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plausu, hipertensija?

PlauSu jeb pulmonala hipertensija ir sli-
miba, kuras rezultata plausu artérijas k|Ust sa-
Saurinatas un plausSu artériju spiediens pa-
augstinas (vidéjais plausu artérijas spiediens
norma ir > 25 mm Hg un pulmonalo artériju
kileSanas spiediens sirds katetrizacijas laika
< 15 mm Hg (kileSanas spiediens parada spie-
dienu kreisaja priekSkambari un ir ekvivalents
kreisa kambara beigu diastoliskajam spiedie-
nam). Paaugstinatais asinsspiediens ir célonis
labad sirds kambara dilatacijai un parpulei.
Tas rezultéjas ar sirds labas puses mazspéju.
[1.,2.,3.]

Vienkarsi sakot — plausu hipertensijas ga-
dijuma spiediens palielinas mazaja asinsrites
loka — konkréeti — plausu artérijas — asinsvados,
kas sakas ka plausu stumbrs (truncus pulmo-
nalis) no laba kambara un nes venozas asinis
uz plausam.

Paaugstinatais
asinsspiediens 1ir
célonis laba sirds
kambara dilatacijai
un parpulei

Slimibas simptomi ir nespecifiski un sa-
kotnéji tos biezi jauc ar citam sirds, plausu
vai hematologiskam slimibam. Biezakie sim-
ptomi ir elpas trikums, hronisks nogurums, sa-
pes kratis, sirdsklauves, giboni, Iipu cianoze.
[2.,3.]

Lai izprastu plausu hipertensijas batibu —
svarigakais ir zinat tas klasifikaciju.



klasifikacija
(Dana Point, 2008)

PlauSu hipertensijas kliniska klasifikacija
kop$ tas pirmas versijas pienemsanas | Starptau-
tiskas plausu hipertensijas (PH) konferences lai-
ka 1973. gada (organizétas péc PVO iniciatl-
vas) ir tikusi vairakas reizes modificéta. [4.]

Jaunakaja klasifikacija PH ir iedalita pie-
cas grupas atkariba no saslimsanas patologis-
kajam, patofiziologiskajam un terapeitiskajam
Tpasibam.

Neskatoties uz dazadu klinisko grupu -
dzibam, respektivi, raksturigo plausu artéeriju
spiediena un plausu asinsvadu pretestibas pa-
augstinasanos, to etiologijas pamata esoSie me-
hanismi, diagnostikas metodes, ka ari prognos-
tiskas un terapeitiskas pieejas ir |oti atSkirigas.

Dotaja materiala ir izmantota jaunaka —
IV Vispasaules PH simpozija laika pienemta
klasifikacija, kas 2008. gada norisinajas Dana
Pointa, Kalifornija, tapéc ta tiek déveta par
Dana Point klasifikaciju.

Pulmonalas hipertensijas

1. Pulmonala arteriala hipertensija
(PAH) [5.]
1.1. Idiopatiska (IPAH)
1.2. Parmantota PAH
1.2.1. BMPR2 géna mutacija
1.2.2. ALK1, endoglina mutacijas
1.2.3. Nezinamas mutacijas
1.3. Za|u un toksinu inducéta
1.4.1. Saistaudu slimibam
1.4.2. HIV infekciju
1.4.3. Portalo hipertensiju
1.4.4. ledzimtam sirdskaitém
1.4.5. Sistosomiazi
1.4.6. Hronisku hemolitisku anémiju
1.5. PersistéjoSa jaundzimu$o pulmonala hiper-
tensija
1°  Pulmonala venookluziva slimiba vai pulmo-
nalo kapilaru hemangiomatoze



2. Pulmonala hipertensija saistiba
ar kreisas sirds puses saslim§anam

2.1. Sistolisku disfunkciju
2.2. Diastolisku disfunkciju
2.3. Varstulu slimibam

3. Pulmonala hipertensija saistiba ar
plausu slimibam un/vai hipoksiju

3.1. Hronisku obstruktivu plausu slimibu

3.2. Intersticialu plausu slimibu

3.3. Citam plausu slimibam ar jauktu obstrukti-
vu un restriktivu komponenti

3.4. Miega apnoju

3.5. Alveolaras hipoventilacijas slimibu

3.6. ligstosSu uzturéSanos lielos augstumos

3.7. Attistibas anomalijam

Lai gan 1. grupa jeb pulmonala arteriala
hipertensija ir visretakais plausSu hipertensijas
tips, ST grupa ir vieniga, kurai Sobrid pasaulé
ir apstiprinata un pieejama specifiska patogené-
tiska terapija. Aprekinats, ka PAH prevalence
attistitajas valstis ir 10-52 gadijumi uz vienu
miljonu iedzivotaju. [6.] Latvija 2016.gada
slimibas prevalence bija 44,1 gadijumi uz
miljons iedzivotajiem. [7.] Lai uzlabotu So
pacientu dzivildzi un dzives kvalitati, ir nepiecie-
Sama agrina, preciza un uzlabota diagnostika.

4. Hroniska trombemboliska pulmonala
hipertensija

5. Pulmonala hipertensija saistiba ar
nezinamiem vai multifaktoru
mehanismiem

5.1. Hematologiskam slimibam: mieloprolifera-
tivam saslim$anam, splenektomiju

5.2. Sistémas slimibam, sarkoidozi, plau$u Lan-
gerhansa Slnu histiocitozi, limfangioleio-
miomatozi, neirofibromatozi, vaskulitu

5.3. Metabolam slimibam: glikogéna uzkrasa-
nas slimibam, GoSé slimibu, vairogdzie-
dzera slimibam

5.4. Citam slimibam: obstruktiviem audzéjiem,
fibrozeéjoSu mediastinitu, hronisku nieru sli-
mibu un dializi

Pulmonala hipertensija, kas radusies sais-
tiba ar sirds kreisas puses patologiju, plausu
slimibam, hronisku PATE vai citiem iemesliem,
arstéjama simptomatiski un nav pieskaitama
pulmonalas arterialas hipertensijas slimibu
grupai.




Idiopatiska

pulmonala
arteriala
hipertensija

Idiopatiskai pulmonalai arterialai hiper-

tensijai raksturiga persistéjoSa asinsspiediena
paaugstinasanas plausu artérija bez pieradama
celona. Diagnostiskie kritériji: vidé&jais asins-
spiediens plausu artérija > 25 mmHg, vienlai-
kus saglabajot plausu kapilaru vai kreisa prieks-
kambara spiedienu zemaku par 15 mmHg.
[8.1 Slimibas incidence ir 1 — 2 jauni idiopa-
tiskas PAH gadijumi uz vienu miljonu iedzi-
votaju.
Sievietém |PAH sastopama 2 lidz 3 reizes
biezak neka virieSiem. Pacientu dzivildze bez
patogenetiskas arstéSanas péc Sis diagnozes
atklaSanas parasti ir tikai 1 - 2 gadi. [12.]
Patiesa idiopatiskas pulmonalas hipertensijas
(IPAH) prevalence joprojam ir nezinama.
Pirmais IPAH apraksts datéjams ar 1891. ga-
du, kad vacu arsts Rombergs aprakstija IPAH
péc autopsijas rezultatiem.

Parmantota
pulmonala
arteriala
hipertensija

Pétot gimenes ar pulmonalo arterialo hi-
pertensiju, tika atklatas vairak neka 45 muta-
cijas BMPR2 gena (kaulu morfogenétiskais pro-
teins receptoru 2. tips), kas modulé asinsvadu
Sunu augSanu, ierosinot intracelularo kinazu ce-
lus. Bez mutacijam BMPR2 supresé asinsvadu
gludo muskulu Stnu augSanu. [9.]

Mazai pacientu grupai ar iedzimtu hemo-
ragisku telangiektaziju un idiopatisku arterialu
hipertensiju tika atrasta ari ALK1 géna muta-
cija. [9.]




2alu un toksinu inducéta

pulmonala arteriala

hipertensija

Laika perioda no 1967. lidz 1973. ga-
dam Centraleiropa tika zinots par nezinamas
izcelsmes pulmonalas hipertensijas gadijumu
skaita pieaugumu. Vélak atklajas, ka diagnozes
pieauguma biezums saistams ar aminoreksa fu-
maratu — amfetaminam [idzigam zalém, kuras
1965. gada Eiropa saka lietot apetites kontro-
lei un svara reducéSanai. Apméram vienam no

1000 cilvekiem, lietojot Sis zales, attistijas
pulmonala hipertensija. Tiklidz aminorekss tika
iznemts no apgrozibas, slimibas incidence sa-
mazinajas. ASV un Francija dazi PPH hiper-
tensijas gadijumi tika saistiti ar fenfluramina
un deksfluramina lietoSanu. Ari §is zales tiek
izmantotas ka apetites nomaceji.

Kimiskie agenti ka PAH attistibas riska faktors

DEFINETS TICAMS IESPEJAMS MAZTICAMS
Aminoksafens Amfetamins Kokains Oralie
(Aminorex) L-triptofans Fenilpropanolamins :‘Tgrzlzﬁ‘i:epc”as
Fenfluramins Metamfetamins Asinszale Estroééni
Deksfenfluramins Kimiiterapiias asenti

NMmijterapyas ag Smékesana

Toksiska rapSu ella

Selektivie serotonina
atpakalsaistiSanas
inhibitori




Pulmonala arteriala
hipertensija un
saistaudu slimibas

Ir vairakas saistaudu slimibas, kuru gadiju-

ma attistas plausu hipertensija [22.,11.1:

sisttmas sklerodermija;
sistémas sarkana vilkéde;
jaukta tipa saistaudu slimibas;
dermatomiozits;

polimiozits;

primars Segréna sindroms;
reimatoidais artrits.

Francijas PAH registra 15,3% pacientu
PAH celonis bija saistaudu slimibas, no tiem
76% bija sistemas sklerodermija, bet 15% —
sisttmas sarkana vilkéde. Divam treSdalam
sisttmas sklerodermijas pacientu bija limitéta
slimibas forma (CREST sindroms). Ja sistemas
sklerodermijai pievienojas PAH, pacientam iz-
teikti pasliktinas slimibas prognoze, un tas
klast par galveno pacientu naves iemeslu.

Dzivildze PAH gadijuma, kas saistita ar
sistémas sklerodermiju, modernas terapijas €ra
ir uzlabojusies, taCu aizvien saglabajas zema.
Viena un tris gadu dzivildze ir attiecigi 78%
un 47% gadijumu. [10.]




Pulmonala
arteriala
hipertensija
un sirdskaites

Lidz ar kirurgijas metozu pilnveidi batiski
samazinajies iedzimto sirdskaiSu skaits pieau-
guso vecuma. Péc pédejiem datiem sirdskaites
ir 5 — 10 uz 1000 dzivi dzimuSiem bérniem.
Nekorigétas sirdskaites biezi rezultéjas ar plau-
Su hipertensiju. Sirdskaites, kas var izraisit PAH:
sirdskaites ar Suntu no kreisas uz labo pusi
(atriju starpsienas defekts, kambaru starpsie-
nas defekts u.c.), sirdskaites ar kreisas puses
obstrukciju (mitrala stenoze, aortala stenoze,
pulmonalo vénu obstrukcija), iedzimtas sirds-
kaites ar cianozi (truncus arteriosus, lielo
asinsvadu transpozicija), pulmonalo artériju vai
vénu anomalijas (pulmonalo artériju trakums).
Sirdskaites ierosinatas pulmonalas arterialas
hipertensijas patogenézes beigu sindroms ir
Eizenmengera sindroms. Ta gadijuma stipri
paaugstinata pulmonala vaskulara rezistence
rada Sunta reversiju no labas uz kreiso pusi.
Eizenmengera pacientu dzivildzi var uzlabot,
PAH terapijai izvéloties jaunas medikamentu
grupas. [10.,11.]

SIRDSKAITES AR SUNTU NO KREISAS UZ LABO PUSI
1. Atriju starpsienas defekts

2. Kambaru starpsienas defekts

3. Atrioventrikulars kanals

4. Atvérts Botalla vads

5. Aortopulmonals loks

6. Kirurgiski izveidots aortopulmonals Sunts

7. Arteriovenoza fistula

SIRDSKAITES AR KREISAS PUSES OBSTRUKCIJU
1. Pulmonalo vénu obstrukcija

2. Cor triatriatum

3. Mitrala stenoze

4. Pulmonalo vénu stenoze

5. Aortas koarktacija

6. Aortala stenoze

7. Restriktiva kardiomiopatija
IEDZIMTAS SIRDSKAITES AR CIANOZI
1. Truncus arteriousus

2. Lielo asinsvadu transpozicija

3. Vienkambaru sirds ar pastiprinatu plausu
asinstiti

PULMONALO ARTERIJU VAI VENU ANOMALIJAS
1. Fallo tetrade ar pulmonalo atréziju

2. Pulmonalo artériju trikums
3. Scimitar sindroms

4. Hemitruncus
5. Pilniga anomala plausu vénu drenaza




PAH funkcionalas klases

PAH kliniska smaguma pakape ir klasifi-
céta saskana ar sistemu, ko izstradaja Nujor-
kas Sirds asociacija (NYHA) un kas sakotngji
bija paredzéta sirds mazspéjas smaguma pa-
kapes noteikSanai. Velak PVO to modificeja
PAH smaguma pakapes noteikSanai. [14.]

Sis sistémas ietvaros novérté PAH sma-
gumu atbilstoSi pacienta funkcionalajam sta-
voklim, saistot simptomus ar aktivitates iero-
bezojumiem, un ta |auj arstiem relativi atri un
precizi paredzét slimibas talaku attistibu un
prognozi, ka ari nepiecieSamibu péc specifiska
arstéSanas rezZima, neatkarigi no PAH etiolo-
gijas. [14.]

Funkcionalo klasu
simptomatiskais profils [14.]

NYHA | klase — pacienti ar pulmonalo
hipertensiju, kuriem nav novéerojami fiziskas ak-
tivitates ierobezojumi. Normalas ikdienas fizis-
kas aktivitates neizraisa elpas trakumu, noguru-
mu, sapes kratis vai gibonim tuvu stavokli.

NYHA Il klase — pacienti ar pulmonalo
hipertensiju, kuras rezultata raduSies nelieli

fiziskas aktivitates ierobezojumi. Miera stavokli
tie jaotas komfortabli, tomér normala ikdienas
fiziska aktivitate izraisa neadekvatu elpas tri-
kumu, nogurumu, sapes kratis vai gibonim
tuvu stavokli.

NYHA Ill klase — pacienti ar pulmonalo
hipertensiju, kuras rezultata raduSies izteikti
fiziskas aktivitates ierobezojumi. Miera stavokli
pacienti jatas komfortabli, tomér pat neliela
fiziska aktivitate izraisa neadekvatu elpas tri-
kumu, nogurumu, sapes kratis vai gibonim
tuvu stavokli.

NYHA IV klase — pacienti ar pulmonalo
hipertensiju, kuras rezultata tie nespéj veikt
nekadu fizisko aktivitati bez simptomu paradi-
$anas. Siem pacientiem ir noverojamas labas
sirds puses mazspéjas pazimes, elpas trikums
un/vai nogurums var blt novérojams pat mie-
ra stavokli, jebkada fiziska pieplle palielina
diskomfortu.

Funkcionala klase ir svarigs dzivildzes
noteicejs. Pat ar ekstensivu terapiju arstetu
IV grupas pacientu dzivildze ir |oti zema, sali-
dzinosi ar pacientiem, kuri ir klasificéti zema-
ka funkcionalaja klasé. [14.]



Pulmonalas
arterialas
hipertensijas
arstésana

Eiropas Kardiologu asociacijas un Eiropas
Respiratoro slimibu asociacijas 2015.gada
vadlinijas pienemto PAH arstéSanas algoritmu
pamato galvenokart tie kliniskie dati, kas ieguti,
arstéjot pacientus ar idiopatisku PAH, ar hroni-
sku trombembolisku pulmonalu hipertensiju un
ar PAH, kas saistita ar sistémas saistaudu
slimibam [15.]

Antikoagulanti

Antikoagulanti pétiti vairakos kliniskajos
pétijumos pacientiem ar idiopatisku pulmonalu
hipertensiju. Terapija ar orfarinu Siem pacien-
tiem pieradijusi dzivildzes uzlaboSanos. PAH
pacientiem ieteicams INR uzturét robezas no
1,5 lidz 2,5. [10.,16.]

Diurétiki

Diurétiki PAH pacientiem indicéti, lai mazi-
natu laba kambara parslodzes izraisitas tlskas,
ascitu, paaugstinatu jugularo vénu spiedienu.

Dazos gadijumos indicéta diurétiku intravenoza
ievade. [10.,16.]

Skabekla terapija

Ta ka hipoksémija izsauc pulmonalo vazo-
konstrikciju, tad skabekla inhalacijas nepiecie-
Samas, ja skabekla saturacija periférajas asinis
samazinas zem 90%. [10.]

Digoksins

Ir pieejami dazi pétijumi par digoksina
labvéligo ietekmi uz sirds izsviedi PAH pacien-
tiem. Digoksins ir indicéts laba kambara maz-
spéjas gadijuma un pie mirdzaritmijas tahi-
sistoliskas formas. Digoksins Siem pacientiem
pazemina ari norepinefrina limeni. [10.,3.]

Kalcija kanalu blokatori

Pacientus var arstét ar kalcija kanalu blo-
katoriem, ja sirds katetrizacijas laika noveéro
pozitivu vazodilatacijas testu. Pozitivs vazodi-
latacijas tests nozimé vidéja pulmonald arte-
riala spiediena pazeminasanos par vairak ne-
ka 10 mm/Hg, sasniedzot vismaz 40 mm/Hg.
Diltiazems, nifedipins un amlodipins ir biezak
izmantotie §is grupas medikamenti. [10.,17.]

Retrospektivi pétot 557 pacientus ar idio-
patisku plausu hipertensiju, tika noverots, ka
mazak neka 7% pacientu bija ilgstoss efekts,
lietojot kalcija kanalu blokatoru terapiju. [18.]
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Patogenetiska pulmonalas

arterialas hipertensijas

terapija

Pédejo 20 gadu laika, attistoties patoge-
nétiskajai terapijai, pacientu dzivildze, ka ari
dzives kvalitate ir uzlabojusies. Patogeneétiskaja
pulmonalas arterialas hipertensijas terapija iz-
manto prostanoidus, endotelina receptoru an-
tagonistus, fosfodiesterazes 5 inhibitorus. [17.]

Plausu hipertensijas terapija uzsakama
tikai plausu hipertensijas centros, un Latvija
tas ir Latvijas Kardiologijas centra. Patogene-
tisku terapiju nozimeé arsts — plauSu hiperten-
sijas specialists.

Prostanoidi

PAH gadijuma izteikti pazeminas pro-
staciklinu sintézes limenis, tapéc asinis paze-
minas prostaciklina 12 l[imenis. Prostaciklins 12
ir spécigs vazodilatators ar antiproliferativu
efektu. Prostanoidu terapija pédéjos 10 gados
bijusi PAH pacientu galvenad patogenétiska
terapija. [10.,2.]

Sobrid pieejami $adi prostanoidu analo-
gi: epoprostenols, treprostinils un iloprosts.
Epoprostenols ir intravenozi ievadams medika-

ments, kas uzlabo pacientu funkcionalo klasi,
slodzes toleranci, hemodinamikas raditajus un
dzivildzi. Dubultneparredzamos, nejausinatos
pétijumos pieradita epoprostenola labveliga
ietekme PAH Il un IV NYHA klases pacien-
tiem. [10.,2.]

Kop$ 1990. gada prakse saka lietot epo-
prostenolu — pirmo medikamentu patogenétis-
kai pulmonalas arterialas hipertensijas terapi-
jai. Lidz ar to uzlabojas pacientu dzives kvali-
tate un kliniskais iznakums. Lai gan preparata
ievades veids ir nepartraukta i/v infuzija centra-
laja véna un tas ir dargs (aptuveni 60 000 do-
laru gada vienam pacientam), epoprostenols jo-
projam ir PAH terapijas stirakmens pasaulg,
ipasSi pacientiem ar NYHA 1V funkcionalo kla-
si. Medikamenta ievade parasti tiek uzsakta
slimnica. [10.,17.]

Treprostinils ir prostanoids ar relativi gara-
ku pussabruk$anas periodu, tapéc So medika-
mentu var ievadit nepartraukta subkutana infd-
zija. Treprostinils lietojams PAH I, Il un IV
NYHA klases gadijuma.




lloprosts ir inhaléjams prostanoids. lloprosta
efektivitate ir pieradijusies vairakos Kkliniskajos
pétijumos. [10.]

No prostanoidu grupas preparatiem Latvija
izmanto iloprostu (Ventavis). Ventavis tiek lietots
inhalaciju veida. Inhalacijas pacientam javeic
6 — 8 reizes diena. Medikamenta devu nosaka
arsts — plausu hipertensijas specialists.

Endotelina receptoru antagonisti

Endotelins 1 ir spéecigs vazokonstriktors un
asinsvadu gludas muskulattras proliferacijas vei-
cinatajs, PAH gadijuma endotelina limenis plaz-
ma batiski paaugstinas. Endotelina receptoru an-
tagonisti bloké $a enzima darbibu. [10.]

Pieejami divi endotelina receptoru blokatori:
bosentans un ambrisentans. Pirmais un Sobrid
visplasak lietotais endotelina receptoru antago-
nists ir bosentans. Bosentanu un ambrisentanu
lieto Il — IV funkcionalas klases PAH slimnieku
terapija, lai uzlabotu slodzes toleranci un mazi-
natu slimibas simptomus. [10.,17.]

Latvija PAH pacientu terapija tiek izmantots
gan ambrisentans (Volibris), gan bosentans. Am-
brisentanu lieto vienreiz diena viena un taja pasa
laika neatkarigi no éSanas. Medikamenta pieeja-
ma deva ir 5 un 10 mg diennakti. Medikamentu
lieto vienreiz diena viena un taja pasa laika neat-
karigi no éSanas. Medikamenta deva ir 5 mg
diennakti. AtseviSkos gadijumos iespéjama devas
maina. Volibris lietoSanas laika reizi ménesi ne-
piecieSams veikt aknu enzimu (ALAT un ASAT)
un asins ainas kontroli. Medikamentu nedrikst
lietot gratniecibas laika. BieZakas blakusparadi-
bas — sirds mazspéjas dekompensacija, anémija,
aknu funkciju traucéjumi.

Bosentana deva sakotngji ir 62,5 mg divas
reizes diend 4 nedelas, tad devu palielina lidz
125 mg divas reizes diena. Bosentanu lieto neat-
karigi no €Sanas no rita un vakara vélams viena
un taja pasa laika.

Fosfodiesterazes 5 inhibitori

No Sis grupas medikamentiem PAH arstesa-
na tiek izmantoti sildenafils un tadalafils. Sildena-
fils ir spécigs un selektivs cikliska guanozinmono-
fosfata (cGMP) specifiska 5. tipa fosfodiesterazes
(PDED) inhibitors. S& enzima ietekmé norit cGMP
degradacija. Sis enzims ir gan dzimumlocekla brie-
dumkermeni, gan plausu asinsvados. Tadejadi sil-
denafils palielina cGMP daudzumu plausu asinsva-
du gludo muskulu Slnas, tas atslabinot. Pacien-
tiem ar pulmonalu arterialu hipertensiju tas var iz-
raisit selektivu vazodilataciju plauSu asinsvados
un — mazaka méra — sistémisku vazodilataci-
ju. [17.]

Sildenafilu un tadalafilu lieto I — IV PAH
funkcionalas klases pacientiem. [11.]

Latvija tiek izmantots fosfodiesterazes inhibi-
tors sildenafils (Revatio). Revatio sdkuma deva ir
20 mg tris reizes diena. Vajadzibas gadijuma de-
vu var palielinat lidz 80 mg tris reizes diena. Re-
vatio lietoSanas laika kontrindicéti nitratu grupas
preparati. Biezakas blakusparadibas ir galvassa-
pes un deguna asinoSana. Medikamants ir labi
panesams un to lieto miza garuma.

Guanilatciklazes stimulatori

Riociguats (Adempas) ir jauns preparats, kas
parstav atseviSku medikamentu klasi — tas ir Skis-
toSs guanilatciklazes stimulators. Riociguats ir in-
dicéts hroniskas trombemboliskas plausu hiper-
tensijas arsteéSana. To nedrikst lietot kopa ar fosfo-
diesterazes 5 inhibitoriem (sildenafilu).
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PAH Latvijas registra

dati [20.]

Pulmonalas arterialas hipertensijas re-

gistrs izveidots 2007. gada Latvijas Kardiolo-
gijas centra. PAH Latvijas registra tiek ieklauti
visi PAH pacienti, kuriem diagnoze uzstadita
kop$ 2007. gada maija. Diagnozes uzstadi-
Sanas datums sakrit ar sirds labo dalu katet-
rizacijas laiku.
Lidz 2007. gada maijam pacienti ar idiopatisku
pulmonalu hipertensiju netika arstéti atbilstosi
Eiropas vadlinijam. Kop$ Latvija izstradata Sis
slimibas terapijas un diagnostikas shéma pato-
genétisku terapiju PAH arstéSanai sanemusi
vairak ka 140 pacienti. Diagnostikas bridr liela-
kai pacientu dalai bija Ill vai IV NYHA funkci-
onala klase, tatad — jau smaga slimibas forma.
Latvija pacientiem terapija Sobrid tiek lietots
sildenafils, ambrisentans, bosentans, iloprosts.
Dardzibas dé| netiek lietoti prostanoidu grupas
medikamenti. [10.]

Lai pacientu ieklautu registra, PAH tiek
definéta ka vidéja pulmonala arteriala spiedie-
na paaugstinasanas vairak ka par 25 mm Hg
miera stavokli un pulmonalo artériju kiléSanas

spiedienam jabut mazakam par 15 mm Hg
sirds katetrizacijas laika. Registra tiek ieklauti
pacienti no 18 gadu vecuma, kuriem péc iz-
stradata algoritma diagnosticéta pulmonala ar-
teriala hipertensija un izslégti citi iemesli, kas
varétu radit pulmonalu hipertensiju. Pieméram,
pacienti ar zinamu nozimigu plausu funkcijas
samazinajumu — vadoties péc spirografijas un
bronhodilatacijas izmekléjumiem (FVC, plausu
kopéjas kapacitates, FEV, mazak ka 60 %) ne-
tiek ieklauti registra, jo pulmonala hipertensija
Siem pacientiem radusies saistiba ar hronisku
plausu saslimsanu.

Apkopojot Latvijas PAH registra datus,
tiek ieguta informacija par slimibas prevalenci
un incidenci Latvija, ka arl pacientu dzivildzi,
tiek analizéti dati par slodzes tolerances uzla-
boSanos, pacientiem terapija lietojot sildenafilu
un ambrisentanu.

PAH registra ietvaros sakts ari sistemas
sklerodermijas pacientu skrinings ar ehokardio-
grafijas metodi, lai diagnosticétu pulmonalu hi-
pertensiju.



Pulmonalas hipertensijas
diagnostika [18.]

Svarigakais izmeklejums (skriningizmekle-
jums) plausu hipertensijas diagnostika ir eho-
kardiografija. Izvertéjot ehokardiografijas datus,
rupigi jaanalizé labas sirds dalas, janosaka tri-
kuspidalas regurgitacijas atrums un laba kam-
bara sistoliskais spiediens (LKSS). Ja LKSS ir
lielaks par 35 mm Hg vai trikuspidalas re-
gurgitacijas atrums ir 2,8 — 3,4 m/s, pacients
butu jaizmekle, lai noskaidrotu laba kambara
sistoliska spiediena paaugstinaSanas iemeslu.
Laba kambara sistoliskais spiediens korele ar
pulmonalo arterialo spiedienu.

Pulmonalas hipertensijas
smaguma pakapes

PAH klasifikacija pec ehokardiografiski noteik-
ta laba kambara sistoliska spiediena:

| (vieglas) pakapes PAH 35 - 45 mm Hg
[l (videjas) pakapes PAH 45 -55 mm Hg
Il (izteiktas) pakapes PAH > 55 mm Hg

Klasifikacija péc labas sirds katetrizacijas (vi-
déjais spiediens):

| pakapes PAH 25 - 35 mm Hg
Il pakapes PAH 35-45 mm Hg
Il pakapes PAH > 45 mmHg

Ja pacientam ehokardiografiski konstatéta
pulmonala hipertensija, ir jaizslédz biezakie
tas iemesli: sirds kreiso dalu sistoliska vai dia-
stoliska disfunkcija, varstulu problemas, plau-
Su slimibas, trombembolija. Ja pacientam $o
slimibu nav vai ir kada slimiba, kas izraisa pul-
monalu arterialu hipertensiju, tad pacientam
var noteikt 1. grupas jeb pulmonalas arteria-
las hipertensijas diagnozi. Sados gadijumos ne-
piecieSams pacientu nositit sirds zondéSanas
veikSanai. Péc sirds zondéSanas veikSanas
pacientam vajadzibas gadijuma tiks noziméta
patogenétiska slimibas terapija. [19.]

Tikai sirds labo dalu zondeSana apstipri-
na plausu hipertensijas diagnozi. Sirds zonde-
Sana tiek veikta lokalaja anestézija — punktéjot
femoralo vénu. Talak katetrs rentgena kontrolé
tiek virzits uz labo priekSkambari, kambari,
plausu artériju. Tiek veikti nepiecieSamie méri-
jumi. Procedlras ilgums parasti ir lidz vienai
stundai.
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Ehokardiografija tiek izmantota ari tera-
pijas rezultatu izvertéSana. Ehokardiografijas
izmeklgjuma butiski raksturlielumi ir laba
kambara sistoliskais spiediens (LKSS) un tri-
kuspidala gredzena sistoliskas ekskursijas
meérijums (TAPSE). TAPSE ir butisks pacienta
dzivildzes raditajs. [20.] TAPSE norma ir vidé-
ji 1,6 cm, kritums par katru 1 mm palielina
naves incidenci par 17%. LKSS ir precizs

Terapijas
efektivitates
izveértésana [20.]

raditajs, lai noteiktu pulmonalas hipertensijas
smaguma pakapi. Terapijas efektivitates izver-
téSanai un dzivildzes prognozeSanai Sis radi-
tajs nav tik piemérots.

Terapijas efektivitates izvértéSanai izman-

to ari asins biokimisko markieri — BNP (brain
natriuretic peptid).




Ko der atcereties?

Pulmonala arteriala hipertensija ir smaga
un biezi vien neatpazita diagnoze. BieZi
plauSu hipertensija tiek arsteta ka bron-
hiala astma, HOPS vai sirds kreisas puses
mazspéja. Lidz precizai diagnozes uzsta-
diSanai nereti paiet 3 — 4 gadi.

Plausu hipertensijai iespéjama patogené-
tiska terapija, kas uzlabo pacientu dziv-
ildzi un slodzes toleranci. Patogenétiskai
terapijai Latvija izmanto sildenafilu, am-
brisentanu un iloprostu.

Plausu hipertensijas pacientu terapija un
diagnostika javeic specializétos centros.
Latvija tas ir P. Stradina Kliniskas univer-
sitates slimnicas Latvijas Kardiologijas
centrs.

Pacientiem, kas sanem patogenétisku plau-
Su hipertensijas terapiju, reizi pusgada ja-
veic ehokardiografijas un BNP (biokimisks
sirds mazspéjas markieris) kontrole slimi-
bas uzraudzibai.

Sistemas sklerodermijas pacientiem reizi
gada javeic ehokardiografijas skrinings,
lai agrini diagnosticétu iespéjamo plausu
hipertensiju.

Pulmonala arteriala

hipertensija ir
smaga un bieZi vien
neatpazita diagnoze.

Materials sagatavots atbilstosi Eiropas Kardiologu asociacijas un Eiropas Respiratoro
slimibu asociacijas izstradatajam Pulmonalas hipertensijas
diagnosticéSanas un arstésanas vadlinijam (2015).
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PAH
pacientu
atbalsta
iespéjas
Latvija

Invaliditates pieSkirSana

Cilvekiem, kuriem diagnosticéta pulmo-
nala arteriala hipertensija, biezi vien ir ievéro-
jams darbaspéju un ikdienas dzives aktivitasu
ierobezojums. Lidz ar to Veselibas un darbspe-
ju ekspertizes arstu valsts komisijas visa valsti
izskata jautajumu par invaliditates pieskirSanu
cilvekiem ar So reto slimibu.

Pulmonalas hipertensijas biedriba (PHB)

Kop$ 2011. gada Latvija aktivi darbojas
pacientu un vinu apripétaju atbalsta organi-
zacija — Pulmonalas hipertensijas biedriba, kas
apvieno pacientus, vinu radiniekus un jomas
specialistus. Organizacija sniedz informaciju
par jautajumiem, kas saistiti ar So slimibu,
sociala atbalsta iespéjam, izskaidro PAH pato-
genétiskas terapijas sanemsSanas kartibu valsts
zalu kompensacijas sistémas ietvaros, riko at-
putas nometnes un izglitojoSus seminarus pa-
cientiem. Biedriba isteno skabekla terapijas
atbalsta programmu tiem PAH slimniekiem,
kuriem péc mediciniskam indikacijam ir
nepiecieSama $ada veida terapija.
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