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Αιτία ειςόδου 

 Γςναίκα 57 εηών  - Νοζηλεία ηον 12/2017

Αιηία ειζόδος: ΢ςγκοπηικό επειζόδιο καηά ηην έγεπζη από καθιζηή θέζη.

Αηομικό αναμνηζηικό: Δλεύθεπο μέσπι ηον 08/2017 οπόηε λόγω ζςμπηωμάηων 
δύζπνοιαρ και εύκοληρ κόπωζηρ απσίζει κάποια διεπεύνηζη ζε εξωηεπικούρ 
ιαηπούρ. Σίθεηαι ςπεπησογπαθικά η ¨αζαθήρ¨ διάγνωζη πνεςμονικήρ 
ςπέπηαζηρ σωπίρ όμωρ κάποια ζςγκεκπιμένη αγωγή ή πεπαιηέπω οδηγίερ.

Υπόνια θαπμακεςηική αγωγή: Gabantin 400mg/dly

Αηομικό αναμνηζηικό: 

1. Γεξιά απθποπλαζηική για ζςγγενέρ εξάπθπημα ιζσίος.

2. Αγγειονεςπική αποζςμπίεζη απιζηεπού ηπιδύμος νεύπος λόγω νεςπαλγίαρ.

΢ςνήθειερ και ηπόπορ ζωήρ: κάπνιζμα (-), αλκοόλ (-)

Αλλεπγίερ: δεν αναθέπονηαι



Παροφςα Νόςοσ

Δφςπνοια κοπϊςεωσ από τετραμινου, προοδευτικά επιδεινοφμενθ

Αδυναμία-καταβολι

Συγκοπι



Κλινική εξζταςη

• Γενικι επιςκόπθςθ: Πψθ και κρζψθ καλι, πλθκωρικό προςωπείο

• GCS: 15/15

• Ακρόαςθ πνευμόνων: Ομότιμο αναπνευςτικό ψικφριςμα χωρίσ πρόςκετουσ ιχουσ. 

• Ακρόαςθ καρδιάσ : S1, S2 ρυκμικοί, ευκρινείσ, φφςθμα 1/6 ςτθν εςτία πνευμονικισ.

• Αζρια αρτθριακοφ αίματοσ: PO2: 57 mmHg, PCΟ2: 31 mmHg, pH:7,44 , HCO3: 21,1 mmol/L, 
Sat02 = 90% (Fi02=21%), Kυψελιδοαρτθριακι διαφορά (Α-a): 59 mmHg

• Ηωτικά ςθμεία: ΑΡ:100/70 mmHg, Κ:36,0 οC,  Σφ: 98/min, αναπνοζσ: 15/min

• Ελαφρφ οίδθμα κάτω άκρων, χωρίσ πλθκτροδακτυλία, ψθλαφθτό ιπαρ οριακά



Εργαςτηριακόσ ζλεγχοσ ειςόδου-Ευρήματα

• Θct: 41.2 % (13.3 g/dL)

• MCV: 95,6 fl

• RDW: 14,0% 

• PLT: 181,0 Κ/μL

• WBC: 6,8 Κ/μL

• INR: 1,05 sec

• D-dimers: (-)

• AST: 44 ΛU/L, ALT: 45 ΛU/L, γGT: 100 ΛU/L , LDH: 490 IU/L

• CRP: 0,5



Aκτινογραφία ειςαγωγήσ



ΗΚΓ

• SR ταχυκαρδία

• Ατελζσ RBBB 

• S1, T3, R’v1, RV strain

• Axis +150



Απεικονιςτικόσ ζλεγχοσ- CTPA

 Χωρίσ εικόνα ΠΕ 
κφριουσ, λοβαίουσ
και τμηματικοφσ 
κλάδουσ

 Αυξημζνεσ 
διαςτάςεισ 
καρδιακών 
κοιλοτήτων

 Κώνοσ πνευμονικήσ 
4,2 cm

 Περικαρδιακή
ςυλλογή 

o Well’s score : 4,5



Καρδιολογική εκτίμηςη

 U/S καρδιάσ

• LVEF: 55-60%

• D-shaped LV

• Δεξιζσ κοιλότθτεσ ςοβαρά διατεταμζνεσ

• RV με επθρεαςμζνθ ςυςταλτικότθτα

• TR: 2+/4+

• PASP ~ 50-55 mmHg

• Μικρι περικαρδιακι ςυλλογι

TnT< 0.010 μg/L και  ΒΝ΢: 306 pg/ml

 Τπερηχογραφικζσ ενδείξεισ ςημαντικήσ πνευμονικήσ υπζρταςησ



Συμπεραςματικά

• Αςκενισ 57 ετϊν

• Ρροοδευτικά επιδεινοφμενθ δφςπνοια από 4μινου

• Συγκοπι 

• Αναπνευςτικι ανεπάρκεια τφπου Λ

• Υπερθχοκαρδιογραφικζσ ενδείξεισ ςθμαντικισ πνευμονικισ 
υπζρταςθσ με αρνθτικι CTPA



Επιδημιολογία πνευμονικήσ υπζρταςησ





Διερεφνηςη πνευμονικήσ υπζρταςησ

 U/S καπδιάρ: σωπίρ ιδιαίηεπα εςπήμαηα εκ ηων απιζηεπών καπδιακών    
κοιλοηήηων

 ΢ηεθανιογπαθία: ΢ηεθανιαία αγγεία σωπίρ ζηενώζειρ



Στεφανιογραφικόσ ζλεγχοσ

Α΢ΛΣΤΕ΢Θ ΣΤΕΦΑΝΛΑΛΑ Α΢ΤΘ΢ΛΑ

Στζλεχοσ: Χωρίσ ςτενϊςεισ

Ρρόςκιοσ κατιόντασ: Χωρίσ ςτενϊςεισ

Ρεριςπωμζνθ: Μθ επικρατοφςα. Χωρίσ ςτενϊςεισ

ΔΕΞΛΑ ΣΤΕΦΑΝΛΑΛΑ Α΢ΤΘ΢ΛΑ

Επικρατοφςα. Χωρίσ ςτενϊςεισ

Α΢ΛΣΤΕ΢Θ ΚΟΛΛΛΟΓ΢ΑΦΛΑ

Φυςιολογικζσ διαςτάςεισ με ΚΕ>50%

Συμπζραςμα: Στεφανιαία αγγεία χωρίσ ςτενϊςεισ του αυλοφ





Σπιρομζτρηςη

• FEV1 %pred: 74%

• FVC %pred: 82%

• FEV1 /FVC: 76%

• DLCO: 60%



Διερεφνηςη πνευμονικήσ υπζρταςησ

 Ιςτορικό – Κλινική εξζταςη – Απεικονιςτικόσ ζλεγχοσ:

χωρίσ ευριματα που να ςυνθγοροφν υπζρ χρονίου 

νοςιματοσ του αναπνευςτικοφ ςυςτιματοσ.





Σπινθηρογράφημα αιματώςεωσ πνευμόνων με 99m Tc-MAA

 Χωρίσ ςαφι ευριματα τυπικά πνευμονικισ εμβολισ-χαμθλι πικανότθτα

Μζκοδοσ screening εκλογισ για τθν ΧΚΡΥ- Mεγαλφτερθ ευαιςκθςία από τθν 
αξονικι





Διερεφνηςη πνευμονικήσ υπζρταςησ

 Eπγαζηηπιακόρ έλεγσορ: κ.θ. 

 Ιζηοπικό: ελεύθεπο

 Βιηαμίνη Β12: 601pg/ml

 Φςλλικό οξύ: κ.θ.

 TSH: 1.88μIU/ml

 Απεικονιζηικόρ έλεγσορ: απνηηικόρ

 6MWD: 327m





Διερεφνηςη Πνευμονικήσ Αρτηριακήσ υπζρταςησ



Διερεφνηςη Πνευμονικήσ Αρτηριακήσ υπζρταςησ

 Ανοςολογικόσ ζλεγχοσ (RF, C3 ,C4, ANA, cANCA, pANCA, AMA, anti-
Scl70, anti-dsDNA, ACA): αρνθτικόσ 

 Λολογικόσ ζλεγχοσ (HIV, HBV, HCV): αρνθτικόσ



Διερεφνηςη Πνευμονικήσ Αρτηριακήσ υπζρταςησ

 Υπερθχογράφθμα ΔΥΡ: χωρίσ πακολογικά ευριματα

 Τriplex Σπλθνοπυλαίου άξονα: χωρίσ πακολογικά ευριματα



Πορεία νόςου 1

• Ο αςκενισ υπεβλικθ ςε δεξιό καρδιακό κακετθριαςμό

• Ο ΔΚ απαιτείται για τθν επιβεβαίωςθ τθσ διάγνωςθσ τθσ ΡΑΥ και τον 
κακοριςμό τθσ πρόγνωςθσ. 



Δεξιόσ Καρδιακόσ Καθετηριαςμόσ

RA: 22/16, μζςθ: 18 mmHg

RV : 85/22mmHg

PA: 85/45, μζςθ: 58 mmHg

PCWP: 12 mmHg

LV: 105/15 mmHg

Ao: 105/80 mmHg

CO: 3,4 L/min  CI: 1,8 L/min/m2

PVR: 13,5 Wood units

OΞΥΜΕΤ΢ΛΑ

HR: 93 , Αορτι: 92%, PA: 50%, RV: 51%, RA: 49%, SVC: 45%, IVC: 52%

 Σοβαροφ βακμοφ πνευμονικι αρτθριακι υπζρταςθ



Διάγνωςη

Πνευμονική Αρτηριακή Τπζρταςη (Ιδιοπαθήσ)



• Εμβολιαςμόσ για γρίπθ και πνευμονιόκοκκο

• Αντιςφλλθψθ 

• Ψυχοκοινωνικι υποςτιριξθ 

• Γενετικόσ ζλεγχοσ 

• Αντιπθκτικι κεραπεία ςε περιπτϊςεισ ιδιοπακοφσ ΢ΑΘ και επί 
ελλείψεωσ αντενδείξεων ςε όςουσ φζρουν μόνιμο φλεβικό κακετιρα

• Οξυγονοκεραπεία για κορεςμοφσ <91% ςε θρεμία ι μετά από τθν 
άςκθςθ

Θεραπευτική προσέγγιση- Γενικά υποστηρικτικά μέτρα



Humbert M, Sitbon O, Simonneau G. N Engl J Med 2004;351:1425–36.

Endothelin 

receptor 

antagonists

Phosphodiesterase

type 5 inhibitor

Prostacyclin

derivatives

Current targets of PAH therapy
Correction of endothelial dysfunction



Ειδική θεραπευτική προςζγγιςη τησ ΠΑΥ

• Class ΛΛ → ανταγωνιςτήσ υποδοχζων ενδοθηλίνησ ή αναςτολείσ 
φωςφοδιεςτεράςησ τφπου 5

• Class ΛΛΛ → ανταγωνιςτήσ υποδοχζων ενδοθηλίνησ ή αναςτολείσ
φωςφοδιεςτεράςησ τφπου 5 ή με προςτανοειδή

• Class IV → ανταγωνιςτήσ υποδοχζων ενδοθηλίνησ ή αναςτολείσ
φωςφοδιεςτεράςησ τφπου 5 και/ι εποπροςτενόλη 

• Σε περίπτωςθ ανεπαρκοφσ κλινικισ ανταπόκριςθσ, θ ςυνδυαςτικι κεραπεία κα 
πρζπει να εξετάηεται

 Αναςτολείσ διαφλων Ca χορθγοφνται ςτουσ αςκενείσ που ανταποκρίκθκαν 
ςτθ δοκιμαςία αγγειοδιαςτολισ κατά τον ΔΚΚ



Determinants of 

prognosisa

Low risk 

< 5%

Intermediate risk 

5-10%

High risk 

> 10%

Clinical signs of right heart 

failure
Absent Absent Present

Progression of symptoms No Slow Rapid

Syncope No Occasional syncopeb Repeated syncopec

WHO functional class I, II III IV

6MWD > 440 m 165-440 m < 165 m

Cardiopulmonary exercise 

testing

Peak VO2

> 15 ml/min/kg

(> 65% pred.)

VE/VCO2 slope < 36

Peak VO2

11-15 ml/min/kg 

(35-65% pred.)

VE/VCO2 slope 36–44.9

Peak VO2

< 11 ml/min/kg

(< 35% pred.)

VE/VCO2 ≥ 45

NT-proBNP plasma levels 
BNP < 50 ng/l

NT-proBNP < 300 ng/ml

BNP 50-300 ng/l

NT-proBNP 300-1400 ng/l

BNP > 300 ng/l

NT-proBNP > 1400 ng/l

Imaging (echocardiography, 

CMR imaging)

RA area < 18 cm2

No pericardial effusion

RA area 18-26 cm2

No or minimal, pericardial 

effusion

RA area > 26 cm2

Pericardial effusion

Haemodynamics

RAP < 8 mmHg

CI ≥ 2.5 l/min/m2

SvO2 > 65%

RAP 8-14 mmHg

CI 2.0-2.4 l/min/m2

SvO2 60-65%

RAP > 14 mmHg

CI < 2.0 l/min/m2

SvO2 < 60%

aEstimated 1-year mortality. 
bOccasional syncope during brisk or heavy exercise, or occasional orthostatic syncope in an otherwise stable patient. 
cRepeated episodes of syncope, even with little or regular physical activity. 



Πορεία νόςου 2

 Η αζθενήρ ηέθηκε ζε διπλή θεπαπεία με έναν 
αναζηολέα θωζθοδιεζηεπάζηρ ηύπος 5 +
ανηαγωνιζηή ςποδοσέα ενδοθηλίνηρ (class III)



ΠΑΡΑΜΕΣΡΟΙ ΠΡΟ ΘΕΡΑΠΕΙΑ΢ 10 ΜΗΝΕ΢ ΜΕΣΑ

ΔΙΠΛΗ ΑΓΩΓΗ
ΑΠ 105/80mmHg 130/75mmHg

HCT 41% 38%

HGB 13.3g/dl 12.8g/dl

PLT 180000 190000

SvΟ2 92% 96%

6MWD 327m 340m

HR 93 72

BNP / NT-proBNP 306 <100



Δεξιόσ Καρδιακόσ Καθετηριαςμόσ

RA: 12/7, μζςθ: 9 mmHg

RV : 70/12mmHg

PA: 70/30, μζςθ: 48 mmHg

PCWP: 12 mmHg

LV: mmHg

Ao: mmHg

CO: 4,2 L/min  CI: 2,1 L/min/m2

PVR: 8,0 Wood units

OΞΥΜΕΤ΢ΛΑ

HR: 68 , Αορτι: 94%, PA: 60% 

Ρνευμονικι αρτθριακι υπζρταςθ βελτιωμζνθ υπό διπλι αγωγι 

αλλά χωρίσ επίτευξθ ςτόχων ακόμα



ΠΑΡΑΜΕΣΡΟΙ ΠΡΟ ΘΕΡΑΠΕΙΑ΢ 10 ΜΗΝΕ΢ ΜΕΣΑ
ΔΙΠΛΗ ΑΓΩΓΗ

RA 22/16, μζςη 18 mmHg 12/7, μζςη 9 mmHg

RV 85/22 mmHg 70/12 mmHg

PA 85/45, μζςη 58 mmHg 70/30, μζςη 48 mmHg

PCWP 12 mmHg 13 mmHg

CO 3.4 L/min 4.2 L/min

PVR 13.5 W/u 8 W/u

AO/PA 92% / 50% 94% / 60%



Determinants of 

prognosisa

Low risk 

< 5%

Intermediate risk 

5-10%

High risk 

> 10%

Clinical signs of right heart 

failure
Absent Absent Present

Progression of symptoms No Slow Rapid

Syncope No Occasional syncopeb Repeated syncopec

WHO functional class I, II III IV

6MWD > 440 m 165-440 m < 165 m

Cardiopulmonary exercise 

testing

Peak VO2

> 15 ml/min/kg

(> 65% pred.)

VE/VCO2 slope < 36

Peak VO2

11-15 ml/min/kg 

(35-65% pred.)

VE/VCO2 slope 36–44.9

Peak VO2

< 11 ml/min/kg

(< 35% pred.)

VE/VCO2 ≥ 45

NT-proBNP plasma levels 
BNP < 50 ng/l

NT-proBNP < 300 ng/ml

BNP 50-300 ng/l

NT-proBNP 300-1400 ng/l

BNP > 300 ng/l

NT-proBNP > 1400 ng/l

Imaging (echocardiography, 

CMR imaging)

RA area < 18 cm2

No pericardial effusion

RA area 18-26 cm2

No or minimal, pericardial 

effusion

RA area > 26 cm2

Pericardial effusion

Haemodynamics

RAP < 8 mmHg

CI ≥ 2.5 l/min/m2

SvO2 > 65%

RAP 8-14 mmHg

CI 2.0-2.4 l/min/m2

SvO2 60-65%

RAP > 14 mmHg

CI < 2.0 l/min/m2

SvO2 < 60%

aEstimated 1-year mortality. 
bOccasional syncope during brisk or heavy exercise, or occasional orthostatic syncope in an otherwise stable patient. 
cRepeated episodes of syncope, even with little or regular physical activity. 



Πορεία νόςου 3

 Η αζθενήρ ηέθηκε ζε ηπιπλή θεπαπεία 
με έναν αναζηολέα θωζθοδιεζηεπάζηρ 
ηύπος 5 + ανηαγωνιζηή ςποδοσέα 
ενδοθηλίνηρ + αγωνιζηή IP ςποδοσέων 



Τιτλοποίηςη selexipag

• Ζναρξθ τιτλοποίθςθσ με 200 mg x2 για 10 θμζρεσ και ςτθ ςυνζχεια 
400 mg x2, 600 mg x2 etc ανά δεκαιμερο. 

• Ιδθ από τα 400 mg x2 άρχιςαν ςυμπτϊματα νευραλγίασ τριδφμου τα 
οποία ζγιναν ‘αφόρθτα’ ςτα 600 mg x2 με αποτζλεςμα τθν αδυναμία 
τθσ αςκενοφσ να ςυνεχίςει ςε αυτό το επίπεδο. Ζγινε ςταδιακι 
μείωςθ ςτα 400 mg x2 και τελικά ςτα 200 mg x2 (ςε όλα τα επίπεδα 
ζγινε προςπάκεια παραμονισ ςτο δοςολογικό ςχιμα για όςο το 
δυνατόν μεγαλφτερο χρονικό διάςτθμα πριν αποφαςιςκεί θ μείωςθ 
δόςθσ).

• Ρερίπου 4 μινεσ μετά θ αςκενισ λαμβάνει 200 mg x2 (όχι ευχάριςτα) 
αλλά με ςυνεχι παρότρυνςθ. Θ τελευταία 6MWD είναι 380 m.



Ερωτήματα ??

• Τι κα μποροφςαμε να κάνουμε περαιτζρω για τθν αφξθςθ δόςθσ του 
selexipag?

• Στθν περίπτωςθ περαιτζρω κλινικισ επιδείνωςθσ τθσ αςκενοφσ και 
ανάγκθ χοριγθςθσ προςτανοειδϊν - iv/sc/inh - κα υπάρξει κάποια 
διαφορετικι απόκριςθ όςον αφορά τθν νευραλγία του τριδφμου?



Ευχαριςτϊ


