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PlGcna artériovd hypertenzia asociovand s portdinou hypertenziou (portopulmondina artériovd hypertenzia) je zriedkavé ochorenie, ktoré mad pre
pacienta zavazné dbsledky. Este v neddvnom obdobi pre toto ochorenie liecba prakticky neexistovala. V sicasnosti sa vyvijaju a do klinickej praxe
dostdvaju nové lieCebné postupy, ktoré by mohli znamenat zlepsenie funkéného stavu i progndzy pacientov. Autori opisuju diagnosticky a terapeuticky
postup u ojedinelého pacienta s portopulmondinou hypertenziou pri portdinej hypertenzii prehepatdineho typu na podkiade chronickej posttraumatickej
frombdzy portdinej Zily. Pri vstupnom vy3etreni bol fazko funkene limitovany. Po poddvani bosentanu, perordineho neselektivneho anfagonistu receptorov
pre endotelin, sa subjektivny stav i objektivne parametre vykonnosti pacienta vyznamne zlepsili, hoci echokardiografické parametre zévaznosti
portopulmondinej hypertenzie sa vyznamne nezmenili. V dalSej Casti autori prinddaju struény literdrny prehlad klinickej problematiky portopulmondinej
hypertenzie s dérazom na novsie moznosti sicasnej medikamentdznej liecby.
Klacové slova: pltiicna artériovd hypertenzia - portopulmondina hypertenzia - bosentan

LUKNAR M, STEFANKOVA |, GONCALVESOVA E. Portopulmonary arterial hypertension - a case report and literature review. Cardiol 2008;17(1):33-38
Pulmonary arterial hypertension associated with portal hypertension (portopulmonary arterial hypertension) is a rare condition with devastating
consequences for the patient, Not long ago there was virtually no freatment available. Today, new treatment tools have been developed and infroduced
in to clinical practice that have the potential fo improve the functional status and prognosis of the patients. The authors describe diagnostic and treatment
strategy in arare patient with portopulmonary hypertension - associated with pre-hepatic type portal hypertension caused by chronic posttraumatic
portal vein thrombosis. At the baseline examination, the patient was severely physically limited. After freatment with bosentan, an oral non-selective
endothelin receptor antagonist, the patient’s subjective status and objective parameters of physical capacity significantly improved, though
echocardiographic parameters of portopulmonary hypertension severity did not change markedly. In the following section, the authors give a brief
overview of the literature on the clinical issue of porfopulmonary arterial hypertension, with an emphasis on recent medical therapeutic possibilities.
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V oblasti klinickej problematiky a zakladného vysku-
mu pliicnej artériovej hypertenzie (PAH) v ostatnom Case
zaznamendvame nebyvaly rozmach. Kym eSte pred nie-
kolkymi rokmi sa starostlivost o pacientov s PAH obme-
dzovala na empirické podéavanie blokatorov vapnikovych
kandlov a liecbu zlyhdvania pravej komory, v sticasnosti
sa objavuju nové medikamentozne liecebné postupy, kto-
ré predstavujii nadej na zlepsenie dizky a kvality Zivota
0s0b postihnutych tymto zdvaznym ochorenim. PAH sa
vzhladom na neSpecifickost svojich prejavov stale diagnos-
tikuje neskoro a Casto sa asociuje s inymi stavmi.

Kardiopulmonélne komplikécie cirhdzy pecene boli
opisané pred mnohymi rokmi. Jednym z typov postihnutia
kardiovaskularneho a plicneho systému, ktoré sa spajaju
s portdlnou hypertenziou, je aj PAH. S jej diagnostikou
a liecbou su konfrontované viaceré subSpecializicie inter-
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nej mediciny, a to minimalne kardioldgia, pneumoldgia,
gastroenteroldgia a hepatoldgia. Kardioldg sa zameriava
najmé na hemodynamické dosledky posobenia vysokého
tlaku v arteria pulmonalis, ktoré spdsobuje tlakové prefa-
Zenie pravej komory a rozvoj pravostranného srdcového
zlyhévania. Z hepatologického hladiska je vyznamné sku-
tocnost, Ze uz stredne tazka pliicna hypertenzia predstavu-
je prekazku tranplantdcie peCene, pretoZe ohrozuje pacien-
ta vysokou perioperacnou mortalitou (1).

V predlozenej praci opisujeme diagnostiku a liecbu
pacienta s plicnou artériovou hypertenziou asociovanou
s portalnou hypertenziou (portopulmonalna hypertenzia,
PPAH). Diagnosticky postup sa predklada tak, aby bola
ndzorne dokumentovand diferencidlnodiagnostickd sek-
vencia pri naleze plicnej hypertenzie. Diskusia je rozsi-
rend o literarny prehlad tejto problematiky.

Opis pripadu
55-roéného pacienta poukdzali na hospitalizaciu do

Nérodného tstavu srdcovych a cievnych chordb pre progre-
dujicu dychavicu a podozrenie na plicnu hypertenziu (PH).
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Pred dvoma rokmi prekonal epizodu bolesti na hrud-
niku, ktora bola hodnotené ako non-Q infarkt myokar-
du. Koronarografia realizované s odstupom 10 mesiacov
nedokézala aterosklerotické korondrne postihnutie.
Orientacné spirometrické vySetrenie nedokdzalo vyznam-
nu ventilaénud poruchu.

Pre dalSie zhorSovanie dychavice ho regionalny kar-
dioldg odoslal na hospitalizaciu na $pecializované praco-
visko. V Case prijatia bol pacient v§znamne limitovany
v telesnej aktivite — zadychal sa pri vystupe na prvé po-
schodie. Bolesti na hrudniku, opuchy dolnych koncatin,
palpitécie, poruchy vedomia a iné priznaky zo strany kar-
diovaskularneho systému nepozoroval.

Rozbor osobnej anamnézy nés upozornil na viacero
zaujimavych tudajov. Ako 15-ro¢ny prekonal tupé pora-
nenie brusnej dutiny. Nésledne sa vyskytla epizdda he-
matemézy a melény. Zistili sa ezofagové varixy, trombo-
za v. lienalis, splenomegélia, akcesorne sleziny.
Realizovala sa splenektomia. Neskor sa u pacienta dalej
sporadicky vyskytovali opakované krvicania do gastro-
intestindlneho traktu (GIT), naposledy v jini 20006, rie-
Sené konzervativne. V roku 1975 sa zrealizoval pokus
o vytvorenie portokavilnej anastomdzy, ktory bol ne-
uspesny pre viacpocetné cievne anomélie v oblasti por-
talnej vény. Pacient viac rokov trpel na artériova hyper-
tenziu, pre ktoru sa liecil amlodipinom. V rodine sa
vyznamné kardiovaskuldrne ochorenia nevyskytovali. Pra-
coval ako dradnik. Abuzy toxickych latok a uZivanie ano-
rektik popieral.

Pri objektivnom vySetreni bol pacient dychavi¢ny uz
pri dlh§om rozprévani. Neboli pritomné auskultacné pre-
Javy ochorenia dychacieho systému ani pliicnej konges-
cie. V auskultacnom naleze na srdci dominovala akcen-
tacia a fixovany razstep 2. ozvy nad chlopriou plicnice.
Okrem zvySenej ndplne jugularnych Zil sme nezazname-
nali iné prejavy velkoobehovej kongescie. Pritomny bol
foetor ex ore hepatélneho charakteru.

Na RTG hrudnika (obrazok 1) bola prominencia pul-
mondlneho oblucika, dilatdcia centralnych vetiev pliicni-
ce s rarefikaciou periférnej cievnej kresby. Krivka EKG
(obrazok 2) svedcila pre hypertrofiu a pretazenie pravej
komory. V echokardiografickom obraze (obrazok 3) do-
minovali nepriame znaky pliicnej hypertenzie. Pomer priec¢-
neho diastolického rozmeru pravej a favej komory pred-
stavoval 37/35 mm. Akceleracny Cas v arteria pulmonalis
bol 40 ms. Na trikuspiddlnom usti bola regurgitécia II.
stupnia, pricom maximalny regurgita¢ny gradient predsta-
voval 72 mmHg a vzhfadom na parametre dolnej dutej
zily sa systolicky tlak v arteria pulmonalis odhadoval na
87 mmHg. Funkcia pravej komory, vyjadrend pomocou
amplitidy pohybu laterdlnej Casti anulu trikuspidalne;j

Obrazok 1 Prejavy plicnej artériovej hypertenzie na RTG hrudnika
Figure 1 Signs of pulmonary arterial hypertension on chest X-ray

chlopne (TAPSE), bola mierne znizend (15 mm). Lava
komora mala tvar pismena D s indexom excentricity (po-
mer dlhSieho a kratSieho priemeru lavej komory
v zobrazeni v parasternalnej kratkej osi) 1,33. Jej systo-
licka funkcia bola zachovana, vyjadrend bola porucha pl-
nenia I. typu. Prejavy poSkodenia lavostrannych srdco-
vych chlopni neboli pritomné.

V dalSom kroku sme realizovali neinvazivne
a invazivne vySetrenia s ciefom objasnif triedu PH podla
Benatskej klasifikdcie (tabulka 1). Funkéné vySetrenie
plic nedokédzalo vyznamnu ventila¢ni poruchu [FVC 2,68
1 = 68 % nélezitych hodnot (NH), FEV1 67 % NH, FEV
1/FVC 103 %]. Rovnako nebola pritomnd vjznamné po-
rucha difuzie CO. VySetrenie artériovych krvnych plynov
nedokézalo relevantnd hypoxémiu (pO, 65 mmHg, satu-
racia O, 92 %) pre hypoxemicky podklad pliicnej hyper-
tenzie. Pocitacova tomografia plic s vysokou rozliSova-
cou schopnostou (HRCT) nezistila prejavy poSkodenia
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Obrazok 2 EKG. Prejavy hypertrofie pravej komory.
Figure 2 ECG. Signs of right ventricular hypertrophy

34 Cardiol 2008;17(1):33-38



Obrazok 3 Echokardiograficky obraz pacienta s portopulmonéalnou
plicnou artériovou hypertenziou

Figure 3 Echocardiographic image of the patient with portopulmonary arterial hypertension
RA - prava predsien (Right atrium), RV — prava komora (Right ventricle), LA
— lava predsien (Left atrium), LK — lava komora (Left ventricle)

plicneho parenchymu ani vendzne ¢i kapildrne postih-
nutie plicneho rieciska. Ventila¢no-perftizna scintigrafia,
CT angiografia ani digitdlna subtrak¢éna angiografia plic-
nice nepotvrdili tromboembolicky podklad PH (obrazok
4). V tejto faze sme stav zhodnotili ako pliicnu artériovi
hypertenziu.

Nésledne bolo nevyhnutné klasifikovat typ PAH.
DaleZitou indiciou bol anamnesticky idaj o tupom pora-
nenibrucha a pritomnosti ezofagovych varixov. Ultrazvu-
kové vySetrenie brucha odhalilo kaverndznu prestavbu
portalnej Zily ako odraz jej chronickej trombdzy. Pecen

Tabulka 1 Miesto portopulmonalnej hypertenzie v Benatskej
klasifikacii (Modifikované podla 7)

Table 1 The place of portopulmonary hypertension in the Venice Classification (Modified
according to 7)

1. Pliicna artériova hypertenzia (puimonary arterial hypertension)
o idiopatickd (idiopathic)
o familidrna (famitial)
e asociovana s (associated with)
o ochorenim spojiva (connective tissue disease)
o vrodenymi systémovo-pliicnymi skratmi (congenital systemic
pulmonary shunts)
portalnou hypertenziou (portal hypertension)
infekciou HIV (Hv infection)
ligkmi a toxinmi (drugs and toxins)
0 inymi stavmi (other)
e asociovana s venoznym alebo kapilarnym postihnutim (associated with
significant venous or capillary involvement)
e perzistujuca PH novorodencov (persistent newbor pulmonary hypertension)

[elele]

PH asociovana s lavostrannym srdcovym postihnutim (p+ associated with
left heart diseases)

PH asociovana s pliicnymi ochoreniami alebo hypoxiou (PH associated
with lung respiratory diseases and/or hypoxia)

PH v désledku chronickej trombotickej alebo embolickej choroby P+
due to chronic thrombotic and/or embolic disease)

Iné (miscellaneous)

o eow N

PH — pliicna hypertenzia (Puimonary hypertension)

Obrazok 4 CT angiograficky obraz. Vyrazna dilatacia arteria
pulmonalis a jej proximalnych vetiev bez pritomnosti trombov.

Figure 4 CT angiography image. Extensive dilation of the pulmonary artery and its proximal
branches in the absence of thrombi

mala normélnu velkost, echoStruktiru aj echogenitu.
Hodnoty sérového bilirubinu, aminotransferaz, alkalic-
kej fosfatazy boli v pasme referencnych hodnot, ako aj
koncentracia albuminu a protrombinovy ¢as (bilirubin
18,1 umol/l, AST 0,37 ukat, ALT 0,43 ukat/l, ALP 1,28
wkat/l, albumin 42,9 g/l, INR 1,07).

Krvné vySetrenia nezistili pritomnost vrodeného trom-
bofilného stavu, infekcie HIV, autoprotilatok ¢i zvySené
hodnoty markerov zépalovej aktivity svedc¢iace pre ocho-
renie spojiva ani primarne chronické hepatalne ochorenie.

V ramci funkénych testov sme vykonali Sestmindto-
vy test chddzou, pri ktorom pacient presSiel 320 m.

Tabulka 2 Porovnanie niektorych ukazovatelov zavaznosti PAH pred
lieCbou a po nej
Table 2 Comparison of selected parameters of PAH severity before and after treatment

Parameter Pred liecbou Po lieche
(Before treatment) (After treatment)

Trieda WHO WHo class) 1l Il
6-min TCH (6-min wp) (M) 320 420
ECHOKG SPAP (mmHg) 87 80

IE LK (LVEI) 1,33 1,48

PK (RV) (mm) 51 50

TAPSE (mm) 15 20

WHO - Svetova zdravotnicka organizacia world Health Organization), 6-min TCH —
vzdialenost prejdena pri Sestminttovom teste ch6dzou (6-min WD — 6-min walking
distance), SPAP — systolicky tlak v arteria pulmonalis (Puimonary artery systolic pressure),
IE LK — index excentricity lavej komory (Lvel - Left ventricular eccentricity index), PK —
prava komora (Rv - Right ventricle), TAPSE — amplitida longitudinalneho pohybu
lateralnej Casti prstenca trikuspidalnej chlopne (fricuspid annulus plane systolic excursion)
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PAP (s/d/m): 104 / 44 /70 mm Hg

AVAVAN e

Obrazok 5 Tlakova krivka z arteria pulmonalis

Figure 5 Pulmonary artery pressure curve

PAP —tlak v arteria pulmonalis (Puimonary artery pressure), s — Systolicky
(Systolic), d — diastolicky (Diastolic), m — stredny (Mean), PAWP — tlak
v zaklineni (Pulmonary artery wedge pressure)

Prekapildrnu pliicnu hypertenziu definitivne potvrdila
pravostranné srdcovd katetrizacia s hemodynamickym vy-
Setrenim pomerov v malom krvnom obehu. Tlak v arteria
pulmonalis (systolicky, respektive diastolicky a stredny) do-
sahoval 104/44/70 mmHg (obrazok 5). Hodnota tlaku
v pliicnici v zaklineni (10 mmHg) potvrdila echokardiogra-
ficky predpoklad absencie v§znamného postihnutia favej
komory. Pliicna vaskuldrna rezistencia dosiahla 10,3 Woodo-
vych jednotiek, minttovy objem bol 3,3 I/min
a transpulmonélny gradient (rozdiel medzi strednym tlakom
v arteria pulmonalis a tlakom v zaklineni) bol 60 mmHg.

Po zhodnoteni vysledkov vySetreni bol stav pacienta
uzavrety ako pliicna artériovd hypertenzia tazkého stupna,
asociovand s prehepatdlnou portalnou hypertenziou, nere-
verzibilnd v akdtnom vazodilatatnom teste, vo funk¢nej
triede WHO III (prakticky ekvivalent funkcnej triedy IIT
podla New York Heart Association, NYHA), ¢o predsta-
vuje zdvaznu limitaciu fyzickej kapacity.

Zacali sme liecbu bosentanom, neselektivnym antago-
nistom receptorov pre endotelin. Vzhladom na dobru kon-
trolu artériovej hypertenzie sme pokracovaliv liecbe amlo-
dipinom. Inak indikovant antikoagulacni liecbu sme pre
opakované krvacanie z ezofdgovych varixov nepodavali.

Po deviatich mesiacoch liecby pacient udéaval subjek-
tivne zlepSenie stavu — dobre toleroval beznu telesnt ak-

Tabulka 3 Diagnostické kritérid portopulmonalnej hypertenzie
(Modifikované podla 1)

Tabulka 3 Diagnostic criteria for portopulmonary hypertension (Modified according to 1)

. Pritomnost portalnej hypertenzie (> 10 mmHg)

(Presence of portal hypertension > 10 mmHg)

mPAP > 25 mmHg v pokoji (Resting mPAP > 25 mmHg)

PAWP < 15 mmHg

PVR > 3 Woodove jednotky (Puimonary vascular resistance > 3 Wood units)
Nepritomnost inych stavov asociovanych s PH

(Absence of other conditions associated with PH)

mPAP — stredny tlak v arteria pulmonalis (vean puimonary artery pressure), PAWP —
tlak v arteria pulmonalis v zaklineni (Puimonary artery wedge pressure), PVR — plicna
vaskularna rezistencia (Puimonary vascular resistance), PH — pliicna hypertenzia
(Pulmonary hypertension)

tivitu, funk¢ny stav sme hodnotili ako WHO II. Objektiv-
ne prejavy zlyhdvania pravej komory neboli pritomné.
Vzdialenost prejdend pri Sestmintitovom teste chddzou
sa zvySila na 420 m. Echokardiograficky odhadnuty sys-
tolicky tlak v pravej komore klesol na 80 mmHg. Opako-
vanu katetrizaciu sme nevykonali. Nezaznamenali sme
Ziadne zo zndmych vyznamnych neziaducich tcinkov bo-
sentanu. Zdkladné klinické a echokardiografické para-
metre a ich zmeny po liecbe st zhrnuté v tabulke 2

Diskusia

Pripadov pacientov s PAH asociovanou s prehepatal-
nym typom portédlnej hypertenzie je vo svetovej literatd-
re publikovanych mélo. VicSina kazuistik, siborov pri-
padov i $tudii sa zaoberd pacientmi PPAH s cirh6zou
pecene.

PPAH je v klinickej praxi vynimo¢nou dlagnozou
Udaje o jej vyskyte v Slovenske] republike nie si zndme.
Podla francizskeho registra je PPAH 4. najCastejSim ty-
pom PAH po idiopatickej a asociovanej so sklerodermiou.
(2). Udaje zo $pecializovanej Mayo Pulmonary Hyper-
tension Clinic ju podIa frekvencie vyskytu zaraduju na 3.
miesto spomedzi evidovanych ochoreni (3). PPAH posti-
huje 2 - 8 % pacientov s cirh6zou pecene (4). Prognéza
PPAH je zI4, jednoro¢nd mortalita po urceni diagndzy
predstavuje 24 — 60 % (5, 6).

Presny patogeneticky mechanizmus vyvoja PAH pri por-
talnej hypertenzii nie je zndmy. Povodne sa predpokladalo,
Ze jej spustaom je pritomnost cirhzy peCene s najroznejSou
etiologiou. Viaceré pozorovania vSak ukazuju, Ze esencidl-
nu tlohu ma pravdepodobne sama portélna hypertenzia (5),
ktord moze byt vyjadrend aj v nepritomnosti cirhzy. U nésho
pacienta predpokladdme préave takyto mechanizmus. Por-
tdlna hypertenzia vznikla na podklade kaverndznej prestav-
by portélnej Zily pri jej chronickej trombdze na trazovom
podklade v adolescentnom veku. Na rozvoji PPAH sa zu-
Castiiuja viaceré faktory, okrem pravdepodobnej genetickej
predispozicie je to aj hyperdynamicky stav, nerovnovaha kon-
centricie vazodilatatnych a vazokonstrikénych substancii
v plicnej cirkulacii, proliferacia endotelu a hladkého sval-
stva, trombdza, ktord vznikd in situ v plicnych tepnéach
a plexogénna arteriopatia v pliicnom artériovom riecisku (3).

Diagnostika PPAH v stcasnosti vychddza z odpo-
racani Eurdpskej kardiologickej spolocnosti (7). Diagnos-
tické kritéria PPAH st uvedené v tabulke 3. V pritomnosti
sugestivnych anamnestickych ddajov a jednozna¢ného
sonografického ¢i laboratorneho nalezu svedCiaceho pre
cirhdzu pecene ¢i portdlnu hypertenziu je diagnostika
pomerne jednoduchd. Napriek tomu si vSak vyzaduje vy-
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lucenie inych typov plicnej hypertenzie, ktoré mozu ko-
incidovat's postihnutim pecene a portalneho rieciska, ako
je napriklad tromboembolickd PH pri vrodenom trom-
bofilnom stave alebo hepatopatia pri systémovych ocho-
reniach spojiva. Diagnosticky proces je teda ¢asovo, pri-
strojovo a finan¢ne ndro¢ny a vyZaduje si spolupracu
odbornikov z viacerych oblasti. Na potvrdenie diagndzy
je nevyhnutnd pravostrannd srdcova katetrizdcia. Pri kaz-
dej diagnostickej katetrizacii pre PAH sa stdle vyzaduje
aj test akutnej reverzibility. Pri inych typoch PAH ma jed-
noznac¢né vyznamné terapeutické dosledky. Dokéze od-
li8it skupinu pacientov, ktori mozu dlhodobo profitovat
z podévania blokdtorov vapnikového kanéla. Pri PPAH
sa vSak ndzory na potrebu takéhoto testovania rozcha-
dzaju, kedZe su zndme udaje o nepriaznivom hemodyna-
mickom pdsobeni blokatorov vapnikovych kandlov pri
PPAH, a to najmi vo vysokych davkach pouZivanych pri
liecbe reverzibilnej PAH (1, 8).

V porovnani s inymi typmi PAH sa liecba PPAH vy-
znacuje niektorymi odliSnostami, ktoré si dané jej via-
cerymi $pecifickymi ¢rtami. Zatial neboli definitivne
spresnené terapeutické ciele, pretoze upravu telesnej vy-
konnosti je u pacienta s pokrocilou cirhdzou tazké hod-
notif. Nie je jasny ani vyznam pripadného zvysenia minu-
tového objemu, ktory byva u pacientov s portalnou hy-
pertenziu napriek tomu zvySeny, ¢i vyznam zniZenia tla-
ku v plicnici. Vzhladom na Castd pritomnost trombocy-
topénie, sekundarnej koagulopatie a ezofdgovych varixov
st pacienti s PPAH ohrozeni vy$§im rizikom krvacania
do GIT, preto sa antikoagulac¢na liecba rutinne nepoda-
va. Diuretikd maji vyznam pri zlyhévani pravej komory
s retenciou tekutin, nevyhnutnd je vSak opatrnost pre
moznu hepatotoxicitu a nefrotoxicitu. U¢innost digoxi-
nu je neznama, hrozi vyssie riziko toxickych prejavov. Be-
tablokatory mozu byt dokonca $kodlivé (9, 10). Vzhla-
dom na anamnézu opakovaného krvacania z pazera-
kovych varixov sme antikoagula¢nu liecbu ani u nasho
pacienta neindikovali. KedZe neboli pritomné prejavy zly-
hévania pravej komory ani retencie tekutin, pacient ne-
dostaval ani diuretikd ani digoxin.

Specificka liecba PPAH zatial nie je podporena jedno-
znacnymi dokazmi z randomizovanych klinickych Stadii
(RKS). Subory pacientov s PPAH boli malé a $pecifické
RKS sa zatial neuskutocnili. Pacienti s PPAH boli zaradeni
do niekolkych $tudii liecby PAH (11). Publikované boli pre-
vazne retrospektivne analyzy siborov pacientov uzivajucich
jednotlivé farmaka, priom porovndvacich Studii je velmi
mélo. Preto na rozdiel od inych oblasti kardiologie stéle
pretrvava velky vyznam nézorov a konsenzov odbornikov.

Reichenberger a spol. (12) podévali sildenafil 14 pa-
cientom s cirh6zou pecene, z toho 6smim vo forme mo-

noterapie. UZ po troch mesiacoch zaznamenali zlepSenie
fyzickej vykonnosti meranej Sestmintitovym testom cho-
dzou a pokles NT-proBNP, ktory odrdza napdtie steny
srdcovych komor. Tieto priaznivé tcinky pretrvévali aj
po 12 mesiacoch.

Fix a spol. vykonali retrospektivnu analyzu u 19 pacien-
tov s PPAH liecenych i. v. epoprostenolom a porovnali ju
so 17 pacientmi s PPAH, ktori epoprostenol neuzivali.

Po sledovani s medidnom 15,4 mesiaca zaznamenali
pokles stredného tlaku v arteria pulmonalis, plicnej vas-
kuldrnej rezistencie a vzostup minitového objemu. Mor-
talita sa vSak signifikantne neodliSovala (13). Podobné vy-
sledky uvadzaju aj dalsie préace (11, 14). Minder a spol. (15)
opisuju pripad pacienta s tazkou PPAH, u ktorého sa uz
po troch mesiacoch po zavedeni 1. v. iloprostu do liecby
pozorovalo zlepSenie fyzickej kapacity a pokles systolické-
ho tlaku v pravej komore pod 40 mmHg. Skusenosti
s dal$imi derivatmi prostacyklinu ¢i ich inymi liekovymi
formami si minimdalne. Publikovali sa ojedinelé kazuisti-
ky, ktoré dokumentuju ich priaznivy efekt (16, 17).

Hoeper a spol. (18) retrospektivne analyzovali sku-
pinu 11 pacientov s cirhézou v §tadiu Child-Pugh A's
rozli¢nou etioldgiou, ktorym sa podéval bosentan
v davke 250 mg/den. Stredny tlak v arteria pulmonalis
prevySoval 40 mmHg a pacienti boli vo funk¢nej triede
NYHA II/IV. Po 12 mesiacoch vietci chori udavali zlep-
Senie subjektivneho stavu, u Siestich z nich sa funkéna
trieda zlepSila o jeden stupen. Zvysila sa aj vzdialenost
prejdend pri Sestminttovom teste chddzou a vrcholové
spotreba kyslika zistovana spiroergometricky. Hemody-
namické parametre sa signifikantne nezmenili - stred-
ny tlak v arteria pulmonalis nevyznamne klesol
a pozoroval sa trend k zniZeniu plicnej vaskuldrnej re-
zistencie. Nezaznamenali sa Ziadne vyznamné neZiadu-
ce ucinky bosentanu. V ostatnom case sa dokonca ob-
javili spravy, Ze bosentan by mohol mat priaznivy vplyv
aj na samotnu portalnu hypertenziu (19). Aj u naSho
pacienta sme sa vzhladom na nepritomnost poskodenia
parenchymu pecene pri prehepatdlnom type portalne;j
hypertenzie rozhodli pre bosentan. Zaznamenali sme
podobny vysledok, ako autori tejto prace. Napriek tomu,
Ze tlak v arteria pulmonalis ostal vyrazne zvySeny, zlep-
Sil sa subjektivny stav a objektivny parameter telesnej
vykonnosti. ZhorSenie hepatalnych funkcii sme rovna-
ko nezaznamenali.

Prac, ktoré by ucinnost jednotlivych farméak porov-
navali, je velmi malo. Retrospektivnu analyzu, ktora po-
rovnava ucinnost a bezpecnost iloprostu a bosentanu pri
PPAH, publikovali Hoeper a spol. (20). Zistili, Ze skupi-
na 18 pacientov uzivajucich bosentan mala signifikantne
lepSie trojro¢né prezivanie, ale aj zatazovu kapacitu vy-
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jadrend  Sestmindtovym  testom  chddzou
a hemodynamické parametre neZ skupina 13 pacientov
uzivajucich iloprost.

Zaver

PPAH je zriedkavé ochorenie, ktoré sa vSak
v populdcii pravdepodobne vyskytuje CastejSie, neZ je frek-
vencia diagnostikovanych pripadov. Jeho patogenéza je
komplexna. Diagnostikuje sa neskoro. Diagnosticky pro-
ces je ¢asovo, pristrojovo a persondlne ndrocny. Spréavna
liecba a manazment tohto ochorenia ostavaju zatial ne-
jasné. V stucasnosti je k dispozicii viacero farmak,
pri ktorych sa zaznamenali priaznivé ti¢inky na PPAH. Na
definitivne spresnenie spravnej liecby su vSak potrebné
randomizované klinické Studie, ktoré by porovnali Gci-
nok jednotlivych farmak na subjektivny stav, objektivne
parametre telesnej vykonnosti, hemodynamické
a humordlne ukazovatele zdvaznosti ochorenia, ale aj
kvalitu Zivota a mortalitu. Kym budu tieto udaje
k dispozicii, musime sa do velkej miery spolahnif na
empirické skdsenosti a ndzory odbornikov. Na zéklade
literarnych tdajov i naSich skdsenosti sa zda, Ze bosen-
tan by mohol byf liekom volby pre pacientov s PPAH.
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