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A kronikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia az akut tidéembdlia ritka szévédmeénye. A tidé artéridgiban lévé
thrombus szerviil, ezaltal a mechanikus obstrukcio fennmarad, raadasul kisérbetegség és pulmonalis vazokonstrikcio
jon létre. Mindezek kovetkeztében a pulmonalis vaszkularis rezisztencia, majd nyomas megemelkedik. A betegség
jelentésen rontja az életmindséget, és jelentés morbiditas és mortalitas forrasa. Azonban, egyediil a pulmonalis hiper-
ténia okai kozil, tidétranszplantacioé nélkil is gyogyithato lehet. Cikkiink 6sszefoglalja a betegség diagnosztikajat és a
kezelés invaziv és noninvaziv lehet6ségeit.

kronikus tromboembadlias pulmonalis hiperténia, tidéembdlia, pulmonalis hiperténia, pulmonalis tromben-
darterektdmia, pulmonalis ballon-angioplasztika

Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension is a rare complication of pulmonary embolism. The condition is
caused by incomplete resolution of the thrombotic material. The fibrotically organised thrombus not only leads to me-
chanical obstruction in the pulmonary vasculature, but also microvascular remodelling and vasoconstriction occurs.
This, in turn, leads to a rise in pulmonary vascular resistance and pulmonary artery pressure. CTEPH markedly harms
quality of life and leads to significant mortality. However, this is the only cause of pulmonary hypertension which is cur-
able without lung transplant. Our article summarises steps of diagnostic workup and treatment options for operable and
non-operable CTEPH.

chronic thromboembolic pulmonary hypertension, pulmonary embolism, pulmonary hypertension, pulmo-
nary thrombendarterectomy, balloon pulmonary angioplasty

ritkasaga miatt nem igazan van a kéztudatban, raada-
sul aspecifikus tunetei miatt eleve nehezen diagnoszti-

A krénikus tromboembdlias pulmonalis hiperténia
(Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension,
CTEPH) a pulmonalis embdlia egy ritka szév6dménye.
A pulmonalis embdlia lezajlasa utan, megfelel antiko-
agulalas mellett, 3-6 honappal az esemény utan rend-
szerint feloldodik a vérrég. Ritkan, az irodalmi adatok
alapjan az esetek 0,1-9,1%-aban, a thrombus szervil
(1, 2), ezért valtozatos kérélettani folyamatokon keresz-
til megnd a pulmonalis vaszkuléaris rezisztencia, majd
a kisvérkori nyomas is. A betegség gyakorisaga 0,9-
3,2 eset/év/1 millié lakos (3), tehat hazankban keve-
sebb mint 50 esetre kell szamitani évente. Az allapot a

zalhat6. Ennek kovetkeztében, mind a diagnézis, mind
a kezelés gyakran késik. Irodalmi adatok alapjan tébb
mint egy év (median 14,1 hénap) telik el (3) a tinetek
jelentkezésétdl a diagndzisig. A median életkor 63 év,
€s nincs a nemek kozott eltérés (3).

Toébbféle mechanizmust feltételeznek a CTEPH kiala-
kuldsaban; ugymint a tidd ereiben kialakult mechani-
kus obstrukcio, vazokonstrikcio és kisérbetegség.
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A mechanikus obstrukciét a thrombus szervilése okoz-
za. Ennek hétterében részben ineffektiv fibrinolizis all-
hat. Az abnormalis Aa Thr312Ala fibrinogén példaul
gyakrabban fordul el6 ilyen betegeknél (4). Ebb&l a mo-
lekulabdl olyan fibrin képzédik, amelyben nagyszamdu
keresztkodtés alakul ki az alfa-lancok kozétt; igy ellen-
allébb a fibrinolizissel szemben. Egyéb thrombophilia-
kat, pl. lupus antikoagulans, antifoszfolipid és antikar-
dilopin antitestek jelenlétét is a hajlamosité tényezdk
kdzott tartjuk szamon (3). Ugyancsak el6segiti a throm-
bus szervilését a kronikus infekcio és gyulladas. Az
infekcids eredetre utal, hogy CTEPH betegekbél elta-
volitott thrombusokbdl sok fehérvérsejtet és Staphy-
lococcus-DNS-t mutattak ki (5), illetve a betegek vé-
rikben emelkedett CRP-, interleukin-6-szintet talaltak
(6). A krénikus infekcio ragesalé modellekben csdkkent
makrofagaktivitashoz vezetett, ami szintén hatraltatja a
thrombus lebomlasat (7, 8).

Mindezek mellett fontos szerepet jatszik a mikrovaszku-
laris remodelling és a vazokonstrikcié is (9). Az embdlia
altal kézvetlenil nem érintett erekben kompenzatori-
kusan megné az aramlas. A hiperdinamikus keringés
miatt ezeken a terlleteken az érfalra megndvekedett
nyiréerd hat, amely az endothel sériilését okozza. Ez
a késdbbiekben endothelproliferaciohoz és patologias
vazokonstrikcidhoz vezet. Ebben a folyamatban féképp
a 0,1-0,5 mm-es erek érintettek. A folyamattal kapcso-
latba hozzak az interferon gamma indukalta protein 10
és az endothelin emelkedett szintjét is (10).

A betegség egyik legfontosabb kdvetkezménye, hogy
a kisvérkér emelkedett nyomasa miatt megnd a jobb
kamrai afterload. Emiatt el6sz6r ugynevezett adaptiv
hipertrofia alakul ki: megné a falvastagsag, ezaltal (a
Laplace-térvénynek megfeleléen) csokken a falfeszi-
Iés. Amennyiben a folyamat progredial, ugynevezett
maladaptiv hipertréfia jelentkezik: a jobbkamra kita-
gul, miokardialis fibrézis alakul ki, kontraktilitasa pe-
dig csokken. Ez jobb kamrai elégtelenséghez vezet.
Késbbb aztan csdkken a szisztémas perfuzio, amitdl
viszont a jobb kamra vérellatasa is romlik, ami tovabb
rontja a pumpafunkciét, mig végul sulyos szivelégtelen-
ség alakul ki, amelynek a prognézisa rossz (11).

Gyakoribb a CTEPH visszatérd tidéembdlia, nagy kez-
deti thrombustdmeg, nem provokalt tidéembdlia, és fi-
atal életkor esetén, illetve ha magas a pulmonalis nyo-
mas az akut szakban (12, 3).

Rizikot jelentenek az emelkedett Vlll-as faktor, Von Wil-
lebrand-faktor, és plazminogén aktivator inhibitor pro-
teinszintek; az abnormalis fibrinogén szerkezet, illetve
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kilénféle autoantitestek, mint antifoszfolipid- és anti-
kardilopin-antitestek vagy lupus antikoagulans jelenlé-
te, tovabba a 0-tdl eltérd vércsoport, és az emelkedett
lipoprotein A szint is (12, 3).

Hajlamosit, ha a beteg Iépeltavolitasxon esett at, pajzs-
mirigy-alulmikddése van, vagy barmely krénikus gyul-
ladassal jard betegségben szenved, daganatos beteg,
vagy pedig belultetett eszkdze van: pl. hidrokefalusz ke-
zelésére szolgald ventrikulo-atridlis sont, centrdlis vé-
nas kanul vagy pacemaker, kilénésképpen, ha ez az
eszkoz fertdzott (12, 3).

Sziikséges bizonyitani a pulmonalis hiperténia fennal-
lasat és annak prekapillaris eredetét. Ezt akkor mond-
hatjuk ki, ha a jobb szivfél katéterezése soran a pulmo-
nalis artérias k6zépnyomas (mean PAP) 225 Hgmm, és
a pulmonalis kapillaris éknyomas (PCWP) <15 Hgmm
(13).

Emellett szikséges bizonyitani a tromboembdlias be-
tegség meglétét: ventilaciés-perfuzids tiddszcintigrafi-
aval kimutathatjuk a perfuzids kiesés meglétét, illetve a
CTEPH-re specifikus radioldgiai eltérések kimutathaté-
ak valamely anatomiai képalkot6 segitségével (13).

Krénikus tromboembdélia (CTE) sebészeti meg-
jelenésén alapulé klasszifikacisja (15)

Szint A szerviilt thrombus helye

0szint  Nincs thrombus

I szint  F6 pulmonalis artériat is érinté betegség

Il szint  Lobaris artériaktol kezd6dé betegség

Ill szint Szegmentalis agaktol kezd6dd betegség

IV szint Csak szubszegmentalis agakat érinté betegség

Az eltérések radiolégiai megjelenésik szerinti
klasszifikacidja (16)

Tipus Morfologia

Atipus Gydriszer( szikilet
B tipus Halészerl szlkulet

C tipus Szubtotalis elzarédas
D tipus Totalis elzarédas

E tipus Kanyargés elvaltozas

A pulmonalis embdlia utdan tinetmentesen gyogyult
egyének rutinszer( szlirése nem javasolt (17). Azonban
ha a gyégyulasi id6szak utan terhelési dyspnoe jelent-
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CTEPH-re utalé anamnézis és tiinetek

v

Echokardiografia

A pulmonalis
hipertenzié valoszinlsége
koézepes/magas

fennallasara

Y

Van bizonyiték a CTEPH
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A pulmonalis hipertenzié valdszinlisége alacsony,
de tovabbra is fenndll a gyanu CTEPH-re

Terheléses vizsgalat

Nincs bizonyiték
a CTEPH fennallasara

» Egyéb okokat kell keresni a tlinetek

Ventilacids-perfuziés tiddszcintigrafia

Legalabb 1 szegmentalis,
vagy 2 szubszegmentalis
perfuzié defektus v

Tovabbkiildés PH/CTEPH-centrumba

l

Jobbszivfél-katéterezés, CT,
szelektiv pulmonalis angiografia

A CTEPH diagnosztikus algoritmusa (17)

kezik, a kivizsgalast feltétlenll szikségesnek tartjuk.
Irodalmi adatok alapjan altalaban tébb mint egy év (me-
dian 14,1 honap) (3) telik el a tinetek jelentkezésétél a
diagnozisig. Fontos figyelembe venni, hogy a CTEPH-
hel diagnosztizalt betegeknek csak 74,8%-anal volt
ismert (6) tid6éembdlia az anamnézisben; tehat az
anamnesztikus PE hianya nem zarja ki a CTEPH le-
het6ségét. A CTEPH diagndzisanak felallitasa el6tt fel-
tétlentl szilkséges 3 honapnyi terapias antikoagulalas,
igy a szubakut pulmonalis embdliat ki tudjuk zarni (13).
A javasolt kivizsgalasi algoritmus (1. abra) (17): habar a
tinetek kezdetben jellegtelenek, mégis pont a részletes
anamnézis és alapos fizikalis vizsgalat adhat segitsé-
get, ha gondolunk a betegségre.

A CTEPH-betegek altalaban terhelésre jelentkezé lég-
szomijjal, terhelési intoleranciaval, faradékonysaggal,
anginaval fordulnak orvoshoz, illetve késéi stadiumban
eléfordul még nagyvérkori 6démaképz8dés és eszmé-
letvesztés is a tlinetek koz6tt (18, 19).

Fizikalis vizsgalattal a pulmonalis hiperténia fizikalis je-
leit és a jobbszivfél-elégtelenség tuneteit figyeljuk (18,
19).

Minden esetben sziikséges a mellkasrontgen, amelyen
egyrészt gyanithato lehet a pulmonalis vaszkularis be-
tegség — ugymint érmentes tudéterlletek, aszimmetri-
kusan tagult artériapulmonalisok —, illetve a pulmonalis
hiperténia rontgenjelei, a truncus pulmonalis tagulata,

Nincs bizonyiték a
CTEPH fennallasara

hatterében

jobb pitvar vagy kamra megnagyobbodasa. Azonban
ezek az eltérések messze nem elég specifikusak a di-
agnézishoz (19).

Légzésfunkcios vizsgalat elvégzése szikséges. Egy-
részt hasznos differencialdiagnosztikai célbél, a dys-
pnoés panaszokat magyarazo egyéb allapot kizarasa-
ra. Masrészt tipusos a betegségre a normal aramlasok
és volumenek mellett jelenlévd, csdkkent CO-diffuzios
kapacitas (DLCO). Esetleg jelen lehet enyhe restrik-
tiv mintazat is a tidéparenchima hegesedése miatt. A
pulmonalis hipertoniakra altaldnosan jellemzé a hiper-
ventilacio és az ineffektiv ventilacié egyuttese alacsony
PCO2-szinttel, ez CTEPH-ben még kifejezettebb lehet
(19, 20).

EKG-n a jobbszivfél-terhelés jelei — P pulmonale, jobb-
szar-blokk, negativ T hulldmok a mellkasi elvezetések-
ben, jobbra deviald R tengely (1) — lIthatdak. A negativ
EKG azonban nem zérja ki a pulmonalis hiperténia je-
lenlétét (19).

Az echokardiografia szerepe alapveté, altalaban ez a
vizsgalat veti fel a betegség gyanujat. A médszerrel
becsilhetd a jobb kamrai szisztolés nyomés, emellett
latszhatnak a pulmonalis hiperténia indirekt jelei, mint
jobb kamrai és pitvari tagulat, csdkkent jobb kamrai
kontraktilitas, abnormalis flow minta a jobb kamrai ki-
folyétraktusban, illetve elemezhetd az intraventricula-
ris septum mozgasa is. Emellett a sziv egyéb hasonlé
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2. ABRA. Pulmonalis artiriografiaval l4thatéak a krénikus tromboembdlias obstrukcié jelei

tinetekkel jar6 betegségei is kizarhatok, pl. billentyi-
elvéltozdsok vagy a bal szivfél betegségei. Korai sta-
diumban ezek az eltérések hianyozhatnak. A nyugalmi
echokardiografia a pulmonalis hiperténiak 10-31%-
aban negativ és csak terhelés soran latszanak a pato-
I6gias elvéltozésok (18).

Cardiopulmonalis terheléses vizsgalat segithet felderi-
teni azon eseteket, amikor a hemodinamikai paraméte-
rek nyugalomban még normalisak, azonban a beteg-
ség fennall (18, 21).

A ventilaciés-perfuzids szcintigrafia (V/Q scan): pozitiv
esetben normalis ventilacié mellett ék alaku perfuzios
defektus lathatd. A negativ lelet csaknem 100% eséllyel
kizarja a betegséget, mig a pozitiv lelet tovabbi kivizs-
galast igényel (18, 19, 23).

Anatémiai képalkoté modszer a CTEPH-re tipusos el-
valtozasok leiréasaban mindenképpen javasolt. A gold
standard a direkt pulmonalis angiografia, ehhez ha-
sonlitunk minden egyéb maddszert. Alkalmas a kréni-
kus tromboembdlia kimutatédséra, a szubszegmentalis
agakban is, az elvaltozasok helyének feltérképezésére,
megdfeleld mddszer az operabilitas eldontésére, és se-
git a m{tét tervezésében. Emellett bizonyos egyéb be-
tegségek kizarasara is hasznos, pl. pulmonalis vénak
szlkuletét vagy malformacidjat is kimutathatja.
Pulmonalis CT angiografia megfelel6en detektalja a re-
kanalizalt vagy szervilt thrombust, a bronchialis rend-
szer feldl kialakult kollateralisokat és mozaikszer( per-
fuziés mintazatot. Elénye, hogy a mddszer alkalmas
arra, hogy kizarja a hasonlo tlinetekkel jaré parenchy-
mas tid8betegségeket, illetve a mediastimum betegsé-

geit. Segithet differencialni a tidéerek betegségeit is,
pl. a tidBerek szarkdmaja, pulmonalis venookluziv be-
tegség elkllonithetd vele a CTEPH-t6l. Hatranya, hogy
nem annyira szenzitiv a szegmentalis és szubszeg-
mentalis 4gak vizsgalataban (3, 12, 19).

Az MR angiografia elénye, hogy a CT-vel ellentétben
nem jar ionizald sugarzassal, viszont ugyanazon elval-
tozasok differencialdiagnézisara alkalmas. Hatranya,
hogy iddigényes, nehezebb a megszervezése, és lele-
tezése nagyobb gyakorlatot igényel (3, 12, 19).

Az MECT (Multi energy CT) technikak tébb forrasbol
szarmazo és/vagy kiulonbdzé energiaju réntgensuga-
rak felhasznalasaval készit képet. A technika el6nye,
hogy azt is nagyon hatékonyan megmondja, milyen ele-
mek vannak jelen. igy aztan tud olyan képet eléallitani,
ami vagy csak az illet anyag-el&forduldsat mutatja (pl.

3. ABRA. CTEPH-beteg perfiziés PET CT képe (a sétét
teriiletek a perfuziés defektust abrazoljak)
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hol van a jod, tehat hova jutott el a kontrasztanyag),
vagy el tud tavolitani egy elemet a képrél (pl. a kalci-
umot). Ezaltal sokkal pontosabban képes megmutatni,
milyen szdvetek vannak jelen. CTEPH-ben ezaltal pon-
tosabb, de nem jar sokkal nagyobb sugarterheléssel,
mint a hagyomanyos CT angiografia (3).

3D V/Q SPECT

Jobb szenzitivitdsa és specificitasa van, mint a hagyo-
manyos ventilacids-perfuzids szcintigrafianak, mivel a
kildnb6z8 sikokban térténd képalkotas kikerli azt a hi-
bat, amikor a kétdimenzids képeken a normalis részek
elfedik a defektust (23).

Kezelési lehetoségek

Minden beteget élethosszig kell antikoagulalni. Ez egy-
részt megakadalyozza az in situ thrombus képz&dését,
masrészt a rekurralé pulmonalis embdliat (13, 18, 24).
A K-vitamin-antagonistdk alkalmazésa javasolt, bar a
korai eredmények biztatonak tlinnek az 0j tipusu anti-
koaguldnsokkal (25).

Operabilis betegség (Pulmonalis Endarte-
rektomia)

A korkép jelenleg egyetlen ismert potencialisan ku-
rativ kezelési modja a m(tét. A pulmonalis tromben-

CTEPH diagndzisa

l

Antikogulalas élethosszig

l

Terapias dontés CTEPH-re szakosodott
multidiszciplinaris team altal

|
l l

Operabilis Inoperabilis

l l

Gyogyszeres kezelés
+

Pulmonalis tromboen-
darterektémia (els6ként Ballonos pulmondlis

valasztando) angioplasztika

I I

A pulmonalis hipertenzié fennmarad, vagy visszatér

4. ABRA. A CTEPH javasolt terapias algoritmusa (17)

5. ABRA. PTE soran eltévolitott, szerviilt thrombus

darterektomia (PE) alkalmas arra, hogy eltavolitsa a
szervilt thrombustdmeget, ezaltal visszaallitsa a tudé
normalis vérellatasat, tovabba csékkentse vagy meg-
szlntesse a ventilacios perfuzidés ,mismatch”™-et (4.
abra) (17).

Indikacio

Minden operabilis és vallalhato6 rizikdju esetet meg kell
operalni (17). Hagyomanyosan a mitét akkor volt in-
dikalt, ha a pulmonalis artéria k6zépnyoméasa (mPAP)
nagyobb, mint 30 Hgmm, és a pulmonalis vaszkularis
rezisztencia (PVR) nagyobb, mint 300 dyn/s/cm5, va-
lamint a beteg funkcionalis stadiuma NYHA 1lI-1V volt.
Napjainkban, a nagyobb gyakorlatnak és jobb m{téti
eredményeknek kdszdnhetben, az indikacié kdre kibb-
vilt: bizonyos centrumokban akkor is elvégzik a mu-
tétet, ha a beteg funkcionalisan jobb allapotban van,
vagy ha csak terhelésre alakul ki magas pulmonalis
nyomas (3). A 1ézi6 lokalizacidjat tekintve minél diszta-
lisabb a betegség, technikailag annal nehezebb a m-
téti megoldds. Hagyomanyosan a szegmentalis agak
elzarédasaig alkalmas a paciens a mitéti megoldasra.
Tapasztalt, nagy esetszammal rendelkez6 centrumok-
ban a szubszegmentalis agakban elhelyezkedd trom-
botikus anyag eltavolitdsara is képesek. Centrumtél
figg6en a betegek 60-80%-at itélik operabilisnak.
Szadmos tényezd ugyan nem Kkontraindikaciéja a be-
avatkozasnak, de meglétik elbre jelezheti a rosszabb
kimenetelt, vagy a mitét magasabb rizikéjat. llyen, ha
elérehaladott a betegség: nagyon magas a preopera-
tiv PVR (>1200 dyn/s/cm?®), vagy ha a m{itét utdn nem
csOkken legalabb a felével, ha sulyos kisérbetegség
van jelen, vagy ha sulyos jobbszivfél-elégtelenség
alakult ki (3, 12, 19).

3. TABLAZAT. Hemodinamikai javulés a PTE utan (egy eset
példajan)

Hemodinami- PAP PVR Cardiac
kai mérések (szisztolés/di- (Wu) index
asztolés/ (/min/m?)
kozép) (Hgmm)
Preoperativ 89/34/51 16,9 1,3
Posztoperativ 44/18/27 2,64 3,2
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A mitétet a Kaliforniai Egyetemen fejlesztették Kki.
Median sternotomiat hasznalnak a pulmonalis erek
megkdzelitésére. Ez leginkabb azért elényds, mert
ezdltal elkertlhetd a pleura levalasztasa, amelyben
CTEPH-betegeknél vérzékeny kollateralisok lehetnek.
A mitétet extracorporalis keringés mellett végzik mély
hipotermiaban (Deep Hypothermic Circulatory Arrest,
DHCA; a beteg testét 18-20 °C-ra hiitik (ez 30-75 per-
cig tart a beteg testméretétél figgden). A szivet és a fe-
jet egy specialis eszkdzzel még ennél is jobban lehitik,
ezutan megallitjak a keringést. A keringésmegallast 20
percig tartjak fenn, ezalatt a sebésznek el kell végeznie
egyik oldalon az endarterektomiat. Az ér belsejének le-
valasztdsa az intima-media hataran térténik. Proxima-
lisan kezdik el, és ugy haladnak disztal felé, egyenként
a lobaris, szegmentalis és szubszegmentdlis agakra.
A mitét egyik technikai kihivasa a helyes disszekcios
mélység megvalasztasa. (Ha tul felszines, nem sikertdil
megfeleld mennyiségli trombotikus anyagot eltavolita-
ni, és nem éri el céljat a mitét. Ha tul mély, perforalédik
az ér, és a beteg elvérezhet.) Amikor az egyik oldalon
végeztek, Ujrainditjdk a keringést, és bezarjak az eret,
majd a hiitést és a keringésmegallitdst megismétlik, és
a masik oldalt is megoperaljdk. Ezt kovetéen 75-120
perc alatt visszamelegitik a beteget. Ha szikség van
mas szivsebészeti beavatkozasra, azt ebben a fazis-
ban végzik el. Ezutan a beteg keringését Ujrainditjak és
bezarjak a mellkast. A hemodinamikai javulas altaldban
azonnal észlelhetd. A posztoperativ szak hasonld, mint
mas szivsebészeti beavatkozasoknal. Eltérés, hogy
enyhe hipotenzié megengedhetd, illetve a l1élegeztetés-
nél alacsony nyomdasokra (Peak inspiratory pressure
>30 vizcm) és magas perctérfogatra van sziikség (12,
26).

Komplikaciok is nagyrészt a szivmitéteknél szokaso-
sak: stroke, vérzés, fertézés, atelektazia, aritmia, pe-
rikardialis és pleuralis folyadékgyulem, delirium. Emel-
lett erre a mitétre jellemzé szév8dmény az esetek kb.
10%-aban eléfordulé reperfuziés tidédédéma. Ez az
allapot 72 6ran belll jelentkez, sulyos hipoxiaval jar,
a mellkasrontgenen pedig fokalis infiltracidk latszanak.
Kialakulasaban a reperfuzié okozta karosodasok és az
ennek kdvetkeztében kialakult, fokozott érpermeabilitas
all. Eredmények: a 30 napos mortalitéas 5% alatti a leg-
tapasztaltabb, nagy esetszammal dolgozé centrumok-
ban (12, 26, 27).

A katéteres beavatkozas szdéba jon, ha a betegség
technikailag inoperabilis, ha a m{tét kockazat-haszon
aranya nem vallalhatd, vagy ha a PE nem hozta meg
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a vart eredményt. Ezenkivll egyes esetekben athidalo
terapiaként a mitét el6tt nagyon gyenge allapotu bete-
geknél (12, 28).

A pulmonalis érrendszerben az aramlast limitalé eltéré-
seket ballonnal tagitjak, igy az ellatott tidéterllet vérel-
latasa javul. Fontos eltérés a hasonlo perkutan vaszku-
laris beavatkozashoz képest, hogy itt altalaban egyetlen
érterllet kezelésétél nem, csak tdbb terilet kezelésétél
egylttesen varhaté eredmény. Egy alkalommal azo-
nos tidében lévé 1-2 lebenyt kezelnek, és &ltalaban
4-6 Ulés szukséges, amelyek kdzott centrumtol fliggs-
en 3-7 nap szlnetet tartanak. Az aktualis célterlletet
a V/Q szcintigrafian lathaté legnagyobb kiesés alapjan
hatarozzak meg. Az egy Ulésben elvégezhetd tagitasok
szamat korlatozza a sugarterhelés (max. 2 gray) és a
kontrasztanyag mennyisége (400 ml) (12, 28).

A leggyakoribb a reperfuziés tidé66déma, amely 53-60%-
ban eléfordulhat. Gyakoribb, ha sulyos pulmonalis hi-
pertenzié van jelen, ha elsd beavatkozasrél van sz6, ha
nagy atmérgji agat nyitottak meg, illetve ha magas a
BNP-szint, vagy fejletlen a bronchialis agrendszer.

A masik nem ritka sulyos szévédmény a 0-7%-ban el6-
fordulo érsérilés/perforacio.

A kisebb ballonok hasznalata, a tobblépcsés beavatko-
zasok bevezetése, az intravaszkularis képalkot6 techni-
kak és nyomasmeérés hasznélata és a nagyobb tapasz-
talat mind csokkentette a szévédmények szdmat (12,
28).

A beavatkozas koéruli mortalitas 0-10% kéz6tt alakul az
irodalmi adatok alapjan. Az 1 éves tulélés 96,8%, a 3
éves pedig 94,5%. A BPA bizonyitottan javitja a pulmo-
nalis perfuziét, a terhelhetéséget, a WHO-osztalyt, a 6
perces séta teszt eredményét, és csdkkenti a pulmona-
lis nyomast, a pulmonalis vaszkularis rezisztenciat és a
jobbkamra-terhelést (12, 28).

A pulmonalis trombendarterektémia és ballon-angio-
plasztika képes a CTEPH mechanikus, fixalt kompo-
nensének kezelésére. A tud6 kisereit sokféle gyogyszer
célozza meg. Bar ezeket, a pulmonalis hiperténiara sza-
badalmaztatott szereket off-label (kivéve riociguat) sok
helyen alkalmazzak CTEPH-ben, sajnos kevés tudoma-
nyos bizonyiték all rendelkezésre a hatdsossagukrol. A
kdvetkez6 hatastani csoportok jonnek széba (29):

A NO er6s endogén vazodilatator molekula, amelyet
szintén az endothel termel. A NO aktivalja a szolubilis

B28



(% Cardiologia Hungarica

guanil-ciklazt, amely ciklikus GMP-t képez, ami végul
az intracellularis kalciumszint csdkkenéséhez, ezaltal
relaxaciohoz vezet a simaizmokban. Emellett throm-
bocytaagregaciot és simaizom-proliferaciot gatlé hata-
sa is van (30).

A riociguat egy szolubilis guanil-ciklaz stimulaloszer,
amely indirekt médon ndveli az enzim érzékenységét a
nitrogén-oxidra, ezaltal serkenti a cGMP képz6dését. A
CHEST-1-vizsgélat alapjan hemodinamikai és funkcio-
nalis javulast ért el inoperabilis CTEPH-es betegekben
(24), amely a CHEST-2-vizsgalat alapjan 2 év utan is
fennmaradt. Jelenleg a riociguat az egyetlen, ebben az
indikacioban jovahagyott gyogyszer (31).

A foszfodiészteraz-5-gatlék (PDE-5-gatldk), példaul
a szildenafil, a cGMP lebomlasat akadélyozzak meg.
CTEPH-betegek kérében nagyon kevés adat all rendel-
kezésre a hatasossagarol (32).

Az endothelin-1 egy er8s vazokonstriktor, amelyet az
endothelium termel, és az erek simaizmanak prolifera-
ciojahoz vezet, amelynek fontos szerepe van a kisérbe-
tegség kialakulasaban. Az endothelinreceptor-blokko-
|6k éppen ezt a hatast akadalyozzak meg. CTEPH-ben
a cikk irasaig a macitentan és a bosentan hatéanya-
gokat is vizsgaltak. A szerek hemodinamikai javulast
hoztak a MERIT- (33) és a BENEFIT- (34) vizsgalatok
szerint, de tartésan nem javitottak a terhelhet8séget. A
bosentant eredményesen hasznaltak athidal6 terapia-
nak a mitét elétt (35).

A prosztaciklineket az endothelsejtek termelik. Potens
vazodilatator molekulak, amelyek gatoljak a throm-
bocytaaggregaciot, és a simaizom-proliferacioét is. Az
intravénas prosztaciklin hatékonynak tint a kdzvetlen
posztoperativ szakban.

A szubkutan treprostinil a CTREPH-vizsgalat alapjan
javitja a hemodinamikai paramétereket, és a terhelhe-
t6éséget is (36).

Fontos megjegyezni azonban, hogy a pulmonalis hiper-
ténia gyodgyszeres kezelése csak a tineteket, nem pe-
dig a tulélést javitja, tehat nem késleltetheti a mitétet
operabilis betegek esetén (29).

Emellett természetesen a szupportiv terapia mint an-
tikoagulans-kezelés, diuretikumok, oxigénterapia is
szikségesek a szivelégtelenség és a hipoxia tlineti ke-
zelésére (29).

A gondos rehabilitaci6 m(tét vagy katéteres tagitas
utan javitja a csucs-oxigénfelvételt, az elért maximalis
terhelési szintet és a szubjektiv életmindséget (37).

Habar a CTEPH a pulmonalis hiperténia egyetlen gyo-
gyithaté formaja, adekvat kezelés nélkil a kilatasok
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igen borusak. Az 5 éves tulélés kezelés nélkil mind-
0ssze 30% az olyan betegeknél, akiknél a pulmonalis
artérias kdzépnyomas (mPAP) >40 Hgmm, és alig 10%,
ha az mPAP >50 Hgmm (29). Ezzel szemben pulmona-
lis trombendarterektémiat kdvetéen az 5 éves tulélés
90% kordli (26, 29). Mig az inoperabilis csoportban
megfeleld kezelés mellett 70% korul van (26, 29).

Az elmult évtizedben jelentds el6relépés tortént a
CTEPH diagnosztikaja és kezelése tekintetében. Uj
noninvaziv médszerek lassan utolérik a direkt angi-
ografia hatékonysagat a betegség sulyossaganak
vizsgalataban és a kezelés tervezésében. Kezelés
szempontjabdl tovabbra is a pulmonalis trombendarte-
rektomia az egyetlen bizonyitottan kurativ médszer. A
sebészeti technika fejlédése egyrészt jelentésen javi-
totta a révid és hosszu tavu tulélést, masrészt lehetévé
teszi egyre disztalisabb betegség gyogyitasat, ezaltal
kitagitotta az indikacié koérét. A ndvekvd tapasztalat
biztonsagosabba és hatékonyabba tette a pulmonalis
ballon-angioplasztikat is. Indikacidja egyelére csak az
inoperabilis betegségben van, de felmerdl, hogy a to-
vabbiakban lesz olyan, egyébként operabilis betegcso-
port, amelynek ez a megoldas elénydsebb lesz, mint a
mitét. Azzal, hogy a riociguat hazankban is elérhetd,
és az endothelinreceptor-antagonistakkal készilt vizs-
galatok biztaté eredményeket hoztak, a terapias reper-
toar tovabb bovilt.
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