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A kronikus tromboembdlias pulmonalis hipertonia (CTEPH) a pulmonalis embdliat (PE) kdvetéen alakul ki abban az
esetben, ha az embolus(ok) feloldodasa inkomplett és azok olyan mértékii mechanikus obstrukciot okoznak, amely a
pulmonalis nyomast megemeli. A pulmonalis hipertoniat (PH) két tényez6 hozza létre. Az egyik a mechanikus obstruk-
cio, a masik pedig a nem obstrualt erekben fokozédé aramlas és nyomas miatt bekdvetkezé arteriopathia és remo-
delling. PE-t kévetéen 3-6 hénappal fennalld nehézlégzés felveti CTEPH lehet6ségét, igy echokardiografia végzése
szukségessé valik. Amennyiben a vizsgalat emelkedett pulmonalis nyomast mutat, akkor a tovabbi kivizsgalas eszkozei
a ventilaciés-perfuzios tudészcintigrafia, Swan—Ganz-katéteres vizsgalat, pulmonalis CT-angiografia (CTPA) és a pul-
monalis angiografia (PA). Ezen vizsgalatok tikrében lathatova valik az embdlus elhelyezkedése és eldonthetd, hogy
pulmonalis endarterecomia (PEA) vagy ballonos pulmonalis angioplasztika (BPA) végezhetd. Az esetek kdzel felében
a szervult thrombus sebészileg nem érhet6 el, igy a BPA az egyetlen terapias alternativa, mivel a gyégyszeres kezelés
CTEPH esetén csak kevésbé hatékony. BPA soran a rutin koronaria-intervenciékban hasznélt eszkdzoket: drétokat
és ballonokat hasznaljuk, de stentbeultetésre nincs szilkség. A beavatkozast tobb tlésben végezzik. Egy alkalommal
csak kis terllet revaszkularizacidjara kertl sor, hogy elkeriljik a reperfuzios tidéodémat. Két CTEPH-eset kapcsan
mutatjuk be az eljarast, amelyet tudomasunk szerint el6szor alkalmaztunk Magyarorszagon.

Kulcsszavak: ballonos pulmonalis angioplasztika, CTEPH

Balloon Pulmonary Angioplasty Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) develops after pulmonary embolism (PE) when resolution
of the clot is incomplete resulting in mechanical obstruction, which leads to elevation of the pulmonary pressure. Two
factors are responsible for pulmonary hypertension (PH); the first is the mechanical obstruction, the second is the ar-
teriopathy and vascular remodelling due to flow acceleration in non-obstructed vessels. Dyspnea over 3-6 month after
PE raises the suspicion of CTEPH, so echocardiography is indicated in such cases. When echocardiography reveals
elevated pulmonary pressure, further investigations are required such as ventilation-perfusion lung scintigraphy, Swan-
Ganz catheterisation, CT pulmonary angiography (CTPA) and pulmonary angiography (PA). According to the results
of the above mentioned examinations it can be decided if pulmonary endarterectomy (PEA) or balloon pulmonary
angioplasty is necessary to be performed. The organized thrombus cannot be reached surgically in nearly half of the
cases, so BPA is the only therapeutic choice while drug treatment is less effective in CTEPH. Wires and balloons used
in routine coronary interventions are used during BPA as well, but stent implantation is not required. The procedure is
performed in multiple sessions. A small area is revascularised during one session to avoid reperfusion lung oedema.
To best of our knowledge we are the first, who performed such cases in Hungary.

Keywords: balloon pulmonary angioplasty, CTEPH

345



(% Cardiologia Hungarica

Balogh és munkatarsai: Ballonos pulmonalis angioplasztika

Definicié és patogenezis

A kronius tromboembalias pulmonalis hipertonia (CTEPH)
kdzel 20 évvel ezelbtt leirt entitas, amely pulmonalis em-
boliat (PE) kdvetéen alakul ki abban az esetben, ha az
embolus(ok) feloldédasa inkomplett és azok olyan mér-
tékl mechanikus obstrukciot okoznak, amelyek kovet-
keztében megemelkedik a pulmonalis nyomas (1). PE
utan az esetek 0,4-9,1%-aban alakul ki CTEPH (1), az
éves incidencia pedig a diagnosztikus hatékonysagtol
fuggben 3-30/millié lakos (2). A pulmonalis hipertoniat
(PH) két tényezd hozza létre, az egyik a mechanikus ob-
strukcio, a masik pedig a nem obstrualt erekben fokoz6-
do6 dramlas és nyomas miatt bekdvetkezd arteriopathia
és remodelling (3, 4, 5). Mai napig élénken vizsgalt teri-
let, hogy egyes embereknél miért alakul ki CTEPH em-
boliat kbvetden, mig masoknal nem. Az esetek tdbb mint
felében nem mutathatd ki coagulopathia a hattérben,
viszont a fennmarado esetekben antifoszfolipid szindré-
ma (20%), dysfibrinogenaemia (15%), emelkedett Vlll-as
faktorszint (39%) igazolhat6 (3, 5). Megfigyelték tovab-
bé, hogy bizonyos rizikétényezdk fokozzak a CTEPH ki-
alakulasanak esélyét PE utan, ilyenek a splenectomia,
ventriculo-atrialis sontok, kronikus gyulladasos (bél)be-
tegségek vagy fert6zétt pacemaker-elektréda, hypothy-
reosis és tiroxinpotlas, valamint malignus (hematolégiai)
betegségek és a nem 0-as vércsoport (6, 7).

Diagnézis

A pulmonalis hipertoniat a nemzetkozi irodalomban 6t
csoportra osztjak, amelyen beliil a CTEPH képviseli a
4. csoportot. A tiinetek megjelenéséhez a vaszkulatu-
ra kdzel felének elzarédasa vezet (2). Legfébb tlnetei
a fulladas, faradékonysag, szédiilés, syncope, ritkab-
ban hemoptoe. Tudéembdliat kdvetéen 3-6 hdnappal
rutinszerlien javasolhaté echokardiografia, kildondsen
akkor, ha a beteg dyspnoés, vagy a fenti tinetek kozdl
fennall valamelyik (8). A betegek 25-63%-anak azon-
ban nincs ismert PE az anamnézisében (7). Gyakori,
hogy fulladasos panaszok kapcsan késziilt echokar-
diogréfia soran vetédik fel a diagnozis. Amennyiben az
echokardiografiaval mért tricuszpidalis regurgitacio se-
bessége meghaladja a 2,8 m/s-ot, a pulmonalis szisz-
tolés nyomas (PAPs) tehat 36 Hgmm, akkor nagy a va-
I6szinlisége, hogy a pulmonalis kdzépnyomas (PAPm)
nagyobb, mint 25 Hgmm, azaz pulmonalis hiperténia
(PH) all fenn. Sulyos PH (PAPm >50 Hgmm) esetén a
kétéves tulélés 20% (9), tehat igen nagy mortalitasu
korképpel allunk szemben. PH esetén, ha a beteg pa-
naszai ezt indokoljak, javasolt a CTEPH iranyud kivizs-
galas. Az echokardiografia utan kévetkezd lépésként a
ventilacios-perfuzios tudészcintigrafia (V/Q scan) java-
solhatd, amelynek negativitasa kizarja a CTEPH jelen-
[étét (10). Pozitivitas esetén pulmonalis CT-angiogréfia
(CTPA) és Swan—Ganz-katéteres vizsgalat javasolt. A

CTPA szenzitivitdsa azonban csupan 51% (2, 8), amely
ugyan 76%-ra ndvelhetd a szeletszam 320-ra torténd
fokozasaval (11), de még mindig elmarad a pulmona-
lis angiografidahoz képest. Kimondhaté tehat, hogy
az akut pulmonalis embdlia esetén észlelt 90% korili
CTPA diagnosztikus érzékenység jelentdsen csodkken,
ha krénikus embolizacié (CTEPH) jeleit keressik, tehat
a CTPA negativitdsa egyaltalan nem zarja ki a diagno-
zist. Swan—Ganz-katéterezéssel megerdsitjik a diag-
nozist (direkt médon mérheté a pulmonalis k6zépnyo-
mas — PAPm), illetve felvetheti egyéb tarsult betegség
jelenlétét, amely emeli a pulmonalis nyomast. Fontos
tovabba sorra vennink a legfébb PH etiologiai faktoro-
kat, kuldnodsképpen kizarni a krénikus tid6ébetegséget
(Iégzésfunkcio, diffiziés kapacitas, HR-CT stb. PH 3.
csoport) és a balszivfél-betegség okozta magasabb t6l-
tényomast (PH 2. csoport). A diagnézis utolsé Iépése-
ként pulmonalis angiografia szikséges, amely a koris-
me gold standardja. A pulmonalis angiografia nemcsak
megerdsiti a diagnézist, de lehetéséget is ad a szervilt
thrombusok lokalizaciojaban és ezzel egyitt a beteg-
ség kezelési modjanak megvalasztasaban.

Pulmonalis hiperténia (PH) etiologiai klasszifikacidja
(12):

* 1. tipus: pulmonalis artérias hipertonia (PAH),

» 2. tipus: balszivfél-betegség miatt kialakult PH,

« 3. tipus: tid6betegség/hipoxia okozta PH,

* 4. tipus: kronikus tromboembalias PH (CTEPH),

+ 5. tipus: nem tisztazott, illetve multifaktorialis PH.

Kezelés

Mivel a betegséget mechanikus obstrukcié okozza, igy
a gyogyszeres kezelés jelentésége kicsi, bar a guani-
lat-ciklaz stimulator riociguat térzskdnyvezve van (llb)
az inoperabilis esetekben (9). A betegek 58%-aban a
thrombusok a centralis pulmonalis vaszkulatdraban (l-
nek, sebészileg elérhetdk, igy alkalom nyilik a CTEPH
standard és évtizedek 6ta bevett terapiajaként elfoga-
dott pulmonalis endarterectomia (PEA) végzésére (4),
a fennmaradé 42%-ban viszont a szervilt thrombusok
lokalizacioja periférias, igy azok sebészileg elérhetetle-
nek, ezek a betegek nem alkalmasak mtétre. PEA utan
10-20%-ban el&fordul rezidualis pulmonalis hipertdnia,
mivel centrdlis és periférias érintettség egyszerre van
jelen (2, 4, 7). A fenti szamokat latva kimondhat6 az,
hogy a CTEPH-betegek kdzel fele nem orvosolhat6 6n-
magaban mitéttel. A ballonos pulmonalis angioplasz-
tika (BPA) az a modszer, amely segitséget nyujthat a
pulmonalis vaszkulaturaban disztalisan elhelyezkedd
szervllt vérrogok esetében. Az eljarast els6ként 1988-
ban alkalmaztak emberen, de az elsd 18 beteget be-
mutato tanulmany csak 2001-ben latott napvilagot (13).
Ebben a kdzlésben még nagyszamu szévédményrdl
tesznek emlitést, és itt figyelték meg az ugynevezett re-
perfuziés tidékarosodas okozta tidéodémat. 2004-t6l
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Japanban (Okayama centrum) tokéletesitették az elja-
rast, amely a szév6dmények drasztikus csokkenésé-
hez vezetett, ami a BPA-t egyre inkdbb elfogadott tera-
pias modalitassa tette. Jelenleg a kdvetkezd esetekben
javasoljak Ilb indikacioval:
1. PEA nem jon szoba (inoperabilis: periférias lokaliza-
cio vagy tarsbetegségek miatt).
2. WHO-FC >Il (WHO funkcionalis osztalyozas alapjan
jelentds tunetek allnak fenn).
3. PAPm 230 Hgmm.
4. PVR (pulmonalis vaszkularis rezisztencia) 2300 dyn/
cms.
A ballonos pulmonalis angioplasztika soran vena fe-
moralis vagy vena jugularis interna feldli behatolasbdl
a jobb szivfélen keresztll kozelitjuk meg a tagitasra
alkalmas szervilt okkluziv vagy részben rekanalizalt
thrombusokat. Az eljarés soran a koronarografia, illet-
ve korondria-intervencional hagyomanyosan hasznalt
eszkdzoket: katétereket, drotokat és ballonokat hasz-
naljak. A drotok kozil inkdbb az alacsony (<1 g) tip-lo-
ad-u és hidrofil drotokat preferaljak, a ballonokat pedig
alulméretezik az ér eredeti atméréjéhez képest, illetve
hogy stentbelltetésre nincs sziikség, mivel ezen lézi-
ok restenosisra nem hajlamosak (10). A koronariakban
észlelt krénikus elzarodasok morfolégiaja nagyban
kilonbozik a pulmonalis artéridkban észleltekhez ké-
pest. A tid&erekben talalhaté rekanalizalt thrombusok
sokszor nehezen vehetdk észre még angiografiaval is.
Morfolégiailag négy csoportra osztjak a pulmonalis ar-
tériakat obstrualo Iézidkat (10) (1. abra).
A periférias elzarédas okozta CTEPH-eseteknél nem
ritka, hogy a pulmonalis szegment artériak tobb mint
fele érintett, de ezen artériak egy ulésben torténd tagi-
tasa sulyos reperfuzios tidé6démahoz vezetne, igy a

Teljes elzarédas

Gy(r( alaku tel6dés-kiesés

beavatkozast tébb Ulésben végzik. A reperfuziés tido-
0déma kialakulasaban régebben a hirtelen aramlasfo-
kozodast, manapsag viszont a tagitas okozta mecha-
nikus traumat hangsulyozzak, ez az oka annak, hogy
a ballonokat az ér méretéhez képest alulméretezik.
Vaszkularis trauma nemcsak a ballon felf(jasakor (5-8
atm, compliant ballon), hanem a drétok és katéterek
felvezetésekor is torténhet, amelynek soran igen kony-
nyl a vékony pulmonalis ereket penetralni. Ez az oka
annak, hogy a masik leggyakoribb szévédmeény a vér-
zés. A tagitas soran kis dozist heparint alkalmazunk,
és a pulmonalis hemodinamikai paraméterek (aramlas,
PAPm, PVR) fuggvényében valasztjuk meg a tagitan-
do erek szamat (13). Minél sllyosabb az eset, annal
kevesebb tagitast végzink az els6é alkalommal és an-
nal tobb Ulésben végezzik el az 0sszes ér tagitasat.
Nem a vizudlisan tokéletes eredményre tdrekszink,
hanem az aramlas ovatos fokozasara és ezzel egyiitt
a nyomas- és rezisztenciaértékek fokozatos csokken-
tésére. A kdzlemények a pulmonalis endarterectomia-
hoz mérhetd javulasrol tesznek emlitést. Amellett, hogy
ballonos tagitas kapcsan az atlagosan 45 Hgmm-es
PAPm 14-21 Hgmm-rel csokken, a PVR 33-65%-kal
lesz alacsonyabb, az életminéség (WHO-FC) és a 6
perces sétateszt is jelentés javulast mutat, valamint a
2 éves tulélés 100%-ra emelkedik (10, 13, 15, 16, 17,
18). A javulas egy része nem azonnal, hanem hetekkel
a beavatkozast kdvetéen figyelhetd meg. Egy 2016-0s
Japan vizsgalat eredményei alapjan BPA-t kdvetben
(inoperabilis CTEPH-betegeken) a kedvez6 hemodina-
mikai valtozasok mellett szignifikansan javul a CMR-rel
vizsgalt jobb- és balkamra-funkcid, illetve a pulmonalis
aramlas (17). A BPA jelenlegi gyakorlatanak kivalo at-
tekintését olvashatjuk Irene Lang és kollégainak nem-

Halbézatos (web)
tel6dés-kiesés

Vonalszerd (slit)
tel6dés-kiesés

1. ABRA. A CTEPH-t okozé szerviilt thrombusok kiilénbdzé angiografias képet mutathatnak. A rekanalizacié mértékétsl fliggs-
en lathatunk teljes elzarédast és részlegesen rekanalizalt artériakat, amelyek halézatos, gy(irl- vagy vonalszerd tel6dés- kiesést

okozhatnak
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régiben megjelent kdzleményében (19). A BPA elsaja-
tithsdhoz a nemzetkdzi irodalom 50 beavatkozast tart
szikségesnek, amelyet kdvetéen az illetd azt dnalléan
is végezheti. Az intervenciot nagy volumenl PH-cent-
rumokban (havi 22 uj PAH, CTEPH-eset, havi 250 gon-
dozott PH-beteg) javasoljak bevezetni, mivel az ala-
csony éves CTEPH-prevalencia mellett csak itt tudnak
megfelel BPA tapasztalatra szert tenni.

Esetbemutatas

1. eset

59 éves férfi betegiink anamnézisében 7 évvel ezelstt
pulmonalis embdlia szerepel, amelyet CT-angiografia is
megerdsitett. A beteg Leiden-heterozigéta, de egyéb-
ként a csaladdi anamnézise tromboembodlia iranyaban
negativ, és mas nagyobb betegsége sem volt korab-
ban. Egy évvel ezelbtt visszatérd tidéembdliaja volt.

Az ezt kdvetben készitett echokardiografia szisztolo-di-
asztolés D-jelet és 113 Hgmme-es pulmonalis szisztolés
nyomast mutatott, az utébbit a jobbszivfél-katéterezés
meg is er@sitette (PAPm: 70 Hgmm, PVR:1577 DS/cm?,
PCWP: 14 Hgmm, ClI: 1,6 I/min/m?). A V/Q szcintigrafia
mindkét oldalon tdbb szegmentumot érintdé perfuzios
kiesést jelzett normal ventilacié mellett. A pulmona-
lis angiografia szamos szegmentartériat érintd tipikus
CTEPH-képét mutatta. A beteg panaszai alapjan ll-es
funkcionalis stadiumban volt (WHO-FC). Kivizsgalasat
kdvetéen 20 mg rivaroxaban, 5 mg amlodipin és 3x20
mg sildenafil terapiaval engedtik otthonaba, majd bé-
csi Allgemeines Krankenhaus felé referaltuk, akik ballo-
nos pulmonalis angioplasztikara alkalmasnak talaltak.
A beavatkozas soran a jobb oldali A9 szegmentartéria
proximdlis rekanalizalt thrombusanak tagitasara, illetve
az elzart A10-es szegmentartéria rekanalizaciojara ke-
rult sor (2. &bra). A beteg a beavatkozast jol tolerdlta,

2. ABRA. Tipikus periférias okkliziés tipusi CTEPH-angiogréfias képét lathatjuk. a: A nyilak a trombotikus elzarédasokat és
tel6dés-kieséseket mutatjak. b és c: nagyitott képeken latjuk a jobb oldali A9 (csillag jeldli) és A10-es szegmentum részlegesen
rekanalizalt és teljes trombotikus okkluziéjat. d: A beavatkozés utén lathatd, hogy az A10-es szegmentum artéridi megnyiltak
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3. ABRA. 2: A jobb oldali alsé lebeny tipikus perifériés (néhol szubszegmentalis) rekanalizélt trombotikus léziéit jeldlik a nyilak. b:
A tagitast kovetden is lathatoak a vonalszer( trombotikus eltérések, de az aramlasi akadaly csokken

periproceduralisan, illetve a tovabbi 48 éraban szoévéd-
ményt nem észleltiink. 1-2 hénap mulva a tébbi szeg-
mentum tagitadsaval tervezzik folytatni, és ekkor itéljuk
majd meg a hemodinamikai javulast Swan—Ganz-ka-
téterezés segitségével. A beteget megfelel§ evidencia
hianyaban NOAC-r6l warfarinra allitva bocsajtottuk ott-
honéaba.

2. eset

A 82 éves, egyébként jo éllapott né anamnézisé-
ben 10 évvel ezel6tt koronaria stentelés szerepel (a.
circumflexa marginalis DES). A beteg hiperténias és
pitvarfibrillal. Tizenét éve vannak fulladasos panaszai,
de tidéembdlia nem szerepel az anamnézisében. Az
idén készitett echokardiografia szisztolo-diasztolés
D-jelet és emelkedett szisztolés pulmonalis nyomast
(77 Hgmm) igazolt, amelyet a Swan—Ganz-katétere-
zés is meger6sitett (PAPm: 41 Hgmm, PVR: 811 DS/cm®,
Cl: 1,92 I/min/m?, PCWP: 5 Hgmm). A koronaria stent-
je vezetett, restenosis nem volt. Erdekes modon a V/IQ
szcintigrafia nem mutatott PE-re jellemz8 eltérést, itt
a gyanut a CT-angiografia vetette fel, amelyet a pul-
monalis angiogréfia is megerdsitett. Az esetet a bécsi
Allgemeines Krankenhaus felé referaltuk, akik ballo-
nos pulmonalis angioplasztikara alkalmasnak talaltak.
A beteg panaszai alapjan jelenleg lll-as funkciondlis
stadiumban van (WHO-FC). Elbocsajtasakor 20 mg ri-
varoxabant, 100 mg aszpirint, 10 mg perindoprilt, 1,25
mg indapamidot, 5 mg amlodipint, 5 mg bisoprololt és
szikség esetén furosemidet javasoltunk. A beavatko-
zas soran a jobb oldali A6, A8, A9 és Al0 szegment-
artéridk rekanalizalt thrombusainak tagitdsara kerult
sor (3. abra). A beteg a beavatkozast jol toleralta, kdz-

ben idénként széraz kdhdgés és atmeneti oxigénsza-
turacio-csokkenés volt tapasztalhaté. A beavatkozast
kdvetden 4 oraval készilt mellkas-rontgenfelvételen a
kezelt szegmentumban enyhe infiltracio kerdlt leirasra,
és ezt kovetben nehézlégzése is jelentkezett, mely 40
mg furosemid iv. adasat kovetben teljesen megszlnt,
a masnapi mellkasrontgen mar tiszta tudét mutatott és
ez kdvetben 48 oraval sem észleltink egyéb szoévéd-
ményt. 1-2 hénap mulva a tobbi szegmentum tagita-
saval tervezzik folytatni, és ekkor itéljik majd meg a
hemodinamikai javulast (Swan—Ganz-katéterezés). A
beteget megfelel6 evidencia hianyaban NOAC-rol war-
farinra allitva bocséjtottuk otthonaba.
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