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Souhrn

Rozvoj klinického zajmu o plicni hypertenzi je spojen s rozvojem srdec¢ni katetrizace. Prvni méfeni srde¢niho vydeje
pfi pravostranné srdec¢ni katetrizaci proved| kratce po Forssmannové pionyrském cinu Otto Klein pUsobici na praz-
ské némecké univerzité. Vynalez plovouciho balonkového katétru je spojen se jménem Williama Ganze, ktery se
narodil v Kosicich a medicinu vystudoval v Praze. Od 60. let minulého stoleti se problematice plicni cirkulace véno-
valo nékolik prazskych pracovist, ktera jsou oznacovana jako prazska skola plicni cirkulace. Z jejich iniciativy byla
zalozena Evropska spolecnost patofyziologie dychani a v letech 1969-1999 byly potfadany v Praze pravidelné me-
zindrodni konference vénované plicni cirkulaci. V poslednich 15 letech dominuje v klinice zajem o lécitelné formy
chronické plicni hypertenze - plicni arteridlni hypertenzi (PAH) a chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi
(CTEPH). Pé¢e o pacienty s PAH je v Ceské republice soustfedéna do 3 specializovanych center. Pé¢e o nemocné
s CTEPH je centralizovana v Kardiocentru VSeobecné fakultni nemocnice v Praze. Chirurgicka |écba je zde poskyto-
vana i pacientim ze Slovenska.

Klicova slova: chronicka tromboembolickd plicni hypertenze - plicni arteridini hypertenze - plicni hypertenze—
prazska skola plicni cirkulace - srde¢ni katetrizace

Development of clinical interest on pulmonary hypertension
in the Czech Republic

Summary

Development of clinical interest on the pulmonary hypertension is associated with the development of cardiac
catheterization. The first measurement of cardiac output during right heart catheterization was performed by Otto
Klein, who worked at the German University in Prague right after Forssmann’s pioneering act. The invention of the
floating balloon catheter is connected with the name of William Ganz, who was born in Kosice and studied medi-
cine in Prague. Some medical centres in Prague, known as Prague School of Pulmonary Circulation have dedicated
to the issue of pulmonary hypertension since the 60s of last century. From their initiative was established the Euro-
pean Society of Breathing Pathophysiology and between the year 1969 and 1999 were regularly held in Prague in-
ternational conferences dedicated to pulmonary circulation. In clinical practice has dominated interest on treatable
forms of chronic pulmonary hypertension — pulmonary arterial hypertension (PAH) and chronic thromboembolic
pulmonary hypertension (CTEPH) in past 15 years. Therapy of PAH patients is concentrated in 3 specialized centres
in the Czech Repubilic. The care of CTEPH patients is provided in Cardiocentre of General Faculty Hospital in Prague.
Surgical treatment is provided to Slovak patients as well.

Key words: chronic thromboembolic pulmonary hypertension - heart catheterization — Prague School of pulmo-
nary circulation - pulmonary hypertension — pulmonary arterial hypertension

Pocatky studia plicni cirkulace Moderni éra kardiopulmonalni mediciny se nepo-
Plicni hypertenze je syndrom charakterizovany zvysenim  chybné datuje od doby prvni pravostranné srdecni ka-
krevniho tlaku v plicnici. Provazi fadu stav(l, které zahrnuji  tetrizace. Ta oteviela cestu k poznani funkce a dysfunkce
siroké spektrum od béznych onemocnéni srdce a plicaz  plicni cirkulace a srdce, ventila¢né-perfuznich vztaht
po relativné vzacné se vyskytujici primdrni postizeni plicc ~ a vztahG mezi plicemi a srdcem. Do té doby byly pro-
nich cév [1]. stfedky kardiologie omezeny na stetoskop, elektrokar-
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diogram a studium sek¢nich nélezd. Harvey popsal ve své
slavné praci Exercitatio anatomica de motu cordis et san-
guinis in animalibus v roce 1628 cirkulaci krve ze srdce do
tkaniazpét. V plicich pfedpokladal pory, skrze néz se krev
vraci do srdce. Prvni extenzivni hemodynamickd méreni
na zvifatech kanylaci srde¢nich oddilCi a cév poprvé zve-
fejnil skotsky pastor Stephen Hales v roce 1773. V nasle-
dujicich desetiletich byla opakované popsana hypertrofie
pravé komory jako disledek rliznych onemocnéni.V roce
1826 zaznamenal Laennec 2 pfipady hypertrofie pravé
komory srdecni pfi plicnim emfyzému. O 20 let poz-
déji publikoval Virchow nékolik pfipadl dilatace pravé
komory pfi opakovanych plicnich emboliich [2].

Pocatky zajmu o plicni hypertenzi ve svété

a svétova sympazia o plicni hypertenzi

Na sklonku 19. stoleti, v roce 1891, popsal Romberg skle-
rézu plicni tepny [3]. Jednalo se velmi pravdépodobné
o prvni dokumentovany pfipad primarni plicni hyper-
tenze. Tento termin zavedl v roce 1951 David Dresdale pro
nélez etiologicky nevysvétlitelné plicni hypertenze [4].

Podobné jako ve svété je skutecny rozvoj zajmu kli-
niké o plicni cirkulaci v Ceské republice spojen az s do-
stupnosti srdec¢ni katetrizace. Prvni srdec¢ni katetrizaci
sam na sobé proved| sice v roce 1929 némecky chi-
rurg Werner Forssmann s cilem nalézt metodu, jak bez-
pecné pii ozivovani aplikovat Iéky pfimo do srdce, ale
v klinice ji poprvé pouzil v letech 1929-1930 Otto Klein
pUsobici na prazské némecké univerzité. Méfil srde¢ni
vydej Fickovym principem u nékolika pacientd a svoji
praci publikoval v némecky psaném periodiku.

Také vynalez plovouciho katétru pouzivaného dodnes
rutinné k pravostranné srdec¢ni katetrizaci je svazan
s Ceskym prostiedim. William Ganz se narodil v roce
1919 v Kosicich a studia mediciny ukon¢il na Karlové uni-
verzité v Praze v roce 1947. V 60. letech minulého sto-
leti emigroval s rodinou do USA. V roce 1970 predstavili
spolu s kardiologem irského plvodu Jeremy Swanem
katétr, ktery nese jejich jména [5].

Zvyseny vyskyt primarni plicni hypertenze v souvis-
losti s uzivanim nékterych anorektik byl popudem k po-
radani prvniho svétového sympodzia pod patronatem
Svétové zdravotnické organizace v roce 1973 v Zenevé
[6]. Komorniho setkdni se zucastnilo celkem 17 specia-
listd. Klasifikace tehdy rozdélila plicni hypertenzi na pri-
marni a sekundarni. Intenzivné se rovnéz diskutovala
otazka vhodného screeningového testu pro primarni
plicni hypertenzi.

Dal3i sympozium se konalo v roce 1998 v Evian. U¢astnikd
bylo jiz kolem stovky. Diskutovaly se pokroky v poznani
patofyziologie a v 1é¢bé. Terapeutické moznosti tehdy za-
hrnovaly vazodilata¢ni blokdtory kalciovych kanald, in-
travendzni epoprostenol a transplantaci srdce a plic. Na
evianském sympoziu byla navrzena nova diagnosticka kla-
sifikace chronické plicni hypertenze, ktera byla déle modi-
fikovana na sympéziu v Benatkach v roce 2003 [7]. Ctvrté
svétové sympoézium se konalo v roce 2008 v Dana Point
v Kalifornii. V té dobé jiz byly zaznamenany vyznamné
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pokroky v poznéani patofyziologie plicni hypertenze,
vcetné genetiky. V [é¢bé PAH se stala standardnim piistu-
pem specifickd farmakoterapie, u chronické tromboem-
bolické plicni hypertenze (CTEPH) byla akceptovéana jako
etablovana lé¢ebnd metoda volby plicni endarterektomie
(PEA) [8].

Posledni z fady svétovych sympozii o plicni hyper-
tenzi se konalo v inoru 2013 v Nice. Zucastnilo se ho vice
nez 1000 specialistl a také zastupcd farmaceutického
prmyslu. Béhem prvnich 2 dni sympozia pfipravovaly
jednotlivé pracovni skupiny konsenzudlni stanoviska
k dil¢cim oblastem problematiky, od klasifikace, patofy-
ziologie a genetiky, pfes screening a diagnostiku az po
Ié¢bu jednotlivych skupin plicni hypertenze. Navrhy pra-
covnich skupin byly v dalsich 3 dnech predkladany a dis-
kutovény na plenérnich zasedanich. Zavéry ze sympozia
byly publikovany na sklonku roku 2013 a stanou se za-
kladem novych doporucenych postupl pro diagnostiku
a lécbu plicni hypertenze [9].

Prazska skola plicni cirkulace

Problematika plicni cirkulace ma zejména na nékolika
prazskych pracovistich dlouhou a slavnou tradici. V roce
1959 vznikla na dnesni Il. interni klinice VSeobecné fa-
kultni nemocnice v Praze vedené tehdy prof. Frantis-
kem Herlesem hemodynamickd laboratof. Jeji pracovnici
(predevsim Severin Daum, Frantisek Boudik, Vlastimil
Jezek a Alois Ourednik) se stali jddrem vyznamné kardi-
opulmonalni vyzkumné skupiny. Obdobné vyzkumné
skupiny v té dobé existovaly v Ustavu pro choroby ob&hu
krevniho v Praze Kréi a v Ustavu klinické a experimentalni
mediciny. Tyto 3 vyzkumné skupiny jsou oznacovany
jako prazska skola plicni cirkulace. Byly zdrojem fady cen-
nych publikaci (0 mechanizmu vzniku a prognostickém
vyznamu plicni hypertenze u chronické obstrukéni plicni
nemoci, o prognéze pacientud s plicni hypertenzi pfi si-
likéze, o funkci pravé komory pfi plicni hypertenzi, o pu-
sobeni intermitentni hypoxie na plicni cirkulaci a o plicni
hypertenzi pfi akutni plicni embolii), které si ziskaly své-
tovy ohlas. Problematika plicni cirkulace v3ak byla rozvi-
jenai Hradci Krélové a v Brné.

V roce 1966 byla v Praze zalozena Evropska spolec-
nost patofyziologie dychani — Societas Europaea Phys-
iologiae Clinicae Respiratoriae (SEPCR). Jeji zalozeni je
z Ceské strany spojeno zejména se jmény Daum, Ou-
fednik a Widimsky. Diky tomuto vyznamnému kroku
se také Praha stala v letech 1969-1999 kazdych 5 let
mistem konani mezinarodnich konferenci o plicni cir-
kulaci pod zastitou Evropské kardiologické spolec-
nosti a Evropské respiracni spole¢nosti [10]. Hlavnimi
organizatory byli prof. Widimsky, doc. Oufednik a prof.
Herget. Posledni konference v roce 1999 probéhla za
znacného nezajmu zejména ceskych klinikd. Posléze
se iniciativa organizovat tyto konference pienesla do
Polska a v roce 2006 se konala evropska konference
ve Varsavé. V roce 2010 se konala evropska konference
o plicni cirkulaci opét v Praze za Ucasti témér 500 od-
bornikd z celého svéta.
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Plicni hypertenze v Ceské republice po roce
2000

Prilezitost navazat na véhlas prazské skoly plicni cirku-
lace byla na jednotlivych pracovistich rozdilna. Nejvétsi
kontinuitu si zachoval prazsky IKEM v osobé prof. Wi-
dimského, jehoz véhlas i na mezinarodnim poli z néj
¢ini nepochybné nejvyznamnéjsi postavu v oblasti
plicni cirkulace v CR v poslednich nékolika desetiletich.

Na Il. interni klinice VSeobecné nemocnice se po emi-
graci prof. Dauma v roce 1969 zabyval doc. Ourednik
spise funkéni diagnostikou a chronickymi pneumopa-
tiemi. AZ do nuceného odchodu v roce 1976 s nim spo-
lupracoval Zdenék Susa. Ten pak pracoval Iéta na Pne-
umologické klinice ve Veleslaviné. Na Il. interni kliniku
se mohl vrétit po roce 1989. Zdejsi pneumologické od-
déleni se pak postupné zacalo vracet k plvodnimu
tématu plicni cirkulace.

V roce 1998 vzniklo na Il. interni klinice vedené prof.
Aschermannem prvni specializované centrum pro pa-
cienty s primarni plicni hypertenzi v CR. Postupné se
zadjem rozsifil na celou problematiku chronické plicni
hypertenze [11]. Kratce na to vzniklo také centrum pro
plicni hypertenzi na Klinice kardiologie IKEM v Praze
avroce 2012 na . interni klinice FN Olomouc.

Vidcim tématem se nejprve stala plicni arterialni hy-
pertenze (PAH), pfedevsim diky dostupnosti specifické
farmakoterapie. Postupné se podafilo zavést vsechny
klicové postupy a zonemocnéni, které nebylo dfive pro
nezdjem klinikd témér diagnostikovéano, je dnes pravi-
delné téma odbornych konferenci.

V roce 2005 vznikla pracovni skupina Plicni cirkulace
Ceské kardiologické spole¢nosti, kterd mimo jiné zasti-
tuje narodni registr PAH v Ceské republice. Registr v sou-
casnosti obsahuje anonymizovana data vice nez 750 pa-
cientd s PAH diagnostikovanych v poslednich 12 letech.
To ostie kontrastuje se skutec¢nosti, Ze mezi lety 1980
a 1999 byla diagndéza primarni plicni hypertenze (idiopa-
tickd PAH) podle dostupnych informaci stanovena pouze
u 17 nemocnych. Podafilo se rovnéz urcit zakladni epide-
miologicka data u PAH. Odhadovana ro¢ni incidence PAH
v dospélé ¢eské populaci je 10,7 pfipadli na milion obyva-
tel. Odhadovana prevalence PAH v dospélé ceské popu-
laci je 22,4 pfipadd na milion obyvatel. Odhadovana ro¢ni
incidence idiopatické a hereditarni PAH v dospélé ceské
populaci je 6,2 ptipadl na milion obyvatel. Odhadovana
prevalence idiopatické a hereditarni PAH v dospélé ceské
populaci je 14,4 pfipadli na milion obyvatel [12].

Vyznamnym fenoménem u PAH z(stava pozdni dia-
gndza v pokrocilém a terapeuticky mnohdy beznadéj-
ném stadiu. Zejména u pacientl s hereditarni PAH a s né-
kterymi asociovanymi formami PAH Ize tuto skute¢nost
pfiznivé ovlivnit aktivnim vyhledavénim casnéjsich stadif
onemocnéni pomoci echokardiografie. V Ceské republice
se podafilo od roku 2007 Uspésné zavést celorepublikovy
screening PAH u systémové sklerodermie diky spolupraci
mnoha revmatologt s fadou echokardiografickych praco-
vist, kterd v ramci tzv. echokardiografické sité spolupracuji
na ¢asné diagnostice plicni hypertenze [12].

Vedle PAH se zejména v poslednich 2 desetiletich
stala dobre terapeuticky ovlivnitelnou CTEPH, ktera je
pomoci chirurgické lécby v fadé pfipadl vylécitelna.

Jizvroce 1982 publikovali autofi z prazského IKEM vy-
sledky dlouhodobého sledovéni 76 pacientli s CTEPH,
ktefi byli 1é¢eni konzervativné. Jejich velmi nepftizniva
prognodza je zdsadné odlisna od prognézy nemocnych
po Uspésné PEA. Jde o jednu z nejcitovanéjsich praci,
kterd slouzi pro dokumentovani vyznamu chirurgické
|é¢by CTEPH [13].

Program PEA byl v Ceské republice zahajen po vice
nez rocni pripravé v zafi roku 2004 v Kardiocentru Vse-
obecné fakultni nemocnice v Praze ve spolupraci s prof.
Eckhardem Mayerem z Kliniky kardiochirurgie a hrudni
chirurgie Fakultni nemocnice v Mainzu (SRN) [14]. Do
konce roku 2014 bylo diagnostikovéno vice nez 400 ne-
mocnych s CTEPH. Bylo provedeno celkem 224 PEA.
K PEA jsou do kardiocentra VFN odesilani rovnéz ne-
mocni ze Slovenska, ktefi byli dfive operovéni ve Vidni.
Casna jednomési¢ni mortalita se pohybuje u operova-
nych nemocnych pod 5 %. Dlouhodobé prezivani je za-
sadné odlisné ve srovnani s obdobim, kdy nebyla chi-
rurgickd 1é¢ba CTEPH k dispozici: 1 rok prezije 94 %
nemocnych, 3 roky 90 % a 5 let 80 % pacient(.

Velkou vyzvou zatim zlstava plicni hypertenze u sr-
dec¢nich onemocnéni, kterd, je-li svou tizi zdkladnimu
srde¢nimu onemocnéni nepfimérena, predstavuje vy-
znamnou komplikaci u kandidat( transplantace srdce.
Na tuto oblast se mimo jiné v poslednich letech sou-
stfeduje pracovisté v prazském IKEM [15].

Klinicka pracovisté, ktera se dnes problematice plicni
cirkulace v Ceské republice snazi vénovat, mohou nava-
zovat na jejich skvélou tradici. Sou¢asnost pfinesla zcela
nové dimenze predevsim v moznostech lécby dfive
prakticky inkurabilnich stavd (PAH, CTEPH). Rozvoj te-
rapeutickych moznosti je viak dan predevsim pozna-
nim patofyziologie jednotlivych chorobnych stava
v plicni cirkulaci, ke kterému nepochybné prispéla vy-
znamnou mérou i prazska skola plicni cirkulace. Je veli-
kou skodou, ze mladsi generaci, kterd dnes na klinikach
plsobi, jiz nebylo dopfano inspirovat se pfi osobnim
kontaktu s nékterymi velikany plicni cirkulace, prede-
vsim prof. Daumem a doc. Oufednikem.
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