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Idiopathias pulmonalis artérias
hypertonia mellett vallalt sikeres
terhesség
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Az idiopathids pulmonalis artérids hypertonia ismeretlen eredet korkép, amelyet a pulmonalis erek progressziv obst-
rukcidja kovetkeztében kialakulé emelkedett pulmonalis rezisztencia és kovetkezményes jobbszivtél-clégtelenség jel-
lemez. Idiopathids pulmonalis artérids hypertonia mellett kialakult terhesség sorin az anyai és magzati haldlozds
rendkiviil magas, ezért az ebben a korképben szenvedd betegeknél a terhesség vallalasa kontraindikalt. A szerz6k az
els6, Magyarorsziagon gondozott, idiopathids pulmonalis artérids hypertonidban szenvedd beteg sikeres terhességé-
nek esetét ismertetik. Az esetbemutatds arra kivanja felhivni a figyelmet, hogy idiopathids pulmonalis artérids hyper-
tonidval szov8dott graviditds monitorozasa és ellatdsa multidiszciplindris feladat. Sziilész-négyogyisz, belgydgyasz-
kardiolégus és aneszteziologus egytittmiikodése sziikséges a terhesség, a sziilés és a post partum idGszak folyaman.
Azokat a betegeket, akik a magas kockdzat ellenére vallaljak a terhesség kihordasat, multidiszciplinaris hattérrel ren-
delkez§ sziilészeti centrumokba javasolt iranyitani. Orv. Hetil., 2016, 157(15), 593-595.

Kulcsszavak: idiopathids pulmonalis artérids hypertonia, terhesség

Successful management of a pregnant patient with idiopathic pulmonary arterial
hypertension. Case report

Idiopathic pulmonary arterial hypertension is characterized by progressive increase in pulmonary arterial pressure
and pulmonary vascular resistance which lead to right ventricular failure and death. Pregnancy in patients with idio-
pathic pulmonary arterial hypertension is contraindicated because of the high maternal and fetal mortality. The au-
thors present a case of successful pregnancy and delivery of a patient with idiopathic pulmonary arterial hypertension
in Hungary for the first time. The aim of the report was to demonstrate that management and treatment of idiopath-
ic pulmonary arterial hypertension in a pregnant woman is a complex and multidisciplinary task that should involve
obstetrician, cardiologist and anesthesiologist. Those patients who become pregnant and do not wish to terminate
the pregnancy must be referred to obstetric centers where a multidiciplinary approach is taken.
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A pulmonalis hypertonia (PH) egy olyan hemodinamikai
és patofiziolégiai allapot, amelyet emelkedett, 25 Hgmm
feletti pulmonalis artérids atlagnyomas jellemez. A PH-t
klinikai megjelenés alapjan a World Health Organization
a kovetkez6 5 csoportba sorolja: pulmonalis artérids
hypertonia, balszivfél-elégtelenséghez tirsulé PH, tid6-
betegségekhez tiarsulé PH, krénikus thromboembolids
betegséghez tarsulé PH és multifaktorialis mechanizmu-
sokhoz tarsulé PH [1].

A pulmonalis artérias hypertonia (PAH) a pulmonalis
hypertonidk egy olyan csoportja, amelyben prekapillaris
PH alakul ki. Ennek hatterében az 500 pm dtmérd alatti,
distalis tiidSartériak vasoconstrictidja, proliferativ és
obstruktiv remodellingje és thromboticus laesidja all.
A PAH Kklinikai klasszifikicidja alapjan lehet idiopathias,
orokletes, gydgyszer és toxin indukalta, illetve egyéb be-
tegségekhez tarsuld, mint példaul velesziiletett szivfejls-
dési rendellenességhez, konnektiv szoveti betegséghez
vagy portalis hypertoniidhoz [1].

Az idiopathids pulmonalis artérias hypertonia (IPAH)
a PAH-alcsoporton beliil egy olyan ismeretlen eredet
kérkép, amelyet a pulmonalis erek progressziv obstrukei-
6ja kovetkeztében kialakulé emelkedett pulmonalis re-
zisztencia és kovetkezményes jobbsziviél-elégtelenség
jellemez. A betegség prevalencidja 5,9 eset/milli6 fel-
nétt/év [1], az IPAH-ban szenved$ ndk terhességének
incidencidja 1,1,/100 000 terhesség [2]. Az IPAH mel-
lett kialakult terhesség sordn az anyai haldlozds rendkiviil
magas, 30-50% kozott alakul, ezért az ebben a kérkép-
ben szenved$ betegeknél a terhesség vallalasa kontra-
indikalt. Pulmonalis hypertonids krizis kialakuldsa,
pulmonalis thrombosis el6forduldsa vagy refrakter jobb-
szivtél-elégtelenség megjelenése a terhesség 3. trimesz-
terében, illetve a sziilést kovetd elsé honapban a leggya-
koribb. A betegség progresszidja fiiggetlen a mar
meglevé IPAH mértékétél. A terhesség soran kialakuld
szisztémads vascularis rezisztencia csokkenése és jobbsziv-
tél-overload a korabban mérsékelt fokt pulmonalis vas-
cularis betegség salyosbodasat idézheti el§. A mortalitds
legtébb rizikotényezGje a kés6i hospitalizacié, pulmo-
nalis hypertonia fokozdddsa és az dltalinos anesztézia.
A neonatalis mortalitds 11-13% kozotti [3]. A magas
kockazat ellenére azonban vannak olyan betegek, akik
vallaljadk a terhesség kihordasat. A kovetkez6kben az
els, Magyarorszagon gondozott, IPAH-ban szenvedd
beteg sikeres terhességének esetét mutatjuk be.

Esetismertetés

A 27 éves n6beteg anamnézisében 25 éves koraban diag-
nosztizdlt IPAH szerepel. Az ut6bbi masfél évben 2 x
180 mg Blocalcin retard (diltiazem), 1x6 mg Marfarin
(warfarin) és 1 x 25 mg Hypothiazid (hydrochlorothia-
zid) terapia mellett allapota NYHA I-II. staidiumu volt.
Laboratériumi paramétereiben normalis mdj- és vese-
funkcié, enyhe anaemia szerepelt. Echokardiografia dila-
talt (35 mm), de megtartott funkciéji jobb kamrit irt le
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(TAPSE 20 mm, tricuspidalis TDIS_,, 7,4 cm/s), kdze-
pes foku tricuspidalis regurgitatio és emelkedett kisvér-
kori nyomdas (74+5 Hgmm) mellett. EKG-n jobb-
Tawara-szar-blokk dbrazolédott. Madsfél év  stabil
cardiopulmonalis allapot utdn a beteg jelezte graviditasi
szandékat. Részletes felviligositis tortént a terhesség so-
ran kialakulé esetleges szovédményekrdl és a magas
mortalitasi kockazatrél. Az orvosi kontraindikacié elle-
nére a beteg mégis terhesség vallalasa mellett dontott.

Rutin négyoégyiszati vizsgalat sorin spontin ikerter-
hesség igazoldédott. A 7. terhességi héten Blocalcin re-
tard, Hypothiazid és Marfarin elhagydsa és 3 x 20 mg
Revatio (sildenafil), 1 x 15 mg Normodipin (normodi-
pin), valamint profilaktikus Clexane (enoxaparin sodi-
um) 1 x 0,4 ml bedllitisa tortént, valamint sdészegény
diétat és a fizikai aktivitds mérséklését javasoltuk. A 12.
terhességi héten végzett n6gyogyaszati ultrahangvizsga-
lat az egyik embri6 elhaldsit mutatta. A 13. terhességi
héten elvégzett echokardiogrifia dilatilt (35 mm), de
megtartott funkciéji jobb kamrat irt le (TAPSE 21
mm), enyhe foka tricuspidalis regurgitatio mellett
(APsyst 8+5 Hgmm). A virandds panaszmentes volt,
NYHA I. staidiumban.

A 22. terhességi héten elvégzett kontroll-szivultra-
hangvizsgalat jobbszivfél-terhelésre utald jeleket mar
nem mutatott, a jobbkamra-dilatacié regredialt (30 mm,
TAPSE 23 mm), tricuspidalis regurgitatio nem abrazolo-
dott. EKG 68 /perc sinusiitem mellett inkomplett jobb-
Tawara-szar-blokk képét mutatta. A vérnyomdis 95—
105/60-70 Hgmm értékek kozott stabilizalédott.
A gravida NYHA I. stidiumban volt. Fizikilisan minima-
lis alszarodéma jelentkezett. A terhesség folyaman ha-
vonta elvégzett szivultrahang, EKG és fizikilis vizsgala-
tok valtozatlan képet mutattak.

A terhesség 34. hetében klinikai felvételre kertilt prae-
natalis obszervicié céljabol. Laboratériumi vizsgalata
csokkent hematokrit- (0,28 L/L) és hemoglobin- (92
g/1) szintet igazolt. A 35. terhességi héten fenyegetd
intrauterin hypoxia jeleit mutaté CTG miatt tidGérleld
szteroidprofilaxis adasit kovetSen csaszarmetszés tor-
tént, amely sordn é16 korasziilott leiny magzatot segitet-
tek vilagra. Tekintettel az anya hemodinamikailag stabil
allapotdra, intrathecalis anesztézia keriilt bevezetésre,
0,5%-0s hyperbaricus Marcain (bipuvacain) testmagas-
sighoz illesztett adagolasaval. Normovolaemids allapot
biztositisa premedikiciéban adott 1000 ml Ringer ada-
sdval tortént. Vena cava inferior szindroma megel&zésé-
nek céljabdl a beteg tovabbi noninvaziv monitorozasa 15
fokban balra forgatott mt6asztalon zajlott 3 percenkén-
ti vérnyomasméréssel, folyamatos EKG és pulzoximetrias
észleléssel. A mtitét alatt kéros tenzidvilasz vagy ritmus-
zavar nem jelentkezett.

Az Gjsziilott 2180 gramm sullyal, 8 /9 Apgar status-
ban sziiletett. Megsziiletése utin atmenctileg CPAP
(continuous positive airway pressure, folyamatos pozitiv
nyomasta lélegeztetés) légzéstimogatist igényelt, egy-
egy apnoe miatt kofteinkezelést kapott, amelyet az 6t6-
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dik életnapig alkalmaztak. Ezt kovetGen 1égzészavar nem
lépett fel. Az elvégzett szivultrahang-vizsgilat korosat
nem igazolt, a ductus arteriosus a megsziiletést kovetd
24 6ran belil zirédott, a foramen ovalén kis bal-jobb
sont dbrazoloédott.

Csaszarmetszést kovetSen a kontroll anyai echokardi-
ogrifia viltozatlanul kedvezd kardidlis stituszt mutatott,
a jobb kamra nem dilatalt, kisvérkori nyomasfokozodasra
utalé eltérés nem igazolédott. A beteg gyoégyszeres ke-
zelése ablactatio céljabdl 2 x 2,5 mg Bromocriptinnel
(bromocriptin) egésziilt ki. A 2 hetes eseménytelen ob-
szervacié sordn a korabbi laboratériumi leletekben ész-
lelt anaemia normalizdlédott, alszarddémaja mérsékls-
dott. Emittalaskor stitusa NYHA I. staidiumu volt. A 6.
hetes post partum rutin n6gyogyaszati vizsgilat gyogyult
mttéti heget, a rendesnél nagyobb anteflektalt uterust,
szabad kornyez6 szoveteket irt le. Belgyogyaszati kont-
rollvizsgalata sordn elvégzett EKG-n 75 /perc frekvencia
mellett kordbban észlelt inkomplett jobb-Tawara-szdr-
blokk abrazolédott, tenzidja 110,/70 Hgmm volt.
Mindkét oldalon enyhe fokt alszarodémat perzisztalt.
Laborokban enyhe vashidnyos anaemia mutatkozott (he-
moglobin 110 g/L, hematokrit 0,34 L/L, MCV 80
f/L, szérumvas 6,5 mmol/L).

Megbeszélés

Az IPAH mellett terhességet vallalé beteg gondozasa és
kezelése kihivist jelent. Nem 4ll rendelkezésre randomi-
zalt kontrollvizsgilat, amely alapjan a kezelési protokoll
egységesithetd, csupan néhany alacsony esetszamu koz-
lemény alapjan tervezhet$ a virandésok személyre sza-
bott kezelése [4, 5]. A terhesség sorian bekovetkezd he-
modinamikai valtozisok sorin a keringS vérvolumen
30-50%-kal né, a szivfrekvencia percenként 10-20 tités-
sel szaporabb lesz, a periférids vascularis rezisztencia
csokken. Amennyiben a kovetkezményes perctérfogat
novekedéséhez az IPAH soran fixilt keringés nem tud
alkalmazkodni, jobbszivtél-clégtelenség johet 1étre, ame-
lyet a bal kamrai tel6dési zavar kovethet [6]. Esetiinkben
a bevezetett specifikus gyogyszeres terapia, azaz kal-
ciumcsatorna-blokkolé és  foszfodiészteraz-inhibitor
kombindcidjaval, s6szegény diétival és a fizikai aktivitds
limitaldsaval sikeriilt a pulmonalis nyomasfokozodast ki-
védeni és a kovetkezményes jobbszivtél-terhelést meg-
elézni.

Az anyai mortalitis szempontjaboél legkritikusabb peri
partum idGszakban alkalmazott profilaktikus dézist eno-
xaparinkezelés hatdsira a vérvolumen gyors viltozasa,
a megnovekedett vascularis reaktivitis és a fokozott
thromboemboliahajlam ellenére sem alakult ki vénas
thromboembolia. A virandés 34. héten torténd hospita-
lizacidjanak koszonhetSen a magzat méhen belili fejlé-
dését, sulynovekedését, a placenta vérkeringését, vala-
mint a magzat szivm(ikodését rendszeresen lehetett
monitorozni, igy idében felismerésre kertilt a fenyegetd
intrauterin asphyxia. A generalizalt vasodilatatiéval jaré
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intrathecalis miitéti anesztézia bevezetésével sikeriilt a
beteget stabil hemodinamikai allapotban tartani a mitét
alatt és a kritikus posztoperativ szakban is.

Esetbemutatisunkkal arra kivinjuk felhivni a figyel-
met, hogy az IPAH-val sz6v6dott graviditis monitoro-
zasa és ellatisa multidiszciplinalis feladat. Sziilész-n6-
gyogyasz, belgyogyisz-kardiolégus és aneszteziologus
egytittmiikodése sziikséges a terhesség, a sziilés és a post
partum id@szak folyaman. A pulmonalis vasodilatator ke-
zelés beallitasa, a korai hospitalizicié és az intrathecalis
anesztézia bevezetését kovetSen végzett csiszdrmetszés
a progresszié szempontjabodl kedvez&bb kimenetelhez
vezet.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatasban nem részestilt.

Szerzoi munkamegosztis: Sz. O.: Az adatok gytjtése, a
kézirat megszovegezése. K. K., B. L., R. J.: A kézirat
revizidja, a végleges verzié joévahagydsa. A kozlemény
végleges viltozatat valamennyi szerzd clolvasta és jéva-

hagyta.

Evdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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