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Krénikus tromboembélias pulmonalis
hipertonias betegek hosszii tavi kévetésének
eredményei
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Levelezési cim: 1096 Bp., Haller u. 29. e-mail: balint.hajnalka@kardio.hu

Hattér: A krénikus tromboembdlias pulmonalis hiperténia (CTEPH) pulmonalis artérias tromboézishoz tarsuld vaszkularis betegség.
Az elsédlegesen valasztandé kezelés a pulmonalis thrombendarterectomia (PEA), de ha ez kontraindikalt vagy opus utan rezidualis
pulmonalis hipertonia (rPH) marad fenn, gyogyszeres kezelést alkalmazunk, illetve lehetéség szerint ballonos pulmonalis artérias
angioplasztikat (BPA) végziink.

Cél: Az altalunk kezelt CTEPH-betegek hosszu tavu kimenetelét megvizsgalni.

Modszer: Intézetlinkben 2003 és 2018 kdzott diagnosztizalt és kezelt betegek adatait vizsgaltuk retrospektiven. Elemeztiik a diagné-
ziskor dokumentalt klinikai és jobbszivfél-katéterezéshez kéthet6 adatokat, a kezeléseket és a kimenetelt. Osszehasonlitottuk a kime-
netelt és a mortalitast annak fliggvényében, hogy a betegnek volt vagy nem mitéte (PEA vs. nem-PEA-csoport). A hosszu tavu ko-
vetés eredményeit a kdvetkezd paraméterek alapjan vizsgaltuk: NYHA-stadium, 6 perces jarastavolsag (6MWD) és NT-proBNP-szint.
Eredmények: A 29 CTEPH-betegbdl (atlagéletkor 62+19 év, 52% feérfi) 16 (55%) volt PEA-ra alkalmas, kozllik 13 beteget kdvet-
tiink hosszu tavon (n=3 periop exit). A PEA-betegek 54%-a (n=7) meggyogyult, a tdbbi 6 beteg posztoperativ idészakban specifikus
PAH-kezelésben (n=1, BPA-val kombinalva) részesiilt rPH miatt. A nem-PEA-csoport mind a 13 betege specifikus PAH gyégyszeres
kezelést kapott (n=1, BPA-val kombinalva). A két csoport tagjainak kiindulasi hemodinamikai paraméterei nem kulonboztek. Hosszu
tavon szignifikans javulas volt a PEA-csoportban a NYHA-stadium és az NT-proBNP (p <0,001, és p=0,046), a nem-PEA-csoport-
ban pedig a NYHA és a 6MWD (p=0,012 és 0,006) tekintetében. Az 1, 3, 5 éves tulélés (Kaplan—Meier-analizis) a PEA-csoportban
100-100-100% vs. a nem-PEA-csoportban 100-85-78% volt (p=0,013).

Kovetkeztetések: Az intézetlinkben diagnosztizalt betegek 55%-a alkalmasnak bizonyult PEA-ra. Sikeres PEA esetén 54%-uk
meggyogyult, a tébbi specifikus PAH-kezelésre szorult rPH miatt és a hosszu tavu kimenetelik kedvezé volt. A nem mithet6, csak
gyogyszeresen kezelt CTEPH-betegek funkcionalis allapota is szignifikansan javult, de eredményeink alapjan rosszabb a tulélésuk.

Kulcsszavak: kronikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia, pulmonalis thrombendarterectomia, tulélés

Patients with chronic thromboembolic pulmonary hypertension: a long term follow-up study

Background: Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is a thrombotic pulmonary disease associated with pul-
monary vasculopathy. Pulmonary endarterectomy (surgery, PEA) is the first choice of treatment in CTEPH. Specific PAH medication
is required when there is a contraindication for surgery or residual pulmonary hypertension (rPH) occurs. In the presence of PAH
balloon pulmonary angioplasty (BPA) may also be recommended.

Objective: We investigated the long term outcome of our CTEPH patients.

Methods: CTEPH patients from our institution were retrospectively analyzed (data between 2003 and 2018). Baseline (clinical and
right heart catheterization values), treatment and outcome data were documented. We compared outcome and mortality data in pa-
tients with and without surgery (PEA vs. non-PEA group). The clinical outcome was compared based on the following data analysis:
NYHA class, 6 minutes walking distance (6MWD) and NT-proBNP.

Results: Of 29 CTEPH patients (mean age: 62+19 years, 52% male) 16 (55%) were proved to be eligible for PEA, but only 13 of
them had a long term follow-up post-surgery (n=3 perioperative death). 54% of the PEA patients fully recovered (n=7) and 46% (n=6)
required specific PAH treatment in the postoperative period (n=1, in combination with BPA) due to rPH. In all patients from the non-
PEA group (n=13) specific PAH treatment (n=2 in combination with BPA) was initiated. Patients from PEA and non-PEA group did
not differ hemodynamically. In PEA group NYHA class and NT-proBNP (p<0,001, and p=0,046), and in non-PEA group NYHA class
and 6MWD (p=0,012, and 0,006) showed significant improvement at the late follow-up. We found significant difference in survival at
1, 3 and 5 year follow-up, for PEA group 100-100-100% and non-PEA group 100-85-78% (p=0,013), respectively.

Conclusions: 55% of CTEPH patients were suitable for PEA. 54% of patients who survived the surgery fully recovered, and the
remaining required PAH specific therapy for rPH and had a good long term outcome. Non-PEA patients improved functionally on the
long term, but had worse survival rate.

Keywords: chronic thromboembolic pulmonary hypertension, pulmonary thrombendarterectomy, survival
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Bevezetés

A krénikus tromboembdlias pulmonalis hipertdnia
(chronic thromboembolic pulmonary hypertension,
CTEPH) egy, a pulmonalis artérias trombdzishoz tar-
suld vaszkularis betegség (1), amelyben az obliterativ
nagyérbetegség és a periférias vasculopathia (kisér-
betegség) valtozé mértékl eléfordulasat latjuk (2). A
CTEPH meghatarozé prognosztikai tényezdje a kisér-
betegség jelenléte, amely esetén patomechanizmusa-
ban és korlefolyasaban inkabb az idiopatias PAH-ra
hasonlit (PH-klasszifikacio 4-es vs. 1-es csoportja) (3).
A vénas eredetl tromboembdlus a pulmonalis artérias
érrendszerben (pulmonalis embdlia) altalaban 1 hénap
alatt feloldodik, de amennyiben ez a folyamat inkomp-
lett (befolyasolé tényezdk: infekcio, inflammacio, im-
munitas, genetika), az elasztikus artériaban fibrotikus
stenosisok, okkluzidk alakulnak ki. Hipo-, illetve hiper-
perfundalt tertiletek jonnek Iétre, amire az artériak nyo-
masemelkedéssel, érfali feszllés okozta vazomedia-
tor-aktivalassal valaszolnak. A disztalis érrendszerben
(artériak, arteriolak) endothel-diszfunkcid, vaszkularis
remodelling, és extrém esetben plexiform 1ézidk kép-
z8dnek (PAH-ra utalo eltérés) (2).

Az irodalmi adatok alapjan a CTEPH incidenciaja pul-
monalis embdlian (PE) atesett panaszos betegnél
igen valtozo (0,4-8,8%) (4). Viszont a diagnosztizalt
CTEPH-as betegeknél mar jelentés a PE (74,8%), illet-
ve a mélyvénas trombozis (MVT) (56,1%) el6fordulasa
(5). A CTEPH gyakorisaganak elemzésében fontos an-
nak felismerése, hogy nem ritkan az akut PE esemény
hatterében mar ott van a kronikus tromboembdlias be-
tegség (4).

A CTEPH felismerését megneheziti, hogy a kezdeti
tinetei atipusosak (effort dyspnoe, besz(ikilt terhel-
hetéség, mellkasi panasz). A betegség progresszidja
esetén jelennek meg a jobbszivfél-elégtelenség tiine-
tei (pl. labszarédéma) is. Noket és férfiakat egyarant
érinthet. Az MVT rizikéfaktorai (antitrombin, protein-S
és -C hiany, Faktor V Leiden-mutacié) nem jellemz6-
ek CTEPH-ra. A CTEPH rizikéfaktorai kozott viszont
a kovetkez6k szerepelnek: antifoszfolipid-szindro-
ma, emelkedett FVIII szint, nem ,0-as” vércsoport,
myeloproliferativ megbetegedések, szubsztitualt hy-
pothyreosis, kronikus gyulladasos bélbetegség, kroé-
nikus osteomyelitis, ventriculo-atrialis sént, fert6zott
pacemaker, malignus tumor vagy splenectomia utani
allapot (2, 6).

A pulmonalis hiperténia folyamatos jobb kamrai terhe-
Iést jelent, amely kezelés nélkil sulyos, magas mortali-
tassal jaro szivelégtelenséghez vezethet. A diagnozis-
tél szamitott elsé 5 évben kezelés nélkil a mortalitas
akar az 50%-ot is eléri.

Az élethosszig tarté antikoagulacié mellett, elsédlege-
sen valasztando kezelés a pulmonalis thrombendarter-
ectomia (PEA), mivel igen alacsony a 30 napos morta-
litas és jelentdsen javul a betegek funkcionalis allapota

mitét utan (2). Ennek ellenére a betegek t6bb mint fele
nem kerul muatétre, mivel disztélis a trombotikus l€zi6
(technikailag nem alkalmas PEA-ra), vagy olyan komor-
biditasaik vannak, hogy elfogadhatatlan a m(itéti kocka-
zat (7). Tovabba szamolni kell a PEA utani perzisztald
vagy visszatérd (rezidualis) pulmonalis hiperténiaval
(rPH), amely az eurdpai centrumok legutébbi besza-
moldja szerint 16,7% (7). Habar a PAH és a CTEPH
a PH klasszifikaciéjaban kulén csoportot képviselnek
(3), a krénikus tromboembdlias betegséghez tarsuld
PH kialakulasaban szamos, az idiopatias PAH-hoz ha-
sonlé vaszkularis mechanizmus jatszik szerepet. Ezek
magyarazzak az azonos gyogyszeres kezelés haté-
konysagat ebben a csoportban is. A CTEPH-betegek
kezelésére torzskdnyvezett PAH specifikus gyégyszer
ariociguat (Rio), mig az endothelin-receptor-antagonis-
tak (ERA), a foszfodiészteraz-5 inhibitorok (PDE-5i) és
a prosztaciklinek off-label alkalmazott szerek. A gyogy-
szeres kezelés rPH-ban, illetve nem mitheté CTEPH-
ban engedélyezett (1). A nem mithetd CTEPH-ra az
utébbi 15 évben egyre hatékonyabbnak bizonyul a pul-
monalis ballonos angioplasztikaval valo kezelés (BPA)
is. Az intervencié technikaja mara kiforrott (Id. Japan
munkacsoportok szerepe) (8), az eredmények egyre
biztatdbbbak (PAH megsziinése) és a szévédmények
egyre kisebb aranyban fordulnak elé (reperfuzidos sz6-
védmenyek <5%).

Célkitiizés

Az altalunk kezelt CTEPH-betegek hosszu tavu kime-
netelét megvizsgalni, 6sszehasonlitani a PEA, illetve
nem-PEA csoport tulélését.

Betegek és médszerek

A 2003 januarja 6ta a Gottsegen Gyorgy Orszagos Kar-
diologiai Intézetben gondozott CTEPH-betegek adatait
dolgoztuk fel. Osszesen 29 CTEPH-beteg kerillt a vizs-
galatba. Minden betegnél V/Q-scan és mellkas CT-an-
giografia alapjan igazoltuk a krénikus tromboembodlias
betegséget, illetve jobbszivfél-katéterezéssel a PH-t
[kritériumok: k6zép pulmonalis artérias nyomas (mPAP)
>25 Hgmm, pulmonalis kapillaris wedge nyomas (PWC)
<15 Hgmm, illetve pulmonalis vaszkularis rezisztencia
(PVR) >3 Wood egység)]. A diagnozis felallitasa el6tt
minimum 3 honapig a betegek terapias szinten antiko-
agulalva voltak. Minden esetben tortént sebészeti kon-
zilium PEA iranyaban. A sebészeti konzilium és a be-
avatkozas Bécsben tortént (Allgemeines Krankenhaus
der Stadt Wien). A PEA-ra nem elfogadott betegek
(disztalis trombozis, sulyos komorbiditasok) specifikus
PAH gyogyszeres kezelésben részesiltek. Ugyancsak
gyogyszeres kezelés indult akkor is, ha a betegeknél
rPH-t talaltunk matét utan. PH esetén, amennyiben
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lehetéség volt ra (2017 o6ta), ballonos perkutan angi-
oplasztikaval (BPA) egészitettik ki a gydgyszeres ke-
zelést, amelyre ugyancsak Bécsben kerllt sor. Rezidu-
alis PH fennallasa vagy nem mdit6tt betegek esetén 3
havonta tortént kovetés, ilyenkor NYHA funkcionalis al-
lapotfelmérés, 6 perces jarastavolsag, NT-proBNP-mé-
rés és echokardiografia tortént.

A betegeket két csoportra osztottuk, ,PEA-csoport™-
ra és ,nem-PEA-csoport’-ra, annak fliggvényében,
hogy atestek-e mitéten. Dokumentaltuk a demografi-
ai adatokat (nem és életkor), az el6zményeiket, a jobb-
szivfél-katéterezéssel mért kiindulasi hemodinamikai
paramétereket (MPAP, PVR, CO). PEA-m(tét utan
echokardiografiai kritérium alapjan dontéttink a rPH
fennallasardl (tricuspidalis regurgitacié sebessége >3,4
m/s; 2015-6s ESC/ERS PAH guideline kritériuma) (1);
ha nem volt rPH ,gydgyultnak” tekintettiik a beteget.
Kis esetszamban (5/13) allt rendelkezésiinkre kdzvet-
len mtét utani vagy késébbi, egy éves jobbszivfél-ka-
téterezés eredmény, igy a hemodinamikai kritériumokat
nem tudtuk hasznalni a ,gyogyult” allapot meghataro-
zasara.

A minimum egyéves kdvetésben részesilé betegek ko-
vetési paramétereit hasonlitottuk 6ssze, alap vs. 1 év
vs. utolso kovetés. A vizsgalt paraméterek az alabbi-
ak voltak: NYHA-osztaly, 6 perces jarastavolsag és
szérum NT-proBNP.

Statisztikai analizis

Csoportok 6sszehasonlitasara végzett statisztikai sza-
mitasok soran kétmintas t-probat, nem normaleloszlas
esetén Mann-Whitney U-tesztet hasznaltunk. A folyto-
nos valtozékat atlagtszoéras formaban tintettik fel. A p
<0,05 értéket tekintettiik szignifikansnak. A talélés vizs-
galatahoz Kaplan—Meier-analizist alkalmaztunk. A sta-

tisztikai elemzéshez az IBM® SPSS® Statistics program
22-ik verzidjat hasznaltuk.

Eredmények

A 29 CTEPH-val diagnosztizalt beteg atlagéletkora
62117 (28—92) év volt. A nemek kbzel egyenlé aranyban
oszlottak el (15 ferfi vs. 14 nd, 52% vs. 48%). A bete-
gek 76%-a (n=22) esett at pulmonalis embdlian és/vagy
mély vénas trombozison. Ot beteg esetében tudunk
rosszindulatu daganatos megbetegedésrél, 1-1 beteg-
nél hypothyreosis, illetve Leiden-mutacié volt ismert. A
betegek 55%-at (n=16) fogadtak el a sebészeti konzili-
um alapjan PEA-mdtétre, kdzullik 2 beteg preoperati-
van, 1 beteg 24 éraval a mtét utan hunyt el (ez utébbi
rekurrens pulmonalis embaliaban). A vizsgalat alapjat a
PEA-csoportban a megmaradt 13 kovetett beteg képe-
zi. A betegek 45%-anal (n=13) a konzilium alapjan el-
utasitottak a PEA-mtétet (nem-PEA-csoport), disztalis
thrombus (n=5), illetve komorbiditasok (n=8) miatt.

Az 1. abra mutatja a PEA- és a nem-PEA-csoportok
kimenetelét.

A két csoport alapparaméterei az 1. tablazatban lat-
hatdéak. A csoportok kdzott nem talaltunk szignifikans
kuldnbséget az atlagéletkor, a nemek és a tromboem-
bolias elézmények aranyaban. Hasonl6 volt a kiindu-
lasi NYHA-stadium is, de 6 perces jaras tavolsagban
szignifikansan jobban teljesitettek a mtétre elfogadott
betegek (p <0,05). A nem-PEA-sok rosszabb teljesit-
ményét magyarazhatja a 61%-os komorbiditas arany.
Az atlag kiindulasi hemodinamikai paraméterek is ha-
sonléak voltak a két csoportban.

Specifikus gydgyszeres kezelésben 6sszesen 18 beteg
(13 nem-PEA-s és 6 rPH-s) részesiilt, 11 monoterapia-

CTEPH-betegek (n=29)

o

PEA (n=16)
2 preop, 1 periop exit

— T

\

Nem PEA (n=13)

— T

. Gyogyszeres Gyogyszeres
Croonit fias kezelés kezelés+BPA
(n=12) (n=1)
Gydgyszeres Gydgyszeres A beteg nem
kezelés+BPA kezelés kivant kezelést
(n=1) (n=4) (n=1)

1. ABRA. CTEPH-betegek kimenetele. rPH: reziduélis pulmonalis h
rek és tricuspidalis regurgitacios sebesség

ipertonia, ,gyogyult”: normalizélédott jobb kamrai paraméte-
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1. TABLAZAT. A két csoport kiindulasi paraméterei

Paraméterek nem-PEA PEA p
(n=13) (n=16)

Eletkor 655 61+4,8 0,410

No/feérfi 8/5 6/10 0,246
e, 84,6% 68,7%

PE/MVT elézmény (n=11) (n=11) 0,677

NYHA-stadium 2,90+0,12 2,95+0,12 0,379

?n%erces jarastavolsag 265455 461445 0,009

Jobbszivfél-katéteres

adatok: mPAP (Hgmm) 44 1+4 1 428+3,2 0,357

PVR (Wood egység) 9+1,5 8,5+1,9 0,751

CO (I/min) 4+0,3 4,7+0,5 0,146

mPAP: k6zép pulmonalis artérias nyomas, PVR: pulmonalis vaszkularis
rezisztencia, CO: perctérfogat, PE: pulmonalis embdlia, MVT: mély vénas
trombdzis

ban (Rio vagy PDE-5i vagy ERASs) és 7 kombinalt keze-
lésben (ERA+PDE-5i, ERA+Rio, ERA+PC).

Egyéves és hosszu tavua kovetés eredményei
A kovetés eredményeit a 2. tablazatban lathatjuk.

Egy év utan a PEA-csoport betegeinek 54%-a (n=7)
gyogyult. A tébbi beteg rPH miatt specifikus kezelést igé-
nyelt, ezek kozul egy beteg elutasitotta a kezelést. Egy
mutétt és gydgyszeresen kezelt betegnél korai allapot-
romlast észleltink, emiatt BPA-ra is sor kerult. A PEA-s
betegek hosszu tavu kdvetése atlagosan 59+15 hdnap
volt. Posztoperativ id6szakban a NYHA-stadium és az
NT-proBNP tartésan (1 éves, illetve utolsd felmérés)
szignifikans javulast mutatott. A 6 perces jarastavolsag
atlag alapértékben a normaltartomanyba esett, igy ez a
kdvetés soran mar nem mutatott tovabbi ndvekedést.

A nem-PEA-csoportban minden beteg specifikus
PAH-kezelésben részesilt. A nem-PEA-csoportban
a betegeket atlag 3519 honapig kévettik. Egy évvel a
kezelés elkezdésétdl szignifikans NYHA funkcionalis
allapotjavulast lehetett latni, amely perzisztalt évek-
kel késbbb is, s6t az utolsd kdvetésnél a 6 perces
jarastavolsagban is kimutathatdé volt a szignifikans
javulas.

+ —— Nem-PEA
PEA

Kumulativ tdlélés
o o
o~ (o]

T T

o
»~
T

02
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A betegek hosszu tavu tulélése a 2. abran lathato. A
PEA-n atesett betegek kozul senkit sem veszitettlink
el a perioperativ id6szakon tul. Ezzel szemben a nem-
PEA-csoport betegeinek 78%-a (n=9) volt csak életben
a hosszu tavu kovetési idészak végén. Az egyik halal-
eset kardiorespiratorikus leallas (asystolia) miatt tortént
korhazi kezelés alatt (a reanimacio sikertelen volt). A
masik 3 esetben ismeretlen a halal oka. A két csoport
tulélése kozotti kuldnbség szignifikans (p=0,013). Az 1,
3, 5 éves kovetésnél a tulélés a PEA-csoportban 100%-
100%-100%, illetve a nem-PEA-csoportban 100%-
85%-78% volt.

Megbeszélés

A CTEPH-as 0Osszpopulacionk 55%-a volt alkalmas
PEA-ra. Sikeres m{tét utan a betegek 54%-a gyogyult,
a toébbi pedig gydgyszeres kezelést igényelt rPH miatt.
A kovetés soran jelentésen javult a funkcionalis allapot
mindkét csoportban, de csak a PEA csoportban javult
az NT-proBNP is. Szignifikans mortalitaskilonbség volt
a hosszu tavu kovetésnél a két csoport kozott, a PEA
elényére.

2. TABLAZAT. A nem-PEA-csoport és a PEA-csoport adatai: alap vs. 1éves vs. hosszu tavi kdvetés

Vizsgél,t Alap 1 éves Patap vs.16v L-J-tOIS? Patap vs. utolss kovetes
paraméterek P kovetés P
nem-PEA-csoport (n=13)

NYHA-osztaly 2,90+0,12 2,35+0,18 0,007 2,42+0,16 0,012
NT-proBNP (pg/ml) 1858700 13471488 0,472 13601432 0,278

6 perces jarastav. (m) 265+55 351146 0,101 384141 0,006

PEA-csoport (n=13)

NYHA-osztaly 2,94+0,15 1,89+0,18 0,000 1,61+0,20 0,000
NT-proBNP (pg/ml) 1067+336 259472 0,034 343+119 0,046

6 perces jarastav. (m) 513+39 547+62 0,455 539180 0,130
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A sajat populacionkban minden esetben ismert volt a
PE, amely igen magas aranyt jelent az irodalomhoz ké-
pest (75%) (3). Eseteinknél kevés mas CTEPH-ra haj-
lamosito tényez6 lett dokumentalva, a leggyakrabban a
malignus tumor vagy myelodysplasias szindroma volt
jelen (5/29).

A CTEPH gyakran késoén kertl felismerésre, és a PH-
hoz kothetd folyamatos jobb kamrai terhelés magas
mortalitassal jaro szivelégtelenséghez vezethet. A sa-
jat tapasztalatunk is azt mutatja, hogy a mutét el6tt el-
veszitett betegek (n=2), mar NYHA V. stadiumban let-
tek diagnosztizalva és nem kaptak meg mutét el6tt azt
az intenziv ellatast, amelyre manapsag mar esély van;
2010 o6ta nem veszitettink el kezeletlen beteget.

A mithetéség aranya a sajat populacionkban magas
volt (55%), példaul a spanyol PAH-regiszterben a be-
tegeknek csak 31,2%-a volt alkalmas PEA-ra, de ez
az arany naluk is nétt, ha tercier centrumban doéntét-
tek a kezelésrol (47,9%) (9). CTEPH-ban az inoperabili-
tas egyik oka a komorbiditas, amely a CTEPH-betegek
magas atlagéletkorabél adédhat 62+17 (a legidésebb
92) év. A CTEPH-as populacié atlagban a legidésebb
a kezelt PAH-o0s csoportokat nézve. A spanyol regisz-
terben is 63,7 (a legidésebb 73) év volt (9). Azonban az
inoperabilitas f6 oka a disztalis tipusu trombotikus 1&zi6
(esetek 38,5%-a). Ebben az esetben technikailag kivi-
telezhetetlen a PEA. Ha a trombdzis szubszegmenta-
lis, BPA johet sz6ba, ha pedig disztalis, specifikus PAH
gyogyszeres kezelés. A kockazat/haszon aranyt mér-
legelve a betegek, amennyiben operabilisak, hosszu
tavon mindenképpen a PEA-val jarnak a legjobban. A
PEA esélyt ad a teljes gyogyulasra, amely felbecstilhe-
tetlen javulast hozhat az életminéségikben. Vizsgala-
tunkban a PEA-ra kerllt betegek 54%-a gyogyult meg,
mely elmaradt a Nemzetkdzi CTEPH Regiszter 65%-
os aranyatdl (10). A gyogyult betegek csak antikoagu-
lans terapiara szorulnak a posztoperativ idészakban.
A mdtét utan rPH igazolédott a betegek 46%-anal, ez
egy igen magas arany, ha megnézzik az eurdpai cent-
rumok adatkozlésébdl sziiletett 16,7%-o0s aranyt (10).
Esetlikben specifikus gyogyszeres kezelés jon szbba,
mivel ennek hatasara stabilizalédik az allapotuk (funk-
cionalis stadium, NT-proBNP). Vizsgalatunkban is azt
talaltuk, hogy az NT-proBNP-szint valtozatlanul ala-
csony volt ebben a csoportban. Ez azért biztato, mert
az NT-proBNP a jobb kamra javulasat, illetve a jobb pit-
var tartés tehermentesitését jelzi, mely végeredmény-
ben jelentésen befolyasolja a mortalitast (11). Badag-
liacca munkacsoportja egyre tobb adattal szolgal, azt
bizonyitva, hogy a jobb kamra ,gyégyulasa” PAH-ban
egyértelm( mortalitast javitd tényezd, és ezt célként
kellene kitlizni, amikor PAH-os beteget kezellink. Lang
€és munkatarsai vizsgalata szerint a PEA perioperativ
mortalitasa 2% és 5% kozott valtozik (2). Sajat bete-
geink kozott egy esetben volt posztoperativan korai
re-trombozis, amely halallal vegzddott (6,25%). A bete-
geink tdbbségében viszont a halalozas hatterében kri-

tikusan magas PVR-hez (12 WE feletti értékek) kdthetd
jobbkamra-diszfunkcio, jobbszivfél-elégtelenség all.

A nem-PEA-csoportban senki nem gyogyult meg. A
mortalitas egy évvel a kezelés elkezdése utan kezdett
emelkedni, 5 évnél mar 22% volt. A specifikus PAH-ke-
zeléssel elértlik, hogy hosszu tavon a betegek funkci-
onalis allapota tartésan javuljon, de azt nem, hogy az
NT-proBNP is szignifikansan csdkkenjen. Ha a BNP és
a jobbkamra-funkcié javulasanak Osszefliggéseit iro-
dalmi adatokkal (ezt nem vizsgaltuk) értelmezzik (11),
akkor valoszinlleg magyarazatot kaphatunk a rosz-
szabb tulélési mutatdkra ebben a csoportban.

A nagy kézpontok eredményei egyértelmiien kimutat-
tak, hogy hosszu tavon (5 éves adatok) a gyogyszeres
kezelés mellett a legjobb tulélést a PEA és a BPA ke-
zelésekkel érhetjuk el (76%, illetve 84% és 87%)(12).
Azonban nem mindegy, mikor térténtek a szlrések, il-
letve a kezelések, hiszen ebben a vizsgalatban kimutat-
tak, hogy az utdbbi évtizedben a j6 betegszelekcidval
(a l1ézidnak megfeleld kezelés: PEA vagy BPA, illetve
disztalis trombozis esetén prostacyclinnel kombinalt
gyogyszeres terapia) a harom kilénb6zd kezelési mod
5 éves tulélésben mar nem tér el egymastél szignifi-
kansan. Ez utobbit tamasztja ala Lang és munkatarsai
randomizalt vizsgalata is, mely kimutatta, hogy a nem
m(itheté betegeknél treprostinil kezelés mellett igen jé
talélést lehet elérni (13). A mi betegeinknél csak két
esetben hasznaltunk prostacyclint, egy rezidualis PH
és egy nem mutott betegnél. A nem-PEA-csoportunk
mortalitdsat az alacsony prostacyclin kezelési arany
mellett valészinlileg a betegszelekcidé idépontja is be-
folyasolta, hiszen sok beteg akkor kerlilt a vizsgalatba,
amikor a BPA még nem volt elérhet6, igy szlikebb keze-
Iési lehet6ségek alltak rendelkezéslinkre. Emiatt, olyan
esetben, ahol a gyogyszeres kezelés mellett a terapias
célokat nem érjuk el, manapsag mar BPA iranyaba ér-
tékeljuk ujra a betegeket.

Limitaciok

Vizsgalatunk 6 limitalé tényezdje az alacsony beteg-
szam. Tovabba a hemodinamikai vizsgalatok ismétlé-
sének az elmaradasa, a korai €s a hosszu tavu kovetés
soran.

Kovetkeztetések

Osszefoglalva, a sajat betegpopulacionkban az ope-
rabilitds mértéke hasonlé az irodalmi adatokkal, de az
rPH igen magas aranyban fordul el6. Fontos hangsu-
lyozni, hogy ennek ellenére a PEA az els6 valasztan-
do kezelési méd CTEPH-ben, hiszen rPH esetében is
gyogyszeres kezeléssel 100%-0s 5 éves tulélést ta-
laltunk. A nem muthetd betegek gyogyszeres kezelé-
seinek eredményei elmaradnak a varttél, magasabb a
mortalitas, esetiikben a jévében valoszinlleg jelentds
szerepet fog jatszani a BPA-val valo kiegészités.
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