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Πνευμονική Υπέρταση (ΠΥ) λόγω αναπνευστικών νοσημάτων και/ή υποξία 

 Αποφρακτικά πνευμονικά νοσήματα  
• Χρόνια Αποφρακτική Πνευμονοπάθεια (COPD) 

• Αποφρακτική Βρογχιολίτιδα 

 Περιοριστικά πνευμονικά νοσήματα  
• Ιδιοπαθής Πνευμονική Ίνωση (IPF) 

• Χρόνια ΕΑΚ 

• Επαγγελματικά νοσήματα 

 Άλλα πνευμονικά νοσήματα με μικτό Αποφρακτικό/Περιοριστικό πρότυπο  
• Συνδυασμός Πνευμονικής Ίνωσης Εμφυσήματος (CPEF) 

• Σαρκοείδωση 

• Λεμφαγγειολυομυωμάτωση (LAM) 

• Κυστική ίνωση- Βρογχεκτασίες 

• Άλλα αποφρακτικά νοσήματα του πνεύμονα 

 Υποξία χωρίς πνευμονική πάθηση 
• Διαταραχές της αναπνοής κατά τον ύπνο  

• Διαταραχές του θωρακικού τοιχώματος 

• Σύνδρομο παχυσαρκίας-υποαερισμού 

• Χρόνια έκθεση σε υψόμετρο 

 Πνευμονικά νοσήματα κατά την ανάπτυξη 
• Συγγενείς πνευμονικές παθήσεις 

• Βρογχοπνευμονική δυσπλασία 
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Φυσιολογική mPAP= 14± 3.3 mmHg 
Upper Limit of Normal 

Am J Respir Crit Care Med.2018 

Pulmonary hypertension in chronic lung disease and hypoxia 
Steven D. Nathan et al 

European Respiratory Journal 2018  

2018 Nice  



ΣΟΒΑΡΗ PH 
mPAP >35mmHg 

mPAP≥ 25mmHg παρουσία χαμηλής καρδιακής παροχής 

(CI <2L/min/m²)   

CLD with PH 

mPAP 21- 24mmHg και PVR≥3WU ή mPAP≥ 25mmHg 

Φυσιολογική mPAP= 14± 3.3 mmHg 

Am J Respir Crit Care Med.2018 

PH 

Without PH 
CLD without PH 

mPAP <21mmHg ή mPAP 21- 24mmHg και PVR<3WU 

Pulmonary hypertension in chronic lung disease and hypoxia 
Steven D. Nathan et al 

European Respiratory Journal 2018  

2018 Nice  
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COPD 
Επιδημιολογικά δεδομένα, Κλινική επίπτωση ΠΥ 

• Η πνευμονική κυκλοφορία συχνά επηρεάζεται στη ΧΑΠ- αρτηρίες και φλέβες  

• Υψηλός επιπολασμός ΠΥ (10-40%) 

• Συνήθως ήπια-μέτρια ΠΥ.  
 Διακύμανση επιπολασμού 
• TTE/RHC 
• mPAP  
• Βαρύτητα νόσου 

Pulm Circ. 2017  

Pulmonary venous remodeling in COPD-pulmonary hypertension and 
idiopathic pulmonary arterial hypertension 
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COPD 
Επιδημιολογικά δεδομένα, Κλινική επίπτωση ΠΥ 

• Η πνευμονική κυκλοφορία συχνά επηρεάζεται στη ΧΑΠ  

• Υψηλός επιπολασμός ΠΥ (10-40%) 

• Συνήθως ήπια-μέτρια ΠΥ.  

• PH-(αιμοδυναμικά χαρακτηριστικά) ισχυρά σχετίζεται με νοσηλείες, παροξύνσεις, θνητότητα στη ΧΑΠ 

 
 ASPIRE registry: ασθενείς με σοβαρή PH έχουν λιγότερο 

σοβαρή απόφραξη 
 
 Υποκατηγορία ασθενών με «vascular phenotype of COPD» 

με mPAP>40mmHg (<5%) 
 

 Προσοχή στη συνύπαρξη LHD, CTEPH 



 



Thabut et al, Chest 2005 

Polymorphism of the serotonin transporter gene and pulmonary hypertension in chronic obstructive pulmonary disease. 
Circulation 2003;108:1839–1844 



 

Kovacs G, AJRCC, May 2018 

PVP 



 
  

1. Σοβαρή προτριχοειδική PH  

       (μεγάλη αύξηση της ↑↑PAP και PVR)  

1. Μέτρια απόφραξη, (FEV1 60%) 

2. Σοβαρή ελάττωση της ↓↓DLCO 

3. Νορμο-υποκαπνία  

4. Καρδιακό περιορισμό στην άσκηση 

5. Προοδευτικά δε καρδιακή ανεπάρκεια  

Kovacs G, AJRCC, May 2018 

PVP 

Smoking-related, low diffusing capacity-PH  
(SMOLD-PH) 

Olsson, K. M, ERJ 2017 



Hurdman et al, Eur Respir J. 2013 
Pulmonary hypertension in COPD: results from the ASPIRE registry. 

Η PH σχετίζεται ισχυρά με νοσηλείες, παροξύνσεις, 
θνητότητα στη ΧΑΠ 

PA:A ratio of ≤1 or PA:A ratio of >1 

JM Wells et al, NEJM 2012 



Pulmonary vascular involvement in copd - Is there a pulmonary vascular phenotype?  AJRCCM 10 May 2018 
 

COPD- Group 3….όχι πάντα 
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Φάρμακο 
 

Αριθμός 
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Κύριο καταληκτικό 
σημείο 

Οξυγόνωση  
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Φαινότυπος  
Mean FEV1 και mPAP 
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Αριθμός 
ασθενών 

Κύριο καταληκτικό 
σημείο 

Οξυγόνωση  

Ήπια- μέτρια  

απόφραξη και 

σοβαρή 

πνευμονική 

υπέρταση 

Χωρίς 

επιδείνωση  

της  

οξυγόνωσης 

K Prins et al,  Pulm Circ 2017 Σε όλες  

κάποια θετικά 

αποτελέσματα 

κυρίως σε  

PAP, PVR 

Large RCTs are missing-should focus be on the ‘vascular phenotype COPD’ 
(mPAP>35mmHg, circulatory exercise limitation) 



 

Kovacs G et al, Am J Respir Crit Care Med. 2018 Oct  



IPF -PH 



Επιπολασμός 

5-86% 

30-50% 



Κατανομή mPAP - Προγνωστική σημασία 



Μελέτες IPF-PH  
με αγγειοδιασταλτική 

ειδική αγωγή 



RCTs Φάρμακο Έτος  Καταληκτικό σημείο Έκβαση 

BUILD-1: RCT bosentan 2008 6MWD  Αρνητική 

BUILD-3 bosentan 2011 Time to IPF worsening or death Αρνητική 

(ARTEMIS-IPF) RCT  ambrisentan 2013 Time to IPF 
disease progressio  

Διακοπή  

The STEP-IPF Trial sildenafil 2010 6MWD≥20%  Αρνητική 

The RISE-IIP study  riociguat 2017 6MWD  Διακοπή 

MUSIC macitentan 2013 %change in FVC  Αρνητική 

Iloprost (DB01088) 
Inhaled Iloprost in Adults With 

Abnormal Pulmonary Pressure and 

Associated With Idiopathic 

Pulmonary Fibrosis 

Inhaled iloprost 2007 6MWD Αρνητική 

 



The evidence of benefits of exercise training in 
interstitial lung disease: a randomised controlled trial 

Dowman LM et al,  
Thorax 2017 

Pirfenidone και 
Nintedanib? 

Safety and efficacy of exercise training in various forms 
of pulmonary hypertension 

Ekkehard Grünig et al,  
ERJ 2012 

pulmonary hypertension  
due to respiratory or  

left heart diseases 

Αποκατάσταση  



V. Cottin et al. Eur Respir J 2005;26:586-593 

SPAP<45 mmHg 

SPAP≥45 mmHg 
 p = 0.03. 

CPEF-PH 

Η παρουσία ΠΥ καθοριστικός παράγοντας για την πρόγνωση 

 
Prevalence: 28-80% by echo,  68% by RHC 



Sarcoidosis PH- SAPH 



1.Αγγειοκεντρική 2. Παρεγχυματική 

3. Συνοσηρότητες 4. Πυλαία –μεσοθωρακική  

Πνευμονική Υπέρταση στη 

Σαρκοείδωση (SAPH) 

Κοκκιωματώδης Αγγειακή προσβολή  

Αγγειοδραστικότητα  PVOD  

Υποξική αγγειοσύσπαση  Αγγειακή απόφραξη  

Κυτταροκίνες   

Θρόμβωση 

Θροεμβολική ΠΥ   

Αγγειακή παραμόρφωση λόγω 

ίνωσης   

Κοκκιώματα  

Ίνωση  

Καταστροφή της αγγειακής 

κοίτης    

 

V/Q διαταραχές 
  

Πολυπαραγοντική SAPH 

Μεσοθωρακική ίνωση 

Αγγειακή συμπίεση   

Λεμφαδενοπάθεια   ΣΑΥΥ  

Μυοκαρδιακή συστολική και 

διαστολική δυσλειτουργία 

Πυλαιοπνευμονική Υπέρταση  

Group 3 vs Group 5 



SAPH 

6-20% 

 

Συχνή (75%)  

σε «προχωρημένη σαρκοείδωση» 

 AF Shorr et.al. -ERJ 2005 

Baughman et.al. Respir Med. 2018 Jun,  

Clinical features of sarcoidosis associated pulmonary hypertension: Results of a multi-national registry. 
 



 

Initial Results of the Prospective Registry of Sarcoidosis 
Associated Pulmonary Hypertension (ReSAPH) 

R.P. Baughman 

118 patients 

first serious event defined as hospitalization, transplant, or death with a median time 

to first serious event of 1.7 years (p<0.0225)/  time until death or transplant (p<0.0144) 

Initial Results of the Prospective Registry of Sarcoidosis Associated 
Pulmonary Hypertension (ReSAPH) 



Semin Respir Crit Care Med. 2017  

Shlobin OA, Baughman RP. 

SAPH 

18-F-FDG-PET 

ΑΝΟΣΟΚΑΤΑΣΤΑΛΤΙΚΗ 
ΘΕΡΑΠΕΙΑ 

 

ΣΥΜΠΤΩΜΑΤΙΚΗ 
ΘΕΡΑΠΕΙΑ+/- 

ΤΟΠΟΘΕΤΗΣΗ STENT 

ΠΡΟΣΛΗΨΗ  ΟΧΙ ΠΡΟΣΛΗΨΗ  

PH λόγω αγγειακής συμπίεσης; ΝΑΙ ΟΧΙ 

ΑΓΓΕΙΟΔΙΑ- 
ΣΤΑΛΤΙΚΗ  

ΕΙΔΙΚΗ ΑΓΩΓΗ 

 

ΣΟΒΑΡΗ PH 
 



Θεραπεία SAPH 
Μελέτη / No of pts Θεραπεία  Έκβαση 

Preston et al, Chest 2001 Προοπτική / 8  iNO, iv EPO, CCB  Βραχυ ↓PVR, mPAP, μακρο 
iNO 

Milman N etal Αναδρομική /8 sildenafil ↓PVR, mPAP 

Boucly et al , ERJ 2017 ERA-60, PDE-5i-20 i.v. 

Epoprostenol-2 Inhaled 

iloprost-1  

ERA+PDE-5i-12 

ERA+prostanoid -2 

↓PVR, mPAP 

Χωρίς μεταβολή 6MWT 
Παρόμοια επιβίωση με 
ομάδα που έλαβε μόνο 
ανοσοκ/κη αγωγή 

Barnet et al, Chest 2009 Αναδρομική /22 Sildenafil-9 pts, bosentan- 12 

pts, IV epoprostenol  

↓PVR, mPAP 
↑6MWT, WHO- FC 

Baughman et al, Sarcoidosis 

Vasc Diffuse Lung Dis. 2009 

Προοπτική/15 

 

Inhaled Iloprost ↓PVR, mPAP 
↑6MWT, SGRQ 

Baughman et al, Chest 2014 RCT/35 Bosentan  ↓PVR, mPAP 

Χωρίς μεταβολή 6MWT 

Judson et al, Sarcoidosis Vasc 

Diffuse Lung Dis. 2011 

RCT/21 Ambrisentan Χωρίς μεταβολή 6MWT, 
δύσπνοια 

Keir et al, Sarcoidosis Vasc 

Diffuse Lung Dis. 2014 

Αναδρομική /33 

 

PDE-5i, ERA, combo ↑6MWT, ↑TAPSE  



ΣΥΝΔΡΟΜΑ ΥΠΟΑΕΡΙΣΜΟΥ 

• Κυψελιδική υποξία → υποξική αγγειοσύσπαση θεωρείται ο κύριος μηχανισμός 

• Σύνδρομο παχυσαρκίας υποαερισμού (OHS-Obesity Hypoventilation Syndrome) 

    Αυξανόμενος επιπολασμός PH έως και >58% 

 

• Συνδυαζόμενο με ΣΑΥΥ- OSA overlap sd, COPD  

 

Η PH πιο σπάνια και πιο ήπια σε αμιγή OSA 20-30%.  

Συσχέτιση με ημερήσια ↓PO2, ↑PCO2,↑BMI,  

Σημαντικός ρόλος συννοσηροτήτων  

(LHD, COPD,  CTEPH) 

 

• PO2/ PCO2/ Ph/ ΠΑΧΥΣΑΡΚΙΑ 

 

 



   

Held M ,Eur Respir J 2014; 43: 156–165 

BMI PCO2 



NIV  

Held M ,Eur Respir J 2014; 43: 156–165 

CPAP on mPAP in 20 patients 
with OSA  

Sajkov D, Wang T, Saunders NA, et al.  
Am J Respir Crit Care Med 2002 



Κατηγοριοποίηση υψομέτρου 

>2500m 

 

 

 

• 140 εκ. κατοίκους/ 40 εκ. επισκέπτες 

• Επιπολασμός HAPH 5-23% 

• Ιμαλάια/ Άνδεις/ Βραχώδη όρη 

• Ορισμός: HAPH όταν mPAP >30mmHg 

0m 

2500m 

5500m 

8850m 

PA=1 atm 

PA=0.75 atm 

PA=0.5 atm 

PA=0.3 atm 

High Altitude Pulmonary Hypertension 
HAPE 

International Society of Mountain Medicine  



Αγγειοσύσπαση + Αναδιαμόρφωση + Ερυθροκυττάρωση 



Θεραπεία- Αναστρεψιμότητα 
• Κάθοδος σε χαμηλότερο ύψος:  

   Η HAPE αναστρέφεται σε επανέκθεση σε νορμοξία/ επιστροφή στο επίπεδο της θάλασσας 

 
• Sildenafil/ PDE-5inh: μικρές σειρές 

• Bosentan 

sPAP, CI, 6MWT, Hgb 

 

Sildenafil 
 

 

Bosentan 
 

PDE5inh 

2005 

2010 

2012 



Περιεχόμενα  

1. Χαρακτηριστικά ΠΥ – Παθοφυσιολογικοί μηχανιασμοί 

2. Αναπνευστικά νοσήματα που εμφανίζουν ΠΥ  

3. Γενικές Αρχές- Συμπεράσματα  

• Υποψία- διερεύνηση PH σε γνωστό αναπνευστικό νόσημα 

• Πότε παραπέμπω για RHC 

• Πρόγνωση Group 3 με PH- Σύγκριση με άλλες ομάδες 

• Αρχές θεραπείας 

• Συμπεράσματα 

 

 



Steven Nathan, Nice 2018 

ΥΠΟΨΙΑ  ΕΝΙΣΧΥΣΗ   ΕΠΙΒΕΒΑΙΩΣΗ  

Συμπτώματα και σημεία  
Δύσπνοια δυσανάλογη, ↑P2,  
ΗΚΓ,↑BNP-nT proBNP   

PFT’s 
DLCO<40%, FVC/DLCO>1.5 

6MWT 
↓απόσταση <250m, σημαντικός 
αποκορεσμός<88%, Borg↑  

RHC 
Παραπομπή 

ECHO 
TRV max, PASP 

RV δυσλειτουργία 

CT  
Έκταση νόσου/ 
Αυξημένη PA/AΟ>1 

 

Διερεύνηση ΠΥ σε ασθενή με Γνωστό Αναπνευστικό Νόσημα 
 

CPET 
 



Steven Nathan, Nice 2018 

ΥΠΟΨΙΑ  ΕΝΙΣΧΥΣΗ   ΕΠΙΒΕΒΑΙΩΣΗ  

Συμπτώματα και σημεία  
Δύσπνοια δυσανάλογη, ↑P2,  
ΗΚΓ,↑BNP-nT proBNP   

PFT’s 
DLCO<40%, FVC/DLCO>1.5 

6MWT 
↓απόσταση <250m, σημαντικός 
αποκορεσμός<88%, Borg↑  

RHC 
Παραπομπή 

ECHO 
TRV max, PASP 

RV δυσλειτουργία 

CT  
Έκταση νόσου/ 
Αυξημένη PA/AΟ>1 

 

Διερεύνηση ΠΥ σε ασθενή με Γνωστό Αναπνευστικό Νόσημα 
 

CPET 
  

Nathan SD, et al. Respir Med. 2008;102:1305-1310 



RHC- Χρόνια πνευμονικά νοσήματα 

 

 

 

 

 RHC πρέπει να γίνεται  

Μεταμόσχευση πνεύμονα- προμεταμοσχευτικός έλεγχος 

 Υποψία συνύπαρξης διαστολικής/συστολικής δυσλειτουργίας LV/ CTEPH 

 Σοβαρού βαθμού PH- δοκιμή θεραπείας ή εισαγωγή σε κλινικές μελέτες 

 RHC θα μπορούσε να γίνει 

 Κλινική επιδείνωση, δυσανάλογη της βαρύτητας του αναπνευστικού νοσήματος 

 Ανάγκη ακριβούς προγνωστικής εκτίμησης 

 

 
2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension 

RHC παραμένει το Gold Standard για τη διάγνωση PH 

Η υποψία ύπαρξης PH δεν επιβάλει πάντα διενέργεια RHC 



N Chebib, Pulm Circ 2018 

1. Σε όλες τις περιπτώσεις  
η παρουσία ΠΥ σε αναπνευστικό νόσημα συνεπάγεται 

χειρότερη πρόγνωση  



N Chebib, Pulm Circ 2018 



3. Η χρήση φαρμάκων για PAH δε συστήνονται για ΠΥ σε 
πνευμονικά νοσήματα  

2. Βέλτιστη θεραπεία υποκείμενης νόσου/ 
LTOT σε χρόνια υποξαιμία /Μελέτες συστήνουν αποκατάσταση 

4. Μεταμόσχευση 

Dowman et al. Thorax 2017 
The evidence of benefits of exercise training in interstitial lung disease: a randomised controlled trial 

  
Grunig et al, ERJ 2012 

Safety and efficacy of exercise training in various forms of pulmonary hypertension 
 

Weitzenblum E, Sautegeau A, Ehrhart M, et al.  
Am Rev Respir Dis 1985; 



3. Η χρήση φαρμάκων για PAH δε συστήνονται για ΠΥ σε 
πνευμονικά νοσήματα  

1. Σε όλες τις περιπτώσεις η παρουσία ΠΥ σε αναπνευστικό νόσημα 
συνεπάγεται χειρότερη πρόγνωση  

 
2. Βέλτιστη θεραπεία υποκείμενης νόσου/ 

LTOT σε χρόνια υποξαιμία /Μελέτες συστήνουν αποκατάσταση 

Συστήνεται 
εξατομίκευση 

4. Μεταμόσχευση 



Steven D. Nathan et al. Eur Respir J 

doi:10.1183/13993003.01914-2018 

©2018 by European Respiratory Society 

Evaluation of pulmonary hypertension (PH) in chronic lung disease (CLD).  



Ήπιο  Σοβαρό   

Αποφρακτικό FEV1 >60% 
Περιοριστικό  FVC >70% 

Αποφρακτικό FEV1 <60% 
Περιοριστικό  FVC <70% 

Λειτουργική Βαρύτητα 

Μορφολογική 
Βαρύτητα 

Ελάχιστες παρεγχυματικές 

αλλοιώσεις στην CT θώρακα 

Εκτεταμένες παρεγχυματικές 

αλλοιώσεις στην CT θώρακα 

Διάκριση μεταξύ Group1 
και Group 3 

Group1 
 

Group 3 
 

Βαρύτητα PH 

Θεραπευτικός αλγόριθμος 
PAH 

 

Παραπομπή σε κέντρο αναφοράς PH  

Ήπια - μέτρια PH 
 

Σοβαρή PH 
 

Δε συστήνεται στοχευμένη 
αγγειοδιασταλτική θεραπεία 

Registries και RCT 
Σκέψου την αποκατάσταση  

Αντιμετώπιση PH σε έδαφος αναπνευστικού νοσήματος 

Εξατομικευμένη θεραπεία λόγω 
πολύ κακής πρόγνωσης    

Απαιτούνται registries και RCT 
 

CPET 
RHC 



Καλά Χριστούγεννα 

Ευχαριστώ 



 






