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A tludbéverGér hiperténidja nehezen diagnosztizdlhatd, sulyos kovetkezményekkel jard ritka
kérdllapot. Barmely életkorban, barkinél megjelenhet, am f6ként néknél fordul elé. Szakemberek 250
felismert betegrél tudnak, tényleges szamukat dupldjara becsdlik.

A vérkorokrél, az erekben mérhet6 nyomasrdl, a magas érték fennallasanak veszélyeir6l sokan
mindent tudni vélnek. Ertik, hogy azért vérkor, mert a ,rendszer” korben keringeti a vért, igy juttatva
el a benne Iévé létfontossagu oxigént a sejtekhez, a szervezet minden pontjara. Az kevésbé biztos,
hogy ez a tudas a ,,nagy” mellett, a sziv és a tid6 kozott keringet6 funkcidt ellatd ,kis” vérkorre is
vonatkozik-e.

A biolégia 6rakon szo esik arrdl, hogy a sziv jobb kamraja pumpaként |6ki a kisvérkoron at a tiidGbe
felfrissiilni, megtisztulni a mar ,elhasznalt” vért, de a mindennapokban az atlagember nemigen
hallott az ottani vérnyomadsértékrdl, mérhet6ségérdl, és szerencsére, csak kevesen kényszerilnek
megtapasztalni, miként lehet adathoz jutni a szervezetbe — invaziv mdédon — behatolva! Mivel akkor
nyilik esély a tidéver&ér kéros vérnyomdasanak megfelel6 gondozdsdra, ha az érintett és csaladtagjai
a gyanujel alapjan idében orvoshoz fordulnak, fontos, hogy a lakossdg tobbet tudjon az 6ndlld
érrendszerrel rendelkez6 tidG6 artérias ereit érinté korrdl: az olykor életet is fenyegeté pulmonalis
hipertdniardél (PH), hallottuk az idei Ritka Betegségek Vilagnapjan Karldcai Kristof (SOTE TiidGklinika)
és Ablonczy Laszl6 (Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardioldgiai Intézet) szakértSktdl.

A sziv nem szimmetrikus — jobb fele gyengébb, benne a nyomas 25/15 Hgmm, tehat a karon mért
nagy-vérkori értéknek mintegy az 6téde (méhen belll még egyforma nyomas uralkodik a magzati sziv
két kamrajaban). Amikor a kisvérkorben megné a nyomas, el6szor a kisebb, majd a nagyobb artéridk
fala vastagszik meg, igy a vér dramldsa itt lelassul, s a szervezetbe kevesebb oxigén jut. Erre utalhat a
kronikus kohogés, az ajkak elkékiilése, mondja Karlécai f6orvos, csakhogy ez tobb mas
tid6betegségnél is el6fordul, teszi hozza. Jellemz6bb tiinet az ok nélkdli 3julas, illetve a labdagadas,
a hasi 6déma. Am biztos diagndzist csak a jobb kamraban, szivkatéterezéssel mért vérnyomasérték
megismerése adhat.

A kérdllapot (a masodlagos pulmondlis artérids hiperténia, a PAH), ami sulyos esetben
szivelégtelenséghez vezethet, a tiid6artéridk falanak ismeretlen eredet(i izomgyengiilése miatt alakul
ki. Ritka kérforma, egymilli6 ember kozll 50 lehet az érintett, igy hazdnkban mintegy Otszaz.
Okozhatja velesziletett sziv-, elhuzédd tud6betegség, toxin hatds, megfigyelték mar erGs
dohdnyosnal, influenza utani szovédményként, de legvaldszinilibb oka egy ,ellazitd” anyag hianya.
Szakért6k genetikai hatterinek mondjak, két gént is nagy eséllyel hibaztatva. Am ismernek olyan
csaladot, ahol egyik gén sem fordul el6, mégis van beteg, illetve létezik csalad, ahol mindkét gyanuba
hozott gén jelenléte ellenére nincs panaszos. Amugy parhetes babat is kezelnek, aki ezzel a kérral jott
vilagra. Gyerekeknél kiilondsen nehéz a diagndzis feldllitdsa, mondja dr. Ablonczy, mert jol leplezik



tlineteiket. Sokaig élnek ugy, mintha panaszmentesek volnanak, igy tobbségiknél sulyosabb
allapotban kezdd&dik a kezelés, 18 év alattiakndl a kardioldgian. A feln6tteket tiidéklinikan gondozzak,
egyeseket évtizedekig (60-70 éven at is) folytatdédo, agressziv terapidval.

A betegség nyoman kialakulé magasabb nyomdshoz a kamra alkalmazkodik. Mivel nagy tartalékai
vannak, kitagul, s igy is marad. Ekkor a tidé is nagyobb. Olykor a réntgenkép alapjan a méret
arulkodik, maskor tidéembdlia utal a kdérra. A hattérben autoimmun gyulladas is allhat, mondja
Karldcai doktor, a Tid6éér Egylet helyettes elndke.

A szivre és tliid6re egyarant hatassal 1évé progreszsziv (olykor haldlos) betegséget, a tidé artéridjaban
|év6 vérnyomas nagysagaval szoktdk jellemezni (ha a 25 Hgmme-ig normalis érték 50-re emelkedik,
mar a kezelés ellenére is annyi marad — mondja a f6orvos —, ugyanis csak az ellendllast tudjak
csokkenteni).

A pontos felismerés igen nehéz, hiszen a tlinetek rejtettek (olyan gyereket is emlitenek az orvosok,
akinél 200-as értéket mértek). A kor 5 fajtdja, mas-mas maddon, , egyénre szabottan” mutatkozik. A
légszomj, a faradtsag miatt tévesen gyakran vélik asztmanak. Sokaknal évekig nem ismerik fel, holott
a PAH-centrumban felallitott korai diagndzis nyoman idében kezdett kombinalt kezelés utan a beteg
akar évekig panaszmentes maradhat. A kezelés nehézségét az adja, hogy a gydgyszerekkel nem
altaldban az erek, hanem kizardlag a tlid6 ereinek specialis tdguldsat kell elérni. Ugyanakkor az egyes
PAH-formakban mds-mas kezelés lehet hatdsos. Egyes formak (pl. a krénikus tromboembdlids
pulmonaris hipertdnia) esetén sebészi ellatasra van sziikség. Olykor felmerul a tiid6- vagy a sziv-tudé
transzplantacié igénye. Néhany esetben kizarolag ez lehet a megoldas, de a donorok szama igen kicsi.
Ami az életmindséget illeti, sokak szdmara a legkisebb terhelés, akdr a feloltdzés is éridsi nehézséget
jelent. A klinikusok pedig azt mondjdk, az elveszitett funkcié teljesen mar nem is nyerhetdé vissza.

A PAH-ban a haldlozasi arany nagyobb, mint némely tumor (pl. emld-, vastag-, végbélrak) esetén. Az
is elhangzik a ritka betegségekre a figyelmet felhivd vildagnapon, hogy a szlirésnek az autoimmun
betegek egy csoportjanal lehet szerepe, ndluk 1-2 évente célszerd sziv-ultrahangot végeztetni.

TudGér Egylet

Az érintett csaladok életében kiilondsen nagy lehet a felvildgositast is végz6 — a betegek
érdekvédelmét ellatd — TidGér Egylet szerepe. A 4 éve alakult szervezet mind szocialis, mind
egészséglgyi kérdésekkel kapcsolatban segit, tajékoztatast ad a betegségrdl, ismerteti tagjaival az
Ujabb kutatasi eredményeket — mondja Csabuda Eszter elnok. Keresik annak madjat, hogy
valamennyi sziikséges gydgyszert elérhessék a hazai betegek, a raszoruléknak pedig legyen esélyiik a
tid6-transzplantacidra. E célt is szolgalja a ritka betegségek eurdpai védnoksége ala tartozd
pulmonalis hiperténia szervezet altal inditott EU-s kampany, melynek egyik feladata a ritka
betegségben szenveddk életmindségének javitasa.



