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Παρουσίαση κλινικής περίπτωσης (3)
ΣΣ-ΠΥ: Group 1 ή Group 3?



Κλινική Περίπτωση (3):

• 55 ♀ πρώην καπνιστής (15py) με Περιορισμένη Συστηματική Σκληροδερμία 
από 2012 βάσει:

 Φ. Raynaud (2009) Δακτυλικά έλκη (2015)

 Σκληροδακτυλία (2012) – Στόμα «δίκην καπνοσακούλας»

 Τηλεαγγειεκτασίες (2012)

 ΓΟΠ (2010)

 ILD (NSIP pattern) 2009 (1η εκδήλωση)

 ANA> 1/1280 κεντρομεριδιακός – Αντικεντρομεριδιακά (+)

• Κύριες εκδηλώσεις

1. Eκτεταμένη ILDWHO IV (MRC V) + επίμονος ξηρός βήχας

 χωρίς ανταπόκριση σε στεροειδών (>0.5mg/Kg/ημ) και ΑΖΑ
Αναπνευστική Ανεπάρκεια τύπου ΙLTOT

2. DU Bosentan 125μg x2



Κλινική Περίπτωση (3):

PFTs 4/2016

FVC 48% (1.36)

FEV1 49% (1.17)

TLC 48% (2.34)

DLCO 19% (4.48)

Px: iv CY 1g/mo (Total dose: 7g)

Clinical Status 4/2016

SaO2 93% (4L/min)

RR 18bpm

Prezolon 30mg/d

Px: ivi RTX 2g (rescue therapy)

PFTs 4/2016 11/2016

FVC 48% (1.36) 58.4% (1.68)

FEV1 49% (1.17) 54.3% (1.33)

TLC 48% (2.34) 52% (2.6)

DLCO 19% (4.48) 18% (1.41)

Clinical Status 4/2016 11/2016

SaO2 93% (4L/min) 98% 
(2L/min)

RR 18bpm 12 bpm

Prezolon 30mg/d 2.5mg/d

Κλινική και 

σπιρομετρική 

βελτίωση



Κλινική Περίπτωση (3):
Px: ivi CY 1g/mo (Total dose: 7g) + MP 1g/mo

Px: ivi RTX 2g (rescue therapy)

Χωρίς 

απεικονιστική 

βελτίωση



Κλινική Περίπτωση (3):

• Αίσθημα παλμών  ΗΚΓ: Κολπικός Πτερυγισμός και RBBB

Καρδιολογική εκτίμηση:

Echo: 

 EF=63% χωρίς υποκινησίες

 ΜR 1+/4

 TR 1+/4

 LA diam= 39mm

RHC:

• PAP (S/D/M): 48/21/31 mmHg

• PCWP: 14 mmHg

• CI=2.5 L/min/m2

• CO = 4.3 L/min

• PVR = 3.9 Woods/316 dynes-sec/cm-5

• RAP (mean) = 10 mmHg

• SvO2 = 60%

ΦΑ: Tadalafil 40mg/d + Ambrisentan 10mg/d 

(+ rivaroxaban, nebivolol)



Κλινική Περίπτωση(3): Πρακτικά Ερωτήματα

1. Θα συστήνατε RHC σε αυτή την ασθενή?

2. ΠΥ  Group 1 ή Group 3?

 Έχει προγνωστική σημασία?

3. PAH-specific Px?

 Πιθανές Επιπλοκές?

 Όφελος?



Κλινική Περίπτωση (3):

1. Πότε πρέπει να σκεφτώ τον RHC σε ασθενή με SScl-ILD?

Funke-Chambour M et al. Swiss Med Wkly 2016

Galie N et al ESC/ERS Guidelines European Heart Journal 2016

Η εν λόγω ασθενής έχει: 

• εκτεταμένη ILD (>30%) 

• FVC<70% και 

• αδυναμία για εργοσπιρομετρική μελέτη  χαμηλή υποψία για PAH (Group 1)

ΑΛΛΑ πάσχει από Συστηματική Σκληροδερμία όπου η ΠΑΥ μπορεί να συνυπάρχει με ILD 

RHC για πιθανή προσθήκη PAH- specific Px

Σε ασθενείς με SScl-ILD 
και υποψία για ΠΑΥ 

(Echo, κοκ) 
Παραπομπή σε 

Εξειδικευμένο Κέντρο ΠΥ



Κλινική Περίπτωση(3): Πρακτικά Ερωτήματα
2. ΠΥ Group 3 ή Group 1?

Κλινική περίπτωση: mPAP = 31 + CI=2.5L/min  οριακά σοβαρή ΠΥ

Galie N et al ESC/ERS Guidelines European Heart Journal 2016



Κλινική Περίπτωση(3): Πρακτικά Ερωτήματα
2. ΠΥ Group 3 ή Group 1- Έχει σημασία?

Launay D et al, Chest 2011*Ορισμός σοβαρής ΠΥ= mPAP>35 mmHg



1. Επιδείνωση ανταλλαγής αερίων λόγω αγγειοδιαστολής σε περιοχές χαμηλού 

αερισμού,

2. Εκδήλωση λανθάνουσας Αριστερής Καρδιακής Ανεπάρκειας, 

3. Εκδήλωση λανθάνουσας  πνευμονικής φλεβο-αποφρακτικής νόσου, 

4. Ανεξέλεγκτη αιμορραγία από γαστροεντερική τηλεαγγειεκτασία.

Κλινική Περίπτωση(3): Πρακτικά Ερωτήματα
3. PAH-specific Px: Επιπλοκές?

PAH-specific Px χρειάζεται προσοχή...



• 70 ασθ. (USA/France) με SScl-ILD και ΠΥ (mPAP =43mmHg)  ERAs (66%), 

PDE5i (29%) Prostanoid (5%)

Κλινική Περίπτωση(3): Πρακτικά Ερωτήματα
3. PAH-specific Px: Όφελος?

Χωρίς όφελος από PAH-specific Px

Le Pavec J et al. A&R 2011



Κλινική Περίπτωση(3): Πρακτικά Ερωτήματα
3. PAH-specific Px: Όφελος?

1. Βελτίωση % επιβίωσης (3ετία=50%) vs παλαιότερες κοορτές (21-35%)

2. Πρώιμη χορήγηση Προστανοειδούς  HR=1.4 για μεγαλύτερη επιβίωση

Volkmann E et al. A&R 2014

Επιθετική PAH-specific Px

Ελλείψει δεδομένων + 

δεδομένης της κακής 

πρόγνωσης των ασθενών 

με SScl-ILD/PH 

Εξατομίκευση και 

παραπομπή σε 

Εξειδικευμένα Κέντρα



Κλινική Περίπτωση(3):Συμπεράσματα

1. Ασθενείς με Σκληροδερμία πρέπει να παραπέμπονται για RHC ειδικά αν έχουν:

1. Echo συμβατό με δυσλειτουργία ΔΕ κοιλίας

2. FVC> 70% με DLCO πολύχαμηλό

3. Περιορισμένη ILD σε HRCT

2. Σε περίπτωση σοβαρής ΠΥ σε έδαφος εκτεταμένης ILD η πρόγνωση του 

ασθενούς είναι πολύ κακή

3. Χορήγηση ειδικής αγγειοδιασταλτικής αγωγής πρέπει να εξατομικεύεται και να 

γίνεται σε Εξειδικευμένα Κέντρα διότι:

1. Επιπλοκές που μπορεί να επιδεινώσουν την κλινική κατάσταση του ασθενούς

2. Αβέβαιο όφελος  



Ευχαριστώ για την προσοχή σας!


