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Introducere

Cuiii este destinat acest document si ce subiecte
abordeaza?

Acest document explicd recomandarile din ghidul clinic al Societatii
Europene de Cardiologie (European Society of Cardiology - ESC) si al
Societdtii Europene de Boli Respiratorii (European Respiratory Society -
ERS) privind hipertensiunea pulmonard (HTP). Este pentru persoanele cu
HTP, familiile sau ingrijitorii acestora.

Prezentul ghid reprezinta o actualizare a unei versiuni anterioare a
ghidului ESC/ERS privind HTP publicat in 2015. Acesta include noile
descoperiri din domeniu, inclusiv tratamente si mai multe cunostinte
despre modul in care HTP afecteaza organismul si care ar putea fi cauzele
aparitiei sale.

Ce sunt ghidurile clinice?

Ghidurile clinice sunt elaborate in urma unui proces stiintific utilizat
pentru a obtine cele mai recente dovezi cu privire la o afectiune sau un
simptom. Ghidurile iau in considerare opiniile expertilor si prioritatile
pacientilor si ale ingrijitorilor care au experienta gestiondrii unei afectiuni.
Ghidurile clinice sunt scrise pentru profesionistii din domeniul sanatatii.
Acestia le utilizeaza ca document ce contine cele mai bune practici cu
privire la diagnosticarea, gestionarea si tratarea unei afectiuni.
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Ceinclude acest document?

Acest document oferd un rezumat al punctelor esentiale din ghidul clinic
privind HTP. Le explica intr-un mod mai usor de inteles pentru persoanele
care nu lucreaza intr-un domeniu medical. Acesta va explica ce este HTP si
va oferi recomandari pentru diagnosticarea si tratarea acestei afectiuni.

Documentul evidentiaza aspectele analizate cu privire la acest subiect si
recomandadrile specifice din ghid. Acestea se impart astfel:

Q Recomandari importante, pentru care existd dovezi clare si/sau un
consens general al autorilor ghidului

(D\ Idei de luat in considerare, pentru care dovezile sunt contradictorii
sau existd diferente de opinie in randul autorilor ghidului

@ Practici nerecomandate, pentru care existd dovezi clare si sau un
consens general cu privire la evitarea unui anumit tratament sau
abordari.

Furnizand aceste informatii intr-o maniera accesibild, scopul acestui
document este de a ajuta persoanele cu HTP sd inteleagd mai bine
afectiunea de care suferd si modul in care va fi gestionatd aceasta. Acest
lucru poate ajuta pe cineva sa se simtd informat atunci cand ia decizii cu
privire la optiunile de tratament.
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Ce este hipertensiunea pulmonara?

HTP este cauzata de hipertensiunea arteriald la nivelul vaselor de sange
numite artere pulmonare. Acestea sunt responsabile de transportul
sangelui de la inima catre plamani. Arterele se ingroasa sau se blocheaza si
astfel sangele nu mai poate curge la fel de usor.

Aceasta afectiune poate afecta partea dreapta a inimii, care pompeaza
sange catre arterele pulmonare. Poate duce la insuficienta cardiaca pe
partea dreapta si poate fi fatala. HTP poate apdrea de la sine, dar este mai
frecventa la persoanele care au o alta afectiune cardiacd sau pulmonara.
Acest lucru complicd diagnosticarea si tratamentul. Deseori, aceasta
necesita interventia unor profesionisti din diferite ramuri ale medicinei,
de exemplu, experti in sanatatea plamanilor, sanatatea inimii, radiologie si
chirurgie toracica.
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Diagnosticarea hipertensiunii
pulmonare

Simptomele HTP se pot dezvolta lent. De obicei, acestea se agraveaza

pe mdsura ce boala progreseaza. Acestea includ respiratie greoaie,
atunci cand se intreprind activitati fizice sau la aplecarea in fata,
oboseald, palpitatii ale inimii (cand bétaile inimii sunt neobisnuite sau
inconfortabile) sau umflarea sau cresterea in greutate din cauza retentiei
unei cantitdti mai mari de apd in organism.

Dacéd medicul dvs. suspecteaza ca aveti HTP, acesta va analiza simptomele
dvs. si cum va simtiti. Exista doua obiective principale in acest stadiu:

e asigurarea cd oricine despre care se crede cd are o forma severa
de HTP este indrumat cat mai curand posibil catre un centru de
tratament specializat;

e Verificarea existentei altor afectiuni subiacente, cum ar fi afectiuni
pulmonare sau cardiace. Acest lucru va va ajuta sa aflati ce tip de
HTP aveti pentru a va asigura cd primiti tratamentul potrivit.

Teste

Existd o serie de teste care pot fi utilizate pentru a diagnostica HTP. Dupa
ce a analizat simptomele dvs. si cum va simtiti, medicul dvs. va va indruma
sa efectuati teste suplimentare daca acesta considera cd ati putea avea HTP.
Exista o procedura precisa pe care medicul o va urma si care il va ajuta sa
determine acest lucru. Fiecare test urmareste sa confirme prezenta HTP si
sa identifice ce fel de HTP ati putea avea si severitatea acesteia.
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Doua teste principale:
Ecocardiografie

Acest test utilizeazd ultrasunetele pentru a construi o imagine in miscare
a inimii dvs. folosind unde sonore. Este similar testului folosit in sarcina
pentru a asculta bataile inimii bebelusului. Ghidul recomanda aceasta
metoda ca prim test pentru a verifica prezenta HTP. Este neinvaziva, adica
este o procedura care nu presupune lezarea pielii sau indepartarea unui
tesut din corp.

Cateterismul cardiac pe partea dreapta

Acesta este cel mai bun test disponibil pentru HTP. Este o procedura
invaziva, adica presupune lezarea pielii. Procedura implica introducerea
unui tub mic si flexibil intr-o vena din corpul dvs. Acesta este transmis
prin artere pentru a masura tensiunea arteriala in partea dreapta a inimii
siarterele pulmonare. Aceasta permite o diagnosticare precisa a HTP. De
obicei, sunteti treaz(a) in timpul procedurii, dar zona in care este introdus
tubul va fi amortitd. Acest test este efectuat de profesionisti instruiti in
centre specializate in HTP.

Q Cateterismul cardiac pe partea dreapta este recomandat pentru
confirmarea unui diagnostic de HTP. Acest test ar trebui sa
fie efectuat in centre cu personal cu experientd si sa urmeze
procedurile standard.
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Alte teste posibile:
Investigatii imagistice [scanari]

Scanarea plamanilor este recomandata pentru identificarea cauzelor HTP.
Aceasta ar putea consta intr-o scanare CT, in cadrul careia se folosesc

raze X si computere pentru a crea imagini detaliate ale plamanilor. Sau ar
putea fi o scintigrafie pulmonara de perfuzie. In cadrul acestei proceduri,

se introduce in corp o substantd de contrast prin intermediul unui tub.
Aceasta poate fi urmaritd de un scanner pe masura ce circuld prin organism.
Se va acumula in zonele in care sangele nu circuld corespunzator la nivelul
plamanilor, ceea ce poate indica prezenta unui blocaj.

Testarea functiei pulmonare

Acest test presupune sa suflati cat puteti de tare si repede intr-un dispozitiv
denumit spirometru. Acesta masoara cat de bine functioneaza plamanii dvs.
Se recomanda ca medicul dvs. sd vd supuna unei testdri a functiei pulmonare

atunci cand suspecteaza pentru prima data cd ati putea avea HTP.

Analize de sange

Analizele de singe de rutina ar trebui utilizate pentru a descoperi orice
afectiuni subiacente asociate HTP.

Teste de efort

Aceste teste implica, de obicei, exercitii fizice de intensitate scazutd, cum ar
fi mersul timp de sase minute pe un coridor. Inaintea, in timpul si ulterior
testarii, se efectueazd masurdtori, cum ar fi ritmul cardiac, tensiunea
arteriald si nivelurile de oxigen. O alta optiune este de a efectua o testare
aprofundata in timp ce faceti exercitii fizice pe o banda de alergare sau

o bicicleta: inaintea, in timpul si ulterior activitatii, vi se va solicita sa
respirati printr-o masca si vi se vor monitoriza bétaile inimii. Acest lucru
va ajuta medicii sd inteleaga cum functioneaza inima si plamanii dvs. in
timpul activitatilor fizice.
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Testul de vasoreactivitate

Acest test se recomanda unor persoane care au primit un diagnostic de
HTP. Acesta se desfdsoara in timpul testului de cateterism cardiac pe
partea dreapta descris mai sus. Vi se va administra un medicament de
testare prin intermediul unui tub sau prin inhalare pentru a vedea cét de
bine raspunde corpul dumneavoastra la acesta.

Q Acest test se recomandd anumitor grupuri de persoane cu
hipertensiune arteriald pulmonara (HTAP) si nu oricui. Prin
intermediul acestui test se analizeaza posibilitatea ca dvs. sa
beneficiati de utilizarea unui tip de medicament denumit blocant al
canalelor de calciu. Acest test trebuie efectuat in cadrul unui centru
specializat in HTP.

Confirmarea unui diagnostic

Ghidul recomanda urmatoarea procedurd pentru diagnosticarea HTP.

Q Pentru diagnosticarea HTP, se poate face o revizuire a simptomelor
descrise de o persoand si se pot folosi observatiile unui medic si
o serie de rezultate ale unor teste.

Q Testele genetice care evidentiaza o eroare specifica in ADN-ul unei
persoane (cunoscutd sub numele de mutatie geneticd) pot confirma
daca HTAP poate fi transmisa de la parinte la copil.

@ Biopsia pulmonara nu este recomandata pentru confirmarea unui
diagnostic de HTP.
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Tipuri de hipertensiune pulmonara

HTP include multe forme diferite ale acestei boli. HTP poate fi clasificata
in cinci grupe, in functie de diferitele cauze ale aparitiei acesteia.

Grupa 1: Hipertensiunea arteriala pulmonara
(HTAP)

HTAP este cauzata de hipertensiunea arteriala la nivelul vaselor de sange
care transportd sangele de la inima la plamani. Acest lucru se datoreaza
unor modificari in structura arterelor pulmonare care sunt fie ingustate,
fie blocate.

Subseturide HTAP

HTAP poate fi asociatd materialului genetic (denumita HTAP ereditara),
poate fi indusa de medicamente sau toxine sau asociata altor boli (cum

ar fi boli ale ficatului, boli autoimune precum scleroza sistemica, boli
cardiace congenitale, infectia cu virusul imunodeficientei umane sau HIV
si schistosomiaza, cauzata de un vierme parazit care trdieste in sursele

de apa dulce din regiunile subtropicale si tropicale). Cand cauza nu este
identificata, HTAP este denumita idiopatica.

Clasificarea impactului HTAP

Atunci cand sunteti diagnosticat(a) cu HTAP, medicul dvs. va observa
impactul bolii asupra activitatilor dvs. fizice. Acest impact este clasificat in
patru categorii:

o Activitatea fizica obisnuitd nu va cauzeazd simptome (clasa
functionald I)

e Vi simtiti bine cand va odihniti, dar activitatea fizica obisnuita,
cum ar fi sa urcati 1-2 etaje, vd poate cauza dificultati de respiratie
sau dureri in piept (clasa functionald IT)
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e Niveluri de activitate fizica usor mai ridicate, cum ar fi sa urcati doar
1 etaj, va pot provoca simptome si vd pot determina sd faceti pauze,
dar va simtiti bine atunci cand va odihniti (clasa functionala III)

o Dificultatile de respiratie si oboseala pot apdrea si cand va odihniti
si orice activitate fizicd va provoaca disconfort (clasa functionala I'V)

Q HTAP trebuie grupatd in functie de rezultatele obtinute la o serie
de analize efectuate si in urma examinarii de catre un medic.

Monitorizarea HTAP

O parte esentiald a monitorizarii HTAP o reprezintd examenul fizic
efectuat de medic. Acesta oferd informatii valoroase despre cat de grava
este boala, médsura in care se amelioreazd sau se agraveaza sau dacd a
stagnat. De asemenea, veti fi supus(d) unor teste regulate, precum analize
de sange sau teste de masurare a capacitatii la efort pentru a vedea modul
in care progreseaza boala. Este posibil sa fie utilizate si chestionare pentru
a vedea care este impactul bolii asupra calitatii vietii dvs.

Tratarea HTAP

Q Planurile de tratament trebuie sa aiba drept scop diminuarea
riscului bolii pentru fiecare persoana.

Vi se va oferi un plan de tratament complet, care va include medicamente
si schimbari ale stilului de viatd. Acest plan va fi realizat printr-o decizie
comuna a dvs. si a profesionistului din domeniul sanatatii care se ocupa de
dvs. Tratamentele generale si schimbadrile in ceea ce priveste stilul de viata
pot include:

0 Un nivel de activitate fizica sau recuperare adecvat pentru dvs.

0 Oferirea de asistenta pentru orice probleme de sandtate mintala si
accesul la asistentd prin intermediul grupurilor de suport pentru
pacienti.
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o

0 Efectuarea la termen a vaccinurilor, precum vaccinul antigripal si

cel impotriva COVID-19.

0 Medicamente diuretice, daca este cazul, care incurajeaza o

productie mai mare de urina. Acestea se administreaza sub forma
de comprimate si ajuta organismul dvs. sa elimine apa retinuta in
exces.

Oxigenoterapia, dacd este cazul, care sporeste cantitatea de oxigen
care ajunge in organism.

Q Suplimentele de fier, daca este cazul, pentru persoanele care au un

nivel insuficient de fier in sange.

® Medicamente anticoagulante, ce reduc riscul aparitiei unor

cheaguri de sange. Acestea nu se recomandd, in mod normal,
persoanelor cu HTAP, dar pot fi avute in vedere de la caz la caz.

Medicamentele pentru tratarea HTAP pot include:

e Blocante ale canalelor de calciu — acesta este un grup de
medicamente care contribuie la dilatarea vaselor de sange
pulmonare. Medicamentele principale utilizate pentru tratarea
HTAP sunt nifedipina, diltiazem si amlodipind. Acestea sunt
administrate sub forma de comprimate. Nu sunt potrivite pentru
toate persoanele care sufera de HTAP. Pentru a determina daca
acest medicament este potrivit sau nu pentru dvs. se efectueaza
testul de vasoreactivitate. Odata ce incepeti sd luati acest
medicament, va trebui sa fiti evaluat(d) o data la 3-6 luni pentru
a vedea cum reactionati la tratament.

e Antagonistii receptorilor de endotelina - acest medicament
reduce efectul unei substante din sange, numita endotelina.
Persoanele cu HTP produc prea multd endotelind, ceea ce face
ca vasele lor de sange sa se ingusteze. Medicamentele principale
utilizate pentru tratarea HTAP sunt ambrisentan, bosentan si

12
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macitentan. Acestea sunt administrate sub forma de comprimate.
Anumite medicamente, precum bosentan, pot afecta ficatul, de
aceea, persoanele care iau acest medicament trebuie sa efectueze
teste regulate ale functiei ficatului pentru a verifica dacd exista
efecte secundare. Antagonistii receptorilor de endotelind nu trebuie
utilizati in timpul sarcinii.

Inhibitorii de fosfodiesteraza de tip 5 si stimulatorii guanilat
ciclazei - aceste medicamente ajuta vasele de sange pulmonare sd se
relaxeze, ceea ce poate contribui la imbunatatirea fluxului sangvin
si la scaderea tensiunii. Medicamentele principale utilizate pentru
tratarea HTAP sunt sildenafil, tadalafil si riociguat. Acestea sunt
administrate sub forma de comprimate.

Analogii de prostaciclina si agonistii receptorilor de
prostaciclina - si acest grup de medicamente functioneaza prin
dilatarea vaselor de sange pulmonare pentru a permite un flux
sangvin mai bun. Medicamentele principale utilizate pentru
tratarea HTAP sunt epoprostenol, iloprost, treprostinil, beraprost
si selexipag. In functie de medicamentele utilizate, acestea sunt
administrate fie sub forma de comprimate, fie prin inhalare, fie cu
ajutorul unei pompe care administreazd medicamentul sub piele
(subcutanat) sau in vena (intravenos). Medicamentele treprostinil si
beraprost pentru uz oral nu sunt aprobate in prezent in toate tarile
europene.
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Planurile de tratament sunt diferite pentru fiecare tip de HTAP si pentru
fiecare persoani. Intrucat tratamentele vizeaza aspecte diferite ale
afectiunii dvs., acestea vor fi uneori utilizate ca atare sau, cel mai adesea,
in combinatie cu un alt medicament. Impreun cu specialistul dvs. veti
discuta despre ce medicamente si ce schimbadri ale stilului de viata sunt
cele mai potrivite pentru dvs. si veti crea un plan pe care trebuie sa-1
urmati. Acesta va fi monitorizat si adaptat in functie de cat de bine va
simtiti.

Tratamentul pentruingrijire intensiva

Daca suferiti de insuficientd cardiacd dreapta, veti avea nevoie de
tratament in cadrul unei unitéti de terapie intensiva.

Q Se recomanda sa beneficiati de asistentd pentru a trata cauza
insuficientei cardiace si pentru a va ajuta sa va gestionati
simptomele. Aceasta ar putea include medicamente si gestionarea
acumuldrii de lichid. De asemenea, in anumite situatii, poate fi
utilizat un dispozitiv care sd va ajute inima sa pompeze sange,
de obicei ca solutie temporara pana la efectuarea unui transplant
pulmonar, cunoscut sub denumirea de suport mecanic circulator
sau oxigenare cu membrand extracorporald (ECMO). Daca un
astfel de dispozitiv nu este disponibil la spitalul dvs., echipa dvs. de
ingrijiri medicale poate lua in considerare transferul dvs. la o alta
unitate medicala.

Transplantul pulmonar si transplantul de inima-plaman

0 In anumite situatii, este posibil si vi se recomande un transplant
pulmonar sau un transplant inima-plaman. Vi se recomanda
acest lucru atunci cand starea dvs. nu se imbunadtéteste cu ajutorul
medicamentelor administrate sau daca suferiti de o boala foarte
gravd care poate fi fatala.

ingrijire paliativa si a pacientilor in faza terminala

Atunci cand sunteti diagnosticat(a) prima datd cu HTAP, veti afla despre
cat de grava este boala dvs. si care este prognosticul sau evolutia cea mai
probabild a bolii dvs. Speranta de viata este dificil de estimat avand in
vedere faptul ca HTAP poate avea o evolutie lenta pe durata mai multor ani
sau se poate agrava foarte repede sau chiar provoca decesul.

Persoanele care se apropie de sfarsitul vietii vor avea nevoie de controale
regulate efectuate de profesionisti din diferite specialitati medicale pentru
a vedea ce fel de asistenta necesita acestia. Este important sa discutati
deschis cu profesionistul din domeniul sanétatii care se ocupa de dvs.
despre orice temeri, preocupdri si dorinte ati avea. Acest lucru va va ajuta
sa ajungeti la o decizie comuna in ceea ce priveste optiunile de tratament si
de ingrijire la sfarsitul vietii disponibile pentru dvs.

Alti factoride avutin vedere
Sarcina si contraceptia

Femeile care sufera de HTAP prezintd un risc sporit de complicatii in
timpul sarcinii si nasterii. In anumite cazuri, sarcina si nasterea pot agrava
boala dvs.

Q Profesionistii din domeniul sanatatii trebuie sa discute despre
sarcina cu femeile de varsta fertila in momentul in care sunt
diagnosticate cu HTAP. Sarcina la femeile cu HTAP este asociata
mai multor riscuri. Daca intentionati sa ramaneti insdrcinata,
trebuie sa va informati in detaliu in ceea ce priveste riscurile si sa
discutati despre acestea cu specialistul dvs. Decizia poate fi luata
dupa ce se determina cat de bine controlati simptomele, in ce stadiu
se afld boala si riscul individual de a dezvolta complicatii.
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0 Aceastd etapa poate fi foarte tulburatoare pentru anumite persoane,
de aceea, dacd aveti nevoie de sprijin suplimentar, vi se poate
recomanda consilierea psihologica.

0 Dacd ramaneti insarcinatd sau dacd decideti sa intrerupeti sarcina,
va trebui sa fiti tratatd si monitorizata indeaproape in cadrul unui
centru specializat in HTP.

0 De asemenea, si anumite forme de contraceptie pot fi afectate
de boala dvs. sau de medicamentele pe care le luati. Discutati cu
profesionistul din domeniul sdnatatii care se ocupa de dvs. despre
optiunile cele mai adecvate pentru dvs.

Interventia chirurgicala

0 Existd un risc sporit de complicatii asociate interventiilor
chirurgicale si anesteziei generale daca suferiti de HTAP. Deciziile
legate de efectuarea oricaror proceduri chirurgicale trebuie discutate
cu specialistul dvs.

Calatoria si altitudinea

Calatoria cu avionul poate avea un efect ddunator asupra simptomelor.
Dovezile sugereaza faptul ca majoritatea persoanelor care prezinta
simptome stabile vor putea caldtori cu avionul fara probleme, daca zborul
dureazd mai putin de 24 de ore. Ghidul le recomanda persoanelor sa evite
sa petreaca timp indelungat la mare altitudine (peste 1500 m) fara rezerve
de oxigen.

Q Daca utilizati deja oxigen, va trebui sa il aveti asupra dvs. in avion.

Q Se recomanda ca atunci cand caldtoriti sd aveti asupra dvs.
informatii in scris despre boala dvs. si medicamentele pe care le
luati. De asemenea, este util sa identificati centre specializate in
HTP in zona in care calatoriti in cazul in care aveti nevoie.
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Subseturi specifice de HTAP

Anumite forme de HTAP presupun abordari si planuri de tratament
diferite. Acestea sunt descrise mai jos:

Hipertensiunea arteriala pulmonara asociata utilizarii
medicamentelor sau prezentei unor toxine

In anumite cazuri, s-a constatat ci utilizarea unor medicamente si
prezenta unor toxine cauzeaza HTAP. Medicamentele care reduc apetitul,
metamfetaminele (medicamente ilegale recreationale), interferonii
(utilizati uneori pentru a trata infectii virale) si anumite medicamente
oncologice au fost asociate HTAP.

Q Profesionistii din domeniul sanétatii trebuie sa puna diagnosticul
de HTAP asociata utilizarii unor medicamente sau prezentei
unor toxine la persoanele expuse la medicamentele sau toxinele
respective, dupa ce au eliminat alte cauze ale bolii. Expunerea la
medicamentul sau toxina respectiva trebuie intreruptd imediat.
Persoanele care prezintd un risc ridicat trebuie sa inceapa imediat
tratamentul pentru HTAP. Persoanele care prezinta un risc scazut
trebuie monitorizate timp de cateva luni pentru a observa daca
tratamentul este necesar.

Hipertensiunea arteriala pulmonara asociata unei boli a tesutului
conjunctiv

HTAP poate fi o complicatie a diferitelor boli ale tesutului conjunctiv.
Acestea sunt boli care afecteaza tesuturile diferitelor parti ale corpului,
inclusiv pielea, muschii, articulatiile si organele interne.

Q Se recomanda atat tratarea afectiunii pre-existente, cat sia HTAP.
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Hipertensiunea arteriala pulmonara asociata infectiei cu HIV

Persoanele infectate cu HIV pot dezvolta afectiuni cardiovasculare,
inclusiv HTAP.

Q Persoanele cu HTAP asociatd infectiei cu HIV trebuie sd primeasca
tratament antiretroviral.

Q Inainte de a incerca combinatii de medicamente, se va utiliza
intai un singur medicament HTAP. Profesionistii din domeniul
sanatatii trebuie sd acorde o atentie deosebita interactiunilor dintre
medicamente, precum si altor afectiuni pre-existente inainte de
a decide asupra unui plan de tratament.

Hipertensiunea arteriala pulmonara asociata
hipertensiunii portale

Hipertensiunea portala apare atunci cand exista o crestere a tensiunii la
nivelul venei porte, care transporta sangele de la intestin si splina la ficat.
Putini dintre cei cu hipertensiune portala (intre 2 si 6 persoane din 100)
vor dezvolta HTAP.

Q Persoanelor cu hipertensiune portala li se recomanda sa efectueze
o ecocardiografie pentru a identifica semne sau simptome de HTP.
Daca se constata despre unele persoanele ca sufera de HTP asociata
hipertensiunii portale, acestea trebuie trimise la centre cu expertiza
in ambele afectiuni.

@ Inainte de a incerca combinatii de medicamente, se va utiliza
intai un singur medicament HTAP. Profesionistii din domeniul
sandtatii trebuie sa ia in considerare prezenta afectiunilor hepatice
si necesitatea unui transplant de ficat. Transplantul hepatic trebuie
avut in vedere de la caz la caz, in functie de cat de stabile sunt
simptomele HTP.
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Hipertensiunea arteriala pulmonara asociata unei boli cardiace
congenitale

Bolile cardiace congenitale se referd la un defect la nivelul structurii inimii
care a existat incd de la nastere. In cazul anumitor persoane, se recomandd
interventia chirurgicala pentru a repara defectul cardiac (cunoscuta sub
denumirea de sunt cardiac).

Q Persoanele cu HTAP care continua sd se manifeste dupa corectia
defectului de la nivelul inimii trebuie supuse unei evaludri pentru
a determina dacad prezintd riscul de a dezvolta o forma grava a bolii.

Sindromul Eisenmenger se referd la o forma avansata a HTAP asociata

bolii cardiace congenitale la adulti.

0 Persoanele cu sindrom Eisenmenger sau cele care prezinta
simptome ce persistda dupa efectuarea operatiei de reparare a
inimii, trebuie evaluate pentru a determina cat de grava este forma
de HTAP de care sufera. Persoanelor cu sindrom Eisenmenger li
se recomandd administrarea medicamentului Bosentan pentru
imbunatdtirea capacitatii lor de a face efort.

Q)\ Oxigenoterapia sau administrarea comprimatelor de fier,
antagonistilor receptorilor de endotelind si agonistilor receptorilor
de prostaciclind, precum si alte terapii HTAP si tratamente
anticoagulante pot fi luate in considerare pentru persoanele cu
sindrom Eisenmenger, in functie de simptomele acestora.

@ Sarcina este contraindicatd femeilor cu sindrom Eisenmenger. De
asemenea, si flebotomia de rutind este contraindicata, procedura
prin care se indepdrteaza regulat sange din organism pentru a reduce
nivelurile de globule rosii.

EUROPEAN EUROPEAN
RESPIRATORY E I F LUNG E S ‘
SOCIETY FOUNDATION

every breath counts

19



Hipertensiunea arteriala pulmonara asociata schistosomiazei

Schistomiaza, cunoscuta si sub denumirea de bilharzioza, este o infectie
care afecteaza aproape 200 de milioane de persoane din intreaga lume,
majoritatea din regiuni subtropicale si tropicale. Aproape 5 din 100 de
persoane care prezintd forma ,,hepatosplenica” a bolii dezvolta HTAP
asociata schistosomiazei. Nu exista indicatii specifice acestei forme de
HTAP. Datele sugereaza faptul ca boala nu este atat de grava precum alte
forme de HTAP si este asociata unor rate mai bune de supravietuire.

Hipertensiunea arteriala pulmonara cu modificari venoase/capilare

Arterele transportd sangele pompat de inima, iar venele transporta sangele
inapoi la inimd. Capilarele conecteazd cele doua tipuri de vase de sange.
Acest subset de HTAP se referd la o forma a bolii care, pe langa artere,

afecteaza si venele mici si capilarele.

Q Diagnosticarea HTAP cu modificari venoase/capilare trebuie sa
includa si rezultatele unui examen clinic, rezultate imagistice, teste
ale functiei pulmonare, teste ale schimbului de gaze si testarea
genetica.

Q Testele genetice care evidentiaza o eroare specifica in ADN-ul unei
persoane (cunoscuta sub numele de mutatie geneticd) pot confirma
daca HTAP cu modificdri venoase/capilare este ereditara.

0 Odatd ce diagnosticul este stabilit, persoanele eligibile pentru
un transplant pulmonar trebuie indrumate catre un centru de
transplant pentru a fi evaluate.

®\ Pot fi avute in vedere medicamentele aprobate pentru tratarea
HTAP impreuna cu monitorizarea simptomelor si efectuarea de
teste pentru schimbul de gaze.

® Biopsia pulmonara nu este recomandatd pentru confirmarea unui
diagnostic.
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Hipertensiunea pulmonara pediatrica

HTP poate afecta persoanele de toate varstele. Desi existd similitudini cu
boala care afecteaza adultii, existd, insa, si o serie de diferente importante
cand boala se manifesta la copii si la sugari.

Q Pentru a diagnostica HTP la copii trebuie utilizat cateterismul
cardiac drept si testarea vasodilatatiei. Copiii trebuie tratati in
cadrul centrelor cu experienta specificd pentru tratarea HTP
pediatrice. Tipul si severitatea HTP trebuie, de asemenea,
confirmate. Dupd initierea tratamentului, copiii trebuie

monitorizati pentru a vedea cum raspund acestia. Scopul unui plan

de tratament trebuie sa fie acela de a mentine riscul de a dezvolta
o boala grava cat se poate de redus.

a Sugarii trebuie testati pentru a depista o afectiune denumita
displazie bronhopulmonara (DBP), care se regaseste adesea
ca afectiune pre-existentd la sugarii cu HTP. Daca DBP este
confirmatd, tratarea acestei afectiuni pulmonare trebuie sa fie
prioritard initierii tratamentului pentru HTP.
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Grupa 2: Hipertensiunea arteriala pulmonara
asociata insuficientei cardiace pe partea stanga

Persoanele cu HTP asociatd insuficientei cardiace pe partea stangd au
probleme cu valvele sau muschiul inimii (miocardul) pe partea stanga

a inimii sau probleme legate de modul in care inima pompeaza sangele.
Arterele acestora nu sunt la fel de groase ca in cazul persoanelor cu HTAP
din grupa 1, dar sangele se poate produce o acumulare de sange, deoarece
partea stanga inimii nu poate functiona suficient de repede pentru a
pompa sangele care se intoarce din pldmani.

0 Persoanele cu afectiuni cardiace subiacente ar trebui sa primeasca
tratament pentru acestea inainte de a fi evaluate pentru HTP.

0 Cateterismul cardiac pe partea dreaptd se recomanda persoanelor
despre care se suspecteaza cd ar avea HTP asociatd insuficientei
cardiace pe partea stangd in vederea diagnosticarii afectiunii
inainte de orice interventie chirurgicald pentru a remedia
problemele existente la nivelul inimii.

Q Dacd persoanele in cauza au o forma severd a bolii, acestea trebuie
tratate intr-un centru specializat in HTP. Planurile de tratament
ar trebui sa fie adaptate fiecarei persoane si se recomanda
monitorizarea atenta in cazul persoanelor cu risc de aparitie a unor
complicatii.

® Medicamentele aprobate pentru HTAP nu sunt recomandate
persoanelor cu HTP asociatd insuficientei cardiace pe partea
stangad.

Grupa 3: Hipertensiunea arteriala pulmonara
asociata bolilor pulmonare si/sau hipoxiei

Aceasta grupd include persoanele care suferd de HTP din cauza unei
afectiuni pulmonare pe termen lung sau a nivelului scazut de oxigen.
Aceasta include afectiuni precum bronhopneumopatia obstructiva
cronica (BPOC), in cazul careia cdile respiratorii se ingusteaza, si fibroza
pulmonara, in cazul cdreia plamanii se extind cu dificultate atunci cand
o persoand inspira. Cand apar astfel de probleme, arterele pulmonare

se strang provocand o tensiune arteriala crescutd la nivelul arterelor
pulmonare.

Q Daca se suspecteaza prezenta HTP la persoanele cu o afectiune
pulmonard, se recomanda ecocardiografia, iar rezultatele trebuie
interpretate coroborat cu alte teste pulmonare. Cateterismul
cardiac pe partea dreaptd este recomandat dacd rezultatele pot ajuta
la luarea deciziei de tratament.

Q Planurile de tratament ar trebui sa fie adaptate fiecarei persoane
si ar trebui sa se concentreze pe boala pulmonara subiacenta si pe
remedierea dificultéitilor de respiratie si a nivelurilor scazute de
oxigen. Se recomanda trimiterea catre centre specializate in HTP
dacd exista incertitudini cu privire la tratamente.

o

Persoanele eligibile ar trebui evaluate pentru a se stabili posibilitatea
efectudrii unor transplanturi pulmonare.

@ Medicamentele pentru HTP nu sunt recomandate persoanelor cu
afectiuni pulmonare si forme usoare sau moderate de HTP.
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Grupa 4: Hipertensiunea pulmonara
tromboembolica cronica (HTPTC)

Acest tip de HTP este cauzat de prezenta unui cheag de sange la nivelul
pldmanilor, ca afectiune cronicd. Acesta apare atunci cand organismul
dvs. nu poate dizolva cheagul de sange, iar in vasele de sange ramane tesut
cicatricial. Acesta blocheaza arterele, ingreunand activitatea inimii de

a pompa sange prin acestea. Acest tip de HTP este unic si poate fi tratat
chirurgical in vederea indepartarii cheagurilor de sange. Un alt tratament
ar putea consta intr-o procedura de largire a arterelor pulmonare cu
ajutorul unui balon, cunoscuta sub numele de angioplastie pulmonara cu
balon, sau administrarea de medicamente pentru tratarea HTP.

0 Medicamentele anticoagulante sunt recomandate tuturor
persoanelor cu HTPTC. Astfel, planurile de tratament ar trebui sa
fie adaptate fiecdrei persoane si tipului de boala de care sufera. De
asemenea, toate persoanele cu HTPTC ar trebui sa fie indrumate
cétre o echipa de specialitate
in vederea evaluarii.

Grupa 5: Hipertensiunea pulmonara cu
mecanisme neclare si/sau multifactoriale

Aceastd grupad se referd la HTP apdruta concomitent cu o altd afectiune
sau la cazurile in care nu este clar ce cauzeaza HTP. Aceasta include HTP
asociata sarcoidozei, anemiei falciforme si anumitor tulburari metabolice.

Deoarece nu exista suficiente studii de cercetare si dovezi cu privire la
modul de tratament pentru afectiunile din aceastd grupa, tratamentul se
concentreaza, de obicei, pe afectiunea subiacenta asociata HTP.
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Centre specializatein HTP

Desi HTP nu este o afectiune neobisnuitd, unele forme necesita ingrijire
specializata pentru a obtine cele mai bune rezultate. Centrele specializate
in HTP pot oferi astfel de ingrijiri. Scopul unui centru specializat in HTP
este sd se analizeze cauzele HTP, sa inteleaga tipul de HTP de care sufera
o0 persoana si sa gaseasca cel mai bun mod de a gestiona aceasta afectiune.

Q Centrele specializate in HTP ar trebui sa asigure ingrijiri medicale
prin intermediul unei echipe de experti din diferite ramuri ale
medicinei, inclusiv profesionisti in afectiuni ale inimii si plaménilor
aldturi de asistenti medicali, radiologi si asistenti sociali.

0 Centrele ar trebui sd aibd planuri in vigoare pentru a face trimiteri
rapide cétre alte servicii, cum ar fi unitatile de transplant sau
serviciile de consiliere genetica. De asemenea, acestea ar trebui sa
aibd un registru al pacientilor care sa sprijine munca de cercetare.
Totodata, se recomanda ca acestea sa lucreze indeaproape cu
organizatiile de pacienti.
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Grupurile de suport pentru pacienti si
asistenta sociala

Primirea unui diagnostic de HTP si traiul cu aceasta afectiune pot fi
dificile. Este important sd puteti accesa orice forma de ajutor profesional
de care ati putea avea nevoie pentru a gestiona eventualele probleme de
sandtate mintala cu care v-ati putea confrunta.

De asemenea, organizatiile de pacienti pot oferi sprijin educational si
emotional persoanelor diagnosticate cu HTP. Ghidul recomanda ca centrele
specializate in HTP sa colaboreze cu asociatiile de pacienti in vederea
desfasurarii unor initiative de capacitare a pacientilor si de imbunatatire

a experientei acestora. Acestea ar trebui sa lucreze impreuna in domenii
precum dezvoltarea abilitétilor pacientilor de autoeducatie in domeniul
sanatatii, competentele digitale, stilurile de viata sandtoase, sainatatea
mintald si gestionarea propriei vieti. Lucrand impreuna, furnizarea de
ingrijiri medicale poate fi mai eficienta daca persoanele care sufera de HTP
isi asuma rolul de partener in acest proces si coopereaza pe deplin.

Lecturi suplimentare

Acest ghid a fost elaborat de Societatea Europeana Respiratorie, Societatea
Europeana de Cardiologie si Fundatia Europeana a Plamanilor. Puteti gdsi
mai multe informatii despre aceste organizatii, precum si ghidul complet
dedicat profesionistilor, accesand linkurile de mai jos:

Ghid clinic complet
https://doi.org/10.1183/13993003.00879-2022

Retelele europene de referinta (RER)

RER sunt retele de Centre de expertiza. Acestea fac legatura intre expertii
si cercetdtorii care impartdsesc aceleasi interese in anumite boli rare sau

tratamente foarte specializate. RER au in centrul atentiei pacientul si

isi propun sa imbunatateasca accesul transfrontalier la diagnosticare,
ingrijire si tratament. Realizeaza acest lucru prin schimbul de experienta,
cunostinte si resurse cu scopul de a indruma ingrijirea si tratamentul. In
cadrul ERN-LUNG, exista o retea PH care include 29 de centre si care are
drept scop schimbul de indrumari intre tari si monitorizarea standardelor
aplicate in cadrul acestor centre. Aflati mai multe informatii:
https://ern-lung.eu.

Resurse suplimentare pentru pacienti si
ingrijitorii lor:

Fisa informativa despre HTAP elaboratd de Fundatia Europeana pentru
Plamani: https://europeanlung.org/en/information-hub/factsheets/

pulmonary-arterial-hypertension/

Despre ERS

Societatea Europeana de Boli Respiratorii (European Respiratory

Society - ERS) este o organizatie internationala care reuneste medici,
profesionisti din domeniul sdnatatii, oameni de stiintd si alti experti
care lucreaza in domeniul afectiunilor medicale respiratorii. Aceasta
este una dintre cele mai importante organizatii medicale din domeniul
afectiunilor respiratorii, avand membri care reprezinta peste 140 de

tari. Misiunea ERS este de a promova sandtatea plamanilor pentru a
atenua suferinta provocata de boald, precum si de a elabora standarde
pentru medicina bolilor respiratorii la nivel global. Stiinta, educarea si
activitatea de advocacy stau la baza tuturor demersurilor sale. ERS este
implicata in promovarea studiilor stiintifice siin asigurarea accesuluila
resurse educationale de inalta calitate. Aceasta joacd un rol important in
activitatea de advocacy, mai exact in sporirea constientizarii privind bolile

pulmonare in randul publicului si politicienilor. www.ersnet.org
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Despre ELF

Fundatia Europeand pentru Plamani (ELF - European Lung Foundation)
a fost infiintata de ERS pentru a aduce laolalta pacientii, publicul si
profesionistii. ELF elaboreaza versiuni publice ale ghidurilor ERS care
prezintd pe scurt recomandarile facute pentru profesionistii din domeniul
sanatdtii din Europa, intr-un format simplu si usor de inteles pentru toti.
Aceste documente nu contin informatii detaliate despre fiecare afectiune
in parte si trebuie utilizate prin corelatie cu alte informatii pentru pacienti
si cu discutiile cu medicul dvs. Mai multe informatii despre afectiunile
pulmonare se gasesc pe site-ul web ELF: www.europeanlung.org

Despre ESC

ESC este lider mondial in cercetarea si diseminarea celor mai bune practici
in domeniul medicinei cardiovasculare. Este o societate medicala non-
profit, condusa de voluntari; membrii sdi si factorii de decizie sunt oameni
de stiinta, clinicieni, asistenti si alti profesionisti care lucreaza in domeniul
cardiologiei. ESC reuneste societati de cardiologie de la nivelul tarilor din
intreaga lume; aceastd retea unica ofera o perspectiva inedita de intelegere
a impactului bolilor cardiovasculare si a modului in care putem reduce
povara creata de acestea. Pentru informatii suplimentare, accesati:
www.escardio.org
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