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1-Uvod

Pluéna hipertenzija je hemodinamsko patofiziolo§ko stanje definirano
kao povecéanje srednjeg pluénog arterijskog pritiska preko 25 mmHG, u
mirovanju, mjereno kateterizacijom desnog srca. Plu¢na hipertenzija se
moze dokazati i Dopler.ehokardiografijom,mada ova metoda moze dati
lazno pozitivne ili lazno negativne rezultate.

Dijagnosticki algoritam je napravljen da olaksa identifikaciju specifi¢ne
klini¢ke grupe pluéne hipertenzije | klasificira razlic¢ite tipove pluéne
hipertenzije.

Strategija tretmana se znacajno razlikuje izmedu 6 klinickih grupa. PAH —
1 je jedina klinicka grupa sa specificnom terapijom lijekovima i dat je
algoritam lijeCenja zasnovan na dokazima. ( slika 2); definicije za
evaluaciju tezine stanja pacijenta, njihovi ciljevi tretmana i strategija
podrzavanja, takode su bili ukljuceni. Specifi¢ne karakteristike razli¢itih
tipova PAH, ukljucujudi i pedijatrijske pacijente, su naglasene.

Specificne  klinicke, dijagnosticCke 1 terapeutske karakteristike
individualnih Klinickih grupa 2,3 i 4 su detaljnije diskutirane.

2 - Definicije

Tabela 1: Hemodinamske definicije pulmonarne hipertenzije ustanovljene pomocu
kateterizacije desnog srca

Definicija Karakteristike Klini¢ke grupe

Pluéna hipertenzija

Prosje¢ni PAP> 25 mm
Hg

Sve

Prekapilarna PH

Prosje¢ni PAP> 25 mm
Hg

PKP< 15 mm Hg

KO normalan ili smanjen

1- Pluéna arterijska
hipertenzija

3- PH zbog pluéne bolesti
4- Hroni¢na
tromboembolijska PH

5- PH sa nejasnim
multifaktorijalnim
mehanizmima

Postkapilarna PH

Pasivna

Prosje¢ni PAP> 25 mm
Hg

PKP > 15 mm Hg

KO normalan ili smanjen

2- PH zbog bolesti lijevog
srca
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TGP <12 mm Hg
Reaktivna
(izvan proporcija) TGP > 12 mm Hg

Legenda: PAP- pluéni arterijski pritisak, PH- pluéna hipertenzija, PKP- plu¢ni
kapilarni pritisak; KO —kardijalni output; TGP- transpulmonarni gradijent ptitiska
(prosjecan PAP- prosjecan PKP);

Definicija pluéne hipertenzije, tokom vjezbanja, kao prosjecna vrijednost
PAP> 30 mm Hg, sto je izmjereno Kateterizacijom desnog srca, nije
podrzana objavljenim podacima.

Tabela 2: Arbitrarni kriteriji za prisustvo PH bazirani na vrijednosti trikuspidalne
regurgitacije i vrijednosti sistolnog pritiska PA ustanovljen doplerom u stanju
mirovanja ( pretpostavka je da je normalan pritisak u desnom atriju 5mm Hg) i na
osnovu dodatnih ehokardiografskih varijabli koje upucuju na PH

Dijagnoza ehokardiografijom: PH vjerovatno nije

Brzina trikuspidalne regurgitacije < 2,8 m/sec, PA sistolni pritisak < 36 mmHg ali
nema prisutnosti dodatnih ehokardiografskih varijabli koje ukazuju na PH

Dijagnoza ehokardiografijom: PH moguéa

Brzina trikuspidalne regurgitacije < 2,8 m/sec, PA sistolni pritisak <36 mmHg ali
prisutnost dodatnih ehokardiografskih varijabli koje ukazuju na PH

Brzina trikuspidalne regurgitacije 2,9 - 3,4 m/sec, PA sistolni pritisak 37 -
50mmHg sa ili bez prisutnosti dodatnih ehokardiografskih varijabli koje ukazuju
na PH

Dijagnoza ehokardiografijom: PH vjerovatna

Brzina trikuspidalne regurgitacije >3,4 m/sec, PA sistolni pritisak > 50 mmHg sa
ili bez prisutnosti dodatnih ehokardiografskih varijabli koje ukazuju na PH

Dopler ehokardiografija tokom vjeZbanja nije preporucena kao skrining PH

PA- plu¢na arterija

Druge ehokardiografske varijable koje mogu podi¢i ili pojacati sumnju na
PH ukljuéuju povecanu brzinu regurgitacije pulmonalne valvule, i kratko
vrijeme ubrzanja DV ejekcije u PA. Ovdje treba spomenuti i LV
ekscentri¢ni index, TAPSE(tricuspid annular plane systolic
excursion),MPI-Tei index(myocardium performance index), TDI(tissue
dopler imaging) kao dobre metode u ehokardiografskoj potvrdi tezine
pluéne hipertenzije.

Povecane dimenzije komora desnog srca, abnormalan oblik i pokreti
interventrikularnog septuma, povec¢ana debljina zida DV 1 dilatirana
glavna PA, takode sugeriSu na PH, ali s tendencijom da se pojave kasnije,
kako bolest ide svojim tokom.




3 - Klinicka Klasifikacija plu¢ne hipertenzije

Klinicka stanja sa PH su klasificirana u Sest grupa sa razli¢itim
patoloskim, patofizioloskim, prognosti¢kim i terapeutskim osobinama.
(Tabela 3)

Tabela 3 : Najnovija klini¢ka klasifikacija pluéne hipertenzije (Dana Point, 2008)

1. Plu¢na arterijska hipertenzija (PAH)

1.1 Idiopatska
1.2 Nasljedna
1.2.1 KMPR2
1.2.2 ALK1, endoglin ( sa ili bez nasljedne hemoragijske teleangiektazije)
1.2.3 Nepoznata
1.3 Inducirana lijekovima i toksinima
1.4 Povezana sa (PPAH):
1.4.1 Bolestima vezivnog tkiva
1.4.2 HIV infekcijom
1.4.3 Portalnom hipertenzijom
1.4.4 Kongenitalnom sr¢anom boles¢u
1.4.5 Sistozomijazom
1.4.6 Hroni¢nom hemoliti¢nom anemijom
1.5 Perzistentna plucna hipertenzija novorodenceta

1'. Pluéna veno — okluzivna bolest i/ ili pluéna kapilarna hemangiomatoza

2. Pluéna hipertenzija zbog bolesti lijevog srca

2.1 Sistolna disfunkcija
2.2 Dijastolna disfunkcija
2.3 Valvularna bolest

3. Pluéna hipertenzija zbog pluéne bolesti i /ili hipoksemije

3.1 Hroni¢na opstruktivna pluéna bolest

3.2 Intersticijalna pluéna bolest

3.3 Druge pluéne bolesti sa mijeSanom restriktivnom i opstruktivnom Semom
3.4 Poremecaj disanja uslijed spavanja

3.5 Poremacaji alveolarne hipoventilacije

3.6 Hroni¢no izlaganje ve¢im nadmorskim visinama

3.7 Razvojne abnormalnosti

4. Hroni¢na tromboembolijska pluéna hipertenzija

5. PH sa nejasnim i / ili multifaktorskim mehanizmima

5.1 Hematoloski poremecaji: mijeloproliferativne bolesti, splenektomija

5.2 Sistemske bolesti, sarkoidoza, Pluéa histocitoza Langerhansovih ¢elija,
limfangiolejomiomatoza, neurofibromatoza, vaskulitis

5.3Metabolicki poremecaji: bolest odlaganja glikogena, Gaucher-ova bolest,
poremecaji stitnjace

5.4 Druge: opstrukcija tumorom, fibrozni medijastinitis, hroniéno renalno
popustanje na dijalizi.




Legenda: KMPR2 - kostani morfogenetski protein receptor; ALK1 — aktivna
receptor-like kinaza 1 gen, PPAH — povezana sa PAH;

Klasifikacija kongenitalne src¢ane bolesti ( KSB) koja izaziva PAH,
zahtijeva klini¢ku (Tabela 4) i anatomsko — patofiziolosku verziju (
omoguéenu u punoj verziji vodica), da bi bolje definisali svakog pacijenta
pojedinacno.

Tabela 4 : Klini¢ka klasifikacija kongenitalne, sistemsko - pluéni Santovi
povezani sa pluénom arterijskom hipertenzijom

A) Eisenmengersov sindrom

Ukljucuje sve sistemsko-pluéne Santove zbog velikih defekata koji vode teSkom
poveéanju PVR i rezultiraju

reverznim (plu¢no-sistemskim) ili obosmjernim $antom.

Cijanoza, eritrocitoza, i involviranje multiplih organa je prisutno.

B) Pluéna arterijska hipertenzija povezana sa sistemsko-plu¢nim Santovima

Kod pacijenata sa srednje do velikim defektima, povecanje PVR je blago do
umjereno, sistemsko-plu¢ni Sant je jos uvijek uveliko prisutan i nema cijanoze u
mirovanju.

C) Pluéna arterijska hipertenzija sa malim* defektima

U slucajevima sa malim defektima ( obi¢no ventrikularni septalni defekti <1 cm i
atrijalno septalni defekti < 2 cm efektivnog dijametra, $to je ocijenjeno
ehokardiografijom) klinic¢ka slika je veoma sli¢na idiopatskoj PAH.

D) Pluéna arterijska hipertenzija poslije korektivnih sréanih operacija

U ovim slu¢ajevima, kongenitalna sr¢ana bolest je korigovana, ali PAH je ili i
dalje prisutna odmah nakon operacije ili se pojavila nakon nekoliko mjeseci ili
godina od operacije, u odsustvu zna¢ajnih postoperativnih rezidualnih
kongenitalnih lezija ili defekata koje ostaju kao sekvela od prethodne operacije.

PVR- pluéna vaskularna rezistencija; *- veli¢ina se odnosi na odrasle pacijente

4 - Plu¢na arterijska hipertenzija (grupa 1)

Pluéna arterijska hipertenzija (PAH) je klini¢ko stanje karakterizirano
prisustvom prekapilarne PH u odsustvu drugih uzroka kao $to je npr. PH
zbog pluénih bolesti, hroni¢na tromboemolijska PH ili neke druge rijetke
bolesti. PAH ukljucuje razlicite forme koje dijele slicnu klinicku sliku i
virtuelno identi¢ne patoloske promjene pluéne mikrocirkulacije.




4.1 Dijagnoza

PAH bi se trebala razmatrati kao diferencijalna dijagnoza kod izrazite
dispneje, sinkope, angine i/ili progresivnog smanjenja kapaciteta
vjezbanja, posebno kod pacijenata bez ociglednih riziko faktora, simptoma
ili znakova uobicajenih kardiovaskularnih i respiratornih poremecaja.
Posebna paznja treba biti usmjerena prema pacijentima sa visokim riziko
faktorima (tabela 5) i/ili stanjima navedenim u PAH grupi (tabela 3).

Tabela 5: Doradeni nivo rizika lijekova i toksina koji izazivaju PAH

Sigurni Moguéi
Aminorex Kokain
Fenfluramin Phenilpropanolamin
Dexfenfluramin St. John’s Wort
Toksi¢no ? ulje Hemoterapeutici
Benfluorex Selektivni inhibitori ponovnog preuzimanja
serotonina
Pergolid
Vjerovatni Vjerovatno nisu
Amfetamini Oralni kontraceptivi
L-triptofan Estrogeni
Metamfetamini Pusenje

Dijagnosticki algoritam (slika 1)

Kod pacijenata sa suspektnom pluénom hipertenzijom i kompatibilnom
neinvazivnom obradom, kliniCkom historijom, simptomima, znacima,
EKG-om, RTG-om pluéa, transtorakalnim ehokardiogramom,
funkcionalnim plu¢nim testovima (ukljucujuc¢i noénu oksimetriju ako je
potrebno), i CT grudnog koSa visoke rezolucije, neophodno je da se
identificira postojanje grupe 2- bolesti lijevog srca ili grupe 3 — pluéne
bolesti. Ako ovo nije nadeno ili ako PH izgleda “izvan okvira” po tezini,
manje uobicajeni slucajevi PH bi se trebali traziti. Ako snimak perfuzione
scintigrafije plu¢a pokazuje multiple segmentalne perfuzione defekte treba
se sumnjati na grupu 4 — HTEPH (hroni¢na tromboembolijska PH). Ako je
ventilacija/perfuzija normalna ili pokazuje samo subsegmentalne defekte u
perfuziji, to upucuje na postojanje grupe 1- PAH, ili neka rjeda stanja iz
grupe 5. Dalji menadzment prema vjerovatno¢i postojanja PAH je dat u
tabeli 6, ukljucujuci indikacije za KDS ( kateterizaciju desnog srca).
Dodatne preporuke za dijagnosticke pretrage ukljucuju¢i KDS, i test
vazoreaktivnosti su prikazane u tabeli 7 i tabeli 8.
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Prikaz 1: Dijagnosticki algoritam

SIMPTOMI/ZNACI/ISTORIJA koii suaeriSu PH Ispitati
druge
[ Neinvazi P bl anie PH uzroke ifili
einvazivne pretrage kompatibilne sa postojanie pDnOViti

l—[ RAZMATRATI NAJCESCE UZROKE PH ]—l
v

Grupa 2:Bolesti liievog srca ] Istorija,simptomi,znaci, Grupa 3:Bolesti pluca ifili hipoksija
EKG,RTG pulmo,
TTE,PFT,CTVR

S

i—[ Grupa 2 ili 3: dii de l
Da
Pluéna hipertenziia srazmierna teskoi PH Da
v .nesrazmierna™ PH

Lijeciti postojecu bolest i provjeriti progresiju
holesti Perfuziona scintigrafija

Segmentalni perfuzioni defekti ]

TraZi druge moguce
uzroke

mPAP225 mmHg
PKP< 15 mmHg

Razmotriti grupu 4.
HTEPH

[ Razmotri ostale neuobicaiene uzroke

[ Uciniti kateterizaciju desnog

Razmotriti

PVOB/PKH

srca(PAH vierovatna)

[ SPECIFICNI TESTOVI ]

A\

Fizikalni
nalaz.laborator
ijski testovi

Klini¢ki znaci CTVR,ANA \

Anamneza Fizikalni
nalaz,ultrason
ografija,funkc.

/ testovi

KMPR 2,ALK1,
Endoglin
(HHT),
porodi¢na
anamneza

Legenda ispod slike 1: ALK-1 = aktivin — like kinaza — receptor; ANA =
antinuklearna antitijela; KMPR2 = kostani morfogenetski protein receptor 2; KSB
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= kongenitalna sr¢ana bolest; SMR = sréana magnetna rezonanca; BVT = bolesti
vezivnog tkiva; NHT = nasljedna hemoragicna telangiektazija; HIV = humani
imunodeficijentni virus; CTVR = CT visoke rezolucije; FJT = funkcionalni jetreni
testovi, SPAP = srednji pluéni arterijski pritisak; PAH = pluéna arterijska
hipertenzija; PKH = pluéna kapilarna hemangiomatoza; PFT = plu¢ni funkcionalni
test; PH = pluéna hiprtenzija; PVOB = pluéna veno-okluzivna bolest; PKP =
pluéni kapilarni pritisak; KDS = Kkateterizacija desnog srca; TEE
transezofagealna ehokardiografija; TTE = transtorakalna ehokardiografija; UZ
ultrazvuk; V/Q = ventilacija/perfuzija pluca; *- pogledati takoder tabelu 6.

Tabela 6 : Vjerovatnoca dijagnoze PAH i predlozeni menadZment u skladu sa
ehokardiografskom dijagnozom PH, simptomima i dodatnim klini¢kim
informacijama

Niska moguénost za PAH dijagnozu Klasaa Nivob

Ehokardiografska dijagnoza “PH vjerovatno nije” bez I C
simptoma: nisu preporucene dalje pretrage.
Ehokardiografska dijagnoza “PH vjerovatno nije”, prisustvo | C

simptoma i pridruzenih stanja ili riziko faktora za grupu 1-
PAH: preporucuje se ehokardiografija.

Ehokardiografska dijagnoza “PH vjerovatno nije”, prisustvo | C
simptoma i odsustvo pridruZenih stanja ili riziko faktora za
grupu 1 — PAH: evaluacija za trazenje drugih uzroka
simptoma je preporucena.

Srednja moguénost za PAH Klasaa Nivob

Ehokardiografska dijagnoza “PH moguc¢a” bez simptoma i | C
odsustvo pridruzenih stanja ili riziko faktora za grupu 1-
PAH: preporucuje se ehokardiografija

Ehokardiografska dijagnoza “PH moguéa”, prisustvo Ib C
simptoma i pridruzenih stanja ili riziko faktora za grupu 1-
PAH: razmotriti DSK.

Ehokardiografska dijagnoza “PH moguca”, prisustvo 1b C
simptoma i odsustvo pridruzenih stanja ili riziko faktora za
grupu 1- PAH: alternativna dijagnoza i ehokardiografsko
pracenje treba razmotriti. AKo su simptomi umjereni, DSK
se treba razmotriti.

Visoka moguénost za PAH Klasaa Nivob

Ehokardiografska dijagnoza “PH vjerovatno”, prisustvo | C
simptoma i prisustvo/odsustvo pridruzenih stanja ili riziko
faktora za grupu 1- PAH: preporucuje se DSK

Ehokardiografska dijagnoza “PH vjerovatno”, bez simptoma lla C
i prisustvo/odsustvo pridruzenih stanja ili riziko faktora za
grupu 1- PAH: DSK treba biti razmotrena.

a = klasa preporuke, b = nivo dokaza, DSK: desno sréana kateterizacija




Tabela 7: Preporuke za dijagnosti¢ku strategiju

Stanje Klasaa Nivob
Ventilacija/snimak perfuzije pluca se preporucuje kod | C
pacijenata sa neobjasnjenom PH da se isklju¢i HTEPH

Kontrastna CT angiografija PA, je indicirana u obradi | C
pacijenata sa HTEPH

Rutinska biohemija, hematoloski, imunoloski i testovi | C
tireoidne funkcije su indicirani kod pacijenata sa PAH, da bi

se identificiralo specifi¢no pridruzeno stanje.

Abdominalni ultrazvuk je indiciran za skrining portalne I C
hipertenzije.

CT visoke rezolucije treba biti razmotren u obradi pacijenata lla C
sa HTEPH

Konvencionalna pluéna angiografija treba biti razmotrna u lla C
obradi pacijenata sa HTEPH.

Otvorena ili torakoskopska pluéna biopsija nije preporuc¢ena 1 Cc
kod pacijenata sa PAH.

a = klasa preporuke: b = nivo dokaza; CT — kompjuterizovana tomografija,

HTEPH — hroni¢na tromboembolijska PH; PA — plucna arterija

Tabela 8 : Preporuke za kateterizaciju desnog srca (A) i vazoreaktivno testiranje (B)

Stanje

| Klasaa

| Nivob

Kateterizacija desnog srca (A)

DSK je indicirana kod svih pacijenata sa PAH, da bi se
potvrdila dijagnoza, da se ocjeni tezina; i kada se treba uzeti
u obzir specifi¢na terapija lijekovima za PAH.

C

DSK bi se trebala izvesti za potvrdivanje efikasnosti
specifine terapije za PAH.

lla

DSK bi se trebala izvesti za potvrdivanje klinicke
deterioracije, i kao polazna osnova za evaluaciju efekata
tretmana kod pogorsanja i/ili kombinovane terapije.

lla

a = klasa preporuke; b = nivo dokaza, DSK — desnosr¢ana kateterizacija
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Tabela 8 : Preporuke za kateterizaciju desnog srca (A) i vazoreaktivno testiranje (B)

Stanje

| Klasaa

| Nivob

Vazoreaktivno testiranje (B)

Vazoreaktivno testiranje je indikovano kod pacijenata sa
IPAH , nasljednom PAH i PAH povezanom sa anoreksigenom
upotrebom, da se otkriju pacijenti koji mogu biti tretirani sa
visokim dozama BKK.

C

Pozitivan odgovor na vazoreaktivno testiranje je definirano
kao redukcija u prosjeku PAP> 10mm Hg da dostigne
apsolutnu vrijednost u prosjeku PAP<40 mm Hg sa povecanim
ili nepromjenjenim SO.

Vazoreaktivno testiranje bi trebalo biti izvedeno samo u
referalnim centrima.

la

Vazoreaktivno testiranje bi trebalo biti izvedeno upotrebom
azotnog oksida kao vazodilatatora.

lla

Vazoreaktivno testiranje moze biti izvedeno i kod drugih
tipova PAH.

b

Vazoreaktivno testiranje moze biti izvedeno upotrebom i.v.
epoprostenola ili i.v. adenozina.

b

Upotreba oralnih ili i.v. BKK u akutnom vazoreaktivnom
testiranju nije preporucljivo.

Vazoreaktivno testiranje kojim ¢ée se otkriti pacijenti koji mogu
biti sigurno tretirani sa visokim dozama BKK nije
preporuéljivo kod pacijenata sa drugim grupama PH. (grupe
2,3,4.5).

IPAH — idiopatska PAH; BKK — blokatori kalcijumskim kanala; SO — sréani

output, PAP — pluéni arterijski pritisak.
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4.2 Evaluacija teZine

Evaluacija tezine pacijenata sa PAH, zauzima mjesto izmedju
dijagnostickih procedura i terapeutskih donosenja odluka (Tabele 9, 10,
11,12 13).

Tabela 9: Funkcionalna klasifikacija plu¢ne hipertenzije modificirana nakon
NYHA funkcionalne klasifikacije, prema SZO 1998

Klasa | Pacijenti sa PH ali bez rezultirajuéih ogranicenja fizicke
aktivnosti.Uobicajena fizicka aktivnost ne izaziva dispneju ili
malaksalost, bol u grudima ili sinkopu.

Klasa Il Pacijenti sa PH rezultiraju sa blagim ograni¢enjem fizicke
aktivnosti. Oni se dobro osjec¢aju kad odmaraju. Uobi¢ajena
fizicka aktivnost izaziva dispneju ili malaksalost, bol u grudima ili
sinkopu.

Klasa Ill Pacijenti sa PH rezultiraju sa naznacenim ogranicenjem fizicke
aktivnosti. Oni se dobro osje¢aju kad odmaraju. Manje nego
uobicajena aktivnost izaziva dispneju ili malaksalost, bol u
grudima ili sinkopu.

Klasa IV Pacijenti sa PH sa nesposobnoscu da podnesu bilo kakvu fizicku
aktivnost bez simptoma. Pacijenti manifestiraju znake desnog
sréanog popustanja. Dispneja i/ili malaksalost mogu biti prisutni
¢ak i u mirovanju. Nelagodnost je povec¢ana svakom fizickom
aktivno$cu..

Tabela 10: Parametri sa uspostavljenom vaznos$¢u, za ocjenjivanje tezine bolesti,
stabilnosti i prognoze PAH

Bolja prognoza Determinante prognoze Losija prognoza
Ne Klini¢ki dokaz popustanja DK Da
Sporo Tempo progresije simptoma Brzo
Ne Sinkopa Da
I 1l SZ0O-FK I\
Duze (>500m)* 6MTH Krace (<300m )
Peak primanja O, Test kardio-pulmonarnog Peak uzimanja O,
>15 ml/min/Kg vjezbanja <12 ml/min/Kg
Normalan ili blizu MNP/NT-proMNP nivo u Veoma visoki i
normalan plazmi rastu
Bez perikardnog izljeva Ehokardiografski nalazit Perikardni izljev
TAPSE*> 2.0 cm TAPSEf<1,5cm
PDP <8 mmHg i Hemodinamizmi PDP > 15mmHg ili
SI > 2,5L/min/m? SI< 2,0 L/min//m?

TAPSE — trikuspidalno anularno pljosnato sistolno kretanje; PDP — pritisak u
desnoj pretkomori, DK — desha komora, SZO-FK — Svjetskja Zdravstvena
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Organizacija- Funkcionalna Klasa, 6BMTH - 6-minutni test hodanja, MNP —
mozdani natriuretski peptid, SI — Sréani Indeks;

+ TAPSE i perikardni izljev su izabrani zato $to mogu biti izmjereni kod ve¢ine

pacijenata

* - Zavisno od godina

Tabela 11: Definicija i stanje pacijenta

Stabilno i Pacijenti u ovakvom stanju trebaju ispunjavati veéinu

zadovoljavajuce nalaza nabrojanih u “ bolja prognoza” kolumni
prognosticke tabele (vidi Tabelu 10)

Stabilno i Ovo je pacijent koji, iako stabilan, nije dostigao

nezadovoljavajuce status, koji bi pacijent i njegov lije¢nik smatrali
pozeljnim. Neki od ograni¢enja opisanih u prvoj
kolumni prognostic¢ke tabele (vidi Tabelu 10) nisu
ispunjeni. Ovi pacijenti zahtjevaju reevaluaciju i
razmatranje za dodatno ili drugacije tretiranje prateci
puno ocjenjivanje u ekspertnim centrima.

Nestabilno i Pacijenti u ovakvom stanju ispunjavaju ve¢inu nalaza

deteriorirajuce nabrojanih u “losija prognoza” kolumni prognosticke

tabele (vidi Tabelu 10).

Tabela 12: PredloZena ocjenjivanja (mjerenja) i tajming za pracenje pacijenata sa

PAH
Na pocetku Svakih 3-6 3-4 mjeseca U slucaju
(prije mjeseci* nakon klinickog
terapije) promjenjene pogorsanja
terapije
Klini¢ka
procjena v v 4
SZO-FK
EKG
6MTH
v v v
Testovi
kardio- v v
pulmonarnog
opterecanjat
MNP/NT-
proMNP v v v
Ehokardiogra
fija v v
KDS i v 8§ v _§
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* - Intervali bi trebali biti prilagodeni pacijentovim potrebama
T - uobicajeno jedan ili dva testa opterecenja se izvode

I - je preporuceno (Tabela 8A)

§ - treba biti izvedeno (Tabela 8A)

MNP- mozdani natriuretski peptid; EKG = elektrokardiogram; KDS —
kateterizacija desnog srca; 6MTH — 6-minutni test hodanja; SZO-FK — svjetska
zdravstvena organizacija — funkcionalna klasa.

Tabela 13: Preporuke za ocjenjivanje teZine i pracenje

Stanje

Preporucuje se da se ocjeni tezina pacijenata sa PAH, sa podacima iz programa
pracenja klinickih podataka, testova opterecanja, biohemijskih pokazatjela,
ehokardiografskih i hemodinamskih paramatara.

Preporucuje se da se radi redovno pracenje svakih 3-6 mjeseci, i kod stabilnih
pacijenata sa PAH.

Ciljana terapijska strategija je preporucena kod pacijenata sa PAH.

4.3 Terapija

Terapija pacijenata sa PAH ne moze biti samo odredena propisivanjem
odredenih medikamenata, ve¢ zahtjeva kompleksnu strategiju koja
ukljucuje evaluaciju tezine pacijenta, suportivne i opSte mjere,
ocjenjivanje vazoreaktivnosti, ocjenjivanje efikasnosti i kombinacije
razli¢itih lijekova, plus potrebne intervencije. U svakom od ovih koraka,
iskustvo odgovornog ljekara je neophodno za optimiziranje dostupnih
resursa.
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Tabela 14: Preporuke za opste mjere

Stanje Klasa® NivoP
Preporucuje se izbjegavanje trudnoce kod pacijenata sa | C
PAH.

Imunizacija protiv gripe i pneumokokne infekcije se | C
preporucuje pacijenatima sa PAH.

Pacijenti sa PAH koji su lose kondicije, trebaju se uzeti u lla B
obzir za rehabilitaciju pod kontrolom.

Psiho-socijalnu podrsku treba uzeti u obzir kod la C
pacijenata sa PAH.

Oksigenacija za pacijenate ( SZO-FK 111 i IV) treba biti lla o
uzeta u obzir za one kojima je stalno arterijski O, pritisak

nizi od 8 kPa

(60 mm Hg)

U elektivnoj hirurgiji treba uzeti u obzir epiduralnu la C
anesteziju umjesto opste anestezije, ukoliko je mogucée.

Vece fizicke aktivnosti koje vode u distres simptome, i C
nisu preporucene kod pacijenata sa PAH

a = Klasa preporuke; b = Nivo dokaza; PAH- pluéna arterijska hipertenzija; SZO-
FK- svjetska zdravstvena organizacija- Funkcionalna klasa;

Tabela 15: Preporuke za suportivnu terapiju

Stanje Klasa® Nivo®
Tretman diureticima je indikovan kod pacijenata sa PAH | C
sa znacima slabosti desnog ventrikula, i sa zadrzavanjem

tecnosti.

Kontinuirana dugoro¢na oksigenoterapija je indicirana | C

kod pacijenata sa PAH kod kojih je arerijski O2 pritisak
stalno manji od 8 kPa (60mmHg)*

Oralna antikoagulantna terapija treba se razmotriti kod lla C
pacijenata sa idiopatskom PAH , nasljednom PAH i PAH
usljed koristenja anorexigena.

Oralna antikoagulantna terapija moze biti razmotrena I1b C
kod pacijenata sa pridruzenom PAH
Digoxin moze biti upotrijebljen kod pacijenata sa PAH b C

koji razviju atrijalne tahiaritmije, da bi postigli smanjenje
ventrikularne frekvence.

a = Klasa preporuke; b = Nivo dokaza; PPAH = pridruzena PAH; IPAH=
Idiopatska pluéna arterijska hipertenzija; PAH = Plu¢na arterijska hipertenzija; DV
= Desni ventrikul

* - Vidite takode i preporuke za PAH, pridruZenu kongenitalnim sréanim
Santovima.
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Specifi¢na terapija lijekovima

Klase lijekova su nabrojane po abecednom redu i pojedinacni sastojci su
nabrojani po abecednom redu, u svakoj klasi.

Tabela 16: Preporuke za efikasnost specifi¢ne terapije lijekovima, balon atrijalna
septostoma i pluéna transplantacija za pacijente sa PAH (Grupa 1), prema SZO

funkcionalnoj klasi

Mijere/Tretman Klase preporuke-
Nivo dokaza
SZO-FK SZO-FK SZO-FK
Il 1"l v
Blokatori kalcijumskih kanala I-C* I-C* -
Antagonisti Ambrisentan I-A I-A 1la-C
Endotelin receptora Bosentan I-A I-A l1a-C
Sitaxentan lla-C I-A l1a-C
Tip 5 inhibitori Sildenafil I-A I-A I1a-C
fosfodiesteraze Tadalafil{ I-B 1-B lla-C
Beraprost - 11b-B -
Epoprostenol(i.v.) - I-A I-A
lloprost(inhalac.) - I-A lla-C
Prostanoids lloprost (i.v.) - Ila-C lla-C
Treprostinil (s.c.) - 1-B I1a-C
Treprostinil (i.v.) - Ila-C lla-C
Treprostinil - 1-B Ila-C
(inhalac.)
Pocetna kombinovana terapija - - lla-C
Sekvencionirana kombinovana terapija 11-aC I1-aB l1a-B
Balon atrijalna septostoma - I-C I-C
Pluéna transplantacija - I-C I-C

*. Samo kod respondera na akutne vazoaktivne testove, |-C za idiopatsku PAH,

nasljednu PAH i PAH zbog anorexigena; lla-C za stanja pridruzena PAH.

+- pod regulatornim pregledom u Evropskoj Uniji

SZO-FK- Svjets. Zdravst. Organiz.-funkcional. Klasa
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PRIKAZ 2: Algoritam lijecenja pacijenata sa pluénom arterijskom
hipertenzijom(samo za grupu pacijenata 1)

Izbjegavati trudnocu(1-C) Coselmesliswoiyaltapta Diuretici (1)

Imunizacija za pneumokok i Kiseonik* (I-C)
influencu (I-C) Oralni antikoagulansi:

Nadgledana rehabilitacija(IIa-B) Miglienie ek: ta (I-C IPAH, naslijedna PAH i PAH uslijed
Psiho-socijalna podrska (IIa-C) HEpesERre anoréksigena (I1a-C)

Izbjegavati teze fizicke PPAH (I1b-C)

aktivnosti(III-C)

Digoksin (IIb-C)
Akutni vazoaktivni test (I-C za IPAH)
(IIb-C za PPAH)

Vazoreaktivni

Nevazoreaktivni ]

l

Pocetna terapija

SZO-FK I-111
BKK (I-C)

OdloZeni odgovor
(SZO-FK I-1I)
Tadalafilt, Treprostinil

s.c., inhalacijet

Ambrisentan, Bosentan,
: Sitaxentan, Sildenafil,
DA NE . Tadalafi prost inhalac i
i.v., Treprostini
v inhalacijet,

- Pocetna Kombinovana terapija
Nastaviti sa BKK
“_ Beraprost _

Neadekvatni klinicki odgovor

et i T s Sekvencijalna kombinovana terapija (IIa-

B) §

/ AE R
+

BAS (I-C) i/il 4

Plu¢na transplantacija

Prostanoidi

LEGENDA:

*-Da se odrzava arterijski pritisak kiseonika O2 > 8 kPa (60 mmHg)

+- pod regulatornim pregledom u Evropskoj Uniji

§1la-C za SZO-FK II

PPAH = Pridruzena Pluéna Arterijska Hipertenzija, BAS = Balon atrijalna
septostoma; BKK- blokatori kalcijumskih kanala; AER- Antagonisti endotelnih
receptora; IPAH- idiopatska PAH; i.v.-intravenozni; FDE5I = Tip 5 Inhibitor
FosfoDiEsteraze; s.c. — supkutani; SZO-FK = SZO- Funkcionalna klasa
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Algoritamski tretman je specifican za PAH i ne primjenjuje se kod
pacijenta sa drugim PH (pluéna hipertenzija) klinickim grupama.
Vazoreaktivni pacijenti bi trebali biti tretirani sa visokim i optimalno
tolerisanim dozama BKK; adekvatan odgovor bi se trebao potvrditi poslije
3-4 mjeseca tretmana. Pacijenti u SZO-FK Il bi trebali biti tretetirani sa
AER ili sa tip 5 inhibitorima fosfodiesteraze. Pacijente SZO - FK Il bi
trebalo uzeti u obzir kao kandidate za tretman sa ERA ili tip 5 inhibitorima
fosfodiesteraze, ili prostanoidima. PoSto istovremena usporedba izmedu
razlicitih sastojaka nije dostupna, moze biti predlozena prva linija tretmana
koja nije bazirana na dokazima. Kontinuirana i.v epoprostenol terapija se
preporucuje kao terapija prve linije za SZO — FK IV pacijenata sa PAH. U
slu¢aju neadekvatnog klinickog odgovora, sekvencionalna kombinovana
terapija treba biti razmotrena. BAS (balon atrijalna septostoma) i/ili
transplantacija pluéa su indicirane za PAH sa neadekvatnim klinickim
odgovorom uprkos optimalnoj terapiji lijekovima, ili ukoliko su terapije
lijekovima nedostupne.

Tabela 17: Definicija neadekvatnog odgovora na tretman PAH

Neadekvatan klinicki odgovor za pacijente koji su na pocetku bili u SZO-FK 11
ili 11

1. Rezultirajuéi klinicki status definiran kao stabilna i
nezadovoljavajuca*
2. Rezultirajuéi klinic¢ki status definiran kao nestabilna i deteriorirajuca

Neadekvatan klinicki odgovor za pacijente koji su na poc¢etku bili u SZO-FK 1V:

1. Nema brzog pobolj§anja u SZO- FK Il ili bolje
2. Rezultirajuéi klinicki status definiran kao stabilna i
nezadovoljavajuca*

SZO-FK = svjetska zdravst. Organiz. Funkcionalna klasa

* - vidi Tabelu 11

Tabela 18: Potencijalno znacajne interakcije lijekova sa ciljanom terapijom
PAH

PAH Mehanizam | Lijek koji Interakcija

lijek interakcije | interreaguje

Ambris | ? Ciklosporin Preporucuje se paznja kod
entan Ketokonazol istovremenog davanja

Ambrisentana sa Ketokonazolom
i Ciklosporinom

Bosent | CYP3A4 Sildenafil Nivo Sildenafila pada za 50%;

an induktor Nivo Bosentana se povecava za
50%. Nije potrbno prilagodavanje
doze bilo kojeg lijeka.
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CYP3A4 Ciklosporin Nivo Ciklosporina pada za 50%,
supstrat nivo Bosentana se povecava
cetverostruko. Kombinovanje je
kontraindicirano.
CYP3A4 Eritromicin Nivo Bosentana se povecava. Nije
supstrat potrebno prilagodavanje doze
Bosentana tokom kratkotrajnog
davanja..
CYP3A4 Ketokonazol Nivo Bosentana se povecava
supstrat dvostruko.
CYP3A4 Glibenklamid Povecava se incidenca povisenih
supstrat aminotransferaza. Potencijalno
+ inhibitor smanjenje hipoglikemijskog
pumpe efekta glibenklamida.
zuénih soli Kombinovanje je
kontraindicirano.
CYP2C9i Flukonazol, Nivo Bosentana se znacajno
CYP3A4 Amjodaron povecava. Kombinovanje je
supstrat potencijalno kontraindicirano.
CYP2C9i Rifampicin, Nivo Bosentana pada za 58 %.
CYP3A4 Fenitoin Nije sigurno da li postoji potreba
induktori za prilagodavanjem doze.
CYP2C9 HMG Co A Nivo Simvastatina se smanjuje za
induktor inhibitori 50%; sli¢ni efekti su i sa
reduktaze Atorvastatinom. Nivo holesterola
treba pratiti.
Tabela 18: Potencijalno znacajne interakcije lijekova sa ciljanom terapijom
PAH
PAH lijek | Mehanizam Lijek koji Interakcija
interakcije interreaguje
Bosentan CYP2C9 induktor Varfarin Povecava metabolizam
Varfarina, moze biti
potrebno prilagoditi dozu
Varfarina. Potreban
pojacan nadzor na
pocetku terapije
Varfarinom, ali
prilagodavanje doze
obi¢no je nepotrebno.
CYP2C9i CYP3A4 Hormonalni | Nivo hormona opada.
induktor kontraceptivi | Kontracepcija je
nepouzdana.
Sitaxentan CYP2C9 inhibitor Varfarin Inhibira metabolizam

Varfarina, doza
Varfarina treba biti
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smanjena za 80 %
prilikom zapocinjanja
terapije sa Sitaxentanom
i pojacano pracenje
INRa.

? Inhibicija PTOA
transportera

Ciklosporin

Povecéava nivo
Sitaxentana; kombinacija
kontraindicirana.

Sildenafil

CYP3A4 supstrat

Bosentan

Nivo Sildenafila pada za
50%; nivo Bosentana se
povecava za 50 %. Nije

potrebno prilagodavanje
doze bilo kojeg lijeka.

CYP3A4 supstrat

HMG CoA
reduktaza
inhibitor

Moze povecati nivo
Simvastatina/
Atorvastatina iako su
metabolicki kompetitori.
Nivo Sildenafila se moze
povecéati. Mogu¢
povecan rizik od
rabdomiolize.

CYP3A4 supstrat

Inhibitor
HIV
proteaze

Ritonavir i Sakvinovir
znacajno povecavaju
nivo Sildenafila.
Prilagodavanje doze
Sildenafila je obi¢no
potrebno.

CYP3A4 induktor

Fenitoin

Nivo Sildenafila moze
pasti.

CYP3A4 supstrat

Eritromicin

Nivo Sildenafila se
povecava ali kratkoro¢no
ne zahtjeva
prilagodavanje doze.

CYP3A4 supstrat

Ketokonazol

Nivo Sildenafila se
povecava ali ne zahtjeva
prilagodavanje doze.

CYP3A4 supstrat

Cimetidin

Nivo Sildenafila se
povecava ali ne zahtjeva
prilagodavanje doze.

cGMP

Nitrati
Nikorandil

Izrazita sistemska
hipotenzija, kombinacija
je kontraindicirana.

Tadalafil

CYP3A4 supstrat

Bosentan

Plazma nivo Tadalafila
pada za 42%, nema
znacajnih promjena u
nivou Bosentana. Nije
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potrebno prilagodavanje
doze.

cGMP Nitrati
Nikorandil

Izrazita sistemska
hipotenzija, kombinacija
je kontraindicirana.

PTOA- proteini za transport organskih anjona; cGMP — cikli¢ni gvanozin

monofosfat;

4.4 Specificne PAH postavke

Tabela 19: Preporuke za pedijatrijsku PAH

Stanje Klasa® Nivo®
Dijagnosticke pretrage za PH, predlozene za odrasle, bi Ila C
mogle biti uzete u obzir i za djecu.

Terapeutski algoritam PAH predlozen za odrasle treba biti lla C
uzet u obzir i za djecu.

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; PAH- pliu¢na arter.hipert.; PH — pluéna

hipertenz.

Tabela 20: Preporuke za PAH pridrzenu kongenitalnim

sré¢anim $antovima

Stanje

Klasa® Nivo®

AER Bosentan je indikovan po SZO-FK 111
pacijentima sa Eisenmengersovim sindromom.

Drugi AERI, tip 5 inhibitori fosfodiesteraze i
prostanoidi trebaju biti uzeti u obzir kod pacijenata
sa Eisenmengersovim sindromom.

lla C

U odsustvu signifikantne hemoptize, oralna
antikoagulantna terapija treba biti uzeta u obzir kod
pacijenata sa PA trombozom ili sa znakovima
sréanog popustanja.

lla C

Upotreba suplementne O2 terapije treba biti uzeta u
obzir u sluéajevima u kojima je konstantan porast u
arterijskoj saturaciji kiseonikom i smanjenje
simptoma.

lla C

Ukoliko su simptomi hiperviskoziteta prisutni,
flebotomija sa izovolemijskom nadoknadom bi se
trtebala primjeniti obi¢no kada je hematokrit > 65%.

lla C

Kombinovana terapija trebala bi biti primjenjena kod
pacijenata sa Eisenmengersovim sindromom.

1b C

Upotreba BKK nije preporucena kod pacijenata sa
Eisenmengersovim sindromom.

11 C
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a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; BKK- blokatori kalcijumskih kanala; AER-

Antagonisti endotelnih receptora;

Tabela 21: Preporuke za PAH pridruzenu bolestima vezivnog tkiva

Stanje

Klasa®

Nivo®

Kod pacijenata PAH udruZzene sa bolestima vezivnog
tkiva isti algoritmanski tretman se preporucuje kod
pacijenata sa Idiopatskom PAH

Ehokardiografski skrining za detekciju PH
preporucen je kod pacijenata sa sa sklerodermatskim
spektrom bolesti..

Ehokardiografski skrining za detekciju PH
preporucen je kod pacijenata sa simptomima
bolestima vezivnog tkiva.

KDS preporucena je u slu¢ajevima sa suspektnim
PAH udruzenim sa bolestima vezivnog tkiva,
posebno ukoliko je data specifi¢na terapija

Oralni antikoagulansi se ukljucuju u zavisnosti od
sluéaja.

lla

Ehokardiografski skrining za detekciju PH moze biti
uzeti u obzir kod asimptomatskih pacijenata sa
sklerodermatskim spektrom bolesti.

Ib

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; KDS- kateterizacija desnog srca;BVT —

bolesti vezivnog tkiva,

Tabela 22: Preporuke za PAH pridruzenu portalnoj hipertenziji

Stanje Klasa® Nivo®
Ehokardigrafski skrining za detekciju PH preporucen | B
je kod pacijenata sa simptomima bolesti jetre i/ili

kod kandidata za transplantaciju jetre.

Kod pacijenata sa PAH udruzenim sa portalnom lla C
hipertenzijom preporucuje se isti terapijski algoritam

kao i kod pacijenata sa IPAH, uzimajuéi u obzir i

komorbiditet.

Antikoagulansi nisu preporuceni kod pacijenata sa Il C
poveéanim rizikom od krvarenja.

Signifikantna PAH je kontraindikacija za 11| C

transplantaciju jetre ukoliko je srednji PAP> 35
mmHg i/ili PVO> 250 dynes.s.cm™®

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; IPAH- idiopatska PAH, PAP — pritisak

arterije pulmonaris, PVO — pluéni vaskularni otpor
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Tabela 23: Preporuke za PAH pridruzenu HIV infekeciji

Stanje

Klasa®

Nivo®

Ehokardiografija je indikovana kod pacijenata sa
neobja$njivom dispnejom, U cilju otkrivanja HIV-
povezanih kardiovaskularnih komplikacija

Kod pacijenata sa PAH povezanom sa HIV
infekcijom, isti algoritam tretmana treba biti uzet u
obzir kao kod pacijenata sa IPAH, uzimaju¢i u obzir
komorbiditete i lijel-lijek interakcije.

lla

Antikoagulansi se ne preporucuju kod pacijenata sa
poveéanim rizikom od krvarenja

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; IPAH — idiopatska PAH, HIV — virus

humane deficijencije

5 - Plu¢na veno-okluzivna bolest i plu¢na kapilarna

hemangiomatoza (Grupa 1)

Tabela 24: Preporuke za pluénu veno-okluzivnu bolest

Stanje Klasa® Nivo®
Upucivanje pacijenata sa PVOB u centar za | C
transplantaciju, za ocjenjivanje, je indikovano $to

prije, ¢im se dijagnoza utvrdi.

Pacijenti sa PVOB trebaju biti tretirani samo u lla Cc

centrima sa velikim iskustvom sa PAH, zbog rizika
od pluénog edema nakon zapocinjanja specificna
PAH terapije.

a = Klasa preporuke; b = nivo dokaza; PVOB — plué¢na veno-okluzivna bolest

6 - Plu¢na hipertenzija uslijed bolesti lijevog srca

(Grupa 2)

Tabela 25: Preporuke za pluénu hipertenziju uslijed bolesti lijevog srca

Stanje

Klasa®

NivoP

Optimalni tretman za bolest lijevog srca, koja je u
podlozi, se preporucuje pacijentima sa PH uslijed
bolesti lijevog srca

C
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Pacijenti sa “nesrazmjernom” PH zbog bolesti
lijevog srca trebali bi biti ukljuceni u RKS ciljajuci
PH specifi¢ne lijekove.

lla

Povecani lijevostrani pritisci punjenja mogu biti
ocjenjeni Dopler ehokardiografijom.

1b

Invazivha mjerenja PKP ili LV-end-dijastolnog
pritiska, mogu se zahtjevati da se potvrdi dijagnoza
PH zbog bolesti lijevog srca.

1b

KDS moze se uzeti u obzir kod pacijenata sa
ehokardiografskim znacima koji sugeriraju tesku PH
kod pacijenata sa boleséu lijevog srca.

b

Upotreba specifi¢nih lijekova za PAH nije
preporucena kod pacijenata sa PH uslijed bolesti
lijevog srca.

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; RKS — randomizirane kontrolne studije;
PKP — pluéni kapilarni pritisak; KDS- kateteriz. desnog srca

7 - Plu¢na hipertenzija uslijed bolesti pluca i/ili

hipoksemije (Grupa 3)

Tabela 26: Preporuke za pluénu hipertenziju uslijed bolesti pluca i/ili hipoksemije

Stanje

Klasa®

Nivo®

Ehokardiografija se preporu¢uje kao skrining za
ocjenjivanje PH uslijed plu¢nih bolesti.

C

KDS se preporucuje za definitivnu dijagnozu PH
uslijed pluénih bolesti.

C

Optimalni tretman pluéne bolesti koja je u podlozi,
ukljucuje dugorocnu terapiju kisikom 02, kod
pacijenata sa hroni¢nom hipoksemijom, i
preporucuje se pacijentima sa PH uslijed pluénih
bolesti.

Pacijenti sa “nesrazmjernom” PH uslijed pluénih
bolesti bi trebali biti ukljuceni u RKS, ciljajuéi
specifi¢nu terapiju za PAH.

lla

Upotreba PAH specifi¢nih lijekova se ne
preporucuje kod pacijenata sa PH uslijed plu¢nih
bolesti.

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; RKS — randomizirane kontrolne studije;

KDS - kateterizacija desnog srca
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8 - Hronic¢na tromboembolijska plu¢na hipertenzija

(Grupa 4)

Tabela 27: Preporuke za hroni¢nu tromboembolijsku pluénu hipertenziju

Stanje

Klasa®

Nivo®

Dijagnoza HTEPH je bazirana na prisustvu
prekapilarne PH (srednji PAP > 25 mm Hg; PKP< 15
mm Hg; PVR > 2WU) kod pacijenata sa multiplim
hroni¢nim/ organiziranim okluzivnim trombima/
embolusima u elasti¢nim pluénim arterijama
(glavnim, lobarnim, segmentalnim,
subsegmentalnim).

C

Kod pacijenata sa HTEPH indicirana je dozivotna
terapija antikoagulansima.

Hirur$ka pluc¢na endarterektomija je preporuceni
tretman za pacijente sa HTEPH.

Kada jednom perfuzioni nalaz i/ili Ct angiografija
pokazu znake kompatibilne HTEPH, pacijent teba
biti upucen u centar sa ekspertizom za hirur§ku
pluénu endarterektomiju.

la

Izbor pacijenata za operaciju treba biti baziran u
odnosu na prosirenost i lokaciju organiziranog
tromba, na stepenu PH i na prisustvo komorbiditeta.

lla

PAH specifi¢na terapija moze biti indicirana kod
odabranih pacijenata sa HTEPH , kao §to su pacijenti
koji nisu kandidati za operaciju ili pacijenti sa
rezidualnom PH nakon PEA.

b

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza; CT- kompjuterizovana tomografija; HTPH —

hroni¢na tromboembolijska pluéna hipertenzija; PAH — pluéna arterijska

hipertenzija; PAP — Plu¢ni arterijski pritisak; PEA — plu¢na endarterektomija; PKP

— Pluéni kapirani pritisak
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9 - Definicija referalnog centra plucne arterijske
hipertenzije

Tabela 28: Preporuke referalnog centra za pluénu arterijsku hipertenziju

Stanje Klasa® Nivo®

Od referalnih centara se ocekuje da obezbjede njegu I C
od strane multiprofesionalnog tima (kardiolozi i
pulmolozi, klinicke medicinske sestre, radiolozi,
psiholozi i socijalni radnici, odgovarajuca ekspertiza
na poziv)

Referalni centri moraju imati direktne veze i brze I C
referalne Seme za druge sluzbe,PEA sluzbu, sluzbu
za pluénu transplantaciju, sluzbu za urodene sréane
bolesti odraslih).

Referalni centar treba da prati najmanje 50 pacijenata lla C
sa PAH ili HTEPH i treba da primi jos najmanje dva
nova slucaja mjese¢no sa dokumentovanom PAH ili

HTEPH.

Referalni centri trebaju izvesti najmanje 20 lla C
vazoreaktivnih testova kod PAH pacijenata godisnje.

Referalni centri trebaju ucestvovati u kolaborativnim lla C

klini¢kim istrazivanjima PAH, koji ukljucuju fazu II i
fazu 111 klini¢kih studija.

a= Klasa preporuke; b = nivo dokaza
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