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Definice a klasifikace plicní hypertenze
Za fyziologických okolností nepřevyšuje střední tlak v plic-
nici 20 mm Hg. Nejčastěji v důsledku onemocnění srdce, 
plic, plicních cév, ale i v důsledku některých onemocnění, 
která primárně nepostihují kardiovaskulární a  respirační 
systém, dochází ke zvýšení tlaků v plicnici nad tuto hod-
notu. Plicní hypertenze (PH) je pak definována hodno-
tou středního tlaku v plicnici (PAmP – pulmonary artery 
mean pressure) ≥ 25 mm Hg. Hodnoty 21–24 mm Hg tvoří 
šedou zónu se zatím nejasným patofyziologickým význa-
mem. Plicní hypertenzi můžeme členit dle různých úhlů 
pohledu. Patofyziologicky je klíčové odlišení prekapilární 

PH s tlakem v zaklínění ≤ 15 mm Hg a postkapilární PH při 
tlaku v zaklínění > 15 mm Hg. Klasifikaci podle tíže plicní 
hypertenze ukazuje tab. 1  [1,2]. V  klinické klasifikaci do-
chází v reakci na nové poznatky o patofyziologii PH k pe-
riodickým změnám. Poslední, modifikovaná [3], vzešla 
z  5.  světového sympozia o  plicní hypertenzi (2013, Nice, 
Francie) (tab. 2).

Incidence a patofyziologie chronické 
tromboembolické plicní hypertenze
Následující text se bude věnovat 4. skupině klinické kla-
sifikace plicní hypertenze (PH) – chronické tromboem-
bolické plicní hypertenzi. Ta je definována jako PAmP 
≥ 25  mm Hg, PCWP ≤ 15  mm Hg (nebo neměřitelný 
PCWP  – pulmonary capillary wedge pressure) a  prů-
kazem organizovaných trombů/embolů ve kmeni plic-
nice, nebo jejích větvích až po subsegmentární úroveň 
po nejméně 3 měsících prokazatelně účinné antikoagu-
lační terapie. Má se za to, že nejvýznamnějším patofy-
ziologickým mechanizmem vzniku, nebo přinejmen-
ším spouštěčem dalších patofyziologických pochodů, 
je jedna nebo opakovaná plicní embolie (PE). Po překo-
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Chronic thromboembolic pulmonary hypertension
Summary
In recent years, we have witnessed a growing interest in diseases of pulmonary circulation. It is due to the develop
ment of specific drug therapy for pulmonary hypertension (PH), improving the availability and performance of en-
darterectomy techniques of pulmonary artery. This technique has been established as method of choice for pa-
tients with chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH). However, the crucial issue is early indication 
of treatment, right diagnosis and determination of exact type of pulmonary hypertension. Modern therapeutic ap-
proaches provide better prognosis, quality of life and even possibility to cure the patients, especially suffering from 
CTEPH. This article discusses the issue of CTEPH.
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Tab. 1. Stupně závažnosti plicní hypertenze

PAmP (mm Hg) PAsP (mm Hg)

lehká 26–35 36–45

středně těžká 36–45 46–60

těžká > 45 > 60

PAmP – střední tlak v plicnici PAsP – systolický tlak v plicnici
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nání akutní PE jsou pacienti, kteří nemají jinou závažnou 
komorbiditu s nepříznivou prognózou, ohroženi právě 
rozvojem CTEPH (chronic thromboembolic pulmonary 
hypertension). Literární data o incidenci této chronické 
komplikace TEN (tromboembolická nemoc) nejsou jed-
noznačná a  údaje se v  jednotlivých pracích pohybují 
v rozmezí 0,5–9,1 % [4–10]. Předpokládá se, že CTEPH se 
vyvine asi u 3,8 % nemocných, kteří překonají sympto-
matickou PE. Spolehlivé stanovení incidence CTEPH je 
obtížné z několika důvodů – 1/2 až 2/3 pacientů s pro-
kázanou CTEPH mají negativní anamnézu TEN [11–15] 
a 30 % CTEPH pacientů nemá v osobní anamnéze plicní 
embolii [16], což koresponduje s faktem, že 1/3 PE pro-
bíhá symptomaticky, že PE je nejčastější chybně, nebo 
opožděně diagnostikovaným onemocněním (PE tvoří 
až 4,5 % diagnostických omylů) [17] a téměř 1/2 nemoc-
ných není správně diagnostikována a  léčena. Je také 
známo, že 1/3 až 1/2 pacientů s hlubokou žilní trombó-
zou má segmentární výpadky na plicním scanu bez ja-
kýchkoliv symptomů PE [18,19].

Tromboembolické hmoty v  plicním řečišti podlé-
hají endogenní (popřípadě farmakologické) fibrinolýze 
a v experimentu na zvířecím modelu dochází k jejich re-
sorpci v průběhu 4–6 týdnů [20,21]. V klinických studi-
ích zabývajících se vývojem nálezů na ventilačně per-
fuzním plicním scanu [22,23] a  spirální CT angiografii 
(CTA) plicnice [24,61] je dobře dokumentovaný po-
stupný ústup segmentárních výpadků na plicní scinti-
grafii až do dosažení „stabilní fáze“ reziduálních změn 
za přibližně 2 měsíce od akutní PE u 90 % pacientů [4] 
a perfuzní defekty jsou po 3 měsících účinné antikoa-
gulační terapie nalézány u zhruba 2/3 pacientů [23], po 
9–12 měsících u necelé 1/3 nemocných [25,26], tab. 3.

Reziduální tromboembolické hmoty podléhají fib-
rotizaci a v  luminu větví plicních tepen vytvářejí síťky, 
proužky, stenózy nebo vedou k úplné obstrukci tepen 
[4]. V rozvoji CTEPH se předpokládá také vliv zatím ne-
známé genetické dispozice. PE je pravděpodobně 
spouštěčem následných morfologických a  patofyzio-
logických změn ve stěně plicních arterií, které jsou vy-
staveny zvýšenému smykovému napětí, ale i v částech 
plicního řečiště, které je distálně za stenotickými tep-
nami [27,28]. Jde o  stejný typ arteriopatie, která bývá 
nalézána u plicní arteriální hypertenze (PAH) [29] zahr-
nující přítomnost hypertrofie hladké svaloviny tunica 
media plicních tepen, zesílení a fibritozaci tunica intima 
a také vznik plexiformních lézí. Plexiformní léze vznikají 
v plicních tepnách malého kalibru rekanalizací organi-
zovaných tromboembolických hmot a  aneuryzmatic-
kým rozšířením těchto tepen. Lze je nalézt proximálně, 
ale i distálně od místa obstrukce jako důsledek zvýše-
ného smykového napětí a následné endoteliální proli-
ferace [30]. Spolu se zvýšenou  vazokonstrikcí musku-
lárních plicních tepen v  rámci přítomné endoteliální 
dysfunkce vedou výše uvedené morfologické a funkční 
změny plicního řečiště ke zvýšení plicní vaskulární rezi-
stence a přispívají k dalšímu hemodynamickému zhor-
šení. Na patofyziologii CTEPH se také podílí in-situ 

Tab. 2. Klinická klasifikace plicní hypertenze [3]

1 plicní arteriální hypertenze

1.1 idiopatická

1.2 hereditární

1.2.1 při mutaci v genu pro BMPR2

1.2.2 při mutaci v genu pro ALK1, endoglin, Smad9, CAV1, KCNK3

1.2.3 dosud neznámé mutace

1.3 indukovaná abúzem drog a toxických látek

1.4 asociovaná

1.4.1 se systémovými onemocněními pojiva

1.4.2 s HIV infekcí

1.4.3 s portální hypertenzí

1.4.4 s vrozenými srdečními vadami

1.4.5 se schistosomiázou

1´ plicní venookluzivní nemoc anebo plicní kapilární 
hemangiomatóza

1´´ perzistentní plicní hypertenze novorozenců

2 plicní hypertenze při postižení levého srdce

2.1 systolická dysfunkce

2.2 diastolická dysfunkce

2.3 postižení chlopní

2.4 vrozené/získané obstrukce vtoku/výtoku levého srdce 
a vrozené kardiomyopatie

3 plicní hypertenze při plicních onemocněních anebo při 
hypoxemii

3.1 chronická obstrukční plicní nemoc

3.2 intersticiální plicní procesy

3.3 plicní onemocnění s kombinovanou ventilační poruchou

3.4 obstrukční spánková apnoe

3.5 chronická alveolární hypoventilace

3.6 chronická výšková hypoxie

3.7 vývojové abnormality

4 chronická tromboembolická plicní hypertenze

5 plicní hypertenze z neznámých příčin anebo 
s multifaktoriálním mechanizmem vzniku

5.1 hematologická onemocnění: myeloproliferativní 
onemocnění, splenektomie, chronická hemolytická 
anémie

5.2 systémová onemocnění: sarkoidóza, plicní histiocytóza, 
lymfangioleiomyomatóza

5.3 metabolické choroby: glykogenózy, Gaucherova 
choroba, tyreopatie

5.4 ostatní: nádorová obstrukce, fibrotizující mediastinitida, 
chronické renální selhání, segmentální PH

BMPR2 – bone morphogenesis protein receptor 2 
ALK1 – activin receptor-like kináza 1 
Smad9 – mothers against decapentaplegic 9 CAV1 – caveolin 1
KCNK3 – potassium channel super family K member-3
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trombóza a možnost progrese embolu distálně do pe-
riferie plicních tepen. Vyloučit samozřejmě nelze ani 
podíl embolizace již parciálně organizovaného embolu, 
který je vůči endogenní i  farmakologické fibrinolýze 
netečný. Současnou hypotézu o  patofyziologii CTEPH 

ukazuje schéma 1. Zvýšená plicní vaskulární rezistence 
představuje chronickou a  progredující tlakovou zátěž 
pro pravou srdeční komoru, jež je za fyziologických 
podmínek součástí „nízkotlakého“ malého oběhu. Její 
myokard reaguje kompenzační hypertrofií a následnou 
dilatací. Dilatuje však i anulus trikuspidální chlopně, což 
vede k sekundární trikuspidální regurgitaci. Tím se k tla-
kové zátěži pravé komory přidává ještě zátěž objemová, 
která hemodynamický stav, udržovaný za cenu kom-
penzačních mechanizmů, dále zhoršuje. Konečným dů-
sledkem je pak selhání pravé komory a úmrtí pacienta. 
Známé rizikové faktory CTEPH shrnuje tab. 4.

Studie zabývající se výskytem tromfobilních stavů 
ukazují, že až 10  % pacientů s  CTEPH může mít lupus 
anticoagulans, u 20 % nemocných jsou přítomny anti-
fosfolipidové protilátky, lupus anticoagulans, či obojí. 
Hladina koagulačního faktoru VIII je zvýšená až u 39 % 
pacientů s  CTEPH. Poruchy fibrinolýzy u  těchto paci-
entů prokázány nebyly [33].

Prognóza chronické tromboembolické plicní 
hypertenze
V kontrastu s nejednoznačnými údaji o incidenci CTEPH 
vyznívají údaje o nepříznivém prognostickém významu 
tohoto onemocnění poměrně jasně. Přežití významně 
závisí na hodnotě středního tlaku v  plicnici, výrazně 
horší je, pokud PAmP překoná hodnotu 30 mm Hg. Bez 
terapie mají tito nemocní s PAmP nad 30 mm Hg 5leté 
přežití 50  %, při PAmP nad 50  mm Hg přežívá 2  roky 
20 % a 5 let jen necelých 10 % pacientů [34], 5leté přežití 
nemocných se středně těžkou plicní hypertenzí je 32 % 
[35]. Nepříznivou prognostickou známkou jsou projevy 
selhání PK a perikardiální výpotek. 

Diagnostika chronické tromboembolické 
plicní hypertenze
Diagnostický algoritmus plicní hypertenze tak, jak jej 
uvádějí platná doporučení odborných společností 
(schéma 2), vylučuje CTEPH u pacientů s PH po vylou-
čení stavů spadajících do skupiny 2  a 3  klinické klasi-
fikace PH. Metodou volby je zde provedení ventilač-
ně-perfuzního plicního scanu, jehož negativní nález 
vylučuje chronický tromboembolizmus, segmentární 
výpadky perfuze při zachované ventilaci ve stejných 

Tab. 3. Studie sledující vývoj změn po PE v plicním řečišti pomocí V/Q skenu a plicní CTA

studie metoda čas (měsíce) abnormální nálezy (%) n

UPET trial [22] V/Q scan 3 16 105

Wartski M [23] V/Q scan 3 66 157

Cosmi B [26] perfuzní scan/MDCTA 9 28/15 93/80

Remy-Jardin M [24] CTA (jednodetektorová) 11 52 62

Sanchez O [25] V/Q scan 12 29 254

Pesavento R [61] CTA (64-detektorové) 6 15 113

Tab. 4. Známé rizikové faktory CTEPH [15,31,32]

anamnéza tromboembolické nemoci, zejména opakované

idiopatická PE

onkologické onemocnění v osobní anamnéze

masivní PE, rozsáhlé výpadky na perfuzním plicním skenu

plicní hypertenze přetrvávající 5 týdnů od akutní PE

atrio-ventrikulární zkraty v léčbě hydrocefalu

centrální žilní katétry, kardiostimulační elektrody

splenektomie v anamnéze

antifosfolipidový syndrom, zvýšené hladiny faktoru VIII, lupus 
antikoagulans

hypotyreóza a substituční terapie tyreoidálními hormony

chronické zánětlivé procesy (např. nespecifické střevní záněty, 
osteomyelitida)

jiná krevní skupina než skupina 0

zvýšené hladiny plazmatického lipoproteinu(a)

UPET – Urokinase Pulmonary Embolism Trial V/Q – ventilačně perfuzní MDCTA – angiografie pomocí výpočetní tomografie na multidetektorovém 
přístroji CTA – angiografie pomocí výpočetní tomografie

PVR – plicní vaskulární rezistence PAmP – střední tlak v plicnici 
CTEPH – chronická tromboembolická plicní hypertenze

Schéma 1. �Současná patofyziologická představa 
o CTEPH

plicní embolieinfekce, zánět,
genetická dispozice

organizace „nerozpuštěných“ trombů

in situ trombóza

zvýšené smykové napětí
v nepostižených tepnách,

vaskulární remodelace

stenózy a obstrukce
plicních tepen

zvýšení PVR a PAmP

CTEPH
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oblastech pro tuto diagnózu naopak svědčí. Použít lze 
i angiografii plicnice použitím multidetektorové spirální 
CTA, či MR [36,37]. Chronickým tromboembolickým 
hmotám odpovídají konvexní defekty v náplni plicního 
řečiště, kompletně či parciálně obturující lumen tepny, 
dále zmenšení průměru tepny distálně za místem ob-
strukce, stenózy a  poststenotické dilatace, intralumi-
nární proužky a síťky, nespecifickými změnami jsou pak 
mozaikový typ perfuze, bronchopulmonální kolaterály, 
dilatace kmene plicnice a změny plicního parenchymu 
odpovídající proběhlému plicnímu infarktu [38].

Pacienta s echokardiografickými známkami plicní hyper-
tenze a nálezem ventilačně-perfuzního mismatch je nutno 
odeslat do specializovaného centra k další diagnostice.

Na základě lokalizace změn v plicnicovém řečišti roz-
lišuje chirurgická klasifikace CTEPH 4 typy postižení:

�� typ I (centrálně umístěný čerstvý trombus)
�� typ II (intimální ztluštění, fibrózní síťky a proužky od 

kmene po segmentární větve plicnice)
�� typ III (okluze segmentárních a  subsegmentárních 

větví) a 
�� typ IV (výhradně distální postižení) [39]

Pacienti s prokázanou CTEPH by měli být referováni do 
příslušných specializovaných center k doplnění potřeb-
ných vyšetření a  k  určení dalšího postupu. Základem 
je provedení pravostranné srdeční katetrizace s  verifi-
kací tíže PH a určením jejího typu. Nezbytnou součástí 

Schéma 2. �Diagnostický algoritmus plicní hypertenze. Upraveno podle [1]

pátrat po jiné příčině

potíže/příznaky/anamnéza suspektní z PH

neinvazivní vyšetření podporující
podezření na PH

ano

vyloučit nejčastější příčiny plicní hypertenze

ne

specifické testy

rodinná anamnéza, BMPR2, ALK1, endoglin

PH při onemocnění levého srdce (skupina 2)

PH úměrná tíži onemocnění 

léčba základního onemocnění,
zachytit případnou progresi

CTEPH (skupina 4)

pravostranná srdeční katetrizace
angiografie plicnice (DSA, CTA)

idiopatická, dědičná pH

onemocnění pojivových tkání schistosomiáza a další příčiny ze skupiny 5

léky, drogy, toxiny portopulmonální hypertenze

HIV vrozené srdeční vady

PVOD/ PCH chronická hemolýza

pátrat po jiné příčině

PH při onemocnění plic/hypoxii (skupina 3)

PH neúměrná tíži onemocnění

zvážit PVOD/ PCH

anamnéza, potíže, příznaky, EKG, RTG srdce
a plic, TTE, funkční vyšetření plic, HRCT plic

diagnóza ze skupiny 2 nebo 3 potvrzena?

ventilačně-perfuzní plicní scan

segmentální perfuzní defekty

vyloučit méně běžné příčiny pH

pravostranná srdeční katetrizace

PAmP ≥ 25 mm Hg
PCWP ≤ 15 mm Hg

ne

ano

ne

ne

anoano

anoano

ALK1 – activin-like kináza 1 BMPR2 – receptor pro bone morphogenesis protein CTA – CT-angiografie CTEPH – chronická tromboembolická plicní 
hypertenze DSA – digitální subtrakční angiografie HIV – virus získané lidské imunodeficience HRCT – high-resolution CT PAmP – střední tlak 
v a. pulmonalis PCH – plicní kapilární hemangiomatóza PCWP – tlak v zaklínění PH – plicní hypertenze PVOD – plicní venookluzivní nemoc  
TEE – transezofageální echokardiografie TTE – transtorakální echokardiografie
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vyšetření je pak provedení klasické angiografie plic-
nice v několika projekcích [40]. Ta pomůže odlišit paci-
enty s převažujícím postižením proximálních částí plic-
ního řečiště, a tedy pacientů operabilních (viz dále) od 
pacientů s  postižením zejména distálních partií, ne-
vhodných k operačnímu řešení, a pacienty se smíšenou 
formou postižení. Hodnocení operability je možné i na 
základě zobrazení spirální CTA plicnice [41]. 

Poměrně specifickým angiografickým nálezem u CTEPH 
jsou bronchopulmonální kolaterály  – přirozeně se vy-
skytující, za normálních hemodynamických poměrů se 
nijak neuplatňující preformované spojky mezi plicním 
tepenným řečištěm a  bronchiálními arteriemi systé-
mového řečiště. Tyto spojky se v různém počtu vysky-
tují u 77–100 % nemocných s CTEPH a zkratový průtok 
těmito spojkami může činit až 30–36  % minutového 
výdeje levé srdeční komory [42,43]. Kromě klasické an-
giografie mohou být bronchopulmonální kolaterály 
zobrazeny také CTA či MR angiografií, jež je schopna 
neinvazivně stanovit i průtok kolaterálami.

Na CTEPH je samozřejmě nutno pomýšlet u pacientů 
s  anamnézou TEN nebo PE. Tito nemocní by měli být 
před dimisí vyšetřeni echokardiograficky. Pakliže se 
zjistí přetrvávající plicní hypertenze, je nutné pacienta 
vyšetřit za 3–6 měsíců správně vedené antikoagulační 
terapie právě s ohledem na možnost rozvoje CTEPH.

Otázkou je potřeba screeningu CTEPH v populaci ne-
mocných po PE. Dle současného konsenzu je účelné vy-
šetřit všechny symptomatické pacienty po PE, kteří měli 
známky přetížení pravé srdeční komory v  době stano-
vení diagnózy akutní PE. Publikován byl screeningový al-
goritmus pro CTEPH na základě EKG kritérií pro hyper
trofii a tlakové přetížení PK a stanovení hladin NT-proBNP, 
který s  velmi vysokou negativní prediktivní hodnotou 
vyselektuje pacienty, kteří nemají CTEPH [44]. Jeho pou-
žití je však vzhledem k ceně echokardiografického vyšet-
ření v České republice, která je prakticky shodná s cenou 
stanovení NT-proBNP, irelevantní, jelikož echokardiogra-
fie je schopna poskytnout podrobnější informace o pří-
čině zvýšení NT-proBNP a dalších patologiích.

Terapie chronické tromboembolické plicní 
hypertenze
Základem terapie CTEPH je doživotní antikoagulační léčba 
s cílovým INR 2,0–3,0. Další léčebné modality jsou vázány 
na expertní centra. V rámci diagnostického procesu je ne-
zbytné určit, zda jde o  operabilní či k  operaci nevhodný 
nález (viz výše). Endarterektomie plicnice (PEA – pul-
monary endarterectomy) je totiž v  terapii CTEPH meto-
dou první volby. Indikováni jsou symptomatičtí nemocní 
(funkční třída NYHA II-IV) se subsegmentárním či proximál-
ním postižením a plicní vaskulární rezistencí (PVR) > 250–
300  dyn/s/cm-5  (3,5  Woodových jednotek), kteří nemají 
žádnou závažnou komorbiditu (kromě koronárního či 
chlopenního postižení, které může být řešeno v  rámci 
PEA). Vzhledem k množství prováděných PEA a náročnosti 
výkonu je tato operace v České republice prováděna v jedi-
ném centru při VFN Praha s excelentními výsledky. 

Operace se provádí v  hluboké hypotermii (ochlazení 
pacienta na teplotu asi 17 °C), což umožní opakovanou 
zástavu oběhu na dobu několika desítek minut. Během 
nich je vypreparováno endarterium – organizovaná re-
zidua tromboembolických hmot od kmene až po sub-
segmentární větve plicnice. V průběhu ohřívání pacienta 
může být operační zákrok navíc doplněn o chirurgickou 
revaskularizaci myokardu, či chlopenní chirurgii. I v pří-
padě kombinovaných výkonů zůstává v  rukou zkuše-
ného chirurga operační mortalita velmi příznivá (kolem 
4,5 %), po jednom, tří a pěti letech přežívá 94, 90, resp. 
86 % nemocných. Pooperační průběh může být kompli-
kován kromě neurologických, krvácivých a  infekčních 
komplikací také závažným reperfuzním edémem plic. Po 
úspěšné PEA klesá PVR a PAmP, roste minutový srdeční 
výdej, zvyšuje se vzdálenost, kterou je pacient schopen 
ujít v 6minutovém testu chůze, zlepšuje se funkční třída 
NYHA, a zejména přežívání nemocných [45–47]. V opti-
málním případě dochází k  plné restauraci hemodyna-
mických poměrů v malém krevním oběhu. Limitací této 
metody je nemožnost ovlivnit obstrukci v  distálnějších 
partiích plicního řečiště, pro chirurga technicky nepřístup-
ných. U části pacientů (dle literárních údajů u 5–35 %) proto 
i po provedené PEA přetrvává reziduální PH [46,48,49], de-
finovaná jako PVR > 300 dyn/s/cm-5 (3,75 Woodových jed-
notek) 6 měsíců po provedené PEA. I po úspěšné PEA 
je pacientům podávána doživotně antikoagulační te-
rapie. Lékem volby jsou antagonisté vitaminu K. Nová 
perorální antikoagulancia nemají pro pacienty s CTEPH 
klinická data, navíc přinášejí riziko lékových interakcí, 
zejména v  kombinaci a  blokátory endotelinových re-
ceptorů a inhibitory fosfodiesterázy 5. Bohužel, zhruba 
1/3 pacientů není pro PEA vhodných, nejčastěji pro chi-
rurgickou nedosažitelnost lézí, diskrepanci mezi tíží 
PH a morfologickým obrazem, PVR > 1 500 dyn/s/cm-5 
a komorbidity [16,45].

Další, nefarmakologickou, terapeutickou modalitou 
je možnost perkutánní transluminární angioplastiky 
plicních tepen (PTPA) na základě angiografie či lokali-
zace lézí pomocí optické koherenční tomografie (OCT) 
nebo intravaskulární ultrasonografie, kterými lze sou-
časně zhodnotit i efekt výkonu [50]. Dokumentován je 
příznivý efekt PTPA na PAmP, PVR i funkční třídu a test 
chůze na vzdálenost při 6-MWT [51]. Možnou kompli-
kací je krvácení do plic a reperfuzní edém. PTPA je ale 
možno provádět postupně, a  této komplikaci tak pře-
dejít. Tato metoda je však stále metodou experimen-
tální a není alternativou PEA a je možné ji zvážit u lézí 
nedosažitelných pro PEA, případně u nemocných k PEA 
nevhodných.

Specifická farmakoterapie plicní hypertenze je indiko-
vána u  symptomatických nemocných s  inoperabilním 
nálezem (nevhodným pro PEA), pacientům s přetrváva-
jící, symptomatickou PH po provedené PEA a operabil-
ním pacientům v rámci přípravy před PEA, u nichž však 
nebyl pozorován zásadní příznivý vliv na hemodyna-
mické a funkční parametry po operaci, ke které byli díky 
farmakoterapii pacienti navíc indikováni později [52].
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Jedním z farmak, která byla pro CTEPH testována, je 
bosentan. Mechanizmem jeho účinku je duální blo-
káda receptorů pro endotelin (ET

A
 i ET

B
) v hladkosvalo-

vých buňkách cév. Endotelin je jedním z  nejsilnějších 
vazokonstrikčních působků. Blokáda uvedených recep-
torů vede k poklesu systémové i plicní vaskulární rezis-
tence a zvýšení srdečního výdeje, bez zvýšení tepové 
frekvence. Navíc má antiproliferační a  protizánětlivý 
účinek a  omezuje fibrózu. Ve dvojitě slepé, randomi-
zované, placebem kontrolované studii BENEFIT byl pa-
cientům s  inoperabilní CTEPH a  pacientům s  perzis-
tentní PH po PEA podáván bosentan po dobu 16 týdnů. 
Vedl k signifikantnímu snížení PVR, avšak bez vlivu na 
funkční třídu NYHA a bez ovlivnění vzdálenosti při testu 
s  6minutovou chůzí a  neovlivnil ani čas do klinického 
zhoršení [53].

Pacienti s CTEPH byli také zahrnuti do klinické rando-
mizované, placebem kontrolované studie s iloprostem 
[54] (syntetický analog prostacyklinu s vazodilatačním 
účinkem na arterioly a  venuly). Iloprost vedl ke zvý-
šení vzdálenosti při 6minutovém testu chůze u nemoc-
ných s primární plicní hypertenzí i ve skupině pacientů 
s  plicní hypertenzí jiné etiologie, kterou ze 2/3  tvořili 
nemocní s CTEPH; analýza této podskupiny ale nebyla 
uvedena.

Ani sildenafil (inhibitor fosfodiesterázy 5, vedoucí k blo-
kádě degradace vazodilatačně působícího cyklického gua
nozinmonofosfátu  – cGMP) neprokázal ve dvojitě slepé, 
placebem kontrolované studii signifikantně pozitivní efekt 
na zátěžovou kapacitu při 6-MWT ani přes zlepšení hemo-
dynamických parametrů a funkční třídy dle WHO [55].

Jedinou molekulou, která má schválenou terapeutickou 
indikaci pro inoperabilní CTEPH a reziduální PH po PEA, je 
riociguat. Patří mezi stimulátory solubilní guanylátgyklázy 
a má dvojí mechanizmus účinku – stimuluje solubilní gua-
nylátcyklázu nezávisle na oxidu dusnatém a zvyšuje její cit-
livost pro oxid dusnatý [56]. Následné zvýšení hladin gua
nozinmonofosfátu v  buňkách hladké svaloviny plicních 
tepen vede k  vazodilataci, poklesu plicní vaskulární rezi-
stence a  zvýšení srdečního výdeje. Na experimentálních 
modelech je popsán také jeho antiproliferativní a antifibro-
tický efekt [57]. Podávání riociguatu pacientům s inopera-
bilní CTEPH, reziduální, nebo rekurentní PH po provedené 
PEA vedlo ve studii CHEST-1 a CHEST-2 nejen k signifikant-
nímu zvýšení funkční kapacity, vyjádřené ujitou vzdále-
ností při 6-MWT, ale také k signifikantnímu poklesu PVR, 
hladin NT-proBNP a  funkční třídě dle stupnice Světové 
zdravotnické organizace (WHO) [58,59].

Poslední terapeutickou možností je provedení trans
plantace srdce a plic, nebo v dnešní době častěji jedné 
nebo obou plic. Po transplantaci plíce/plic ustoupí hy-
pertrofie a dilatace PK, zlepší se její funkce a sníží se tíže tri-
kuspidální regurgitace. Problémem je ale malý počet vyho-
vujících dárců, malý počet transplantací, riziko dysfunkce 
štěpu, reperfuzní edém a chronická rejekce v podobě obli-
terující bronchiolitidy. Pětileté přežití po transplantaci plic 
je mezi 40 a 60 %, v závislosti na důvodu transplantace. 
Medián přežití je 5,6 roku s lepším výhledem u pacientů 

se 2  transplantovanými plícemi, než s  jednou. K  prove-
dení transplantace je nutná kompatibilita v krevní skupině 
a odpovídající velikost dárce a příjemce.

U významně symptomatických pacientů (refrakterní 
pravostranné srdeční selhání, synkopy) s  těžkou plicní 
hypertenzí je možné také provedení atriální balonkové 
septostomie, a  to při selhání jiné terapie, nebo jako 
most k  další léčbě, zejména k  transplantaci plic [60]. 
Po transseptální punkci se nafouknutým balónkem vy-
tvoří defekt septa síní obvykle velikosti 5–8 mm. Vede 
ke zvýšení minutového srdečního výdeje, ale zároveň 
k  systémové desaturaci, která by neměla přesáhnout 
10 %. Septostomie je kontraindikována při tlaku v pravé 
síni > 20 mm Hg s klidové saturaci kyslíkem < 80 %.

Pacientům s  projevy pravostranného srdečního se-
lhání bývá podávána také podpůrná terapie, zahrnující 
zejména diuretika, vyzkoušet je možné i  efekt digita-
lisu, zvláště při výskytu supraventrikulárních tachyaryt-
mií. Dlouhodobá domácí oxygenoteraipe je indikována 
při poklesu parciálního tlaku kyslíku v tepenné krvi pod 
8 kPa (< 60 mm Hg); je-li indikována, měl by ji pacient 
užívat nejméně 15  hod denně. Antikoagulační terapie 
byla zmíněna výše [1].

Z  režimových opatření je nutno zmínit aerobní po-
hybové aktivity za účelem udržení kondice a  svalové 
hmoty, včetně rehabilitace pod dohledem odborníka. 
Doporučována je vakcinace proti chřipce, v případě po-
třeby psychologická podpora.
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