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Klasifikace PH

Humbert M et al. 2022 ESC/ERS Guidelines

Kovacs G, Bartolome S, Denton CP, et al. Definition

Klasifikace PH

Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension, EHJ 2022, ERJ 2022

Definition, classification and diagnosis of pulmonary hypertension. Eur Respir J 2024



Hemodynamická

Kovacs G, Bartolome S, Denton CP, et al. Definition

Hemodynamická definice PH

Definition, classification and diagnosis of pulmonary hypertension. Eur Respir J 2024



• Dříve navženo měření v endexpiriu
endiastolický tlak LK

• Měření v endiastole však minimalizuje vliv V vlny, která odráží 
patologii mitrální chlopně a levé síně na tlak v plicnici, proto 
průměrný PCWP by měl být více relevantní při kalkulaci PVR

Správná metodologie měření PCWP

průměrný PCWP by měl být více relevantní při kalkulaci PVR
• Vzhledem k dependenci na volumové náplni krevního řečiště je 

stanovení horní hranice PCWP obtížné, i vzhledem k evidenci z 
klinických studií ponechána hodnota 15 

• PCWP 12-15 (18) mmHg je bráno jako rozhraní nejistoty, 
kontextualizace hemodynamiky s rizikovými faktory nebo 
onemocněním LK

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

endexpiriu a endiastole, což nejlépe vyjadřuje 

však minimalizuje vliv V vlny, která odráží 
patologii mitrální chlopně a levé síně na tlak v plicnici, proto 
průměrný PCWP by měl být více relevantní při kalkulaci PVR

Správná metodologie měření PCWP

průměrný PCWP by měl být více relevantní při kalkulaci PVR
Vzhledem k dependenci na volumové náplni krevního řečiště je 
stanovení horní hranice PCWP obtížné, i vzhledem k evidenci z 
klinických studií ponechána hodnota 15 mmHg

je bráno jako rozhraní nejistoty, 
s rizikovými faktory nebo 

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



• PH u mitrální stenózy – ve světě jedna z nejčastějších PH
až ve 40 % nedojde k normalizaci PVR po intervenci na chlopni, není 
dostatečná evidence, jak léčit, časnější intervence ?

• PH u aortální stenózy  - před intervencí se nedoporučuje léčit 

Fenotypizace

• PH u aortální stenózy  - před intervencí se nedoporučuje léčit 
léčbou, reziduální PH po intervenci zhoršuje dlouhodobý 
není evidence k léčbě reziduální PH po intervenci 

• Overlap fenotypy – více jak 75 % pacientů má dvě a více komorbidit 
• Vzrůstá počet pacientů s jinými PH (CTEPH), kteří mají vyšší PCWP

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

ve světě jedna z nejčastějších PH-LHD,           
až ve 40 % nedojde k normalizaci PVR po intervenci na chlopni, není 
dostatečná evidence, jak léčit, časnější intervence ?

před intervencí se nedoporučuje léčit spec. 

Fenotypizace PH-LHD

před intervencí se nedoporučuje léčit spec. 
léčbou, reziduální PH po intervenci zhoršuje dlouhodobý outcome, 
není evidence k léčbě reziduální PH po intervenci 

více jak 75 % pacientů má dvě a více komorbidit 
Vzrůstá počet pacientů s jinými PH (CTEPH), kteří mají vyšší PCWP

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



•

SGLT2 inhibitory a 

Lopaschuk GD, Verma S. Mechanisms
inhibitors: a state-of-the art review
Kirschbaum K, Vasa-Nicotera M, 
with chronic heart failure-further evidence 
Cardiol 2022

SGLT2 inhibitory a PH-LHD

Mechanisms of cardiovascular benefits of sodium glucose co-transporter 2 (SGLT2) 
review. JACC Basic Transl Sci 2020

M, Zeiher AM, et al. SGLT2 inhibitor therapy and pulmonary artery pressure in patients
evidence for improved hemodynamics by continuous pressure monitoring. Clin Res 



• Vzhledem ke komorbiditám někdy obtížná
• První krok stanovení předtestové pravděpodobnosti LHD
• K potvrzení diagnózy nutná PSK 
• Podíl vetrikulární interdependence při PAH a dilataci PK na elevaci PCWP 

méně pravděpodobný při kardiální kompenzaci a měl by být snadno 

Dif. dg. PAH a PH

• Podíl vetrikulární interdependence při PAH a dilataci PK na elevaci PCWP 
méně pravděpodobný při kardiální kompenzaci a měl by být snadno 
identifikovaný pokud je RAP větší nebo rovno PCWP

• Zátěžové testy dříve doporučeny při PCWP 13
by měly být zváženy i při nižším PCWP a vysoké pravděpodobnosti LHD

• Overlap syndromy (systémová sklerodermie)

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

Vzhledem ke komorbiditám někdy obtížná
pravděpodobnosti LHD

interdependence při PAH a dilataci PK na elevaci PCWP 
méně pravděpodobný při kardiální kompenzaci a měl by být snadno 

. dg. PAH a PH-LHD

interdependence při PAH a dilataci PK na elevaci PCWP 
méně pravděpodobný při kardiální kompenzaci a měl by být snadno 
identifikovaný pokud je RAP větší nebo rovno PCWP
Zátěžové testy dříve doporučeny při PCWP 13-15 mmHg, dle novějších prací 
by měly být zváženy i při nižším PCWP a vysoké pravděpodobnosti LHD

syndromy (systémová sklerodermie)

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



Běžné komorbidity a rizikové faktory LHD

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

Běžné komorbidity a rizikové faktory LHD

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



Staging LHD komorbidit a pravděpodobnost LHD

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

komorbidit a pravděpodobnost LHD

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



Provokačni

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

Provokačni testy 

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



Staging PH-LHD u 

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

LHD u HFpEF

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



Klinická stádia PH

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

Klinická stádia PH-LHD  

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



Studie z poslední doby posílily evidenci proti
používaní specifické léčby u PH

Maron BA, Bortman G, De Marco T, et al. 

Studie z poslední doby posílily evidenci proti
používaní specifické léčby u PH-LHD

G, De Marco T, et al. Pulmonary hypertension associated with left heart disease. Eur Respir J 2024 



PH-CLD - fenotypizace
Nová hemodynamická definice PH - prevalence PH u ILD (47.6 % → 73.6 %) , u CHOPN (52.4 % → 82.4 %)

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

fenotypizace
prevalence PH u ILD (47.6 % → 73.6 %) , u CHOPN (52.4 % → 82.4 %)

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 



PH-COPD 

Těžká (disproporcionální) PH-COPD – PVR > 5 

CHOPN s postkapilární PH – nejčastěji kombinace s 
nebo cpcPH

PH s mírnou CHOPN (GOLD 1 nebo 2, FEV1 > 60 (70) % 

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

PH s mírnou CHOPN (GOLD 1 nebo 2, FEV1 > 60 (70) % 
fenotyp, často DLCO < 45%, v registru COMPERA 52 % pacientů s PAH, až 50 % těchto
pacientů má středně závažné až závažné parenchymové změny na CT 

PH se středně závažnou až závažnou CHOPN (GOLD 2 nebo 3)

PH se závažnou CHOPN (GOLD 4 a/nebo těžké parenchymové změny), FEV1 < 30 %)

COPD - fenotypy

PVR > 5 W.j.

nejčastěji kombinace s HEpEF, 23 % pacientů má ipcPH

PH s mírnou CHOPN (GOLD 1 nebo 2, FEV1 > 60 (70) % nál.h.) – plicní vaskulární

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 

PH s mírnou CHOPN (GOLD 1 nebo 2, FEV1 > 60 (70) % nál.h.) – plicní vaskulární
fenotyp, často DLCO < 45%, v registru COMPERA 52 % pacientů s PAH, až 50 % těchto
pacientů má středně závažné až závažné parenchymové změny na CT → PH skupiny 3?

PH se středně závažnou až závažnou CHOPN (GOLD 2 nebo 3)

PH se závažnou CHOPN (GOLD 4 a/nebo těžké parenchymové změny), FEV1 < 30 %)



PH-ILD - fenotypy

PH-ILD hemodynamika – odklon od cut-off hodnoty 5 
jako kontinuum, snaha odlišit prognostické markery od parametrů s indikací k léčbě 

PH-CTD related ILD – existují práce, které ukazují lepší výsledky se 
u ostatních PH-ILD

PH u pacientů s lehkou ILD – často diagnostikována jako PAH, má horší prognózu než PAH bez

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

PH u pacientů s lehkou ILD – často diagnostikována jako PAH, má horší prognózu než PAH bez
ILD

PH-ILD s predominantně postkapilární PH – 5-20% pacientů s PH

CPFE associated PH – často u kuřáku, ale i u CTD, profes. expozic, špatná prognóza 

fenotypy

hodnoty 5 W.j., doporučeno hodnocení tíže
jako kontinuum, snaha odlišit prognostické markery od parametrů s indikací k léčbě 

existují práce, které ukazují lepší výsledky se spec. léčbou než 

často diagnostikována jako PAH, má horší prognózu než PAH bez

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 

často diagnostikována jako PAH, má horší prognózu než PAH bez

20% pacientů s PH-ILD, má lepší prognózu 

často u kuřáku, ale i u CTD, profes. expozic, špatná prognóza 



Diagnostika PH

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

Diagnostika PH-CLD  

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 



PH-CLD –

Indikace: 
- perioperační management 
- fenotypizace choroby a úvaha o léčbě PH 
- klinické studie 
- před Tx plic

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

- před Tx plic
- před volum redukčními výkony 

Provádět měření ve stabilizovaném stavu 
Vzhledem k velkým změnám během respirace (zejména CHOPN a 
obézní) spíše průměrné hodnoty všech tlakových měření z několika 
respiračních cyklů než měření v end

– PSK

choroby a úvaha o léčbě PH 

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 

Provádět měření ve stabilizovaném stavu 
Vzhledem k velkým změnám během respirace (zejména CHOPN a 
obézní) spíše průměrné hodnoty všech tlakových měření z několika 
respiračních cyklů než měření v end-expiriu 



PH-CLD – léčba (holistický přístup)

Léčba plicního onemocnění

Obecná opatření (léčba komorbidit, zanechání kouření, vakcinace, 
DDOT, RHB..)

Léčba specifickou léčbou PAH ?

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

léčba (holistický přístup)

Obecná opatření (léčba komorbidit, zanechání kouření, vakcinace, 

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 



Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 



PH-CLD – spec. léčba, probíhající studie

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

. léčba, probíhající studie

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 



Managemenet

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

Managemenet PH-ILD  

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 



Léčba PH ve specifických situacích 

Perioperační péče 

Management těhotenství 

Adherence k léčbě 

Paliativní péče 

Preston IR, Howard LS, Langleben D, et al. Management 

Vliv klimatu na PH 

Léčba PH ve specifických situacích – WSPH 2024

D, et al. Management of pulmonary hypertension in special conditions. Eur Respir J 2024 



Léčba PH ve specifických situacích 

Preston IR, Howard LS, Langleben D, et al. Management 

Léčba PH ve specifických situacích – management těhotenství

D, et al. Management of pulmonary hypertension in special conditions. Eur Respir J 2024 



Závěry
Jak u PH-LHD, tak PH-CLD důraz na přesnější 

Důsledná diferenciální diagnostika vzhledem k velmi častému výskytu komorbidit 

Dif. dg. PAH a LHD-PH – předtestová pravděpodobnost LHD, PSK a provokační testy

Staging PH-LHD, důraz na prevenci u pacientů s lehkou PH a 

Shlobin OA, Adir Y, Barbera JA, et al. 

U PH-LHD studie z poslední doby (riociguat, tadalafil
u některých potenc. škodlivý efekt

U PH-CLD – tendence ke zlepšení při léčbě sildenafilem

U PH-CLD – vedle funkčního vyšetření plic důraz na používaní zobrazovacích metod k
stanovení tíže parenchymového postižení plic 

Závěry
CLD důraz na přesnější fenotypizaci

Důsledná diferenciální diagnostika vzhledem k velmi častému výskytu komorbidit 

pravděpodobnost LHD, PSK a provokační testy

LHD, důraz na prevenci u pacientů s lehkou PH a HFpEF

JA, et al. Pulmonary hypertension associated with lung diseases. Eur Respir J 2024 

tadalafil a macitentan) neprokázaly efekt, naopak 

sildenafilem, PH-ILD – inhalační treprostinil

vedle funkčního vyšetření plic důraz na používaní zobrazovacích metod k


