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Prava komora v porovnani's favou komorou sa v klinickej praxi z kazdej stréinky nedocenuje ani dnes, kedy sa préve funkcia pravej komory ukazuje byt primdrnym
determinantom progndzy, zafazovej tolerancie a teda aj kvality Zivota pri Sirokom spekire chordb. Predovietkym ide o nozologické jednotky, ktoré vyvolavajd
chronicku plicnu hypertenziu, kde z pohladu kardioldga dominuje zlyhanie favej komory a chlopriové choroby. Predmetom tejto prehladnej prdice st popri
objemovom pretazeni pri trikupiddinej regurgitdcii menej Casté priciny patoldgie pravej komory, ako je tlakové prefazenie pravej komory v dosledku niektorych
foriem chronickej plicnej hypertenzie (chronickd fromboembolickd plicna hypertenzia, systémova sklerodermia, Eisenmengerov syndrém).
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SIMKOVA |, PODRACKY J, BRTKO M, JANSA P. Rare causes of right ventricular dysfunction. Cardiol 2009;18(1):29-39

The right ventricle, compared to the left ventricle, is in clinical practice at present not fully appreciated, though the right ventricle seems fo be the
crucial determinant of prognosis, exercise tolerance and quality of life in a broad spectrum of diseases. The main pathological entities inducing chronic
pulmonary hypertension are predominantly, from the cardiologist’s point of view, heart failure and valvular diseases. The authors present an overview of
rare causes of right ventricular dysfunction with right ventricle pressure overload due to chronic thromboembolic pulmonary hypertension, sclerodermia
and Eisenmenger syndrome.
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Pravé komora (PK) je v klinickej praxi v porovnani
s favou komorou z kazdej stranky (patogeneticky vyznam,
diagnostické zhodnotenie, ¢i lie¢ebné moznosti) v pozicii
»chudobnej pribuznej“, a preto sa neraz oznacuje ako
zabudnuta komora (,,forgotten” ventricle). Jej tloha pri
roznych srdcovych a pliicnych ochoreniach sa nedocenu-
je ani dnes, kedy sa prave funkcia PK ukazuje byt priméar-
nym determinantom prognozy, zataZovej tolerancie a teda
aj kvality Zivota pri zlyhani [avej komory, po infarkte myo-
kardu, pri vrodenych a chlopniovych chybach a teda vse-
obecne pri plicnej hypertenzii (PH) (1).

Skala etiopatogenetickych cinitefov dysfunkcie PK je
velmi Sirokd (tabulka 1), mysliac tym predovsetkym bo-
haté spektrum nozologickych jednotiek, ktoré vyvoldva-
ju chronickd PH (tabulka 2) (2). Za najfrekventnejsiu
pri¢inu patoldgie PK sa povaZuje akiitna plicna embdlia
a sekundarna trikuspidédlna regurgitacia (TR) pri choro-
bach lavého srdca, t. j. pliicna zilova hypertenzia (tabul-
ka 2, 2. kategoria). Predmetom tejto prehladnej prace s
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popri objemovom pretazeni pri TR menej Casté priCiny
patologie PK, ako je tlakové pretazenie PK v dosledku
niektorych foriem chronickej PH.

Hodnotif funkciu PK mozno viacerymi diagnostickymi
modalitami: echokardiograficky, cestou srdcovej katetriza-
cie, pomocou radionuklidov, magnetickou rezonanciou, ¢i
pocitatovou tomografiou alebo nepriamo cez biomarkery
(NT-pro-BNP, troponin), ndpomocnymi si parametre zata-
Zovej kapacity (ergospirometria, Sestminttovy test chodzou)
a klinické priznaky. Spomedzi nich sa rutinne vyuZiva najma
echokardiografia, i ked'treba priznat, Ze v kazdodennej echo-
kardiografickej praxi sa morfologii PK venuje mélo pozor-
nosti a funkcia PK sa spravidla nehodnoti. St pre to viaceré

Tabulka 1 Etiopatogenetické Cinitele dysfunkcie pravej komory
Table 1 Etiopathogenetic factors of the right ventricular dysfunction

o Tlakové pretazenie (Pressure overioad)
o plicna hypertenzia (Puimonary embolism)
m akutna (plicna embolia) (Acute puimonary embolism)
m chronicka (chronic)
o pulmonalna stendza (Puimonary stenosis)
Objemové pretazenie (volume overioad)
o defekt predsienového septa (Atrial septal defect)
o trikuspidalna regurgitacia (micuspidal regurgitation)
Infarkt pravej komory (Rignt ventriclular infarction)
Hypertrofia pravej komory (Right ventricular hypertrophy)
o Hypertroficka kardiomyopatia (Hypertrophic cardiomyopathy)
o amyloidéza (amyioidosis)
Arytmogénna dysplazia pravej komory (arrythmogenic dysplasia of the right ventricle)
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Tabulka 2 Klasifikacia plucnej hypertenzie podla WHO, Benatky 2003
Table 2 Classification of pulmonary hypertension according to WHO, Venice 2003

1. Plucna artériova hypertenzia — PAH
(Pulmonary arterial hypertension — PAH)

3. PH s respiracnymi chorobami/hypoxémiou
(PH associated with lung diseases and/or hypoxaemia)

Idiopaticka PAH (diopathic PAH)

Familidrna PAH (ramilial PAH)

Asociovana s (associated with):

—  vaskulitidami (o)

—  VCHS s lavo-pravym skratom (CHD with right-left shunt)
—  portalnou hypertenziou (Portal hypertension)

— abuzom toxickych latok (foxic substance abuse)

—  HIVinfekciou (Hiv infection)

— Iné: m. Gaucher, R-Osler... (0thers: m.Gaucher, R-Osler)
Perzistujuca PH novorodencov (Persistent PH of the newborn)
PAH s postihnutim placnych vendl, kapilar, PYOCH
(PAH with diseased pulmonary venule, capilaries, PVOD)

2. Plucna Zilova hypertenzia (Puimonary venous hypertension) |

Choroby lavej predsiene alebo komory
(Left-sided atrial or ventricular heart diseases)
Choroby lavostrannych srdcovych chlopni
(Left-sided valvular heart diseases)

COPD

Intersticialne plicne choroby (interstitial lung diseases)
Obstrukéné spankové apnoe (obstructive sleep disorders)
Viyvojové abnormality (evelopmental abnormaiities)
Chronicka vySkova hypoxia (Chronic exposure to high altitude)

4. Chonicka tromboembolickd pliicna hypertenzia
(Chronic thromboembolic pulmonary hypertension)

| 5. ROzne (Unclear or multifactorial mechanisms)

Sarkoiddza (sarcoidosis), hystiocytoza X (Hystiocytosis X), lymfangiomatoza
(Lymfangiomatosis), kompresia pllicnych vén (Puimonary veins compression): adenopatia
(Adenopathy), tumory (fumors), fibrotizujlica mediastinitida (ribroticed mediastinitis)

CTD — (Connective tissue disease), VCHS — vrodené chyby srdca (CHD - Congenital heart disease), PVOCH — plicna venooklizna choroba (pvop — Pulmonary venooclusion disease)
PH — pliicna hypertenzia (Puimonary hypertension), COPD — chronicka obStrukéna plicna choroba (Chronic obstructive puimonary disease)

objektivne dovody. Tym najplauzibilnej$im je naro¢nost hod-
notenia a fazka reprodukovatelnost.

Tvar PK ako trojrozmerného tdtvaru je velmi kom-
plexny, podobny polmesiacu ¢i trojuholniku. Dalsim prob-
lémom je rozdelenie PK na dve Casti—vtokovi a vytokov,
ktoré sa odliSuju nielen tvarom, ale aj kontraktilitou.
A tak neexistuje jednoduchy geometricky model na vy-
pocet objemu PK a na stanovenie funkcie PK. Dostupné
modely st navySe zatazené chybou vyplyvajicou
z trabekularizécie myokardu PK, najmé oblasti hrotu
a teda z horSej definicie rozhrania endokardu a dutiny.
Celu situdciu komplikuju dalsie $pecifické vlastnosti sa-
motnej komory zapojenej do série s pliicnou cirkuldciou,
kde pracuje ako tenkostennd nizkotlakové a velkoobje-
mova pumpa. Tymito Specifikami su:

- velka citlivost PK a interindividudlna variabilita na
zmeny afterloadu (akutne tlakové pretazenie)

- vzijomné vztahy s lavou komorou (LK) (komorova
interdependencia), ako aj

- Specifickd kontraktilita PK (aktivne kontrakcie pre-
vazne v pozdiznom smere, minimalne koncentrické
kontrakcie a systolické zhrubnutie steny)

Pristup k hodnoteniu dysfunkénej PK by mal byt kom-
plexny, to znamend stanovenie objemov pravych oddie-
lov srdca, tlakov v pravom srdci a v malom obehu, urce-
nie stupiia kompenzacénych mechanizmov, trovne ich
vycerpania a zhodnotenie samotne;j systolickej funkcie PK
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(kontraktilita, ejekcéné frakcia). V beznych klinickych
podmienkach sa za dostato¢né povazuje semikvantitativ-
ne zhodnotenie velkosti PK:

mierna dilatcia, ak rozmer alebo plocha PK <60 % LK
stredne zavazna dilatacia, ak PK = 'K

zavazna dilatacia, ak PK > 'K

Pri kvantitativnom zhodnoteni sa vyuzivaji normy,
napriklad podla Americkej spolo¢nosti pre echokardio-
grafiu (obrazok 1) (3).

V kontexte vy$Sie uvedenych limitacii pre vypocet
objemu PK je stanovenie ejekcnej frakcie PK problema-
tické. NajcastejSie sa urcuje odhadom, Standardné geo-
metrické rovnice maju len orienta¢ny vyznam. Napriek
tomu mozno vyuzit Simpsonovu rovnicu, t. j. hodnote-
nie na zdklade zmeny plochy PK v systole a diastole. Al-
ternativou vypoctu ejekcnej frakcie PK je hodnotenie
frak¢nej zmeny plochy PK len v apikdlnej Stvordutino-
vej projekcii:

- norma 32-60 %

— lahko znizend 25 - 31 %
- stredne zniZend 18 - 24 %
- fazko znizend < 17 %

Pomerne jednoduchym pristupom je urcenie enddia-
stolickej plochy PK v apikélnej Stvordutinove] projekcii,
tzv. EDA (z angl. enddiastolic area), ktora sliZi na orien-
tacné zhodnotenie systolickej funkcie PK (normalna hod-
nota EDA 10 = 0,4 cm?). Dalsi pristup na stanovenie sys-
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tolickej funkcie PK je zaloZeny na posudzovani regional-
neho zhrubnutia a kontrakcii volnej steny PK, hodnoteni
longitudindlnych kontrakcii (TAPSE, TPSV, §’) a rychlosti
zvySenia tlaku v PK pocas systoly (1 +dP/dt). Tricuspid
anulus plane systolic excursion (TAPSE) je nepriamym
ukazovatelom systolickej funkcie PK, pretoze pohyb la-
teralneho okraja trikuspiddlneho anulu je pri dysfunkcii
PK zniZeny. Prikladom vyuZitia tohto starého konceptu
novSou technikou je zobrazenie pomocou tkanivového
Dopplera. Rychlost pohybu trikuspidalneho anulu odzr-
kadluje skracovanie dlhej osi. Pokym apex je pomerne
fixovany a rotdcia okolo dlhej osi je minimélna, rychlost
pohybu anulu zavisi od kontrakcie PK. Redukcia vrcho-
lovej systolickej a diastolickej rychlosti pohybu anulu zna-
mend redukciu funkcie PK. Ako signifikantny ukazova-
tel sa ukazuje aj zniZenie strainu volnej steny PK
a oneskorenie v porovnani s medzikomorovym septom.
V porovnani so zdravymi dobrovolnikmi sa pozorovala
aj vyznamnd komorova dyssynchrdénia u pacientov
s dysfunkciou PK (4, 5).

Ukazovatele diastolickej funkcie PK st identické ako
pri hodnoteni diastolickej dysfunkcie favej komory (po-
mer E/A; deceleratny Cas; parametre A, E'/A, E/E’, -P/
dt, TAU). Globalnym ukazovatelom funkcie PK je pra-
vokomorovy index myokardidlnej vykonnosti (MPI, Tei
index). Ukazovatele funkcie PK aj s obmedzeniami st
uvedené na obrazku 2.

Echokardiografia je v sic¢asnosti najcastejsie pou-
Zivanou metodou na hodnotenie tlakovych pomerov
v plicnici. Za najpresnejSiu metddu na kvantifikdciu
PH sa povazuje meranie vrcholovej rychlosti trikuspi-
dalnej alebo pulmonalnej regurgitacnej trysky konti-
nudlnym Dopplerom, o ¢om sme referovali na inom
mieste (6). Z patofyziologického a terapeutického hla-
diska je vSak dolezitejsie zhodnotif plicnu cievnu re-
zistenciu (PVR, t. j. podiel transpulmonalneho tlako-
vého gradientu a srdcového vydaja). Zjednodusené
hodnotenie PVR podla autorov Lee a spol. (7) vycha-
dza z pomeru rychlosti TR a rychlostno-¢asového in-
tegralu vo vytoku PK (PVR [Wj] = 10 x Vmax_ [m/s]/
VTL,, ., [cm]). Ak je pomer Vmax . /VTL . menej
ako 2,0, nie je pravdepodobne pritomnd pliicna cievna
choroba ani pri vysokych odhadovanych hodnotach tla-
ku v plicnej artérii.

Ziadny z echokardiografickych a inych parametrov
funkcie PK pouzivanych v sic¢asnej klinickej praxi nepo-
skytuje nekontaminovanu informéciu o systolickej alebo
diastolickej funkcii PK. Ich pouzitie je oprdvnené len na
podklade prediktivnej informécie, ktora poskytujd. Su-
Casne si treba uvedomit, Ze fazy vo vyvoji dysfunkcie PK,
klinické priznaky a znaky dysfunkcie a zlyhania PK nesu-

Bazalny (Basa)) RVD < 2,8 cm
Stredny Middle) RVD < 3,3 cm
Dlhy (Long) RVD < 7,9 cm
RVOT-D<29cm

RVEDA 11 — 28 cm?

RVESA 7,5 - 16 cm?

Obrazok 1 Schémy merania rozmerov pravej komory podla
odporucania ASE (modifikované podia 3)

Figure 1 Chart of the right ventricular measurement according ASE guidelines (Modified
according to 3)

RVD — Rozmer pravej komory (Right ventricular diameter), RV — prava komora
(Right ventricle), RA — prava predsien (Right atrium), LV — lava komora (Left
ventricle), LA — lava predsien (Left atrium), RVOT — vytokovy trakt pravej
komory (Right ventricular outflow tract), RVEDA — enddiastolick& plocha
pravej komory (Right ventricular enddiastolic area), RVESA — endsystolicka
plocha pravej komory (Right ventricular endsystolic area)
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1. Ejekénd frakcia a vSetky jej nepriame ukazovatele — S’, TAPSV, TAPSE, FAC, Cl - su zavislé
od zatazenia najméa afterloadu (nepriama zavislost) 1. [Ejection fraction and all indirect parameters - S',
TAPSV, TAPSE, FAC, Cl — dependent on afterload (inverse dependency)]

2. MPI - relativne nezavisly (aj pri plicnej hypertenzii, remodelacii pravej komory aj trikuspidalnej
regurg itaci i) 2. [MPI - relatively independent (in pulmonary hypertension, right ventricular remodeling, tricuspid regurgitation)]
3. Kontraktilita pravej komory (vlastna) - S’, RV-RWMA, RV-dP/dt, RV-endS P/V - fazko
hodnotitelné a konflikiné vysledky Studii 3. Right ventricular contractility - S', R\-RWMA, RV-dP/dt, RV-endS P/V

(disputably to evaluate)

Obrazok 2 Ukazovatele funkcie pravej komory. Vypocet indexu vykonnosti pravej komory (mPi - myocardial performance index). Pulzny tkanivovy doppler

trikuspidalneho prstenca (PW — TDI).

Figure 2 The right ventricular function parameters. Calculation of the myocardial performance index (MPI) of the right ventricle. Pulsed tissue Doppler of the tricuspid annulus (PW-TDI).

TAPSE - Tricuspid anulus plane systolic excursion

visia priamo s tlakmi v malom obehu, hodnotou PVR
a srdcovym vydajom PK.

Dilatovana a dysfunkénd PK priamo suvisi s regur-
gitaciou trikuspiddlnej chlopne (TCH) a naopak. Objemo-
vé pretazenie PK pri TR ako moznej priciny dysfunkcie
PK byva v dosledku organickej alebo funkénej TR. Or-
ganické regurgiticia TCH moZe vzniknut pri reumatic-
kom postihnuti chlopne, pri karcinoide, infekénej endo-
karditide, pri uraze, v dosledku myxoidnej degeneracie
chlopne, pri Ebsteinovej anomalii, pri infarkte myokar-
du PK, v dosledku prolapsu chloptiovych cipov alebo pri
iatrogénnom poskodeni chlopne (napriklad po zavedeni
elektrody). Ovela CastejSou je funkéné (sekundérna) re-
gurgitacia TCH. Pric¢inou byva v priblizne 30 % pokroci-
14 chyba mitralnej, respektive aortélnej chlopne, alebo
pokrocilé Stadium hemodynamicky vyznamného defektu
predsiefiového septa. Mechanizmus TR zévisi predo-
vSetkym od dilatécie trikuspidalneho anulu, menej od
dilatécie PK, pretoZe papilarne svaly a §lasinky TCH na
rozdiel od mitrdlnej chlopne odstupuji z bazalnej Casti
septa a prilahlych stien PK. Dilataciou PK sa polmesiaci-
kovity tvar meni na sféricky.

Zéavaznost TR je ovplyvnena preloadom PK (modifi-
kovany diuretickou a vazodilatacnou liecbou), afterloa-
dom PK (determinovany zévaznostou lavostrannych
chloptiovych chyb a PH) a funkciou PK, a tak moze dojst
k omylom echokardiografickej kvantifikacie.

Na hodnotenie TR sa pouZiva ventrikulografia PK
s mnohymi limitdciami, magnetickd rezonancia, avSak
v praxi najrozsirenejSia echokardiografia, pri ktorej sa
pouZivaju tieto parametre:

—  dlzka regurgita¢nej trysky, plocha trysky, §irka vena
contracta, roz8irenie trysky do dolnej dutej Zily, he-
patalnych zil, dilatdcia a vymiznutie respira¢nych va-
ridcii dolnej dute;j Zily

- podlametddy PISA (vyznamna TR = rddius > 8,5 mm
a efektivna plocha regurgita¢ného tstia > 0,4 cm?)

- posudzovanie vyznamnosti TR vyzaduje hodnotenie
rozmerov PK (8), pravej predsiene a trikuspidalneho
anulu (9), funkcie PK
Nézory na rieSenie TR boli ¢asto predmetom pole-

mik. Aj v sacasnych ,,Odporucaniach“ ESC (10) sa kon-

Statuje, Ze ¢asovanie intervencie na TCH pre limitované

udaje a ich nekonzistentnost zostavaju kontroverzné.
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Ceska kardiologicka spoloénost vytvorila vlastné odpo-
rdcania pre indikéciu chirurgického riesenia TR (11), kto-
ré prehladne rieSia problematiku indikécie plastiky TCH
pri kombinovanom vykone na chlopniach a pri izolova-
nom vykone na TCH. Vychadzaju zo skuto¢nosti, Ze plas-
tika TCH je vykon technicky a ¢asovo nenarocny,
s dobrym efektom, ak ide o v¢asnu indikéciu. Plastika ale-
bo ndhrada TCH s ¢asovym odstupom po chlopiiovej chi-
rurgii je vzdy spojend s vysokou perioperacnou mortali-
tou a neuspokojivymi dlhodobymi vysledkami. Oboje
,Odportcania“ sa v indikacnych triedach zdsadne neod-
liSuju. 5

Indikécie rieSenia TR podla Ceskej kardiologickej
spolocnosti sa (11):
- ako sucast kombinovaného chirurgického vykonu na

chlopniach:

- vyznamna TR = korekcia (trieda I)

— stredne vyznamnd TR pri dilatdcii anulu (= 38 -
40 mm alebo = 21 mm/m?) - anuloplastika (trie-
da ITa)

— dilatécia trikuspiddlneho anulu bez zretela na zévaz-
nost TR - anuloplastika ako kombinovany vykon

- mierna TR a sucasnd PH - trikuspiddlna anu-
loplastika (trieda Ila)

- izolovany vykon na TCH:

— v pripade symptomatickej tazkej TR (tinavnost, dy-
chavica, klinické znaky nizkeho mindtového vyda-
ja, arytmie, hepatomegélia, edémy dolnych kon-
¢atin), NYHA III - IV

— progredujtca dilatacia pravostrannych oddielov,
zhorSenie systolickej funkcie PK

— vznik a progresia PH (s vynimkou PAH so sekun-
darnou TR)

— Ebsteinova anomalia s vyznamnymi symptomami

— tazkd TR u mladych s arytmiami a/alebo v§znam-
ne dilatovanymi pravostrannymi oddielmi aj vo
funkénej triede NYHA 1I za predpokladu dspes-
nej plastiky chlopne

Malo vyznamna TR sa zmensi alebo vymizne po

korekcii chyb lavého srdca, strednd az vyznamna TR
vSak pretrvdva alebo sa aj zvyrazni s Casovym odstu-
pom po korekcii a mozZe postupne viest k zlyhdvaniu
PK. Plastika TCH roky odloZena po korekcii sa vyzna-
¢uje vysokou opera¢nou mortalitou (az 25 %)
a neuspokojivym klinickym efektom (12). Podla nasich
skusenosti vedie uspe$nd operdcia trikuspidalizovanej
mitrélnej chyby pri jednoro¢nom sledovani k vyznam-
nému zmenSeniu TR, velkosti PK a zmierneniu symp-
tomov. Pri indikécii plastiky TCH nerozhoduje zévaz-
nost PH, vyska PVR a ejekéné frakcia lavej komory
(8). Na druhej strane neskord reoperdcia pre TR mé

vysokud mortalitu pre pokrocild dysfunkciu PK a ¢asto
multiorgdnové postihnutie.

Plicna hypertenzia predstavuje klticova pricinu pre-
taZenia a dysfunkcie PK. Z etiopatogenetického pohla-
du ide o Siroké spektrum pricin (tabulka 2), spomedzi
ktorych prezentujeme isté menej Casté priciny.

Pliicna hypertenzia je Castou a neraz fatalnou kompli-
kaciou systémovych ochoreni spojivového tkaniva. Moze byt
dosledkom priameho postihnutia plicnych ciev (PAH, t. j.
1. kategoria PH), ale tiez dosledkom intersticidlne] pliic-
nej fibrozy (hypoxické PH, t. j. 3. kategoria PH) alebo po-
stihnutie myokardu ¢i chlopni lavého srdca pri zdkladnom
ochoreni (plicna zilova hypertenzia, t. j. 2. kategdria PH)
(tabulka 2). Za najzavaznejSiu formu chronickej PH
pri systémovych chorobéch spojivového tkaniva sa pova-
zZuje PAH. V patofyzioldgii kltiCovi tilohu ma porucha funk-
cie cievneho endotelu indukovand systémovym ochorenim.
Dysfunkény endotel produkuje vo zvySenej miere endote-
lin, ktory mé vyrazné vazokonstrikéné a mitogénne vlast-
nosti, kym syntéza vazodilata¢ného prostacyklinu a NO je
zniZend. Bunky hladkého svalstva zvySene exprimuju sero-
toninové transportéry a tak umoznuji vazokonstrikéné
a mitogénne pdsobenie cirkulujiceho serotoninu. Dys-
funkéné voltazovo riadené draslikové kandly rovnako ,,pod-
poruju“ proliferaciu. V adventicii plicnych ciev sa zvySene
produkuje silne mitogénny tenascin. Sucasne dochidza
k aktivacii trombocytov, strate tromborezistencie endote-
lu a aktivécii koagulacnej kaskédy. Dosledkom vSetkych
tychto dejov je remodelacia pliicnych ciev, vznik plexiform-
nych 1€ézii a aktivicia trombozy in situ. Pozitivita autopro-
tilatok, infiltracia cievnych lézii zapalovymi elementmi
a depozitami komplementu v stene pliicnych ciev pouka-
zuje na dlohu zapalu v patofyzioldgii PAH.

Odhadnutie prevalencie PAH u chorych so systémo-
vymi chorobami spojiva je zlozité, lebo chybaji konzis-
tentné epidemiologické Stadie. Publikované udaje koliSu
v Sirokom rozmedzi predovsetkym vdaka nejednotne po-
uzivanej definicii PAH a rozdielnemu metodickému pri-
stupu pri stanoveni tlaku v plicnici. V roznych krajinach
Eurdpy sa prevalencia pohybuje medzi 7,9 % a 13 % (13,
14). Niet v8ak pochyb, ze systémova sklerodermia, najméa
jej CREST variant, je najcastejSou pricinou PAH medzi
systémovymi chorobami. Pri porovnani s idiopatickou
PAH sa PAH pri sklerodermii prejavuje vo vy$Som veku
(az v piatej a Siestej dekdde), byva charakterizovana hor-
$imi hemodynamickymi parametrami a zavaznej$ou prog-
nozou. Medidn prezitia u nelieCenej PAH pri systémove;j
sklerodermii sa uvddza 12 mesiacov, kym pri idiopaticke;j
PAH 2,8 roka.

Symptémy PAH (ndmahova dychavica, inavnost, bo-
lesti na hrudniku, synkopy a presynkopy) st zna¢ne ne$pe-
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Fetalny typ srdca (Fetal hearth)

Srdce normalneho fétu
(Normal fetal heart)

Srdce pacienta s Eisenmengerovym syndrémom
(Heart with Eisenmenger syndrome)

Obrazok 3 Morfologickd podobnost fetalnej pravej komory (A) s pravou komorou pri Eisenmengerovom syndréme (B)
Figure 3 The analogy of right ventricular morphology of the fetal heart (A) and of the heart with Eisenmenger syndrome

RV — prava komora (Right ventricle), LV — lava komora (Left ventricle)

cifické a ich nastup je nenépadny. To vysvetluje Casto ne-
skoré stanovenie diagndzy. Najraciondlnej$im postupom
ako skratit diagnostické tapanie, je aktivne vyhladévanie
chorych s PAH. Echokardiograficky skrining je indikova-
ny u vietkych chorych so systémovou sklerodermiou
v intervale jedného roka, v pripade vyskytu symptémov
podozrivych z PH ihned.

V snahe stanovit vyskyt PAH pri systémove;j sklero-
dermii v Ceskej republike sa v roku 2007 skriningovou
echokardiografiou vySetrilo 203 pacientov (88,7 % Zien,
priemerny vek 60 rokov) bez zndmej PH. Za hranicu
normotenzie pri echokardiografii sa povazovala hodnota
maximalneho gradientu trysky TR 30 mmHg. Z analyzy
sa vylucili chori s fazkou poruchou ventilaénych paramet-
rov (FVCalebo TLC alebo FEV1 < 60 % nélezitych hod-
not) a chori s vyznamnym postihnutim srdca. Spome-
dzi 15 pacientov s echokardiografickymi znakmi PH
invazivne hemodynamické vySetrenie potvrdilo PAH
(stredny tlak v plicnici > 25 mmHg, tlak v zaklineni <
15 mmHg a PVR > 3 Woodove jednotky) len v piatich
pripadoch. Na zdklade tychto vysledkov sa prevalencia
PAH odhadla zo stuctu novo detekovanej PAH pri skri-
ningovom programe (pét chorych) po pripocitani zijticich
pripadov s PAH diagnostikovanych uz skor na zéklade
symptomov (desat chorych). Odhadnutd prevalencia PAH
pri systémovej sklerodermii v Cechéch je teda 7,1 %. Pri
porovnani parametrov v uvedenych dvoch skupindch sa

zistilo, Ze chori, diagnostikovani na zdklade skriningu, mali
v porovnani s uzZ znamymi pripadmi signifikantne nizsi
index celkovej PVR (11,5 = 1,3vs 19,6 = 1,8, p = 0,0006).
Pomer percenta usilnej vitalnej kapacity a transferfaktora,
podozrivy z pritomnosti PAH, bol v skrinovanej populé-
cii 1,6.

Na zaver k tejto problematike treba zdOraznif, Ze pri
systémovej sklerodermii je relativne vysoka prevalencia
PAH, pri¢om pomocou skriningu mozno stanovit diagno-
zu ochorenia v uz oligosymptomatickom a menej pokro-
¢ilom $tadiu. V tychto pripadoch mozno tiez ocakéavat
lepsiu odpoved na liecbu a priaznivejsiu prognézu. Tre-
ba si v§ak uvedomit, Ze definitivnu diagn6zu PAH mozno
urcit na zéklade katetrizécie, za ziadnych okolnosti nie
na zéklade neinvazivnych vySetrovacich metdd. Stcasné
trendy v terapii sa opieraju o lieciva limitujice procesy
zépalu a proliferdcie. Pri postihnuti plicnych artérii
a digitélnych ulcerdciach sa ako vhodné liecivo ukazujia
antagonisty endotelinovych receptorov, analgy prosta-
cyklinov a inhibitory fosfodiesterdzy typu 5, teda Speci-
ficka liecba PAH.

Popri systémovych chorobach je v 1. kategorii PH
druhou najcastejSou pricinou PAH vrodend srdcovi chy-
ba s lavopravym skratom, v typickom pripade defekt ko-
morového septa alebo otvoreny ductus Botalli, teda
posttrikuspidélne skraty. Hyperkinetickd PH vyvolava
remodelaciu malych muskuldrnych plicnych artérii, final-
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Interventrikularna interdependencia (interventricular interdependence)

Srdce pacienta s Eisenmengerovym syndrémom
(Heart with Eisenmenger syndrome)

Srdce pacienta s idiopatickou PAH
(Heart with idiopathic PAH)

Obrazok 4 Interventrikularna interdependencia menej vyznacena pri Eisenmengerovom syndrome za pritomnosti ,,ventilu“ vo forme defektu

komorového septa (A) ako pri idiopatickej plicnej hypertenzii (B)

Figure 4 A different and less detrimental form of interventricular interdependence seems to occur in the presence of a large interventricular communication (,pop-off*valve) (A) in comparison

to idiopathic pulmonary hypertension (B)

RV — prava komora (Right ventricle), LV — fava komora (Left ventricle), PAH — pllicna artériova hypertenzia (Puimonary arterial hypertension)

ne ireverzibilnd plicnu cievnu chorobu so systémovymi
hodnotami tlaku v plicnici a vysokym PVR, tzv. Eisen-
mengerov syndrom (ES). PodTla klasickej Woodovej defi-
nicie (1958) ide o fixovand tazkd PH (plicna cievna cho-
roba a cyandza) v dosledku akéhokolvek (..it matters very
little where the shunt happens to be) spojenia medzi systé-
movou a pliicnou cirkuldciou s obrdtenym alebo bidirek¢-
nym centrdlnym skratom (15).

Je kuridzne, ze priebeh a progndza ES su neporov-
natelne lepsie ako pri inych druhoch PH s podobnou he-
modynamikou a histopatoldgiou (16). Klti¢om je podla
vSetkého pozoruhodne odolna az nezlomné PK. Postulu-
je sa, Ze funkcia PK viac ako stupenl remodelécie plic-
nych artérii je hlavnym determinantom symptémov
a prezivania pri PAH. Spomedzi Sirokého spektra ukazo-
vatelov (hypoxia, ndmahovd synkopa, cerstvd hemopty-
za, poruchy rytmu) je prave dysfunkcia PK dominantnym
faktorom zlej prognozy (14). Priemerné preZivanie pri ES
zavisi predovSetkym od typu chyby (jednoduché chyby 32,5
* 14,6 roka; komplexné 25,8 * 7,9 roka), od komplexné-
ho manazmentu ES ako multiorgdnovej choroby, od ma-
nazmentu PAH vratane Specifickej liecby (17).

Unikatnost PK u ES tkvie v tychto Specifikach vyply-
vajucich z hemodynamiky ES:

- zhorSovanie funkcie je ovela pomalSie ako pri inej

PAH, a to vdaka zachovaniu fetélneho fenotypu a
- pritomnosti ventilu (,,pop-off* valve) pri posttrikuspi-

dalnych defektoch (18, 19)

Klicovym bude prave zardzajica morfologickd po-
dobnost PK pri ES s fetdlnou PK (obrazok 3). Hrubka
stien oboch komor u plodu je rovnakd, nakolko vo fetal-
nom obdobi je fyziologicky pritomnd PH. Po narodeni
pri ES pre pretrvavanie PH hypertrofia PK neregreduje
a PK si zachovéva fetdlny fenotyp (19, 20). Takto ,,pri-
pravend” PK je po narodeni trvale exponovana postupne
sa zvySujucemu tlaku v pliicnici a je dlhodobo schopné
Hustat zvySeny afterload reprezentovany hypertenziou
v plicnom riecisku. Tento mechanizmus by mohol byf
vysvetlenim nizkej incidencie v€asného zlyhania PK pri
ES.

,,Pop-off valve® predstavuje ventil PK do systémovej
cirkulécie a tak v§znamne prispieva k zachovaniu funk-
cie PK. Chréni PK pred nadmernym zvySovanim plnia-
cich tlakov a zabezpecuje v ¢ase zvySenych narokov udr-
zanie srdcového vydaja ,,plnenim® Tavej komory cez
defekt, i ked za cenu prehibenia cyanézy.

Dal$im vyznamnym nepriaznivym faktorom pre cen-
trdlnu hemodynamiku a funkciu komor pri PH je inter-
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Funkcia pravej komory (Right ventricle function)

Srdce pacienta s Eisenmengerovym syndrémom
(Heart with Eisenmenger syndrome)

Srdce pacienta s idiopatickou PAH
(Heart with idiopathic PAH)

Obrazok 5 Prava komora pri Eisenmengerovom syndréme (A) je hypertrofickd, tonizovana s dlhodobo zachovanou alebo len fahko zhor$enou
funkciou v porovnani s vyznamne dilatovanou a dysfunkénou pravou komorou pri idiopatickej PAH (B)

Figure 5 Right ventricle is hypertrophic, with preserved function over decades in Eisenmenger patients (A) in comparison to idiopathic PAH patients (B)

RV — prava komora (Right ventricle), LV — lava komora (Left ventricle)y PAH — plicna artériova hypertenzia (Puimonary arterial hypertension)

ventrikuldrna interdepedencia. Tato je pri ES prave pre
pritomnost ventilu odli$nd a mene;j ,,Skodlivd“, pretoze
v oboch komorach st vyrovnané tlaky a funguji tak ako
jednotnd entita. V porovnani s inym pri¢inami PH, kedy
je bez pritomnosti ventilu trvale vysoky enddiastolicky tlak
v PK, lavd komora nadobuda tvar ,,D“ v systole aj diasto-
le, ¢o zapriCifiuje jej nizku kapacitu (obrazok 4) (20).
Bezne m4 pacient s ES dlhodobo zachovanu alebo
len Tahko zhorSenu funkciu PK, komora je tonizovana,
a to pre unikdtnu patofyzioldgiu a doteraz pre nedosta-
tocne zndme mechanizmy (obrazok 5). S vysokou prav-
depodobnostou ide o k¢ k lepSej progndze v porovnani
s populéciou pacientov s inymi druhmi PAH.
Pre unikatne ,,pozoruhodné® srdcia pacientov s ES
je charakteristické:
- afterload s primeranou hypertrofiou PK (Laplaceov
zakon)
— slabsia interdependencia (poloha interventrikularne-
ho septa)

- pritomnost ,,Pop-off valve* - niz§i plniaci tlak

v pravych oddieloch

- lepSie plnenie lavej komory

- normalny pokojovy srdcovy vydaj
— dlhodobo zachovana funkcia PK
- lepSie preZivanie

Eisenmengerov syndrom vobec neznamena len skra-
tova chybu a PAH. Klicovym patofyziologickym fakto-
rom je cyandza, spustajica cely komplex patologickych
mechanizmov, ktoré podmienia dysfunkciu viacerych sys-
témov (CNS, hemostdza a ¢ervena krvna zlozka, poru-
chy kinetiky bilirubinu, periférny cievny systém, koronar-
na cirkuldcia, metabolizmus kyseliny mocovej, oblicky,
respirdciu, prsty a dIh€ kosti). Oznacuje sa tiez ako mul-
tisystémova choroba. Dal$im vyznamnym problémom st
poruchy rytmu, ktorych frekvencia s vekom sttipa (21).
Preto aj terapeutické opatrenia maju Siroky zaber, ktory
neraz presahuje hranice kardioldgie (hematoldgia, neu-
roldgia..). Ide najma o rieSenie problémov tejto multior-
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génovej choroby v niektorych Specifickych situaciach (ne-
kardidlna chirurgia, tehotnost, prevencia infekénej endo-
karditidy). Z pohladu kardioldga sa do popredia v ostat-
nom obdobi dostdva liecebny manazment PAH a jej
dosledkov. Popri konvencnej liecbe (oxygenoterapia, di-
uretikd, kardiotonikd, antikoagulancid) ide najma
o $pecificku liecbu PH (anal6gy prostacyklinu, antago-
nisty endotelinovych receptorov, inhibitory fosfodieste-
rézy typu 5). V sucasnosti st dokazy o tom, Ze Specifickéd
liecba zlepSuje hemodynamiku, z&tazova kapacitu
a kvalitu Zivota (22). Pre vysokoselektovant populdciu po
vycerpani uvedenych liecebnych moznosti prichddza do
tvahy transplantacna liecba so svojimi Specifickymi indi-
kaénymi kritériami. Samotné kardiochirurgické rieSenie
vrodenej srdcovej chyby vo faze eisenmengerskej fyzio-
l6gie je kontraindikované.

PodTla Jane Somerville (15) sa pacient s ES moze dozit
aj 70 rokov pri Specializovanej starostlivosti v centrach
so zameranim na problematiku vrodenych chyb srdca,
ktor& ho chrani pred Specifickymi rizikami tejto multi-
systémovej choroby.

Chronickd tromboembolickd pliicna hypertenzia
(CTEPH), 4. kategoria PH (tabulka 2) s predpokladanou
3,8 % incidenciou v priebehu dvoch rokoch po plicne;j
embdlii by sa radila medzi jednu z hlavnych pricin tazkej
PH v8eobecne (23). Podla embolickej hypotézy sa vyvija
po jednej alebo opakovanych atakoch plicnej embolie,
ked rekanalizdcia napriek liecbe zlyhd, intralumindlne
tromby sa zorganizuju, prestavia a sposobia vznik uzéve-
rov a stendz jednotlivych vetiev plicnice. Ndsledkom me-
chanickej redukcie plochy sa v pliicnom riecisku zvysi tlak.
Vzniknutd PH spusti difiznu abnormélnu cievnu remo-
delaciu v miestach vzdialenych od akutnej plicnej em-
bélie, vysledkom coho je periférna artériopatia histolo-
gicky velmi podobnd 1ézidm pri PAH. Tento druhy tzv.
funk¢ny komponent PH vedie k dal$ej progresii zvySova-
nia PVR a PH. Podla aktuélnej definicie CTEPH je symp-
tomatickd PH s perzistujicimi perfuznymi defektmi na-
priek trojmesacnej ucinnej antikoagulacii, s jasnym
mechanickym komponentom a variabilnym postihnutim
malych, periférnych ciev.

Jasni anamnézu prekonanej pliicnej embdlie nema
viac ako 60 % pacientov a CTEPH sa Casto zisti az v Stadiu
pokrocilého zlyhania pravého srdca. V kontexte vysokej
chorobnosti a imrtnosti sa rozpoznanie rizikovych pacien-
tov povazuje za mimoriadne dolezitd ulohu. Ako rizikovi
sa evidentne ukazuju mladi pacienti po rekurentnej idio-
patickej plicnej embolii s velkymi perfiznymi defektmi.
Kym stcasné vedomosti poukazujii na to, ze CTEPH ne-
vznikd v dosledku uz tradi¢ne znidmej trombofilie alebo
porusene;j fibrinolyzy, sa hladiny faktora VIII (u viac ako

40 % pacientov) a antifosfolipidovych protilatok (spolu so
zvysenym lupus antikoagulans), tzv. trombofilné faktory,
asociované s rekurentnou trombozou, pri CTEPH zvyse-
né. Za dalSie rizikové faktory CTEPH sa povazuju krvné
skupiny, ktoré poukazuju na geneticky determinované oli-
gosacharidové $truktiry a lipoprotein (a). Non — O krvné
skupiny prevlddaji u pacientov s CTEPH v porovnani
s pacientmi s PAH (88 % vs 56 %) (24). Pozitivita tychto
faktorov sa nezistuje pri ziadnej z foriem PAH. Niektoré
chorobné stavy, ako splenektomia, ventrikulo-atridlny
shunt, malignity, hypotyredza, intravendzne pristupy, naj-
mé infikované, akitna plicna embdlia a chronické zapa-
lové stavy (najmé Criev alebo osteomyelitida) sa hodnotia
ako nezavislé rizikové faktory pre CTEPH. Prave vztahu
splenektomie a CTEPH sa venuje znacna pozornost
v predstave, Ze abnormdlna aktivita erytrocytov po sple-
nektomii alebo abnormalna aktivacia krvnych dosticiek
mozu hrat dlohu (25). I ked'sa zvazuje, Ze niektori pacien-
ti by mohli byt geneticky predisponovani k PAH, doposial
sa geneticka spojitost s CTEPH nezistila.

Na otazku, ¢i je embolicka hypotéza jedina pravdiva,
doposial neexistuje odpoved. Existuje vSak niekolko ar-
gumentov proti: Va¢si podiel pacientov s CTEPH bez
symptomatickej plicnej embdlie, odlisnost rizikovych fak-
torov CTEPH od klasickych rizik venézneho tromboem-
bolizmu, nemoznost experimentdlne u zvierat vyvolat
CTEPH cestou tromboembolizmu.

Pri patogenéze CTEPH zrejme hra tlohu aj in situ
trombdza, ktord moZe byt nasledkom aberantnej organi-
zacie tkaniva, spustenej dysfunkénym endotelom po trom-
boembolickej prihode. Predpokladd sa, Ze jadrom pato-
logického procesu pri CTEPH je najmé porucha rezoltcie
trombu a nie tvorba trombu. Prekonané splenektomia,
VA shunt a chronické zépalové stavy st nezavislymi rizi-
kovymi faktormi CTEPH, ktoré prispievaji k poruseniu
normalnej rezoltcie trombu (26).

Choroba je pre svoj netypicky priebeh, najma dlhé
bezpriznakové obdobie alebo velky ¢asovy odstup od pliic-
nej embolie (tzv. honeymoon period), trvajici mesiace
az roky, notoricky ,,poddiagnostikovand®. Diagnosticky
algoritmus je jasny a logicky, podrobne sme referovali na
inom mieste (6). Klti¢ovym metodami st:

- echokardiografia (detekcia a kvantifikicia PH, monito-
rovanie vyvoja PH, efektu liecby, stanovenie progndzy)

- pravostrannd srdcovd katetrizacia (kvalitativne
a kvantitativne zhodnotenie PH, meranie paramet-
rov centralnej hemodynamiky)

- pliicna perfizna a ventilacna scintigrafia

- CT pulmoangiografia a plicna angiografia (lokalizé-
cia a rozsah trombov, stendz a obliterécii plicnych
artérii, urcenie liecebného postupu)
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Chronicka tromboembolicka pliicha hypertenzia
(Chronic thromboembolic pulmonary hypertension)

50 %

PEA NIE PEA (Non PEA)
distalna forma (Distal form)
komorbidita with significant

40 % 15 % co-morbidity)
uspesna rezidualna PH konzervativna liecba
(Successfull) (Residual PH) (Medical treatment)
~60 %
trvala AK konvenc¢na lie¢ba
.(Chronic. (Conventional therapy)
anticoagulation antikoagulancia (Anticoagulation)
therapy) diuretika (Diuretics)
+ oxygenoterapia
(= Oxygenotherapy)
transplantacia Zvhanie zvazit (Consider)
pltic/plastika? I?lec“:b &pecifickd liegbu
(Lung traniplant/ (Therapy fZilure) (Disease-specific therapy)
plasty?) PGI2 analbégy (PGI2 analogs)

ERA, IPDE5 (PDE5I)

Obrazok 6 Liecebny algoritmus chronickej tromboembolickej plicnej hypertenzie

Figure 6 Treatment algorithm of the chronic thromboembolic pulmonary hypertension

PEA - plicna endarterektémia (Puimonary endarterectomy), AK — antikoagula¢na lieCba (anticoagulation therapy), PH — plicna hypertenzia (puimonary
hypertension), PGI2 analogs — syntetické analdgy prostacyklinov (synthetic prostacyciine analogs), ERA — antagonisty endotelinovych receptorov (endothelin
receptors antagonists), IPDE5 — inhibitory fosfodiesterazy typu 5 (Phosphodiesterase inhibitors - type 5)

Manazment pacienta s CTEPH zavisi od klinického
stavu (funkcnej triedy), hemodynamickej zavaznosti (vys-
ka PH, PVR) a od rozsahu a lokalizicie stenéz a obli-
terécii plicnych artérii.

Pri liecbe pacientov s CTEPH sa v uplynulych 10 ro-
koch zaznamenal nevidany pokrok. Pokym v minulosti tito
vyznamne funkéne limitovani pacienti dostavali len symp-
tomaticka liecbu, v siCasnosti je k dispozicii terapeutické
armamentarium, vyznamne ovplyviiujice priebeh choro-
by a progndzu pacientov, kam sa zaraduje predovSetkym
chirurgickd a Specificka liecba.

Liecebny algoritmus (obrazok 6) sa odvija od stano-
venia lokalizécie obStrukcie plicnych artérii. Symptoma-
ticki pacienti s postihnutim centrdlnych a segmentélnych
vetiev plicnych artérii, ktoré su chirurgicky pristupné,
s PVR > 300 dyne.s.cm?, antikoagulovani minimalne tri
mesiace, si vhodnymi kandidatmi pre chirurgicku liec-
bu, pre plicnu endarterektomiu.

Z rdznych pricin, najma vSak pre periférne lokalizo-
vané lézie plicnych artérii, je priblizne polovica pacien-

tovs CTEPH inoperabilnych. Alternativne moznosti lie¢-
by st v si¢asnosti limitované. Vzhladom na podobnosti
v patofyzioldgii periférnej artériopatie u CTEPH priché-
dza do uvahy podobne ako u PAH Specificka farmakote-
rapia (analdgy prostacyklinu, antagonisty endotelinovych
receptorov a inhibitory PDE-5), overend medicinou do-
kazov (27). V pripade zlyhania uvedenych lie¢ebnych po-
stupov prichédza do tvahy transplanticia plic, pripadne
baldnikovéd angioplastika.

Progndza neliecenej CTEPH je nepriazniva, zavisi od
zévaznosti PH a dysfunkcie PK. Len 10 % pacientov so
strednym tlakom v plicnici > 50 mmHg preZiva pét ro-
kov (28).

Dysfunkénd PK o¢ami sicasného kardioldga pred-
stavuje prevazne sekunddrne poskodenie v dosledku
chordb lavého srdca. Do povedomia sa v ostatnych ro-
koch dostava Siroka Skéla chorob, ktoré vyuastuji do pre-
kapilarnej plicnej hypertenzie. Predmetom tohto prispev-
ku je upozornit na niektoré menej Casté priciny
pravokomorového zlyhavania, patofyziologicky mechaniz-
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mus vzniku, ako aj moznosti, najmé echokardiografické-
ho hodnotenia funkcie PK.
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