), 10 kontrol

Randomizace: 12 týdnů účinná vs předstíraná léčba přetlakem, neinvazivní odhad tlaků v plicnici

Efekt významnější u pacientů s diastolickou dysfunkcí
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Waxman A et al. N Engl J Med 2021;384:325-34.

N=326, PH u ILD, inhal. treprostinil 12 vdechů (celkem 72 μg) 4x denně vs placebo

Prekapilární PH, PVR více než 3 WU, FVC méně než 70 %, 68 (21 %) předčasně ukončilo studii



Waxman A et al. N Engl J Med 2021;384:325-34.



Waxman A et al. N Engl J Med 2021;384:325-34.



Waxman A et al. Eur Respir J 2023; 2023 Apr 20;2202414

108 týdnů po skončení DB, N=242 

Ukončení léčby: 172 (71 %)

úmrtí (n=56), rozhodnutí pacienta (n=41), nežádoucí účinky (n=29), ostatní (n=46)

FVC (%)

6MWT (m)

Čas do exacerbace (týdny)



Hoeper MM et al. PLoS ONE 10(12): e0141911 

Registr COMPERA, IPAH (n = 798), PH-IIP (n = 151), PAPm ≥ 25 mmHg, PAWP ≤15 mmHg

PH-IPP respondér na specifickou léčbu: 6MWD ≥ 20 m nebo zlepšení NYHA třídy



Hoeper MM et al. PLoS ONE 10(12): e0141911 

Registr COMPERA, IPAH (n = 798), PH-IIP (n = 151), PAPm ≥ 25 mmHg, PAWP ≤15 mmHg

PH-IPP respondér na specifickou léčbu: 6MWD ≥ 20 m nebo zlepšení NYHA třídy

Přežití IPAH vs PH-IPP Přežití PH-IPP respondéři vs nonrespondéři
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Plicní choroby

PH 
skupina3

PVR> 5 WU

Plicní choroby

PAH

PLICNÍ ONEMOCNĚNÍ A POSTIŽENÍ PLICNÍ CIRKULACE

Zdroj: VFN, archiv autora

PLICNÍ CÉVNÍ CHOROBA + RHF
FEV1 ≥ 60% nebo VC ≥ 70%FEV1 < 60% nebo VC < 70%



COMPERA (n=1306) and ASPIRE (699) registries, patient characteristics, response to therapy, survival

- classical IPAH (DLCO ≥ 45%, absence of cardiopulmonary comorbidities)

- IPAH + lung phenotype (DLCO < 45%, smoking history)

- PH due to lung disease (group 3 pulmonary hypertension)

Hoeper MM et al. Lancet Respir Med 2022 Oct;10(10):937-948

COMPERA registry ASPIRE registry
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PLICNÍ HYPERTENZE V ČR

3 expertní centra pro PAH  centres

1 expertní centrum pro CTEPH 

(PEA/BPA, CTEPH MDT team)
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


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Diagnostika PH skupiny 3:

Centra pro IPP (ČPFS) ➤ ECHO (ČKS) +plicní funkce, V/Q scinti ➤

➤ MDT (virtuálně) ➤ Srdeční katetrizace  ➤ MDT (virtuálně) ➤ Léčba



SHRNUTÍ

 Plicní hypertenze u plicních chorob je typicky prekapilární, lehká a 

obtížně léčitelná (PAMP > 20 mmHg, PVR > 2 WU)

 Diferenciální diagnostika je základem adekvátní léčby 

- symptomy, ECHO, plicní funkce, V/Q scinti

- kombinace etiologií (OSA, CTEPH, PAH) → adekvátní léčba

 Těžká PH (PVR > 5 WU) skupiny 3 je indikací k diskusi s centrem 

pro PH k individuálnímu zvážení specifické léčby                                

- diferenciální diagnostika → adekvátní léčba



www.pph.cz      www.cteph.cz
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