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Chronickd plicnf hypertenze se v po-
slednich letech dostdvd do obecného
povédomi jako vyznamnd pticina kar-
diovaskularni nemocnosti a imrtnosti.
Vyznamna ¢4st nemocnych s timto syn-
dromem totiz Zije v lidnatych chudsich
zemich. P¥i¢inou relativné vysokého vy-
skytu plicni hypertenze je rozdilny vy-
skyt a proporce rizikovych faktord
v téchto oblastech. Platf to nejen pro
riziko plicni hypertenze z chronické
hypoxie (vice nez 140 miliond lidf Zije
v nadmotské vysce nad 2 500 m, z toho
80 miliona v Asii a 35 milion0 v Jizni
Americe), ale také pro fadu dalsich ri-
zikovych faktort vzniku plicnf arteridlnf
hypertenze (PAH). K nim pat# prede-
v8im schistosomidza, HIV infekce, ja-
terni cirhéza, vrozené srdeéni vady
a v neposledni ¥fadé chronické hemo-
lytické stavy.

Klinicka klasifikace chronické plicni
hypertenze se postupné vyviji od 1. své-
tového sympdzia o plicni hypertenzi
vroce 1973, které bylo predevsim reakci
na zvySeny vyskyt plicni hypertenze
v souvislosti s uzivanim nékterych ano-
rektik. Klasifikace tehdy rozdélila plicnf
hypertenzi na primarni a sekundarni.
Na dal$im podobném sympéziu v roce
1998 a pozdéji na 3. svétovém sympo-
ziu v Bendtkach, bylo toto tfidéni plicni
hypertenze upraveno. Chronickd plicni
hypertenze byla rozdélena do 5 katego-
rif na zakladé podobnosti jednotlivych
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skupin v patofyziologii, histologickém
obraze, klinické manifestaci a v [é¢bé.
Prvni skupina byla oznacena jako PAH,
kterd zahrnuje jednak formu idiopatic-
kou a familidrni a pak PAH asociovanou
se zndmymi vyvolavajicimi stavy (napt.
systémovd onemocnéni pojiva, vrozené
zkratové srdecnf vady, jaterni onemoc-
nénf, HIV infekce). Do daldich katego-
rif byla zafazena plicnf hypertenze pf¥i
srde¢nich onemocnénich, plicni hyper-
tenze pii respiraénich onemocnénich,
plicnf hypertenze pti chronické trombo-
tické a/nebo embolické nemoci a plicni
hypertenze z jinych pFicin.

Na poslednim svétovém sympéziu
o plicni hypertenzi v roce 2008 doznala
zmén zejména skupina PAH. Ta je nyni
délena na idiopatickou, hereditarni
(vsouvislosti s mutaci genu pro BMPR2,
ALK1, endoglin, nebo zatim bez zndmé
mutace), indukovanou nékterymi far-
maky a toxickymi latkami, a konecné
asociovanou se znamymi vyvoldvajicimi
stavy (systémova onemocnéni pojiva,
HIV infekce, portalni hypertenze, vro-
zené srde¢ni vady s levo-pravym zkra-
tem, schistosomidza, chronické hemo-
lytické anémie).

Zatazeni chronickych hemolytic-
kych anémii mezi jasné p¥ic¢iny aso-
ciované PAH stoji pfedeviim na vyvoji
pozndani etiopatogeneze PAH v po-
slednich 5-10 letech. Pfi¢inou PAH
mohou byt jak vrozené, tak ziskané

chronické hemolytické stavy, zejména
srpkovitd anémie, talasémie, here-
ditarni sférocytéza, stomatocytdza,
mikroangiopatickd hemolytickd ané-
mie, paroxyzmalni noéni hemoglo-
binurie, deficit pyruvat-kindzy nebo
glukézo-6-fosfat-dehydrogendzy.
Vyskyt plicni hypertenze byl popsédn
v minulosti zejména u nemocnych se
srpkovitou anémii a talasémii. Echo-
kardiografické znamky plicni hyper-
tenze mohou byt podle nékterych praci
ptitomny az u 32% nemocnych se srp-
kovitou anémif, v fadé pfipadi je viak
ndlez falesné pozitivni. U dal3ich ne-
mocnych je pavod plicni hypertenze
postkapilarni (nékdy témér 50% p¥i-
pad() nebo je dtsledkem hyperkine-
tické cirkulace. Skute¢ny vyskyt aso-
ciované PAH pak bude vyznamné nizsi.
Podobné jako dosud nemdme spo-
lehlivd epidemiologicka data, postra-
dédme rovnéz kompletni ddaje o pa-
tofyziologii vzniku plicni hypertenze
asociované s chronickymi hemolytic-
kymi stavy. Vyznamnd, ale zfejmé ni-
koli vyluénd je role vlastni hemolyzy.
Zvy3ené mnozstvi plazmatického he-
moglobinu inhibuje vazodilataéni, an-
tiprolifera¢ni a antiagregaéni Gcinky
oxidu dusnatého, ktery je produkovén
cévnim endothelem. V diisledku hemo-
lyzy dochdzi rovnéz ke zvySenému uvol-
néni erytrocytdrni argindzy-1, kterd
metabolizuje arginin, substrat ne-
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zbytny pro syntézu oxidu dusnatého.
Na rozvoji plicni hypertenze se dale ne-
pochybné podili hemolyzou induko-
vany hyperkoagulaéni stav, zejména
u pacientd s funkénf asplenii nebo po
splenektomii, dale hyperkineticka cir-
kulace v disledku anémie, chronicka
hypoxemie nebo koincidujici chronické
jaterni onemocnéni s portélni a porto-
pulmonalni hypertenzi.

Mnozstvi moznych patogenetickych
mechanizma, které mohou vést k roz-
voji plicni hypertenze pf¥i chronickych
hemolyzach, doklddd nezbytnost pec-

livé diferencialni diagnostiky, ktera
spolehlivé odlisi zejména dfive oznaco-
vané sekunddrnf plicni hypertenze (hy-
poxickd, tromboembolickd, postkapi-
larnf) od PAH, pro kterou je typicka
primitivni pulmonalni arteriopatie.
Definitivné nelze pochopitelné roz-
hodnout bez invazivniho hemodyna-
mického vy3etfeni. Pravé proto a také
z fady jinych dlvodl nelze zfejmé
plicni hypertenzi dokumentovanou
v popisu klinického pFipadu autory
sdéleni ,,Plicni hypertenze - neobvykla
komplikace syndromu bakteridlniho
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prerdstani“ povazovat za PAH aso-
ciovanou s chronickou hemolytickou
anémii. Autortim v3ak pfislusi uznanf
na diagnostickou rozvahu, kterd zahr-
nula klinickou jednotku PAH, mnohdy
stale opomijenou, ale vyskytujici se
ve skuteénosti zfejmé Castéji, nez je
v obecném povédomi.
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