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A hypoxiahoz tarsult pulmonalis hiperténia hatterében tidébetegségek mellett egyéb, kronikus hypoxiat okoz6 extra-
pulmonalis betegségek is allhatnak. A kezelés els6dlegesen a hypoxia mérséklése, amely a pulmonalis hiperténia
oki kezelését jelenti. A pulmonalis alapbetegség gyogyszeres kezelése mellett a megfeleld oxigén-szupplementacio
biztositasa elengedhetetlen, amely nem minden esetben biztosithaté csupan O,-terapiaval. Esetliinkben a pulmonalis
hiperténia hatterében sulyos mellkasdeformitas, restriktiv ventilaciés zavar okozta Iégzési elégtelenség allt. A hypoxia
tartds rendezésére ezért alacsony nyomastamogatassal és magas FiO,-vel hosszu tavuy, otthoni noninvaziv I1élegezte-
tést inditottunk, amely hosszu tavon is csokkentheti a pulmonalis hipertonia progresszidjat.
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Treatment of pulmonary hypertension caused by chest wall deformity

Chronic hypoxia associated pulmonary hypertension is most often caused by chronic lung disease but other extrapul-
monary factors may also lead to its development. The treatment goal is to diminish hypoxia, which is causal treatment
for pulmonary hypertension. In addition to pharmacological treatment of the pulmonary disease, adequate oxygen
supplementation is essential, but is not always manageable solely with oxygen therapy. In our case the pulmonary
hypertension was the consequence of respiratory failure caused by severe chest deformity and restrictive ventilation
disorder. Therefore, long term home non-invasive ventilation with low pressure support and high FiO, was used to dec-
rease hypoxia; which might reduce progression of pulmonary hypertension in the long haul.
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Réviditések

PH: pulmonalis hiperténia; PVR: pulmonalis vaszkularis rezisztencia; mPAP: pulmonalis artérias k6zépnyomas; COPD:
kronikus obstruktiv tiidébetegség; NIV: noninvaziv lélegeztetés; IV: invaziv |élegeztetés; BIPAP S/T: kétfazisu léguti nyo-
mast, spontan és iddzitett Iégvételeket biztositd kevert 1élegeztetesi mdd; IPAP: belégzési léguti nyomas; EPAP: kilégzés
léguti nyomas; RR: Iégzésszam,; Tl: belégzési id6; VT: 1égzési térfogat; TAPSE: tricuspidalis anulus szisztolés elmozdulasa;
IVRT: izovolumetrias relaxacios id6; JK lat S’: jobb kamra lateralis anulus szisztolés elmozdulasi sebessége; TR: tricuspida-
lis regurgitacio; APSP: becsllt szisztolés pulmonalis nyomas; LVOT VTI: bal kamrai kiaramlas sebesség-idd intergal; FVC:
forszirozott vitalkapacitas; FEV,: forszirozott kilégzési volumen 1 sec alatt; PEF: kilégzési csucsaramlas; IVC: belégzési
vitalkapacitas
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Bevezetés

Prekapillaris pulmonalis hipertoniaban a pulmonalis
artériakat érint6 érfaleltérések kovetkeztében a pul-
monalis vaszkularis rezisztencia (PVR >3 WU) és a
pulmonalis kdzépnyomas (mPAP >25 Hgmm) emelke-
dése észlelhetd, amely jobbszivfél-nyomasterhelést,
majd jobbszivfél-diszfunkciét okoz. A 2015-0s ESC/
ERS-ajanlas szerint a patomechanizmus alapjan cso-
portositijuk a PH egyes formait (1. tablazat) (1). A 3.
csoportba tartozé hypoxidhoz tarsult PH hatterében a
tudd krénikus, parenchymat, vagy légutakat érinté be-
tegségei és egyéb extrapulmonalis betegségek (alvasi
apnoe szindroma, alveolaris hypoventilacié) allhatnak.
A hypoxia okozta vazokonstrikcié jelentés szerepet jat-
szik a PVR emelésében (2), de elérehaladott esetek-
ben, ebben a csoportban is fennallhatnak az artériakat
érintd strukturdlis eltérések. A hypoxidhoz tarsult PH
elé6forduldsdnak gyakorisaga az egyes korképekben
5-40% is lehet. Jobbszivfél-katéterezéssel igazoltan,
COPD-hez téarsult pulmonalis nyomasemelkedés eny-
he-kdzepes mértékben (mPAP 26-45 Hgmm) 47,5%-
aban, sulyos fokban (mPAP >46 Hgmm) az esetek
3,7%-aban fordulhat el6 (3). Idiopéatids pulmonalis fib-
rézisos betegek kdrében echokardiografiaval a pulmo-
nalis nyomasemelkedés 16%-ban igazolhato (4). A pul-
monalis hiperténia ezen csoportjaban a terapia alapjat
az alapbetegség kezelése és a megfeleld oxigenizacio
biztositasa jelenti, amely jelent8s hemodinamikai javu-
last eredményezhet (5, 6).

Esetismertetés

44 éves férfi beteg sulyos mellkas- és gerincdeformi-
tassal szuletett. Gyermekkorban tébb alkalommal ke-
zelték I1éguti infekcid, pneumonia miatt. 42 éves kora
utan tébb alkalommal intenziv osztélyos kezelésre is
szorult progrediald nehézlégzés, pulmonalis infekcid,
globalis |égzési elégtelenség miatt. Noninvaziv légzés-
tdmogatés, gydgyszeres kezelés mellett a pulmonalis
infekcidja szanalddott, 1égzése javult. Otthonaban in-
halacios, horgtagité-kezelést alkalmazott. A kérhazi ke-
zelések kapcsan készitett echokardiografias vizsgala-
tok egyre kifejezettebb jobbszivfél-terhelést mutattak.
Pulmonalis hipertonia kivizsgalasa és tovabbi kezelése
céljabdl iranyitottak a beteget klinikank pulmonalis hi-
perténia centrumaba.

Felvételkor ismételten napok o6ta progredialé nehéz-
égzésrél szamolt be, sulyos respiratérikus acidozist,
globalis légzési elégtelenséget és jobbszivfél-elég-
telenséget észleltink. Mellkas PA-rontgenképen a
sulyos mellkas- és gerincdeformitds mellett jelentés
cardiomegaliat is lattunk (1. abra). Echokardiografia
a korabban mar igazolt sulyos pulmonalis hiperténi-
at ekkor is mutatta (2. tablézat 1. oszlop). Infekciora
utald klinikai és laboreltérés felvételkor nem volt. A

beteg klinikank noninvaziv Iélegeztetési osztalyara
keralt. A globdlis 1égzési elégtelenséghez tarsult su-
lyos jobbszivfél-terhelés miatt a noninvaziv lélegez-
tetés alacsony nyomastamogatassal, magas oxigeé-
naramlassal indult (BIPAP S/T méd, IPAP: 11 vizcm,
EPAP: 4 vizcm, RR:16/min, Tl: 1,1 sec, VT: 450 ml,
O,: 8 I/min-FiO, 35%). A kezelés mellett ventilacidja
javult, a vérgaz-leletben pH-ja kompenzalddott, de a
kézel normalis oxigenizacié mellett hypercapnia fo-
lyamatosan észlelhet6 volt. Atmeneti javulast kéve-
téen kezelése soran pneumonia alakult ki, szeptikus

1. TABLAZAT. Pulmonalis hiperténia klasszifikacidja (1)
1. Pulmonalis artérias hiperténia
1.1 Idiopatias
1.2 Orokletes
1.3 Gyogyszerek és toxikus anyagok okozta PH
1.4 Asszocialt PH

1.5 Pulmonalis venookkluziv betegség és/vagy pulmonalis
kapillaris haemangiomatosis

2. Balszivfél-betegséghez tarsult PH
2.1 Szisztolés diszfunkcio
2.2 Diasztolés diszfunkcio
2.3 Billentylibetegségek
3. Tiidébetegséghez és/vagy hypoxiahoz tarsult PH
3.1 COPD
3.2 Interstitialis tidébetegség

3.3 Egyéb tiidébetegség kevert restriktiv és obstruktiv
eltérésekkel

3.4 Alvasi légzészavarok

3.5 Alveolaris hypoventilacié

3.6 Kronikus magaslati tartozkodas
3.7 Kongenitalis tlidébetegségek

4. Krénikus tromboembalias pulmonalis hipertonia és egyéb
pulmonalis artérias obstrukcio

4.1 Kroénikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia
4.2 Egyéb pulmonalis artérias obstrukcio
4.2.1 Angiosarcoma
4.2.2 Egyéb intravaszkuléris tumor
4.2.3 Arteriitis
4.2.4 Kongenitalis pulmonalis artérias stenosis
4.2.5 Parazitainfekcio
5. Tisztazatlan és/vagy multifaktorialis mechanizmusu PH

5.1 Hematoldgiai betegségek: kronikus hemolitikus anémia,
myeloproliferativ betegség, splenectomia

5.2 Szisztémas betegségek: sarcoidosis, pulmonalis his-
tiocytosis, lymphangioleiomyomatosis, neurofibromatosis

5.3 Metabolikus betegségek: glikogéntarolasi-betegség,
Gaucher-szindroma, Pajzsmirigybetegségek

5.4 Egyéb: pulmonalis tumoros trombotikus microangio-
pathia, fibrotizalé mediastinitis, krénikus veseelégtelenség,
szegmentalis pulmonalis hipertonia

185



(% Cardiologia Hungarica

Csosza és munkatarsai: Mellkasdeformitas okozta pulmonalis hipertdnia oki kezelése

1. ABRA. Mellkasrontgen — sulyos mellkas- és gerincdefor-
mitas, jelent8s cardiomegalia

allapot miatt intenziv osztalyra kerult, ahol atmeneti-
leg invaziv gépi lélegeztetésre is szorult. Invaziv |éle-
geztetés és antibiotikum-terapia mellett a pneumonia
szanalbédott, az id6kdzben kialakult pleuralis folyadé-
kot lecsapoltuk. Ekkor megfelel oxigenizacié mellett
normocapniat is el tudtunk érni. Az invaziv gépi 1é-
legeztetés megsziintetését kdvetéen ismételten NIV
indult, amely mellett a pCO,-szint ismét emelkedett,
de a felvételhez képest alacsonyabb szinten stabili-
zalddott. Légzésfunkcids vizsgalat a beteg altalanos
allapota miatt csak a kezelés végén volt kivitelezhetd
és ez sulyos restriktiv ventilacios zavart igazolt (3.
tablazat).

A mellkasdeformitas a tiidétranszplantacioét kontraindi-
kalta, igy jobbszivfél-katéterezését nem tartottuk in-
dokoltnak. Ugyanakkor az echoablak lehetévé tette,
hogy a kezelés soran a jobbszivfél-funkciot echokar-
diografiaval kdvetni tudjuk. Mar kezelése kezdetén a
szinte folyamatosan alkalmazott NIV mellett a jobb-

szivfél-terhelés jelentds mérsékl6dését tapasztaltuk,
csOkkent a ticuspidalis regurgitacié mértéke és se-
bessége, nagymértékben javult a becsilt pulmonalis
nyomas és a perctérfogat-emelkedés jeleként néveke-
dett a bal kamrai kiaramlasi gérbe sebesség-integralja
(2. téblazat 2. oszlop). A jobbkamra-funkcié javulasa
mellett a jobbszivfél-elégtelenség tlnetei csokken-
tek, 6démait kilritette. Az invaziv gépi lélegeztetés,
az oxigenizacié teljes rendezése mellett a jobb kamra
funkcidja tovabb javult, tartésan megfeleld hemodina-
mikai paramétereket észleltlink (2. tablazat 3. oszlop).
Extubaciot kévetén a beteg allapotat napi 12-14 6ra
NIV-hasznélat és intenziv Iégzési fizioterapia mellett
sikerult stabilizalni. A vérgaz-vizsgalat sordn mérsé-
kelt hypercapnia és kompenzalt pH volt mérhetd, az
oxigén parcidlis nyomasa a gépi lélegeztetéshez ké-
pest csokkent, de igy is csaknem a normalértéken be-
[Uli maradt, echokardiografiaval a jobbszivfél-terhe-
Iés ismét kifejezettebbé valt, de a kezdeti szintre nem
emelkedett (2. téablazat 4. oszlop). Az emellett bealli-
tott gyogyszeres kezeléssel (diuretikum, digitélisz) a
szivelégtelenség tliinetei mar nem jelentkeztek. Tekin-
tettel a restriktiv 1égzési elégtelenséghez kapcsolt kro-
nikus ventilacios és oxigenizacios zavarra, a betegnél
nemcsak tartds oxigén, hanem tartds légzéstamoga-
tds hasznalata is indikalt volt, igy otthoni 10-14 éra
NIV-hasznélat javaslataval haza tudtuk bocsatani, az
otthoni lélegeztetés fellgyeletét a terlletileg illetékes
intenziv osztaly vallalta.

3. TABLAZAT. Légzésfunkciés vizsgalat eredménye: stlyos
restriktiv ventilaciés zavar

Mért %

Legzés-  FVC () 0,59 19

funkcié FEV, () 0,57 21
FEV,/FVC (%) 137

PEF (I/s) 2,44 33

IVC (1) 0,52 16

2. TABLAZAT. Vérgéz és echokardiografids paraméterek véltozasa a kezelés soran (felvételkor, noninvaziv lélegeztetés [NIV] és

invaziv lélegeztetés [IV] alatt)

Felvétel
pH 7,29
Vérgaz pO, (Hgmm) 67
pCO, (Hgmm) 74,3
TAPSE (mm) 11
IVRT (msec) 138
o JK lat S' (cm/s) 10,2
Echokardiografia
TR (gr) 1-11
APSP (Hgmm) 76
LVOT VTI (cm) 8,2

NIV (\V4 NIV
kezelés 6. napja kezelés 8. napja kezelés 28. napja

7,31 7,49 7,41
73 109 85,3
71 41,8 51,2
13 20 16
58
1,2

jelzett jelzett Il
38 44 67
16,8 15 14,9
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Megbeszélés

A hypoxidhoz tarsult PH-val leggyakrabban krénikus
tidébetegségek kapcsan talalkozhatunk, de ezeken tul
olyan egyéb, sulyos hypoxiat okoz6 korképek mellett is
megjelenhet, mint a sulyos mellkasdeformitasbol ado-
do restriktiv 1égzésfunkcios zavar. Ebben az esetben a
betegek életkilatasat alapvetéen a rossz ventilaciobél
és expectoralasi nehézségbél adodo 1égzési elégtelen-
ség progresszidjanak Uteme hatarozza meg.

A hypoxiahoz tarsult PH-ban az alapvetd ok a sulyos
hypoxia, a ventilacios/perfuzios aranytalansag miatt ki-
alakul6 vazokonstrikcio és a pulmonalis artériakat érin-
t6 remodelling, amely a PVR és a pulmonalis nyomas
progressziv emelkedéséhez vezet. Ez a folyamat hosz-
szu tavon jobbszivfél-nyomasterhelést okozva jobb-
kamra-elégtelenséget eredményezhet. Specifikus pul-
monalis vazodilatator kezelés ezekben az esetekben
a ventilacidés/perfuzids aranytalansag tovabbi romlasat
és a hypoxia sulyosbodasat okozza, ezért ezek a sze-
rek kontraindikaltak. Ezzel szemben a megfelel6 oxi-
genizacié biztositasa, mint a pulmonalis hipertonia oki
terapiaja, mar rovidtavon is a pulmonalis nyomas csdk-
kenését és a jobbkamra-funkcié és a hemodinamika ja-
vulast eredményezi (2).

Jobbszivfél-elégtelenség esetén a pozitiv nyomasu lé-
legeztetés az emelkedd intrathoracalis nyomas miatt
csOkkenti a jobb kamrai tel6dést, ami csdkkent perc-
térfogatot és hemodinamikai instabilitast okoz. Ese-
tinkben és mas restriktiv |égzészavar talajan kialakult
hypoxiahoz tarsult PH-s betegeknél is megfelel6en ala-
csony NIV nyomastamogatas és magas FiO, mellett
biztosithatd olyan ventilacid, ami karos hemodinamikai
kdvetkezmények nélkul tud javitani az oxigenizacion
(6). Ez mar rovidtavon is a PVR csOkkenését és a jobb-
szivfél-terhelés mérséklédéseét eredményezi, beinditva
egy fokozatosan javul6 hemodnamikai és légzési alla-
potot.

A sulyos mellkasdeformitassal él6 betegek esetén a
tartds, otthoni noninvaziv 1élegeztetés jelenti a légzé-
si elégtelenség adekvat kezelését és progresszidjanak
mérséklését. Napi 10-14 éra NIV-hasznalattal a bete-
gek szamara olyan elfogadhaté életminéség biztositha-
t6, amely mellett a légzési elégtelenség sulyos, egyéb
szervrendszert érintd hatasait mérsékelni lehet, kerin-
gésik kompenzalt marad.

Az eset felhivja a figyelmet, hogy a mellkasdeformitas
hemodinamikai kdvetkezményeit tartds oxigénkiegészi-
téssel végzett légzéstdmogatassal mérsékelni lehet.
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