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Pulmonalis artériás hypertoniában (PAH) a tüdőartériák falának átépülése az elsődleges patofiziológiai eltérés, amely 
a pulmonalis vascularis rezisztencia (PVR) és a pulmonalis nyomás progresszív emelkedéséhez vezet. Ez a nyomás-
emelkedés a jobb szívfélben az afterload fokozódásához vezet, ami hosszú távon jobbkamra-diszfunkciót  és jobbszív-
fél-elégtelenséget okoz. Az egyre növekvő PVR mellett kialakuló cardialis adaptáció pontos patomechanizmusa nem 
ismert, de egyes betegek esetén nagyon eltérő lehet az adaptáció mértéke és kialakulásának üteme. A kialakuló myo-
cardium-hypertrophia  és -dilatáció mértéke nagyban függ a PAH etiológiájától, de emellett egyéb tényezők – mint 
az életkor, a neurohumoralis aktiváció mértéke, genetikai és epigenetikai faktorok – is jelentősen befolyásolják. Minél 
kevésbé képes a jobb kamra megtartani funkcióját az egyre növekvő ellenállással szemben, annál gyorsabban alakul ki 
a jobbszívfél-elégtelenség, és annál rosszabbak a beteg életkilátásai. Ezen folyamatok jobb megismerése klinikai jelen-
tőséggel bír, mivel a jobb kamrai adaptáció elősegítése javíthatja a betegség kimenetelét.
Orv Hetil. 2021; 162(37): 1485–1493.

Kulcsszavak: pulmonalis artériás hypertonia, jobb kamrai adaptáció

Right ventricular adaptation in pulmonary arterial hypertension
Remodeling of the pulmonary artery wall is the primary pathophysiological abnormality in pulmonary arterial hyper-
tension leading to a progressive increase in pulmonary vascular resistance (PVR) and pulmonary arterial pressure. 
The elevation of pressure increases the afterload in the right heart, causing right ventricular dysfunction and right 
heart failure in the long term. The exact pathomechanism of cardiac adaptation with increasing PVR is unknown, but 
the degree and rate of adaptation may be very different in patients suffering from pulmonary hypertension. The de-
velopment of myocardial hypertrophy and dilatation is highly dependent on the etiology of pulmonary hypertension, 
but is also significantly influenced by other factors such as age, degree of neurohumoral activation, and genetic and 
epigenetic factors. Right heart failure develops and life expectancy shortens if the right ventricle is unable to maintain 
its function in the face of increasing resistance.
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Rövidítések 
CaMKII = (calcium/calmodulin-dependent protein kinase II) 
kalcium/kalmodulin függő proteinkináz-II; ET = (ejection 
time) ejekciós idő; FAK = fokális adhéziós kináz; GPCR = (G 
protein coupled receptor) a G-proteinhez kapcsolt receptor; 
IGF = (insulin-like growth factor) inzulinszerű növekedési fak-

tor; IP = (inositol phosphate) inozitol-foszfát; IVCT = (isovol
umetric contraction time) izovolumetriás kontrakciós idő; 
IVRT = (isovolumetric relaxation time) izovolumetriás relaxá-
ciós idő; MEK/ERK = (mitogen-activated protein kinase/ex
tracellular signal-regulated kinase) mitogénaktiváló proteinki-
náz/extracelluláris szignál regulálta kináz; MR = mágneses 
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rezonancia; PAH = pulmonalis artériás hypertonia; PH  = pul-
monalis hypertonia; PVR = pulmonalis vascularis rezisztencia; 
RVEDVI = (right ventricular end-diastolic volume index) jobb 
kamrai végdiastolés volumenindex; RVESVI = (right ventricu-
lar end-systolic volume index) jobb kamrai végsystolés volume-
nindex; TAPSE = (tricuspid annular plane systolic excursion) a 
tricuspidalis anulus síkjának systolés előremozdulása; TGF = 
(transforming growth factor) transzformáló növekedési faktor; 
VEGF = (vascular endothelial growth factor) vascularis endo
thelialis növekedési faktor; WU = (Wood unit) Wood-egység 

A pulmonalis hypertonia (PH) tüdőkeringést érintő kór-
állapot, amelyben a kis vérköri  nyomás emelkedése ész-
lelhető. Klinikai csoportosítása a folyamat hátterében 
álló kórélettani folyamatok különbözőségéből adódik 
(1.  táblázat) [1]. Az 1. csoportú pulmonalis artériás 
hypertonia (PAH) súlyos, progresszív betegség, amely-
ben a pulmonalis nyomás és a pulmonalis vascularis 
rezisztencia (PVR) emelkedésének fő oka az artériák fa-

lának remodelingje (átalakulása), az intima- és a media-
hypertrophia, az endotheldiszfunkció, valamint a hypo-
xia és a neuroendokrin hatások következtében kialakuló 
vasoconstrictio [2, 3]. Ebben a csoportban a terápia 
alapját a pulmonalis vasodilatator szerek, a foszfodiészte-
ráz-5-inhibitorok, az endothelinreceptor-antagonisták, a 
prosztaciklinanalógok/prosztaciklin (IP)-receptor-ago-
nisták jelentik, amelyek hatásuk révén csökkentik a PVR-t, 
de az érfalremodelinget nem befolyásolják, így valódi oki 
terápiát nem jelentenek. Az egyéb klinikai csoportú, sze-
kunder PH-formákban, mint a hypoxiához vagy a bal-
szívfél-betegséghez társult PH-ban a terápia elsődlege-
sen az alapbetegség kezelése, de kérdéses, hogy ezzel 
milyen mértékben tudjuk valójában befolyásolni az érfal 
strukturális eltéréseit. Ez alól egy csoport, a krónikus 
thromboemboliás PH jelent kivételt. Ebben a csoport-
ban az esetek bizonyos százalékában műtéti megoldással 
(pulmonalis endarterectomia) lehetőség van az obstruk-
ciót okozó thromboticus massza teljes eltávolítására, de 
gyakori, hogy a műtét után a kisebb pulmonalis artériák-
ban maradó thrombusok egyrészt tartós mechanikus ke-
ringési akadályt okoznak, másrészt a residualis thrombo-
ticus szövet humoralis folyamatok révén a pulmonalis 
artériában vasoconstrictiót és érfalremodelinget hoz lét-
re. Mindezek az eltérések hosszú távon a pulmonalis 
nyomás emelkedéséhez és a PH progressziójához vezet-
nek [4].

Az emelkedett afterload (utóterhelés) következtében 
a  jobb szívfélben kialakuló adaptációs mechanizmusok 
szabályozása és lefolyása nem ismert pontosan, de az bi-
zonyos, hogy a jobb kamra adaptációs készsége alapvető-
en befolyásolja a betegek életminőségét és életkilátását. 
A PH valamennyi csoportjában a betegség előrehaladtá-
val jobbszívfél-elégtelenség, nagy vérköri dekompenzá-
ció alakul ki, amely folyadékretenciót és a csökkent perc-
térfogat miatt alacsony szöveti perfúziót, egy- vagy 
többszervi diszfunkciót, súlyos esetben szervelégtelensé-
get okoz. A myocardium adaptációs folyamatában felté-
telezhető bizonyos szabályozó molekulák szerepe is, 
amelyek már ismerten rendelkeznek szívizomvédő és 
„repair” hatással egyéb, főleg a bal kamrát érintő kórké-
pek esetén [5, 6]. 

A jobb kamra sajátosságai

A jobb kamra jóval kevésbé áll a figyelem középpontjá-
ban, mint a bal kamra, hiszen önálló betegségei ritkák, 
gyógyszeres kezeléssel működése és a betegségek lefolyá-
sa kevésbé befolyásolható. Emellett ismert, hogy jobb 
kamrai működés nélkül is lehetséges a normális nyugalmi 
keringés fenntartása (Fontan-keringés), de ezen betegek 
terhelhetősége rosszabb, a maximális oxigénfelvétel kb. 
30–50%-kal marad el az egészségesekhez képest [7]. Te-
hát a terhelésre bekövetkező hemodinamikai és metabo-
likus változások biztosításához a jobb kamra normálmű-
ködése elengedhetetlen. A jobb kamrát érintő kórélettani 
eltérések az esetek jelentős részében szekunder folyama-

1. táblázat A pulmonalis hypertonia klinikai klasszifikációja [1]

Klinikai csoportok Alcsoportok

1. PAH 1.1. Idiopathiás PAH 
1.2. Örökletes PAH 
1.3. Gyógyszer és toxin indukálta PAH
1.4. �Asszociált PAH (kötőszöveti betegség, 

HIV-infekció, congenitalis szívbetegség, 
portalis hypertonia, schistosomiasis)

1.5. �Vasoreactiv PAH, amely hosszú távon is 
reagál kalciumcsatorna-blokkoló 
kezelésre

1.6. �PAH a vénás/capillaris érintettség 
nyilvánvaló jeleivel (pulmonalis 
venoocclusiv betegség/pulmonalis 
capillaris haemangiomatosis) 

1.7. �Újszülöttkor-szindróma a PAH tartós 
jeleivel

2. �Balszívfél-beteg-
séghez társult PH

2.1. �PH balkamra-betegség miatt, megtar-
tott bal kamrai ejekciós frakcióval

2.2. �PH balkamra-betegség miatt, csökkent 
bal kamrai ejekciós frakcióval

2.3. Szívbillentyű-betegség
2.4. �Postcapillaris PH-val járó veleszületett/

szerzett cardiovascularis állapot

3. �Hypoxiához, 
tüdőbetegséghez 
társult PH

3.1. Légúti obstrukcióval járó tüdőbetegség
3.2. Restriktív tüdőbetegség
3.3. �Egyéb tüdőbetegség kevert obstruktív/

restriktív jelekkel
3.4. Hypoxia tüdőbetegség nélkül
3.5. Tüdőfejlődési rendellenesség

4. �Pulmonalisartéria-
obstrukció okozta 
PH

4.1. Krónikus thromboemboliás PH
4.2. Egyéb tüdőartéria-obstrukció

5. �Tisztázatlan és/
vagy multifaktoriá-
lis PH

5.1. Hematológiai betegségek
5.2. Szisztémás és metabolikus betegségek
5.3. Egyéb 
5.4. Komplex veleszületett szívbetegségek

HIV = humán immundeficientia-virus; PAH = pulmonalis artériás 
hypertonia; PH = pulmonalis hypertonia
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tok, maga a betegség vagy a kis vérkörben alakul ki (PH 
esetén), vagy intracardialis söntök, billentyűbetegségek 
okozzák. A jobb kamra fiziológiás körülmények között a 
nagy vérköri vénás rendszerből az alacsony nyomású kis 
vérkörbe továbbítja a vért, így alacsony pre- és afterload 
mellett dolgozik. Ebből adódnak sajátosságai, amelyek 
jelentősen különböznek a bal kamrától. A jobb kamra a 
funkcióját nem szimmetrikus, „félhold” alakja, kisebb 
myocardiumtömege és kisebb falvastagsága mellett is el 
tudja látni. Humánvizsgálatok igazolták, hogy a jobb 
kamrai cardiomyocyták mérete 15%-kal kisebb a bal 
kamraiakénál, emellett a jobb kamra izomzata 30%-kal 
több kollagént tartalmaz, ebből adódóan a compliance-e 
jobb, mint a bal kamráé [8]. Normál-felnőttszívizomban 
az energiaellátást, az adenozin-trifoszfát-termelést dön-
tően (60–90%-ban) a zsírsav-oxidáció biztosítja, míg a 
glükózmetabolizmus aránya kisebb. Oxigénhiányos álla-
potban az anaerob glycolysis mértéke a jobb kamrai car-
diomyocytákban nagyobb, mint a bal kamra esetén, te-
hát a jobb kamra így relatíve ellenállóbb az ischaemiával 
szemben [9]. Bár normálkörülmények között a corona-
riaperfúzió a jobb kamra területén systoléban és diastolé-
ban is folyamatos, a coronariaáramlás  érzékenyebb a 
perfúziós nyomás változására és a szisztémás hypotoniá-
ra. Ezt viszont valamelyest kompenzálja, hogy nyugalmi 
helyzetben a jobb kamrai kisebb myocardiummassza oxi-
génigénye alacsonyabb, mint a bal kamráé, így nagyobb 
oxigénextrakciós rezervvel rendelkezik [10]. 

Systoléban a jobb kamra perisztaltikaszerű mozgást 
végez; az összehúzódás a beáramlási traktusában indul, 
majd a csúcs és az infundibulum felé halad, így a jobb 
kamra mintegy kipréseli magából a vért a pulmonalis ar-
téria felé. Ebben az összetett mozgásban a longitudinális 
összehúzódás sokkal kifejezettebb, mint a radiális vagy 
circumferentialis rövidülés [11]. A jobb kamra működé-
sét jelentősen befolyásolja a bal kamra működése. A két 
kamra közötti szoros együttműködést jól mutatja, hogy 
a jobb kamrai verőtérfogatának 20–40%-ot a bal kamrai 
kontrakció biztosítja  [12].

A jobb kamrát érintő különböző kórállapotok – mint 
például az akutan vagy krónikusan fellépő nyomás- vagy 
volumenterhelés – adaptációs folyamatokat indítanak el a 
myocardiumban, amelyek hatására szívizom-hyper
trophia és/vagy üregrendszeri dilatáció alakul ki. Ezen 
folyamatok kezdetben azt a célt szolgálják, hogy a meg-
változott nyomás- és volumenviszonyok mellett is képes 
legyen a jobb kamra megőrizni systolés és diastolés funk-
cióját, fenntartva ezzel a normálhemodinamikát (Frank–
Starling-törvény). Később a folyamat előrehaladtával a 
hypertrophia és a dilatáció mértéke olyan fokúvá válik, 
hogy a jobbkamra-funkció fokozatosan, egyre kifejezet-
tebben károsodik, így ez egyre rosszabb pulmonalis ke-
ringést, egyre csökkentő funkcionális kapacitást, majd 
jobbszívfél-elégtelenséget okoz. A fenti adaptációs me-
chanizmusok a bal kamrát terhelő állapotokban is hason-
lóan mennek végbe. Jelentős különbség viszont a két 
szívüreg között, hogy a jobb kamra esetén a reverz remo-

deling sokkal jobban működik. Amennyiben a kóros álla-
potot fenntartó nyomás- vagy volumenterhelés meg
szűnik (a  jobb kamra esetében például PAH-beteg 
tüdőtranszplantációja után), a jobb kamra rövid idő alatt 
képes alkalmazkodni az így megváltozott körülmények-
hez, és gyorsan megszűnik a dilatáció, javul a systolés és 
diastolés funkció [13]. Ez magyarázható azzal, hogy a 
jobb kamrai myocardiumban a remodeling során kevésbé 
kifejezett a fibrosis mértéke, mint a bal kamra esetén 
[14].

A jobb kamrai adaptáció mechanizmusa 
pulmonalis artériás hypertoniában

A jobb kamrai adaptáció mértéke és üteme PAH-ban 
nagy egyéni variabilitást mutat, és prognosztikai jelentő-
sége van. Az egyéni variabilitást számos tényező befolyá-
solja, mint például a beteg életkora, a PAH etiológiája és 
fennállásának ideje, társbetegségek, egyéb genetikai és 
epigenetikai faktorok.

Állatkísérletes vizsgálat igazolta, hogy a jobb kamrá-
ban hirtelen kialakuló nyomásterhelés, a pulmonalis arté-
ria akut elzáródása gyors adaptációs folyamatokat indít 
el, amelyek során emelkedik a jobb kamrai volumen és a 
perctérfogat [15]. PAH-ban a fokozatosan progrediáló 
nyomásterhelés indítja el és tartja fenn ezt az adaptációs 
mechanizmust. A jobb kamrai remodeling tehát olyan 
folyamat, amelyben a triggermechanizmus a pulmonalis 
artériás nyomásemelkedés és emelkedő afterload követ-
keztében kialakuló myocardiumfeszülés. Az egyre nö-
vekvő nyomás- és/vagy volumenterheléssel szemben a 
jobb kamra falának fokozatos átépülése, hypertrophiája, 
valamint az üregek és a tricuspidalis anulus fokozatos di-
latációja észlelhető. A jobb kamrai nyomás fokozatos 
emelkedésével a kamrai septum egyre kifejezettebben 
tolódik át a bal kamra irányába, szűkítve, összenyomva 
ezzel a bal kamra üregét. A septum áttolódása a bal kam-
ra működését is jelentősen befolyásolja, csökkenti a bal 
kamrai telődést, illetve rontja a systolés funkciót, csök-
kenti a verővolument (1. ábra).

A myocardiumban kialakuló morfológiai változások 
adaptív és/vagy maladaptív remodeling formájában je-
lennek meg. Az adaptív remodeling esetén kifejezett 
koncentrikus jobb kamrai hypertrophia alakul ki, amely 
így magasabb szívizom tömeg/volumen aránnyal jár, és 
ezáltal a jobb kamra tovább képes megőrizni systolés és 
diastolés funkcióját. A maladaptív remodeling ezzel 
szemben excentrikus hypertrophiával és jelentősebb 
üregrendszeri tágulattal jár (alacsony szívizom tömeg/
volumen arány), amely a systolés és diastolés jobbkamra-
funkció gyors romlását okozza [16] (1. ábra). A jobb 
kamrai tágulat mellett itt a jobb pitvari tágulat is kifeje-
zettebb, jelentős mértékben emelkedik a jobb pitvari 
nyomás, illetve a pitvar-kamrai uncoupling (szétkapcso-
lódás) hangsúlyosabb lesz. Ez összességében rosszabb 
hemodinamikai állapotot okoz. A remodeling kialakulása 
függ a PAH etiológiájától, valamint egyéb sajátosságai-
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tól, mint például kialakulásának mechanizmusától (nyo-
másterhelés és/vagy volumenterhelés) és a beteg életko-
rától. Az etiológián belül – például Eisenmenger-szind-
rómában, főleg, ha az újszülöttkorban alakul ki – az 
együttesen fennálló nyomás- és volumenterhelés sokkal 
inkább adaptív remodelinget alakít ki a jobb kamrában, 
ekkor ugyanis a szívben nem észlelhető a fetalis keringés 
melletti fiziológiás jobbkamra-hypertrophia regressziója, 
vagyis fennmarad a fetalis típusú myocardiumfelépítés. 
Ezáltal a jobb kamra jobban megőrzi funkcióját, jobb 
hemodinamikát tartva fenn. Ebből adódóan a congenita-
lis betegséghez társult PAH-betegek életkilátásai a leg-
jobbak [17]. Ezzel szemben a PAH más csoportjaiban 
(idiopathiás és kötőszöveti betegséghez társult formák 
esetén) sokkal inkább a maladaptív remodeling jellemző, 
amelyben gyorsan romlik a jobbkamra-funkció, a beteg-
ség gyorsabban progrediál, a betegek életkilátásai ros�-
szabbak [18]. 

Ezen túl az adaptív és a maladaptív remodeling kiala-
kulása, megjelenése egymásba kapcsolódó, egymás utáni 
folyamatként is felfogható. A betegség korai stádiumá-
ban az emelkedő nyomásterheléssel szemben kialakuló 
kezdeti eltérések adaptív folyamatnak tekinthetők, meg-
őrizve ezzel az emelkedő PVR-rel szemben dolgozó 
jobb kamra normálfunkcióját. A betegség előrehaladtá-

val a hypertrophia és a dilatáció fokozódásával a remodel
ing egyre maladaptívabbá válik, amihez hozzájárul az 
egyre kifejezettebbé váló tricuspidalis regurgitatio, s ezek 
progresszíven fokozzák a jobbszívfél-dilatációt. A tricus-
pidalis regurgitatio mértéke jól korrelál a beteg rossz 
életkilátásával [19]. Az egyre romló myocardiumkont-
raktilitás és üregrendszeri tágulat romló hemodinamikát 
okoz, és jobbszívfél-elégtelenséghez vezet. 

Kórélettani háttér

PAH-ban a jobbszívfél-adaptáció komplex folyamat; ki-
alakulásában jelentős szerepet játszanak a genetikai kü-
lönbözőségek, a neurohumoralis aktiváció, a corona-
riaperfúzió és a myocardialis metabolizmus változásának 
mértéke, ezért jelentős egyéni variabilitást mutat.

A myocardium-hypertrophia kialakulásának hátteré-
ben fokozott proteinszintézis és kötőszövet-felszaporo-
dás áll, ami számos intracelluláris jelátviteli folyamat akti-
vációjának következménye. Nyomásterhelés hatására a 
myocardiocytákban a proteinszintézis fokozódik. Ezt a 
G-proteinhez kapcsolt receptor (GPCR) mediálta kal-
modulinkináz-II (CaMKII) és kalcineurin-nukleáris fak-
tor aktiváció, valamint a fokális adhéziós kináz (FAK) és 
a mitogénaktiváló proteinkináz/extracelluláris szignál 

1. ábra Jobb kamrai adaptáció és hemodinamikai változások pulmonalis hypertoniában. Adaptív remodeling koncentrikus jobbkamra-hypertrophiával, illetve 
maladaptív remodeling excentrikus jobbkamra-hypertrophiával és jelentős jobbkamra-dilatációval 

BK = bal kamra; JK = jobb kamra; PAP = pulmonalis artériás nyomás; PVR = pulmonalis vascularis rezisztencia; SV = verővolumen
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2. táblázat A jobb kamra adaptációját jellemző hemodinamikai és képalkotó paraméterek. A pulmonalis hypertonia diagnózisa több jellegzetes paraméter eltéré-
séből, klinikai megítélésen alapszik [2, 27–31]

Paraméter Normálérték Irodalom

Jobbszívfél-katéterezés Pulmonalis artériás középnyomás <25 Hgmm [2, 27]

Pulmonalis vascularis rezisztencia <3 WU

Perctérfogatindex >2,5 l/min/m2

Jobb pitvari nyomás <8 Hgmm

Echokardiográfia Jobbkamra mérete <35 mm [2, 28, 29]

Jobbkamra falvastagsága <8 mm

Jobb pitvari area <18 cm2

TAPSE >18 mm

Excentricitási index <1

Frakcionális areaváltozás >35%

Tei-index <0,64

Szív-MR Ejekciós frakció >40% [30, 31]

RVEDVI 60–100 ml/m2

RVESVI 20–50 ml/m2

MR = mágneses rezonancia; RVEDVI = jobb kamrai végdiastolés volumenindex; RVESVI = jobb kamrai végsystolés volumenindex; TAPSE = 
a tricuspidalis anulus síkjának systolés előremozdulása; WU = Wood-egység

regulálta kináz (MEK/ERK) által mediált jelátviteli utak 
indukálják [20].

A neurohumoralis aktiváció elsősorban szimpatikus 
aktivációt és a renin–angiotenzin–aldoszteron rendszer 
fokozott aktivitását jelenti, amelynek következtében, 
egyéb faktorokkal együtt, az endothelin-1, az apelin, az 
angiotenzin, a renin, a TGFβ1, az IGF és a VEGF szint-
jének emelkedése figyelhető meg [21, 22]. Ezen folya-
matok és a regulációs proteinek a myocardium-hyper
trophia kialakulásának szabályozásában és a myocardi-
umprotekcióban is részt vesznek [5].

A jobb kamrai adaptációt jelentősen befolyásolja a 
szívizomban kialakuló oxigén igény/kínálat egyre romló 
aránytalansága. A PAH progressziójával a jobb kamrai 
nyomás és a falfeszülés fokozódása csökkenti a corona-
riaperfúziós nyomást és a coronariaáramlást, s a folyamat 
a myocardium oxigénellátásának zavarát okozza. A 
hypertrophia fokozódásával a myocardialis capillaris há-
lózat relatív csökkenése is észlelhető, amely a vérellátás 
további károsodásához vezet. Továbbá a betegség része-
ként a csökkent pulmonalis gázdiffúzió okozta szisz
témás hypoxia szintén hozzájárul a myocardialis ischae-
mia fokozódásához. Mindezek mellett a hypertrophiás 
szívizom oxigénigénye egyre növekszik, s ez hozzájárul a 
szöveti oxigénhiány további fokozódásához. Ebben az 
oxigénhiányos környezetben a szívizom energiaterme
lése a zsírsav-oxidációról a kevesebb oxigént igénylő 
szénhidrát-metabolizmusra, glycolysisre tér át, illetve 
csökken a mitokondriális aktivitás. Ezen folyamatok kez-
detben az alacsonyabb oxigénszint mellett hivatottak 
megőrizni a közel normális myocardiumkontraktilitást, 
de a betegség progressziójával a maladaptív remodeling 
kialakulásának kedveznek [23], illetve a hypoxiás közeg-

ben a fokozott glycolysis megnövekedett laktáttermelő-
déshez, szöveti acidosishoz vezet, ami rontja a myocardi-
umkontraktilitást is. Állatkísérletekben igazolták, hogy a 
glükóz oxidációjának fokozásával a jobbkamra-funkció 
javulása észlelhető [24], tehát ezen metabolikus folya-
matok is jelentős szerepet játszanak a normál-szívizom-
működés fenntartásában és az adaptációs folyamatok ala-
kulásában.

Több tanulmány vizsgálta a gyulladásos folyamatok 
szerepét a jobb kamrai adaptáció szabályozásában. Akut, 
súlyos jobb kamrai nyomásterhelést követően a myocar-
dium post mortem szövettani vizsgálata során monocy-
ta-, macrophagfelszaporodást észleltek a myocardiumel-
halás jelei nélkül [25], ami a gyulladásos folyamatok 
gyors aktiválódását mutatja a szívizomban. Emellett ex-
perimentális vizsgálatok szintén igazolták az inflamma-
toricus sejtek számának fokozódását az afterload emelke-
dését követően, már korai fázisban. A jobb kamrai 
szívizomban neutrophil-, valamint macrophagtúlsúly 
volt megfigyelhető a károsodott szívizomsejtek környe-
zetében, illetve a granulocyták működését gátló ellen-
anyaggal végzett kezelés enyhítette a szívkárosodás mér-
tékét [26]. 

A jobb kamrai adaptáció klinikai megítélése

A klinikai gyakorlatban a jobb kamrai adaptáció mértéké-
nek meghatározása a diagnózis felállításakor a betegség 
súlyosságának, később az utánkövetés során a betegség 
progressziójának, valamint a terápia hatékonyságának 
megítélésében fontos. Ezen adaptáció komplex értékelé-
séhez képalkotó és hemodinamikai vizsgálatok szüksége-
sek, amelyekkel a jobb kamrai myocardiummassza töme-
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gét, az üregek méretét, a jobb kamra systolés és diastolés 
funkcióját, illetve a hemodinamikai paramétereket vizs-
gáljuk (2. táblázat) [2, 27–31].

A klinikai gyakorlatban a jobbszívfél-katéterezés el-
sődlegesen a PH diagnózisának igazolását célozza, illet-
ve a későbbiekben akkor szükséges, ha a betegség prog-
ressziója esetén terápiás stratégiaváltásra van szükség, 
mint például a transzplantáció szükségességének/időzí-
tésének kérdése esetén, illetve ha jelentősebb diszkrepan-
cia észlelhető a klinikum és a noninvazív vizsgálati ered-
mények között. A PH diagnózisa abban az esetben 
igazolható, ha a pulmonalis középnyomás nagyobb, 
mint 25 Hgmm, és PVR értéke meghaladja a 3 Wood-
egységet [2]. A vizsgálat során mért pulmonalis capillaris 
éknyomásnak kulcsszerepe van a PH differenciáldiag-
nosztikájában, hiszen a prae- vagy postcapillaris PH ezen 
paraméter segítségével különíthető el (3. táblázat). 
Emellett a vizsgálat során nyert egyéb hemodinamikai 
paraméterek a betegség súlyosságának, illetve a jobb 
kamrai adaptáció mértékének megítélésében játszanak 
szerepet. A már a diagnózis felállításakor fennálló maga-
sabb jobb pitvari nyomás, alacsony perctérfogatindex sú-
lyos jobbszívfél-diszfunkcióra és dekompenzációra utal, 
ami rossz prognózist jelent [18]. PAH-betegek esetén a 
terápiás stratégia megválasztásában is jelentős szerepük 
van ezen paramétereknek, hiszen egyéb funkcionális és 
laboratóriumi paraméterekkel együtt a mortalitási rizikót 
is meghatározzák [2]. A kezelés során a legfőbb cél – a 
betegek általános és funkcionális állapotának javításán 

túl – a mortalitási rizikó csökkentése. A jobbszívfél-katé-
terezés során a pulmonalis artériából nyert vérminta, a 
kevert vénás hemoglobin oxigéntelítettsége jól tükrözi a 
hemodinamikai statust és a szöveti oxigenizációt egy
aránt. PAH-ban az értéke szignifikáns korrelációt mutat 
a betegség progressziójával [27]. 

Az echokardiográfia a PAH diagnosztikájában és az 
utánkövetésben is rutinszerűen végzett vizsgálat. A diag-
nózis felállításakor a szerepe a PH valószínűségének 
meghatározása. Ekkor a tricuspidalis regurgitatio maxi-
mális sebességének vizsgálata mellett egyéb, specifikus 
jobb kamrai paraméterek értékelése is szükséges (3. táb-
lázat). Emellett a differenciáldiagnosztikában is elen-
gedhetetlen, hiszen elsődleges szerepe van a másodlagos 
PH-ra utaló balkamra-betegségek és congenitalis szív
hibák igazolásában. A PAH-betegek utánkövetésében a 
jobb kamra és a pitvar méreteinek meghatározása, a 
jobbkamra-funkció megítélése (2. ábra) és a hemodina-
mikai paraméterek értékelése bír jelentőséggel, ezekkel a 
jobb kamrai adaptáció jól követhető. Ebben a jobb kam-
ra haránt- és hosszátmérője, falvastagsága, illetve a nyo-
másemelkedés okozta kamraiseptum-eltolódás (D-jel) 
mértékét jellemző excentricitási index értékelése szüksé-
ges. A jobb pitvari area nagysága a jobbszívfél-terhelés 
megítélésének fontos paramétere. PAH-ban a jobb pitva-
ri diszfunkció jelenléte a mortalitás és a hospitalizáció 
független prediktora [32]. Amennyiben a 4 üregű képen 
mért jobb pitvari area nagyobb, mint 27 cm2, a halálo
zási rizikó magas [33]. 

3. táblázat A pulmonalis hypertonia diagnosztikája képalkotó és hemodinamikai vizsgálatokkal 

A pulmonalis hypertonia valószínűségének meghatározása

Alacsony Közepes Magas

Mellkasröntgen Nincs eltérés Nincs eltérés Szívárnyék-megnagyobbodás
Magas cardio/thoracicus index
Elődomborodó pulmonalis ív
Tág pulmonalis törzsek

EKG Nincs eltérés Nincs eltérés P pulmonale
Jobb tengelyállás Jobb-Tawara-szár-
blokk, pre-capilláris
Jobb kamrai strain

Echokardiográfia Tricuspidalis regurgitatio Vmax 
<2,8 m/s

Tricuspidalis regurgitatio Vmax 
2,9–3,4 m/s 
vagy
Tricuspidalis regurgitatio Vmax 
<2,8 m/s + jobb kamrai terhelési 
jelek

Tricuspidalis regurgitatio Vmax  
>3,4 m/s
és
jobb kamrai terhelési jelek

A pulmonalis hypertonia diagnosztikája – hemodinamikai klasszifikáció

Praecapillaris
pulmonalis hypertonia

Izolált postcapillaris pulmonalis 
hypertonia

Kombinált prae- és postcapillaris 
pulmonalis hypertonia

Jobbszívfél-katéterezés –  
paraméterek

Pulmonalis artériás középnyomás 
>25 Hgmm
Pulmonalis capillaris éknyomás 
≤15 Hgmm
PVR ≥3 WU

Pulmonalis artériás középnyomás 
>25 Hgmm
Pulmonalis capillaris éknyomás 
>15 Hgmm
PVR <3 WU

Pulmonalis artériás középnyomás 
>25 Hgmm
Pulmonalis capillaris éknyomás  
>15 Hgmm
PVR ≥3 WU

EKG = elektrokardiográfia; PVR = pulmonalis vascularis rezisztencia; WU = Wood-egység
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A jobb kamra systolés funkciójának vizsgálata echokar-
diográfiával nem könnyű feladat, hiszen az ejekciós frak-
ció meghatározásához szükséges végdiastolés és végsys-
tolés volumenek meghatározása, illetve kalkulációja az 
üreg komplex alakja miatt 2 dimenzióban nem lehetsé-
ges. Az egyik jól alkalmazható paraméter a systolés funk-
ció jellemzésére a TAPSE (a tricuspidalis anulus síkjának 
systolés előremozdulása), amely jól jellemzi a systolés 
longitudinális jobbkamra-rövidülést, és értéke jól korre-
lál a más módon mért globális systolés jobbkamra-funk-
cióval [28]. Csökkenése (<18 mm) a magas mortalitási 
rizikó prediktora [29], illetve PAH-ban a TAPSE válto-
zása is jól használható paraméter a terápia hatékonyságá-
nak követésére [34]. Egyéb, a jobb kamrai systolés funk-
ció megítélésére használható paraméter a frakcionális 
areaváltozás és a jobb kamrai Tei-index. A frakcionális 
areaváltozás meghatározásához jobb kamrai systolés és 
diastolés area mérése szükséges. Mivel ezen paraméterek 
pontos meghatározása a rutinszerűen alkalmazott 2D 
echocardiographiás vizsgálattal nehéz, így rutinszerű al-

kalmazása nem terjedt el a klinikai utánkövetés során. 
A Tei-index a jobb kamra systolés és diastolés funkcióját 
együttesen értékelő paraméter, amely a jobb kamrai sys-
tolén belül az ejekcióval nem járó időszakok és az ejekció 
idejének arányát mutatja. Számításához az ejekciós idő 
(ET), valamint az izovolumetriás relaxációs (IVRT) és 
kontrakciós idők (IVCT) értékei szükségesek (Tei-index 
= [IVRT + IVCT] / ET). Növekedése PAH-ban a rossz 
túlélés prediktora (Tei-index >0,64) [33].

A pericardialis folyadék megjelenése PH mellett az 
emelkedett jobb pitvari nyomás, a csökkent lymphaticus 
és subepicardialis vénás elfolyás következménye A háttér-
ben rossz hemodinamika és jobbszívfél-elégtelenség áll. 
A pericardialis folyadék jelenléte rossz prognózisra utal 
[35], illetve a folyadék változásának mértéke és üteme jól 
mutatja a betegség progresszivitását [36, 37]. 

Az újabb echokardiográfiás módszerek körül a 3D 
echokardiográfia által meghatározott jobb kamrai ejekci-
ós frakció, valamint a longitudinális jobb kamrai strain  
rendelkezik pozitív prediktív értékkel PH-ban, és ezen 

2. ábra A jobb kamrát jellemző echokardiográfiás paraméterek. A: D-jel, a kamrai septum áttolódása a bal kamra irányába. A mértékét jellemző excentricitási 
index a rövid tengelyű képen a balkamra üregének a septummal párhuzamos és arra merőleges átmérők hányadosa; jobbkamra-funkció. B: jobb pitva-
ri area (cm2). C: TAPSE – a tricuspidalis anulus síkjának systolés előremozdulása (mm), a systolés jobbkamra-funkciót jellemző paraméter. D: a tricus-
pidalis regurgitatiós jet nagysága

BK = bal kamra; BP = bal pitvar; JK = jobb kamra; JP = jobb pitvar; TR = tricuspidalis regurgitatio

Unauthenticated | Downloaded 08/01/22 12:28 PM UTC



2021  ■  162. évfolyam, 37. szám	 ORVOSI HETILAP1492

ÖSSZEFOGLALÓ KÖZLEMÉNY

paraméterek jól mutatják a jobb kamrai adaptációt [30]. 
Rendszeres alkalmazásuk – főleg a módszerek időigé-
nyessége miatt – nem része a PAH-betegek utánköveté-
sének. 

A jobb kamrai adaptáció megítélésében az MR-vizsgá-
latot tekintik arany standardnak. A szív-MR-vizsgálat so-
rán mért volumetrikus paraméterek – mint a jobb kamrai 
végdiastolés és végsystolés volumen és volumenindexek 
(RVEDVI, RVESVI), valamint a számított verővolu-
men – jól jellemzik a jobb kamrai adaptációt, és prog-
nosztikus értékkel is bírnak [31, 38]. Emellett az adaptív 
és maladaptív kamrai remodelinget jól mutató volumen/
izomtömeg arány, az excentrikus és koncentrikus jobb-
kamra-hypertrophia jelenléte is MR-vizsgálattal ítélhető 
meg a legpontosabban [16]. A jobb kamra systolés funk-
cióját jellemző paraméterek közül az ejekciós frakció 
szintén prediktív értékkel rendelkezik PH-ban [39]. 
A myocardiumban a progrediáló nyomásterhelés okozta 
patológiás eltérések, az ischaemiás és fibroticus elváltozá-
sok szintén MR-vizsgálattal mutathatók ki elsődlegesen. 
T1-súlyozott képalkotás során PAH-ban a szívizomban 
az extracelluláris volumennövekedéssel jellemzett fibro-
sis kimutatható már a betegség korai fázisában is [37]. 
A T1-mapping  során igazolt myocardiumfibrosis mérté-
ke jól korrelál a pulmonalis artériás merevséggel (stiff-
ness), ami jól mutatja a jobb kamrai adaptáció alakulását 
[40, 41]. 

Megbeszélés

A PAH-betegek gondozása során a jobb kamrai adaptá-
ció mértékének megítélése, illetve változásának követése 
a hatékony kezelés kulcsa, hiszen ez a betegek életkilátá-
sát és életminőségét alapvetően befolyásolja. Az adaptá-
ció lefolyása nagy egyéni variabilitást mutat, és a rendel-
kezésre álló terápiás lehetőségekkel ennek befolyásolása 
nehéz. A pulmonalis vasodilatatorok képesek csökkente-
ni az afterloadot, ezáltal a jobb kamrai falfeszülést, amely 
az adaptációs folyamatok fő triggere. Néhány gyógyszer-
csoport pozitív inotrop hatása révén (foszfodiészteráz-
gátlók, digitálisz, dopamin, dobutamin) akutan vagy 
hosszabb távon segíthetik a myocardiumkontraktilitást, 
de valóban hatásos terápiával nem rendelkezünk. A car-
dialis adaptáció szabályozásában feltételezhetők olyan 
patomechanizmusok, amelyek befolyásolása javíthatja az 
adaptációt, és így hatással lehet a betegek sorsára. Ezen 
komplex folyamatok pontos megismeréséhez számos ex-
perimentális és klinikai vizsgálat szükséges olyan szabá-
lyozási utak és mechanizmusok megtalálására, amelyek 
befolyásolása újabb terápiás lehetőséget jelenthet ezen 
progresszív, nehezen kezelhető betegségben.

Anyagi támogatás: A közlemény megírása anyagi támo-
gatásban nem részesült. 

Szerzői munkamegosztás: Cs. Gy. végezte az összefoglaló 
tervezését és megírását. L. Zs., R. Zs., V. H., L. Gy., 
M. V. és K. K. kritikai megjegyzésekkel javította a kézira-
tot. A cikk végleges változatát valamennyi szerző elolvas-
ta és jóváhagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik. 
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