
Ιδιοπαθής Πνευμονική Υπέρταση 
και σοβαρή χρόνια Πνευμονική 

Υπέρταση σε Συγγενής 
Καρδιοπάθεις: ομοιότητες και 

διαφορές

Γεώργιος Βαγενάκης
Επιμελητής Β’

Τμήμα Παίδων και Συγγενών 
Καρδιοπαθειών Ενηλίκων

Ωνάσειο Καρδιοχειρουργικό Κέντρο



ΟΡΙΣΜΟΣ ΠΑΥ ΣΤΑ ΠΑΙΔΙΑ

Στο επίπεδο της θάλασσας και 
3μήνες μετά την γέννηση

mPAP≥25mmHg
PAWP≤15mmHg 

ΙΔΙΑ ΜΕ ΤΟΥΣ ΕΝΗΛΙΚΕΣ

PVRi >4WUₓm² και Qp:Qs>1.5

ΣΕ ΠΑΙΔΙΑ ΜΕ ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΕΣ



ΓΕΝΙΚΑ
• Το χρόνο εμφανίζονται 1-2 παιδιά/εκατομ. 15-50 

ενήλικες/εκατομ. με IPAH

• 6-10:1000 παιδιά γεννιούνται με Συγγενή 
Καρδιοπάθεια (ΣΚ)

• Το 4-15% των παιδιων με ΣΚ θα αναπτύξει 
πνευμονική αρτηριακή υπέρταση (ΠΑΥ)

• 35-50% παιδιών με ΠΑΥ έχουν ιδιοπαθή ΠΑΥ 

•  ̴30-40% από αυτά έχουν συγγενή καρδιοπάθεια

• ΣΚ με ΠΑΥ : Παιδιά > Ενήλικες

• 93% αυτών βρέθηκαν να έχουν κάποια μορφή 
επικοινωνίας



ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚΑ ΠΑΥ ΣΤΑ ΠΑΙΔΙΑ

• Βραδεία διάγνωση σε προχωρημένο στάδιο (III-IV)

• Ραγδαία επιδείνωση, γρήγορη εξέλιξη προς 
θάνατο (εκτός από το σ. Eisenmenger)

• Απουσία πλήρως επιτυχούς θεραπείας, πολύπλοκη 
θεραπεία

• Αιμοδυναμική αστάθεια των ασθενών με σχετικά 
εύκολη απορύθμιση τους

Για τους λόγους αυτούς απαιτείται συντονισμένη 
προσέγγιση των ασθενών με ΠΑΥ



ΥΠΟΨΙΑ ΠΑΥ

ΕΞ ΑΠΟΚΛΕΙΣΜΟΥ



ΣΥΓΓΕΝΕΙΣ ΚΑΡΔΙΟΠΑΘΕΙΕΣ

• ASD

• VSD

• AVSD

• PDA

• TAPVR

• D-TGA

• AORTIC TRUNCUS

• SINUS VENOSUS, SCHIMITAR

• ΑΟΡΤΟΠΝΕΥΜΟΝΙΚΟ ΠΑΡΑΘΥΡΟ



ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗ ΣΚ ΑΝΑΛΟΓΑ ΤΗΝ ΘΕΣΗ ΤΟΥ 
ΕΛΛΕΙΜΜΑΤΟΣ

• Προτριγλωχινικά : Χαμηλών πιέσεων –
υπερφόρτωση όγκου ΔΕ κοιλία και το 
πνευμονικό δίκτυο

• Μετατριγλωχινικά : Υψηλών πιέσεων -
υπερφόρτωση όγκου ΑΡ κοιλία και πίεσης στο 
πνευμονικό δίκτυο και την ΔΕ κοιλία (Γρήγορη 
αυξηση των PAP!)

• Απλή ή σύμπλοκη καρδιοπάθεια

• Μέγεθος



Ταξινόμηση ΠΑΥ σε παιδιά με ΣΚ
1) Σύνδρομο Eisenmenger

2) ΠΑΥ με επικρατούσα διαφυγή L→R
• Διορθώσιμες
• Μη διορθώσιμες

3) ΠΑΥ με μικρά/συμπτωματικά ελλείμματα

4) ΠΑΥ μετά από διόρθωση ελλείμματος 

5) Αριστερές βλάβες: Μυοκαρδιοπάθειες, 
βαλβιδοπάθειες (μιτροειδούς –αορτικής),    
στένωση ισθμού, subAS, cortriatriatum

6) Πνευμονική αγγειακή νόσος σε ασθενείς με 
φυσιολογία μονήρους κοιλίας (Fontan)

7) Τμηματική πνευμονική υπέρταση



ΣΥΝΔΡΟΜΟ EISENMENGER

• Μεγάλα καρδιακά 
ελλείμματα με αρχικά 
διαφυγή L→R. 
προοδευτική ↑ ΠΑΑ και 
αναστροφή (διαφυγή 
R→L), αμφίδρομη διαφυγή 
και κυάνωση

• Καλύτερη πρόγνωση

Η ΣΥΓΚΛΕΙΣΗ ΑΝΤΕΝΔΕΙΚΝΥΤΑΙ!!!



ΠΑΥ με επικρατούσα διαφυγή L→R
• Συνήθως μεγάλα 

ελλείμματα 

• Δεν έχουν αυξηθεί οι 
πιέσεις τόσο που να 

υπάρχει R→L

• Treat and repair or not 
repair (ανάλογα 
PVR+mPAP μετά την 
θεραπεία)

• Fenestrated closure



ΠΑΥ με μικρά ελλείμματα

• Δεν εξηγούν την σοβαρότητα 
της ΠAΥ

• Συνήθως VSD<1cm – ASD < 2cm

• Δεν πρέπει να κλείνονται!

• Έχουν παρόμοια 
παθοφυσιολογία και πορεία με 
την IPAH!



Μετα την σύγκλειση ΠΑΥ

• Μπορεί να εξελιχθεί χρόνια 
μετά

• Χειρότερη πρόγνωση

• Θα πρέπει να υπάρχει 
παρακολούθηση χρόνια μετά 
την επέμβαση!

• Η παρουσία αυξημένων 
mPAP και NYHA>I είναι 
παράγων κινδύνου 
ανάπτυξης ΠΑΥ !!

Van Riel AC et al JACC 2015;66:1084-6



ΕΠΙΒΙΩΣΗ ΑΝΑΛΟΓΑ ΤΟΝ ΤΥΠΟ

Manes A et al EHJ 2014



ΕΠΙΒΙΩΣΗ ΠΡΟ και ΜΕΤΑ ΣΤΟΧΕΥΜΕΝΗΣ ΘΕΡΑΠΕΙΑΣ

• Υπάρχουν πολλα registries με διαφορετικά ποσοστά 
αλλά τα παιδια με συγγενεις καρδιοπαθειες έχουν 
ελαφρώς καλύτερη επιβίωση 



ΚΥΡΙΕΣ ΔΙΑΦΟΡΕΣ

• Ροη-πίεση-όγκος vs γεννετική-άγνωστα αίτια

• Λειτουργικότητα και μέγεθος δεξιάς κοιλίας

• Κυάνωση

• Αγγειοδραστικότητα 

• Επιπλοκές από άλλα συστήματα

• Αιματολογικές

• Επιβίωση (μικρή διαφορά)

• Προγραμματισμός για μεταμόσχευση



ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑ ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΩΝ



Παθοφυσιολογία ανάλογα την βλάβη

Opotowsky AR circulation 2015

• Παθητική (↑πίεση άπω)

• Ανθιστάμενη (↑PVR)

• Υπερκινητική (↑Ροή)



ΓΕΝΕΤΙΚΗ ΤΗΣ IPAH

• Σημαντικό ρόλο στην ομοιόσταση της ζωής των λείων 
μυικών ινών

• Μειώνεται η απόπτωση και↑πολλαπλασιασμός

<25% IPAH

̴6%ΣΚ



ΓΕΝΕΤΙΚΗ ΚΑΙ EISENMENGER

• Σύνδρομο Down (τρισωμία 21)

• Αποκτούν πιο γρήγορα κυάνωση και ΠΑΥ

• Ανατομικά προβλήματα στο ανώτερο 
αναπνευστικό- sleep apnea

• 30% των συνδρόμων Eisenmenger

• ↑ ποσοστό μη συμμόρφωσης με την αγωγή



ΔΙΑΦΟΡΕΣ ΔΕΞΙΑ ΚΟΙΛΙΑ

ΛΕΙΤΟΥΡΓΙΚΟΤΗΤΑ

IPAH

ΓΡΗΓΟΡΗ ΕΠΙΔΕΙΝΩΣΗ

ΣΚ

ΚΑΛΑ ΔΙΑΤΗΡΟΥΜΕΝΗ ΓΙΑ       
ΑΡΚΕΤΟ ΔΙΑΣΤΗΜΑ 

CARDIAC OUTPUT ΥΠΟΣΤΗΡΙΖΕΤΑΙ ΑΠΟ ΤΗΝ ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΑ!!



POTTS SHUNT

• Δημιουργία L→ R shunt

• Μόνο σε παιδιά με 
υπερσυστηματικές 
πνευμονικές πιέσεις

• Τα παιδιά με 
μικρότερες πιέσεις δεν 
πήγαν καλά

• Stent PDA

D’Alto M et al Global Card 2015

Boujemline et al Cardio Inter 2013



ΕΜΒΡΥΟ→ΕΝΗΛΙΚΑ



ΔΙΑΦΟΡΕΣ ΔΕ ΚΟΙΛΙΑΣ

ΕΜΒΡΥΟ

• Υποξία

• Υψηλές πιέσεις στο 
πνευμονικό δικτυο

• Υδατάνθρακες

• Αυξημένη μιτοχονδριακή 
δραστηριοτητα

• Άναρχα σαρκομέρια

• Αυξημένη αγγειογέννεση

• ↑↑ Έκφραση HIF1-VEGF

• Υπερτροφία

• Μειωμένη ομοιστασία Ca˖˖

ΕΝΗΛΙΚΑΣ

• Φυσιολογικό Οξυγόνο

• Χαμηλές πιέσεις

• Λίπη

• Καλη ομοιστασία Ca˖˖

• Μειωμένη αγγειογέννεση

• Παράλληλα σαρκομέρια

• Χωρίς υπερτροφία

• RV-PA συνέργια





ΔΥΣΛΕΙΤΟΥΡΓΙΑ ΔΕΞΙΑ ΚΟΙΛΙΑ ΣΕ IPAH





ΑΙΤΙΕΣ ΘΑΝΑΤΟΥ

IPAH

• ΔΕ καρδιακή ανεπάρκεια 
και SCD >60-70%

EISENMENGER

• SCD 30%

• ΔΕ καρδιακή ανεπάρκεια 
23%

• Λοιμώξεις –αποστήματα 
εγκεφάλου

• Ισχαιμικά – εμβολικά 
επεισόδια

• ΧΝΑ- ηπατική ανεπάρκεια

• Αιμόπτυση 13%



ΠΡΟΓΝΩΣΗ ΣΕ EISENMENGER



ΠΡΟΓΝΩΣΗ ΣΕ EISEMENGER



ΑΓΓΕΙΟΔΡΑΣΤΙΚΟΤΗΤΑ

IPAH

• ΜΠΟΡΕΙ ΝΑ ΕΙΝΑΙ 
ΣΗΜΑΝΤΙΚΗ

• ΚΑΤΕΥΘΥΝΕΙ ΤΗΝ ΘΕΡΑΠΕΙΑ

• ΑΝΤΑΓΩΝΙΣΤΕΣ ΑΣΒΕΣΤΙΟΥ

ΣΥΓΓΕΝΗ ΚΑΡΔΙΟΠΑΘΕΙΑ

• ΑΠΟΥΣΙΑ ΣΥΝΗΘΩΣ

• ΕΑΝ ΝΑΙ ΤΟΤΕ ΠΡΟΣΟΧΗ 
ΣΤΗΝ ΧΟΡΗΓΗΣΗ 
ΑΝΤΑΓΩΝΙΣΤΩΝ ΑΣΒΕΣΤΙΟΥ

ΠΡΟΚΑΛΟΥΝ  ΑΓΓΕΙΟΔΙΑΣΤΟΛΗ ΚΑΙ 

ΑΥΞΑΝΕΙ Η ΡΟΗ ΣΤΗΝ ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΑ!!



ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ EISENMENGER



• Συμπτώματα συνδρόμου Eisenmenger
- Συγκοπτικά επεισόδια
- Δύσπνοια, στηθάγχη
- Αιμόπτυση
- Επεισόδια κεντρικού νευρικού συστήματος

• Συμπτώματα υπεργλοιότητας μερικές φορές σε
Hb>20 ή Hct>65
- Πονοκέφαλος, στηθάγχη
- Μυαλγίες, αρθραλγίες
- Διαταραχές οράσεως
- Θρόμβωση και εμβολικά επεισόδια 

Σύνδρομο Eisenmenger

ΜΟΝΟ ΤΟΤΕ ΧΡΗΣΙΜΟΠΟΙΟΥΜΕ ΤΗΝ ΑΦΑΙΜΑΞΗ!!

ΚΙΝΔΥΝΟΣ ΣΟΒΑΡΗΣ ΣΙΔΗΡΟΠΕΝΙΑΣ ΚΑΙ 

ΜΕΓΑΛΥΤΕΡΗΣ  ΑΝΤΑΝΑΚΛΑΣΤΙΚΗΣ   ΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΩΣΗΣ



Σύνδρομο Eisenmenger

Αιματολογικά στοιχεία

• Φυσιολογική ερυθροκυττάρωση, όχι

πολυκυτταραιμία

• Συχνότερα σταθερή αιμοποίηση

• Συχνά μικροκυτταρική σιδηροπενική αναιμία,

χρειάζονται αναπλήρωση σιδήρου και φυλλικού

(τρανσφερίνη <20% - φερριτίνη)

• Θρομβοπενία, δυσλειτουργία αιμοπεταλίων αλλα 

και ενεργοποιημενα αιμοπετάλια



ΑΝΤΙΠΗΚΤΙΚΑ

• σε Ιδιοπαθή ΠΑΥ → χαμηλό καρδιακό προϊον, 
μόνιμους καθετήρες, εχουμε διαπιστωσει 
θροβογένια

• Σε Eisenmenger→Διϊστανται οι απόψεις λόγω 
του κινδύνου αιμορραγιών



ΣΤΟΧΕΥΜΕΝΗ ΘΕΡΑΠΕΙΑ



ΕΠΙΒΙΩΣΗ ΜΕ ΣΤΟΧΕΥΜΕΝΗ ΘΕΡΑΠΕΙΑ



ΜΕΛΕΤΕΣ ΣΕ ΠΑΥ



Bosentan σε ΠΑΥ από ΣΚ
• Μελέτη BREATHE-5 – 54 ασθ, Eisenmenger, 16 εβδ

• Δόση 62.5 mg bid x 4 εβδ, μετά 125 mg bid

• Αμετάβλητος κορεσμός οξυγόνου

• ↓ PVRI (πνευμονικές αντιστάσεις)

• ↑ 6MWD

• Ανοιχτή επιμήκυνση μελέτης (OLE) έως 40 εβδ:
- σταθερή ↑ 6MWD
- ↑ λειτουργικής τάξης
- αμετάβλητος κορεσμός οξυγόνου

Galie, N., et al. (2006). Circulation 114(1): 48-54.
Gatzoulis, M. A., et al. (2008). Int J Cardiol 127(1): 27-32.



ΑΝΑΠΤΥΞΗ

• Μειωμένη και 
στους δυο 
πληθυσμούς

• Catch up growth 
μετα την 
στοχευμένη 
θεραπεία!!

Ploegstra MJ et al Lancet Resp Med 2016



ΕΓΚΥΜΟΣΥΝΗ

• Αντενδείκνυται και σε IPAH και ΣΚ με ΠΑΥ!!

• Καλύτερη λύση η περίδεση των σαλπίγγων

• Να αποφεύγονται αντισυλληπτικά με 

οιστρογόνα (θρομβογόνα)- καλύτερα με 

προγεστερόνη

• Καλή ενημέρωση για τους κινδύνους και για 

την μάνα και το παιδί!!

• 28% ΠΑΥ-ΣΚ και 36% ES

• Χαμηλό βάρος γέννησης



ΟΜΟΙΟΤΗΤΕΣ

• Ουσιαστικά καταλήγουν στο ίδιο αποτέλεσμα!!



ΜΕΤΑΜΟΣΧΕΥΣΗ

• Η θεραπεία και η πορεία των παιδιών με IPAH είναι η 
μεταμόσχευση. Η Μεταμόσχευση καρδιάς/πνευμόνων υπερέχει 
από μεταμόσχευση πνευμόνων (Waddell et al J Heart & Lung Transpl 2001) 

• Οι ασθενείς με Eisenmenger έχουν καλή 10ετή επιβίωση - δύσκολα 
μπαίνουν σε λίστα ενώ όταν έχουν επιδεινωθεί δεν πληρούν τα 
κριτήρια λόγω των πολυοργανικών βλαβών

Kirkby S et al J Thor Dis 2014



Σύνδρομο Eisenmenger: Γενικές αρχές

• Αποφυγή αφυδάτωσης, ισομετρικής άσκησης
• Οξυγονοθεραπεία ± ( SO2<92% και συνοδό αναπνευστική 

νόσο)

• Εμβολιασμός για πνευμονιόκοκκο και γρίππη
• Αποφυγή υψομέτρου, εμπορικά αεροπλάνα ασφαλή

• Εξειδικευμένη αναισθησιολογική κάλυψη
• Εξειδικευμένη κάλυψη σε εξωκαρδιακές επεμβάσεις
• Χημειοπροφύλαξη



ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ
• Επαναξιολόγησε τους ασθενείς σου με ΣΚ για 

ΠΑΥ!

• Μην χάνεις τους ασθενείς από το follow up!

• Μάθε τα ειδικά για την διαχείρηση των 
ασθενών με Eisenmenger

• Συνεργάσου με άλλες ειδικότητες!

• Χρησιμοποίησε τις στοχευμένες θεραπείες 
στους ασθενείς με ΣΚ

• Μην κλείνεις ελλείμματα επειδή μπορείς!!

• Κράτα υψηλό δείκτη υποψίας



ΕΥΧΑΡΙΣΤΩ ΠΟΛΥ!
ΚΑΛΟ ΚΑΛΟΚΑΙΡΙ!







ΠΡΟΓΝΩΣΗ ΣΕ IPAH



ΘΕΡΑΠΕΙΑ ΜΕΤΑ

REVEAL STUDY Chest 2012 Barst RJ Ped Cardiology 2012



Circulation. 2014 Dec 2;130(23):2021-30



ΔΙΑΦΟΡΕΣ



Σύνδρομο Eisenmenger (ΣΕ)

• Πολύ πιο αργή πορεία με 
αποτέλεσμα πολλοί ασθενείς να 
επιβιώνουν 2, 3 έως και 7 
δεκαετίες, με σημαντική πάντως 
θνητότητα και νοσηρότητα

• Οι ενήλικες ασθενείς βρίσκονται 
συνήθως σε Τάξη II ή III κατά 
WHO 

• Σε περίπτωση ήδη υπάρχουσας 
ολικής διόρθωσης παρά τη μη 
αναστρέψιμη ΠΑΥ η πρόγνωση 
χειροτερεύει και συμβαδίζει με 
την ιδιοπαθή ΠΑΥ 

Daliento et al. EHJ 1998, 19 (12) 1845–55.
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ΕΠΙΒΙΩΣΗ EISENMENGER



Έμβρυο - Ενήλικας





Σύνδρομο Eisenmenger: Μεταμόσχευση

• Μεταμόσχευση καρδιάς/πνευμόνων υπερέχει από 
μεταμόσχευση πνευμόνων
(Waddell et al J Heart & Lung Transpl 2001) 
– Επιβίωση 1 έτος 81% και 70% αντίστοιχα
– 5ετής επιβίωση περίπου 50%

• Αυξημένος περιεγχειρητικός κίνδυνος (51 ασθενείς)
(Stoica et al, Ann Thorac Surg 2001)

• Αντίστοιχη επιβίωση με ασθενείς χωρίς σύνδρομο 
Eisenmenger

• Κριτήρια επιλογής και χρονικός προγραμματισμός?



ΜΗΧΑΝΙΣΜΟΙ ΠΑΥ



Θεραπεία από το στόμα στην ΠΑΥ από ΣΚ

• Περιορισμένα στοιχεία

• Η BREATHE-5 είναι η μόνη τυχαιοποιημένη διπλή-τυφλή 
μελέτη με χρήση placebo που δείχνει βελτίωση στην 
αιμοδυναμική και άσκηση σε ασθενείς με σ. 
Eisenmenger με χορήγηση bosentan επί 16 εβδομάδες

• Λίγες (< 12) μη ελεγχόμενες μελέτες κυρίως με 
bosentan:

- 10-50 ασθενείς, διάρκεια 16-40 εβδομάδες
- ασφαλής θεραπεία
- βελτίωση κλινικής εικόνας, λειτουργικής τάξης, 
ανοχής στην κόπωση και αιμοδυναμικής όπου 
ελέγχθηκε



Hislop et al. Eur Respir J. 2011 Jul;38(1):70-7

•101 ασθενείς

- 42 ιδιοπαθείς

- 31 διορθωμένη ΣΚ

- 28 Eisenmenger



Σύνδρομο Eisenmenger: Θεραπεία

Διγοξίνη και διουρητικά
απαιτείται προσοχή διότι η ανεπαρκούσα δεξιά κοιλία 
λειτουργεί υπό συνθήκες αυξημένου προφορτίου

Αντιπηκτικά

• Θρομβωτικές αλλοιώσεις στις πνευμονικές αρτηρίες

• Υπερπηκτικότητα με έλλειμμα ινωδογόνου και 
διαταραχές αιμόστασης

• Χαμηλός ουδός για αντιπηκτικά

• Δεν έχει αποφασισθεί η καλύτερη αγωγή



FONTAN

• Δεν πληρεί τα 
κριτήρια της ΠΑΥ 
αλλά 

• Δυσλειτουργία όταν 
ΔPAP>6mmHg ή 
PVRi>3WU*m²



Σύνδρομο Eisenmenger: Θεραπεία

Αναστολείς διαύλου ασβεστίου

• Μειωμένη χρησιμότητα

• Προσοχή στην υπόταση και αρνητική ινότροπη δράση που 
μπορεί να επιτείνει τη δυσλειτουργία της δεξιάς κοιλίας

• Δεν υπάρχουν δημοσιεύσεις

Νυκτερινή Οξυγονοθεραπεία

• Βελτίωση επιβίωσης σε παιδιά (Bowyer et al. BMJ 1986)

• Ίδιες πνευμονικές πιέσεις και επιβίωση σε 23 ενήλικες με σ.
Eisenmenger (Sandoval et al. Amer J Resp Crit Care Med 2001)

• Συχνά πτώση οξυμετρίας στον ύπνο

• Λίγα, μη αποδεικτικά στοιχεία, χρήση σε εμπειρική βάση



Σύνδρομο Eisenmenger: Χρόνια 
προστακυκλίνη ή ανάλογα αυτής

• Χρόνια IV προστακυκλίνη σε ΠΑΥ από ΣΚ βελτιώνει (χωρίς 
οξεία ανταπόκριση) (Rosenzweig et al. Circulation 1999)

– Δοκιμασία βαδίσεως 6-min

– την κατάταξη κατά WHO

– τη μέση πνευμονική πίεση, αντιστάσεις και καρδιακό δείκτη

– Τοξικότητα (έξαψη, πόνος στη γνάθο), προβλήματα καθετήρων

• 15 παιδιά σε νεφελοποιημένο Iloprost επί 12μ
(Hoeper et al. NEJM 2000)

– Βελτίωση αιμοδυναμικής δεξιάς καρδιάς

– Βελτίωση δοκιμασίας βαδίσεως 6-min

– Μικρός χρόνος ημιζωής (χορήγηση ανά 3-4 ώρες)

– Αντίστοιχες παρενέργειες με προστακυκλίνη



Σύνδρομο Eisenmenger: ΝΟ
• Ενεργοποιεί την γουανυλική κυκλάση στις λείες μυικές ίνες, 

αυξάνει το cGMP, ελαττώνει το ενδοκυττάριο ασβέστιο και 
προκαλεί μυοχάλαση

• Εισπνεόμενο, συνδέεται γρήγορα με την αιμοσφαιρίνη, 
ανενεργοποιείται και δεν προκαλεί υπόταση

• 23 ασθενείς με σύνδρομο

Eisenmenger

• 30% με ανταπόκριση (80ppm)

• Όλοι με αριστεροδεξιά διαφυγή

• Προβλήματα χορήγησης

Budts et al Heart 2001
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Σκευάσματα από το στόμα στην ΠΑΥ -
Ενδείξεις

•Sildenafil - ΠΑΥ τάξεως I-IV για βελτίωση ανοχής 
στην κόπωση

•Bosentan - ΠΑΥ τάξεως II-IV για βελτίωση ανοχής 
στην κόπωση και κλινικής επιδείνωσης

•Ambrisentan εγκεκριμένο στις ΗΠΑ από το 2007 και 
στην ΕΕ από το 2008 για ΠΑΥ

•Θεραπευτικοί συνδυασμοί με σκευάσματα από το 
στόμα ή προστανοειδή αν δεν υπάρξει βελτίωση, αν 
και οι θεραπευτικοί συνδυασμοί ακόμη ερευνώνται



ΠΑΥ σε ΣΚ: Αναστολείς φωσφοδιεστεράσης

• 20 ασθενείς, 10 σ. Eisenmenger

• 6 εβδομάδες, crossover

• Δόση 100 mg x 3

• ↑ 6MWD, ↑ διάρκεια άσκησης

• ↑ λειτουργική τάξη

• ↓ μέση πίεση πνευμονικής

• Συνήθεις παρενέργειες

Singh, T. P., et al. (2006). Am Heart J 151(4): 851 e1-5.



Αναστολείς φωσφοδιεστεράσης σε σ. 
Eisenmenger

• 12 ασθενείς σ. Eisenmenger, Τάξη ΙΙΙ

• Ηλικία 34.3±10.2 έτη, 83% θήλεις

• Σιλδεναφίλη από το στόμα επί 3 μήνες

• Χωρίς παρενέργειες

• Βελτίωση Τάξης σε II

• Βελτίωση 6MWT απόστασης
347.3±80.7 σε 392.5±82.0 m, p=0.002

• Βελτίωση όλων των στοιχείων του ερωτηματολογίου 
CAMPHOR (συμπτώματα, δραστηριότητα, ποιότητα ζωής)
ολικό CAMPHOR score (27.6±10.5 to 15.8±10.4, p=0.002).

Τay et al. Int J Cardiol. 2010 Mar 19. 



ΕΠΙΒΙΩΣΗ



ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΟΣ ΑΛΓΟΡΙΘΜΟΣ



ΔΙΑΧΕΙΡΗΣΗ EISENMENGER







STARTS-1



ΔΕΞΙΑ ΚΟΙΛΙΑ ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ





ΔΕΞΙΑ ΚΟΙΛΙΑ



Σκευάσματα από το στόμα στην ΠΑΥ

•Σιλδεναφίλη – αναστολέας 
φωσφοδιεστεράσης

•Bosentan – διπλός αναστολέας υποδοχέων 
ενδοθηλίνης

•Ambrisentan – διπλός αναστολέας υποδοχέων 
ενδοθηλίνης







ΠΑΥ οφειλόμενη σε συγγενείς καρδιοπάθειες

•Συνήθως οφειλόμενη σε μακροχρόνια 
μεγάλη αριστεροδεξιά διαφυγή που 
οδηγεί σε σταδιακή μη αναστρέψιμη 
αύξηση των πνευμονικών πιέσεων και 
αντιστάσεων (σύνδρομο Eisenmenger)

•Αποτελέσματα:
- Δεξιοαριστερή διαφυγή
- Κυάνωση
- Ερυθροκυττάρωση





Ταξινόμηση ΠΑΥ με ΣΚ
1. Σύνδρομο Eisenmenger

Μεγάλα καρδιακά ελλείμματα με αρχικά διαφυγή L→R. προοδευτική ↑ 
ΠΑΑ και αναστροφή (διαφυγή R→L), αμφίδρομη διαφυγή και κυάνωση

2. ΠΑΥ με επικρατούσα διαφυγή L→R
• Διορθώσιμες
• Μη διορθώσιμες
Μέτρια προς μεγάλα ελλείμματα, ελαφρά προς μέτρια ↑ ΠΑΑ, κυρίως 
διαφυγή L→R χωρίς κυάνωση σε ηρεμία

3. ΠΑΥ με μικρά/συμπτωματικά ελλείμματα
Σοβαρή ↑ ΠΑΑ με μικρά καρδιακά ελλείμματα (VSD <1cm και ASD <2cm 
ηχωκαρδιογραφικά σε ενήλικες), μη ευθυνόμενα για τον βαθμό ↑ ΠΑΑ. 
Η κλινική εικόνα ομοιάζει πολύ την ιδιοπαθή ΠΑΥ. Σύγκλειση των 
ελλειμμάτων αντενδείκνυται

4. ΠΑΥ μετά από διόρθωση ελλείμματος
ΠΑΥ μετά από διόρθωση ΣΚ είτε παραμένουσα αμέσως μετά τη 
διόρθωση ή αναπτυσσόμενη μήνες ή χρόνια αργότερα χωρίς σημαντικές 
υπολειπόμενες βλάβες







Διόρθωση ΣΚ με αριστεροδεξιές διαφυγές



Συστάσεις για ΠΑΥ από ΣΚ



ΔΕΞΙΑ ΚΟΙΛΙΑ ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΗΚΑ



ΕΠΙΒΙΩΣΗ EISENMENGER





ΠΑΥ οφειλόμενη σε συγγενείς καρδιοπάθειες

Έμβολα ΚΝΣ

Απόστημα ΚΝΣ
Μυκωτικό ανεύρυσμα

Ερυθροκύττωση

Κυανωτική

καρδιοπάθεια

Αιμορραγική

διάθεση

Χολόλιθοι

Υπερουριχαιμία
Πληκτροδακτυλία

Καρδιοαναπνευστικές

εφεδρείες

Πρωτεϊνουρία

Σπειραματοσκλήρυνση

Φλεβοθρόμβωση

ΚΝΣ


