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PODSTATA PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE (PAH)
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EVOLUCE LÉČBY PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE



VÝVOJ TAKTIKY TERAPIE PAH

Kombinační léčba 

nedoporučována

Kombinační léčba 

u pokročilého onemocnění 

při zhoršení

Kombinační léčba 

při nedostatečném efektu iniciální terapie
Kombinační léčba 

iniciálně pro většinu pacientů



Vizza CD et al. Am J Respir Crit Care Med Vol 205, Iss 7, pp 751–760, Apr 1, 2022

VÝVOJ TAKTIKY TERAPIE PAH



PACIENTSKÉ REGISTRY

Definice Evropské lékové agentury (EMA):

 Organizované systémy používající observační metody pro sběr dat o 

populacích pacientů se stejnou základní charakteristikou

 Charakteristiky relevantní pro definici populace pacientů

- onemocnění (registry onemocnění)

- specifické expozice (lékové registry)

www.ema.europa.eu



PACIENTSKÉ REGISTRY U VZÁCNÝCH ONEMOCNĚNÍ

 Charakteristika populace pacientů v běžné klinické praxi

(vs pacienti klinických studií)

 Incidence, prevalence

 Dlouhodobé přežití

 Prediktory prognózy



 Epidemiologie PAH

 Characteristika podskupin PAH

 Demogragie, symptom, doba do správné diagnózy, komorbidity

 Léčebné přístupy, prediktory prognózy, riziková stratifikace

PACIENTSKÉ REGISTRY U PAH



Swinnen K et al. Eur Respir Rev 2019; 28: 190050
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REGISTRY U PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE



N=191, diagnostikovaní 2000-2007 (100 prevalentní, 91 incidentní)

IPAH 60.7%, CHD-PAH 20.4%, CTD-PAH 11.4%

Jansa et al. BMC Pulmonary Medicine 2014, 14:45 
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Věk v době diagnózy

2002-2006 (N=72) 55 (26-75)

2007-2010 (N=194] 63 (18-78)

Median (5-95%)

p=0.008

63,9%

36,1%

2002-2006 (N=72]

65,5%

34,5%

2007-2010 (N=194)

Muži

Ženy

p=0.885

NOVĚ DIAGNOSTIKOVANÍ PACIENTI S PAH
Všeobecná fakultní nemocnice v Praze, 2002-2006 vs 2007-2010

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

Komorbidity: 2007-2010: 
ICHS 25 %, arteriální hypertenze 41 %, CHOPN 17 % 



Chawdhury SR et al. EClinicalMedicine 2023, Feb 16;57:101860

126 studií, 15.4 milionů osob z 54 zemí (32.1% mužů, průměrný věk 56.94 ± 10.84 roku) 

Definice multimorbidity: více než jedna komorbidita



Swinnen K et al. Eur Respir Rev 2019; 28: 190050

REGISTRY U PLICNÍ ARTERIÁLNÍ HYPERTENZE



Annals of Internal Medicine 1987, 107, 216-223

32 center v USA, 187 pacientů diagnostikovaných v letech 1981 až 1985, FU do 1988 (106 úmrtí)

Průměrný věk 36±15 roku, M:F 1:1.7

Medián přežití 2.8 roku, pravděpodobnost přežití 1, 3, 5 let: 68 %, 48 %, 34%



Am J Respir Crit Care Med 2002 165: 800-804

470 pacientů s PAH (IPAH, CTD-PAH, CHD-PAH), průměrný věk 44.5 roku



Poms AD et al. CHEST 2013; 144(1):169–176 

Obesity was defined as BMI ≥ 30 kg/m2 

Thyroid disease was defined as patients with hyperthyroidism or hypothyroidism and/or patients having taken synthetic thyroid replacement for hypothyroidism. 

2959 pacientů s PAH, 78.9 % žen, průměrný věk 52.7 roku v době zařazení

45.9% idiopatická PAH, 51.1%+7% NYHA III+IV

Vznik databáze: 2006 (incidentní a prevalentní pacienti s PAH)



Poms AD et al. CHEST 2013; 144(1):169–176 

NYHA při zařazení 6MWD při zařazení

2959 pacientů s PAH, 78.9 % žen, průměrný věk 52.7 roku v době zařazení

45.9% idiopatická PAH, 51.1%+7% NYHA III+IV



Poms AD et al. CHEST 2013; 144(1):169–176 
přežití

2959 pacientů s PAH, 78.9 % žen, průměrný věk 52.7 roku v době zařazení

45.9% idiopatická PAH, 51.1%+7% NYHA III+IV



1156 pacientů s PAH, pbo vs selexipag (maximální dávka 2x1600 μg) 79.8% žen, průměrný věk 48.1 

NYHA FC I/II 46.6 %, kombinační léčba 79.6 %, komorbidity 50.5 %

Zahájení studie: 2009

Sitbon O et al. N Engl J Med 2015;373:2522-33

Primární cílový ukazatel Vylučující kritéria



Rosenkranz S et al. European Journal of Heart Failure (2022) 24, 205–214 

Komorbidity: BMI ≥30kg/m2,arteriální hypertenze, diabetes,ICHS, fibrilace síní

Skupina A: <3  komorbidity a restriktivní hemodynamická kritéria (≤12 mmHg u PVR <6.25 WU)

Subgroup B: ≥3 komorbidity a/nebo nesplněna restriktivní hemodynamická kritéria 



Rosenkranz S et al. European Journal of Heart Failure (2022) 24, 205–214 

Bezpečnost



181 pacientů s idiopatickou PAH, 1/2013-12/2018. 11 center, medián FU 180 dní

Kardiovaskulární komorbidity: hypertenze, HLP, obezita (BMI ⩾30 kg·m−2), diabetes,ICHDK, ICHS

Skupina A (bez komorbidit, 53 %), Skupina B (1 komorbidita, 29.8 %), Skupina C (≥ 2 komorbidity, 17.1 %)

Badagliacca R et al. ERJ Open Res 2022; 8: 00298-2022



Badagliacca R et al. ERJ Open Res 2022; 8: 00298-2022

Diagnóza Poslední kontrolaDiagnózaPoslední kontrola

181 pacientů s idiopatickou PAH, 1/2013-12/2018. 11 center, medián FU 180 dní

Kardiovaskulární komorbidity: hypertenze, HLP, obezita (BMI ⩾30 kg·m−2), diabetes,ICHDK, ICHS
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Hjalmarsson C et al. Eur Respir J 2018; 51: 1702310 

Diagnóza Follow-up Změna rizikové kategorie

264 pacientů s nově diagnostikovanou idiopatickou PAH

Věkové kategorie: 18–45, 46–64, 65–74, ⩾75 roku. Riziková stratifikace podle ESC/ERS guidelines

Komorbidity: arteriální hypertenze, diabetes, CMP, ICHS, fibrilace síní, obezita, renální insuficience
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Prediktory přežitíPřežití



N=1120, nově diagnostikovaná idiopatická, ESC/ERS riziková stratifikace (4 strata) 

(208 [19%]bez komorbidit, 641 [57%]1-2 komorbidity, 271 [24%]3-4 komorbidity) 

Komorbidity: arteriální hypertenze, diabetes,ICHS, obezita (BMI >30 kg/m2)

Kombinační léčba po roce léčby: 62.6% bez komorbidit, 37.3% s 1-2 komorbiditami, 34.7% se 3-4 komorbiditami

Ukončení léčby během 1. roku léčby:

PDE5i 7-11%, ERAs in 4% bez komorbidit, 12.7% s 1-2 komorbiditami, 17.3% s 3-4 komorbiditami

Rosenkranz S et al. J Heart Lung Transplant 2023;42:102−114

NYHA FC 6MWD proBNP



Rosenkranz S et al. J Heart Lung Transplant 2023;42:102−114

Bez komorbidit 3-4komorbidity1-2 komorbidity Přežití – celá populace

N=1120, nově diagnostikovaná idiopatická, ESC/ERS riziková stratifikace (4 strata) 

(208 [19%]bez komorbidit, 641 [57%]1-2 komorbidity, 271 [24%]3-4 komorbidity) 

Komorbidity: arteriální hypertenze, diabetes,ICHS, obezita (BMI >30 kg/m2)



Hoeper MM et al. J Heart Lung Transplant 2020;39:1435−1444

N=841. Komorbidity: obezita, ICHS, arteriální hypertenze, DM

Cluster 1 (n = 106; 12.6%): věk 45, 76% ženy, bez komorbidit, nekuřáci, DLCO ≥45%

Cluster 2 (n = 301; 35.8%): věk 75, 98% ženy, časté komorbidity, nekuřáci, DLCO ≥45%

Cluster 3 (n = 434; 51.6%): věk 72, 72% muži, časté komorbidity, kuřáci, DLCO <45%



COMPERA (n=1306) and ASPIRE (699) registries, patient characteristics, response to therapy, survival

- classical IPAH (DLCO ≥ 45%, absence of cardiopulmonary comorbidities)

- IPAH + lung phenotype (DLCO < 45%, smoking history)

- PH due to lung disease (group 3 pulmonary hypertension)

Hoeper MM et al. Lancet Respir Med 2022 Oct;10(10):937-948

COMPERA registry ASPIRE registry
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General University Hospital in Prague

Kazuistika ♀ J.Š., *1948

Anamnéza

- CHOPN

- FVC 1,45l (83%). VC 1,41l (77%), FEV1 0,71l (51%), FEV1/VCmax 48, TLCO 35%, KCO 44%

- Permanentní fibrilace síní

- ICHS, PCI v 2007

- Arteriální hypertenze

Leden 2023, Všeobecná fakultní nemocnice v Praze

NYHA III, váha 42 kg, váha154 cm, TK 190/110 

ECHO: EFLK  68 %, LAVi 54 mL/m2, PASP 78 mmHg

V/Q scintigrafie: souhlasné defekty

6MWT 225 m

Pro BNP 4377 pg/mL

Hemodynamika:

RA 10 PA 83/42/55, PCW 18, CO 2.70 L/min, CI 1.97 L/min/m2, PVR 13.7 WU, HR 81/min



General University Hospital in Prague

Kazuistika ♀ J.Š., *1948



General University Hospital in Prague

NYHA 6MWD 

(m)

proBNP
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PVR 

(WU)

SaO2

(%)

SvO2

(%)

BP

(mmHg)

PH diagnóza 

(1/2023)

III 225 4377 55 18 2.7 1.97 13.7 95 63 145/94

Kazuistika ♀ J.Š., *1948

Klinický závěr: 

PAH s kardiopulmonálními komorbiditami

x

PH skupiny 2+3 s těžkou prekapilární komponentou

Léčba PH: Sildenafil 20 mg 3x1 tbl
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PH 

Reevaluace

(6/2023)

III 229 2348 39 15 3.97 2.39 6.0 97 66 138/89

Kazuistika ♀ J.Š., *1948

Klinický závěr: 

PAH s kardiopulmonálními komorbiditami

x

PH skupiny 2+3 s těžkou prekapilární komponentou

Léčba PH: Sildenafil 20 mg 3x1 tbl



SHRNUTÍ

 Neléčená PAH je progredující a potenciálně fatální onemocnění

 Současné terapeutické možnosti PAH vyvinuté v posledních 30 

letech (>10 přípravků, 3 signální cesty) zlepšují symptomy

 Ovlivnění prognózy je limitováno absencí přímého vlivu léčby na 

pravou komoru, komorbiditami a pozdní diagnózou

 Pacienti s četnějšími a významnějšími komorbiditami jsou vylučováni 

z klinických studií



www.pph.cz      www.cteph.cz


