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«Kliniski pulmonalas
hipertensijas
pacienta simptoma-
tiska atrade parasti ir
nespecifiska un
parsvara saistita ar
labo sirds dalu
progreséjosu
nespéju.»

N

|
Pauls Dzelve,
medicinas students

«60% pacientu ar
kreisa kambara
sistolisku disfunkciju
un lidz pat 70%
pacientu, kuriem
diagnosticéta sirds
mazspeja ar
saglabatu izsviedes
frakciju, ir pulmonala
hipertensija vai tas
pazimes.»

PULMONALA HIPERTENSIJA

Lielaka dala internas medicinas nozares saskaras ar diagnozi — pulmonala
hipertensija. Jasaprot ir vissvarigakais — s slimiba, ja to laikus nearstés, bas
ari o pacientu naves célonis.

Kur$ gan nav dzirdéjis par plausu
hipertensiju! Nevarétu gan teikt, ka
ta ir modes diagnoze - gluzi ka kolits
vai apendicits Aksela Muntes laikos.
Apendicita «modigums» gan strauji
mazinajies, tiklidz to saka kirurgiski
operét. Tomér, atgriezoties pie plausu
hipertensijas, jaatzist, ka, lai ari
sabiedriba un mediki ir informéti, ir
rikotas dazadas Plausu hipertensijas
biedribas akcijas, slimiba vismaz 80%
gadijumu tiek atklata vélinas stadi-
jas. Paslaik, pateicoties dazadiem
patogenétiskiem medikamentiem,
atseviskos gadijumos - dazadam ki-
rurgiskam manipulacijam -, slimibas
prognoze ir butiski mainijusies, gal-
venais ir tas atpazi$ana un savlaiciga
diagnostika.

KLASIFIKACUJA
Pulmonalo hipertensiju klasificé

piecas lielas grupas, batiskakas

grupas ir 1. un 4., jo Sim nepiecieSama
specifiska arstésana, kas butiski mai-
na pacienta prognozi, simptomus:

1. Pulmonala arteriala hipertensija.

2. Ar kreiso sirds dalu slimibam saisti-
ta plausu hipertensija.

3. Plausu slimibu un/vai hipoksijas
izraisita plausu hipertensija.

4. Artrombembolijam un cita veida
plausu artérijas obstrukcijam sais-
tita plausu hipertensija.

5. Plausu hipertensija, kuru izraisijusi
neskaidri vai multifaktoriali iemesli.
Katra no $im grupam ietver

vairakas apaksgrupas, nemot véra

izraisitajfaktoru. Sikaka klasifikacija
aprakstita 1. tabula. Ka klasifika-

cija redzams - faktiski lielaka dala

internas medicinas nozares saskaras

ar diagnozi - pulmonala hipertensi-

34 ﬂh medicus bonus jalijs | augusts | septembris | 2(

DEFINICIA

Plausu hipertensiju definé ka palie-
linatu vidgjo plausu artérijas spiedienu
(mPAP) =25 mmHg miera stavoklt
[1][2][3], tade| precizi diagnosticét
slimibu var, tikai veicot sirds labo dalu
kateterizaciju. Sibria dati liecina, ka
veselam cilvékam mPAP miera stavokli
ir 143 mmHg ar augséjo robezu lidz
20 mmHg, savukart rezultatiem 21 lidz
24 mmHg robezas skaidras kliniskas
nozimes nav. Tomér jaatzimé, ka
pacientiem, kuru PAPm raditajs ir
21-24 mmHg robezas un kuru anam-
nézeé ir pieradita saistaudu saslimsana
vai parmantotas pulmonalas artérijas
hipertensijas (PAH) gadijumi gimené,
ir japievers pastiprinata uzmaniba un
javienojas par kontroles parbaudém.

ja, bet jasaprot ir vissvarigakais - i

slimiba, ja to laikus nearstés, bas ari
S0 pacientu naves célonis.

IZPLATIBA, ETIOLOGIJA
UN RISKA FAKTORI

Tiek uzskatits, ka ar kreiso sirds
dalu patologijam (2.grupa) saistita
pulmonala hipertensija ir izplatitakais
pulmonalas hipertensijas veids. To-
mér sados gadijumos nav raksturiga
smagas pakapes pulmonala hiperten-
sija. Literatdras dati norada, ka pat
60% no pacientiem ar kreisa kambara
sistolisku disfunkciju un lidz pat 70%
pacientu, kuriem diagnosticéta sirds
mazspéja ar saglabatu izsviedes frak-
ciju, ir pulmonala hipertensija vai tas
pazimes. Mitrala varstula mazspéjas

gadijumos pulmonala hipertensija sa-
stopama praktiski vienmér, savukart
simptomatiska aortas varstula steno-
ze pat lidz 65% gadijumu saistas ar
pulmonalu hipertensiju [1][9].

Ka ipasi izcelama plausu hiper-
tensijas grupa ir pulmonala arteriala
hipertensija jeb PAH, jo tiesi $ai un
hroniskai trombemboliskai PH pie-
ejama patogenétiska terapija. Pie sis
grupas visbiezak sastopamie kliniskie
subtipi ir idiopatiska PAH jeb IPAH un
ar citam slimibam saistita (APAH). Ar
citam slimibam saistita PAH visbiezak
ir ar saistaudu slimibam saistita PAH
jeb CTD-PAH, ar iedzimtam sirds
slimibam saistita jeb CHD-PAH, por-
topulmonala un ar infekciju slimibam
ka HIV un Sistosomiazi saistita.

Pulmonalas arterialas hipertensijas
registra dati Rietumeiropa pieejamos
avotos skaidri iezimé idiopatiskas
plausu arterijas hipertensijas (IPAH)
un ar saistaudu saslimsanam sais-
titas PAH (CTD-PAH) procentualo
parsvaru par citu etiologiju izraisitu
PAH. IPAH médz but pat lidz 47%
pacientu, savukart CTD-PAH sasto-
pams 15-43% gadijumu [6-8][11]. Ari
Latvijas registra dati rada, ka IPAH
parsvars par citu etiologiju izraisitu
PAH ir neapstridams. Taisnibas labad
gan japiebilst, ka paslaik Latvija regis-
tréti 43 CHD-PAH jeb ar iedzimtam
sirds patologijam saistitas pulmona-
las hipertensijas pacienti, kas sastada
tresdalu no kopéja registra ieklauto
pacientu skaita.

Dazados Eiropa veiktajos pétiju-
mos dati vésta, ka 1. grupas pul-
monala hipertensija jeb pulmonala
arteriala hipertensija sastopama
80 - 160 gadijumos no miljona [6][7]



[8], savukart ESC vadlinijas min skaitli 15-60
uz miljonu iedzivotaju [1].

Ari medikamenti médz bat iemesli PAH
attistibai. (2. tabula)

Protams, nedrikst aizmirst ari par tadiem
riska faktoriem plausu un sirds slimibu attis-
tiba ka cukura diabéts un smekésana, kurus
gan pacients, gan vina arstéjosais arsts spéj
ietekmét. Ne tikai arstéjosam arstam, bet ari
pacientam ir jasaprot, ka tiesi dzivesveida un
diétas izmainas, adekvata medikamentoza
terapija eso$am saslimsanam, ka ari daza-
du neveseligu ieradumu maina var krietni
samazinat risku dazadam slimibam, kas var
komplicéties ar pulmonalo hipertensiju.

KLINIKA UN DIAGNOSTIKA

Kliniski pulmonalas hipertensijas pacienta
simptomatiska atrade parasti ir nespecifiska
un parsvara saistita ar labo sirds dalu prog-
reséjosu nespéju. Sakotnéji pacients sudzas
par pieaugosu elpas trikumu, vajumu, sapém
kratis, presinkopes un sinkopes epizodém,
retak - sausu klepu, sliktu dasu un vemsanu
péc slodzes. Atseviskos smagakos gadijumos
vérojama asinssplausana hipertrofétu bronhu
artériju ruptaras dél, balss aizsmakums kreisa
n.laryngeus recurrens nospieduma del, ka
ari sapes kratis kreisas koronaras artérijas
LM (left main) zara nospieduma sekojosas
miokarda isémijas dél.

Fizikalas izmeklésanas atradé iespéjams
auskultativi izklausit patologiskus sirds
tonus, atkariba no etiologijas - trikuspidalas
varstules regurgitaciju, pulmonalas varstu-
les regurgitaciju. Paaugstinats v.jugularis
spiediens, hepatomegalija, ascits, periféra
tiska un vésas ekstremitates vairak raksturi-

gas pacientiem ar smagas pakapes pulmonalo

hipertensiju. Tapat janovérté citas pazimes,
kas var liecinat par blakus saslimanam, kas
saistitas ar pulmonalu hipertensiju un var but
tas izraisitajfaktors.

Ja pacientam primaras izmeklésanas laika
ir simptomi un pazimes, kas var liecinat
par pulmonalu hipertensiju, un, nosatot uz
ehokardiografijas izmekléjumu, trikuspidalas
regurgitacijas atrums parsniedz 2,9 m/s
un/vai laba kambara sistoliskais spiediens
(LKSS) parsniedz 45 mmHg ar vai bez citam
PH pazimém, pacientu vélams konsultét
plausu hipertensijas specialistam Latvijas
Kardiologijas centra (LKC). Sis specialists
izvértés nepieciesamibu veikt sirds labo

PULMONALAS HIPERTENSLJAS KLASIFIKACUA

1. Pulmonala arteriala hipertensija
A. Idiopatiska
B. Parmantota
« ArBMPR2 mutaciju saistita
« Ar citam mutacijam saistita
C. Medikamentu un toksinu inducéta
D. Asociéta ar:
« Saistaudu slimibam
« HIVinfekdju
« Portalu hipertensiju
. Ledzimtu sirds slimibu

1’ Pulmonala venookluziva slimiba vai/un plausu kapilaru

1", Persistéjosa jaundzimuso pulmonala hipertensija
2. Kreiso sirds dalu slimibu saistita (izraisita) plausu
hipertensija

A. Kreisa ventrikula sistoliska disfunkcija

B. Kreisa ventrikula diastoliska disfunkcija

C.Varstulu slimibas

D. Parmantotas vai iegutas kreiso sirds daju iepludes
vai izplides traktu obstrukcijas un parmantotas
kardiomiopatijas
Pa alo vénu stenoze

E.P vai iegita pul

3. Plaudu slimibu un/vai hipoksijas izraisita plausu hipertensija
A. Hroniska obstruktiva plausu saslimsana (HOPS)
B. Intersticialas plausu slimibas
(. (itas plausu saslimsanas ar kombinétiem
b oheE Bt S
D. Ar miegu saistiti elposanas traucgjumi
E. Alveolaras hipoventilacijas slimibas
F. ligstosa atradanas (uzturésanas) liela augstuma
(augstkalnu regionos)
G. Plausu attistibas traucéjumi

4. Hroniska trombhemboliska plausu hipertensija un citas
plausu artérijas obstrukcijas
A. Hroniska trombemboliska plausu hipertensija
B. Citas plausu artérijas obstrukcijas
« Angiosarkoma
« Citi intravaskulari tumori
« Arterits
« ledzimtas plausu artérijas stenozes
« Paraziti (Hydatosis)

5. Plausu hipertensija, kuru izraisfjusi neskaidri vai
multifaktoriali iemesli
A. Hematologiskas slimibas
« Hroniska hemolitiska anémija
« Mieloproliferativas saslim3anas
« Splenektomija
B. Sistémas saslimsanas
« Sarkoidoze
« Pulmonala histiocitoze
- Limfangioleiomiomatoze
« Neirofibromatoze
(. Metabolas saslimsanas
+ Glikogéna uzkrasanas slimibas
« Gosé slimiba
« Vairogdziedzera saslimsanas
D. Citas
« Pulmonala ar audzeju saistita trombotiska
mikroangiopatija
« Fibrotizgjoss mediastinits
« Hroniska nieru mazspéja (gan ar, gan bez
dializes)
« Segmentala plausu hipertensija

Avots: Simonneau et al. [1-5]. Klasifikacija modificéta no
vadlinijam [1].
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dalu zondésanu - nozimigako izmekléjumu
pulmonalas hipertensijas diagnozes noteik-
Sanai.

Pirms sirds kateterizacijas javeic minimalais
izmekléjumu daudzums, lai noteiktu piederi-
bu konkrétai PH klasei:

1. Hemoglobina limenis asinis, trombocitu

skaits;

2. Aknu funkcijas biokimiskie raditaji, kreati-
nins, TSH;

. Skrininga analizes reimatologisko slimibu

izslégsanai (reizém vadosais simptoms rei-

matologijas pacientiem var bat tiesi plausu

hipertensija);

HIV tests;

. USG véderam (lai izslégtu portalo hiperten-
siju);

. Spirografija ar bronhodilatacijas testu;

Kompjatertomografija plausam ar

kontrastvielu, lai izslégtu hronisku PATE,

anomalu plausu venu drenazu, augstu atriju

starpsienas defektu, plausu parenhimas

w
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saslimsanu.

Izmekléjumi var atskirties atkariba no
konkréta slimibas gadijuma, tacu ieprieksmi-
nétie ir obligati. Bez uzskaititajiem izmeklé-
jumiem PH pacientu rutinas izvértésana ari
regulari javeic sesu minusu iesanas tests, ka
ari jaanalizé miokarda stresa markieru (BNP)
limenis gan sakot terapiju, gan dinamika ik
péc 3-6 ménesiem, ka ari slimibas paasinaju-
ma laika. Svarigi ir ari izvértét pacientu viena
gada mirstibas risku (zema riska pacienti
<3%, vidéja riska 5-10%), augsta riska >10%).
Riska noveértésana izmanto labo sirds dalu
mazspéjas pazimju novértésanu, simptomu
progresésanu, sinkopes epizodes anamézg,
PVO funkcionalo klasi, sesu minasu iesanas
testa rezultatu, kardiopulmonalo stresa tes-
tu, BNP/NT-proBNP limenus asins seruma,
ehokardiografijas rezultatus, ka ari hemodi-
namiskos raditajus.

seSu mindsu iesanas tests, lai ari var bat
subjektivs un atkarigs no pacienta passajutas
testa veiksanas laika un blakussaslims$anam,
irviens no labakajiem raditajiem slimibas
progresam un terapijas efektivitatei. Papildus
noietas distances mérijumam pacientam tiek
noteikts asinsspiediens, pulss un saturacija
pirms un péc testa veiksanas, ka ari lagts
izvértét elpas trakuma izteiktibu, izmantojot
Borga skalu. So testu vislabak veikt iekstelpas,
un testa uzdevums ir novértét attalumu, ko
pacients var veikt sesas mintés.

eptembris

medicus bonus ﬂh %5
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KAS IR SIRDS ZONDESANA?
Izmantojot sirds zondesanas metodi, var
uzzinat abu asinsrites loku fiziologiskos radi-
tajus. Ar terminu - sirds zondésana - parasti

saprot sirds labo dalu kateterizaciju. Tomér

nereti nepieciesams veikt ari sirds kreisas
puses zondésanu, kreisa kambara kateteri-
zaciju - seviski gadijumos, kur nepieciesams
noteikt precizu kreisa kambara beigu diasto-
lisko spiedienu. Sirds zondésana ir indicéta,
lai apstiprinatu plausu hipertensijas diagnozi,
pacientiem pirms plausu, sirds transplantaci-
jas, sirdskaisu pacientiem un citos gadijumos,
lai lemtu par terapijas taktiku.

Sirds labo dalu kateterizaciju parasti veic,
izmantojot femoralas vénas pieeju, reizém
ka pieejas vietu izmanto jugularo vénu. Pims
vénas punkcijas antikoagulantu atcel$ana nav
nepieciesama.

Zondésanas laika tiek noteikti sadi batiski
raditaji:

. Spiediens labaja atrija (viens no butiska-

kajiem prognozes raditajiem, slimibas

smaguma raditajiem, skidruma aiztures
raditajiem; norma vidéjais spiediens labaja
priekskambari ir lidz 8 mm/Hg).

Spiediens labaja kambari.

. Spiediens plausu artérija (vidéjais spie-
diens plausu artérija nedrikst parsniegt
21 mm/ Hg).

. Plausu kapilaru kilesanas spiediens (netiesi
norada kreisa kambara beigu diastolisko
spiedienu - norma - nedrikst parsniegt
15 mm/Hg).

. Zondésanas laika, veicot termodiltcijas tes-
tu, tiek veikti precizi sirds mindites tilpuma
(sirds izsviedes) raditaji.

6. Plausu artérijas oksigenacijas raditaji.

Zinot minétos raditajus, arsts specialists
izrékina gan sirds indeksu, gan pulmonalo
vaskularo rezistenci, gan pulmonalo artéri-
ju diastoliska spiediena gradientu un citus
raksturlielumus.

Ja pacientam ir sirdskaite, tad zondésana
tiek veikta péc citas metodes - Seit galvenais
raditajs ir oksimetrijas paraugi, kas tiek ieguti no
dazadam liela un maza asinsrites loka vietam.

-
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Péc zondésanas veiksanas nepieciesamibas
gadijuma pielieto specifisku medikamentozu
vai kirurgisku terapiju.

PH PATOGENETISKA TERAPLJA
Lidz ar skabekla, oralo antikoagulantu (bie-
zak IPAH pacientiem), diurétiku un digoksina
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lietosanu pacientiem ar pulmonalo arterialo
hipertensiju jeb 1.grupas pacientiem un
pacientiem ar hronisku trombembolisku PH ir
pieejama ari patogenétiska terapija. Mono-
terapija iespéjams izvéléties starp endotelina
receptoru antagonistiem, fosfodiesterazes-5
inhibitoriem un prostaglandinu analogiem.
Latvija visbiezak tiek lietoti endotelina recep-

LIELAKA DALA
INTERNAS
MEDICINAS
NOZARES
SASKARAS AR
DIAGNOZI -
PULMONALA
HIPERTENSIJA,
BET JASAPROT IR
VISSVARIGAKAIS —
STSLIMIBA,
JATO LAIKUS
NEARSTES,

BUS ART 50
PACIENTU NAVES
CELONIS.

toru antagonisti ambrisentans un bosentans
un fosfodiesterazes-5 inhibitors sildenafils.

ENDOTELINA RECEPTORU
ANTAGONISTI

Petijumi rada, ka endotelina sistemas
aktivaciju PAH pacientiem novéro gan
plazma, gan plausu audos. Lai ari nav skaidra
endotelina sistémas loma PH genézé, tomér
PAH patogenézé tas ietekme ir neapsauba-
ma. Endotelina-1 ietekmes rezultata, tam

2016

saistoties ar endotelina receptoriem A vai B,
rodas vazokonstriktori un mitogeni efekti. No
sis medikamentu grupas ipasi izcelami biezak
lietotie ambrisentans (Endotelina receptora
A antagonists) un bosentans (Endotelina
receptoru A un B antagonists). Endotelina
receptoru antagonisti ir pieejami perorala for-
ma, lidz ar to ir erti pacientam. Ambrisentans
parasti tiek lietots reizi diena pa 5mg tableté,
savukart bosentans pieejams 125mg tabletés
un tiek lietots divreiz diena, un ir izvéles pre-
parats pacientiem ar Eizenmengera sindromu.
Japiemin, ka abu medikamentu lietotajiem
reizi ménesi japarbauda aknu transferazu
limeni, jo 10% novérojams paaugstinatas
AIAT/AsAT.

FOSFODIESTERAZES-5 INHIBITORI
(PPD-51) UN

GUANILATCIKLAZES
STIMULATORI

Izpétits, ka tiesi plausu vaskulatara sasto-
pams paaugstinats PPD-5 limenis. PPD-5
inhibicija un guanilatciklazes stimulacija rada
ar NO/cGMP saistitu pulmonalo vazodilata-
ciju plausu vaskulatara paaugstinata PPD-5
limena dél. Papildus jau iepriek$ minétajam
vazodilatéjosam efektam PPD-5 inhibitoriem
ir ari antiproliferativi efekti. Pie Sis grupas
medikamentiem pieder sildenafils, tadalafils
un vardanefils. No siem medikamentiem
visbiezak izmanto sildenafilu, kas jalieto pa
20 mg tabletei trisreiz diena. Blakusefekti
siem medikamentiem var izpausties ka gal-
vassapes, sejas adas pietviksana, ka ari viegla
deguna asinosana.

Riociguats ir pirmais savas grupas (guani-
latciklazes inhibitors) parstavis. 2014. gada
janija publicéts PATENT-1 pétijums [12], kura
tika pieradita ta efektivitate un lietoSanas
drosums. 2015. gada sakuma publicétais
PATENT-2 pétijums $os rezultatus apstipri-
naja [13]. Riociguats indicéts pacientiem ar
hronisku trombembolisku plausu hipertensiju
un pulmonalu arterialu hipertensiju. Medi-
kamentu lieto ar sakumdevu 1mg perorali
trisreiz diena, pakapeniski to palielinot lidz
2,5 mg. Lai ari sim medikamentam nav
noverotas smagas blakusparadibas, aptuveni
piektdalai pacientu iespéjams novérot sudzi-
bas par galvassapém, kunga un zarnu trakta
darbibas traucéjumiem, sliktu dsu, caureju,
ka ari iespéjamo teratogéno efektu dé| ir
kontrindicéts gratniecém [14].
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MEDIKAMENTI, KAS NOTEIKTI VAI IESPEJAMI IZRAISA PAH

Medikamenti, kas noteikti izraisa PAH

Medikamenti, kas var izraisit PAH

Medikamenti, kas, iespéjams, izraisa PAH

Aminorekss

Fenfluramins

Deksfenfluramins

Toksiska rapsu ella (Toxic rapeseed oil)

Benfluorex

Selektivi iina atpakalsaistes inhibitori (paaug:

persistéjosai jaundzimuso PAH, ja mate lieto SSRI)

risks

Amfetamini
Dasatinibs
L-triptofans.
Metamfetamini

Kokains

Fenilpropanolamins

Amfetaminam lidzigi medikamenti

Interferons a un

Alkilejosi kimijterapijas preparati ka mitomicins C un ciklofosfamids

hipertensijas risku)

Avots: Tabula modificéta no vadlinijam [1][10].

PROSTACIKLINU
ANALOGI

Prostaciklini galvenokart tiek sintezéti
endotélija Sunas, un pie to darbibas efek-
tiem pieskaitama gan spéciga vazodilata-
cija, gan trombocitu agregacijas inhibicija,
ka ari citoprotekcija un antiproliferativas
ipasibas. PAH pacientiem vérojama prosta-
ciklinu metabolisma cela disregulacija, kas
rada samazinatu prostaciklina sintetazes
aktivitati pulmonalajas artérijas un prosta-
ciklinu urémiskos metabolitus. Pie sis grupas
preparatiem pieskaitami beroprosts, epopros-
tenols, iloprosts, treprostinils un seleksipags.
Sis grupas medikamentus izmanto relativi

visretak, ka ari to ievades veids ir pacientam
visneparocigakais - tos uznem intravenozi
(epoprostenols), subkutani (treprostinils) vai
inhalacijas (iloprosts).

NOSLEGUMA

Plausu hipertensijas arstésana un diag-
nostika jastrada kopa vairaku specialitasu
arstiem - kardiologiem, pulmonologiem,
reimatologiem, gastroenterologiem, sirds-
plausu kirurgiem.

Saja multidisciplinaraja komanda jadarbo-
jas ari medmasai, psihoterapeitam, fiziotera-
peitam.

Latvija lidz $im reals multidisciplinars

komandas darbs reali netiek veikts neviena
universitates slimnica.

Savus pacientus nosatit uz sirds zondésa-
nu un sakt terapiju varat P.Stradina KUS pie
specialistiem - Ainara Rudzisa vai Andra Skri-
des.

Turpinot darbu pie reto slimibu izpétes,
arstniecibas un mediku izglitosanas, ir
izveidota ari Latvijas reto slimibu specialistu
asociacija, par asociaciju vairak uzzinasiet
www.rssa.lv

Lai mums visiem izdodas! ®

Sadarbiba ar Sandoz d.d. parstavniecibu
Latvija
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