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Az érvényes hazai finanszirozasi protokoll még a 2009-es eurdpai PAH-ajanlas szintjét régziti, ezért elavult, meg-
Ujitasa indokolt. A kivizsgalas és a kezelés centrumhoz kététtsége minden ajanlasban elfogadott. A Iépcsézetes
kivizsgalas soran a tovabblépés az el6z6 fokozat eredményétél fiigg, az invaziv vizsgalat tovabbra is sziikséges,
de a vazoreaktivitasi teszt csak korlatozott kérben. A terapia fligg a PAH betegség tipusatdl, a kockazat nagy-
sagatol és attédl, hogy Uj betegrél, vagy mar kezeltrél van-e szé. A terapidban el6térbe kerlltek a kombinaciés
kezelések. A klasszikus formaju nagy kockazatu betegek az azonnal iv. prosztaciklin bevezetése és oralis sze-
rekkel valé kombinalasa mellett dramai kockazatcsdkkenést mutathatnak. A korabban is kezelt, de még kézepes
kockazatu betegeknél ugyancsak javasolt a harmas kombinacié ordlis prosztaciklin receptor agonistaval, de ha a
kockazat magas, a parenteralis prosztaciklinek ajanlottak. Az akut jobb szivfél elégtelenség PAH-ban szikséges-
sé teszi a prosztaciklinek adasat, amit az akut szak elmultaval meg kell erésiteni.

pulmonalis hypertonia, pulmonalis vazoreaktivitas, pulmonalis vazodilatator kezelés,

akut jobbszivfél-elégtelenség

A change of attitude in the treatment of pulmonary arterial hypertension

The current Hungarian financing protocol still sets the level of the 2009 European PAH Recommendation, so it is
outdated and should be renewed. Evaluation and treatment should be performed in specific PAH centers. In stepwise
evaluation, the next test depends on the outcome of the previous step. Invasive catheterization is still required, but the
vasoreactivity test is limited on the forms, where vasoreactivity is expected. Therapy depends on the type of PAH dis-
ease, the degree of risk, and whether it is a new patient or an existing patient. Combination treatments have come to
the forefront of treatment. In the high-risk patients with the classic form immediate iv. prostacyclin should be started and
combined with oral agents, this may result in a dramatic risk reduction. A triple combination with an oral prostacyclin
receptor agonist is also recommended in previously treated but still at moderate risk patients, but parenteral prosta-
cyclines are recommended when the risk is high. Acute right ventricular failure in PAH requires the administration of
prostacyclines, which should be confirmed after the acute course.

pulmonary hypertension, pulmonary vasoreactvity, pulmonary vasodilation treatment,
acute right heart failure
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A hazai PAH- (pulmonalis artérids hipertonia) cent-
rumok szakértdi allaspontjaikat évente szamos tudo-
manyos konferencian egyeztetik. A PAH-ellatds terén
kifejtett munkajukat az MKT (Magyar Kardiolégusok
Tarsasaga) és az MTT (Magyar Tud6égyoégyasz Tarsa-
sag) Kardiopulmonalis Munkacsoportja fogja 6ssze.
Az eurépai kardioldgiai (ESC) és pulmonoldgiai (ERS)
tarsasagok legutols6 PAH-ajanlasa 2015-ben kerult
publikalasra, magyar nyelvre is leforditottak. Bar ez
nem jogszabaly, hanem szakmai ajanlas, érvényessé-
ge a jogszabdlyokhoz hasonléan kiterjed az eurdpai
tagorszagokra, igy hazankra is. A statutumok alapjan
azon valtoztatast a publikald tarsasagok jovahagyasa
nélkidl nem lehet tenni, a széveg minden eurépai or-
szagban azonos. Nem kell tehat tdbbé — a régi, elavult
rendszer szerint — kdzldnyben magyarul megjelentetni
a szdmunkra érvényes szakmai anyagokat, azok helye
a tudomanyos lapokban van, és akar eredeti nyelven is
hatalyosak.

A finanszirozasi protokollok azonban orszagrdl orszag-
ra valtoznak. Ezért a gyogyszerekhez valé hozzafé-
résben Eurdpaban nincs olyan egység, mint az irany-
elvekben. A valosagban a betegek szamara az ellatas
az egyes orszagokban mas és mas. 2015 6ta a lefekte-
tett elvek jelentds része megerdsddott, masrészt ujabb
eredményeket publikaltak a PAH-kezelés teriiletén. igy
érdemes attekinteni, hogy a 2015-6s ajanlasok éta hova
jutottunk a PAH-kezelés lehet8ségeiben, hol szilkséges
a finanszirozasi protokollokon valtoztatni. Az ajanlasok
elsésorban felnéttekre vonatkoznak, mert a klinikai vizs-
galatokban is dontéen felnéttek vettek részt, gyerekkori
klinikai vizsgalati adatokkal alig rendelkezlnk. A gyerek-
kori PAH betegség kezelésében altalaban a felnbttekre
vonatkoz6 szabdlyok az irdnyaddk. A felnéttkori vele-
szuletett szivbetegség eredetli PAH kezelésével ebben
a szamban kuldn dolgozat foglalkozik (7).

A hazai szabalyozas a PAH-készitményeket kiemelt ta-
mogatasban részesiti, igy a beteg csak az ar téredékét
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fizeti. A rendelés személyi feltétele, hogy a felird orvos
PAH-centrum szakorvosa legyen. Az ESC guideline
részletesen megadja, hogy mik a centrumra vonatko-
z6 ajanlasok, feltételek. A befogadott készitményeket a
centrum orvosa kdzvetlendl rendelheti, azokat a beteg
barmely gyégyszertarban beérkezés utan atveheti.

Az ellatdsba még be nem fogadott PAH-gydgyszerek
széles betegkdr szamara az egyedi finanszirozas rend-
szerén keresztll érheték el, és ugyancsak a kijelolt
centrumokhoz kotottek. Elvben a beteg, a gyakorlat-
ban az orvos kérvényezi betege szamara a gydgyszert,
megjelélve a beteg szamara kényelmesen elérhetd
gyégyszertarat, majd — krénikus kezelés esetén — az
engedély lejarata el6tt egy honappal Ujra beadja a kér-
vényt. A blrokratikus eljaras komoly figyelmet, energiat
és id6t igényel, de a nehézségekkel egyutt a PAH-ra
torzskonyvezett szerek mindegyike hozzaférhetd a ha-
zai betegek szamara.

Hatérterlleti indikaciok, illetve — a 12 éves kor fe-
letti bosentanrendelésen kivil — minden gyerekkori
PAH-gyogyszer esetén az off-label eljards hasznalha-
t6. Ebben a finanszirozas feltétele a hatésagi engedély,
amit a beteg még szélesebb korl dokumentacidja alap-
jan mérlegel és hagy jova az illetékes allami intézet.

A gydgyszerrendelés centrumhoz koétése a szaba-
lyozasban el6ny6s, mert az 6sszetett hatdsu gyogy-
szerek alkalmazasa olyan jartassagot igényel, amire
csak centrumban lehet szert tenni. Ezzel elkerllhetd a
PAH-gyogyszer kivizsgalas el6tti alkalmazésa is, ami
sok mas orszagban napi probléma. Végul a szakem-
berek altal alkalmazott kezelés koltséghatékonysaga is
a centrumban a legmagasabb, igy tehat a félosleges
kiadasok megel&zhetdk.

A szabdlyozas szakmai pontjai ellenben elavultak.
Azok még a 2009-es ajanlas szintjét rogzitik. 2015-
ben mar megjelent az iranyelvben az azonnali kom-
binacios kezelés, azéta ez tdbb nemzetkdzi szakmai
ajanlasban is megerésitést nyert, ideje tehat meguji-
tani a hazai kezelési elveket. A szakmai javaslatok
fuggetlenek attol, hogy a gyogyszerekhez valé hoz-
zaférés marad-e az egyedi engedélyes modszernél,

BMI: body mass index, testtomegindex; BP: bal pitvar; BPA: ballon pulmonary angioplasty, ballonnal végzett pulmonalis ért-
agitas; CCB: calcium channel blocker, kalciumcsatorna-blokkold; CTEPH: chronic thromboembolic pulmonary hypertension,
kronikus tromboembdlias pulmonalis hiperténia; DHP: dihidropiridin; ECMO: extracorporeal membrane oxygenator, légzés-
potlo kilsé eszkdz; ERA: endotelinreceptor-antagonistak; ERS European Respiratory Society, Eurépai Tidégyogyasz
Tarsasag; ESC: European Cardiology Society, Eurdpai Kardioldgus Tarsasag; FC: funkcionalis kapacitas; HPAP: heritable
PAH, orokletes PAH; HRCT: high resolution computer tomography, nagy felbontasu CT, IPAH: idiopathic PAH, idiopatias PAH;
JP: jobb pitvar; NO: nitrogén-monoxid; NT-proBNP: N-terminalis pro B-tipusu natriuretikus peptid; PAH: pulmonalis artérias
hiperténia; PC: prosztaciklin; PD5I: foszfodeszteraz-5-inhibitor; PEA: pulmonalis endarterectomia; PH: pulmonalis hipertdnia
PVR: pulmonalis vaszkularis rezisztencia; SpO2: pulzoximetria; SvO2: a kevert centralis vénas vér oxigénszaturacioja;
TAPSE: tricuspid annular plane systolic excursion, a tricuspidalis anulus sikjanak szisztolés kitérése; VCI: vena cava inferior

WHO: World Health Organization, Egészséglgyi Vilagszervezet
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vagy bekerll a tamogatési kategoriakhoz tartozé be-
tegségcsoportok kérébe. Ebben a dolgozatban nincs
mod a teljes 2015-6s PAH-ajanlas ismertetésére, de
hivatkozunk ra (1), valamint a 2018-as kdlni konferen-
ciara (2) és a 2018-as 6" PH World Symposiumra (3,
4, 5). Az utébbi szimpd6ziumon a gyermekkori ajanlast
is elfogadtak (6).

A kivizsgélast megfelel6en csak a PAH-centrumok tud-
jak elvégezni. Itt van meg a vizsgalatok értékelésében
az a tapasztalat, amivel a betegek az egyes alcsopor-
tokba besorolhatdék. Kényes pont az egyes képalkotd
vizsgalatok, a mellkas HRCT, az angiografia és a per-
fuziés tudészcintigrafia értékelése. A magas miné-
ségl képek alapjan lehet a WHO 4-es csoportba tar-
tozd krénikus thromboembdlias pulmonalis hiperténiat
(CTEPH) felismerni, illetve kizarni. A PAH-diagnozis
feléllitdsa jobbszivfél-katéterezés utén lehetséges. En-
nek elvégzése — a legsulyosabb akut Uj eseteket kivé-
ve — a kezelés el6tt kotelezd. Jo technika kell hozza, a
legnagyobb tévedési lehetéség a kapillaris éknyomas
mérésében van, de kritikus a perctérfogat mérése és a
jobb pitvari nyomasmérés is.

Az invaziv vizsgalat soran lehet elvégezni a vazore-
aktivitasi vizsgalatot is. Ez azonban csak a korabbinal
szlikebb csoportban indokolt: a WHO 1-es osztalyon
belll is csak az IPAH-ban és a hozza tartoz6 esetek-
ben (HPAP, gydgyszer és toxin indukalta PAH) javasolt.
Egyéb formakban féldsleges, nem javasolt, mert ott
nincs vazoreaktivitas. A vazoreaktivitas kivalthato inha-
lalt NO gazzal, inhalalt iloprosttal vagy iv. epoprosten-
ollal. Egyéb készitmények (pl. iv. adenosin) nem valtak
be.

Vazoreaktiv PAH-ban a kalciumcsatorna-blokkold
szerek képezik a kezelés alapjat. Fokozatosan kell
nagy dozisra feltitralni. Els6sorban a DHP tipusu sze-
rek kerultek el6térbe, kdzulik is az amlodipin (15-20
mg/nap), illetve a nifedipin (120-240 mg/nap). Ha eze-
ket a beteg nem jél toleralja, a non-DHP diltiazem
(240-720 mg/nap) valaszthato. A feltitralas és a be-
tegkovetés nagy gondossagot kivdn. A nem vazore-
aktiv PAH betegek kalciumcsatorna-blokkoléval valo
kezelése vazodilatacidés céllal tilos. Feltitralas utan
3-6 honappal meg kell gy6zédni arrél, hogy milyen a
funkcionalis stadium és a hemodinamikai helyzet, eh-
hez ujabb jobbszivfél-katéterezés szikséges. Csak
akkor javasolt a CCB szerek folytatasa, ha az FC I-1I-
es, a hemodinamika normalizalédott, vagy tovabbra is
fennall a vazoreaktivitas. Egyéb esetben a specifikus
PAH-szerek adasa ajanlott.
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Az IPAH-csoporton belil tdbbféle megjelenési tipust
érdemes megkuldonbdztetni, mert a kezelési elvek
ezekben kuldnbbéznek egymastdl. Az ujonnan felismert
PAH-betegek atlagos életkora egyre emelkedik, a leg-
Ujabb riportokban 65 év, szemben a klinikai vizsgala-
tokba bevalasztott betegek 50 éves koraval. Az id6sebb
betegek kérében gyakoribb a nem klasszikus fenotipus.
1. Klasszikus fenotipus: altaldban fiatalabb betegek
tartoznak ide, akiknél a masik két fenotipus jegyei hi-
anyoznak.

2. Bal kamrai fenotipus: id6ésebb betegek, akiknél az
IPAH jegyein tul az alabbi 6t rizikofaktorbdl 3 fennall:
nagyvérkori hipertonia, koszoruér-betegség, diabétesz,
30-as BMI folétti elhizas, egyéb jelek, mint pl. tag BP,
vagy pitvarfibrillacié.

3. Pulmonalis fenotipus: IPAH mellett normal, vagy
kdzel normal testpletizmografias értékek, a mell-
kas-HRCT-képen tid6éparenchymas betegségre utald
eltérések nem abrazolédnak, de igen alacsony (<45%)
diffziés kapacitas és sulyos hypoxaemia észlelhetd.

Ebben a szamban kildn cikk részletezi a rizikomegha-
tarozas alapjait, céljat, modszerét, hivatkozunk ra (8). A
rizikomérés modszere jOl kidolgozott. A rizikd nagysa-
ga a médosithaté faktorok révén gyoégyszerek hatasara
csOkkenhet. A PAH-kezelés célja a riziké csdkkentése,
hogy a beteg hosszu tavu kockazatat és ezzel a hala-
lozasi esélyét csokkentsuk. Ezért a rizik6 meghatéro-
z4sara nemcsak a kezelés elbtt van sziikség, hanem
a betegség lefolyasa soran is Gjra és Ujra, 3-6 havonta.
A tébb paraméteres kockazatbecslés elbfeltétele a sta-
bil keringési allapot. Ha a beteg akut jobbszivfél-elég-
telenségben van, csak a szivelégtelenség miatti ma-
gas kockazat véleményezhetd. A rizikdbecslést inkabb
majd késdbb, a kompenzalédas utan lehet elvégezni.
Az eurdpai kézpontok tdbbségéhez hasonldéan nalunk
is az ESC/ERS mddositott tablazat hasznalata javasol-
haté. Ebben a nem befolyasolhaté rizik6faktorok (nem,
életkor) mar nem szerepelnek. Nincs azonban szilkség
arra, hogy a tablazat valamennyi sorat minden vizitkor
kitdltsiik. Megismételt invaziv vizsgalatra ritkan van
szukség. A noninvaziv paraméterek is alkalmasak és
jol validaltak a kockazat meghatarozasara, ezek ko-
zul is a legértékesebb a WHO funkcionalis osztély, az
NT-proBNP, a 6 perces jaras és az echokardiografia. A
vizithez tartozé vizsgalatok elvégzése utan a rendelke-
zésre allé paramétereknél az alacsony kockazat 1-es, a
kdzepes 2-es, a magas 3-as értéket kap. Ezek atlagola-
saval és az eredmény egész szamra valé kerekitésével
kapjuk meg a globalis kockazatot, ami a gyégyszerva-
lasztdsban donté.
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A WHO 1-es csoportu betegeket PAH-szerekkel kezel-
juk.. A kezelési stratégiat eldonti, hogy Uj betegrél vagy
mar kezelt betegrdl van-e sz6, befolyasolja, hogy klasz-
szikus-e a PAH betegség, vagy nem klasszikus, eze-
ken belll az alacsony, a kézepes vagy a magas kocka-
zati csoportba tartozik-e.

Alacsony/kdézepes kockazat esetén is mar kezdetben
kombinacios kezelés javasolt. Erre az oralis készit-
mények megfeleléek, egy ERA és egy PDSI szert va-
lasztunk. A legtdbb adat és j6 eredmény a sildenafil +
macitentan, a riociguat + bosentan és a tadalafil + amb-
risentan kombinaciotdl varhato. A kezdeti kombinacios
terdpidban a riociguatra nincs adat. Magas kockazat
esetén olyan harmas kombinécio javasolt, amely mind-
jart a kezdetben iv. prosztaciklint (epoprostenol) tartal-
maz. Alternativa lehet a sc. prosztaciklin (treprostinil) is.
A prosztaciklineket fokozatosan kell feltitralni. Ez epop-
rostenol esetén csupan napokat igényel. A treprostinil
utmutatd szerinti feltitrdlasakor a 20 ng/kg/min adagot
10 hét alatt, a 30 ng/kg/min adagot 14 hét alatt lehet
elérni (ennél gyorsabb feltitralasok off-label kezelésnek
mindsulnek). Ezzel az agressziv kezeléssel latvanyos
hemodinamikai javulas érhetd el. A gyerekkori PAH is
klasszikus fenotipusu. A fenti kezelési iranyelvek ki-
sebb mddositasokkal gyermekkorban is hasznalhatok
(a Paediatric Task Force of the 6th World Symposium
on PH ajanlasnak megfeleléen).

Ide a fentebb leirt bal kamrai, vagy pulmonalis fenotipu-
su betegek tartoznak. Els6ként monoterapia valasztan-
do akar PD5I szerrel, akar ERA készitménnyel. Kombi-
naciés kezelés 3 hénap utan jon szdba, ha a terapias
eredmény nem megfelelé. Ehhez azonban 6vatossagra
van szikség, és egyedi dontéseket kell hozni, mert sok
mellékhatasra kell szamitani. A kombinaciés kezelés
altaldban nem javasolt 75 év folott, tobbszords riziko-
faktorok mellett, HIV-fert6zés melletti PAH-ban, porto-
pulmonalis PH-ban és enyhe PAH esetén, ilyenkor a
monoterapia folytatasa altalaban elegendé.

Ha a megismételt kockazatfelmérés alacsony rizikét
mutat, a terapia folytatasa javasolt. Régebbi, monote-
rapian lévd betegek maradhatnak a bevalt kezelés mel-
lett, de esetleg ilyenkor is indokolt lehet a PDSI-kezelés
ERA szerrel valo kiegészitése. Kdozepes megismételt
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kockazatszint mellett a monoterapiat kettés kombina-
ciora, a kettds kombinaciét harmas kombinaciéra bd-
vitjuk. llyenkor a prosztaciklincsoportbdl az ordlis re-
ceptoragonista szereket valaszthatjuk (selexipag). Ha a
kezelés ellenére a beteg magas kockazatu, a bdvités-
ben sc. vagy iv. prosztaciklin hozzaadésa lehet hata-
sos. llyenkor indokolt a PD5I szer cseréje guanilat-cik-
laz szerre (riociguat). Fel kell mérni, hogy az életkor és
a tarsbetegségek kizarjak-e a transzplantaciés keze-
Iést. Ha nincs kontraindikacio, a transzplantaciés lista-
zashoz szikséges vizsgalatokat és a bizottsagi bemu-
tatast kell elinditani.

A késdbbi kdvetés soran a 3-6 havonta elvégzett koc-
kazatfelmérés eredménye alapjan dontink a kezelés
mobdositasardl. Az alacsony kockazatu betegeknél a
kezelés folytatdsa, a kdzepes kockazatuaknal a keze-
Iés kibdvitése javasolt, kettés kombinacié (PD5I + ERA)
esetén prosztaciklinreceptor-agonista (selexipag) hoz-
zaadasaval, illetve a PD5I guanilat-ciklaz szerre (rio-
ciguat) valé cseréjével, magas kockazatu betegeknél
olyan maximalis harmas kombinacidéval, amibe sc. vagy
iv. prosztaciklin is beletartozik. Tudétranszplantacié a
betegség késébbi szakaszaiban is felvetédhet. Mivel
mind a kivizsgalas, mind az allok&cié idéigényes, ideje-
koran kell a transzplantacié iranyu Iépéseket elkezdeni
(1. tablazat). Mindenfajta terapiavaltas nagy odafigye-
lést tesz szUkségessé, csak nagy tapasztalatu kézpon-
tokban ajanlott. A szévédmények felismerése, sulyoza-
sa és elharitasa ugyancsak nagy gyakorlatot igényel,
beleértve a ritmuszavarokat, a vérkopést és az anginat.

Kezelési stratégia a terapias el6zmény,
a PAH tipusa és kockazat fliggvényében. (M: monoterépia,
D: kettés kombinacié, T: harmas kombinécié, O: oralis
kezelés P: prosztaciklin, sel: selexipag, rio: riociguat,
LuTX: tiid6transzplantacio)

Terapias PAH tipusa Kockazat Kezelési
elézmeény stratégia
Uj beteg Klasszikus ~ Alacsony/  D-O
PAH kozepes
Magas T—iv. P (sc.P)
Nem klasszi- M, szekv komb
kus PAH
Kovetés Alacsony folytatas
(PD5I + ERA)
Kbzepes M — D
D — T (sel)
Magas — SC. V. iv. P
PD5I — rio
LuTX
Tovabbi Alacsony folytatas
koévetés
Kozepes D — T(sel)
PD5I — rio
Magas T sc.iv. P
PD5I — rio
LuTX
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A PAH lényegébdl fakadoan a tag és tulfeszitett falu
jobb kamrai izomzat id6rél id6re kifarad. A szisztémas
keringés terlletén vénas pangast hoz létre, csdkken a
perctérfogat, és szervkarosodas alakul ki a hypoperfu-
zié miatt. A vénas pangast az effort dyspnoébdl, a pul-
z4lo, ulve is elédomborodd nyaki vénakbdl, a majtok-
feszllés miatti fajdalombdl, a folyadékretenciébdl, az
ascitesbél, az anasarcabdl és a testsuly névekedésébdl
ismerhetjuk fel, ezek egyittesen elég specifikus jelei a
jobbszivfél-elégtelenségnek. A perctérfogat-csdkke-
nés sapadtsagot, ciandzist, alacsony vérnyomast ered-
ményez. A szervkdrosodasok soraban a myocardium
feszllésére a biomarkerszint emelkedése (NT-proBNP)
utal, de szivizom-iszkémia miatt névekedhet a troponin
is, mikdzben csdkken a vérnyomas. A vesekarosodas
alacsony diurézist, emelkedd kreatinint, karbamid szin-
tet, csokken6 GFR-t eredményez. A transzaminazszin-
tek és a bilirubin névekedése keringési majkarosodas
jelei lehetnek. A romld szdveti perfuzié a pulzoximet-
ria (SpO2) és a kevert vénas vér oxigénextrakcidjanak
(SvO2) romlasat, a laktatszint nbvekedését idézi eld. A
neuroldgiai, vigilanciat érint6 tinetek (zavartsag, szé-
dilés, depresszid) a cerebralis funkcié karosodasat
jelezhetik, 6nmagukban nem specifikusak. Az akut
jobbszivfél-elégtelenség néha az ismert PAH mellett
kdvetkezik be, de lehet az eddig klinikai jeleket nem
mutatd PAH betegség elsé megnyilvanulasa is. llyenkor
a pontos mechanizmus csak késébb deril ki, amikor a
beteg alkalmassa valik a kivizsgalasra.

A kezelés 6t pillére:

a kivalté ok megszintetése,

a folyadékegyensuly elérése,

a jobb kamrai afterload cs6kkentése,

a perctérfogat optimalizalasa,

a perfuziés nyomasok optimalizélasa.
Kivalté ok lehet valamely, gyakran bélfalbdl felszivodd
vagy egyéb infekcio, ritmuszavar, ami PAH-ban legtébb-
sz0Or supraventricularis, pitvari tachycardia vagy fibrilla-
cio formajaban 1ép fel, akut tidéembdlia, akut szivinfar-
ktus, anémia, vashiany, pajzsmirigymikddési eltérés,
hasmenés, kronikus PAH betegségben a gyoégyszerek
elhagyasa, a terhesség. Akut tidéembdliaban vagy
jobb kamrai szivinfarktusban a volumenpotlas jétékony
hatésu lehet, de pulmonalis hipertonia melletti szivelég-
telenségben a tulzé folyadékpétlds a balkamra-komp-
ressziot csak fokozna. Diuretikum adasa, illetve ha nem
elégséges, hemofiltracio lehet szilkséges a jobb pitvari
nyomas 8-12 Hgmm k&z6tti szinten valé tartasahoz. A
jobb kamrai afterload csdkkentése PAH-szerekkel le-
hetséges, elsdsorban prosztaciklin-készitményekkel,
de a tdbbi oralis szer adasa is szdba jon. Ezek kettds,
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vagy akar harmas kombinaldsa a jobbszivfél-elégtelen-
ség mellett is szlkséges lehet, el8segitve a kompenza-
I6dast. Kuldndsen szikséges a kezelés fokozasa, ha a
beteg mar eleve PAH-kezelésen volt, és emellett ala-
kult ki a szivelégtelenség. Eredménytelen kezelés ese-
tén szikség lehet ECMO alkalmazasara, de csak ak-
kor, ha latszik a végpont, a beteg mar transzplantaciés
listan van (athidalé kezelés a transzplantacioig), vagy
ismert és megszintethetd a szivelégtelenség oka, illet-
ve eddig kezeletlen betegrdl van sz6 (athidalé kezelés
a gyogyulasig). Hasonl6 elv érvényes az RVAD-keze-
lésre, ami specialis indikacioban leginkabb bal kamrai
tamogatd eszkdzzel egyutt hasznalatos. A szivelégte-
lenségi allapot altalaban nem teszi lehetévé, hogy a
beteg kbzben keriljon transzplantacios kivizsgalasra
és vardlistara. A negyedik pillér a perctérfogat ndvelé-
se inotrop kezeléssel. Az inotropok kozul elsé helyen
a kis dézisu dobutamin all. Az inodilatorcsoport sze-
reire csak limitalt szamu Klinikai vizsgélati adattal ren-
delkezlink, a PDE3-gétlé milrinon és a levosimendan a
pulmonalis vazodilataciés mellett egyarant szisztémas
vazodilatdtor hatassal is rendelkezik, ami nem mindig
elényds PAH-ban. Végul a vazopresszorok is névelhe-
tik az egyes szervek perfuziés nyomasat, a vasopres-
sin egyben pulmonalis vazodilatator, hasznalata ezért
ebbdl a csoportbdl elsének javasolhaté.

Noninvaziv médszerrel, echokardiogréafiaval jol felis-
merhetjik a jobbkamra-funkcié karosodasat, ehhez el-
s@sorban a TAPSE, a JP-terilet, a VCI-atmérd, a peri-
kardidlis folyadék, a kamrai septumon a D-jel és a bal
kamra tel6désének vizsgalata sziikséges. A perctérfo-
gat csdkkenésére a bal kamrai kiaramlasi gérbe valto-
zasa utal. Ezeket a paramétereket érdemes kdvetni a
sulyossag meghatarozasara. A mddszer azonban csak
korlatozottan alkalmas az allapot naprél napra valé koé-
vetésére, a finom valtozasok nagysagrendje megegye-
zik a médszer szérasaval. Az invaziv monitorozas a
sulyos betegek intenziv osztalyos kezelésekor javasolt.
Elsésorban a centrdlis vénas nyomast és az SvO2-t
kell mérni (alarmirozé tunet az SvO2 csbtkkenése lak-
tatndvekedéssel és csdkkend diurézissel). Sulyos jobb-
kamra-elégtelenségben és komplex eseteknél ezen tul
jobbszivfélnyomas- (JP, PA) és perctérfogat-monitoro-
zas, PVR-szamitas is indokolt lehet. A pulmonalis arté-
rias hipertonia diagnozis felédllitdsa utan a kezelés ha-
tasara bizonyos hemodinamikai adatok gyors valtozast
mutatnak, de ha megtorténtek a szikséges mérések,
a hemodinamikai diagnézis a kompenzalédas utanra
is érvényes. Ha az intenziv osztalyon az adott id6ben
nem tortént jobbszivfél-katéterezés, de PAH-specifikus
kezelés indult, és a beteg elbocsajthatd, a szerek foly-
tatasanak indikaldsdhoz késébb — tervezett id6ben — a
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jobbszivfél-katéterezést el kell végezni. A képalkotd és
egyéb betegségeket kizard vizsgalatokat az akut sza-
kasz elmulta utan ugyancsak el kell végezni, és ezek
eredményének fiiggvényében javasolt a kombinacios
PAH-kezelés folytatasa.

A CTEPH kezelésével ebben a szamban kulén cikk fog-
lalkozik (9). A valasztando kezelés els6sorban tovabbra is
a pulmonalis endarterectomia (PEA) elvégzése. Gydgy-
szeres kezelés a nonoperativ esetekben jon széba. A
ballon-angioplasztika (BPA) ugyancsak inoperabilis, de
a periférids thromboembdlids betegség angiogréfias je-
gyeit mutaté betegeknél indokolt. A legkorszer(ibb keze-
Iési stratégia a harom lehetséges eljaras kombinalasat
és a koztuk valdé kdnnyed atmenetet jelenti, a korabban
nonoperabilisnek tartott beteg gydgyszeres és BPA-el6-
kezelés utan mégis mithetévé valhat. Kildn csoportot
képez a mitét utani maradék PH gydgyszeres kezelé-
se. Gyogyszeres kezelésként magas indikacidja jelenleg
a riociguatnak van, a bosentanvizsgélat nem érte el a
primer végpontot, a sildenafil off-label adhaté. A maci-
tentan és a selexipag klinikai vizsgalati eredményei az
elkdvetkezd években varhatdak.

A PAH kivizsgalaséaban és kezelésében is jelentds val-
tozasok torténtek az utébbi években, ezek indokoljak,
hogy a hazai gyakorlat is megujuljon. A noninvaziv és
invaziv vizsgalatok valtozatlanul szikségesek, mig a
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vazoreaktivitasi teszt csak sz(ikebb kérben szikséges,
mint korébban. A kezelésben a kordbbi szekvencialis
kombinaciok helyett a kiindulasi funkcionalis allapot és
kockazat fuggvényében azonnali oralis kombinacio és
azonnali prosztaciklin alkalmazasa indokolt ugyancsak
kombinacioban. A sulyosabb betegek agresszivebb ke-
zelése jelentdsen javitja a kimenetelt. Az uj elvek gya-
korlati alkalmazésa Uj finanszirozasi protokollok elké-
szitését indokoljak.
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