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DEFINICE



In 1961, a report of the WHO 
Expert Committee on Chronic Cor 
Pulmonale mentioned clearly that 
the mean pulmonary arterial 
pressure (mPAP) does not 
normally exceed 15 mmHg
when the subject is at rest in a 
lying position, and that the value 
was little affected by age and 
never exceeded 20 mmHg.



Hemodynamická definice plicní hypertenze

PAWP 
≤15 mmHg

MPAP 
≥20/25 mmHg

PVR >3 WU

PAP: pulmonary arterial pressure; PAWP: pulmonary artery wedge pressure; PVR: pulmonary vascular resistance

Definice
PH

Definice
PAH

MPAP 
≥20/25 mmHg

Hoeper MM, et al. J Am Coll Cardiol 2013; 62:D42-50.
6th World Symposium on Pulmonary Hypertension, Nice, February 27 to March 1, 2018

http://wsph2018.com/




RHC studies in healthy individuals to determine normal values of mPAP at rest and exercise. Data 
from 1187 normal subjects from 47 studies were analysed. mPAP at rest was 14.0±3.3 mmHg; this 
value was independent of sex and ethnicity, and was only slightly influenced by age and posture. 

Considering this mPAP of 14 mmHg, two standard deviations would suggest mPAP >20 mmHg as 
above the upper limit of normal (i.e. above the 97.5th percentile). 
This definition is, therefore, no longer arbitrary, but based on a scientific approach.

Co je horní hranice normálního tlaku v plicnici?

G. Kovacs et al. Eur Respir J 2009;34:888-894

maximal exercise
slight exercise 

rest 

Mean P̄pa during rest and slight supine exercise in healthy subjects 
aged 18–30 yrs (n = 144), 30–50 yrs (n = 169) and ≥50 yrs (n = 91). 



Má hraniční mPAP vliv na prognózu?

Bradley A. Maron. Circulation. Association of Borderline Pulmonary Hypertension With Mortality and Hospitalization in a Large Patient Cohort: 
Insights From the Veterans Affairs Clinical Assessment, Reporting, and Tracking Program, Volume: 133, Issue: 13, Pages: 1240-1248, DOI: 
(10.1161/CIRCULATIONAHA.115.020207) 



KLASIFIKACE



Klasifikace



KAZUISTIKA 1





KAZUISTIKY 2











LVAD

HTx



KAZUISTIKA 3





KAZUISTIKA 4





PRAVÁ KOMORA A ZOBRAZOVACÍ 
METODY





1. Dvourozměrná echokardiografie hodnotí funkci 
pravé komory (RV). Dysfunkce RV má širokou škálu 
etiologií, z nichž PH je nejběžnější. 

2. Dopplerovská echokardiografie je 
užitečná, protože odhaduje rychlost trikuspidálního 
regurgitativního paprsku (TR jet), což je odhad 
systolického tlaku v pravé komoře (eRSVP) / 
systolického tlaku v plicní tepně (ePASP). 

3. Zátěžová echokardiografie detekuje plicní 
hypertenzi vyvolanou zátěží, její použití pro 
screening PAH u pacientů se SSc zůstává do značné 
míry výzkumnou.

Několik studií pacientů s SSc se známými rizikovými 
faktory pro PAH i bez nich uvádí míru zvýšeného 
odhadovaného PASP v rozmezí od 11-14%. Existují však 
falešně pozitivní i negativní výsledky, které naznačují, že 
pro screening není echokardiografie vhodná samotná. 

Wigley FM, Lima JA, Mayes M, et al. The prevalence of undiagnosed pulmonary arterial
hypertension in subjects with connective tissue disease at the secondary health care level of
community-based rheumatologists (the UNCOVER study). Arthritis Rheum 2005; 52:2125.
Hesselstrand R, Ekman R, Eskilsson J, et al. Screening for pulmonary hypertension in systemic
sclerosis: the longitudinal development of tricuspid gradient in 227 consecutive patients, 1992-
2001. Rheumatology (Oxford) 2005; 44:366.
Gladue H, Steen V, Allanore Y, et al. Combination of echocardiographic and pulmonary
function test measures improves sensitivity for diagnosis of systemic sclerosis-associated
pulmonary arterial hypertension: analysis of 2 cohorts. J Rheumatol 2013; 40:1706.

Micah R. Fisher et al. Am J Respir Crit Care 2009, Med Vol 179. pp 615–621, 

Echokardiografie je nejpoužívanějším screenigovým nástrojem

Alan L. Hinderliter. Circulation. Effects of Long-term Infusion of 
Prostacyclin (Epoprostenol) on Echocardiographic Measures of 
Right Ventricular Structure and Function in Primary Pulmonary 
Hypertension, Volume: 95, Issue: 6, Pages: 1479-1486, DOI: 
(10.1161/01.CIR.95.6.1479) 
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Odhad systolického tlaku v plicnici
- trikuspidální regurgitační gradient

základní parametr pro screening PH pomocí echokardiografie

pro hodnocení prognózy a rozhodnutí o terapii nemá význam

vzestup odhadovaného sPAP nemusí nutně ukazovat progresi onemocnění, pokles odhadovaného 
sPAP nemusí nutně odpovídat zlepšení PAP

invazivně měřený mPAP má rovněž poměrně malý prognostický význam (kromě responderů akutní 
vazoreaktivity)

Sitbon O et al. J Am Coll Cardiol. 2002 Aug 21;40(4):780-8. McLaughlin VV et al. Eur Respir J. 2005 
Feb;25(2):244-9.  Nickel N et al. Eur Respir J. 2012 Mar;39(3):589-96. 



Pravá komora u PAH
• An afterload mismatch - increased RV 

afterload, driven by increased PVR, leads to right 
heart failure.

• At an early stage, the RV adapts to the increased 
afterload to preserve stroke volume (homeometric
adaptation), followed by an heterometric 
adaptation when the latter gets 
exhausted, characterized by increased filling 
pressures, progressive RV dilation, and hypertrophy
in order to reduce wall tension (Laplace’s 
law), leading to eccentric hypertrophy and right 
heart failure (maladaptive RV). 

• Adapted ventricles usually have preserved
ventriculo-arterial coupling - a condition that 
occurs when the right ventricular function is adapted 
to the pulmonary vascular load so that energy 
transfer is most efficient. 

• In contrast, maladapted ventricles usually are 
characterized by uncoupling of the RV to the
pulmonary circulation

• Vyčerpání kompenzačních mechanismů pravé komory (PK) s následným 
pravostranným srdečním selháním je vedoucí příčina úmrtí u pacientů s PAH.

• Funkce PK (adaptace na zvýšený afterload, zachování funkce a CO) determinuje 
funkční status a klinický průběh onemocnění.

• Zachování/zlepšení funkce PK jako zásadní terapeutický cíl.

Vonk-Noordegraaf A et al. JA Am Coll Cardiol 2013; Vol. 62, No. 25, Suppl D; D22–33;

Miotti C et al. J Clin Med 2021, 10, 619.



decrease in RV enddiastolic area (RVEDA) [-2,45 cm2 (sensitivity 93 %; specificity 40 %)], right atrial 
(RA) area [-1.30 cm2 (sensitivity 75 %; specificity 63 %)], and left ventricular systolic eccentricity 
index (LV-EIs) [-0.12 (sensitivity 88 %; specificity 44 %)]

Reverzní remodelace PK
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2. Podezření na PAH je založeno na kompetentním zhodnocení symptomů, 
objektivního nálezu a korelující funkční/strukturální abnormality plic…
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2. Podezření na PAH je založeno na kompetentním zhodnocení symptomů, 
objektivního nálezu a korelující funkční/strukturální abnormality plic…

3. Při diferenciální diagnóze dušnosti je nutná screeningová echokardiografie a 
zvážení hemodynamického vyšetření a kauzální léčby.

Co lze říci závěrem?
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