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Krónikus thromboemboliás pulmonalis hypertonia
BÁLINT OLGA HAJNALKA, ANDRÉKA PÉTER

A krónikus thromboemboliás pulmonalis
hypertonia (chronic thromboembolic pul-
monary hypertension, CTEPH) egy, a pul-
monalis artériás thrombosishoz társuló vas-
cularis betegség, amely az áramlási viszo-
nyok megváltozásához és a pulmonalis
erek másodlagos remodellingjéhez vezet.
A CTEPH ritka hosszú távú szövôdménye a
pulmonalis emboliának, melynek kumula-
tív incidenciája 0,1–9,1 között van tünetes
betegekben. Korai tünetek az effort dysp -
noe, késôbb a jobbszívfél-elégtelenség je -
lei dominálnak, ritkábban a syncope. 
CTEPH-ra kell gondolni, ha a krónikus pul-
monalis artériás thrombosis lehetôsége fel-
merül és pulmonalis hypertonia jeleit látjuk
echokardiográfiával. A thrombosis igazolá-
sára V/Q scant, CT-angiográfiát, illetve pul-
monalis angiográfiát alkalmazunk, a pul-
monalis hypertoniára pedig jobbszívfél-ka -
téterezést. A CTEPH-kezelés modern szem-
lélete a multimodalitású terápia. Elsô vá -
lasz tandó terápia a pulmonalis thromboen-
darterectomia, ha a beteg nem alkalmas
mûtétre, vagy residualis pulmonalis hyper-
toniája van, akkor ballonos pulmonalis an -
gioplasztika, illetve gyógyszeres kezelés
jön szóba. A krónikus thromboemboliás
pul monalis hypertoniában szenvedô beteg
kezelése CTEPH programmal rendelkezô
centrumban javasolt.  
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CHRONIC THROMBOEMBOLIC 
PULMONARY HYPERTENSION  

Chronic thromboembolic pulmonary hy -
per tension (CTEPH) is a vascular disease
associated with pulmonary artery thrombo-
sis, which causes changed flow patterns
and remodeling of pulmonary blood ves-
sels. CTEPH is a rare long-term complicati-
on of pulmonary embolism the cumulative
incidence of which ranges between 0.1-9.1
in symptomatic patients. Early sign is the
effort dyspnoea, later are dominating the
right heart failure symptoms, and rarely the
syncope. 
CTEPH should be suspected if there are
emerging signs of chronic pulmonary ar -
tery thrombosis and echocardiography in -
dicates symptoms of pulmonary hyperten-
sion. Demonstrating thrombosis V/Q scan,
CT angiography or pulmonary angiography
can be performed and in case of pulmo-
nary hypertension right heart catheterisati-
on. The modern approach to CTEPH treat-
ment is a multimodality strategy. Pul mo na -
ry thromboendarterectomy is the first treat-
ment of choice, but if the patient is not sui-
table for surgery, or he/she has chronic
throm boembolic pulmonary hypertension,
balloon pulmonary angioplasty and/or
drug therapy should be considered. Treat -
ment of chronic thromboembolic pulmo-
nary hypertension patients is recommen-
ded in a CTEPH program center.

pulmonary hypertension, 
chronic thromboembolic 
pulmonary hypertension
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Akrónikus thromboemboliás pulmonalis
hy pertonia (chronic thromboembolic
pulmonary hypertension, CTEPH) egy, a

pulmonalis artériás thrombosishoz társuló vascu-
laris betegség (1), amely az áramlási viszonyok
megváltozásához és a pulmonalis erek másodla-
gos remodellingjéhez vezet (2). A CTEPH a pul-

monalis hypertonia klasszifikációjában a 4-es
osz tályhoz tartozik. A CTEPH ritka hosszú távú
szövôdménye a pulmonalis emboliának (PE),
amely nek kumulatív incidenciája tünetes beteg-
nél 0,1–9,1 között van (3, 4). Egy akut pulmo -
nalis emboliás esemény lehet akut rethrombosis
nem ismert CTEPH-s betegnél. További is mert
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prediszponáló tényezôk CTEPH ki ala ku lására a
következôk: infekció, gyulladásos bélbetegség,
splenectomia, osteomyelitis, malignitás és vent -
riculoatrialis sönt (2, 5). A thrombo philiával járó
megbetegedések – antifoszfolipid szind róma,
magas VIII-as faktorszint, a nem „0”-s vér -
csoport, myeloproliferativ betegségek és a szub-
sztituált hypothyreosis – is fokozhatják a
CTEPH kialakulásának esélyét (2). 

Korai tünetek az effort dyspnoe, gyors kifára-
dás, elôrehajolás során dyspnoe, palpitáció;
késôbb a jobbszívfél-elégtelenség tünetei domi-
nálnak, terhelésre hasi panasz és hányinger, fo -
lyadékretenció miatt súlygyarapodás. A syncope

(fôleg rövid idôvel terhelés után) a pulmonalis
artériás hypertoniában (PAH) kialakuló low out-
put szindrómának része. 

Panaszos betegnél, ha echokardiográfia alapján
pulmonalis hypertoniát, jobbkamra-tágulatot
és/vagy diszfunkciót látunk (1. ábra), akkor az
alábbi diagnosztikus lépésekre van szükség (1): 

1. V/Q scan: általában perfúziós szcintigráfia
(2. ábra), de COPD/fibrosis esetén szükséges a
ventilációs vizsgálat is. 

2. Mellkas-CT – pulmonalis angiográfiával (3.
ábra), fôleg a centrális thrombosist zárja ki biz -
tonsággal. 

3. Katéteres pulmonalis angiográfia (4., 5. áb ra)
diagnózis megerôsítésére, kezelés ter ve zésére.

4. Jobbszívfél-katéterezés CTEPH igazolásá-
ra, gold standard vizsgálat. A PAH hemodinami-
kai kritériumai az alábbiak: mPAP (pulmonalis ar -
 tériás középnyomás) ≥20 Hgmm, PVR (pulmo -
nalis vascularis rezisztencia) >2 WE (Wood egy-
ség) és PCWP (pulmonalis éknyomás) <15 Hgmm.

A noninvazív vizsgálatok (az 1–3. pontban
foglaltak) a krónikus thromboemboliát igazol-
ják, más szóval a krónikus thromboemboliás
betegséget (az angolszász irodalomban chronic
thromboembolic disease, CTED). A következô
lépésben a pulmonalis hypertonia (PH) igazolan-
dó jobbszívfél-katéterezéssel (4. vizsgálat), ha ez
pozitív, CTEPH-rôl, ha negatív, CTED-rôl be -
szélünk. Ha a beteg állapota megengedi, PH-t
minimum 3 hónap terápiás szintû antikoaguláció
mellett vizsgálunk. Ha antifoszfolipid szindró-
más a beteg, nem fogadjuk el a NOAC-kal való
antikoagulációt. 

A CTEPH kezelése

A CTEPH az egyetlen PH-típus, melynél gyó-
gyulást érhetünk el az aktuálisan rendel ke zé -
sünkre álló terápiás lehetôségekkel. 

Az élethosszig tartó terápiás antikoaguláció
mellett, elsôdlegesen választandó kezelés a pul-
monalis thromboendarterectomia (PEA, Ia in di -
káció), mivel igen alacsony a 30 napos mortalitás
(<5%) és mûtét után jelentôsen javul a betegek
funkcionális állapota (6). Ennek ellenére a
betegek közel fele nem kerül mûtétre, mert dis-
talisak a thromboticus laesiók (technikailag nem
alkalmas PEA-ra), vagy olyan komorbiditások
állnak fenn (de felsô korhatár nincs), hogy elfo-
gadhatatlanok a mûtéti kockázatok (4). Jelen -
tôs mûtéti kockázatot jelent az igen magas PVR
(10 WE feletti értékek), ilyenkor egyénileg mér-
legelhetô a gyógyszeres kezelés a beavatkozás
elôtt; randomizált vizsgálat ezen stratégia effek-

LAM-T U D O M Á N Y | TOV Á B B K É P Z É S | ÖS S Z E F O G L A L Ó K Ö Z L E M É N Y

LAM 2023;34(3):97–100. https://doi .org/10.33616/lam.34.0097

98

1. ábra. Echokardiográfia: tág jobb szívfél, tricuspidalis regurgitatio; a
jobb kamra tágabb, mint a bal kamra 

2. ábra. Perfúziós pulmonalis szcintigráfia. Mindkét
oldalon perfúziós defektusok láthatók 
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tivitásának bizonyítására nincs. A betegek több-
sége mû tét után gyógyul, de a rendszeres kö -
vetés el engedhetetlen, mivel perzisztáló vagy
vissza térô (rekurrens) PH 17–31%-ban fordul-
hat elô (4, 7).

A nem mûthetô CTEPH-ra, illetve a resi -
dualis/rekurrens PH-ra az utóbbi 15 évben egyre
hatékonyabbnak bizonyult a pulmonalis ballonos
angioplasztikával való kezelés (BPA), ami az
érvényben lévô ajánlás alapján I. osztályú indiká-
ciós kezelés lett (1). Az intervenció technikája
má ra kiforrott (lásd japán munkacsoportok
szerepe) (8), az eredmények egyre biztatóbbak
(PH megszûnése) és egyre kisebb arányban for-
dulnak elô szövôdmények (reperfúziós szövôd-
mények, érsérülések, intrapulmonalis vérzések,
5–10%). A RACE vizsgálattal sikerült demonst -
rálni, hogy az intervenció rizikócsökkentésére a
riociguat hatékony BPA elôtt. Egy-egy betegnél
átlag 4 BPA-ra lehet szükség, hogy szignifikáns
pulmonalis nyomás és pulmonalis vascularis re -
zisztencia csökkenést, ezzel pedig jó funk cio -
nális állapotot, illetve normalizálódott jobb kam-
rát érjünk el. A BPA-k sorozatát akkor fejezzük
be, ha az összes elérhetô pulmonalis artériás lae-
siót megtágítottuk, és a hemodinamikai para  mé -
terek kor és komorbiditások függvényében nor-
malizálódtak (mPAP < 20–30 Hgmm és PVR <
2–3 WE). 

Mûtét és intervenció mellett a gyógyszeres
kezelés pontos helye még vitatott, de tény, hogy
azon betegeknél, akiknél más beavatkozás nem jön
szóba, illetve residualis vagy rekurrens PH alakul
ki PEA után, ez marad az alapkezelés (1). A kró -
nikus thromboemboliás betegséghez társuló PH
kialakulásában számos, az idiopathiás PAH-hoz
hasonló vascularis mechanizmus játszik szerepet.
Ezzel magyarázható a gyógyszeres kezelés ha té -
konysága ebben a csoportban is. A CTEPH-be -
tegek kezelésére is törzskönyvezett PAH-speci-
fikus gyógyszer a riociguat (Rio) I. osztályú in -
dikációval, illetve a treprostinil IIa indikációval
(1). Igen magas, súlyos rizikójú PAH esetén mér -
legelendô a treprostinilkezelés, akár PEA vagy
BPA elôtt is (ha PVR >10 WE, tapasztalatra ala-
puló indikáció). A PAH folyamatos jobb kamrai
terhelést jelent, amely kezelés nélkül súlyos,
magas mortalitással járó szívelégtelenséghez ve -
zethet. A diagnózistól számított elsô öt évben
kezelés nélkül a mortalitás akár 50%-os is lehet.
A gyógyszeres kezelés kezdetben igen hatásos
(gyors kezdeti perctérfogat-emelést, így jobb
ter helhetôséget érünk el), de ha összehasonlítjuk
a BPA-val vagy PEA-val, az ötéves túlélés igen -
csak elmarad, 47–64% vs. 95%, illetve 96% (p <
0,0001) (7, 9, 10).

Tekintettel az összetett feladatokra, csak
CTEPH-programmal rendelkezô centrumban ja -
vasolt a CTEPH-beteg kezelési stratégiájának a
meg beszélése. Ha a beteg kivizsgálása megvolt,
PAH-specialista, intervenciósteam-meg be szé lé -
sen döntjük el, sebész részvételével, hogy mût he -
tô-e a beteg, ha nem, akkor intervencióra alkal -
mas-e, illetve, hogy igényel-e gyógyszeres ke ze -
lést. 

Magyarországon évtizedek óta a CTEPH-be -
tegek gyógyszeres kezelésére a PAH-cent ru -
mok ban van lehetôség (Semmelweis Egyetem;
GOKVI; Debrecen, Szeged, illetve Pécs). A
PEA-kezelés külföldön történik, többségében
Bécsben, az Allgemeines Krankenhaus centrum-
ban. A BPA-t Magyarországon elôször Deb re -
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4. ábra. DSA: jobb pulmonalis angiográfia, az alsó
és középlebeny jelentôs perfúziós defektusa, a felsô
lebenyben kisebb defektus látható

3. ábra. CT pulmonalis angiográfia (CTPA): Mindkét oldali jelentôs
krónikus pulmonalis thrombosis, kalcifikációkkal 
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cen ben 2017-ben (11) vezették be. 2023. február
óta a GOKVI-ban a bécsi centrum segítségével
megteremtettük a CTEPH-program lehetôségét,
elkezdtük a BPA-s beavatkozásokat, és rövid
idôn belül a PEA-mûtéteket is. 

Összefoglalás 

CTEPH-ra kell gondolni, ha a krónikus pul-
monalis artériás thrombosis lehetôsége felmerül
és jobbszívfél-terhelés jeleit látjuk. A thrombosis
igazolására V/Q scant, CT-angiográfiát, illetve
pulmonalis angiográfiát, a pulmonalis hyper to -
niára pedig jobbszívfél-katéterezést alkal ma -
zunk. A CTEPH-kezelés modern szemlélete a
multimodalitású terápia, egyénileg mérlegelve a
kezelések kombinációját: PEA, BPA, illetve
gyógy szeres kezelés. Az adekvát kezelési stra té -
giát csak CTEPH-program keretén belül lehet
jól ki vitelezni. 
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5. ábra. DSA: bal oldali pulmonalis angiográfia, az
alsó lebenyben perfúziós defektus
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