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ΕΡΩΤΗΣΗ 1
Ποιοι από τους παρακάτω πληθυσμούς είναι υψηλού κινδύνου για ανάπτυξη 
Πνευμονικής Αρτηριακής Υπέρτασης;

1. Οι ασθενείς με Καρδιακή Ανεπάρκεια με διατηρημένο κλάσμα εξώθησης (HFpEF)

2. Οι ασθενείς με σκληρόδερμα, με συστηματικό ερυθηματώδη λύκο και με μικτή 

νόσο του συνδετικού ιστού

3. Οι ασθενείς με HIV και οι ασθενείς με χρόνια ηπατοπάθεια 

4. Οι ασθενείς με συγγενείς καρδιοπάθειες

5. 2+3+4
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♀ 58y, μη καπνίστρια, μητέρα 1 παιδιού

ΑΑ:

Σκληρόδερμα (limited Scl)- διάγνωση 28y

(44y ακρωτηριασμός (ΔΕ) μεταταρσίου λόγω γάγγραινας- εν συνεχεία έως μέσο κνήμης,   

ΓΟΠ- σοβαρή δυσκαταποσία, τηλεαγγειεκτασίες )

Θυρεοειδίτιδα Hashimotto

Αγωγή: 

Prezolon 5mg, MTX, Nexium 20 x 2, Salospir 100mg, Euthyrox 50, Entact

Παρουσίαση περιστατικού

Δύσπνοια επιδεινούμενη: Παραπέμπεται στo ιατρείο Πνευμονικής Υπέρτασης 



SatO2= 98%, HR: 78 bpm ΗΚΓ: δε άξονας

Ιουν 2014
1η επίσκεψη στο ΔΙΠΥ 

δύσπνοια προσπάθειας, WHO-FC: II



Έλεγχος αναπνευστικού
PFT’s
HRCT

Διερεύνηση- screening

FVC=105%
FEV1= 93.5%
TF= 75%
DLCO%= 45.5%
FVC/DLCO=2.3



Διαθωρακικό υπερηχοκαρδιογράφημα
(TTE)Ιουν 2014

• TRVmax=2.7 m/sec

• RVSP=39mmHg

• TAPSE=20mm       

• S(RV)= 13cm/sec

• IVC= 18mm

• Ελάχιστη περικαρδιακή 

συλλογή

Διερεύνηση- screening
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• TRVmax= 2.7 m/sec

• RVSP=39mmHg

• TAPSE=20mm       

• S(RV)= 13cm/sec

• IVC= 18mm

• Ελάχιστη περικαρδιακή 
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Μικρή πιθανότητα Πνευμονικής υπέρτασης

Διερεύνηση- screening



MRI καρδιάς

• Φυσιολογικές παράμετροι LV, 

πιθανά περιορισμένη ίνωση

• Δε κοιλία: κφ EF, κφ διαστάσεις

• ΔΕ Κόλπος: 15cm²

Διερεύνηση- screening





Διερεύνηση- screening



1. PFT’s

1. PFT’s                                                

FVC/DLCO pred = 2.3

2. Serum ACA (+)

3. Τηλεαγγειεκτασίες (+)

4. Δεξιός άξονας στο ΗΚΓ

5. nT pro BNP 78pg/ml

6. Ουρικό οξύ 4.2 mg/dl

Διερεύνηση- Detect algorithm

2. Abs

FVC=105%

FEV1= 93.5%

TF= 75%

DLCO%= 45.5%

FVC/DLCO%=2.3

step 1 - DETECT 



Ιουν 2014

• TRVmax= 2.7 m/sec

• RA area= 15cm²

step 2 - DETECT Διερεύνηση- Detect algorithm



RHC 1 
7/ 2014 

RHC -1 Results

RAP (mmHg) 2

PAP          (mmHg) 38/12/21

PAWP      (mmHg) 7

CO            (l/min) 3.3

CI              (l/min/m²) 2.6

PVR          (Wood Units) 3.5

SvO2          (%) 74

Χορήγηση δοβουταμίνης 30γ/kg/min: χωρίς μεταβολή

Διερεύνηση



ΕΡΩΤΗΣΗ 2
Είναι ο 1ος δεξιός καρδιακός καθετηριασμός (2014) θετικός για ΠΑΥ;

1. Σύμφωνα με τις οδηγίες ESC/ERS GUIDELINES 2015 είναι αρνητικός.

2. Σύμφωνα με την πρόταση στο πρόσφατο παγκόσμιο συνέδριο στη Νίκαια-

wsph 2018, Nice, είναι θετικός. 

3. Μελλοντικά ίσως μπορούμε να υποβάλουμε τους ασθενείς σε 

εργοσπιρομετρία ή να χορηγούμε δοβουταμίνη για «αποκάλυψη» 

νωρίτερα της πνευμονικής αγγειακής νόσου.

4. Όλα είναι σωστά
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RHC-1 
2014

Διερεύνηση

Συμπέρασμα: Εξέταση αρνητική για ΠΑΥ
⇾ ετήσια παρακολούθηση 



Πορεία νόσου

• Διαθωρακικό υπερηχοκαρδιογράφημα (TTE) 6/2016

αμετάβλητο

• Σταθερή δύσπνοια NYHA II 

• Όμως τέλος 2016 επιδείνωση….
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WHO-FC:III



2017
➢ CT Θώρακα

➢ PFT’s

FVC : 88%
FEV1: 78.4%

DLCO- SB: 31.5%

FVC/DLCO= 2.8
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Απρ 2017
TRVmax: 3.5 m/sec

• TRVmax=3.5m/sec

• RVSP=57mmHg

• TAPSE=14mm       

• S(RV)= 11cm/sec

• IVC= 21mm

• Μέτρια περικαρδιακή 

συλλογή



Απρ 2017
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RHC 2
4/2017 

RHC -1 Results

RAP (mmHg) 7

PAPS/D/m (mmHg) 65/31/42

PAWP      (mmHg) 10

CO            (l/min) 3.2

CI              (l/min/m²) 2.0

PVR          (Wood Units) 10

SvO2        (%) 63

Διερεύνηση

NTproBNP= 3695pg/ml



Risk assessment 
in Pulmonary Arterial Hypertension

ESC/ERS  PH guidelines 2015

*

*
*

*

*

*

*

*



Evidence based treatment algorithm for PAH patients



WHO-FC III
Intermediate risk

Initial 
combination 

therapy

Evidence based treatment algorithm for PAH patients



Θεραπεία

Recommendations for efficacy of initial drug
combination therapy for PAH (group 1) according to WHO FC

26 Απρ 2017

Bosentan 125mg x 2
+ 

Tadalafil 40mg



Παρακολούθηση- Follow up 3ος RHC  

PARAMETERS Jul 2014 Apr 2017 May 2018

NYHA II III II

nT-pro BNP (pg/ml) 78 3695 298

TTECHO 
TRVmax
RVSP
TAPSE

(m/s)
(mmHg)
(mm)

2.7
39
20

3.5
57
14

2.9
45
18

RHC
RAP
PAP (S/D/m)

PAWP
CO
CΙ
PVR
SVO2

(mmHg)
(mmHg)
(mmHg)
(l/min)
(l/min/m²)
WU
(%)

2
38/12/21
7
4
2.6
3.5
74

7
65/31/42
10
3.2
2
10
63

7
41/17/25
7
4
2.7
4.5
742 πλή

αγωγή 1y



ΕΡΩΤΗΣΗ 3
Ποιο από τα παρακάτω είναι λάθος;

1. Ο επιπολασμός της ΠΥ στο σκληρόδερμα είναι περίπου 10% και αυξάνεται 

20% στους ασθενείς με DLCO <60%.

2. Οι ασθενείς με σκληρόδερμα και ΠΑΥ έχουν χειρότερη πρόγνωση από τους 

ασθενείς με ιδιοπαθή ΠΑΥ.

3. Η 3ετής επιβίωση στους ασθενείς με σκληρόδερμα επηρεάζεται ελάχιστα από 

την ύπαρξη Πνευμονικής Υπέρτασης σε σχέση με αυτούς που δεν έχουν ΠΥ.

4. Η ΠΥ στο σκληρόδερμα έχει πολλούς «φαινότυπους» που μπορούν να 

συνυπάρχουν σε ένα ασθενή.
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*
*
*
*

*

*

*

*

Risk assessment 2



Συζήτηση-βιβλιογραφία

Γυναίκα με σκληρόδερμα με baseline τιμές PAP στη «μέχρι τώρα γκρίζα ζώνη» 
και ανάπτυξη σημαντικής ΠΑΥ στην 3ετία

• Στον ορισμό

• Στη διερεύνηση high risk πληθυσμού

• Στη θεραπεία



Πνευμονική Αρτηριακή Υπέρταση(PAH)



Rheumatology, Volume 57, Issue 3, 1 March 2018,

ARTHRITIS & RHEUMATISM Vol. 65, No. 4, April 2013, pp 1074–1084

Συζήτηση-βιβλιογραφία

ERJ Express. Published on March 21, 2018



Rheumatology, Volume 57, Issue 3, 1 March 2018,

ARTHRITIS & RHEUMATISM Vol. 65, No. 4, April 2013, pp 1074–1084
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Πνευμονική Αρτηριακή Υπέρταση(PAH)

Έναρξη αγωγής 

Σκληρόδερμα και CTEPH



Συζήτηση- Take home messages…

• Σκληρόδερμα με borderline PAP (21-24mmHg) ή 

με ΠΑΥ?

Θεωρείται ήδη νόσος στους high risk

πληθυσμούς? 

• Πιθανά να λαμβάνει θεραπεία που ελπίζουμε 

να βελτιώνει την πρόγνωση?

• Εάν η ασθενής αυτή υποβαλλόταν 1η φορά 

σήμερα σε RHC?
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Φορτέτζα, Βενετσιάνικο φρούριο Ρεθύμνου

Ευχαριστώ


