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Reiksminiai Zodziai: plautiné hipertenzija, klasifikacija, desinés Sirdies pusés kateterizavimas.
Santrauka. Straipsnyje apzvelgiama plautinés hipertenzijos etiopatogenezé bei pateikiama naujausia klasifikacija.

Plautiné hipertenzija — vidutinio spaudimo plauciy arterijose
padidéjimas > 25 mm Hg — patvirtinama atliekant desiniosios
Sirdies kateterizavima. Si hemodinaminé ir patofiziologiné
buaklé nustatoma sergant daugeliu ligy. Pagal plauciy kapi-
liary pleistinj spaudima (angl. pulmonary wedge pressure,
PWP), plauciy kraujagysliy pasipriesinima (angl. pulmona-
ry vascular resistance, PVR), $irdies indeksa (angl. cardiac
output, CO) skiriamos jvairios hemodinaminés kategorijos
(1 lentele).

Plauciy hipertenzijos klasifikacija zenkliai pasikeité nuo
1973 mety, kai Venecijoje jvyko Pasaulio sveikatos organiza-
cijos surengta pirminés plautinés hipertenzijos konferencija.
Pirminéje klasifikacijoje buvo skiriamos tik dvi plautinés hi-
pertenzijos formos: pirminé ir antriné (priklausomai nuo to,
ar nustatyta priezastys ir rizikos veiksniai). Po 25 mety an-
troji konferencija jvyko Prancizijoje, Eviane, kur buvo priimta
penkiy plautinés hipertenzijos grupiu (panasiy patologiniais,
Klinikiniais pozymiais ir gydymo galimybémis) klasifikacija —
plati, i$samesné klasifikacija, leidusi pradéti klinikinius tyrimus
gerai apibréztose ligoniy grupése. Siy tyrimy rezultatas — a3-
tuoni plautinei hipertenzijai gydyti aprobuoti vaistai. Treciasis

1 lentelé. Plautinés hipertenzijos hemodinaminés kategorijos

Apibrézimas  Apibudinimas Klinikiné grupé
Prekapiliariné  Vidutinis plauciy arteri- 1. Plauciy arterijos hiper-
plautiné jos spaudimas > 25 mm  tenzija
hipertenzija Hg; plauciy kapiliary 3. Plautiné hipertenzija dél

pleistinis spaudimas < plauciy ligy

15 mm Hg 4. Létiné tromboemboliné

Normalus arba sumazé-  plautiné hipertenzija

jes sirdies indeksas 5. Plautiné hipertenzija

esant neaiskiems ar keliems
i$sivystymo mechanizmams

Pokapiliariné  Vidutinis plauciy arteri- 2. Plautiné hipertenzija dél
plautiné jos spaudimas > 25 mm  kairés Sirdies pusés ligy
hipertenzija Hg; plauciy kapiliary

pleistinis spaudimas >

15 mm Hg

Normalus arba sumazé-

jes sirdies indeksas
Pasyvi Transpulmoninis gradientas

(vidutinis plauciy arterijos

spaudimas ir vidutinis

pleistinis plauciy kapiliary

spaudimas) < 12 mm Hg

Reaktyvi (ne-
proporcinga)

Transpulmoninis gradi-
entas < 12 mm Hg

pasaulinis plautinés hipertenzijos kongresas jvyko 2003 metais
Venecijoje. Batent $iame renginyje nutarta atsisakyti termino
»antriné plautiné hipertenzija“ kaip labai netikslaus, nepade-
dancio diagnozuoti bei gydyti, o vietoje ,pirminés plauciy
hipertenzijos” pasitlytas ir vartojamas terminas ,idiopatiné®
Kitas didelis pasikeitimas buvo tas, kad Venecijos kongrese
plau¢iy veny okliuziné liga (PVOL) ir plauciy kapiliary he-
mangiomatozé (PKH) i$ atskiry grupiy perkelta j vieng plauciy
arterijos hipertenzijos grupe. 2008 metais paskutinis, ketvir-
tasis pasaulio plautinés hipertenzijos kongresas jvyko Dana
Point, Kalifornijoje. Cia priimta naujausia plautinés hiperten-
zijos Klasifikacija. Siuo metu plautiné hipertenzija yra klasifi-
kuojama | $esias grupes pagal patologinius, patofiziologinius
mechanizmus ir gydymo galimybes (2 lentelé). Reikia pabreézti,
kad, daugéjant vis naujyu moksliniy tyrimy duomeny, artimiau-
siu metu (2013 metais) planuojama priimti nauja plautinés
hipertenzijos klasifikacija.

Plautiné hipertenzija atsiranda dél ryskaus plauciy arterijy
sieneliy persitvarkymo (sustoréja vidurinis ir vidinis dangalai,
yra kompleksiniy pleksiforminiy pazeidimy). Plau¢iy venos
lieka nepazeistos. Nustatant diagnoze, plautiné hipertenzija
dazniausiai jau bana ryski (vidutinis plauciy arterijos spau-
dimas > 40 mm Hg), ir prognozé priklauso nuo hemodina-
mikos sutrikimo laipsnio. Dél nespecifiniy simptomy nuo jy
pradzios iki diagnostinés kateterizacijos vidutiniskai praeina
dveji metai.

PLAUCIU ARTERIJOS HIPERTENZIJA

Plauciy arterijos hipertenzija (PAH) (1 grupé) yra reta liga,
kuria sergant vidutinis plauciy arterijos spaudimas btna 25
mm Hg ir didesnis; plauciy kapiliary pleistinis spaudimas
— mazesnis nei 15 mm Hg, Sirdies indeksas normalus arba
sumazéjes, — Sie rodikliai patvirtinami atliekant de$iniosios
Sirdies kateterizavimg. Budinga prekapiliariné plautiné hi-
pertenzija nesant kity prekapiliarinés plautinés hipertenzijos
priezasciy (plaudiy ligy, létinés tromboembolinés plautinés
hipertenzijos ar kity rety ligy). Klinikinis vaizdas panasus,
patologiniai pokyciai identiski. Pazeidziamos smulkiosios
plauciy arterijos (< 500 mkm skersmens), formuojasi inti-
mos proliferaciniai ir fibroziniai poky¢iai (koncentriniai, ek-
centriniai), adventicijos sustoréjimai su vidutinio rySkumo
perivaskuliniais infiltratais, kompleksiniai poky¢iai (pleksi-
forminiai, i$siplétimai), tromboziniai poky¢iai. Plauciy venos
lieka nepazeistos.
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2 lentelé. Plautinés hipertenzijos klasifikacija

1. Plaudiy arterijos hipertenzija:
1.1. Idiopatiné
1.2. Paveldima
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK1, endoglinas (su jgimta hemoragine teleangiektazija ar
be jos)
1.2.3. Nezinoma
1.3. Sukelta vaisty ir toksiny
1.4. Susijusi su:
1.4.1. Jungiamojo audinio ligomis
1.4.2. Z1V infekcija
1.4.3. Varty venos hipertenzija
1.4.4. Jgimta Sirdies liga
1.4.5. Sistozomiaze
1.4.6. Létine hemolizine anemija
1.5. Persistuojanti naujagimiy plautiné hipertenzija

1’ Plauciy veny okliuziné liga arba plauciy kapiliary hemangiomatozé
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PAS — plaudiy arterijos spaudimas, PKP — plauciy kraujagysliy pasiprie$inimas

2. Plautiné hipertenzija dél kairés $irdies pusés ligos:
2.1. Sistoliné disfunkcija
2.2. Diastoliné disfunkcija
2.3. Voztuvy liga

3. Plautiné hipertenzija dél plauciy ligos ir/arba hipoksijos:
3.1. LOPL
3.2. Intersticiné plauciy liga
3.4. Kitos plauciy ligos, kai yra misri restrikcija ar obstrukcija
3.5. Kvépavimo sutrikimai miegant
3.6. Alveoliné hipoventiliacija
3.7. Nuolatinis buvimas aukstikalnése
3.8. Raidos sutrikimai

4. Létiné tromboemboliné plautiné hipertenzija

5. Plautiné hipertenzija, kurios mechanizmai neaiskus ir/arba daugialypiai:

5.1. Kraujo ligos: mieloproliferacinés ligos, splenektomija

5.2. Sistemineés ligos: sarkoidozé, plauc¢iy Langerhanso Iasteliy histio-
citozé, limfangiomiolejomatozé

5.3. Metaboliniai sutrikimai: glikogeno sankaupy liga, Gaucher liga,
skydliaukeés sutrikimai

5.4. Kita: naviko obstrukcija, fibrozinis mediastinitas, létinis inksty
nepakankamumas, kai taikomos dializés

Desiniosios Sirdies

Pav. Plauciy arterijos hipertenzijos eiga

pasitaiko mutacijos, susijusios su i aktyvina panasia kinaze
(angl. activin-like kinase, ALKI), kitu TGFp receptoriumi,
lemianciu jgimta hemoragine teleangiektazija ir PAH.

Bendrasis sergamumas PAH yra 52 atvejai 1 mln. gy-
ventojy, sergamumas idiopatine PAH — iki 15 atvejy 1 mln.
gyventojy. Esant sisteminei sklerodermijai, PAH nustatoma
8-16 proc., esant jgimtai Sirdies ydai — 4—15 proc., o esant
ZIV infekcijai — 0,5 proc. atvejy. PAH - reta liga, bet rizikos
grupése pasitaiko gan daznai.

Susirgus plauciy arterijos hipertenzija, atsiradus ligos
simptomams, i$ pradziy didéja plauciy arterijos spaudimas
bei plauciy kraujagysliy pasipriesinimas, o Sirdies indeksas
nemazéja (pav.). Progresuojant ligai, mazéja Sirdies indek-
sas. Ryskéjant sirdies dekompensacijai, mazéja spaudimas
plauciy arterijoje.

Normaliomis sglygomis plauciy arterijose Zzema krau-
jospudij palaiko endotelis, i$skirdamas vazokonstrikcines ir
vazodilatacines medziagas. Esant PAH, sutrinka $iy medi-
atoriy pusiausvyra, daugiau gaminama vazokonstrikciniy
medziagy, sumazéja vazodilatatoriy kiekis. Pagrindiniai
vazodilatatoriai yra arachodoninés ragsties metabolitas
prostaglandinas I» (prostaciklinas), kurj gamina endo-
telio ir lygiyjy raumeny lastelés, ir azoto oksidas (NO).
Prostaciklinas ne tik sukelia vazodilatacijg, bet ir slopina
trombocity agregacija ir lygiyjy raumeny proliferacija. NO
taip pat slopina kraujagysliy lygiyju raumeny proliferacijg.
Svarbiausia vazokonstriktorius, skatinantis PAH, yra 21
aminorugsties peptidas endotelinas-1 (ET-1). Esant PAH,
ET-1 koncentracija didéja ir yra atvirksc¢iai proporcinga
plauciy kraujotakai ir $irdies indeksui. ET-1 veikia per savo
receptorius A ir B (atitinkamai zymimus ETA ir ETB). Su-
aktyvéje ETA ir ETB receptoriai lygiyjy raumeny lastelése
sukelia vazokonstrikcija, lasteliy proliferacija ir hipertro-
fija. PrieSingai, ETB receptoriy stimuliacija ant endotelio
lasteliy pavirsiaus salygoja vazodilatatoriy gamyba, jie yra
susije su ET-1 pasalinimu i$ kraujotakos.

Paveldima PAH lemia kauly morfogenetinio proteino
II tipo receptoriaus (BMPR2) mutacijos. BMPR2 yra he-
teromerinio kraujagysliy lygiyjy raumeny lastelés recep-
toriaus komponentas, kuris dalyvauja transformuojancio
augimo faktoriaus B (TGFp) receptoriaus salygojamuose
vidulasteliniuose procesuose. Esant BMPR2 mutacijoms,
sutrinka signalo transdukcija j kraujagysliy lygiyjy raume-
ny lasteles ir prasideda kraujagysliy proliferacija. Reciau
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