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Abstract. Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a rare, debilitating, and often lethal condition
primarily affecting the pulmonary arterioles. Vasoconstriction, remodeling, and local thrombosis
lead to a reduction in the total cross-sectional area of the pre-capillary pulmonary vascular bed,
resulting in increased pulmonary vascular resistance and afterload on the right ventricle (RV).
This pressure overload ultimately results in RV failure. Owing to the non-specific nature of its
symptoms, the diagnosis of PAH is often delayed. Early diagnosis and intervention may improve
the prognosis for patients. This paper presents a practical approach to the early diagnosis of
PAH and other types of pulmonary hypertension, emphasizing the importance of early referral
to specialized PAH centres.

The majority of patients present with progressive dyspnea. Physical examination may reveal an
accentuated pulmonary second heart sound and signs of systemic congestion due to RV failure.
Electrocardiograms typically show characteristics such as P pulmonale, RV hypertrophy and over-
load, and right bundle branch block. Chest X-ray can indicate right atrial enlargement, as well
as dilation of the pulmonary artery and its branches. Elevated levels of natriuretic peptides are
often observed. Echocardiography typically reveals tricuspid regurgitation with increased peak
jet velocity, along with dilation and signs of dysfunction of the RV.

In conclusion, PAH should be suspected in patients with unexplained dyspnea and related
symptoms of RV failure, particularly when their symptomatic burden does not correlate with the
degree of heart or lung lesions and persists despite standard treatments. Evidence supporting the
suspicion of PAH includes electrical dominance of the right-sided heart compartments, elevated
levels of natriuretic peptides, and characteristic findings on chest X-ray and echocardiography.
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These indicators warrant an active search for PAH. If clinical presentation and additional find-
ings are suggestive of PAH or chronic thromboembolic pulmonary hypertension, patients should
be referred to a specialized centre for consideration of right heart catheterization and further
diagnostic procedures. Most cases of other types of pulmonary hypertension do not require
invasive testing. The ultimate goal of these early diagnosis efforts is to improve the prognosis
for patients with PAH. Fig. 5, Tab. 6, Ref. 15, on-line full text (Free, PDF) www.cardiologyletters.sk
Keywords: pulmonary hypertension — right ventricle — early diagnosis — electrocardiogram —
X-ray — echocardiography
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Abstrakt. Plicna artériovd hypertenzia (PAH) je vzacne invalidizujice a smrtelné ochorenie,
ktoré primarne postihuje plicne arterioly. V désledku vazokonstrikcie, remodelacie a lokalnej
trombdzy sa znizuje celkovy priesvit prekapildrnej plicnej vaskulatiry, stipa vaskularna rezis-
tencia a afterload pravej komory (PK), ktord v dosledku tlakového pretazenia zlyhava. Najma
vzhladom na nespecifické priznaky sa diagnostika PAH oneskoruje. V¢asné stanovenie diagndzy
a lie¢ba mozu pritom zlepsit prognézu pacientov. Clanok prinaa prakticky postup, ako ¢o naj-
skor diagnostikovat' PAH, odhalit iné druhy plucnej hypertenzie a poukéazat' pacienta na cielené
vySetrenie do centra pre PAH.

Vacsina pacientov udava progredujucu dychavicu. V objektivnom naleze moze byt akcentacia
druhej ozvy nad plucnicou a obraz velkoobehovej kongescie pri zlyhavani pravej komory. Na
elektrokardiograme byva P pulmonale, hypertrofia a pretazenie PK alebo blokada pravého ra-
mienka. Na rontgenograme (RTG) hrudnika dominuje dilatacia pravej predsiene, pltcnice a jej
vetiev. Hodnota natriuretickych peptidov moze byt zvySena. Echokardiografia typicky zistuje
trikuspidalnu regurgitaciu s vyznamnym tlakovym gradientom, méze byt pritomna dilatacia
a prejavy dysfunkcie PK.

Na PAH je teda potrebné mysliet u pacientov s nevysvetlenou dychavicou a dalSimi stvisiacimi
symptoémami alebo obrazom zlyhavania PK, u ktorych intenzita priznakov nezodpovedéa stupriu
postihnutia srdca alebo pltuc, pripadne symptémy pretrvavaju napriek beznej liecbe. Podozrenie
na PAH moze dalej podporit nélez elektrickej ,dominancie” pravostrannych srdcovych oddielov,
zvySena hodnota natriuretickych peptidov, charakteristické nalezy na RTG hrudnika a echokardio-
grafii. Po tychto nélezoch je potrebné cielene patrat. Ak klinicky obraz a dalSie nalezy svedcia
pre PAH, respektive chronickd tromboembolickd PH, je potrebné chorych poukézat do $pecializo-
vaného centra s cielom Gvahy o pravostrannej katetrizacii a dalSich diagnostickych vysetreniach.
Pri inych typoch PH vo vadsine pripadov invazivne vysetrenie nie je indikované. Cielom snahy
o vcasnu diagnostiku PAH je zlepsenie osudu pacientov. Obr. 5, Tab. 6, Lit. 15, on-line full text
(Free, PDF) www.cardiologyletters.sk

Kliacové slova: plucna hypertenzia — prava komora — v€asna diagnostika — elektrokardiogram —
rontgen — echokardiografia

Plicna hypertenzia (PH) znamené pritomnost’ zvySeného
tlaku v pltcnici. Tento nalez nie je zriedkavy a vyskytuje
sa pri mnohych a roznorodych ochoreniach (tabulka 1) (1,
2). Jednotlivé klinické skupiny PH spéaja podobna patofy-
zioldgia a patologickoanatomicky podklad. V zavislosti od
plniaceho tlaku lavej komory (LK) a pltucnej vaskularnej
(prekapilarnej) rezistencie sa mozu vyznacovat' rozli¢nymi
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hemodynamickymi charakteristikami. Hemodynamicka
klasifikacia PH je uvedena v tabulke 2 (2).

Pltcnu hypertenziu najcastejSie spdsobuje patolo-
gické postihnutie lavostrannych srdcovych oddielov so
systolickou alebo diastolickou dysfunkciou LK ¢i zavaznou
chybou aortélnej alebo mitralnej chlopne (3). V tychto
pripadoch tlak v plUcnici stipa v dosledku pasivneho
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Tabulka 1 Zjednodusena klinicka klasifikacia plicnej hypertenzie 2024 (upravené podla 2)

Cislo skupiny Oznacenie skupiny

Podskupina, respektive priklady

1 Pltcna artrériova hypertenzia 1.1 idiopaticka

1.1.1 dlhodobi respondéri na kalciové blokatory

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 portélnou hypertenziou

1.4.4 vrodenou chybou srdca

1.4.5 schistozomiazou
1.5 PAH so znakmi vendzneho/kapilarneho postihnutia (PVOD/PCH)
1.6 perzistujuca PH novorodencov

2 PH asociovana s postihnutim 2.1

srdcové zlyhavanie

[avého srdca 2.2 chlopriové chyby (aortalna, mitralna chlopna)
2.3 vrodené a ziskané stavy veduce k postkapilarnej PH

3 PH asociovana s ochorenim pltc
alebo hypoxiou

napriklad CHOCHP, emfyzém, intersticidlne postihnutie, neparenchymové restriktivne
postihnutie, hypoxia bez ochorenia pltc a iné

4 PH asociovana s obstrukciami
pltcnice

4.1 chronicka tromboembolicka PH
4.2 iné obstrukcie pltcnice

5 PH s nejasnymi alebo
multifaktoridlnymi mechanizmami

napriklad hematologické, systémové a metabolické ochorenia, chronické zlyhavanie
oblic¢iek, komplexné vrodené chyby srdca a iné

HIV - virus humanneho imunodeficitu, CHOCHP — chronicka obstrukéna choroba plic, PH - plicna hypertenzia, PYOD — plicna venookluzivna

choroba, PCH - pltcna kapilarna hemangiomatoza

prenosu zvyseného plniaceho tlaku LK z postkapilarnej
Casti plucnej cirkulacie. Klasickym prikladom je tzv.
trikuspidalizacia mitralnej stendézy alebo PH v kontexte
zlyhavania LK. Druhym najcastejsim typom je PH pri
ochoreni pluc, kedy za zvySenie tlaku v plucnici zod-
povedd dominantne vazokonstrikcia plUcnych arteriol
v prekapildrnej Casti plticnej vaskulatdry v doésledku
alveolarnej hypoxie s ich naslednou remodelaciou (4).
Tento stav sa rozvija napriklad pri chronickej obstruk¢-

nej chorobe alebo fibréze pltuc a zvykol sa oznacovat

ako cor pulmonale. Tento pojem je vSak dnes uz najma
v dosledku novsich metédd, vdaka ktorym sa diagnostika
sekundarneho postihnutia pravej komory (PK) nespolieha
len na hypertrofiu a dilataciu PK (napriklad natriuretické
peptidy), zastarany a nemal by sa pouzivat (5). Dalsim,
zriedkavejSim typom PH, je chronickd tromboembolicka

PH v dosledku mechanickej obstrukcie plucnice a jej
vetiev tromboembolickymi masami a dalSich zmien
pltucnej cirkulacie (1).

Vo vzéacnych pripadoch vznikd PH na podklade
vazokonstrikcie, hypertrofie, remodelacie a lokalneho
trombotického postihnutia drobnych plucnych arteriol.
Tento druh PH na zaklade uvedenych zmien sa nazyva
plicna artériova hypertenzia (PAH). Celkovy priesvit
prekapilarnej plticnej vaskulatlry klesa a stupa plicna
vaskuldrna rezistencia. Zvysuje sa afterload PK. PK musi
generovat vysoky tlak za G¢elom udrzania dostatocného
minutového objemu pri redukovanej kapacite plicnej
vaskulatdry. Rozvija sa jej tlakové pretazenie. Choroba
nezadrzatelne progreduje a pacienti zomieraju na zly-
héavanie PK. Procesy, ktoré vedu k PAH, zatial nevieme
zastavit' a zvratit. Farmakologické sposoby liecby vsak

Tabulka 2 Hemodynamicka klasifikacia plticnej hypertenzie (upravené podla 2)

DEFINICIA Stredny tlak v AP Tlak v AP v zaklineni  Pltcna vaskularna rezistencia
(mm Hg) (mm Hg) (Woodove j.)
prekapilarna <15 >2
o izolovana > 20 £2
postkapilarna - . — > 15
kombinovana post- a prekapilarna >2

PH — plicna hypertenzia, j. — jednotka
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Krok 1
+ rizikové stavy, priznaky, znaky

|

Krok 2
* jednoduché vysetrenia: EKG, RTG, NP

I

Krok 3
» echokardiografia
*  yySetrenie plic

4

|
. 5

Krok 4
ventilatno-perfuzna scintigrafia plic
= CT pulmoangiografia

Krok 5 — vySetrenia v centre pre PH
* inicialne prehodnotenie
*  pravostrannd katetrizacia
*  pokrocilé zobrazovacie
* laboratérne
+  funkéné
*  konzilidarne

Obrazok 1

Schéma zjednoduseného diagnostického postupu pltcnej artériovej hypertenzie. Optimalny algoritmus

sa moze odlisSovat podla lokadlnych podmienok a moznosti (upravené podla 2)
CT - pocitacova tomografia, EKG — elektrokardiogram, NP — natriuretické peptidy, RTG — réntgenogram hrudnika

dokazu zlepsit subjektivny stav, toleranciu zataze, zvysit
kvalitu a dizku Zivota.

PAH sa vyznacuje viacerymi osobitostami. Vyskytuje
sa zriedkavo. Diagnostika je zlozitd a definitivne sta-
novenie diagndzy si vyzaduje, aby pacient absolvoval
cely subor vysetreni zahfnajucich invazivne postupy
a radia¢n( zataz (obrazok 1).

Liecba je strategicky, financne, psychologicky a lo-
gisticky narocna. Z tychto dovodov sa starostlivost’
o pacientov suUstreduje do Specializovanych centier.
Vcasné odhalenie a skord liecba PAH sa moézu spéjat’
s lepSou prognézou (1). Preto v diagnostike PAH okrem
kardiologov maju vyznamnu ulohu aj iné medicinske
odbornosti, ako su pneumolégovia, reumatolégovia,
vSeobecni lekari a internisti.

Odporuca sa stupnovity diagnosticky proces, na za-
tiatku ktorého jednoduché neinvazivne nastroje dopifiaji
zloZitejSie zobrazovacie a invazivne diagnostické metody
(obrazok 1) (2). Na vyslovenie podozrenia na PAH Casto-
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krat staci klinické vysetrenie v ambulancii praktického
lekdra a rutinné a univerzalne dostupné vysetrovacie
metody, ako su elektrokardiogram (EKG), rontgenogram
(RTG) hrudnika a stanovenie natriuretickych peptidov.

Cielom tohto ¢lanku nie je podrobne opisat” diag-
nostiku a diferencidlnu diagnostiku PAH, ale poskytnut
struény a prakticky navod na identifikaciu pacientov
s podozrenim na PAH. Tychto pacientov je potrebné
odoslat do Specializovaného centra, kde sa zvazi rea-
lizacia celého suboru vysSetreni, ktorymi sa podozrenie
na PAH potvrdi a zacne sa vcasna liecba.

Podozrivé priznaky a znaky

Sposobov, ako sa méze odhalit’ PAH, je niekolko.
Klasicka cesta, ked méa pacient priznaky a znaky, ktoré
ho privedld na vysetrenie, ostava dlhd a oneskorena (1).
Priznaky su nespecifické a zamenitelné s prejavmi inych



ochoreni. Najcastejsie sa vyskytuje dychavica, spociatku
pri velkej zatazi, neskér pri mensej, dokonca v pokoji.
Pri podrobnejSom rozbore anamnézy sa nezriedka zis-
ti, Zze tazkosti siahaju daleko do minulosti — chory uz
od detského veku nevladze vykonavat fyzickd aktivitu
zaroven s rovesnikmi, napriklad zaostava pri turistike
alebo Sporte. Medzi dalSie prejavy patria nevykonnost,
Unavnost, rychle vylerpanie sa Ci celkova slabost. Pa-
cienti uvadzaju aj kasel, hemoptyzu, synkopy pri fyzickej
zatazi, bendopneu (dyspnoe pri zohybani sa) ¢i narast
hmotnosti v dosledku retencie tekutin (2). ZriedkavejSie
sU impulzom pre vysetrenie dysfénia pri Utlaku lavého
rekurentného nervu dilatovanou plucnicou, ndmahové
bolesti na hrudniku v doésledku dynamickej kompresie
hlavného kmena lavej koronarnej tepny ¢i recidivujuce
infekcie dolnych dychacich ciest. Paroxyzmalne tachy-
kardie spdsobuju palpitacie s nahlym zhorsenim celko-
vého stavu. Priznaky sa mézu lubovolne kombinovat.
Z&kladné prejavy u novodiagnostikovanych pacientov
s idiopatickou PAH z nasho centra uvadza obrazok 2.

Pri prekapilarnych formach PH sa na rozdiel od PH
sprevadzajucej ochorenia lavého srdca nevyskytuje noc¢na
dychavica, ortopnoe a rachotky na pltcach.

Druhou cestou, ako sa odhali PAH, je cielené vy-
Setrenie pacientov v rizikovych skupinach. S rozvojom
patologickych zmien arteriol s rovnakym histologickym
obrazom, ako ma idiopatickd PAH, sa spajaju vrodené
chyby srdca s lavo-pravym skratom, ochorenia spojiva,
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najma systémova skleréza (sklerodermia), portalna hy-
pertenzia, infekcia virusom humanneho imunodeficitu
(HIV) a niektoré parazitdrne ochorenia (schistozomiaza).
V tychto pripadoch sa pri relevantnych tazkostiach
odporuca cielené skriningové vysetrenie zamerané na
PH. Aktivny pristup sa odporica najma u 0sob so sys-
témovou sklerézou (1). Pri rozbore osobnej anamnézy
sa mOze zistit, Ze pacient bol v detskom veku sledovany
pre srdcovy Selest, Co upozorni na pritomnost” moznej
vrodenej chyby srdca. Cielene patrame po prekonanej
trombdze hlbokého Zilového systému dolnych koncatin,
infekcii HIV, pritomnosti reumatickych ochoreni, ocho-
reni pluc, expozicii toxickym latkam, uzivani anorektik,
antidepresiv, abuze povzbudzujucich latok. Vzhladom na
mozny hereditarny charakter je potrebné pytat sa na
vyskyt samotnej PAH, ale aj v€asnych Umrti na zlyhanie
srdca najma v mladSom veku v pokrvnom pribuzenstve.
Na chronickd tromboembolickd PH treba mysliet' u pa-
cientov, ktori maju relevantné tazkosti a prekonali akitnu
embdliu do plucnice. A napokon, podozrenie na PAH sa
moze vyslovit” pri ndhodnych suspektnych nalezoch pri
vySetreni z inych dévodov, napriklad v rdmci preventiv-
neho alebo predoperacného vysetrenia (2).

Pri fyzikdlnom vysetreni pacientov s PH sa vyskytuju
tri skupiny znakov: prejavy samotnej PH, zlyhavania PK
a nakoniec znaky pridruzenych ochoreni, ktoré sa asociuju
s PH. Samotna PH sa prejavi akcentaciou druhej ozvy
nad plucnicou. Méze byt pritomny diastolicky Selest pri

dysfénia

nahodny echokardiograficky nélez

Obrazok 2 Hlavny priznak u 72 pacientov s novodiagnostikovanou idiopatickou plticnou artériovou hypertenziou
z Centra pre pltcnu artériova hypertenziu Narodného ustavu srdcovych a cievnych choréb v Bratislave
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pltcnicovej regurgitacii. K prejavom zlyhavania PK patria
kardialne nalezy (galopovy rytmus, systolicky Selest pri
sekundarnej trikuspidalnej regurgitacii, dilatacia srdca),
obraz nizkeho minutového objemu (hypotenzia, tachy-
kardia, cyandza, studeny pot) a velkoobehovej kongescie
(zvySena napln jugularnych zil, hepatomegalia, hepato-
-jugularny reflux, symetricky opuch dolnych koncatin
(DK), oslabenie oziev pri auskultacii srdca, pleuralny
vypotok, ascites). Za tretiu skupinu nalezov zodpovedaju
pridruzené ochorenia. Na reumatické choroby, najma
systémovu sklerdézu, upozorni Raynaudov fenomén,
sklerdza koze, teleangiektazie, digitélne ulceracie, skle-
rodaktylia. Pri Eisenmengerovom syndrome sa zistuje
cyanéza a palickovité prsty, pri hepatopatii a portalnej
hypertenzii pavucikovité névy, palmarny erytém ¢i caput
medusae. Fyzikalne vysetrenie odhali aj nalezy, ktoré
nasmeruju diagnostiku na iné skupiny PH, nez je PAH.
Maloobehova staza a Selesty pochadzajice z mitralnej,
respektive aortalnej chlopne, zasa poukazuju na to, ze

PH ma poévod v lavom srdci. Obraz emfyzému pluc,
obstrukcny auskultacny nalez ¢i charakteristické kre-
pitacie na plucach svedcCia pre obstrukcné, respektive
intersticialne ochorenie pltc (1).

Podozrivy elektrokardiogram

Elektrokardiografia mé v diagnostike PH vyznamné
miesto. Nalez zmien, ktoré podporuju elektrickd ,do-
minanciu” pravostrannych srdcovych oddielov, moze
vzbudit podozrenie na PAH u pacientov s nevysvetlenou
namahovou dychavicou. Pritomné byvaju prejavy hyper-
trofie PK a dilatacie pravej predsiene, ako je napriklad
P pulmonale, sklon elektrickej osi doprava, obraz hy-
pertrofie a pretazenia PK, blokdda pravého Tawarovho
ramienka a depresia segmentu ST v zvodoch Il, lll a aVF
(obrazok 3a). Niekedy sa mézu chybne povazovat za
obraz anterolateralnej ischémie (obrazok 3b).
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Obrazok 3a Hypertrofia pravej komory pri pltucnej artériovej hypertenzii

| avR

—l.. tave

Iv lva

lv2 Ivs

i L\A_/L»—«J‘,/\.,

Obrazok 3b Pretazenie pravej komory pri plicnej artériovej hypertenzii
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Vyskyt tychto prejavov stlpa so zavaznostou PH.
Uvedené néalezy maju pomerne vysoku Specificitu pre
stredne vyznamnu prekapildrnu PH, no nizku senzitivitu
(6). Ich absencia preto tlakové pretazenie PK a PAH
nevylucuje. Na druhej strane, normalne EKG v kom-
binacii s fyziologickymi hodnotami biomarkerov (BNP,
respektive NT-proBNP) sa u pacientov poukézanych pre
suponovanu PH alebo s rizikom PH (napriklad po akutnej
pltcnej embdlii) spajaju s nizkou pravdepodobnostou
PH (7, 8). Pritomnost’ fibrilacie predsieni pri absencii
systolickej dysfunkcie LK a vyznamnej chlopnovej chy-
by poukazuje na moznu diastolicki dysfunkciu LK ako
pri¢inu PH (1). Typické EKG abnormality svedciace pre
PAH zhffa tabulka 3.

Tieto elektrokardiografické nalezy su patologické
a nemali by sa zanedbat. Obraz hypertrofie PK aj blokady
pravého ramienka sa totiz aj vo vSeobecnej populacii
spajaju so zvySenou mortalitou (9, 10).

Podozrivy rontgenogram hrudnika

Daléim jednoduchym vysetrenim, ktoré je k dispozicii
aj lekarovi primarnej starostlivosti, je RTG hrudnika (ob-
razok 4). Medzi typické znaky, ktoré mézu poukazovat
na prekapilarnu PH, patria dilatacia truncus intermedius
pravej pltucnice (> 15 mm u Zien a > 16 mm u muzov).
Byva pritomné oslabenie (tzv. pruning) periférnej cievnej
kresby. Charakteristickym nalezom je dilatacia srdcového
tiena doprava pri zvacseni pravej predsiene. Na zado-
-prednej snimke hrudnika dilatacia PK nie je zrejma.

Obrazok 4 Typicky RTG obraz pltcnej hypertenzie
A - pltcna artériova hypertenzia, B — PH pri zlyhavani lavej komory, C — PH pri plucnej fibréze
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Tabulka 3 Typické elektrokardiografické abnormality
u pacientov s PH (1)

Typické elektrokardiografické abnormality u pacientov s PH

« P pulmonale (P > 0,25 mV v zvode II)

« sklon elektrickej osi doprava (os QRS > 90 stuprnov alebo
neurcitelna)

« hypertrofia PK (R/S > 1,s R > 0,5mV vo V1; Rvo V1 + Svo V5
> 1mV)

 blokada pravého ramienka — Uplna alebo nelplna (konfiguracia
gR alebo rSR vo V1)

« pretazenie PK (depresia segmentu ST alebo inverzia viny
T v pravych prekordialnych (V1 — 4) a spodnych (II, lll, aVF)
zvodoch

. prediienie intervalu QTc (nespecifické)

PH — plucna hypertenzia, PK — prava komora

V pokrocilejSich pripadoch méze byt pritomné celkové
rozsirenie srdcového tiena, ako aj obliteracia retroster-
nalneho volného priestoru na bocnej snimke hrudnika.
RTG snimka hrudnika ma vysoku senzitivitu a Specificitu
pri detekcii PH, normalny obraz viak PH nevylucuje, a to
najma u pacientov s miernejSou formou. Pre zlyhavanie
PK mdze sveddit' fluidothorax. Okrem samotnej PH méze
RTG hrudnika poukazat na iné priciny, ako je emfyzém,
intersticialne postihnutie pluc, deformity hrudnej steny
a postihnutia lavostrannych srdcovych oddielov (11). Pri
CTEPH sa mézu niekedy zistit’ oblasti oligémie, zhrubnutia

pleury a jazvy (12).

RTG hrudnika je v Case stanovenia diagnozy pato-
logicky u 90 % pacientov s idiopatickou PAH (13), no
zavaznost’ a pokrocilost' PAH nekoreluje s rozsahom ab-
normalit na RTG hrudnika. Najvyznamnejsie patologické
nalezy na RTG hrudnika zhffa tabulka 4.
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Tabulka 4 Najvyznamnejsie patologické nalezy na RTG hrudnika v suvislosti s plicnou hypertenziou (upravené podla 1)

Znaky PH a suvisiacich abnormalit

Znaky postihnutia lavého srdca a pltcnej kongescie  Znaky ochorenia pltc

« dilatacia srdcového tiena doprava « zvySena cievna napln hilov + splostenie branice (CHOCHP, emfyzém)

« dilatacia plucnice a pravého truncus « zhrubnutie interlobularnych sept (Kerleyho  « zvySena transparencia (CHOCHP,
intermedius linie B) emfyzém)

« oslabenie periférnej cievnej kresby « dilatacia lavej predsiene « strata plicneho objemu

« flaskovity tvar srdcového tiena - dilatacia lavej komory

+ pleurdlny vypotok

« retikularne opacifikacie (fibréza)

PH — plucna hypertenzia, CHOCHP — chronicka obstrukéna choroba plic

Podozrivy echokardiogram

Rozhodujtci vyznam pre dalie prehibenie podozrenia
na PH/PAH mé& echokardiografia. Jej hlavnou ulohou
je stanovenie pravdepodobnosti, nie potvrdenie pri-
tomnosti PH (1). Zakladom odhadu tlaku v pltUcnici je
meranie rychlosti gradientu trikuspidalnej regurgitacie
pri dopplerovskom vysetreni a posudenie nepriamych

ukazovatelov tlaku v pravej predsieni. Vrcholova rychlost

regurgitacnej trysky odradza rozdiel systolického tlaku
v PK a tlaku v pravej predsieni (obrazok 5).

K tomuto gradientu je nevyhnutné pripocitat tlak
v pravej predsieni, ktory nemusi byt zanedbatelny.
Odhaduje sa podla klinickych znakov (napriklad napln
jugularnych zil, hepatomegalia) a sonograficky uréené-

ho priemeru a respiracnej variability dolnej dutej Zily.
Vysledkom suctu je odhadovany systolicky tlak v PK,
respektive v plucnici.

Posudzovanie pritomnosti PH podla rychlosti tri-
kuspidalnej regurgitacnej trysky naraza na viaceré Uska-
lia. Echokardiografia je v absencii stendzy plucnicovej
chlopne schopna relativne presne odhadnut systolicky
tlak v pltcnici, nie vsak stredny, ktory je diagnostickym
kritériom PH. Samotné hodnotenie gradientu méze byt
ovplyvnené nedostatocnou kvalitou obrazu a nizkym
stupnom trikuspidalnej regurgitacie (tabulka 5).

Napriek tomu, ze podla novsej definicie sa hodnota
stredného tlaku v plucnici potrebnd na diagnézu PH
znizila z 25 na 21 mmHg, tradi¢né hodnoty vrcholovej
rychlosti regurgitacnej trysky ostavaju v platnosti (2).

v 5.69 m/fs
p 129.32 mmHg

Obrazok 5 Obraz pokrocilej plticnej artériovej hypertenzie. A. Dilatacia pravej komory a pravej predsiene, utlacena
lava komora a lava predsien. B. Extrémne vysoky transtrikuspidalny systolicky gradient
PK — prava komora, PP — prava predsien, LK — lava komora, LP — [ava predsien
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Vrcholovy gradient v Statistickom meradle sice kore-
luje so systolickym tlakom v plucnici, meranie méa vsak
pomerne Siroky rozptyl a u individudlneho pacienta
nemusi byt spolahlivé (14). Pri systolickej dysfunkcii
PK mdze navyse v pokrocilejSich fazach ochorenia tlak
v plucnici dokonca klesat, ¢o vedie k faloSnému pod-
hodnoteniu pravdepodobnosti PH. Preto treba PH pri
echokardiografii posudzovat’ v kontexte parametrov
funkcie PK a presne Specifikovanych nepriamych znakov
(tabul'ka 6).

Vzhladom na uvedené limitacie echokardiografie
na zaver vysSetrenia konstatujeme pravdepodobnost
PH, ktora sa pri zohladneni klinickych tazkosti pacienta
moze stat’ najvyznamnejsim faktorom pri rozhodovani
o pravostrannej katetrizacii.

Okrem stanovenia pravdepodobnosti PH méoze
echokardiografia odhalit’ niektoré priciny a asociované
stavy: diastolicku alebo systolickd dysfunkciu LK, vrodené
intrakardialne skraty, vyznamné chlopnové chyby lavého
srdca, perikardidlnu konstrikciu. Moze tiez poskytnut
dolezité prognostické informaécie, ktoré sa prevazne
spajaju so systolickou funkciou PK (1).

Viaceré echokardiografické ukazovatele, ktoré hod-
notime ako nepriame znaky PH, v skutocnosti odrazaju
funkciu PK (tvar LK, plocha pravej predsiene, pomer
bazélnych diametrov komoér a dalsie), nie pritomnost
samotnej PH. V praxi sa preto Casto stretdvane s opac-
nym problémom: zistit, ¢i pricinou nalezu dilatacie a dys-
funkcie PK je PH, alebo naopak porucha kontraktility,
objemové pretazenie PK ¢i ina etioldgia.

Dalsie podozrivé nalezy

Koncentracie natriuretickych peptidov — natriuretic-
kého peptidu typu B (BNP) a NT- fragmentu natriure-
tického propeptidu typu B (NT-proBNP) — sa zvysuju
v ramci reakcie na napatie alebo pretazenie steny
komor. Predstavuju vynikajluce nespecifické markery
komorovej dysfunkcie. Pri PAH ich zvySené hodnoty
koreluju s vyssim strednym tlakom v plucnici, tlakom
v pravej predsieni a nizkym minUtovym objemom (15).
Elevacia tychto peptidov moze teda najmé u mladsich
0s6b s dychavicou v pripade vylicenia inej, zjavnej
priciny, upozornit na moznost PAH. Pri vySetreniach
sa moOzu tiez zistit' polyglobulia, abnormality krvnych
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plynov (hyposaturacia, hypoxémia, lahka hypokapnia) Ci
znizena difuzna kapacita pltc pre oxid uholnaty, ktora
nezodpovedd zdvaznosti ventilacnej poruchy.

Co dalej?

Hlavnym cielom uvedenych inicidlnych vysetreni je
rozhodnut, ¢i ma pacient podstupit’ pravostrannu ka-
tetrizaciu — ,Krok 5" (obrazok 1). KedZe ide o invazivne
vysetrenie, ktoré sa moze spéjat’ s komplikaciami a z via-
cerych dévodov nie je mozné ani prinosné katetrizacne
vySetrit’ vSetkych pacientov s podozrenim na PH, je uz
v tejto ,predkatetrizacnej” faze dolezité odhalit osoby,
ktoré maju s vysokou pravdepodobnostou iny typ PH,
nez je PAH, respektive tromboembolickd PH. V tychto
pripadoch nie je rutinne indikovana Specifickd farma-
koterapia PH a potrebné je liecit’ jej zakladnu pricinu.
Su to napriklad pacienti s ochorenim pluc (napriklad
chronickéd obstrukénad choroba pluc, fibréza pluc), ktori
maju tazky stupen obstrukcie alebo restrikcie. Hlavny
mechanizmus vzniku PH u nich predstavuje alveolarna
hypoxia (skupina Ill PH — tabulka 1). Pre tato skupinu
PH sveddi napriklad tazka restrikéna alebo obstrukéna
ventilacnd porucha, nalez vyznamnych intersticiadlnych
zmien pldc pri vysokorozliSovacej pocitacovej tomografii
a vyrazna respiracna insuficiencia. Velmi rozsirena je tiez
PH skupiny Il — pri postihnuti lavého srdca. Systolicka
dysfunkcia LK a vyznamné chlopriové chyby lavého srdca
sa odhalia pomerne jednoducho. Naroc¢nejsie je identi-
fikovat’ diastolicku dysfunkciu LK ako pric¢inu PH, kedy
PH predstavuje sucast’ syndrému srdcového zlyhavania
so zachovanou ejekénou frakciou LK. Na tato moz-
nost’ upozorni vyssi vek, artériovd hypertenzia, obezita,

Tabulka5 Zhodnotenie pravdepodobnosti pltcnej hyper-
tenzie pri dobrej systolickej funkcii l'avej komory

Vrcholova rychlost Pritomnost  Echokardiograficka
trikuspidalnej regurgitacie doplnkovych  pravdepodobnost
(m/s) znakov PH  plucnej hypertenzie
< 2,8 alebo nemeratelné nie nizka
2,8 < alebo nemeratelna ano
stredne vysoka
29-34 nie
29-34 ano vysoka
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Tabulka 6 Doplnkové echokardiografické znaky poukazujice na PH, respektive PAH (1, 2)

A: Komory B: Plticnica

C: Dolna duta zila a PP

« pomer bazalneho diametra, respektive  « dopplerovsky akceleraény cas vo
vytokovom trakte PK < 105 m/s alebo
mezosystolicky zarez

plochy PK a LK > 1,0

« diameter DDZ > 21 mm so znizenym
inspiracnym kolapsom (< 50 % pri hlbokom
nadychu alebo < 20 % pri pokojnom nadychu)

« splostenie IVS (index excentricity LK > 1,1 < vcasna diastolicka rychlost pulmonalnej
regurgitacie > 2,2 m/s

v systole alebo diastole)

* plocha PP (na konci systoly) > 18 cm?

« TAPSE/sPAP « diameter AP > diameter korena aorty

< 0,55 mm/mm Hg « diameter AP > 25 mm

AP — plucnica, DDZ - dolna duta zila, IVS — interventrikularne septum, LK — lava komora, PK — prava komora, PP — prava predsien, sPAP —
systolicky tlak v pltUcnici, TAPSE — amplitida systolického pohybu trikuspidalneho prstenca

dyslipidémia, porucha glukézovej tolerancie, fibrilacia
predsieni, zname organické postihnutie srdca, hypertrofia
LK, dilatacia lavej predsiene, echokardiografické znaky
diastolickej dysfunkcie LK, obraz stdzy v malom obehu
a dalsie nalezy (1).

Samotna katetrizacia neurci etiologiu prekapilarnej
PH. Pacient musi nasledne podstupit dalSie zobrazovacie
vySetrenia srdca, plic a plucneho rieciska, portalneho
systému, laboratérne a funkcné vySetrenia s cielom
presnej etiologickej a funkcnej klasifikacie PH/PAH
a zhodnotenia progndzy.

Zaver

PAH sa nadalej vyznacuje vaznou prognoézou. Vcasné
stanovenie diagnézy méa klucovu ulohu v priaznivom
ovplyvneni osudu pacienta. Zriedkavy vyskyt ochorenia
a nespecifickost’ klinickych prejavov, ktoré si kompa-
tibilné aj s inymi, castejSimi ochoreniami, spdsobuju,
Ze stanovenie spravnej diagndzy sa aj v dnesnej dobe
oneskoruje. Urcenie spravnej diagndzy je klucové pre
volbu najvhodnejsej terapie a vyzaduje si komplexny
vysetrovaci algoritmus. Konecné slovo si stale zachovava
pravostranna katetrizacia. Diagndéza PAH sa stanovuje
per exclusionem a potrebné su viaceré dopliujice
vysetrenia. Vzhladom na vzacny vyskyt a zlozitl a sys-
tematickd diagnostiku si pacienti vyzaduju manazment
v $pecializovanom centre.

Pacient s PAH sa stazuje predovsetkym na dychavicu
pri namahe, celkovu slabost, adynamiu. Tieto tazkosti
byvaju pritomné casto od mladého veku a chory ich
moze pripisovat inym okolnostiam, napriklad pribratiu
na telesnej hmotnosti ¢i dekondicii. No¢na dychavica
zvycajne absentuje. Zakladné zobrazovacie a labora-
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torne vysSetrenia nemusia priniest’ ziadne vyznamné

patologické nélezy. Tito pacienti sU ¢asto poukazovani

pneumolodgovi, kde sa zisti mierna ventila¢nad porucha.

Symptdmy pretrvavaju napriek beznej pneumologic-

kej liecbe. V pokrocilejsich stadiach dominuju prejavy

velkoobehovej kongescie s opuchmi dolnych koncatin,
ascitom a kachektizaciou.

Na PAH (respektive CTEPH) je preto potrebné
mysliet u pacientov bez ohladu na vek a pohlavie
predovsetkym s nasledovnymi charakteristikami:

e pritomnost” uvedenych symptémov a vyliucené
vyznamné extrakardidlne ochorenie (anémia, ocho-
renie Stitnej zlazy a podobne), vylicené vyznamné
postihnutie lavostrannych srdcovych oddielov (na-
priklad systolickd dysfunkcia, vyznamna chlopriova
chyba lavého srdca a podobne), vyliéené vyznamné
postihnutie plic, respektive je diskrepancia medzi
intenzitou subjektivnych tazkosti a stupfiom venti-
lacnej poruchy, respektive neproporéne nizka difizna
kapacita pre oxid uholnaty k stupnu ventilacnej
poruchy, a to najma v pripadoch, kedy tazkosti
pretrvavaju napriek beznej kardiologickej alebo
pneumologickej liecbe;

» ochorenie, ktoré sa moze asociovat s PAH (napriklad
vrodend chyba srdca, ochorenie spojiva, portalna
hypertenzia, rodinnd anamnéza PAH, anamnéza ve-
ndznej trombodzy alebo trombofilny stav);

» EKG obraz hypertrofie, pretazenia PK alebo blokady
pravého ramienka;

» RTG obraz dilatacie pravej predsiene a plucnicového
oblucika;

- echokardiograficky obraz PH, dilatacie alebo dysfunk-
cie PK alebo dilatacia pravej predsiene pri absencii
vyznamnej dysfunkcie LK a lavostrannej chlopriovej
chyby.



Takito pacienti si zasluhuju zamyslenie, podrobné
a opakované klinické vySetrenie, zhodnotenie EKG, RTG
hrudnika a poukézanie kardiolégovi s cielenou otazkou
patrania po PAH. Cielom tejto fazy diagnostického
procesu je odoslat’ pacienta do Specializovaného centra
s Uvahou o pravostrannej katetrizacii a doplnujucich
vysetreniach.

Poznamka: Narodny Ustav srdcovych a cievnych chorob
v Bratislave, a. s., je sicastou siete European Reference
Network Respiratory Diseases — Pulmonary Arterial Hy-
pertension (ERN LUNG).
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