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 A krónikus tromboembóliás pulmonalis hipertónia (CTEPH) pulmonalis artériás trombózishoz társuló vaszkuláris betegség. 

angioplasztikát (BPA) végzünk.
 Az általunk kezelt CTEPH-betegek hosszú távú kimenetelét megvizsgálni.

Intézetünkben 2003 és 2018 között diagnosztizált és kezelt betegek adatait vizsgáltuk retrospektiven. Elemeztük a diagnó-
-
-

-

kezelést kapott (n=1, BPA-val kombinálva). A két csoport tagjainak kiindulási hemodinamikai paraméterei nem különböztek. Hosszú 
-

ban pedig a NYHA és a 6MWD (p=0,012 és 0,006) tekintetében. Az 1, 3, 5 éves túlélés (Kaplan–Meier-analízis) a PEA-csoportban 
100-100-100% vs. a nem-PEA-csoportban 100-85-78% volt (p=0,013).

 Az intézetünkben diagnosztizált betegek 55%-a alkalmasnak bizonyult PEA-ra. Sikeres PEA esetén 54%-uk 

 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is a thrombotic pulmonary disease associated with pul-

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.

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

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) 

1, 3 and 5 year follow-up, for PEA group 100-100-100% and non-PEA group 100-85-78% (p=0,013), respectively.
 55% of CTEPH patients were suitable for PEA. 54% of patients who survived the surgery fully recovered, and the 

long term, but had worse survival rate.
chronic thromboembolic pulmonary hypertension, pulmonary thrombendarterectomy, survival

krónikus tromboembóliás pulmonalis hipertónia, pulmonalis thrombendarterectomia, túlélés
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Bevezetés

A krónikus tromboembóliás pulmonalis hipertónia 
(chronic thromboembolic pulmonary hypertension, 
CTEPH) egy, a pulmonalis artériás trombózishoz tár-
suló vaszkuláris betegség (1), amelyben az obliteratív 
nagyérbetegség és a perifériás vasculopathia (kisér-

-
betegség jelenléte, amely esetén patomechanizmusá-
ban és kórlefolyásában inkább az idiopátiás PAH-ra 

érrendszerben (pulmonalis embólia) általában 1 hónap 
alatt feloldódik, de amennyiben ez a folyamat inkomp-

-

stenosisok, okklúziók alakulnak ki. Hipo-, illetve hiper-
perfundált területek jönnek létre, amire az artériák nyo-
másemelkedéssel, érfali feszülés okozta vazomediá-
tor-aktiválással válaszolnak. A disztális érrendszerben 
(artériák, arteriolák) endothel-diszfunkció, vaszkuláris 
remodelling, és extrém esetben plexiform léziók kép-

Az irodalmi adatok alapján a CTEPH incidenciája pul-
monalis embólián (PE) átesett panaszos betegnél 
igen változó (0,4–8,8%) (4). Viszont a diagnosztizált 

-

(5). A CTEPH gyakoriságának elemzésében fontos an-
nak felismerése, hogy nem ritkán az akut PE esemény 
hátterében már ott van a krónikus tromboembóliás be-
tegség (4).
A CTEPH felismerését megnehezíti, hogy a kezdeti 

-

esetén jelennek meg a jobbszívfél-elégtelenség tüne-

érinthet. Az MVT rizikófaktorai (antitrombin, protein-S 
-

ek CTEPH-ra. A CTEPH rizikófaktorai között viszont 
-

ma, emelkedett FVIII szint, nem „0-ás” vércsoport, 
mye lo proliferatív megbetegedések, szubsztituált hy-
pothyreosis, krónikus gyulladásos bélbetegség, kró-

pacemaker, malignus tumor vagy splenectomia utáni 
állapot (2, 6).
A pulmonalis hipertónia folyamatos jobb kamrai terhe-
lést jelent, amely kezelés nélkül súlyos, magas mortali-
tással járó szívelégtelenséghez vezethet. A diagnózis-

akár az 50%-ot is eléri.
-

sen választandó kezelés a pulmonalis thrombendarter-
ectomia (PEA), mivel igen alacsony a 30 napos morta-

(technikailag nem alkalmas PEA-ra), vagy olyan komor-
-

zat (7). Továbbá számolni kell a PEA utáni perzisztáló 

(rPH), amely az európai centrumok legutóbbi beszá-
molója szerint 16,7% (7). Habár a PAH és a CTEPH 

(3), a krónikus tromboembóliás betegséghez társuló 
PH kialakulásában számos, az idiopátiás PAH-hoz ha-
sonló vaszkuláris mechanizmus játszik szerepet. Ezek 
magyarázzák az azonos gyógyszeres kezelés haté-
konyságát ebben a csoportban is. A CTEPH-betegek 

a riociguat (Rio), míg az endothelin-receptor-antagonis-
ták (ERA), a foszfodiészteráz-5 inhibitorok (PDE-5i) és 

-

utóbbi 15 évben egyre hatékonyabbnak bizonyul a pul-
monalis ballonos angioplasztikával való kezelés (BPA) 
is. Az intervenció technikája mára kiforrott (ld. Japán 
munkacsoportok szerepe) (8), az eredmények egyre 

-

Célkitűzés

Az általunk kezelt CTEPH-betegek hosszú távú kime-
netelét megvizsgálni, összehasonlítani a PEA, illetve 
nem-PEA csoport túlélését.

Betegek és módszerek

A 2003 januárja óta a Gottsegen György Országos Kar-
diológiai Intézetben gondozott CTEPH-betegek ada tait 

-
gálatba. Minden betegnél V/Q-scan és mellkas CT-an-

betegséget, illetve jobbszívfél-katéterezéssel a PH-t 
[kritériumok: közép pulmonalis artériás nyomás (mPAP) 
>25 Hgmm, pulmonalis kapilláris wedge nyomás (PWC) 
<15 Hgmm, illetve pulmonalis vaszkuláris rezisztencia 

minimum 3 hónapig a betegek terápiás szinten antiko-
agulálva voltak. Minden esetben történt sebészeti kon-
zílium PEA irányában. A sebészeti konzílium és a be-
avatkozás Bécsben történt (Allgemeines Krankenhaus 
der Stadt Wien). A PEA-ra nem elfogadott betegek 

PAH gyógyszeres kezelésben részesültek. Ugyancsak 
gyógyszeres kezelés indult akkor is, ha a betegeknél 
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-
oplasztikával (BPA) egészítettük ki a gyógyszeres ke-
zelést, amelyre ugyancsak Bécsben került sor. Rezidu-

havonta történt követés, ilyenkor NYHA funkcionális ál-
lapotfelmérés, 6 perces járástávolság, NT-proBNP-mé-

A betegeket két csoportra osztottuk, „PEA-csoport”-
ra és „nem-PEA-csoport”-ra, annak függvényében, 

-
-

szívfél-katéterezéssel mért kiindulási hemodinamikai 

fennállásáról (tricuspidalis regurgitáció sebessége >3,4 
m/s; 2015-ös ESC/ERS PAH guideline kritériuma) (1); 
ha nem volt rPH „gyógyultnak” tekintettük a beteget. 
Kis esetszámban (5/13) állt rendelkezésünkre közvet-

-
téterezés eredmény, így a hemodinamikai kritériumokat 
nem tudtuk használni a „gyógyult” állapot meghatáro-
zására.

-
vetési paramétereit hasonlítottuk össze, alap vs. 1 év 
vs. utolsó követés. A vizsgált paraméterek az alábbi-
ak voltak: NYHA-osztály, 6 perces járástávolság és 
szérum NT-proBNP.

Csoportok összehasonlítására végzett statisztikai szá-
mítások során kétmintás t-próbát, nem normáleloszlás 
esetén Mann–Whitney U-tesztet használtunk. A folyto-

-
gálatához Kaplan–Meier-analízist alkalmaztunk. A sta-

tisztikai elemzéshez az IBM® SPSS® Statistics program 
22-ik verzióját használtuk.

Eredmények

A 29 CTEPH-val diagnosztizált beteg átlagéletkora 

-
gek 76%-a (n=22) esett át pulmonalis embólián és/vagy 

-
nél hypothyreosis, illetve Leiden-mutáció volt is   mert. A 
betegek 55%-át (n=16) fogadták el a sebészeti konzíli-

-

rekurrens pulmonális embóliában). A vizsgálat alapját a 
PEA-csoportban a megmaradt 13 követett beteg képe-
zi. A betegek 45%-ánál (n=13) a konzílium alapján el-

thrombus (n=5), illetve komorbiditások (n=8) miatt.
Az  mutatja a PEA- és a nem-PEA-csoportok 
kimenetelét.
A két csoport alapparaméterei az  lát-

különbséget az átlagéletkor, a nemek és a tromboem-
-

lási NYHA-stádium is, de 6 perces járás távolságban 

betegek (p <0,05). A nem-PEA-sok rosszabb teljesít-
ményét magyarázhatja a 61%-os komorbiditás arány. 
Az átlag kiindulási hemodinamikai paraméterek is ha-
sonlóak voltak a két csoportban.

(13 nem-PEA-s és 6 rPH-s) részesült, 11 monoterápiá-

Gyógyszeres  
kezelés+BPA 

(n=1)

Gyógyszeres  
kezelés+BPA 

(n=1)

Gyógyult 
 (n=7)

PEA (n=16) 
2 preop, 1 periop exit Nem PEA (n=13)

CTEPH-betegek (n=29)

rPAH 
 (n=6)

Gyógyszeres  
kezelés  
(n=4)

Gyógyszeres  
kezelés  
(n=12)

A beteg nem 
kívánt kezelést 

(n=1)

1. ÁBRA. CTEPH-betegek kimenetele. rPH: reziduális pulmonalis hipertónia, „gyógyult”: normalizálódott jobb kamrai paraméte-
rek és tricuspidalis regurgitációs sebesség
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ban (Rio vagy PDE-5i vagy ERAs) és 7 kombinált keze-
lésben (ERA+PDE-5i, ERA+Rio, ERA+PC).

A követés eredményeit a  láthatjuk.
Egy év után a PEA-csoport betegeinek 54%-a (n=7) 

-
nyelt, ezek közül egy beteg elutasította a kezelést. Egy 

-
romlást észleltünk, emiatt BPA-ra is sor került. A PEA-s 

NT-proBNP tartósan (1 éves, illetve utolsó felmérés) 

átlag alapértékben a normáltartományba esett, így ez a 
követés során már nem mutatott további növekedést.

PAH-kezelésben részesült. A nem-PEA-csoportban 

állapotjavulást lehetett látni, amely perzisztált évek-

javulás.

A betegek hosszú távú túlélése a  látható. A 
PEA-n átesett betegek közül senkit sem veszítettünk 

PEA-csoport betegeinek 78%-a (n=9) volt csak életben 
-

eset kardiorespiratórikus leállás (asystolia) miatt történt 
kórházi kezelés alatt (a reanimáció sikertelen volt). A 
másik 3 esetben ismeretlen a halál oka. A két csoport 

3, 5 éves követésnél a túlélés a PEA-csoportban 100%-
100%-100%, illetve a nem-PEA-csoportban 100%-
85%-78% volt.

Megbeszélés

A CTEPH-ás összpopulációnk 55%-a volt alkalmas 

a többi pedig gyógyszeres kezelést igényelt rPH miatt. 

mindkét csoportban, de csak a PEA csoportban javult 

a hosszú távú követésnél a két csoport között, a PEA 

1. TÁBLÁZAT. A két csoport kiindulási paraméterei

Paraméterek nem-PEA 
(n=13)

PEA 
(n=16)

p

Életkor 0,410

8/5 6/10 0,246

84,6% 
(n=11)

68,7% 
(n=11) 0,677

NYHA-stádium 0,379

6 perces járástávolság 
(m) 0,009

Jobbszívfél-katéteres 
adatok: mPAP (Hgmm) 
PVR (Wood egység) 
CO (l/min)

0,357
0,751
0,146

mPAP: közép pulmonalis artériás nyomás, PVR: pulmonalis vaszkuláris 
rezisztencia, CO: perctérfogat, PE: pulmonalis embólia, MVT: mély vénás 
trombózis

2. TÁBLÁZAT. A nem-PEA-csoport és a PEA-csoport adatai: alap vs. 1 éves vs. hosszú távú követés

Vizsgált  
paraméterek Alap 1 éves pAlap vs. 1 év 

Utolsó  
követés pAlap vs. utolsó követés

NYHA-osztály 0,007 0,012
NT-proBNP (pg/ml) 0,472 0,278
6 perces járástáv. (m) 0,101 0,006

NYHA-osztály 0,000 0,000
NT-proBNP (pg/ml) 0,034 0,046
6 perces járástáv. (m) 0,455 0,130

2. ÁBRA. Kaplan–Meier túlélési görbe
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A saját populációnkban minden esetben ismert volt a 
PE, amely igen magas arányt jelent az irodalomhoz ké-
pest (75%) (3). Eseteinknél kevés más CTEPH-ra haj-

malignus tumor vagy myelodysplasiás szindróma volt 
jelen (5/29).

mortalitással járó szívelégtelenséghez vezethet. A sa-
-

veszített betegek (n=2), már NYHA IV. stádiumban let-

az intenzív ellátást, amelyre manapság már esély van; 
2010 óta nem veszítettünk el kezeletlen beteget.

volt (55%), például a spanyol PAH-regiszterben a be-
tegeknek csak 31,2%-a volt alkalmas PEA-ra, de ez 

-
-

tás egyik oka a komorbiditás, amely a CTEPH-betegek 

a kezelt PAH-os csoportokat nézve. A spanyol regisz-

(esetek 38,5%-a). Ebben az esetben technikailag kivi-
telezhetetlen a PEA. Ha a trombózis szubszegmentá-

gyógyszeres kezelés. A kockázat/haszon arányt mér-
legelve a betegek, amennyiben operábilisak, hosszú 
távon mindenképpen a PEA-val járnak a legjobban. A 
PEA esélyt ad a teljes gyógyulásra, amely felbecsülhe-

-
tunkban a PEA-ra került betegek 54%-a gyógyult meg, 
mely elmaradt a Nemzetközi CTEPH Regiszter 65%-
os arányától (10). A gyógyult betegek csak antikoagu-

egy igen magas arány, ha megnézzük az európai cent-

mivel ennek hatására stabilizálódik az állapotuk (funk-
cionális stádium, NT-proBNP). Vizsgálatunkban is azt 
találtuk, hogy az NT-proBNP-szint változatlanul ala-
csony volt ebben a csoportban. Ez azért biztató, mert 
az NT-proBNP a jobb kamra javulását, illetve a jobb pit-
var tartós tehermentesítését jelzi, mely végeredmény-

Badag
egyre több adattal szolgál, azt 

bizonyítva, hogy a jobb kamra „gyógyulása” PAH-ban 

Lang 
 vizsgálata szerint a PEA perioperatív 

mortalitása 2% és 5% között változik (2). Saját bete-
geink között egy esetben volt posztoperatívan korai 

-
geink többségében viszont a halálozás hátterében kri-

jobbkamra-diszfunkció, jobbszívfél-elégtelenség áll.
A nem-PEA-csoportban senki nem gyógyult meg. A 
mortalitás egy évvel a kezelés elkezdése után kezdett 

-
zeléssel elértük, hogy hosszú távon a betegek funkci-
onális állapota tartósan javuljon, de azt nem, hogy az 

a jobbkamra-funkció javulásának összefüggéseit iro-
dalmi adatokkal (ezt nem vizsgáltuk) értelmezzük (11), 

-
szabb túlélési mutatókra ebben a csoportban.

-
ták, hogy hosszú távon (5 éves adatok) a gyógyszeres 
kezelés mellett a legjobb túlélést a PEA és a BPA ke-
zelésekkel érhetjük el (76%, illetve 84% és 87%)(12). 

-
letve a kezelések, hiszen ebben a vizsgálatban kimutat-
ták, hogy az utóbbi évtizedben a jó betegszelekcióval 

disztális trombózis esetén prostacyclinnel kombinált 

-
kánsan. Ez utóbbit támasztja alá 
randomizált vizsgálata is, mely kimutatta, hogy a nem 

túlélést lehet elérni (13). A mi betegeinknél csak két 
esetben használtunk prostacyclint, egy reziduális PH 

mortalitását az alacsony prostacyclin kezelési arány 
-

folyásolta, hiszen sok beteg akkor került a vizsgálatba, 
-

esetben, ahol a gyógyszeres kezelés mellett a terápiás 
célokat nem érjük el, manapság már BPA irányába ér-
tékeljük újra a betegeket.

Limitációk
-

szám. Továbbá a hemodinamikai vizsgálatok ismétlé-
sének az elmaradása, a korai és a hosszú távú követés 
során.

Következtetések

-
rábilitás mértéke hasonló az irodalmi adatokkal, de az 

-
-

dó kezelési mód CTEPH-ben, hiszen rPH esetében is 
gyógyszeres kezeléssel 100%-os 5 éves túlélést ta-

-
seinek eredményei elmaradnak a várttól, magasabb a 

szerepet fog játszani a BPA-val való kiegészítés.
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