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Prognostické faktory u PAH
Klinický stav a funkční třída

známky pravostranného srdečního selhání
hodnoty TK a TF pro REVEAL score
funkční třída nadále jako zásadní nezávislý prognostický faktorfunkční třída nadále jako zásadní nezávislý prognostický faktor

jednoduchý, bezpečný a levný submaximální test k měření fyzické kapacity
absolutní hodnota 6MWD je spojena s prognózou u pacientů s PAH (při diagnóze i při sledování)
změna 6MWD však není prediktorem významných klinických událostí a není vhodným náhradním ukazatelem výsledku, je 
ale spojena s parametry kvality života
výsledky závisí na věku a dalších faktorech
další prognostické faktory – změny TF a desaturace během cvičení další prognostické faktory – změny TF a desaturace během cvičení 
telemonitoring 6MWT je slibný, ale vyžaduje prognostické potvrzení

funkční třída nadále jako zásadní nezávislý prognostický faktorfunkční třída nadále jako zásadní nezávislý prognostický faktor

test k měření fyzické kapacity
absolutní hodnota 6MWD je spojena s prognózou u pacientů s PAH (při diagnóze i při sledování)
změna 6MWD však není prediktorem významných klinických událostí a není vhodným náhradním ukazatelem výsledku, je 

během cvičení - nutné další ověřeníběhem cvičení - nutné další ověření
6MWT je slibný, ale vyžaduje prognostické potvrzení



Biomarkery
Hlavní prognostické biomarkery

Natriuretic Peptide) a NT-proBNP (N-terminal pro
odráží přetížení a dysfunkci PK, korelují s hemodynamikou, 6MWD a přežitím

Další hodnocené biomarkery:
Myokardiální poškození: Troponin
Dysfunkce pravé komory: GDF-15
Koagulace a zánět: CRP, interleukiny, TNF-α
Endoteliální funkce: von Willebrandův faktor, adrenomedulin
Extracelulární matrix: MMP-2 (matrixová metaloproteináza 2)
Metabolismus a jiné: Kyselina močová, natriémie, endostatin, FGF-23
Prognostická role v PAH:

kreatinin, kyselina močová, hyponatremie a funkce jater a parametry KO jsou spojeny s rizikem úmrtíkreatinin, kyselina močová, hyponatremie a funkce jater a parametry KO jsou spojeny s rizikem úmrtí
biomarkery end-stage organového selhání

Nové prognostické biomarkery:
další informace pro hodnocení rizika (např. β-nerve growth factor, CXC 
nové biomarkery nezávislé na současných modelech stratifikace rizika (

analýza

pro-BNP) jsou nejpoužívanější biomarkery pro hodnocení PAH
, 6MWD a přežitím

23

a funkce jater a parametry KO jsou spojeny s rizikem úmrtía funkce jater a parametry KO jsou spojeny s rizikem úmrtí

, CXC chemokin ligand 9)
nové biomarkery nezávislé na současných modelech stratifikace rizika (activin-A, follistatin-like 3)



Echokardiografie



v prognostické stratifikaci u PAH 
MRI poskytuje specifické informace o struktuře a funkci RV a je považována za zlatý standard pro neinvazivní hodnocení RV

Klíčové parametry RV:
systolický objemový index (RVESVI): Prediktor úmrtnosti a zhoršení stavu, s významem na začátku i při sledování
diastolický objemový index (RVEDVI): Méně konzistentní, ale predikuje úmrtí a progresi onemocněnídiastolický objemový index (RVEDVI): Méně konzistentní, ale predikuje úmrtí a progresi onemocnění

remodelace ke snížení stresu stěny při dilataci RV.
Kombinace vysokého objemu RV a nízké hmotnosti RV (častější u starších pacientů) je spojena s horší prognózou a nižší 
adaptivní schopností při léčbě PAH.

Prediktory úmrtnosti spojené s levou komorou (LV): Snížený LV end
tahu (SVI) jsou prediktory úmrtnosti u PAH.

Ejekční frakce RV (RVEF):
RVEF je prediktor prognózy, kdy hodnota 45 % při sledování signalizuje nízké riziko úmrtí.RVEF je prediktor prognózy, kdy hodnota 45 % při sledování signalizuje nízké riziko úmrtí.
RVEF při sledování je lepší prediktor než plicní vaskulární rezistence (PVR) a může dříve indikovat progresi onemocnění.

cMRI:
Volumetrické (např. poměr SVI/RVESVI) a strain parametry (např. PA globální longitudinální 
prognostické ukazatele.

v prognostické stratifikaci u PAH 
MRI poskytuje specifické informace o struktuře a funkci RV a je považována za zlatý standard pro neinvazivní hodnocení RV

: Prediktor úmrtnosti a zhoršení stavu, s významem na začátku i při sledování
: Méně konzistentní, ale predikuje úmrtí a progresi onemocnění: Méně konzistentní, ale predikuje úmrtí a progresi onemocnění

ke snížení stresu stěny při dilataci RV.
Kombinace vysokého objemu RV a nízké hmotnosti RV (častější u starších pacientů) je spojena s horší prognózou a nižší 

: Snížený LV end-diastolický objemový index (LVEDVI) a LV objemový index 

45 % při sledování signalizuje nízké riziko úmrtí.45 % při sledování signalizuje nízké riziko úmrtí.
RVEF při sledování je lepší prediktor než plicní vaskulární rezistence (PVR) a může dříve indikovat progresi onemocnění.

parametry (např. PA globální longitudinální strain) mohou sloužit jako 



Multimodální hodnocení
žádný izolovaný prognostický faktor neposkytuje dostatečnou diagnostickou a prognostickou 

nutnost pravidelné komplexní reevaluace
přítomnost známek klinického zhoršení oproti minulé vizitě

je případné klinické zhoršení způsobeno 
onemocněním

funkce pravé komory – stabilita a adekvátnost
osažení stavu spojeného s dobrou dlouhodobou prognózou 

žádný izolovaný prognostický faktor neposkytuje dostatečnou diagnostickou a prognostickou 

oproti minulé vizitě
je případné klinické zhoršení způsobeno progresí PAH nebo jiným konkomitantním

stabilita a adekvátnost
louhodobou prognózou (kritéria nízkého rizika)



score



ESC/ERS riziková stratifikace



Riziková stratifikace u PAH
tratifikace rizika je klíčová pro léčebný algoritmus podle ESC/ERS a určuje postupy během prvního, kritického 

Nízké využívání rizikové stratifikace:
ouze 60 % lékařů používá hodnocení rizik, přičemž hlavní překážky jsou časová náročnost a nedostatečná 

integrace do elektronických zdravotních záznamů.

Různé přístupy k hodnocení rizika:
xistují rozdíly mezi hodnocením založeným na klinickém úsudku a hodnocením podle validovaných 

multiparametrických nástrojů, což zdůrazňuje potřebu standardizace pomocí validovaných nástrojů.

Účinnost skóre při následném sledování:
iziková skóre jsou nejvíce studována u pacientů s idiopatickou, dědičnou nebo léky indukovanou PAH a 

limitace u pacientů s kardiopulm. komorbiditami a vyššího věku (nutno zohlednit komorbidity 
mimo PAH, které mají významný vliv na prognózu)

tratifikace rizika je klíčová pro léčebný algoritmus podle ESC/ERS a určuje postupy během prvního, kritického 

ouze 60 % lékařů používá hodnocení rizik, přičemž hlavní překážky jsou časová náročnost a nedostatečná 
integrace do elektronických zdravotních záznamů.

xistují rozdíly mezi hodnocením založeným na klinickém úsudku a hodnocením podle validovaných 
nástrojů, což zdůrazňuje potřebu standardizace pomocí validovaných nástrojů.

iziková skóre jsou nejvíce studována u pacientů s idiopatickou, dědičnou nebo léky indukovanou PAH a 
. komorbiditami a vyššího věku (nutno zohlednit komorbidity 

mimo PAH, které mají významný vliv na prognózu)



Limitace současných strategií hodnocení rizika

subjektivní, nestandardizované hodnocení funkčních omezení v každodenním životě lékařem
omezení mohou, ale nemusí být způsobena PAH a jsou ovlivněna dalšími faktory, včetně věku, komorbidit, fyzické zdatnosti a be
neexistuje žádný všeobecně přijímaný návod, jak pacienty kategorizovat podle WHO
zejména mladší pacienti mohou spadat do třídy WHO-FC I nebo II, přestože mají závažné 

obdobné omezení jako pro FC 

ormální nebo téměř normální hodnoty indikují dobře kompenzovanou funkci pravého srdce u PAH.
další faktory ovlivňující hodnoty BNP/NT-proBNP (věk, nedávná fyzická aktivita, obezita, srdeční rytmus, funkce ledvin a současné onemocnění 

Neinvazivní stratifikace rizika:Neinvazivní stratifikace rizika:
současné rizikové skóre zahrnující WHO-FC, 6MWD a BNP/NT
PAH a predikci přežití
tyto ukazatele však nejsou specifické pro onemocnění, což může omezit jejich vhodnost pro rozhodování o léčbě, 
pacientů s komorbiditami
parametry získané z hemodynamických měření a srdečního zobrazování
překonat omezení WHO-FC, 6MWD a BNP/NT-proBNP. Začlenění těchto parametrů do nástrojů pro stratifikaci rizika 

Limitace současných strategií hodnocení rizika

subjektivní, nestandardizované hodnocení funkčních omezení v každodenním životě lékařem
omezení mohou, ale nemusí být způsobena PAH a jsou ovlivněna dalšími faktory, včetně věku, komorbidit, fyzické zdatnosti a be
neexistuje žádný všeobecně přijímaný návod, jak pacienty kategorizovat podle WHO-FC

FC I nebo II, přestože mají závažné hemodynamické postižení 

ormální nebo téměř normální hodnoty indikují dobře kompenzovanou funkci pravého srdce u PAH.
ěk, nedávná fyzická aktivita, obezita, srdeční rytmus, funkce ledvin a současné onemocnění 

FC, 6MWD a BNP/NT-proBNP slouží jako základní nástroj pro hodnocení závažnosti 

pro onemocnění, což může omezit jejich vhodnost pro rozhodování o léčbě, 

měření a srdečního zobrazování (např. echokardiografie nebo 
Začlenění těchto parametrů do nástrojů pro stratifikaci rizika 



Cíle léčby PAH

osáhnout a udržet kategorii nízkého rizika úmrtí (<5 % během 1 roku) definované splněním alespoň dvou kritérií: WHO
I/II, 6MWD >440 m a BNP <50 ng/L nebo NT-proBNP <300 

Limity modelů hodnocení rizika:Limity modelů hodnocení rizika:
oučasné nástroje nezohledňují komorbidity, které mohou ovlivnit schopnost dosáhnout nízkého rizika
ýsledky klinických studií naznačují, že rizikové skóre není vždy spolehlivým prediktorem klinického zhoršení nebo přežití.

hemodynamických parametrů (např. mPAP, PVR) a zlepšení funkce pravého srdce mohou zlepšit dlouhodobé 
výsledky, ale důkazy jsou zatím omezené

Doporučení pro individualizovanou léčbu:
éčba by měla být přizpůsobena individuálním charakteristikám éčba by měla být přizpůsobena individuálním charakteristikám 

ůraz na dosažení nízkého rizika úmrtnosti při hodnocení validovaným 
hemodynamických a zobrazovacích parametrů 

Potřeba dalšího výzkumu:
Další výzkum je potřebný k určení prognostické hodnoty hemodynamických

(<5 % během 1 roku) definované splněním alespoň dvou kritérií: WHO
<300 ng/L

, které mohou ovlivnit schopnost dosáhnout nízkého rizika
ýsledky klinických studií naznačují, že rizikové skóre není vždy spolehlivým prediktorem klinického zhoršení nebo přežití.

, PVR) a zlepšení funkce pravého srdce mohou zlepšit dlouhodobé 

přizpůsobena individuálním charakteristikám pacienta včetně typu PAH, závažnosti, věku a přizpůsobena individuálním charakteristikám pacienta včetně typu PAH, závažnosti, věku a 

ůraz na dosažení nízkého rizika úmrtnosti při hodnocení validovaným multiparametrickým nástrojem.
a zobrazovacích parametrů (jako je echokardiografie a cMRI) do rozhodování o terapii.

hemodynamických a echokardiografických parametrů pro 



Cíle léčby PAH





Farmakoterapie PAH a její cíleFarmakoterapie PAH a její cíle



Léčebný algoritmus



Doporučení ESC/ERS 2022



Podpůrná léčba



Léčebný algoritmus PAH - souhrn
Aktualizace léčebných cílů:

Zaměřeno na dosažení nízkého rizikového profilu (<5% úmrtnost během 1 roku), s doporučením na agresivní kombinovanou terapii 
přehodnocením léčby.

Rozšíření možností léčby:
Nově je k dispozici terapie zaměřená na čtyři klíčové signalizační cesty (endothelin

, nový inhibitor signalizace aktivinu, je přidán jako čtvrtá možnost a poskytuje nové terapeutické příležitosti.

Doporučuje se zahájení kombinované terapie od diagnózy, která vykazuje vyšší účinnost než 

Individuální přístup k léčbě:
Léčebné cíle by měly být přizpůsobeny individuálním potřebám pacienta, včetně faktorů jako věk, komorbidity a specifický typ 

Nová léčebná doporučení a riziková stratifikace:
Nová čtyřstupňová klasifikace rizika (nízké, středně nízké, středně vysoké a vysoké riziko) je integrována do léčebného algor
agresivní léčbu pro pacienty s vyšším rizikem.agresivní léčbu pro pacienty s vyšším rizikem.

Probíhají dlouhodobé studie, které mají za cíl lépe porozumět přínosům a bezpečnostním profilům nových léků, jako je 

souhrn

Zaměřeno na dosažení nízkého rizikového profilu (<5% úmrtnost během 1 roku), s doporučením na agresivní kombinovanou terapii 

Nově je k dispozici terapie zaměřená na čtyři klíčové signalizační cesty (endothelin-1, oxid dusnatý, prostacyklin a aktivin/BMP).
, je přidán jako čtvrtá možnost a poskytuje nové terapeutické příležitosti.

Doporučuje se zahájení kombinované terapie od diagnózy, která vykazuje vyšší účinnost než monoterapie.

Léčebné cíle by měly být přizpůsobeny individuálním potřebám pacienta, včetně faktorů jako věk, komorbidity a specifický typ 

Nová čtyřstupňová klasifikace rizika (nízké, středně nízké, středně vysoké a vysoké riziko) je integrována do léčebného algor

Probíhají dlouhodobé studie, které mají za cíl lépe porozumět přínosům a bezpečnostním profilům nových léků, jako je sotatercept



FAKULTNÍ NEMOCNICE OLOMOUCFAKULTNÍ NEMOCNICE OLOMOUC


