Plicni arterialni hypertenze

Tento c¢lanek potrebuje aktualizaci!

V ¢ldnku jsou zastaralé informace. Nahradte je aktualnéjsimi.
Cast k aktualizaci: Nova hodnota pro tlak plicni hypertenzi, viz hodnoty se zna¢kou
[aktualizovat]

Plicni hypertenze je zvySeni tlaku v plicnici nad hranici normy.

= Systolicky tlak > 30 mmHg,
= stfedni tlak > 20 mmHg, _
= diastolicky tlak > 12 mmHglaktualizovat],

Pro urceni diagndzy jsou signifikantni hodnoty stredniho tlaku v plicnici.

Patologicka klasifikace

Podle hodnoty stfedniho tlaku v plicnici rozliSujeme
plicni hypertenzi lehkou, stfedné tézkou a tézkou. PULMONARY ARTERIAL HYPERTENSION
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Hodnoty systolického tlaku sice nejsou signifikantni CAPILLARY
pro diagnézu plicni hypertenze, ale tyto hodnoty Ize
zjistit pri ECHO vySetfeni a mohou pfi urceni
diagnézy vyznamné pomoci.
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Z hlediska etiologie rozliSujeme: Video v angli¢ting, definice, patogeneze, pfiznaky, komplikace, l1é¢ba

= primarni plicni hypertenzi,
= sekundarni plicni hypertenzi.

Primarni plicni hypertenze

Primarni plicni hypertenze se rozviji bez znamé pfic¢iny (hlavné mladsi zeny) s postizenim malych arterii (typické
plexiformni 1éze), pricinou je zfejmé primarni posSkozeni endotelu plicniho recisté.

= Onemocnéni mé Spatnou prognoézu (vétSinou umiraji do 3 let na pravostranné srdecni selhani).
= Priznaky - dominuje progredujici dusnost s periferni cyandzou, bolesti na hrudi, tnavnost.

Sekundarni plicni hypertenze

Sekundarni plicni hypertenze vznika na zdkladé jiného onemocnéni.
Z hlediska hemodynamiky a patofyziologie rozliSujeme:

= prekapildrni plicni hypertenzi,
= postkapilarni plicni hypertenzi,
= hyperkinetickou plicni hypertenzi.

Prekapilarni plicni hypertenze je charakterizovdna normdlnimi hodnotami tlaku v zaklinéni (ten je roven tlaku
v levé sini). Vyskytuje se typicky u plicnich chorob (CHOPN, plicni fibréza, sarkoidéza, pneumokonidzy), chronické
plicni embolii primarniho postizeni plicnich arterii a po resekci plic, nebo také pri hypoventilaci plic. Dale sem patfi
vaskulitidy pfi systémovych onemocnénich pojiva.

U postkapilarni plicni hypertenze byva vzdy zvySen tlak v zaklinéni. Pri¢ina je v levostranném srdecnim
postizeni (levostranné srdec¢ni selhavani, mitralni stenéza, hypertrofickd kardiomyopatie), konstriktivni
perikarditida.

Podkladem hyperkinetické plicni hypertenze byvaji levo-pravé srdecni zkraty jako perzistujici ductus arteriosus,
defekty sifového nebo komorového septa, nebo stavy s vysokym minutovym srde¢nim vydejem (napriklad
hypertyredza).
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Diagnosticka klasifikace

Z hlediska pficin, prognézy a terapie onemocnéni (tzv. Benatska klasifikace) odliSujeme:

plicni arteridlni hypertenze (PAH),

plicni hypertenze pfi onemocnéni levého srdce,

plicni hypertenze u respiracnich chorob a nebo pfi hypoxémii,
plicni hypertenze u chronické trombotické nebo embolické nemoci,
plicni hypertenze z jinych pficin.

Plicni arterialni hypertenze

Pri¢ina spociva v prestavbé stén plicnich arterii, predevsim hypertrofii hladké svaloviny medie, coz vede ke
zvyseni rezistence plicnich arterif a tim i ke zvyseni tlaku v plicnim recisti. Tlak v zaklinéni mé normalini hodnoty (do
12 mmHglaktualizovatly y plicni arteriaini hypertenze byvaji obvyklé velmi vysoké hodnoty stiedniho tlaku v
plicnici okolo 60 mmHg, mohou se blizit az hodnotdam v systémovém recisti. S tim souvisi i Spatna progndza
onemocnéni. Vyskyt tohoto onemocnéni je nastésti maly (asi 10 na 1 milién obyvatel). Patri sem predevsim:

= primarni (idiopatickd) plicni arteridlni hypertenze,
= hereditarni plicni arteridIni hypertenze.

Volbou |éCby je farmakoterapie (viz nize).
Plicni hypertenze pfi onemocnéni levého srdce

Nejcastéjsi typ plicni hypertenze. Pri levostranném srdecnim selhdvani se zvySeny tlak krve propaguje z levé
siné do plicniho recisté. Z pocatku je zvySen tlak v zaklinéni (tlak v levé sini) a vznikd hypertenze
postkapilarni, pozdé&ji u nékterych nemocnych dochézi k narlstu tlaku v plicnici, ¢imz vznikd kombinovana
plicni hypertenze. Typicky pfi mitralni stenéze, levostranném srdec¢nim selhani. Rozvoj plicni hypertenze
zvysSuje mortalitu pacientl se srde¢nim selhavanim.

LécCba je terapie srdecniho selhani.
Plicni hypertenze u respiracnich chorob

Druhy nejcastéjsi typ plicni hypertenze, primdrni onemocnéni je v plicich, nikoli v plicnim arteridlnim recisti.
Typicky jde o prekapilarni hypertenzi, tlak v zaklinéni je normalni. Typicky CHOPN, intersticidlni plicni
fibréza, syndrom obstrukcni spankové apnoe, sarkoidéza. Vyskyt plicni hypertenze u téchto onemocnéni je
velmi negativni prognosticky faktor, ktery zvySuje mortalitu pacientd.

Zvlastni |éCba neexistuje, 1é¢i se primdrni onemocnéni plic.
Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH)

Stav, kdy po plicni embolii nedojde ani pres adekvatni terapii k dostate¢né rekanalizaci tromb(, naopak dochézi k
jejich reorganizaci, fibrotizaci, trvalému prichyceni ke sténé arterii a moznému naslednému narlstani (toto se déje
u 2-4 % pacient po probéhlé plicni embolii). Tlak v zaklinéni (pokud jsme schopni jej pres pritomnost tromb(
katetriza¢né zmérit) je normalni.

Terapie je chirurgicka - odstranéni reorganizovaného trombu endarterektomii plicnice (PEA).
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Plicni hypertenze z jinych pricin

Sem patfi vSechny jinam nezaraditelné priciny plicni hypertenze jako sarkoiddza, histiocytéza X, lymfadenopatie a
nadorova onemocnéni.

Terapie je kauzalni.
Klinické priznaky

Neexistuji symptomy, které by byly typické Cisté pro plicni hypertenzi. VSechny
priznaky jsou nespecifické, coz je bohuZel pric¢ina ¢asto pozdniho odhaleni
onemocnéni.

Namahova dusnost,

rychld unavitelnost,

bolest na hrudi,

synkopy,

hemoptyza,

otoky dolnich koncetin (a jiné priznaky pravostranného srdec¢niho

Palickovité prsty jako priznak plicnf
y ooy hypertenze u pacienta s
selhavani). Eisenmengerovym syndromem

Diagnostika a vysetreni
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= EKG - odhali zndmky hypertrofie pravé komory (hrotnaté viny P ve svodu Il a Ill, vertikaIni sklon elektrické osy
srdecni, vysoky kmit R ve svodu V1, invertované T ve svodech V; - V3, prodlouzeni aktivacni doby pravé
komory).
= RTG hrudniku - mUze odhalit zvétseni pravostrannych srdec¢nich oddild, zvétSeni plicnice.
= ECHO - zjisti hypertrofii pravé komory, na zakladé dopplerovského vysetrfeni tlakového gradientu na
trikuspidalni chlopni zjistime orientacné systolicky tlak v kmeni plicnice, insuficienci pulmonéini nebo
trikuspidalni chlopné.
= HRCT hrudniku - detailné&jsi zobrazeni srde¢nich oddil{l, typicky zvétSeni pravé komory, zbytnéni jeji
svaloviny ve srovnani s levou komorou (ta je utlaCovana a ma tvar pismene D).
= Funk¢ni vySetreni plic:
1. spirometrie - odhali funkéni poruchu plic,
2. celotélové pletysmografie
3. ventila¢né perfuzni scintigrafie - odhali nesouhru mezi ventilaci a perfuzi plic,
= Pravostranna srdec¢ni katetrizace definitivné urci diagnézu! - méfi se:
1. stfedni tlak v plicnici (> 20 mmHg),
2. tlak v zaklinéni (> 12 mmHglaktualizovat])
= test Sestiminutové chlize - velice jednoducha metoda, mérime, jakou vzdalenost pacient ujde za 6 minut
(norma cca 650 m, pacient s plicni hypertenzi okolo 250 m), vysledek vySetreni koreluje s vaznosti a
prognézou onemocnéni,
= plicni biopsie,
= laboratorni vysSetieni - markery srdecniho selhdavani (natriuretické peptidy, srde¢ni troponiny).

Terapie PAH

Lécba plicni hypertenze na podkladé poruchy ventilace a hypoxie ma za cil zvyseni parcialniho tlaku kysliku
oxygenoterapii a dalsimi postupy zlepsujicimi plicni ventilaci. Pokud ovsem plicni hypertenze vznikla na podkladé
zvysené plicni cévni rezistence, volime nasazeni vazodilatancii (zvyseni nabidky cyklickych nukleotidd s
naslednou vazodilataci nebo inhibice vazokonstrikénich endotelinovych receptor().

Pripravky miZeme kombinovat, u vétsiny preparatl je doloZeno snizeni zadvaznosti plicni hypertenze, pripadné i
zlepsSeni kvality Zivota a tolerance zatéze. V pocatecnich fazich mdzeme u nékterych pacientl vyuzit blokatory
kalciového kandlu (cca 5 % vsech pacientd s plicni hypertenzi).

Urceni spravné terapie
Obvykle podle stupné dusnosti:

= NYHA I-1l - konven¢ni terapie,

= NYHA Il - perordlini 1é¢ba (antagonisté receptoru pro endotelin nebo inhibitory PDE5), branime progresi do
NYHA Ill nebo IV,

= NYHA Il - antagonisté receptoru pro endotelin (bosentan, ambrisentan), inhibitory PDE5 (sildenafil), pfipadné
prostanoidy (epoprostenol), branime progresi a snazime se o zlepSent,

= NYHA IV - prostanoidy podavané kontinudlné infuzi, zaroven zarazeni do transplantacniho programu, snazime
se o zlepSeni nebo prfemosténi k transpantaci.

Farmakoterapie

Podpurna lééba PAH sestdva z antikoagulaéni |é¢by - warfarin, NOAC, a diuretik.

Specificka lécba PAH je terapii, kterd se snazi zabranit vazokonstrikci nebo podporuje vazodilataci v cévnim
recisté a to bud stimulaci vazodilataéni aktivity nebo snizenim aktivity vazokonstrikénich plsobkd.

blokatory kalciovych kanall (BCC) - vazodilatace (GU¢inné asi u 5 % pacient)

antagonisté receptoru pro endotelin - zabranéni vazokonstrikci,

inhibitory fosfodiesterdzy 5 (PDES5I) - inhibici enzymu zvySuji vazodilataéni Gc¢inek NO (sildenafil, tadalafil)
analoga prostacyklinu - vazodilata¢ni a antiprolifera¢ni Gc¢inek, kvili kratkému biologickému polo¢asu musi mit
pacient infuzni pumpu.

Pri stimulaci vazodilatacni aktivity cilime na zvyseni nabidky cGMP/cAMP. Rezisten¢ni arterioly v plicni
cirkulaci na tento typ regulace dobre reaguji zvy$enim syntézy cyklickych nukleotid(l, naslednym snizenim
fosforylace lehkych retézcl myozinu a snizenim hladiny kalcia v cytoplazmé. Vysledkem je relaxace cévni stény.
Plicni cirkulace je méné citliva na nabidku NO (nitraty se neosvédcily), nicméné cestou je zvySeni citlivosti solubilni
guanylatcyklazy k pdsobeni NO (pripravek riociguat). Vazodilata¢ni aktivitu mizeme podporit také stimulaci
tromboxan/prostaglandinového receptoru alfa prostacyklinem nebo prostaglandiny E Fady (ty ale nutno podat
i.v. nebo inhala¢né), nyni jsou k dispozici selektivni agonisté tohoto receptoru (selexipag, p.o.). Posledni moznosti je
zvyseni nabidky cGMP snizenim jeho degradace inhibici fosfodiesterazy 5 (PDE-5).

Snizeni aktivity vazokonstrikénich receptori je druhou moznou cestou Ié¢by PAH. Volime napf. inhibici
receptord pro endotelin ETA a ETB. Ty v ramci patofyziologie PAH plsobi i proliferaci bunék hladké svaloviny a
jejich stimulace vede k fixaci PAH. Blokdda mize byt selektivni (ambrisentan, jen ETA) ¢i neselektivni neselekt
(bosentan, macicentan)

Nefarmakologicka lécba
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= transplantace plic - indikovani jsou pacienti s NYHA IV,
= balénkova septostomie (PBAS) - umélé otevieni mezisifnového septa (vytvoreni pravo-levého zkratu), ¢ast
krve neprotéka plicemi, dlsledkem je zvyseni srde¢niho vydeje levé komory ale i desaturace krve.

Odkazy
Souvisejici clanky

Srdecni selhani (rozcestnik)
Plicni embolie

Cor pulmonale

Plicni hypertenze/Repetitorium
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= Plicni hypertenze - video (https://www.youtube.com/watch?v=Dx4QgdN_hl4)
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