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Stretnutie zastupcov centier pre plucnu

artériova hypertenziu

Dna 23. oktobra 2019 bolo v Bratislave 9. pravidelné stretnutie
zastupcov referencnych centier pre plicnu artériova hyper-
tenziu (PAH) z Bratislavy, Kosic a Banskej Bystrice.

PAH je vzacne progredujice a nevylieCitelné ochore-
nie drobnych plicnych tepien. Od inych druhov plucnej
hypertenzie sa odliSuje samostatnymi epidemiologickymi,
etiologickymi, patogenetickymi, patologickoanatomickymi,
klinickymi a prognostickymi charakteristikami. Proliferacia
endotelu, médie a tvorba drobnych trombov a komplexnych
proliferativnych 1ézii sposobuje znizenie celkového priesvitu
plicneho artériového rieciska, vedie k vzostupu placnej
vaskuldrnej rezistencie, tlakovému pretazeniu a zlyhaniu
pravej komory. Vyskyt je zriedkavy a priznaky su nespeci-
fické. Diagnostika si vyzaduje absolvovanie velkého poctu
vyS$etreni, vratane invazivnych. Preto by sa mala starostlivost
o pacientov s touto chorobou ststredovat do $pecializova-
nych centier.

Stretnutie sa uskutoc¢nilo pod odbornou gesciou doc.
MUDr. Evy Goncalvesovej CSc., FESC, veducej lekarky
Centra pre PAH pri Oddeleni zlyhdvania a transplanticie
srdca Ndrodného ustavu srdcovych a cievnych chor6b v Bra-
tislave. V ivodnej prednaske sa venovala pravej komore (PK)
v kontexte plticnej hypertenzie a PAH. KedZe patologickoana-
tomické a funk¢né zmeny pri PAH vedu k zaniku drobnych
arteriol a v kone¢nom doésledku k znizeniu efektivneho
priesvitu plicneho rieciska, musi PK generovat vyssi tlak,
aby sa zachoval minutovy objem srdca. PK v rdmci zapoje-
nia kompenza¢nych mechanizmov hypertrofuje a dilatuje.
Ukazuje sa, ze determinantom prognozy pacientov s PH je
prave funkcia PK a nie ukazovatele plucneho vaskularneho
postihnutia. Napriklad préaca, ktord porovnala efektivitu
plucnej vaskuldrnej rezistencie (PVR) a ejekénej frakcie PK
stanovenej pomocou magnetickej rezonancie pri predikcii
prognézy pacientov, dokazala, Ze prediktorom prezivania
bola zmena ejekénej frakcie PK. Najlepsie prezivanie mali
pacienti, u ktorych pri liecbe ejek¢na frakcia PK stdpla. Na
rozdiel od toho sa PVR u pacientov, ktori prezili sledované
obdobie, neodlisovala od tych, ktori zomreli. Ejek¢na frakcia
stanovend pomocou magnetickej rezonancie je v klinickej
praxi doposial najspolahlivej$im ukazovatelom kontraktility
PK. Stale sa vSak hlada idedlny ukazovatel kontraktility,
ktory by bol nezavisly od preloadu a afterloadu, velkosti
a masy srdca, citlivo by reagoval na zmenu inotropie, bol by
bezpecny, lahko aplikovatelny, reprodukovatelny a vyuzitelny
v klinickej praxi. Funkciu PK mozno hodnotit na zdklade
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znamych Klinickych, laboratérnych, funkénych, katetrizac-
nych, ale aj echokardiografickych a inych zobrazovacich
parametrov. Limitaciou zobrazovacich vySetreni je nepravi-
delny a vysoko variabilny tvar PK neumoznujuci geometrické
zjednodusenie s ciefom matematickych vypoctov. Jednym
z presnejSich ukazovatelov funkcie PK by sa preto mohol
stat strain — deformdcia PK, hodnoteny echokardiograficky.
Naruseny longitudindlny strain PK sa pri PAH spdjal s hor-
$im prezivanim. Strain by sa preto mohol stat ukazovatelom
ovplyviujticim terapeutické rozhodovanie u pacientov s PH.
Katetriza¢né vySetrenie je sice invazivne, no prinasa nenahra-
diteIné informacie o etioldgii, zdvaznosti a progndze plicnej
hypertenzie a PAH. Jeho neoddelitelnou sucastou je stano-
venie minutového objemu. Hodnotenie funkcie PK je teda
komplexné. Vyzaduje si posudenie morfologickych (rozmery,
tvar, deformacia, kvantifikacia trikuspidalnej regurgitacie
a iné), hemodynamickych (tlak v plucnici, pravej predsieni,
zaklineni, mintitovy objem a iné) a dalsich (natriuretické
peptidy, saturdcia kyslika v zmieS$anej krvi z plicnice a iné)
ukazovatelov. Manazment zlyhdvania PK sa odvija od pri¢iny,
rychlosti vzniku, intenzity a pritomnosti agravujicich kom-
ponentov. Je potrebné znizit afterload (napriklad pomocou
$pecifickej liecby PAH) a optimalizovat preload starostlivym
titrovanim rovnovahy intravaskularneho objemu. Na rozvoji
zlyhania PK sa mo6zu vyrazne podielat agravujice faktory
(hypotenzia, arytmie, infekcia, anémia a podobne), ktoré
je potrebné pohotovo korigovat. Jednym z dominantnych
aspektov liecby je inotropia, ktora moze priamo zlepsit
kontraktilitu PK, ale aj zvy$it korondrny prietok a upravit
geometriu srdcovych oddielov s naslednym zlepSenim inte-
rakcie PK a lavej komory (LK) a zlep$enim plnenia LK. Pri
pokrocilych formach zlyhania PK su k dispozicii paliativne
intervencie, ako napriklad balonikova atridlna septostomia.
Mechanické podpory sa moézu uplatnit pri premosteni ku
kone¢nému rieSeniu, ktorym je transplantacia pliac alebo
komplexu srdce-plica.

MUDr. Milan Luknar, PhD., z Centra pre PAH pri
Oddeleni zlyh4vania a transplantacie srdca NUSCH infor-
moval o prvych skisenostiach s intravenéznym podavanim
treprostinilu cestou plne implantovatelnej pumpy v Slovenskej
republike. Uviedol pripad pacienta s pokro¢ilou idiopatickou
PAH, ktory bol lie¢eny kombinovanou $pecifickou lie¢bou cie-
lenou na patofyziologické mechanizmy PAH (vazokonstrikcia,
proliferacia, trombdza). Sucastou tejto liecby je treprostinil,
analdg prostacyklinu na parenterdlne pouzitie. Pacientovi



Obrazok 1
prostanoidu

Lokalne komplikacie subkutanneho podavania

sa podaval vo forme kontinudlnej infuzie pomocou externej
implantovatelnej pumpy. Klinicky stav pacienta sa stabilizoval
a terapia sa hodnotila ako efektivna. Tento sposob liecby sa
véak spajal s vyznamnymi lokalnymi komplikaciami v mieste
podavania (bolestivost, zacervenanie, celulitida) (obrazok 1),
ktoré vyrazne znizovali kvalitu zivota mladého pacienta.
Preto sa oSetrujuci lekdri rozhodli pre inovativny spdsob
podévania treprostinilu - pomocou plne implantovatelnej
pumpy. Systém tvori kovové telo, ktoré obsahuje lie¢ivo vo
forme kvapaliny (obrazok 2). Telo pumpy sa implantuje do
podkozZia v oblasti mezogastria. Na telo sa napoji katéter,
ktory sa tunelizuje do oblasti v. subclavia, kde vstupuje do Zily
(obrazok 3). Liek sa tymto spésobom aplikuje kontinudlne
priamo do zily. Pohon sa uskuto¢nuje pomocou stlaceného
plynu v tele pumpy. Implantdcia u pacienta sice prebehla
s viacerymi komplikdciami (pneumotorax, porucha funk-

Obrazok 2 Kovové telo pumpy a katéter
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cie pumpy), ktoré sa vSak podarilo vyriesit bez nasledkov.
Pacientovi v sti¢asnosti napltaji pumpu priamou injekciou
transkutdnnym sposobom v mesa¢nych intervaloch. Jeho
kvalita zivota sa vyrazne zlepsila (obrazok 4). Tato pumpu
implantovali aj dalSej pacientke — s PAH spojenou s ocho-
renim spojiva. V tomto pripade bola implanticia aj dalsi
priebeh ochorenia bez komplikacii a pacientka pozitivne
hodnoti zmenu kvality Zivota. Plne implantovatelna pumpa
na podavanie treprostinilu je teda urcena selektovanym
pacientom s PAH, ktori si vyzaduji kontinualne podavanie
analogu prostacyklinu, a to najmi osobam, ktoré su ohrozené
lokalnymi komplikaciami pri subkutannom podavani a ktoré
Ziju aktivny Zzivot.

MUDr. Peter Lesny, PhD., z Centra pre PAH pri Od-
deleni zlyh4vania a transplantacie srdca NUSCH referoval
o pripade mladej pacientky s PAH sledovanej v rokoch
2005 - 2016. U pacientky vySetrovanej pre namahova dy-
chavicu sa zistila tazka prekapildrna plicna hypertenzia. Po
vyliceni ochorenia plic a chronického tromboembolizmu,
ako aj dal$ich suvisiacich stavov (ochorenie spojiva, vrode-
na chyba srdca so skratom, portalna hypertenzia a iné) sa
stav hodnotil ako idiopaticka PAH. Do liecby sa postupne
zaradil inhibitor fosfodiesterazy typu 5, antagonista endo-
telinového receptora a analdg prostacyklinu. Napriek tomu
sa stav pacientky nepodarilo upravit na uspokojivi uro-

Obrazok 3 Schéma implanticie pumpy LenusPro a intravenoz-
neho vstupu katétra (zdroj: www.infucare.com)
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Obrazok 4 Lokalny nalez po implanticii pumpy LenusPro

ven. Klinicky stav sa nahle zhorsil v stvislosti so vznikom
palpitdcii. Prejavila sa velkoobehova kongescia, systémova
hypotenzia, zhorsila sa cyandza. Elektrokardiograficky obraz
svedc¢il pre atrio-ventrikularnu nodalnu reentry tachykardiu
(AVNRT). Po prechodnom obnoveni sinusového rytmu
AVNRT recidivovala, ¢o si vyziadalo vnutrozilové podanie
adenozinu. Nasledné invazivne elektrofyziologické vysetrenie
potvrdilo indukovatelni paroxyzmalnu AVNRT. Vykonala
sa akutne uspe$nd radiofrekvenénd moduldcia pomalej AV
nodalnej dréhy. Pritomné vsak zostali indukovatelné pred-
siefiové tachyarytmie, spontanne terminujice, ktoré nemali
charakter typického fluttera predsieni. Neboli vhodné na
elektrofyziologické mapovanie a interven¢né rie$enie. Do
liecby bol zaradeny metoprolol a neskor amiodarén. Pocas
nasledujiceho obdobia sa zaznamenala atridlna tachykardia
s prevodom 2 : 1 sprevadzana klinickym zhor§enim, ¢o si
vyziadalo elektricku kardioverziu. Vzhladom na progresiu
ochorenia s vycerpanim moznosti konzervativnej liecby
bola pacientka zaradend na cakaciu listinu na transplanta-
ciu pluc. V roku 2016 pacientka podstupila transplanticiu
pluc. Periopera¢ny priebeh sa komplikoval zlyhanim srdca
a pacientka zomrela v¢asne po operdcii. Supraventrikularne
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arytmie rozli¢ného pdévodu a charakteru u pacientky s PAH
sposobili nahle zhor$enie klinického stavu. Vyziadali si opa-
kované hospitalizacie. Interven¢né riesenie je pristupné, no
v uvedenom pripade bolo vzhladom na charakter portch
rytmu uspesné len ciastocne.

MUDr. Pavel Kme¢ zo Stredoslovenského ustavu srd-
covych a cievnych choréb v Banskej Bystrici prezentoval
pripad 23-rocnej pacientky s PAH spojenou s ochorenim
spojiva — systémovym lupus erythematosus (SLE). SLE sa
u pacientky prejavil nefritidou v roku 2012. Do liecby boli
zaradené imunosupresiva (cyklofosfamid, kortikosteroidy,
hydroxychlorochin). V roku 2016 sa pri echokardiografic-
kom vysetreni vyslovilo podozrenie na plucnu hypertenziu.
Katetrizdcia potvrdila tazka prekapilarnu plucnu hypertenziu
a po vylaceni tromboembolizmu a ochorenia pluc sa stav
hodnotil ako PAH asociovand so SLE. Do lie¢by sa zaradil
sildenafil a macitentan, neskdr sa pridal selexipag. Stav
pacientky je klinicky stabilizovany, pretrvava vSak vysoka
hodnota NT-proBNP, ¢o mdze byt signalom nepriaznivej
progndzy. Uvazuje sa preto o eskaldcii $pecifickej liecby vo
forme pridania parenterdlneho prostanoidu. Tato liecba sa
vsak spdja s ur¢itymi obmedzeniami v Zivote mladej pacientky
a vyzaduje si jej uzku spolupracu a disciplinu.

MUDr. Daniela Ondusova z Vychodoslovenského usta-
vu srdcovych a cievnych chorob v Kosiciach informovala
0 38-ro¢nej pacientke s PAH asociovanou s vrodenou chybou
srdca s Eisenmengerovym syndromom. Pacientka bola od
narodenia sledovana pre defekt predsieniového septa typu
ostium secundum s v¢asnym rozvojom Eisenmengerovho
syndrému. Od roku 2008 bola liecend bosentanom. Bola
opakovane hospitalizovand pre flutter, respektive fibrilaciu
predsieni s rychlou frekvenciou komor, pre ktoré postupne
uzivala propafenén, metoprolol a amiodarén. Vzhladom na
progresiu ochorenia bol v marci 2019 do liecby zaradeny
treprostinil. Jeho podévanie sa v§ak komplikovalo svrbenim,
bolestivostou a zapalovou reakciou v mieste vpichu. Imuno-
logické testy potvrdili alergiu na treprostinil. Alergia limituje
dalsie lie¢ebné moznosti.

MUDr. Martin Zahorec, PhD., primar Kardiologického
oddelenia Detského kardiocentra (DKC) NUSCH v Bratislave,
uviedol, Ze o pacientov s PAH v detskom veku v Slovenskej
republike sa stard vyhradne DKC. Dr. Zahorec uviedol prehlad
zékladnych udajov tykajicich sa detskych pacientov s PH.
DKC v sucasnosti sleduje 40 pacientov, va¢sinu tvoria chori
s neoperovanymi vrodenymi chybami srdca, vy$e tretina
pacientov je po operacii pre vrodenu chybu srdca a u os-
tatnych je etioldgia plicnej hypertenzie ind. 33 pacientov
uziva $pecificku liecbu PAH, viac neZ tretina pacientov sa
lie¢i kombinac¢nou liecbou. V obdobi 2006 - 2019 zomrelo
19 pacientov s PAH, a to predovsetkym s idiopatickou PAH
a chorych s atréziou plucnice s velkymi aorto-pulmonalnymi
kolateralami aj dal$imi vrodenymi skratovymi chybami srdca
a velkych ciev.



Zastupcovia jednotlivych centier referovali o vysledkoch
svojej ¢innosti za ostatny rok. Uvedené tri centrd pre PAH
zamerané na dospelych pacientov v sicasnosti eviduju spolu
157 Zijacich dospelych pacientov s PAH a chronickou trom-
boembolickou plicnou hypertenziou (CTEPH). V ostatnom
roku bolo diagnostikovanych 19 pacientov s PAH (prevazne
idiopatickou). Zomrelo spolu osem pacientov, a to najmai
na progresivne zlyhdvanie pravej komory a pridruzené
komplikacie.

Na zaver stretnutia zdstupcovia centier diskutovali
o aktualnych problémoch epidemioldgie, diagnostiky a te-
rapeutického manazmentu PAH. Vyjadrili nespokojnost
s pretrvavajucimi obmedzeniami, ktoré nedmerne zvysuju
zatazenie lekdrov zaoberajucich sa liecbou PAH administra-
tivnymi a dal$imi neodbornymi vykonmi. Tieto pridruzené
ukony s narastajicim poctom pacientov navy$e znamenaju
Coraz vacsiu Casovu stratu a vyzaduju si dal$ie persondlne
naroky. Aspon uvedené casové straty by sa dali minimalizo-
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vat doslednou elektronizéciu komunikdcie so zdravotnymi
poistovniami, ktora je doteraz na zastaranej urovni. Okrem
toho trvd centralizdcia rozhodovania o liecbe chronickej
tromboembolickej plicnej hypertenzie. Suc¢asné preskrip¢-
né obmedzenie komplikuje pristup k liecbe predovsetkym
pre pacientov zo stredoslovenského a vychodoslovenského
regionu.

Uvedené uz 9. tradi¢né stretnutie dosledne dodrziavalo
filozofiu ,,okruhleho stola“ zdérazneného aj v nazve podujatia.
Konstruktivna atmosféra so vzajomnym respektom je zarukou
pokracovania v systematickej spolupraci, ktora je v oblasti
PAH a inych vzdcnych chordb v podmienkach Slovenskej
republike nevyhnutna.

MUDr. Milan Luknar, PhD.

Centrum pre PAH pri Oddeleni zlyhdvania
a transplantacie srdca, Ndrodny tstav
srdcovych a cievnych choréb, a. s., Bratislava
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