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12. stretnutie zastupcov centier pre plucnu artériovu

hypertenziu

Sprava z odborného podujatia

Plicna hypertenzia (PH) je néalez zvySeného stredného
tlaku v plucnici pri pravostrannej srdcovej katetrizacii
v pokoji. PH nie je nozologicka jednotka, ale subor stavov
s odlisnou etioldgiou, patologickoanatomickym obrazom,
klinickou manifestaciou, liecbou a progndzou (tabulky
1 a 2). PlUcna artériova hypertenzia (PAH) predstavuje
jednu zo skupin PH. V tomto pripade drobné plicne
tepny podliehaju procesom vazokonstrikcie, proliferacie
a trombozy. Uvedené zmeny sposobuju znizenie priesvitu
pltcneho artériového rieciska s naslednym vzostupom
plUcnej vaskularnej rezistencie (PVR), tlakovym pretaze-
nim a zlyhanim pravej komory (PK). PAH je zriedkava,
ma progredujuci charakter a zatial ju nevieme vyliecit
pomocou farmakoterapie. Konecnym riesenim pre selek-
tivnu skupinu pacientov je transplantacia pluc. Stanovenie
diagndzy PAH si vyzaduje absolvovanie rozsiahleho stbo-
ru vysetreni. Starostlivost’ o pacientov s touto chorobou
by sa mala sustredovat” do Specializovanych centier.
Takmer vsetky centra pre PAH na Slovensku (Centrum
pre PH pri Oddeleni zlyhdvania a transplantacie srdca
/OZaT/ a pri Detskom kardiocentre /DKC/ Narodného
Ustavu srdcovych a cievnych chorob /NUSCH/, vo Vy-
chodoslovenskom Ustave srdcovych a cievnych choréb
/VUSCH/ v Kosiciach a v Stredoslovenskom Ustave srd-
covych a cievnych chordb /SSUSCCH/ v Banskej Bystrici
uz dlhodobo systematicky spolupracuju a komunikuju.
Kazdorocnym reprezentacnym vrcholom tejto spoluprace

je tzv. PAH - okruhly stdl, ktory sa v oktobri 2022 konal
uz dvanasty raz.

Stretnutie otvorila a viedla doc. MUDr. Eva Gongalve-
sova CSc., FESC, veduca Centra pre PH pri OZaT NUSCH
a prednostka Kardiologickej kliniky Lekarskej fakulty
a NUSCH. Vyzdvihla vyznam dlhodobej a systematickej
spolupréace jednotlivych centier pre PH v SR osobitnym
dorazom na Okruhly stol, ktory bilancuje ro¢nu ¢innost’
jednotlivych centier. Starostlivost o pacientov s PH
neprerusene pokracovala aj v tazkych podmienkach
pandémie COVID19.

MUDr. Milan Luknar, PhD. z Centra pre PAH pri
OZaT NUSCH Bratislava v prednaske V com st nové
ESC/ERS odporucania pre diagnostiku a liecbu PH 2022
referoval o novych aspektoch diagnostiky a manazmentu
PAH. Dlho ocakadvané Odporucania, aktualizované po
vySe siedmich rokoch, boli publikované v roku 2022
v European Heart Journal a osvojila si ich aj Slovenska
kardiologickd spolo¢nost. NajzasadnejSou zmenou je
Uprava hemodynamickej definicie PH (tabulka 1), kedy
sa hrani¢na hodnota stredného tlaku v plucnici (mPAP)
znizila z 25 na 21 mmHg pri pravostrannej katetrizacii
v pokoji. Okrem toho, prahova hodnota PVR, ktora
definuje prekapilarnu PH, respektive plicnu vaskularnu
chorobu, predstavuje > 2,0 Woodove jednotky. Tieto
hodnoty sa zakladaju na ddokazoch z klinickych pozo-
rovani, ktoré poukazuju na to, ze normalny stredny tlak

Tabulka1 Hemodynamicka klasifikacia plticnej hypertenzie (podla Humbert M et al., Eur Heart J, 2022)

DEFINICIA

Stredny tlak v AP Tlak v AP v zaklineni PlUcna vaskularna rezistencia

(mm Hg) (mm Hg) (Woodove jednotky)
prekapilarna <15 >2
Pr ostkapilarna izolovana 720 > 15 <2
I
P P kombinovana post- a prekapilarna >2

PH — plucna hypertenzia, AP — plUcnica
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v plucnici v pokoji predstavuje 14 + 3 mmHg. Uz mierne
vy$sie hodnoty nez normélne (> 20 mmHg — horna
hranica normélnych hodnét + 2 smerodajné odchylky)
sa spajaju so znizenym prezivanim. V klasifikacii sa ob-
javuje aj tzv. neklasifikovand PH. Ide o PH (t. j. mPAP
> 20 mmHg), ktora véak nespifia kritéria postkapilarnej
(t. j. tlak v zaklineni > 15 mmHg) alebo prekapilarnej
(t. j. PVR > 2 Woodove jednotky) PH. Tento typ PH sa
vyskytuje pri stavoch zvySeného prietoku cez pltcnicu
(napriklad vrodené chyby srdca, ochorenie pecene, ty-
reotoxik6za a podobne).

V klinickom triedeni PH (tabulka 2) nastali len
mensie zmeny. V skupine idiopatickej PAH vznikli nové
podskupiny — nonrespondéri, respektive respondéri
testu vazoreaktivity (tabulka 3). Postihnutie lavého
srdca, ktoré vedie k PH skupiny Il, sa rozdeluje na tri
podskupiny — srdcové zlyhavanie, chlopnové chyby
l[avého srdca a vrodené/ziskané kardiovaskularne stavy
veduce k postkapilarnej PH. Odpordcania vymenuvaju
markery, ktoré zvySuju pravdepodobnost, ze PH je su-
Castou syndrému srdcového zlyhavania so zachovanou
ejekcnou frakciou lavej komory (LK) (tabulka 4). V liecbe
PH skupiny Il sa odporica predovsetkym optimalny
manazment zakladného postihnutia srdca, Specificka
liecba sa vo vSeobecnosti neodporuca. Skupina Il PH
— asociovana s postihnutim pltc alebo hypoxiou - za-
hffa podskupinu s obstrukénou, restrikénou, zmieSanou
ventilacnou poruchou, dalej hypoventilacné syndrémy,
hypoxiu bez ochorenia plic a vyvojové chyby pluc.
V liecbe je optiméalny manazment zakladného ochorenia
pltuc, cielena liecba PH sa vo vieobecnosti neodporuca.
Skupina IV PH — asociovana s obstrukciami plucnice -
obsahuje dva podtypy: chronickdl tromboembolicki PH
a PH pri inych obstrukciach plucnice. Piata skupina PH
(s nejasnymi alebo multifaktoridlnymi mechanizmami)
zahfna PH asociovanu s hematologickymi, systémovymi
alebo metabolickymi ochoreniami, chronickou renalnou

Tabulka 2 Zjednodusena klasifikacia plticnej hypertenzie
(podla Humbert M et al.,, Eur Heart J, 2022)

Plicna hypertenzia

1. Pllcna artériova hypertenzia

2. PH pri postihnuti lavostrannych srdcovych oddielov

3. PH pri ochoreni pltc alebo hypoxii

4. PH asociovana s obstrukciami plucnice

5. PH s nejasnymi alebo multifaktorialnymi mechanizmami

PH — plucna hypertenzia
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Tabulka 3 Klasifikacia pltucnej artériovej hypertenzie
(podla Humbert M et al., Eur Heart J, 2022)

Pltcna artériova hypertenzia

1.1 idiopaticka
1.1.1 nonrespondéri testu vazoreaktivity
1.1.2 akutni respondéri testu vazoreaktivity
1.2 hereditarna
1.3 asociovana s liekmi a toxinmi
1.4 asociovana s
1.4.1 ochoreniami spojiva
1.4.2 infekciou HIV
1.4.3 portalnou hypertenziou
1.4.4 vrodenou chybou srdca
1.4.5 schistozomiazou
1.5 PAH s ¢rtami vendzneho / kapilarneho postihnutia (PVOD/PCH)
1.6 perzistujuca PH novorodencov

PAH — plucna artériova hypertenzia, PVOD - pltcna venookluzivna
choroba, PCH - plucna kapilarna hemangiomatéza, HIV — virus hu-
manneho imunodeficitu

insuficienciou, pulmonalnou tumordznou trombotickou
mikroangiopatiou a fibrozujlicou mediastinitidou.

V ostatnych rokoch sa zaznamenala dynamika v epi-
demioldgii a demografii PH. Priemerny vek pacientov
s novodiagnostikovanou PAH sa zvySuje, s ¢im sa spaja
vyssi pocet a vacSia zavaznost pridruzenych ochoreni

Tabulka 4 Markery zvysujice pravdepodobnost, ze
plicna hypertenzia je stcastou syndrému srdcového
zlyhavania so zachovanou ejekénou frakciou lavej komory
(podla Humbert M et al., Eur Heart J 2022)

Marker

vek > 70 rokov

obezita, hypertenzia, dyslipidémia, > 2 faktory

intolerancia glukézy/DM

zname postihnutie lavého srdca éno

predchadzajlca intervencia na ano

srdci

Doména

fibrilacia predsieni permanentna/perzistujica

organické ochorenie lavého srdca pritomné

EKG BLTR alebo hypertrofia LK

echoKG dilatacia LP (LAVI > 34 ml/m?)
hypertrofia LK; mitrélny prietok > 2

spiroergometria mierne T sklon VE/VCO,

zat'azova oscilacia ventilacie

MR srdca hypertrofia LK; dilatacia LP

(LP/PP >1)

BLTR — blokdda lavého Tawarovho ramienka, echoKG — echokar-
diografia, EKG — elektrokardiogram, MR — magneticka rezonancia,
LAVI — index objemu lavej predsiene, LK — lavd komora, LP — lava
predsien, PP — prava predsien, VE/VCO, - ventilacny ekvivalent pre
oxid uholnaty
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ovplyviujlcich tlak v plicnici. PH, ktora spina kritéria
PAH (t. j. prekapilarna PH, pri ktorej sa vylucia najma
vyznamné ochorenia pluc, plicnicovy tromboembolizmus
a iné zjavné priciny), no spaja sa s viacerymi pridruzenymi
ochoreniami srdca alebo pluc, sa v sucasnosti oznacuje
ako PAH s kardiopulmonéalnymi komorbiditami. Jednym
z takychto typov je tzv. PAH s fenotypom lavého srdca.
Okrem PH charakteru PAH ju charakterizuje vyssi vek,
predominancia zenského pohlavia a pritomnost’ rizi-
kovych faktorov srdcového zlyhavania so zachovanou
ejekénou frakciou LK (napriklad hypertenzia, obezita,
diabetes, koronarna choroba) ¢i anamnéza fibrilacie
predsieni. Liecba antagonistami endotelinového recep-
tora (ERA) sa v tomto pripade spéja s vysSim rizikom
retencie tekutin. Daldiu podskupinu PAH predstavuje
tzv. PAH s kardiopulmonalnym fenotypom. Vyskytuje
sa takisto vo vyssom veku, dominantne vSak u mu-
zov. Vyznacuje sa nizkou difiznou kapacitou pre oxid
uholnaty (< 45 % predikovanych hodnét), hypoxémiou,
vyznamnou fajciarskou anamnézou a rizikovymi faktormi
postihnutia lavého srdca. Specificka lie¢ba tohto typu
PAH moze sposobit’ pokles periférnej saturacie kyslika.
Oba uvedené typy PAH menej reaguju na Specificku
farmakoterapiu, pravdepodobnost’ prerusenia liecby kvoli
horsej tolerancii je vyssia a pravdepodobnost” dosiahnutia
nizkorizikového statusu a samotné riziko Umrtia su vyssie
nez pri ,Cistej” PAH. Liecba by sa mala zacinat’ opatrne,
v forme monoterapie inhibitorom fosfodiesterazy 5
(PDES5I) alebo ERA.

Princip diagnostiky sa vracia k predchadzajucim Od-
porucaniam ESC. Spociva v suspekcii — vysloveni podozre-
nia na PAH, detekcii pomocou echokardiografie a dalsich
zakladnych vysetreni a napokon potvrdeni prekapilarnej
PH pomocou pravostrannej katetrizacie a naslednom
vyltceni ochorenia pluc, obstrukcii pltcnice a dalSich
ochoreni, ako aj identifikacii asociovanych stavov. KlU-
¢ovu Ulohu v detekcii ma echokardiografia.

Dr. Luknar uviedol niektoré zakladné zasady stratégie
liecby podla Odporucani. U pacientov, ktori pri inicidlnej
liecbe dosiahnu nizkorizikovy status, sa odporuca pokra-
Covat' v liecbe. U pacientov, ktori pri uzivani ERA/PDE5I
ostavaju v pasme nizsieho stredného rizika, by sa malo
uvazovat' o pridani selexipagu s cielom znizit' riziko kli-
nického zhorsenia. U 0sOb, ktoré su pri perorélnej liecbe
stale v pasme vyssieho stredného rizika, by sa malo
uvazovat o pridani epoprostenolu alebo treprostinilu
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a mali by byt poukazani na postidenie moznosti trans-
plantacie pluc. Ak pridanie parenteralnych prostanoidov
nie je mozné, modze sa uvazovat o pridani selexipagu
alebo o nahradeni PDES5I riociguatom.

V zévere dr. Luknar zhrnul prinos novych odporucani
pre diagnostiku a liecbu PH. Za zdsadné zmeny v kon-
cepcii PH povazuje novd hemodynamicku definiciu so
znizenim prahovych hodnot tlaku v plucnici a plicnej
vaskularnej rezistencie, odlisenie ,Cistej" idiopatickej PAH
od PAH s kardiopulmonalnymi komorbiditami a pres-
nejSiu prognosticky stratifikaciu ovplyviujicu Specificku
lieCbu. Praktické farmakoterapeutické moznosti ostavaju
bez vyznamnejsej zmeny. Za hlavnu neistotu v Odpo-
rucaniach povazuje rozpor medzi hrani¢nou hodnotou
PH v zmysle stredného tlaku v plucnici pre diagnézu
PAH (21 mmHg) a sucasnou hrani¢nou hodnotou pre
liecbu na zaklade medicinskych dbékazov (25 mmHg).
Pre jednoznacné odporicanie cielenej farmakoterapie
v pasme 21 az 24 mmHg je eSte potrebné ziskat pod-
porné argumenty z randomizovanych Studii.

MUDr. Peter Lesny, PhD., z Centra pre PAH pri OZaT
NUSCH sa zaoberal dopadom novej hemodynamickej
definicie PH na centrd pre PAH vzhladom na nérast
poctu pacientov a dalSich aspektov. Znizenie hranice
PH z 25 na 21 mmHg znamena posun konceptu sme-
rom od konsenzu odbornikov k medicinskym dokazom.
V retrospektivnych studiach sa ukazalo, ze mortalita
pacientov s hranicnou PH (mPAP — 19 — 24 mmHg) je
vySsia nez pacientov bez PH (mPAP < 18 mmHg). Po-
dobné vysledky sa zistili aj pre pacientov s vy$sou PVR.
Podla retrospektivnej analyzy tvorila hranicu PVR pre
vys$siu mortalitu 2,2 Woodovych jednotiek. Pravostranna
katetrizacia teda ostava zasadnym vysetrenim v ramci
diagnostického algoritmu PH. Mala by sa vykonavat' pri
stanovovani diagndzy a tiez je o nej mozné uvazovat
pri progresii ochorenia a zmenach liecby. Co sa tyka
poctov pacientov, podla Udajov z niektorych centier malo
MPAP v pasme 21 az 24 mmHg priblizne 12 % pacientov
katetrizovanych kvoli podozreniu na PH (Register Gies-
sen, nepublikovany Udaj od Ardeschira Ghofrani) a 4 %
pacientov spifialo kritérium preklasifikovania z absencie
PH na pritomnG PH. Co sa tyka centra pre PH pri OZaT
NUSCH, zo 460 pacientov katetrizovanych od roku 2019
pre srdcové zlyhavanie alebo podozrenie na PH malo
mPAP 21 az 24 mmHg 40 (9,5 %) pacientov, z nich malo
12 (30 %) PVR vysSiu nez 2,0 Woodovych jednotiek,



a teda spolu 3 % katetrizovanych pacientov by podla
sucasnych kritérii mohlo byt preklasifikovanych z absen-
cie PH na PH s prekapilarnou zlozkou. V podskupine
pacientov katetrizovanych pre podozrenie na PAH to
predstavovalo az 10 %. V zavere dr. Lesny konstatoval,
ze znizenie hrani¢nej hodnoty mPAP pre pritomnost
PH lepsie odlisuje patologicky stav od fyziologického.
Hodnota mPAP > 20 mmHg je markerom zlej progndzy
pri mnohych ochoreniach (napriklad srdcové zlyhavanie,
ochorenia pltc). Nalez PVR > 2,0 Woodovych jednotiek
znamena pritomnost” prekapilarnej zlozky PH. Napriek
zmene hemodynamickej definicie PH ostala hranica
rychlosti regurgitacnej trysky trikuspidalnej regurgitacie
pre pravdepodobnl PH nezmenenj, t. j. 2,9 m/s. Dalsie
echokardiografické prejavy PH uvadza tabulka 5.
MUDr. Bibiana Kafkova z VUSCH priniesla aktual-
ny pohlad na stratifikaciu rizika dmrtia pri PAH a jej
uplatnenie v terapeutickom algoritme. Stanovenie ri-
zika Umrtia v najblizSom obdobi (napriklad jeden rok)
je totiz zdsadnou podmienkou spravneho rozhodnutia
o intenzite a stratégii liecby. Rizikova stratifikacia sa
zakladd na zhodnoteni ukazovatelov z viacerych ,do-
mén”. Zasadnym determinantom prognozy je funkcia
PK, ktorG odrazaju viaceré zastupné parametre. V ramci
hodnotenia klinického priebehu sa sleduje funkéna trieda,
rychlost’ progresie symptomov, vyskyt synkopy a rozvoj
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srdcového zlyhavania. Dalsie prognostické ukazovatele
zahffhaju parametre zadtazovej kapacity, biomarkery
a ukazovatele kvality zivota. Dr. Kafkova sa podrobnejsie
venovala echokardiografickym parametrom. Reprezen-
tuju ich morfologické a funkéné ukazovatele, napriklad
plocha pravej predsiene a komory, index excentricity
lavej komory a parametre funkcie PK (napriklad TAPSE,
frakénd zmena plochy PK, s’, globalny systolicky strain
volnej steny PK). Rastie vyznam magnetickej rezonancie,
ktora je schopna kvantifikovat' ejekénu frakciu a vyvr-
hové objemy PK aj LK. Z invazivnych hemodynamickych
ukazovatelov su najdolezitejsie tlak v pravej predsieni,
pltcna vaskuldrna rezistencia, kardidlny index, index
vyvrhového objemu a kyslikova saturécia krvi v pltcnici.
Stredny tlak v pltcnici s prognézou pacienta nesuvisi.
Co sa tyka zatazovych testov, nadalej sa potvrdzuje
prognostickd prediktivna hodnota Sestmindtového
testu chodzou a vrcholovej spotreby kyslika, pome-
ru VE/VCO, a vrcholovej spotreby kyslika vo vztahu
k indexu vyvrhového objemu. Hodnoty natriuretickych
peptidov umoznuju stratifikaciu do viacerych Urovni
rizika. Prognosticki hodnotu ma tiez kombinacia viace-
rych echokardiografickych parametrov. V ostatnom case
dominuje stanovovanie progndzy na podklade integracie
viacerych rizikovych ukazovatelov vychadzajicich z via-
cerych registrovych studii, napriklad systémy SPHAR,

Tabulka 5 Echokardiografické prejavy poukazujtce na pritomnost PH

A

Vrcholova rychlost trikuspidalnej regurgitacie

Pritomnost dalsich echo znakov

Echokardiograficka pravdepodobnost plucnej

(m/s) plicnej hypertenzie hypertenzie
< 2,8 alebo nemeratelna nie nizka
< 2,8 alebo nemeratelna ano ,
59-34 i stredne vysoka
29-34 ano coks
>34 nevyzaduje sa v
B
A: Komory B: Pltcnica C: Dolna duta zila a PP

dopplerovsky akceleracny ¢as vo vytokovom trakte diameter DDZ > 21 mm so znizenym inspiraénym

PK < 105 m/s alebo mezosystolicky zarez kolapsom (< 50 % pri hlbokom nadychu alebo < 20 %
pri pokojnom nadychu)

splostenie IVS (index excentricity vcasna diastolicka rychlost’ pulmonalnej regurgitacie plocha PP

LK >1,1 v systole alebo diastole) > 2,2 m/s (na konci systoly) > 18 cm?

TAPSE/sPAP diameter AP > diameter korena aorty

< 0,55 mm/mmHg diameter AP > 25 mm

pomer bazélneho diametra
PKa LK >1,0

A — Rychlost' trysky trikuspidalnej regurgitacie, B — Pridavné ukazovatele. Na modifikaciu echoKG pravdepodobnosti PH musia byt pritomné
znaky aspon z dvoch réznych kategorii (A/B/C) (podla Humbert M et al., Eur Heart J, 2022)
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COMPERA, FPHR, REVEAL 2.0 alebo REVEAL Lite 2. Umoz-
nuju riziko Umrtia kvantifikovat. V rdmci ambulantného
sledovania pacientov mozno hodnotit’ [ahko dostupné
neinvazivne ukazovatele s najsilnejSou prognostickou
hodnotou — funkénd triedu, vysledok Sestmindtového
testu chddzou a koncentraciu natriuretickych peptidov.
V zasade sa potom riziko Umrtia hodnoti ako nizke,
stredne vysoké a vysoké. Rozhodovanie o liecbe pri
nizkom alebo vysokom riziku je obycajne jednoznacné.
Problémom zostava Uroven stredného rizika, ktora moze
byt vzhladom na pravdepodobnost’ Umrtia v urcitom
obdobi velmi heterogénna. Preto sa prace z ostatného
obdobia zameriavaju na to, ako identifikovat osoby,
ktoré su ohrozené umrtim napriek tomu, Ze ich globalne
riziko sa nachadza v strednom pasme. ESC v najnovsich
smerniciach odporuca, aby sa v Case stanovenia diagnozy
pacient zaradil do jednej z troch Urovni rizika — nizkeho,
stredného alebo vysokého. Potrebné je ziskat o najviac
parametrov z viacerych domén — klinickej, laboratér-
nej, zobrazovacej, katetrizacnej a pod. Pri pravidelnych
kontrolach je potom potrebna podrobnejSia rizikova
stratifikacia do Styroch skupin s odliSenim nizsieho
stredného a vysSieho stredného rizika v ramci Sirokej
hladiny stredného rizika. Na zaklade miery rizika Umrtia
sa nasledne rozhoduje o lie¢be. U pacientov s vysokym
a vyssim strednym rizikom sa zvycajne voli trojkombinacia
Specifickej liecby vratane parenteralneho prostanoidu,
u pacientov s nizkym rizikom a nizsim strednym rizikom
zasa peroralna dvojkombinacia. Monoterapia ostava
rezervovana v zasade len pre osoby s velmi nizkym
rizikom, pacientov, ktori boli lieceni jednym liekom a na
liecbu velmi dobre zareagovali a pacientov, u ktorych
sU pochybnosti o jednoznacnom charaktere PAH. Pri
rozhodovani o riziku Umrtia a stratégii liecby sa beru
do Uvahy aj iné okolnosti, ktoré ovplyviuju prezivanie
pacientov a etablované nastroje rizikovej stratifikacie ich
nezohladnuju, ako je napriklad typ ochorenia, pritomnost’
a charakter pridruzenych ochoreni, oblickové funkcie,
dostupnost’ liecby a preferencie pacienta. Pri kontrolnych
vySetreniach sa riziko pravidelne prehodnocuje a liecba
sa upravuje podla Urovne rizika. Cielom je dosiahnutie
stavu nizkeho rizika v dalSom priebehu.

Dalsiu cast stretnutia vyplnili zaujimavé kazuisti-
ky. MUDr. Pavel Kme¢, veduci lekdr Centra pre PAH
v SUSCCH, uviedol kazuistiku 58-ro¢nej pacientky s por-
topulmonalnou hypertenziou, ktorej pred 8 rokmi histo-
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logicky dokumentovali mikronodularnu cirhdzu pecene
pravdepodobne autoimunitnej etiolégie. Pred dvoma
rokmi sa zacala stazovat’ na progredujucu dychavicu
pri malej zatazi. PocitaCova tomografia vylucila difazne
zmeny na pltcach a v marci 2021 bola pacientka odo-
sland do centra pre PAH. Na elektrokardiograme bola
pritomna blokdda pravého ramienka. Echokardiografia
dokumentovala hypertrofiu a dilataciu PK, systolicka
funkcia PK bola dobra. Regurgitacny gradient na trikuspi-
dalnej chlopni bol 65 mmHg. Hodnota NT-proBNP bola
vyrazne zvysena (7972 pg/ml). Pravostranna katetrizacia
ukazala tazku prekapilarnu PH (mPAP 64 mmHg), tlak
v pltcnici v zaklineni bol 14 mmHg a PVR 6,6 Woodovych
jednotiek. Plniaci tlak PK bol zvySeny (15 mmHg). Vy-
Setrenie pluc nezistilo vyznamnu ventila¢nd poruchu, no
difdzna kapacita pre oxid uholnaty (DLCO) bola vyrazne
znizena (30 % normalnych hodndt) s pomerom vitélnej
kapacity a DLCO 2,5. Ventilacno-perfizna scintigrafia
vyltcila tromboembolizmus. V Sestminitovom teste
chodzou presla 315 m. Nezistili sa iné asociované stavy
alebo priciny PH a stav hodnotili ako porto-pulmonalnu
PAH vo funk¢nej triede lll. Do liecby zaradili sildenafil
a macitentan v dennych davkach 60, respektive 10 mg,
ako aj dalSiu podpornu terapiu. O rok sa pre progresiu
ochorenia na zéklade zhodnotenia rizika do liecby pridal
treprostinil vo forme kontinualnej subkutannej infazie
v davke 30 ng/kg/min. Pacientka na pridanie treprostinilu
dobre zareagovala, v sucasnosti je vo funkcnej triede I,
podla echokardiografie pretrvava pliucna hypertenzia
a systolicka funkcia pravej komory je dobra. Hodnota
NT-proBNP klesla na 295 ng/l a v Sestminitovom teste
chédzou pacientka presla 540 m. Efekt kombinacnej
liecby je priaznivy a pacientka sa nachadza v zoéne
nizkeho rizika Umrtia. Portopulmonalna hypertenzia
spifia kritéria PAH a jej sucastou je zarovef portalna
hypertenzia. Ochorenie pelene nie je podmienkou,
moze sa vyskytovat aj v pripade prehepatélnej portalnej
hypertenzie, napriklad pri trombdze v. portae. Spéaja sa
so zlou progndézou. Vyznam nadobida najméa vtedy,
ak sa uvazuje o transplantacii pecene. Manazment je
komplexny a nevyhnutny je multidisciplinarny pristup.

MUDr. Martin Zahorec, PhD., primar Kardiologického
oddelenia Detského kardiocentra (DKC) NUSCH v Brati-
slave, informoval o pripade 17-rocnej pacientky, u ktorej
sa v roku 2021 objavil kolaps, bolesti na hrudniku a dy-
chavica. Vo februari 2022 bola vysetrena v DKC NUSCH.



Echokardiografia svedcila pre PH, hodnota NT-proBNP
bola 3700 ng/I a fyzicka vykonnost velmi limitovana, pri
Sestminutovom teste chodzou presla 80 m. Ventilacno-
-perfizna scintigrafia pltc vylicila tromboembolizmus.
Nebola pritomna ventilacna porucha, no DLCO dosaho-
vala len 22 % normalnych hodnét. Katetrizacia odhalila
stredne tazki PH (mPAP 44 mmHg), nizky mindtovy
objem srdca (1,6 I/min/m?) a zvySeny plniaci tlak PK
(11 mmHg). Tlak v pltcnici v zaklineni pri teste oxidom
dusnatym stupol z 11 na 17 mmHg, ¢o by mohlo po-
ukazovat' na Ucast’ vzacneho typu postihnutia plicnej
vaskulatury, pltucnej venookluzivnej choroby. Stav napriek
tomu hodnotili ako idiopatickdl PAH. Genetické vysetrenie
vsak potvrdilo pritomnost’ mutécie génu EIF2AK4, ktora
sa spaja s rozvojom pltcnej venookluzivnej choroby. Bola
iniciovana trojkombinacna lie¢ba vratane treprostinilu (60
ng/kg/min). Po liecbe sa stav pacientky zlepsil. Obraz
pltcneho edému, ktory by dalej podporoval pritomnost’
pltcnej venookluzivnej choroby, sa neobjavil. Hodno-
ta NT-proBNP sa normalizovala. Pacientka je nadalej
funkéne obmedzena (funkéna trieda Ill). Do buduicnosti
sa uvazuje o transplantacii pluc.

Dalsie kazuistiky predniesli MUDr. Juraj Podracky,
CSc. z VUSCH (77-ro¢né pacientka s PAH asociovanou
s vrodenou chybou srdca) a MUDr. Samuel Vysocan-
sky z NUSCH (protrahovana diagnostika u pacientky
s idiopatickou PAH).

Zastupcovia centier tiez informovali o aktualnych
poctoch evidovanych pacientov. V Centre pre PAH pri
OZaT NUSCH v stcasnosti eviduji 64 zijlcich pacientov
s PAH (z toho traja s reverzibilnou plticnou hypertenziou
lieCenych kalciovymi blokatormi). V obdobi 11/2021 az
10/2022 zomreli Siesti pacienti. Jeden pacient podstupil
transplantaciu pltic. Novodiagnostikovanych bolo sedem
chorych, prevazne s idiopatickou PAH. V starostlivosti
VUSCH je aktudlne 54 zijicich pacientov s PAH. PAH
(prevazne idiopatickd) sa v uplynulom obdobi diagnosti-
kovala u siedmich pacientov a chronickéd tromboembolicka
PH u jednej osoby. U polovice pacientov bola iniciovana
dvojkombinacna farmakoterapia. Zomrelo osem pacien-
tov. SUSCCH eviduje 31 zijucich pacientov. Za ostatny rok
bola diagndza stanovena u Styroch pacientov, u vsetkych
iSlo o idiopaticki PAH. Zomreli dvaja pacienti. Z uve-
denych neuplnych informéacii (chybaju Udaje za dalsie
centrum v NUSCH), vyplyva, 7e incidencia PAH v Sloven-
skej republike bola za uplynuly rok aspon 3,5 pripadu
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na milion obyvatelov. Prevaznu cast tvorila idiopaticka
PAH (incidencia 1,6/milion obyvatelov). Vzhladom na
heterogénnost’ Udajov a absenciu systematického registra
PAH nie je mozné presnejsie odhadnut prevalenciu PAH.

Primar MUDr. Zahorec z DKC NUSCH uviedol Udaje
informacie o detskej populacii na Slovensku. V sicasnosti
ma DKC v sledovani 33 detskych a pat dospelych pa-
cientov s PAH, median veku predstavuje 11,2 roka (0,4 az
19,9 roka). Najvacsi pocet (8) je pacientov s komplexnymi
vrodenymi chybami srdca, respektive segmentalnou PH,
nasleduju osoby s vrodenymi chybami po korekcii (7),
deti s PH asociovanou s ochoreniami pltc s hypoxiou
(4). Iné stavy zahfnaju idiopatickd PAH, PAH pri ochore-
niach spojiva, periférne stendzy plucnice, neoperované
jednokomorové srdce, Eisenmengerov syndrom a dalsie.
NajcastejSimi operovanymi vrodenymi chybami srdca
s perzistujucou PAH su ductus arteriosus patens a atrézia
pltcnice s defektom komorového septa. Vacsina (takmer
2/3) pacientov je vo funkénej trieda NYHA II. Styridsat
percent pacientov je lie¢enych dualnou kombinacnou
Specifickou liecbou, monoterapiu PDE5I uziva Stvrtina
pacientov, monoterapiu ERA 15 % a trojkombinaciu
dostava 15 % osob. Jeden pacient je dlhodobo lieceny
blokatorom kalciovych kanalov. V roku 2022 zomreli
dvaja pacienti a jedna pacientka bola v spolupraci s OZaT
NUSCH a Klinikou pneumoldgie a ftizeolégie Il Univer-
zitnej nemocnice Bratislava poukazana na transplantaciu
plic do Ceskej republiky, ktora prebehla Uspesne.

Ucastnici stretnutia si v odbornej diskusii vymenili skd-
senosti a dohodli sa na dalSich krokoch, ktoré by podporili
problematiku PH a pltcnej cirkulacie v slovenskych pod-
mienkach. Poukazali na pretrvavajice problémy, napriklad
nedostatky pri véasnom odhalovani pripadov PAH, ale aj
zlepsSenie niektorych aspektov starostlivosti o pacientov
s PAH, ako je ciasto¢né odburanie administrativy tykajlcej
sa schvalovania Uhrady liekov zdravotnymi poistoviami.

Dvanaste stretnutie pracovnikov centier pre PH
dokéazalo, ze konstruktivna diskusia, korektnd vymena
informacii a dlhodoba systematicka spolupraca je moz-
na a predstavuje jeden zo zakladnych pilierov Uspechu
programu PH v Slovenskej republike.

MUDr. Milan Luknar, PhD.

Centrum pre PAH pri Oddeleni zlyhavania
a transplantacie srdca, Narodny Ustav srdcovych
a cievnych chorob, a. s., Bratislava
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