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Definitia si clasificarea hipertensiunii arteriale pulmonare
Dr. Ioana Gheorghiu, Institutul de Urgenta pentru Boli Cardio-Vasculare
CC Iliescu
Valori crescute ale presiunii sistolice si medii in artera pulmonard se produc in mai multe

afectiuni, dar comune tuturor acestor boli sunt modificarile hemodinamice din artera pulmonara. Din
acest motiv, definita hipertensiunii pulmonare se realizeazape baza datelor obtinute la cateterismul
cordului drept.

Hipertensiunea pulmonara este definita de urmatoarele valori :

e debit cardiac normal sau scazut

e presiunea medie in artera pulmonara > 25 mm Hg

e valoarea rezistentelor vasculare pulmonare > 3 u Wood (Clinical classification of

pulmonary hypertension, Gerald Simonneau, Nazzareno Gali€ si col).

Realizarea unei clasificari clinice a hipertensiunii pulmonare a fost impusa de necesitatea
descrierii unor serii omogene de pacienti, standardizarea diagnosticului si tratamentului,
realizarea de trialuri clinice cu grupe omogene de pacienti, analizarea datelor de fiziopatologie la
grupe bine definite de pacienti.

Prima clasificare a hipertensiunii pulmonare a fost realizatd in 1973 la Geneva, la primul
simpozion pe aceastd tema realizat de Organizatia Mondiala a Sanatatii. A fost o clasificare
relativ simplad, dar utild practicii medicale care a impartit hipertensiunea pulmonard in doua
categorii:

e primitiva

e secundara, la care s-au identificat factori de risc.

Acumularea de date clinice cu privire la etiologia hipertensiunii pulmonare a condus la
realizarea unei noi clasificiari in 1998, la cel de-al doilea simpozion pe aceasti tema care s-a
desfasurat la Evian, Franta. Aceastd clasificare este mult mai detaliatd in ceea ce priveste
etiologia, mecanismele fiziopatologice si optiunile terapeutice ale hipertensiunii pulmonare. (fig

1)

Figura 1. Clasificarea Evian a Hipertensiunii Pulmonare
1. Pulmonary arterial hypertension

1.1 Primary pulmonary hypertension

(a) Sporadic

(b) Familial

1.2 Related to

(a) Collagen vascular disease

(b) Congentital systemic-to-pulmonary shunts

(c) Portal hypertension

(d) Human immunodeficiency virus infection

(e) Drugs/toxins

(1) Anorexigens

(2) Other

(f) Persistent pulmonary hypertension of the newborn
(g) Other
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2. Pulmonary venous hypertension

2.1 Left-sided atrial or ventricular heart disease

2.2 Left-sided valvular heart disease

2.3 Extrinsic compression of central pulmonary veins

(a) Fibrosing mediastinitis

(b) Adenopathy/tumors

2.4 Pulmonary veno-occlusive disease

2.5 Other

3. Pulmonary hypertension associated with disorders of the respiratory
system or hypoxemia

3.1 Chronic obstructive pulmonary disease

3.2 Interstitial lung disease

3.3 Sleep-disordered breathing

3.4 Alveolar hypoventilation disorders

3.5 Chronic exposure to high altitude

3.6 Neonatal lung disease

3.7 Alveolar-capillary dysplasia

3.8 Other

4. Pulmonary hypertension caused by chronic thrombotic or embolic
disease

4.1 Thromboembolic obstruction of proximal pulmonary arteries
4.2 Obstruction of distal pulmonary arteries

(a) Pulmonary embolism (thrombus, tumor, ova, or parasites,
foreign material)

(b) In situ thrombosis

(c) Sickle-cell disease

S. Pulmonary hypertension caused by disorders directly affecting the
pulmonary vasculature

5.1 Inflammatory

(a) Schistosomiasis

(b) Sarcoidosis

(c) Other

5.2 Pulmonary capillary hemangiomatosis
(G Simonneau et al. JACC Vol. 43, No. 12 Supp! S Pulmonary Hypertension Classification June 16,
2004:55-12S)

Noutdtile aduse de aceastd clasificare iIn domeniul hipertensiunii arteriale pulmonare sunt
reprezentate de :
e clasificarea hipertensiunii pulmonare primitive — fard cauza posibil de identificat este
subampartita in doua categorii:
- formele sporadice
- formele familiale
e identificarea hipertensiunii pulmonare asociata cu factori de risc sau conditii asociate ca
al doilea subgrup, cu etiologii precizate si cu localizarea leziunilor la nivelul arteriolelor
musculare mici (substrat morfologic comun, aspect clinic si raspuns asemanator la
adminstrarea de epoprostenol iv)
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e renuntarea la termenul de HTP secundara datorita identificarii unor factori de risc pentru
dezvoltarea HTP arteriale (bolile de colagen, consumul de anorexigene, infectia HIV)
pentru a evita confuzia cu HTP secundara din boala tromboembolica, bolile respiratorii
cronice, bolile cordului stang.

Aceasta clasificare a fost reevaluatd la cel de al treilea simpozion despre hipertensiunea
pulmonara care s-a desfagurat la Venetia, Italia. S-a constatat ca ea a fost larg utilizatd in
centrele dedicate studiului si tratamentului hipertensiunii pulmonare, fiind utila practicii clinice,
realizarii de trialuri clinice pentru aprobarea de noi medicamente, dar fiind mai putin adecvata
cercetarii fundamentale. Din aceste motive noua clasificare realizata la Venetia (fig 2) mentine
in mare parte structura clasificarii Evian.

Figura 2 Clasificarea clinica a hipertensiunii pulmonare revizuita (Venice 2003)

1. Pulmonary arterial hypertension (PAH)

1.1. Idiopathic (IPAH)

1.2. Familial (FPAH)

1.3. Associated with (APAH):

1.3.1. Collagen vascular disease

1.3.2. Congenital systemic-to-pulmonary shunts**

1.3.3. Portal hypertension

1.3.4. HIV infection

1.3.5. Drugs and toxins

1.3.6. Other (thyroid disorders, glycogen storage disease, Gaucher

disease, hereditary hemorrhagic telangiectasia,

hemoglobinopathies, myeloproliferative disorders, splenectomy)

1.4. Associated with significant venous or capillary involvement

1.4.1. Pulmonary veno-occlusive disease (PVOD)

1.4.2. Pulmonary capillary hemangiomatosis (PCH)

1.5. Persistent pulmonary hypertension of the newborn

2. Pulmonary hypertension with left heart disease

2.1. Left-sided atrial or ventricular heart disease

2.2. Left-sided valvular heart disease

3. Pulmonary hypertension associated with lung diseases and/or hypoxemia

3.1. Chronic obstructive pulmonary disease

3.2. Interstitial lung disease

3.3. Sleep-disordered breathing

3.4. Alveolar hypoventilation disorders

3.5. Chronic exposure to high altitude

3.6. Developmental abnormalities

4. Pulmonary hypertension due to chronic thrombotic and/or embolic disease

4.1. Thromboembolic obstruction of proximal pulmonary arteries

4.2. Thromboembolic obstruction of distal pulmonary arteries

4.3. Non-thrombotic pulmonary embolism (tumor, parasites, foreign

material)

5. Miscellaneous (Sarcoidosis, histiocytosis X, lymphangiomatosis, compression of pulmonary
vessels (adenopathy, tumor, fibrosing mediastinitis) (JACC, Vol 43, 12 Suppl, 2004:55-12S)




Modificarile realizate de aceasta clasificare sunt reprezentate de :
e renuntarea la termenul de HTP primitiva, deoarece aceasta necesita oponentul de HTP
secundara pentru a fi definita (termen la care se renuntase in clasificarea Evian)
e aparitia termenului de HTP arteriala idiopatica, ce a inlocuit termenul de HTP primitiva
impartirea HTP arteriala in 3 categorii :
- idiopatica (IPAH)
- familiald (FPAH)
- legata de factori de risc sau conditii asociate
e Reclasificarea bolii venoocluzive pulmonare si a hemangiomatozei capilare pulmonare
(care au modificari histopatologice asemanatoare si aceeasi reactie la adminstrarea de
Epoprostenol intravenos) si includerea lor in hipertensiunile pulmonare arteriale
categoria cu afectare venoasa sau capilara pulmonara.
e Redefinirea factorilor de risc si a conditiilor asociate (datorita aparitiei unor noi factori de
risc, cum ar fi bolile hematologice rare si bolile genetice cu tezaurizare)
e noua clasificare a shunturilor stanga - dreapta din malformatiile congenitale de cord in
functie de tipul anatomic, dimensiunea shuntului stanga-dreapta s1 in functie
de statusul de corectie, avand in vedere ca, in cazul malformatiilor cu shunt stanga-
dreapta corectate tardiv la valori mari ale presiunii sistolice in artera pulmonara,
hipertensiunea pulmonara poate evolua per se chiar in conditiile unei corectii
chirurgicale corecte (fig 3)

Figura 3 Ghid de clasificare a sunturilor congenitale intre circulatia sistemica si cea
pulmonara

1. Type

Simple

Atrial septal defect (ASD)

Ventricular septal defect (VSD)

Patent ductus arterious

Total or partial unobstructed anomalous pulmonary venous return
Combined

Describe combination and define prevalent defect if any
Complex

Truncus arteriosus

Single ventricle with unobstructed pulmonary blood flow
Atrioventricular septal defects

2. Dimensions

Small (ASD 2.0 cmand VSD 1.0 cm)

Large (ASD 2.0 cmand VSD 1.0 cm)

3. Associated extracardiac abnormalities

4. Correction status

Noncorrected

Partially corrected (age), Corrected: spontaneously or surgically (age) (JACC 2004, Vol 43, No 12, Suppl;
55-125)
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Aceasta noua clasificare s-a dovedit a fi utila practicii clinice si realizarii de trialuri clinice. Nu
s-a reusit introducerea de date de genetica in aceasta noua clasificare, astfel incat, la fel ca si vechea
clasificare, este mai putin utila cercetarii fundamentale.

Ultimul simpozion despre hipertensiunea pulmonara s-a desfasurat la Dana Point, California,
unde s-a insistat pe redefinirea hipertensiunii pulmonare pe baza datelor de cateterism,
introducandu-se termenul de prehipertensiune pulmonara care cuprinde pacientii care au
presiunea medie in artera pulmonara la valori cuprinse intre 20 — 25 mm Hg.

Cu mare probabilitate viitorul va aduce progrese in privinta mecanismelor genetice care
conduc la producerea hipertensiunii pulmonare, ceea ce va conduce la aparitia unor clasificari pe
baze genetice.

Exista o metodologie standard de diagnostic/evaluare a

Hipertensiunii Pulmonare?

PROF. DR. Carmen Ginghind, Institutul de Urgenta pentru Boli Cardiovasculare ,,Prof.
C.C. Iliescu”

Pentru diagnosticul si evaluarea Hipertensiunii Pulmonare (HTP) s-au propus diverse
strategii. Se considera ca metodologia de abordare include o etapa de defectie (care porneste de la
prezentarea bolnavului care poate fi simptomatic, depistat intdmpldtor sau prin screening
programat), o etapa de verificare (cu evaluare clinica/paraclinicd) si o etapa de caracterizare (care
trebuie sa includa: definirea clasei clinice, functionale, hemodinamice, eventual morfologice;
evaluarea terapiei optime; urmarirea bolnavului).

DETECTIE

Planul abordarii hipertensiunii pulmonare (dupd N. GALIE, EHJ 2004, J.B. BARST JACC 2004)
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S-a incercat clasificarea metodelor de diagnostic / evaluare a HTP in functie de tipul de
informatie furnizat:

- teste de detectare (aici fiind acceptate electrocardiograma, radiografia toracica conventionala

si ecocardiografia transtoracica)
- si teste de caracterizare — impartite la randul lor in
- teste esentiale
- teste contingente.

De notat ca exista autori care impart testele de caracterizare in metode de identificare a clasei si
metode de evaluare a HTP (respectiv teste pentru precizarea tipului HTP, a capacitatii de efort si a situatiel
hemodinamice).

Unele metode sunt capabile sd sugereze prezenta HTP dar datele lor normale nu exclud existenta unei
HTP semnificative (aici se incadreaza electrocardiograma si radiografia conventionala cord-pulmon). Alte
metode (in speta ecocardiografia) pot aprecia gradul HTP, uneori cauza acesteia, evolutia sa in timp (cu sau
fara terapie). Explorari speciale de tipul tomografiei computerizate (CT), rezonantei magnetice (RM) pot
oferi informatii foarte utile daca sunt utilizate in anumite situatii clinice solicitandu-ne modalitatile tehnice
adecvate (de pilda, Angio-CT spiral pentru evaluarca HTP asociatd tromboembolismului pulmonar, RM si
Angio-RM pentru explorarca HTP asociata malformatiilor cardiovasculare congenitale complexe).

Explorarea invaziva (cateterismul cardiac) confirmd diagnosticul HTP si precizeazd gradul si tipul
acesteia (pre sau post-capilara), permite aprecierca vasoreactivitdtii pulmonare aducand argumente in
sprijinul deciziei terapeutice.

DONOHIEY
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Algoritm de abordare a pacientilor cu hipertensiiune pulmonara
(conform Ghidului de diagnostic si tratament al hipertensiunii pulmonare,
European Heart Journal 2004;25:2243-2278

In momentul actual nu existd o strategic unica, o metodologie standard rigidd de evaluare a HTP. Se
apreciaza ca nu existd o metoda ideald unica de diagnostic/evaluare a HTP. In acest context, se recomanda ca
alegerea tipului de explorare, secventa metodelor sa fie individualizatd in functie de conditia clinica a
bolnavului.

GlaxoSmithKline
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Tratamentul actual al hipertensiunii arteriale pulmonare
Conf. Dr. Ioan Coman, Institutul de Urgenta pentru Boli Cardio-Vasculare CC Iliescu

Ghidul de diagnostic si tratament al hipertensiunii arteriale pulmonare (PAH) publicat in
2004 (Chest 2004;126:355-62S) s1 revazut in 2007 (Chest 2007 Jun; 131(6):1917-28 Update) incearca sa ofere
repere si sa standardizeze definitia, metodele de evaluare si indicatiile terapeutice in aceastd sfera a
patologiei aflatd in umbra pana acum, tinand cont de criteriile de “good practice”.

Legat de tratamentul PAH, sunt de retinut de la inceput cateva principii practice: pacientii
trebuie indrumati catre centrele tertiare de diagnostic si tratament, medicatia majora trebuie
precedatd de evaluare invaziva, prin cateterism cardiac si trebuie initiata in spital iar tratamentele
trebuie adaptate la resursele financiare locale.

Testul de vasodilatatie efectuat prin cateterism cardiac este indicat in primul rand in
hipertensiunea arteriala pulmonara idiopatica (IPAH) s1 are beneficiu mai mic in PAH asociata cu
alte boli (sclerodermia, malformatiile congenitale de cord). Pacientii “responder” beneficiazad de
tratament cu blocanti de calciu: grad de recomandare 1, nivel de evidentd C in IPAH, grad de
recomandare 1lb, nivel de evidenta C pentru alte tipuri de PAH. Se folosesc Nifedipina, 120-240
mg/zi la pacientii bradicardici si diltiazemul, 240-720 mg, la cei tahicardici, dar, din pacate, mai
putin de jumatate dintre bolnavi ating dozele tintd, chiar in conditiile titrarii progresive a medicatiei.

La pacientii “non-responder” blocantele de calciu nu sunt indicate.

Medicatia PAH porneste de la mecanismele fiziopatologice ale cresterii presiunii in sistemul
arterial pulmonar, ce implica alterarea echilibrului intre efectele vasodilatatoare, antiagregante
plachetare si antiproliferative ale prostaciclinei si ale oxidului nitric (NO) s1 efectele
vasoconstrictoare, proliferative si trombogenetice ale endotelinei (fig 1).

Targeting the Neurchormonal Imbalance

Bosentan

Serotonin Thromboxane Endaothelin

Vascular Vascular Platelet
constriction proliferation aggregation
” £ _. LY .

e I

Epoprosienc! Siidenafil

Fig 1. Mecanismele fiziopatologice ale hipertensiunii pulmonare si efectele medicatiei

Analogii de prostanoizi, epoprostenolul, iloprostul si trepostinilul, au grad de
recomandare |, nivel de evidenta A in IPAH si PAH asociata cu malformatiile congenitale de cord si
grad de recomandare lla, nivel de evidenta C in celelalte tipuri de PAH.

Epoprostenolul, primul prostanoid filosit in tratamentul PAH, are timp de injumatatire scurt,
este termo-labil, se administreaza numai 1v, 20-40 ng/kcorp/min, are reactii adverse frecvente si

induce tolerantd, iar tratamentul este scump, evaluat la > 100000$/an (Rubin LJ Ann. Intern.Med.
1990;112:485-92, Barst RJ N.Engl. J Med 1996;334:296-304 Badesch DB Ann. Intern.Med. 2000;132:425-34)
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Ghidul mentioneaza insa ca este singura terapie care creste speranta de viata, inclusiv

in clasa a IV-a NYHA.

Trepostinilul este mai stabil, poate fi administrat la temperatura camerei, 1v, sc, oral (de 2
ori/zi) sau inhalator (6-9 doze).

Iloprostul se administreaza inhalator, 20-40 micrograme/doza, de 6-12 ori/zi si este selectiv
pentru circulatia pulmonara

Beraprostul se administreazd oral, 40-80microg de 4 ori /zi, dar eficienta dispare la
administrarea indelungata.

Rezultatele noilor prostanoizi in tratamentul PAH au fost sintetizate in metaanaliza publicata
in J Am Coll Cardiol. 2003 Jun 18;41(12): 2119-25 (fig. 2)
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Fig. 2. Rezultatele tratamentului cu prostanoizi in PAH (J Am ColiCardiol. 2003 Jun 18;41(12): 2119-25)

Inhibitorii de fosfodiesteraza S, avand drept reprezentant principal Sildenafilul, (Revatio)
au grad de indicatie 1, nivel de evidentd A in tratamentul bolnavilor cu PAH care nu au raspuns sau
au contraindicatii la alte terapii aprobate (Humbert M N Engl J Med 2004;351: 1425-36). Dozele de
Sildenafil sunt de 25 mg de 3 ori /zi si exista si in Romania.

Se folosesc si alti inhibitori de fosfodiesteraza 5. Vardenafil HCL (Levitra), care are un
efect mai rapid vasodilatator dar nu este selectiv pentru circulatia pulmonara, (Br J Pharmacol.,
154(4):787-96. 2008 Apr 21 ), Tadalafil (Cialis), selectiv, alaturi de Sildenafil, pe circulatia
pulmonara, cu durata de viata lunga, 17,5 ore (J Am Coll Cardiol, 2004; 44:1488-1496, Circulation.
2004;110:3149-3155).

Singurul care imbunatateste oxigenarea arteriald pare a fi, pana acum, sildenafilul.

Inhibitorii de receptori de endotelina sunt fie duali, blocand atat receptorii A, cat si
selectivi pentru receptorii de tip A.

Bosentanul ( Tracleer ) face parte din categaria inhibitorilor duali, recomandat in doze de
125 mg de 2 ori /zi, (grad de recomandare 1, nivel de evidenta A). Are ca efect advers citoliza
hepatica.

Sitaxsentanul are afinitate mai mare pentru receptorii de endotelina tip A, in doze 100-300
mg/zi, cu nivel de evidentd A dupa publicarea rezultatelor studiului STRIDE II, (Chest, 2008; 134(4):
775 — 782). Studiile au aratat eficienta si in PAH din malformatiile congenitale de cord si din
colagenoze. Interfera cu warfarina.

GlaxoSmithKline
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Ambrisentanul, cu nivel de evidenta A dupa publicarea rezultatelor studiilor AREIS-
1 12, (Am J Respir Circ Care Med. 2006;173), are efecte adverse mai putine §1 nu prezinta interactiuni
medicamentoase.

Alte medicamente folosite in tratamentul PAH includ: anticoagulantele orale, (grad de
recomandare Ila, nivel de evidenta C), utile in special in IPAH si PAH la anorexigene, dar cu
rezultate extrapolabile si la alte tipuri de PAH; diureticele, (grad de recomandare I, nivel de
evidenta C), atunci cand apar semne de decompensare cardiaca dreaptd; 02, (grad de recomdare Ila,
nivel de evidentd C), astfel incat saturatia arteriald a O2 sa fie mai mare de 90%.

Administrarea digoxinului are grad de recomandare IIb, nivel de evidenta C, fiind folosit
daca se asociaza fibrilatie sau flutter atrial.

In stadiile finale ale PAH se indici Dobutamina iv.

Recomandarile ghidului tin cont de clasa functionala NYHA .

In clasa a II-a NYHA, la non-responderi, se initiaza tratamentul cu Sildenafil sau bosentan.

Algoritmul de tratament in clasele NYHA a IlI-a si a [V-a este redat in fig 3.

DHIEY

M)

| PAH. NYHA Class iV 1 |

I
Background Therapy and General Measures
Oral anticoagulants (lla C), Diuretics (I C), O,{lla C}. Digexin (b C)

[ ]
| ExpertReferral |
¥

I Acute Vasoreactivity Test ™ !

Positive 4 | Negative
i
[onaicce o] | NYHA Class il ® | [ nvHACIassiv e |
Sustained Endothelin B Antagonisis Epoprostenal (1 &)
Response & Bosentan || A} Bosentan fila B)
Ll TN'FPM“'I" (il B
Prostanoid Analogues lioprost iv fila Cf
IIr\-prl.-sl indy {l1a B). Treprostinil (fa 85, ———_—=
Yes No — Barnprost (i &) l//’i: e
| or — csﬂdﬂul-ﬂ!!lﬂ" 3
Continuous IV prostacyclin N vk o
c r E,poprnitm:l-:l i1 Aj \"'rh-h:'_w'r_ .itEE""/
onlinue
CCB 2t BAS (I C)
PDES inhibitors T andfor
Silsenaril (1 A) Lung Transplant (I C)

Fig 3. Algoritmul de tratament al PAH (guidelines 2004)

Combinatiile terapeutice optime nu sunt clar cunoscute. Ele pot fi folosite la bolnavii care nu
raspund la prima linie terapeutica.

Alte terapii propuse sunt: septostomia atriala cu balon, (grad de recomandare Ila,
nivel de evidenta C), peptidul intestinal vasoactiv ,4 inhalatii/ zi, inhibitorii PDGF, statine
(Simvastatin o data /zi), inhibitorii selectivi ai recaptarii serotoninei, levosimendan, transplantul
plmonar bilateral

O metaanaliza recenta publicata de N. Gallie si colab ( Eur Heart J 2009 30:394-403) arata ca
tratamentul activ se asociaza cu reducerea mortalitatii cu 43 % (fig. 4)
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Fig 4. Metaanaliza rezultatelor terapiei in PAH (N. Gallie si colab, Eur Heart J 2009 30:394-403)

Registrul Roman al Pacientilor cu Hipertensiune Arteriala Pulmonara
Dr. Mona Sara Mitrache As. Univ. Catedra de Pneumologie a UMF “Carol Davila”- Bucuresti

Hipertensiunea arteriala pulmonara (HTAP) este o boala grava, cu prognostic sever si
evolutie inexorabila catre insuficientd cardiacd dreapta si1 deces. Prevalenta acestei boli este mica,
datele recente din literatura obtinute in urma evaluarii registrului francez din 2003 al pacientilor cu
HTAP releva o prevalentd de aproximativ 15 pacienti la o populatie de 1 milion. Pacientul afectat
are o sperantd de viata, fara tratament, limitata la doar cativa ani, prognosticul acestor bolnavi fara
tratament fiind in medie 2.8 ani. Medicina moderna a facut insd progrese importante in ultimii ani in
ceea ce priveste diagnosticul si tratamentul acestor bolnavi, crescand semnificativ speranta de viata,
calitatea vietii si posibilitatea reintegrarii in societate a acestor bolnavi, care sunt in general tineri
(varsta medie sub 50 ani).

In Roménia s-a constituit in decembrie 2004 Grupul de Lucru in Hipertensiunea Arteriald
Pulmonara, care este un grup multidisciplinar, format din pneumologi, cardiologi si reumatologi.
Registrului National Roman al pacientilor cu HTAP, precum si implementarea unui program
national de sdnatate care sa asigure tratamentul acestor pacienti avand in vedere ca tratamentele
actuale disponibile pe plan international nu erau pana de curand accesibile in Romania, in special
datorita pretului extrem de ridicat al acestora.
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Ca urmare a eforturilor sustinute ale acestui grup de lucru si a numeroaselor sesizari
privind prognosticul sumbru al acestor bolnavi in lipsa tratamentului, a fost aprobat Subprogramul
de tratament al pacientilor cu HTAP, ca parte componentd a Programului National de Boli Rare,
prin Ordinul Ministrului Sanatatii nr. 1386 / 2008 si publicat in Monitorul Oficial din 11.07.2008
(includerea moleculelor de sildenafilum si bosentanum in randul moleculelor compensate, lista C),
completatd prin decizia Ministerului Sanatatii Nr EN 8228 /12.08.2008 privind aprobarea bugetului
total al programului.

In cadrul acestui program pot fi tratati pacientii cu anumite forme de hipertensiune
pulmonara, si anume : HTAP idiopatica/familiala, HTAP asociata cu colagenoze (sclerodermie,
lupus eritematos diseminat, poliartritd reumatoidd, boala mixtd de tesut conjunctiv, sindrom
Sjogren), HTAP asociata cu boli cardiace congenitale cu sunt stanga-dreapta (defect septal
ventricular, defect septal atrial, canal arterial persistent, cat si forma severa de evolutie a acestora
catre sindrom Eisenmenger), HTAP de cauzi tromboembolica farda indicatie de
trombendarterectomie, sau cu HTP persistentd dupa trombendarterectomie. O conditie suplimentara
este reprezentata de severitatea bolil care sugereaza conduita terapeutica. Astfel pacientii in clasa
functionald II — III NYHA este indicatd o monoterapie cu unul din cele doua vasodilatatoare
specifice disponibile (Sildenafilum sau Bosentanum), in timp ce pacientii in clasa a [V-a necesita de
la inceput o terapie asociata (Sildenafilum si Bosentanum).

Prescriptia poate fi facutd doar de coordonatorii din centrele de referinta desemnate de cétre
fie conforma cu protocolul terapeutic definit de Grupul de Lucru in Hipertensiunea Arteriala
Pulmonara si aprobat de catre Ministerul Sanatatii.

Monitorizarea in centrul de referinta presupune o vizita la fiecare 3-6 luni in cadrul careia pacientii

sunt evaluati clinic, ecografic si prin testul de mers de 6 minute.

e Anamneza si examenul clinic vor evalua: starea generala, statusul nutritional dar, cel mai
important, toleranta la efort (clasa functionala NYHA). Se vor mai evalua starea cardio-
respiratorie (inclusiv Sa02), manifestarile extra respiratorii, observanta tratamentului si a
regimului alimentar, modul de viata, activitatea scolara sau profesionala si relatiile sociale.

e Testul de mers de 6 minute se va face sistematic.

o Ecografia cardiacd permite evaluarea obiectivd a factorilor ce pot influenta prognosticul si
schimbarea conduitei medicale s1 terapeutice.

In consecintd, punerea in practici a acestui program — respectiv de tratament al pacientilor cu
HTAP — este un domeniu de excelentd medicald si cu puternicd implicare medico-sociala
(prelungirea g1 ameliorarea calitatii vietii acestor bolnavi g1 posibilitatea mentinerii/reintegrarii lor in

de decompensare cardiaca si implicit a spitalizarilor unui pacient).

Interpretarea electrocardiogramei si a ecocardiografiei din nr.
3/februarie 2009

Traseul ECG. Complexele QRS de durata normala (0,08 sec) sunt precedate de unde P
sinusale cu interval P-R 0,18 sec. Complexele QRS normale sunt urmate de complexe QRS largi
(0,16 sec), cu gradient ventricular nealterat, care se repeata la fiecare a 2-a bataie. Complexele QRS
deformate sunt precedate de unde P cu un interval P-R 0,06 sec.
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Distanta dintre complexele QRS este usor variabild, cu un interval de 0,04 sec,
frecventa ventriculara fiind 74/min. Posibilitati de diagnostic: extrasistole ventriculare bigeminate,
extrasistole supraventriculare bigeminate cu aberanta de conducere, sindrom de preexcitatie,
parasistolie ventriculara.

Imaginea ecocardiografica. Ecocardiografie Doppler tisular color, sectiune ax scurt la varf.
La nivelul septului anterior se distinge un debut precoce de accelerare sistolica a fibrelor musculare
(nuante de galben-maro) pe fondul culorii albastre care reprezinta sfarsitul diastolei.

Combinand datele ECG si eco Doppler tisular color, diagnosticul pozitiv este sindrom de
preexcitatie ventriculara intermitent cu fascicul accesoriu la nivel antero-septal, aritmie
sinusala.

NB. Pe traseul ECG nu se distinge unda delta, depolarizarea precoce este identificata la
eco-doppler tisular prin mozaicul de culori galben-maro existent la nivelul septului interventricular
anterior, care semnifica debutul precoce al accelerarii sistolice a fibrelor musculare la acest nivel.
Comentariu: Prof. Dr. Tiberiu Nanea
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Pacient in varsta de 23 ani, cunoscut cu dg de pentalogie Fallot operata - inchiderea defectelor
septal atrial s1 ventricular, se interneaza pentru palpitatii rapide, cu caracter regulat s1 neregulat, cu

duratd de mai multe ore .
La examenul clinic : suflu sistolic gr. III endapexian, TA 115/80 mmHg

Colectia Dr. Radu Ciudin, Institutul de Boli Cardio-Vasculare de Urgenta CC Iliescu

Réspunsurile se primesc la adresa de e-mail filialabucsrc@yahoo.com, pana la data de 27 aprilie

20009.
NB Vor fi premiati cei care, pe parcursul unui an, vor da cele mai multe raspunsuri corecte

(minimum 6).

Colectivul de redactie:
Redactor sef: Ioan Tiberiu Nanea

Redactori adjuncti: Radu Ciudin
Gabriela Silvia Gheorghe
Adrian Mereuta
Tehnoredactor: Andrei Cristian Dan Gheorghe
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