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Kroniéna trombemboliéna plju¢na
hipertenzija - moznosti kirurSkega zdravljenja

in nasSeizkusnje

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension — surgical
treatment options and our experience

Matevz Harlander, Barbara Salobir, Matjaz Turel, Boris Dev¢i¢, Marjeta Tercel;

Izvlecek

Izhodisc¢a: Kroni¢na trombemboli¢na pljuc-
na hipertenzija je vse pogosteje prepoznan
vzrok plju¢ne hipertenzije. Napoved izida
bolezni je pri nezdravljenih bolnikih slaba.
Metoda izbire zdravljenja je plju¢na endar-
teriektomija, ki jo je mogoce opraviti pri ve¢
kot polovici bolnikov s kroni¢no trombem-
boli¢no plju¢no hipertenzijo. Napredek v ki-
rurski tehniki omogoca odstranitev tudi zelo
periferno lezec¢ih trombembolizmov, vse do
ravni subsegmentnih arterij. Priporocljivo
je, da posege opravljajo v strogo specializi-
ranih centrih z dovolj velikim $tevilom teh
operacij, saj je sicer tveganje za oboperativne
zaplete preveliko. Bolnike, ki imajo po pose-
gu $e vedno plju¢no hipertenzijo, ali tiste, ki
niso kandidati za kirursko zdravljenje, lahko
zdravimo z vazodilatatorji in remodelatorji
pljuc¢nega Zilja, ki izid delno izboljujejo. Za-
dnja moznost zdravljenja je presaditev pljuc.

Zakljucek: Bolnike s kroni¢no trombem-
bolicno plju¢no hipertenzijo je potrebno
obravnavati timsko, skupaj s kirurgom, ki je
ve$¢ plju¢ne endarteriektomije. V zadnjem
letu sta bila dva slovenska bolnika po uspe-
$ni predpripravi iz nase klinike napotena na
plju¢no endarteriektomijo v Univerzitetno
bolnidnico na Dunaju in bila uspe$no ope-
rirana z dobrim pooperativnim rezultatom.

Abstract

Background: Chronic thromboembolic pul-
monary hypertension is an increasingly rec-
ognized cause of pulmonary hypertension.
The prognosis of untreated patients is poor.
The treatment of choice is the potentially cu-
rative pulmonary endarterectomy, which is
feasible in more than half of the cases. The
advances in operative techniques make pul-
monary endarterectomy possible even in pa-
tients with very peripheral thromboemboli
in the subsegmental arteries. Due to rarity
of the disease it is advisable to perform the
procedure in experienced specialized centers
with high frequency of operations and thus
low perioperative risk. Patients with persis-
tent pulmonary hypertension after surgery
and patients who have inoperable disease
can be treated with vasodilators and remod-
ulators of pulmonary vasculature, which
improve prognosis to some extent. The final
treatment option is lung transplantation.

Conclusions: Patients with chronic trombo-
embolic pulmonary hypertension have to be
evaluated by a consultant surgeon with expe-
rience in pulmonary endarterectomy. In the
last year two Slovenian patients were referred
from our clinic to the University hospital in
Vienna for pulmonary endarterectomy. The
treatment was successful with good follow-
up results.

769



PREGLEDNI CLANEK/REVIEW

770

Uvod

Kroni¢na trombemboli¢na plju¢na hiper-
tenzija (KTEPH) je posledica zapore pljuc-
nih arterij s trombemboli, ki se ne resorbi-
rajo, ampak organizirajo in tako privedejo
do porasta upora v plju¢nem zilju. Zaradi
nespecificnih simptomov in znakov je bila
bolezen $e do nedavnega pogosto nespozna-
na. Se pred dvema desetletjema so jo obca-
sno opazali le patologi pri obdukcijah. Kljub
temu, da se v zadnjem obdobju zahvaljujo¢
vse naprednej$im diagnosticnim tehnikam
in vedji ozave$cenosti zdravnikov vse bolj
prepoznava, je epidemiologija bolezni Se zelo
slabo raziskana." V nedavnih raziskavah
so potrdili ze znano dejstvo, da se pogosteje
pojavlja pri bolnikih s ponavljajo¢imi se ven-
skimi trombembolizmi. Pomembni dejav-
niki tveganja zanjo so bili poleg »klasi¢nih«
dejavnikov tveganja za venske trombembo-
lizme, kot so hormonska kontracepcija, ma-
lignomi in (okuZene) intravenske linije ter
konice elektrod srénih spodbujevalnikov,
tudi prekatno-preddvorni $anti, splenekto-
mija, zviSana antifosfolipidna protitelesa,
hipotiroza na nadomestnem zdravljenju in
celo krvna skupina. Ljudje s krvno skupino 0
redkeje zbolijo za KTEPH, kar kaze na dolo-
¢eno genetsko predispozicijo, ki Se ni odkri-
ta.>* Medtem ko so v zaletnih raziskavah na
podlagi avtopsij ocenjevali, da je celokupna
incidenca KTEPH le 1-3 % in da se pojavi le
pri 0,1-0,5 % bolnikov, ki so preboleli plju¢no
embolijo, se na podlagi novejsih prospektiv-
nih raziskav ocenjuje, da je incidenca bistve-
no vi§ja.> Pri bolnikih po preboleli akutni
pljucni emboliji naj bi se pojavila v 0,8-5,1%
bolnikov.>”” Pri oceni incidence pa moramo
upostevati dejstvo, da vecina bolnikov s po-
trjeno KTEPH v preteklosti ni imela posta-
vljene diagnoze akutne plju¢ne embolije in/
ali venske tromboze. V seriji 142 bolnikov s
KTEPH v Dunajski univerzitetni bolnisnici
je bilo takih kar 63 %." Zanesljivih podatkov
o tem, kolikSen delez vseh bolnikov s plju¢no
hipertenzijo predstavljajo bolniki s KTEPH,
zaenkrat $e ni. Glede na raziskave, ki pote-
kajo, in vedno boljse vodenje registrov bol-
nikov s plju¢no hipertenzijo se pri¢akuje, da
bodo taksni podatki znani ze ez nekaj let.
Tudi v Sloveniji pricakujemo, da bomo dobi-

li te podatke po tem, ko bomo priceli voditi
register vseh bolnikov s plju¢no hipertenzi-
jo. To pa je zaradi spremljanja ucinkovitosti
novih nacinov zdravljenja KTEPH tako s ki-
rurskim posegom kot z novimi zdravili zelo
pomembno.

Patofiziologija KTEPH

Patogeneza KTEPH ostaja $e odprto vpra-
$anje, saj ni celovite razlage, ki bi zajemala
celoten spekter te bolezni.* KTEPH je najver-
jetneje v vecini primerov zaplet akutne pljuc-
ne embolije, po kateri pride do nepopolne
resorpcije embolusa. Akutni embolus je spr-
va zelo krhek krvni strdek, ki je le v $ibkem
stiku s steno $e normalne plju¢ne arterije. V
primeru nepopolne resorpcije se spremeni
v endotelizirano fibrozno tkivo, ki prerasca
intimo in infiltrira medijo plju¢ne arterije.!
V prizadetem zilju prihaja do lokalnih (»in
situ«) tromboz zaradi upocasnjenega preto-
ka in aktiviranja trombogenih faktorjev. V
neprizadetih delih plju¢ne Zilne mreze pa
se lahko razvije sekundarna arteriopatija, ki
je po eni strani neposredna posledica pove-
¢anih striznih sil na intimo teh arterij in po
drugi strani vpliva $tevilnih mediatorjev, ki
se ob tem spro§éajo.*'* Med njimi igra po-
membno vlogo endotelin-1, najpomembnejsi
vazokonstriktor v telesu.'> Oba procesa vo-
dita v napredovanje bolezni, ki jo oznacuje
povecevanje upornosti plju¢nega Zilja, obre-
menitev in remodeliranje desnega preka-
ta. Pri vec¢ kot 50 % bolnikov ni podatkov o
preboleli globoki venski trombozi (GVT) ali
plju¢ni emboliji (PE)*, kar je lahko posledica
dejstva, da GVT in PE pogosto potekata brez
simptomov.'* Alternativna razlaga je, da gre
pri nekaterih oblikah KTEPH za primarno
arteriopatijo in endotelijsko disfunkcijo, ki
povzroc¢i sekundarno lokalno trombozo.**

Diagnostika KTEPH

Simptomi in znaki KTEPH se ne razliku-
jejo od tistih, ki jih sre¢camo pri drugih obli-
kah plju¢ne hipertenzije in popuscanju de-
snega srca. KTEPH odkrijemo pri bolnikih,
ki jih obravnavamo zaradi napredujoce dis-
pneje ob naporu, sinkope ob naporu, obre-
menitvene angine pektoris, hemoptiz, prsne
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bolecine ali znakov popuscanja desnega srca.
Verjetnost KTEPH poveca osebna ali druzin-
ska anamneza PE ali GVT in/ali anamneza o
prebolelih simptomih, ki bi jih lahko pripisa-
li neprepoznani trombozi ali plju¢ni emboliji
v preteklosti.

Na zacetku lahko diagnostiko v pravo
smer usmerita Ze rentgenski posnetek prsne-
ga kosda in elektrokardiogram, ultrazvocni
pregled srca pa potrdi sum na plju¢no hiper-
tenzijo in izkljuci drugo patologijo srca. Na-
daljevanje diagnostike novoodkrite plju¢ne
hipertenzije zaobjema ve¢ preiskav, katerih
opis presega obseg tega prispevka. Potrebno
pa je ze zgodaj izkljuciti prav KTEPH. Me-
toda izbire za locevanje KTEPH od plju¢ne
arterijske hipertenzije (PAH) je zaenkrat
ventilacijska in perfuzijska (V/P) scintigra-
fija plju¢, ki v primeru KTEPH prikaze se-
gmentne okvare v perfuziji plju¢. Obcutlji-
vost metode je vec¢ kot 95 % ob specificnosti
ve¢ kot 90 %.">'® CTA, ki je v zadnjih letih
postala metoda izbire za diagnostiko aku-
tne plju¢ne embolije, ima pri diagnostiki
KTEPH za zdaj $e omejen pomen, saj je ob
odli¢ni specifi¢nosti (ve¢ kot 99 %) obcutlji-
vostle 51,3-67,0 %.'>' Mo¢ CTA upade zlasti
pri prikazovanju neokluzivnih trombov na
ravni segmentnih in subsegmentnih arterij.
Sele najnovejse generacije CT se priblizujejo
obcutljivosti klasi¢ne angiografije.*® Preiska-
va zato ni optimalna pri razlikovanju med
KTEPH in PAH. Veliko obeta perfuzijsko
magnetno resonancno slikanje in magnetno
resonancna angiografija (MRA). Preiskovan-
ci niso izpostavljeni ionizirajoCemu sevanju,
zato je primerna tako za mlajse bolnike kot
za tiste, ki potrebujejo serijske ponovitve
preiskave. Obcutljivost pri loc¢evanju med
PAH in KTEPH se priblizuje obcutljivosti
V/P scintigrafije.*"** Dodatno omogoc¢a me-
ritev minutnega volumna srca, sistemskega
pretoka in pretoka v plju¢nem zilju, iz Cesar
lahko opredelimo tudi velikost desno-levega
ali levo-desnega $anta.>>** Zlati standard za
potrditev KTEPH in prikaz sprememb nav-
kljub napredku MRA in CTA za zdaj e ve-
dno predstavlja angiografija plju¢nega Zzilja,
ki je v vecini centrov pred PEA obvezna.>**?¢

Poleg slikovnih preiskav je pri oceni teze
bolezni, operabilnosti in napovedi izida po-
trebna tudi kateterizacija desnega srca in in-
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vazivno merjenje upornosti plju¢nih arterij
(PVR), sr¢nega indeksa (CI) in srednjega pri-
tiska v plju¢nih arterijah (mPAP). Trenutno
med vodilnimi strokovnjaki tega podrocja
prevladuje mnenje, da vazodilatacijski test,
s katerim dokazujemo reverzibilnost plju¢ne
hipertenzije, bistveno ne vpliva na odlo¢itev
o zdravljenju KTEPH, vendar trdnih doka-
zov za to zaenkrat Se ni.

Zdravljenje

Vsi bolniki s KTEPH potrebujejo trajno
antikoagulacijsko zas¢ito. Z njo preprec¢imo
ponovitve plju¢nih embolizmov in napredo-
vanje lokalnih tromboz zaradi upocasnjenega
pretoka. Dokon¢na ocena KTEPH je mozna
Sele po vsaj 3 mesecih ustreznega antikoagu-
lacijskega zdravljenja, saj se v tem ¢asu lahko
raztopijo morebitni sveZi embolizmi."!

Zdravljenje izbire je pri KTEPH plju¢na
endarteriektomija (PEA). O prvih uspesnih
posegih je Moser s kolegi porocal ze v letu
1965.%” Poseg je tehni¢no zelo zahteven in je
bil sprva povezan z visokim oboperativnim
tveganjem za zaplete, vendar pa se je tehnika
vztrajno razvijala in danes razviti centri, ki
jih je na svetu le nekaj, porocajo o 5-odstotni
oboperativni umrljivosti.>**®»**  Kirursko
zdravljenje KTEPH je lahko potencialno ku-
rativno.”'**?* Napredek v kirurski tehniki
omogoca odstranitev tudi zelo periferno le-
ze¢ih trombembolizmov vse do ravni subse-
gmentnih arterij (slika 1). Po odstranitvi Ze
fibroziranih trombembolizmov se zmanjsa
upornost plju¢ne zilne mreze, zaradi cesar
se zavre razvoj sekundarne arteriopatije, ki
lahko tudi nazaduje. Po normalizaciji tlakov
v plju¢nem obtoku se postopno izboljsa tudi
funkcija desnega prekata. Odlocitev o opera-
bilnosti bolnika mora biti sprejeta v specia-
liziranemu centru ob konzultiranju izkuse-
nega kirurga. Med centri obstajajo precej$nje
razlike v teh ocenah. Merila, ki jih upostevajo
pri odlocitvi o operabilnosti bolnikov tudi v
Univerzitetni bolni$nici Dunaj (AKH Du-
naj), kjer se obravnavajo nasi bolniki, so: a)
simptomatska KTEPH z invazivno izmer-
jenim mPAP > 25 mmHg, b) diagnosti¢na
evalvacija bolnika po vsaj 3 mesecih antiko-
agulantnega zdravljenja, ¢) dokaz kirursko
dostopnih trombembolizmov s plju¢no an-
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Bolnica 2

Slika1:
Trombemboli¢ni
material, odstranjen
iz plju¢nih arterij
nasih dveh bolnikov.
Pri obeh je bila
diagnosticirana KTEPH
perifernega tipa. Slike
je prispevala kirurska
ekipa iz Univerzitetne
bolnidnice Dunaj, ki je
operirala oba bolnika.
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giografijo ali CTA najnovejSe generacije, ¢)
pric¢akovan upad upornosti plju¢nega zilja na
manj kot 50 % predoperativne in d) ugoden
predoperativni profil tveganja bolnika.>
PEA poteka v globoki hipotermiji (20°C)
med cirkulacijskim zastojem, saj je potrebno
brezkrvno operativno polje. Kirurg napravi
rez v intraperikardnem delu pulmonalne ar-
terije, pois¢e pravo raven endarteriektomije
(med medijo in fibroznim materialom) in
ga nato sledi v lobarne, segmentne in sub-
segmentne arterije. Fibrozirani trombem-
boli¢ni material se lahko nato odstrani v
celoti. Cirkulacijski zastoj ne sme presegati
20 minut. V tem casu izku$en kirurg poseg
opravi na enem plju¢nem krilu. Sledi obdo-
bje reperfuzije in nato ponovitev postopka Se
na drugem krilu. Specifi¢ni zapleti po PEA
(poleg tistih, ki spremljajo vse vecje posege v

prsnem kosu) so reperfuzijski sindrom pljuc
in perzistentna plju¢na hipertenzija. Nevro-
loske okvare so redke.*?>2%*!

Kljub napredku PEA tretjine do polovice
bolnikov s KTEPH ni mogoce operirati za-
radi preve¢ distalnih trombembolizmov ali
preslabega telesnega stanja.>**? Pri priblizno
10 % bolnikov po PEA plju¢na hipertenzija
vztraja ali se ponovi, kar je prognosti¢no ne-
ugodno. Klasi¢ni medikamentni ukrepi - di-
uretiki, kisik, metildigoksin — ne vplivajo na
patofizioloske mehanizme bolezni, zato ve-
ljajo za podporno zdravljenje. Neucinkoviti
so tudi kalcijevi antagonisti.

Nove moznosti zdravljenja odpirajo inhi-
bitorji fosfodiesteraze-5 (sildenafil, tadalafil),
antagonisti endotelinskih receptorjev (bo-
sentan, sitaxsentan, ambrisentan) in prosta-
noidi (iloprost, epoprostenol, treprostinil).
Nasteta zdravila so dokazano ucinkovita pri
zdravljenju PAH in so se pricela uporabljati
tudi pri bolnikih s KTEPH, saj je mogoce z
njimi spremeniti potek bolezni.** U¢inkovi-
tost sildenafila, bosentana in treprostinila je
potrdilo ve¢ nekontroliranih raziskav®**+3*
in ena pilotna s placebom kontrolirana $tu-
dija sildenafila,®® ki so porocale o izboljsa-
nem prezivetju in telesni zmogljivosti. V
decembru 2008 so bili objavljeni rezultati
prve s placebom kontrolirane, dvojno slepe,
randomizirane $tudije uc¢inka bosentana pri
neoperabilnih oblikah KTEPH (BENEFiT),
ki je pokazala le pozitivne hemodinamske
ucinke bosentana (padec PVR in porast CI),
ne pa izbolj$anja telesne zmogljivosti po 16
tednih zdravljenja bolnikov z neoperabilni-
mi oblikami KTEPH ali z vztrajajoco plju¢no
hipertenzijo 6 mesecev po PEA.*

Poleg uporabe teh zdravil pri bolnikih, ki
niso kandidati za PEA, je odprto tudi vprasa-
nje uporabe v predoperativni pripravi in po
uspesni PEA. Za stabiliziranje bolnika pred
posegom so v nekaterih centrih uspesno
uporabili epoprostenol,**** podobne u¢inke
pa nudijo tudi inhibitorji fosfodiesteraze-5 in
antagonisti endotelinskih receptorjev. Njihov
ugoden hemodinamski u¢inek najverjetneje
izbolj$uje rezultat PEA, uporabna pa so tudi
pri premoscanju kriticnega pooperativnega
obdobja. Studij, ki bi potrdile ta predvideva-
nja, Se ni.
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Pri bolnikih z neoperabilno KTEPH, ki so
telesno za to sposobni, je zadnji izhod oboje-
stranska presaditev pljuc.

Napoved izida

Nezdravljena KTEPH ima slabo napoved
izida, Ceprav so porocila picla. Prvo porocilo
iz leta 1982 navaja okoli 70-odstotno triletno
prezivetje pri bolnikih z zacetnim mPAP 31-
40 mmHg in manj kot 20-odstotno triletno
prezivetje bolnikov z mPAP > 50 mmHg.*
Triletno prezivetje skupine poljskih bolnikov
z mPAP > 30 mmHg, zdravljenih z antikoa-
gulacijskimi zdravili, je bilo 10 % (povpre¢ni
mPAP umrlih je bil 51 mmHg).** Odstopa
skupina japonskih bolnikov z mPAP > 25
mmHg (povprecno 50 mmHg), pri kate-
ri avtorji navajajo srednje prezivetje kar 6,8
let.*” Tako PEA kot zdravljenje z zdravili, ki
spreminjajo potek bolezni, napoved izida iz-
boljsa. Napovedni dejavniki za potek neope-
rabilne KTEPH in izid PEA so mPAP, PVR,
tlak v desnem atriju, $est minutni test hoje
(6MWD) in difuzijska kapaciteta pljuc.*®*’
Obsezna retrospektivna kohortna Studija v
Veliki Britaniji, ki je zajela 469 bolnikov, na-
vaja 88-odstotno enoletno ter 76-odstotno
triletno prezivetje po PEA ter 82-odstotno
enoletno in yo-odstotno triletno prezivetje
pri neoperabilnih bolnikih.?* Skupini se po
hemodinamskih in demografskih znacil-
nostih nista razlikovali. 85% neoperabilnih
bolnikov je prejemalo sildenafil, bosentan ali
prostanoid, v primerjavi z operabilnimi, ki so
specificno zdravljenje prejemali le v 53 %, kar
govori v prid temu, da bolezen modulirajo¢a
zdravila vendarle izbolj$ujejo napoved izida
bolezni glede prezivetja. Ugotovitve so skla-
dne tudi z rezultati $tudije BENEFIiT.** Bolj
dramati¢na je bila razlika v telesni zmoglji-
vosti, ki je bila pomembno boljsa v skupini
bolnikov po PEA, v kateri je bilo tri mesece
po PEA kar 88 % bolnikov uvrscenih v funk-
cionalni razred WHO T ali II, v primerjavi
z 12% pred PEA. IzboljSanja zmogljivosti
pri bolnikih z neoperabilno obliko KTEPH
ni bilo, ali pa je bilo le prehodno. Le manjsa
podskupina teh bolnikov je vseeno belezila
trajnejSe izboljSanje funkcionalnega statusa
in imela boljso napoved izida.
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Nase izkusnje

Ugotovili smo, da slovenski bolniki s
KTEPH niso imeli dostopa do kirurskega
posega, ki edini lahko pripelje do ozdravitve.
Zaradi redkosti bolezni in zahtevnosti kirur-
$kega posega ta v Sloveniji ni bil izvedljiv.
Zato smo se povezali z AKH Dunaj, kjer ze
vrsto let uspesno sodelujemo na podrocju
presaditve plju¢, saj ima kirurska ekipa pod
vodstvom profesorja Klepetka dolgoletne
odli¢ne izku$nje tudi s PEA. Tako je v sode-
lovanju z AKH Dunaj sedaj kirurski poseg
dostopen tudi slovenskim bolnikom. Pred-
stavljamo prva dva slovenska bolnika, ki sta
bila leta 2008 in 2009 iz nase klinike napo-
tena na PEA v AKH Dunaj in bila uspes$no
operirana.

Bolnik 1

44-letni moski je imel prvi tromboti¢ni
dogodek leta 1995, ko je prebolel globoko
vensko trombozo desne goleni. V sledecih
letih je navajal napredujoc¢o dispnejo ob na-
porih, kar so pripisali slabi telesni pripra-
vljenosti in debelosti (BMI 37). V letu 2002
je utrpel masivno plju¢no embolijo, ki je bila
zdravljena s sistemsko trombolizo. Kljub
uspesni trombolizi so tlaki v plju¢nem Zzilju
ostali povisani. Srednji tlak v plju¢nih ar-
terijjah (mPAP) je bil 54 mmHg. Ugotovili
smo kroni¢ne trombembolizme na ravni se-
gmentnih plju¢nih zil. Testi na trombofilijo,
antifosfolipidna protitelesa in lupusne an-
tikoagulante so bili negativni. Bolnika smo
predstavili kot kandidata za PEA torakalnim
kirurgom v AKH Dunaj. Poseg je bil zavrnjen
zaradi previsokega tveganja periferne narave
bolezni in prevelike bolnikove telesne teze.
Tudi presaditev pljuc je bila prevec tvegana.
Bolnika smo nato zdravili z antikoagulan-
tnimi zdravili in podpornim zdravljenjem,
vklju¢no z zdravljenjem s kisikom na domu,
ter mu svetovali zmanjSanje telesne teze.
Konzervativno zdravljenje je bilo zadovolji-
vo v naslednjih petih letih, v katerih je pod
nadzorom uspel izgubiti 20 kg. Kljub temu je
bil ves ¢as v funkcijskem razredu WHO IV. V
letu 2008 pa je utrpel tri poslabsanja desno-
stranskega sr¢nega popuscanja. Zdravljenje s
sildenafilom, uvedeno po drugem poslabsa-
nju, je bilo u¢inkovito le prehodno. Bolnika
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smo ponovno predstavili kirurgom v AKH
Dunaj, ki so se tokrat odlocili za poseg. Po-
seg je bil uspesen, trombemboli¢ni material,
odstranjen med operacijo, je prikazan na Sli-
ki 1. Po uspesnem posegu smo belezili padce
tlakov v plju¢em zilju in izboljsanje delovanja
desnega srca. Bolnik ni ve¢ potreboval kisika
in se je uspesno rehabilitiral. Ze eno leto je v
funkcijskem razredu WHO I-II, ima normal-
ne tlake v plju¢nem obtoku izmerjene nein-
vazivno, normalen NT-proBNP in v Sestmi-
nutnem testu hoje prehodi brez kisika 540 m.

Bolnica2

V na$i ustanovi smo obravnavali 37-le-
tno zensko po tem, ko je od leta 2004 trikrat
utrpela obsezno plju¢no embolijo, prvi¢ med
jemanjem oralne kontracepcije s kombina-
cijo etinilestradiola in levonorgestrela, nato
dvakrat ob neurejenem antikoagulantnem
zdravljenju. CT angiografija je obakrat prika-
zala polnitvene okvare na ravni segmentnih
in subsegmentnih arterij. Testi na trombo-
filijo, antifosfolipidna protitelesa in lupusne
antikoagulante so bili negativni. Postavlje-
na je bila diagnoza KTEPH. Po opravljeni
desnostranski kateterizaciji, pri kateri je bil
izmerjen mPAP 30 mmHg, je bilo ocenjeno,
da bi lahko imel ugoden ucinek nifedipin, ki
so ga bolnici takrat uvedli. Bolezen je v na-
slednjih 2 letih pocasi napredovala, vendar je
bila bolnica ob konzervativnem zdravljenju
stabilna. Ultrazvo¢ne meritve so prikazale
$iritev desnega srca in viSanje sistoli¢nih tla-
kov. Maja 2007 je bolnica pricela prejemati
sildenafil namesto nifedipina, po katerem
je prislo do prehodnega padca tlakov v de-
snem prekatu in do izboljSanja telesne zmo-
gljivosti. Kljub prehodnemu izbolj$anju se
je 6 mesecev kasneje stanje ponovno pricelo
slabsati. Dodatno je bil uveden bosentan, 6
mesecev kasneje pa $e inhalacijski iloprost,
ki ga je po 5 mesecih prenehala jemati zaradi
stranskih u¢inkov. V septembru 2008 je ime-
la bolnica pregled v ambulanti nasega oddel-
ka. Bolnica je bila v funkcijskem razredu po
WHO III-1V, invazivno izmerjeni mPAP je
bil 50 mmHg. Poleg ostalih preiskav sta bili
opravljeni V/P scintigrafija plju¢ in plju¢na
arteriografija. Preiskavi sta potrdili KTEPH
perifernega tipa, ki pa je bila $e operabilna.

Bolnico smo predstavili kirurski ekipi na
AKH Dunaj, ki je potrdila, da bolnica iz-
polnjuje merila za operativni poseg. Febru-
arja 2009 je bila uspesno opravljena PEA.
Trombemboli¢ni material odstranjen med
operativnim posegom je prikazan na Sliki 1.
Ze zaletni pooperativni hemodinamskimi
kazalci so bili dobri (mPAP takoj po posegu
22 mmHg), telesna zmogljivost se ji je hitro
popravila. Rehabilitacija je potekala odli¢no.
Bolnica je v funkcijskem razredu WHO I-1I
ze pol leta, ima normalen NT-proBNP in v
$estminutnem testu hoje prehodi 585 m.

Zakljucek

KTEPH je nova bolezen na medicin-
skem radarju. Nezdravljena v kratkem casu
povzroc¢i nepovratno desnostransko sréno
popuscanje in smrt. Zdravljenje izbire za
primerne bolnike je PEA, saj jim nudi naj-
boljSe moznosti za prezivetje in pomembno
dolgotrajno izboljSanje funkcionalnega sta-
tusa. Priznani strokovnjaki na tem podro-
¢ju menijo, da bi moral biti vsak bolnik s
postavljeno diagnozo KTEPH predstavljen
izkuseni kirurski ekipi, ki edina lahko poda
oceno operabilnosti. Zaradi redkosti bolezni
in zahtevnosti kirurskega posega v Sloveniji
zaenkrat ne opravljamo. Po pripravi bolnike
napotimo v regionalni center AKH Dunaj,
ki ima s PEA dolgoletne izkusnje in odli¢-
ne rezultate. Prodor nove generacije zdravil
za zdravljenje plju¢ne arterijske hipertenzi-
je obeta koristi tudi bolnikom s KTEPH, ki
niso primerni kandidati za operativni poseg,
in verjetno izboljsuje izid PEA.
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