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Pulmonalna hypertenzia



Pulmonalna hypertenzia - Popis

Definicia: Pl'icna hypertenzia (PH) je etiopatogeneticky, symptomatologicky a
prognosticky heterogénne ochorenie (resp. patologicky nalez, proces ) s
vysokym tlakom v pl'Ucnej cirkulacii
« Norma: stredny tlak v pl'icnici v pokoji je < 20,7 mmHg
 Hrani¢na forma PH (riziko): 21 — 24 mmHg
« Finalna diagnoza len invazivne: stredny tlak v a. pulmonalis 2 25 mmHg v pokoji pocas
pravostrannej katetrizacie srdca
Vyskyt: CastejSie sprievodny jav inych ochoreni; zriedkavejSie ako primarna,
maligne prebiehajlca choroba ; vyznamne limituje vykonnost’, kvalitu a dlzku
Zivota.
Na Slovensku je diagnostikovanych k dnesnému dnu 130 pacientov.

« Tlak v pl'dcnom riecisku stUpa so zatazou a s vekom, avsak plUcna cievna
rezistencia ostava v norme

« ZvySovanim plniaceho tlaku v l'avych oddieloch srdca (diastolicka dysfunkcie

-----

The Task Force Guidelines on Diagnosis and Treatment of Pulmonary
Hypertension of the European Society of Cardiology. Eur Heart J 2009, 30:
2493-2537.



Pulmonalna hypertenzia - Popis

Etiologia:

Multifaktorialna

« Geneticky podklad - v 60 %
familiarnej formy PAH, v 25 %
idiopatickej PAH, v 10 % ostatnych
foriem PAH,

e AD s neuplnou penetraciou
(mutacia géenu pre receptor BMPR
2 (muskularna hyperproliferacia;
progresivna remodelacia pl'ucnych
artérii).
« Exogénne Cinitel'e
« Ine ochorenia - hyperkineticka
cirkulacia, vaskulitidy, infekcia HIV,
anorektika, pri CTEPH prekonana
nelyzovana pl'dcna embdlia

Rizikove latky pre vznik plPucnej
hypertenzie.

Definitivne potvrdeny vplyv

e aminorex, benflurex

« fenfluramin, dexfenfluramin

* toxicky olej z repkového semena
Vysoko pravdepodobny vplyv

« amfetaminy, metamfetaminy

o L-tryptofan

Mozny vplyv

* kokain

« fenylpropanolamin, chemoterapeutika
» SSRI (selective serotonine reuptake
inhibitors) pergolid

o [lubovnik bodkovany

Nepravdepodobny vplyv
e oralna antikoncepcia
 estrogén

« fajCenie



Patofyziologicka klasifikacia

Hypoxicka
(chronicka obstrukéna choro-
ba plic, cysticka fibroza, vysko-
va hypoxia)

T ED tlak vLK
(systolicka, diastolicka dysfunkcia
lave] komory, konstr. perikarditida)

Vrodené lavo-pravé skraty
(defekt predsiefového/
komorového septa, otvoreny
ductus Botalli)

Restrik¢na
(intersticialne plicne choroby,
stavy po plucnej resekdil, pneu-
mokonidzy)

I tlak vLP
(mitralne chyby, trombus, tumor
[avej predsiene, cor triatriatum)

Vysoky mintatovy
srdcovy vydaj
(horucka, hypertyredza, ané-
mia ai)

Obstrukéna

(plicna embolia, trombdza in situy,

idiopaticka plucna hypertenzia)

Obstrukcia/kompresia PV
(mediastinalna fibréza, vrodené/
ziskané zGzenie plicnych ciev)

v
MPAP > 25 mm Hg
PWP normalny
PVR zvysena
Placny prietok normalny/znizeny

v
MPAP > 25 mm Hg
PWP zvyseny
PVR zvysena
PlUcny prietok normalny/znizeny

v

mPAP > 25 mm Hg
PWP normalny
PVR normalna
Zvyseny plicny prietok

Viysvetl: PH — plucna hypertenzia, ED - koncovo-diastolicky tlak, LK - [ava komora, LP - lava predsien,
PV — plucne vény, mPAP — stredny tlak v plucnej artérii, PWP — zaklineny tlak v plicnej artérii, PVR - plicna
cievna rezistencia, W,. - Woodové jednotky.




Klasifikacia pl'ucnej hypertenzie (Dana Point2008)

1. Plicna artériova hypertenzia (PAH)
= 1.1 Idiopaticka PAH
= 1.2 Hereditarna

« BMPR2 mutacie familiarne / izolované

* ALK1 alebo mutacie endoglinu (HHT)
= 1.3 Indukovana liekmi a toxinmi
= 1.4 Asociovana s

® 1.4.1 chorobami spojivového tkaniva

1.4.2 HIV infekciou
1.4.3 portalnou hypertenziou
1.4.4 vrod. systémovo-pulmon. skratmi
1.4.5 schizostomiazou
1.4.6 chronickymi hemolyt. anémiami
® 1.5 Perzistujuca PH novorodencov

2. Plicna hypertenzia sposobena chorobami
lavého srdca

= 2.1 Systolicka dysfunkcia
= 2.2 Diastolicka dysfunkcia
= 2.3 Chlopriové chyby

® ® ® ® o

3.

PPucna hypertenzia s respiracnymi
chorobami/hypoxémiou

3.1 Chronicka obstrukéna choroba pluc
3.2 Intersticialne plucne choroby

3.3 Iné plucne choroby so zmieSanou
restrikciou a obstrukciou

3.4 Obstruk¢éné spankové apnoe
3.5 Vyvojové abnormality
3.6 Chronicka vyskova hypoxia

4. Chron. tromboembol. pFucna hypert. (CTEPH)
5. PH s nejasnym/multifaktorialnym

mechanizmom vzniku
5.1 Hemat: myeloproliferacia splenektomia

5.2 Systémove choroby: sarkoiddza, histiocytoza
X, vaskulitidy

5.3 Metab.ch: tezaurizmdzy, m. Gaucher,

5.4 Ostatné: tu obstrukcia, fibrotizujuca
mediastinitida, CHRI



PPacna artériova hypertenzia (PAH)

» patologickoanatomicka a funkéna podobnost, geneticka
predispozicia a priazniva lieCebna reakcia na prostacyklin.

» devastujlca, progresivne prebiehajluca, nevylie€itelna choroba,
zla progndza, rychla progresia PH a zlyhania prave] komory

- sporadicka forma bez znamych rizikovych
faktorov; zriedkavé ochorenie prevazne mladych zZien (1-2 /10°
milion obyvatelov za rok, zeny : muzi=1,7: 1).H

- rodinny vyskyt, pacienti ktori maju detegované
mutacie géenov (v 70% pripadov pre receptor typu 2 pre bone
morphogenetic protein — BMPR?2).

sa pozorovala pri uzivani
liekov na chudnutie (nielen aminorex, fenfluramin, ale aj
fenylpropanolamin) a antidepresiv SSRI (selective serotonin
reuptake)



Histopatologia PAH

A proliteration
I inlimal Nhwosis

= misdial gnd
SmoDth muscle
cell hyperiropdry

[ ! Intimal hbrosis

ool Rrosis s in by hrombosis [=-] Direction of blood flow

Histologicky obraz obstrukénej remodelacie plucnych artérii: hypertrofia medie, proliferacia a
fibrdza intimy a adventicie, ruptary dilatovanych ciev s krvacanim, in situ trombdzy v
arteriolach, nekrotizujuca arteritida, plexiformne lézie, o tvori

Ireverzibilny proliferativny a su¢asne obliterativny proces, obStrukcia a restrikcia pficneho
artérioveho rieciska.



Diagnostika s vyvoj PH (VUSCH)

1. Katetrizacna diagnostika

Stupen PH mPAP (mm Hg)  sPAP (mm Hg)

= I'ahka PH 25— 35 36 — 50

e stredne tazka PH 36 — 45 51 - 70

« tazka PH > 45 > 70

mPAP — stredny tlak v pl'Ucnej artérii;
SPAP — systolicky tlak v pl'ucnej artérii.
2. Dopplerovska echokardiografia: rychlost’ regurgitacnej trysky na trikuspidalnej
chlopni > 3,0 — 3,5 m/s, ¢o zodpoveda syst tlaku v pl'Ucnici > 40mmHg

3. Monitorovanie

- hodnotenie systémovej hypoxie ( pulznad oximetria, ASTRUP)

- pl'iicne vysetrenie ( CT, RTG skan), spirometria alebo pokrocilejSie sledovania

- radiodiagnostika V/Q skanby

- pravidlené sledovanie EKG; ergometria — 6 min test pri chodeni

- testy na autoimunitné ochorenia: SLE, vaskulitida, fosfolipidoovy sy., ochorenia
pecene,

- Spankové studie — vylucenie obstruktivnych spankovych apnoe

- Pravostrannna katérizacia srdca — vylucenie shunt-ov a l'avostranného ochorenia



Katétrizacia pulmonalnej artérie (PAC)

- diagnostika; detekcia zlyhania
srdca, sepsy , terapie, Ucinku
liekov

- priame, simultanne meranie
tlakov v pravej predsieni, pravej
komore a plniaceho tlaku
("wedge" pressure) v l'avej
predsieni

- pulmonalny arterialny katéter
(Swan-Ganz; Jeremy Swan,
William Ganz, Cedars-Sinai
Medical Center).
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Klinicky obraz

« Systemoveé prejavy hypoxie

» Dychavica ( dyspnoe) (pri
namahe, v horucave vihkosti,
sauna, vySSia nadmorska
vyska)

» Cyandza, brnenie v
koncatinach (prejavy
hypoxie — hyperexcitabilita)

« Unavnost’, hucanie v usiach,
odpadavanie,

« Zlyhavania pravej komory

(cor pulmonale)

» trikuspidalna regurgitacia,
hypertrofia prave] komory,

 opuchy okolo kotnikov, na
nohach, bolesti na hrudniku
pocas fyzickej aktivity




Pulmonalna embolia



Pulmonalna embodlia

= Def: uzatvorenie Casti pulmonalnej cirkulacie vmetkom ( embolom)
= Etio: a) trombus - tromboemboalia, b) vzduhova embdlia; ¢) tukova embadlia
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Embolism - caused by thrombosis healthdirect
(blood clot in a blood vessel)

Blood cells

Normal
blood flow

Normal vein

A vein with normal
blood flow towards the
heart.

Blood cells Blood clot
piece

Slow

blood flow

Blood clot Blood clot

Valve Valve

~— Damaged ~——Damaged
vein vein

Thrombosis Embolus

A damaged vein with slow  As the clot grows, parts
blood flow or blood may break off and travel
clotting problems cause a to the heart or lungs.
clot to form.
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Pulmonalny embolizmus

Rizikové faktory zahfnaju:

Prolonged immobility (e.g., long flightsPrediZzena nehybnost (napr. dihé lety, pokoj na 16Zku po
operacii alebo hospitalizacia)

Nedavny chirurgicky zakrok alebo poranenie (najma néh, bokov alebo panvy)

Rakovina

Tehotenstvo alebo popdrodné obdobie

Hormonalna terapia (napr. antikoncepéné pilulky alebo nahrada estrogénu)

FajCenie, obezita, srdcove choroby alebo poruchy zrazanlivosti

Rodinna anamnéza krvnych zrazenin

Prejavy:

Nahla dychaviénost’ (aj v pokoji, zhorSujuca sa aktivitou)

Ostra bolest' na hrudniku (€asto pleuriticka-horsia s hibokym dychom, kaslom alebo
pohybom; moze sa citit’ ako infarkt)

Kasel (niekedy s krvavym alebo krvou pruhovanym hlienom)

Rychly alebo nepravidelny srdcovy tep (palpitacie)

Toéenie hlavy, zavraty ,mdloby (synkopa) alebo tuzkost’

Bolest alebo opuch néh (z povodnej HZT)

Potenie, vlhka pokozka alebo horucka nizkeho stupnaSudden shortness of breath (even at rest,
worsening with activity)



Pulmondmma eribilia

Qvlna(zvod lll) | Ivertovana T (zvod lll)

Tachypnoe

& Velky embolus v centralnej casti
a. pulmonalis a jej vetveni

¥ Typické EKG pri pficnej embolii
hiboké 5, mapadné Qll, negativne TiI
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Cor pulmonale acutum

Cor pulmonale, or
right-sided heart

= Chronicke cor pulmonale: Hypertrofia/ dilatacia prave] komory v
dosledku kardialnych ochoreni, ktoré primarne neovplyvnuju lavé
srdce a kongenitalnych ochoreni srdca

= Akutne cor pulmonale : dilatacia a zlyhanie pravého srdca pri
pulmonalnom embolizme
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