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Klinikai osztalyozas

1. Pulmonary arterial hypertension

I.1 Idiopathic
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5.1 Haematological disorders: chronic haemolytic anaemia,
myeloproliferative disorders, splenectomy

5.2 Systemic disorders, sarcoidosis, pulmonary histiocytosis,
lymphangioleiomyomatosis

5.3 Metabolic disorders: glycogen storage disease, Gaucher
disease, thyroid disorders

5.4 Others: pulmonary tumoral thrombothic microangiopathy,
fibrosing mediastinitis, chronic renal failure (with/without
dialysis), segmental pulmonary hypertension
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~ Klintkai osztalyozas

|. Pulmonary arterial hypertension 3. Pulmonary hypertension due to lung diseases and/or
| 1.1 Idiopathic ROX

|.2 Heritable 3.1 Chronic obstructive pulmonary disease
1.2.1 BMPR2 mutation 3.2 Interstitial lung disease
1.2.2 Other mutations 3.3 Other pulmonary diseases with mixed restrictive and

I.3 Drugs and toxins induced obstructive pattern

I.4 Associated with: 3.4 Sleep-disordered breathing
I.4.1 Connective tissue disease 3.5 Alveolar hypoventilation disorders
|.4.2 Human immunodeficiency virus (HIV) infection 3.6 Chronic exposure to high altitude
1.4.3 Portal hypertension 3.7 Developmental lung diseases (VWeb Table II) ;

1.4.4 Congenital heart disease (Table 6)
1.4.5 Schistosomiasis
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4. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

and other pulmonary artery obstructions

4.1 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension
——— e — 4.2 Other pulmonary artery obstructions
I".I' ldiopathic 4.2.1 Angiosarcoma

I’2 Heritable 4.2.2 Other intravascular tumors
1".2.1 EIF2AK4 mutation 42 3 Arteritis

1".2.2 Other mutations
I".3 Drugs, toxins and radiation induced
1’4 Associated with:

1"4.] Connective tissue disease

5. Pulmonary hypertension with unclear and/or
1’.4.2 HIV infection multifactorial mechanisms
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Klintkat osztalyozas

|. Pulmonary arterial hypertension 3. Pulmonary hypertension due to lung diseases and/or

hypoxia

I.1 Idiopathic
i 1.2 Heritable 3.1 Chronic obstructive pulmonary disease
‘ 1.2.1 BMPR2 mutation 3.2 Interstitial lung disease
1.2.2 Other mutations 3.3 Other pulmonary diseases with mixed restrictive and
1.3 Drugs and toxins induced obstructive pattern
.4 Associated with: 3.4 Sleep-disordered breathing
I.4.1 Connective tissue disease 3.5 Alveolar hypoventilation disorders
|.4.2 Human immunodeficiency virus (HIV) infection 3.6 Chronic exposure to high altitude
4.3 Portal hypertension 3.7 Developmental lung diseases (VWeb Table IlI)

1.4.4 Congenital heart disease (Table 6)

F 45 Schistosomiasis 4. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

and other pulmonary artery obstructions

I’. Pulmonary veno-occlusive disease and/or pulmonary

capillary haemangiomatosis 4.1 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension
o " 4.2 Other pulmonary artery obstructions
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IO 4.2.4 Congenital pulmonary arteries stenoses
I".3 Drugs, toxins and radiation induced 4.5 Parasites (hydatidosis)

1’4 Associated with:

1'4.1 Connective tissue disease
1’.4.2 HIV infection

5. Pulmonary hypertension with unclear and/or }
multifactorial mechanisms j

5.1 Haematological disorders: chronic haemolytic anaemia,
myeloproliferative disorders, splenectomy 1

5.2 Systemic disorders, sarcoidosis, pulmonary histiocytosis,
lymphangioleiomyomatosis

5.3 Metabolic disorders: glycogen storage disease, Gaucher
disease, thyroid disorders

5.4 Others: pulmonary tumoral thrombothic microangiopathy,
fibrosing mediastinitis, chronic renal failure (with/without
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PH BK betegség miatt
Miért LVEDP #A\?

* DCM és CHF k6z6s pontja: Lvedp AN

. * Ok: torlodas




Szivelegtelenség
LVEDP 1 pl. 30 Homm
v
=N BP 1
v
VP 1

TPG (transpulmonalis gradiens) min. 7-10 Hgmm

PAm 1 pl. 40 Hemm

PAsy 1 pl. 70 Hgmm




Postcapillaris PH-ra utal

BK hypertrophia

Magas E/F’

Szignifikans Ao vagy M billentyt betegség
Ismert koronaria betegség, post-infarktus
Falmozgaszavar

Id6s kor

Diabetes




Postcapillaris PH-ra bizonyiték

® REWA= 1 S Rsmam

* 13-15kozott atmeneti zOna

* Folyadék terhelés?

* Csak ritkan szukséges SG

* Kezelésea SZE kezelés alapjan

* Pulm vazodilatatorok nemjavasoltak

* LVAD hatékony




* Precapillaris PH

* Ppa = 25 Homm &
&\ PAVW R =5 Rloniin \
* CO=2) $
® Osszes csop kiv 2 ¢

PH haemodynamikai osztalyozasa

LV

* Postcapillaris PH

Ppa = 25 Hgmm
PAWP = 15 Hgmm
CO =23

csak 2-es csop




Klintkat osztalyozas

|. Pulmonary arterial hypertension

I.1 Idiopathic
|.2 Heritable
1.2.1 BMPR2 mutation
1.2.2 Other mutations
1.3 Drugs and toxins induced
|4 Associated with:
1.4.]1 Connective tissue disease
|.4.2 Human immunodeficiency virus (HIV) infection
1.4.3 Portal hypertension
1.4.4 Congenital heart disease (Table 6)
1.4.5 Schistosomiasis

3. Pulmonary hypertension due to lung diseases and/or

posure to high altitude
velopmental lung diseases (Web Table IlI)

4. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

I’. Pulmonary veno-occlusive disease and/or pulmonary

and other pulmonary artery obstructions

4.1 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

I’.1 Idiopathic
I’.2 Heritable
1".2.1 EIF2AK4 mutation
1".2.2 Other mutations
I".3 Drugs, toxins and radiation induced
1’4 Associated with:

1'4.1 Connective tissue disease
1’.4.2 HIV infection

4.2 Other pulmonary artery obstructions
4.2.1 Angiosarcoma
4.2.2 Other intravascular tumors
4.2.3 Arteritis
4.2.4 Congenital pulmonary arteries stenoses
4.2.5 Parasites (hydatidosis)

Post-
capill

1””. Persistent pulmonary hypertension of the newborn
2. Pulmonary hypertension due to left heart disease

2.1 Left ventricular systolic dysfunction

2.2 Left ventricular diastolic dysfunction

2.3 Valvular disease

2.4 Congenital / acquired left heart inflow/outflow tract
obstruction and congenital cardiomyopathies

2.5 Congenital /acquired pulmonary veins stenosis

5.1 Haematological disorders: chronic haemolytic anaemia,
myeloproliferative disorders, splenectomy

5.2 Systemic disorders, sarcoidosis, pulmonary histiocytosis,
lymphangioleiomyomatosis

5.3 Metabolic disorders: glycogen storage disease, Gaucher
disease, thyroid disorders

5.4 Others: pulmonary tumoral thrombothic microangiopathy,
fibrosing mediastinitis, chronic renal failure (with/without
dialysis), segmental pulmonary hypertension

5. Pulmonary hypertension with unclear and/or
multifactorial mechanisms




Klintkat osztalyozas

|. Pulmonary arterial hypertension

3. Pulmonary hypertension due to lung diseases and/or
hypoxia

I.1 Idiopathic
i 1.2 Heritable 3.1 Chronic obstructive pulmonary disease
‘ 1.2.1 BMPR2 mutation 3.2 Interstitial lung disease
1.2.2 Other mutations 3.3 Other pulmonary diseases with mixed restrictive and
1.3 Drugs and toxins induced obstructive pattern
.4 Associated with: 3.4 Sleep-disordered breathing
I.4.1 Connective tissue disease 3.5 Alveolar hypoventilation disorders
|.4.2 Human immunodeficiency virus (HIV) infection 3.6 Chronic exposure to high altitude
4.3 Portal hypertension 3.7 Developmental lung diseases (VWeb Table IlI)

1.4.4 Congenital heart disease (Table 6)
1.4.5 Schistosomiasis

4. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension
and other pulmonary artery obstructions

I’. Pulmonary veno-occlusive disease and/or pulmonary - -
capillary haemangiomatosis 4.1 Chronic thromboembolic pulmonas

I’.1 Idiopathic
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1".2.1 EIF2AK4 mutation
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I".3 Drugs, toxins and radiation induced

1".4 Associated with: |
I’4.]1 Connective tissue disease 5. P\ _.nary hypertension with unclear and/or |

1’.4.2 HIV infection multifactorial mechanisms
17, Persistent pulmonary hypertension of the newborn 5.1 Haematological disorders: chronic haemolytic anaemia,
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obstruction and congenital cardiomyopathies fibrosing mediastinitis, chronic renal failure (with/without
2.5 Congenital /acquired pulmonary veins stenosis dialysis), segmental pulmonary hypertension




Symptoms/Signs/History suggestive of PH
ECG - Chest X-ray - Routine biochemistry - BNP
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TTE
SPAP, MPAP, DPAP, RAP, additional indexes and 2D signs

7 }

PH likely*
PH possible*
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Clinical picture
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—I HRCT H VIQ scan ]

Right Heart Catheterization and Vasoreactivity
Mean PAP 2 25mmHg; PCWP or PAOP s 15mmHg, PVR >3RU

Bossone et al, JASE 2013
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osztalyozas

|. Pulmonary arterial hypertension

I.1 Idiopathic
|.2 Heritable
1.2.1 BMPR2 mutation
1.2.2 Other mutations
1.3 Drugs and toxins induced
|4 Associated with:
1.4.]1 Connective tissue disease
1.4.2 Human immunodeficiency virus
1.4.3 Portal hypertension

3. Pulmonary hypertension due to lung diseases and/or
hypoxia

3.1 Chronic obstructive pulmonary disease

3.2 Interstitial lung disease

3.3 Other pulmonary diseases with mixed restrictive and
obstructive pattern

3.4 Sleep-disordered breathing

3.5 Alveolar hypoventilation disorders

3.6 Chronic exposure to high altitude

3.7 Developmental lung diseases (Web Table IlI)

4. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

and other pulmonary artery obstructions

4.1 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

.21 EIF2AK4 mutation
1".2.2 Other mutations
I".3 Drugs, toxins and radiation induced

1’4 Associated with:

1'4.1 Connective tissue disease
1’.4.2 HIV infection

4.2 Other pulmonary artery obstructions
4.2.1 Angiosarcoma
4.2.2 Other intravascular tumors
4.2.3 Arteritis
4.2.4 Congenital pulmonary arteries stenoses
4.2.5 Parasites (hydatidosis)

5. Pulmonary hypertension with unclear and/or
multifactorial mechanisms

Post-
capill

1””. Persistent pulmonary hypertension of the newborn
2. Pulmonary hypertension due to left heart disease

2.1 Left ventricular systolic dysfunction

2.2 Left ventricular diastolic dysfunction

2.3 Valvular disease

2.4 Congenital / acquired left heart inflow/outflow tract
obstruction and congenital cardiomyopathies

2.5 Congenital /acquired pulmonary veins stenosis

5.1 Haematological disorders: chronic haemolytic anaemia,
myeloproliferative disorders, splenectomy

5.2 Systemic disorders, sarcoidosis, pulmonary histiocytosis,
lymphangioleiomyomatosis

5.3 Metabolic disorders: glycogen storage disease, Gaucher
disease, thyroid disorders

5.4 Others: pulmonary tumoral thrombothic microangiopathy,
fibrosing mediastinitis, chronic renal failure (with/without
dialysis), segmental pulmonary hypertension




Testedzés felogyelet mellett (I-A)
Psrichoszocidls timogatas (I-C)

A kimeritd fizikad aktivitas kerilése (1-0)
Terhesség elleni védekezés (1-C)
Veéddoitas mfluerza és
pneumokokkusz elflen (1-C)

Orals alvadasgatio szerek:
IPAH, Groldetes PAH és étvagycsok-
kento okarta PAH (-0
APAH (lb-C)
Vizhajtok (1-C)
Oxigén (1-C)
Digooan (lIb-C)

g NEM VAZOREAKTIV
oS l Tartss viltasz (WHO-FC HI)
CB -0

S 4

EZDETI KEZELES A PAH ELFOGADOTT GYOGYSZEREIVEL

SARGA: andomizilt kontrolicsoportos vizsgalatban a morbiditis és mortalitis volt 2z elsddieges végpant, vagy az elre rogzitett Gssrhaldloris

csokkent

*Az evsdenciaszint a vizsgalatban részt vevo betegek tobbségének WHO szennti funkoiondls osztalyan (WHO-FC) alapul
*Csak az FDA (macitentan, riociguat, inhalacas trepeostinil), Uj-Zéland (jy. iloprost), iletve Japan és Dél-Korea (beraprost) hagyta jova

*Pozitiv velemény az EMA/CHMP-t51
WHO-FCm

Ambrisentan
Bosentan
Epoprostencl, i,
Hosentan = r
Macitentan® lloprost, inhalacias
i ) Ma:!lcm:n"
Tadalafil :
Tadalafil
Trepeostinil, sc &s inhalicios’

Ambrisentan

loprost, "
Treprostinil, jy.

Epoprostenol, i

Ambrisentan, bosentan
lloprost, inhaldcios és j'
Mactentan®

Reociguat!

Sildenafil, tadalafil
Treprostinil, sc_ i, inhaldcios’

I
[ | Kexdeti kombinacics kezelés Kezdeti kombinacis kezelés

MERLEGELJUK

Szekvencdlis kombnacds kezelés (1-A)
Endotelinreceptor-antagonsta

T s
/

Prosztancid Fosziodiészrteraz-5-gatlo
vagy szolubilis guandie-
ciklaz stimulator

A

ACIO
LEHETOSEGET

Beutalas
TODOTRANSZPLANTACIORA |




Altala intézkedések, tiv kezelé i .

Pszichoszocialis tamogatas (I-C) Ipig},??ﬁzt;sa F;)’}\P:'é(?, aé-tg)a mySOK
A kimerit6 fizikai aktivitas keriilése (I-C)

Terhesség elleni védekezés (I-C) Beutalas specialistahoz (I-C) Vlz?\I;jAtg lil(lle():)

Oxigén (I-C)
Digoxin (lIb-C)

Véd6boltas influenza és
pneumokokkusz ellen (I-C)

Akut vazoreaktivitas teszt (IPAH: I-C, APAH: lIb-C)

FCI- NEM VAZOREAKTIV
CCB(1-0)

4

CCB folytatasa Nem
v




KEZDETI KEZELES A PAH ELFOGADOTT GYOGYSZEREIVEL

SARGA: randomizalt kontrollcsoportos vizsgalatban a morbiditas és mortalitas volt az els6dleges végpont, vagy az el6re rogzitett 6sszhalalozas
csokkent
*Az evidenciaszint a vizsgalatban részt vevé betegek tobbségének WHO szerinti funkcionalis osztalyan (WHO-FC) alapul
*(Csak az FDA (macitentan, riociguat, inhalacios treprostinil), Uj-Zéland (iv. iloprost), illetve Japan és Dél-Korea (beraprost) hagyta jova
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Klinikai

osztalyozas

|. Pulmonary arterial hypertension

I.1 Idiopathic
|.2 Heritable
1.2.1 BMPR2 mutation
1.2.2 Other mutations
1.3 Drugs and toxins induced
|4 Associated with:
1.4.]1 Connective tissue disease
1.4.2 Human immunodeficiency virus
1.4.3 Portal hypertension

3. Pulmonary hypertension due to lung diseases and/or
hypoxia

3.1 Chronic obstructive pulmonary disease

3.2 Interstitial lung disease

3.3 Other pulmonary diseases with mixed restrictive and
obstructive pattern

3.4 Sleep-disordered breathing

3.5 Alveolar hypoventilation disorders

3.6 Chronic exposure to high altitude

3.7 Developmental lung diseases (Web Table IlI)

4. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

and other pulmonary artery obstructions

4.1 Chronic thromboembolic pulmonary hypertension

.21 EIF2AK4 mutation
1".2.2 Other mutations
I".3 Drugs, toxins and radiation induced

1’4 Associated with:

1'4.1 Connective tissue disease
1’.4.2 HIV infection

4.2 Other pulmonary artery obstructions
4.2.1 Angiosarcoma
4.2.2 Other intravascular tumors
4.2.3 Arteritis
4.2.4 Congenital pulmonary arteries stenoses
4.2.5 Parasites (hydatidosis)

5. Pulmonary hypertension with unclear and/or
multifactorial mechanisms

Post-
capill

1””. Persistent pulmonary hypertension of the newborn
2. Pulmonary hypertension due to left heart disease

2.1 Left ventricular systolic dysfunction

2.2 Left ventricular diastolic dysfunction

2.3 Valvular disease

2.4 Congenital / acquired left heart inflow/outflow tract
obstruction and congenital cardiomyopathies

2.5 Congenital /acquired pulmonary veins stenosis

5.1 Haematological disorders: chronic haemolytic anaemia,
myeloproliferative disorders, splenectomy

5.2 Systemic disorders, sarcoidosis, pulmonary histiocytosis,
lymphangioleiomyomatosis

5.3 Metabolic disorders: glycogen storage disease, Gaucher
disease, thyroid disorders

5.4 Others: pulmonary tumoral thrombothic microangiopathy,
fibrosing mediastinitis, chronic renal failure (with/without
dialysis), segmental pulmonary hypertension
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IVSTd 46.5 mm

LY Teichholz
RYD 35.1 mm

[Time A 0.360 sec

PEP 0,090 sec

AT 0,020 sec frie

ET 0,180 sec CG:33
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Jobb szivtél dimenziok

JK-ra fokuszalt csiicsi 4 diregii kép

Végdiasztolés mérések

Metszés 1rany-
fugod JK méretek




JK metszetek (JK-ra tokuszalt 4
uregu keép)

1. Bazilis JK atméré > 4.2 cm : dilatacio

2. Kozép-tregi JK atmérd » 3.5 cm : dilaticié
3. JK hosszirinyd mérete » 8.6 cm : JK megnagyobbodas

B i s = —_—



JK linearis méretek

Elonyok Hatranyok
* Csucst 4 uregt képen * JK méretek a felvételi
konnyt megmérni siktol er6sen fliggenek

* JK dilataciot |6l jelzik * JK-t alulbecsulheti

* JK csucs tag JK mellett

1doénként nehezen
abrazolhato




Ajanlas

“Ha az echokardiografia jobb sziv betegséget , PH-t
mutat, csucst 4 uregt képen javasolt megmérni a JK-1

bazalis, kozépso tregi és longitudinalis tavolsagokat.
Minden echo vizsgalatnal javasolt megmérni a bazalis JK
méretet és jelexni a leletben, hogy milyen négetbol tortént a
mérés (idedlisan a [K-ra fokuszalt 4 iiregi kép ajanlott),
hogy 6sszehasonlitd6 mérésekre alkalmas legyen.”




Jobb pitvar vizsgalata

Csucs: 4 iiregﬁ kép Normalarea < 18 cm?

JP area planimetriaval

Pitvari hossztengely

tricusp anulus kozepétdl a pitvari septummal
parhuzamosan az elsé falig

Pitvari harant tengely

Pitvari szabadfal kbzepétdl a hossztengelyre
merdlegesen

Pitvar area

Végszisztoléban

IVC, SVC, RAA kihagyasaval




Elonyok

* JP atméroket és
teruletet a csucst 4
uregl képen konnyen le
lehet mérni

* JP dilataciot
megbizhat6an mutatja

Hatranyok

¢ [P terlilct metes
1d61gényesebb




Ajénlas

* [P teriilet meghatarozdsara alkalmas képeket kell késziteni a
JK és BK funkcid - dysfunkcio vigsgdlatahog

* JP atméroket akkor ajanlott mérni, ha a képmindség a
tertilet meghatarozasara nem elég |6

Megjegyzés: P térfogat mérés nem javasolt, nincs
megbizhat6 standard modszer




JP nyomas meghatarozasa

Az IVC mérés vég-kilégzésben torténik a v. hepatica
beszajadzas el6tt, a JP-1 beomlés elott 0,5-3,0 cm-rel

Az IVC kollapszus méréshez = :
szippantés és nyugodt belégzés SN VC /. X
egyarantajanlott. A mérés
akkor hasznalhat6, ha az
anatomial stk nem valtozik.
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Az egyszertiség ¢s reprodukalhatosag érdekében JP-i nyomasokat és ne

tartomanyokat adjunk meg a PASP meghatarozasahoz

IVCatmér6 IVCkollapszibilitas JP nyomas
<2.1cm > 50% szippantasra @igmm
> 2.1 cm < 50 % szippantasra @-lgmm

A tobbiesetbena k('jzbiilsgmm—es értéket adhatjuk meg. Figyeljunk a JP-1
nyomasemelkedés masodlagos jeleire: JP dilatacid, pitvari septum BP-ba domborodasa
az egész szivciklus soran

Elonyok Hatranyok

Az IVCSx nézetbélrendszerint ~ IVCkollapszus a JP-i nyomas
mérésre alkalmas meghatarozasara nem alkalmas
respirator kezelés mellett

A k6zEépsé nyomastartomanyban
kevésbé megbizhaté a becslés

B

ASE 2010



A jobb pitvari nyomas szamszera
becslésére PAH-ban alkalmas

® - ajobb pitvar atmérdje

* - ajobb kamrai bearamlasi gorbe E hullamanak

sebessége
* - a VCI maximalis sebessége

* - a VCI atmérdje
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JK nyomas meghatarozasa

* PAP = 4 x (TR seb)2 + RAP
* Normal PAP echo alapjan = 35 Hgmm vagy TR seb < 2.8 m/s

Peak tricuspid Presence of Echocardiographic
regurgitation other echo  probability of pulmonary
velocity (m/s) ‘PH signs’® hypertension

<2.8 or not

No Low
measurable

<2.8 or not
measurable

29-34

Intermediate

Yes

Not required




Positive Negative

Echo TG thresholds Sensitivity  Specificity predictive  predictive
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2. Mukerjee D, et al. Rheumatology 2004;43:461-6.




Accuracy of Doppler Echo e C
compared with RHC R TS T
T o0 9,-.&9-)‘...?..-.‘“ R AR
w L &
o 20 vee—A
65 patients with RSVP 68.5+23.9mmHg § wol—. L S e _
Various causes of PH, mainly iPAH HY -
Echocardiography in PAH < 1 hour post % S S—
Cath ete r Average of DE and RHC Measurement

Measurements and Main Results: A total of 65 patients completed the
study protocol. Using Bland-Altman analytic methods, the bias for
the echocardiographic estimates of the pulmonary artery systolic
pressure was —0.6 mm Hg with 95% limits of agreement ranging
from +38.8 to 40.0 mm Hg. Doppler echocardiography was in-
accurate (defined as being greater than =10 mm Hg of theinvasive
measurement) in 48% of cases. Overestimation and underestima-
tion of pulmonary artery systolic pressure by Doppler echocardiog
raphy occurred with a similar frequency (16 vs. 15 instances, re-
spectively). The magnitude of pressure underestimation was greater
than overestimation (—30 = 16 vs. +19 = 11 mm Hg; P = 0.03);
underestimates by Doppler also led more often to misclassification
of the severity of the PH. For cardiac output measurement, the bias
was —0.1 L/min with 95% limits of agreement ranging from +2.2to
—2.4L/min.




JK talvastagsag

* Hasznos mérés JK hypertrophiaban

Normal < 0.5 cm

* Sx nézetbdl, a sugarra merdleges fal vizsgalataval

* Ha a képminéség engedi, alapfrekvenciat hasznaljunk

* Papillaris izom és endokardialis hatar nem tartozik a falhoz

* A fokusz beallitas és a mélység csokkentése javitja mérést

End diastole




JK talvastagsag

Elonyok

* JK falvastagsagat M-
moddal és 2DE-val is
mérhetjuk

® Sx és parasternalis
nézetbodl 1s mérhetjuk

Hatranyok

* Prognosztikai
becsléshez nincsenek
megbizhat6 adatok




Ajanlas

* Abnormalis falvastagsagot le kell irni, kilonosen, ha
JK vagy BK diszfunkci6 gyanu fennall




RVOT mérések

Normal 1.7-2.7 cm

* Legjobb bal parasternalis és SX nézetbol
. * Végdiasztoléban mérjuk (QRS kezdetén)

T L )

:RVOT Prox | RVOT-Prox

\}\' 4 —— -
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RVOI metesek

Elonyok

°* RVOT atmérdket bal
pst rovid tengelyt
nézetbol konnyen
megmérhetjuk

* Bizonyos eltérések
kozvetlenul érintik az

RVOT-t

Hatranyok

Normal értékekre nincs elég
16 minbségut adat

Az RVOT-t meghatarozo
echo-ablak nem standardizalt

Ferde sikok felil-, vagy
alulbecstlnek

Az elilsé fali endocardium
meghatarozasa gyakran nem
optimalis




Ajanlas

* Bizonyos congenitalis szivbetegségekben és
aritmiakban az RVOT-t pst rovid- és
hossztengelyti nézetbdl 1s javasolt vizsgalni

* Az RVOT pst rovid tengelyt képen, kozvetlentl
a pulmonalis anulus el6tt, 10l reprodukalhato,
ajanlott méres

* ARVD-ben a pst hossztengelyt mérés is ajanlott




JK szisztolés funkcid

* Minden vizsgalatban ki kell térni a JK funkciora,
legalabb egy méréssel az alabbiak kozul:

* Fractional area change (FAC)

* Tricuspid annular plane systolic excursion (TAPSE)
° S 3
* A méréshez hozzatartozhat

* RV index of myocardial performance (Tei index)




Fractional area change

* Definicio

Végdiasztolés area — Végszisztolés area X 100

Végdiasztolés area

* JK FAC j6l korrelal a JK-1 EF-el (MRI)

* JK FAC szivelégtelenség, SD, stroke ¢/v mortalitas
fuggetlen prediktora pulm. emb. utan




JK FAC

Normal > 35 %

* Az endokardium és az anulus

korberajzolasa szisztoléban és diasztoléban

* A trabekulumok az ureg részei

S
- ot
. .
ast
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Ajénlas

* 2D Fractional Area Change javasolt kvantitativ médszer a

JK funfkcid jellemzésére




A RSE

Normal > 16 mm
M-mod kurzort vezetiink a tricuspidalis

anuluson at és a sugariranyu mozgasat mérjuk
le a szisztole csucsaig

1L 2472mm




A PSTE

Elonyok Hatranyok
. e TAPSE egyszerﬁ °* TAPSE mérés feltétc/:lez@, hogy
cgy szegmens mozgasa jellemzi a
e Nem sziikséges magas komplex 3D struktira mikodését
képminGség *  Sz0g-tuggo
) \ 3 * Hianyoznak a nagy validalasi
* Jol reprodukalhat6 Vizsgglatok X
* Nem kell kéltséges * TAPSE-t feltehet6en befolyasolja

RN a diasztolés funkcid
modern készulék, vagy

hosszas képanalizis




Ajénlas

TAPSE hasznalata rutinszerdien ajanlott a JK funtkcid

egyszerd meghatarozasdra




RVOT PW Doppler

* Ao

* <100 msec
Y

¢ Emelkedetn PASE

* reprodukalhat6




Tissue Doppler Imaging - TDI

Cstcsi 4 urega kép javasolt

A PW mintat a tricuspidalis anulusra, vagy a JK szabad

fal bazalis szegmensének kozepére tegyuk

Az S’ sebesség a legnagyobb sebesseg, de még a
Doppler kérvonalon belil 5

Normal > 10 cm/s




Tissue Doppler (§7)

Elonyok Hatranyok
Egyszer(, 6l reprodukilhatd  * A bazalis szegmensen tul a
modszera kéros és a normal reprodukalhatosaga alacsony
elkLﬂOﬂitéSére o Szég_ fugg6
PW minden modern * Normal értékek szama és
készuléken rendelkezésre all minosége limitalt

Oft-line analizis is lehetséges  ° A mérés feltételezi, hogy egy
szegmens mozgasa jellemzi
az egész JK mikodését




Ajanlas

* I'DI PW middszerrel az S~ mérése egyszerd, jol
reprodukdthatd modszer a JK bazalis .

funkcidjanakmeghatarozasara: a [K funkcid becslésére valo

haszndlata javasolt




RV IMP (Tei Index)

IVRT + IVCT
ET

RV index of Myocardial Performance

Globalis index mind a szisztolés, mind a
diasztolés JK tunkcié meghatarozasara

Normal < 0.40 Normal < 0.55

A

Tricuspid Inflow
Pulsed Doppler

. iTcoi

RVOT
Pulsed Doppler
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Elonyok Hatranyok

. * Sok esetben konnyedén * A Teiindexnem
meghatarozhato hasznalhato, ha két Doppler

. AWer index el mérés (JK-1 ET és TR
reprodukalhato szélesség) RR tavolsaga

* Nem kell a geometriai kilonbozik (pl. AF)
nehézségekkel torédni g fiigo a

* TDI vizsgalattal egy képbdl toltényomastol és nem
lehet meghatarozni a Tei megbizhat6 JK

index ZADE -t és az A’- ) > .
dexet, az 8’-t, E’-t €s a t nyomasemelkedés esetén




Ajanlas

* A Tei index alkalmas a JK funkcié meghatarozasara
egyéb kvantitativ és kvalitativ modszerekkel egyttt

* Onmagiban a JK funkcié meghatirozasira nem
javasolt és irregularis ritmusban (AF-ben) nem
hasznalhato




JK strain és strain rate

Igéretes uj technika

JK globalis és regionalis {

Esetleg a korai dg-ban
érzékeny modszer




Elonyok

* Software koveti a
mozgast €s szamolja a
deformaciot

* Szog-tuggetlen

* Artefactumok kevésbé
befolyasoljak

Hatrinyok
* Simitott gorbék a helyi
patologiat nem mutatjak

* ROI fontos, de
reverberaciok befolyasoljak

* Vékony JK fal miatt az
endocardium meghatarozasa
nehéz

* Nincs elfogadott normal
értek




JK strain és strain rate

Jelenleg megtelel6 normal értékek nincsenek
meghatarozva, ezért a rutin klinikai gyakorlatban valo

hasznalata egyel6re nem javasolt




JIK 31D cche

Igéretes technika, j61 korrelal
az MRI adatokkal

Kutatast modszer

Jelenleg megtelel6 normal
értékek nincsenek
meghatarozva, ezért a rutin
klinikai gyakorlatban valo
hasznalata egyelore nem
javasolt




JK diasztolés funkcid

* A csucsi 4 tiregt képet gy allitsuk be, hogy a
JK-1 bearamlas sugariranyu legyen

* PW gorbét a tricuspidalis billentyt csucsarol
vegyuk fel

* A mérés kilégzés végén visszatartott 1égzéskor
legyen, ha ez nem val6sithaté meg, 5
egymasutani Utés atlagértéke ajanlott

* A paraméterek megegyeznek a bal kamrai
meérésekével




» JK diasztolés funkcid

Valtozo6 Norm tartomany alja | Norm tartomany
teteje

E (cm/5s) 35 73
. A (cm/s) 21 58
E/ A ratio 0.8 2.1
Deceleration time (ms) 120 229
IVRT (ms) 23 73
E’ (cm/s) 8 20
A (cm/s) 7 20
E’/ A’ ratio 0.5 1.9
E/E’ 2 6
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Ajanlas

* JK diasztolés funkcio mérés JK-t érint6 betegségekben
¢és gyanujelek esetén javasolt

* Tricuspidalis E/A arany, E/E’ arany, JP és JK méret a

. legjobban validalt paraméterek .

JK diasztolés diszfunkcio fokozatai:

E/A arany < 0.8 = cs6kkent relaxacio

E/A arany 0.8-2.1 és E/FE’ arany > 0, vagy v. hepaticaD/S > 1 = pseudonormalis
tel6dés

E/A arany > 2.1 és DT < 120 ms = restrictiv tel6dés




l Bal kamrai E/F’ jelent6sége PH-ban

* Mi utal a leger6sebben a PH bal kamrai eredetére?
* - a bal kamrai falmozgaszavar megléte
* - a bal kamra hypertrophia
* - alassu longitudinalis sebesség

* - Esa el




Fegyéb ajanlasok
* A D-jel mértékébdl, szisztolés és/vagy diasztolés

el6fordulasabél a JK nyomas/volemen terhelésére
vonatkozo diagnosztikus kovetkeztetéseket

vonhatunk le

End Systole Mid Systole End Diastole

JK nyomasterhelés: a D-jel az egész szivciklusban

(szisztoléban ¢és diasztoléban) észlelhetd,

legkifejzettebb a végszisztoléban

End Systole Mid Systole End Diastole
JK volumen terhelés: a D-jel f6leg a kozép- és
végdiasztoléban latszik




l A kamrai septumon a D-jel

* szisztolésban és diasztoléban latszik, ami JK-i
nyomasterhelésre utal

* csak szisztoléban latszik, ami JK-1 volumenterhelésre
utal

* csak szisztoléban latszik, ami JK-1 nyomasterhelésre
utal

* szisztoléban és diasztoléban latszik, ami JK-1
volumenterhelésre utal




PAH riziko

- CTD-PAH

- Evente szurés

- Fam, PAH

- Részletes vizsg

- Ideiglenes dontés




Echo PAH szurésre SSc-ban

* Stressz echo a szenzitivitast noveli (95% vs 72%)
Grinig 2015

* Stressz echo familiaris PAH-ban javitja a gén-
hordozok kiszurését Gruinig 2009




Kezelt PAH

ericard. foly.

P méret

K funkcio




Osszefoglalas

* Jobb kamra - rutin echo!
* JKremod > TR seb
* PAH-ban az echo a dg és sztrés alapja

* Segithet a differencial diagnoézisban
* Mutatjaa PAH sulyossagat

* Pericardialis folyadék, tag JP, eccentricitasi index, TAPSE, JK-i
strain, PAP novekedés terhelésre — prognosztikai faktorok és
alkalmas paraméterek a kovetésre

* Legfontosabb a volumen terhelés kovetése (JP, JK area)

* Echo mutathatja a kezelés hatasasat




Osszefoglalas

* PAH centrumba kuldendo:

* l-es csoportu PAH betegek
* 4-es csoportu CTEPH

SN

SN ESNES oportfl

3-as csoportu igen magas PASP mellett

* 3-as csop (kivéve az extrém magas PASP)

* IGEN
° Minden diff.dg-1 probléma




