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2. Bevezetés

2.1 Alapelvek
Az Eurdpai Kardioldgus Tarsasag (European Society of Cardiology, ESC) és az Eurdpai
Tiidégyogyasz Tarsasag (European Respiratory Society, ERS) pulmonalis hipertonia
(PH) iranymutatdjata f6 diagnosztikai, kezelési ajanlasi osztalyok és az evidenciaszintek
figyelembevételével, az |. és 2. tablazatban Gsszefoglalt alapelvek mentén alkotta meg.

l. tablazat. Ajanlasok tablazata

Ajanlasok

osztalyozasa

Javasolt megfogal-

Meghatarozas = ,
mazas hasznalata

2. tablazat. Evidenciaszintek tablazata

»A” szintii
evidencia

Az adatok t6bb randomizalt klinikai vizsgalatbol vagy a metaanalizisbél
szarmaznak

,»B”’ szintii
evidencia

Az adatok egy randomizalt klinikai vizsgalatbél, vagy nagy, nem
randomizalt vizsgalatokbol szarmaznak

,C”’ szintii
evidencia

SzakértGi konuenzus alap;an, alvagy kis betegszamu, retrospektiv vizsgalatok-
bol, vagy r ek ad. k kiértékelésébdl sziiletett allasfoglalas




2.2 Uj szempontok
A korabbi ESC és ERS 2009 Pulmonalis Hipertonia (PH) iranymutatohoz képest az
alabbi valtoztatasok és atalakitasok torténtek:

® A targymutatod szerkezetét egyszeriisitettiik harom dltalanos bevezetd fejezet-
re: osztalyozas, ltalanos szempontok és differencildiagnézisok; két pulmonalis
artérias hipertonia (PAH) fejezetre, és egy-egy bal szivfél elégtelenség okozta PH,
tiiddbetegségek és/vagy hypoxia okozta PH, krénikus tromboembdlids pulmo-
nalis hipertonia (CTEPH) és ismeretlen és/vagy multifaktorialis mechanizmussal
kialakuld PH fejezetre.

® A posztkapillaris PH alcsoportok hemodinamikai definiciéjaban tj megfogal-
mazas és paraméterek keriiltek bevezetésre. A pulmonalis vaszkularis ellen-
allas (PVR) bekeriilt a PAH hemodinamikai definiciojaba.

® Egy frissitett, egységesitett (felnStt és gyerek) klinikai osztalyozas jelent meg.

o Osszeszedtiik az Gjdonsagokat a patoldgia, patobiologia, genetika, epidemio-
|6gia és a rizikofaktorok terén.

® Egy fiiggetlen fejezet ad helyet egy frissitett diagnosztikus algoritmus
szamara és (] vizsgalati stratégiak kerlltek az internetes fliggelékbe.

® A szakértdi centrumok jelentésége a PH betegek kezelésében mind a
diagnosztikai-, mind a kezelési algoritmusban hangsulyozasra keriilt.

® A PAH sulyossag megitélésének és kezelésének ujdonsagai mellett,
a kezelési célok is ismertetésre keriiltek, amelyek magukba foglaljak
a kombinacios terapiat és a két nem régen torzskonyvezett gyogy-
szerkészitményt is. A terapias algoritmus szintén frissitésre kerdilt.

® Frissiiltek a balszivfél-elégtelenség és tiidébetegségek talajan kialakult
PH fejezetek. Mindkét beteg csoportbdl kikerilt a ,nem megitélheté
fokd PH” kifejezés.

o Uj diagnosztikus és kezelési algoritmusok keriiltek a CTEPH fejezetbe,
amelyek magukba foglaljak a sebészi kezelés és a ballonos pulmonalis
angioplasztika (BPA) altalanos kritériumait, valamint egy Uj torzs-
konyvezett gyogyszer alkalmazasat.

® Egy rovid fejezet keriilt hozzdadasra az ismeretlen és/vagy multifak-
torialis mechanizmussal kialakulé PH-rol.




3. Definiciok és osztalyozasok

3.1. Definiciok

Pulmonalis artérias hipertoniardl akkor beszélink, ha jobb szivfél katéterezés
soran a nyugalmi pulmonalis artérias kozépnyomas (PAPm) 225 Hgmm. Rendel-
kezésre all6 adatok alapjan normalis esetben a nyugalmi PAPm 1443 Hgmm koriil
ingadozik, kb. 20 Hgmm-es fels6 hatarértékkel.

A2l és 24 Hgmm kozé esé PAPm-érték klinikai jelentSsége egyelSre nem tiszta-
zott. Ezen betegek szoros kovetése sziikséges, amennyiben PAH kialakulasanak
kockazata magas (pl. kotdszoveti betegség vagy orokletes PAH-ban (HPAH)
szenvedd betegek hozzatartozoi esetében).

Mivel nincs megbizhato adat arrdl, hogy mekkora terhelés-indukalt PAPm- vagy
PVR-szint valtozasnak lehet prognosztikai jelentdsége, ,terhelésre jelentkezd
PAH” betegség nem definialhatd, ennek hasznalata nem javasolt.

Egy korabbi retrospektiv vizsgalat PAPm és total PVR adatok alapjan javasolt
egy definiciot terhelésre jelentkezé PAH esetében, azonban prospektiv, validalt
adatokat nem tudtak kozolni.

PAH diagnozisat azoknal a betegeknél allithatjuk fel, ahol hemodinamikai vizsgalat
soran prekapillaris PH jelenlétében a pulmonalis éknyomas (PAWP)<I5 Hgmm,
de a pulmonalis vaszkularis rezisztencia >3 Wood egységnél (WE) és nincs egyéb
prekapillaris PH-t okozo elvaltozas, mint pl. tiidébetegség PH-val, CTEPH vagy
egyéb ritka betegségek.

Kiilonboz, stabil klinikai koriilmények kozott vizsgalt PAP, PAWP, cardiac output
(CO), diasztolés nyomas-gradiens (DPG) és PVR paraméterek oOsszefiiggései
alapjan tortént hemodinamikai PAH csoportositast a 3. tablazat, és azzal
osszefiiggd klinikai osztalyozast a 4. tablazat mutatja.




3. tablazat. PAH hemodinamikai felosztasa®

Definicio

Jellemzok®

Klinikai csoportok

PAH

PAPm 225 Hgmm

Mindegyik

Prekapillaris PH

PAPm 225 Hgmm
PAWP <15 Hgmm

|. Pulmonalis artérias
hipertonia

3. PH tiidSbetegséggel

4. Kronikus
tromboembodlids PH

5.PH ismeretlen eredettel
és/vagy multifaktorialis
mechanizmussal

Posztkapillaris PH

Izolalt posztkapillaris PH
(Ipc-PH)

Kombinalt posztkapillaris és
pre-kapillaris PH
(Cpc-PH)

PAPm 225 Hgmm
PAWP >15 Hgmm

DPG <7 Hgmm és/vagy
PVR <3 WE*

DPG 27 Hgmm és/vagy
PVR >3 WE*

2. PH balszivfél-
betegséggel

5.PH ismeretlen eredettel
és/vagy multifaktorialis
mechanizmussal

CO=perctérfogat; DPG=diasztolés nyomas-gradiens (diasztolés PAP — atlag PAWP); PAPm=pulmonalis artérias
kézépnyomas; PAWP=pulmonalis éknyomas; PH=pulmonalis hipertonia; PYR=pulmonalis vaszkularis rezisztencia;

WE=Wood egység.

*Nyugalomban mért paraméterek; lasd 7. fejezet.

4. tablazat alapjan.

“Wood Egység megfelel dynes.s.cm*-nek.




3.2 Osztalyozas
A pulmonalis hiperténia klinikai osztalyozasa (4. tablazat) 6t csoportot foglal
magaba tobbféle klinikai feltétel alapjan hasonlo klinikai megjelenés, patologiai
eltérések, hemodinamikai jellemzdk és kezelési stratégiak alapjan.

4. tablazat. Pulmonalis hipertonia klinikai osztalyozasa

I. Pulmonalis artérias hipertonia

I. Idiopatias
1.2 Orokletes
1.2.1 BMPR2 mutacio.
1.2.2 Egyéb mutdciok.
1.3 Gyogyszer- és toxin indukalta.
1.4 Egyéb betegséggel tarsulo:
1.4.1 KotSszoveti betegség.
1.4.2 Human immundeficiencia virus (HIV) fertézés.
1.4.3 Portalis hipertenzio.
1.4.4 Velesziiletett szivbetegségek (5. tablazat).
1.4.5 Schistosomiasis.

1’. Pulmonalis venoocclusiv betegség és/vagy pulmonalis kapillaris
hemangiomatosis

1.1 Idiopathias

1’2 Orokletes

1’.2.1 EIF2AK mutacio

1.2.2 Egyéb mutaciok

I’.3 Gydgyszer- és toxin indukalt

1’4 Egyéb betegséggel tarsuld

I’4.1 KétSszoveti betegség

1’42 Human immunodeficiencia virus (HIV) fertézés

1. Ujsziilottkori perzisztalé pulmonalis hiperténia

2. Pulmonalis hiperténia balszivfél-betegséggel

1. Bal kamra szisztolés diszfunkcio

2.Bal kamra diasztolés diszfunkcio

3.Billentyiibetegség

4. Velesziiletett/szerzett bal szivfél befolyasi/kifolyasi traktus obstrukcié és kongenitalis
cardiomyopathidk

5. Velesziiletett/szerzett pulmonalis vénak stenosisa




4. tablazat. Pulmonalis hipertonia klinikai osztalyozasa (folytatas)

3. Pulmonalis artérias hipertonia tiidobetegségekkel és/vagy hipoxiaval

1. Krénikus obstruktiv tidébetegség

2.Interstitidlis tidébetegség

3.Egyéb kevert restriktiv és obstruktiv mintazatot mutaté tiidébetegségek
4. Alvasi problémaval Gsszefiiggd légzési rendellenesség

5. Alveolaris hipoventillacios zavar

6. Tartos magas tengerszint feletti tartozkodas

7.Tudbfejlédési rendellenesség (Web |l tablazat)

4. Kronikus tromboemboélidas pulmonalis hipertonia és egyéb pulmonalis
artéria elzarédas okozta eltérések

I. Kronikus tromboembolias pulmonalis hipertonia

2. Egyéb pulmonalis artériaelzarodas okozta eltérések
2.1. Angiosarcoma
2.2. Egyéb intravaszkularis tumorok
2.3. Arteritis
2.4. Pulmonalis artériak velesziiletett elzarodasai
2.5. Parazitak (hydatidosis)

5. Pulmonalis hiperténia ismeretlen eredettel és/vagy multifaktorialis

mechanizmussal

I. Hematologiai eltérések: kronikus hemolitikus anaemia, myeloproliferativ zavarok,
splenectomia

2. Szisztémas eltérések, sarcoidosis, pulmonalis histiocytosis, lymphangioleiomyomatosis

3. Metabolikus zavarok: glikogén tarolasi betegség, Gaucher-kor, pajzsmirigybetegségek

4. Egyéb: pulmonalis tumor indukalta trombotikus microangiopathia fibrotizald
mediastinitis, kronikus vesebetegség (dializissel vagy anélkiil), szegmentalis pulmonalis
hipertonia

BMPR2 = csont morfogenetikus fehérje receptor 2. tipusa; EIF2AK4 = eukariota transzlacios inicialé faktor 2 alfa
kinaz 4.
“Lasd Web Addenda: www.escardio.org/guidelines




A velesziiletett szivbetegség talajan kialakult PAH klinikai osztalyozasat az
5. tablazat ismerteti.

5. tablazat.Velesziiletett szivbetegség talajan kialakult PAH klinikai

osztalyozasa

I. Eisenmenger szindroma

Magaba foglalja az Gsszes bal-jobb iranyl sonttel jard intra- és extrakardialis defektust,
amelyek egy id6 utan sulyos PVR emelkedéshez és kovetkezményes kétiranyu- vagy
jobb-bal sont kialakulasihoz vezetnek ciandzis, masodlagos erythrocytosis és tobbszervi
érintettség mellett.

2. PAH meglévé bal-jobb sonttel

— Korrigalhato®

— Nem korrigilhato
Mérsékelt és sulyos tiinetek: PVR enyhén vagy mérsékelten emelkedett, bal-jobb sont do-
minal, nyugalmi ciandzis nem észlelhetd.

3. PAH kisebb/véletleniil felismertb defektusokkal

PVR jelentés emelkedése kisebb szivdefektus jelenlétében (altaliban ECHO vizsgalattal ész-
lelt | cm-nél kisebb kamrai szeptum defektusok vagy 2 cm-nél kisebb pitvari szeptum defek-
tusok), amelyek Gnmagukban nem jarulnak hozza a magas PVR kialakulasahoz. A klinikai kép
és tlinetek hasonloak, mint az idiopatias PAH esetében. Defektusok zérasa kontraindikalt!

4. PAH defektus korrekci6ja utan

Velesziiletett defektust mar korrigaltak, de a PAH tovabbra is fennall kozvetleniil a miitét
utan vagy szignifikins posztoperativ hemodinamikai szévédmény hianyaban is visszatér/
kialakul honapokkal vagy évekkel a korrekeio utan.

PAH=pulmonalis artérias hipertonia; PVR=pulmonalis vaszkularis rezisztencia.

*Perkutdn sebészi vagy intravaszkularis beavatkozas.

Az emlitett méretek felnétt betegekre érvényesek. Ugyanakkor, felndttekben is az egyszeri dtmérében megadott
defektus méret nem elegendd a defektus hemodinamikai sulyossaganak meghatarozasahoz: nyomés-gradiens, sont
mérete és iranya, valamint a jobb-bal sént arany meghatarozasa is mérlegelendé

(Web II. tablazat, www.escardio.org/guidelines).

4. Pulmonalis hipertonia diagnézisa

4.1 Klinikai megjelenés

A PH diagnézis felallitasanak a tlinetek, fizikalis vizsgalat, valamint a hemodina-
mikai kritériumokat bizonyito, az etioldgiat tisztazo és az allapot funkcionalis
és hemodinamikai sulyossagat meghatarozé vizsgalatok eredményein kell
alapulnia. Az vizsgalatok adatainak és eredményeinek értelmezése legalabb
kardiologia és tlidégyogyaszati szaktudast, valamint képalkotd vizsgalati
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jartassagot igényel, amely legjobban egy multidiszciplinaris tudasu csoport
egylittmikodése soran biztosithato.

A PH tiinetei nem specifikusak, és magukba foglaljak a fulladast, faradé-
konysagot, gyengeséget, anginat, szaraz kohogést és syncopet. Nyugalmi
tiinetek csak elérehaladott esetekben jelentkeznek. A PH megjelenését
befolyasolhatjak PH-val egyiitt jelentkezd, vagy annak kialakulasaért felelSs,
vagy attdl flggetleniil megjelend egyéb betegségek.

A PH-ra utal¢ fizikalis jelek magukba foglaljak a bal parasternalis mellkasfél
emelkedését, a masodik szivhang pulmonalis komponensének erdsodését,
jobb kamrai eredetii harmadik szivhangot, trikuspidalis regurgitacié pan-
szisztolés zorejét és a pulmonalis regurgitacio diasztolés zorejét. Emelkedett
jugularis vénas nyomas, hepatomegalia, ascites, periférias 6déma, valamint
hideg végtagok el8rehaladott betegségre utalnak. Klinikai vizsgalati meg-
kozelités valtozhat a PH kialakulas okanak fliggvényében.

4.2 Vizsgalatok

PH gyanu esetén elvégzendd, minden részletre kiterjedd vizsgalatokat a 6. tablazat
ismerteti. Az egyes vizsgalatok a Diagnosztikus Algoritmus (1. abra) altal javasolt
diagnosztikai folyamat fazisatol fiiggden keriilnek elvégzésre.

6. tablazat. Diagnosztikai vizsgalatok PH-ban szenved6 betegeknél®
* Elektrokardiogram (EKG)

* Mellkasrontgen

* Echokardiografia

* Légzésfunkcios tesztek és artérids vérgazvizsgalatok

* Ventillacios/perfizios tiidészcintigrafia

* Magas felbontasti CT és kontraszt CT
* Sziv MRI

* Labor- és immunoldgiai vizsgalatok

* Hasi ultrahangvizsgalat

* Jobb szivfél katéterezés és vazoreaktivitas vizsgalata

* Pulmonalis angiografia

*Az egyes vizsgalatok a diagnosztikai folyamat adott fazisatdl fiiggéen keriilnek elvégzésre.




Az elektrokardiogrammon (EKG) lathato jobb pitvari megnagyobbodas vagy

jobbkamra-hipertrofia jelei segithetik a PH diagnozisanak felallitasat, de normalis
EKG nem kizar6 tényezd.

Sok PH-ban szenvedd beteg estében mar koros mellkasrontgen lathato a diag-
nozis felallitasakor. Koros eltérés lehet a centralis pulmonalis artériak tagulata és
a periférias érszegénység.

Transztorakalis echokardiografias vizsgalat kozponti szerepet tolt be a diag-
nozis felallitasaban, mivel képes PH szivre kifejtett hatasait megjeleniteni és a
PAP-t folyamatos hullamu Doppler moédszerrel megbecsiilni.

Jelen ESC ajanlas szerint, a nyugalomban mért trikuspidalis regurgitacios sebesség
(TRV) és a PH-ra utal6 egyéb echojelek megléte alapjan, a PAH valosziniisége le-
het magas, kézepes vagy alacsony szint(i (7. A tablazat). Az egyéb PH-ra jellemzd
echoparamétereket a 7. B tablazat tartalmazza.

Az echovizsgalat eredménye alapjan egyértelm( dontést kell hozni, hogy sziiksé-
ges-e katéteres vizsgilat elvégzése az adott betegnél.

7.A tablazat. Pulmonalis hipertonia valosziniiségének osztalyozasa
echokardiogrifias vizsgalat alkalmazasaval pulmonalis hipertoniara utalé
tiinetekkel jelentkez6 betegekben

Cstcs trikuspidalis Egyéb PH-ra PH valésziniisége ECHO-
regurgitacios sebesség (m/s) utalo ECHO jel* vizsgalat alkalmazasaval

<2,8 vagy nem mérhetd Nem Alacsony

<2,8 vagy nem mérhetd

Kozepes
29-34

Igen

Nem sziikséges

PH=pulmonalis hiperténia
*Lasd 7. B tablzat




7. B tablazat. Egyéb pulmonalis hipertoniara utalo ECHO jelek a trikuspidalis
regurgitacios sebesség mellett a pulmonalis hipertonia valosziniiségének
meghatarozasa céljabol

A: Kamral®

Jobb kamra/bal kamra bazalis
atmérd arany >1,0

B: Pulmonalis
artéria®
Jobb kamrai kidramlasi
Doppler akceleracios
id6 <105 m/sec
és/vagy midszisztolés
behtzédassal

C:Inferior vena cava és
jobb pitvar®
Inferior cava atméré >2| mm
csokkent belégzési kollapszussal
(<50% mélyebb belégzéskor
vagy <20% enyhe belégzéskor)

Interventrikularis szeptum
benyomaddasa (bal kamra
excentricitasi index >1,0,
szisztoléban és/vagy diasztoléban)

Korai diasztolés
pulmonalis
regurgitacios sebesség
>2,2 m/sec

Jobb pitvar feliilete
(végszisztolés) >18 cm?

PA dtmérd >25 mm

*Legalabb két kiilonbézé kategoriaban (A/B/C) 1évé ECHO jelnek jelen kell lennie ahhoz, hogy befolyasolja a

lis hipertonia valé

égi szintet echokardiografias vizsgalat alkalmazasaval.




Tiinetekkel rendelkezé betegnél, a PH valoszinliségének osztalyozasa echokardiogra-
fids vizsgalat alapjan tortént meghatarozas utan a tovabbi kivizsgalashoz javasolt ter-
veta 8. tablazat ismerteti.

8. tablazat. Javasolt diagnosztikai stratégia pulmonalis hipertonia echokardiografias
valésziniisége alapjan pulmonalis hipertonia tiineteivel rendelkezé betegekben,
pulmonalis artérias hipertonia vagy kronikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia

rizikofaktoraival vagy azok hianyaban

PH valésziniisége
ECHO-vizsgalat
alkalmazasaval

PAH-hoz vagy CTEPH-hez kapcsolodo

2 friy
allapot vagy rizikéfaktorok hianyaban© Osztily" | Szint

Alacsony Egyéb diagnozis valoszinii C

Egyéb diagndzis valoszini, ECHO
utankévetés mérlegelenddé

Tovabbi vizsgalatok elvégzése PH iranyaban
mérlegelendd?

Tovabbi vizsgalatok elvégzése (JSZK?

vizsgalatot beleértve) PH iranyaban javasolt e

Magas

PH valosziniisége
ECHO-vizsgalat
alkalmazasaval

Rizikofaktorok esetén vagy PAH-hoz

5 ineh
vagy CTEPH kapcsolédé allapots ~ OSZE4l*  Szint

Alacsony ECHO utankévetés mérlegelendé C
& Tovabbi vizsgalatok elvégzése (JSZK? vizsgalatot
beleértve) PH iranydban mérlegelendé

Tovabbi vizsgalatok elvégzése (JSZK?
vizsgalatot beleértve) PH iranyaban javasolt

CTEPH=kronikus tromboembolias pulmonalis hipertonia; ECHO=echokardiografia; PAH=pulmonalis artérias
hiperténia; PH=pulmonalis hipertonia; ]SZK=jobbszivfél-katéterezés.

*Ajanlasi osztaly. "Evidenciaszint. ‘Ezeket az ajanlsokat ne alkal balszivfél-betegségben vagy diffiz tidébeteg-
ségben szenvedd betegeknél! 92, 3 vagy 5. PH csoport rizikotényezditd| fiiggben. Tovabbi kivizsgalasi stratégia kiilon-
bdzhet a magasabb PAH vagy CTEPH valosziniiséget jelzd rizikofaktorok vagy kisérd betegségek fiiggvényében.

Magas

Tiid6 funkcionalis tesztek és az artérias vérgazparaméterek utalhat-
nak léguti- vagy parenchymalis tiidGbetegség jelenlétére.

Ventillaciés/perfaziés tiidészcintigrafia elvégzése javasolt PH-betegnél
CTEPH kizarasa céljabol.

Magas felbontasi mellkas CT a tiidébetegségek, a kontrasztos mellkas
CT-vizsgalat a CTEPH felismerésében nydijt segitséget.

Sziv MR-vizsgalat a jobb kamra méretének, morfoldgiajanak és funkcioja-
nak megitélésében segit.
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Labor- és immunolégiai tesztek, valamint a hasi ultrahang vizsgalat nem segit
a PH diagnozisanak felallitasaban, azonban sziikségesek par PH tipus etiologiajanak
felismerése és a célszervkarosodas mértékének meghatarozasa céljabol.

Jobb szivfél katéterezés (JSZK) sziikséges a PAH és CTEPH diagnézisanak
megerdsitése, a hemodinamikai eltérések meghatarozasa és bizonyos bete-

gek esetében a tiid6 keringés vazoreaktivitasanak tesztelése céljabol.
JSZK elvégzésének ajanlasait a 9. tablazat tartalmazza. A vazoreaktivitas
tesztelésére vonatkozé ajanlasok a 10. tablazatban taldlhatoak.

9. tablazat. Ajanlas jobb szivfél katéterezés elvégzésére pulmonalis hipertoniaban

JSZK javasolt pulmonalis hipertonia (1. csoport) diagndzisanak C
igazolasa és terapias dontések megerdsitéséhez.

PH-ban szenvedd betegek esetében, J]SZK elvégzése tapasztalt
centrumokban (34. tablizat) javasolt, mivel a beavatkozas
eszkozigényes és sulyos komplikaciokkal jarhat.

JSZK megfontolandé pulmonalis artérias hipertoniaban szenvedd
betegeknél (I.csoport) gyogyszeres kezelés hatasainak értékelésében
(12. tablazat).

JSZK javasolt velesziiletett szivbetegségben szenvedd betegeknél
korrekcios beavatkozas megerdsitéséhez (23. tablazat).

JSZK javasolt balszivfél-betegség (2. csoport) vagy tiidobetegség
(3. csoport) kovetkezményeként kialakulé PH-ban szenvedé betegekben
abban az esetben, ha szervtranszplantacio szoba jon.

Ha a PAWP mérés eredménye bizonytalan, bal szivfél katéterezés
mérlegelendé a LVEDP megmérése céljabol.

JSZK megfontolandé differencialdiagnosztikai és terapias dontés
megerdsitése céljabol azon betegeknél, ahol balszivfél-betegség vagy
tiidébetegség mellett PH gyantja is felmeriil.

JSZK indokolt kronikus tromboembdlias pulmonalis hipertoniaban
(4. csoport) szenvedd betegeknél a diagndzis és a terapias dontés
megerdsitése céljabol.

CTEPH = kronikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia; LVEDP = bal kamrai végdiasztolés nyomas; PAWP = pulmonalis
éknyomas; PH = pulmonalis hipertonia; JSZK = jobb szivfél katéterezés
*Ajanlasi osztaly. *Evidenciaszint.




10. tablazat. Ajanlas vazoreaktivitas vizsgalat elvégzéséhez

Vazoreaktivitas vizsgalat elvégzése csak tapasztalt centrumokban
javasolt.

C

Vazoreaktivitas vizsgalat indokolt IPAH, HPAH és gyogyszer indukalt
PAH-ban szenvedd betegeknél azoknak kisziirése céljabol, akik
magas dozisu kalciumcsatorna-blokkolé adasaval kezelhetSek.

Vazoreaktivitas vizsgalat pozitivnak tekinthetd, ha a PA kézépnyomas
csokkenés > |0 Hgmm és a PA kézépnyomas érték igy <40 Hgmm
véltozatlan vagy megnovekedett perctérfogat mellett.

Nitrogén monoxid addsa javasolt a vazoreaktivitas vizsgalat
elvégzéséhez.

Alternativ szerkért, intravénasan adott epoprostenol javasolt a
vazoreaktivitas vizsgalat elvégzéséhez.

Alternativ szerkért, adenozin adasa mérlegelendé a vazoreaktivitds
vizsgalat elvégzéséhez.

Alternativ szerkért, inhalativ iloprost adasa mérlegelendd a
vazoreaktivitas vizsgalat elvégzéséhez.

Oralis vagy intravénas kalciumcsatorna-blokkold adasa nem javasolt
akut vazoreaktivitas vizsgalat elvégzéséhez.

Vazoreaktivitas vizsgalat nem indokolt magas dozist kalciumcsatorna-
blokkol6 adésaval biztonsigosan kezelhetd betegek kisziirése céljabol
nem IPAH, HPAH és gydgyszer asszocidlt PAH-ban szenvedd PAH
betegeknél, valamint olyan betegeknél, akik pulmonalis hipertonia 2, 3, 4
és 5 koresoportjaiba sorolhatoak.

HPAH= 6rokletes pulmonalis artérids hipertonia; IPAH = idiopatids pulmonalis artérids hipertonia; PAP = pulmonalis artérids
nyomas; PAH = pulmonalis artérias hipertonia

*Ajanlasi osztaly.

*Evidenciaszint.




4.3 Diagnosztikus algoritmus

A diagnosztikus algoritmus az |. abran lathaté. A diagnosztikus stratégiara

vonatkozo ajanlasokat a | 1. tablazat tartalmazza.

® A diagnosztikus folyamat a PH gyanu esetén a PH valdsziniiségének
ECHO meghatarozasaval kezdddik (lasd 7. és 8. tablazat PH valdszinliség
szintek ECHO alapjan).

® Magas és kozepes PH valoszinliség esetén, anamnézis, tiinetek, fizikalis
jelek, EKG, mellkas RTG, légzésfunkcios tesztek, és magas felbontasu
mellkas CT-vizsgalat eredményei sziikségesek a balszivfél-betegség (2.
csoport) vagy tiidébetegség (3. csoport) felismerése céljabdl.

® Ha a balszivfél-betegség vagy tiidbetegség diagnozisa bebizonyosodott,
elészor ezeknek a betegségeknek a megfeleld kezelése megfontolandé.
Amennyiben stlyos PH és/vagy jobb kamra diszfunkcio lathato, a beteget
PH centrumba kell iranyitani a PH egyéb okainak feltarasa céljabol.

® Alacsony PH valoszinliség esetén tovabbi vizsgalatok nem sziikségesek, a
tlinetek egyéb okainak keresése javasolt utankovetés mellett.

® Ha balszivfél-betegség vagy tiidébetegség nem igazolodott, akkor ven-
tillacios/perfiuzios tiidd szcintigrafia elvégzése javasolt a CTEPH és PAH
elkiilonitése céljabol. A beteget kozben PH centrumba kell iranyitani.

® Amennyiben a ventilliciés/perfuzids tid6 szcintigrafia tobbszoros
szegmentalis perfuzios eltérést mutat, a 4. csoportbol a CTEPH valo-
szinlsithetd. A végleges CTEPH diagnézis felallitasahoz (és a pulmonalis
endarterectomia lehetdségének vizsgalatahoz) pulmonalis CT angiogra-
fia, JSZK és pulmonalis angiografia elvégzése sziikséges.

® PAH diagnoézis valdszin(sithetd, ha a ventillacios/perfuzios tiidé szcin-
tigrafia normalis vagy csak szubszegmentilis ,foltos” perfuzios kiesést
mutat, féleg PAH kialakulasahoz vezetd kisérd betegséggel és/vagy PAH
rizikofaktorokkal rendelkezé betegekben (pl. pozitiv csaladi anamnézis,
kotészoveti betegség, congenitalis szivbetegség, HIV fertd zés, portilis
hipertenzié vagy ismert PAH-t okozd toxin vagy gyogyszer szedése).

® 8. tabldzat ismerteti a tovabbi diagnosztikai lépéseket a PH valoszinliség
fliggvényében, részletezve a JSZK indikacioit. Tovabbi diagnosztikus
vizsgalatok (pl. biokémiai, hematoldgiai, szeroldgiai, immunoldgiai,
ultrahang és genetikai vizsgalatok) pontosithatjak a végsé diagnozist.




AN
0UR}O) BQUINIIUSD

weN 10UYEZS Hd

Se[eIn QusLIQ} .
eqUINIUD I0MEZS Hd {OSNPRJEP SOIZNYIR
2uedSs D/A

19[3( QI¥uNyZsIp

(eze|qey g)
OpU3RBa|IaW SPIBAQYULIN

KBen/sd 3595919) 4030 qAHT

uab)

959|923y basbayaqd

INYIRU YoIRf 9IYuNgZSIp

u —Qm_m (1eze|qey 'g)

Ze6I9A SRUSUE S | JYH ‘DY Se|[SW ‘01a+14d
‘D)3 “|oI0p{ejoNizL Y3|3( SIjeyizy H42I2un) e 3SIMD
RUBISNUIZSO|RA B35612G0PN S -RINZS|eg

Kuosdely sadazo

(3eze|qes /) BIsnuizsolen se

SIZUWeUe O[eIN Bi-Hd “fa[3I sifeizy e1aunL

3 Aben sebepy

snunLiod|e snynzsoudelq “eaqe |

18




94 & >jeuesizouselp eluoliadiy

‘eyeINuDzS  SOIZNUAA/SORIIIUSA = /A ‘BIDUSIZSIZOJ  SLIEJMIZSEA

siieuowind = HDJ/QOAd ‘BuokIadly sieuowind = Hg H23zs91 ol

Iy 1 quia0quIo. SMYIUO.Y B OpUaSa|a SIpull Wau 9s9Z39A IINPakSs eyeJSoiSue | ) sijeuow|nge
1| Ind = YAd 's! I | sugdey sy Ind 53 89s8339q AISNPI00URA
ny $9789] = |44 ‘eiwoidasaLiepus sieuowind = y34 ‘sewokuyp sieuowind = JAAVd

‘euoriadiy selgnte sijeuowind = Hyg ‘eyeiSoidue
qqol = N[ {1D nswuoqjey seBew =
‘euoliadiy sijeuowind seljoqWILOqUIO SMIUCD| =

jfeuowind = v

SISeIWOS0ISIYS

sijeuow|nd
-0M0d
ezZ8|qe1°S

35395319
00 9463

63sA63 poop €< YAd
‘WWBH §15 dMVd ‘WWbH 572 dydw

waN (ez8|qe1 °6) MZSI

1DYH ‘SNJIA BDUBPDYSpUNWWI UBWNY = ~>_I
Hd3LD B9s319q noAczsnI0) =

HYd
selyyedoip|

dVdW ‘s9zau93938) [9jAizs qqol = HZ§[ freduwey
903 'sewede) soznyip-pixouowudzs = 01
103 | = LD “p3osBaraqazs 1aNZsAPA = QHD

SEIERE S |
weJSolpaeyodpR =
9z ¢

HDd/AOAd
selyyedolpy

HDd/dOAd
$313P1QI0

Youxo]
$9)}249z5A60AD)

91z591 snyjzsoubelp

HYd smyjyads
'033YlIsSnuIZSOjeA Hyd

eyeiboibue sijeuownd -/+ 47S1
‘eyeiboibue sijeuowind |
“01RYYsNUIZSO[eA Hd3 1D

19



1 1. tablazat. Diagnosztikus stratégiai ajanlas

PH gyantja esetén echokardiografia vizsgalat javasolt noninvaziv C
elsé vonalbeli vizsgalatként.

Ventillacios/perfuzios vagy perfizios tiidd szcintigrafia javasolt CTEPH
kizarasa céljabol olyan betegeknél, ahol a PH oka nem tisztazott.

(¢

CTEPH betegek kivizsgalasa soran pulmonalis artériak kontrasztos
CT angiografias vizsgalata javasolt.

Rutin biokémiai, hematologiai, szeroldgiai, immunologiai, HIV-teszt
és pajzsmirigy funkcios vizsgalatok elvégzése javasolt minden PAH
betegnél a kiséré betegségek felderitése céljabol.

Hasi ultrahang vizsgalat elvégzése javasolt a portalis hipertenzio
kizarasa céljabol.

Légzésfunkcios teszt DLCO meghatarozasaval javasolt PH-ban
szenvedd betegeknél.

Magas felbontasii CT mérlegelendd minden PH-beteg esetében.

CTEPH betegek kivizsgalasa soran pulmonalis angiografia
mérlegelendd.

Nyitott mellkas vagy thoracoscopids tiidd biopszia mintavétel nem
javasolt PAH-ban szenvedd betegek esetében.

CT=komputertomografia; CTEPH=kronikus tromboembalias pulmonalis hipertonia; DLCO=szénmonoxid-diffiizios kapaci-
tas; PAH=pulmonalis artérias hipertonia; PH=pulmonalis hipertonia

*Ajanlasi osztaly.

“Evidenciaszint.

5. Pulmonalis artérias hipertoénia (. csoport)

5.1 Sulyossag megitélése

PAH betegek regularis vizsgalatanak szakérté PH centrumokban kell torténnie
(12. tablazat). Részletes kivizsgalasra van sziikség, mivel nincs olyan egyediili
vizsgalati eredmény, amely elegendé diagnosztikai és prognosztikai informacioval
birna (13. tablazat).
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12. tablazat. Javasolt vizsgalatok és utankovetés id6zitése pulmonalis artérias
hipertoniaban szenvedé betegekben

Elsé 3-6 6-12 3-6 havonta = Allapot-
alka-  havonta® havonta® terapia- rossza-
lommal modositas bodas
utan® esetén
Belgyogyaszati
vizsgalat és a
T 2 + + + & 4
funkciondlis osztaly
meghatarozasa
EKG + + + + +
6MWD/Borg-skala + + + + +
CPET + + 4o
ECHO + + + +
Alap laboratérium
L + + + + +
vizsgalat
Kiterjesztett labora-
PP + + +
toriumi vizsgalat®
Vérgaz analizis® + + + +
Jobtly szw‘ft?l . i P a0
katéterezés

SGOT=alanine aminotransferase; SGPT=aspartate aminotransferase;VGA = vérgaz analizis; BNP = agyi natriuretikus
peptid; CPET=kardiopulmonalis terheléses vizsgalatok; ECHO=echokardiogrifia; EKG=elektrokardiogramm; ERA=
endothelin receptor antagonista; FO=funkcionalis osztaly; INR=international normalized ratio; NT-proBNP=N termi-
nal pro-agyi natriuretikus peptid; [SZK=jobb szivfél katéterezés; TSH=thyroid stimulalé hormon; 6MWD= 6-perces
jaras teszt.

*Beteg dllapota alapjan meghatdrozhaté intervallumok

bAlap laboratériumi vizsgalatok magukba foglaljdk a vérkép, INR (K-vitamin antagonistit szed betegek esetében),
se kreatinin, Na, K, ASAT/ALAT (ERA terapidban részesiilé betegekben), bilirubin és BNP/NT-proBNP értékek meg-
hatarozasat.

“Kiterjesztett laboratoriumi vizsgdlat magaba foglalja az alap laboratériumi vizsgalatot, valamint a TSH, troponin,
higysav, vas status (vas, ferritin, szolibilis transzferrin receptor) és egyéb az adott beteg igénye alapjan sziikséges
laboratériumi paraméterek meghatarozasat.

dArtérids vagy artérias kapillaris vér; periférids oxigén szaturécioval helyettesithetd stabil betegekben, ha VGA nem
all rendelkezésre.

*Mérlegelendd.

‘Egyes centrumok regularis idészakonként végeznek JSZK-t az utinkdvetés soran.
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A vizitek alkalmaval a legfontosabb megvalaszolandoé kérdések a kovetkezdek:
(1) Van-e allapotromlasra utalé eltérés a legutobbi talalkozas ota’; (II) ha igen,
akkor az allapotromlas hatterében a PH progresszioja vagy egyéb betegség
allhat?; (11l) a jobb kamra funkcié megfelel6 és valtozatlan-e?; és (IV) a jelenlegi
fizikalis statusz alapjan kedvezd hosszl tavi prognézis varhato-e, azaz a beteg
esetében teljesiilnek az alacsony kockazati kritériumok? (13. tablazat)

13. tablazat. Kockazatfelmérés pulmonalis artérias hipertoniaban

Prognézis meghataroz6i® Alacsony kockazat
(1 éves mortalitassal becsiilve) <5%

Jobbszivfél-elégtelenség klinikai jelei Hianyoznak

Tiinetek fokozédasa Nem
Syncope Nem
WHO funkcionalis osztaly L
6MWD >440 m
Cslics VO, >15 ml/min/kg
Kardiopulmonalis terheléses vizsgalatok (>65 % becs.)
VE/NCO, meredekség <36
. BNP <50 ng/l
NT-proBNP plazmaszint NT-proBNP <300 ng/ml
Képalkoté vizsgalatok JP teriilet <18 cm?
(echocardiografia, CMR) Perikardidlis folyadék nincs

JPNY<8 Hgmm

Hemodinamikai mérések Cl 22,5 I/min/m?
SV0, >65 %

BNP = agyi natriuretikus peptid; Cl = perctérfogat index; CMR = Sziv MR; SvO, = kevert vénds oxigén szaturacio;
NT-proBNP = N terminal pro-agyi natriuretikus peptid; becs. = becsiilt; JP = jobb pitvar:JPNY = jobb pitvari nyomas;

VO, = oxigén fogyasztas; VE/VCO, = széndioxid légzési ekvivalens;WHO = Vilag Egészségligyi Szervezet; 6(MWD =

6-perces jaras teszt

°A legtobb paraméter és azok hatdrértékei szakértdi vélemény lapulnak, melyek progi ikai informacioval
Igalhatnak és befolyasolhatjak a terapias dontéseket, azonban alkalmazasuk az egyes b knél nagy odafigyelést
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A részletes kivizsgalas alapjan a betegeket tovabbi klinikai allapotromlas vagy a
haldl bekovetkezte szempontjabdl ,,alacsony”, ,kozepes” és ,magas” kockazati
csoportokba sorolhatjuk (I3. tablazat).

Van szamos olyan tényezé (pl. kor, nem, alapbetegség, kiséré betegség), amely

hatassal lehet a betegség lefolyasira és progndzisira, de a PAH terapidjaval
befolyasolni nem tudunk.

Kozepes kockazat Magas kockazat
5-10% >10%

Hianyoznak Jelen vannak

Lassu progresszio Gyors progresszio
Ritkan el6forduld® Tobbszor ismétlédé
1l \
165-440 m <l65m
Cslics VO, 11-15 ml/min/kg Cslics VO, <11 ml/min/kg
(35-65% becs.) (<35% becs.)
VE/NCO, meredekség 36-44,9 VE/NCO, 245
BNP 50-300 ng/l BNP >300 ng/l
NT-proBNP 300-1400 ng/l NT-proBNP >1400 ng/|

JP area 18-26 cm?
Perikardialis folyadék nincs vagy kevés

JP area >26 cm?
Perikardialis folyadék van

mennyiségli
JPNY 8-14 Hgmm JPNY >[4 Hgmm
Cl 2,0-2,4 l/min/m? ClI <2,0 l/min/m?
SvO, 60-65% SvO, <60%

igényel. Fontos tovabba megemliteni, hogy a legtobb paraméter ezek koziil IPAH esetére validilt és a fenti
hatarértékek nem feltétleniil hasznlhatéak a PAH egyéb formaiban. Tovabba, az elfogadott terapidk alkalmazasa,
valamint azok a fenti paraméterekre kifejtett hatasai részét képezik a kockazat megitélésének.

"Ritkan el6forduld kozepes vagy nehéz fizikai terhelés soran, vagy ortosztatikus szinkpe egy egyébként klinikailag
stabil betegnél.

“Gyakori szinkopés epizodok, enyhe vagy regularis fizikai terheléstdl is.
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A komplex kezelés célja PAH-ban szenvedd betegnél az ,,alacsony rizikoju” allapot
elérése (tablazat |3. és 14.). A |3. tablazatban |évé paraméterek nem szinkron médon
valtozhatnak, azaz kiilon-kiilon is kiilonbozd kockazati kategoriaba eshetnek. Tehat,
a vizsgalat egésze alapjan kell meghozni a terapias dontéseket.

14. tablazat. Ajanlas a pulmonalis artérias hipertonia sulyossag és a terapias

valasz értékeléséhez

(¢

Ajanlas

PAH sulyossaganak meghatarozasihoz olyan adatok osszessége
sziikséges, mely klinikai vizsgalatok, terheléses tesztek, biokémiai
markerek, echokardiografidas és hemodinamikai vizsgalatok eredmé-
nyén alapulnak (12.és |3. tablazatok).

Stabil allapotu betegeknél javasolt 3-6 havonta regularis vizsgalatok
elvégzése az utankovetés soran.

A megfeleld terapias valaszként az alacsony kockazati profil
(13. tablazat) elérése/fenntartasa javasolt PAH betegekben.

Nem megfelel terapias valaszként értékelendd a kozepes kockazati
profil (13. tablazat) elérése/fenntartasa a legtobb PAH beteg esetében.

PAH = pulmonalis artérias hipertonia.
*Ajanlasi osztaly.
“Evidenciaszint.

5.2 Terapia

A PAH betegek kezelése nem egyszerlien gyogyszerek felirasabol all, hanem

egy komplex stratégiabol, ami magaba foglalja a betegség sulyossaganak és a

terapiavalasz meghatarozasat. A jelenlegi kezelési stratégia 3 Iépésbdl all:

|. Kezdeti |épés magaba foglalja az altalanos intézkedéseket (I5. tablazat),
szupportiv terapiat (|6. tablazat), szakértdi centrumnak torténd referalast és
akut vazoreaktivitas vizsgalatot a tartés CCB-terapia indikaciojanak elbiralasa
céljabol (17. tablazat).

2. A masodik Iépés magaban foglalja a magas dozisi CCB terapiat vazoreaktiv
betegekben vagy nem vazoreaktiv PAH betegek esetében torzskonyvezett
gyogyszerek adasat a betegek prognosztikai kockazatanak és az adott
egyediil vagy kombinacioban adott készitmény ajanlasi osztalyinak és az
evidenciaszintjének figyelembevételével.
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3. Harmadik Iépésben tovabbi kezelési stratégidk bevezetése torténhet; nem
megfeleld terapids valasz esetén (14. tablazat) torzskonyvezett készitmény-
kombinacié hasznalata (20. tablazat), intenziv osztilyos kezelés, ballonos
pitvari szeptosztomia, és tiidétranszplantacio (21. tablazat) jon széba.

5.2.1 Altalanos intézkedések, szupportiv terdpia és vazoreaktivitds

15. tablazat. Ajanlas altalanos intézkedések elvégzésére

Ajanlas

sty | sune |
C

Terhesség megelSzése javasolt PAH betegekben.

Influenza és pneumococcus elleni véddoltas alkalmazasa javasolt
PAH betegekben.

PAH betegek részére pszichiszocidlis timogatas javasolt.

Gyenge fizikalis allapotu, belgyogyaszati terapiaban részesiilé PAH
betegek esetében feliigyelet melletti testmozgas mérlegelendd.

Repiiléat sordn O, adasa megfontolandd WHO-FC |Il. és IV. cso-
portba tartozoé betegeknél, és azoknal, akiknél az artérias vér Oz
nyomasa tartosan kevesebb mint 8 kPa (60 Hgmm).

Elektiv sebészeti beavatkozas esetében, amikor csak lehetséges,
az epiduralis anesztézia elényben részesitendd az altatisos
anesztéziaval szemben.

Fulladashoz vezeté megterheld fizikalis aktivitds nem javasolt PAH
betegekben.

PAH = pulmonalis artérias hipertonia; WHO-FC =Vilag Egészségligyi Szervezet funkciondlis osztalyozasa
*Ajanlasi osztaly.
“Evidenciaszint.

16. tablazat. Szupportiv terapias ajanlasok

Ajanlas

sty | san |

Cc

Diuretikus kezelés javasolt PAH betegekben JK elégtelenség és
folyadékretencio esetén.

Folyamatos, tartos O, terapia javasolt azon PAH betegeknél, akiknél az
artérids vér O, nyomisa tartosan kevesebb mint 8 kPa (60 Hgmm)*

C
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16. tablazat. Szupportiv terapias ajanlasok (folytatas)

Orilis antikoagulans terapia mérlegelendd IPAH, HPAH és C
anorexigének hasznalata miatt kialakult PAH betegekben.

Anaemia és/vagy vas anyagcsere statusz rendezése megfontolando C
PAH betegekben.

Angiotenzin konvertaz enzim gatlok, angiotenzin-2 receptor
antagonistak, béta-blokkolok és ivabradin alkalmazasa nem javasolt
PAH betegekben, hacsak ezt a kisérébetegségek nem indokoljak (pl.
magas vérnyomas, koronariabetegség vagy balszivfél-elégtelenség).
HPAH= 6rokletes pulmonalis artérias hipertonia; IPAH = idiopatias pulmonalis artérias hipertonia; JK = jobb kamra; PAH =
pulmonalis artérias hipertonia

*Ajanlasi osztaly. *Evidenciaszint. Lésd az ajinlisokat PAH veleszilletett sontok esetéb

5.2.2 Kezd6 célzott terdpia

17. tablazat. Ajanlas kalciumcsatorna-blokkol6 terapia alkalmazasara akut

vazoreaktivitas teszt reszponder betegekben

C

Ajanlas
Nagy dozisi CCB alkalmazasa javasolt IPAH, HPAH és DPAH-ban
szenvedd, vazoreaktivitas teszt responder betegekben.

3-4 honap terapia utan szoros utankovetés és Ujabb teljes vizsgalat
(JSZK elvégzésével) javasolt magas dozisu CCB-vel kezelt, IPAH, HPAH
és DPAH betegekben.

Magas dozisii CCB-terapia folytatasa javasolt WHO-FC | dllapott vagy
jelentds haemodinamikai javulast (kdzel normalis) mutaté IPAH, HPAH
és DPAH betegekben.

Specifikus PAH-terapia inditdsa javasolt magas dozisu CCB-kezelés
utan a WHO-FC llI. és IV. stadiumu vagy hemodinamikai javulast nem
mutat6 betegeknél.

Nagy dozisi CCB nem indokolt vazoreaktivitds teszt hianyaban
vagy nonreszponderek esetében, hacsak egyéb indikacio miatt (pl.
Raynaud-jelenség) mar standard dozist alkalmaznak.

CCB = kalciumesatorna-blokkold; DPAH = gyogyszer indukalt PAH; HPAH= érokletes PAH; IPAH = idiopatias PAH;

JSZK = jobb szivfél katéterezés; PAH = pulmonalis artérias hipertonia;WWHO-FC = Vilag Egészségiigyi Szervezet funkcionalis
osztalyozasa.

*Ajanlasi osztly. *Evidenciaszint.
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18. tablazat. Ajanlas pulmonalis artérias hipertoniaban (1. csoport) monoterapi
alkalmazott gyogyszerek hatékonysagara a WHO funkcionalis osztalyozasa alapjan.
A sorrendet a farmakoldgiai csoportok és azok osztalyozasa alapjan hataroztak meg.

Osztaly*~Szint®
WHO-FC | WHO-FC
Kalciumesatorna-blokkolok
Endotelin Ambrisentan (o
receptor Bosentan C
antagonistdk Macitentan? @©
5. tipusd Sildenafil C
foszfodiészteraz | Tadalafil C
gatlok Vardenafil* C
G.u anyll cyclase Riociguat C
stimulatorok
Epoprostenol |intravénas? A A
inhalacios B C
lloprost
intravénas™ C C
Prosztanoidok szubkutin B &
inhalicios* B C
Treprostinil —
intravénas? C ©
per os* B
Beraprost® B
IP-receptor ) "
agonistik Selexipag (oral) B

APAH=pulmonalis artériés hipertoniaval tarsul6 llapotok; EMA=Europai Gyogyszer Ugynokség (European Medicines Agency);
PAH=pulmonalis artérias hipertonia; RCT=randomizalt vizsgalat; WHO-FC =Vildg Egészségiigyi Szervezet funkciondlis osztilyozisa
*Afénlési osztaly.

“Evidenciaszint.

“Csak vazoreaktivitds vizsgalat reszpond omlyua;anhsuldmpanasPAHomkolhetoPAHsPAHeseuebenall@lnwzotx
gyogynemla\d(kouonhemen,llaomlyua;anhsAPAH esetében.— Klinikai dllapot rosszabbodiséig eltelt idd elsddl é

RCT esetén vagy gyogynerekamefyek az Ssszmortalitast csokkentik.— “Azoknal a betegeknél, akdca szubkutin formét nem mlera||ak.
*Ezt a készitményt az EMA még nem torzskonyvezte az (itmutato kiadasakor:
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19. tablazat. Ajanlas pulmonalis artérias hipertoniaban (I. csoport) kezdésként

kombinacidban alkalmazott gyégyszerek hatékonysagara a WHO funkciondlis osz-
talyozasa alapjan. A sorrendet a csoportok osztalyozasa alapjan hataroztik meg

Osztaly* - Szint®
WHO-FC | WHO-FC | WHO-FC

Intézkedés/kezelés

Ambrisentan + tadalafil*
Egyéb ERA + PDE-5i

Bosentan + sildenafil + iv. epoprostenol

Bosentan + iv. epoprostenol

Egyéb ERA or PDE-5i + s.c. treprostinil

Egyéb ERA vagy PDE-5i + other iv. prostacyclin
analogok

ERA = endotelin receptor antagonista; iv. = intravénas; PDE 5| 5 tipust foszfodiészteraz gatlok; RCT = randomizalt vizsgalat;
WHO-FC =Vilig E égligyi Szervezet fi ali ly
*Ajanlasi osztaly. *Evidenciaszint. “Klinikai llapot r bbodasaig eltelt id6 elsédleges végpontként RCT esetén vagy

gyogyszerek,amelyek az 6sszmortalitast csokkentik.

20. tablazat. Ajanlas pulmonalis artérias hipertoniaban (I.csoport) szekvencialis
kombinaci6éban alkalmazott gyogyszerek hatékonysagara a WHO funkcionalis
osztalyozasa alapjan. A sorrendet a csoportok osztalyozasa alapjan hataroztak meg
Osztaly - Szint®
WHO-FC | WHO-FC | WHO-FC

Intézkedés/kezelés

Macitentan sildenafilc mellé adva

Riociguat bosentan mellé adva

Selexipag® ERA mellé és/vagy PDE-5i¢ mellé adva

Sildenafi epoprostenol mellé adva

Inhalacios Treprostinil sildenafil mellé vagy
bosentan mellé adva

Inhalacios lloprost bosentan mellé adva

Tadalafil bosentan mellé adva

C
C
C
B
C
C
C
C

Ambrisentan sildenafil mellé adva
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20. tablazat. Ajanlas pulmonalis artérias hipertoniaban (1. csoport) szekvencialis
kombinacioban alkalmazott gyogyszerek hatékonysagara a WHO funkcionalis

osztalyozasa alapjan. A sorrendet a csoportok osztalyozasa alapjan hataroztak
meg (folytatas)

Osztaly® - Szint®
Intézkedés/kezelés WHO-FC | WHO-FC | WHO-FC
] 1} v

Bosentan epoprostenol mellé adva

Bosentan sildenafil mellé adva

Sildenafil bosentan mellé adva

Egyéb dupla kombinacio

Egyéb tripla kombinacio

Riociguat sildenafil vagy egyéb PDE-5i mellé adva

ERA = endothelinreceptor-antagonista; iv. = intravénas; PDE-5i = 5. tipusti foszfodiészterdz gitlok; RCT = randomizil
vizsgalat; WHO-FC =Vilag Egészségligyi Szervezet funkcionalis osztalyozasa

*Ajanlasi osztaly. "Evidenciaszint.

“Klinikai dllapot rosszabbodasdig eltelt idS elsédleges végpontként RCT esetén vagy gydgyszerek amelyek az Ssszmortalitast
csokkentik.

9Ezt a készitményt az EMA még nem torzskonyvezte az Gtmutaté kiadasakor.

5.2.3 Egyéb kezelési stratégiak

21. tablazat. Ajanlas intenziv osztalyos kezelés, ballonos pitvari szeptosztomia és
tiidétranszplantacio hatékonysagara pulmonalis artérias hipertoniaban

(1. csoport) aWHO funkcionalis osztalyozasa alapjan

Intézkedés/kezelés WHO-FC | WHO-FC | WHO FC

PH betegekben kisérd betegség miatt vagy
anélkiil kialakulé magas szivfrekvencia (>1 10/
min), alacsony vérnyomas (szisztolés vérnyomas - -
<90 Hgmm), alacsony diurézis és emelkedd laktat
szintek esetén intenziv osztalyos ellatas javasolt

Inotrop tamogatas javasolt hipotenzios
betegekben
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21. tablazat. Ajanlas intenziv osztalyos kezelés, ballonos pitvari szeptosztomia

és tiid6transzplantacié hatékonysagara pulmonalis artérias hipertoniaban
(1. csoport) a WHO funkcionalis osztalyozasa alapjan (folytatas)

Osztaly* - Szint®

Intézkedés/kezelés WHO-FC | WHO-FC | WHO-FC
1}

Réviddel a maximalis belgyogyaszati terapia
ellenére nem megfeleld klinikai allapot elérése - -
utan tiidétranszplantacio elvégzése javasolt

Maximalis belgydgyaszati terapia elégtelensége
utan ballonos pitvari septosomia elvégzése - -
mérlegelendé

PH = pulmonalis hipertonia;WWHO-FC =Vilag Egészségligyi Szervezet funkciondlis osztalyozasa

*Ajanlasi osztaly. "Evidenciaszint.

5.2.4 Kezelési algoritmus

PAH kezelési algoritmusat a 2. dbra szemlélteti. A PAH-kezelés ajanlasi osztélyait

és evidenciaszintjeit a 8. tablazat (monoterapia), |9. tablazat (kezdeti kombinacios

terapia), 20. tablazat (szekvencidlis kombinacios terapia) és a 2|. tablazat (intenziv

osztalyos kezelés és beavatkozasok) ismerteti. A kezelésre adott klinikai valasz

meghatdrozasaita |4. tablazat mutatja be. A PAH kezelési algoritmus nem hasznalhato

egyéb klinikai csoportba tartozd betegek esetében, kifejezetten nem PH-val

tarsuld balszivfél- (2. csoport) és tiidSbetegség (3. csoport) esetén. A kiilonb6zé

kezelések hatékonysagat IPAH, HPAH, gyogyszer okozta PAH és KSZB vagy CHD-

hez (sebészileg korrigalt vagy sem) tarsult PAH esetében randomizalt kontrollalt

vizsgalatok igazoltak.

Kezelési Algoritmus Leiras (2. abra).

® Szakértdé centrumban jovahagyott PAH diagnozissal rendelkezd, kezelést még
nem kapo beteg esetében kezdd lépésként altalanos intézkedések megtétele
és amennyiben sziikséges, a szupportiv terapia (I5. és 6. tablazat) elinditasa
javasolt.

® Akut vazoreaktivitasi teszt elvégzése csak IPAH, HPAH és gyogyszer
vagy toxin asszocidlt PAH esetén javasolt. Vazoreaktiv betegekben nagy
dozisi CCB (folyamatosan feltitralt) alkalmazasa javasolt. A terapiara
adott megfeleld valasz bizonyitasa 3-4 honapos kezelés utan lehetséges
(17. tablazat).
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Azokban a betegekben, ahol a magas dozisi CCB-kezelés nem megfelelé
klinikai valasszal jart, térzskonyvezett PAH gyogyszerek adasa javasolt a nem
vazoreaktiv kezelési stratégia szerint.

Alacsony vagy kozepes kockazatu (13. tablazat), akut vazoreaktivitas teszt non-
responderek esetében vagy kezdeti monoterapia (I8. tablazat) vagy kezdeti
ordlis kombinacios terapia (19. tablazat) alkalmazasa javasolt.

Monoterapia alkalmazasa esetén, a kiilonbozd vegyiiletek hatékonysaganak egy-
massal szembeni 6sszehasonlitasanak hianyaban, kiemelt, bizonyitékon alapuld,
elsé vonalbeli monoterapia ajanlas nincs. Ebben az esetben a gyogyszer valasztasa
szamos egyéb tényezétd| fiigg, pl. a torzskonyvezés stitusza, gyogyszeradas
modja, mellékhatasprofil, gyogyszerinterakcio egyéb gyogyszerekkel, beteg
preferencidja, kiséré betegségek, orvosi tapasztalat és gyogyszerkoltség.

Mivel az egymassal osszehasonlitott, kezdeti kombinacios terapia ambrisentan és
tadalafil esetében elénydsebbnek bizonyulta monoterapiaban inditott ambrisentan
vagy tadalafil adasaval szemben a klinikai allapot rosszabbodasanak késleltetésének
tekintetében, ez a kezdeti kombinacié magasabb foku ajanlast kapott (19. tablazat).
Magas kockazat (I3. tablazat), terapiaban még nem részesiild, akut vazo-
reaktivitas teszt nonresponderek esetében intravénas prosztaciklin analégot
tartalmazo kezdeti kombindcios terapia inditdsa mérlegelendd (19. tablazat).
Intravénds epoprostenolt elényben kell részesiteni, mivel mar monoterapiaban
alkalmazva is csokkentette a 3 honapos mortalitast a magas kockazatu
PAH betegekben (I8. tablazat). Egyéb tipusii kezdeti kombinacids terapia
megfontolando (19. tablazat).

Nem megfelelé klinikai valasszal jard kezdeti kombinacios- vagy kezdeti
monoterapia esetén, dupla vagy tripla szekvencidlis kombindcios terapia java-
solta 20. tablazat alapjan. Riociguat és PDE-5i egylittadasa kontraindikalt.
Nem megfelel6 klinikai valasszal jaré dupla szekvencialis kombinacios terapia (14.
tablazat) esetén tripla kombinacios terapia megprobalhato (19. és 20. tablazat).
Nem megfelelé klinikai valasszal jaré kezdeti monoterapia vagy kezdeti
kombinaciés terapia esetén tiidStranszplantaciora torténd alkalmassag
mérlegelése javasolt. Nem megfeleld klinikai valasszal jaré maximalis kom-
binacios terapia (21. tablazat) sikertelensége utan igy rovid idén beliil tidé-
transzplantaciora jegyezhetd el6 a beteg. Ballonos pitvari szeptosztomia pallia-
tiv vagy athidald beavatkozasnak tekintendd maximalis belgyogyaszati terapia
mellett romlé altalanos allapotd betegekben.
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6. Specifikus pulmonalis (artérias) hipertoénia alcsoportok
6.1 Gyerekkori pulmonalis artérias hipertonia

22. tablazat. Gyerekkori pulmonalis hipertonia ajanlasok

Oy | sane

PH diagnosztikus algoritmus kovetése javasolt a diagnozis felallitisahoz és a C
specifikus etiologidjli csoport meghatarozasahoz gyerek PH betegekben.©

Ajanlas

PAH specifikus terapias algoritmus kdvetése javasolt PAH gyerek betegekben.®

Kombinacios terapia megfontolandé gyerek PH betegekben.

Specifikus gyerekkori kockazat-meghatarozas megfontolando.

PAH = pulmonalis artérias hipertonia; PH = pulmonalis hipertonia
*Ajanlasi osztily. *Evidenciaszint. °Lasd lvy D, et al.] Am Coll Cardiol 2013;62 (25):D117-D126.

6.2 Pulmonalis artérias hipertdnia felnéttkorban velesziiletett
szivbetegséggel

23. tablazat. Ajanlas bal-jobb sonttel jaro velesziiletett szivbetegség
korrekcidjahoz

(WB,!‘:nz) (5:3) Korrigéalhato© M
<4 <23 Igen C
>8 >46 Nem (o)
4-8 2,3-4,6 | Egyedi elbiralas alapjan tercier kozpontban C
PVR = pulmonalis vaszkuldris rezisztencia; PVRi = pulmonalis vaszkuldris rezisztencia index; WE =Wood egység

*Ajanlasi osztaly. "Evidenciaszint.
“Sebészi vagy percutan intravaszkuldris beavatkozas Gtjan.

24, tablazat. Ajanlas velesziiletett szivbetegég talajan kialakult PAH esetén

Ajanlas

Bosentan adasa javasolt WHO-FC Il betegekben Eisenmenger sy
esetén.

Egyéb ERA-k, PDE-5i, és prosztanoidok alkalmazasa megfontolando
Eisenmenger sy esetén.

Cc
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24, tablazat. Ajanlas velesziiletett szivbetegég talajan kialakult PAH esetén

(folytatas)

Ajanlas
Jelent8s vérkopés hianyaban, orilis antikoagulans kezelés szoba johet C
betegekben PA trombozis vagy szivelégtelenség tiinetek esetén.

Kiegészité O,-kezelés megfontolandé azokban az esetekben, mikor

az O, adésa emeli az artérids O, szaturdciot és csokkenti a tlineteket. c

Hiperviszkozitas tiinetei esetén, phlebotomia izovolémias oldat
adasaval mérlegelendd, ha a hematokrit >65%.

Kiegészitd vas kezelés mérlegelendd betegekben alacsony plazma
ferritinszint esetén.

Kombinacios gyogyszeres terapia mérlegelendé
Eisenmenger-szindroma esetén.

CCB-k alkalmazasa nem javasolt Eisenmenger-szindréma esetén.

CCB = kalciumcsatorna-blokkolo; ERA = endothelin receptor antagonista; PA= pull lis artéria; PDE-5i = 5. tipusu
foszfodiészteraz gatlok;WHO-FC =Vilag Egészségligyi Szervezet funkcionalis osztalyozasa
*Ajanlasi osztaly. "Evidenciaszint.

6.3 Pulmonary arterial hypertension associated betegséggel

25. tablazat. Ajanlas kotészoveti betegséggel tarsult pulmonalis artérias

hipertonia esetén

KSZB-gel tarsult pulmonalis artérias hipertonia betegek esetén az
IPAH betegekkel megegyezd kezelési algoritmus kovetése javasolt.

Ajanlas

Nyugalmi echokardiografia elvégzése javasolt sziirési tesztként
tiinetmentes szisztémas sclerosisos betegeknél, amit évenkénti
echokardiografia, DLCO és biomarker sziiréseknek kell kévetniiik.

JSZK elvégzése minden esetben javasolt, amikor felmeriil PAH tarsulasa
KSZB-gel.

Orilis antikoagulalas egyedi alapon és trombofilia hajlam esetében
megfontolando.

IPAH = idiopatids pulmonalis artérias hipertonia; JSZK = jobb szivfél katéterezés; KSZB = kotdszoveti betegség; PAH =
pulmonalis artérids hipertonia
*Ajénlasi osztily, °Evidenciaszint.
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6.4 Pulmonalis artérias hipertonia portalis hipertenzioval

26. tablazat. Ajanlas portalis hipertenzioval tarsult pulmonalis artérias hipertonia
esetén

Ajanlas

Echokardiografia vizsgalat javasolt PH jelei kutatasa céljabol
tlinetekkel rendelkezé betegeknél majbetegség vagy portalis
hipertenzi6 fennallasa mellett, illetve minden olyan betegnél, ahol
majtranszplantacio elvégzése szoba jon.

Portalis hipertenzidval tarsult PAH esetében a beteg olyan szakértdi
kozpontba utalasa javasolt, ahol mindkét betegséget hozzaértd
modon tudjak kezelni.

Portélis hipertenzioval tarsult PAH esetén a PAH egyéb formaiban
hasznalt kezelési algoritmus haszndlata javasolt a majbetegség
sulyossaganak figyelembevételével.

Orilis antikoagulalds nem javasolt portalis hipertenzioval tarsult
pulmonalis hipertonia esetén.

Majtranszplantacio elvégezhetd azoknal a betegeknél, akik jol
reagdlnak a PAH terapiara.

Majtranszplantacio kontraindikalt sulyos és kontrollalhatatlan PAH
esetén.

IPAH = idiopétias pulmonalis artérias hipertonia; PAH = pulmonalis artérias hipertonia; PH = pulmonalis hipertonia.
*Ajanlasi osztaly.
*Evidenciaszint.
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6.5 Pulmonalis artérias hipertonia HIV virus fert6zéssel

27. tablazat. Ajanlas HIV fert6zéssel tarsult pulmonalis artérias hipertonia esetén

C

Ajanlas

Echokardiografia vizsgalat nem javasolt tiinetmentes HIV betegben a
PH kizarasa céljabol.

HIV fertdzéssel tarsult pulmonalis artérias hipertonia esetén ugyanaz
a kezelési algoritmus kévetése javasolt, mint PAH betegekben
figyelembe véve a tarsbetegségeket és a gyogyszer interakciokat.

Antikoagulalas nem javasolt a hatékonysag/kockazat aranyra
vonatkoz6 adatok hidnyaban.

HIV = human i deficientia virus; IPAH = idiopatias pul lis artérias hipertonia; PAH = pulmonalis artérias hipertonia.
*Ajanlasi osztaly.

*Evidenciaszint.

6.6 Pulmonalis venoocclusiv betegség és pulmonalis kapillaris
hemangiomatosis

28. tablazat. Ajanlas pulmonalis venoocclusiv betegség esetén

Ajénlés Osztily

Klinikai vizsgalatok 6sszessége, fizikalis vizsgalat, bronchoscopia és
radioldgiai vizsgalatok elvégzése javasolt a PYOD/PCH diagnézisanak C
felallitasahoz.

Hisztologiai eredmény hianyaban a kettSs EIF2AK4 allél mutacio
azonositasa javasolt az orokletes PVOD/PCH diagnozisanak
megerdsitéséhez.

A diagnézis felallitasa utan, a transzplantaciora alkalmas PYOD/PCH
betegek transzplantacios centrumba torténd utalasa javasolt, tovabbi
vizsgalatok céljabol.

PVOD/PCH betegek kezelése csak nagy PH kezelési tapasztalattal
biré centrumban javasolt a PAH-terapia elkezdése utani magas
tiidéodéma kockazat miatt.

PAH = pulmonalis artérids hipertonia; PCH = pul lis kapillaris F i is; PH = pul lis hipertonia; PVOD =
pulmonalis venoocclusiv betegség

*Ajanlasi osztaly.

*Evidenciaszint.
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7. Pulmonalis hiperténia balszivfél-betegséggel (2. csoport)

29. tablazat. Kulcstényezék amelyek pulmonalis hipertoéniara utalnak

(2. csoport)

Klinikai megjelenés

Kor >65 év

Echokardiografia

Strukturalis bal kamra abnormalitas
* Balszivfél-billenty(ik betegsége

* BP-megnagyobbodas (>4,2 cm)

* IAS atboltosulasa a jobb oldal felé
* BK-diszfunkcio

* Koncentrikus BK-hipertrofia és/
vagy megnévekedett BK-tomeg

Egyéb eltérések

EKG

* BKH és/vagy BPH
* pitvari flutter/
pitvarfibrillacio

*+ BSZB

* Q hullam jelenléte

Balszivfél-elégtelenség
tiinetei

Doppler emelkedett toltényomast
jelez

* Emelkedett E/e’

* >2-3 tipus( mitralis flow
abnormalitas

Egyéb képalkoton latott
eltérések

* Kerley-féle B vonalak
* Mellkasi folyadék

* Tiidé6déma

* BP-megnagyobbodas

Metabolikus szindréma
jelei

Alabbi eltérések hianyaban:
* JK diszfunkcid

* AP dramlas mid-szisztolés
behizédassal

* Perikardialis folyadék

Anamnesztikus
szivbetegség
(mostani vagy korabbi)

Perzisztens
pitvarfibrillacio

BAH = bal anterior hemiblokk; BK = bal kamra; BKH = balkamra-hipertréfia; BP = bal pitvar;
EKG = elektrokardiogram; IAS = interatrialis szeptum; JK = jobb kamra; LBBB = balszar-blokk;

PA = pulmonalis artéria.
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30. tablazat. Balszivfél-betegség talajan kialakult pulmonalis hipertonia kezelése

Az alapbetegség kezelésének optimalizlasa (strukturalis szivbetegség
kezelése) javasolt a PH-BSZB kivizsgalasa eldtt.

Egyéb PH oki tényezék (COPD,AAS, PE, CTEPH) keresése és kezelése
javasolt mielStt a PH-SZB kivizsgalasa mellett dontenénk.

Javasolt invaziv PH-vizsgalat elvégzése optimalizalt volumen statuszd
betegeken.

PH-BSZB esetén és magas DPG és/vagy magas PVR altal jelzett silyos
prekapillaris komponenst mutatd betegeket PH szakérté centrumba
kell iranyitani teljes diagnosztikai kivizsgalas és egyénre szabott kezelés
elbiralsa céljabol.

A vazoreaktivitas teszt szerepe és jelentésége nem bizonyitott PH-
BSZB esetén, kivéve szivtranszplantacio és BK keringéstimogatod
eszkoz beiiltetésére esélyes betegeknél.

Elfogadott PAH terapiak alkalmazasa nem javasolt PH-BSZB esetén.

AAS = alvasi apnoe szindroma; COPD = kronikus obstrukitv tiiddbetegség; CpcPH = |

pillaris és prekapillaris
pulmonalis hipertonia; CTEPH = kronikus thromboembdlias pulmonalis hipertonia; DPG = diasztolés nyoms gradiens; LVAD
= bal kamrai keringésta 6 eszkoz; PE = pul lis embolia; PH-LBSZB = balszivfél-betegség talajan kialakult pulmonalis

hipertonia; PR = pulmonalis vaszkularis ellenallas
*Ajanlasi osztaly. "Evidenciaszint.
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8. Pulmonalis hipertoénia tiidébetegséggel
éslvagy hypoxiaval (3. csoport)

31. tablazat. Hemodinamikai osztalyozas tiid6betegséggel tarsul6 pulmonalis
hiperténia esetén

Terminologia Hemodinamika (jobb szivfél katéterezés)
COPD/IPF/CPFE PH nélkiil PAPm <25 Hgmm
COPD/IPF/CPFE és PH PAPm 225 Hgmm

COPD/IPF/CPFE és salyos PH ~ |PAPm >35 Hgmm, vagy
PAPm 225 Hgmm alacsony cardiac output esetén
(Cl <2,5 L/min/m? egyéb okok nem magyarazzik)

Cl = perctérfogat index; COPD = kronikus obstruktiv tiidébetegség; CO = perctérfogat; CPFE = tiidg fibrozis és
emphysema kombindcioja; PAP = pulmonalis artérias nyomas; PAPm = pulmonalis artérias kézépnyomas;
PH = pulmonalis hipertonia.

32. tablazat. Ajanlas tiidébetegséggel tarsulé pulmonalis hipertonia esetén

Ajénls Osztily:

PH gyanti esetén tiidébetegekben echokardiografia vizsgalat javasolt c
noninvaziv vizsgalatként.

Stilyos PH echokardiografia jelek és/vagy stlyos jobb kamrai diszfunkcio

esetén a betegek szakértdi centrumokba torténd iranyitasa javasolt.

Az alap tiidSbetegség optimalis terapidja magaba foglalja a tartds O,
terapiat kronikus hypoxaemia esetén, amikor pulmonalis hipertonia
tiidSbetegséggel tarsul.

Sulyos PH echokardiogrifia jelek és/vagy sulyos jobb kamrai
diszfunkcio esetén a betegek szakértdi centrumokba torténd
iranyitasa megfontolando egyénre szabott kezelés inditasa miatt.©

JSZK nem javasolt PH gyan(ja esetén tiidébetegségben szenvedd
betegekben, hacsak annak nincs terapias konzekvencidja (pl. tiidé
transzplantacio, egyéb diagnozis felallitisa (pl. PAH vagy CTEPH),
klinikai vizsgalatba torténé bevalasztas).

Elfogadott PAH terapias készitmények alkalmazasa nem javasolt
tiidSbetegséggel tarsuld pulmonalis hipertonia esetén.

CTEPH = kronikus tromboembolids pulmonalis hipertonia; JSZK = jobb szivfél katéterezés; PAH = pulmonalis artérias
hipertonia; PH = pulmonalis hipertonia;

*Ajanlasi osztaly. °Evidenciaszint. “Ez az ajanlas nem alkalmazhaté végstadium tiidSbetegségben szenveddkben, akiknél tiids-
transzplantacié nem jon mar szoba.
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9. Krénikus tromboembodlias pulmonalis hipertoénia
(4.1 csoport)

3. abra. Kronikus tromboembolias pulmonalis hipertonia diagnosztikus
algoritmusa

Tiinetek, fizikélis jelek, CTEPH-ra utalé anamnézis

PH echokardiografids valészintiség (7. tablézat)

Magas vagy kozepes PH val6szintiség

V/Q scan?,
Perflzios defektusok?

lgen l l Nem

CTEPH lehetséges

CTEPH kizarasra kertilt

PH/CTEPH szakért6i PH/PAH vizsgalat sorozat
centrumba torténd utalas (1. dbra)

|

CT pulmonalis angiogréfia,

jobb szivfél katéterezés
+/- pulmonalis angiografia

CT = komputertomografia; CTEPH = krénikus tromboembolias pulmonalis hipertonia; PAH = pulmonalis artéri-
as hiperténia;V/Q = ventillacios/perfizios szcintigrafia.

*Pulmonalis CT angiografia egyediili elvégzése nem mindig elegendd a kronikus tromboembdlias pulmonalis hi-
perténia diagnozis felallitisihoz.
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4. abra. Kronikus thromboembolias pulmonalis hipertonia kezelési algoritmusa

CTEPH szakért6i centrum
diagndzist jovdhagyta

Eleten 4t tart6 antikoagulalas

Operélhatdsag mérlegelése
egy mutidiszciplinaris szakért6i csoport éltal

‘( Technikailag lehetséges

-
Elfogadhatd Nem elfogadhatd

kockazat/haszon arany kockazat/haszon arany®

\

A

Pulmonalis Tartos
PH tlinetek

\

endarterectomia

Tldétranszplantécio

mérlegelése

BPA = ballonos pulmonalis angioplasztika; CTEPH = kronikus tromboemboalias pulmonalis hipertonia;
PH = pulmonalis hipertonia.
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[ Technikailag nem lehetséges J

Célzott belgydgyaszati
terdpia

BPA mérlegelése szakértéi centrumban®

Tartos sulyos

PH tlinetek

“Technikailag operalhaté betegekben, nem elfogadhato kockazat/haszon arany esetén szintén mérlegelendé BPA
elvégzése.
"Bizonyos kozpontokban az belgydgyészati terapiat elkezdik a BPA-val egyiitt.

43



33. tablazat. Ajanlas krénikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia esetén

sty | san
(o)

Ajanlas

PE-n atesett betegek terhelésre jelentkezd fulladasa esetén CTEPH-ra
gondolni kell.

Eleten at tarto antikoagulalas javasolt minden CTEPH betegekben. C

Minden CTEPH beteg esetén multidiszciplinaris szakértdi csoport
hozza meg az operdlhatdsag és egyéb terapias stratégiak kérdéseiben C
a dontéseket.

Sebészi PEA elvégzése javasolt CTEPH betegekben mély hipotermias
keringés leallitas alatt.

Riociguat adasa javasolt CTEPH szakértdi csoport (legalibb egy
tapasztalt PEA sebésszel) altal felallitott inoperabilis CTEPH vagy
sebészi kezelés utan, panaszos betegekben perzisztens/visszatérd
CTEPH esetén.

PAH gyogyszerek off-label alkalmazasa mérlegelendd CTEPH
szakértSi csoport (legalabb egy tapasztalt PEA sebésszel) altal
felallitott inoperabilis CTEPH vagy sebészi kezelés utan, panaszos
betegekben perzisztens/visszatéré CTEPH esetén.

BPA beavatkozas megfontolandé azon betegeknél, ahol a miitét
technikailag nem kivitelezheté vagy ha a PEA kockazat-haszon aranya
nagy.

PE-n atesett, tiinetmentes betegek esetén CTEPH kivizsgalas jelenleg
nem javasolt.

BPA = ballonos pulmonalis angioplasztika; CTEPH = kronikus tromboembalias pulmonalis hipertonia; EMA = Eurdpai
Gydgyszer Ugyndkség (European Medicines Agency); FDA = Amerikai Elelmiszer- és Gyogyszer Engedélyeztetési Hivatal
(Food and Drug Administration); PE = pulmonalis embolia; PEA = pulmonalis endarterectomia

*Ajanlasi osztaly.

“Evidenciaszint.
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10. Pulmonalis hiperténia referalé kozpont meghatarozasa

34, tablazat. Ajanlas pulmonalis hiperténia referal6 kozpontra

Ajénls Osztily | Szint’ |
Referlé kdzpontban javasolt multiprofessziondlis ellatas biztositasa

(kardioldgus, pulmonologus, radiologus, pszichologiai és  szocidlis C
tamogatas, megfeleld tavsegitség biztositasa).

Referdld kozpont esetében javasolt, hogy kozvetlen és gyors
kapcsolatokkal rendelkezzen egyéb szolgaltatasok igénybevétele
céliabol (pl. CTD, csaladtervezés, PEA, tiidétranszplantacio, felnStt
kongenitalis betegségek kezelése).

Egy referalo kozpontnak legalabb 50 PAH vagy CTEPH beteget
kellene utankovetnie és havonta legalabb 2 j PAH és CTEPH referalt
beteget kellene fogadnia.

Egy referdlo kozpontnak legalabb évente 20 vazoreaktivitas tesztet
kellene elvégeznie IPAH, HPAH vagy DPAH betegeken.

Referald kozpontoknak aktivan részt kell vallalniuk PAH klinikai
vizsgalatokban, amelyek fazis Il és Ill vizsgalatokat is magukba foglaljak.

CTEPH = kronikus tromboembolias pulmonalis hipertonia; KSZB = kétészoveti betegség; PAH = pulmonalis artérias
hipertonia;

*Ajanlasi osztaly.

“Evidenciaszint.
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Jegyzetek

46



Jegyzetek
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Jegyzetek
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l. List of abbreviations and acronyms

APAH = associated pulmonary arterial hypertension
BAS = balloon atrial septostomy

BMPR2 = bone morphogenetic protein receptor 2
BNP = brain natriuretic peptide

BPA = balloon pulmonary angioplasty

CCB = calcium channel blocker

CHD = congenital heart disease

Cl = cardiac index

CMR = cardiac magnetic resonance

CO = cardiac output

COPD = chronic obstructive pulmonary disease
Cpc-PH = combined post-capillary and pre-capillary PH
CPET = cardiopulmonary exercise testing

CPFE = combined pulmonary fibrosis and emphysema
CT = computed tomography

CTD = connective tissue disease

CTEPH = chronic thromboembolic pulmonary
hypertension

DLCO = diffusing capacity of the lung for carbon
monoxide

DPG = diastolic pressure gradient (diastolic PAP — mean
PAWP)

ECG = electrocardiogram

ECMO = extracorporeal membrane oxygenation
EIF2AK4 = eukaryotic translation initiation factor 2 alpha
kinase 4

EMA = European Medicines Agency

ERA = endothelin receptor antagonist

ERS = European Respiratory Society

ESC = European Society of Cardiology

FC = functional class

HAART = highly active anti retroviral therapy

HIV = human immunodeficiency virus

HF-pEF = heart failure with preserved left ventricular
ejection fraction

HPAH = heritable pulmonary arterial hypertension
HRCT = high resolution CT

ICU = intensive care unit

INR = international normalized ratio

IPAH = idiopathic pulmonary arterial hypertension
Ipc-PH = isolated post capillary pulmonary hypertension
i.v. = intravenous

LHD = left heart disease

LV = left ventricle/ventricular

LVEDP = left ventricular end diastolic pressure

NYHA = New York Heart Association
NO = nitric oxide

k NT-proBNP = N-terminal fragment of pro-brain
 natriuretic peptide
“PA = pulmonary artery

PaCO: = arterial carbon dioxide pressure
PaO: = arterial oxygen pressure

PAH = pulmonary arterial hypertension
PAP = pulmonary arterial pressure

: PAPm = mean pulmonary arterial pressure
- PAPs = systolic pulmonary arterial pressure
- PAWP = pulmonary artery wedge pressure

PCH = pulmonary capillary haemangiomatosis
PDE-5i = phosphodiesterase type-5 inhibitor
PE = pulmonary embolism

PEA = pulmonary endarterectomy

PFTs = pulmonary function tests

- PH = pulmonary hypertension

: PoPH = porto-pulmonary hypertension

- PPHN = persistent pulmonary hypertension of the
newborn

PVOD = pulmonary veno-occlusive disease
PVR = pulmonary vascular resistance

RA = right atrium

RAP = right atrial pressure

RCT = randomized controlled trial
: RHC = right heart catheterization
- RV = right ventricle/ventricular

6MWD/6MWT = 6-minute walking distance/6-minute
walking test

SCD = sickle cell disease

sGC = soluble guanylate cyclase

SSc = systemic sclerosis

- SvO: = mixed venous oxygen saturation
- SVR = systemic vascular resistance
: TAPSE = tricuspid annular plane systolic excursion

tid. = three times a day

TGFB = transforming growth factor B

TPG = transpulmonary pressure gradient (mean PAP —
mean PAWP)

TRV = tricuspid regurgitant velocity

: VEIVCO; = ventilatory equivalents for carbon dioxide
VIQ = ventilation/perfusion
- WHO-FC =World Health Organization functional class

WU =Wood units
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