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Aspekty starostlivosti o pacientov s PAH v SR

• skríning a diagnostika
• centrum pre PH
• lieky• lieky
• dlhodobé sledovanie
• pokročilé možnosti
• spolupráca centier
• hlas pacienta
• problémy

Aspekty starostlivosti o pacientov s PAH v SR

skríning a diagnostika
centrum pre PH
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dlhodobé sledovanie
pokročilé možnosti
spolupráca centier
hlas pacienta



Incidencia pľúcnej artériovej hypertenzie v

Zdroj: Cardiology Lett. 2023;32(2):142–148 doi:10.4149/Cardiol_2023_2_8

artériovej hypertenzie v SR
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DiagnostikaDiagnostikaDiagnostika
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Diagnostika



Diagnostika PAH

krok 2

detekcia

krok 1

suspekcia

každý lekár

• znaky a príznaky
• klinický kontext

• EKG
• (NP, O2)

kardiológ

• echoKG

Diagnostika PAH

krok 2

detekcia

krok 3

potvrdenie
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centrum pre PH

• katetrizácia
• dif. dg PH

kardiológ

echoKG



Suspekcia: 3 skupiny pacientov

príznaky a znaky rizikové skupiny

: 3 skupiny pacientov
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rizikové skupiny náhodný nález 
na echoKG



Príznaky a znaky: Kto? 

• dýchavica, únavnosť, opuchanie, cyanóza
• stupeň ťažkostí nezodpovedá kardiálnemu postihnutiu
• vyšetrení pneumológom bez významného nálezu
• stav sa nelepší po bežnej pneumologickejstav sa nelepší po bežnej pneumologickej
• aj mladí ľudia

• obj. znaky zlyhávania PK
• znaky PH (akcentovaná P2, šelest z TR)

• EKG: prejavy hypertrofie PK alebo BPTR

Príznaky a znaky: Kto? 

cyanóza, synkopy, dysfónia
stupeň ťažkostí nezodpovedá kardiálnemu postihnutiu
vyšetrení pneumológom bez významného nálezu

pneumologickej liečbe
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pneumologickej liečbe



Skríning v rizikových skupinách: Kto? 

• ochorenia spojiva: systémová skleróza (

DETECT (reumatológ a kardiológ)

• iné reumatické ochorenia - pri relevantných symptómoch

• nosiči mutácie BMPR2

• prvostupňoví príbuzní (H)PAH

• vrodené chyby

• pac. pred transplantáciou pečene

• PE (CTEPH) – 3-6 m po PE

Skríning v rizikových skupinách: Kto? 

ochorenia spojiva: systémová skleróza (sklerodermia): 2-stupňový algoritmus 

pri relevantných symptómoch
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Náhodný nález: Kto? 

• Preventívne vyšetrenie

• Vyšetrenia z iných dôvodov

• EKG: BPTR, HyPK

• echoKG

Náhodný nález: Kto? 
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praktický lekárpraktický lekár
internista

pneumológ
reumatológ
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praktický lekárpraktický lekár
internista

pneumológ
reumatológ

kardiológ
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kardiológ



Detekcia: rajónny

• anamnéza, vyšetrenie

• EKG

• RTG hrudníka

• echoKG - pravdepodobnosť PH, príčiny a iné stavy

• NT-proBNP

rajónny kardiológ
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pravdepodobnosť PH, príčiny a iné stavy



Centrum pre PAHCentrum pre PAH

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024



NÚSCHNÚSCH

PAH v SR
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NÚSCH

C pre PH OZaT

C pre VCHS a CTEPH

DKS

NÚSCH

PAH v SR
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NÚSCH

SSÚSCCH

C pre PH OZaT

C pre VCHS a CTEPH

DKS

NÚSCH

PAH v SR
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NÚSCH

SSÚSCCH

C pre PH OZaT

C pre VCHS a CTEPH

DKS

NÚSCH

PAH v SR
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VÚSCH
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Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



ambulancia pre PH

prekapilárna

PAH /PH 
nepravdepodobná

späť

prekapilárna

PH III - pľúca HRCT, FVP, 
DLCO, ABR

podskupina 

Potvrdenie: 
centrum pre 

PH

PAH/PH pravdepodobná

hospitalizácia

katetrizácia

prekapilárna PH PH 0, PH II
relevantný 

manažment
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prekapilárna PH PH 0, PH II

PAH

VPS, CTPAG, 
PAG

HRCT, FVP, 
DLCO, ABR PH IV - CTEPH

podskupina 
PAH

špecifická liečba a 
sledovanie

manažment



Pravdepodobnosť PH podľa Pravdepodobnosť PH podľa echoKG
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Humbert M, et al., European Heart J, 20



EchoKG znaky PAH

A:  Komory B: Pľúcnica

pomer bazálneho diametra 
PK a ĽK >1,0

dopplerovský akceleračný čas vo 
výtokovom trakte PK < 105 m/s 
alebo mezosystolický zárez

sploštenie IVS (index excentricity 
ĽK >1,1 v systole alebo diastole)

včasná diastolická rýchlosť 
pulmonálnej regurgitácie >2,2 m/s

TAPSE/sPAP
< 0,55 mm/mm Hg

diameter AP > diameter koreňa 
aorty
diameter AP  >25 mm

Na modifikáciu echoKG pravdepodobnosti PH musia byť prítomné znaky aspoň z

znaky PAH

Pľúcnica C: Dolná dutá žila a PP

dopplerovský akceleračný čas vo 
výtokovom trakte PK < 105 m/s 
alebo mezosystolický zárez

diameter DDŽ >21 mm so zníženým 
inspiračným kolapsom (<50 % pri 
hlbokom nádychu alebo <20 % pri 
pokojnom nádychu)

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

včasná diastolická rýchlosť 
pulmonálnej regurgitácie >2,2 m/s

plocha PP
(na konci systoly) >18 cm2

diameter AP > diameter koreňa 

diameter AP  >25 mm

pravdepodobnosti PH musia byť prítomné znaky aspoň z dvoch rôznych kategórií (A/B/C)
Humbert M, et al., European Heart J, 20



Pravdepodobnosť PH podľa Pravdepodobnosť PH podľa echoKG
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Humbert M, et al., European Heart J, 20



Diagnostický algoritmus

RHC prekapilárna

klinika
EKG

dýchavica

postkapilárna
(PH II)

RHC prekapilárna
(PH I, III, IV)

EKG
echoKG
RTG

Diagnostický algoritmus PH

FVP 
HRCT
ABR

-

prekapilárna PAH 

Hypox PH (PH I)
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-

prekapilárna
(PH I, III, IV)

PAH 
(PH I)

CT PAG
V/P
DSA 

CTEPH 
(PH IV)

Upravené podľa 
Hubmert M, et al. 

ESC guidelines
Eur Heart J 2022



Testovanie akútnej 

1. 

znížená SaO2, paO2 
pri podozrení na PH III

• kyslík 
maskou 5 l/min 

10 min

Testovanie akútnej vazoreaktivity PH

2. 

IPAH  
HPAH
DPAH
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DPAH

• iloprost 5-10 ug
nebulizérom

• NO 

Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



Testovanie pri podozrení na „maskovanú“ PH II

PAW 12-15 mm Hg 

alebo alebo 

prítomnosť markerov 
diastolickej dysfunkcie ĽK 
podľa rozhodnutia 
katetrizujúceho lekára

meranie LVEDP pri ľavostrannej katetrizácii 

Testovanie pri podozrení na „maskovanú“ PH II
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Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



Doplňujúce vyšetrenia 

• PH III - pneumologické
• RTG, HRCT, FVP , DLCO, krvné plyny
• pneumológ

• CTEPH: 
• V/Q sken - nižšia dostupnosť, vylúčenie CTEPH
• CT pulmoangiografia – v prípade realizácie v rajóne kontrola skúsenými 

rádiológmi v centre
• pulmoangiografia

Doplňujúce vyšetrenia 
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nižšia dostupnosť, vylúčenie CTEPH
v prípade realizácie v rajóne kontrola skúsenými 



Doplňujúce vyšetrenia 

• TEE
• MR 
• autoprotilátky, reumatológ
• usg brucha• usg brucha
• genetika
• lab. vyšetrenia – NT-proBNP, krvné plyny, 

moč atď. 
• sérológia
• 6MCTH, spiroergometria
• pp. psychológ

Doplňujúce vyšetrenia 
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, krvné plyny, bioch, Fe, FER, KO, sérológia HIV, 
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postupov, 6. vydanie, 2022



Stratégia terapie podľa rizika

ESC SPAHR
COMPERA

Stratégia terapie podľa rizika

Francúzsky register REVEAL
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Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



LiečbaLiečbaLiečba
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Liečba



Liečba PAH v SR

skupina liek originalita

ERA ambrisentan 2 gen. k disp

bosentan 2 gen

macitentan orig.

PDE5I sildenafi 2 gen. k disp

tadalafil 1 generikum

PGI2 epoprostenol orig.

treprostinil 1 generikum

iloprost
selexipag

orig. 
orig.

GCS riociguat výhradne na CTEPH

Liečba PAH v SR

originalita súhlas ZP 
potrebný

predpisuje

disp nie centrum pre PAH

nie centrum pre PAH

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

áno centrum pre PAH

disp. nie centrum pre PAH

generikum nie centrum pre PAH

áno centrum pre PAH

generikum áno centrum pre PAH

ano
ano

centrum pre PAH
centrum pre PAH

výhradne na CTEPH áno centrum pre CTEPH NÚSCH



Treprostinil

• s. c. pumpa
• lekárska pohotovosť 24/7
• ošetrovateľská pohotovosť
• technická pohotovosť• technická pohotovosť

• implantovateľná pumpa na i. v. podanie 
• v Centre NÚSCh
• 1 ambulancia

Treprostinil
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implantovateľná pumpa na i. v. podanie – ojedinele



Epoprostenol

• ojedinele

• termostabilný

• absencia technickej podpory

Epoprostenol
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Liečba riadená zdravotnou poisťovňou: 
periodické žiadosti

3-6 mesiacov

preskripcia limitovaná na 1 mesiac

kontrolovaná distribúcia – selektované lekárne

Liečba riadená zdravotnou poisťovňou: 
periodické žiadosti
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selektované lekárne



Liečba v jednotlivých rizikových skupinách

70%

80%

90%

100%

nízke nižšie stredné

0%

10%

20%

30%

40%

50%

60%

70%

Liečba v jednotlivých rizikových skupinách

vysokévyššie stredné
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3PP

3OP

2

1



Rehabilitácia a riadený telesný tréningRehabilitácia a riadený telesný tréning
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Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



Sledovanie pacienta s PAH: 
ambulancia pre PH = kardiológ

fyz. vyšetrenie • fyz. vyšetrenie

1. návšteva po iniciácii liečby                  à 3 mesiace                                      à 6 mesiacov

fyz. vyšetrenie

TK, P

EKG

tolerancie a NÚ 

liečby

• fyz. vyšetrenie

• TK, P

• EKG

• Lab.: KO, AST, ALT

• tolerancia liečby

Sledovanie pacienta s PAH: 
ambulancia pre PH = kardiológ

fyz. vyšetrenie

• ako predtým

• NT-proBNP, KM, FER 

1. návšteva po iniciácii liečby                  à 3 mesiace                                      à 6 mesiacov

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

fyz. vyšetrenie

.: KO, AST, ALT

tolerancia liečby

• NT-proBNP, KM, FER 

a ďalšie

• echoKG

• 6-MTCH

• zhodnotenie 

prognózy
Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 

postupov, 6. vydanie, 2022



„Veľká“ kontrola každých 6 mesiacov

- Fyzikálne vyšetrenie
- TK, SF, 
- EKG
- Laboratórne: KO, AST, ALT, - Laboratórne: KO, AST, ALT, 

+  ionogram, urea
NT- proBNP, zákl. 
GMT, ALP, kys

- Echokg
- 6-min. test chôdzou

„Veľká“ kontrola každých 6 mesiacov

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

urea, kreatinín, bili, glu, 
, zákl. hemokoag., Fe, feritín,  

kys. močová, CRP, troponín T

Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



Porovnanie odporúčaní ESC/ERS a našej praxe
Odporúčania

Vyšetrenie Každých 
3–6 

mesiacov mesiacov
Lekárske vyšetrenie 
a stanovenie funkčnej triedy

+

EKG +

6MTCH /Borgovo skóre 
dyspnoe

+
dyspnoe
Spiroergometria

Echo

Základné laboratórne  
(KO, INR, Na,K, AST/ALT, bil, kreat, NTproBNP)

+

Rozšírené laboratórne 
(TSH, Troponin, Fe status,  + indiv.)

Analýza krvných plynov

Pravostranná srdcová 
katetrizácia

Porovnanie odporúčaní ESC/ERS a našej praxe
Odporúčania Naša prax

Každých 
6–12 

mesiacov

Každé
3 

mesiace

Každých 
6 

mesiacov
+ +

+ +

+ +

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

+

+ +

+ +

+ +

+ +

+ individuálne 



BAS: ojedineláBAS: ojedinelá
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Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



Transplantácia pľúc
• O transplantácii pľúc je potrebné uvažovať už PAH v čase iniciácie 

• Konzultácia: Ambulancia pre transplantáciu pľúc, Klinika 

• Praha - Motol

Referovanie do transplantačného centra 

• NYHA III alebo IV napriek eskalovanej liečbe 
• rapídna progresia ochorenia (za 

predpokladu, adekvátnej hmotnosti a  
rehabilitačnho potenciálu) 

• použitie parenterálnej cielenej liečby PAH 
bez ohľadu na symptómy a stupeň NYHA 

• známa alebo predpokladaná pľúcna 
venookluzívna choroba alebo pľúcna 
kapilárna hemangiomatóza 

Transplantácia pľúc
O transplantácii pľúc je potrebné uvažovať už PAH v čase iniciácie parenterálnej liečby prostanoidom. 

Konzultácia: Ambulancia pre transplantáciu pľúc, Klinika pneumológie a ftizeológie, UNB Bratislava - Ružinov

Indikácia zaradenia na zoznam čakateľov na LuTx 

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

• Perzistujúca FT NYHA III/IV napriek 3 mesiace 
trvajúcej kombinovanej liečbe vrátane prostanoidov
• CI < 2 l/min/m2

• mRAP > 15 mm Hg 
• 6MTCH < 350 m 
• rozvoj signifikantnej hemoptýzy, perik. výpotku

alebo znakov progresívneho zlyhávania PK  
(renálna insuficiencia, vzostup bilirubínu, 
NT-proBNP alebo rekurentný ascites) 

Goncalvesová E et al. Manuál diagnostických, indikačných a liečebných 
postupov, 6. vydanie, 2022



Spolupráca centier: 
okrúhly stôl PAH
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ERN-LUNG: NÚSCHLUNG: NÚSCH
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Hlas pacientaHlas pacienta
SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024



Prežívanie nonrespondérov
(Centrum pre PH 

n=72

nonrespondérov s novodg. IPAH 
(Centrum pre PH OZaT NÚSCH)

n=72

čas
(roky)

pravdepodobnosť 
prežívania (%)

1 93

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

1 93

2 90

3 87

5 65



Záver

• manažment PAH v SR sa orientuje podľa Odporúčaní ESC s lokálnymi modifikáciami
• je porovnateľný so zahraničím
• v kompetencii kardiológov 
• systematická starostlivosť, jasná cesta pacienta, možnosť 
• nevýhoda: „izolácia“ kardiovaskulárnych ústavov s odbornosťami extra muros• nevýhoda: „izolácia“ kardiovaskulárnych ústavov s odbornosťami extra muros
• chybanie registra
• o liečbe rozhoduje poisťovňa
• zložitá administratíva
• nedostupnosť a znížená dostupnosť niektorých liekov
• spolupráca centier
• spolupráca s pacientmi
• napriek osvete nízka incidencia

Záver

manažment PAH v SR sa orientuje podľa Odporúčaní ESC s lokálnymi modifikáciami

systematická starostlivosť, jasná cesta pacienta, možnosť fast track
nevýhoda: „izolácia“ kardiovaskulárnych ústavov s odbornosťami extra muros

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

nevýhoda: „izolácia“ kardiovaskulárnych ústavov s odbornosťami extra muros

nedostupnosť a znížená dostupnosť niektorých liekov



přípravek podléhá dalšímu sledování. To umožní rychlé získání nových informací o bezpečnosti. Žádáme zdravotnické pracovníky, aby hlásili jakákoli podezření na

.

přípravku: Winrevair® 45 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok. Winrevair® 60 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok. Složení: Jedna injekční
obsahuje 45 mg, resp. 60 mg sotaterceptu. Po rekonstituci obsahuje jeden ml roztoku 50 mg sotaterceptu. Pomocné látky se známým účinkem: Tento léčivý
obsahuje méně než 1 mmol sodíku (23 mg) v jedné dávce - je v podstatě „bez sodíku“. Dále obsahuje 0,20 mg polysorbátu 80 v jednom ml rekonstituovaného

Polysorbáty mohou způsobit alergické reakce. Léková forma: Prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok. Indikace: Winrevair je indikován k léčbě plicní
hypertenze (PAH) v kombinaci s jinými terapiemi PAH u dospělých pacientů s funkční třídou dle WHO (WHO FC) II až III ke zlepšení zátěžové kapacity.

způsob podání: Winrevair se podává jednou za 3 týdny jako jednorázová subkutánní injekce podle tělesné hmotnosti. Doporučená zahajovací dávka: Před
mají být stanoveny hladiny hemoglobinu (Hgb) a počty trombocytů. Zahájení léčby je kontraindikováno, pokud je počet trombocytů trvale

Léčba je zahajována jednorázovou dávkou 0,3 mg/kg (viz tabulka 1).

Objem injekce při dávce 0,3 mg/kg

pacientovy

(kg)

Obje

m injekce

(ml)*

Typ soupravy

0,2

Souprava obsahující

1 x 45mg injekční lahvičku

0,3

0,4

0,5

107,4 0,6

124,1 0,7

140,8 0,8

157,4 0,9

174,1 1,0 Souprava obsahující

1 x 60mg injekční lahvičku180,0 1,1rekonstituovaného roztoku je 50 mg/ml
cílová dávka: Tři týdny po jednorázové zahajovací dávce 0,3 mg/kg, a po ověření přijatelných hladin hemoglobinu (Hgb) a počtu trombocytů, má být dávpkarostacyklinu
(3,1 %). Závažná trombocytopenie může zvýšit riziko krvácivých příhod. Počet trombocytů má být monitorován zvýšena na doporučenou cílovou

mg/kg. S léčbou se má pokračovat dávkou 0,7 mg/kg každé 3 týdny, pokud není nutná úprava dávky.

Objem injekce při dávce 0,7 mg/kg

Rozmezí 
pacientovy

tělesné 
(kg)

Obje

m injekce

(ml)*

Typ soupravy

31,7 0,4

Souprava obsahující

1 x 45mg injekční lahvičku

38,9 0,5

46,0 0,6

53,2 0,7

60,3 0,8

67,4 0,9

74,6 1,0
Souprava obsahující

1 x 60mg injekční lahvičku
81,7 1,1

88,9 1,2

96,0 1,3

Souprava obsahující

2 x 45mg injekční lahvičku

103,2 1,4

110,3 1,5

117,4 1,6

124,6 1,7

131,7 1,8

138,9 1,9

Souprava obsahující

2 x 60mg injekční lahvičku

146,0 2,0

153,2 2,1

160,3 2,2

167,4 2,3

více 2,4

*Koncentrace rekonstituovaného roztoku je 50 mg/ml

dávkování při zvýšení hladiny hemoglobinu nebo snížení počtu trombocytů: Hladina Hgb a počty trombocytů mají být monitorovány po dobu prvních 5
déle, pokud jsou hodnoty nestabilní. Poté mají být hladina Hgb a počty trombocytů kontrolovány každé 3 až 6 měsíců a v případě potřeby má být dávka

Léčba má být odložena o 3 týdny (tj. posunutí jedné dávky), pokud dojde ke kterémukoli z následujících případů:

mg/kg. S léčbou se má pokračovat dávkou 0,7 mg/kg každé 3 týdny, pokud není nutná úprava dávky.

 hladina Hgb od předchozí dávky stoupne o > 1,24 mmol/l (2 g/dl) a je nad horní hranicí normální hodnoty.
 hladina Hgb stoupne z výchozích hodnot o > 2,48 mmol/l (4 g/dl).
 hladina Hgb stoupne o > 1,24 mmol/l (2 g/dl) nad horní hranici normální hodnoty.
 počty trombocytů klesnou pod < 50 x 109/l.

Před opětovným nasazením léčby mají být znovu zjištěny hladiny Hgb a počty trombocytů. Pokud je léčba odložena o > 9 týdnů, má být léčba znovu zahájena dávkou
0,3 mg/kg a dávka má být zvýšena na 0,7 mg/kg po ověření přijatelných hodnot Hgb a počtu trombocytů. Pokud je léčba odložena o > 9 týdnů
konzistentnímu počtu trombocytů < 50 x 109/l, má lékař před opětovným zahájením léčby provést přehodnocení přínosu a rizika léčby pro pacienta
Vynechaná dávka: Pokud dojde k vynechání dávky, podejte ji co nejdříve. Pokud se vynechaná dávka nepodá do 3 dnů od plánovaného data, je nutné upravit
schéma tak, aby byly zachovány 3týdenní intervaly mezi dávkami. Starší pacienti: U starších pacientů ve věku ≥ 65 let není nutná žádná úprava dávky. Porucha
funkce ledvin: Na základě poruchy funkce ledvin není nutná žádná úprava dávky. Sotatercept nebyl hodnocen u pacientů s PAH s těžkou poruchou funkce
ledvin (odhadovaná rychlost glomerulární filtrace eGFR < 30 ml/min/1,73 m2). Porucha funkce jater: Na základě poruchy funkce jater (klasifikace podle Childa
Pugha A až C) není nutná žádná úprava dávky. Sotatercept nebyl u pacientů s poruchou funkce jater hodnocen. Pediatrická populace: Bezpečnost a účinnost
přípravku Winrevair u dětí a dospívajících mladších 18 let nebyly dosud stanoveny. Způsob podání: Winrevair je určen pouze k jednorázovému použití
Přípravek je nutno před použitím rekonstituovat. Rekonstituovaný léčivý přípravek je čirý až opalizující a bezbarvý až slabě hnědožlutý roztok. Přípravek Winrevair
má být podán subkutánní injekcí do břicha (nejméně 5 cm od pupku), horní části paže nebo horní části stehna. Nemá být aplikován do míst, která jsou zjizvená,
citlivá nebo pohmožděná. Při dvou po sobě jdoucích injekcích nemá být použito stejné místo vpichu. Kontraindikace: Hypersenzitivita na léčivou látku nebo
kteroukoli pomocnou látku. Pacienti s počtem trombocytů trvale < 50 x 109/l před zahájením léčby. Zvláštní upozornění a opatření pro použití
Sledovatelnost: Aby se zlepšila sledovatelnost biologických léčivých přípravků, má se přehledně zaznamenat název podaného přípravku a číslo
Erytrocytóza: U pacientů bylo během léčby sotaterceptem pozorováno zvýšení hladiny Hgb. Závažná erytrocytóza může zvyšovat riziko tromboembolických příhod
a hyperviskózního syndromu. Zvýšená opatrnost je nutná u pacientů s erytrocytózou, u nichž je zvýšené riziko tromboembolických příhod. Hladiny Hgb je
monitorovat před každou dávkou po dobu prvních 5 dávek nebo déle, pokud jsou hodnoty nestabilní, a poté pravidelně každých 3 až 6 měsíců, aby se určilo,
není potřeba dávku upravit. Pokud se u pacienta rozvine erytrocytóza, zdravotnický pracovník má zvážit přehodnocení techniky podávání pacientem
pečovatelem. Závažná trombocytopenie: U některých pacientů používajících sotatercept bylo pozorováno snížení počtu trombocytů včetně závažné
trombocytopenie (počty trombocytů < 50 x 109/l). Trombocytopenie byla hlášena častěji u pacientů dostávajících současně také infuzi prostacyklinu (21,5
srovnání s pacienty, kteří infuzi před každou dávkou po dobu podávání prvních 5 dávek nebo déle, pokud jsou hodnoty nestabilní, a poté každých 3 až 6 měsíců,
určilo, zda je nutná úprava dávky. Závažné krvácení: V klinických studiích byly během léčby sotaterceptem pozorovány závažné krvácivé příhody (včetně
gastrintestinálního a intrakraniálního krvácení) u 4,3 % pacientů. Pacienti se závažnými krvácivými příhodami byli častěji léčeni prostacykliny a/
antitrombotiky, měli nízký počet trombocytů, nebo byli ve věku 65 let či starší. Pacienti mají být informováni o jakýchkoli známkách a příznacích ztráty
Sotatercept nemá být podáván, pokud se u pacienta objeví závažné krvácení. Interakce s jinými léčivými přípravky a jiné formy interakce: Nebyly provedeny
žádné studie interakcí. Fertilita, těhotenství a kojení: Ženy ve fertilním věku: Před zahájením léčby se ženám ve fertilním věku doporučuje provést těhotenský

SK-SOT-00010 (1.0), 10/2024

žádné studie interakcí. Fertilita, těhotenství a kojení: Ženy ve fertilním věku: Před zahájením léčby se ženám ve fertilním věku doporučuje provést těhotenský
Ženy ve fertilním věku mají během léčby a alespoň 4 měsíce po poslední dávce, pokud je léčba přerušena, používat účinnou antikoncepci. Těhotenství: Údaje
podávání sotaterceptu těhotným ženám nejsou k dispozici. Studie na zvířatech prokázaly reprodukční toxicitu (zvýšení postimplantačních ztrát, snížení tělesné
hmotnosti plodu a opožděnou osifikaci). Podávání přípravku Winrevair se v těhotenství a u žen ve fertilním věku, které nepoužívají antikoncepci, nedoporučuje. Kojení
Není známo, zda se sotatercept/metabolity vylučují do lidského mateřského mléka. Riziko pro kojené novorozence/děti nelze vyloučit. Kojení má být během léčby
dobu 4 měsíců po poslední podané dávce v rámci léčby přerušeno. Fertilita: Na základě nálezů u zvířat může sotatercept zhoršovat ženskou a mužskou fertilitu
Účinky na schopnost řídit a obsluhovat stroje: Sotatercept nemá žádný nebo má zanedbatelný vliv na schopnost řídit nebo obsluhovat stroje. Nežádoucí
účinky: Nejčastěji hlášenými nežádoucími účinky byly bolest hlavy (24,5 %), epistaxe (22,1 %), teleangiektazie (16,6 %), průjem (15,3 %), závratě (14,
vyrážka (12,3 %) a trombocytopenie (10,4 %). Nejčastěji hlášenými závažnými nežádoucími účinky byly trombocytopenie (< 1 %) a epistaxe (<
Nejčastějšími nežádoucími účinky vedoucími k přerušení léčby byly epistaxe a teleangiektazie. Kompletní informace viz aktuální SPC/ Tabulkový seznam
nežádoucích účinků. Předávkování: Ve studii fáze 1 se zdravými dobrovolníky se u jednoho účastníka, kterému byl podáván sotatercept v dávce 1 mg/kg, objevilo
zvýšení hladiny Hgb spojené se symptomatickou hypertenzí, která se zlepšila po flebotomii. V případě předávkování u pacienta s PAH je třeba pečlivě sledovat zvýšení
hladiny Hgb a krevního tlaku a podle potřeby poskytnout podpůrnou péči. Sotatercept není dialyzovatelný během hemodialýzy. Zvláštní opatření
uchovávání: Uchovávejte v chladničce (2 °C – 8 °C). Chraňte před mrazem. Uchovávejte v původním obalu, aby byl přípravek chráněn před světlem. Dostupná
balení: Winrevair® 45 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok.1x45mg, 2x45mg, Winrevair® 60 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok 1x
2x60mg. Držitel rozhodnutí o registraci: Merck Sharp & Dohme B.V., Waarderweg 39,2031 BN Haarlem, Nizozemsko Registrační čísla: EU/1/24/1850
EU/1/24/1850/002, EU/1/24/1850/003, EU/1/24/1850/004. Datum revize textu: 22.8.202. RCN: 000025703-CZ
Přípravek je vázán na lékařský předpis a není hrazen z prostředků veřejného zdravotního pojištění. Dříve než přípravek předepíšete, seznamte se, prosím
úplným Souhrnem údajů o přípravku.

Merck Sharp & Dohme s.r.o., Na Valentince 3336/4, 150 00 Praha 5, Česká republika. Tel.: +420233010111, e-mail: 
dpoc_czechslovak@merck.com, www.msd.cz
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10.7 million inhabitants
(census, 2021)

Density 134/km2

GDP per capita rate = 91 % 
of EU average (2021)

From Wikipedia, the free encyclopedia



Dr. Otto KLEIN (1881

Klein O.; Zur Bestimmung des zirkulatorischen Minutenvolumens beim Menschen
Herzsondierung). Muenchener Medizinische Wochenschrift. 77 1930:1311-1312

 Born in Pilsen in 1881
 Medical studies at Charles University in 

Prague (1915)
 1919-1938 University Hospital in 

Prague
 RHC in 11 patients, CO using the Fick

principe 
(realistic results: 4.5–6.7 L/min)

Dr. Otto KLEIN (1881-1968)
CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Menschen nach dem Fickschen Prinzip. (Gewinnung des gemischten venoesen Blutes mittels
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Circulation, Volume XXVII, April



LONG-TERM OUTCOME OF UNTREATED PATIENTS 
WITH CTEPH

N=76, M/F = 50/26, age 48.2 years
Right heart catheterization 1964-1979Right heart catheterization 1964-1979

TERM OUTCOME OF UNTREATED PATIENTS 
WITH CTEPH

5-year survival: PAMP < 30 mmHg 90%
PAMP 31-40 mmHg 50%
PAMP 41-50 mmHg 35%
PAMP > 50 mmHg 10%

CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Riedel M, Stanek V, Widimsky J, Prerovsky I, Chest 1982, 81: 151
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Source: author's
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September 2004

Source: author's



Květen 2018
CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Source: author's archive

Červen 2024
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Eur Respir J 2021; 57: 2002828,  Eur Heart J 2023 (44): 2659-2671



ČESKÝ ZDRAVOTNÍ SYSTÉMČESKÝ ZDRAVOTNÍ SYSTÉMČESKÝ ZDRAVOTNÍ SYSTÉMČESKÝ ZDRAVOTNÍ SYSTÉM



Přístup ke zdravotní péči

Počet lůžek

Přístup ke zdravotní péči

Počet lůžek

www.nzis.cz



Elektronizace zdravotnictví

Spokojenost s péči

Elektronizace zdravotnictví

www.nzis.cz

Spokojenost s péči



NÁKLADY NA ZDRAVOTNICTVÍ A NADĚJE NA DOŽITÍ PŘI NAROZENÍNÁKLADY NA ZDRAVOTNICTVÍ A NADĚJE NA DOŽITÍ PŘI NAROZENÍ

Zdroj: OECD



Suspekce

Detekce

Humbert M et al. 2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis

Detekce

Konfirmace

Suspekce

Detekce

diagnosis and treatment of pulmonary hypertension, EHJ 2022, ERJ 2022

Detekce

Konfirmace
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Humbert M et al. 2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis

Detekce

Konfirmace
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diagnosis and treatment of pulmonary hypertension, EHJ 2022, ERJ 2022
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Cor Vasa 2023;65:236–286, www.kardio-cz.cz



Source: author's archive



DOSTUPNOST AMBULANTNÍ KARDIOLOGIE V ČRDOSTUPNOST AMBULANTNÍ KARDIOLOGIE V ČR
CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Zdroj: ÚZIS



DOSTUPNOST AMBULANTNÍ PNEUMOLOGIE 
A PRACOVIŠŤ NUKLEÁRNÍ MEDICÍNY

Plicní ambulance

DOSTUPNOST AMBULANTNÍ PNEUMOLOGIE 
A PRACOVIŠŤ NUKLEÁRNÍ MEDICÍNY

Pracoviště 
nukleární 
medicíny

CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Zdroj: ÚZIS, ČSNM



10 studií, 734 pacientů
CTA má vysokou senzitivitu a vysokou specificitu, pokud je prováděna CTA má vysokou senzitivitu a vysokou specificitu, pokud je prováděna expertním radiologem 

Lambert L et al. Eur Radiol 2022, Apr 28. doi: 10.1007/s00330-022-08804



patients with CTEPH, 49 patients without CTEPH
Three radiologists with different levels of experience in CT in CT imaging (R1:15 years, R2:6 years, and R3:3 years) 

Eur Radiol 2023, Aug 22. doi: 10.1007/s00330-023-10098



patients with CTEPH 
NYHA III+IV 81 %, PAMP 40 mmmHg, PVR 7 WU. Semiautomaticemiautomatic detection of hypoperfused tissue from CT

Clinical Radiology 78 (2023) e918ee924



SPECIALIZOVANÁ CENTRA PRO PH V ČR



PAH registr (REPLY)

2000-2023, incidentní pacienti, n=1260

CTEPH registr

2003-2023, incidentní pacienti, n=892

ERN (Evropské refernční sítě) – virtuální sítě poskytovatelů zdravotní péče akreditovaných Evropskou komisí 

s cílem poskytovat vysoce specializovanou péči v oblasti vzácných a komplexních onemocnění 

SPECIALIZOVANÁ CENTRA PRO PH V ČR

3 centra pro PAH

1 centrum pro CTEPH (PEA, BPA, farmakoterapie)



CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

virtuální sítě poskytovatelů zdravotní péče akreditovaných Evropskou komisí 

s cílem poskytovat vysoce specializovanou péči v oblasti vzácných a komplexních onemocnění 



SPECIFICKÁ LÉČBA PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE

Chin KM et al. 

Bosentan Sildenafil
Ambrisentan Tadalafil
Macitentan

Riociguat

SPECIFICKÁ LÉČBA PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE
CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Chin KM et al. Eur Respir J 2024; in press: 2401325 [DOI: 10.1183/13993003.01325

Epoprostenol Sotatercept
Treprostinil
Iloprost

Selexipag



DOSTUPNOST SPECIFICKÉ LÉČBY PAHDOSTUPNOST SPECIFICKÉ LÉČBY PAH
CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Zdroj: 



DOSTUPNOST TRANSPLANTAČNÍ LÉČBYDOSTUPNOST TRANSPLANTAČNÍ LÉČBY
CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Zdroj:Koordinační středisko transplantací 



N=191, diagnosed between Jan 2000 and Dec 2007, 100 prevalent
PAH 60.7%, CHD-PAH 20.4%, CTD-PAH 11.4%, prevalence 22.4 

prevalent cases, 91 incident cases, 125 females
prevalence 22.4 cases per million, incidence 10.7 cases per million per year

CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Jansa P et al. BMC Pulmonary Medicine 2014, 14:45 

Survival: 

12 months:  89% 
24 months:  78%
36 months:  74% 



203 patients with SSc (mean age 53.8 ± 13 years
Excluded LHD, significant lung involvement
17 with TR >30 mmHg, RHC, PAH confirmation in 6 

years; 82.3% F) 26 centers, ECHO screening in 2007

in 6 cases

CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

Clin Rheumatol (2012) 31:557
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180
Mann-Whitney test: P = 0,003

N = 1 022 2000-2007
2008–2019

NEWLY DIAGNOSED PATIENTS WITH PAH
Time from symptoms to diagnosis

IPAH CTD 
PAH

V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.
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Do 2007 (N = 150) 2008–2019 (N = 716)
2000-2007 (N=150)        2008-2019 (N=716)

IPAH PAH

N 100

Mean 24,3 53,2

Median 13,0 18,0

5th; 95th 
Percentile 1,0–84,5 2,0–

Min–Max 0,0–136,0 2,0–

V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.

NEWLY DIAGNOSED PATIENTS WITH PAH
diagnosis (Czech National PAH Registry)

2000-2007 2008–2019

CTD 
PAH

CHD 
PAH PoPH HPAH Drug

induced IPAH CTD 
PAH

CHD 
PAH PoPH HPAH induced

CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.

V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.

Unpublished data

PAH PAH PoPH HPAH induced IPAH PAH PAH PoPH HPAH induced

17 24 2 7 0 560 97 35 12 7

53,2 74,7 40,5 44,6 22,3 18,9 83,6 46,9 5,1

18,0 29,5 40,5 11,0 11,0 10,0 21,0 21,5 6,0

–207,0 2,0–285,0 2,0–79,0 3,0–240,0 1,0–85,5 1,0–78,0 1,0–408,0 1,0–224,0 0,0–10,0 3,0

–207,0 1,0–426,0 2,0–79,0 3,0–240,0 0,0–550,0 0,0–159,0 1,0–634,0 1,0–224,0 0,0–10,0 3,0
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Sdružení pacientů s plicní hypertenzí 
17.6.2005)

00271 (1.0), 10/2024

Sdružení pacientů s plicní hypertenzí – SPPH (reg. 
17.6.2005)

www.plicni-hypertenze.cz



Zdroj: Ministerstvo zdravotnictví ČR



2000-2007

NEWLY DIAGNOSED PATIENTS WITH PAH
Mortality(Czech National

N = 1 022

V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.

Měsíce od diagnózy

12010896847260483624120

IPAH + HPAH CTD-PAH CHD-PAH PoPH Drug induced 
PAH

8,7 (3,8–13,7) 9,5 (0,0–22,1) 3,3 (0,0–9,8) 0,0 -
15,9 (9,5–22,3) 14,3 (0,0–29,3) 10,0 (0,0–20,7) 0,0 -

25,5 (17,9–33,1) 28,6 (9,2–47,9) 10,0 (0,0–20,7) 0,0 -
39,3 (30,7–47,9) 52,4 (31,0–73,7) 10,0 (0,0–20,7) 0,0 -
49,1 (40,3–57,9) 57,1 (36,0–78,3) 13,5 (1,2–25,7) 0,0 -
52,4 (43,6–61,2) 66,7 (46,5–86,8) 24,0 (8,5–39,5) 0,0 -

IPAH + HPAH                         CTD-PAH                        CHD

Months from diagnosis

V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.
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V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.

V souboru nebyla nalezena část obrázku s ID relace rId2.

Měsíce od diagnózy

12010896847260483624120

0,2

0,0

PAH                        CHD-PAH                       PoPH Drug induced PAH

IPAH + HPAH CTD-PAH CHD-PAH PoPH Drug induced 

6 months 5,6 (3,8–7,4) 7,5 (2,8–12,1) 5,0 (0,0–11,8) 7,7 (0,0–22,2)
1 year 12,0 (9,4–14,6) 15,8 (9,1–22,6) 5,0 (0,0–11,8) 7,7 (0,0–22,2)
2 years 26,4 (22,7–30,0) 23,9 (15,8–32,0) 7,8 (0,0–16,3) 33,9 (6,6–61,2)
3 years 37,8 (33,7–42,0) 35,3 (25,5–45,0) 20,3 (6,7–33,9) 33,9 (6,6–61,2)
4 years 46,1 (41,6–50,6) 41,0 (30,6–51,3) 38,4 (21,0–55,9) 43,4 (14,3–72,4)
5 years 53,4 (48,7–58,1) 48,6 (37,6–59,6) 46,1 (27,9–64,4) 71,7 (44,8–98,6)

Months from diagnosis



KAZUISTIKA

7.3.2023 – SPIN VFN: 

Progredující dušnost od 10/2022 
aktuálně NYHA II-III
Vyloučena TEN, nález dilatace plicnice (CTA)
ECHO známky těžké PHECHO známky těžké PH

8.3.2023 – hospitalizace VFN: 

ECHO: norm. EF LK, D tvar LK, PASP 68 mmHg
Plicní funkce: FVC 117 %, FEV1 113 %, Dlco 54% 

KAZUISTIKA, ♀, * 1984
CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

General University Hospital in Prague

54% 



KAZUISTIKA

9.3.2023 – Diagnóza PAH, v.s. idiopatická

6MWT: 495 m, B8
ProBNP: 400 pg/ml
Genotypizace: bez průkazu mutace BMPR2, EIF2AK4 

NYHA NT proBNP
(pg/mL)

6MWD (m)

9.3. 2023
Diagnóza

II-III 400 495

Červen 2023
Tada+ambri

II 118 580

Prosinec 2023
Tada+ambri

I 83 600

KAZUISTIKA, ♀, * 1984

. idiopatická

bez průkazu mutace BMPR2, EIF2AK4 

CZ-ADE-00271 (1.0), 10/2024

General University Hospital in Prague

6MWD (m) PAMP 
(mmHg)

PCWP 
(mmHg)

CI 
(L/min/m2)

PVR (WU)

40 4 2.7 7.5

24 8 3.0 2.7
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pavel.jansa@vfn.cz
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PATHOPHYSIOLOGY OF PAH

kmen
~ 30mm

A. pulmonalis sinistra
~ 20 mm

Vasoconstriction

pulmonalis dextra
~ 24 mm

Muscular artery
< 0,5 mm

PATHOPHYSIOLOGY OF PAH
Vasoconstriction Proliferation Prostacyclin

synthase

CZ-SOT-00026

General University Hospital
Tuder et al, AJRCCM 1999; 159:1925-32



CÉVNÍ REMODELACE U PAHCÉVNÍ REMODELACE U PAH
CZ-SOT-00026

Humbert M et al. Lancet Respir Med 2023,Sep;11(9):804



SOTATERCEPT – KLINICKÝ PROGRAM

Torbic H et al. Journal of Cardiovascular Pharmacology and Therapeutics 2024, 

KLINICKÝ PROGRAM
CZ-SOT-00026

2024, Volume 29, , Article Reuse Guidelineshttps://doi.org/10.1177/10742484231225310



SOTATERCEPT – KLINICKÉ STUDIE 3. FÁZE

STELLAR

Studovaná populace Stabilní léčba PAH 
(mono- dvoj-, 
trojkombinace)trojkombinace)

WHO FC II, III

Rizikový profil NA

Primární cílový ukazatel Změna v 6MWD během 24 
týdnů

KLINICKÉ STUDIE 3. FÁZE

HYPERION ZENITH

Nově diagnostikovaní,  
stabilní na alespoň 
dvojkombinaci specifické 

Stabilní na maximální 
specifické léčbě

CZ-SOT-00026

dvojkombinaci specifické 
léčby

II, III III, IV

Střední nebo vysoké riziko Vysoké riziko

TTCW Doba do úmrtí ze všech 
příčin, transplantace nebo 
hospitalizace z indikace 
PAH

ClinicalTrials.gov



STELLAR – KLINICKÁ STUDIE 3. FÁZE SE SOTATERCEPTEM U PAHKLINICKÁ STUDIE 3. FÁZE SE SOTATERCEPTEM U PAH

CZ-SOT-00026

ClinicalTrials.gov



STELLAR – KLINICKÁ STUDIE 3. FÁZE SE SOTATERCEPTEM U PAH

Parameter

Classification of PAH, n (%)

Idiopathic

Heritable

Associated with CTD

Drug-induced or toxin-induced 
Associated with corrected congenital Associated with corrected congenital 
shunts

WHO FC, n (%)
Class II

Class III

Background therapy,c n (%)

Prostacyclin infusion therapy

Mono

Double

Triple

Age, years

Female sex, n (%)

Time since diagnosis of PAH, years

KLINICKÁ STUDIE 3. FÁZE SE SOTATERCEPTEM U PAH

Placebo
N=160

Sotatercept
N=163

Total
N=323

106 (66.2) 83 (50.9) 189 (58.5)

24 (15.0) 35 (21.5) 59 (18.3)

19 (11.9) 29 (17.8) 48 (14.9)

4 (2.5) 7 (4.3) 11 (3.4)

7 (4.4) 9 (5.5) 16 (5.0)

CZ-SOT-00026

7 (4.4) 9 (5.5) 16 (5.0)

78 (48.8) 79 (48.5) 157 (48.6)

82 (51.2) 84 (51.5) 166 (51.4)

64 (40.0) 65 (39.9) 129 (39.9)

4 (2.5) 9 (5.5) 13 (4.0)

56 (35.0) 56 (34.4) 112 (34.7)

100 (62.5) 98 (60.1) 198 (61.3)

48.3 ± 15.5 47.6 ± 14.1 47.9 ± 14.8

127 (79.4) 129 (79.1) 256 (79.3)

8.3 ± 6.7 9.2 ± 7.3 8.8 ± 7.0

Hoeper MM et al. N Engl J Med. 2023 Mar 6. doi: 10.1056/NEJMoa2213558



6MWD

Hemodynamika

+40.1 vs. -1.4 m (p < 0.001)

N Engl

TTCW

ECHO

CZ-SOT-00026

Engl J Med. 2023 Mar 6. doi: 10.1056/NEJMoa2213558, Eur Respir J 2023; 62: 2301107



STELLAR – KLINICKÁ STUDIE 3. FÁZE SE SOTATERCEPTEM U PAH

Endpoint

MCI, n (%) [95% CI] Proportion of patients who achieved defined criteria in 6MWD, NT
proBNP level, and WHO FC 

dyn ∙ sec∙ cm-5 Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24
H-L location shift from placebo estimate (95% CI)

proBNP, pg/mL
Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24
H-L location shift from placebo estimate (95% CI)

WHO FC, n (%) [95% CI] Proportion of patients who improved at week 24 from baseline 

Time to first occurrence of Time to first occurrence of 
death or nonfatal clinical 
worsening event (August 26, Hazard ratio (95% CI)h

SYMPACT Physical Impacts 
domain scored

Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24

H-L location shift from placebo estimatec (95% CI) 

SYMPACT
Cardiopulmonary Symptoms 
domain scored

Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24

H-L location shift from placebo estimatec (95% CI) 

SYMPACT
Cognitive/Emotional Impacts 
domain scored

Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24

H-L location shift from placebo estimatec (95% CI) 

KLINICKÁ STUDIE 3. FÁZE SE SOTATERCEPTEM U PAH

Placebo (n=160) Sotatercept (n=163)
Proportion of patients who achieved defined criteria in 6MWD, NT- 16/159 (10.1)f

[5.9, 15.8]
63/162 (38.9) e ,f, g

[31.3, 46.9]
Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24b 32.8 (26.5, 40.0) −165.1 (-176.0, -152.0) 

L location shift from placebo estimate (95% CI)c −234.6 (−288.4, −180.8)
Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24b 58.6 (46.0, 67.0) −230.3 (-236.0, -223.0)

(95% CI)c −441.6 (−573.5, −309.6)

Proportion of patients who improved at week 24 from baseline 22/159 (13.8)f

[8.9, 20.2]
48/163 (29.4) e, g

[22.6, 37.1]

CZ-SOT-00026

Hoeper MM et al. N Engl J Med. 2023 Mar 6. doi: 10.1056/NEJMoa2213558

0.16 (0.08, 0.35) e, 

Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24b 0.01 (0.00, 0.13) −0.13 (–0.15, 0.00)

(95% CI) −0.26 (−0.49, −0.04

Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24b −0.01 (–0.03, 0.00) −0.12 (−0.14, –0.08) 

(95% CI) −0.13 (−0.26, −0.01)

Median change estimate (95% CI) from baseline at week 24b 0.00 (0.00, 0.00) 0.00 (0.00, 0.00)

(95% CI) −0.16 (−0.40, 0.08) 



SOTERIA – DLOUHODOBÉ OTEVŘENÉ PRODLOUŽENÍ
(EXPOZICE 922.2 PACIENTO

DLOUHODOBÉ OTEVŘENÉ PRODLOUŽENÍ
(EXPOZICE 922.2 PACIENTO-ROKŮ)

CZ-SOT-00026

Preston IR et al. PVRI 2024



SOTERIA – DLOUHODOBÉ OTEVŘENÉ PRODLOUŽENÍ
(EXPOZICE 922.2 PACIENTO

No. (%) of participants
Placebo

Bleeding events

Related to treatment

Leading to treatment discontinuation

Epistaxis (most common bleeding event)

Serious bleeding events

Related to treatment

Leading to treatment discontinuation

Serious bleeding events by preferred terms

Gastrointestinal hemorrhage

Hemoptysis

Heavy menstrual bleeding

DLOUHODOBÉ OTEVŘENÉ PRODLOUŽENÍ
(EXPOZICE 922.2 PACIENTO-ROKŮ)

Placebo-Crossedb

(N=143)

Continued
Sotaterceptc

(N=259)
Blindedd

(N=24)
All Participants 

(N=426)

59 (41.3) 89 (34.4) 5 (20.8) 153 (35.9)

32 (22.4) 38 (14.7) 1  (4.2) 71 (16.7)

0 (0.0) 2 (0.8) 0 (0.0) 2 (0.5)

CZ-SOT-00026

Preston IR et al. PVRI 2024

47 (32.9) 45 (17.4) 2 (8.3) 94 (22.1)

5 (3.5) 15 (5.8) 2 (8.3) 22 (5.2)

1 (0.7) 3 (1.2) 0 (0.0) 4 (0.9)

0 (0.0) 2 (0.8) 0 (0.0) 2 (0.5)

1 (0.7) 5 (1.9) 2 (8.3) 8 (1.9)

1 (0.7) 4 (1.5) 0 (0.0) 5 (1.2)

0 (0.0) 2 (0.8) 0 (0.0) 2 (0.5)



SOTERIA – DLOUHODOBÉ OTEVŘENÉ PRODLOUŽENÍ
(EXPOZICE 922.2 PACIENTO

No. (%) of participants
Placebo-Crossed

(N=143)

Increased hemoglobin 23 (16.1)

Serious increased hemoglobin 0 (0.0)

Thrombocytopenia 13 (9.1)

Serious thrombocytopenia 2 (1.4)

No. (%) of participants
Placebo

Any telangiectasia event (on or after rollover date)

Related to treatment

Leading to discontinuation

Serious telangiectasia

DLOUHODOBÉ OTEVŘENÉ PRODLOUŽENÍ
(EXPOZICE 922.2 PACIENTO-ROKŮ)

Crosseda Continued Sotaterceptb

(N=259)
Blindedc

(N=24) All Participants (N=426)

38 (14.7) 0 (0.0) 61 (14.3)

0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)

13 (5.0) 0 (0.0) 26 (6.1)

1 (0.4) 0 (0.0) 3 (0.7)

CZ-SOT-00026

Preston IR et al. PVRI 2024

Placebo-Crosseda

(N=143)

Continued
Sotaterceptb

(N=259)
Blindedc

(N=24)
All Participants 

(N=426)

37 (25.9) 34 (13.1) 3 (12.5) 74 (17.4)

37 (25.9) 32 (12.4) 2 (8.3) 71 (16.7)

0 (0.0) 1 (0.4) 0 (0.0) 1 (0.4)

0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0) 0 (0.0)



SOTATERCEPT V LÉČBĚ PAH 

Sotatercept zlepšuje zátěžovou kapacitu, hemodynamiku
kvalitu života

Sotatercept redukuje riziko smrti a nefatálních klinických zhoršení 

Sotatercept je dlouhodobě dobře tolerován

SOTATERCEPT V LÉČBĚ PAH - SHRNUTÍ

hemodynamiku, funkční třídu, rizikové skóre a 

redukuje riziko smrti a nefatálních klinických zhoršení 

CZ-SOT-00026

www.ema.europa.eu



CZ-SOT-00026

pavel.jansa@vfn.cz
www.cteph.cz



přípravek podléhá dalšímu sledování. To umožní rychlé získání nových informací o bezpečnosti. Žádáme zdravotnické pracovníky, aby hlásili jakákoli podezření na nežádoucí účinky.

přípravku: Winrevair® 45 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok. Winrevair® 60 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok. Složení: Jedna injekční lahvička
mg, resp. 60 mg sotaterceptu. Po rekonstituci obsahuje jeden ml roztoku 50 mg sotaterceptu. Pomocné látky se známým účinkem: Tento léčivý přípravek obsahuje

mmol sodíku (23 mg) v jedné dávce - je v podstatě „bez sodíku“. Dále obsahuje 0,20 mg polysorbátu 80 v jednom ml rekonstituovaného roztoku. Polysorbáty mohou
alergické reakce. Léková forma: Prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok. Indikace: Winrevair je indikován k léčbě plicní arteriální hypertenze (PAH) v kombinaci
terapiemi PAH u dospělých pacientů s funkční třídou dle WHO (WHO FC) II až III ke zlepšení zátěžové kapacity. Dávkování a způsob podání: Winrevair se podává

týdny jako jednorázová subkutánní injekce podle tělesné hmotnosti. Doporučená zahajovací dávka: Před první dávkou mají být stanoveny hladiny hemoglobinu (Hgb)
trombocytů. Zahájení léčby je kontraindikováno, pokud je počet trombocytů trvale

Léčba je zahajována jednorázovou dávkou 0,3 mg/kg (viz tabulka 1).

Objem injekce při dávce 0,3 mg/kg

(kg)

Obje

m injekce

(ml)*

Typ soupravy

0,2

Souprava obsahující

1 x 45mg injekční lahvičku

0,3

0,4

0,5

0,6

0,7

0,8

0,9

1,0 Souprava obsahující

1 x 60mg injekční lahvičku1,1rekonstituovaného roztoku je 50 mg/ml

Objem injekce při dávce 0,7 mg/kg

dávka: Tři týdny po jednorázové zahajovací dávce 0,3 mg/kg, a po ověření přijatelných hladin hemoglobinu (Hgb) a počtu trombocytů, má být dávpkarostacyklinu nedostávali (3,1
trombocytopenie může zvýšit riziko krvácivých příhod. Počet trombocytů má být monitorován zvýšena na doporučenou cílovou dávku 0,7 mg/kg. S léčbou se

dávkou 0,7 mg/kg každé 3 týdny, pokud není nutná úprava dávky.

(kg)

Obje

m injekce

(ml)*

Typ soupravy

0,4

Souprava obsahující

1 x 45mg injekční lahvičku

0,5

0,6

0,7

0,8

0,9

1,0
Souprava obsahující

1 x 60mg injekční lahvičku
1,1

1,2

1,3

Souprava obsahující

2 x 45mg injekční lahvičku

1,4

1,5

1,6

1,7

1,8

1,9

Souprava obsahující

2 x 60mg injekční lahvičku

2,0

2,1

2,2

2,3

2,4

rekonstituovaného roztoku je 50 mg/ml

dávkování při zvýšení hladiny hemoglobinu nebo snížení počtu trombocytů: Hladina Hgb a počty trombocytů mají být monitorovány po dobu prvních 5 dávek, nebo
hodnoty nestabilní. Poté mají být hladina Hgb a počty trombocytů kontrolovány každé 3 až 6 měsíců a v případě potřeby má být dávka upravena. Léčba má být

týdny (tj. posunutí jedné dávky), pokud dojde ke kterémukoli z následujících případů:

 hladina Hgb od předchozí dávky stoupne o > 1,24 mmol/l (2 g/dl) a je nad horní hranicí normální hodnoty.
 hladina Hgb stoupne z výchozích hodnot o > 2,48 mmol/l (4 g/dl).
 hladina Hgb stoupne o > 1,24 mmol/l (2 g/dl) nad horní hranici normální hodnoty.
 počty trombocytů klesnou pod < 50 x 109/l.

Před opětovným nasazením léčby mají být znovu zjištěny hladiny Hgb a počty trombocytů. Pokud je léčba odložena o > 9 týdnů, má být léčba
znovu zahájena dávkou 0,3 mg/kg a dávka má být zvýšena na 0,7 mg/kg po ověření přijatelných hodnot Hgb a počtu trombocytů. Pokud je
léčba odložena o > 9 týdnů kvůli konzistentnímu počtu trombocytů < 50 x 109/l, má lékař před opětovným zahájením léčby provést
přehodnocení přínosu a rizika léčby pro pacienta. Vynechaná dávka: Pokud dojde k vynechání dávky, podejte ji co nejdříve. Pokud se
vynechaná dávka nepodá do 3 dnů od plánovaného data, je nutné upravit schéma tak, aby byly zachovány 3týdenní intervaly mezi dávkami.
Starší pacienti: U starších pacientů ve věku ≥ 65 let není nutná žádná úprava dávky. Porucha funkce ledvin: Na základě poruchy funkce ledvin
není nutná žádná úprava dávky. Sotatercept nebyl hodnocen u pacientů s PAH s těžkou poruchou funkce ledvin (odhadovaná rychlost
glomerulární filtrace eGFR < 30 ml/min/1,73 m2). Porucha funkce jater: Na základě poruchy funkce jater (klasifikace podle Childa-Pugha A
až C) není nutná žádná úprava dávky. Sotatercept nebyl u pacientů s poruchou funkce jater hodnocen. Pediatrická populace: Bezpečnost a
účinnost přípravku Winrevair u dětí a dospívajících mladších 18 let nebyly dosud stanoveny. Způsob podání: Winrevair je určen pouze k
jednorázovému použití. Přípravek je nutno před použitím rekonstituovat. Rekonstituovaný léčivý přípravek je čirý až opalizující a bezbarvý
až slabě hnědožlutý roztok. Přípravek Winrevair má být podán subkutánní injekcí do břicha (nejméně 5 cm od pupku), horní části paže nebo
horní části stehna. Nemá být aplikován do míst, která jsou zjizvená, citlivá nebo pohmožděná. Při dvou po sobě jdoucích injekcích nemá být
použito stejné místo vpichu. Kontraindikace: Hypersenzitivita na léčivou látku nebo na kteroukoli pomocnou látku. Pacienti s počtem
trombocytů trvale < 50 x 109/l před zahájením léčby. Zvláštní upozornění a opatření pro použití: Sledovatelnost: Aby se zlepšila
sledovatelnost biologických léčivých přípravků, má se přehledně zaznamenat název podaného přípravku a číslo šarže. Erytrocytóza: U
pacientů bylo během léčby sotaterceptem pozorováno zvýšení hladiny Hgb. Závažná erytrocytóza může zvyšovat riziko tromboembolických
příhod a hyperviskózního syndromu. Zvýšená opatrnost je nutná u pacientů s erytrocytózou, u nichž je zvýšené riziko tromboembolických
příhod. Hladiny Hgb je nutno monitorovat před každou dávkou po dobu prvních 5 dávek nebo déle, pokud jsou hodnoty nestabilní, a poté
pravidelně každých 3 až 6 měsíců, aby se určilo, zda není potřeba dávku upravit. Pokud se u pacienta rozvine erytrocytóza, zdravotnický
pracovník má zvážit přehodnocení techniky podávání pacientem nebo pečovatelem. Závažná trombocytopenie: U některých pacientů
používajících sotatercept bylo pozorováno snížení počtu trombocytů včetně závažné trombocytopenie (počty trombocytů < 50 x 109/l).
Trombocytopenie byla hlášena častěji u pacientů dostávajících současně také infuzi prostacyklinu (21,5 %) ve srovnání s pacienty, kteří infuzi

před každou dávkou po dobu podávání prvních 5 dávek nebo déle, pokud jsou hodnoty nestabilní, a poté každých 3 až 6 měsíců, aby se určilo,
zda je nutná úprava dávky. Závažné krvácení: V klinických studiích byly během léčby sotaterceptem pozorovány závažné krvácivé příhody
(včetně gastrintestinálního a intrakraniálního krvácení) u 4,3 % pacientů. Pacienti se závažnými krvácivými příhodami byli častěji léčeni
prostacykliny a/nebo antitrombotiky, měli nízký počet trombocytů, nebo byli ve věku 65 let či starší. Pacienti mají být informováni o
jakýchkoli známkách a příznacích ztráty krve. Sotatercept nemá být podáván, pokud se u pacienta objeví závažné krvácení. Interakce s jinými
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jakýchkoli známkách a příznacích ztráty krve. Sotatercept nemá být podáván, pokud se u pacienta objeví závažné krvácení. Interakce s jinými
léčivými přípravky a jiné formy interakce: Nebyly provedeny žádné studie interakcí. Fertilita, těhotenství a kojení: Ženy ve fertilním
věku: Před zahájením léčby se ženám ve fertilním věku doporučuje provést těhotenský test. Ženy ve fertilním věku mají během léčby a alespoň
4 měsíce po poslední dávce, pokud je léčba přerušena, používat účinnou antikoncepci. Těhotenství: Údaje o podávání sotaterceptu těhotným
ženám nejsou k dispozici. Studie na zvířatech prokázaly reprodukční toxicitu (zvýšení postimplantačních ztrát, snížení tělesné hmotnosti plodu
a opožděnou osifikaci). Podávání přípravku Winrevair se v těhotenství a u žen ve fertilním věku, které nepoužívají antikoncepci, nedoporučuje.
Kojení: Není známo, zda se sotatercept/metabolity vylučují do lidského mateřského mléka. Riziko pro kojené novorozence/děti nelze vyloučit.
Kojení má být během léčby a po dobu 4 měsíců po poslední podané dávce v rámci léčby přerušeno. Fertilita: Na základě nálezů u zvířat může
sotatercept zhoršovat ženskou a mužskou fertilitu. Účinky na schopnost řídit a obsluhovat stroje: Sotatercept nemá žádný nebo má
zanedbatelný vliv na schopnost řídit nebo obsluhovat stroje. Nežádoucí účinky: Nejčastěji hlášenými nežádoucími účinky byly bolest hlavy
(24,5 %), epistaxe (22,1 %), teleangiektazie (16,6 %), průjem (15,3 %), závratě (14,7 %), vyrážka (12,3 %) a trombocytopenie (10,4 %).
Nejčastěji hlášenými závažnými nežádoucími účinky byly trombocytopenie (< 1 %) a epistaxe (< 1 %). Nejčastějšími nežádoucími účinky
vedoucími k přerušení léčby byly epistaxe a teleangiektazie. Kompletní informace viz aktuální SPC/ Tabulkový seznam nežádoucích účinků.
Předávkování: Ve studii fáze 1 se zdravými dobrovolníky se u jednoho účastníka, kterému byl podáván sotatercept v dávce 1 mg/kg, objevilo
zvýšení hladiny Hgb spojené se symptomatickou hypertenzí, která se zlepšila po flebotomii. V případě předávkování u pacienta s PAH je třeba
pečlivě sledovat zvýšení hladiny Hgb a krevního tlaku a podle potřeby poskytnout podpůrnou péči. Sotatercept není dialyzovatelný během
hemodialýzy. Zvláštní opatření pro uchovávání: Uchovávejte v chladničce (2 °C – 8 °C). Chraňte před mrazem. Uchovávejte v původním
obalu, aby byl přípravek chráněn před světlem. Dostupná balení: Winrevair® 45 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok.1x45mg,
2x45mg, Winrevair® 60 mg prášek a rozpouštědlo pro injekční roztok 1x60mg, 2x60mg. Držitel rozhodnutí o registraci: Merck Sharp &
Dohme B.V., Waarderweg 39,2031 BN Haarlem, Nizozemsko Registrační čísla: EU/1/24/1850/001, EU/1/24/1850/002, EU/1/24/1850/003,
EU/1/24/1850/004. Datum revize textu: 22.8.202. RCN: 000025703-CZ
Přípravek je vázán na lékařský předpis a není hrazen z prostředků veřejného zdravotního pojištění. Dříve než přípravek předepíšete,
seznamte se, prosím, s úplným Souhrnem údajů o přípravku.

Merck Sharp & Dohme s.r.o., Na Valentince 3336/4, 150 00 Praha 5, Česká republika. Tel.: +420233010111, e-mail: 
dpoc_czechslovak@merck.com, www.msd.cz
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