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• Γυναίκα ηλικίας 31 ετών (ηµ γενν 8/8/1987)



Τετραλογία Fallot µε ατρησία πνευµονικής.

Επεµβάσεις

1. Waterston shunt στην ηλικία των 3 εβδοµάδων.

2. Blalock Taussig shunt αριστερά σε ηλικία 16 µηνών

3. Απολίνωση των χειρουργικών επικοινωνιών,  αποκατάσταση της επικοινωνίας

µεταξύ δεξιάς και αριστερής πνευµονικής αρτηρίας και δηµιουργία κεντρικής

επικοινωνίας από τη δεξιά κοιλία στην πνευµονική (12/91, M de Leval, Harley 

street Clinic) .

4. Επανεγκατάσταση του Blalock Taussig shunt αριστερά, λόγω σηµαντικού

αποκορεσµού. 

5. Χειρουργική αποκατάσταση της στένωσης της πνευµονικής µετά την

κατάφυση του Blalock Taussig shunt αριστερά (12/94, Mayo Clinic, Dr Puga). 

6. Αποκατάσταση µε σύγκλειση της µεσοκοιλιακής επικοινωνίας µε

εµβάλλωµµα, κατάργηση όλων των χειρουργικών επικοινωνιών διάταση της

αριστερής και δεξιάς πνευµονικής και χρησιµοποίηση αορτικού

οµοιοµοσχεύµατος 19mm µε βαλβίδα για την αποκατάσταση της συνέχειας

µεταξύ της δεξιάς κοιλίας και της πνευµονικής. Απ’ ευθείας συρραφή του

ωοειδούς τρήµατος. (5/95, Μayo Clinic, Dr Puga)

7. ∆ιάταση της δεξιάς πνευµονικής µε µπαλόνι (1996, Mayo Clinic)

8. ∆ιάταση µε µπαλόνι περιφερικών πνευµονικών αρτηριών και τοποθέτηση

ενδοπρόθεσης (stent) στη δεξιά πνευµονική αρτηρία. Αγγειοπλαστική της

αριστερής πνευµονικής αρτηρίας (6/1997, Mayo Clinic)





Κλινική Κατάσταση

• Λειτουργική κλάση κατά NYHA I-II

• Εργάζεται (δουλειά γραφείου)

• Ιστορικό αρρυθµιών (ζεύγη και 1-2 

τριπλέτες VES) από το 2010 οπότε και

άρχισε θεραπεία µε µετοπρολόλη µε δόση

75-50-50mg

• Έτοιµη να παντρευτεί και ήθελε να γνωρίζει

αν µπορεί να µείνει έγκυος



Ερωτηµατικά προς απάντηση

• Η λειτουργία της συστηµατικής κοιλίας?

• Σηµαντική στένωση και ανεπάρκεια

πνευµονικής?

• Πνευµονική αρτηριακή υπέρταση?

• Αρρυθµίες?

• ∆ιάταση αορτής?

• Ικανότητα προς άσκηση?



Iστορικό

Καρδιοαναπνευστική δοκιµασία κόπωσης 2/2009 

MVO2 24ml/kg/min (60% του προβλεποµένου) 

VE/VCO2:42  

RER 1.1

Στάδιο Α κατά Weber



MRI 2014



15/10/2014  

Kαλή συστολική λειτουργία δεξιάς (ΚΕ 67%) και

αριστερής κοιλίας (ΚΕ 60%) 

Mετρίου βαθµού ανεπάρκεια πνευµονικής µε

κλάσµα παλινδρόµησης 29%.

Mέτρια ανεπάρκεια αορτής. 

∆ιάταση ανιούσας αορτής έως 43mm στους

κόλπους Valsalva, 42 mm στην ανιούσα αορτή. 

Βατό το µόσχευµα από τη δεξιά κοιλία στην

πνευµονική. Ήπια στένωση στην άκρη του stent 

της δεξιάς πνευµονικής που έχει καλή ροή. 



∆ιερεύνηση πριν την

εγκυµοσύνη

Νέα καρδιοαναπνευστική δοκιµασία

κόπωσης

13/10/2014

MVO2 14.9ml/kg/min

VE/VCO2 49

RER:0.97 

Class C κατά Weber.



ΗΚΓ



ΕCHO 











• Με βάση τα παραπάνω αποφασίστηκε

νέος καρδιακός καθετηριασµός



Καρδιακός Καθετηριασµός

15/1/2015

RV 54/10mmHg

MPA 50/6 mean 22mmHg

RPA  47/5

PCWP 11mmHg

RA 6mmHg

Ao 135/70mmHg







RVSP



RPA



PCWP



Holter 2015

• Χωρίς επεισόδια

κοιλιακής

ταχυκαρδίας

• Επεισόδια κοιλιακής

διδυµίας, τριδυµίας

και αραιά ζεύγη

κοιλιακών εκτάκτων

συστολών



Ασθενής µε αυξηµένες πιέσεις στη δεξιά κοιλία

χωρίς όµως να τεκµηριώνεται πνευµονική

αρτηριακή υπέρταση

Καλή συστολική λειτουργία αριστερής και δεξιάς

κοιλίας

Μειωµένη ικανότητα προς άσκηση

Χωρίς σηµαντική αρρυθµία

Khairy score 4 

∆ιάταση ανιούσας αορτής που όµως είναι συχνή σε

τετραλογία Fallot µε µειωµένο κίνδυνο

διαχωρισµού



Risk score for sudden cardiac death in ToF patients

Appropriate ICD shocks (A) and survival (B) 
in primary and secondary prevention Khairy, P. et al. Circulation 2008;117:363-370



ECHO 
17/2/2016

• Αριστερή κοιλία φυσιολογικών διαστάσεων µε

καλή συστολική λειτουργία.

• ∆εξιά κοιλία αυξηµένων διαστάσεων µε

επηρεασµένη συστολική λειτουργία. 

• ∆ιάταση αορτής. 

• ∆εν καταγράφεται στο ύψος της πνευµονικής

βαλβίδας ροή συµβατή µε σηµαντική στένωση ή

ανεπάρκεια της βαλβίδας. 

• Μέτρια ανεπάρκεια αορτικής. 

• Σηµαντική αύξηση της συστολικής πίεσης στη

δεξιά κοιλία έως 65mmHg



Συµπέρασµα: Σαφώς επηρεασµένη ως προς το καρδιακό έργο και την κατανάλωση οξυγόνου

και µη

διαγνωστική ως προς την καρδιακή συχνότητα καρδιοαναπνευστική δοκιµασία κόπωσης, µε

µέτριο προς σοβαρό περιορισµό της αερόβιας ικανότητας για άσκηση, στάδιο C κατάWeber.



• H ασθενής έµεινε έγκυος το Φεβρουάριο του

2016.



• Holter ρυθµού 18/4/2016: ζεύγη εκτάκτων

κοιλιακών συστολών. 

• Holter ρυθµού 21/6/2016: βραχέα

επεισόδια υπερκοιλιακής ταχυκαρδίας, 

διαστήµατα διδυµίας τριδυµίας. 

• Holter ρυθµού 5/9/2016 551 VES

υπό µετοπρολόλη



• Λόγω αύξησης της συστολικής πίεσης στην

πνευµονική έως 80mmHg και περιφερικών

οιδηµάτων υπεβλήθη σε triplex φλεβών

κάτω άκρων και χορηγήθηκε ηπαρίνη

χαµηλού µοριακού βάρους από την 33η

εβδοµάδα της κύησης.



36η εβδοµάδα

• Βελτίωση των οιδηµάτων κάτω άκρων

• Συστολική πίεση στην πνευµονική

65-70mmHg



• Γέννησε µε καισαρική τοµή στις

13/10/2016 υπό χηµειοπροφύλαξη, ένα

υγιές αγόρι, βάρους περίπου 2500kg (36η

εβδοµάδα κύησης).

• Συνέχισε την αντιπηκτική αγωγή µε LMWH



CTPA 19/10/2017



• Ετέθη σε κουµαρινικά αντιπηκτικά.

• Μετά την έξοδο από το νοσοκοµείο, την τρίτη

περίπου εβδοµάδα της λοχείας, παρουσίασε

εξάνθηµα, πυρετική κίνηση και αρθραλγίες. 

• Νέα εισαγωγή στο νοσοκοµείο από 5/11/2016 

έως 8/11/2016 για παρακολούθηση. Το εξάνθηµα

υποχώρησε σταδιακά µε αντιισταµινικά φάρµακα. 

Έγινε ρευµατολογική εκτίµηση

• Καλύφθηκε έως 23/11/2016 µε ηπαρίνη χαµηλού

µοριακού βάρους µε anti Xa> 1 και κατόπιν ετέθη

σε ριβαροξαµπάνη.



29/11/2016

• ΑΠ 107/55mmHg 

• Χωρίς περιφερικά οιδήµατα κάτω άκρων

• Αναπνευστικό ψιθύρισµα ΕΦΟ

• SAT 94%, KΣ 70/min

• RVSP 70-75mmHg 

• υπό φουροσεµίδη20mgx1,µετοπρολόλη

100 1/4x2, ριβαροξαµπάνη 20mgx1



TAPSE 14mm

29/11/2016



Sliwa et al Eur J Heart Fail 2016

2966 κυήσεις

151 αθενείς µε ΠΥ

26% ΠΑΥ

74% Οµάδα 2 

Θνητότητα αµέσως µετά

τον τοκετό 3.3%

Θνητότητα έως 6 µήνες

µετά τον τοκετό 2.6%



31/1/2017

• ΑΠ 114/56mmHg 

• Χωρίς περιφερικά οιδήµατα κάτω άκρων

• Αναπνευστικό ψιθυρισµα ΕΦΟ

• SAT96-97%, KΣ 70/min

• RVSP 75mmHg 

• υπό φουροσεµίδη 20mg x1, µετοπρολόλη

50-25-50 mg, απιξαµπάνη 5mgx2





• Καρδιοαναπνευστική δοκιµασία κόπωσης

MVO2 17.2ml/kg/min (57% της

προβλεπόµενης)

VE/VCO2 44

RER: 1.17 

Class Β κατά Weber.

NTproBNP 403pg/ml

11/2017



Καρδιακός Καθετηριασµός

14/11/2017

RV 65/4mmHg

MPA 40/10 mean 24mmHg

PCWP 10mmHg

RA 8mmHg

Ao 125/70mmHg



5/2018

• 6 λεπτη δοκιµασία βάδισης 480m

• NTproBNP 450pg/ml

Υπό αντιπηκτικά, διουρητικά και β αναστολέα



ECHO 5/2018











Συζήτηση

Πνευµονική υπέρταση οµάδας 1 ή οµάδας 4?

Αλληλοεπικάλυψη?

Φαρµακευτική αγωγή?



Φυσιολογία- Παθοφυσιολογία

20-

25mmHg

2-3 WU

5-7 

mmHg

1WU=80dyn�

s�cm−5   ,

Γκρίζα

ζώνη





• 1997 mean PAP 32mmHg!



Risk assessment in pulmonary arterial hypertension

PH guidelines 2015





Brida M and Gatzoulis M  Heart May 2018



• Μονοθεραπεία?

• Συνδυασµός φαρµάκων?







Evidence based treatment algorithm for PAH patients

PH guidelines 2015



• Ασθενής µε πνευµονική αρτηριακή

υπέρταση στην <γκρίζα ζώνη>

• ΝΥΗΑ ΙΙ

• Χαµηλού προς µέσου κινδύνου

• Σταθερή χωρίς φαρµακευτική αγωγή για

πολλά χρόνια

• Έναρξη φαρµακευτικής αγωγής µε ένα

ειδικό φάρµακο για την πνευµονική

υπέρταση



11/10/2013


