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1. Bevezetés

Az elmilt években jelentds elSrelépés tortént a pulmondlis hipertonia (PH)
diagnozisaban és kezelésében. A PH egy Osszetett patofizioldgiai rendellenesség,
amely tobbféle klinikai allapotot is magaban foglalhat, és szamos kiilénbdzd
kardiovaszkularis és |égz8szervi betegséghez tarsul. A PH-val kapcsolatos,
aktualisan rendelkezésre allé adatok alapjan sziletett meg a pulmonalis hipertdnia
diagndzisara és kezelésére vonatkozd ajanlés negyedik kiaddsa, amely az Europai
Kardiologus Tarsasag (ESC) és Eurdpai Tiddgyogyasz Tarsasag (ERS) kozos
munkajanak eredménye. Az alabbiakban ezen ajanlas tomaritett valtozatat kozoljik
elsésorban klinikusok szamara. Ezzel parhuzamosan felhivjuk a figyelmet arra,
hogy jelen tomoritett ajanlas alapjaul szolgdld teljes valtozat, amely lényegesen
részletesebben foglalkozik a témaval és az evidencidkkal, ingyen elérheté az ESC és
az ERS weboldalain, illetve megtalalhaté a European Heart Journal és a European
Respiratory Journal lapokban és azok honlapjan.

2. Modszerek

Négy ,populacio, intervencid, Osszehasonlitas és kimenetel” (PICO) kérdést
elemeztek szisztematikus attekintéssel és az ,ajanlasok, felmérés, fejlesztés
és értékelés” osztalyozasi megkozelitéssel (GRADE), valamint a ,bizonyiték a
dontéshez” (Evidence to Decision) keretrendszer alkalmazasaval (1. és 2. tablazat).
Nyolc tovabbi kérdést hasonld médon vizsgaltak, de az osztalyozds a szokasos ESC-
megkozelités szerint tortént, akarcsak a tobbi témakor esetében (3. és 4. tablazat).

3. Definiciok és osztalyozasok

3.1. Definiciok

A PH diagndzisa elsésorban a jobb szivfél katéterezése (RHC) soran végzett
hemodinamikai mérésen alapul, azonban a végleges diagnozisnak és osztalyozasnak
tikréznie kell a teljes klinikai képet, és figyelembe kell vennie az Gsszes elvégzett
vizsgalat eredményét. A pulmondlis hipertdnia a definicié szerint akkor all fenn, ha a
nyugalomban mért pulmondlis artérias kézépnyomas (mPAP) tébb, mint 20 Hgmm
(5. tablazat).




3.2. Osztalyozasok

A Klinikai osztdlyozas dltalanos célja a PH-val kapcsolatos klinikai allapotok

kategorizalasa hasonlé  patofiziologiai  mechanizmusok, klinikai  megjelenés,

hemodinamikai jellemzék és terapias kezelés alapjan (1. abra, 6. tablazat).

1. tablazat. Az ajanlasok eréssége a GRADE szerint (az ERS klinikai
gyakorlati ajanlasat tartalmazé kézikonyv alapjan)

Az ajanlas erdssége

Erds ajanlas valami
mellett

Feltételes ajanlas valami
mellett

Feltételes ajanlas valami
ellen

Erés ajanlas valami ellen

Nincs ajanlas

Indoklas

A panel véleménye alapjan a kivanatos hatasok egyértelm(ien
tulstlyban vannak a nemkivanatos hatasokkal szemben.

A panel kevésbé biztos abban, hogy a kivanatos hatésok
tulstlyban vannak a nemkivanatos hatasokkal szemben.

A panel kevésbé biztos abban, hogy a nemkivanatos hatésok
talsdlyban vannak a kivanatos hatasokkal szemben.

A panel véleménye alapjan a nemkivanatos hatasok
egyértelmden tulsulyban vannak a kivanatos hatésokkal
szemben.

A rendelkezésre llé eredmények megbizhatosaga nem
elégséges ajanlas megfogalmazasahoz, vagy a kivanatos és a
nemkivanatos hatasok kiegyensulyozottak, vagy nem éllnak
rendelkezésre adatok.

2. tablazat. A bizonyitékok mingségi fokozatai és definiciéik

Mindség  Definicié

Magas Biztosak vagyunk abban, hogy a valds hatds a becsiilt hatas kézelében van.

Kézepes Mérsékelten bizunk a hatés becsult értékében: a valés hatds valészindleg a

becsiilt hatds kozelében van, de nem zérhat ki, hogy lényegesen kiilonbézik.

Alacsony A hatas becstilt értékébe vetett bizalmunk korlatozott: lehet, hogy a valédi

hatds Iényegesen eltér becsiilttdl.

Nagyon Nagyon kevés bizalmunk van a hatas becsiilt értékére vonatkozdan: a valédi

alacsony hatds valészintileg lényegesen eltér a becstlttdl.

©ESC/ERS

©ESC/ERS



3. tablazat. Ajanlasi osztalyok

Definicié !avasolrt

széhasznalat

| osztaly Bizonyitott és/vagy éltaldnosan elfogadott,
hogy a széban forgd kezelési eljaras elényos,
hasznos, hatékony.

II. osztaly Egymasnak ellentmondé bizonyitékok és/vagy megoszlé vélemények
a szoban forgd kezelés vagy eljaras hasznaval/hatékonysagaval
kapcsolatban.

Ila osztaly A rendelkezésre dllé bizonyiték/szakértéi = Megfontolandé
vélemény inkdbb a hatékonysag/
hasznossag mellett szél.

IIb osztaly Bizonyiték/szakértsi vélemény a
hatékonysagot/hasznossagot kevésbé
tdmasztja ald.

IIl. osztaly Bizonyiték vagy éltaldnos egyetértés abban,
hogy a széban forgd kezelési eljaras nem
hasznos/hatékony, és bizonyos esetekben
artalmas lehet.

4. tablazat. Evidenciaszintek

C szintd Szakértdi konszenzus és/vagy kis betegszamu/retrospektiv
evidencia vizsgalatok vagy regiszterek adatai alapjan.

o

©ESC/ERS

©ESC/ERS



5. tablazat. A pulmonilis hiperténia (PH) hemodinamikai definicioi

Definicié Hemodinamikai jellemzék
PH mPAP >20 Hgmm
Prekapillaris PH mPAP >20 mmHg

PAWP >15 mmHg

PVR <2 WU

Izolalt posztkapillaris PH (IpcPH) ~ mPAP >20 Hgmm
PAWP >15 Hgmm

PVR <2 WU
Kombindlt poszt és prekapillaris ~ mPAP >20 Hgmm
PH (CpcPH) PAWP >15 Hgmm
PVR >2 WU
Terhelési PH mPAP/CO meredekség a pihenés és az edzés kozétt

>3 Hgmm/I/perc

©ESC/ERS

CO: perctérfogat; mPAP: pulmonalis artérias kdzépnyomas; PAWP: pulmondlis artérias éknyomas; PH:
pulmondlis hiperténia; PVR: pulmonalis vaszkularis rezisztencia; WU: Wood egység

Egyes betegekben emelkedett a pulmondlis artérias kézépnyomas (>20 Hgmm), de alacsony a pulmondlis
vaszkulris rezisztencia (2 WU), és alacsony a pulmondlis artérias éknyomas (<15 Hgmm). Ezen hemodinamikai
allapot esetén ,nem osztalyozott pulmondlis hipertoniardl” beszélhetiink.

4. Epidemiologia és rizikofaktorok

Vilagszerte a balszivfél-betegség (LHD) a PH vezetd oka. A tlidébetegség a masodik
leggyakoribb ok. Az 1. csoportba tartozé pulmondlis artérids hipertonia (PAH)
lehet idiopathids vagy orokletes, illetve kiilonbézé egyéb allapotokhoz is tarsulhat
(6. tablazat). Ezenkivill szimos gydgyszer és toxin Gsszefliggésbe hozhaté a PAH
kialakulasaval (7. tablazat).

5. A pulmonalis hipertonia diagndzisa

5.1. Diagnoézis

A PH diagnosztikai megkdzelitése féként két feladatra Gsszpontosit: a korai
felismerésre és a mogottes patofiziologiai folyamatok, mint példaul az LHD (2.
csoport) és a tiidSbetegség (3. csoport) azonositasara. A PH tiinetei féként a jobb
kamrai (RV) diszfunkcidéhoz kapcsolddnak, és a terhelésre jelentkezd nehézlégzés a
legfébb korai tlinet. Egyéb gyakori tiineteket és azok PH-stadiumaval és stlyossagaval
valo osszefliggését a 2. dbra mutatja be. A klinikai tlineteket a 3. abra foglalja dssze.
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1. abra. Kozponti illusztracio

PULMONALIS HIPERTONIA

Prevalencia

.
® , Globils ’*?‘W
2 2
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Hallozisi kockdzad arény  Haldlozés kockizat ariny.
s s
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- : / -
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* Hematoldgiai

* |diopathias/érokletes  IpcPH * Nem silyos PH * CTEPH betegségek
o Tarsulé kérdllapotok e CpcPH e Silyos PH  Egyéb pulmonalis ¢ Szisztémas
obstrukcidk betegségek

PREVALENCIA

Ritka Nagyon gyakori Gyakori Ritka Ritka
3 e e
- - -
TERAPIAS STRATEGIAK
Gyég)l'szeres IpcPH: PH-tiidSbetegség:  Sebészi kezelés: Az alapbetegség
kezelés © Az LHD kezelése® o Az elsédleges «PEA optimalis kezelése
* PAH-gydgyszerek  CpcPH: tidébetegseg Intervenciés
. timélis kezelése Gt
cce «AZLHD kezeleser T e kezelés: « Lehetdség:
reszponderekben | ohergseg: Stlyos PH: «BPA PAH-gyogyszerek
Tidé- PAH yszerek o PAH-gyo ek yogyszeres kezelés:  (klinikai vizsgalatok)
transzplantacié (Klinikai vizsgalatok)  (Klinikai vizsgalatok) s PH-gy6 ek
@ESC @ ERS—

BPA: ballonos pulmondlis angioplasztika; CCB: kalciumcsatorna-blokkold; CTEPH: krénikus tromboembdlias PH;
CpcPH: kombinalt poszt- és prekapillaris PH; IpcPH: izoldlt posztkapillaris PH; LHD: balszivfél-betegség; PAH:
pulmondlis artérias hiperténia; PEA: pulmonalis endarterectomia; PH: pulmonalis hiperténia

*A szivelégtelenség kezelése az ESC-nek az akut és kronikus szivelégtelenség diagnozisara és kezelésére
vonatkozé ajanlsa szerint; a bal szivfelet érinté billentytibetegség kezelése az ESC/Eurdpai Sziv-Mellkas Sebészeti
Tarsasag billenty(ibetegségek kezelésére vonatkozo ajanlasa alapjan.
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6. tablazat. A pulmonalis hipertonia klinikai osztalyozasa
1. csoport: PAH

1.1 Idiopathias
1.1.1 Vazoreaktivitas-teszt soran nonreszponderek
1.1.2 Vazoreaktivités-teszt soran akut reszponderek
1.2 Orokletes®
1.3 Gydgyszer- és toxinasszocialt*
14 Egyéb betegségekkel tarsulo:
14.1 Kotbszoveti betegség
14.2 HIV-fert6zés
1.4.3 Portlis hipertonia
144 Velesziletett szivbetegség
14.5 Schistosomiasis
1.5 Pulmondlis artérias hipertonia vénas/kapillaris (PVOD/PCH) érintettséggel
1.6 Ujszilsttek perzisztens pulmondlis hipertoniaja

2. csoport: balszivfél-betegséggel tarsulé PH

2.1 Szivelégtelenség
211 Szivelégtelenség megtartott ejekcids frakcioval
2.1.2 Szivelégtelenség csokkent vagy mérsékelten csokkent ejekcios frakcioval®
2.2 Szivbillenty(i-betegség
2.3 Velesziletett/szerzett kardiovaszkularis korképek, amelyek posztkapillaris PH-hoz
vezetnek

3. csoport: tiidGbetegségekhez és/vagy hypoxiahoz tarsulé PH

3.1 Obstruktiv tidébetegség vagy emphysema

3.2 Restriktiv tidébetegség

3.3 Kevert, restriktiv és obstruktiv mintazatot mutaté tiildébetegség

34 Hipoventilacios szindromak

3.5 Hypoxia tiidSbetegség nélkul (pl.: tengerszint felett nagy magassagban
tartdzkodas)

3.6 A tiidé fejlédési rendellenességei
4. csoport: pulmondlis artérias elzarédashoz tarsulé PH

4.1 Kronikus tromboembdlias pulmonalis hiperténia
4.2 Egyéb pulmonalisartéria-obstrukciok®

5. csoport: ismeretlen eredetii/multifaktorialis pulmonalis hiperténia (PH)

5.1 Hematoldgiai betegségek®
5.2 Szisztémas betegségek®

©ESC/ERS



6. tablazat. A pulmonilis hiperténia klinikai osztalyozasa (folytatas)

5. csoport: ismeretlen eredetii/multifaktorialis pulmonadlis hiperténia (PAH)
5.3 Anyagcsere-betegségek’

5.4 Krénikus veseelégtelenség dializissel vagy anélkdl

5.5 Tidédaganat indukalta trombotikus mikroangiopathia

5.6 Fibrotizald mediastinitis

©ESC/ERS

HIV: human immunodeficiencia-virus; PAH: pulmonalis artérias hiperténia; PCH: pulmonalis kapillaris
haemangiomatosis; PH: pulmondlis hiperténia; PYOD: pulmonalis venookkluziv betegség

*Az rokletes, illetve a gydgyszer- és toxinasszocialt PAH-esetek lehetnek akut reszponderek.

°Csokkent ejekcios frakcioval jard szivelégtelenség esetén az EF: <40%, mérsékelten csokkent ejekcids frakcioval
jaré szivelégtelenség esetén: 41-49%

A pulmondlisartéria-obstrukcio egyéb okai: szarkémak (high-grade, intermediate-grade vagy angioszarkémay),
egyéb malignus daganatok (pl.: vesekarcinéma, uteruskarcinéma, here csirasejtes daganatai), nem malignus
tumorok (pl.: uterus leiomyoma), arteritis kdtSszoveti betegség nélkil, velesziiletett pulmondlisartéria-sziikilet,
hydatidosis.

9Beleértve az 6roklott és szerzett kronikus hemolitikus anémidt és a krénikus mieloproliferativ betegségeket.
“Beleértve a sarcoidosist, a pulmonalis Langerhans-sejtes histiocytosist és az 1-es tipusti neurofibromatosist.
‘Beleértve a glikogéntarolsi betegségeket és a Gaucher-kort.

7. tablazat. Pulmonalis artérias hipertoniaval asszocialt gyogyszerek és toxinok

Nyilvanval6 kapcsolat Lehetséges kapcsolat

Aminorex Alkildloagensek (ciklofoszfamid, mitomicin C)?, amfetaminok,
Benfluorex bosutinib, kokain, diazoxid, direkten hato, hepatitis C ellenes
Dasatinib antivirdlis gydgyszerek (sofosbuvir), indirubin (ging-dai nevi
Dexfenfluramin kinai névény), interferon-alfa és -béta, leflunomid, L-triptofan,
Fenfluramin fenilpropanolamin, ponatinib, szelektiv proteaszéma-
Metamfetaminok inhibitorok (carfilzomib), oldészerek (triklor-etilén)?, orbancfii
Mérgezd repceolaj

©ESC/ERS

*Pulmonalis venookkluziv betegség.

Fliggetlendl a kivaltd okoktdl, a PH jobb kamrai nyomasterheléssel és kovetkezményes
diszfunkciéval jar, amely echokardiografiaval kimutathato. Ha a vizsgalatot megfeleléen
végzik, akkor az echokardiogréfia atfogd informacidt nydjt a jobb és a bal szivfél
morfoldgiajarol, funkciojarol, esetleges billenty(i-rendellenességekrdl, és segitségével
a hemodinamikai paraméterek is becsiilheték. Az echokardiogréfia ezenfeliil értékes
eszkoz a feltételezett vagy megerdsitett PH okanak felderftésére, kildndsen akkor, ha
a PH LHD-vel vagy velesziletett szivbetegséggel (CHD) fugg ssze.
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2. abra. A pulmondlis hiperténia tiinetei

o Légszomj terheléskor (WHO-FC)
Faradékonysag és gyors kifaradas
El8rehajlaskor jelentkezd nehézlégzés (bendopnoe)
Palpitaciok
Véres kopet
Terhelésre jelentkezd hasi fesziilés és hanyinger
Folyadékretencié kovetkeztében kialakuld
teststlynovekedés
Fizikai terhelés kozben vagy roviddel azutan
jelentkezd syncope

Ritka, a pulmonalis artéria dilaticiéja kovetkeztében
kialakul6 tiinetek®
o Terhelésre jelentkezd mellkasi fajdalom:
a bal korondria-fétérzs dinamikus kompresszioja
Rekedtség (diszfonia):
a bal nervus laryngeus rekurrens kompressziéja (kardiovokalis
vagy Ortner-szindroma)

Nehézlégzés, zihalas, kohoges, also légiti fertzés, atelectasia:
a bronchusok kompressziéja ko é

@ESC ® ERS—

WHO-FC: Egészségligyi Vilagszervezet, funkcionalis osztaly

A mellkasi kompresszié szindréma a pulmondlis artérias hipertonidban szenvedd betegek egy kis részében alakul
ki a pulmondlis artéria kifejezett tagulata kévetkeztében, amely a betegség barmely stadiumaban eléfordulhat, még
enyhe funkciondlis karosodas mellett is.

Tekintettel a PH heterogén természetére és az RV sajatos geometridjara,
nincs egyetlen echokardiografias paraméter, amely megbizhatéan tajékoztatna
a PH-statuszrél és a mogottes etiologiarol. Ezért a feltételezett PH
atfogd echokardiografiass értékelése (4. abra) magaban foglalja a szisztolés
pulmondlis artéridas nyomds (sPAP) becslését és a PH-ra utaldé tovabbi
jelek kimutatasat, amelyek céla a PH valdszinliségének echokardiografias
felmérése (8. tablazat). Ha klinikai &sszefiggésben értelmezzik, ez a
valoszinliség felhasznalhatd annak eldontésére, hogy sziikség van-e tovabbi
vizsgalatokra, beleértve a szivkatéterezést egyes betegeknél (5. abra).
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3. abra. A pulmonalis hipertoénia klinikai jelei

~

A PH Klinikai jelei A hatrahato

jebbkamra-elégtelenség jelei

* Centrilis, periférias vagy kevert cianozis * Téagult és pulzalo jugularis vénak
« Ekelt pulmonilis masodik szivhang + Hasi fesziilés

« Jobb kamrai harmadik szivhang * Hepatomegalia

A tricuspidalis regurgitaci6 szisztolés zoreje * Ascites

« A pulmonlis regurgitcié diasztolés zoreje } * Periférias 6déma

A pulmoniilis hiperténia hatterében | | ‘ Az elérehato
allé betegségre utal6 jelek jobbkamra-elégtelenség jelei
* A pulmondlis hiperténia hitterében allé « Periférias cianézis (kék ajkak és ujjvégek)
betegségre utalé jelek o Gl
« Dobveréujj a labujjakon (kézujjakon nem)/ o Srrdicd
cianézis: PDA/Eisenmenger-szindréma . HaiZZgrizggtagok

« Hallgatézasi lelet (szoresolés, sipold légzés,  Megydi kapiliristelddési id6
z6rejel 6- vagy szivbetegség

* CTEPH — DVT kovetkezményei,
vénis elégtelenség: CTEPH

« Telangiectasia: HHT vagy SSc

« Sclerodactylia, Raynaud-jelenség, ujjvégek
fekélye, GORD: SSc )

@ESC ® ERS—

CHD: velesziiletett szivbetegség; CTEPH: kronikus tromboembolias pulmondlis hipertdnia; DVT: mélyvénas
trombozis; GORD: gastrooesophagealis reflux betegség; HHT: 6rokletes haemorrhagias teleangiectasia;
PDA: nyitott ductus arteriosus; PH: pulmonalis hipertonia; PYOD: pulmonalis venookkluziv betegség;

RV: jobb kamra; SSc: szisztémas szklerozis

Mindazonaltal az echokardiografia 6nmagaban nem elegendd a PH diagndzisanak
megerdsitéséhez. A kardiopulmondlis  hemodinamika jobbszivfél-katéterezéssel
torténd elemzése is szikséges (9. tablazat). A pulmondlis vazoreaktivitas vizsgalata
azon, PH-ban szenved$ betegek azonositasat teszi lehetévé, akik alkalmasak
lehetnek nagy dézisu kalciumcsatorna-blokkoléval (CCB) vald kezelésre. Ez csak
idiopathias pulmondlis artérias hiperténiaban (IPAH), 6rékletes pulmonalis artéris
hipertdniaban (HPAH), illetve gydgyszerasszocialt pulmonalis artérids hipertdnidban
(DPAH) szenvedd betegeknél ajanlott. A vizsgalathoz inhalaciés nitrogén-monoxid
vagy inhalacios iloprost alkalmazasa ajanlott.
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4. abra. Echokardiografias paraméterek a pulmonalis hiperténia

vizsgalataban

Megnagyobbodott jobb kamra;
parasternalis hosszi tengelyi
nézet

]

RVOT AT <105 ms. '!
“notch’

nalis ejekcio RVOT-ake-
65 ideje <105 ms; a kbzép-
szisztolés bemetszeés (notch)
peelapilis pimondls b

Vegszisztolé

Megnagyobbodott jobb
pitvari teriilet (>18 cm?);
négyilregi nézet

Dilatilt jobb kamra, bazilis
RVILV ariny >1,0; négyiregi
nézet

Diasztolé

Szisztolé

Cskkent jobb kamrai frakeiondlt
teriletviltozds <35%; négyiiregi

' Cstics- TRV

>28mis
Emelkedett tricuspidalis szisztolés
csiicssebesség (cstcs-TRV)
folyamatos hullimi Dopplerrel
mérve

Ellapul interventricularis septum (nyi-
1ak), amely D alaki bal kamrahoz vezet;
esskkent bal kamrai excentricitisi in-
dex; parasternalis rovid tengelyi nézet

M-Mode
@ TAPSE
<I8mm

A tricuspidalis anulus csdkkent
M-moddal meghatirozott szisztolés
esiicselmozdulisa (TAPSE <18 mm)

Becsiilt RAP

>28mis

A pulmondlis artéria becsiilt
szisztolés nyomsa (sPAP);
sPAP = TR-nyomasgradiens +
becsiilt RAP

IVC Kol
<2lem >50% 3 (05)
>20em >50% 8 (5-10)
Cstics- TRV>2 cm <50% 15 (10-20)

Kitigult vena cava inferior, amely
belégzésre csikkenten kollabil;
subcostalis nézet

"7@1‘,},

§'<9,5 cmis

Csékkent széveti Doppler-
médszerrel meghatirozott
tricuspidalis anulus szisztolés
csiicssebesség (S’ <9,5 cmls)

Perikardilis folyadék jelenléte;
négyiiregi nézet; parasternalis
révid tengelyi nézet; egyéb
nézetek (pl. subcostalis nézet)

@ESC @ ERS—

Ao: aorta; eRAP: becsiilt jobb pitvari nyomas; IVC: vena cava inferior; LA: bal pitvar; LV: bal kamra; LVEI: bal kamra
excentricitasi index; PH: pulmondlis hipertonia; RA jobb pitvar; RAP jobb pitvari nyomas; RV: jobb kamra;
RV-FAC: jobb kamrai frakcionalt teriiletvaltozas; RVOT AT —a jobb kamrai kiaramlasi palya akceleracios ideje;
SPAP: szisztolés pulmondlis artérias nyomas; TAPSE: a tricuspidalis anulus szisztolés csticselmozduldsa;

TR: tricuspidalis regurgitacid; TRV: tricuspidalis regurgitaciés sebesség

Belégzésre létrejové kollapszus.




5. abra. A pulmondlis hiperténia echokardiografias valészinlisége és
javaslatok a tovabbi kivizsgalasra

Tricupsidalis regurgiticiés csticssebesség (m/s)
1
v
<28 2934 >34
Egyéb echokardiogrifias jelek jelenléte® (10, tablazat)
@l l % l £
APH VALOSZINU- A PH VALOSZINU- A PH VALOSZINU-
SEGE KICS! SEGE KOZEPES SEGE NAGY
PAH-hoz, CTEPH-hoz kéthetd rizikéfaktorok és dllapotok
@F 1 $ 1 Igen/Nem
Alternatly diagnézis Echo-utinkévetés .T°“b|b[ /k'k",'?éﬂ"‘é
Ila oszly) (lla osztily) Javasoliaar
( (ha indikale) (1. oszealy)

@Esc @ ERS—
CPET: kardiopulmondlis terheléses vizsgalat; CTEPH: krénikus tromboembdlias pulmondlis hiperténia; Echo:
echokardiogrifia; LHD: balszivfél-betegség; PAH: pulmonalis artérias hipertonia; PH: pulmondlis hipertonia; RHC:
jobbszivfél-katéterezés; TRV tricuspidalis regurgitacios sebesség

Vagy nem mérhetd. A TRV-kiisz6b (2,8 m/s) nem valtozott a PH frissitett hemodinamikai definicioja alapjan.
°Ahhoz, hogy a PH diagnézisanak ehcokardiogrifias valosziniisége megvaltozzon, a tablazatban (A/B/C) felsorolt
jelek koziil legalabb kettének jelen kell lennie. “Tovabbi vizsgalatok lehetnek sziikségesek (pl.: képalkotas, CPET).
9RHC végzends, ha hasznalhaté informécid/terapids kévetkezmény varhaté (pl. feltételezett PAH vagy CTEPH), és
nem indikélt olyan esetekben, amikor a PAH és a CTEPH rizikofaktorai és velik asszocidlhaté korképek nem allnak
fent (pl. ha enyhe PH és dont6en LHD vagy tiid6betegség vannak jelen).

8. tablazat. Tovabbi echokardiografias jelek, amelyek pulmonalis
hiperténiara utalnak®

A: Kamrak B: Pulmonalis artéria  C: Vena cava inferior
és RA
RVILV bazalis atméré/tertlet  RVOT AT <105 ms és/ IVC atméré >21 mm,
arany >1,0 vagy kozépszisztolés csokkent belégzési
bemetszés (notch) kollapszussal (<50% mély

belégzésben vagy <20%
nyugodt belégzésben)
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8. tablazat. Tovabbi echokardiografias jelek, amelyek pulmonalis
hiperténiara utalnak® (folytatas)

A: Kamrak B: Pulmondlis artéria C: Vena cava
inferior és RA
Az interventricularis septum Korai diasztolés pulmondlis  RA-tertilet
ellapulasa (LVEI >1,1 szisztoléban regurgitécios (végszisztoléban)
és/vagy diasztoléban) sebesség >2,2 m/s >18 cm?
TAPSE/sPAP arany PA-atméré > AR-atmérd E
<0,55 mm/Hgmm PA-atméré > 25 mm b

©

AR: aortagydk; IVC: vena cava inferior; LV: bal kamra; LVEL: bal kamrai excentricitasi index; PA: pulmonalis artéria;
RA: jobb pitvar; RV: jobb kamra; RVOT AT: a jobb kamrai kidramlasi palya akceleraciés ideje; sPAP: szisztolés pul-
mondlis artérids nyomas; TRV: tricuspidalis regurgitacios sebesség

*A TRV-n feliil azonosithato jelek, amelyek a pulmondlis hiperténia diagnézis valészintiségéhez hozzajarulnak (5
dbra). Ahhoz, hogy a PH diagnézisanak echokardiografias valészintisége megvaltozzon, a tablazatban felsorolt
A/B/C jelek koziil legalabb kettének jelen kell lennie.

9. tablazat. A jobbszivfél-katéterezés soran nyerheté hemodinamikai
paraméterek

Mért valtozok Normalérték
Jobb pitvari atlagnyomas (RAP) 2-6 Hgmm
Szisztolés pulmondlis artérids nyomas (sPAP) 15-30 Hgmm
Diasztolés pulmondlis artérids nyomas (dPAP) 4-12 Hgmm
Atlagos pulmonlis artérias nyomas (mPAP) 8-20 Hgmm
Pulmondlis artérias éknyomas (PAVVP) <15 Hgmm
Perctérfogat (CO) 4-8 l/perc
Kevert vénds oxigén szaturécié (SvO,)* 65-80%
Artérids oxigén szatuarcié (Sa0,) 95-100%
Szisztémads vérnyomas 120/80 Hgmm

Szamolhat6 paraméterek

Pulmondlis vaszkuléris rezisztencia (PVR)® 0,3-2,0 WU

Pulmonalis vaszkularis rezisztencia index (PVRI) 3-3,5 WUxm?

Teljes pulmondlis ellenallas (TPR)® <3WU

Szivindex (CI) 2,5-4,0 I/perc/m? 5
Verétérfogat (SV) 60-100 ml g




9. tablazat. A jobbszivfél-katéterezés soran nyerheté hemodinamikai
paraméterek (folytatas)

Szamolhat6 paraméterek (folytatas)

Verdétérfogat-index (SVI) 33—47 ml/m?
Pulmondlis artérias compliance (PAC)* >2,3 ml/Hgmm

WU: Wood egység °A pulmondlis artériabdl vett vérmintabdl intrakardialis sont kizarasara Gregenkénti oximetria
javasolt, ha az SvO, >75%. bPVR, (mPAP-PAWP)/CO. cTPR, mPAP/CO. dPAC, SV/(sPAP-dPAP). °PVR, (mPAP-
PAWP)/CO. TPR, mPAP/CO. ‘PAC, SV/(sPAP-dPAP).

©ESC/ERS

5.2. Diagnosztikus algoritmus

A diagnézis tobblépcsds, gyakorlatias megkozelitése javasolt az egyéb okkal nem
magyarazhatd nehézlégzéssel vagy a PH gyanujat keltd tiinetekkel jelentkezé
betegeknél (6. abra).

5.3. Sz(irés és korai diagnozis

A Kklinikai allapotromlast megakadalyozé és hatékony PAH-terdpidk, valamint
a kronikus tromboembolias pulmondlis hiperténia (CTEPH) kezelésére szol-
galé beavatkozasok megjelenése ellenére is a tiinetek megjelenésétdl a PH diag-
nosztizaldsaig eltelt id6 tovabbra is tobb mint 2 év, rdadasul a legtébb esetben a
paciensek mar el6rehaladott betegséggel jelentkeznek. A diagndzisig eltelt idé
csokkentése mérsékelheti a betegek érzelmi bizonytalansagat, az egészséglgyi
eréforrasok felhasznalasat, és lehet6vé teszi a kezelést egy korabbi szakaszban, ahol
a terapiak hatékonyabbak lehetnek.

6. Pulmonalis artérias hipertonia (1. csoport)

6.1. Klinikai jellemzék

A PAH tiinetei nem specifikusak, és féként a progressziv pulmonalis vasculopathia
miatt 1étrejévé, progressziv jobb kamrai diszfunkcidval kapcsolatosak. A PAH klinikai
megjelenése valtozatos lehet a PAH-hoz asszocidlt és azt kiséré betegségeknek
megfeleléen. Az egyes PAH-alcsoportok részletesebb leirasa az iranyelvek 7.
pontjaban talalhato.

6.2. Sulyossag és kockazatbecslés

A PAH-ban szenvedd betegek klinikai vizsgalata értékes informaciokkal szolgdl a be-
tegség sUlyossagarol és progndzisarol. A fizikalis vizsgalat soran meg kell vizsgalni a
szivfrekvenciat, a szivritmust, a vérnyomast, valamint a cianozis, a tagult nyaki vénak,
az 6déma, az ascites és a pleuralis folyadék jelenlétét. A diagnozis feldllitdsakor
és az utdnkovetés sordn a tllélés egyik legfontosabb prediktora az Egészségiigyi
Vilagszervezet funkciondlis osztalyozasa (WHO-FC, 11. tablazat). A WHO-FC
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idével jelentkezé romlasa a betegség progresszidjanak egyik legriasztobb mutatdja,
amelynek észlelésekor tovabbi vizsgalatokat kell inditani a klinikai allapotromlas
okanak (okainak) azonositasara.

6. abra. Diagnosztikus algoritmus az egyéb okkal nem magyarazhaté
nehézlégzés és/vagy feltételezett pulmondlis hiperténia esetére

Diagnosztikus algoritmus 2z egyéb okkal nem magyardzhatd légzés ésivagy feltétel I lis hipertonia esetére
! |
Haziorvos
« Anamnézis Gyorsicott referalds
» Fizikilis vizsgilat figyalmeztatd jelek®
* EKG és PAH vagy CTEPH®
* BNP/NT-proBNP gyanija esetén

* O,-szaturacié

I/—< Feltécelezett ok >—W

Tiidébetegség PH vagy szivbetegség
v v

Pulmonoldgiai Kardiolagiai
kivizsgalas® v Kivizsgalas®

* PET yorsitott -

referalds, ha » Echokardiogrifia

TOEG T sziksdgesneke " (Hsda 45, dbric

* Mellkasrénegen mutatkozik és a 10. tiblizatot)

* Mellkas-CT « CPET

= CPET

! ]

Egyéb, PH-n kiviili

leen— ") avonositott «—— Alacsony——  PH valdszinlisége
1 1
\ Kozepes/magas
PH-centrumba

iranyicas (1. osztly)
» Atfogé PH-livizsgi-

lis (14. cibldzat és

2. ajdnldstiblazac®)

» Invaziv kivizsgilds,

A diagnf')zisnak' Tovibbi cliia'gnosz(i- A PAH? §s a CTEPH® ha szilkséges
megfelel$ kezelés kus lépések rizikéfaktorai {2. ajanlastablizac)

@ESC ® ERS—

ABG: artérias vérgazanalizis; BNP: agyi natriuretikus peptid; CPET: kardiopulmonlis terheléses vizsgalat; CTEPH: krénikus
tromboembdlids pulmonalis hiperténia; ECG: EKG; HIV: huméan immundeficiencia-virus; NT-proBNP: N-terminalis agyi
natriuretikus peptid prohormon; PAH: pulmonilis artérias hiperténia; PE: tidéembdlia; PH: pulmondlis hiperténia. #2.
ajanlastablazat: 2. ajanlastablizat a teljes sz6veg(i irdnyelvekben; 10. tablazat a teljes szévegi iranyelvekben; 8. tablazat itt a
réviditett irdnyelvekben. °A figyelmeztetd jelek kézé tartozik a tiinetek gyors progresszidja, a stlyos fokban csokkent terhelési
kapacitas, a kis terhelésre jelentkez6 presyncope, a syncope és a jobbszivfél-elégtelenség jelei. °Kardiologiai és pulmonoldgiai
kivizsgalas a helyi gyakorlatnak megfelelGen. <Az ajanlasoknak megfeleléen. Ha a PH gyandija ll fenn, akkor CT-angiogréfia
javasolt. “Ide tartoznak a kétészéveti betegségek (kiiléndsen a szisztémas szklerézis), a portélis hipertonia, a HIV-fertézés és
a PAH csaladi halmozédasa. °Az anamnézisben szerepl6 pulmonalis hiperténia, allandé intravaszkularis eszk6zok, gyulladésos
bélbetegségek, esszencilis thrombocytaemia, splenectomia, magas dézisti pajzsmirigyhormon-kezelés, malignitas.
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10. tablazat. A pulmonalis artérias hipertoniaban a vazoreaktivitas-
teszt elvégzéséhez javasolt szerek tulajdonsagai (az alkalmazas médja, a
féléletidd, a dozis és az alkalmazas hossza)

Gyogyszer neve Alkalmazas  Féléletidé  Dozis Alkalmazas
modja hossza

Nitrogén-monoxid  Inhalacios 15-30's 10-20 p.p.m. 5-10 min®

lloprost Inhalacios 30 min 5-10 pg* 10-15 min° ﬁ

Epoprostenol Intravénas 3 min 2-12 ng/kg/min 10 min® é

p. p. m.: (part per million) milliomod térfogatrész

*Szajdarabbal. "Mérés egyetlen Iépésben, a dozistartomanyon beliil. ‘A mérés egyetlen épésben, a teljes hatds
kifejlédése utan. Novekedés 2 ng/kg/perc intervallumokban, idétartamonként 10 percen t.

1. ajanlastablazat a jobbszivfél-katéterezés és vazoreaktivitas-vizsgalat
elvégzéséhez

Ajanlas Osztaly>  Szint?

C
C

Jobbszivfél-katéterezés (RHC)

RHC ajanlott a PH diagnézisanak megerdsitésére (féleg PAH vagy
CTEPH esetén) és a terapids dontéshozatalhoz.

Feltételezett vagy diagnosztizalt PH-ban szenvedd betegek esetén
az RHC elvégzése tapasztalt centrumokban ajanlott.

RHC soran javasolt a teljes hemodinamikai mérés a standardizalt
protokollokat kévetve.

Vazoreaktivitas-teszt

A vazoreaktivitas-teszt elvégzése javasolt IPAH, HPAH és
DPAH esetén azon betegek azonositésara, akik magas dézisti
kalciumesatorna-blokkoléval kezelhetdk.

Javasolt, hogy a vazoreaktivitas-teszt PH-centrumokban
térténjen.

A vazoreaktivitas-teszt pozitivnak tekinthetd, ha az mPAP-
csokkenés 210 Hgmm, és az mPAP-érték <40 Hgmm valtozatlan
vagy megnévekedett perctérfogat mellett.®
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1. ajanlastablazat a jobbszivfél-katéterezés és vazoreaktivitas-vizsgalat
elvégzéséhez (folytatas)

Ajanlas Osztaly*  Szint?
Jobbszivfél-katéterezés (RHC) (folytatas)

A teszthez inhaldlt nitrogén-monoxid, iloprost vagy intravénas
epoprostenol javasolt.

A vazoreaktivitas vizsgalata nem indokolt magas dézist
kalciumcsatorna-blokkoldval biztonsdgosan kezelhetd beteg
kisz(irésére nem IPAH-ban, HPAH-ban és DPAH-ban szenvedd
betegeknél, valamint olyan betegeknél, akik a PH 2, 3, 4 és 5
csoportba sorolhatok.

0
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DPAH: gyogyszerasszocialt pulmonalis artérias hipertonia; IPAH: idiopathias pulmonalis artérias hipertonia;
HPAH: érékletes pulmondlis artérias hipertdnia; mPAP: pulmondlis artérids kézépnyomas; PAH: pulmonalis
artérias hipertonia; PH: pulmondlis hipertonia; RHC: jobbszivfél-katéterezés

Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatban foglaltaknak megfelel8en. °A vizsgilatot azoknél a betegeknél
is el kell végezni, akiknél a kiindulasi mPAP <40 Hgmm; a kapott valaszra ugyanazok a kritériumok érvényesek.

2. ajanlastablazat. Javaslatok a diagnosztikai stratégiahoz
Ajanlasok Osztaly*  Szint®

Echokardiografia

Az echokardiografia — mint noninvaziv diagnosztikus teszt —
elsévonalbeli vizsgalatként javasolt PH gyandja esetén.

Ajanlott a PH echokardiografias valészin(iségének meghatarozasa,
kéros TRV és egyéb, PH-ra jellemzé echokardiografias jelek
alapjan (8. tablazat).

A PH echokardiogréfias valoszintiségét illetéen a TRV-
kiiszobértéket a frissitett hemodinamikai definicié alapjan javasolt
fenntartani (>2,8 mfs).

Az echokardiogréfias PH valdszin(isége alapjan a tovabbi
vizsgalatokat klinikai kontextusban kell mérlegelni (azaz a PAH/
CTEPH tlineteinek és kockazati tényezSinek vagy kapcsolodd
allapotainak fennalldsa esetén).

lla

Kozepes echokardiografias PH-valészintiséggel rendelkezd,
tiinetes betegeknél a CPET végzése mérlegelhetd a PH
valészinliségének tovabbi pontositasahoz.

S
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2. ajanlastablazat. Javaslatok a diagnosztikai stratégiahoz (folytatas)
Ajanlasok Osztaly*  Szint®
Képalkoto vizsgalatok

Ventilaciés/perfizids vagy perfizios tidSszcintigrafia javasolt
CTEPH felmérése céljabodl olyan betegeknél, ahol a PH oka nem
tisztazott.

Pulmondlis CT-angiografia javasolt CTEPH gyanuja esetén.

Biokémiai, hematoldgiai, immunoldgiai, HIV- és
pajzsmirigyfunkcids rutinvizsgalatok elvégzése javasolt minden
PAH-betegnél a tarsbetegségek/kisérd allapotok azonositésa
céliabol.

Hasi ultrahang elvégzése javasolt a portalis hipertenzié sz(irése
céliabol.

0

Mellkas-CT mérlegelendé minden PH-beteg esetében. lla C

CTEPH-betegek kivizsgalasa soran a digitalis szubsztrakcids lla c
angiografia mérlegelendd.
Egyéb vizsgalatok

Légzésfunkcids vizsgalat DLCO meghatdrozassal ajanlott a PH-
ban szenvedd betegek kivizsgélasa kezdetén.

Nyilt vagy torakoszképos tiidébiopszia nem javasolt PAH-ban
szenvedd betegeknél.

0
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CPET: kardiopulmonalis terheléses vizsgalat; CT: komputertomografia; CTEPH: krénikus tromboembdlias
pulmondlis hiperténia; DLCO: szén-monoxid-diffiziés kapacitas; HIV: human immundeficiencia-virus; PAH:
pulmonalis artérias hipertdnia; PH: pulmonalis hiperténia; TRV: tricuspidalis regurgitaciés sebesség

Az ajanlas osztlya és szintje a 3. és a 4. tablazatnak megfeleld.
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3. ajanlastablazat. Javaslatok a PAH és a CTEPH sziirésére és jobb
kimutatasara

Ajanlas Osztaly*  Szint®

Szisztémas szklerézis

SSc-ben szenvedd betegeknél a PAH kockézatanak évenkénti
felmérése ajanlott.

Azokndl a felnétt betegnél, akik tébb mint 3 éve szenvednek
SSc-ben, a FVC 240% és a DCLO <60%, a DETECT algoritmus
alkalmazasa javasolt a tiinetmentes PAH azonosftasara.

Azon az SSc betegek esetén, akiknél a nehézlégzés okat

noninvaziv tesztekkel nem lehet azonositani, RHC javasolt a PAH C
kizarésara.

Azon SSc-ben szenvedd betegeknél, akiknél nehézlégzés

jelentkezik, megfontolandé a PAH lehet&ségének felmérése lla
echokardiografiaval vagy légzésfunkcio-vizsgalattal és BNP/NT-

proBNP méréssel.

SSc-betegeket kezel6 centrumokban megfontolandé PAH lla c

lehetdségének kivizsgaldsara szolgald protokollok alkalmazasa.
Tiinetes SSc-betegekben az RHC sziikségességének
megitéléséhez megfontolhatd terheléses echokardiografia, CPET
vagy CMR elvégzése.

Az SSc-vel atfedd tineteket mutatd kétészoveti betegségekben
megfontolhaté a PAH kockazatanak évenkénti felmérése.

CTEPH/CTEPD

Azokndl a betegeknél, akiknél tid6embdlia utan perzisztens vagy
Uj kelet(i nehézlégzés vagy terhelési nehezitettség jelentkezik,
tovabbi diagnosztikus vizsgalatok elvégzése javasolt CTEPH/
CTEPD iranyaban.

Tiinetes betegek esetében az akut PE 3 hénapos antikoagulaciéja
utan az echokardiografia, a BNP/NT-proBNP és/vagy a CPET
eredményeinek fiiggvényében ajanlott a PH/CTEPH centrumba
torténd referals.

Egyéb
PAH rizikéjaval kapcsolatos tanacsadas és évente elvégzett
sz(irvizsgalat javasolt minden olyan egyénben, akiben PAH-hoz

kéthetd mutacidt azonositottak, és azokban, akik HPAH-betegek
elséfoku rokonai.

0
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3. ajanlastablazat. Javaslatok a PAH és a CTEPH sziirésére és jobb
kimutatasara (folytatas)

Ajanlas Osztaly*  Szint?
Egyéb (folytatas)
Majtranszplantacio elétt allo betegekben echokardiografia javasolt | C

a PH sz(irése céljabol.

Tovabbi tesztek elvégzése (echokardiografia, BNP/NT proBNP,
légzésfunkcid-vizsgalat és/vagy CPET) megfontolandé CTD, lla B
portalis hipertdnia vagy HIV esetén PH szirése céljabdl.
BNP: agyi natriuretikus peptid; CMR: a sziv magnesesrezonancia-vizsgalata; CPET: kardiopulmonlis terheléses
vizsgalat; CTD: kotészoveti betegség; CTEPD: krénikus tromboembdlias pulmondlis betegség; CTEPH:
kronikus tromboembdlias pulmondlis hiperténia; DLCO: szén-monoxid-diffuzios kapacitas; FVC: forszirozott
vitélkapacitas; HIV: human immundeficiencia-virus; HPAH: 6rékletes pulmonalis artérias hiperténia; NT proBNP:
N-terminalis agyi natriuretikus peptid prohormon; PAH: pulmonalis artérias hipertonia; PE: pulmonalis embolia;
PH: pulmonalis hipertonia; RHC: jobbszivfél-katéterezés; SSc: szisztémas szklerozis
*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

11. tablazat. A pulmonalis hiperténia WHO szerinti funkcionalis
osztalyozasa

Osztaly Jellemzés?®

WHO-FC | PH-ban szenvedd betegek, akiknél a fizikai aktivitas nem korlatozott.
A szokasos fizikai aktivitds nem okoz indokolatlan nehézlégzést vagy
faradtsagot, mellkasi fajdalmat vagy presyncopét.

WHO-FC I PH-ban szendevd betegek, akiknél a fizikai aktivitas kissé korlatozott.
Nyugalomban panaszmentesek. Atlagos fizikai aktivitds azonban
nehézlégzéshez vagy faradtsaghoz, mellkasi fajdalomhoz vagy
presyncopéhoz vezet.

WHO-FCIIl  PH-ban szenvedd betegek, akiknél a fizikai aktivits jelentésen
korlatozott. Nyugalomban panaszmentesek. Az 4tlagosnal kisebb
intenzitas fizikai aktivitds azonban nehézlégzéshez vagy faradtsaghoz,
mellkasi fajdalomhoz vagy presyncopéhoz vezet.

WHO-FCIV  PH-ban szenvedd betegek, akiknél barmilyen fizikai aktivitas tiineteket
okoz. Ezen betegek a jobbszivfél-elégtelenség tineteit mutatjik. A
nehézlégzés és a faradékonysag nyugalomban is jelen lehet. A tiinetek
barmilyen fizikai aktivitas hatésara fokozédnak.

PH: pulmondlis hipertonia; WHO-FC: Egészségigyi Vilagszervezet, funkciondlis osztaly

*A PH Egészségligyi Vilagszervezet szerinti, funkcionalis osztalyozasa a New York Heart Association funkcionalis

osztalyozasa alapjan, 1988.
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A diagndzis feldllitisakor végzett rizikéstratifikiciora a haromsztratumd modell
alkalmazasa javasolt, a lehetd legtobb faktor figyelembevételével (12. tablazat),
hangsulyt helyezve a betegség tipusara, a WHO-FC-re, a 6 perces jarastavolsagra,
a BNP/NT-proBNP szintre és a hemodinamikai paraméterekre. Az utankévetés
soran a négysztratumu modell (13. tablazat) mint alapvetd kockazatbecsld eszkéz
haszndlata ajanlott, de sziikség esetén tovabbi valtozdkat is figyelembe kell venni,
kiléndsen a jobb szivfélrdl késziilt képalkotast és a hemodinamikai eredményeket.
Barmely szakaszban figyelembe kell venni az olyan egyéni tényezéket is, mint az
életkor, a nem, a betegség tipusa, a tarsbetegségek és a vesefunkcio.

12. tablazat. Atfogé kockazatfelmérés pulmonalis artérias hipertoniaban
(haromsztratumid modell)

A prognézist Alacsony riziko Kozepes rizik6 ~ Magas riziko
meghatarozé (<5%) (5-20%) (>20%)
tényezék (becsiilt

egyéves halalozas)

Klinikai megfigyelések és modosithaté valtozok

A tiinetek és a Nincs Lassu Gyors
klinikai megjelenés
progresszioja

Syncope Alkalmi syncope® Ismétlédé syncope®

e
CPET Cslics-VO, >15 ml/  ESIERYeN Cslics-VO2 <11 ml/
perc/kg (a varhato  EREERENNINYIICICM perc/kg (a varhato
>65%-a) varhat6 35-65%-a) RG]
VE/VCO, VE/VCO, VE/VCO2
meredekség <36 meredekség 36-44 IUEESS RS
Biomarkerek: BNP [N BNP 50-800 ng/I BNP >800 ng/l
vagy NT-proBNPd  INEESIRel:IN 2 NT-proBNP 300-  INEESIRel:INIS
<300 ng/l 1100 ng/l >1100 ng/l
CMR®
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12. tablazat. Atfogé kockazatfelmérés pulmonalis artérias hiperténiaban
(haromsztratumid modell)

A prognozist Alacsony riziké Kozepesriziké ~ Magas riziko
meghatarozo (<5%) (5-20%) (>20%)

tényezék (becsiilt
egyéves halalozas)

Klinikai megfigyelések és modosithaté valtozok (folytatas)

Echokardiografia RA-teriilet <18 BLVNEETINNIEVI T RA-teriilet >26
cm? cm? cm?

TAPSE/sPAP TAPSE/sPAP 0,19—  RIATNZA A L]
RPNl 0,32 mm/Hgmm mm/Hgmm

Nincs Minimalis Kézepes/nagy
perikardialis perikardialis mennyiségl
folyadék folyadék perikardialis
folyadék

CMR® RVEF >54% RVEF 37-54% RVEF <37%
SVI >40 ml/m? SVI 26—40 ml/m? SVI <26 ml/m?
RVESVI <42 RVESVI 42-54 RVESVI
ml/m? ml/m? >54 ml/m?

Hemodinamika RAP <8 ml/m’ RAP 8-14 Hgmm RAP >14 Hgmm
ESRATI N Cl2,0-2,4 l/perc/m” (RSN N
SVI >38 ml/m* SVI 31-38 ml/m® SVI <31 ml/m®
SvO, >65% SvO, 60-65% SvO, <60%

©ESC/ERS

6MWD: 6 perces jarastavolsag; BNP: agyi natriuretikus peptid; Cl: szivindex; CMR: a sziv magnesesrezonancia-
vizsgalata; CPET: kardiopulmonalis terheléses vizsgalat; NT-proBNP: N-terminalis agyi natriuretikus peptid
prohormon; PAH: pulmonalis artérias hiperténia; RA: jobb pitvar; RAP: jobb pitvari nyomas; sPAP: szisztolés
pulmondlis artérids nyomas; SvO,: kevert vénds oxigénszaturacio; RVESVI: jobb kamrai végszisztolésvolumen-
index; RVEF: jobb kamrai ejekciés frakcio; SVI: verétérfogat-index; TAPSE: a tricuspidalis anulus szisztolés
cstcselmozduldsa; VE/VCO,;: szén-dioxid-ventilicids ekvivalens; VO,: oxigénfelvétel; WHO-FC: Egészséglgyi
Vilagszervezet, funkcionalis osztaly

*Alkalmilag eléforduld syncope megterheld fizikai aktivitas kdzben vagy idészakosan eléforduld ortosztatikus
syncope stabil betegben. *Tébbszérés syncope kis vagy szokdsos fizikai terhelés mellett. “Figyelembe kell venni,
hogy a 6MBWD fiigg az életkortdl, a magassagtol és a tarsbetegségektdl. ‘Annak érdekében, hogy egységes
legyen az ajanlas 18. tablazatiban mutatott négysztratumi modellel, a BNP és NT-proBNP hatarértékének
szintje modositva lett a 2015-6s verzidhoz képest a REVEAL regiszter adatai alapjan, bar az eurdpai validacios
vizsgalatok az eredeti referenciaszinteket hasznaltak. °A CMR-paraméterek az iranyelvek 6.2.2.2 szakaszabl
lettek adaptalva.
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13. tablazat. Az egyszer(isitett négysztratumi modell szamitasahoz
hasznalt valtozék

A prognozist befo-  Alacsony Kozep Kozep 1 Magas
lyasolé tényezék riziké alacsony riziké magas riziké  riziko
BNP vagy <50 50-199 >800 g
NT-proBNP? ng/l <300 300-649 >1100 B4

6MWD: 6 perces jarastavolsag; BNP: agyi nétriuretikus peptid; NT-proBNP: N-terminalis agyi natriuretikus
peptid prohormon; WHO-FC: Egészségigyi Vilagszervezet, funkciondlis osztaly. A kockazat kiszamitasa tgy
torténik, hogy az egyes pontok 6sszegét elosztjuk a felhasznalt valtozok szamaval, és a kévetkezd egész szamra
kerekitjiik. "A WHO-FC |. és 1. osztaly is 1-1 pontot ér, mivel mindkét osztaly j6 hossz{i tava talélést jelent.

A 14. tablazatban megfogalmazott ajanlasok a PAH-ban szenvedd betegekben
javasolt vizsgalatokra és azok javasolt idejére vonatkoznak az utankdvetés soran.
Az ismételt RHC optimalis idejére az utankovetés soran nincs jelenleg ajanlas.
Egyes centrumok rendszeres invaziv méréseket végeznek, mig masok csak
klinikailag indokolt esetekben végzik el a vizsgalatot. Jelenleg nincs arra bizonyiték,
hogy barmelyik stratégia kedvezébb kimenetellel jarna.

14. tablazat. Javasolt vizsgalatok és az utankovetés id6zitése PAH-ban
szenvedd betegekben

Els6 alka- 3-6 honappal 3-6 havonta Klinikai allapot-

lommal  aterapias stabil rosszabbo-
modositast betegek das esetén
kovetéen® esetén®

Orvosi felmérés
(kéztik WHO-FC)

6MWHD

Laborvizsgélat (kéz-

tiik NT-proBNP)><

EKG "
Echokardiografia §
vagy CMR ©




14. tablazat. Javasolt vizsgalatok és az utankévetés id6zitése PAH-ban
szenvedd betegekben (folytatas)

Els6 alka- 3-6 hénappal  3-6 havonta Klinikai

lommal  aterapias stabil betegek allapot-

modositast esetén® rosszabbo-
koévetSen® das esetén

ABG vagy

pulzoximetria®

Betegségspecifikus

HR-QoL

CPET 1 E

g
RHC [ g

6MWD: 6 perces jarastavolsag; ABG: artéris vérgazanalizis; ALAT: alanin aminotranszferaz; ASAT: aszpartat
aminotranszferaz; BNP: agyi natriuretikus peptid; CMR: a sziv magnesesrezonancia-vizsgalata; CPET:
kardiopulmondlis terheléses vizsgalat; HR-QoL: egészségre vonatkozé életmindség-kérddiv; INR: nemzetkézi
normalizalt arany; NT proBNP: N-terminalis agyi natriuretikus peptid prohormon; PAH: pulmondlis artérias
hiperténia; RHC: jobbszivfél-katéterezés; TSH: pajzsmirigyserkenté hormon; WHO-FC: Egészségligyi
Vilagszervezet, funkcionalis osztaly. Z6ld: javasolt; sarga: megfontolandé; narancssarga: megfontolhatd

*A gyakorisag fligg a beteg sziikségletétdl, a PAH etiologidjatol, kockazati osztalytdl, a demogrifiai tényezéktdl és a
tarsbetegségektdl. °A laboratdriumi alapvizsgélatba beletartozik a vérkép, valamint az INR (K-vitamin-antagonistat
szedékben), a szérumkreatinin, a natrium, a kalium, az ASAT/ALAT, a bilirubin és a BNP/NT-proBNP vizsgalata.
Kiterjesztett laborvizsgalat (pl. TSH, troponin, hiigysav, vasanyagcsere stb.) a klinikai allapot fiiggvényében. ‘Az
ABG elvégzése els6 alkalommal javasolt, de stabil betegek esetén az utankévetés soran elég a pulzoximetria.

4. ajanlastablazat. Ajanlasok a PAH sulyossaganak és halalozasi
kockazatanak felmérésére

Ajanlas Osztaly*  Szint?

A PAH-ban szenvedd betegeknél javasolt a betegség
stlyossaganak értékelése klinikai felmérésbdl, terhelési tesztbdl,
biokémiai markerekbdl, echokardiogréfiabol és hemodinamikai
mérésekbdl szarmazé adatokkal.

Javasolt az alacsony rizikdju dllapot elérése és fenntartdsa az
optimélis gyogyszeres kezeléssel.

A diagnézis idején meghatarozott rizikdstratifikicidhoz a
haromsztratumd modell (alacsony, kézepes, magas kockazat)
haszndlata javasolt, amelyhez az Gsszes elérhetd valtozot,
beleértve a hemodinamikait, javasolt felhasznalni.

©ESC/ERS

26



4. ajanlastablazat. Ajanlasok a PAH sulyossaganak és halalozasi

kockazatanak felmérésére (folytatas)

Ajanlas

Az utankdvetés soran a WHO-FC, 6MWD és BNP/NT-
proBNP paramétereken alapuld, négysztratumi modell
(alacsony, kézepesen alacsony, kdzepesen magas, magas

kockazat) hasznalata javasolt, sziikség szerint tovabbi valtozok
figyelembevételével.

Egyes PAH-betegekben, bizonyos etiologidk és tarsbetegségek
esetén a terapia optimalizaldsat egyéni alapon kell mérlegelni,
elfogadva, hogy az alacsony rizikéju dllapot elérése nem minden
esetben lehetséges.

Osztaly*

Szint*

6MWD: 6 perces jarastavolsag; BNP: agyi nétriuretikus peptid; NT-proBNP: N-terminalis agyi natriuretikus
peptid prohormon; PAH: pulmonalis artérias hipertonia; WHO-FC: Egészségligyi Vilagszervezet, funkcionalis

osztaly. Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

5. ajanlastablazat. Ajanlasok altalanos intézkedésekre és specialis

koriilmények esetére
Ajanlas
Altalanos intézkedések

Gydgyszeres kezelés alatt all6, PAH-ban szenvedd betegeknél a
feltigyelt testmozgas javasolt.

Pszichoszocidlis timogatds javasolt a PAH-ban szenvedd
betegeknek.

SARS-CoV-2-, influenza- és Streptococcus pneumoniae vakcinacid
ajanlott a PAH-ban szenvedd betegeknek.

Vizhajt6 kezelés javasolt PAH-ban szenvedd betegekben
jobbszivfél-elégtelenség és folyadékretencié esetén.

Hosszu tava oxigénterapia javasolt olyan, PAH-ban szenvedd
betegeknek, akiknek a parcidlis artérids oxigén nyomasa <8 kPa
(60 Hgmm)®

Vashianyos anémia esetén javasolt a vashiany rendezése.

Anémia hidnyaban is megfontolhaté a vashiany rendezése PAH-
ban szenvedd betegekben.

Osztaly®

Szint?

©ESC/ERS
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5. ajanlastablazat. Ajanlasok altalanos intézkedésekre és specialis
koriilmények esetére (folytatas)

Ajanlas Osztaly*  Szint?
Altalanos intézkedések (folytatas)

Antikoagulacié nem javasolt dltalanosan a PAH-ban szenvedd
% o 7 i 1Ib C
betegekben, de megfontolhaté egyéni mérlegelés alapjan.

ACE-gatlo, ARB, ARNI, SGLT2-inhibitor, béta-blokkold vagy

ivabradin alkalmazasa nem javasolt PAH-ban szenvedd betegeknél, c
kivéve, ha azt tarsbetegségek (magas vérnyomas, koszoruér-

betegség, balszivfél-elégtelenség vagy aritmiak) teszik sziikségessé.

Specialis korilmények

Repiil§ut alatt oxigén adésa javasolt azoknak, akik egyébként

is tartds oxigénkezelés alatt allnak, valamint azoknak, akiknél a c
tengerszinten mért parcidlis artérias oxigén nyomasa <8 kPa (60

Hgmm).

Anesztéziat igényl beavatkozas esetén PH-centrum bevonasaval
térténd multidiszciplinris konzultacié megfontolandé a Ila C
beavatkozas elényeinek és kockazatanak felmérésére.

©ESC/ERS

ACE: angitoenzin-konvertalé enzim; ARB: angitoenzinreceptor-blokkold; ARNI: angiotenzinreceptor—neprilizin
inhibitor; PAH: pulmondlis artérias hiperténia; PH: pulmondlis hipertonia; SARS CoV 2: severe acute respiratory
syndrome coronavirus 2; SGLT2: natrium-gliikdz-kotranszporter-2

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld. *Legalabb két kiilonb6z alkalommal mérve.

6.3. Kezelés

A jelenlegi hemodinamikai kritériumok szerint PAH diagnosztizalhaté azoknal a
betegeknél, akiknél a pulmondlis artérias kézépnyomas (mPAP) meghaladja a 20
Hgmm-t, és a pulmondlis vaszkularis rezisztencia (PVR) 2 Wood egység (WU) felett
van, de a PAH kezelésére engedélyezett gydgyszerek hatékonysagat csak 25 Hgmm-
nél nagyobb mPAP és PVR >3 WU esetén igazoltak. Nem dallnak rendelkezésre
adatok a PAH kezelésére jévahagyott gyogyszerek hatékonysagara vonatkozéan
olyan betegeknél, akiknél az mPAP <25 Hgmm és a PVR <3 WU. Ennek megfeleléen
ebben a betegcsoportban a PAH-ra ajanlott gyogyszeres kezelés hatékonysaga
nem bizonyftott. Ugyanez igaz azon terhelési PH-betegekre, akik definicié szerint nem
teljesitik a PAH kritériumait.
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7. abra. Vazoreaktivitasteszt-algortimus azokban a betegekben, akik
feltehetden idiopathias, 6rokletes vagy gyogyszerasszocialt pulmonalis
artérias hipertoniaban szenvednek

'"
I
O RelertlisaPHcanumnak
e
|

—hcgy a perctérfogat novekszik, vagy nem valcozik ®

-~

@ESC® ERS—

BNP: agyi natriuretikus peptid; 9. dbra a teljes a teljes sz6veg(i iranyelvekben; 8. dbra itt a roviditett
iranyelvekben; I/H/D-PAH: idiopathis, 6rokletes, gydgyszerasszocialt pulmondlis artérias hipertonia; mPAP:
pulmondlis artérias kozépnyomas; NT-proBNP: N-terminalis agyi natriuretikus peptid prohormon; PH:
pulmondlis hiperténia; PVR: pulmonalis vaszkularis rezisztencia; WHO-FC: Egészségtigyi Vilagszervezet,
funkcionalis osztaly; WU: Wood-egység

“Inhalalt nitrogén-monoxid és inhallt iloprost javasolt; intravénds epoprostenol is hasznalhat, ha inhalacios
nitrogén-monoxid és iloprost nem érhetd el.

®
1

| bméekciemirés Sohemp ekl
|

N T ik
°

(T e—

°A részleteket lasd a szvegben.
‘mPAP <30 Hgmm és PVR <4 WU.




6. ajanlastablazat. Ajanlasok sziil6képes koru nék részére
Ajanlas Osztaly>  Szint®

PAH-ban szenvedd sziiléképes kort nék esetén javasolt a
diagnozis idején elvégzett tanacsadds az esetleges terhességgel
jaré kockazatokrol és bizonytalansagokrdl; ez magaban foglalja a
terhesség vallalasanak ellenzését és sziikség esetén pszichologiai
tamogatdsra torténd tovabbkdldést.

Javasolt a sztl6képes kort, PAH-ban szenvedé nék felvilagositasa
a szamukra legmegfelel6bb fogamzasgatlé modszerrdl, tigyelve a
kelléen biztonsagos modszer alkalmazasara a potencidlisan stlyos
kévetkezményekre vald tekintettel.

Javasolt azonnali, tapasztalt PH-kozpontban elvégzett tandcsadas
azon PAH-ban szenvedd nék részére, akik a gyermekvallalast
fontolgatjak vagy varandésak a genetikai tancsadas, kozés
déntéshozatal és sziikség esetén pszichologiai segitségnydijtas
eldsegitése céljabol.

PAH-ban szenvedd nék terhességmegszakitasat javasolt tapasztalt
PH-centrumban elvégezni, a sziil6k és a csalad szamara nyujtott
megfeleld pszicholdgiai timogatéds mellett.

Azon PAH-ban szenvedd nék részére, akik gyermeket
szeretnének véllalni, ha erre van lehet&ség, megfontolhaté az
o6rokbefogadas és a genetikai tanacsadast kovetd béranyasag.

Mivel preklinikai modellekben a teratogenitas lehetSsége
felmerdilt, nem javasolt endothelinreceptor-antagonistak és
riociguat alkalmazasa terhesség alatt.

0
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PAH: pulmonlis artérids hipertonia; PH: pulmonalis hipertonia.
*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablizatnak megfeleld.

A PAH-ban szenvedd beteg elldtdsa Gsszetett, multidiszciplinaris stratégiat tesz
szlikségessé. A megfelel6 gydgyszeres kezelésen tdl dltalainos megfontolasok
és a specidlis helyzetekben alkalmazott megfelel§ kezelés is része az optimalis
betegellatasnak. Ennek része a beteg szdmdra megterheld, sokszor szisztémas
kovetkezményekkel jaré PH és jobbszivfél-elégtelenség adekvat kezelése is. Gondolni
kell a fizikai aktivitasra, a megfelelGen feligyelt rehabilitaciora, az antikoagulaciéra, a
diuretikus kezelésre, az oxigén szlikségességére, a kardiovaszkularis gydgyszerekre,
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az anémiara és vashaztartasra, a vakcinacios statuszra, a pszicholdgiai taimogatasra
és egyes specidlis helyzetekre, Ggymint a terhesség vagy a fogamzasgatlas. Azok
a PAH-ban szenvedd betegek, akik kedvezden reagdlnak az akut vazoreaktivitds-
tesztre, kedvezden reagélhatnak a CCB-kezelésre (7. dbra). Fontos azonban tudni,
hogy az IPAH-ban, HPAH-ban vagy DPAH-ban szenvedd betegek kevesebb mint
10%-a vazoreszponder, és az akut vazodilatatorvalasz nem garantalja a CCB-kezelés

7. ajanlastablazat. Kezelési ajanlas idiopathias, 6rokletes vagy

gyogyszerasszocialt pulmondlis artérias hiperténiaban szenvedd,

vazoreaktiv betegek szamara
Ajanlas
Nagy dézisti CCB alkalmazasa javasolt IPAH-ban, HPAH-ban

vagy DPAH-ban szenvedd, akut vazoreaktivitasteszt-reszponder
betegekben.

3-4 hénap kezelés utan szoros utdnkovetés és djabb teljes
felmérés (RHC végzésével) javasolt magas dozisi CCB-vel kezelt,
IPAH-, HPAH- és DPAH-betegekben.

Magas dozisi CCB-terapia folytatésa javasolt WHO-FC |. vagy
II. stadiumi betegek esetén, akik jelentSs hemodinamikai javulast
mutatnak (mPAP <30 Hgmm és PVR <4 WU).

A PAH-terapia megkezdése javasolt azokndl a betegeknél, akik
tovabbra is WHO-FC IlI. vagy IV. stadiumban maradnak, vagy
akiknél nem tapasztalhaté jelentés hemodinamikai javulds nagy
dézisti CCB alkalmazasa utdn.

Azon vazoreaktivitasteszt-reszponder betegeknél, akik esetében
a CCB-kezelés hatdsa hosszu tavon nem elegendd, és egyéb
PAH-kezelésre szorulnak, megfontolandé a CCB-terapia
folytatasa.

CCB nem indokolt vazoreaktivitas-teszt hianyaban, vagy
nonreszponderek esetében, hacsak egyéb indikacié nem dll fenn
(pl. Raynaud-jelenség).

CCB: kalciumcsatorna-blokkold; DPAH: gyégyszerasszocialt pulmonalis artarias hipertonia; HPAH: 6rokletes

Osztaly®

lla

Szint?

(¢

pulmondlis artérias hipertdnia; IPAH: idiopathias pulmonalis artérias hipertonia; mPAP: pulmondlis artérias

kézépnyomas; PAH: pulmondlis artérias hipertonia; PVR: pulmondlis vaszkuldris rezisztencia; RHC: jobbszivfél-

katéterezés; WHO-FC: Egészségligyi Vilagszervezet, funkcionalis osztaly; WU: Wood egység

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.
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hosszu tavi eredményességét a PAH egyéb tipusaiban. A PAH-ban déntéen hasznalt
CCB-k a nifedipin, a diltiazem és az amlodipin. Az amlodipin és a felodipin hossz(
felezési idejiiknek és a jo tolerdlhatosaguknak kdszonhetSen egyre gyakrabban
hasznalt szerek a klinikai gyakorlatban. A PAH-ban hatasos napi CCB-dozisok
relative magasnak szamitanak, amelyek elérése fokozatosan javasolt (15. tablazat).
A nem vazoreszponder IPAH/HPAH/DPAH-ban szenvedd betegek és a kotdszoveti
betegséggel (CTD) asszocidlt PAH- (PAH-CTD-) betegek gyogyszeres kezelését
a 15. tablazat foglalja ssze. A diagnézis és az utankdvetés soran hozott kezelési
dontéseket a kardiopulmondlis tarsbetegségek megléte vagy hianya, valamint a
rizikostratifikacié altal becsllt betegségstlyossag alapjan kell meghatarozni (8. dbra).

15. tablazat. A pulmonalis artérias hipertonia kezelésében hasznalt
gyogyszerek adagolasa felnéttben

Kezdé napi dozis Céldozis

Kalciumcsatorna-blokkol6k

Amlodipin 1x5 mg 1%15-30 mg*
Diltiazem 2%60 mg® 2x120-360 mg®
Felodipin 1x5 mg 1%x15-30 mg*
Nifedipin 3x10 mg 2-3x20-60 mg
Endothelinreceptor-antagonistak (oralis alkalmazas)

Ambrisentan 1x5 mg 1x10 mg
Bosentan 2%62,5 mg 2x125 mg
Macitentan 1x10 mg 1x10 mg

Foszfodiészteraz-5-gatlok (oralis alkalmazas)

Sildenafil 3%x20 mg 3%20 mg*
Tadalafil 1x20 vagy 40 mg 1x40 mg
Prostacyclin-analégok (oralis alkalmazas)

Beraprost-natrium 3x20 pg Maximalisan 3x40 g

ElnyUjtott hatasu
beraprost

©ESC/ERS

2x60 pg Maximalisan 2x180 pg
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15. tablazat. A pulmonalis artérias hipertonia kezelésében hasznalt
gyogyszerek adagolasa felnéttben (folytatas)

Kezd6 napi dézis Céldozis
Prostacyclin-analégok (oralis alkalmazas) (folytatas)

2x0,25 mg vagy

3%0125 mg Maximélisan tolerélt dézis.

Treprostinil
Prostacyclinreceptor-agonista (oralis alkalmazas)

Selexipag 2x200 pg Maximalisan 2x1600 ug

Szolubilis guanilat-ciklaz-stimulator (oralis alkalmazas)

Riociguat 3x1 mg 3%2,5 mg
Prostacyclin-analégok (inhalaciés alkalmazas)

lloprost® 6-9%2,5 g 6-9%5,0 pg
Treprostinil® 4x18 pg 4x54-72 pg

Prostacyclin-analégok (iv. vagy sc. alkalmazas)

A tolerdlhatésagnak és hatékonysagnak
Epoprostenol iv. 2 nglkg/perc megfeleléen; a tipikus dézis 1 év utan 16-30
ng/kglperc széles egyéni variabilitassal.

A toleralhatosagnak és hatékonysagnak
1,25 nglkglperc  megfeleléen; a tipikus dézis 1 év utan 25-60
ng/kglperc széles egyéni variabilitassal.

Treprostinil s.c.
vagy iv.

A dézisok a klinikai gyakorlatban dltaldnosan hasznalt adagok. Ez nem zérja ki az alternativ dézisok alkalmazasat.
*Az amlodipin és a felodipin napi adagja beadhaté egyetlen adagban vagy két adagra osztva.

°A diltiazemnek kiildénbéz4 felszabadulasi formai léteznek, amelyek kdziil néhanyat naponta, masokat naponta
haromszor kell beadni.

<A sildenafil napi 3x20 mg-os dézisban engedélyezett, de a gyakorlatban alkalmazott dézisok nagyon eltéréek és
néha magasabbak.

9dAzoknil a betegeknél, akiknél fennll a szisztémas hipotenzié kockézata, a riociguat napi 30,5 mg-mal
kezdhetd.

A megadott adagok a nebulizer eszkdzokre vonatkoznak, és eltéréek lehetnek egyéb inhalacios eszkozok
hasznélatakor.

©ESC/ERS
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8. abra. Bizonyitékokon alapuld kezelési algoritmus az idiopathias,
orokletes, gyogyszerasszocialt és a kotészoveti betegség asszocialta
pulmondlis artérias hiperténiaban

(16

Alacsony vagy kozepes

kemorbiditasok nélkiil*

!
g
{
!

Magas

Kezdeti ERA + PDESi
és ivJsc. PCAb-kezelés
(I oszedly)

omorbiditdsokkal.
Valamennyi rizilkéoszedly

Kezdeti oralis PDESi vagy
ERA monoteripia
{lla oszedly)

t b
1

-
Alacsony Kdzepesen alacsony

személyre szabott terdpia

Kézepesen magas
vagy magas

Kiegészités Kiegészités iv. vagy s¢. PCA-val
PRA-val VA é&sfvagy tidétranszplanticié
{Il2 osztaly) mérlegelése {Ila oszely)

L @ESC ® ERS

DLCO: szén-monoxid-diffiizios kapacitas; ERA: endothelinreceptor-antagonista; I/H/D-PAD: idiopathias,
Srokletes vagy gydgyszerasszocialt pulmondlis artérias hipertonia; iv.: intravénas; PAH-CTD: kétészéveti
betegséghez tarsult PAH; PCA: prostacyclin-analég; PDES: foszfodiészteraz-5-gatld; PH: pulmonalis hipertonia;
PRA: prostacyclinreceptor-agonista; sc.: szubkutan; sGCs: szolubilis guanilat-ciklaz-stimulator

*16. tablazat a teljes szovegli iranyelvekben, 12. tablazat itt a réviditett iranyelvekben; 17. tablazat a teljes sz6veg(i
iranyelvekben, 14. tablazat itt; 18. tablazat a teljes széveg(i iranyelvekben, 13. tablazat itt.

*A kardiopulmondlis komorbiditasok olyan dllapotok, amelyek a bal kamrai diasztolés diszfunkcio fokozott
kockdzataval jarnak, ide tartozik az elhizds, a magas vérnyomas, a diabetes mellitus, a koszorér-betegség; a tiidé
tarsbetegségei enyhe parenchymalis tiid6betegség jeleit mutathatjék, és gyakran alacsony DLCO-val (az el6re
jelzett érték 45%-a) tarsulnak. Intravénds epoprostenol vagy intravénas/szubkutan treprostinil.
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Eléfordulhat, hogy a PH-ban szenvedd betegek intenziv osztélyos kezelésre
szorulnak jobbszivfél-elégtelenség, a komorbiditasok (beleértve a nagyobb
miitéteket) vagy mindketté miatt. A mortalitds rizikéja magas ebben a
betegcsoportban, ezért amikor csak lehetséges, centrumok bevonasa javasolt
az ellatdsba. A tiidStranszplantacié (LTx) tovabbra is fontos kezelési
lehet8ség az optimalis gydgyszeres terapidra refrakter betegekben. A PAH-ban
szenvedd betegeknél a tiidStranszplantacios kézpontba torténd beutalds koran
megfontolando (16. tablazat).

8. ajanlastablazat. Ajanlas a non-vazoreaktiv idiopathias, 6rokletes

vagy gyogyszer-asszocialt pulmonalis artérias hiperténiaban szenvedé,
kardiopulmondlis komorbiditasokkal nem rendelkezé betegek kezelésére?
8A ajanlastablazat

Ajanlas Osztaly®  Szint®
Ajanlas a kezdeti terapiara

Azon IPAH/HPAH/DPAH-ban szenvedd betegek esetében,
akiknél magas a haldlozas rizikja, megfontolandé a kezdeti

kombinaciés kezelés PDESi-, ERA- és iv./sc. prostacyclin-
analdggal.©

F C

Javaslatok a kezeléssel kapcsolatos dontésekhez az utankévetés soran

Azon IPAH/HPAH/DPAH-ban szenvedd betegek esetében,
akiknél kézepesen alacsony a haldlozas rizikoja, és mar ERA/
PDEDSi kezelésben részesiilnek, megfontolandé a selexipag
bevezetése.

Azon IPAH/HPAH/DPAH-ban szenvedd betegek esetében,

akiknél kézepesen magas vagy magas a halalozas rizikdja, és mar

ERA/PDES5i kezelésben részestilnek, megfontolandé a kezelés lla C
iv. prostacyclin-analdggal torténd kiegészitése és a betegek

tiidétranszplantaciora referélasa.

Azon IPAH/HPAH/DPAH-ban szenvedd betegek esetében,
akiknél kézepesen alacsony a haldlozas rizikéja, és mar ERA/
PDEDSi kezelésben részestilnek, megfontolhaté a PDESi
riociguatra cseréje.

lla B

IIb B

©ESC/ERS
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8. ajanlastablazat. Ajanlas a non-vazoreaktiv idiopathias, 6rokletes
vagy gyogyszer-asszocialt pulmonalis artérias hiperténiaban szenvedé,
kardiopulmonadlis komorbiditasokkal nem rendelkezé betegek kezelésére?
(folytatas)
8B ajanlastablazat

GRADE
A bizonyité- Az ajanlas
kok minésége  erdssége

Osztaly®  Szint®

Ajanlas

Ajanlas a kezdeti terapiara

Azon IPAH/HPAH/DPAH-
ban szenvedd betegek ese-
tében, akiknél alacsony vagy
kézepes a haldlozés rizikdja, a
kezdeti kombindciés PDESi-
és ERA-kezelés javasolt.

Alacsony Feltételes

©ESC/ERS

DLCO: szén-monoxid-diffizios kapacitas; DPAH: gydgyszerasszocidlt pulmonalis artérias hiperténia; ERA:
endothelinreceptor-antagonista; HFpEF: szivelégtelenség megtartott ejekcios frakcioval; HPAH: 6rokletes
pulmondlis artérias hiperténia; IPAH: idiopathias pulmonalis artérias hipertonia; iv.: intravénas; PAH: pulmonalis
artérias hiperténia; PDESi: foszfodiészteraz-5-gatld; PVR: pulmondlis vaszkularis rezisztencia; RAP: jobb pitvari
nyomas; sc.: szubkutan; SVI: verétérfogat-index; WU: Wood egység

*Kardiopulmonlis komorbiditasok tilnyomérészt idés betegeknél fordulnak el8, és a HFpEF kockazati tényezi
kézé tartoznak, mint példaul az elhizas, a cukorbetegség, a koszoriér-betegség, az anamnézisben szereplé magas
vérnyomas és/vagy az alacsony DLCO. "Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

“Kezdeti harmas kombinacids terapia — beleértve az iv./sc. prostacyclin-analégokat — kézepes kockazatu, de
stlyos hemodinamikai karosodasban szenvedd betegeknél is szoba johet, pl. RAP 220 Hgmm, szivindex <2,0 I/
perc/m?, SVI <31 ml/m? és/vagy PVR 212 WU.

9. ajanlastablazat. Ajanlas az idiopathias, 6rokletes vagy gyogyszer-

asszocialt pulmonalis artérias hiperténiaban szenvedd, kardiopulmonalis
komorbiditasokkal nem rendelkez6 betegek kezelésére

Ajanlas Osztaly*  Szint?

Javasolt a kezdeti kombindcids ambrisentan- és tadalafilterapia. - -

©ESC/ERS

Javasolt a kezdeti kombinacids macitentan- és tadalafilterapia.
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9. ajanlastablazat. Ajanlas az idiopathias, 6rokletes vagy gyogyszer-
asszocialt pulmonalis artérias hiperténiaban szenvedd, kardiopulmonalis
komorbiditasokkal nem rendelkez6 betegek kezelésére (folytatas)

Ajanlas Osztaly>  Szint®

Megfontolandé méas ERA és PDESi kombinécidja kezdeti

A lla
terapiara.

Nem ajanlott a macitentan, a tadalafil és a selexipag mint kezdeti
kombinaciés terapia.

©ESC/ERS

ERA: endothelinreceptor-antagonista; PDE5i: foszfodiészteraz-5-gatlo
Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

10. ajanlastablazat. Ajanlas szekvencialis kombinacios gyogyszeres
terapiara idiopathias, 6rokletes vagy gyogyszer asszocialt pulmonalis
artérias hipertoniaban

Ajanlas Osztaly>  Szint®
Altalanos ajanlas a szekvencialis kombindciés terapiara
A gybgyszeres terapia kiegészitéseit javasolt a rizikostratifikacional
és kezelési algoritmusoknal targyalt, altalanos kezelési stratégianak
megfelelden elvégezni.

C

Bizonyitékok olyan vizsgalatokbél, amelyekben a morbiditas/mortalitas
volt a primer végpont

Javasolt a PDE5i vagy ordlis/inhalaciés prostacyclinanalég-terapia
macitentannal torténd kiegészitése a morbiditas/mortalitas
rizikéjanak csokkentésére.

Javasolt az ERA®- és/vagy PDESi-kezelés selexipaggal torténd
kiegészitése a mobiditas/mortalitas rizikéjanak csokkentésére.

Javasolt az ERA- vagy PDESi/riociguat monoterapia kiegészitése
oralis treprostinillel a morbiditdas/mortalitas rizikojanak
csokkentésére.

Bosentanterapia alkalmazasa nem javasolt sildenafil mellé a
morbiditds/mortalitas rizikéjanak csokkentése céljabdl.

©ESC/ERS
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10. ajanlastablazat. Ajanlas szekvencidlis kombinacios gyégyszeres
terapiara idiopathias, 6rokletes vagy gyogyszer asszocialt pulmonalis
artérias hipertoniaban (folytatas)

Ajanlas Osztaly?  Szint?

Bizonyitékok olyan vizsgalatokbdl, amelyekben a morbiditas/mortalitas
volt a primer végpont

Javasolt az epoprostenolterapia sildenafillel torténd kiegészitése | B
a terhelhet8ség javitasa érdekében.

Megfontolandé a sildenafil- vagy bosentan-monoterapia

inhaldciés treprostinillel torténd kiegészitése a terhelhetSség lla B
javitasa érdekében.

Megfontolandé a bosentanterapia kiegészitése riociguattal a lla B
terhelhet8ség javitasa érdekében.

Megfontolhaté a bosentanterapia tadalafillel torténd kiegészitése b c
a terhelhet8ség javitasa érdekében.

Megfontolhatd a bosentanterapia iloprosttal torténd kiegészitése Ib B
a terhelhet8ség javitasa érdekében.

Megfontolhatd a sildenafilterdpia ambrisentannal térténd b c
kiegészitése a terhelhetéség javitasa érdekében.

Megfontolhatd a sildenafilterépia bosentannal torténd b fo
kiegészitése a terhelhetéség javitasa érdekében.

Megfontolhatd a bosentanterapia sildenafillel torténd Ib c
kiegészitése a terhelhetdség javitdsa érdekében.

Megfontolhatd egyéb, szekvencidlisan felépitett kettds vagy

harmas kombinaciés terapia alkalmazésa a terhelhet&ség javitasa 11b C
és a PH tlineteinek enyhitése céljabdl.

Bizonyitékok olyan vizsgalatokbdl, amelyekben a kombinaciés kezelés
biztonsagossaga volt a primer végpont

Kombinaciés riociguat- és PDESi-terapia alkalmazasa nem B
javasolt.c

6MWD: 6 perces jarastavolsag; ERA: endothelinreceptor-antagonista; PDE5i: foszfodiészteraz-5-gatlo; PH:
pulmondlis hiperténia

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld. °A GRIPHON-vizsgalatban hasznalt ERA-k:
bosentan és ambrisentan. ‘A PATENT plus-vizsgalatban a riociguat/sildenafil kombinacios kezelést vizsgaltak;
mindazonaltal a riociguat barmely PDESi-vel alkalmazott kombinacidja ellenjavallt.

©ESC/ERS
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11. ajanlastablazat. Ajanlas a nonvazoreaktiv idiopathias, 6rokletes
vagy gyogyszerasszocialt pulmonalis artérias hipertoniaban szenvedg,
kardiopulmonalis komorbiditasokkal rendelkezé betegek kezelésére?

Ajanlas Osztaly®  Szint®
Ajanlas a kezdeti terapiara
Az olyan IPAH/HPAH/DPAH-ban szenvedd betegekben, akiknek

vannak kardiopulmonalis komorbiditasai, megfontolandé lla C
a PDEDSi-vel vagy ERA-val végzett monoterépia.

Terapias javaslatok az utankovetés soran

Azon IPAH/HPAH/DPAH-ban szenvedd betegek esetében,
akiknél kézepes vagy magas a haldlozas rizikéja PDESi- vagy
ERA-monoterépia-kezelés mellett, megfontolhaté egyéb PAH-
medikacié bevezetése személyre szabottan.

Ilb C

DLCO: szén-monoxid-diffizios kapacitas; DPAH: gydgyszerasszocidlt pulmonalis artérids hiperténia; ERA:
endothelinreceptor-antagonista; HFpEF: szivelégtelenség megtartott ejekcios frakcioval; HPAH: 6rokletes
pulmondlis artérias hiperténia; IPAH: idiopathias pulmonalis artérias hiperténia; PAH: pulmonalis artérias
hiperténia; PDESI: foszfodiészteraz-5-gatld

*A kardiopulmondlis komorbiditas f6leg idésekben jellemzd, ideértve a HFpEF rizikofaktorait, tgymint elhizés,
cukorbetegség, koszoruér-betegség, magas vérnyomas és/vagy alacsony DLCO. °Az ajanlas osztalya és szintje
a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

12. ajanlastablazat. Ajanlas pulmonalis artérias hiperténiaban szenvedé
betegek intenziv osztalyos kezelésére

Ajanlas Osztaly*  Szint?

Jobbszivfél-elégtelen PAH-ban szenvedd betegek intenziv

osztélyos kezelésekor javasolt tapasztalt orvosok bevonésaval

az oki tényezdk kezelése, sziikség esetén szupportiv inotrop, | C
vazopresszor tdmogatéssal, folyadékmenedzsmenttel, megfelelé

gyogyszeres PAH-kezeléssel.

Megfontolandé a mechanikus keringéstamogatds a megfelel6en
kivalasztott betegekben mint ,hid” a transzplantécidig vagy a
javuldsig. Ha a kezelést végzé intézményben ezen eszkdzok nem
allnak rendelkezésre, megfontolandd a beteg athelyezése.

lla C

PAH: pulmondlis artérids hiperténia
*Az ajanlas osztélya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.
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13. ajanlastablazat. Ajanlas tiid6transzplantaciora
Ajanlas Osztaly*  Szint®
Javasolt a potencidlisan alkalmas betegeket tiid6transzplatacid
elbirdlasara referdlni, ha nem reagalnak megfeleléen az oralis

kombinacids terapiara, amit a kézepesen magas vagy magas
kockazat, vagy a >7 REVEAL-kockézatipontszam jelez.

Javasolt a sc. vagy iv. prostacyclin-analégot is magaban foglalo,
optimélis gyogyszeres kezelés ellenére is magas haldlozasi rizikéjl
vagy magas REVEAL-kockazatipontszamu (210) betegeket
tiidétranszplantacié elbiralasara referalni.

Iv. intravénds; sc.: szubkutan
*Az ajanlas osztélya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfelel.

16. tablazat. A tiid6transzplantaciora torténd referalas és listara helyezés
kritériumai pulmonalis artérias hipertoniaban

Referalas:

Potencidlisan alkalmas betegek, akikben a tiid6transzplantécié terapias opcioként felmertil,
ha a gyogyszeres kezelés sikertelen.

Optimalis gydgyszeres kezelés mellett is kézepesen magas vagy magas ESC/ERS riziké vagy
>7 REVEAL-kockézatipontszam.

Progressziv betegséglefolyas vagy allapotromlas miatt sziikségessé valt hospitalizacié a
kézelmultban.

Iv. vagy sc. prostacyclin-terapia szikségessége.

Ismert vagy feltételezett magas rizikojd variansok, mint pl. PVOD vagy PCH, szisztémas
szklerdzis vagy nagy és progredialé pulmonalis artéria aneurysmak jelenléte.

PAH kévetkeztében kialakult masodlagos maj- és vesediszfunkcié jelei vagy egyéb
potencidlisan életet veszélyeztetd komplikaci, pl. visszatérd vérkopés.

Listara helyezés:

A beteg teljesen kivizsgalt, és fel van készitve a transzplantaciéra.

Magas ESC/ERS riziko, vagy >10 REVEAL-kockazatipontszam optimalis gyogyszeres kezelés
mellett, amely rendszerint iv. vagy sc. prostacyclin-analégot is magaban foglal.

Progressziv hypoxaemia, kiilénésen PVOD és PCH esetén.

PAH kévetkeztében kialakult, progressziv, de nem végstadiumu vese- és majdiszfunkcié
vagy életet veszélyeztetd vérkopés.

ERS: Europai Tiidégyogyasz Tarsasag; ESC: Eurdpai Kardiologus Tarsasag; iv.: intravénas; PAH: pulmonalis artérias
hiperténia; PCH: pulmondlis kapillaris haemangiomatosis; PVOD: pulmonalis venookkluziv betegség; sc.: szubkutan
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7. Specifikus pulmonalis artérias hipertonia-alcsoportok
7. Gyogyszerekkel és toxinokkal asszocialt pulmondlis artérias hipertéonia
Tobb olyan gydgyszer és toxin ismert, amelyek Osszefliggésbe hozhatok a PAH,
a pulmondlis vénas hipertonia és a pulmonalis venookkluziv betegség (PVOD)
kialakulasaval. Mig korabban bizonyos étvagycsokkentd szerek és a mérgezd
repceolaj voltak a legjelentdsebb képviseldk, addig napjainkban a metamfetaminok,
az interferonok és egyes tirozin-kindz-gatldk el6fordulsa gyakoribb (7. tablazat, 4.
fejezet). Azokndl a betegeknél, akiknél megmagyarazhatatlan terhelési nehézlégzés
vagy egyéb, PAH-ra jellemzd tiinet jelentkezik, mindig mérlegelni kell a gyogyszer-
vagy toxinasszocidlt PAH lehetéségét.

14. ajanlastablazat. Ajanlas a gyogyszer- és toxinasszocialt pulmonalis
artérias hipertoniahoz

Ajanlas Osztaly*  Szint?
Azokban a betegekben, akiknek ismert a toxin/gyégyszer
expozicioja, és egyéb okkal nem magyarazhaté a pulmonalis
hiperténidja, a gyodgyszer- vagy toxinasszocialt pulmonalis artérids
hipertoénia diagnézisét javasolt feldllitani.

Gydgyszer- vagy toxinasszocidlt PAH gyandja esetén javasolt a c
kivalté szer azonnali ledllitasa, amikor csak lehetséges.

Azonnali PAH-kezelés megfontolandé, ha a diagnézis idején a
riziké kozepes vagy magas.

lla C

Az alacsony kockazatti PAH-ban szenvedd betegek allapotat 3-4
hénappal a feltételezett gyogyszer vagy toxin abbahagyasa utan
ismét fel kell mérni. Ha a hemodinamika nem normalizalédott, a
PAH-terdpia megfontolhato.

©ESC/ERS

PAH: pulmondlis artérids hiperténia
*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

7.2. Kotbszoveti betegséghez tarsult pulmondlis artérias hiperténia
(PAH-CTD)

A PAH a szisztémas szklerozis, a szisztémas lupus erythematous, a kevert kétészoveti
betegség és ritkan a dermatomyositis és a Sjogren-szindréma jol ismert pulmonalis
vaszkularis szévédménye. A PAH-CTD esetén alkalmazott gydgyszerek megegyeznek
az IPAH-ban javasolt gydgyszerekkel (8. dbra). A PAH-CTD-ben szenvedd betegeket
bevalogattak a legtébb nagy, PAH-hal kapcsolatos randomizalt, kontrollalt vizsgalatba.

M




15. ajanlastablazat. Ajanlas kotGszoveti betegséggel tarsult pulmonalis
artarias hiperténiahoz
Ajanlas Osztaly>  Szint®

A kotdszoveti betegséghez tarsult PAH-ban szenvedd beteg
alapbetegségének kezelése az aktudlis ajanldsoknak megfeleléen
javasolt.

A kotdszoveti betegséghez tarsult PAH-ban szenvedd beteg
kezelése IPAH-ban alkalmazott kezelési algoritmusnak
megfeleléen javasolt.

©ESC/ERS

CTD: kotészoveti betegség; IPAH, idiopathias pulmondlis artérias hipertonia; PAH: pulmonalis artérias
hiperténia *
Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

7.3. HIV virushoz asszocialt pulmonalis artérias hiperténia

A rendkivil hatékony antiretrovirdlis terapia alkalmazasa és az opportunista
fert6zések kezelésének elérehaladasa hozzajarult a HIV-fertzott betegek varhatd
élettartamanak névekedéséhez. Ezzel parhuzamosan mas hosszl tavi szévédmények
keriiltek el6térbe, beleértve a PAH-t is.

7.4. Portalis hipertoniahoz asszocialt pulmonalis artérias hipertoénia

A portdlis hiperténidhoz tarsuld pulmondlis artérias hipertdnia (PoPH) a portalis
hipertoniaban szenvedd betegek 2—-6%-aban alakul ki, majbetegséggel vagy anélkdil.
A PAH-regiszterekben a PoPH-betegek 5-15%-ot tesznek ki. A PoPH diagnézisa a
massal nem magyarazhaté prekapillaris PH jelenlétén alapul portalis hipertdnia vagy
portoszisztémas sont mellett.

7.5. Pulmonalis artérias hipertonia felnéttkori 6rokletes
szivbetegségben (CHD)

A PH-val tarsult CHD-esetek klinikai allapota és kimenetele rosszabb, mint a PH-val
nem tarsul6 eseteké. A PAH-val asszocidlt felnéttkori CHD klinikai klasszifikacioja
a 17. tablazatban talalhatd. A sont zarasa (sebészi vagy intervencios) csak azoknal a
betegeknél jon szdba, akiknél bal-jobb sént mutathaté ki a PVR érdemi névekedése
nélkdl.
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7.6. Pulmonalis artérias hipertoénia vénas/kapillaris érintettséggel

A PVOD/pulmondlis kapillaris haemangiomatosis (PCH) kritériumait teljesité IPAH-
ban szenvedd betegek aranya hozzavetSleg 10%. A PVYOD/PCH-ban a kapillaris
utani intimaremodelling hatdssal van a szeptalis vénakra és a preszeptalis venulakra,
és gyakran tarsul kapillaris ectasiaval és proliferaciéval.

7.7. Gyermekkori pulmonalis hiperténia

A pulmondlis hipertonia minden életkorban eléfordulhat, beleértve a csecsemdket
és a gyermekeket is. A gyermekkori PH sok kdzés vonast mutat a felnéttkori PH-val.
Az Ujszilottek és csecsemSk PH-ja gyakran ésszefiiggésbe hozhaté a tidé fejlédési
rendellenességeivel. Gyermekkori PAH-ban randomizalt vizsgalatok hidnyaban a
felndtteknél alkalmazott algoritmusokbdl extrapoléljak.

16. ajanlastablazat. Ajanlas human immunodeficiencia-virushoz asszocialt
pulmonalis artérias hiperténiahoz

Ajanlas Osztalya®  Szint*

HIV-hez tarsulé PAH-ban szenvedd betegek esetében az antiret-
roviralis kezelés az aktualis ajanldasoknak megfelelGen javasolt.

HIV-hez tarsulé PAH-ban szenvedd betegekben megfontolandd
a kezdeti monoterapia, amelyet sziikség esetén szekvencidlisan
felépitett kombindcids terapia kévet, figyelembe véve a
komorbiditasokat és a gyogyszerek kézotti interakcidkat.

Ila C

HIV: human immunodeficiencia-virus; PAH: pulmonalis artéris hiperténia
*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfelel6.

17. ajanlastablazat. Ajanlas a portalis hiperténiahoz tarsult pulmonalis
artérias hipertonia esetére

Ajanlas Osztaly®  Szint?

Echokardiografia javasolt azokndl a majbetegségben és portlis
hiperténiaban szenvedd betegeknél, akik a PH tiineteit mutatjak,

illetve sziirévizsgalatként méjtranszplantacié és transjugularis

portoszisztémas sontmitét elbiralasahoz.

A portlis hipertoniaval tarsult PAH-ban szenvedd betegeket

javasolt olyan centrumokba irdnyitani, ahol mindkét betegség C

kezelésében van kell6 tapasztalat.
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17. ajanlastablazat. Ajanlas a portalis hiperténiahoz tarsult pulmonalis
artérias hipertonia esetére (folytatas)

Ajanlas Osztaly*  Szint®
A portlis hipertoniahoz tarsulé PAH-ban szenvedd betegekben
megfontolandd a kezdeti monoterdpia, amelyet sziikség esetén

szekvencidlisan felépitett kombinaciés terapia kovet, figyelembe
véve a majbetegséget és a majtranszplantacio sziikségességét.

lla C

A portlis hipertoniahoz tarsulé PAH-ban szenvedd betegek
esetén megfontolandé a majtranszplantacié egyéni elbiralas
alapjan, mindaddig, amig a PVR normalis, vagy kézel normalis az
alkalmazott PAH-terapia mellett.

lla C

A PAH-ban ajanlott gyogyszeres kezelést nem javasolt olyan,
portalis hipertonidban szenvedd betegekben alkalmazni, akik
pulmondlis hiperténidja nem klasszifikalt, azaz az mPAP emel-
kedett, magas a perctérfogat, valamint magas és normalis a PVR.
mPAP: pulmonalis artérias kozépnyomas; PAH: pulmonalis artérias hipertdnia; PH: pulmonalis hipertonia; PVR:
pulmondlis vaszkularis rezisztencia
*Az ajanlas osztélya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfelels.

17. tablazat. Az orokletes szivbetegségekhez tarsult pulmonalis artérias
hiperténia klinikai osztalyozasa

1. Eisenmenger-szindroma

Ide tartozik az dsszes nagy intra- és extrakardialis defektus, amely bal-jobb sénttel
kezd&dik, majd a progresszié soran jelentdsen emelkedett PVR és reverz (jobb-bal)
vagy bidirekcionalis sont alakul ki. Cianézis, szekunder erythrocyanosis és tobbszervi
érintettség jellemzd. A defektus zarasa kontraindikalt.

Bal-jobb sénttel jaré PAH

* Korrigalhaté®

* Nem korrigalhato

Ide tartoznak a kézepes és nagy defektusok. A PVR enyhén vagy mérsékelten
emelkedett és bal-jobb sénttel jar, nyugalmi cianézis nem jellemzé.

3. PAH kis/incidentalis defektussal®

Jelent8sen emelkedett PVR, amelyhez hemodinamikailag nem szignifikans kardialis
defektusok tarsulnak (az echokardiografiaval mért effektiv atmérd altalaban <1 cm
kamrai, és <2 cm pitvari septumdefektus esetén), amelyek 6nmagukban nem okai

az emelkedett PVR-nak. A klinikai kép az IPAH-hoz hasonlé. A defektusok zarasa
kontraindikalt.

DESC/ERS
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17. tablazat. Az 6rokletes szivbetegségekhez tarsult pulmonalis artérias
hiperténia klinikai osztalyozasa (folytatas)

4. Defektuszarast koveté PAH

A velesziiletett szivbetegség korrigalt, de a PAH a korrekcié utan is fennall, vagy a
korrekcié utan honapokkal vagy évekkel kidjul, hemodinamikailag jelent8s posztoperativ
defektus nélkiil.

IPAH: idiopathias pulmonalis artéris hiperténia; PAH: pulmonalis artérias hiperténia; PVR: pulmonalis
vaszkularis rezisztencia

*Sebészi vagy intervencios megoldas, lasd a 18. ajanlastablazatot.

°A méretek felnéttekre vonatkoznak. Mindazondltal felnéttekben a defektus dtmérdje Gnmagaban nem
feltétlentil elegendd a hemodinamikai jelentéség meghatarozasihoz, ahhoz a nyomasgradiens, a sént méretének
és iranyanak, valamint a pulmondlis és szisztémas dramlasok aranyanak ismerete is sziikséges.

18. ajanlastablazat. Ajanlas sontzarasra, ha a szamitott pulmonalis
vaszkularis rezisztencia alapjan a pulmonalis és szisztémas aramlas aranya
>1,5:1

Ajanlas Osztaly*  Szint®

ASD, VSD vagy PDA esetén, ha a PVR <3 WU, a sont zarasa c
javasolt.

ASD, VSD vagy PDA esetén, ha a PVR 3-5 WU, a sént zérasa

megfontolando. Ila ¢
ASD esetén, ha az eredetileg >5 WU PVR PAH-terapia mellett 5 b c
WU alé csokken, a sont zarasa megfontolhato.

VSD vagy PDA esetén, ha a PVR >5 WU, megfelel6 kivizsgalast b c

kévetSen a sént zarasa megfontolhatd tapasztalt centrumokban.

ASD esetén, ha a PVR >5 WU optimalis PAH-terapia ellenére, a c
sont zardsa nem javasolt.

ASD: pitvari septumdefektus; PAH: pulmonalis artérias hiperténia; PDA: ductus arteriosus persistens;

PVR: pulmonalis vaszkularis rezisztencia; WU: Wood egység; ACHD: feln6ttkori velesziletett szivfejlédési
rendellenesség; ERA: endothelinreceptor-antagonista; iv.: intravénas; PDESi: foszfodiészteraz-5-gatld; sc.:
szubkutan

A séntzarasrél nem pusztan a hemodinamikai paraméterek alapjan javasolt dénteni, hanem multiparaméteres
stratégia kovetése javasolt (lasd a 7.5.2. szakaszt a teljes szoveg(i iranyelvekben).

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.
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19. ajanlastablazat. Ajanlasok felnéttkori velesziiletett szivbetegséghez

tarsult pulmonadlis artérias hiperténia kezelésére
Ajanlas
Rizikébecslés

Rizikébecslés javasolt perzisztens PAH-ban szenvedd betegekben
a defektuszaras utan.

A rizikdbecslés megfontolandé Eisenmenger-szindromdban
szenvedd betegek esetén.

Kezelés

Tinetes Eisenmenger-szindrémdban szenvedd betegben
bosentankezelés javasolt a terhelhet8ség javitdsa érdekében.

Oxigénterapia megfontolandé Eisenmenger-szindrémdban
szenvedd betegek esetén, ha javitja az artérids oxigénszaturdciot,
és csokkenti a tiineteket.

Vaspotlas megfontolandé a vashianyban szenvedd betegek
esetében.

ACHD-ban szenvedé betegekben, beleértve az Eisenmenger-
szindrémat is, megfontolandé mas (nem bosentan) ERA, PDESi,
riociguat, prostacyclin-analég és prostacyclinreceptor-agonista
alkalmazasa.

Alacsony vagy kozepes rizikoji PAH-ban szenvedd, korrigalt
ACHD-val él6 beteg esetén megfontolandd a kezdeti oralis
kombinaciés terapia PAH-ra jévahagyott szerekkel, mig a magas
rizikéjd betegcsoportban megfontolandé az iv./sc. prostacyclin-
analdgot is tartalmazoé kombindcios terapia alkalmazasa.

Az ACHD-ben szenvedd betegeknél, beleértve az Eisenmenger-
szindrémdt is, megfontolandé a szekvencidlis kombinacios terapia,
ha a kezelési célok egyébként nem érhetdk el.

Jelentds vérképés hianyaban megfontolhaté ordlis antikoagulans-
terdpia bevezetése pulmonalis artérias trombdzissal szovédott
Eisenmenger-szindrémds betegekben.

Eisenmenger-szindrémdban szenvedd nékben nem javasolt a
terhesség.

Osztaly?

lla

lla

lla

lla

lla

lla

IIb

Szint?

C

Ch
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19. ajanlastablazat. Ajanlasok felnéttkori velesziiletett szivbetegséghez
tarsult pulmondlis artérias hipertoénia kezelésére (folytatas)

Ajanlas Osztaly®  Szint®
Kezelés (folytatas)

Eisenmenger-szindromds betegekben nem javasolt rutinjelleg
flebotémia a hematokritérték csokkentésére.

(e}

ACHD: felnéttkori velesziletett szivfejlédési rendellenesség; ERA: endothelinreceptor-antagonista;
iv.: intravénas; PAH: pulmonalis artérias hipertonia; PDESI: foszfodiészteraz-5-gatlo; sc.: szubkutan

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.
Az ajénlas itt eltér az ESC 2020 ACHD irényelveitdl, mivel az AMBITION-vizsgélatba csak nagyon kevés
ACHD-s beteget valasztottak be.

20. ajanlastablazat. Ajanlas a vénas/kapillaris érintettséggel tarsulé
pulmondlis artérias hiperténia esetére

Ajanlas Osztaly*  Szint*
Vénas és/vagy kapillaris érintettség jeleit mutatéo PAH
diagnozisara javasolt a klinikai kép, radioldgiai jelek, artérias
vérgaz, pulmondlis funkcionalis tesztek és a genetikai tesztek
eredményének egyUttes hasznalata.

Az 6rokletes PYOD/PCH diagnézisanak megerdsitésére javasolt
a biallél EIF2AK4-mutdciok azonositasa.

A PVOD/PCH-ban szenvedd betegeket diagnézis felallitasa utan

javasolt azonnal transzplantacios centrumba referalni. ¢
PVOD/PCH-ban szenvedd betegek esetén megfontolhaté a

PAH-ban hasznilt gyogyszerek alkalmazasa a klinikai allapot és a ©
gazcsere szoros monitorozasa mellett.

Tiidébiopszia nem javasolt a PVOD/PCH diagnézisanak c

megerdsitésére.

PAH: pulmondlis artérias hiperténia; PCH: pulmonalis kapillaris haemangiomatosis; PYOD: pulmondlis
venookkluziv betegség
*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.
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21. ajanlastablazat. Ajanlasok a gyermekkori pulmonalis artérias

hiperténia esetére
Ajanlas
Gyermekek

A gyermekkori PH diagnosztikajat, beleértve az RHC-t és az akut
vazoreaktivitas-tesztet, valamint a PH-s gyermekek kezelését

a gyermekgyodgyaszati PH tertiletén specidlis szakértelemmel
rendelkezé kdzpontokban javasolt végezni.

A PH-ban szenvedd gyermekeknél a diagnézis és az etioldgia
megerdsitése érdekében atfogo vizsgalat javasolt (hasonléan a
felndttekhez, de az életkorhoz igazitva).

A PH diagndzisanak megerdsitésére javasolt az RHC elvégzése,
lehetSleg még a terapia elinditasa elstt.

IPAH/HPAH-ban szenvedd gyermekekben javasolt az akut
vazoreaktivitas-teszt elvégzése a kalciumcsatorna-blokkold
terdpidra potencialisan jol reagdlé betegek azonositasa céljabol.

A gyermekek esetében is meghataroztak az akut vazoreaktivitas-
teszt pozitivitas kritériumait. Hasonléan a felnéttekhez, ez az
mPAP 210 Hgmm-es csokkenése, amely ltal az mPAP <40 Hgmm-
re csokken valtozatlan vagy emelkedett perctérfogat mellett.

PAH-ban szenvedd gyerekek esetében a kezelési stratégiat —a
felnéttekhez hasonléan — a rizikdstratifikacié és a kezelésre adott
valasz alapjan javasolt meghatarozni, az életkornak megfeleld
modosftassal.

A PAH-ban szenvedd gyermekek esetén javasolt a kezelésre
adott valasz rendszeres ellenérzése klinikai allapotfelméréssel,
echokardiografiaval, biokémiai markerek meghatarozasaval és
terheléses teszt segitségével.

A kezelésre adott valaszként az alacsony rizikbosztaly elérése
és fenntartdsa mint cél megfontolandé PAH-ban szenvedd
gyermekek esetén.

Csecsemdk

A bronchopulmonalis dysplasidban szenvedd csecsemdk
PH-sz(irése javasolt.

Osztaly®

lla

Szint?

©ESC/ERS

48



21. ajanlastablazat. Ajanlasok a gyermekkori pulmonalis artérias
hiperténia esetére (folytatas)

Ajanlas Osztaly® Szint®
Csecsemdk (folytatas)

Bronchopulmonalis dysplasiaban és PAH-ban szenvedd
csecsem6knél (vagy ezek gyanUja esetén) a tiidSbetegségek
(beleértve a hypoxidt, az aspiraciot és a strukturalis Iéguti
betegségeket) kezelése, valamint a légzéstamogatds optimalizalasa
javasolt a PAH-terdpia megkezdése elétt.

Ujsziilttek és csecsemdk esetén megfontolandé a felnGttekben

és id6sebb gyermekekben alkalmazott diagnosztikus és

terdpias megkozelités médositasa, tekintettel arra, hogy lla C
a PH csecsemdkorban gyakran tarsul vaszkulris fejlédési

rendellenességekkel és parenchymalis tiidébetegséggel.

©ESC/ERS

HPAH: 6rékletes pulmondlis artérias hipertonia; IPAH: idiopathids pulmondlis artérias hiperténia; PAH:
pulmondlis artérias hiperténia; mPAP: pulmondlis artérias kézépnyomas; PH: pulmondlis hiperténia; RHC:
jobbszivfél-katéterezés

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

8. A bal szivfelet érintd betegséghez tarsult pulmonalis
hipertodnia (2. csoport)

8.1. Definicio, progndzis és patofizioldgia

A bal szivfelet érinté betegség (LHD) gyakran tarul pulmondlis hipertdniaval
és RV diszfunkcioval, mely magas mortalitassal jar. Ebbe a csoportba tartozik a
szivelégtelenség csokkent, mérsékelten csékkent és megtartott ejekcios frakcioval
(HFpEF), a bal szivfelet érintS billentylibetegség és olyan 6rokletes vagy szerzett
kardiovaszkularis allapotok, amelyek posztkapillaris PH-hoz vezetnek. Kétséget
kizaréan a bal szivfelet érint6 betegséghez tarsult pulmondlis hiperténia adja a PH-
esetek legnagyobb részét (65-80%).

8.2. Diagnozis

LHD-ben szenvedd betegekben a PH tiinetei (pl.: effort dyspnoe) és a fizikalis vizsgalat
soran észlelt elvaltozasok (pl. periférids 6déma) gyakran atfednek a bal szivfelet érinté
alapbetegség tlneteivel, és tobbnyire nem specifikusak. Bar a pulmonalis pangas
és a pleurdlis effizio jelenléte az LHD oki szerepét valoszin(siti PH esetén, egyéb

49



eltérések utalhatnak relevans PH jelenlétére. Tekintettel az LHD-ban tapasztalt
hemodinamikai eltérések komplexitasara és variabilitasara, a poszt- és prekapillaris PH
megkUilonboztetése, valamint a PH-LHD és a PH egyéb formai kozétti kiilonbségtétel
kihivast jelenthet. A PH jelenlétére utal6 diagnosztikus jelek LHD esetén: (1) LHD
diagnézisa és kontrollja, (2) PH felmérése és a beteg fenotipusanak azonositasa, (3) ha
indikalt, invaziv hemodinamikai vizsgalat végzése. A fenotipizalashoz a 18. tablazatban
szerepld valtozok kombinacidja segithet meghatarozni az LHD, és kilonésen a HFpEF
valoszinliségét a PH egyéb okaival szemben.

18. tablazat. A betegek fenotipusanak meghatarozasa és a bal szivfelet
érint6 betegség valo6sziniisége a pulmonalis hipertdnia okaként

Viltozé PH-LHD Kozepes PH-LHD valészin(i
valésziniitlen  valdszinliség

Eletkor <60 év 60-70 év >70 év

Elhizés, hiperténia, dyslipi-  Egy sem teljestil  1-2 teljesl >2 teljestl

daemia, glikézintolerancia/

diabétesz

Ismert LHD az Nem Igen Igen

anamnézisben

Korabbi kardidlis Nem Nem Igen

intervencié

Pitvarfibrillacié Nem Paroxizmélis Permanens/perzisztens

Strukturalis LHD Nem Nem Igen

EKG Normalis vagy Enyhe LVH LBBB vagy LVH
RV-terhelés jelei

Echokardiografia Nincs bal pitvari  Nincs bal pitvari Bal pitvari tagulat (LAVI
tégulat tégulat. >34 ml/m?)
Ele’ <13 Grade <2 mitrdlis ~ LVH

regurgitacio Grade >2 mitralis
regurgitacio

CPET Magas VE/VCO,  Emelkedett VE/ Enyhén emelkedett VE/
meredekség VCO, meredekség  VCO, meredekség
Nincs EOV EOV EOV

CMR Nincs bal szivfelet LVH
érintd elvaltozas Bal pitvari tagulat (strain

vagy LA/RA >1)
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CMR: a sziv magnesesrezonancia-vizsgalata; CPET: kardiopulmondlis terheléses vizsgalat; E/e” korai mitralis
bedramlasi sebesség és a mitrdlis anulus koradiasztolés sebességének az aranya; EOV: terhelési oszcillcios
ventilacio; LA: bal pitvar; LAVI: bal pitvari volumenindex; LBBB: bal Tawara-szar-blokk; LHD: bal szivfelet érinté
betegség; VE/VCO2: szén-dioxid-ventilacids ekvivalens

Az LHD is lehet a PH oka. Ez a tablazat segithet annak eldontésében, hogy mely betegeknél sziikséges teljes kor(
kivizsgalast végezni, beleértve az invaziv hemodinamikai vizsgalatot (lasd a 11. abrat és a 2. kiegészitd abrat a teljes
szévegli iranyelvekben).

8.3. Kezelés

Az LHD-val térsult PH elsGdlegesen javasolt kezelési stratégidgja a kardidlis
alapbetegség kezelése. Mindazonaltal sok betegben jelen van a bal szivfelet érint§
betegségen tul a pulmondlis keringés érintettségén keresztiil a krénikus jobb
kamrai terhelés (nyugalomban vagy terhelés alatt) is.

22. ajanlastablazat. Ajanlas bal szivfelet érint6 betegséggel tarsul
pulmonalis hiperténia esetére

22A ajanlastablazat
Ajanlas Osztaly*  Szint*

Bal szivfelet érint6 betegségben szenvedd egyéneknél az
alapbetegség kezelésének optimalizélasa javasolt, miel6tt a
feltételezett PH kivizsgalasat mérlegelnék.

RHC javasolt PH-gyants LHD-betegekben, ha azt varjuk, hogy
segiti a terdpias dontést.

RHC javasolt stlyos tricuspidalis regurgitacioban szenvedd
betegeknél LHD-vel vagy anélkiil, sebészi vagy intervencids
billenty(im(itét el6tt.

Ha a balszivfél-betegséghez stlyos prekapillris komponenssel
jaré PH-ra, illetve RV-diszfunkciéra utalo jelek is tarsulnak,
javasolt a beteg referalasa PH-centrumba.

Személyre szabott kezelési terv feldllitdsa javasolt azon
betegekben, akiknél az LHD sulyos prekapillaris komponenssel
jaré CpcPH-val (pl. PVR >5 WU) térsul.

Szoros monitorozés javasolt azon tébbszéroés LHD-
rizikéfaktorral rendelkezé PH-ban szenvedd betegek esetében,
akikben normalis a PAWP nyugalomban, de kéros a fizikai
terhelésre és a folyadékterhelésre adott valaszuk, és PAH-ban
hasznalatos gyogyszerekkel kezeltek.

0
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22. ajanlastablazat. Ajanlas bal szivfelet érint6 betegséggel tarsul
pulmonalis hiperténia esetére (folytatas)

22A ajanlastablazat (folytatas)

Ajanlasok Osztaly*  Szint®
Azokban a PH-ban szenvedd betegekben, akiknél jobbszivfél-katéte-
rezés soran hatarérték PAWP mérhetd (13-15 Hgmm), és HFpEF-re

jellemzé tiineteik vannak, tovabbi fizikai és folyadékterheléses tesztek
elvégzése megfontolhatd az esetleges posztkapillaris PH azonositasara.

A PAH-ban elfogadott gyégyszerek alkalmazasa nem javasolt
PH-LVD-ben.®

22B ajanlastablazat

IIb C

GRADE

A bizonyité- Az ajanlas

kok mindsége  erdssége R R

Ajanlas

Nem adhat¢ ajanlas a PDESi
alkalmazasa mellett vagy ellen

HFpEF-ben és kombinalt poszt- Alacsony Nincs

és prekapillaris PH-ban szenvedd

betegeknél.

A PDESi-k alkalmazasa HFpEF-ben

és izollt posztkapillaris PH-ban Alacsony Feltételes C

szenvedd betegeknél nem javasolt.

CpcPH: kombindlt poszt- és prekapillaris PH; CTEPH: krénikus tromboembdlias pulmonalis hiperténia; ERA:
endothelinreceptor-antagonista; HFpEF: szivelégtelenség megtartott ejekcios frakcioval; HFrEF: szivelégtelenség
csokkent ejekcids frakcioval; LHD: bal szivfelet érint6 betegség; PAH: pulmondlis artérids hipertdnia; PAWP:
pulmondlis artérias éknyomas; PDESi: foszfodiészteraz-5-gatld; PH: pulmondlis hiperténia; PH-LHD:
balszivfél-betegséghez tarsult pulmonalis hiperténia; PVR: pulmonalis vaszkularis rezisztencia; RHC: jobbszivfél-
katéterezés; RV: jobb kamra; WU: Wood egység

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

°Aggalyok meriltek fel a szivelégtelenségben (HFpEF, HFrEF, PH-val vagy anélkiil) alkalmazott ERA-k és a
billenty(ibetegség korrekcioja utan perzisztens PH-ban hasznalt sildenafil biztonsagossagaval kapcsolatban.

9. Tiid6betegségekhez és/vagy hypoxiahoz tarsult

pulmonalis hipertonia (3. csoport)
Apulmondlis hipertoniagyakran megfigyelhet8 kronikus obstruktivtiidébetegségben
és/vagy emphysemaban, interstitialis tiidSbetegségben, kombinalt tiidsfibrézisban
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és emphysemaban, valamint hipoventilaciés szindrémaban szenvedé betegeknél.
TudSbetegségben még a nem stlyos PH is negativan befolydsolja a tiineteket és
a tulélést.

9.1. Diagnozis

TudSbetegségben szenvedd betegeknél a PH tlnetei — kiilondsen a terhelési
nehézlégzés — atfedésben vannak az alapbetegség tlneteivel. TudSbetegségben a
feltételezett PH értékelésénél kulcsfontossagu a kovetkezdk integralasa: (1) a PAH,
a CTEPH vagy az LHD kockazati tényez8inek megléte vagy hianya, (2) klinikai jellemzdk,
beleértve a betegség lefolyasat, pl. gyors romlas a kézelmultban vs. fokozatos valtozas
az évek soran, és oxigénigény, (3) tiddfunkcios vizsgalatok, beleértve a szén-monoxid-
difftzids kapacitds vizsgdlatat és a vérgazanalizist, (4) NT-proBNP meghatdrozasa,
elektrokardiogram (EKG), echokardiografia és (5) keresztmetszeti képalkotas.

9.2. Kezelés

A 3. csoport PH-terapias megkozelitése az alapbetegség kezelésének opti-
malizdciojaval kezdédik, beleértve az oxigénterapiat és a noninvaziv lélegeztetést, ha
az indokolt, valamint a rehabilitaciés programokhoz térténd csatlakozast.

23. ajanlastablazat. Ajanlas a tiidébetegséghez és/vagy hypoxiahoz tarsult
pulmonalis hiperténiara

23A ajanlastablazat

Ajanlasok Osztaly*  Szint*

Javasolt echokardiografia®, ABG, PFT, DLCO és CT-képalkotas -
C
. i
- c
- c
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elvégzése és egyiittes értékelése azon tiidébetegeknél, akiknél
felmeril a PH gyandja.

Tiid6betegségben szenvedd betegeknél, akiknél PH gyantja mertil
fel, javasolt az alapbetegség, és ahol indokolt, a hypoxaemia,

az alvashoz kéthetd légzési betegség és/vagy az alveoldris
hipoventilaci6 kezelésének optimalizalasa.

Azon tiidSbetegeket, akiknél felmeriil a stlyos PH gyanuja, vagy
kérdések merilnek fel a PH kezelésével kapcsolatban, javasolt
PH-centrumba referalni.

Személyre szabott terapias stratégia javasolt azon
tiidébetegeknél, akik sulyos PH-ban szenvednek.
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23. ajanlastablazat. Ajanlas a tiidébetegséghez és/vagy hypoxiahoz tarsult
pulmondlis hiperténiara (folytatas)

23A ajanlastablazat (folytatas)

Ajanlasok Osztaly*  Szint®
Javasolt a tiidSbetegségben és PH-ban szenvedd, arra alkalmas c
betegeket tlid6transzplantaciora referalni.

Tiid6betegségben szenvedd, PH-gyanus betegeknél a RHC c

javasolt, ha az eredmények varhatdan segitik a kezelési dontéseket.

Inhaldcios treprostinil alkalmazasa megfontolhaté ILD-hez tarsult
PH esetén.

Ambrisentan alkalmazasa nem javasolt IPF-hez tarsult PH esetén.

Riociguat alkalmazasa nem javasolt IIP-hez tarsult PH esetén.

(e

A PAH-ban haszndlatos gydgyszerek alkalmazasa nem javasolt
tiid8betegségben és nem stlyos PH-ban szenvedd betegeknél.4

23B ajanlastablazat

GRADE
A Az ajanlas
Ajanlas bizonyitékok 2jan Osztaly>  Szint®
s erdssége
mindésége
PDEDSi alkalmazésa
megfontolhaté sulyos PH- Nagyon
val térsul6 ILD-betegekben alacgs):)n Feltételes C
(személyre szabott dontés Y
PH-centrumokban).
PDEDSi alkalmazasa nem Nagyon
stlyos PH-val tarsult ILD 24 Feltételes C
a 0 alacsony
esetén nem ajanlott.

©ESC/ERS
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ABG: artérias vérgazanalizis; CT: komputertomografia; DLCO: szén-monoxid-diffiizios kapacitas; IIP: idiopathias
interstitialis pneumonia; IPF: idiopathias pulmonalis fibrézis; ILD: interstitialis tiidébetegség; PAH: pulmondlis
artérias hiperténia; PDESI: foszfodiészteraz-5-gatlo; PFT: Iégzésfunkcid; PH: pulmonalis hipertonia; RHC:
jobbszivfél-katéterezés

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfelel6.

®ldelisan a vizsgalatot a beteg stabil klinikai 4llapota mellett javasolt elvégezni, mivel az exacerbaciok szignifikans
mértékben meg tudjak novelni a pulmondlis artérias nyomast.

“Ez az ajanlas nem vonatkozik végstadiumu tidébetegekre, akiknél nem mertil fel a tidétranszplantacio
lehetdsége.

INem tartozik ide az inhaldcids treprostinil, amely megfontolhaté ILD-hez tarsut PH esetén, fuggetlenil a PH
stlyossagatol.

10. Krénikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia
(4. csoport)

10.1. Diagnozis

A kronikus tromboembdlias pulmondlis hiperténia a PH gyakori és fontos oka,
amelynek kiilon kezelési stratégija van. lgy a CTEPH lehetéségét minden, PH-ban

szenvedd betegnél alaposan mérlegelni kell (9. dbra).

10.2. Kezelés

A CTPEH kezelési startégidja multimodalis megkézelitést igényel. Ide tartozik a
pulmondlis endarterectomia, a pulmondlis ballonos angioplasztika és a gyogy-
szeres kezelés, amelynek anatomiai célpontja lehet a proximalis, a distalis és a

microvasculopathia (10. és 11. dbra).
24. ajanlastablazat. Ajanlas CTEPH és pulmonalis hiperténia nélkiili
CTEPD esetére
24A ajanlastablazat
Ajanlasok Osztaly*  Szint?
CTEPH

Elethosszig tart terapias antikoagulalas javasolt minden, CTEPH-

ban szenvedd beteg esetén. -
Javasolt kivizsgalas antifoszfolipid-szindréma iranyaban a CTEPH- c
ban szenvedd betegek esetén.

Ha a CTEPH antifoszfolipid-szindrémaval tarsul, VKA-val térténd c

antikoagulacié javasolt.

©ESC/ERS
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24. ajanlastablazat. Ajanlas CTEPH és pulmonalis hiperténia nélkli
CTEPD esetére (folytatas)

24A ajanlastablazat (folytatas)
Ajanlasok Osztaly*  Szint®
CTEPH

Javasolt, hogy minden, CTEPH-ban szenvedd beteget nézzen at
egy CTEPH-team a multimodalis kezelés elbiralasa céljabdl.

PEA a vélasztandd kezelés azon CTEPH-betegek esetén, akiknél
sebészileg elérhetd fibrotikus szlkiiletek taldlhatok a pulmondlis
artériakban.

BPA javasolt azon betegek esetén, akiknél technikailag nem
megoldhaté a mitét, vagy PEA utan is fennmaradt rezidualis PH,
vagy olyan distalisan elhelyezkedd obstrukcidjuk van, amely BPA
szamara elérhetd.

Riociguat javasolt azon CTEPH-betegek esetén, akik
inoperabilisak, vagy perzisztens/rekurrens pulmondlis
hipertoénidjuk van PEA utan.

Hosszy tava utankévetés javasolt PEA-t és BPA-t kévetden,
valamint gyogyszeresen kezelt CTEPH-betegek esetén is.

Bl -
Bl -
C
C
C

©
o
o
19
a
]
©

Megfontolandé a multimodalis megkézelités PEA utan is
perzisztens PH, valamint inoperabilis CTEPH-ben szenvedd lla
betegek esetén.

Sc. treprostinil megfontolhaté WHO IlI-IV. funkciondlis osztalyba
tartozo, inoperabilis CTEPH-ben vagy PEA-t kévetden is
perzisztens/rekurrens PH-ban szenvedd betegek esetén.

Megfontolhaté PAH-ban engedélyezett gydgyszerek off-label
alkalmazasa tlinetes, inoperabilis CTEPH-betegekben.

Inoperabilis CTEPH-ben szenvedd betegek esetén megfontolhatd
az sGC stimulator/PDESi, ERA vagy parenteralis prostacyclin-
analégok kombindcids alkalmazasa.

BPA megfontolhaté azon operabilis, déntden distalis ereket
érintd betegségben szenvedd betegeknél, akiknél a PEA-nak
kedvezétlen a kockdzat-haszon arénya.
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24. ajanlastablazat. Ajanlas CTEPH és pulmonalis hiperténia nélkli
CTEPD esetére (folytatas)

24A ajanlastablazat (folytatas)

Ajanlasok Osztaly>  Szint®

CTEPD PH nélkiil

Pulmondlis hiperténia nélkiili, CTEPD-ben szenvedd betegekben

P 2 A . 7 lla (¢
a hosszd tavl antikoagulacié egyénileg mérlegelends.®
PEA vagy BPA megfontolandd vélogatott, tiinetes pulmonalis lla c

hipertoénia nélkili, CTEPD-ben szenvedd betegekben.

24B ajanlastablazat

GRADE
A Az ajanlas
Ajanlas bizonyitékok 2jan Osztaly*  Szint®
A erdssége
mingsége

Megfontolandé az

intervencios kezelés el6tt

bevezetett gyogyszeres Nagyon alacsony Feltételes lla B
kezelés BPA-ra alkalmas

CTEPH-betegek esetén.

BPA: ballonos pulmonalis angioplasztika; CTEPD: krénikus tromboembdlias pulmonalis betegség; CTEPH:

kronikus tromboembdlids pulmondlis hiperténia; ERA: endothelinreceptor-antagonista; PAH: pulmondlis artérias
hiperténia; PDESi: foszfodiészteraz-5-gatlo; PEA: pulmondlis endarterectomia; PE: tiid6embolia; PH: pulmonalis

hiperténia; sc.: szubkutan; sGC: szoltbilis guanilat-ciklaz; VKA: K-vitamin-antagonista; WHO: Egészségtigyi
Vilagszervezet, funkcionalis osztaly
aAz ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.

Hossz( tavu antikoaguldns-terapia javasolt, ha a PE ismétl6désének kockazata kézepes vagy magas, vagy ha a
kérel6zményben nem szerepel vénds tromboembodlia.

57

©ESC/ERS

©ESC/ERS



9. abra. Diagnosztikus stratégia kronikus tromboembélias pulmonalis
hiperténia esetére

( i ! , ( &s CTPEH-rizikéfaktorok alapjin ’

t b

Perilizids képalkotis

{V/Q sean vagy (j modalitds®)

Barmely perfizids
mismatch

Echokardiogrifia
A PH valészinisége
kdzepes vagy magas

stresszechokardiografia

RHC )

CTPA + DSA
ha a CTPA inkonkluziv

@ESC @ ERS

CPET: kardiopulmonalis terheléses vizsgalat; CTEPD: kronikus tromboembdlias pulmonalis betegség; CTEPH:
kronikus tromboembolias pulmondlis hipertonia; CTPA: CT pulmondlis angiografia; DSA: digitalis szubsztrakcios
angiografia; PE: tiidéembdlia; PH: pulmondlis hipertonia; RHC: jobbszivfél-katéterezés; V/Q: ventilacios/perfizios
*CTEPH-gyants eset a kovetkezdk alapjan: PE az anamnézisben, emelkedett szisztolés pulmondlis artérids nyomas
echokardiografidval mérve, és CTEPH-re utalé jelek az akut PE idejében elvégzett CTPA-n (5.1.7 szakasz a teljes
sz6vegli irdnyelvekben).

bKiértékelés alatt vannak az alternativ perfuzids képalkotasok, dgymint jédszubsztrakciés mapping, dual-energy
CT és perfiziés MR.

“Tipikus mintézatok megjelenése, tgymint alacsony kilégzés végi CO2 paricdlis nyomésa, magas CO -ventilacios
ekvivalens, alacsony oxigénpulzus; alacsony cstics-oxigénfelvétel (5.1.11 szakasz a teljes széveg(i iranyelvekben).
4Atfogo kivizsgalas 3 honappal az antikoagulécié inditasa utén, vagy hamarabb is, ha a beteg instabil, vagy rapidan
romlik az allapota. Idedlis esetben CTPA-t, DSA-t és RHC-t végeznek a CTPEH-centrumban, de orszagtdl és
szervezeti egységtdl fiiggen PH-centrumban is.
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10. abra. Kezelési stratégia kronikus tromboembélias pulmonalis
hiperténia esetén

@ESC® ERS—

BPA: ballonos pulmondlis angioplasztika; CTEPD: kronikus tromboembolias pulmondlis betegség; CTEPH:
kronikus tromboembolias pulmonlis hipertonia; MDT: multidiszciplinris team; PEA: pulmonalis endarterectomia;
PH: pulmonlis hiperténia; PVR: pulmondlis vaszkularis rezisztencia; WU: Wood egység

Valogatott tiinetes pulmondlis hipertonia nélkiili CTEPD-betegek kezelhets PEA-val vagy BPA-val.

Az MDT megbeszélés megtarthat6 virtualisan is.

A kezelési terv modosulhat az alapjan, hogy mennyi a tapasztalat a PEA-val vagy a BPA-val.

9Megfontoland6 a gydgyszeres terapia BPA elvégzése el6tt azoknal az inoperabilis betegnél, akiknél a PVR >4 WU;
limitaltak az adataink a BPA-rol mint elséként valasztandé kezelésrél.
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11. dbra. Atfedés a kezelésekben/multimodalis megkézelités krénikus
thromboembolias pulmonalis hiperténiaban

A B C [) E
Proximalis PA-ra lokalizalodo ' Distalis PA-ra lokalizalo- Microvasculopathia
fibrotikus obstrukciok 6 fibrotikus obstrukciok

Multimodalis CTEPH-kezelés

@ESC @ ERS—

BPA: ballonos pulmondlis angioplasztika; CTEPH: krénikus tromboembdlids pulmonalis hiperténia; PA: pulmonlis
artéria; PEA: pulmonalis endarterectomia

Fels6 panelek: Panel (A): proximalis PA fibrotikus obstrukciok (ératmérd 10-40 mm). Panel (B): Distalis
szegmentalis és szubszegmentlis PA fibrotikus obstrukciok, amelyek potencialisan alkalmasak PEA-ra és BPA-ra is
(ératméré 2-10 mm). Panel (C): A distalis szubszegmentalis PA fibrotikus obstrukciok halészer(i léziét formalnak
egy szubszegmentalis agban, amely BPA intervenciora alkalmas (értaméré 0,5-5 mm). Panel (D): Distalis
szubszegmentdlis PA fibrotikus obstrukciok, amelyek halészer(i léziét formalnak, amely microvasculopathiaval
tarsulhat (ératmérg <0,5 mm). Panel (E ): microvasculopathia (<0,05 mm), amely gydgyszeresen kezelt.

Als6 panelek: Panel (A) lent balra: PEA; ératmérd (0,2-3 cm). A jobb PA-t megnyitjak, és a szivé disszektort az
érfal és a fibrozis kozé helyezik be. Az ér belsejét a szegmentalis, szubszegmentalis dgakig kdvetve a fibrotikus
anyag levalaszthat6 az érfalrol, és csipesszel kiemelhetd. Panel (A) lent jobbra: PEA-val eltavolitott anyag, a
szubszegmentalis PA-agakba terjedd ,farkakkal”; PEA soran nyert, egy jelent6s PA-agban részlegesen szervilt,
permeabilizalt trombotikus 1ézi6 keresztmetszeti képe. Panel (B, C, D): A drétot keresztiilvezetik a fibrotikus
anyagon (1), majd felfuijjak a ballont, amely altal megtorik a fibrotikus halé (2). A fibrotikus anyagot az érfalhoz
nyomjak (3). Panel (E ): kis muszkularis PA, amelyben excentrikus intimafibrézis mutatkozik, intimavastagodassal és
proliferacioval — gydgyszeres kezelés johet szoba.
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11. Tisztazatlan eredetii és/vagy multifaktorialis

mechanizmusu pulmonalis hipertoénia (5. csoport)

A tisztazatlan okbdl létrejové és/vagy multifaktorialis mechanizmust pulmonalis
hiperténia tébb komplex és pulmondlis artériat is érinté allapotot is magaban
foglal (19. tablazat). Ezen betegek komplex kivizsgalast igényelnek, és a kezelésiiket
leginkabb az alapbetegség kezelése hatdrozza meg. A PAH-ban hasznalt szerekkel
végzett RCT-k hidanyaban az alapbetegség kezelése az elsédleges ezen csoportban.

19. tablazat. Tisztazatlan eredetii és/vagy multifaktorialis mechanizmusu
pulmondlis hiperténia

Pulmonalis hiperténiaval
tarsult kérallapotok

Hematoldgiai betegségek Oroklétt és szerzett krénikus hemolitikus anémia:
sarlosejtes vérszegénység, B-thalassemia,
spherocytosis, stomatocytosis, autoimmun betegségek
Krénikus mieloproliferativ betegségek: krénikus myeloid
leukémia, polycytaemia vera, idiopathids myelofibrosis,
esszencidlis thrombocytopenia és masok

Szisztémas betegségek Sarcoidosis, a tlid§ Langerhans-sejtes histiocytosisa,
1-es tipust neurofibromatosis

Metabolikus rendellenességek Glikogéntarolasi betegségek, Gaucher-kor

Kronikus veseelégtelenség
hemodializissel vagy anélkl

Ttd6tumor trombotikus
microangiopathia

©ESC/ERS

Fibrotizalé mediastinitis

12. A pulmonalishipertodnia-centrum definicidja

12.1. A pulmonalishiperténia-centrummal szemben tamasztott
kovetelmények

A definiciét, a multidiszciplinaris struktdrat, az esetek szamat, az eljarasok szamat
és a személyzeti 1étszamot, valamint a PH-kdzpontban sziikséges készségeket és
eréforrasokat magaban foglalé kévetelményeket az alabbi, 25. ajanlastablazat és a
teljes sz6vegli iranyelvek 16. abrdja ismerteti.
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12.2. Betegsegit6 szervezetek

A betegsegité szervezetek értékes erdforrast jelentenek a betegek kezelésében,
mivel oktatdsi és érzelmi tdmogatast nyUjtanak, és pozitiv hatdssal lehetnek a
megkiizdésre, a bizalomra és a kilatasokra. Javasoljuk, hogy a PH-kézpontok
mikédjenek egyiitt a betegszévetségekkel olyan kezdeményezésekben, amelyek
célja a betegek megerdsitése, élményeik javitasa, olyan kérdésekkel foglalkozva, mint
az egészségligyi ismeretek, a digitdlis készségek, az egészséges életmadd, a mentalis

egészség és az bnmenedzselés.

25. ajanlastablazat. Pulmonalishiperténia-centrumok
Ajanlas Osztaly?
A PH-centrumoknak multidiszciplinaris ellatast javasolt

biztositaniuk (amelybe beletartozik a kardiolégus, pulmonoldgus,

reumatologus, szakképzett apold, radioldgus, pszicholdgiai és
szocidlis segfté szakember).

A PH-centrumoknak javasolt kézvetlen kapcsolatban allni mas
szolgiltatasokkal ((gymint genetikai tanacsadas, PEA/BPA,
tiidétranszplantacio, felnSttkori velesziletett szivbetegségek
ellatasa).

A PH-centrumoknak javasolt a betegregiszter vezetése.

A PH-centrumoknak javasolt a kdzés munka a
betegszervezetekkel.

Megfontolandé a PH-centrum akkreditacioja (pl. https://ec.europa. lla
eu/health/ern/assessment_en).

A PH-centrumok szamara megfontolandé a kézés klinikai lla
kutatasokban valé részvétel.

A PH-centrumok szamara megfontolandé megfelel6 mennyiség(i
beteg utankévetése, hogy a klinikai tapasztalatot frissen tartsak
(legaldbb 50, PAH-ban vagy CTEPH-ben szenvedd beteg, és
legaldbb 2 Uj referdlt beteg igazolt PAH-hal vagy CETPH-val),
illetve megfontolandé az egyUttmUikodés nagy volumendi
centrumokkal.

Illa

BPA: ballonos pulmonalis angioplasztika; CTEPH: krénikus tromboembdlids pulmondlis hipertonia;
PAH: pulmonalis artérias hipertonia; PEA: pulmonalis endarterectomia; PH: pulmonalis hiperténia

*Az ajanlas osztalya és szintje a 3. és 4. tablazatnak megfeleld.
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