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Ιαηξηθό Ιζηνξηθό

 Άλδξαο αζζελήο, 20 εηώλ

 Φεηξνπξγεζείζα κεζνθνιπηθή επηθνηλωλία ζε ειηθία 7 εηώλ

 Πιένλ πξόζθαηε πξνζθνκηδόκελε ερωθαξδηνγξαθηθή εθηίκεζε

(2014):Φπζηνινγηθέο δηαζηάζεηο θαξδηαθώλ θνηινηήηωλ, αθέξαην

κεζνθνιπηθό δηάθξαγκα, πλεπκνληθή αξηεξία δηαηεηακέλε= 35 mm,

ππνινγηδόκελε ζπζηνιηθή πίεζε ζηελ πλεπκνληθή αξηεξία 40mmHg.

 Δηζαγωγή ζην Τδάλεην (11/2018) ιόγω ζπγθνπηηθνύ επεηζνδίνπ

 Παξαπνκπή ζην Αηηηθό (12/2018) γηα πεξαηηέξω δηεξεύλεζε





Βαζηθόο εξγαζηεξηαθόο έιεγρνο θαη 

Γηεξεύλεζε αηηίωλ ζπγθνπηηθνύ επεηζνδίνπ

• Hct 44%

• Hb 15.7g/dl

• Urea      28 mg/dl

• Cr          0.9 mg/dl

• NT pro- BNP 256 pg/ml 

• Troponin 7 pg/ml

Αμνληθή εγθεθάινπ: ρωξίο παζνινγηθά επξήκαηα

Αμνληθή ζώξαθνο HRCT: δηαηεηακέλνη θεληξηθνί πλεπκνληθνί αξηεξηαθνί

θιάδνη κε ηθαλνπνηεηηθή ζθηαγξάθεζε ρωξίο ζαθή ελδναπιηθά ειιείκκαηα

πιήξωζεο

 Holter ξπζκνύ 24ωξνπ: ρωξίο παζνινγηθά επξήκαηα



Triplex θαξδηάο

 Αξηζηεξή θνηιία κε θπζηνινγηθέο δηαζηάζεηο-ιεηηνπξγία (ΚΔ 55%)

 Σπζηνιν-δηαζηνιηθή επηπέδωζε ΜΚΓ

 Γεμηά θνηιία δηαηεηακέλε (45mm) ζηελ ηνκή 4 θνηινηήηωλ κε

επεξεαζκέλε ζπζηνιηθή ιεηηνπξγία (TAPSE= 9 mm, S= 5cm/sec)

 Μέηξηα αλεπάξθεηα ηξηγιώρηλνο (RVSP= 100mmHg)

 RA area  20cm2











Χωρίσ ροή δια του μεςοκολπικοφ διαφράγματοσ



Γηεξεύλεζε αηηίωλ πλεπκνληθήο ππέξηαζεο

 Δξγαζηεξηαθόο έιεγρνο γηα δεπηεξνπαζείο αηηίεο πλεπκνληθήο αξηεξηαθήο

ππέξηαζεο αξλεηηθόο (HIV, ππεξερνγξάθεκα άλω θνηιίαο, θνιιαγνληθόο

έιεγρνο).

 Γηνηζνθάγεην ππεξερνθαξδηνγξάθεκα θαη ΜRI θαξδηάο: αλαδεηθλύνπλ ηελ

ζηαζεξόηεηα ηνπ κεζνθνιπηθνύ δηαθξάγκαηνο θαη ηελ απνπζία άιιωλ

ζπγγελώλ θαξδηαθώλ βιαβώλ.

 Σπηξνκέηξεζε-Γηάρπζε πλεπκόλωλ: FVC=75%, FEV1=85%, TLCO-

SB=66% .

 Γνθηκαζία εμάιεπηεο βάδηζεο 510 m.



Γεμηόο θαξδηαθόο θαζεηεξηαζκόο (12/2018)

• PA         108/58/73 mmHg

• RV        103/2 mmHg

• RA        7 mmHg

• CO        5.5 l/kg

• CI          3.65 l/min/m2 

• PVR      12 Wood units

• PCWP     8mmHg



• 12W/12W ramp protocol

• 5.00 min

• Load  71W (38%),  Mets 4.6

• VO2 15.9 ml/kg/min  (32%)

• AT  11.6 ml/kg/min    (23%)

• VE/VCO2    57

• RER  1.22

• O2 Pulse  5.4ml/beats  (46%)

• VE 47 L/min

• BR 66%

• SO2 98%-98%

1ε Καξδηναλαπλεπζηηθή θόπωζε 

12/2018 

(πξν έλαξμεο αγωγήο)



VE/VCO2 =57



Role of exercise testing in PAH management

• Exercise testing can aid the clinician in:

a. outlining the nature of a patient’s
exercise limitation,

b. noninvasively assessing disease
severity,

c. establishing prognosis and

d. evaluating the response to therapy.

• The change in exercise capacity
parallels other clinical indicators of
disease severity, such as: a. survival,
b. hemodynamic parameters and c.
time to clinical worsening.

• The clinician uses various exercise
modalities in evaluating and managing
patients with PAH: a. 6MWT, b. CPET,
c. Exercise Echocardiography.

Oudiz et al. Respir.Crit.Care Med 2005;26(4): 379-84



VO2 peak >84% προβλεπόμενης τιμής

Αναερόβιος ουδός (AT) 40%-80% προβλεπόμενης VO2

Αναπνευστικό πηλίκο (VCO2/VO2) 1.05-1.30

Καρδιακή συχνότητα (HR) >90% προβλεπόμενης τιμής

Εφεδρεία καρδιακής συχνότητας (HRR) <15 bpm

O2 παλμού (VO2 peak/HR) >80%

Αρτηριακή πίεση (BP) <220/90 mm Hg

Αναπνευστική συχνότητα (BF) <60 αναπνοές/min

Kατά λεπτό αερισμός (VE) lt/min

Αναπνευστική εφεδρεία (BR) MVV-VE /MVV >20-40%

Κορεσμός O2 (Sat) πτώση <4%

Κλίση  VE/VCO2 < 34

Κλίση O2 ανάνηψης (O2 recovery) > 650

Βασικές μετρήσεις



Καξδηναλαπλεπζηηθή δνθηκαζία θόπωζεο ζε αζζελείο 

κε πλεπκνληθή αξηεξηαθή ππέξηαζε

 Μείωζε peak VO2 (κεηωκέλε ηθαλόηεηα ηνπ αζζελνύο γηα κέγηζηε άζθεζε).

 Μείωζε ηνπ PETCO2

 Μείωζε ηνπ AT (πξώηκε εκθάληζε αλαεξόβηνπ κεηαβνιηζκνύ, ε νπνία
θαίλεηαη λα απνηειεί έλαλ αλεμάξηεην πξνγλωζηηθό παξάγνληα γηα ηελ
εμέιημε ηεο πλεπκνληθήο ππέξηαζεο).

 Μείωζε ηνπ O2 pulse (κείωζε ηνπ όγθνπ παικνύ θαη ηεο θαξδηαθήο
παξνρήο).

 Αύμεζε VE/VCO2 > 35 (αλεπάξθεηα ηνπ αλαπλεπζηηθνύ ζπζηήκαηνο ωο πξνο
ηελ αληαιιαγή αεξίωλ θαηά ηε δηάξθεηα ηεο άζθεζεο).

 Απνθνξεζκόο ηεο αηκνζθαηξίλεο (Γsat >4-5%).



Η πξνγλωζηηθή ζεκαζία ηεο CPET ζηελ 

Πλεπκνληθή Υπέξηαζε 





• 10% of adults with CHD develop PAH

• Vascular remodeling due to a defect with left-to- right shunt

• Increased pulmonary blood flow-endothelial dysfunction-smooth muscle

hypertrophy-proliferation-distortion of the pulmonary vasculature

• ASDs are less commonly associated with significant PH

• Genetic disposition additional to their hemodynamic lesion further contributing

to the pulmonary vascular remodeling and more aggressive disease



• Pulmonary vascular disease is an uncommon finding associated with the

diagnosis of an ASD, occurring in only 5-10% of patients

• More frequent in those presenting at > 40 years of age and in women

• ASD may not be the sole aetiology of pulmonary hypertension

• Despite early symptomatic improvement ASD closure in patients with

pulmonary hypertension may shorten life expectancy

• Full haemodynamic assessment is important











Φαξκαθεπηηθή αληηκεηώπηζε

• Έλαξμε αγωγήο κε Tadalafil (12/2018)

• Πξνζζήθε Macitentan κεηά από έλα κήλα (1/2019).

• Τνπνζέηεζε ππνδόξηαο αληιίαο ζπλερνύο έγρπζεο Treprostenil

κε ζηαδηαθή ηηηινπνίεζε ηεο δόζεο (4/2019).





Baseline 

(12/18)

1st

re-evaluation

(4/19)

2nd

re-evaluation

(5/19)

Therapy None Tadalafil+

Macitentan

Tadalafil+

Macitentan+ 

Treprostenil sc

Therapy

Echocardiography

TR velocity 4.8 3.9 3.5


RVSP 100 65 55


IVC 17 14 14


RV diameter (4ch) 45 37 36


TAPSE 9 12 12


S-TDI 5 8 9


Pericardial fluid NO NO ΝΟ




2ν Triplex θαξδηάο (4/19)



2ν Triplex θαξδηάο (4/19)



3ν Triplex θαξδηάο (5/19)



3ν Triplex θαξδηάο (5/19)



Baseline 

(12/18)

1st

re-evaluation

(4/19)

Therapy None Tadalafil+

Macitentan


Right Heart 

Catheterization

Ra 7 4


RV 108/2 64/6


PA 108/58/73 64/30/44


PCWP 8 7


PVR 12 6


CI 3.65 3.60



Baseline (12/18)

1st

re-evaluation

(4/19)

Therapy None Tadalafil+

Macitentan


Exercise

6 MWT (meters) 510 585 

CPET –Time (min) 5.00 7.00 

VO2 (% predicted) 32 46 

VO2 (ml/min/kg) 15.9 22.4 

Work load (watt) 71 (38%) 94 (49%) 

VE/VCO2 57 50 

O2 pulse 46 66 

Pre- Syncope YES YES/NO 



CPET (6/2019) ππό 

Macitentan, Tadalafil, 

Treprostenil sc (34 ng/ml/min)

-Time 7:16min

-Load  98W (55%), 6 Mets

-peakVO2 20.9 ml/kg/min (41%)

-AT 10.2ml/min/kg (20%)

-O2 pulse 6.6ml/beats (59%)

-SO2 97%-96%

-VE 75L/min (63%)

-BR 46%

-VE/VCO2 42

-RER 1.46

6MWT (5/2019)= 610 meters



CHRONIC INFUSIONS OF TREPROSTENIL   

Active as a subcutaneous injection

Stable at room temperature 

Plasma half-life: SC~3h, IV~45΄

Smaller pump, Lower risk of iv infections

Disadvantages: severe skin reactions, site pain

Intravenous approved in USA with

Flolan to Remodulin match (1:3 ng/kg/min)



Θέκαηα πξνο ζπδήηεζε

• Η εμέιημε ηεο πλεπκνληθήο αξηεξηαθήο ππέξηαζεο παξά ηελ

ζύγθιεηζε ηεο κεζνθνιπηθήο επηθνηλωλίαο

• Η ζεκαληηθή κείωζε ηωλ πλεπκνληθώλ πηέζεωλ θαη αληηζηάζεωλ

κε ηε γξήγνξε έλαξμε ηξηπιήο ζεξαπείαο ζπλδπαζκνύ

• Η επηινγή κεηαμύ ππνδνξίνπ θαη ελδνθιεβίνπ πξνζηαλνεηδνύο

• Η λεαξή ειηθία ελόο ηόζνπ επηβαξπκέλνπ αζζελνύο θαη ε αλάγθε

απνδνρήο ελόο γεγνλόηνο ρξνλίαο λόζνπ κε εηδηθή θαξκαθεπηηθή

αγωγή 24ωξεο ρξήζεο

• Η θαζπζηεξεκέλε απάληεζε ηεο θαξδηναλαπλεπζηηθήο θόπωζεο

(πηζαλά απαηηνύληαη ηνπιάρηζηνλ 3-4 κήλεο γηα λα θαλνύλ νη

κεηαβνιέο κεηά ηελ εληαηηθνπνίεζε ηεο αγωγήο)


