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Úvod 

• Definice PAH je hemodynamická

• Ná základě hemodynamických parametrů stanovujeme 

diagnózu a indikujeme specifickou léčbu

• Cílem léčby PAH je dosažení a udržení nízkorizikového 

profilu (ESC guidelines 2022)

• Hemodynamické parametry nejsou většinou primárním 

end-pointem klinických studií 3. fáze, jsou end-pointem 

studií 2. fáze k ověření, zda je lék biologicky aktivní a 

dostatečně bezpečný  



Riziková stratifikace PAH

ESC guidelines, 2022
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Rich et al. In: Harrison’s Principles of Internal Medicine. 15th ed. 2001:1506-1507. 



Circulation. 2005;111:3105-3111

iPAH, n=557, vasoreaktivita: 17 (26%) – i.v. epo, NO

70 akutní respondeři (12.6%), 38 dlouhodobí respondeři (6.8%)



Circulation. 2005;111:3105-3111

87% 31%



N Engl J Med 1992;327:76–81

Chest 1986;89:497–503

Circulation 2005;111:3105–11

Eur Respir J 2015, 46(4):903-75

Barst criteria, 1986: 

pokles mPAP o ≥20%, nezměněnný nebo zvýšený srdeční index, a snížený

nebo nezměněnný poměr PVR a SVR (PVR/SVR)

Rich criteria, 1992: 

pokles v mPAP a PVR o ≥20%

Sitbon criteria, 2005: 

pokles v mPAP o ≥10 mm Hg a dosažení mPAP ≤40 mm Hg a zvýšený nebo

nezměněnný srdeční výdej



N=97, kombinace ERA a inhibitorů PDE5, retrospektivní analýza 

Sitbon et al 2016



Sitbon et al 2016

First follow-up visit medián 4,1 měsíce, last follow-up visit medián 24,6 měsíců, n=77



96 vs 86 %

94 vs 75 %

84 vs 66 %

Sitbon et al 2016

aktuální přežití vs. přežití podle „Francouzské rovnice predikce přežití“



Iniciální double versus triple terapie 

(studie TRITON)

Chin et al 2021



Ogawa et al, 2017

- retrospektivní analýza (1992-2012)

- 78 % léčeno epoprostenolem



Ogawa et al, 2017



Ogawa et al, 2014

pětileté přežití 96 % 



N=2635, 2006-2009, PH centra v USA

Benza et al, 2012



Badagliacca et al, 2022

N=267

Konsekutivní pacienti 1999-2016

Terapeutický cíl mPAP < 25 mmHg

Multicentrická studie – Japonsko, 

Rakousko, Itálie 



Badagliacca et al, 2022



Badagliacca et al, 2022



Badagliacca et al, 2022



Sugiyama et al, 2022

N=43, konsekutivní pacienti 2014- 2019, terapeutický cíl mPAP < 40 mmHg



Sugiyama et al, 2022



Journal of Cardiology 68 (2016) 542–547 

N=46, IPAH, HPAH, NYHA III + NYHA IV

rapid increase: ≥ 20 ng/kg/min at 3 months and ≥ 45 ng/kg/min at 1 year 



Journal of Cardiology 68 (2016) 542–547 

N=46, IPAH, HPAH, NYHA III + NYHA IV

rapid increase: ≥ 20 ng/kg/min at 3 months and ≥ 45 ng/kg/min at 1 year 



Journal of Cardiology 68 (2016) 542–547 



Je redukce mPAP stejně účinná u všech forem PAH? 



Adaptabilita pravé komory na zvýšený afterload

Condlife et al, 2020



Je redukce mPAP bezpečná a možná u všech typů PH ? 



Lau et al, 2017

Průměrný věk pacientů s PAH se zvyšuje a s tím přibývají komorbidity



Veld et al, 2020



Chen et al, 2014

mPAP

PaO2

Kvalita života SGRQ u CHOPN



Corte et al, 2014



Závěr
• Hemodynamická parametry nejsou většinou primárním end-pointem klinických studií 

3.fáze se specifickou léčbou u pacientů s PAH 

• Efekt specifické léčby PAH na redukci mPAP a PVR lze zhodnostit jen PSK, což není 
možné při každé návštěvě pacienta 

• Řada prací prokázala zejména u mladších pacientů s PAH, kteří nemají významné 
kardiopulmonální komorbidity signifikantně lepší krátkodobé a dlouhodobé přežívání při 
výraznější redukci mPAP a PVR

• U pacientů s vyšším mPAP je redukce možná zejmnéna při kombinační terapii včetně 
parenterálních prostanoidů

• Účinnost redukce mPAP a PVR je závislá na adaptibilitě pravé komory srdeční na 
zvýšený afterolad (PAH u SSc vs. PAH u vrozených srdečních chorob 

• U starších pacientů a u pacientů s kardiopulmonálními komorbiditami pravděpodobně 
není výraznější redukce mPAP a PVR vždy bezpečná a účinná 


