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Souhrn: Plicni arteridlni hypertenze (PAH) ma multifaktoridlni pficiny. Patogenetickymi mechanizmy, které se podileji na jejim
rozvoji, jsou vazokonstrikce, cévni remodelace a trombdzy in situ. Urceni spravné diagnézy a etiologie PAH je zdsadni pro sprav-
né vedeni [é¢by. Zavedenim prostacyklinu do 1é¢by idiopatické plicni hypertenze (IPAH) v poslednich letech doslo k vyraznému
zlep$eni progndzy nemocnych tzv. primarni plicni hypertenzi. Tato 1é¢ba zlepsuje toleranci fyzické zatéze. hemodynamiku i pre-
zivani. Vedle farmakologické 1é¢by se v poslednich dvaceti lety pro nemocné s PAH rozvijeji také interven¢ni a chirurgické po-
stupy - perkutdnni balonkovd atridlni septostomie, transplantace plic, pfipadné transplantace srdce - plice. Plicni endarterekto-
mie se stala akceptovanym vykonem u nemocnych s chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi (CTEPH). Klic¢ovou roli
pro spravny vybér nemocnych k této operaci hraje stanoveni diagnézy a klasifikace typu postizeni plicnich tepen pomoci plicni
angiografie. Zatim bylo na svété provedeno necelych 3 000 téchto vykonti. Od zaf{ roku 2004 prodélalo tuto operaci (viibec po-
prvé provedenou v Ceské republice) na Klinice kardiovaskularni chirurgie VEN Praha Gspésné uz celkem 17 nemocnych. Ka-
zuistiky dvou prvnich nemocnych byly zvefejnény v ¢asopise Cor et Vasa.

Kli¢ova slova: chronickd tromboembolickd plicni hypertenze - plicni endarterektomie

New possibilities in the treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension

Summary: Pulmonary arterial hypertension (PAH) has a multifactorial pathobiology. Vasoconstriction, remodeling of the
pulmonary vessel wall, and thrombosis contribute to increased pulmonary vascular resistance in PAH. Prostanoids have played
a prominent role in the treatment of PAH. They improves exercise capacity, hemodynamics, and survival in patients with idio-
pathic pulmonary arterial hypertension (IPAH). Several interventional and surgical approaches are available for treatment of
PAH - atrial septostomy, lung or heart-lung transplantation. Pulmonary endarterectomy is the accepted method of treatment
for patients with chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH). Establishing the diagnosis and the classification
of the type of lesions by pulmonary angiography is crucial for optimal patients selection. Fewer then 3,000 PEA operations ha-
ve been performed worldwide, although it is potentially curative treatment option patients with CTEPH. Pulmonary endarte-
rectomy have been performed successfully in the Czech Republic in the Clinic of Cardiovascular Surgery at the General Teaching
Hospital in Prague in September 2004.

Key words: chronic tromboembolic pulmonary hypertension - pulmonary endarterectomy
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Chronicka tromboembolicka plic-
ni hypertenze (CTEPH) je ¢asto pod-
hodnocené onemocnéni, jehoz sku-
te¢nd incidence je vy$$i nez se obvyk-
le uvadi. Odhaduje se, ze az u 70 %
nemocnych, ktefi prodélali akutni
embolizaci do plic, neni tato klinic-
ka diagnéza stanovena [1]. To je da-
no tim, ze fada téchto nemocnych
uvadi jako hlavni pfiznak pouze

nespecifickou dusnost a pripadné
tnavu. V diferencilni diagnostice je
nutné ji odlisit od jinych pficin plic-
ni arteridlni hypertenze (viz tab. 1).
CTEPH je charakterizovana intralu-
mindrné organizovanymi tromby, fi-
bréznimi stendézami a uplnymi uza-
véry jednotlivych vétvi plicnice. Ty
jsou pri¢inou nartstajicich tlaka
v plicnici a zvySeni plicni cévni resis-

tence, coz postupné vede k progre-
sivhimu pravostrannému  selhdni.
K rozvoji CTEPH dochazi pouze
u 0,1-0,5 % pacientt, ktefi prezili
plicni embolii [2]. Jedna z teorii vy-
svétluje vznik tohoto postizeni ne-
dostate¢nou spontanni fibrinolyzou
plicnich embold. Hyperkoagula¢ni
stav lze identifikovat pouze u malé-
ho poctu pripadi [3,4].
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Obr. 1, 2. EKG nemocnych pred provedenim plicni endarterektomie. Jsou patrny vSechny znamky hy-

pertrofie a zatéZze pravé komory.
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Obr. 3, 4. EKG nemocnych meésic po provedeni PEA. Ustup znamek zatéZe i hypertrofie pravé komory.

Klinicky obraz

Zakladnimi pfiznaky jsou zejména
nartstajici dusnost a pokles funkéni
zdatnosti. Neprili§ ¢asto se objevuje
anginézni bolest, pri¢inou je ische-
mie hypertrofické pravé komory
a dilatace plicnice. Pomérné ziidka
se objevuje hemoptyza. Pii rozvoji
pravostranné dekompenzace je moz-
né vidét i hmatat pulzaci v prekordiu
pod meéikem a slySime akcentaci
II. ozvy nad plicnici, pfipadné roz-
$tép II. ozvy nad plicnici. Pokud do-
jde k dilataci kmene plicnice a re-
gurgitaci krevniho proudu do pravé
komory, projevi se to diastolickym
Selestem (Selest Grahama Steela). Pri
selhavani pravé komory se objevuji
otoky dolnich koncetin, zvétSena

meéstnava jatra, je zvysena zilni napln
krénich zil a objevuje se hepatojugu-
larni reflux.

Diagnostika CTEPH

Anamnéza a fyzikdlni vysetieni mutize
upozornit na zatéz nebo selhavani
pravé komory. Vétsina nemocnych
prichdzi pro postupné narustajici
dusnost, tinavnost a nevykonnost.
Nékeeri z nich jiz udavaji v anamné-
ze prodélanou trombdzu zil dolnich
koncetin s naslednou embolizaci do
plic. Pokud embolizace do plic pro-
béhla skryté, je na sukcesivni embo-
lizaci s naslednou plicni hypertenzi
pomysleno malokdy. Rentgenové vy-
setfeni pomaha pfi diferencidlni dia-
gnéze PAH a usnadnuje interpretaci

dalsich vysetfeni (napf. scintigrafie
plic). U plicni hypertenze dochdzi
k rozsifeni centralnich kment plicni-
ce. Sitka truncus intermedius vice
nez 17 mm u muz a vice neZ 15 mm
u zen prispivd k diagnéze plicni hy-
pertenze. Dtllezitéjsi nez jednorazo-
vé méfeni Sifky trunku je jeho sledo-
vani. Pokud dojde k rozsifeni 0 3 mm
a vice, je pravdépodobné, Ze stiedni
tlak v a. pulmonalis je vyssi nez
30 mm Hg [5,6]. EKG znamky vy-
znamné plicni hypertenze stoji na
kritériich hypertrofie a pfipadné
i zatéze pravé komory. Nejcastéjsi
EKG kritéria znakt hypertrofie PK
uvadi tab. 2. Hypertrofie PK a devia-
ce osy doprava je nalézano az u 89 %
téchto nemocnych a muze byt prv-
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Tab. 1. Déleni plicnich hypertenzi. Tab. 2. EKG znamky hyper-

. . trofie a zatéZe pravé komor
1. Plicni arteriilni hypertenze P y

1.1. Idiopatickd plicni arteridlni hypertenze

1.2 Asociovand vaskulitidami, vrozenymi levo-pravymi zkraty, portdlni hyper-
tenzi, HIV infekci, abizem drog a toxickych latek (anorektika, amfetamin,
metamfetamin, L-tryptofan, kokain, nékterd chemoterapeutika)

1.3 Perzistujici hypertenze novorozencti

1. elektricka osa > nez 90 st.

2. ptitomnost S; S;S;; a Py > 2,5 mm
3.R/QaVR > 1

4. rsR’y; Ry R/Sys < 1, R/Sy; 211

S. prechodna zéna ve V;

2. Plicni venézni hypertenze
2.1. Onemocnéni myokardu levého srdce

2.2. Onemocnéni chlopni levého srdce funkee PK jsou v klinicke praxt pro

2.3. Utlak plicnich zil (fibrotizujici mediastinitida, lymfadenomegalie, tumory)

—— WWW.VNitrnilekarstvi.cz

2.4. Plicni venookluzivni choroba
3. Hypoxicka plicni hypertenze

3.2. Intersticialni plicni procesy
3.3. Obstrukéni spankova apnoe

3.5. Chronicka vyskova hypoxie
3.6 Alveolokapilarni dysplazie

- Plicni embolie
- Trombdza in situ
- Srpkovitd anémie

3.1. Chronicka obstrukéni plicni nemoc

3.4. Chronicka alveolani hypoventilace u zdravych plic (poruchy regulace dychdni)

4. Tromboticka nebo embolicka plicni hypertenze
4.1. Tromboembolicka obstrukce proximalnich plicnich tepen
4.2. Obstrukce distilnich plicnich tepen

5. Plicni hypertenze pfi pfimém postiZzeni plicni vaskulatury
5.1. Zanédivé postizeni (schistozomidza, sarkoid6za)
5.2. Plicni kapildrni hemangiomatéza

nim signdlem, Ze se u nemocného
jedna o PAH [7]. Vyvoj EKG zmén
pred a po prodélané PE u nasich
dvou nemocnych, ukazuji obr. 1-4.

Zakladni metody v diagnostickém
algoritmu predstavuji echokardiogra-
fie, plicni scintigrafie a pravostranna
katetrizace.

Echokardiografie je u nemocnych
s chronickou plicni hypertenzi klico-
vym neinvazivnim vysetfenim, proto
je jeji metodika rozvedena podrobné-
ji. Echokardiografie inicidlné umoz-
nuje odlisit jedince, u kterych je s vy-
sokou pravdépodobnosti pfitomna
plicni venézni hypertenze, dfive na-
zyvand postkapilarni (tézka dys-
funkce levé komory, pokrocila stadia
chlopennich vad levého srdce) ¢i
plicni hypertenze v dusledku vroze-
né zkratové vady. Nasledny diagnos-
ticky postup se pak lisi od pacientt
s prekapilarni plicni hypertenzi nej-
rtiznéjsi etiologie. Echokardiogra-

fické hodnoceni pravého srdce pri-
nasi informace o velikosti a funkci
pravostrannych oddila, predevSim
PK, o vyznamnosti pulmondlni a tri-
kuspidalni regurgitace a umozriuje
se s pomérné vysokou presnosti vy-
jadrit k tlakovym pomértim v plicni-
ci a v pravé sini [8,9,10]. Chronickd
plicni hypertenze vede k dilataci pra-
vostrannych oddild, hypertrofii PK,
snizeni systolické funkce PK a poru-
$e jejiho plnéni. Za dilataci PK je po-
vazovan jeji konecny diastolicky roz-
mér v parasternalni projekci veétsi
nez 30 mm, resp. zaujima vice nez
polovinu diastolického rozmeéru levé
komory. V apikdlni projekci svédci
pro zvétSeni pravostrannych oddila
pomér jejich konecnych diasto-
lickych rozmért vaci levostrannym
nad 0,6. Tloustku stény PK hodnoti-
me v subkostalni projekci, hypertro-
fie PK je definovdna hodnotou vice
nez 5 mm. K posouzeni systolické

jednoduchost nejcastéji pouzivany
dva piistupy. V apikalni projekci lze
pomoci jednorozmérné echokar-
diografie mérit exkurzi roviny tri-
kuspidalniho anulu béhem systoly
(TAPSE - tricuspid annular plane
systolic excursion), s normdlnimi
hodnotami nad 20 mm, tézka systo-
lickd dysfunkce PK je pfitomna pfi
hodnotach pod 15 mm [11]. Druhou
moznosti je posouzeni procentudlni
zmény plochy PK v priibéhu srdecni-
ho cyklu. Jednd se vlastné o plani-
metrickou obdobu méfeni ejekéni
frakce. Pro snizeni systolické funkce
PK svédéi hodnoty mensi nez 40 az
45 % [10]. Chronické tlakové pretize-
ni PK vede k oplosténi mezikomoro-
vé prepazky, které je pii cisté tlako-
vém pretizeni charaketeristicky pfi-
tomno jak v systole, tak i v diastole.
Tuto distorzi
septa, kterd vede k typickému obra-
zu levé komory do varu pismene
D (tzv. D-shape) 1ze hodnotit pomo-
ci indexu excentricity v parasternalni
projekei na kratkou osu (obr. 5). Jed-
nd se o pomér dvou pri¢nych rozmé-
rlt levé komory. Za normalnich pod-
minek ma levd komora kruhovity
prufez a hodnota indexu je 1,0.
U pretizeni PK dochazi v diisledku
oplosténi pohybu mezikomorového
septa k jeho zméné [10]. Alterace
geometrie levé komory vede pravidel-
né k poruse jeji diastolické funkee,
kterou posuzujeme pomoci dopple-
rovské echokardiografie s hodnoce-
nim transmitrdlniho pratoku a toku
v plicnich zilach. Obdobné posuzu-
jeme i diastolickou funkei PK s mé-

mezikomorového

fenim parametrt transtrikuspidélni-
ho pratoku a proudéni jaternich zil.
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Obr. 5. Oplosténi mezikomorové
prepazky (Sipky) v disledku
chronického tlakového pretiZzeni
pravé komory (PK) vedouci k ty-
pickému tvaru levé komory (LK)
do podoby pismene D.

Obr. 7. Kontinudlné dopplerovsky
zaznam trikuspidalni regurgitace,
vrcholovy gradient (85 mm Hg)
svédéi pro tézkou hypertenzi
v plicnici (PK - prava komora, PS -
prava sif, LK - levd komora, LS - le-
va sifh).

Pro znacnou respira¢ni variabilitu
méfenych veli¢in je vSak hodnoceni
diastolického plnéni PK obtizné.
K posouzeni vyznamnosti trikuspi-
délni regurgitace je vyuzivino barev-
né dopplerovské mapovani regurgi-
tacni trysky v apikalni projekci. Hod-
nocena je nejcastéji plocha trysky,
pomér jeji velikosti k plose pravé si-
né, $ife regurgita¢niho proudéni pod
chlopni, tzv. vena contracta [12]. Za
vyznamnou trikuspidalni regurgita-
ci je povazovana plocha regurgitaéni
trysky nad 8-9 cm’, resp. pomér plo-
chy regurgitace k plose pravé siné
nad 35-40 % a vena contractanad 7 az
8 mm. Pulmonalni regurgitaci hod-
notime také pomoci barevné dopple-
rovské echokardiografie, v paraster-
ndlni projekci na kratkou osu.
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Obr. 6. Kontinuilné dopplerovsky zaznam pulmonalni regurgitace

s vyznacenim vrcholového a telediastolického gradientu (Sipky) (AP -
arteria pulmonalis, PK - pravd komora, PS - pravd sif, Ao - aorta).

Obr. 8. Organizovany ndsténny
trombus v pravé vétvi plicnice,
zobrazeny pomoci jicnové echo-
kardiografie (AP - arteria pulmo-
nalis, VCS - vena cava superior, PK
- prava komora).

Dopplerovské vysetfeni je klico-
vym k posouzeni pritomnosti zvyse-
né tenze v plicnici a v pravé sini. Ne-
pfimou znamkou hypertenze v plic-
nici je zkrdceni akcelera¢niho casu
proudéni ve vytokovém traktu PK; tj.
doby od jeho pocatku k vrcholu, pod
100 ms. Presnéji se lze k tlakovym
pomértim v plicnici vyjadfit na za-
kladé kontinudlniho dopplerovské-
ho hodnoceni vrcholového a teledia-
stolického gradientu pulmonalni re-
gurgitace a predevSim vrcholového
gradientu regurgitace trikuspidalni.

Obr. 9. Bronchopulmonailni ko-
laterily u nemocného s tézkou
tromboembolickou chorobou.

Vrcholovy gradient pulmonalni regur-
gitace koreluje se stiednim tlakem
v plicnici, telediastolicky pak s tla-
kem telediastolickym [13] (obr. 6).
Pri odhadu obou tlaki je nutno jes-
té k namérenym hodnotdm gradien-
ta pficist odhadovany tlak v pravé si-
ni. Nejpresnéjsi dopplerovskou me-
todou k hodnoceni tenze v plicnici je
odhad systolického tlaku pomoci
méfeni vrcholového gradientu triku-
spidélniho regurgita¢niho proudéni
[14] (obr. 7). Opét je nutno k namé-
fenému gradientu pricist odhadnuty

Vniti Lék 2005; 51(11) m—————
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tlak v pravé sini. Tenzi v pravé sini
odhadujeme pomoci méfeni rozme-
ru dolni duté zily a jeho respiracni
variace [15]. Rozmér duté zily pod
20 mm s respira¢ni variaci nad 50 %
svéd¢i pro normalni hodnoty tlaku
v pravé sini, naopak dilatace a absen-
ce respiracni variability rozméru du-
té zily ukazuje na pritomnost vyraz-
né elevace tenze v pravé sini.

Echokardiografie neumoznuje od-
lisit CTEPH od plicni arteridlni hy-
pertenze familidrni ¢i jiné etiologie.
Prace japonskych autorti naznacila
moznost diferenciace téchto dvou
patologii na zdkladé tzv. indexu
pulzatility, keery je spocten jako po-
dil pulzniho tlaku vadi systolickému
tlaku v plicnici, kdy pro CTEPH by
svédcily vyssi hodnoty tohoto inde-
xu jakozto obraz nizsich diastolic-
kych tlakt [16]. Prospektivni studie
Ghia et al vSak neprokédzala prinos
echokardiografického hodnoceni in-
dexu pulzatility pro odliSeni rtiz-
nych etiologii chronické plicni hy-
pertenze [17]. Ojedinéle lze u ne-
mocnych s CTEPH pomocdi jicnové
echokardiografie prokazat organizo-
vany trombus v kmeni plicnice a je-
ho hlavnich vétvich (obr. 8), jedna se
vSak o nalez nespecificky, nebot po-
dobny obraz miize byt pritomen
i u jedinct s plieni arteridlni hyper-
tenzi v disledku poruchy funkce
a struktury stény plicnice.

K urceni lokalizace postizeni jednot-
livych vétvi plicnice slouzi wysoce sen-
zitivni pocitacovd tomografie (HRCT)
a magnetickd rezonance s podinim
kontrastni ltky. V Berginové studii
[18] byla diagnéza chronické trom-
boembolické choroby diagnostiko-
vana pomoci CT s pfesnosti 0,79 ve
srovnani s plicni angiografii. S vétsi
presnosti nez angiografie vSak sta-
novi jinou diagnézu vedouci k PAH
napf. plicni arteridlni sarkom nebo
fibrézni mediastinitidu nebo inter-
sticidlni plicni proces. Pokud uvazu-
jeme o opera¢nim feSeni, tedy o plic-
ni endarterectomii, klicovym vysetre-
nim se stava plicni angiografie [19],
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Tab. 3. Normalni pravostranné tlaky a tlaky prvnich nemocnych
s CTEPH pred provedenou endarterectomii.

systolicky tlak v plicnici 18-25 mm Hg 78 mm Hg (137 mm Hg)
diastolicky tlak v plicnici 6-10 mm Hg 24 mm Hg (40 mm Hg)
stiedni tlak v plicnici 12-16 mm Hg 44 mm Hg (77 mm Hg)
tlak v zaklinéni do 12 mm Hg 6 mm Hg (16 mm Hg)

tlak v pravé komore 30/6 mm Hg nezméfeno (153/15 mm Hg)

tlak v pravé sini

6 mm Hg stfedni

9 mm Hg (9 mm Hg)

kterd jako jedina dokdze urcic, zda je
plicni obstrukce lokalizovana v cent-
ralnich vétvich plicnice nebo v jejich
periferii.

Pravostrannd katetrizace umoziu-
je zméfit tlaky v pravé sini, v pravé
komore, v plicnici a tlak v zaklinéni
a vypocitat plicni vaskuldrni re-
sistenci (PVR). Je tak mozné odlisit
prekapildrni, postkapilarni a hyper-
kinetickou plicni hypertenzi [20].
Pravostrannd katetrizace je vétSinou
u téchto nemocnych doplnéna vyset-
fenim kolaterdlniho bronchopulmo-
nélniho fecisté. Rozsihlé broncho-
pulmonalni kolaterdly byvaji vyvinu-
ty u CTEPH, ale ne u idiopatické PAH.
Toto vysetieni je proto jedno z méla,
kterd dokdzou tyto dvé odlisné for-
my PAH od sebe odlisit. Typické roz-
sdhlé bronchopulmondlni kolaterdly
jsou ukdzdny na obr. 9. Normalni
hodnoty pfi pravostranné katetriza-
ci a hodnoty u dvou Zen, které jako
prvni prodélaly operaci, uvadi tab. 3.

Ventilacné-perfuzni scintigrafie plic.
U nemocnych vhodnych k chirurgic-
ké 1écbé je typickym nalezem nejmé-
né jeden segmentdlni nebo i vétsi
perfuzni defekt. Normalni ndlez
zpochybnuje diagnézu CTEPH [21].

Laboratorni vysetieni. Pomaha vy-
loucit jiné pri¢iny PAH jako jsou
vaskulitidy, infekci HIV, portélni hy-
pertenzi, systémovd onemocnéni.
Stanoveni Astrupa je dtlezitou infor-
maci oxygenace organizmu a kom-
penzace hypoxemie [22].

Farmakologicka létha CTEPH

Vsem nemocnym se doporucuje tr-
vala antikoagulacni lécba, kterd vede
ke zlepSeni progndzy. Snizuje riziko

dalsich embolizaci a také zabranuje
vzniku mikrotrombdz in situ v drob-
nych plicnich cévich. Pomaha tak
pozitivné ovlivnit probihajici remo-
delaci plicnich cév, charakterizovanou
poskozenim endotelu, poruchami
vazodilata¢nich, vazokonstrikénich
a rastovych faktort a vytvafenim no-
vétvofenych cévnich dtvard, tzv.
plexiformnich lézi v plicni periferii
a k trombd6zam in situ [23].
Dloubodobd oxygenoterapie se po-
uziva u nemocnych s plicni hyper-
tenzi s hypoxemii, ktefi maji v klidu
PaO, < 8 kPa. K indikaci je nutné
provést kyslikovy test [24].
Diuretika zejména Kklickova, vy-
znamnym zptlisobem zlep$uji symp-
tomy v souvislosti s méstnanim pfi
srdeénim selhdni. Ke zlepSeni pro-
gnézy vSak velmi pravdépodobné ne-
vedou, protoze nijak nezasahuji do
patogenetickych mechanizmu. Pfi
jejich davkovani je nezbytnd opatr-
nost, snizuji totiz predtizeni pravé
komory jako zdsadni parametr uréu-
jici minutovy srdecni vydej. Zvysuji
také viskozitu krve a tak potencuji ri-
ziko tromboembolickych komplikaci.
Pozitivné inotropni ldtky. V soucas-
né dobé nemame k dispozici pre-
svédciva klinickd data opraviujici
pausalni podavani digoxinu u téchto
nemocnych. S vyhodou jej pouziva-
me ke kontrole frekvence komor pfi
fibrilaci sini pfi velmi peclivé moni-
toraci hladin kalia. Dopamin a dobu-
tamin muze akutné zlepsit sympto-
my pravostranného selhdvani, vliv na
prognézu viak zndm neni.
Analoga prostacyklinu (epoprostenol,
treprostinil, illomedin a beraprost), kterd
zacala byt podavana s velmi dobrym
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Indikace k transplantaci plic
» funkéni stadium NYHA II-IV
* vzdélenost pfi testu 6 min
chtize < 400 m
* selhdni lécby prostacyklinem
* stfedni tlak v plicnici
> 55 mm Hg
* saturace smiSené zilni
krve < 63 %
e tlak v pravé sini > 10 mm Hg
 srde¢ni index > 2

Tab. 4. Indikace a kontraindikace k transplantaci plic.

Kontraindikace k transplantaci plic

o tézké systémové onemocnéni

* systémovd infekce

* akutni infekce v dobé transplantace

* dlouhodoba kortikoterapie
(> ekvivalent 20 mg Prednisonu)

* maligni onemocnéni v remisi < 5 let

» multiorganové selhani

* diabetes mellitus s orgdnovymi
komplikacemi

* kachexie nebo obezita - BMI < nebo > nez

* koufeni, alkoholizmus, abtizus drog

* psychickd labilita, $patné socidlni zazemi

Obr. 10. Endarterektomie — odstranéni organizovaného fibrotizova-
ného trombu s éasti cévni stény plicnice.

efektem u idiopatické primarni plic-
ni hypertenze, se u CTEPH teprve
zkouseji [25]. U nas vsak zatim v té-
to indikaci nejsou pojistovnami hra-
zeny stejné jako bosentan.

ACE-inhibitory. Predpoklada se, ze
malé davky ACE-inhibitort, které ne-
vedou k systémové hypotenzi, mohou
branit proliferaci hladkych svalti a tak
zpomalit progresi remodelace plic-
nich cév. Prostrednictvim bradykini-
nu zvySuji uvolflovani prostacyklinu
a NO. Jejich podavani je v sou¢asnos-
ti ve fazi klinického zkouseni.
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Interventni a chirurgické moZnosti léchy
Perkutanni balonkova atrialni septostomie
Jedna se o invazivni terapeutickou
metodu, pfi niz se katetriza¢né vy-
tvofi arteficidlni pravolevy zkrat na
urovni mezisinového septa. Hemo-
dynamickym efektem je bezpro-
stiedni zvySeni minutového srdecni-
ho vydeje a redukce zilni kongesce
spojena se zlepSenim symptomatolo-
gie a snad i nékolikamési¢nim zlep-
Senim progndzy, neovliviiuje vsak
zadny z patogenetickych mechaniz-
mu vzniku plicni hypertenze. Vykon

je navic zatizen vysokou mortalitou.
Je pouze mostem k transplantaci
plic nebo k plicni endarterectomii
a ma sva prisnad indikacni kritéria
[26,27,28]. Z této indikace byla
atridlni septostomie provedena po-
prvé v CR na II. interni klinice VEN
v Praze na podzim roku 2003.

Transplantace plic, transplantace srdce a plic
Prvni transplantaci plic provedl J. Har-
dy v roce 1963 [29]. Po roce 1980 se sta-
la zakladni efektivni lécbou u nemoc-
nych v termindlnim stadiu plicni
hypertenze po vycerpani vsech ostat-
nich dostupnych lé¢ebnych moznos-
ti. V letech 1981-1998 bylo na celém
svété provedeno vice nez 1 000 trans-
plantaci jedné nebo obou plic nebo
srdce a plic. Od spole¢né transplan-
tace srdce a plic se ale ustupuje, pro-
toze se u nemocnych s CTEPH pro-
kazalo, ze zmény na pravém srdci
jsou po poklesu tlaku v plicnici do
3-6 mésicti plné reverzibilni [30,31].
Nedostatek darctt rovnéz prispiva
k tomu, Ze se v soucasné dobé upred-
nostnuje transplantace pouze jedné
nebo obou plic. Tento vykon je vsak
providzen pomérné vysokou mortali-
tou, 16-29 %, kterd je ddna zi-
vaznosti onemocnéni. Jeden rok pte-
Zivd 65-75 % operovanych, pét let
neceld polovina. Indikace a kontra-
indikace k provedeni transplantace
jsou shrnuty v tab. 4.

Plicni endarterektomie (PER)

Prognéza nelécenych nemocnych
s CTEPH je zavaznd a zavisi zejména
na tizi plicni hypertenze. Pacienti se
stfednim tlakem v plicnici vy$$im jak
40 mm Hg prezivaji 5 rokt ve 30 %,
pokud je stiedni tlak v plicnici vys$si
nez 50 mm Hg, je pétileté prezivani
pouze 10 % [32].

Plicni endarterektomie (PEA) pred-
stavuje potencidlné kurativni meto-
du pro pacienty s CTEPH, prede-
v8im pii postizeni centrdlnich vétvi
plicnice. Principem operace neni em-
bolektomie, ale endarterektomie, tedy
odstranéni organizovaného fibroti-
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zovaného trombu s ¢4sti cévni stény
plicnice (obr. 10). Vykon se provadé-
ni ze sternotomie v mimotélnim
obéhu a v hluboké hypotermii. Pro
uspéch operace je nezbytnd vizualiza-
ce distalnich vétvi plicnice. U této
operace tedy nesta¢i napojeni nemoc-
ného na mimotélni obéh, protoze ko-
lateralnim fecéistém z bronchidlnich
tepen dochdzi k prili§ velkému privo-
du krve do plicnich tepen znemoznu-
jici prehlednost v plicnich tepnach.
Proto se vlastni endarterektomie, kterd
trva 20-30 minut vpravo a 20-30 mi-
nut vlevo, provadi v kompletni cirku-
la¢ni zistavé. Jako ochrana mozku
slouzi predevsim hypotermie na 18 °C
[33]. Proto tato operace vyzaduje do-
konalou spoluprici kardiologa, ane-
steziologa a opera¢niho tymu.

Prvni Gspésnou PEA provedl v roce
1958 Synder et al [34]. Do roku 1976
bylo referovino pouze 18 operaci
s mortalitou 22 %. K vétsimu rozvoji
doslo az v letech 1976-1984, kdy bylo
provedeno 80-90 operaci, mortalita
ale ztistala stejné vysoka. Teprve v po-
slednich dvaceti letech dochézi celo-
svétové k vyraznému ndrlistu pocétu
operaci, v soucasné dobé bylo odope-
rovano téméf 3000 téchto nemocnych
a s pribyvajicimi zkuSenostmi doslo
k poklesu mortality na 5-7 %. Nejvét-
$1 pocet vykontl s nejniz$i mortalitou
pfipadd na pracovisté v San Diegu
[35,36] a v némeckém Mainzu [37]. Na
obou téchto pracovistich byly odopero-
vany jiz stovky nemocnych s CTEPH.

Kli¢ova kritéria pro vybér pacientt
k operaci predstavuje funkéni zdat-
nost, zavaznost plicni hypertenze
a chirurgickd dostupnost trombo-
tické obstrukce. Indikovani jsou ne-
mocni ve funkéni stadiu NYHA IIT
a IV, kteri maji plicni vaskularni re-
zistenci vy$si jak 800 dyn.s.cm”
(10 WU) [38,39]. Chirurgickd do-
stupnost obstrukce zavisi do jisté mi-
ry i na zku$enosti opera¢niho tymu,
technicky 1ze dosdhnout az drovné
subsegmentarnich vétvi plicnice. Pred
operaci je nezbytnd nejméné tiimé-
si¢ni G¢innd antikoagulaéni 1é¢ba.

K nejzavaznéjSim pooperacnim
komplikacim patfi perzistujici plicni
hypertenze (pri neadekvatni endarte-
rektomii nebo nediagnostikovaném
vyznamném perifernim postizeni)
a reperfuzni edém v endarterekto-
movanych oblastech plic. Antikoagu-
laci heparinem jako prevenci reoklu-
ze je nutno zahdjit 4-8 hodin po vy-
konu, od 8.-14. dne se pokracuje
v peroralni antikoagulaci warfarinem.
Dlouhodoba antikoagula¢ni lécba
po operaci je vSeobecné akceptova-
nym standardem, nékterd pracovisté
rovnéz implantuji kavalni filer [40].

Mortalita PEA se pohybuje v roz-
mezi 5-24 % a vyrazné zavisi na zku-
Senostech pracovisté. UspéEné ope-
race vede v duisledku signifikantniho
poklesu PVR ke zlepseni funkéni
zdatnosti, zvySeni srdecniho vydeje,
zlepSeni funkce pravé komory a ke
zmenSeni nebo 1 vymizeni sekundar-
ni trikuspidélni regurgitace. Pétileté
prezivani po PEA se pohybuje mezi
75-80 %. Vysledky jsou podstatné
povzbudivéjsi nez u farmakoterapie
nebo u transplantace plic [41].

U pacienta s CTEPH, ktefi nejsou
kandidaty chirurgické 1écby, muze al-
ternativu predstavovat farmakoterapie
(prostacyklin, bosentan, sildenafil),
perkutdnni balonkova atrialni septo-
stomie, keera jiz byla provedena i v CR
[42] nebo transplantace plic. Rozsdh-
lejsi zkusenosti viak schazeji [43].

Zaver

CTEPH je relativné vzacné onemoc-
néni. Predstavuje jeden z méla typt
chronické plicni hypertenze, ktery
lze Gspésné vylécit chirurgicky. Kli-
¢ovym problémem je spravna dia-
gnostika, jejimz cilem je urcit typ
plicni hypertenze a v ptipadé pruka-
zu CTEPH stanovit lokalizaci posti-
Zeni. Samoziejmosti je interdiscipli-
narni spoluprice kardiochirurga,
intenzivisty, kardiologa a radiologa,
optimalné ve specializovaném centru
s komplexnimi zkuSenostmi s prob-
lematikou plicni hypertenze. To je
vétsinou mozné jen pri soustfedéni
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péce o tyto nemocné do specializova-
ného centra, které ma dostatek zku-
Senosti se srde¢nimi katetrizacemi,
testovanim plicni vazoaktivity a s ve-
denim terapie jak konvenénimi pfi-
pravky tak léky, které se teprve objevu-
ji na nasem trhu. Projekt PEA v Ceské
republice vznikl a je rozvijen v ramci
Kardiocentra VEN II. chirurgickou
klinikou kardiovaskuldrni chirurgie
VFN ve spoluprici s prof. dr. Mayerem
z Mainzu a s Centrem pro plicni hy-
pertenzi na IL interni klinice VFN.
V Ceské republice lze ocekavat pii-
blizné 5-10 vhodnych kandiddtt
pro PEA rocné, zatim bylo Gspésné
odoperovdno prvnich 17 pacientt.
Komplikovani nemocni mohou byt
operovani na spolupracujicim né-
meckém pracovisti v Mainzu.
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