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OVLIVNĚNÍ MORTALITY  
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KLINICKÁ KLASIFIKACE PLICNÍ HYPERTENZE (2022) 



D’Alonzo et al. Ann Internal Med 1991;115:343  

32 US clinical centers 

187 patients diagnosed between 1981 and 1985, FU through 1988 (106 died) 

Mean age 36±15 years, male:female 1:1.7 

Median survival 2.8 yrs, 1-, 3- and 5-yr survival rates 68, 48 and 34% 



 

Sommer N et al. Current and future treatments of pulmonary arterial hypertension. Br J Pharmacol. 2020;1–25  

EVOLUCE LÉČBY PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE 



 

Zdroj: VFN, archiv autora 
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Vizza CD et al. Am J Respir Crit Care Med Vol 205, Iss 7, pp 751–760, Apr 1, 2022 

VÝVOJ TAKTIKY TERAPIE PAH 



 

Hoeper M et al. N Engl J Med 2023, 388:1478-1490, Souza R et al. Eur Respir J 2023; 62: 2301107 

 

PAH, 163 Sotatercept vs 160 placebo, 24 weeks, NYHA II 49% + NYHA III 51 % 

Monotherapy 4 %, double 35 %, triple 61 % 

6MWT TTCW Hemodynamika 



 

Boucly A et al, Am J Respir Crit Care Med 2021 Oct 1;204(7):842-854  

French Registry 2006-2018 

N=1611, 984 monotherapy, 551 dual combination therapy, 76 triple cpmbination therapy 

All  

Triple combination 

monotherapy 

+dual combination 



 

Swinnen K et al. Eur Respir Rev 2019; 28: 190050 

REGISTRY U PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE 



Annals of Internal Medicine 1987, 107, 216-223 

32 center v USA, 187 pacientů diagnostikovaných v letech 1981 až 1985, FU do 1988 (106 úmrtí) 

Průměrný věk 36±15 roku, M:F 1:1.7 

Medián přežití 2.8 roku, pravděpodobnost přežití 1, 3, 5 let: 68 %, 48 %, 34% 



Chawdhury SR et al. EClinicalMedicine 2023, Feb 16;57:101860 

126 studií, 15.4 milionů osob z 54 zemí (32.1% mužů, průměrný věk 56.94 ± 10.84 roku) 

Definice multimorbidity: více než jedna komorbidita 



Poms AD et al. CHEST 2013; 144(1):169–176  

Obesity was defined as BMI ≥ 30 kg/m2  

Thyroid disease was defined as patients with hyperthyroidism or hypothyroidism and/or patients having taken synthetic thyroid replacement for hypothyroidism.  

2959 pacientů s PAH, 78.9 % žen, průměrný věk 52.7 roku v době zařazení 

45.9% idiopatická PAH, 51.1%+7% NYHA III+IV 

Vznik databáze: 2006 (incidentní a prevalentní pacienti s PAH) 



Poms AD et al. CHEST 2013; 144(1):169–176  

NYHA při zařazení 6MWD při zařazení 

2959 pacientů s PAH, 78.9 % žen, průměrný věk 52.7 roku v době zařazení 

45.9% idiopatická PAH, 51.1%+7% NYHA III+IV 



Poms AD et al. CHEST 2013; 144(1):169–176  
přežití 

2959 pacientů s PAH, 78.9 % žen, průměrný věk 52.7 roku v době zařazení 

45.9% idiopatická PAH, 51.1%+7% NYHA III+IV 



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 



General University Hospital in Prague 

Kazuistika ♀ J.Š., *1948 
 

Anamnéza 

 

- CHOPN 

- FVC 1,45l (83%). VC 1,41l (77%), FEV1 0,71l (51%), FEV1/VCmax 48, TLCO 35%, KCO 44% 

- Permanentní fibrilace síní 

- ICHS, PCI v 2007 

- Arteriální hypertenze 

 

Leden 2023, Všeobecná fakultní nemocnice v Praze 

 

NYHA III, váha 42 kg, váha154 cm, TK 190/110  

 

ECHO: EFLK  68 %, LAVi 54 mL/m2, PASP 78 mmHg 

V/Q scintigrafie: souhlasné defekty 

6MWT 225 m 

 

Pro BNP 4377 pg/mL 

 

Hemodynamika: 

RA 10 PA 83/42/55, PCW 18, CO 2.70 L/min, CI 1.97 L/min/m2, PVR 13.7 WU, HR 81/min 

 



General University Hospital in Prague 

Kazuistika ♀ J.Š., *1948 
 



General University Hospital in Prague 
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III 225 4377 55 18 2.7 1.97 13.7 95 63 145/94 

Kazuistika ♀ J.Š., *1948 

 

 

Klinický závěr:  

 PAH s kardiopulmonálními komorbiditami 

 x  

 PH skupiny 2+3 s těžkou prekapilární komponentou 
 

Léčba PH: Sildenafil 20 mg 3x1 tbl 
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CTEPH – PROGNÓZA NELÉČENÉHO ONEMOCNĚNÍ  

N=76, M/F = 50/26, věk 48.2 roku 

hemodynamické vyšetření  1964-1979 

5leté přežití: PAMP > 50 mmHg   10% 

Riedel M, Stanek V, Widimsky J, Prerovsky I, Chest 1982, 81: 151-8 



Humbert M et al. 2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. EHJ 2022, ERJ 2022 



„MULTIMODÁLNÍ“ LÉČBA CTEPH V ČR 

Riedel M, Stanek V, Widimsky J, Prerovsky I, Chest 1982, 81: 151-8 

Jansa P et al. Eur Respir J 2020,  56: 1543; doi: 10.1183/13993003 

Jansa P, Heller S  et al. J. Clin. Med. 2020, 9, 3608; doi:10.3390/jcm9113608 

Pravděpodobnost přežití (%) 

bez léčby CTEPH 
Pravděpodobnost přežití (%) 

2004-2016 (PEA) 

Pravděpodobnost přežití (%) 

bez léčby CTEPH 

Pravděpodobnost přežití (%) 

2016-2019 (BPA+farmakoterapie) 



 

Obrazová dokumentace: VFN Praha 

Březen 2009, VFN v Praze 
 

CTEPH, NYHA  II-III, 6MWD 460 m, B6 

Plicní funkce: TLC 6,63 (89,3%), FEV1 3,72 (95,4%), FVC 4,71 

(97,3%), TLCO 10,97 (97%) 

 

Hemodynamika:  

RAP 20, PAMP 87, PCWP 14, CO 5.34, CI 2.27, PVR 13,67WU 

 

Kazuistika: ♂ ZP, * 6.června 1960 



 

PEA 28.4.2009 

NYHA 6MWD (m) PAMP (mmHg) PCWP (mmHg) CO (L/min) CI (L/min/m2) PVR (WU) 

Před PEA 

(3/2009) 

II-III 460 87 14 5.34 2.27 13.7 

Po PEA 

(4/2015) 

II 495 65 8 6.0 2.6 

 

9.5 

Angiografie (4/2015) 

Kazuistika: ♂ ZP, * 6.června 1960 

Obrazová dokumentace: VFN Praha, archiv Prof. Lindnera 



 

VFN Praha 

PEA 28.4.2009, riociguat od 5/2015 
 

6xBPA (10/2019…10/2021):   

  Říjen 2019 A6, A8, A9, A10 vpravo 

  Listopad 2019 A5, A8, A9, A10 vlevo 

  Leden 2020 A10, A9, A8, A3 vpravo 

  Březen 2020  A6, A4, A5, A2, A1 vlevo 

  Červen 2020 A4, left A2a, A4, A6, A10 vpravo 

  Říjen 2021 A1, A2, A6a,b, A10 vlevo 
 

 

  

NYHA 6MWD (m) PAMP (mmHg) PCWP (mmHg) CO (L/min) CI (L/min/m2) PVR (WU) 

Před PEA 

(3/2009) 

II-III 460 87 14 5.34 2.27 13.7 

Po PEA 

(4/2015) 

II 495 65 8 6.0 2.6 

 

9.5 

Po rio 

(4/2019) 

II 487 60 9 7.7 2.8 7.7 

Po 6 BPA 

(5/2022) 

II 493 53 19 6.4 2.7 5.3 

Kazuistika: ♂ ZP, * 6.června 1960 



 

VFN Praha 

PEA 28.4.2009, riociguat od 5/2015 
 

6xBPA (10/2019…10/2021):   

  Říjen 2019 A6, A8, A9, A10 vpravo 

  Listopad 2019 A5, A8, A9, A10 vlevo 

  Leden 2020 A10, A9, A8, A3 vpravo 

  Březen 2020  A6, A4, A5, A2, A1 vlevo 

  Červen 2020 A4, left A2a, A4, A6, A10 vpravo 

  Říjen 2021 A1, A2, A6a,b, A10 vlevo 
 

Fibrilace síní  diagnóza 1/2020, elektrická kardioverze v 3/2020, RFA v 3/2022 (recidiva) 

OSA   diagnóza v 2021, léčen BiPAP  
 

  
NYHA 6MWD (m) PAMP (mmHg) PCWP (mmHg) CO (L/min) CI (L/min/m2) PVR (WU) 

Před PEA 

(3/2009) 

II-III 460 87 14 5.34 2.27 13.7 

Před PEA 

(4/2015) 

II 495 65 8 6.0 2.6 

 

9.5 

Po rio 

(4/2019) 

II 487 60 9 7.7 2.8 7.7 

Po 6 BPA 

(5/2022) 

II 493 53 19 6.4 2.7 5.3 

Kazuistika: ♂ ZP, * 6-června-1960 



 

CTEPH IN THE CZECH REPUBLIC (2003-16 vs 2017-22) 
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Year of diagnosis 

2003-2016, N = 453 2017–2022, N = 321 

All patients, n (%) 453 (100.0%) 321 (100.0%) 

Operability, n (%)     

    Operated 236 (52.1%) 114 (35.5%) 

    Not operated 217 (47.9%) 207 (64.5%) 

Age at diagnosis [years]     

    Mean (SD) 63.1 (12.55) 63.9 (13.14) 

    Median (Range) 65.2 (18.8 - 84.8) 66.9 (19.7 - 87.3) 

Sex, n (%)     

    Male 247 (54.5%) 169 (52.6%) 

    Female 206 (45.5%) 152 (47.4%) 

BMI     

    Mean (SD) 28.4 (5.42) 29.2 (5.79) 

    Median (Range) 27.8 (17.1 - 58.1) 28.8 (15.8 - 48.3) 

Years from 1st PE to diagnosis     

    Median (Range) 2.2 (0.0 - 43.2) 1.0 (0.0 - 39.0) 

NYHA, n (%)     

    I 2 (0.5%) 0 (0.0%) 

    II 34 (7.8%) 63 (19.9%) 

    III 385 (88.1%) 240 (75.9%) 

    IV 16 (3.7%) 13 (4.1%) 

6MWD (m)     

    Mean (SD) 339.7 (110.15) 387.3 (134.64) 

Manuscript in preparation 



 

CTEPH IN THE CZECH REPUBLIC (2003-16 vs 2017-22) 

Survival from diagnosis (newly diagnosed CTEPH patients 2003-2016, n=453 vs 2017-2022, n=321) 
Manuscript in preparation 



 

CTEPH IN THE CZECH REPUBLIC (2003-16 vs 2017-22) 
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Manuscript in preparation 

CTEPH IN THE CZECH REPUBLIC (2017-22) 

Operated (n=114) vs not operated (n=207) 

PEA, n=114 

Inoperabilní, n=207 



 

Manuscript in preparation 

CTEPH IN THE CZECH REPUBLIC (2017-22) 

Operated (n=114) vs not operated (n=207) Not operated + BPA (n=94) vs not operated-no BPA (n=113) 

BPA, n=94 

Farmaka, n=113 

PEA, n=114 

Inoperabilní, n=207 



 

REGISTROVANÁ FARMAKOTERAPIE CTEPH 

Studie CHEST (riociguat), n=261  

Inoperabilní, perzistentní CTEPH, věk 59, 16 týdnů 
Studie CTREPH (treprostinil), n=105 

Inoperabilní, perzistentní CTEPH, věk 64, 24 týdnů 

Ghofrani HA et al. NEJM 2013, 369: 319-329 

Sadushi-Kolici R et al. Lancet Respir Med 2019, 7 (3): 239-248 



 

N=81 (40 high dose, 41 low dose), male sex 57 %, NYHA FC III+IV 95 %, PAPm 49.6 mmHg, PVR 893.5 dyn·s·cm–

⁵ 

Jansa P, …Lang IM Pulmonary Circulation. 2023;13:e12274. 

Risk strata: low (score 1 - 7); average (8); moderately high (9); high (10 - 11); very high (≥12)  





 

SHRNUTÍ 

 

 Terapeutické možnosti PAH vyvinuté v posledních 30 letech (>10 

přípravků, 3+1 signální cesty) zlepšují především symptomy 
 

 Ovlivnění prognózy je limitováno absencí přímého vlivu léčby na 

pravou komoru, komorbiditami a pozdní diagnózou 
 

 Pacienti s četnějšími a významnějšími komorbiditami jsou vylučováni 

z klinických studií 
 

 Multimodální léčba CTEPH zásadně zlepšuje prognózu 
 

 Prognosticky nejzávažnější jsou polymorbidní pacienti bez možnosti 

mechanické léčby ⇒ optimalizace farmakoterapie (prostanoidy) 



 

www.infopah.cz, www.cteph.cz 

pavel.jansa@vfn.cz 



 


