Plicní hypertenze; cor pulmonale

klasifikace plicní hypertenze

plicní arteriální hypertenze (PAH)
 

idiopatická

 
 
familiární

 
 
v souvislosti se systémovými onemocněními, vrozenými L-Pzkraty, portální hypertenzí, AIDS, abuzem drog a toxických látek, střádavými chorobami, onemocněními štítné žlázy

 
 
při postižení plicních venul a/nebo plicních kapilár (plicní venookluzivní nemoc, plicní kapilární hemangiomatóza)

 
 
perzistující plicní hypertenze novorozenců

 
plicní hypertenze při postižení levého srdce
 

 onemocnění myokardu levého srdce




systolická dysfunkce




diastolická dysfunkce

  
 
onemocnění chlopní levého srdce

 
plicní hypertenze při plicních onemocněních a/nebo při hypoxémii
 
 
CHOPN

 
 
intersticiální plicní procesy



plicní onemocnění s kombinovanou ventilační poruchou

 
 
obstrukční spánková apnoe

 
 
chronická alveolární hypoventilace u zdravých plic (poruchy regulace dýchání, neuromuskulární poruchy)

 
 
chronická výšková hypoxie

 
 
vývojové abnormality (alveolokapilární dysplazie)

 
plicní hypertenze při chronické trombotické a/nebo embolické nemoci
 
 
tromboembolická obstrukce proximálních plicních tepen

 
 
tromboembolická obstrukce distálních plicních tepen

 
 
netrombotická plicní embolie (tumor, tuk, paraziti, cizí těleso)

 
plicní hypertenze z jiných příčin
 
 
sarkoidóza

 
 
histiocytóza X

 
 
fibrotizující mediastinitida

 
 
lymfadenopatie a tumory

 
 
lymfangioleiomyomatóza

plicní arteriální hypertenze

 
chronické progresivní a potenciálně fatální onemocnění plicního oběhu vedoucí k selhání PK

 
 těžká prekapilární plicní hypertenze při primárním onemocnění plicních arteriol

 
 idiopatická PAH – není známý vyvolávající faktor, který vede k poruše endoteliální funkce a k cévní remodelaci

 
familiární PAH – vyvolávající faktor také není znám

 
vysoký výskyt PAH u systémové sklerodermie

 
prevalence PAH: 15 na 1 milión obyvatel

 
klinický obraz

 
 
nespecifický

 
 
dušnost, únavnost, anginózní bolesti na hrudi, synkopy

 
 
poslech: akcentace II. ozvy nad plicnicí, bývá přítomna IV. ozva a cvalový rytmus

 
 
v pokročilých stádiích onemocnění bývá i III. ozva

 
 
může být slyšitelný šelest trikuspidální a pulmonální regurgitace

 
 
u většiny nemocných zvýšená náplň krčních žil

 
 
hmatná systolická pulzace v prekordiu a v epigastriu při hypertrofii pravé komory

 
 
periferní otoky a cyanóza – známka pokročilého onemocnění

diagnostika
 
 
ECHO, doppler

 
 
funkční vyšetření plic, CT angiografie – nezbytné zejména k dif. dg

 
 
definitivní průkaz plicní hypertenze – Pstranná srdeční katetrizace s hemodynamickým vyšetřením

 
 
při katetrizačním vyšetření je nutné provést testování vazodilatační odpovědi plicních cév – rozhodující pro volbu léčebné strategie a pro prognózu



ke stratifikaci nemocných kvantifikace symptomů dle NYHA, resp. WHO klasifikace, test šestminutovou chůzí, stanovení biomarkerů

 
terapie
 
 
režimové opatření- fyzická zátěž podle individuální tolerance




KI těhotenství- nutná antikoncepce



koncepční léčebné možnosti- duretika







oxygenoterapie







antikoagulace



nemocní se zachovalou vazoreaktivitou – blokátory kalciových kanálů



specifická vazodiltační terapie




cíl- ovlivnit již fixovanou vazokonstrikci, ale také proliferaci, remodelaci, zcýšenou aktivaci trombocytů v plicní mikrocirkulaci




prostanoidy, antagonisti endotelinových receptorů, inhibitory fosfodiesterázy  



balonková atriální septostomie- vytvoření umělé komunikace na úrovni síní (P-L zkrat vzniká) ( zvýšení SV za cenu systémové desaturace

 
 
při selhání farmakoterapie transplantace plic

 
 
pokud není KI, měli by být všichni nemocní s PAH léčeni antikoagulancii

 
prognóza
 
 
u neléčené PAH velmi závažná

 
 
průměrná doba přežití od stanovení dg: 2,8 roku

plicní hypertenze při postižení levého srdce

 
 vzniká nejčastěji při postižení myokardu a chlopenního aparátu levého srdce

 
 postkapilární plicní hypertenze

 
více než 90% způsobeno ICHS a arteriální hypertenzí


léčba- léčba základního onemocnění L srdce




diuretika, ACE-I, beta-blokátory, inhibitory fosfodiesterázy, digitalis



specifická vazodilatační léčba (nemocní s přetrvávající plicní hypertenzí i při normalizaci plnícího tlaku LK)



IF rezistence k farmakoterapii- mechanické srdeční podpory



transplantace srdce

plicní hypertenze při plicních onemocněních a/nebo při hypoxémii


2. nejčastější


prekapilární hypertenze


většinou lehká

 
chronická obstrukční plicní nemoc

 

nejčastější příčina tohoto typu plicní hypertenze

 
 
asi u 8 – 10% nemocných s CHOPN

 
 
terapie předpokládá adekvátní léčbu základního onemocnění

 
 
oxygenoterapie – jediný způsob léčby, který prokazatelně brání progresi plicní hypertenze a zlepšuje prognózu

 
 
efekt léčby kyslíkem – zlepšení oxygenace tkání

 
 
součástí je také léčba srdečního selhání dekompenzovaného cor pulmonale, ale rozhodující je úprava hodnot krevních plynů oxygenoterapií

 
 
venepunkce – vede ke zlepšení hemodynamiky a ke krátkodobému zlepšení tolerance zátěže

 
intersticiální plicní procesy

 
 
k plicní hypertenzi vedou až v pokročilém stádiu

 
 
na vzniku se podílí: hypoxie, ztráta plicních cév v důsledku fibrotizace, komprese plicních cév fibrotickou tkání

 
 
i při adekvátní terapii základního onemocnění plicní hypertenze perzistuje a vede k rozvoji cor pulmonale

 
 
terapie: dlouhodobá domácí oxygenoterapie, transplantace plic

 
syndrom obstrukční spánkové apnoe

 
 
asi 12% pacientů má známky cor pulmonale

 
 
většina nemocných s SAS je obézní, 50% má arteriální hypertenzi

 
 
poruchy srdečního rytmu, ischémie myokardu, srdeční selhání

 
 
plicní hypertenze u SAS bývá mírná a léčbu nevyžaduje

chronická tromboembolická plicní hypertenze

 
důsledek makroformy nebo mikroformy opakované plicní embolie

 
makroforma – opakované záchvaty akutní plicní embolie

 
mikroforma – probíhá zprvu němě, manifestuje se progredující dušností, většinou již při těžké plicní hypertenzi

 
nález intraluminálně organizovaných trombů, stenóz a uzávěrů jednotlivých větví plicnice


diagnostika



podezřelé symptomy



ventilační-perfúzní scinti



CT angio



konvenční angio plicnice


léčba- antikoagulační s cílovým INR 2-3

 

kurativní léčebná metoda: endarterektomie plicnice



transplantace plic

cor pulmonale

 
klinický termín vyjadřující vliv postižení plic na funkci srdečního svalu


u pacientů nad 50 let- 3. nejčastější srdeční onemocnění (ICHS, postižení srdce při arteriální hypertenzi)

 
chronické cor pulmonale – porucha struktury a funkce pravé komory vyvolaná postupně narůstající prekapilární plicní hypertenzí

 
dekompenzované chronické cor pulmonale – u nemocných s chronickým plicním onemocněním je vedle dysfunkce pravé komory přítomna také porucha vnitřního prostředí s hypoxémií, hyperkapnií, zvýšením CVP, retencí tekutin

 
akutní cor pulmonale – přetížení pravého srdce na podkladě akutně vzniklé plicní hypertenze – nejčastěji při masivní plicní embolii

