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V oblasti klinickej problematiky a základného výsku-
mu pľúcnej artériovej hypertenzie (PAH) v ostatnom čase
zaznamenávame nebývalý rozmach. Kým ešte pred nie-
koľkými rokmi sa starostlivosť o pacientov s PAH obme-
dzovala na empirické podávanie blokátorov vápnikových
kanálov a liečbu zlyhávania pravej komory, v súčasnosti
sa objavujú nové medikamentózne liečebné postupy, kto-
ré predstavujú nádej na zlepšenie dĺžky a kvality života
osôb postihnutých týmto závažným ochorením. PAH sa
vzhľadom na nešpecifickosť svojich prejavov stále diagnos-
tikuje neskoro a často sa asociuje s inými stavmi.

Kardiopulmonálne komplikácie cirhózy pečene boli
opísané pred mnohými rokmi. Jedným z typov postihnutia
kardiovaskulárneho a pľúcneho systému, ktoré sa spájajú
s portálnou hypertenziou, je aj PAH. S jej diagnostikou
a liečbou sú konfrontované viaceré subšpecializácie inter-
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nej medicíny, a to minimálne kardiológia, pneumológia,
gastroenterológia a hepatológia. Kardiológ sa zameriava
najmä na hemodynamické dôsledky pôsobenia vysokého
tlaku v arteria pulmonalis, ktoré spôsobuje tlakové preťa-
ženie pravej komory a rozvoj pravostranného srdcového
zlyhávania. Z hepatologického hľadiska je významná sku-
točnosť, že už stredne ťažká pľúcna hypertenzia predstavu-
je prekážku tranplantácie pečene, pretože ohrozuje pacien-
ta vysokou perioperačnou mortalitou (1).

V predloženej práci opisujeme diagnostiku a liečbu
pacienta s pľúcnou artériovou hypertenziou asociovanou
s portálnou hypertenziou (portopulmonálna hypertenzia,
PPAH). Diagnostický postup sa predkladá tak, aby bola
názorne dokumentovaná diferenciálnodiagnostická sek-
vencia pri náleze pľúcnej hypertenzie. Diskusia je rozší-
rená o literárny prehľad tejto problematiky.

Opis prípadu

55-ročného pacienta poukázali na hospitalizáciu do
Národného ústavu srdcových a cievnych chorôb pre progre-
dujúcu dýchavicu a podozrenie na pľúcnu hypertenziu (PH).
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chlopne (TAPSE), bola mierne znížená (15 mm). Ľavá
komora mala tvar písmena D s indexom excentricity (po-
mer dlhšieho a kratšieho priemeru ľavej komory
v zobrazení v parasternálnej krátkej osi) 1,33. Jej systo-
lická funkcia bola zachovaná, vyjadrená bola porucha pl-
nenia I. typu. Prejavy poškodenia ľavostranných srdco-
vých chlopní neboli prítomné.

V ďalšom kroku sme realizovali neinvazívne
a invazívne vyšetrenia s cieľom objasniť triedu PH podľa
Benátskej klasifikácie (tabuľka 1). Funkčné vyšetrenie
pľúc nedokázalo významnú ventilačnú poruchu [FVC 2,68
l = 68 % náležitých hodnôt (NH), FEV1 67 % NH, FEV
1/FVC 103 %]. Rovnako nebola prítomná významná po-
rucha difúzie CO. Vyšetrenie artériových krvných plynov
nedokázalo relevantnú hypoxémiu (pO2 65 mmHg, satu-
rácia O2 92 %) pre hypoxemický podklad pľúcnej hyper-
tenzie. Počítačová tomografia pľúc s vysokou rozlišova-
cou schopnosťou (HRCT) nezistila prejavy poškodenia
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Pred dvoma rokmi prekonal epizódu bolestí na hrud-
níku, ktorá bola hodnotená ako non-Q infarkt myokar-
du. Koronarografia realizovaná s odstupom 10 mesiacov
nedokázala aterosklerotické koronárne postihnutie.
Orientačné spirometrické vyšetrenie nedokázalo význam-
nú ventilačnú poruchu.

Pre ďalšie zhoršovanie dýchavice ho regionálny kar-
diológ odoslal na hospitalizáciu na špecializované praco-
visko. V čase prijatia bol pacient významne limitovaný
v telesnej aktivite – zadýchal sa pri výstupe na prvé po-
schodie. Bolesti na hrudníku, opuchy dolných končatín,
palpitácie, poruchy vedomia a iné príznaky zo strany kar-
diovaskulárneho systému nepozoroval.

Rozbor osobnej anamnézy nás upozornil na viacero
zaujímavých údajov. Ako 15-ročný prekonal tupé pora-
nenie brušnej dutiny. Následne sa vyskytla epizóda he-
matemézy a melény. Zistili sa ezofágové varixy, trombó-
za v. lienalis, splenomegália, akcesórne sleziny.
Realizovala sa splenektómia. Neskôr sa u pacienta ďalej
sporadicky vyskytovali opakované krvácania do gastro-
intestinálneho traktu (GIT), naposledy v júni 2006, rie-
šené konzervatívne. V roku 1975 sa zrealizoval pokus
o vytvorenie portokaválnej anastomózy, ktorý bol ne-
úspešný pre viacpočetné cievne anomálie v oblasti por-
tálnej vény. Pacient viac rokov trpel na artériovú hyper-
tenziu, pre ktorú sa liečil amlodipínom. V rodine sa
významné kardiovaskulárne ochorenia nevyskytovali. Pra-
coval ako úradník. Abúzy toxických látok a užívanie ano-
rektík popieral.

Pri objektívnom vyšetrení bol pacient dýchavičný už
pri dlhšom rozprávaní. Neboli prítomné auskultačné pre-
javy ochorenia dýchacieho systému ani pľúcnej konges-
cie. V auskultačnom náleze na srdci dominovala akcen-
tácia a fixovaný rázštep 2. ozvy nad chlopňou pľúcnice.
Okrem zvýšenej náplne jugulárnych žíl sme nezazname-
nali iné prejavy veľkoobehovej kongescie. Prítomný bol
foetor ex ore hepatálneho charakteru.

Na RTG hrudníka (obrázok 1) bola prominencia pul-
monálneho oblúčika, dilatácia centrálnych vetiev pľúcni-
ce s rarefikáciou periférnej cievnej kresby. Krivka EKG
(obrázok 2) svedčila pre hypertrofiu a preťaženie pravej
komory. V echokardiografickom obraze (obrázok 3) do-
minovali nepriame znaky pľúcnej hypertenzie. Pomer prieč-
neho diastolického rozmeru pravej a ľavej komory pred-
stavoval 37/35 mm. Akceleračný čas v arteria pulmonalis
bol 40 ms. Na trikuspidálnom ústí bola regurgitácia II.
stupňa, pričom maximálny regurgitačný gradient predsta-
voval 72 mmHg a vzhľadom na parametre dolnej dutej
žily sa systolický tlak v arteria pulmonalis odhadoval na
87 mmHg. Funkcia pravej komory, vyjadrená pomocou
amplitúdy pohybu laterálnej časti anulu trikuspidálnej

Obrázok 1  Prejavy pľúcnej artériovej hypertenzie na RTG hrudníka
Figure 1  Signs of pulmonary arterial hypertension on chest X-ray

Obrázok 2  EKG. Prejavy hypertrofie pravej komory.
Figure 2  ECG. Signs of right ventricular hypertrophy
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Tabuľka 1  Miesto portopulmonálnej hypertenzie v Benátskej
klasifikácii (Modifikované podľa 7)
Table 1   The place of portopulmonary hypertension in the Venice Classification (Modified
according to 7)

1. Pľúcna artériová hypertenzia (Pulmonary arterial hypertension)

• idiopatická (idiopathic)

• familiárna (familial)

• asociovaná s (associated with)

ο ochorením spojiva (connective tissue disease)

ο vrodenými systémovo-pľúcnymi skratmi (congenital systemic –

pulmonary shunts)

ο portálnou hypertenziou (portal hypertension)

ο infekciou HIV (HIV infection)

ο liekmi a toxínmi (drugs and toxins)

ο inými stavmi (other)

• asociovaná s venóznym alebo kapilárnym postihnutím (associated with

significant venous or capillary involvement)

• perzistujúca PH novorodencov (persistent newborn pulmonary hypertension)

2. PH asociovaná s ľavostranným srdcovým postihnutím (PH associated with

left heart diseases)

3. PH asociovaná s pľúcnymi ochoreniami alebo hypoxiou (PH associated

with lung respiratory diseases and/or hypoxia)

4. PH v dôsledku chronickej trombotickej alebo embolickej choroby (PH

due to chronic thrombotic and/or embolic disease)

5. Iné (miscellaneous)

PH – pľúcna  hypertenzia (Pulmonary hypertension)

Obrázok 3  Echokardiografický obraz pacienta s portopulmonálnou
pľúcnou artériovou hypertenziou
Figure 3 Echocardiographic image of the patient with portopulmonary arterial hypertension
RA – pravá predsieň (Right atrium), RV – pravá komora (Right ventricle), LA
– ľavá predsieň (Left atrium), ĽK – ľavá komora (Left ventricle)

Obrázok 4  CT angiografický obraz. Výrazná dilatácia arteria
pulmonalis a jej proximálnych vetiev bez prítomnosti trombov.
Figure 4 CT angiography image. Extensive dilation of the pulmonary artery and its proximal
branches in the absence of thrombi

pľúcneho parenchýmu ani venózne či kapilárne postih-
nutie pľúcneho riečiska. Ventilačno-perfúzna scintigrafia,
CT angiografia ani digitálna subtrakčná angiografia pľúc-
nice nepotvrdili tromboembolický podklad PH (obrázok
4). V tejto fáze sme stav zhodnotili ako pľúcnu artériovú
hypertenziu.

Následne bolo nevyhnutné klasifikovať typ PAH.
Dôležitou indíciou bol anamnestický údaj o tupom pora-
není brucha a prítomnosti ezofágových varixov. Ultrazvu-
kové vyšetrenie brucha odhalilo kavernóznu prestavbu
portálnej žily ako odraz jej chronickej trombózy. Pečeň

mala normálnu veľkosť, echoštruktúru aj echogenitu.
Hodnoty sérového bilirubínu, aminotransferáz, alkalic-
kej fosfatázy boli v pásme referenčných hodnôt, ako aj
koncentrácia albumínu a protrombínový čas (bilirubín
18,1 µmol/l, AST 0,37 µkat, ALT 0,43 µkat/l, ALP 1,28
µkat/l, albumín 42,9 g/l, INR 1,07).

Krvné vyšetrenia nezistili prítomnosť vrodeného trom-
bofilného stavu, infekcie HIV, autoprotilátok či zvýšené
hodnoty markerov zápalovej aktivity svedčiace pre ocho-
renie spojiva ani primárne chronické hepatálne ochorenie.

V rámci funkčných testov sme vykonali šesťminúto-
vý test chôdzou, pri ktorom pacient prešiel 320 m.

Tabuľka 2  Porovnanie niektorých ukazovateľov závažnosti PAH pred
liečbou a po nej
Table 2  Comparison of selected parameters of PAH severity before and after treatment

Parameter Pred liečbou Po liečbe
(Before treatment) (After treatment)

Trieda WHO (WHO class) III II
6-min TCH (6-min WD) (m) 320 420
ECHOKG sPAP (mmHg) 87 80

IE ĽK (LVEI) 1,33 1,48
PK (RV) (mm) 51 50
TAPSE (mm) 15 20

WHO – Svetová zdravotnícka organizácia (World Health Organization), 6-min TCH –
vzdialenosť prejdená pri šesťminútovom teste chôdzou (6-min WD – 6-min walking

distance), sPAP – systolický tlak v arteria pulmonalis (Pulmonary artery systolic pressure),
IE ĽK – index excentricity ľavej komory (LVEI – Left ventricular eccentricity index), PK –
pravá komora (RV – Right ventricle), TAPSE – amplitúda longitudinálneho pohybu
laterálnej časti prstenca trikuspidálnej chlopne (Tricuspid annulus plane systolic excursion)
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Prekapilárnu pľúcnu hypertenziu definitívne potvrdila
pravostranná srdcová katetrizácia s hemodynamickým vy-
šetrením pomerov v malom krvnom obehu. Tlak v arteria
pulmonalis (systolický, respektíve diastolický a stredný) do-
sahoval 104/44/70 mmHg (obrázok 5). Hodnota tlaku
v pľúcnici v zaklinení (10 mmHg) potvrdila echokardiogra-
fický predpoklad absencie významného postihnutia ľavej
komory. Pľúcna vaskulárna rezistencia dosiahla 10,3 Woodo-
vých jednotiek, minútový objem bol 3,3 l/min
a transpulmonálny gradient (rozdiel medzi stredným tlakom
v arteria pulmonalis a tlakom v zaklinení) bol 60 mmHg.

Po zhodnotení výsledkov vyšetrení bol stav pacienta
uzavretý ako pľúcna artériová hypertenzia ťažkého stupňa,
asociovaná s prehepatálnou portálnou hypertenziou, nere-
verzibilná v akútnom vazodilatačnom teste, vo funkčnej
triede WHO III (prakticky ekvivalent funkčnej triedy III
podľa New York Heart Association, NYHA), čo predsta-
vuje závažnú limitáciu fyzickej kapacity.

Začali sme liečbu bosentanom, neselektívnym antago-
nistom receptorov pre endotelín. Vzhľadom na dobrú kon-
trolu artériovej hypertenzie sme pokračovali v liečbe amlo-
dipínom. Inak indikovanú antikoagulačnú liečbu sme pre
opakované krvácanie z ezofágových varixov nepodávali.

Po deviatich mesiacoch liečby pacient udával subjek-
tívne zlepšenie stavu – dobre toleroval bežnú telesnú ak-

tivitu, funkčný stav sme hodnotili ako WHO II. Objektív-
ne prejavy zlyhávania pravej komory neboli prítomné.
Vzdialenosť prejdená pri šesťminútovom teste chôdzou
sa zvýšila na 420 m. Echokardiograficky odhadnutý sys-
tolický tlak v pravej komore klesol na 80 mmHg. Opako-
vanú katetrizáciu sme nevykonali. Nezaznamenali sme
žiadne zo známych významných nežiaducich účinkov bo-
sentanu. Základné klinické a echokardiografické para-
metre a ich zmeny po liečbe sú zhrnuté v tabuľke 2.

Diskusia

Prípadov pacientov s PAH asociovanou s prehepatál-
nym typom portálnej hypertenzie je vo svetovej literatú-
re publikovaných málo. Väčšina kazuistík, súborov prí-
padov i štúdií sa zaoberá pacientmi PPAH s cirhózou
pečene.

PPAH je v klinickej praxi výnimočnou diagnózou.
Údaje o jej výskyte v Slovenskej republike nie sú známe.
Podľa francúzskeho registra je PPAH 4. najčastejším ty-
pom PAH po idiopatickej a asociovanej so sklerodermiou.
(2). Údaje zo špecializovanej Mayo Pulmonary Hyper-
tension Clinic ju podľa frekvencie výskytu zaraďujú na 3.
miesto spomedzi evidovaných ochorení (3). PPAH posti-
huje 2 – 8 % pacientov s cirhózou pečene (4). Prognóza
PPAH je zlá, jednoročná mortalita po určení diagnózy
predstavuje 24 – 60 % (5, 6).

Presný patogenetický mechanizmus vývoja PAH pri por-
tálnej hypertenzii nie je známy. Pôvodne sa predpokladalo,
že jej spúšťačom je prítomnosť cirhózy pečene s najrôznejšou
etiológiou. Viaceré pozorovania však ukazujú, že esenciál-
nu úlohu má pravdepodobne sama portálna hypertenzia (5),
ktorá môže byť vyjadrená aj v neprítomnosti cirhózy. U nášho
pacienta predpokladáme práve takýto mechanizmus. Por-
tálna hypertenzia vznikla na podklade kavernóznej prestav-
by portálnej žily pri jej chronickej trombóze na úrazovom
podklade v adolescentnom veku. Na rozvoji PPAH sa zú-
častňujú viaceré faktory, okrem pravdepodobnej genetickej
predispozície je to aj hyperdynamický stav, nerovnováha kon-
centrácie vazodilatačných a vazokonstrikčných substancií
v pľúcnej cirkulácii, proliferácia endotelu a hladkého sval-
stva, trombóza, ktorá vzniká in situ v pľúcnych tepnách
a plexogénna arteriopatia v pľúcnom artériovom riečisku (3).

Diagnostika PPAH v súčasnosti vychádza z odpo-
rúčaní Európskej kardiologickej spoločnosti (7). Diagnos-
tické kritériá PPAH sú uvedené v tabuľke 3. V prítomnosti
sugestívnych anamnestických údajov a jednoznačného
sonografického či laboratórneho nálezu svedčiaceho pre
cirhózu pečene či portálnu hypertenziu je diagnostika
pomerne jednoduchá. Napriek tomu si však vyžaduje vy-

Obrázok 5  Tlaková krivka z arteria pulmonalis
Figure 5  Pulmonary artery pressure curve
PAP – tlak v arteria pulmonalis (Pulmonary artery pressure), s – systolický
(Systolic), d – diastolický (Diastolic), m – stredný (Mean), PAWP – tlak
v zaklinení (Pulmonary artery wedge pressure)
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Tabuľka 3   Diagnostické kritériá portopulmonálnej hypertenzie
(Modifikované podľa 1)
Tabuľka 3   Diagnostic criteria for portopulmonary hypertension (Modified according to 1)

• Prítomnosť portálnej 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 (Pulmonary vascular resistance > 3 Wood units)

• Neprítomnosť iných stavov asociovaných s PH
(Absence of other conditions associated with PH)

mPAP – stredný tlak v arteria pulmonalis (Mean pulmonary artery pressure), PAWP –
tlak v arteria pulmonalis v zaklinení (Pulmonary artery wedge pressure), PVR – pľúcna
vaskulárna rezistencia (Pulmonary vascular resistance), PH – pľúcna hypertenzia
(Pulmonary hypertension)
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lúčenie iných typov pľúcnej hypertenzie, ktoré môžu ko-
incidovať s postihnutím pečene a portálneho riečiska, ako
je napríklad tromboembolická PH pri vrodenom trom-
bofilnom stave alebo hepatopatia pri systémových ocho-
reniach spojiva. Diagnostický proces je teda časovo, prí-
strojovo a finančne náročný a vyžaduje si spoluprácu
odborníkov z viacerých oblastí. Na potvrdenie diagnózy
je nevyhnutná pravostranná srdcová katetrizácia. Pri kaž-
dej diagnostickej katetrizácii pre PAH sa stále vyžaduje
aj test akútnej reverzibility. Pri iných typoch PAH má jed-
noznačné významné terapeutické dôsledky. Dokáže od-
líšiť skupinu pacientov, ktorí môžu dlhodobo profitovať
z podávania blokátorov vápnikového kanála. Pri PPAH
sa však názory na potrebu takéhoto testovania rozchá-
dzajú, keďže sú známe údaje o nepriaznivom hemodyna-
mickom pôsobení blokátorov vápnikových kanálov pri
PPAH, a to najmä vo vysokých dávkach používaných pri
liečbe reverzibilnej PAH (1, 8).

V porovnaní s inými typmi PAH sa liečba PPAH vy-
značuje niektorými odlišnosťami, ktoré sú dané jej via-
cerými špecifickými črtami. Zatiaľ neboli definitívne
spresnené terapeutické ciele, pretože úpravu telesnej vý-
konnosti je u pacienta s pokročilou cirhózou ťažké hod-
notiť. Nie je jasný ani význam prípadného zvýšenia minú-
tového objemu, ktorý býva u pacientov s portálnou hy-
pertenziu napriek tomu zvýšený, či význam zníženia tla-
ku v pľúcnici. Vzhľadom na častú prítomnosť trombocy-
topénie, sekundárnej koagulopatie a ezofágových varixov
sú pacienti s PPAH ohrození vyšším rizikom krvácania
do GIT, preto sa antikoagulačná liečba rutinne nepodá-
va. Diuretiká majú význam pri zlyhávaní pravej komory
s retenciou tekutín, nevyhnutná je však opatrnosť pre
možnú hepatotoxicitu a nefrotoxicitu. Účinnosť digoxí-
nu je neznáma, hrozí vyššie riziko toxických prejavov. Be-
tablokátory môžu byť dokonca škodlivé (9, 10). Vzhľa-
dom na anamnézu opakovaného krvácania z pažerá-
kových varixov sme antikoagulačnú liečbu ani u nášho
pacienta neindikovali. Keďže neboli prítomné prejavy zly-
hávania pravej komory ani retencie tekutín, pacient ne-
dostával ani diuretiká ani digoxín.

Špecifická liečba PPAH zatiaľ nie je podporená jedno-
značnými dôkazmi z randomizovaných klinických štúdií
(RKŠ). Súbory pacientov s PPAH boli malé a špecifické
RKŠ sa zatiaľ neuskutočnili. Pacienti s PPAH boli zaradení
do niekoľkých štúdií liečby PAH (11). Publikované boli pre-
važne retrospektívne analýzy súborov pacientov užívajúcich
jednotlivé farmaká, pričom porovnávacích štúdií je veľmi
málo. Preto na rozdiel od iných oblastí kardiológie stále
pretrváva veľký význam názorov a konsenzov odborníkov.

Reichenberger a spol. (12) podávali sildenafil 14 pa-
cientom s cirhózou pečene, z toho ôsmim vo forme mo-

noterapie. Už po troch mesiacoch zaznamenali zlepšenie
fyzickej výkonnosti meranej šesťminútovým testom chô-
dzou a pokles NT-proBNP, ktorý odráža napätie steny
srdcových komôr. Tieto priaznivé účinky pretrvávali aj
po 12 mesiacoch.

Fix a spol. vykonali retrospektívnu analýzu u 19 pacien-
tov s PPAH liečených i. v. epoprostenolom a porovnali ju
so 17 pacientmi s PPAH, ktorí epoprostenol neužívali.

Po sledovaní s mediánom 15,4 mesiaca zaznamenali
pokles stredného tlaku v arteria pulmonalis, pľúcnej vas-
kulárnej rezistencie a vzostup minútového objemu. Mor-
talita sa však signifikantne neodlišovala (13). Podobné vý-
sledky uvádzajú aj ďalšie práce (11, 14). Minder a spol. (15)
opisujú prípad pacienta s ťažkou PPAH, u ktorého sa už
po troch mesiacoch po zavedení i. v. iloprostu do liečby
pozorovalo zlepšenie fyzickej kapacity a pokles systolické-
ho tlaku v pravej komore pod 40 mmHg. Skúsenosti
s ďalšími derivátmi prostacyklínu či ich inými liekovými
formami sú minimálne. Publikovali sa ojedinelé kazuisti-
ky, ktoré dokumentujú ich priaznivý efekt (16, 17).

Hoeper a spol. (18) retrospektívne analyzovali sku-
pinu 11 pacientov s cirhózou v štádiu Child–Pugh A s
rozličnou etiológiou, ktorým sa podával bosentan
v dávke 250 mg/deň. Stredný tlak v arteria pulmonalis
prevyšoval 40 mmHg a pacienti boli vo funkčnej triede
NYHA III/IV. Po 12 mesiacoch všetci chorí udávali zlep-
šenie subjektívneho stavu, u šiestich z nich sa funkčná
trieda zlepšila o jeden stupeň. Zvýšila sa aj vzdialenosť
prejdená pri šesťminútovom teste chôdzou a vrcholová
spotreba kyslíka zisťovaná spiroergometricky. Hemody-
namické parametre sa signifikantne nezmenili – stred-
ný tlak v arteria pulmonalis nevýznamne klesol
a pozoroval sa trend k zníženiu pľúcnej vaskulárnej re-
zistencie. Nezaznamenali sa žiadne významné nežiadu-
ce účinky bosentanu. V ostatnom čase sa dokonca ob-
javili správy, že bosentan by mohol mať priaznivý vplyv
aj na samotnú portálnu hypertenziu (19). Aj u nášho
pacienta sme sa vzhľadom na neprítomnosť poškodenia
parenchýmu pečene pri prehepatálnom type portálnej
hypertenzie rozhodli pre bosentan. Zaznamenali sme
podobný výsledok, ako autori tejto práce. Napriek tomu,
že tlak v arteria pulmonalis ostal výrazne zvýšený, zlep-
šil sa subjektívny stav a objektívny parameter telesnej
výkonnosti. Zhoršenie hepatálnych funkcií sme rovna-
ko nezaznamenali.

Prác, ktoré by účinnosť jednotlivých farmák porov-
návali, je veľmi málo. Retrospektívnu analýzu, ktorá po-
rovnáva účinnosť a bezpečnosť iloprostu a bosentanu pri
PPAH, publikovali Hoeper a spol. (20). Zistili, že skupi-
na 18 pacientov užívajúcich bosentan mala signifikantne
lepšie trojročné prežívanie, ale aj záťažovú kapacitu vy-
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jadrenú šesťminútovým testom chôdzou
a hemodynamické parametre než skupina 13 pacientov
užívajúcich iloprost.

Záver

PPAH je zriedkavé ochorenie, ktoré sa však
v populácii pravdepodobne vyskytuje častejšie, než je frek-
vencia diagnostikovaných prípadov. Jeho patogenéza je
komplexná. Diagnostikuje sa neskoro. Diagnostický pro-
ces je časovo, prístrojovo a personálne náročný. Správna
liečba a manažment tohto ochorenia ostávajú zatiaľ ne-
jasné. V súčasnosti je k dispozícii viacero farmák,
pri ktorých sa zaznamenali priaznivé účinky na PPAH. Na
definitívne spresnenie správnej liečby sú však potrebné
randomizované klinické štúdie, ktoré by porovnali úči-
nok jednotlivých farmák na subjektívny stav, objektívne
parametre telesnej výkonnosti, hemodynamické
a humorálne ukazovatele závažnosti ochorenia, ale aj
kvalitu života a mortalitu. Kým budú tieto údaje
k dispozícii, musíme sa do veľkej miery spoľahnúť na
empirické skúsenosti a názory odborníkov. Na základe
literárnych údajov i našich skúseností sa zdá, že bosen-
tan by mohol byť liekom voľby pre pacientov s PPAH.
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