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Pulmanaalhiipertensiooni (PH) iseloo-
mustab vererdhu tous kopsuringes. Pdhjused
vdivad olla erinevad, sagedamini seotud
erinevate siidame- ja kopsuhaigustega,
kuid on seoseid ka arvukate mittekardio-
pulmonaalsete haigustega. PH stimptomid
kujunevad aeglaselt, sagedamad neist on
diispnoe, vasimus, jouetus, mitteproduk-
tiivne koha, sagedased minestushood,
perifeersed tursed jms. Vaevused slivenevad
flitisilisel koormusel. Ravimata juhtudel on
haiguse prognoos halb.

2009. aastal avaldati Euroopa Kardio-
loogide Seltsi, Euroopa Kopsuarstide Assot-
siatsiooni ning Rahvusvahelise Stidame- ja
Kopsusiirdamise Seltsi koost66s valminud
pulmonaalhiipertensiooni ajakohastatud
diagnoosimis- ja ravijuhend (1). Eesti
Kardioloogide, Eesti Reumatoloogide, Eesti
Kopsuarstide ning Eesti Lastearstide Selts on
selle juhendi heaks kiitnud ning soovitanud
seda rakendada Eestis. Juhendi taskuvariant
on télgitud ka eesti keelde, ingliskeelset
lisateavet juhendi kohta saab veebilehelt
www.escardio.org/guidelines.

Uue ravijuhendi vajaduse tingisid PH
erivormi - pulmonaalse arteriaalse hiiper-
tensiooni (PAH) - diagnoosimise ja ravi
paranenud ja teaduspohised voimalused. (2)
Lahtudes ravijuhendi soovitustest ning PAH
ravi ja diagnoosimise senisest kogemusest
ning vdoimalustest Eestis, on eelnimetatud
seltside koostd0s koostatud soovitused
PAH-haigete varajaseks viljaselgitamiseks
Eestis. Ravisoovitused vastavad Euroopa
ravijuhendile, mida Eestis rakendatakse
ravimite kdttesaadavusest ldhtudes, ning
ravi alustatakse arstliku konsiiliumi otsuse
alusel.

PULMONAALHUPERTENSIOONI
KLASSIFIKATSIOON JA
DIAGNOOSIMINE
Pulmonaalhiipertensioon on hemodiinaa-
miline ja patofiisioloogiline seisund, mille
korral keskmine kopsuarteri réhk (PAP)
rahuolekus, moddetud parema stidamepoole
kateteriseerimisel (RHC), on > 25 mm Hg
(3, 4). RHC-1 méodetud hemodiinaamiliste
nditajate alusel eristatakse PH prekapillaar-

Tabel 1. PH definitsioonid RHC-l md6detud hemodiinaamiliste néitajate jargi*

Naitajad

Kliiniline riihm**

Pulmonaalhiipertensioon (PH)

Prekapillaarne PH

Postkapillaarne PH

passiivne

reaktiivne (ebaproportsionaalne)

Keskmine PAP = 25 mm Hg

Keskmine PAP 2 25 mm Hg
PWP <15 mm Hg
CO normaalne voi vahenenud**

Keskmine PAP 2 25 mm Hg
PWP = 15 mm Hg

CO normaalne voi vahenenud**
TPG =12 mmHg

TPG 2 12 mmHg

Koik

1. Pulmonaalne arteriaalne hiipertensioon

2. Kopsuhaigustest tingitud PH

3. Krooniline trombembooliline PH

4. PH teadmata ja/v6i mitmeteguriliste mehhanismidega

2. PH tingituna vasaku siidamepoole haigustest

RHC - parema siidamepoole kateteriseerimine; CO - siidame minutimaht; PAP - kopsuarteri rohk; PH - pulmonaalhiipertensioon; PWP - kopsuarteri kinnikiilumisrahk;
TPG - transpulmonaalne rohugradient (keskmine PAP - keskmine PWP)
* Koik mootmised on tehtud rahuolekus

**Tabeli3 alusel

**Siidame minutimaht voib olla suur hiiperkineetiliste seisundite korral, nagu Sunt siisteemsest vereringest kopsuringesse (ainult kopsuringes), aneemia, hiipertiireoidism.
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set ja postkapillaarset vormi. Tabelis 1 on
esitatud PH definitsioonid RHC tulemuste
alusel ja ndidatud, millistele kliinilistele
seisunditele iga PH-vorm iseloomulik on.
PH olemasolu tdéendosust saab hinnata
Doppleri ehhokardiograafial (EhhoKG), mis
voib anda PH valepositiivse voi valenegatiivse
diagnoosi. Tabelis 2 on toodud PH esinemise
tdendosuse kriteeriumid EhhoKG-l.

PHga seotud seisundid jagatakse 5
kliinilisse rithma soltuvalt patogeneetilis-
test mehhanismidest, mis on otsustavad
ravitaktika valikul (vt tabel 3). Esimeses
kliinilises rithmas eristatakse 2 alagruppi
1ja 1’ (5-9).

Kaasasiindinud stidamerikete korral,
kui esineb verevoolu Sunt slisteemsest
vereringest kopsuringesse, kujuneb teatud

Tabel 2. PH esinemistdenédosuse kriteeriumid TRV __ ja Doppleri ehhokardiograafiga hinnatud
rahuoleku-PaPS (eeldusel, et RA normaalne rohk on 5 mm Hg) ning teiste PH-le viitavate

ehhokardiograafiliste tunnuste alusel (1)

Ehhokardiograafiline diagnoos: PH on ebatdenaoline

TRV, <2,8m/s, PaPS <36 mm Hg ja teiste PH-le viitavate ehhokardiograafiliste tunnuste puudumine

Ehhokardiograafiline diagnoos: PH on voimalik

TRV, . <2,8m/s, PaPS <36 mm Hg, kuid teiste PH-le viitavate ehhokardiograafiliste tunnuste esinemine

TRV__ 2,9-3,4 m/s, PaPS 37-50 mm Hg koos teiste PH-le viitavate ehhokardiograafiliste tunnustega voiilma

max

Ehhokardiograafiline diagnoos: PH on tdenéoline

TRV .

X

>3,4 m/s, PaPS >50 mm Hg koos teiste PH-le viitavate ehhokardiograafiliste tunnustega véi ilma

PH skriinimiseks ei soovitata koormus-Doppler-ehhokardiograafiat

PH - pulmonaalhiipertensioon; TR - trikuspidaalregurgitatsioon; V.

RA - siidame parem koda

- maksimumkiirus; PaPS - kopsuarteri siistoolne réhk;

max

Tabel 3. Pulmonaalhiipertensiooni ajakohastatud kliiniline klassifikatsioon (1, 8)

1. Pulmonaalne arteriaalne hiipertensioon (PAH)

1.1.Idiopaatiline
1.2. Périlik
1.2.1. BMPR2

1.2.2. ALK1, endogliini geenide mutatsioonid (kaasasiindinud hemorraagilise teleangiektaasiaga voi ilma)

.2.3. Teadmata pohjusega
1.3. Ravimite ja toksiinidega seotud
1.4.Seotud mone jargneva haigusega

.4.1. Sidekoehaigused

4.2, HIV-infektsioon

.4.3. Portaalhlipertensioon

.4.4. Kaasastindinud siidamerikked
.4.5. Skistosomiaas

.4.6. Krooniline hemoliiiitiline aneemia

RPRRRRRpFWL

1.5. Vastsiindinute persisteeriv pulmonaalhiipertensioon

1.’ Pulmonaalne venooklusiivne haigus ja/v6i pulmonaalne kapillaarne hemangiomatoos

2. Pulmonaalhiipertensioon tingituna vasaku siidamepoole haigustest

2.1.Sustoolne disfunktsioon
2.2.Diastoolne diisfunktsioon
2.3.Siidameklapirikked

3. Pulmonaalhiipertensioon tingituna kopsuhaigustest ja/véi hiipokseemiast

3.1. Krooniline obstruktiivne kopsuhaigus
3.2. Interstitsiaalne kopsuhaigus

3.3. Muud kopsuhaigused kombineeritud obstruktiivsete ja restriktiivsete muutustega

3.4. Uneaegsed hingamishaired
3.5. Alveolaarne hiipoventilatsioon
3.6. Pikaajaline korgustes viibimine
3.7. Arenguanomaaliad

4. Krooniline trombembooliline pulmonaalhiipertensioon (CTEPH)

5.Ebaselgete ja/vdi mitmeteguriliste mehhanismidega pulmonaalhiipertensioon

5.1. Hematoloogilised haigused: miieloproliferatiivsed haigused, splenektoomia
5.2.Siisteemsed haigused, sarkoidoos, pulmonaalne Langerhansi-rakuline histiotsiitoos,

limfangioleiomiiomatoos, neurofibromatoos, vaskuliidi

5.3. Metaboolsed haigused:glukogeeni salvestustobi, Gaucher’ tobi, kilpnddrmehaigused

5.4. Muud: kasvajast tingitu

obstruktsioon, fibroseeriv mediastiniit, dialiitisravil krooniline neerupuudulikkus

BMPR2 - luu morfogeneetilise valgu 2. tiilipi retseptor.
ALK1 - aktiviini retseptori sarnane kinaas.
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Tabel 4. PAHga seotud kaasasiindinud Suntide (siisteemsest vereringest kopsuvereringesse)

kliiniline klassifikatsioon (1, 24)

A.Eisenmengerisiindroom

Koik suurtest defektidest tingitud Sundid siisteemsest ringest kopsuvereringesse, mille tagajarjel on oluliselt
tousnud PVR ja mille tulemusena Sunt on pdordunud (kopsuvereringest siisteemsesse) voi on kahesuunaline.
Esinevad tsiianoos, eriitrotsiitoos ja mitmete elundite haaratus.

B. PAH, mis on seotud Sundiga siisteemsest vereringest kopsuvereringesse

Moaoduka kuni suure defektiga patsientidel kerge kuni modduka PVRi tousuga, kusjuures enamasti Sunt
siisteemsest vereringest kopsuvereringesse veel pisib, puudub rahuoleku tsiianoos.

C. Viaikeste* defektidega seotud PAH

Viaikeste defektide korral (tavaliselt vatsakeste vaheseinadefekt Iabimodduga < 1 cm ja kodade vaheseinadefekt
labimooduga < 2 cm moodetuna ehhokardiograafial) on kliiniline pilt vaga sarnane idiopaatilise PAHiga.

D. PAH paérast korrigeerivat siidameoperatsiooni

Nendel juhtudel on kaasasiindinud stidamerike korrigeeritud, kuid PAH jaab piisima vahetult parast operatsiooni
voi tekib taas moned kuud voi aastad parast operatsiooniilma olulise kaasastindinud kahjustuse postoperatiivse
jaakdefektita voi korrigeerivast operatsioonist tingitud voimalike pohjusteta.

PAH - pulmonaalne arteriaalne hiipertensioon; PVR - pulmonaalne vaskulaarne resistentsus.

*Suurus on kohaldatav taiskasvanud patsientide korral.

juhtudel PAH. Tabelis 4 on toodud nende
seisundite kliiniline klassifikatsioon. Selle
alusel on voimalik tipsemini iseloomustada
erinevaid kaasasiindinud siidameriketega
seonduvaid PAH vorme.

Stidame- ja kopsuhaigustest tingitud
PH-juhtude korral (kliinilised rithmad 2
ja 3) puudub seni PAH-spetsiifilise ravi
kasutamisel teaduspohine naidustus ning
nende seisundite uurimine ja jalgimine
kliinilistes ravimiuuringutes on jatkuvalt
vajalik. Monedel juhtudel, néditeks vasaku
stidamepoole puudulikkusest voi rikkest
tingitud PH korral, véib PAH-spetsiifiline
ravi hoopis patsiendi seisundit halven-
dada, suurendades nditeks kopsuringe
labilaskvuse tousu tottu vasaku vatsakese
eelkoormust (10).

Viimastel aastatel on saavutatud edu
kopsuarterite kroonilisest trombembooliast
tingitud PH (CTEPH, 4. kliiniline grupp)
ravis (11). Sisuliselt on tegemist prekapil-
laarse verevoolutakistuse suurenemisega,
seega arteriaalse hiipertensiooniga kopsu-
ringes. CTEPHd peetakse kirurgiliselt ravi-
tavaks kopsuarteri endarterektoomia abil,
kui kirurg konkreetsel juhul ei arva teisiti.
Téanu kirurgilisele ravile on CTEPH-1 sisuli-
selt ainsa PH vormina olemas tervistumise
perspektiiv (11).

PAH on vilistamisdiagnoos. Diagnosti-
liste protseduuride valikul on réhuasetus
vbimalike PHd pohjustavate haiguste vilis-
tamisel, alustades sagedamini esinevatest
nagu vasaku siidamepoole haigused, kopsu-
haigused jt (vt joonis 1). Sellest tuleneb
ka stidame- ja kopsufunktsiooni néitajate

objektiveerimise vajadus. Lisaks on need
andmed edaspidi viaga olulised patsiendi
seisundi muutuse hindamisel.

PAH Iopliku diagnoosi aluseks on stidame
parema poole kateteriseerimine, mille kaigus
moddetakse otsesed rohud tsentraalveenis,
siidame parema poole d0ntes ja kopsuar-
teri kinnikiilumisréhk (PawP). PaWP-d
hinnatakse ligilahedaselt vordseks siidame
vasaku vatsakese 16ppdiastoolse réhuga
(12). Vasoreaktiivsustest (VRT) on kindlasti
vajalik idiopaatilise, pariliku ja anoreksigee-
nidest tingitud PAH korral, sest positiivse
reaktiivsusega patsientide ravi kaltsiumi-
kanali blokaatoritega on viga tulemuslik ja
véimaldab viljendunud siimptomaatikaga
patsiendi muuta sisuliselt kaebustevabaks
(13-15). Teiste nn seotud PAH vormide (vt
tabel 3) korral ei ole sellist positiivset tule-
must kaltsiumikanali blokaatoritega ndidatud
ja VRTd ei peeta seetottu oluliseks.

Korduv RHC on nédidustatud PAH diag-
noosiga haige seisundi hindamisel diinaa-
mikas ning spetsiifilise ravi tdhususe
hindamisel ja objektiveerimisel.

PH késitlemisel on oluline eesmargipo-
hine ravitaktika. Tegemist on stindroomiga,
mille ravita jitmine on haigele saatuslike
tagajargedega, digeaegse ja eesmargistatud
raviga on seevastu vdimalik haige eluiga
oluliselt pikendada ja elukvaliteeti paran-
dada (16, 17). Selle eesmirgi saavutamisel
on siiani suurimaks takistuseks haiguse
diagnoosimine hilisstaadiumis, viljendunud
simptomite foonil, mis tegelikult viitab juba
slidame parema vatsakese puudulikkusele
(18-21).
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ANA - tuumavastased antikehad; CHD - kaasasiindinud siidamerikked; CMR - siidame magnetresonantsuuring; CTD - sidekoehaigus;

rithm - kliiniline rithm (vt tabel 3); HIV - inimese immuunpuudulikkuse viirus; HRCT - peeneralduskompuutertomograafia;

LFT - maksafunktsiooni analiiiisid; mPAP - kopsuarteri keskmine rohk; PAH - pulmonaalne arteriaalne hiipertensioon; PCH -
pulmonaalne kapillaarne hemangiomatoos; PFT - kopsufunktsiooni test; PH - pulmonaalhiipertensioon; PVOD - pulmonaalne
venooklusiivne haigus; PWP - kopsuarteri kinnikiilumisrohk; RHC - parema siidamepoole kateteriseerimine; TEE - s66gitorukaudne
ehhokardiograafia; TTE - transtorakaalne ehhokardiograafia; UH - ultraheliuuring

*Vt tabel 4.

Joonis 1. Pulmonaalhiipertensiooni diferentsiaaldiagnostika algoritm.

PH KASITLUS EESTIS
Eestis tehakse siidame parempoolsete 66nte
kateteriseerimist Pohja-Eesti Regionaal-
haiglas ja TU Kliinikumis.
PAH-spetsiifiliseks suukaudseks raviks
on Eestis praegu patsientidele kdttesaadavad
fosfodiesteraas-5 inhibiitoritest (PDESI)
sildenafiil ja endoteliini retseptorantagonis-
tidest (ERA) bosentaan. Lihiajal lisanduvad
ambrisentaan (ERA) ja inhaleeritav iloprost
(prostaglandiin I, analoog). Nimetatud
ravimeid ordineeritakse nii monoteraapiana

kui ka kombineerituna, iga ravimiklassi
esindajast kasutatakse korraga ainult iihte
ravimit (22-24).

SOOVITUSED PAH-HAIGETE
KIIREMAKS LEIDMISEKS JA
DIAGNOOSIMISEKS

I. Riskiriihmad

Eesmirgiks on avastada PH-le viitavad
simptomid - fiisilise voimekuse langus,
ohupuudustunne, rindkerevalu -, mis ei

RAVIJUHEND
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vasta olemasolevale péhihaigusest pohjus-
tatud kahjustuse ulatusele koronaarhaiguse
ja obstruktiivse kopsuhaiguse tiitipiliste
riskitegurite puudumise korral (12, 25).

A.Sklerodermia jt sisteemse sidekochai- de Wisit]

1. Kliinilise seisundi hindamine, suunit-
letud kisitlus, 1abivaatus igal kiilastusel.

2. Esmaselt diagnoositud sklerodermia
puhul vajalik teha EhhoKG (26, 27).

3. EhhoKG tehakse siimptomite tekke
korral; simptomiteta sklerodermia-
patsientidel teha ehhokardiograafia rutiin-
selt 1 kord aastas.

B Ldi ilise PAHga (IPAH: entid

Lihi | Kisit]
1. Kinnitatud IPAH diagnoosiga patsiendi

lahisugulastel teha kliinilise seisundi
hindamine, suunitletud kiisitlus, labivaatus
perearsti juures, kopsurdntgen, EKG; viidete
korral parema vatsakese hiipertroofiale/
tilekoormusele teha EhhoKG.

2. Selgitustoo haiguse olemusest ja
voimalikest simptomitest, mille ilmnedes
on vajalik teha EhhoKG.

mmmmmmmgﬁmgﬁm}...] 4

1. Jalgimine lastekardioloogi juures
stidamerikke raskusest lahtudes, edaspidi
kardioloogi juures; EnhoKG ja RHC vajadus
soltub seisundist ning jilgiva kardioloogi
(voi konsiiliumi) otsusest.

2. Sundiga siidamerikke avastamisel
tdiskasvanueas teha EhhoKG suunitlusega
hinnata kopsuringe réhku ja siidame parema
vatsakese siistoolset funktsiooni; viidete
korral réhu téusule kopsuringes teha RHC.

Eestis ei ole veel PAH-spetsiifilise ravi
soodustust stidameriketega seoses oleva
PAH korral, lahtudes rahvusvahelistest
ravisoovitustest, on ililevaatamisel taotlus
rakendada ravimisoodustust Eisenmen-
geri stindroomiga (pddrdunud Sundiga)
patsientidele.

mlﬁmmwml

Eestis ei ole nende haigustega patsienti-
dele PAH-spetsiifiliste ravimite soodustust,
seega praegu nende haigete ravi vastavate

preparaatidega ei ole majanduslikel pdhjustel
véimalik. PH lisandumine mis tahes haigu-
sele komplitseerib seda ning halvendab
oluliselt prognoosi. Kdigil eespool nimetatud
patsientidel on slimptomite tekkimise korral
nédidustatud ehhokardiograafia.

Il. Patsiendid PAH kliinilise
kahtlusega

Siia kuuluvad patsiendid, kes kaebavad
fuisilise voimekuse halvenemist, dhupuu-
dustunnet, rindkerevalu, teadvusekao
episoode fiitisilisel koormusel ning kelle
simptomid ei vasta varem diagnoositud
haiguse raskusele ja/voi kellel puuduvad
isheemiatdve ning kroonilise obstruktiivse
kopsuhaiguse tavalised riskitegurid.

Di - .

1. Lihtudes kaebustest tehakse rutiinsed
mitteinvasiivsed uuringud.

2. Siidame parema poole lilekoormuse
tunnused EKG-], kopsude rontgenogrammil,
EhhoKG-l annavad viite PH véimalikule
esinemisele.

3. Kopsude funktsionaalsed uuringud
(vajaduse korral uneapnoele suunatud
uuringud) ning kopsude peeneralduskom-
puutertomograafia (KT-) uuring aitavad
eristada 2. ja 3. kliinilise riithma PHga
kulgevaid haigusi.

4. Uuringud kroonilise trombemboolia
(CTEPH) suhtes (ventilatsiooni-perfusiooni
uuring, kopsude KT-angiograafia), kui eelne-
vatel uuringutel PH pdhjus ei ilmne v6i kui
nende tulemus ei sobi proportsionaalselt
PH jaoks.

Kroonilise trombemboolia vilistamiseks
soovitatakse esimesena ventilatsiooni-perfu-
siooni uuringut, mille negatiivne vastus
vilistab tildjuhul CTEPHi. Kui perfusiooni-
uuringu leid viitab voéimalikule trombem-
booliale, siis on kopsuarteri trombemboolia
(KATE) diagnoosi kinnitamiseks vajalik
kopsude KT-angiograafia ja kirurgilise ravi
voimalikkuse hindamiseks kopsuarteri
angiograafia.

5. RHC ja vasoreaktiivsustest (VRT) on
vajalikud, kui eelnevate uuringutega on
vilistatud 2. ja 3. kliinilise rithma haigused
PH pd&hjusena.

'RHO) niid I}

Eestis on haigekassa ja Sotsiaalminis-
teeriumiga kokkulepe, et PAH-spetsiifiliste
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ravimite 100% soodustus kehtib patsienti-
dele, kellel on diagnoositud idiopaatiline
voi parilik PAH voi siisteemse sidekoe-
haigusega seotud PAH, mis on kinnitatud
invasiivsete modtmistega ja kui tehtud
vasoreaktiivsustest on negatiivne. Siiani
on RHC peamine nididustus Eestis olnudki
PAH ravi alustamiseks ravimisoodustuse
kriteeriumide tditmine.

Jargides Euroopa ravijuhendeid ja oma
t606 analiitisi tulemusi, oleme RHC naidustusi
laiendanud. RHC peab toimuma keskuses,
kus on olemas vastav kogemus ja piisav
hulk PAH diagnoosiga haigeid ravil ning
jalgimisel. Eestis peame vajalikuks, et oleks
2 keskust: TU Kliinikum ja PERH.

RHC on nididustatud, kui

1) mitteinavsiivsete uuringutega
(EhhoKG) on ndidatud, et PH esinemine on
tdendoline ning valistatud on oluline siidame
vasaku poole haigus (klassifikatsiooni
kliiniline rithm 2) ja/v6i kopsukahjustus
(klassifikatsiooni kliiniline riihm 3);

2) ehhokardiograafial on PH esinemine
voimalik ning 2. voi 3. kliinilise riithma
PH on eelnevate uuringutega vialistatud ja
patsiendil esineb moni PAH riskitegur (IPAH
lahisugulasel, siisteemne sidekoehaigus,
hemoliititiline aneemia jt 1. ja 5. kliinilise
grupiga seostuvad haigused);

Enne RHCd peavad haigel olema tehtud
funktsionaalse seisundi hindamine, vere
kliiniline ja biokeemiline analiilis ning
hiitibimisanaliiiisid, eespool loetletud inst-
rumentaalsed mitteinvasiivsed uuringud.
Haige funktsionaalset seisundit hinnatakse
WHO (Maailma Terviseorganisatsiooni) PH
funktsionaalse klassifikatsiooni (vt tabel 5)
alusel ning 6 minuti jooksul kdidud distantsi
(6 minuti kdnnitest) pohjal.

Oleme viélismaa kolleege eeskujuks
vottes (Soome, Itaalia) vilja to6tanud spet-
siaalse saatekirja, kus on kirjas patsiendi
andmed, lihianamnees, kasutatav ravi,
dokumenteeritud eespool loetletud uurin-
gute tulemustest olulisem kuupdaevaliselt,
ning kui tegemist on korduva kateterisee-
rimisega, siis eelneva uuringu tulemused
ja jareldused.

RHC tulemus viéljastatakse samas
formaadis, lisaks eelnevale infole on kirjas
siidamesiseste mddtmiste tulemused ning
nende interpretatsioon. Korrektselt vormis-
tatud saatekirjad ja protseduuriprotokollid
on ravikvaliteedi tiheks osaks ning annavad
tagantjdrele voimaluse objektiivselt hinnata
ravi tulemusi ja teha jareldusi. Samuti on
korrektne RHC protokoll PAH-spetsiifilise
ravi alustamise konsiiliumotsuse aluseks.

C. RHC tegemise sagedus

1. Esmane ehk baasmootmine tehakse
PAH diagnoosi kinnitamiseks. Esimesel
kateteriseerimisel tehakse vajaduse korral
VRT, mis ravijuhendi kohaselt toimub NO
inhalatsiooniga. Ravijuhendis on ette ndhtud
VRT tegemine ainult idiopaatilise, pariliku
voi anoreksigeenidest tingitud PAH korral.
Kuna Eestis on ravisoodustuse saamine
seotud VRT tegemisega (vt eespool), siis
teeme esmasel RHC-1 kinnitatud PAH diag-
noosi korral koikidel patsientidel ka VRT.

2. Korduv RHC on vajalik 3-6 kuud
parast PAH-spetsiifilise ravi alustamist voi
raviskeemi muutmist. Hemodiinaamilised
parameetrid annavad objektiivseima aluse
raviefektiivsuse hindamiseks ja vajaduse
korral kombinatsioonravi alustamiseks. Kui
kordus-RHC-] parast ravi alustamist vastavad
tulemused eesmirgile, siis on jairgmine RHC
ndidustatud seisundi kliinilise halvenemise

Tabel 5. WHO pulmonaalhiipertensiooni funktsionaalne klassifikatsioon

WHO
klass

Seisundiiseloomustus

| Patsiendid, kellel pulmonaalhlpertensioon ei piira fiitsilist aktiivsust. Tavaline fiitsiline aktiivsus ei
pohjusta koormusele mittevastavat hingeldust, vasimust, rindkerevalu ega presiinkoopi.

Patsiendid, kellel pulmonaalhiipertensioon piirab vahesel maaral fuisilist aktiivsust. Rahuolekus
Il ebamugavustunne puudub. Tavaline fiiisiline aktiivsus pohjustab tavapérasest suuremat hingeldust,

vasimust, rindkerevalu voi prestinkoopi.

Patsiendid, kellel pulmonaalhiipertensioon piirab markimisvaarselt fiitsilist aktiivsust. Rahuolekus
1 ebamugavustunne puudub. Tavalisest kergem fiilsiline aktiivsus pohjustab tavaparasest suuremat
hingeldust, vasimust, rindkerevalu voi presiinkoopi.

Pulmonaalhiipertensiooniga patsiendid, kes ei ole voimelised iihekski fiiisiliseks soorituseks, ilma
v et neil tekiks simptomid. Neil ilmnevad parema vatsakese puudulikkuse tunnused. Hingeldus ja/
voi vasimus voivad esineda ka rahuolekus. Mis tahes fiitsiline aktiivsus pohjustab ebamugavustunde

slivenemist.
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korral. Stabiilses seisundis haigele tehakse
kordus-RHC 3-5 aasta tagant, hinnates
invasiivse protseduuri riski ja selle vdima-
likku kasu.

3. Kordus-VRT on ndidustatud varem
positiivse VRTga patsientidel, kellel kalt-
siumiantagonistide ravi foonil on kliini-
line seisund ja hemodiinaamika néitajad
halvenenud.

D. Spetsiifilisel ravil olevate PAH diagnoo- haigete iAleimi

1. Uhe kuu mésédumisel spetsiifilise ravi
alustamisest on vajalik kliinilise seisundi
hinnang ning vereanaliitisid. Soovitavalt
tehakse see keskuses voi raviasutuses,
kus eelnevalt on antud kliinilise seisundi
hinnang. Uks kuu pérast spetsiifilise ravi
alustamist voib patsiendi kliiniline seisund
oluliselt halveneda, kui tegu on harva
esineva pulmonaalse venooklusiivse haiguse
(PVOD) voi tiliharuldase pulmonaalse
kapillaarse hemangiomatoosiga (PCH), mis
simptomite ja uuringute tulemuste poolest
sarnanevad PAHga ning mille diagnoosimine
on ddrmiselt keeruline. Sageli ongi nende
haiguste tiheks diagnoosi kriteeriumiks
seisundi halvenemine PAH-spetsiifilise
ravi foonil. Ravi alustamisel tuleb haiget
informeerida seisundi halvenemise véima-
lusest ja soovitada haigel sellisel juhul kohe
tthendust votta oma raviarstiga.

2. Maksaensiiimide analiitisid (ASAT,
ALAT, v-GT) tehakse 1 kord kuus ERA-ravi
(bosentaan, ambrisentaan) foonil, ravi
muutmise korral 2-nddalaste intervallidega;
pikemat aega ERA-ravil oleval stabiilses
seisundis haigel vihemalt 1 kord 2 kuu
jooksul. Bosentaanravi alustatakse 1. kuu
jooksul poole viiksemas annuses, kui
korvaltoimeid ei ilmne, suurendatakse annus
tavadoosini (125 mg x 2). Kdige sagedasem
korvaltoime on maksa transaminaaside tous,
mistéttu kogu bosentaanravi ajal on vajalik
pidev maksanditajate jalgimine. Analiiise
vOib teha oma perearsti juures, oluline
on jdrjepidevus ja analiiiisides tekkinud
korvalekalletele digeaegne reageerimine.
Patsient peab olema teadlik voimalikest
korvaltoimetest.

3. Hemoglobiini sisalduse médiaramine
on vajalik ERA-ravi foonil 1 kord kuus
esimesel kolmel kuul, edasi 3-4 korda aastas.
Hemoglobiini sisalduse vihenemine on teine
sagedasem korvaltoime, mis stabiliseerub
esimese kolme kuu jooksul.

4.INR kontroll tehakse skeemist ldhtudes.
Antikoagulantravi on ndidustatud IPAH-
haigetel, teistel PAH-juhtudel maaratakse
see soltuvalt konkreetsest olukorrast ja
kaasuvatest haigustest.

5. Kolm kuud pérast ravi alustamist/
muutmist tehakse seisundi kliiniline
hinnang (WHO Kklassifikatsiooni alusel), 6
minuti kénnitest, mdaratakse veres B-tiilipi
natriureetiline peptiid (proBNP). Et 6 minuti
konnitesti tulemused oleksid vorreldavad,
tuleks testida soovitatavalt keskuses vdi
raviasutuses, kus eelnevalt on antud klii-
nilise seisundi hinnang.

6. Kolm kuni kuus kuud pérast ravi
alustamist/muutmist tehakse kordus-RHC,
seisundi kliiniline hinnang (WHO Kklas-
sifikatsiooni alusel), 6 minuti kénnitest,
madratakse proBNP. Uuringud teha PAH-
keskuses.

7. Stabiilses seisundis haigel toimub
kliinilise seisundi hindamine (WHO Kklas-
sifikatsiooni alusel, 6 minuti kdnnitest,
analtitisid) 3-4-kuuliste intervallidega ja
seda soovitatavalt keskuses voi raviasutuses,
kus eelnevalt on antud kliinilise seisundi
hinnang.

8. Seisundi halvenemise korral tehakse
seisundi kliiniline hinnang (WHO klassifi-
katsiooni alusel, 6 minuti konnitest séltuvalt
seisundist), analiitisid, k.a proBNP, ja seda
soovitatavalt raviasutuses, kus patsient
oli jalgimisel, seejdarel suunata edasi PAH-
keskusesse.

E. Kroonili bembooliaga (CTEPH:

hai ilgimine (28-30
1. Kordus-EhhoKG tehakse 3-6 kuud

pérast dgedat (varsket) kopsuarteri tromb-
emboolia (KATE) episoodi, kui haiglape-
rioodil diagnoositi EnhoKG-l PH.

2. PH olemasolu ja diinaamika dokumen-
teeritakse, voimaluse korral kaasatakse
haige kliinilistesse ravimiuuringutesse
PAH-spetsiifiliste ravimitega.

CTEPH on kogu maailmas iiks jarjest
sagedamini esiletulev PH pohjus (> 8% KATE
labiteinutest) ja tema patogeneesis osalevad
sarnased mehhanismid, mis idiopaatilise
voi seotud PAH korral. Euroopa ravijuhendi
jargi voib PAH-spetsiifiline konservatiivne
ravi CTEPH-haigetel olla soovitatav, kui
1) patsient ei sobi kirurgiliseks raviks;
2) patsienti on ravitud enne operat-
siooni hemodiinaamika parandamiseks;
3) patsiendil jddb parast operatsiooni plisima
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jadk-PH voi tekib see uuesti. Eestis ei kehti
praegu CTEPH-haigetele PAH-spetsiifiliste
ravimite soodustust.
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Rohkelt kofeiini sisaldavad
joogid voivad ka tervetel
teismelistel pohjustada
kodade fibrillatsiooni

Kofeiin on naturaalne kesk-ja peri-
feerse nirvisiisteemi stimuleerija,
mida leidub kohvi- ja kakaoubades
ning teelehtedes. Kofeiini pooles-
tusaeg organismis erineb indi-
viiditi 2,5 kuni 10 tunnini. Pike-
maegne suurtes kogustes kofeiini
tarbimine tldiselt pikendab pooles-
tusaega.

Viimastel aastatel on kiiresti
kasvanud kofeiini sisaldavate nn
energiajookide tootmine ja tarbi-

mine ning need muutuvad laste ja
noorte hulgas samuti jarjest enam
populaarsemaks. Eestis on selliste
jookide esindajatest enam levinud
Red Bull. Purk seda jooki sisaldab
kofeiini 4 korda enam, kui 500 ml
limonaadi, samas on vdhe on teada
rohke hulga energiajookide tarbi-
misega seotud terviseriskidest.
Hiljuti kirjeldati kahe noormehe
(14 ja 16 a vanad) haigusjuhte,
kellel kujunes jargmisel pdeval
parast mitme purgi Red Bulli
tarbimist kodade fibrillatsioon
ja nad poordusid haigla EMOsse.
Mélemad noormehed olid seni
téaiesti terved. Uhel noormehel

normaliseerus stidameriitm kohe
parast 1 kehakaalu-kilogrammi
kohta 7,5 mikrogrammi digok-
siini manustamist. Teisel poisil
taastus siinusriitm 24 tunni jooksul
parast 2 liitri fiisioloogilise lahuse
infusiooni. Jarelkontrollil 1 kuu
pérast ei esinenud kummalgi poisil
muutusi EKGs. Autorid rohutavad,
et nii arstid kui ka tildsus on siiani
vdahe informeeritud energiajoo-
kide liigse tarvitamisega seotud
ohtudest.
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