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Bevezetés: A kronikus thromboembolids pulmonalis hypertonia (CTEPH) a pulmonalis hypertonia egyik ritka, de
potencidlisan gyégyithaté formdja. A betegség hatterében a kordbban lezajlott tidGembolidt kovetd inkomplett
thrombusresolutio, 7 situ thrombosis, vascularis remodelling htizédik meg. Az érellendllds novekedése tartdssa valik,
pulmonalis hypertonidt okoz, mely progressziv, fatalis jobbszivfél-clégtelenséghez vezethet kezelés hidnydban.
A CTEPH gyakran ,,rejt6zkod6” betegség, mivel tiinetei nem specifikusak, azokat gyakran mas korképekkel lehet
Osszetéveszteni.

terdpids lehetGségeinek attekintése, hangsulyt helyezve a hiziorvosok és a belgyogydszok szerepére a korai felismerés
kapcsan.

Modszer: Narrativ irodalmi dttekintés a 2022. évi ESC/ERS iranyelvek, a legfrissebb eurdpai és nemzetkozi regiszte-
rek, valamint az elmalt években megjelent attekintS kozlemények alapjan.

Eredmények: A CTEPH incidencidja a tiidSembolidt kovetSen 2—4% koriili, de valds eléforduldsa ennél gyakoribb
lehet. A diagnézis felallitdsa késik, a panaszok megjelenése utdn dtlagosan 18-24 hénappal kertilnek a betegek a pul-
monalis hypertonia centrumok litoterébe. A pulmonalis endarterectomia (PEA) centrilis laesiok esetén kurativ Iehet,
ugyanakkor a nem operalhat6 vagy rezidudlis CTEPH kezelésében a ballonos pulmonalis angioplasztika (BPA) és a
gyogyszeres terdpia (példaul riociguat) nyitott 4j perspektivat.

Megbeszélés: A CTEPH diagnosztikdja komplex feladat. A hdziorvos kulcsszerepe abban 4ll, hogy a visszatérd dyspno-
ét, terhelésintoleranciit, a jobb szivtél elégtelenségének tiineteit és a tiidSembolidt kovet§ panaszok fennmaraddsa
esetén gondoljon a CTEPH lehetSségére, és gyant esetén tovabbkiildje a beteget pulmonalis hypertonia centrumba.
Kovetkeztetés: A CTEPH id6ben torténd diagndzisa és korszert kezelése jelentGsen javithatja a betegek életmindségét
és talélését. A hdziorvos és a belgyogyasz az elsé vonalban dll, ezért edukicidjuk és éberségiik szerepe alapvetd a
korkép felismerésében.
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Chronic thromboembolic pulmonary hypertension — the hidden disease

Introduction: Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is a rare but potentially curable form of
pulmonary hypertension. Its pathophysiological background involves incomplete thrombus resolution following
acute pulmonary embolism, iz situ thrombosis, and vascular remodeling. An increase in pulmonary vascular resis-
tance leads to persistent pulmonary hypertension, which, if left untreated, may progress to fatal right heart failure.
CTEPH is often considered a “hidden” disease, as its nonspecific symptoms are frequently misattributed to other
conditions.

Objective: To provide an update overview of the epidemiology, pathophysiology, diagnostic challenges, and therapeu-
tic options of CTEPH, with particular emphasis on the role of the general practitioners and the internists in early
recognition.

Method: A narrative literature review based on the 2022 ESC/ERS guidelines, the most recent European and inter-
national registries, and contemporary review.

Results: The incidence of CTEPH following pulmonary embolism is estimated at 2—4%, although its true prevalence
is likely higher. Diagnostic delays are common, with patients typically presenting to pulmonary hypertension centers
18-24 months after symptom onset. Pulmonary endarterectomy offers a curative treatment option for patients with
surgically accessible central lesions. For inoperable or residual CTEPH, balloon pulmonary angioplasty and targeted
pharmacological therapy, such as riociguat, have opened new therapeutic perspectives.
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Discussion: Diagnosis of CTEPH remains a complex challenge. General practitioners have a pivotal role by consider-
ing CTEPH in patients with recurrent dyspnea, exercise intolerance, signs of right heart failure, or persistent symp-
toms following pulmonary embolism, and by ensuring timely referral to specialized pulmonary hypertension centers.
Conclusion: Early diagnosis and evidence-based management of CTEPH can significantly improve both quality of life
and survival. As general practitioners and internists are on the frontline, their awareness and education are crucial for

early disease recognition.

Keywords: chronic thromboembolic pulmonary hypertension, diagnosis, pulmonary endarterectomy, balloon pul-

monary angioplasty, riociguat
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Roviditések

BPA = ballonos pulmonalis angioplasztika; CI = (cardiac index)
szivindex, a perctérfogat (CO) testfelszinre vonatkoztatott ér-
téke; CO = (cardiac output) perctérfogat; COPD = (chronic
obstructive pulmonary disease) kronikus obstruktiv tiidGbe-
tegség; CTEPH = (chronic thromboembolic pulmonary
hypertension) kronikus thromboembolias pulmonalis hyperto-
nia; dPAP = (diastolic pulmonary artery pressure) diastolés
pulmonalis artérids nyomas; EKG = elektrokardiografia; ERS =
(European Respiratory Society) Eurdpai Légz&szervi Tarsasag;
ESC = (European Society of Cardiology) Eurdpai Kardiologiai
Tarsasig; HFpEF = (heart failure with preserved ejection frac-
tion) megtartott ejekcids frakcidju szivelégtelenség; HEFrEF =
(heart failure with reduced ejection fraction) csokkent ejekcids
frakcioju szivelégtelenség; iPAH = (idiopathic pulmonary arte-
rial hypertension) idiopathids pulmonalis artérids hypertonia;
mPAP = (mean pulmonary artery pressure) dtlagos pulmonalis
artérids nyomds; NYHA = (New York Heart Association) Sziv-
betegséggel Foglalkozé New York-i Térsasig; PAH = pulmo-
nalis artérids hypertonia; PDE5 = (phosphodiesterase 5) fosz-
fodiészteraz-5; PE = (pulmonary embolism) tiidGembolia;
PEA = pulmonalis endarterectomia; PH = pulmonalis hyperto-
nia; PVR = (pulmonary vascular resistance) pulmonalis vascula-
ris ellenallis; RHC = (right heart catheterization) jobbsziv{él-
katéterezés; sGC = szolubilis guanilat-cikliz; sPAP = (systolic
pulmonary artery pressure) systolés pulmonalis artérids nyo-
mids; V/Q scan = (ventilation/perfusion scintigraphy) ventila-
cids/perfazids szcintigrafia

A kronikus thromboembolias pulmonalis
hypertonia (CTEPH) patomechanizmusa
¢és epidemiologia

A pulmonalis hypertonia (PH) egy heterogén betegség-
csoport, amely kiilonbozé kérallapotok kovetkezménye-
ként alakulhat ki, és amelyet a pulmonalis artérids rend-
szerben mérhetd tartés nyomasemelkedés jellemez [1].
A definici6 szerint a nyugalomban mért dtlagos pulmo-
nalis artérids nyomas (mPAP) >20 Hgmm a jobbszivtél-
katéterezés soran. A PH 6t nagy csoportba sorolhaté az
etiologia alapjan. Elkiilonitjiik a primer pulmonalis arté-
rids hypertonidt (1.), a balszivfél-betegség okozta (2.),

a tiidGbetegség okozta (3.) eseteket, kiilon entitist kép-
visel a CTEPH (4.), illetve a tisztizatlan /multifaktoridlis
hétterd esetek csoportja (5.) [2].

Bir a CTEPH a legritkdbb PH-forma, klinikai jelenté-
sége talmutat a ritkasagin. Ez az egyetlen csoport, amely
definitiv sebészi beavatkozdssal, pulmonalis endarterec-
tomiaval (PEA) potencidlisan gyégyithatd, idében alkal-
mazott terapiaval jol kezelhetS (1. abra) [3, 4].

e 1. Pulmonalis artérids hypertonia

e 2. Balszivfél-betegséggel tarsulo PH
e 3. Tiud8betegséggel tarsulé6 PH

e 4. CTEPH

e 5. Tisztazatlan és/vagy multifaktorilis mechanizmust PH

1. ibra A pulmonalis hypertonia osztilyozasa

CTEPH = krénikus thromboembolids pulmonalis hypertonia;
PH = pulmonalis hypertonia

Klinikai osztalyozas

A CTEPH etiol6giaja nem ismert pontosan. Hatterében
a leggyakrabban a pulmonalis embolia oki szerepe felté-
telezhetd, ugyanakkor az esetek akdr 25-30%-dban nincs
anamneszikus adat tiidéembolia vonatkozasiaban. Ezek-
ben az esetekben az i situ thrombosis, a microem-
bolisatio vagy a fel nem ismert, néma (,,szubklinikai”)
tidéembolia allhat a hattérben [5]. A tiidGembolia
igen gyakori cardiovascularis korkép, évi 50-100
eset,/100 000 lakos az éves becsiilt incidencidja. Az ese-
tek zome hdziorvosi-stirgGsségi sztirén halad dt, belgyo-
gyaszaton ¢és pulmonolégian keriil donté ardnyban keze-
lésre [6]. Az akut eseményt kovetGen a thrombusmassza
telszivodasa 3 honapon beliil bekovetkezik, a pulmonalis
érstruktara restitutiéja megtorténik. Az esetek néhany
szdzalékdban a thrombusresolutio inkomplett CTEPH-
képe alakul ki [7]. A nagyobb nemzetkozi regiszterek
adatai szerint tiid6emboliat talélt betegek 2-4%-daban
CTEPH-t diagnosztizdlnak [8-12]. Ez azt jelenti, hogy
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(Fitt. 6)

2. dbra Periférids laesiock CTEPH-beteg pulmonalis angiografids felvéte-

1én nyilakkal jelezve: 1. ,ring” tipus, 2. occlusio, 3. subtotalis
occlusio, 4. ,,web” tipus

CTEPH = krénikus thromboembolids pulmonalis hypertonia

minden 20-50. akut tiidéembolidt kovetSen kialakulhat
krénikus thromboembolias hypertonia. A tiidSemboliat
elszenvedett betegek koziil sokan nem keriilnek utinko-
vetésre, tovabba a diagnosztika nehézségei miatt a valodi
prevalencia biztosan nagyobb a regisztralt adatoknal
[13, 14]. Egyes tanulmanyok szerint a gyakorisig akar
6% koriil mozoghat, amennyiben a tiid6embolian dtesett
betegek alapos utinkovetésben részesiilnek [15, 16].

A CTEPH kialakuldsanak kozéppontjaban az akut
pulmonalis embolidt kévet§ thrombusresolutio zavara
all [17]. Normalis koriilmények kozott a tidembolia
soran a pulmonalis artéridba sodrédott thrombus fibri-
nolitikus és cellularis mechanizmusok révén teljes mér-
tékben feloldoédik [18]. Bizonyos esetekben azonban a
thrombus nem bomlik le teljesen, hanem krénikus orga-
nizécid és fibrotikus atalakulds révén hegesen beépiil az
érfalba [19]. Ez az érfalhoz tapadd, hegesen rogziilt
thrombus részleges vagy teljes lumenelzarédast okoz,
amely tartésan megemeli a pulmonalis vascularis ellenal-
last (PVR). Az elvaltozasok els6sorban a kozepes és nagy
agak szintjén figyelhet6k meg, a CTEPH azonban nem
csupan ,,mechanikus obstrukci6” kovetkezménye. A he-
modinamikai valtozdsok mdasodlagos kisér-angiopathiat
valtanak ki a nem érintett érszakaszokban is ,,in situ
thrombosisok” felléptével, ami hasonlit a pulmonalis ar-
térids hypertonia (PAH) morfolégiai jellegzetességeihez.
Ez az tGgynevezett ,small-vessel disease” hozzajirul a
korkép progresszidjahoz és stlyossigahoz. A kovetkez-
mény a jobb szivté] tartés nyomasterhelése. A jobb kam-
ra kezdetben hypertrophidval reagil, majd a nyomas-
fokozodas és a volumenterhelés kovetkeztében dilatal,
a tricuspidalis billenty( funkcionélis fokoz6do elégtelen-
sége alakul ki, kitdgul a jobb pitvar, a betegség végstadiu-
maban jobbszivtél-clégtelenség jon létre, amely vezets
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halaloki tényezé [20, 21]. Ez a patofizioldgiai ldncolat
teszi stlyossd a betegséget, ugyanakkor felismerése és
id6ben torténd kezelése esetén a folyamat megallithato,
s6t részben reverzibilis (2. abra).

A Dbetegség korai felismerése komoly nehézséget je-
lent, mert tiinetei nem specifikusak, és fokozatosan,
sokszor évek alatt fejlédnek ki [22]. A betegek panaszai
— terhelésre jelentkez6 nehézlégzés, faradtsag, teljesi-
t6képesség-csokkenés, szédiilés, terhelésre jelentkezd
syncope, periférids oedema — konnyen félreértelmezhe-
ték, és gyakran mads, sokkal gyakoribb kérképekhez kotik
Gket [23]. Nem ritka, hogy a beteget asztmdval, kroni-
kus obstruktiv tid&betegséggel (COPD), balszivtél-
clégtelenséggel vagy pszichoszomatikus kérképpel keze-
lik, mikdzben a hattérben valéjaban CTEPH all.

A diagnozis késoi feldllitasa stlyos kovetkezményekkel
jar, a jobbszivtél-elégtelenség kezelési lehetSségei igen
szerények, a mortalitds jelentSs. Az id6ben torténd felis-
merés ezzel szemben lehetGséget nyujt a kurativ sebészi
kezelésre, a katéteres ballonos pulmonalis angioplaszti-
kara (BPA) és a célzott gyogyszeres terdpia bevezetésére.
A felismerés kulcsa gyakran a haziorvos és a belgyogyasz
kezében van, hiszen 6k talilkoznak el6szor a betegekkel,
8k azok, akik a betegség gyanujit felvethetik és a beteget
specializalt centrumba irdnyithatjdk. A szivultrahang
nagy segitséget jelent mind a diagnozis felvetése, mind
annak elvetése kapcsan.

Rizikofaktorok

Szamos rizikofaktor ismert, amely hajlamosithat CTEPH
kialakuldsara. A legfontosabb tényezdk kozé tartozik az
ismételt vagy massziv tiidéembolia, a fiatalabb életkor-
ban lezajlott, nagy thrombusmennyiséggel jir6 esemény,
nem megfelels, rovid ideig tarté antikoaguldlds, vala-
mint a rosszindulati daganatok jelenléte, a pulmonalis
microvascularis remodelling genetikai/epigenetikai té-
nyezGi. Tovabbi rizikofaktor a splenectomia — funkciond-
lis asplenia, bizonyos kronikus gyulladdsos allapotok
(példaul gyulladisos bélbetegség, osteomyelitis), auto-
immun betegségek és antifoszfolipid-szindroma [24].
Megfigyelték, hogy hypothyreosisban, ventriculoatria-
lis sonttel él6knél, illetve myeloproliferativ koérképekben
is nagyobb a kockazat. Nemzetkozi CTEPH-regiszterek
kimutattak, hogy a nem 0-s vércsoportok gyakoribbak a
betegek korében. Ennek hétterében a von Willebrand-
faktor és a VIII-as alvaddsi faktor magasabb plazmaszint-
je allhat nem 0-s vércsoport esetén, ami fokozott throm-
bosishajlamhoz vezethet. Erdekesség, hogy a klasszikus
vénds thromboembolids rizikofaktorok — példaul Leiden-
muticié, protein C- vagy S-hidny — kevésbé jellemzek
CTEPH esetén [25, 26]. A nemek kozotti kilonbség
mérsékelt: férfiaknal kissé gyakoribb, de n6knél sem rit-
ka. A pontos patomechanizmus és rizikoprofil még nem
teljesen tisztdzott, ami arra utal, hogy a betegség patoge-
nezise Osszetett, és tobb tényezS egyiittes hatisinak
credménye (poligénes, multifaktoridlis) [27] (3. dbra).
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3. 4bra

A CTEPH patomechanizmusa, rizikétényezSk. Akut tiid6embolidt kévetSen az inkomplett thrombusresolutio, elégtelen fibrinolizis szerviil§, obst-

rudl6é thrombusmassza megjelenéséhez vezet, amely a pulmonalis vascularis ellendllds progressziv emelkedését okozza. A vascularis dtrendezédés,
in situ thrombosisok fellépte a CTEPH klasszikus képét idézi elS. A betegség adekvit, idGben torténd terdpia nélkiil jobbszivtél-elégtelenséget okoz

CTEPH = krénikus thromboembolids pulmonalis hypertonia; PE = tiidSembolia; PVR = pulmonalis vascularis ellendllds; VA = ventriculoatrialis

Klinikai tiinetek ¢és a ,,rejtozk6do”
természet

A CTEPH Kklinikai prezentacidja lassan, fokozatosan
bontakozik ki. A betegek gyakran éveken at enyhe vagy
kozepes terhelésre jelentkezS dyspnoérél szamolnak be,
amelyet faradtsag, csokkent terhelhetGség, mellkasi nyo-
masérzés, esetenként palpitacié kisér. A palpiticids pana-
szok hatterében pitvarfibrillacio, pitvari flutter huzédhat
meg. A betegség el6rehaladtaval terhelésre jelentkezd
syncope is megjelenhet, amely a jobb szivfél stlyos nyo-
masterhelését és a csokkent perctérfogatot jelzi. A jobb-
szivtél-elégtelenség jelei — periférias oedema, hepatome-
galia, ascites — a betegség késéi stadiumdban domindlnak.
Sajnos ezek a tiinetek nem specifikusak: hasonlé pana-
szokat latunk balszivtél-elégtelenségben, COPD-ben,
asztmaban, megtartott ejekciés frakcioja szivelégtelen-
ség (HFpEF) esetén is [28-31]. Emiatt a CTEPH diag-
nozisa gyakran éveket késik.

Kiilon figyelmet érdemel a tiid6embolia utdni dllapot.
A Dbetegek egy részében az akut eseményt kovetGen
»poszt-PE-szindréma” alakul ki, amely tartés terhelésin-
tolerancidval, dyspnoéval jar. Bar ezek a panaszok a PE
utani hénapokban gyakran spontdn javulnak, ha a tiine-
tek 3—6 hénapon tal is fennmaradnak, mindig gondolni
kell a CTEPH lehet&ségére.

Diagnosztikai algoritmus (4. dbra)

A CTEPH diagnézisa tobb 1épcsGben, multidiszciplina-
ris egytittmiikodés eredményeként torténik [32]. Tuds-
embolidt kovetSen, ha a betegnek 3 hénapos adekvat
antikoagulalds mellett is perzisztilnak a nehézlégzéses,

fulladdsos panaszai, a legfontosabb 1épés a CTEPH gya-
ntjanak felmerilése [33]. A klinikai gyant felvetése els6-
sorban a haziorvos és a belgyogyasz telelGssége, akiknek
ilyen esetekben a beteget PH-centrumba kell iranyitani-
uk tovabbi diagnosztikus kivizsgalasra. A szivultrahang
kizdrhatja a CTEPH meglétét [34], klinikai gyant meg-
léte esetén azonban a ventildcids /perfazids szcintigrafia
(V/Q scan), a CTEPH diagnosztikajainak aranystan-
dardja az els6 1épés [15, 35]. A tipusos lelet a ventilacids-
pertaziés *mismatch’ megléte, pertiziés defektus venti-
lacios eltérés nélkiil. Mintizata szegmentalis vagy
szubszegmentalis, a perfuzios defektusok tobbnyire éles
hatdrral jelennek meg. Diffaz, ,,patchy” (foltos) perfazi-
Os eltérések is el6fordulhatnak, féleg periférids érintett-
ségnél. A normilis V/Q szcintigrafia gyakorlatilag kizar-
jaa CTEPH-t (szenzitivitds ~96-97%, specificitds ~90%).
A mellkasrontgen és az EKG gyakran nem specifikus el-
téréseket mutat. Segitséget jelenthet a CT-tiidSangiog-
rifia, amely az anatomiai eltérések kimutatasara szolgil,
bemutatja a thrombusszerd elviltozasokat, a halészerd
szlkiileteket, a kronikus elzar6dasokat. Az echokardiog-
rafia alapvet§ fontossigti, mert noninvaziv médon képes
jelezni a PH fennadllasat: lathaté lehet a jobb kamra dila-
tacidja, a tricuspidalis regurgitatio ¢s a systolés pulmona-
lis nyomas becstilhetd.

A misodik 1épcsSként jobbsziviél-katéterezés (Swan—
Ganz-katéterezés — RHC) a hemodinamikai diagnoézist
adja meg. Objektiven meghatirozasra keriilnek a jobb-
szivfél-nyomasértékek (sPAP, mPAP, dPAP), a PVR és a
szivindex értékei (CO, CI) [36, 37]. Az echokardiogri-
fia szerepe a betegség kizdrdsiban, a diagnozis felveté-
sében és a jobbszivfél-nyomds noninvaziv utinkove-
tésében dll [38-42]. A CTEPH diagnézisa csak a
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4. dbra CTEPH diagnosztika — attekint§ dbra

sGC-stimulator + tiineti th., vaccinacio

BPA = ballonos pulmonalis angioplasztika; CTEPH = krénikus thromboembolids pulmonalis hypertonia; CTPA = CT-tiid6angiografia; mPAP = atla-
gos pulmonalis artérids nyomds; PA = pulmonilis artéria; PAH = pulmonalis artérids hypertonia; PE = tiid6embolia; PEA = pulmonalis endarterecto-
mia; RHC = jobbszivfél-katéterezés; sGC = szolubilis guanildt-ciklaz; TX = transzplanticio; V/Q scan = ventilacids-perfiizids scan

képalkoté és a hemodinamikai adatok egytittes értékelé-
sével allithaté fel, multidiszciplinaris PH-centrumban

[43].

Differencialdiagnosztika

A CTEPH elkilonitése mds PH-formaktél elengedhe-
tetlen, hiszen a terapias lehet&ségek gyokeresen eltérnek.
Idiopathids pulmonalis artérids hypertonia (iPAH) ese-
tén nincs obstruktiv thrombus, hanem a kiserek primer
betegsége dominal. A balszivtél-betegséghez tarsul6 PH
(HFpEF, HFErEF, billentytbetegségek) szintén hasonld
tiinetekkel jarhat. Intersticialis tid&betegségekhez tarsu-
16 PH-ban a restriktiv [égzéstunkcios eltérések segithet-
nek a differencidlasban. A klinikus szimara a legfonto-
sabb, hogy minden, tartés dyspnoéval él6 betegnél,
kiilonosen tiidéembolidt kovetSen, gondoljon a CTEPH
lehet&ségére.

Terapias lehetGségek

A CTEPH kezelésének célja a pulmonalis érellendllas
csokkentése és a jobb szivfél tehermentesitése. Ez az
egyetlen PH-csoport, amelynél definitiv terdpia rendel-
kezésre 4ll. A diagnézis felallitdsat az operabilitds mérle-
gelése koveti, amelyet a laesiok lokaciodja, karakterisztika-
ja, a beteg dltalanos dllapota hatiroz meg.

A PEA potencialisan kurativ kezelési lehet8ség centra-
lis tipust laesiok esetén. A beavatkozds sordn sebészi

aton eltavolitjdk a fibrotikus thrombusokat a pulmonalis
artéridkbdl. Csak tapasztalt, nagy volument centrumban
végzett miitét javasolt, ahol a perioperativ mortalitis
<5%, és a hosszu tava talélési ardny nagy.

A BPA periférids thrombusmassza esetén nyujt kezelé-
si lehetGséget, ahova a sebész mar nem ér el, de az inter-
vencids kardiologus eszkdztira még igen. Azon betegek
szamdra nyajthat még alternativat, akik inoperabilisak
anatémiai vagy komorbiditasi okok miatt. Tobb tilésben
végzett katéteres beavatkozdssal a sztikiilt artérids szaka-
szokat fokozatosan, évatos ballonos tigitisok soran dila-
taljak, ami az érellendllds, igy a pulmonalis nyomds foko-
zatos mérséklédéséhez vezet (5. dbra).

A CTEPH kezelése alapvetéen nem farmakoterapiat
jelent, annak bevezetése els6 [épésben nagy vizsgalatok
eredménye szerint késlelteti a definitiv kezelés id6pont-
jat, igy rontja a talélési eredményeket. A gyodgyszeres ke-
zelés kapesan a riociguat, egy szoluabilis guanildt-ciklaz
(sGC)-stimulator az egyetlen torzskonyvezett gyogy-
szer, amely inoperabilis vagy rezidudlis CTEPH esetén
alkalmazand6. Mas PH-gyogyszereket — endothelinre-
ceptor-antagonistik, PDE5-gitlok, prosztaciklin-analé-
gok — bizonyos esetekben ’off-label’ (indikacién tali)
indikaciéval alkalmaznak.

A modern terdpids stratégia egyre inkdbb individuali-
zdlt, gyakran kombinacids terdpit jelent. A PEA utin
fennmaradé rezidudlis PH-ban riociguat, BPA vagy ezek
kombinacidja johet szdba.
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(Fitt. 6)

(Fitt. 6)

A felsé sorban balra a tiid6angiogrifia sorin A7-szegmentum-occlusio dbrazolédik, majd BPA-t kovetSen a megnyilt ér lathat6 a jobb oldali képen.

Az als6 sorban balra elzirédott A3-szegmentum-artéria, jobbra BPA-t kovetSen a rekanalizalt ér dbrazolodik

BPA = ballonos pulmonalis angioplasztika

Prognozis és utankovetés

A CTEPH prognozisa jelentGsen javult az elmult két év-
tizedben, a sebészi, intervencids és gydgyszeres terapiis
lehetGségek bovilésének koszonhetGen. A CTEPH
prognozisa kezelés nélkiil igen rossz, progressziv jobb-
szivfél-elégtelenséghez vezet, az 5 éves talélés 10-30%
korili, ha a mPAP >40-50 Hgmm. PEA-t kévetSen az 5
éves talélés 80-90%, és a betegek funkcionilis allapota
dramaian javul. BPA és gyogyszeres kezelés mellett is
egyre kedvez&bb eredmények érheték el, bar teljes gyo-
gyulas ritkabban kovetkezik be. A BPA inoperabilis bete-
gekben jelentSsen csokkenti a pulmonalis vascularis el-
lenallast, és javitja a NYHA-statust, a 3-5 éves talélés
>90% kortili.

A kezelés kulcsa tovibbra is a korai felismerés és a
centrumba irdnyitas. A diagnoézis késése rosszabb prog-
noézissal jar, mert a jobb szivfél kiarosoddsa elérehaladott
allapotban mdr csak részben reverzibilis. Az utinkovetés
multidiszciplindris PH-centrumban torténik, ahol rend-
szeres echokardiogrifids, funkciondlis és laboratériumi
kontroll sziikséges.

Haziorvosi és belgydgyaszati szempontok

A CTEPH felismerésében a haziorvos és a belgyogyasz
szerepe kulcsfontossdgi, els§ vonalbeli kapudri szerepet
toltenek be. A korai gyana és a centrumba iranyitds don-
t6 a prognoézis szempontjabol. A hdziorvos gyakran az
elsd, aki 3-6 hénappal a tiidGembolidt kévetSen is fenn-
allé vagy fokozd6dé dyspnoe, terhelésintolerancia miatt
litja a beteget, ekkor gondolni kell a CTEPH lehet&sé-
gére. Az ismételt asztma- vagy COPD-diagnézis sikerte-
len terdpia mellett felveti a betegség meglétét. A paciens
szorosabb kovetése javasolt, ha fiatalabb korban nagy
thrombusterheléssel zajlé tiid6embolia tortént. Fontos
az antikoagulans kezelés sziikségességének hangsulyozi-
sa, a thrombosisprevencié [44, 45]. A betegek edukicio-
ja szintén kiemelt jelent&ségti: tudatositani kell, hogy a
tidSembolia nem mindig ,,zdrul le” kovetkezmények
nélkiil, és a panaszok fennmaradasa esetén Gjabb vizsga-
latok indokoltak. A rendszeres kontroll, a gyogyszeres
kezelés kovetése és a komorbiditdsok kezelése mind a
haziorvos feladata. A belgydgyasz az echokardiogrifia
soran leirt jobbszivfél-tagulat, nyomasemelkedés, tartds
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dyspnoe, terhelésintolerancia vagy visszatér$ jobbszivtél-
clégtelenség jelei esetén gondolhat CTEPH-re, tovabbi
vizsgilatokat indikalhat (ventilacids-perfiziés szcintigra-
fia, CT-tiidGangiogrifia, konzultici6 PH-centrummal)
[46].

Kovetkeztetés

A CTEPH ritka, de sulyos és potencidlisan gyogyithatd
kérkép. Felismerése azonban nagy kihivast jelent, mert
tiinetei nem specifikusak, és atfedést mutatnak sok mas
betegség tineteivel. A diagnézis kulcsa a gondos anam-
nézis, a tiiddéembolia utini panaszok figyelemmel kisé-
rése és a megfelel$ diagnosztikai algoritmus alkalmazdsa.
A Klinikai gyant felmertilése esetén a beteg centrumba
irdnyitdsa javasolt.

A modern terapias lehetGségek — pulmonalis endarte-
rectomia, ballonos pulmonalis angioplasztika, riocigu-
at — révén a betegek életminGsége és talélése jelentGsen
javithatd, de ehhez a korai felismerés elengedhetetlen.
A haziorvosok és a belgydgyiszok ébersége, valamint a
pulmonalis hypertonia centrumokkal valé egytittmiko-
dés alapvet§ szerepet jatszik abban, hogy a betegek ide-
jében jussanak megtelel6 kezeléshez.

Anyagi tamogatds: A dolgozat megirdsa, illetve a kapcso-
16d6 kutatémunka nem részesiilt anyagi timogatasban.

Szerzoi munkamegosztas: K. G.: A kézirat koncepcio-
janak kialakitasa, irodalmi attekintés, a kézirat megirisa.
B. L.: Az dbraanyag attekintése, konzultacié. B. J., P. A.,
Sz. T.: A kézirat koncepcidjanak kialakitasa. A kozle-
mény végleges viltozatat valamennyi szerzd elolvasta és
jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerzSknek nincsenek érdekeltségeik.

Koszonetnyilvanitas

A szerz6k koszonetet mondanak a Debreceni Egyetem Klinikai Koz-
pont Kardiolégiai Klinika Pulmonilis Hipertonia Munkacsoportjanak
tdmogatasadrt.
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,O pessimum periclum quod opertum latet!”
(O, legcudarabb veszély, mely elleplezve rejtezik!)

Acikk a Creative Commons Attribution 4.0 International License (https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/) feltételei szerint publikélt Open Access kdzlemény,
melynek szellemében a cikk barmilyen médiumban szabadon felhasznalhat6, megoszthaté és Ujrakdzolhetd, feltéve, hogy az eredeti szerz6 és a kozlés helye,
illetve a CC License linkje és az esetlegesen végrehajtott mddositasok feltiintetésre keriilnek. (SID_1)

ORVOSI HETILAP

Brought to you by MTA Konyvtar és Informécios Kozpont olvasok | Unauthenticated | Downloaded 12/08/25 10:39 AM UTC

2025 m 166. évfolyam, 48. szam



