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A krónikus tromboembóliás pulmonalis hipertónia az akut tüdőembólia ritka szövődménye. A tüdő artériáiban lévő 
thrombus szervül, ezáltal a mechanikus obstrukció fennmarad, ráadásul kisérbetegség és pulmonalis vazokonstrikció 
jön létre. Mindezek következtében a pulmonalis vaszkuláris rezisztencia, majd nyomás megemelkedik. A betegség 
jelentősen rontja az életminőséget, és jelentős morbiditás és mortalitás forrása. Azonban, egyedül a pulmonalis hiper-
tónia okai közül, tüdőtranszplantáció nélkül is gyógyítható lehet. Cikkünk összefoglalja a betegség diagnosztikáját és a 
kezelés invazív és noninvazív lehetőségeit.

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.
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Bevezetés

A krónikus tromboembóliás pulmonalis hipertónia 
(Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension, 
CTEPH) a pulmonalis embólia egy ritka szövődménye. 
A pulmonalis embólia lezajlása után, megfelelő antiko-
agulálás mellett, 3-6 hónappal az esemény után rend-
szerint feloldódik a vérrög. Ritkán, az irodalmi adatok 
alapján az esetek 0,1-9,1%-ában, a thrombus szervül  
(1, 2), ezért változatos kórélettani folyamatokon keresz-
tül megnő a pulmonalis vaszkuláris rezisztencia, majd 
a kisvérköri nyomás is. A betegség gyakorisága 0,9-
3,2 eset/év/1 millió lakos (3), tehát hazánkban keve-
sebb mint 50 esetre kell számítani évente. Az állapot a 

ritkasága miatt nem igazán van a köztudatban, ráadá-
sul aspecifikus tünetei miatt eleve nehezen diagnoszti-
zálható. Ennek következtében, mind a diagnózis, mind 
a kezelés gyakran késik. Irodalmi adatok alapján több 
mint egy év (medián 14,1 hónap) telik el (3) a tünetek 
jelentkezésétől a diagnózisig. A medián életkor 63 év, 
és nincs a nemek között eltérés  (3).

Patomechanizmus

Többféle mechanizmust feltételeznek a CTEPH kiala-
kulásában; úgymint a tüdő ereiben kialakult mechani-
kus obstrukció, vazokonstrikció és kisérbetegség.
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A mechanikus obstrukciót a thrombus szervülése okoz-
za. Ennek hátterében részben ineffektív fibrinolízis áll-
hat. Az abnormális Aα Thr312Ala fibrinogén például 
gyakrabban fordul elő ilyen betegeknél (4). Ebből a mo-
lekulából olyan fibrin képződik, amelyben nagyszámú 
keresztkötés alakul ki az alfa-láncok között; így ellen-
állóbb a fibrinolízissel szemben. Egyéb thrombophiliá-
kat, pl. lupus antikoaguláns, antifoszfolipid és antikar-
dilopin antitestek jelenlétét is a hajlamosító tényezők 
között tartjuk számon (3). Ugyancsak elősegíti a throm-
bus szervülését a krónikus infekció és gyulladás. Az 
infekciós eredetre utal, hogy CTEPH betegekből eltá-
volított thrombusokból sok fehérvérsejtet és Staphy-
lococcus-DNS-t mutattak ki (5), illetve a betegek vé-
rükben emelkedett CRP-, interleukin-6-szintet találtak 
(6). A krónikus infekció rágcsáló modellekben csökkent 
makrofágaktivitáshoz vezetett, ami szintén hátráltatja a 
thrombus lebomlását  (7, 8).
Mindezek mellett fontos szerepet játszik a mikrovaszku-
láris remodelling és a vazokonstrikció is (9). Az embólia 
által közvetlenül nem érintett erekben kompenzatori-
kusan megnő az áramlás. A hiperdinamikus keringés 
miatt ezeken a területeken az érfalra megnövekedett 
nyíróerő hat, amely az endothel sérülését okozza. Ez 
a későbbiekben endothelproliferációhoz és patológiás 
vazokonstrikcióhoz vezet. Ebben a folyamatban főképp 
a 0,1-0,5 mm-es erek érintettek. A folyamattal kapcso-
latba hozzák az interferon gamma indukálta protein 10 
és az endothelin emelkedett szintjét  is (10). 
A betegség egyik legfontosabb következménye, hogy 
a kisvérkör emelkedett nyomása miatt megnő a jobb 
kamrai afterload. Emiatt először úgynevezett adaptív 
hipertrófia alakul ki: megnő a falvastagság, ezáltal (a 
Laplace-törvénynek megfelelően) csökken a falfeszü-
lés. Amennyiben a folyamat progrediál, úgynevezett 
maladaptív hipertrófia jelentkezik: a jobbkamra kitá-
gul, miokardiális fibrózis alakul ki, kontraktilitása pe-
dig csökken. Ez jobb kamrai elégtelenséghez vezet. 
Később aztán csökken a szisztémás perfúzió, amitől 
viszont a jobb kamra vérellátása is romlik, ami tovább 
rontja a pumpafunkciót, míg végül súlyos szívelégtelen-
ség alakul ki, amelynek a prognózisa rossz (11).

Hajlamosító tényezők
A thrombus tulajdonságaihoz köthető  
rizikófaktorok
Gyakoribb a CTEPH visszatérő tüdőembólia, nagy kez-
deti thrombustömeg, nem provokált tüdőembólia, és fi-
atal életkor esetén, illetve ha magas a pulmonalis nyo-
más az akut szakban (12, 3).

Thrombophilia és gyulladásos típusú rizikó 
faktorok 
Rizikót jelentenek az emelkedett VIII-as faktor, Von Wil-
lebrand-faktor, és plazminogén aktivátor inhibitor pro-
teinszintek; az abnormális fibrinogén szerkezet, illetve 

különféle autoantitestek, mint antifoszfolipid- és anti-
kardilopin-antitestek vagy lupus antikoaguláns jelenlé-
te, továbbá a 0-tól eltérő vércsoport, és az emelkedett 
lipoprotein A szint is (12, 3).

Szisztémás betegség típusú rizikófaktorok
Hajlamosít, ha a beteg lépeltávolításxon esett át, pajzs-
mirigy-alulműködése van, vagy bármely krónikus gyul-
ladással járó betegségben szenved, daganatos beteg, 
vagy pedig beültetett eszköze van: pl. hidrokefalusz ke-
zelésére szolgáló ventrikulo-atriális sönt, centrális vé-
nás kanül vagy pacemaker, különösképpen, ha ez az 
eszköz fertőzött (12, 3).

Diagnosztikus kritériumok
Szükséges bizonyítani a pulmonalis hipertónia fennál-
lását és annak prekapilláris eredetét. Ezt akkor mond-
hatjuk ki, ha a jobb szívfél katéterezése során a pulmo-
nalis artériás középnyomás (mean PAP) ≥25 Hgmm, és 
a pulmonalis kapilláris éknyomás (PCWP) ≤15 Hgmm 
(13).
Emellett szükséges bizonyítani a tromboembóliás be-
tegség meglétét: ventilációs-perfúziós tüdőszcintigráfi-
ával kimutathatjuk a perfúziós kiesés meglétét, illetve a 
CTEPH-re specifikus radiológiai eltérések kimutatható-
ak valamely anatómiai képalkotó segítségével (13).

Klasszifikáció 
Kaliforniai Egyetem San Diegó-i  
Munkacsoport (1., 2. táblázat) 

A kivizsgálás menete

A pulmonalis embólia után tünetmentesen gyógyult 
egyének rutinszerű szűrése nem javasolt (17). Azonban 
ha a gyógyulási időszak után terhelési dyspnoe jelent-

1. TÁBLÁZAT. Krónikus tromboembólia (CTE) sebészeti meg-
jelenésén alapuló klasszifikációja (15) 

Szint A szervült thrombus helye
0 szint Nincs thrombus
I szint Fő pulmonalis artériát is érintő betegség
II szint Lobáris artériáktól kezdődő betegség
III szint Szegmentális ágaktól kezdődő betegség
IV szint Csak szubszegmentális ágakat érintő betegség

2. TÁBLÁZAT. Az eltérések radiológiai megjelenésük szerinti 
klasszifikációja (16)

Típus Morfológia
A típus Gyűrűszerű szűkület
B típus Hálószerű szűkület
C típus Szubtotális elzáródás
D típus Totális elzáródás
E típus Kanyargós elváltozás
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kezik, a kivizsgálást feltétlenül szükségesnek tartjuk. 
Irodalmi adatok alapján általában több mint egy év (me-
dián 14,1 hónap) (3) telik el a tünetek jelentkezésétől a 
diagnózisig. Fontos figyelembe venni, hogy a CTEPH-
hel diagnosztizált betegeknek csak 74,8%-ánál volt 
ismert (6) tüdőembólia az anamnézisben; tehát az 
anamnesztikus PE hiánya nem zárja ki a CTEPH le-
hetőségét. A CTEPH diagnózisának felállítása előtt fel-
tétlenül szükséges 3 hónapnyi terápiás antikoagulálás, 
így a szubakut pulmonalis embóliát ki tudjuk zárni (13). 
A javasolt kivizsgálási algoritmus (1. ábra) (17): habár a 
tünetek kezdetben jellegtelenek, mégis pont a részletes 
anamnézis és alapos fizikális vizsgálat adhat segítsé-
get, ha gondolunk a betegségre.
A CTEPH-betegek általában terhelésre jelentkező lég-
szomjjal, terhelési intoleranciával, fáradékonysággal, 
anginával fordulnak orvoshoz, illetve késői stádiumban 
előfordul még nagyvérköri ödémaképződés és eszmé-
letvesztés is a tünetek között (18, 19).
Fizikális vizsgálattal a pulmonalis hipertónia fizikális je-
leit és a jobbszívfél-elégtelenség tüneteit figyeljük (18, 
19). 
Minden esetben szükséges a mellkasröntgen, amelyen 
egyrészt gyanítható lehet a pulmonalis vaszkuláris be-
tegség – úgymint érmentes tüdőterületek, aszimmetri-
kusan tágult artériapulmonalisok –, illetve a pulmonalis 
hipertónia röntgenjelei, a truncus pulmonalis tágulata, 

jobb pitvar vagy kamra megnagyobbodása. Azonban 
ezek az eltérések messze nem elég specifikusak a di-
agnózishoz (19).
Légzésfunkciós vizsgálat elvégzése szükséges. Egy-
részt hasznos differenciáldiagnosztikai célból, a dys
pnoés panaszokat magyarázó egyéb állapot kizárásá-
ra. Másrészt típusos a betegségre a normál áramlások 
és volumenek mellett jelenlévő, csökkent CO-diffúziós 
kapacitás (DLCO). Esetleg jelen lehet enyhe restrik-
tív mintázat is a tüdőparenchima hegesedése miatt. A 
pulmonalis hipertóniákra általánosan jellemző a hiper-
ventiláció és az ineffektív ventiláció együttese alacsony 
PCO2-szinttel, ez CTEPH-ben még kifejezettebb lehet 
(19, 20).
EKG-n a jobbszívfél-terhelés jelei – P pulmonale, jobb-
szár-blokk, negatív T hullámok a mellkasi elvezetések-
ben, jobbra deviáló R tengely (1) – láthatóak. A negatív 
EKG azonban nem zárja ki a pulmonalis hipertónia je-
lenlétét (19).
Az echokardiográfia szerepe alapvető, általában ez a 
vizsgálat veti fel a betegség gyanúját. A módszerrel 
becsülhető a jobb kamrai szisztolés nyomás, emellett 
látszhatnak a pulmonalis hipertónia indirekt jelei, mint 
jobb kamrai és pitvari tágulat, csökkent jobb kamrai 
kontraktilitás, abnormális flow minta a jobb kamrai ki-
folyótraktusban, illetve elemezhető az intraventricula-
ris septum mozgása is. Emellett a szív egyéb hasonló 

CTEPH-re utaló anamnézis és tünetek

Terheléses vizsgálat

Echokardiográfia

Ventilációs-perfúziós tüdőszcintigráfia

Továbbküldés PH/CTEPH-centrumba

Jobbszívfél-katéterezés, CT,  
szelektív pulmonalis angiográfia

Egyéb okokat kell keresni a tünetek 
hátterében

A pulmonalis
hipertenzió valószínűsége 

közepes/magas

Legalább 1 szegmentális, 
vagy 2 szubszegmentális 

perfúzió defektus

A pulmonalis hipertenzió valószínűsége alacsony, 
de továbbra is fennáll a gyanú CTEPH-re

Van bizonyíték a CTEPH  
fennállására

Nincs bizonyíték  
a CTEPH fennállására

Nincs bizonyíték a 
CTEPH fennállására

1. ábra. A CTEPH diagnosztikus algoritmusa (17)
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tünetekkel járó betegségei is kizárhatók, pl. billentyű-
elváltozások vagy a bal szívfél betegségei. Korai stá-
diumban ezek az eltérések hiányozhatnak. A nyugalmi 
echokardiográfia a pulmonalis hipertóniák 10-31%-
ában negatív és csak terhelés során látszanak a pato-
lógiás elváltozások (18).
Cardiopulmonalis terheléses vizsgálat segíthet felderí-
teni azon eseteket, amikor a hemodinamikai paraméte-
rek nyugalomban még normálisak, azonban a beteg-
ség fennáll (18, 21).
A ventilációs-perfúziós szcintigráfia (V/Q scan): pozitív 
esetben normális ventiláció mellett ék alakú perfúziós 
defektus látható. A negatív lelet csaknem 100% eséllyel 
kizárja a betegséget, míg a pozitív lelet további kivizs-
gálást igényel (18, 19, 23).
Anatómiai képalkotó módszer a CTEPH-re típusos el-
változások leírásában mindenképpen javasolt. A gold 
standard a direkt pulmonalis angiográfia, ehhez ha-
sonlítunk minden egyéb módszert. Alkalmas a króni-
kus tromboembólia kimutatására, a szubszegmentális 
ágakban is, az elváltozások helyének feltérképezésére, 
megfelelő módszer az operabilitás eldöntésére, és se-
gít a műtét tervezésében. Emellett bizonyos egyéb be-
tegségek kizárására is hasznos, pl. pulmonalis vénák 
szűkületét vagy malformációját is kimutathatja.
Pulmonalis CT angiográfia megfelelően detektálja a re-
kanalizált vagy szervült thrombust, a bronchialis rend-
szer felől kialakult kollaterálisokat és mozaikszerű per-
fúziós mintázatot. Előnye, hogy a módszer alkalmas 
arra, hogy kizárja a hasonló tünetekkel járó parenchy-
más tüdőbetegségeket, illetve a mediastimum betegsé-

geit. Segíthet differenciálni a tüdőerek betegségeit is, 
pl. a tüdőerek szarkómája, pulmonalis venookluzív be-
tegség elkülöníthető vele a CTEPH-től. Hátránya, hogy 
nem annyira szenzitív a szegmentális és szubszeg-
mentális ágak vizsgálatában (3, 12, 19).
Az MR angiográfia előnye, hogy a CT-vel ellentétben 
nem jár ionizáló sugárzással, viszont ugyanazon elvál-
tozások differenciáldiagnózisára alkalmas. Hátránya, 
hogy időigényes, nehezebb a megszervezése, és lele-
tezése nagyobb gyakorlatot igényel (3, 12, 19).
Az MECT (Multi energy CT) technikák több forrásból 
származó és/vagy különböző energiájú röntgensuga-
rak felhasználásával készít képet. A technika előnye, 
hogy azt is nagyon hatékonyan megmondja, milyen ele-
mek vannak jelen. Így aztán tud olyan képet előállítani, 
ami vagy csak az illető anyag-előfordulását mutatja (pl. 

2. ÁBRA. Pulmonalis artiriográfiával láthatóak a krónikus tromboembóliás obstrukció jelei

3. ÁBRA. CTEPH-beteg perfúziós PET CT képe (a sötét 
területek a perfúziós defektust ábrázolják)



B27

Cardiologia Hungarica Németh–Varga: A krónikus tüdőembólia talaján kialakult pulmonalis hipertónia aktualitásai

hol van a jód, tehát hova jutott el a kontrasztanyag), 
vagy el tud távolítani egy elemet a képről (pl. a kalci-
umot). Ezáltal sokkal pontosabban képes megmutatni, 
milyen szövetek vannak jelen. CTEPH-ben ezáltal pon-
tosabb, de nem jár sokkal nagyobb sugárterheléssel, 
mint a hagyományos CT angiográfia (3).

3D V/Q SPECT
Jobb szenzitivitása és specificitása van, mint a hagyo-
mányos ventilációs-perfúziós szcintigráfiának, mivel a 
különböző síkokban történő képalkotás kikerüli azt a hi-
bát, amikor a kétdimenziós képeken a normális részek 
elfedik a defektust (23). 

Kezelési lehetőségek

Minden beteget élethosszig kell antikoagulálni. Ez egy-
részt megakadályozza az in situ thrombus képződését, 
másrészt a rekurráló pulmonalis embóliát (13, 18, 24). 
A K-vitamin-antagonisták alkalmazása javasolt, bár a 
korai eredmények biztatónak tűnnek az új típusú  anti-
koagulánsokkal  (25).

Operábilis betegség (Pulmonális Endarte-
rektómia)
A kórkép jelenleg egyetlen ismert potenciálisan ku-
ratív kezelési módja a műtét. A pulmonalis tromben-

darterektómia (PE) alkalmas arra, hogy eltávolítsa a 
szervült thrombustömeget, ezáltal visszaállítsa a tüdő 
normális vérellátását, továbbá csökkentse vagy meg-
szüntesse a ventilációs perfúziós „mismatch”-et (4. 
ábra) (17).

Indikáció
Minden operábilis és vállalható rizikójú esetet meg kell 
operálni (17). Hagyományosan a műtét akkor volt in-
dikált, ha a pulmonalis artéria középnyomása (mPAP) 
nagyobb, mint 30 Hgmm, és a pulmonalis vaszkuláris 
rezisztencia (PVR) nagyobb, mint 300 dyn/s/cm5, va-
lamint a beteg funkcionális stádiuma NYHA III-IV volt. 
Napjainkban, a nagyobb gyakorlatnak és jobb műtéti 
eredményeknek köszönhetően, az indikáció köre kibő-
vült: bizonyos centrumokban akkor is elvégzik a mű-
tétet, ha a beteg funkcionálisan jobb állapotban van, 
vagy ha csak terhelésre alakul ki magas pulmonalis 
nyomás (3). A lézió lokalizációját tekintve minél disztá-
lisabb a betegség, technikailag annál nehezebb a mű-
téti megoldás. Hagyományosan a szegmentális ágak 
elzáródásáig alkalmas a páciens a műtéti megoldásra. 
Tapasztalt, nagy esetszámmal rendelkező centrumok-
ban a szubszegmentális ágakban elhelyezkedő trom-
botikus anyag eltávolítására is képesek. Centrumtól 
függően a betegek 60-80%-át ítélik operábilisnak. 
Számos tényező ugyan nem kontraindikációja a be-
avatkozásnak, de meglétük előre jelezheti a rosszabb 
kimenetelt, vagy a műtét magasabb rizikóját. Ilyen, ha 
előrehaladott a betegség: nagyon magas a preopera-
tív PVR (>1200 dyn/s/cm5), vagy ha a műtét után nem 
csökken legalább a felével, ha súlyos kisérbetegség 
van jelen, vagy ha súlyos jobbszívfél-elégtelenség 
alakult ki (3, 12, 19).

4. ÁBRA. A CTEPH javasolt terápiás algoritmusa (17)

5. ÁBRA. PTE során eltávolított, szervült thrombus

A pulmonalis hipertenzió fennmarad, vagy visszatér

Terápiás döntés CTEPH-re szakosodott  
multidiszciplináris team által

Antikogulálás élethosszig

CTEPH diagnózisa

Pulmonalis tromboen-
darterektómia (elsőként 

választandó)

Operábilis

Gyógyszeres kezelés 
±

Ballonos pulmonális  
angioplasztika

Inoperábilis

3. TÁBLÁZAT. Hemodinamikai javulás a PTE után (egy eset 
példáján)

Hemodinami-
kai mérések

PAP  
(szisztolés/di-

asztolés/ 
közép) (Hgmm)

PVR 
(WU)

Cardiac 
index  

(l/min/m2)

Preoperatív 89/34/51 16,9 1,3
Posztoperatív 44/18/27 2,64 3,2
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A műtét technikája  

A műtétet a Kaliforniai Egyetemen fejlesztették ki. 
Median sternotomiát használnak a pulmonalis erek 
megközelítésére. Ez leginkább azért előnyös, mert 
ezáltal elkerülhető a pleura leválasztása, amelyben 
CTEPH-betegeknél vérzékeny kollaterálisok lehetnek. 
A műtétet extracorporalis keringés mellett végzik mély 
hipotermiában (Deep Hypothermic Circulatory Arrest, 
DHCA; a beteg testét 18-20 °C-ra hűtik (ez 30-75 per-
cig tart a beteg testméretétől függően). A szívet és a fe-
jet egy speciális eszközzel még ennél is jobban lehűtik, 
ezután megállítják a keringést. A keringésmegállást 20 
percig tartják fenn, ezalatt a sebésznek el kell végeznie 
egyik oldalon az endarterektómiát. Az ér belsejének le-
választása az intima-media határán történik. Proximá-
lisan kezdik el, és úgy haladnak disztál felé, egyenként 
a lobaris, szegmentális és szubszegmentális ágakra. 
A műtét egyik technikai kihívása a helyes disszekciós 
mélység megválasztása. (Ha túl felszínes, nem sikerül 
megfelelő mennyiségű trombotikus anyagot eltávolíta-
ni, és nem éri el célját a műtét. Ha túl mély, perforálódik 
az ér, és a beteg elvérezhet.) Amikor az egyik oldalon 
végeztek, újraindítják a keringést, és bezárják az eret, 
majd a hűtést és a keringésmegállítást megismétlik, és 
a másik oldalt is megoperálják. Ezt követően 75-120 
perc alatt visszamelegítik a beteget. Ha szükség van 
más szívsebészeti beavatkozásra, azt ebben a fázis-
ban végzik el. Ezután a beteg keringését újraindítják és 
bezárják a mellkast. A hemodinamikai javulás általában 
azonnal észlelhető. A posztoperatív szak hasonló, mint 
más szívsebészeti beavatkozásoknál. Eltérés, hogy 
enyhe hipotenzió megengedhető, illetve a lélegeztetés-
nél alacsony nyomásokra (Peak inspiratory pressure 
>30 vízcm) és magas perctérfogatra van szükség (12, 
26).
Komplikációk is nagyrészt a szívműtéteknél szokáso-
sak: stroke, vérzés, fertőzés, atelektázia, aritmia, pe-
rikardiális és pleurális folyadékgyülem, delírium. Emel-
lett erre a műtétre jellemző szövődmény az esetek kb. 
10%-ában előforduló reperfúziós tüdőödéma. Ez az 
állapot 72 órán belül jelentkező, súlyos hipoxiával jár, 
a mellkasröntgenen pedig fokális infiltrációk látszanak. 
Kialakulásában a reperfúzió okozta károsodások és az 
ennek következtében kialakult, fokozott érpermeabilitás 
áll. Eredmények: a 30 napos mortalitás 5% alatti a leg-
tapasztaltabb, nagy esetszámmal dolgozó centrumok-
ban (12, 26, 27).

Inoperábilis betegség
Pulmonalis ballon-angioplasztika  
(Balloon Pulmonary Angioplasty, BPA)
Indikáció
A katéteres beavatkozás szóba jön, ha a betegség 
technikailag inoperábilis, ha a műtét kockázat-haszon 
aránya nem vállalható, vagy ha a PE nem hozta meg 

a várt eredményt. Ezenkívül egyes esetekben áthidaló 
terápiaként a műtét előtt nagyon gyenge állapotú bete-
geknél (12, 28).

A beavatkozás kivitelezése
A pulmonalis érrendszerben az áramlást limitáló eltéré-
seket ballonnal tágítják, így az ellátott tüdőterület vérel-
látása javul. Fontos eltérés a hasonló perkután vaszku-
láris beavatkozáshoz képest, hogy itt általában egyetlen 
érterület kezelésétől nem, csak több terület kezelésétől 
együttesen várható eredmény. Egy alkalommal azo-
nos tüdőben lévő 1-2 lebenyt kezelnek, és általában 
4-6 ülés szükséges, amelyek között centrumtól függő-
en 3-7 nap szünetet tartanak. Az aktuális célterületet 
a V/Q szcintigráfián látható legnagyobb kiesés alapján 
határozzák meg. Az egy ülésben elvégezhető tágítások 
számát korlátozza a sugárterhelés (max. 2 gray) és a 
kontrasztanyag mennyisége (400 ml) (12, 28).

Komplikációk
A leggyakoribb a reperfúziós tüdőödéma, amely 53-60%-
ban előfordulhat. Gyakoribb, ha súlyos pulmonalis hi-
pertenzió van jelen, ha első beavatkozásról van szó, ha 
nagy átmérőjű ágat nyitottak meg, illetve ha magas a 
BNP-szint, vagy fejletlen a bronchialis ágrendszer.
A másik nem ritka súlyos szövődmény a 0-7%-ban elő-
forduló érsérülés/perforáció. 
A kisebb ballonok használata, a többlépcsős beavatko-
zások bevezetése, az intravaszkuláris képalkotó techni-
kák és nyomásmérés használata és a nagyobb tapasz-
talat mind csökkentette a szövődmények számát (12, 
28).

Eredmények
A beavatkozás körüli mortalitás 0-10% között alakul az 
irodalmi adatok alapján. Az 1 éves túlélés 96,8%, a 3 
éves pedig 94,5%. A BPA bizonyítottan javítja a pulmo-
nalis perfúziót, a terhelhetőséget, a WHO-osztályt, a 6 
perces séta teszt eredményét, és csökkenti a pulmona-
lis nyomást, a pulmonalis vaszkuláris rezisztenciát és a 
jobbkamra-terhelést (12, 28).

Gyógyszeres kezelés
A pulmonalis trombendarterektómia és ballon-angio
plasztika képes a CTEPH mechanikus, fixált kompo-
nensének kezelésére. A tüdő kisereit sokféle gyógyszer 
célozza meg. Bár ezeket, a pulmonalis hipertóniára sza-
badalmaztatott szereket off-label (kivéve riociguat) sok 
helyen alkalmazzák CTEPH-ben, sajnos kevés tudomá-
nyos bizonyíték áll rendelkezésre a hatásosságukról. A 
következő hatástani csoportok jönnek szóba (29):

Nirogén-oxid- (NO-) rendszeren ható szerek
A NO erős endogén vazodilatátor molekula, amelyet 
szintén az endothel termel. A NO aktiválja a szolubilis 
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guanil-ciklázt, amely ciklikus GMP-t képez, ami végül 
az intracelluláris kalciumszint csökkenéséhez, ezáltal 
relaxációhoz vezet a simaizmokban. Emellett throm-
bocytaagregációt és simaizom-proliferációt gátló hatá-
sa is van (30).
A riociguat egy szolubilis guanil-cikláz stimulálószer, 
amely indirekt módon növeli az enzim érzékenységét a 
nitrogén-oxidra, ezáltal serkenti a cGMP képződését. A 
CHEST-1-vizsgálat alapján hemodinamikai és funkcio-
nális javulást ért el inoperábilis CTEPH-es betegekben 
(24), amely a CHEST-2-vizsgálat alapján 2 év után is 
fennmaradt. Jelenleg a riociguat az egyetlen, ebben az 
indikációban jóváhagyott gyógyszer (31).
A foszfodiészteráz-5-gátlók (PDE-5-gátlók), például 
a szildenafil, a cGMP lebomlását akadályozzák meg. 
CTEPH-betegek körében nagyon kevés adat áll rendel-
kezésre a hatásosságáról (32).

Endothelinreceptor-antagonisták (ERA)
Az endothelin-1 egy erős vazokonstriktor, amelyet az 
endothelium termel, és az erek simaizmának proliferá-
ciójához vezet, amelynek fontos szerepe van a kisérbe-
tegség kialakulásában. Az endothelinreceptor-blokko-
lók éppen ezt a hatást akadályozzák meg. CTEPH-ben 
a cikk írásáig a macitentan és a bosentan hatóanya-
gokat is vizsgálták. A szerek hemodinamikai javulást 
hoztak a MERIT- (33) és a BENEFiT- (34) vizsgálatok 
szerint, de tartósan nem javították a terhelhetőséget. A 
bosentant eredményesen használták áthidaló terápiá-
nak a műtét előtt (35).

Prosztaciklinek
A prosztaciklineket az endothelsejtek termelik. Potens 
vazodilatátor molekulák, amelyek gátolják a throm-
bocytaaggregációt, és a simaizom-proliferációt is. Az 
intravénás prosztaciklin hatékonynak tűnt a közvetlen 
posztoperatív szakban.
A szubkután treprostinil a CTREPH-vizsgálat alapján 
javítja a hemodinamikai paramétereket, és a terhelhe-
tőséget is (36).
Fontos megjegyezni azonban, hogy a pulmonalis hiper-
tónia gyógyszeres kezelése csak a tüneteket, nem pe-
dig a túlélést javítja, tehát nem késleltetheti a műtétet 
operábilis betegek esetén (29).
Emellett természetesen a szupportív terápia mint an-
tikoaguláns-kezelés, diuretikumok, oxigénterápia is 
szükségesek a szívelégtelenség és a hipoxia tüneti ke-
zelésére (29).

Kardiális rehabilitáció
A gondos rehabilitáció műtét vagy katéteres tágítás 
után javítja a csúcs-oxigénfelvételt, az elért maximális 
terhelési szintet és a szubjektív életminőséget (37).

Prognózis
Habár a CTEPH a pulmonalis hipertónia egyetlen gyó-
gyítható formája, adekvát kezelés nélkül a kilátások 

igen borúsak. Az 5 éves túlélés kezelés nélkül mind-
össze 30% az olyan betegeknél, akiknél a pulmonalis 
artériás középnyomás (mPAP) >40 Hgmm, és alig 10%, 
ha az mPAP >50 Hgmm (29). Ezzel szemben pulmona-
lis trombendarterektómiát követően az 5 éves túlélés 
90% körüli (26, 29). Míg az inoperábilis csoportban 
megfelelő kezelés mellett 70% körül van (26, 29).

Összefoglalás
Az elmúlt évtizedben jelentős előrelépés történt a 
CTEPH diagnosztikája és kezelése tekintetében. Új 
noninvazív módszerek lassan utolérik a direkt angi-
ográfia hatékonyságát a betegség súlyosságának 
vizsgálatában és a kezelés tervezésében. Kezelés 
szempontjából továbbra is a pulmonalis trombendarte-
rektómia az egyetlen bizonyítottan kuratív módszer. A 
sebészeti technika fejlődése egyrészt jelentősen javí-
totta a rövid és hosszú távú túlélést, másrészt lehetővé 
teszi egyre disztálisabb betegség gyógyítását, ezáltal 
kitágította az indikáció körét. A növekvő tapasztalat 
biztonságosabbá és hatékonyabbá tette a pulmonalis 
ballon-angioplasztikát is. Indikációja egyelőre csak az 
inoperábilis betegségben van, de felmerül, hogy a to-
vábbiakban lesz olyan, egyébként operábilis betegcso-
port, amelynek ez a megoldás előnyösebb lesz, mint a 
műtét. Azzal, hogy a riociguat hazánkban is elérhető, 
és az endothelinreceptor-antagonistákkal készült vizs-
gálatok biztató eredményeket hoztak, a terápiás reper-
toár tovább bővült. 
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