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Projekt REPLY

Projekt REPLY je koncipovan jako retrospektivni klinicky
registr zaméreny na neintervencni sledovani pacientu s plicni
hypertenzi. Registr sleduje v prvé rade vyzkumne cile a snazi
se vytvorit datovou zakladnu informujici o incidenci a mortalite
na toto onemocnéni v CR a dale diagnostickych a lé&ebnych
postupech. Vysledna databaze umozni hodnoceni rizikovych
a prognostickych faktoru a zavede referenéni benchmarking
pro sledovani hlavnich leCebnych strategii. Projekt posili
vzajemnou komunikaci klinickych pracovist zapojenych do
léEby plicni hypertenze v CR a pfispéje k implementaci
parametrické elektronické dokumentace pacienta s plicni
hypertenzi. Projekt je vybaven on-line dostupnym
informacnim systemem se zajistenym centralni
managementem dat a zakladnim informacnim servisem.
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Spolupracujici centra

Centrum Kontakt

VFN Praha - Il. IK - Kardiologicka klinika MUDr. Pavel Jansa, Ph.D.

Nemocnice Na Homolce - Kardiologické ,
MUDr. Jana Popelova, Ph.D.

odd.
IKEM Praha - Kardiologicka klinika MUDr. Hikmet Alhiti
FN Motol - Klinika kardiochirurgie MUDr. Petra Antonova

FN Brno - Interni kardiochirurgicka klinika  MUDr. Tomas Zatodil
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Diagnoza - celkem

N=848
0% 20% 40% 60%

Idiopaticka plicni arterialni
hypertenze

52.6%

Asociovana s vrozenymi
srdeCnimi vadami

23.1%

Asociovana se systémovymi
onemocnénimi pojiva

8.5%

Familiarni PAH ||1.5%

Asociovana s portalni hypertenzi ||1.5%

Sarkoidéza ||1.1%

Hemoglobinopatie [0.2%

Nevyplnéno 11.4%
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Pocet pacientu podie center:
vSechny diagnozy
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Celkem 492 191 77 37 18 17 14 2 848
Idiopaticka plicni arterialni 270 151 o5 446
hypertenze
Asociovana s vrozenymi 17 73 6 17 17 14 2 196
srde¢nimi vadami
Asociovana se syst’erflovy_ml 54 14 4 72
onemocnénimi pojiva
Familiarni PAH 10 1 2 13
Asociovana s portalni hypertenzi 7 3 3 13
Sarkoidoza 6 3 9
Hemoglobinopatie 2 2
Nevyplnéno 93 2 1 1 97

* diagnozy zahrnuty do detailni analyzy
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Pocet pacientu podie center:
vybrané diagnozy
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Celkem 384 183 73 37 17 17 14 2 727
Idiopaticka a familiarni PAH 280 152 0 27 0 0 0 0 459
Asocwvanavs’vrf)zenym! 50 17 73 6 17 17 14 2 196

srdeénimi vadami

Asociovana se systémovymi 54 1 0 4 0 0 0 0 72

onemocnénimi pojiva

* diagnozy zahrnuty do detailni analyzy
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Definice datového souboru

VSichni pacienti
N=848 (100.0%)

Vyfazeni pacienti s nevyplnénym udajem o
diagndze a s malo poCetnymi diagnézami
(Asociovana s portalni hypertenzi hemoglobinopatie,

sarkoidoza)

N=121 (14.3%)

Pacienti s platnym udajem

o diagndze
N=727 (85.7%)
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Pohlavi a vék v dobé diagnozy

Prdmér
54
60

36
58

40%

Median
60
64

37
62

60%

S 95'. Min - Max
percentil

9-76 0-86
30-77 11-86

0-73 0-78
38-74 18-79

80%

Pohlavi Vék v dobé diagnozy
Il celkem (N=727)

[ ] Familiarni a Idiopaticka PAH (N=459) N ... Celkem
Familiarni a Idiopaticka PAH
I:I As. s vrozenymi srdecnimi vadami (N=196) As. s vrozenymi srde¢nimi vadami
I As. se systémovymi onemocnénimi pojiva (N=72) As. se systémovymi onem. pojiva
0% 20%

0% 20% 40% 60% 80% 100% 8.1%

{ . . . . ' <20 1.3%
63.8%
Zeny 59.0%

N=389 68.9%

21-40
80.6%

l

36.2%

l\/|u2| 41.0% 41 - 60
N=214 31.1%
19.4%
| 61 - 80
1.4%
81< [2:2%
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Body Mass

Index — BMI

Celkem

H
[ ]

I:I As. s vrozenymi srde¢nimi vadami

Familiarni a Idiopaticka PAH

- As. se systémovymi onem. pojiva
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N

727

459
196
72

5.; 95.

Prdmér Median . Min - Max
percentil
27.7 26.8 18.9-38.9 12.6-52.1
29.0 28.1 20.5-40.1 17.3-52.1
24.3 22.7 17.3-35.7 12.6-49.5
27.3 26.1 19.6-38.9 185-42.9
0% 20% 40% 60%
8.7%
<20 21.4%
I—
21.7%
20.01 - 25 42.9%
37.5%
—
35.5%
25.01-30 RROT:
29.2%
—
38.6%
30 < 12.7%
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Pocet vybranych diagnoz dle let

Kumulativni poc¢et pacient(

[ ] Familiarni a Idiopaticka PAH
|:| As. s vrozenymi srde¢nimi vadami
- As. se systémovymi onemocnénimi pojiva

500 -
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350 A

300 H

250 A

200 H

150 A

100 -

50 A

84
64
50 53 53 56 o9
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22

203

123

32
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39

290

158

51

327

182

58

364

190

65

417

191

70

452

195

71

459

196

72
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Pocet vybranych diagnoz dle let

B Familiarni a As. s vrozenymi As. se systémovymi
N=727 Celkem Idiopaticka PAH  srde¢nimi vadami onem. pojiva
<2001 60/100.0% 10/16.7% 50/83.3% 0/0.0%

2002 7/100.0% 3/42.9% 3/42.9% 1/14.3%
2003 16/100.0% 14/87.5% 0/0.0% 2/12.5%
2004 16/100.0% 11/68.8% 3/18.8% 2/12.5%
2005 17/100.0% 12/70.6% 3/17.6% 2/11.8%
2006 45/100.0% 34/75.6% 5/11.1% 6/13.3%
2007 94/100.0% 54/57.4% 31/33.0% 9/9.6%

2008 103/100.0% 65/63.1% 28/27.2% 10/9.7%
2009 84/100.0% 58/69.0% 19/22.6% 718.3%

2010 57/100.0% 29/50.9% 16/28.1% 12/21.1%
2011 68/100.0% 37/54.4% 24/35.3% 7/10.3%
2012 52/100.0% 37/71.2% 8/15.4% 7/13.5%
2013 59/100.0% 53/89.8% 1/1.7% 5/8.5%

2014 40/100.0% 35/87.5% 4/10.0% 1/2.5%

2015 9/100.0% 7/77.8% 1/11.1% 1/11.1%
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Pocet vSech diagnoz dle let

Celkem

Idiopaticka plicni
arterialni
hypertenze
Asociovana s
vrozenymi
srde¢nimi vadami
Asociovana se
systémovymi
onemocnénimi
pojiva

Familiarni PAH

Asociovana s
portalni hypertenzi

Sarkoidoza

Hemoglobinopatie

Nevyplnéno

Celkem 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015

848

446/
52.6%

196/
23.1%

72/
8.5%

13/
1.5%

13/
1.5%

9/
1.1%

2/
0.2%

97/
11.4%

63 7

9/ 3/

21

13/

14.3% 42.9% 61.9%

50/ 3/
79.4% 42.9%

o/
0.0%

1/
14.3%

1/
1.6%

0/
0.0%

o/
0.0%

0/
0.0%

o/
0.0%

0/
0.0%

o/
0.0%

0/
0.0%

3/
4.8%

0/
0.0%
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0/
0.0%

2/
9.5%

1/
4.8%

0/
0.0%

0/
0.0%

0/
0.0%

5/
23.8%

17

9/
52.9%

3/
17.6%

2/
11.8%

2/
11.8%

1/
5.9%

o/
0.0%

o/
0.0%

o/
0.0%

21 58 111 139 103 68

12/ 33/ 50/ 64/ 57/ 29/

73

36/

54

37/

60

53/

43 10

34/ 7/

57.1% 56.9% 45.0% 46.0% 55.3% 42.6% 49.3% 68.5% 88.3% 79.1% 70.0%

5/ 28/ 19/ 16/

8.6%

3/ 31/

14.3%

7/
6.8%

12/
17.6%

10/
7.2%

6/
10.3%

9/
8.1%

2/
9.5%

1/
1.0%

o/
0.0%

1/
0.7%

1/
1.7%

4/
3.6%

0/
0.0%

1/
1.0%

1/
1.5%

3/
2.2%

0/
0.0%

4/
3.6%

0/
0.0%

2/
1.9%

1/
1.5%

2/
1.4%

1/
1.7%

1/
0.9%

0/
0.0%

o/
0.0%

2/
1.4%

0/
0.0%

0/
0.0%

o/
0.0%

0/
0.0%

4/ 12/ 12/ 29/ 16/ 9/
19.0% 20.7% 10.8% 20.9% 15.5% 13.2%
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2/
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0/
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0/
0.0%

0/
0.0%

1/
10.0%

0/
0.0%



Doba od prvnich symptomu do diagnézy

Doba od prvnich symptomu do diagnézy dle diagnézy
(mésice) - Celkem (N=562%)
[ ] Familiami a Idiopaticka PAH (N=398)

I:I As. s vrozenymi srde¢nimi vadami (N=109)

As. se systémovymi onemocnénimi pojiva (N=55)

X . . . .
4590 - < N=727; 165 pacientt neméa uvedenu dobu od prvnich
,§ S symptomu do uréeni diagnézy
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Doba od prvnich symptomu do ureni diagndzy (mésice)

Doba od prvnich symptomu do diagndzy dle roku stanoveni diagnézy a diagndzy

Celkem <2000 2001 - 2006 2007 <
N Median Median Median Median pt
(5.; 95. percentil) (5.; 95. percentil) (5.; 95. percentil) (5.; 95. percentil)
Celkem 562 12(0;229) 34 11(0;164) 83 18(2;185) 445 12(1;267) 0.075
Familiarni a Idiopaticka PAH 398 11(0;85) 6 7(0;12) 64 12(2;85) 328 11(0;84) 0.217
As. s vrozenymi srde¢nimi vadami 109 41(0;634) 28 14(0;164) 11 119(0;443) 70 51(1;651) 0.001
As. se systémovymi onem. pojiva 55 12(1;180) 0 -- 8 50(12;187) a7 11(1;60) 0.002

1Statisticka vyznamnost rozdilu hodnocena pomoci Kruskal-Wallis testu
MU o IM""’u
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NYHA na vstupu

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

1114.5%
0.6%

30.0%
14.3%

28.6%

17.6%

18.6% | (16.0%

2.1%

17.9%
1.1%

20.7%

1.2% 16.7%

9% 9

2012 2013 2014 2015

| IV,
I NYHA I

[ INYHAT
[ INYHAI

Celkem ' 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011
N=709* N=60 N=7 N=16 N=14 N=17 N=43 N=94 N=95 N=82 N=54 N=68 N=51 N=59 N=40 N=9
*N=727; 18 pacientt nema uveden udaj o NYHA
Celkem | I 1 v
NYHA N Median Median Median Median Median pl
(5.; 95. percentil) (5.; 95. percentil) (5.; 95. percentil) (5.; 95. percentil) (5.; 95. percentil)
Hemodynamické parametry
Stredni tlak v plicnici (PAMP)(mmHg) 661 48.0(27.0;83.0) 4  36.5(32.0;40.0) 96 44.0(25.0;84.0) 511 49.0(28.0;83.0) 50 45.5(34.0;83.0) 0.068
Tlak v zaklinéni (PCWP)(mmHg) 647 11.0(6.0;22.0) 4  11.5(5.0;15.0) 95 12.0(5.0;20.0) 498 11.0(6.0;22.0) 50 13.0(5.0;19.0) 0.711
Srdeéni index (CI)(I/min/m2) 550 2.40(1.50;3.80) 4 3.55(1.40;4.43)abc 88 2.66(1.50;4.00)2 419 2.39(1.54;3.80)° 39 2.10(1.40;3.72)¢ <0.001
PVR 622 619(217;1526) 4 274(208;1071)2b 89 519(158:1438)2 484 623(231;1 526) 45 714(341;1746)° 0.015
Charakteristika stavu pacienta
NarGst TF 550 16.5(-3.0;50.0) 3 13.0(4.0;19.0)ab 82 20.0(0.0;55.0)2 432 16.0(-3.0;48.0)p 33 14.0(-8.0;38.0)> 0.020
Pokles SpO, 556 -4.0(-21.0;2.0) 3  0.0(-7.0;1.0)ab 82 -2.0(-21.0;4.0)2 438 -4.0(-20.0;2.0)> 33 -5.0(-23.0;3.0)> 0.011
Borg skore dugnosti 575  6.0(3.0;11.0) 3 5.0(3.0;7.0) 83  6.0(4.0;10.0) 453 7.0(3.0;11.0) 36 7.0(4.0;10.0) 0.112
6MWD - Vzdalenost (m) 582 325(128:499) 3  430(320:446)ab 82 430(230:570)a 461 320(120:475)° 36 252(100:387)c <0.001
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LStatisticka vyznamnost rozdilu hodnocena pomoci Kruskal-Wallis testu
a,b,¢ homogenn/ skupiny stanovené pomoci post hoc testu
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NYHA dle diagnozy

N . . Asociovana s vrozenymi Asociovana témovymi
Familiarni a Idiopaticka PAH . y soclovana se systemovy
srde¢nimi vadami onemocnénimi pojiva
ML chi-square test ML chi-square test ML chi-square test
100% p=0.390 p=0.369 p=0.039
-
90% -
5005 | B NYHA Y
70% - I NYHA I
60% A [ INYHATI
0, .
o0% [ INYHAI
40% -
30% A
20% A 37.5% 38.5%
100 24.7% 23.1%
0 1] 10.3% 9.4% 15.5%
O% 0.2% T T 12'0% T 030/(0) T T 1.6% T T T 2‘5% T T T T T 10-3%
Celkem <2000 2001-2007 2007< Celkem <2000 2001-2007 2007< Celkem <2000 2001-2007 2007<
N=456 N=8 N=75  N=373 N=182  N=45 N=16  N=121 N=71 N=0 N=13 N=58

*N=727; 18 pacientt nema uveden tdaj o NYHA

MU ERS,
= 4“'—
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Hemodynamické parametry a 6MWD dle

diagnozy

Hemodynamické parametry

Stfedni tlak v plicnici (PAMP) (mmHg)
Tlak v zaklinéni (PCWP) (mmHg)
Srdeéni index (CI) (I/min/m2)
PVR

Charakteristika stavu pacienta
Narlst TF
Pokles SpO,
Borg skore dusnosti
6MWD - vzdalenost (m)
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N

664
650
553
625

554
560
579
586

Celkem

Median
(5.; 95. percentil)

48.0(27.0;83.0)
11.0(6.0;22.0)
2.40(1.50;3.80)
619(217;1 533)

17.0(-3.0;50.0)

-4.0(-20.5;2.0)
6.0(3.0;11.0)

325(128;499)

Familiarni a

Idiopaticka PAH

433
433
365
424

358
366
377
381

Median
(5.; 95. percentil)

47.0(28.0;70.0)2
11.0(5.0;21.0)

2.40(1.54;3.60)2

588(228:1 440)a

17.0(0.0;48.0)
-4.0(-15.0;2.0)a
6.0(3.0;10.0)2

310(140;490)2

As. s vrozenymi
srde¢nimi vadami

N

162
149
126
133

142
142
144
145

Median
(5.; 95. percentil)

60.0(30.0;98.0)P
12.0(6.0;22.0)

2.54(1.40;4.20)

859(300;2 082)P

17.0(-8.0;55.0)

-6.5(-25.0;3.0)p
7.0(4.0;12.0)°

367(120;550)b

N

69
68
62
68

54
52
58
60

As. se systémovymi
onemocnénimi pojiva

Median
(5.; 95. percentil)

42.0(21.0;63.0)¢
10.0(6.0;18.0)

2.31(1.56;3.76)2

520(165;1 429)a

16.0(-12.0;37.0)

-3.0(-21.0;4.0)a

7.0(3.0;11.0)ab
316(81;470)2

pl

<0.001
0.059
0.030

<0.001

0.678

0.005

0.001
<0.001

1Statisticka vyznamnost rozdilu hodnocena pomoci Kruskal-Wallis testu;
a.b.c homogenn/ skupiny stanovené pomoc/ post hoc testu
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Vasodilatacni test

Celkem

. N=615*
35; 5.7% 115; 18.7%

|:| Neprovadén
|:| Negativni

- Pozitivni

465; 75.6%

Familiarni a Idiopaticka PAH Asociovana s vrozenymi Asociovana se systémovymi
N=428 srdec¢nimi vadami onemocnénimi pojiva
N=123 N=64 ML chi-square test
45; 10.5% 2;1.6% 3 4.7% p<0.001

30; 7.0%

15; 23.4%

55; 44.7%

353; 82.5%

MU ~rr. CH 7N/

lM] *N=727; 112 pacienti nema uveden
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Struktura lécby pri stanoveni diagnozy

0%

20% 40% 60%

Antikoagulace (LMWH, Warfarin)
N=666

Tracleer

181/ 27.2%

N=666

Revatio

129/19.3%

N=667

Ventavis
N:666_

:| 21/ 3.2%

Ambrisentan j 18/ 4.1%

N=435

Remodulin
N=666

Flolan
N=666

:| 16/ 2.4%

i| 8/1.2%

371/ 55.7% —

srde¢nimi vadami

As. se systémovymi
onemocnénimi pojiva

0% 20% 40% 60% 80%

Familiarni a
Idiopaticka PAH

278/ 61.2%

As. s vrozenymi

58/ 40.8%

35/ 50.0%

Lécéebné kombinace (Floan, Remodulin, Ventavis, Tracleer, Revatio, Ambrisentan)

N=543

0%

20% 40% 60%

Zadna

309/ 46.3%

Monoterapie

343/ 51.4%

Dvojkombinace :|15/ 2.2%
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Dvojkombinace

Remodulin + Revatio
Tracleer + Revatio
Ventavis + Tracleer

Remodulin + Tracleer
Ventavis + Revatio

Flolan + Revatio
Revatio + Ambrisentan

P P NN W W WwZ



Analyza follow up
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Pocet pacientu s danym follow up

Pocet pacientu

Follow up nejblizs§i k danému
¢asovému bodu

350 -
[ ] Hospitalizace
300 - 45 [ ] Navstéva
250 A
200 A 15
150 -
273 1T
100 - 190 g
131
50 98
0 T T T 1
1 rok 2 roky 3 roky 4 roky
N=318 N=205 N=142 N=106

MU
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Dynamika 6 MWT dle diagnozy

Vzdalenost (m)

Diagné6za
- Celkem

95% percentil
[ ] Familiami a Idiopaticka PAH
Median

I:I As. s vrozenymi srde&nimi vadami

0 .
- As. se systémovymi onemocnénimi pojiva 5% percentil

700 1 p1<0.001 p'=0.249 p'=0.378 p1=0.002 p!=0.049
600 - _ T
500 - T + TTT TT + _ T T_1+
- [] ;|;
0l o
400 -
| M=l o W |0 "l L B
]
300 + | 1 1
200 - 1 11 1 1 11
100 + L. + . -
Pocet uplnych zaznamau dle diagnozy:
0 586/381/145/60 197/149/27/21 129/91/30/8 103/72/26/5 79/49/24/6
Vstup 1 rok 2 roky 3 roky 4 roky

1Statisticka vyznamnost rozdilu hodnocena pomoci Kruskal-Wallis testu

MU
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Dynamika 6 MWT dle diagnoézy — zmeéna
oproti vstupnimu vysetreni

Diagné6za
- Celkem

95% percentil
[ ] Familiami a Idiopaticka PAH

- N . Median
I:I As. s vrozenymi srde&nimi vadami

0 .
- As. se systémovymi onemocnénimi pojiva 5% percentil

300 -
200 A oy B kL= * o - **
S T *% T T T
— - =
8 100 + ’:’: *
C *
% 4 o 01 O [1 []
5 0 " 0 ¥ O - M »
N L]
>
S 100 1 1
) 4+ 4 -

-200 + -

-300 . . . .

1 rok - vstup 2 roky - vstup 3 roky - vstup 4 roky - vstup
Pocet upinych zaznamu dle diagnoézy!:
181/137/26/18 119/84/28/7 98/67/26/5 7214212416

* Statisticka vyznamnost zmény hodnocena pomoci Wilcoxonova testu;
*[** p<0.05/p<0.001
1 Pocet pacientu jenz maji sparované follow up formulare
MU VRS,
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Dynamika 6 MWT dle data diagnozy

Vzdalenost (m)

Datum diagnoézy

- Celkem .
95% percentil
[ ] <2000 _
[ ] 2001 - 2006 Median
- > 2007 5% percentil
700 1 p1=0.135 p'=0.203 p'=0.157 p'=0.504 p'=0.863
600 T
500 - TT T T T TT7 - T +
400 - |
| Bl R O L ¥ 04
300 +
E ——
200 - L - 1 1 1 - 1
004 . _ =]
Pocet uplnych zaznamu dE diagnozy:
0 586/38/70/478 197/1/37/159 129/1/31/97 103/1/29/73 79/0/26/53
Vstup 1 rok 2 roky 3 roky 4 roky

MU

fB.IT Vytvofil Institut biostatistiky a analyz, Masarykova univerzita

1Statisticka vyznamnost rozdilu hodnocena pomoci Kruskal-Wallis testu



Dynamika 6 MWT dle data diagnozy-—
zmena oproti vstupnimu vysetreni

Datum diagnoézy
Celkem

95% percentil
Median

5% percentil

*%

200 - - ** Kk

T T xx B E e - T

150 - ** -
— P *%
E/ 100 -
f
qC_) 50 -
s of T of " of | J= il [
I = []
>
© -50 A
c
) -
E -100 - -+ 1l -+ 1
N 1 1 L

-150 - - -+ -

-200 T T s

1 rok - vstup 2 roky - vstup 3 roky - vstup 4 roky - vstup
Pocet upinych zaznamu dle diagnoézy!:
181/ 0/ 29/152 119/ 0/ 26/ 93 98/ 1/ 26/ 71 72/ 0/ 21/ 51
* Statisticka vyznamnost zmény hodnocena pomoci Wilcoxonova testu;

MU
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** p<0.001
1 Pocet pacientu jenz maji sparované follow up formulare




Dynamika terapie — prehled leCby

Vstup 1rok 2 rok 3 rok 4 rok
0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80%

130/ 89/ 371/

H 0,
Antikoagulace 371/55.7% 94/63.2 65.0% 63.6% 55.7%

Tracleer 181/27.2% 135/44.3% 93/46.5% 71/51.1% ;312/%
Revatio 129/19.3% 117/38.4% 70/35.0% 58/41.7% 129/19.3%
Ventavis 18/4.1% 15/8.0% 10/7.0% 6/5.1% 18/4.1%
Flolan 21/3.2% 18/5.9% 18/9.0% 16/11.5% 21/3.2%
Remodulin 16/2.4% 26/8.5% 22/11.0% 17/12.2% 16/2.4%
Ambrisentan 8/1.2% 9/2.9% 9/4.5% 5/3.6% 8/1.2%

Lééebné kombinace (Floan, Remodulin, Ventavis, Tracleer, Revatio, Ambrisentan)
0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80% 0% 20% 40% 60% 80%

Zadna 36/11.7% 36/11.7% 18/9.0% 8/5.8% 6/5.7%
. 226/ 46/ 93/ 66/
Monoterapie 226/73.6% 73.6% 66.9% 62.3%
Dvojkombinace 41/13.4% 41/13.4% 32/16.0% 34/24.5% 30/28.3%
Trojkombinace 4/1.3% 4/1.3% 4/2.0% 4/2.9% 4/3.8%

MU
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Dynamika terapie — prubéh lééby

Pribéh lécby vztazen k predchozimu follow up
- Pokracuje
I:I Ukonc&eno

I:I Noveé nasazeno

[ ] ne

1rok 2 rok 3rok 4 rok
0% 50% 100% 0% 50% 100% 0% 50% 100% 0% 50% 100%
Antikoagulace -07_"2c0 33.0% 4?0 33.2% 206 35.2% Bpo 35.9%
Tracleer -4 14.89 52.2% i‘i % 49.3% 45.1% 0 38.7%
Revatio -16.00/ 62.0% 65.9% 57.8% 55.7%
Ventavis Z-II? 8% 93.1% 90.2% 85.2% 86.8%
FIoIan%I-ﬁg% 96.5% 94.6%
Remodulin o.lg(q;% 91.5% 89.3% <o 86.6% 86.8%
Ambrisentan % 0‘;% 94.7% 94.6% ]2( ﬁ)&) 95.8% Ooi%%% 96.2%

MU
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Mortalita od stanoveni diagnozy

Kumulativni mortalita

0.5

0.4

0.3

0.2

0.0

0

6

T T T T T T T T 1
12 18 24 30 36 42 48 54 60
Cas (meésice)

Celkem
N=690*
6 mésicu 4.5(3.1,6.3)
1rok 8.3(6.4;10.6)
2 roky 14.6(12.1;17.6)
3 roky 19.4(16.5;22.7)
4 roky 22.7(19.5;26.3)
5 let 24.8(21.4;28.5)

MU
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Kumulativni mortalita

0.5 7 Familiarni a Idiopaticka PAH (N=433)
————— As. s vrozenymi srde¢nimi vadami (N=188)
0.4 As. se systémovymi onemocnénimi pojiva (N=69)
Log — Rank test
p <0.001 _,a
0.3 1 — a
0.2 -~
0.1 b
0.0 a.b homogenn/ skupiny stanovené pomoc/ post hoc testu
T T T T T T T T 1
0 6 12 18 24 30 36 42 48 54 6
Cas (mésice)
Familidrni a As. s vrozenymi As. se systémovymi
Idiopatickd PAH  srdeénimi vadami onem. pojiva
N=433 N=188 N=69
6 mésicu 6.2(4.3;9.0) 0.5(0.1;3.7) 4.4(1.4;13.1)
1 rok 10.7(8.1;14.1) 2.2(0.8;5.6) 10.3(5.0;20.4)
2 roky 19.1(15.5;23.3) 3.8(1.8;7.8) 18.1(10.7;29.8)
3 roky 24.9(20.8;29.7) 5.5(3.0;9.9) 26.7(17.5;39.5)
4 roky 29.8(25.3;34.9) 6.7(3.8;11.5) 28.5(18.9;41.5)
5 let 31.8(27.1;37.1) 8.8(5.4;14.2) 31.0(20.8;44.5)

Vytvofil Institut biostatistiky a analyz, Masarykova univerzita

w, *N=727; 37 pacientti neméa uveden
£ datum dmrti nebo ukondeni lécby




