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ÚVOD



Galiè N et al. Eur Heart J 2010;31:2080-2086



DEFINICE, KLASIFIKACE A PROGNÓZA



Hemodynamická definice plicní hypertenze

PAWP ≤ 15 mmHg

MPAP ≥ 25 mmHg

PVR > 3 Wood units

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

DefinicePH DefinicePAHMPAP ≥ 25 mmHg

Hoeper MM, et al. J Am Coll Cardiol 2013; 62:D42-50.



Plicní hypertenze -klasifikace a epidemiologie

PAH prevalence and incidence are in the range of 15–60 subjects per million population and 5–10 cases per million/year



NIH: Incidence 2/1 mil./1 rok, 187 pacientů (průměrný věk 36 let, Ž/M 2:1) sledovaných přes 7 let, mPAP 60 mmHg, CI 2.3 l/min, PVR 26 WU(Rich, Ann Intern Med, 1987)

Plicní arteriální hypertenze –prognóza onemocnění



15 negativních faktorů
4 protektivní faktory
Kalk. rizikové skóre 0-22
Průměrné REVEAL skóre 7.4

Benza RL; Miller DP; Gomberg-Maitland M; Frantz RP; et al. Predicting survival in pulmonary arterial hypertension: insights from the Registry to Evaluate Early and Long-Term Pulmonary Arterial Hypertension Disease Management (REVEAL). Circulation.  122(2):164-72, 2010 Jul 13.



DIAGNÓZA



Screening plicní hypertenze



Echokardiografie - klíčové screeningové vyšetření





Morfologie a funkce pravé komory



Rozměry DUTINY pravé komory





PLICNÍ HYPERTENZE NEPRAVDĚPODOBNÁ
Rychlost trikuspidální regurgitace ≤ 2.8 m/s
Odhad PASP ≤36 mmHg
Bez přítomnosti hypertrofie, normální morfologie a systolická funkce pravé komory
PLICNÍ HYPERTENZE MOŽNÁ
Rychlost trikuspidální regurgitace ≤ 2.8 m/s
Odhad PASP ≤36 mmHg
Suspektní hypertrofie, dilatace a/nebo systolická dysfunkce pravé komory
PLICNÍ HYPERTENZE PRAVDĚPODOBNÁ
Rychlost trikuspidální regurgitace > 2.8 m/s
Odhad PASP >36 mmHg
Evidence/absence přítomnosti hypertrofie, dilatace a systolické dysfunkce pravé
komory



Ventilačně-perfuzní scintigrafie plic –základní screeningové vyšetření CTEPH (nikoliv CTA plicnice)
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Diagnostický algoritmus



Pravostranná katetrizace - test akutní vazoreaktivity
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SCREENING



DETECT algoritmus screeningu PH u pacientů se SSc

RHC 

BEZ INDIKACE RHC

Step 1 rizikové skoreplus 2 TTE parametry:- RA area- TR rychlost

BEZ INDIKACE TTE

NE

Coghlan JG, et al. Ann Rheum Dis 2014; 73:1340-9.

6 non-TTE parametrů:- FVC % pred./DLCO % pred.- Anti-centromere antibodies- Telangiectasias- NT-proBNP - ECG: Right axis deviation- Serum urate (uric acid)
Rizikové skore > 300?

NE
Rizikové skore > 35?

Step 1 Step 2

ANO ANO

DLCO: Diffusing capacity of the lungs for carbon monoxide; ECG: Electrocardiogram; FVC: Forced vital capacity; NT-proBNP: N-terminal prohormone brain natriuretic peptide; RHC: Right heart catheterisation; SSc: Systemic Sclerosis; TR: Tricuspid regurgitation



TERAPIE





Plicní hypertenze -terapeutický algoritmus a cíle



A. Konvenční a podpůrná terapie
• Blokátory kalciových kanálů
• Diuretika
• Antikoagulační terapie
• Rehabilitace
• CAVE: těhotenství
• DDOT
• Terapie syndromu spánkové apnoe - CPAP



Humbert; NEJM (2004)

Endotelinová cesta

Cesta oxidu dusnatého
Prostacyklinová cesta

Vasodilatace a antiproliferaceVasodilatace a antiproliferace
Vasodilatace a antiproliferace

Buňky hladké svaloviny

LumencévyEndotelovébuňky

Endotelin.receptor A

Endotelin.receptor B

Endotelin-1 Nitric oxide
Prostacyclin(prostaglandin I2)

Pre-proendothelin Proendothelin
Prostaglandin I2Arachidonic acid

L-arginine L-citrulline

Phosphodiesterase type 5
cGMP

Inhibitorfosfodiesterázy 5

Exogenní NO
DeriovátyprostacyclinucAMPAntagonisté endotelin. receptoru

B. Specifická farmakoterapie – cíle



Monoterapie



Kombinační léčba

Iniciální

Sekvenční



J Am Coll Cardiol. 2013;62(25_S):. doi:10.1016/j.jacc.2013.10.031

Indikována u pacientů s neadekvátní klinickou odpovědí na zavedenou a maximalizovanou farmakoterapii PAH
Časování k vyšetření se záměrem zařazení na WL LTx je určeno nejen vstupními symptomy, následnou odpovědí na specifickou léčbu PAH, ale i dalšími prognostickými markery PAH (etiologie)

Transplantační léčba



Atriální septostomie - balloon atrial septostomy (BAS) je intervenční procedura, která je indikována v rámci paliace nebo přemostění k LTx u pacientů s PAH ve funkčním stádiu WHO/NYHA IV s refrakterním pravostranným srdečním selháním a rekurentními synkopami.Cílem intervence je zvýšení srdečního výdeje za cenu systémové desaturace. Saturace (spO2) by neměla po výkonu klesnout o více než 10 %. Hemodynamickým důsledkem septostomie okolo 5-8 mm průměru je zvýšení srdečního výdeje o 20–25 %. Výkon je kontraindikován při RAP> 20 mm Hg a při spO2 < 80 %.

Balónková septostomie




