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Plau šu jeb pul mo nā lā hi per ten si ja ir sli-
mība, ku ras re zul tā tā plau šu ar tē ri jas kļūst sa-
šau ri nā tas un plau šu ar tē ri ju spie diens pa-
augsti nās (vi dē jais plau šu ar tē ri jas spie diens 
nor mā ir ≥ 25 mm Hg un pul mo nā lo ar tē ri ju 
ķī lē ša nās spie diens sirds ka te t ri zā ci jas lai kā 
< 15 mm Hg (ķī lē ša nas spie diens pa rā da spie-
die nu krei sa jā priekš kam ba rī un ir ek vi va lents 
krei sā kam ba ra bei gu dia sto lis ka jam spie die-
nam). Pa aug sti nā tais asins spie diens ir cē lo nis 
la bā sirds kam ba ra di la tā ci jai un pār pū lei. 
Tas re zul tē jas ar sirds la bās pus es maz spē ju. 
[1.,2.,3.]

Vien kār ši sa kot – plau šu hi per ten si jas ga-
dī ju mā spie diens pa lie li nās ma za jā asins ri tes 
lo kā – kon krē ti – plau šu ar tē ri jās – asins va dos, 
kas sā kas kā plau šu stumbrs (trun cus pul mo-
na lis) no la bā kam ba ra un nes ve no zās asi nis 
uz plau šām.

Sli mī bas sim pto mi ir ne spe ci fi s ki un sā-
kotnē ji tos bie ži jauc ar ci tām sirds, plau šu 
vai he ma to lo ģis kām sli mī bām. Bie žā kie sim-
ptomi ir el pas trū kums, hro nisks no gu rums, sā-
pes krū tīs, sirds klau ves, ģī bo ņi, lū pu ci ano ze. 
[2.,3.]

Lai iz pras tu plau šu hi per ten si jas bū tī bu – 
sva rī gā kais ir zi nāt tās kla si fi  kā ci ju.
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Pa aug sti nā tais 
asins spie diens ir 

cē lo nis la bā sirds 
kam ba ra di la tā ci jai 

un pār pū lei

Kas ir 
plau šu hi per ten si ja?



      

          

       

Plau šu hi per ten si jas klī nis kā kla si fi  kā ci ja 
kopš tās pirm ās ver si jas pie ņem ša nas I Starp tau-
tis kās plau šu hi per ten si jas (PH) kon fe ren ces lai-
kā 1973. ga  dā (or ga ni zē tas pēc PVO ini  ci atī-
vas) ir ti ku si vai rā kas rei zes mo di fi  cē ta. [4.]

 Jaun āka jā kla si fi  kā ci jā PH ir ie da lī ta pie-
cās gru pās at ka rī bā no sa slim ša nas pa to lo ģis-
ka jām, pa to fi  zi olo ģis ka jām un te ra pei tis ka jām 
īpa šī bām.

Ne ska to ties uz da žā du klī nis ko gru pu lī-
dzībām, res pek tī vi, rak stu rī go plau šu ar tē ri ju 
spie die na un plau šu asins va du pre tes tī bas pa-
aug sti nā ša nos, to eti olo ģi jas pa ma tā eso šie me-
hā nis mi, dia gnos ti kas me to des, kā arī pro gnos-
tis kās un te ra pei tis kās pie ejas ir ļo ti at šķi rī gas. 

Do ta jā ma te ri ālā ir iz man to ta jaun ākā – 
IV Vis pa sau les PH sim po zi ja lai kā pie ņem tā 
kla si fi  kā ci ja, kas 2008. ga dā no ri si nā jās Da na 
Po in tā, Ka li for ni jā, tā pēc tā tiek dē vē ta par 
Da na Po int kla si fi  kā ci ju.

1.  Pul mo nā lā ar te ri ālā hi per ten si ja 
(PAH) [5.]

1.1. Idi opā tis ka (IPAH)
1.2. Pār man to ta PAH

1.2.1. BMPR2 gē na mu tā ci ja
1.2.2. ALK1, en dog lī na mu tā ci jas
1.2.3. Ne zi nā mas mu tā ci jas

1.3. Zā ļu un tok sī nu in du cē ta
1.4. Aso ci āci jā ar

1.4.1. Saist au du sli mī bām
1.4.2. HIV in fek ci ju
1.4.3. Por tā lo hi per ten si ju
1.4.4. Ie dzim tām sirds kai tēm
1.4.5. Šis to so mi āzi
1.4.6. Hro nis ku he mo lī tis ku anē mi ju

1.5. Per sis tē jo ša jaun dzi mu šo pul mo nā lā hi per-
ten si ja

1` Pul mo nā lā ve no ok lu zī vā sli mī ba vai pul mo-
nā lo ka pi lā ru he man gi oma to ze  

Pul mo nā lās hi per ten si jas
kla si f i kā ci ja 
(Da na Po int, 2008) 
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2.  Pul mo nā lā hi per ten si ja sais tī bā 
ar krei sās sirds pus es sa slim ša nām

2.1. Sis to lis ku dis fun kci ju
2.2. Dia sto lis ku dis fun kci ju
2.3. Vār stu ļu slimībām  

3.   Pul mo nā lā hi per ten si ja sais tī bā ar 
plau šu sli mī bām un/vai hi pok si ju

3.1. Hro nis ku ob struk tī vu plau šu sli mī bu
3.2. In ter sti ci ālu plau šu sli mī bu
3.3.  Ci tām plau šu slimībām ar jauk tu ob struk tī-

vu un res trik tī vu kom po nen ti
3.4. Mie ga ap no ju
3.5. Al ve olā rās hi po ven ti lā ci jas slimību
3.6. Ilg sto šu uz tu rē ša nos lie los augs tu mos
3.7. At tīs tī bas ano mā li jām

4.   Hro nis ka trom bem bo lis ka pul mo nā la 
hi per ten si ja

5.   Pul mo nā lā hi per ten si ja sais tī bā ar 
ne zi nā miem vai mul ti fak to ru 
me hā nis miem

5.1. He ma to lo ģis kām slimībām: mie lop ro li fera-
tī vām sa slim ša nām, sple nek to mi ju

5.2. Sis tē mas slimībām, sar ko ido zi, plau šu Lan-
ger han sa šū nu his ti oci to zi, lim fan gi olei o-
mio ma tozi, nei ro fib ro ma to zi, vas ku lī tu

5.3. Me ta bo lām slimībām: gli ko gē na uz krā ša-
nās sli mī bām, Go šē sli mī bu, vai rog dzie-
dzera sli mī bām

5.4. Ci tām sli mī bām: ob struk tī viem audzē jiem, 
fib  ro zē jo šu me di as ti nī tu, hro nis ku nie ru sli-
mī bu un di alī zi
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Lai gan 1. gru pa jeb pul mo nā lā ar te ri ālā 
hi per ten si ja ir vis re tā kais plau šu hi per ten si jas 
tips, šī gru pa ir vie nī gā, ku rai šo brīd pa sau lē 
ir ap stip ri nā ta un pie eja ma spe ci fi s ka pa to ģe nē-
tis ka te ra pi ja.

Pul mo nā la hi per ten si ja, kas ra du sies sais-
tī bā ar sirds krei sās pus es pa to lo ģi ju, plau šu 
sli mī bām, hro nis ku PA TE vai ci tiem ie mes liem, 
ār stē ja ma sim pto mā tis ki un nav pie skai tā ma 
pul mo nā las ar te ri ālas hi per ten si jas sli mī bu 
gru pai.
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Aprēķināts, ka PAH prevalence 
attīstītajās valstīs ir 10-52 gadījumi uz vienu 
miljonu iedzīvotāju. [6.] Latvijā 2016.gadā 
slimības prevalence bija 44,1 gadījumi uz 
miljons iedzīvotājiem. [7.] Lai uzlabotu šo 
pacientu dzīvildzi un dzīves kvalitāti, ir nepiecie-
šama agrīna, precīza un uzlabota diagnostika.



  

Pē tot ģi me nes ar pul mo nā lo ar te ri ālo hi-
perten si ju, ti ka at klā tas vai rāk ne kā 45 mu tā-
cijas BMPR2 gē nā (kau lu mor fo ģe nē tis kais pro-
te īns re cep to ru 2. tips), kas mo du lē asins va du 
šū nu aug ša nu, ie ro si not intra ce lu lā ro ki nā žu ce-
ļus. Bez mu tā ci jām BMPR2 sup re sē asins va du 
glu do mus ku ļu šū nu aug ša nu. [9.]

Ma zai pa cien tu gru pai ar ie dzim tu he mo-
rāģis ku te lan giek tā zi ju un idi opā tis ku ar te ri ālu 
hi per ten si ju ti ka at ras ta arī ALK1 gēna mu tā-
cija. [9.]

Pār man to ta 
pul mo nā lā 
ar te ri ālā 
hi per ten si ja

Idi opā tis kai pul mo nā lai ar te ri ālai hi per-
tensi jai rak stu rī ga per sis tē jo ša asins spie die na 
pa aug sti nā ša nās plau šu ar tē ri jā bez pie rā dā ma 
cē lo ņa. Dia gnos tis kie kri tē ri ji: vi dē jais asins -
spie diens plau šu ar tē ri jā ≥ 25 mmHg, vien lai-
kus sa gla bā jot plau šu ka pi lā ru vai krei sā priekš-
kam ba ra spie die nu zem āku par 15 mmHg. 
[8.] Sli mī bas in ci den ce ir 1 − 2 jau n i idi opā-
tiskas PAH ga dī ju mi uz vie nu mil jo nu ie dzī-
votāju. 
Sie vie tēm IPAH sa sto pa ma 2 līdz 3 rei zes 
biežāk ne kā vī rie šiem. Pa cien tu dzī v ildze bez 
pato ģe nē tis kas ār stē ša nas pēc šīs dia gno zes 
at klāša nas pa ras ti ir ti kai 1 − 2 ga di. [12.] 
Pa tie sā idi opā tis kas pul mo nā las hi per ten si jas 
(IPAH) pre va len ce jo pro jām ir ne zi nā ma. 
Pir mais IPAH ap raksts da tē jams ar 1891. ga-
du, kad vā cu ārsts Rom bergs ap rak stī ja IPAH 
pēc au to psi jas re zul tā tiem.

Idi opā tis ka 
pul mo nā la 
ar te ri āla 
hi per ten si ja

66
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Zā ļu un tok sī nu in du cē ta 
pul mo nā lā ar te ri ālā 
hi per ten si ja

Laika periodā no 1967. līdz 1973. ga-
dam Cen trāl ei ro pā ti ka zi ņots par ne zi nā mas 
izcel smes pul mo nā las hi per ten si jas ga dī ju mu 
skai ta pie au gu mu. Vē lāk at klā jās, ka dia gno zes 
pie au gu ma bie žums sais tāms ar ami no rek sa fu-
ma rā tu – am fe ta mī nam lī dzī gām zā lēm, ku ras 
1965. ga dā Eiro pā sā ka lie tot ape tī tes kon tro-
lei un sva ra re du cē ša nai. Ap mē ram vie nam no 

DEFINĒTS

Aminoksafens 
(Aminorex)
Fenfl uramīns
Deksfenfl uramīns
Toksiskā rapšu eļļa

1000 cil vē kiem, lie to jot šīs zā les, at tīs tī jās 
pulmo nā lā hi per ten si ja. Tik līdz ami no rekss ti ka 
iz ņemts no ap gro zī bas, sli mī bas in ci den ce sa-
ma zi nā jās. ASV un Fran ci jā da ži PPH hi per-
tensi jas ga dī ju mi ti ka sais tī ti ar fen fl u ra mī na 
un deks fl u ra mī na lie to ša nu. Arī šīs zā les tiek 
iz man to tas kā ape tī tes no mā cē ji.

Ķīmiskie aģenti kā PAH attīstības riska faktors 

TICAMS

Amfetamīns
L-triptofāns
Metamfetamīns

IESPĒJAMS

Kokaīns
Fenilpropanolamīns
Asinszāle
Ķīmijterapijas aģenti
Selektīvie serotonīna 
atpakaļsaistīšanas 
inhibitori

MAZTICAMS

Orālie 
kontracepcijas 
līdzekļi
Estrogēni
Smēķēšana
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Ir vai rā kas saist au du sli mī bas, ku ru ga dī ju-
mā at tīs tās plau šu hi per ten si ja [22.,11.]:

 sis tē mas skle ro der mi ja;
 sis tē mas sar ka nā vilk ēde;
 jauk ta ti pa saist au du sli mī bas;
 der ma to mi ozīts;
 po li mi ozīts;
 pri mārs Šeg rē na sin droms;
 rei ma to īdais ar trīts.

Fran ci jas PAH re ģis trā 15,3% pa cien tu 
PAH cē lo nis bi ja saist au du sli mī bas, no tiem 
76% bi ja sis tē mas skle ro der mi ja, bet 15% − 
sis tē mas sar ka nā vilk ēde. Di vām treš da ļām 
sis tē mas skle ro der mi jas pa cien tu bi ja li mi tē ta
sli mī bas for ma (CREST sin droms). Ja sis tē mas 
skle ro der mi jai pie vie no jas PAH, pa cien tam iz-
teik ti pa slik ti nās sli mī bas pro gno ze, un tas 
kļūst par gal ve no pa cien tu nā ves ie mes lu. 

Dzīv il dze PAH ga dī ju mā, kas sais tī ta ar 
sis  tē mas skle ro der mi ju, mo der nās te ra pi jas ērā 
ir uz la bo ju sies, ta ču aiz vien sa gla bā jas ze m a. 
Vie na un trīs ga du dzī vil dze ir at tie cī gi 78% 
un 47%  ga dī ju mu. [10.]

Pul mo nā lā ar te ri ālā 
hi per ten si ja un 
saist au du sli mī bas



Līdz ar ķi rur ģi jas me to žu piln vei di bū tis ki 
sa ma zi nā jies ie dzim to sirds kai šu skaits pie au-
gu šo ve cu mā. Pēc pē dē jiem da tiem sirds kai tes 
ir 5 − 10 uz 1000 dzī vi dzi mu šiem bēr niem. 
Ne ko ri ģē tas sirds kai tes bie ži re zul tē jas ar plau-
šu hi per ten si ju. Sirds kai tes, kas var iz rai sīt PAH: 
sirds kai tes ar šun tu no krei sās uz la bo pus i 
(ātr iju starp sie nas de fekts, kam ba ru starp sie-
nas de fekts u.c.), sirds kai tes ar krei sās pu ses 
ob struk ci ju (mit rā lā ste no ze, aor tā lā ste no ze, 
pul mo nā lo vē nu ob struk ci ja), ie dzim tas sirds-
kai tes ar ci ano zi (trun cus ar te ri osus, lie lo 
asins va du trans po zī ci ja), pul mo nā lo ar tē ri ju vai 
vē nu ano mā li jas (pul mo nā lo ar tē ri ju trū kums). 
Sirds kai tes ie ro si nā tas pul mo nā lās ar teri ālās 
hi per ten si jas pa to ģe nē zes bei gu sin droms ir 
Eizen men ge ra sin droms. Tā ga dī ju mā stip ri 
pa aug sti nā tā pul mo nā lā vas ku lā rā re zis ten ce 
ra da šun ta re ver si ju no la bās uz krei so pus i. 
Eizen men ge ra pa cien tu dzī vil dzi var uz la bot, 
PAH te ra pi jai iz vē lo ties jau nās me di ka men tu 
gru pas. [10.,11.]

SIRDSKAITES AR ŠUNTU NO KREISĀS UZ LABO PUSI

1. Ātriju starpsienas defekts
2. Kambaru starpsienas defekts
3. Atrioventrikulārs kanāls
4. Atvērts Botalla vads
5. Aortopulmonāls loks
6. Ķirurģiski izveidots aortopulmonāls šunts
7. Arteriovenozā fi stula
SIRDSKAITES AR KREISĀS PUSES OBSTRUKCIJU

1. Pulmonālo vēnu obstrukcija
2. Cor triatriatum
3. Mitrālā stenoze
4. Pulmonālo vēnu stenoze
5. Aortas koarktācija
6. Aortālā stenoze
7. Restriktīva kardiomiopātija
IEDZIMTĀS SIRDSKAITES AR CIANOZI

1. Truncus arteriousus
2. Lielo asinsvadu transpozīcija
3. Vienkambaru sirds ar pastiprinātu plaušu 
asinsriti
PULMONĀLO ARTĒRIJU VAI VĒNU ANOMĀLIJAS

1. Fallo tetrāde ar pulmonālo atrēziju
2. Pulmonālo artēriju trūkums
3. Scimitar sindroms
4. Hemitruncus
5. Pilnīga anomāla plaušu vēnu drenāža

Pul mo nā lā 
ar te ri ālā 
hi per ten si ja 
un sirds kai tes

9
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PAH klī nis kā sma gu ma pa kā pe ir kla si fi -
cēta sa ska ņā ar sis tē mu, ko iz strā dā ja Ņu jor-
kas Sirds aso ci āci ja (NYHA) un kas sā kot nē ji 
bi ja pa re dzē ta sirds maz spē jas sma gu ma pa-
kāpes no teik ša nai. Vē lāk PVO to mo di fi  cē ja 
PAH sma gu ma pa kā pes no teik ša nai. [14.] 

Šīs sis tē mas ietvaros no vēr tē PAH sma-
gumu at bil sto ši pa cien ta fun kci onā la jam stā-
vok lim, sais tot sim pto mus ar ak ti vi tā tes ie ro-
bežo ju miem, un tā ļauj ār stiem re la tī vi ātr i un 
pre cī zi pa re dzēt sli mī bas tā lā ku at tīs tī bu un 
pro gno zi, kā arī ne pie cie ša mī bu pēc spe ci fi s ka 
ār stē ša nas re žī ma, ne at ka rī gi no PAH eti olo-
ģijas. [14.]

Fun kci onā lo kla šu 
sim pto mā tis kais pro fi ls [14.]

NYHA I kla se – pa cien ti ar pul mo nā lo 
hiper ten si ju, ku riem nav no vē ro ja mi fi  zis kās ak-
ti vi tā tes ie ro be žo ju mi. Nor mā las ik die nas fi  zis-
kās ak ti vi tā tes ne iz rai sa el pas trū ku mu, no gu ru-
mu, sā pes krū tīs vai ģī bo nim tu vu stā vok li.

NYHA II kla se – pa cien ti ar pul mo nā lo 
hiper ten si ju, ku ras re zul tā tā ra du šies ne lie li 

fi zis kās ak ti vi tā tes ie ro be žo ju mi. Mie ra stā vok lī 
tie jū tas kom for tab li, to mēr nor mā la ik die nas 
fi zis kā ak ti vi tā te iz rai sa ne adek vā tu el pas trū-
kumu, no gu ru mu, sā pes krū tīs vai ģī bo nim 
tuvu stā vok li.

NYHA II I kla se – pa cien ti ar pul mo nā lo 
hi per ten si ju, ku ras re zul tā tā ra du šies iz teik ti 
fi zis kās ak ti vi tā tes ie ro be žo ju mi. Mie ra stā vok lī 
pacienti jū tas kom for tab li, to mēr pat ne lie la 
fi zis kā ak ti vi tā te iz rai sa ne adek vā tu el pas trū-
kumu, no gu ru mu, sā pes krū tīs vai ģī bo nim 
tuvu stā vok li.

NYHA IV kla se – pa cien ti ar pul mo nā lo 
hi per ten si ju, ku ras re zul tā tā tie ne spēj veikt 
nekā du fi  zis ko ak ti vi tā ti bez sim pto mu pa rā dī-
ša nās. Šiem pa cien tiem ir no vē ro ja mas la bās 
sirds puses maz spē jas pa zī mes, el pas trū kums 
un/vai no gu rums var būt no vē ro jams pat mie-
 ra stā vok lī, jeb kā da fi  zis ka pie pū le pa lie li na 
diskom for tu.

Fun kci onā lā kla se ir sva rīgs dzī vil dzes 
no tei cējs. Pat ar eks ten sī vu te ra pi ju ār stē tu 
IV gru pas pa cien tu dzī vil dze ir ļo ti zem a, sa lī-
dzi no ši ar pa cien tiem, ku ri ir kla si fi  cē ti ze mā -
kā fun kci onā lajā kla sē. [14.]

PAH fun kci onā lās kla ses



      

Pul mo nā lās 
ar te ri ālās 
hi per ten si jas 
ār stē ša na

 

Anti ko agu lan ti 

Anti ko agu lan ti pē tī ti vai rā kos klī nis ka jos 
pē tī ju mos pa cien tiem ar idi opā tis ku pul mo nā lu 
hi per ten si ju. Te ra pi ja ar or fa rī nu šiem pa cien-
tiem pie rā dī ju si dzī vil dzes uz la bo ša nos. PAH 
pa cien tiem ie tei cams INR uz tu rēt ro be žās no 
1,5 līdz 2,5. [10.,16.]

Di urē ti ķi

Di urē ti ķi PAH pa cien tiem in di cē ti, lai ma zi-
nā tu la bā kam ba ra pār slo dzes iz rai sī tas tūs kas, 
as cī tu, pa aug sti nā tu ju gu lā ro vē nu spiedie nu. 
Da žos ga dī ju mos in di cē ta di urē ti  ķu intra ve no za 
ie va de. [10.,16.]

Skā bek ļa te ra pi ja

Tā kā hi pok sē mi ja iz sauc pul mo nā lo va zo-
kons trik ci ju, tad skā bek ļa in ha lā ci jas ne pie cie-
ša mas, ja skā bek ļa sa tu rā ci ja pe ri fē ra jās asi nīs 
sa ma zi nās zem 90%. [10.]

Di gok sīns

Ir pie eja mi da ži pē tī ju mi par di gok sī na 
lab vē lī go ie tek mi uz sirds iz svie di PAH pa cien-
tiem. Di gok sīns ir in di cēts la bā kam ba ra maz-
spē jas ga dī ju mā un pie mir dza rit mi jas ta hi-
sistolis kas for mas. Di gok sīns šiem pa cien tiem 
pa ze mi na arī no re pi nef rī na lī me ni. [10.,3.]

Kal ci ja ka nā lu blo ka to ri

Pa cien tus var ār stēt ar kal ci ja ka nā lu blo-
ka to riem, ja sirds ka te t ri zā ci jas lai kā no vē ro 
po zi tī vu va zo di la tā ci jas tes tu. Po zi tīvs va zo di-
latā ci jas tests no zī mē vi dē jā pul mo nā lā ar te-
riālā spie die na pa ze mi nā ša nos par vai rāk ne  -
kā 10 mm/Hg, sa snie dzot vis maz 40 mm/Hg. 
Dil ti azems, ni fe di pīns un am lo di pīns ir bie žāk 
iz man to tie šīs gru pas me di ka men ti. [10.,17.]

Ret ro spek tī vi pē tot 557 pa cien tus ar idi o-
pā tis ku plau šu hi per ten si ju, ti ka no vē rots, ka 
ma zāk ne kā 7% pa cien tu bi ja ilg stošs efekts, 
lie to jot kal ci ja ka nā lu blo ka to ru te ra pi ju. [18.]
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     Eiropas Kardiologu asociācijas un Eiropas 
Respiratoro slimību asociācijas 2015.gada 
vadlīnijās pieņemto PAH ārstēšanas algoritmu 
pamato galvenokārt tie klīniskie dati, kas iegūti, 
ārstējot  pacientus ar idiopātisku PAH, ar hroni-
sku trombembolisku pulmonālu hipertensiju un 
ar PAH, kas saistīta ar sistēmas saistaudu 
slimībām [15.]
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Pē dē jo 20 ga du lai kā, at tīs to ties pa to ģe-
nētis ka jai te ra pi jai, pa cien tu dzī vil dze, kā arī 
dzī ves kva li tā te ir uz la bo ju sies. Pa to ģe nē tis ka jā 
pul mo nā lās ar te ri ālās hi per ten si jas te ra pi jā iz-
man to pro sta no īdus, en do te lī na re cep to ru an-
tago nis tus, fos fo dies te rā zes 5 in hi bi to rus. [17.]

Plau šu hi per ten si jas te ra pi ja uz sā ka ma 
tikai plau šu hi per ten si jas cen tros, un Lat vi jā 
tas ir Lat vi jas Kar di olo ģi jas cen trā. Pa to ģe nē-
tisku te ra pi ju no zī mē ārsts – plau šu hi per ten-
sijas spe ci ālists.

Pro sta no īdi

PAH ga dī ju mā iz teik ti pa ze mi nās pro-
stacik lī nu sin tē zes lī me nis, tā pēc asi nīs pa ze-
mi nās pro sta cik lī na I2 lī me nis. Pro sta cik līns I2 
ir spē cīgs va zo di la ta tors ar anti proliferatīvu 
efek tu. Pro sta no īdu te ra pi ja pē dē jos 10 ga dos 
bi ju si PAH pa cien tu gal ve nā pa to ģe nē tis kā 
tera pi ja. [10.,2.]

Šo brīd pie eja mi šā di pro sta no īdu ana lo -
gi: epop ros te nols, trep ros ti nils un ilop rosts. 
Epo pro s te nols ir intra ve no zi ie va dāms me di ka-

ments, kas uz la bo pa cien tu fun kci onā lo kla si, 
slo dzes to le ran ci, he mo di na mi kas rā dī tā jus un 
dzī vil dzi. Du bul tne pār re dza mos, ne jau ši nā tos 
pē tī ju mos pie rā dī ta epop ros te no la lab vē lī gā 
ie tek me PAH II I un IV NYHA kla ses pa cien-
tiem. [10.,2.]

Kopš 1990. ga da prak sē sā ka lie tot epo-
pros te no lu – pir mo me di ka men tu pa to ģe nē tis-
kai pul mo nā lās ar te ri ālās hi per ten si jas te ra pi-
jai. Līdz ar to uz la bo jās pa cien tu dzī ves kva li-
tāte un klī nis kais iz nā kums. Lai gan pre pa rā ta 
ie va des veids ir ne pār trauk ta i/v in fū zi ja cen trā-
la jā vē nā un tas ir dārgs (ap tu ve ni 60 000 do-
lā ru ga dā vie nam pa cien tam), epop ros te nols jo-
pro jām ir PAH te ra pi jas stūr ak mens pa sau lē, 
īpa ši pa cien tiem ar NYHA IV fun kci onā lo kla-
si. Me di ka men ta ie va de pa ras ti tiek uz sāk ta 
slim nī cā. [10.,17.]

Trep ros ti nils ir pro sta no īds ar re la tī vi ga rā-
ku pus sa bruk ša nas pe ri odu, tā pēc šo me di ka-
men tu var ie va dīt ne pār trauk tā sub ku tā nā in fū-
zi jā. Trep ros ti nils lie to jams PAH II, II I un IV 
NYHA kla ses ga dī ju mā. 

Pa to ģe nē tis ka pul mo nā lās 
ar te ri ālās hi per ten si jas 
te ra pi ja
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Latvijā PAH pacientu terapijā tiek izmantots 
gan ambrisentāns (Volibris), gan bosentāns. Am-
brisentānu lieto vienreiz dienā vienā un tajā pašā 
laikā neatkarīgi no ēšanas. Medikamenta pieeja-

 ut nem ak id eM .ītkanneid gm 01 nu 5 ri aved ām
-ta en āk ial āš ap āj at nu ān eiv ān eid zier neiv ot eil
 gm 5 ri av ed at nem ak id eM .san ašē on ig īr ak
 sav ed am aj ēps ei som uj īd ag soķ šiv es tA .īt kan neid
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Bosentāna deva sākotnēji ir 62,5 mg divas 
reizes dienā 4 nedēļas, tad devu palielina līdz 
125 mg divas reizes dienā. Bosentānu lieto neat-
karīgi no ēšanas no rīta un vakarā vēlams vienā 
un tajā pašā laikā.

ir ot ib ih ni 5 sez ār et seid of soF

-ašēts rā HAP  meitnemakidem sap urg sīš oN
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-av snisa uš ualp um uzd uad PMGc an il eil ap sl fi an ed
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ju. [17.]
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Guanilātciklāzes stimulatori

Riociguats (Adempas) ir jauns preparāts, kas 
pārstāv atsevišķu medikamentu klasi − tas ir šķīs-
tošs guanilātciklāzes stimulators. Riociguats ir in-
dicēts hroniskas trombemboliskas plaušu hiper-
tensijas ārstēšanā. To nedrīkst lietot kopā ar fosfo-
diesterāzes 5 inhibitoriem (sildenafi lu).
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Pul mo nā lās ar te ri ālās hi per ten si jas re-
ģistrs iz vei dots 2007. ga dā Lat vi jas Kar di olo-
ģijas cen trā. PAH Lat vi jas re ģis trā tiek ie kļau ti 
vis i PAH pa cien ti, ku riem dia gno ze uz stā dī ta 
kopš 2007. ga  da mai ja. Dia gno zes uz stā dī-
šanas da tums sa krīt ar sirds la bo da ļu ka te t-
rizā ci jas lai ku. 

Lai pa cien tu ie kļau tu re ģis trā, PAH tiek 
de fi  nē ta kā vi dē jā pul mo nā lā ar te ri ālā spie die-
na pa aug sti nā ša nās vai rāk kā par 25 mm Hg 
mie ra stā vok lī un pul mo nā lo ar tē ri ju ķī lē ša nās 

spie die nam jā būt ma zā kam par 15 mm Hg 
sirds ka te t ri zā ci jas lai kā. Re ģis trā tiek ie kļau ti 
pa cien ti no 18 ga du ve cu ma, ku riem pēc iz-
strā dā tā al go rit ma dia gnos ti cē ta pul mo nā lā ar-
te ri ālā hi per ten si ja un iz slēg ti ci ti ie mesli, kas 
va rē tu ra dīt pul mo nā lu hi per ten si ju. Pie mē ram, 
pa cien ti ar zi nā mu no zī mī gu plau šu fun kci jas 
sa ma zi nā ju mu – va do ties pēc spi ro grā fi  jas un 
bron ho di la tā ci jas iz mek lē ju miem (FVC, plau šu 
ko pē jās ka pa ci tā tes, FEV1 ma zāk kā 60 %) ne-
tiek ie kļau ti re ģis trā, jo pul mo nā la hi per ten si ja 
šiem pa cien tiem ra du sies sais tī bā ar hro nis ku 
plau šu sa slim ša nu. 

Ap ko po jot Lat vi jas PAH re ģis tra da tus, 
tiek ie gū ta in for mā ci ja par sli mī bas pre va len ci 
un in ci den ci Lat vi jā, kā arī pa cien tu dzī vil dzi, 
tiek ana li zē ti da ti par slo dzes to le ran ces uz la-
boša nos, pa cien tiem te ra pi jā lie to jot sil de na fi  lu 
un am bri sen tā nu.

PAH re ģis tra ie tva ros sākts arī sis tē mas 
skle ro der mi jas pa cien tu skrī nings ar eho kar di o-
g rā fi  jas me to di, lai dia gnos ti cē tu pul mo nā lu hi-
per ten si ju. 

PAH Lat vi jas re ģis tra 
da ti [20.] 

Līdz 2007. gada maijam pacienti ar idiopātisku 

pulmonālu hipertensiju netika ārstēti atbilstoši 

Eiropas vadlīnijām. Kopš Latvijā izstrādāta šīs 

slimības terapijas un diagnostikas shēma pato-

ģenētisku terapiju PAH ārstēšanai saņēmuši 

vairāk kā 140 pacienti. Diagnostikas brīdī lielā-

kai pacientu daļai bija III vai IV NYHA funkci-

onālā klase, tātad − jau smaga slimības forma. 

Latvijā pacientiem terapijā šobrīd tiek lietots 

sildenafils, ambrisentāns, bosentāns, iloprosts. 

Dārdzības dēļ netiek lietoti prostanoīdu grupas 

medikamenti. [10.]  
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Pul mo nā lās hi per ten si jas 
dia gnos ti ka [18.]

Sva rī gā kais iz mek lē jums (skrī nin giz mek lē-
jums) plau šu hi per ten si jas dia gnos ti kā ir eho-
kar di og rā fi  ja. Iz vēr tē jot eho kar di og rā fi  jas datus, 
rū pī gi jā ana  li zē la bās sirds da ļas, jā no sa ka tri-
kus pi dā lās re gur gi tā ci jas āt rums un la bā kam-
ba ra sis to lis kais spie diens (LKSS). Ja LKSS ir 
lie lāks par 35 mm Hg vai tri kus pi dā lās re-
gurgitā ci jas āt rums ir 2,8 – 3,4 m/s, pa cients 
būtu jā iz mek lē, lai no skaid  ro tu la bā kam ba ra 
sis to lis kā spie die na pa aug sti nā ša nās ie mes lu. 
La bā kam ba ra sis to lis kais spie diens ko re lē ar 
pul mo nā lo ar te ri ālo spie die nu. 

Pul mo nā lās hi per ten si jas 
sma gu ma pa kā pes

PAH kla si fi  kā ci ja pēc eho kar di og rā fi s ki no teik-
ta la bā kam ba ra sis to lis kā spie die na:

I (vieg las) pa kā pes PAH 35 – 45 mm Hg
II (vi dē jas) pa kā pes PAH 45 – 55 mm Hg
II I (iz teik tas) pa kā pes PAH > 55 mm Hg

Kla si fi  kā ci ja pēc la bās sirds ka te t ri zā ci jas (vi-
dē jais spie diens):

I pa kā pes PAH 25 – 35 mm Hg
II pa kā pes PAH 35 – 45 mm Hg
II I pa kā pes PAH > 45 mmHg

Ja pa cien tam eho kar di og rā fi s ki kon sta tē ta 
pul mo nā la hi per ten si ja, ir jā iz slēdz bie žā kie 
tās ie mes li: sirds krei so da ļu sis to lis ka vai dia-
sto lis ka dis fun kci ja, vār stu ļu pro blē mas, plau-
šu sli mī bas, trom bem bo li ja. Ja pa cien tam šo 
sli mī bu nav vai ir kā da sli mī ba, kas iz rai sa pul-
mo nā lu ar te ri ālu hi per ten si ju, tad pa cien tam 
var no teikt 1. gru pas jeb pul mo nā lās ar te ri ā -
lās hi per ten si jas dia gno zi. Šā dos ga dī ju mos ne-
piecie šams pa cien tu no sū tīt sirds zon dē ša nas 
veik ša nai. Pēc sirds zon dē ša nas veik ša nas 
pacien tam va ja dzī bas ga dī ju mā tiks no zī mē ta 
pa to ģe nē tis ka sli mī bas te ra pi ja. [19.]

Ti kai sirds la bo da ļu zon dē ša na ap stip ri-
na plau šu hi per ten si jas dia gno zi. Sirds zon dē-
ša na tiek veik ta lo kā la jā anes tē zi jā – pun ktē jot 
fe mo rā lo vē nu. Tā lāk ka tetrs rent ge na kon tro lē 
tiek vir zīts uz la bo priekš kam ba ri, kam ba ri, 
plau šu ar tē ri ju. Tiek veik ti ne pie cie ša mie mē rī-
ju mi. Pro ce dū ras il gums pa ras ti ir līdz vie nai 
stun dai.



Te ra pi jas 
efek ti vi tā tes 
iz vēr tē ša na [20.]

Eho kar di og rā fi  ja tiek iz man to ta arī te ra-
pijas re zul tā tu iz vēr tē ša nā. Eho kar di og rā fi  jas 
izmek lē ju mā bū tis ki rak stur lie lu mi ir la bā 
kamba ra sis to lis kais spie diens (LKSS) un tri-
kus pi dā lā gre dze na sis to lis kās ek skur si jas 
mē rījums (TAP SE). TAP SE ir bū tisks pa cien ta 
dzīv il dzes rā dī tājs. [20.] TAP SE nor ma ir vi dē-
 ji 1,6 cm, kri tums par kat ru 1 mm pa lie li na 
nāves in ci den ci par 17%. LKSS ir pre cīzs 

rā dī tājs, lai no teik tu pul mo nā las hi per ten si jas 
sma gu ma pa kā pi. Te ra pi jas efek ti vi tā tes iz vēr-
tē ša nai un dzī vil dzes pro gno zē ša nai šis rā dī-
tājs nav tik pie mē rots. 

Te ra pi jas efek ti vi tā tes iz vēr tē ša nai iz man-
to arī asins bio ķī mis ko mar ķie ri – BNP (brain 
nat ri ure tic pep tid).

16
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 Pul mo nā lā ar te ri ālā hi per ten si ja ir sma ga 
un bie ži vien ne at pa zī ta dia gno ze. Bie ži 
plau šu hi per ten si ja tiek ār stē ta kā bron-
hiālā as tma, HOPS vai sirds krei sās pu ses 
maz spē ja. Līdz pre cī zai dia gno zes uz stā-
dīša nai ne re ti pa iet 3 – 4 ga di.

 Plau šu hi per ten si jai ie spē ja ma pa to ģe nē-
tis ka te ra pi ja, kas uz la bo pa cien tu dzī v-
ildzi un slo dzes to le ran ci. Pa to ģe nē tis kai 
te ra pi jai Lat vi jā iz man to sil de na fi  lu, am-
brisen tā nu un ilop ros tu.

 Plau šu hi per ten si jas pa cien tu te ra pi ja un 
dia gnos ti ka jā veic spe ci ali zē tos cen tros. 
Lat vi jā tas ir P. Stra di ņa Klī nis kās uni ver-
sitā tes slim nī cas Lat vi jas Kar di olo ģi jas 
centrs.

 Pa cien tiem, kas sa ņem pa to ģe nē tis ku plau -
šu hi per ten si jas te ra pi ju, rei zi pus ga  dā jā-
veic eho kar di og rā fi  jas un BNP (bio ķī misks 
sirds maz spē jas mar ķie ris) kon tro le sli mī-
bas uz rau dzī bai.

 Sis tē mas skle ro der mi jas pa cien tiem rei zi 
ga dā jā veic eho kar di og rā fi  jas skrī nings,
lai ag rī ni dia gnos ti cē tu ie spē ja mo plau šu 
hi per ten si ju.

Pul mo nā lā ar te ri ālā 
hi per ten si ja ir 

sma ga un bie ži vien 
ne at pa zī ta dia gno ze.

Ko der at ce rē ties?

Materiāls sagatavots atbilstoši Eiropas Kardiologu asociācijas un Eiropas Respiratoro 
slimību asociācijas izstrādātajām Pulmonālās hipertensijas 

diagnosticēšanas un ārstēšanas vadlīnijām (2015). 
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Invaliditātes piešķiršana

Cilvēkiem, kuriem diagnosticēta pulmo-
nālā arteriālā hipertensija, bieži vien ir ievē ro-
jams darbaspēju un ikdienas dzīves aktivi tāšu 
ierobežojums. Līdz ar to Veselības un darb spē-
ju ekspertīzes ārstu valsts komisijas visā valstī 
izskata jautājumu par invaliditātes pie šķiršanu 
cilvēkiem ar šo reto slimību.

PAH 
pacientu 
atbalsta 
iespējas 
Latvijā

Pulmonālās hipertensijas biedrība (PHB)

Kopš 2011. gada Latvijā aktīvi darbojas 
pacientu un viņu aprūpētāju atbalsta orga ni-
zācija – Pulmonālās hipertensijas biedrība, kas 
apvieno pacientus, viņu radiniekus un jo mas 
speciālistus. Organizācija sniedz infor māciju 
par jautājumiem, kas saistīti ar šo sli mī bu, 
sociālā atbalsta iespējām, izskaidro PAH pato-
ģenētiskās terapijas saņemšanas kārtību valsts 
zāļu kompensācijas sistēmas ietvaros, rīko at-
pūtas nometnes un izglītojošus semi nārus pa-
cientiem. Biedrība īsteno skābekļa terapijas 
atbalsta programmu tiem PAH slimniekiem, 
kuriem pēc medicīniskām indikācijām ir 
nepieciešama šāda veida terapija.
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