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Comment on 2022 ESC/ERS Guidelines for the
diagnosis and treatment of pulmonary hypertension

Komentar k Odporucaniam ESC/ERS pre diagnozu a liecbu

plucnej hypertenzie 2022

lveta Simkova', Bibiana Kafkova?, Juraj Podracky?

'Klinika kardiolégie a angioldgie LF SZU a NUSCH, a. s., Bratislava, Slovenskd republika

Pltcna hypertenzia (PH) s odhadovanou prevalenciou
asi 1 % predstavuje celosvetovo vyznamny problém.
Tento patofyziologicky stav sa vyskytuje v rdmci
pocetnych patogeneticky a etiologicky rozdielnych
chorobnych jednotiek, v prevaznej vacsine (> 90 %)
ako nasledok kardiovaskularnych a pltucnych
ochoreni. Ostatné typy PH patria medzi zriedkavé
zavazné choroby. Spolo¢nym menovatelom vsetkych
je skutocnost, ze pridruzenie PH ku ktorejkolvek
chorobe znamena vzdy zhorsenie progndzy. Spravna,
najma véasna diagnostika a adekvatna liecba PH
ma preto mimoriadne délezitu Ulohu v manazmente
Sirokého spektra ochoreni a tak problematika
PH predstavuje vysoko aktualny medicinsky
a sucasne spolocensky problém.

Eurdpska kardiologicka spoloc¢nost” (ESC)
a Eurépska respiracna spoloc¢nost” (ERS) v roku
2022 pripravili v poradi Stvrtd inovaciu (2004,
2009, 2015) odporucani pre diagnostiku a liecbu
PH (.Odporucania 2022") (1). Tento 114-stranovy
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dokument zahfna znalosti o epidemioldgii,
patofyzioldgii, genetike, diagnostike a liecbe

PH, zalozené na sucasnych poznatkoch lekarskej
vedy a vysledkoch mediciny dékazov. Slovenska
kardiologicka spolo¢nost’ (SKS), za ktori sme tento
dokument aj recenzovali (prof. MUDr. Iveta Simkovd,
CSc.), uz tradic¢ne v snahe rozsirit najnovsie poznatky,
a tak prispiet’ k zlepSeniu zdravotnej starostlivosti,
venovala tejto problematike na XXVIII. kongrese

SKS dve sekcie s cielom implementovat’ nové
odporucania ESC (4. — 5. 10. 2023) (link na archiv
kongresu: https://sks.sk/videoarchiv) (MUDr. Milan
Lukndr, PhD., MUDr. Bibidna Kafkovd, prof. MUDr.
Iveta Simkovd, CSc.), bezplatne distribuovala slovensky
preklad (MUDr. Samuel Vysocansky) vreckovej podoby
Odporucani 2022 medzi svojich ¢lenov a v tomto
Cisle Cardiology Letters formou komentéara poskytuje
prehlad dolezitych zmien a ich doésledkov pre
kazdodennu klinickd prax. Originalny dokument

v anglickom jazyku je v elektronickej podobe volne
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dostupny na webovej stranke SKS (https://www.
sks.sk/odporucania) a ESC (https://www.escardio.
org/Guidelines). Klicové informécie su spracované
v podobe prehladnych indika¢nych tabuliek a schém
algoritmov manazmentu a tie st napliiou vreckovej
verzie Odporucani 2022. Vzhladom na vysoko
$pecificky manazment PH $irka a hibka potrebnych
vedomosti variruje pri tej-ktorej odbornosti. A tak
popri prestudovani celého dokumentu za nevyhnutné
povazujeme osvojenie si minima v problematike
PH, ktoré v nasom prispevku uvadzame v tabulke 1
ako ,desatoro noviniek v manazmente PH" (2).
Po doslednej analyze dokumentu hlavné zmeny
a novinky, ktoré Odporucania 2022 oproti
odporucaniam 2015 prinasaju, si dovolujeme
postupne komentovat.

Definicia PH sa zmenila a aktualne sa hranica
pre PH posunula na Uroven stredného tlaku
v a. pulmonalis (mPAP) > 20 mmHg (pévodne
25 mmHg), a to v kontexte normalnych hodnot
v pltcnom riecisku (14 + 3 mmHg) a ich
prognostického vyznamu. Spolu s hodnotou pltcnej
cievnej rezistencie (PVR) > 2 W,j. (pévodne > 3 W,j.)
sa klasifikuje ako prekapilarna PH. Tato nizSia hodnota
reflektuje stale rastice dokazy, ze normélne hodnoty
PVR su ~ 0,9 + 04 W, ako aj skutocnost, ze
hodnoty PVR > 2,2 W,j. sa spajaju s vySSou mortalitou
(3). Navyse sa zavadza pojem zétazovej PH s cielom

identifikovat skorSie stadia PH alebo pltcnej cievnej

choroby u rizikovych pacientov.

Pltcna artériova hypertenzia (PAH) sa v ramci
novej definicie hemodynamicky charakterizuje
ako prekapilarna PH (mPAP > 20 mmHg, PAWP
< 15 mmHg a PVR > 2 W,j.), pri absencii inych pricin
prekapilarnej PH ako CTEPH alebo PH asociovana
s pldcnymi ochoreniami.

Napriek novym hraniciam pre PH Odporucania
2022 neprinadsaju ziadne lieCebné konzekvencie pre
pacientov s mPAP medzi 21 — 24 mmHg a PVR medzi
2 — 3 W, podobne ako u tych so zatazovou PH
s odovodnenim, ze doposial nie je zrejmy benefit
a vyzaduje dalSie dokazy v studiach. O liecbe tychto
pacientov sa rozhodne na zaklade individudlneho
posudenia rizika (napriklad u pacientov so
systémovou sklerézou, hereditarnou PAH, ..).

Klinicka klasifikacia PH sa nadalej opiera
o zakladné ¢lenenia na péat zakladnych skupin.

V jednotlivych skupinach sa vSak uskutocnili

nasledovné zmeny:

1. V skupine 1 PAH sa podskupina 1.1 idiopaticka
PH rozclenila na dve: non-respondéri a akutni
respondéri vo vazodilatatnom teste, pricom
aj Cast’ pacientov s hereditarnou PAH a PAH
asociovanou s liekmi a toxinmi mozu byt
akutnymi respondérmi. Do skupiny 1. boli vratené
1.5. PH so znakmi vendzneho a kapiladrneho

Tabulka 1 Desatoro noviniek v manazmente plticnej hypertenzie

1. Nova definicia: PH > 20 mmHg a definicia PAH obsahuje PVR > 2 W.,j. a tlak v zaklineni (PCWP) < 15 mmHg.
2. Klasifikacia PH: 5 zakladnych skupin ostava, déraz sa kladie na déslednu diferencidlnu diagn6zu medzi jednotlivymi skupinami,

kedZe sa medzi nimi liecebna stratégia fundamentalne odlisuje.

3. Vcasna diagnodza PH v troch krokoch: podozrenie lekarmi v prvej linii, detekcia echokardiografiou, potvrdenie v PH centrach
pravostrannou katetrizaciou srdca, pri zavaznej PH, PAH a CTEPH rychle odoslanie do PH centier (,fast-track referral”).
4. Hodnotenie rizika v ¢ase diagnozy: PAH bez kardiopulmonélnej komorbidity a bez vazoreaktivity pomocou 3-strata modelu

a iniciacia kombinacnou liecbou.

5. Hodnotenie rizika pocas sledovania s reevaluaciou pomocou 4-stupriového modelu, eskalacia zaciato¢nej kombinacnej liecby, ak sa

pri nej nedosiahol nizkorizikovy profil.

6. Fenotypizacia za Ucelom spravnej lieCebnej stratégie, u pacientov s PAH s komorbiditami iniciovat’ liecbu len monoterapiou,

eskalacia vysoko individualne.

7. Pri PH asociovanej s ochorenim lavého srdca s tazkou prekapilarnou zlozkou (napriklad PVR > 5 W j.) sa odporuca individuélny

pristup k liecbe, podobne pri

8. ,Zavaznej” PH asociovanej s plicnymi ochoreniami a/alebo hypoxiou (podla definicie s PVR > 5 W.j.). Pri PH asociovanej
s intersticialnymi plGcnymi chorobami mozno zvazit inhalacny treprostinil.
9. Pri CTEPH vyuzivat multimodalitny pristup v lie¢be (plticna endarterektomia, balénikové pltcna angioplastika a Specificka

farmakoterapia).

10. Centralizacia starostlivosti na multidisciplindrnom zaklade do $pecializovanych centier poskytujlcich popri zdravotnej starostlivosti

aj edukaciu a vyskum.
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postihnutia (plicna venookluzivna choroba / PVOD
a plucna kapilarna hemangiomatéza / PCH)
a 1.6. perzistujuca PH novorodencov.

2. 'V skupine 2 PH asociovana s LHD doslo
k zjednoduseniu na podskupinu srdcového
zlyhavania, chlopriovych chyb a kardiovaskularnych
stavov veducich k postkapilarnej PH.

3. V skupine 3 PH asociovana s ochoreniami pluc
a/alebo hypoxiou sa klasifikacia sprehladnila.
Kategorizuje sa na zaklade PVR (pozri nizsie).

4. V skupine 4 PH asociovana s obstrukciou plucnych
artérii doslo opat’ len k zjednoduseniu na
2 podskupiny, kde CTEPH ostava dominantnou.

5. V skupine 5 PH opét ide len o formalne
prerozdelenie.

Diagnostika a skrining PH je v Odportcaniach

2022 v novej podobe. Hlavnymi cielmi je

v€asna identifikacia pacientov s moznou PH

a odhalenie jej priciny, dalej u pacientov s vysokou

pravdepodobnostou PAH, CTEPH alebo inych foriem

zavaznej PH rychle poukézanie na Specializované
pracovisko pre PH (PH centrum) (,Fast-track

referral”). VCasna detekcia nezavisle od zakladného

ochorenia je krucidlna a odportca sa tento

trojkrokovy algoritmus: 1. podozrenie na PH na

zaklade vysetreni vratane EKG a NTpBNP najcastejsie

vseobecnym lekarom, 2. detekcia PH na zaklade
pneumologického a kardiologického vySetrenia, kde
kltdcova je echokardiografia (ECHOKG) — hranicou

pre detekciu pravdepodobnosti PH i napriek zmene

definicie PH ostava TRV > 2,8 m/s. 3. potvrdenie

PH na Specializovanom pracovisku. Opéatovne sa

zdéraznuje vyznam spoluprace medzi lekarmi prvej

linie, Specialistami a PH centrami. Skrining PH sa
odportca u asymptomatickych pacientov vo vysoko
rizikovych skupinach (pacienti so systémovou sklerézovu,
mutéciami v géne BMPR2, pred transplantaciou
pecene, prvostupnovi pribuzni pacientov s hereditdrnou

PAH), u symptomatickych chorych s portalnou

hypertenziou, infekciou HIV, ochoreniami spojiva

a u pacientov po prekonani plticnej embdlie

a s rizikovym profilom pre CTEPH (4, 5).

Rizikova stratifikacia a ciele liecby

v Odportcaniach 2022 boli podrobené revizii.

Ustrednym cielom liecebnej stratégie je dosiahnut

a/alebo udrzat’ chorého v nizko rizikovom stave. Preto
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stanovenie rizika Umrtia do blizkeho obdobia je
zasadnou podmienkou pre spravny vyber liecebnej
stratégie.

Pre komplexné hodnotenie progndzy sa pri
inicidlnom vysetreni ponechal, ale aktualizoval
trojstupfiovy model rizikovej stratifikacie
s pritvrdenim roc¢nej mortality: nizke riziko
s odhadovanou ro¢nou mortalitou < 5 % ostalo,
stredné riziko s ro¢nou mortalitou 5 — 20 % (p6vodne
5 - 10 %) a vysoké riziko s ro¢nou mortalitou
> 20 % (p6vodne > 10 %). Model integruje
parametre klinické, biochemické, zobrazovacie
(ECHOKG s novym kombinovanym parametrom
— TAPSE/sPAP; MRI), hemodynamické, zatazovej
kapacity, biochemické, kvality Zivota. Upinou
novinkou je Stvorstupnovy model odporacany pre
ambulantné sledovanie a reevaluaciu, ktory obsahuje
tri neinvazivne parametre: funkénu triedu WHO,
Sestminudtovy test chodzou a BNP / NTproBNP.
Pacientov klasifikuje do Styroch Grovni rizika: nizke,
nizsie stredné, vyssie stredné a vysoké. Rozdelenim
najvacsej populacie pacientov v strednom riziku sa
tato stratifikacia stala senzitivnejSou na zmeny pocas
sledovania a umoznuje optimalizovat’ liecbu.

Liecba PAH. 1. VSeobecné opatrenia: novinkou
je odporacana imunizacia aj proti SARS-CoV-2,
suplementacia zeleza v pripade sideropenickej
anémie. Antikoagulaciu mozno zvazit na zdklade
individualneho posudenia. K liekom, ktorych
podavanie sa neodporuca, ako ACEi, ARB, ARNI,
betablokatory a ivabradin, pribudli SGLT-2 inhibitory,
avsak s vynimkou, ak su indikované v liecbe
komorbidit. 2. Farmakologicka liecba PAH sa
zaklada na uz Standardne akceptovanych molekulach:
blokatory kalciovych kanalov u akdtnych respondérov
v teste vazoreaktivity a PAH Specifické lieky: agonisty
endotelinovych receptorov (ERA), inhibitory PDE5
(PDES5I) a stimulator solubilnej guanylatcyklazy
(sGCs), prostacyklinové analdgy (PCA) a agonisty
prostacyklinového receptora (PRA). Perspektivou
sU nové lieky: sotatercept (fuzny protein znizujuci
Ucinok rastovych faktorov, ¢lenov superrodiny
TGF-B, a tak obnovujuci rovnovédhu medzi pro-

a antiproliferativnymi procesmi), ktory sa v roku
2024 bude uchadzat’ o schvalenie EMA a ralinepag
(agonista prostacyklinovych receptorov).
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Stratégia liecby. Na rozdiel od Odportcani 2015
vSetci pacienti s idiopatickou PAH/hereditarnou
PAH/PAH asociovanou s liekmi/toxinmi a PAH
asociovanou s ochoreniami spojiva bez
kardiopulmonalnych komorbidit majd byt od
zaciatku lieceni inicidlnou kombinaciou PAH
Specifickych liekov: pri nizkom a strednom riziku
sa inicidlne odporuca dvojkombinéacia peroralnych
liekov ERA + PDE5i (nie inicidlna trojkombinécia),
pri vysokom riziku sa ma zvazit inicialna
trojkombinacia obsahujlca i.v. alebo s.c. PCA. Efekt
liecby a riziko pacienta sa pravidelne vyhodnocuje
na zdklade nového stvorstupnového modelu. Ak sa
nedari inicidlnou peroralnou kombinaciou dosiahnut
nizkorizikovy status, odporuca sa eskalacia liecby (pri
nizsom strednom riziku pri kombinacii ERA/PDES5i
sa ma zvazit pridanie PRA, mdze sa zvazit vymena
PDE5i za sGCs, pri vyssom strednom alebo vysokom
riziku sa méa zvazit pridanie s.c./i.v. PCA a posudit
moznost’ transplantacie pluc).

V ostatnych rokoch sa priemerny vek pacientov
s novodiagnostikovanou PAH zvysuje, s ¢im sa
spaja vyssi pocet a vacsia zavaznost' pridruzenych
ochoreni. PH, ktora spifia kritéria PAH, avéak sa spaja
s viacerymi pridruzenymi ochoreniami srdca alebo
pldc, sa oznacuje v Odporucaniach 2022 ako PAH
s kardiopulmonalnymi komorbiditami. RozliSuju sa
dva fenotypy. Pre PAH s fenotypom lavého srdca
je typicky vyssi vek, prevaha Zenského pohlavia
a pritomnost’ rizikovych faktorov srdcového zlyhavania
so zachovanou ejekénou frakciou LK. Lie¢ba ERA
sa v tomto pripade spdja s vyssim rizikom retencie
tekutin. PAH s kardiopulmonalnym fenotypom sa
vyznacuje nizkou difuznou kapacitou pre CO (< 45 %
predikovanych hodnét), hypoxémiou, vyznamnou
fajciarskou anamnézou a rizikovymi faktormi
postihnutia lavého srdca, dominanciou muzského
pohlavia. Specificka lie¢ba tohto typu PAH moze
sposobit’ pokles periférnej saturacie kyslikom. Obidva
uvedené typy PAH menej reaguju na Specificku
farmakoterapiu, pravdepodobnost’ prerusenia
lieCby pre intoleranciu je vyssia, pravdepodobnost’
dosiahnutia Urovne nizkeho rizika je nizsia a riziko
Umrtia je vysSie nez pri PAH bez kardiopulmonalnych
komorbidit. Liecba by sa mala zacinat” opatrne, vo
forme monoterapie PDESi alebo ERA.
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V nasom prispevku povazujeme za nevyhnutné
samostatné komentovanie niektorych zretela hodnych
zmien v ramci niektorych skupin / podskupin PH.

Skupina 1 PAH ako zriedkavé ochorenie
s incidenciou 6 a prevalenciou 48 — 55 pripadov /
milion dospelych, je v sucasnosti stale Castejsie
diagnostikované aj u pacientov starSich ako
65 rokov s kardiovaskularnymi komorbiditami
(data z medzindrodnych registrov). Vyssie
komentované novinky ku diagnostickej a lieCebnej
stratégii v plnom rozsahu platia pre tdto skupinu.
Najcastejsim podtypom PAH ostéva idiopaticka,
nasledovana asociovanou s ochoreniami spojiva,

s VCHS a portalnou hypertenziou. Asociacia PAH

s liekmi/toxinmi za definitivnu sa povazovala

pri aminorexe, benfluorexe, dexfenfluramine,
fenfluramine, toxickom repkovom oleji, pribudli
dasatinib a metamfetamin. Pri tejto podskupine,
ako aj asociovanou s HIV infekciou a portalnou
hypertenziou sa odporuca inicidlne len monoterapia
a sekven¢na kombinac¢na lie¢ba. Specifickou
podskupinou je PAH asociovana s VCHS, ktora
postihuje 5 - 10 % spomedzi vsetkych pacientov

s VCHS s nezmenenou klasifikaciou na Styri
podskupiny. Plicna hemodynamika pri VCHS je
odlisng, jej hodnotenie vyzaduje Specificky pristup
(podrobnejsie v Odportcaniach ESC pre manazment
VCHS v dospelosti z roku 2020) (6). Zakladny vyznam
ma PVR, kedZe determinuje pri skratovych chybach
lieCebny postup. Odportcania 2022 sprisnili oproti
2015 kritérium PVR pre uzaver skratu s Qp/Qs

> 1,5, ktory je jasne indikovany pri PVR < 3 W,j..
Ak PVR > 5 W,j. pri lie¢cbe neklesne, uzaver je
kontraindikovany. Seda zéna 3 — 5 W,j. vyZaduje
individualny pristup v PH centre, respektive v centre
pre VCHS s citlivym zhodnotenim najma Qp/Qs,
pripadne rozhodnutim o stratégii ,treat and repear”,
respektive rozhodnutim o uzavere s ponechanim
fenestra.

Skupina 2 PH asociovana s lavostrannym
srdcovym ochorenim. Ochorenie lavého srdca (LHD)
je hlavnou pricinou PH a zodpoveda za 65 — 80 %
pripadov, pri¢om za ostatnych 20 rokov doslo
k zdvojnasobeniu tejto populacie. Ide o postkapildrnu
PH podla Odportcani 2022 de novo definovanu
ako mPAP > 20 mmHg a PAWP > 15 mmHg.



V ramci tejto skupiny sa rozliSuju dva fenotypy PVR:

izolovana postkapilarna PH (IpcPH; PVR < 2 W,.)

a kombinovana pre- a postkapilarna PH (CpcPH; PVR

> 2 W,.). Na rozliSenie medzi IpcPH a CpcPH sa uz

neodporuca pouzivat gradient diastolického tlaku,

a to v dosledku protichodnych Udajov na progndzu.
PH a dysfunkcia PK sa bezne vyskytuju

u pacientov s LHD a spéjaju sa so zvySenou

morbiditou a mortalitou, teda so zlou progndézou.

Preto Odporucania 2022 zavadzaju pre RHC dve nové

indikéacie:

e U pacientov so zavaznou trikuspidalnou
regurgitaciou s alebo bez LHD pred chirurgickou
alebo katetriza¢nou intervenciou

e pri podozreni na CpcPH s tazkou prekapilarnou
zlozkou, kde dalsie informacie pomdézu pri
rozhodovani o liecbe. Podobne dalsie testovanie
pocas RHC moze pomdct odhalit” pacientov so
srdcovym zlyhanim so zachovanou ejekénou
frakciou lavej komory (HFpEF) s normalnym
alebo hrani¢nym pokojovym tlakom v zaklineni
(PAWP), ale abnormalnou odpovedou na
fyzické zatazenie alebo tekutinovl zataz. RHC
nadalej nie je indikované u pacientov s vysokou
pravdepodobnostou LHD ako hlavnej pric¢iny PH
alebo so zékladnym LHD a miernou PH.

Skupina 2 zahiia Siroké spektrum pacientov

so srdcovym zlyhanim, s chlopfiovymi chybami

¢i vrodenymi alebo ziskanymi kardiovaskularnymi

ochoreniami veducimi k postkapilarnej PH.

Odporucania 2022 dbrazne vyzaduju presnu

diagnostiku LHD a optimalizaciu jej liecby, hodnotenie

PH a fenotypizaciu pacienta pred zvazovanou RHC.

Sucasne poskytuju prakticky klinicky nastroj na

fenotypizaciu a tak pomahaju rozhodnut o vyske

pravdepodobnosti PH a o indikacii, ktori pacienti
by mali podstupit' komplexné vysetrenie PH vratane

RHC. Pouziva sa kombinécia viacerych premennych

— anamnestickych, klinickych priznakov a znakov

a Specifickych multimodalitnych zobrazovacich

nalezov. Pri diagnostike HFpEF ako vyvolavajuicej

pri¢ine PH sa pouZzivaju validované skérovacie
systémy. Primarna terapeutickd stratégia pri PH
asociovanej s LHD vyzaduje optimalnu liecbu
zakladného ochorenia vratane novsich modalit
(SGLT2, ARNI), ktoré prostrednictvom reverznej
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remodelacie lavej komory mézu mat’ potencial znizit
tlak v pltdcnom riecisku. Nadalej plati, ze Specifické
lieky schvalené na PAH sa neodporucaju u pacientov
s LHD a PH. Odporucania 2022 nepriniesli ziadne pre
alebo proti pouzivaniu PDE5i u pacientov s HFpEF

a CpcPH. Na jednej strane vazodilatdcia moze

viest' k plicnemu edému, na druhej strane v malej
randomizovanej Studii u pacientov s prevazne CpcPH
pri LHD sildenafil zlepsil hemodynamiku, funkciu PK
a kvalitu Zivota. Preto v pripade zavaznej prekapilarnej
zlozky (PVR > 5 W,j.) by mal byt pristup k liecbe
individualizovany a mal by sa realizovat' v PH centre.
Na rozdiel od toho existuje jasné odporucanie
nepouzivat’ PDE5i u pacientov s HFpEF, ktori maju
IpcPH. Rozlisenie medzi PH asociovanou s LHD,
osobitne typu HFpEF a inej formy PH (ako PAH,
CTEPH a podobne), mbze byt velmi tazké najma

u pacientov vo vyssom veku a s komorbiditami.

Skupina 3 PH asociovana s ochoreniami plic
a/alebo hypoxiou sa casto pozoruje u pacientov
s plucnymi ochoreniami ako chronickd obstrukéna
choroba pluc (CHOCHP) a/alebo emfyzém,
intersticidlna choroba pluc, hypoventilacné syndromy
a hypoxia, pretoze tieto spOsobuju v réznej miere
remodelaciu dychacich ciest, plicneho parenchymu
a plicnych ciev a tak mozu viest' k PH. PH sa
v tejto skupine kategorizuje na zdklade PVR na dve
skupiny: 1. nie-tazkd PH s PVR < 5 W,j. a 2. tazka
PH s PVR > 5 W,j. Az 70 % pacientov s plucnymi
chorobami nema PH, 20 % ma nie-tazka PH
a5 - 10 % chorych ma tazku PH. Takato klasifikacia
v porovnani s predchadzajucou z roku 2015
zalozenou na mPAP a ClI lepsie koreluje s progndzou
pacienta.

Pri podozreni na PH sa odporuca realizovat’
ECHOKG a vysledky interpretovat spolu s vySetrenim
krvnych plynov, funkéného vysetrenia pluc vratane
DICO a CT vysetrenia. RHC sa odporuca v pripade, ze
jej vysledok ovplyvni terapeuticky postup.

Lie¢ebny manazment sa zaklada predovsetkym na
optimalizacii liecby zakladného plicneho ochorenia,
vratane DDOT a po vycerpani Standardnej liecby
posudit’ moznost' transplantacie pluc. Stale nie je
jasné, ¢i uzivanie liekov schvélenych na PAH mdze
mat’ priaznivy Ucinok v skupine 3 PH. Pri tazkej PH sa
odportca individudlny terapeuticky pristup. Novinkou

9
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Odporucani 2022 je u pacientov s intersticialnym
pldcnym ochorenim a tazkou PH moznost liecby
inhala¢nym treprostinilom, podobne ako p.o.

PDES5i (sildenafil), ale len na zaklade individualneho
posudenia v PH centre. U pacientov s CHOCHP a PH
sa vseobecné pouzitie liecby schvélenej pre PAH

pre chybajuce randomizované Studie neodporuca

a preferovany je individudlny pristup. V skupine

3 PH pacientov s nie-tazkou PH (PVR < 5 W,j.)

sa PAH Specificka liecba nema ani zvazovat.

U pacientov s tazkou PH, ktora nezodpoveda
zakladnému plicnemu ochoreniu, sa diskutuje o tzv.
.plicnovaskularnom fenotype”, ktory moze byt tazké
odlisit od PAH s komorbidnou CHOCHP.

Skupina 4 PH asociovand s obstrukciou
plticnych artérii. Dominantnou podskupinou je
CTEPH, ktora je potencialne liecitelna chirurgicky
pltcnou endarterektémiou (PEA), na druhej strane
nelie¢end ma v priebehu piatich rokov v 90 %
fatalny priebeh. V etiopatogenéze CTEPH popri
prekonanej plucnej embodlii sa vyzdvihuje profil
pacienta rizikovy pre CTEPH (pritomnost’ rizikovych
faktorov a predisponujucich okolnosti) a remodelacia
malych muskularnych plicnych artérii s progresivnym
priebehom (7). Diagnostika choroby sa sice
obohatila o niekolko zobrazovacich modalit, ale za
Standardny a efektivny postup sa stale povazuje V/P
sken a CT a DSA pulmoangiografia. Odporucania
2022 prindsaju vyznamnu inovaciu lie¢ebného
algoritmu CTEPH s dorazom na multimodalitny
pristup, hoci nenahraditelné ostdva vyhodnotenie
operability, lebo jedine PEA dokéze normalizovat
plicnu hemodynamiku, poskytnat” vyznamné klinické
zlepsenie aj signifikantné prediZenie Zivota, ako sme
dokumentovali v multicentrickom registri. U pacientov
s inoperabilnou CTEPH (asi 30 — 40 % vSetkych
CTEPH pacientov) alebo s perzistentnou / rekurentnou
PH po PEA (14 — 31 % operovanych pacientov)
Odportcania 2022 popri PEA a liecbe riociguatom
zaradili dalSie liecebné modality, a to:

» baldénikovu plucnu angioplastiku (BPA), ktoru

v tychto indikaciach etablovali ako liecebnu

metddu rovnocennud s PEA. BPA vyzaduje viaceré

sedenia a expertizu vo velkoobjemovych centrach,
» rozsirenie farmakoterapie popri riociguate aj na
parenteralny treprostinil. Obidva lieky preukazali

v tychto situaciach ucinnost’ vzhladom na
konkomitantné postihnutie malych ciev ako pri
PAH. Priaznivé vysledky liecby v zmysle zlepsSenia
hemodynamiky u inoperabilnych pacientov a tych
s pooperacnou perzistentnou PH sa potvrdili
multicentricky, vratane nasich pacientov (8, 9).
Prioritu / naslednost’ tychto dvoch lie¢ebnych
postupov (BPA, respektive medikamentdzna liecba)
Studie jednoznacne nepreukazali, ale u pacientov
s PVR > 4 W,j. predliecenie riociguatom viedlo
k menej castému vyskytu zavaznych neziaducich
Ucinkov suvisiacich s BPA. Algoritmus lie¢cby CTEPH
je zalozeny na multimodalitnom pristupe (PEA, BPA,
Specifickd liecba), ktory sa prisposobuje individualnej
mixture anatomickych lézii (proximéalne, segmentalne,
subsegmentalne a distalne ulozenych) u konkrétneho
pacienta. Dozivotna antikoaguldcia warfarinom ostava
zlatym Standardom, Odportcania 2022 vsak poukazuju
na rastlce dokazy, ze NOAK by sa mohli stat’
bezpecnou alternativou (okrem antifosfolipidového
syndrému).
CTEPH je vseobecne poddiagnostikovana zavazna
komplikacia plucnej embdlie. Odportcania 2022
a Odporucania 2019 pre plicnu embéliu nevyzaduju
rutinnl dispenzarizaciu po prekonani plticnej embdlie,
ale kladu velky doraz na reevaluaciu (echo, V/P sken,
NT-proBNP) pacientov s pretrvavajucimi symptémami
alebo s novymi tazkostami v obdobi 3 — 6 mesiacov
po plicnej embdlii. Rovnako dolezitym je
u asymptomatickych pacientov vyhodnotenie
rizikového profilu pre CTEPH a tychto manazovat
rovnako ako symptomatickych (7). V pripade
perzistencie defektov pri V/P skene (mismatch)
a/alebo echo znakov pre PH po trojmesacnej
antikoagulacnej liecbe Odportcania 2022 indikuju
odoslat” pacienta do CTEPH centra, na Slovensku
v NUSCH, a. s.

Zaver

Plicna hypertenzia sa vyskytuje v ramci
pocetnych patogeneticky a etiologicky rozdielnych
chorobnych jednotiek, dominantne asociovanych
s kardiovaskularnymi a plicnymi ochoreniami,

v necelych 10 % v podobe zriedkavych zavaznych
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a manazment pacientov s PH je pomerne
komplikovany a narocny odborne, metodologicko-
technicky a organizac¢ne. Jeho Specifika, predovsetkym
tych zriedkavejsich foriem PH, vyzaduju centralizaciu
pacientov na Specializované pracoviska, ktorych
skusenosti a technicka vybavenost umoznuju
poskytovanie zdravotnej starostlivosti na adekvatnej
drovni.

V nasej krajine od vseobecne prvych Odporucani
ESC z roku 2004 a zverejnenia komentara k nim
v tomto casopise (Simkovd I, Goncalvesovad E,
Hdjkova M, Poprac P. Komentdr k Odporicaniam ESC
pre diagnostiku a liecbu PAH. Cardiol. 2005,14(4):201-
204) doslo k obrovskému progresu v komplexnom
manazmente PH, vratane invazivnej diagnostiky
a Specifickej farmakoterapie, ktory aktualne na
vysokej odbornej Urovni poskytuju vsetky tri
slovenské kardiovaskularne Ustavy, geograficky dobre
rozmiestnené cez cell SR.

Najdlhsiu tradiciu (prvy pacient lie¢eny Specifickou
farmakoterapiou v roku 2006) a aj najsSirsi zaber ma
NUSCH, a. s. v Bratislave, v ktorom tri pracoviska
pokryvaju nielen celt diagnostickd $kalu PH a jej
komplexny manazment, ale aj celd vekovu $kélu od
novorodeneckého veku po pokrocili starobu. Klinika
kardiolégie LF UK a NUSCH, a. s. a Oddelenie
zlyhévania a transplantéacie srdca NUSCH, a. s.,

v ktorom sidli Centrum pre PAH, a tak komplexne
manazuje prva podskupinu PH, sa dalej na Spickovej
Urovni venuje diferenciélnej diagnéze PH, pokrodilému
srdcovému zlyhaniu a vSetkym moznostiam jeho
liecby (popri medikamentdznej, podporné srdcové
systémy a transplantacna lie¢ba). Na Klinike
kardiolégie a angiolégie LF SZU a NUSCH, a. s.

a na Oddeleni pre vrodené chyby srdca v dospelosti
NUSCH, a. s. sidli Centrum pre CTEPH a Centrum
pre VCHS, a tak zastreSuje problematiku PAH
asociovanu s VCHS a 4. podskupinu PH, t ,j. CTEPH.
Detské kardiocentrum NUSCH a. s. manazuje
detskych pacientov s PH. Tieto tri centra v NUSCH,

a. s. uspeli po naro¢nom pristupovom procese do
europskej referencnej siete a stali sa v roku 2021
riadnym ¢lenom ERN-LUNG. Expertizne pracoviska sa
priebezne dobudovali aj v Kosiciach — I. Kardiologicka
klinika LF UPJS a VUSCH, a. s., kde sa od roku 2008

Simkova |, et al. Komentar k Odporucaniam ESC/ERS...

kontinualne zvysSuje kvalita a pocetnost’ manazovanych
pacientov. V stredoslovenskom regiéne ako centrum
PAH s komplexnym manazmentom plati SUSCCH,
a. s. (Il Klinika kardiolégie a angiolégie LF SZU
a SUSCCH, a. s. a Oddelenie funkénej diagnostiky,
Oddelenie vieobecnej kardioldgie) v Banskej Bystrici.
Komplexny manazment PH sa v tychto centrach
riadi Odporucaniami ESC, a to v celom ich rozsahu.
Priebezne sa do redlnej klinickej praxe implementuju
inovacie, a tak sa slovenskym pacientom garantuje
dostupna zdravotna starostlivost’ na Urovni aktualnej
mediciny dokazov, vratane tych najmodernejsich
postupov v Odportcaniach. Slovenské PH centra
poskytuju kompletnu skalu Specifickej farmakoterapie
vratane parenteralnej a v rdmci spoluprace so
zahrani¢nymi pracoviskami umoziuju pacientom
intervencnu a chirurgickd lieCbu vratane transplantécie
pltc.
ZvySenu pozornost zainteresovanej medicinskej
obce vyzaduju najma zriedkavé entity ako PAH,
¢i CTEPH, pri ktorych vdaka pokrokom v chapani
patofyziologickych procesov su v sUcasnosti
k dispozicii pocetné liecebné opcie veduce
k zlepseniu kvality a dizky Zivota aj u nas
za poslednych 20 rokov. Dobrym signalom
celosvetovo je vyznamné predizenie preZivania
novodiagnostikovanych pacientov s PAH. Napriek
pokrokom v liecbe, inovativne dizajnovanym
klinickym stadidam a ich slubnym vysledkom ostéava
PAH Zivot ohrozujlcou, dizku Zivota limitujicou
a nevylie¢itelnou chorobou. Nadalej sa za Ziaduce
ukazuje slubné molekuly podrobit” dalSiemu
klinickému testovaniu a péatrat’ po modifikujicich
liecbach, ktoré by dokazali reverzni remodelaciu
plucnej cievnej choroby a pravokomorovej dysfunkcie
ako klucového prognostického faktora (10, 11).
Odporucania 2022 pravom aj v svojich ,desatoro”
zd6raznuju, ze podozrenie a primodetekcia pacientov
s PH je v rukach SirSej medicinskej verejnosti,
predovsetkym vSeobecnych lekérov, rajénnych
kardiolégov, internistov, pneumolégov. Preto davame
tento sumar komplexného obrazu o patoldgii,
klinickom obraze, diagnostike, liecbe a prognéze PH
do ich pozornosti a zdéraznujeme potrebu vzajomne;j
spoluprace PH centier a rajonnych zariadeni, ako aj
potrebu interdisciplinarnej spoluprace. Odportcania
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2022, najma ich vreckova podoba, su spolahlivym

vodidlom pre kazdodennu klinickl prax nielen
na Specializovanych pracoviskach. V¢asna spravna
diagnostika a liecba predstavuju bezpodmienecny

krok k zlepSeniu zdravotnej starostlivosti o pacientov

s tymto nic¢ivym ochorenim.
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