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Úvod
Plicní hypertenze je klinický syndrom, který 

vzniká v důsledku působení známých nebo 

dosud neidentifi kovaných rizikových faktorů 

v terénu genetické predispozice na cévní ře-

čiště malého krevního oběhu. Následně do-

chází vlivem základních patogenetických 

faktorů (vazokonstrikce, in-situ trombózy, pro-

liferace a zánět) ke komplexní remodelaci vas-

kulatury plicního řečiště s celou řadou nepří-

znivých důsledků ovlivňujících kvalitu života 

a jeho délku.

Plicní arteriální hypertenze (PAH) je primární 

onemocnění plicních arteriol, které vzniká buď 

z neznámé příčiny (idiopatická a hereditární 

PAH), nebo je jeho vznik asociován se známou 

vyvolávající příčinou (systémová onemocnění 

pojiva, jaterní onemocnění, vrozené zkratové sr-

deční vady, HIV infekce, abúzus ně kte rých léků). 

Plicní hypertenze je defi nována hemodyna-

micky zvýšením středního tlaku v plicnici nad 

25 mm Hg v klidu. Z hlediska volby optimální 

terapeutické strategie je zásadní odlišení preka-

pilární a postkapilární formy plicní hypertenze 

změřením tlaku v zaklínění plicnice (hemodyna-

mický korelát plnicích tlaků levé komory). Hod-

nota tlaku v zaklínění plicnice (pulmonary artery 

wedge pressure –  PAWP) diskriminující tyto dvě 

formy plicní hypertenze je arbitrárně defi nována 

15 mm Hg. K naplnění hemodynamické defi nice 

PAH je třeba ještě dosáhnout hodnoty plicní vas-

kulární rezistence nad 3 WU [1].

Epidemiologická data derivovaná ze studií 

regionu Olmsted prokazují, že v populaci ná-

hodně vybraných 1 413 dospělých jedinců, 

u kterých byl proveden echokardiografi cký 

screen ing zaměřený na detekci plicní hyper-

tenze (PH) je možná PH (odhadovaný systo-

lický tlak v plicnici –  PASP nad 36 mm Hg) dia-

gnostikovaná u 6,6 % vyšetřených subjektů 

a tento fenomén má poměrně silný nega-

tivní prognostický dopad. Prevalence (počet 

pa cientů s dia gnostikovaným syndromem) 

PAH, je ve všeobecné populaci je udávána 

v rozmezí 15– 50 případů na 1 milion oby-

vatel (0,0014– 0,005 %). Z hlediska screenin-

gových aktivit je nutné si uvědomit, že v ně-

kte rých specifi ckých populacích je výskyt 

plicní arteriální hypertenze četnější (vrozené 

srdeční vady 4– 15 %, systémová sklerodermie 

8– 10 %, portální hypertenze 0,5– 10 %, HIV 

0,5 %, srpkovitá anémie 2 %, nositelé mutace 

BMPR2 20 %).

Průběh neléčeného onemocnění spoje-

ného s plicní arteriální hypertenzí je zpravidla 

velmi rychle progresivně fatální a z historic-

kých registrů vyplývá, že medián přežívání 

pa cientů ve funkčním stadiu NYHA/ WHO III 

je 2,8 let, ve funkčním stádiu NYHA/ WHO IV 

6 měsíců. Jeden rok od stanovení dia gnózy 

přežívalo 68 %, 3 roky 48 % a 5 let pouze 34 % 

jedinců. V současné éře specifi cké léčby je na 

základě výsledků registrů a metaanalýz evi-

dentní pozitivní vliv na prognózu pa cientů 

a jejich přežívání, které dosahuje v 1. roce 87 % 

a ve 3 letech 67 % [1– 3].

Souhrn
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s PAH se těhotenství nedoporučuje. Pokud k němu dojde a pa cientka si přeje v těhotenství pokračovat, pak se léčba vede inhibitory fosfodiesterázy 5, prostanoidy 

a podpůrnou léčbou podle potřeby. Ostatní léky (antagonisté endotelinových receptorů, oxid dusnatý) jsou kontraindikovány z důvodu teratogenního účinku.
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Pulmonary arterial hypertension and pregnancy

Abstract

Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a dis ease of the small pulmonary arteries that is characterised by vascular proliferation and remodelling. It results in 

a progressive increase in pulmonary vascular resistance and, ultimately, right ventricular failure and death. Despite recent major improvements in symp tomatic 

treatments, no current treatment cures this devastat ing condition. Signifi cant advances in the treatment of PAH have been achieved over the past decades. 

Given the high mortality rate of patients with PAH, pregnancy is not recommended. Patients who do become pregnant and wish to carry on with the preg-

nancy are treated with PDE-5 inhibitors, prostanoids, and supplemental ther apy as needed. Other treatments such as endothelin receptor antagonists are con-

traindicated because they cause foetal malformations.
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dia gnostiku/ léčbu PAH se zázemím poskytu-

jícím mimotělní podporu oběhu, anestezio-

logem a porodníkem se zkušenostmi s rizi-

kovým těhotenstvím. Samozřejmostí je účast 

nutričního terapeuta a event. fyzioterapeuta, 

kteří se podílí na edukaci pa cientky a účastní 

se dalších podpůrných aktivit.

V současné době neexistuje žádná defi nice 

tzv. bezpečného tlaku v plicnici, proto se před-

pokládá, že jakákoliv forma plicní hypertenze 

je v průběhu těhotenství riziková. Plicní hyper-

tenzní krize, tromboembolická nemoc a pra-

vostranné srdeční selhání jsou nejčastějšími 

příčinami úmrtí pa cientek s PAH v průběhu 

těhotenství a v peripartálním období. Všechny 

tyto komplikace jsou pravděpodobně těho-

tenstvím a souvisejícími změnami hemody-

namiky provokovány a mohou se objevit zcela 

nezávisle na pokročilosti symp tomů pa cientky 

s PAH, která se navíc může během těhotenství 

pouze demaskovat [9].

Rizikovými faktory maternální mortality jsou 

zejména závažnost plicní hypertenze, pozdní 

hospitalizace s oddáleným zahájením léčby 

komplikací a pravděpodobně i použití cel-

kové anestezie [10]. 

Management těhotné pa cientky 
s plicní arteriální hypertenzí
Dia gnostický management těhotné pa cientky 

s podezřením na plicní arteriální hypertenzi je 

do značné míry standardní a zahrnuje všechny 

potřebné laboratorní, zobrazovací a hemo-

Plicní arteriální hypertenze 
a těhotenství 
PAH je vzácné, progredující a dosud nevy-

léčitelné onemocnění charakterizované po-

stupným zvýšením středního tlaku v plicnici 

a plicní cévní rezistence, které nakonec vedou 

k adaptační dilataci, remodelaci a hypertrofi i 

pravé komory a v konečném důsledku k ter-

minálnímu pravostrannému srdečnímu se-

lhání (SS) a smrti. 

Vzhledem k faktu, že PAH je onemocnění, 

které se v nemalé míře manifestuje u mladých 

pa cientek ve fertilním věku, tak potenciální tě-

hotenství je stav, který významně zvyšuje tě-

hotenskou a peripartální morbiditu/ morta-

litu matky a vede k potenciálnímu ohrožení 

dítěte [4]. Proto je těhotenství při stanovení 

dia gnózy PAH považováno za kontraindiko-

vané kvůli vysoké morbiditě matky a dítěte. 

Nicméně defi nitivní rozhodnutí o pokračování 

těhotenství je vždy v kompetenci matky, samo-

zřejmě po důsledném a empatickém vysvět-

lení všech terapeutických možností a even-

tuálních konsekvencí ve vztahu k matce i dítěti 

ze strany lékaře.

Riziko maternální a fetální/
/novorozenecké mortality
V závislosti na etiologii plicní hypertenze se 

maternální mortalita/ morbidita v souvislosti 

s těhotenstvím významně zlepšila i v souvis-

losti se zavedením nových farmakoterapeu-

tických postupů a využíváním komplexního 

multidisciplinárního týmového přístupu [5– 7]. 

Přesto mortalita u žen s PAH zůstává poměrně 

vysoká (16– 30 %). Pokud je PAH dobře tera-

peuticky kontrolována, zejména v rámci dlou-

hodobé léčby kalciovými blokátory, tak dů-

sledky těhotenství na mateřskou mortalitu 

nemusí být tak fatální. V rámci multicentric-

kého projektu během 3letého období bylo 

sledováno 26 těhotných žen s PAH. V průběhu 

sledování 3 ženy (12 %) zemřely a u 1 (4 %) 

došlo k závažnému pravostrannému srdeč-

nímu selhání s indikací urgentní transplantace 

srdce a plic. Celkem bylo zaznamenáno 8 po-

tratů (2 spontánní, 6 indukovaných). Celkem 

16 těhotenství (62 %) vedlo k fyziologickému 

porodu bez komplikací. Podobně realizo-

vané multicentrické sledování v USA zazna-

menalo v rámci 18 těhotenství 3 úmrtí matek 

(17%) [6– 9]. 

Riziko fetální a novorozenecké mortality je 

udáváno v širokém rozmezí 0– 30 %. Proto se 

doporučuje těhotenství předejít a v případě 

těhotenství by měla být matka informována 

o všech rizicích spojených s těhotenstvím 

a porodem. Pokud si přeje pokračovat v tě-

hotenství, tak by měla být informována o stra-

tegii léčby PAH a managementu těhotenství, 

porodu a peripartálního období. 

Z celého těhotenství a peripartálního 

období jsou nejrizikovějšími šestinedělí a před-

porodní perioda. Management těhotenství 

a léčby PAH by měl být realizován multidisci-

plinárním týmem zahrnujícího specialistu na 

Obr. 1. Hemodynamické vyšetření.
a) Swan-Ganzův katetr k pravostranné srdeční katetrizaci (1 – zaváděcí pouzdro, 2 – kanylační jehla, 3 – distální port k měření tlaků a proximální 

port k měření srdečního výdeje, 4 – plicnicový katetr v distální části opatřený nafukovacím balónkem)

b) Skiaskopický obraz plovoucího plicnicového katetru s nafouklým balonkem (šipka) zavedeného do dutiny pravé komory (PK) a pig-tail katetru 

zavedeného do dutiny levé komory (LK) v ověření hodnoty enddiastolického tlaku v LK. Arteria pulmonalis (AP) a tlak v zaklínění plicnice (PAWP) 

– schematické znázornění poloh katetru při zavedení v distálnější pozici.
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dukce embryopatie. Tyto léky by neměly být 

tedy v průběhu těhotenství nasazeny, event. již 

předchozí léčba má být přerušena, pokud tím 

není zásadně ohrožen život matky z důvodu 

progrese plicní hypertenze.  

U nově diagnostikovaných nemocných 

v nízkém a středním riziku PAH zpravidla ve 

funkční třídě NYHA II jsou základem léčby in-

hibitory PDE-5 (sildenafi l a tadalafi l), které jsou 

z hlediska těhotenství považovány za relativně 

bezpečné. Obdobně je tomu u pa cientů ve 

funkční třídě NYHA III, alternativu zde předsta-

vují parenterální prostanoidy. Antagonisté re-

ceptorů pro endotelin (ambrisentan, bosentan, 

macitentan) jsou zcela kontraindikovány pro 

možný teratogenní efekt. 

Ve funkčním stádiu NYHA IV a u vysoce ri-

zikových forem PAH je lékem volby intrave-

nózní epoprostenol, případně další analoga 

prostacyklinu (treprostinil s.c.) zpravidla kom-

binované s inhibitory fosfodiesterázy 5 [17]. 

Nefarmakologická léčba PAH (balónková 

atriální septostomie, transplantace plic) je in-

dikována zpravidla u pa cientů s progredujícím 

onemocněním PAH, kteří nereagují na kombino-

vanou a optimalizovanou specifi ckou léčbu PAH 

zahrnující parenterální prostanoidy v maximali-

zovaných dávkách. Na balónkovou septostomii 

je nutné nahlížet jako na paliativní výkon. 

Časování a taktika porodu
Podrobný plán realizace porodu, vč. taktiky 

jeho vedení a časování by měl být stanoven 

multidisciplinárním týmem v průběhu tě-

hotenství s ohledem na rozvoj komplikací, 

symp tomy pa cientky, funkci pravé komory, 

samozřejmě vždy s ohledem na vitalitu plodu. 

Obecně je porod císařským řezem preferován 

před porodem per vias naturales [18].

Regionální svodná anestezie by měla být 

metodou volby a měla být upřednostněna před 

celkovou anestezií. V bezprostředním periope-

račním období by měla být k dispozici mecha-

nická podpora oběhu, která by byla indiko-

vána v případě hemodynamických komplikací 

při oběhové nestabilitě. Samozřejmostí je při-

měřená monitorace vitálních funkcí a optimali-

zace intravaskulární náplně, vždy s ohledem na 

aktuální funkci pravé komory [18].

Specifi cká terapie PAH by neměla být pře-

rušena, naopak lze uvažovat o eskalaci dle ak-

tuálního stavu a po úspěšném porodu by měla 

být pa cientka těsně sledována v rizikovém 

období šestinedělí.  

Samozřejmostí je důsledná nefarmakolo-

gická profylaxe tromboembolické nemoci 

nebo v případě potřeby by měla být těhotná 

pa cientka s PAH hospitalizována a sledována 

v rámci klidového režimu na lůžku. V průběhu 

těhotenství by měla být velmi pečlivě sledo-

vána zejména funkce pravé komory, optimálně 

pomocí opakovaných echokardiografi ckých 

vyšetření.

Současné terapeutické možnosti PAH 

lze rozdělit na režimová opatření, podpůrnou 

léčbu (antikoagulace, diuretika, dlouhodobá 

domácí oxygenoterapie), specifi ckou léčbu 

(vazodilatační léčba blokátory kalciových 

kanálů, prostanoidy, antagonisté endotelino-

vých receptorů a inhibitory fosfodiesterázy 5 – 

PDE-5) a nefarmakologickou léčbu (balónková 

atriální septostomie, transplantace plic). 

V rámci těhotenství pa cientky s PAH by 

mělo být vždy zváženo riziko trombotických 

a krvácivých komplikací s uvážlivou indikací 

antikoagulační léčby. Warfarin je zejména 

v 1. trimestru kontraindikován, proto se v těho-

tenství preferenčně používá heparin, ať nefrak-

cionovaný, nebo nízkomolekulární.

Těhotenství u pa cientek s PAH je nutné po-

važovat za vysoce rizikový stav potenciálně 

ohrožující dva životy a je třeba přijmout proak-

tivní přístup k dia gnostice a léčbě onemoc-

nění, vždy samozřejmě s ohledem na rizika 

spojená s výše uvedenými. Riziková stratifi -

kace v rámci úvodní dia gnostiky a v průběhu 

sledování by měla být prováděna stejně jako 

u negravidních pa cientek. 

Stávající spektrum léků rutinně používaných 

při specifi cké léčbě neselektované populace 

pa cientů s PAH (blokátory kalciových kanálů, 

prostanoidy, antagonisté endotelinových re-

ceptorů, inhibitory PDE-5) se recentně rozší-

řilo o riociguat (perorální stimulátor solubilní 

guanylátcyklázy), macitentan (duální tkáňově 

specifi cký antagonista receptorů pro endo-

telin) a selexipag (perorální agonista prosta-

cyklinového receptoru) [1,11– 16].

Vazodilatační léčba blokátory kalciových 

kanálů je indikována u pa cientů s pozitivním 

testem akutní plicní vazodilatace, pokud při 

této terapii zůstávají nemocní dlouhodobě ve 

funkčním stádiu NYHA I nebo II. Tato léčba by 

neměla být v těhotenství přerušena. 

V ostatních případech je indikována léčba 

specifi ckými léky, jejichž účinky jsou nejen 

vazodilatační, ale také antiremodelační. 

V současné době neexistuje žádná evidence 

o taktice a strategii specifi cké léčby PAH u tě-

hotných, proto je nutný přísně individuální 

přístup. Bosentan a další antagonisté endote-

linových receptorů jsou spojeny s rizikem in-

dynamické dia gnostické procedury, které je 

možné s ohledem na těhotenství bezpečně 

provést. Snahou je samozřejmě minimalizovat 

radiační zátěž pa cientky, proto se pravostranná 

katetrizace neprovádí pokud možno pod skia-

skopickou kontrolou.

Základní screeningovou vyšetřovací me-

todou pa cientky s námahovou dušností je ult-

razvukové vyšetření srdce –  echokardiografie, 

která je považována za neinvazivní zobrazovací 

metodu, která velmi přesně zobrazuje aktuální 

srdeční morfologii a funkci jednotlivých sr-

dečních oddílů v celém spektru klinických si-

tuací. Na základě klinické suspekce by výsledek 

echokardiografie zahrnující komplexní hodno-

cení morfologie a funkce komor a hemodyna-

miky měl být optimálně interpretován ve třech 

kategoriích odpovídajících plicní hypertenzi –  

nepravděpodobné, možné a pravděpodobné. 

Tyto kategorie jsou primárně defi novány od-

hadem systolic kého tlaku v plicnici pomocí 

měření rychlosti a gradientu trikuspidální re-

gurgitace. V dia gnostice je nutno vyloučit čas-

tější příčiny plicní hypertenze (onemocnění 

levého srdce, plic, chronickou tromboembo-

lickou plicní hypertenzi) [1].

Pokud je dia gnostikována střední nebo 

vysoká echokardiografi cká pravděpodob-

nost plicní hypertenze, tak je indikována pra-

vostranná srdeční katetrizace k verifi kaci 

nálezu a dalšímu zhodnocení zaměřenému na 

testování akutní vazoreaktivity. Negativní vý-

sledek testu vazoreaktivity u pa cientů s preka-

pilární plicní hypertenzí je zpravidla důvodem 

indikace specifi cké léčby plicní hypertenze. 

Pozitivní výsledek indikuje konvenční léčbu 

plicní hypertenze zpravidla blokátory kal-

ciových kanálů [1].

 

Konvenční, podpůrná 
a specifi cká farmakoterapie PAH
Po stanovení dia gnózy PAH v průběhu těho-

tenství nebo v případě preexistující nemoci 

by se veškerá péče měla odehrávat v centru 

plicní hypertenze multidisciplinárním týmem 

poskytujícím komplexní péči zahrnující nejen 

farmakoterapii PAH a sledování v poradně pro 

riziková těhotenství. Současně by měl tým 

možnost poskytnout mechanickou srdeční 

podporu v případě potřeby a samozřejmě by 

měl být přípraven na všechny komplikace sou-

visející s těhotenstvím a porodem. V případě 

nekomplikovaného průběhu těhotenství by 

měly být zajištěny pravidelné kontroly kar-

diologa a porodníka, v průběhu 3. trimestru 

by měly probíhat frekventněji i jednou týdně, 
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a antikoagulační terapie (pokud není 

kontraindikována) [19].

Závěr
V uplynulých desetiletích bylo dosaženo vý-

znamného pokroku v léčbě PAH. Vzhledem 

k vysoké úmrtnosti pa cientek s PAH se těho-

tenství nedoporučuje. Pokud k němu dojde 

a pa cientka odmítne jeho předčasné ukon-

čení, pak se léčba vede inhibitory PDE-5, pro-

stanoidy, diuretiky a podpůrnou léčbou podle 

potřeby. Ostatní léky (antagonisté endotelino-

vých receptorů, oxid dusnatý) jsou kontraindi-

kovány z důvodu teratogenního účinku.
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