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 ن و همکاران ارجمند،دوستا

به طور مشترک توسط انجمن   2015همانطور که مستحضر می باشید، آخرین گایدلاین مربوط به فشار خون ریوی در سال  

سال گذشته گایدلاین رسمی در این زمینه که طیف گسترده ای از بیماران را در بر    7قلب و ریه اروپا منتشر گردید. در طی  

سعی    2015یرات نسبتا قابل توجه در نویسندگان اصلی نسبت با گایدلاین سال  میگیرد منتشر نشده است. گایدلاین جدید با تغی

در پاسخ گویی به برخی ابهامات و سوالات رایج سالهای گذشته دارد، ضمن اشاره به  اینکه هنوز سوالات بی پاسخ در این  

 مطالعات بیشتر خواهد داشت. زمینه نیاز به 

فرانسه میباشد که نتایج آن در سال    Niceر نشست ششم فشار خون ریوی در  برخی تغییرات اصلی مربوط به جمع بندی د 

 منتشر گردیده بوده است که در این گایدلاین با تغییراتی منتشر شده است.  ERJدر مجله  2019

د بحث فشار  لاین جامع در این زمینه، گستردگی بسیار زیادشار گاینت شاید بتوان این گونه نتیجه گیری نمود که علت دشواری ا 

 خون ریوی میباشد که بیماریهای مختلف با درگیری ارگانهای متفاوت و پاتوفیزیولوژی های گوناگون را در بر میگیرد.

به گستردگی و حجم زیاد مطالب، برای همکارانی که   نمیباشد و شاید  با توجه  ایشان  فشار خون ریوی حوزه اصلی کاری 

، تلاش شده که مطالب اصلی و همچنین تغییرات عمده صورت گرفته در طی چند سال  آن را نداشته باشندفرصت مطالعه کامل  

گذشته که در این گایدلاین اشاره گردیده به اختصار مورد بحث قرار گیرد و  برخی مطالب که ممکن است پیچیدگی هایی  

لازم به ذکر میباشد که مباحث بیماری های مادرزادی قلب، فشار خون ریوی در   در تفسیر داشته باشند، شفاف تر بیان گردند.

 مطمئنا این خلاصه جایگزین مطالعه متن اصلی نمیباشد.اطفال و مشکلات قلب چپ در این خلاصه لحاظ نشده است. 

 انشالا مورد استفاده همکاران ارجمند قرار گیرید.

 دکتر فرید رشیدی  -با سپاس

 مسئول برنامه بیماری های عروق ریوی انجمن ریه ایران  -فوق تخصص ریه
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 مقدمه: -

 4که شامل    استدر این قسمت به رئوس مطالبی که در این گایدلاین مورد بازبینی کلی و یا جزئی قرار گرفته پرداخته شده  

 حوزه تعریف، تقسیم بندی ، تعیین ریسک و درمان میگردد.

( PVR(، مقاومت عروق ریوی )mPAPمیانگین )یکی از تغییرات عمده در مورد تعریف همودینامیک میباشد که شامل فشار  -1

 و همچنین تعریف فشار خون ریوی حین ورزش میباشد.

ل نمیباشد جابجا شده اند که نشان میدهد پاتوفیزیولوژی مولتی فاکتوریا 3به گروه  5برخی بیماران از گروه در تقسیم بندی -2

 (.LAMبیماران لنفانژیومیوماتوزیس ) دمانن

همچنین ، اعداد بیومارکرها، برخی معیارهای کات راست و     cMRIدر جدول تعیین ریسک تغیییراتی از نظر معیارهای  -3

 اکوکاردیوگرافی ایجاد شده که در واقع این معیارها بیشتر از گذشته مورد توجه قرار گرفته اند. 

و فشار خون ریوی شدید در بیماران ریوی به روز رسانی شده  در قسمت درمان با توجه به معیارهای همودینامیک جدید    -4

 است.

که شامل تمام بیماران با آمبولی های     chronic thromboembolic pulmonary diseaseترمی بنام  4در گروه  -5

دد اضافه شده است. همچنین مطالب در مورد درمانهای ترکیبی دارویی و و  مزمن با و یا بدون فشار خون ریوی را شامل  میگر

 آنژیوپلاستی به روز رسانی شده است.

این مطالب با توجه به    3و    2همچنین با توجه به مصرف گسترده برخی داروهای گشاد کننده عروق ریوی در گروه های    -6

 مطالعات اخیر به روز رسانی شده است.

 بندی همودینامیک: تعاریف و تقسیم-

، تغییر تعاریف همودینامیک یکی از مهمترین تغییرات در این گایدلاین که در نشست ششم به طور اولیه مورد تایید قرار گرفت  

 میباشد. هر چند تعاریف جدید به طور کلی منجر به تغییر در پروتکل های درمانی نگردیده است 

 کاهش داده شده است.  mmhg 20به   mmhg  25از   RHCن در تعریف فشار خون ریوی بر اساس فشار میانگی -

کاهش داده شده    WU 2به  WU 3از   (PVR)براساس مقاومت عروق ریوی   (PAH)تعریف فشار خون شریان ریوی  -

 باقی مانده است.  mmhg  15تغییری ننموده و  PAWPاست. تعریف فشار وج 
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براساس فشار وج،سایر پارامترها از جمله    PAH) قلب چپ( از بیماران    2تاکید گردیده که برای افتراق بیماران دسته   -

 (، فنوتیپ و سایر عوامل ریسک در نظر گرفته شود.LAحجم از جمله )یافته های اکوکاردیوگرافی 

 د جزو بیماران دسته اول در نظر گرفته شوند.میتوانن 4و  3پس از کنار گذاشتن بیماران درسته  PAHکماکان بیماران  -

و وج نرمال دارند، با عنوان فشار خون   WU 2کمتر از  PVRداشته و   mmhg  20بیمارانی که فشار خون ریوی بالای  -

در زمینه بیماری کبدی، بیماری مجاری  در نظر گرفته شده اند. ممکن است    (unclassified)ریوی تقسیم بندی نشده  

 وی یا هیپرتیرویدیسم باشد.هوایی و ری

 

 فشار خون ریوی بعد از ورزش:  -

تع  - - براساس  ااز  که  میباشد  گایدلاین  این  در  جدید  قلبی  شیب  ریف  ده  برون  بر  ریوی  شریان  میانگین  فشار  نسبت 

mPAP/Co))    بین استراحت و ورزش تعریف شده است. این نسبت به طور قوی وابسته به سن میباشد ولی در افراد

 سال مشاهده میگردد.  60ولی به ندرت در افراد سالم بالای  سال مشاهده نمیگردد 60کمتر از 

 تقسیم بندی:  -

 .نشست ششم اعمال شده استبرخی تغییرات در تقسیم بندی جهت شفاف سازی پروتکل های درمانی نسبت به  - -

 بیماران با پاسخ و عدم پاسخ  به تست وازوراکتیو در دو دسته مجزا در گروه اول تقسیم بندی شده اند.- -

 طبقه بندی شده اند. و فشار خون ریوی باقی مانده نوزادی هم در دسته اول  PCHو  PVODبیماران - -

سوم از ترم گسترده تری بنام سندرم هیپوونتیلاسیون استفاده شده  همچنین به جای ترم اختلالات حین خواب در دسته  - -

 است.

 اپیدمیولوژی: - -

در این قسمت تغییرات عمده ای مشاهده نمیگردد و تاکید بر این مطلب که در داده های اخیر بیشتر بیماران مبتلا به - -

PAH  سال قرار دارند.   65اغلب در سنین بالای 

فشار خون ریوی در حد خفیف    RHCکماکان تاکید بر این مطلب شده است که اغلب براساس    3در بیماران دسته  - -

فقط   و  با    %5تا    1دارند.  ریوی    COPDبیماران  فشار خون  ریه  پیوند  یا کاندید  مزمن  تنفسی  نارسایی  از  یا    35بیش 

mmhg   .دارند 

نام   CTEDتاکید بر بیماران ترومبوز مزمن بدون فشار خون ریوی شده است که قبلا با ترم    4سته بیماران گروه  در د- -

 برده می شدند. 
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 تشخیص فشار خون ریوی:  - -

 علایم بالینی: - -

طبیعتا در قسمت علایم بالینی تعییر عمده ای اعمال نشده است و جهت سهولت مطالعه همگی به صورت جدول خلاصه    - -

 1جدول ه اند. شد

 نوار قلب:  - -

مطلب جدی اضافه شده در این قسمت ارایه جدولی کامل و مفید از تغییرات نوار قلب که باعث افزایش شک به فشار  - -

 (2جدول  )خون ریوی میباشد.

 علایم بالینی -1جدول 

-  
-  

نرمال   - قلب  نوار  که  است  شده  تاکید  کنار  همچنین  در  نرمال  قلب  نوار  ولی  نمیباشد  ریوی  خون  فشار  کننده  رد 

 ( همراه با احتمال پایین در بیماران مشکوم به فشار خون ریوی میباشد.pro-BNP- BNPبیومارکرهای قلبی نرمال )  
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 تغییرات نوار قلب  -2جدول  -

-  
 گرافی قفسه سینه:  -

تغییرات و یافته های غیر طبیعی  با تاکید بر این مطلب که گرافی قفسه سینه در اغلب بیماران با فشار خون ریوی یافته   -

 میتواند داشته باشد، لذا نرمال بوده گرافی قفسه سینه رد کننده فشار خون ریوی نمی باشد. 

 تست های عملکرد ریوی: -

 بررسی هر بیمار با تشخیص اولیه فشار خون ریوی ضروری میباشد.به طور کلی بررسی تست های عملکرد روی در  -

 این تستها با تقسیم بندی و همچنین تعیین پروگنوز بیماران کمک خواهد نمود. -

بدون مشکلات ریوی، نرمال و یا    PAHدر این گایدلاین همانند گایدلاین قبلی تاکید شده است که در اغلب بیماران با   -

نسدادی و یا ترکیبی در حد خفیف را نشان میدهند. اختلال شدید گاها در بیماران با مشکلات  مشکلات محدود کننده، ا

 قلبی مادرزادی و بیماران ریوی مشاهده میگردد.

- DLCO  :  بیماران از     PAHدر  میدهد. در صورت کاهش شدید کمتر  نشان  را  یا کاهش خفیف  و  نرمال   % 45اغلب 

، فیبروز ریه  ILD، بیماری هلاری ریوی نظیر آمفیزم،  PVODپیشبینی، باید موارد زیر در نظر گرفته شود: اسکلرودرمی،  

برخی فنوتیپ ها از مبتلایان    همراه با آمفیزم و همچنین موردی که اخیرا تاکید زیادی بر روی آن صورت گرفته است،

 میباشد. PAHبه 

میتوان به وجود   اغلب نرمال و یا کاهش جزیی دارد. در صورت هیپوکسمی شدید  PAHدر بیماران    :PaO2در مورد  - -

PFO بیماری کبدی و یا سایر علل که منجر به شانت راست به چپ میگردد شک نمود. همچنین مواردی که همراه با ،

DLCO اشند.پایین میب 
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- PaCO2  بیماران در  اغلب   :PAH    بوده بالا  میباشد.  پایین  هیپرونتیلاسیون،  بدلیل  یا  و  نامعمول    PaCo2نرمال  خیلی 

 میباشد و منعکس کننده هیپوونتیلاسیوم بوده که نیاز به بررسی دارد.

-  

 اکوکاردیوگرافی: -

جهت تعیین احتمال فشار خون ریوی براساس   TRVکید بر لستفاده و محاسبه  تا  2015در این گایدلاین نیز همانند گایدلاین  -

 اکوکاردیوگرافی شده است. 

، براساس داده ها کاهش  mmhg  20به     mmhg  25که از    علارغم تغییر در تعاریف همودینامیک براساس کات راست  -

به عنوان احتمال پایین فشار خون ریوی در نظر    m/s  2.8کمتر و مساوی     TRVلذا    مورد تایید قرار نگرفته است.   TRVآستانه  

به عنوان احتمال بالا. موارد ما بین این دو عدد در صورت داشتن سایر شواهد اختلال عملکرد    3.4m/sگرفته میشود و بالای  

 1( به عنوان احتمال بالا در نظر گرفته میشود. شکل 2بطن راست ) جدول 

 تقسیم بندی اکو  -1شکل 

 

استفاده از نسبت    دنکته جدیدو  - به  جدید  تعیین پروگنوز    یکی از معیارهایبه عنوان     TAPSE/sPAPاضافه شده مربوط 

 مشاهده میگردد.   High Riskدر افراد  0.19و کمتر از    low riskدر افراد  0.32معرفی شده است که بیشتر از  
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اشاره ای نیز به اهمیت فشار خون ریوی حین ورزش شده است. ارزش بالینی آن هنوز به درستی مشخص نمیباشد. در اغلب   -

 بطن چپ میباشد.حین ورزش بدلیل اختلال دیاستول   sPAPموارد افزایش  

 پرفیوژن:اسکن ونتیلاسیون و -

انجام    SPECTیا  planarبکار میرود. به دو روش  PHدر بیماران    CTEPHبه عنوان روش تشخیصی جهت ارزیابی ابتلا به  -

 روش ارجح میباشد که در این گایدلاین به آن تاکید شده است. SPECTمیگیرد. روش 

  non matchکن است گاها دفکتهای  میباشد. مم  CTEPHرد کننده    %98در غیاب درگیری پارانشیم، اسکن نرمال با احتمال  -

رسوب عامل پرفیوژن در  مشاهده گردد.    PAHو یا    PVOD/PCH  10%-%7مشاهده میگردد در  CTEPHشبیه چیزی که در  

سایر ارگانهای خارج ریوی ریوی ممکن است ثانویه به شانت راست به چپ داخل ریوی یا قلبی، سندرم هپاتوپولمونری و یای  

PAVMs .باشد 

 بدون کنتراست و سی تی با کنتراست:  تی سی -

و   0.9به آئورت بیشتر از    PAمیگردد شامل گشادی شریان ریوی، نسبت    PHکه منجر به شک به    مواردی که در سی تی-

  RVOT، افزایش ضخامت جدار  mm  30بیشتر از     PAپارامتر که شامل افزایش دیامتر    3بزرگی بطن راست میباشد. ترکیب  

 میباشد. PH، پیشبینی کننده قوی برای  1بیشتر از  RV/LVو نسبت   mm  6بیشتر از 

-  CTPA    بیماران تشخیص  و  بررسی  برای  اصلی  طور  مستقیم    CTEPHبه  وغیر  مستقیم  علایم   که  میرود  جمله  بکار  از 

گشادی شریانهای برونکیال. به طور کلی قابلیت اعتماد ، نمای موزاییسم و  bandsیا  websترومبوزهای چسبنده به جدار،  

CTPA  برایCTEPH  (. %96و  %76محدود میباشد ) حساسیت و اختصاصیت 

 و بررسی گزینه های درمانی بکار میرود. CTEPHآنژیوگرافی به طور اولیه برای اثبات تشخیص -
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 سایر معیارهای اختلال عملکرد بطن راست  -2جدول -

 

 آزمایشات خونی و ایمونولوژی: -

، سدیم، پتاسیم، بررسی عملکرد کلیه ها  CBCباید درخواست گردد شامل:   PHآزمایشاتی که در زمان تشخیص یک بیمار -

جهت بررسی  غربالگری از نظر برخی  . همچنین  BNP , pro BNPاسید اوریک، بررسی وضعیت ذخایر آهن ، TSHو کبد،  

 چک شود.   Ro-، آنتی AB، انتی سنترومر ANAبیماری های روماتولوژیک 

 بیومارکرهای مربوط به سندروم آنتی فسسفولیپید بررسی گردد. CTEPHدر مورد بیماران 

قبلی نیاز به بررسی روتین در مورد چک بیومارکرهای توصیه شده با توجه به هزینه بالای آزمایشات طبق توصیه های روتین   -

 ) دکتر رشیدی( در مورد بقیه تستها میتوان تصمیم گرفت. ANAنمیباشد و بعد از نتیجه   ROانتی سانترومر و 
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 تست ورزش قلبی ریوی:-

عنوان  به این مقوله پرداخته نشده بود و بدلیل اهمیت تست ورزش قلبی ریوی در گایدلاین جدید    2015در گایدلاین سال  -

 مجزایی به آن اختصاص داده شده است. 

(، CO2ETPانتهای بازدمی )     CO2پایین بودن  میتوان موارد زیر را مشاهده نمود:    PAHبه طور تیپیک در بیماران مبتلا به  -

  .VO2maxو همچنین کاهش   (VO2/HR)، کاهش اکسیژن پالس  VE/VCO2افزایش نسبت 

، مانند بیماران  PAHدر بیماران در ریسک  .و نشاندهنده بیماری عروق ریوی میباشدبوده  به طور کلی این پارامترها اختصاصی ن  -

 را رد نماید. PAHنرمال میتواند تشخیص   VO2اسکلرودرمی یک پیک 

 کاتتریسم قلب راست:-

 استاندارد تشخیصی میباشد تاکید شده  است.  goldکاتتریسم قلب راست  در این گایدلاین نیز بر این مطلب که کماکان  -

ب  ابتدا  ، تعبیه اخیر پیس میکر، RAیا   RVه برخی ممنوعیتهای مطلق پرداخته شده است از جمله: وجود لخته یا تومور در در 

 میباشد. PAدریچه مکانیکی قلب راست و عفونت حاد. شایعترین عارضه پرفوراسیون 

 3جدول  –ریوی تمام پارامترهای لازم باید اندازه گیری و یا محاسبه گردد   -برای ارزیابی کامل همودینامیک قلبی-

 ن ده قلبی نسبت به روش ترمودیلوشن قابلیت اعتماد کمتری دارد.غیر مستقیم برای اندازه گیری برو    Fickتاکید شده که متد  -

همچنین در موارد وجود شانت روش ترمودیلوشن نباید استفاده گردد. همچنین تاکید مجدد بر این مطلب که تمام فشار ها از  -

 .باید در انتهای بازدم اندازه گیری شود و بدون حبس تنفس PAWPجمله 

سیکل   4تا    3و حین ورزش، بهتر است میانگین  ،  COPDبیماران چاق،    هماننددر بیماران با تغییرات زیاد اینترا توراسیک  -

 تنفسی محاسبه گردد. 

 ، اخذ نمونه خون در محل وج میتواند اثبات کننده باشد.PAWPبرای اثبات دقت -
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 RHC  در  و محاسبه پارامترهای ضروری برای اندازه گیری-3جدول 

 

 تست وازوراکتیو:-

و همچنین    iPAH  ،HPAHدسته    3تغیرات عمده ای در اندیکاسیون های انجام این تست داده نشده است و کماکان در  -

PAH   ثانویه به دارو اندیکاسیون دارد. روشهای استاندارد انجام تست وازوراکتیو شامل نیتریک اکسید استنشاقی و ایلیوپروست

 (4)جدول انجام تست با ایپوپروستینول تزریقی به دلیل دوزهای دارو و زمان طولانی کمتر انجام میگیرد.استنشاقی میباشد. 

 ) دکتر رشیدی(. و این مهم باید در مراکز داخلی مد نظر باشد  نمیگردد  انجام تست با آدنوزین دیگر توصیه -

تا رسیدین به زیر   mmhg  10بیش از  mPAPو شامل: کاهش  تعریف تست مثبت طبق گایدلاین قبلی تغییری نکرده است -

40 mmhg در  ، همراه با افزایش یا عدم تغییرcardiac out put . 

مشکلات قلب چپ، این تست محدود به بیماران کاندید پیوند و بیماران با مشکلات مادرزادی قلب با  در بیماران با مشکلات  -

 شنت سیستمیک به پولموناری برای ارزیابی امکان بستن دفکت کاربرد دارد. 
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 استاندارد مورد استفاده در تست وازوراکتیو یداروها -4جدول 

 
 کاتتریسم قلب راست تحت ورزش:-

گایدلاین اخیر به مقوله ارزیابی همودینامیک حین ورزش به طور مستقل و تقریبا مفصل پرداخته شده است که نشان دهنده  در  -

 داده های جدید و اهمیت موضوع میباشد.

و همودینامیک نرمال در حال    غیر قابل توجیه  حین ورزش، برای ارزیابی بیماران با علایم تنفسی  RHCهدف اصلی انجام  -

 جهت ارزیابی مراحا اولیه بیماری های عروق ریوی یا اختلال عملکرد قلب چپ میباشد. حت میباشداسترا

 بکار رود.  PAHو   CTEPHدر بیماران در حین حال میتواند به عنوان ارزیابی پروگنوستیک -

اندازه گیری شوند  - باید در حین ورزش  نیاز که  مورد  های  پارامتر  های سیستول    حداقل  فشار  پولمونر، شامل  دیاستول  و 

mPAP ،PAWP ،CO  ،HR  وBP .میباشد 

ممکن است نرمال و یا افزایش خفیف را نشان دهد. ولی ممکن است در حین ورزش    PVD  ،PVRدر بیماران در مراحل اولیه  -

انعکاس پیدا مینماید در    mmhg/L/min  3بیشتر از    mPAP/COافزایش نسبت    به صورت   با شیب تند  mPAPبا افزایش  

و یا نارسایی میترال    EFpHFاز قبیل     LHDدر بیماران با  باقی میماند.  mmhg/L/min  2معمولا پایینتر از    PAWP/COحالیکه  

   mPAP/COو متعاقبا افزایش     mPAP  ،PAWP، یک افزایش با شیب تند  نرمال در حال استراحت  PAWPدینامیک و یک  

 نشان میدهد.را  PAWP/COو

 توصیه میگردد.  EFpHFبرای تشخیص    mmhg  25در حین ورزش به بالاتر از  PAWPافزایش  -

با    - افزایش  در بیماران  اینتراتوراسیک ممکن است به  کمک نماید و در حین ورزش    mPAPبیماری ریوی، افزایش فشار 

 شناخته شود.  RAتشدید میگردد و میتواند با افزایش همزمان فشار  
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نکته مهم این میباشد که برخی پارامترهای همودینامیک وابسته به سن میباشند که در مقایسه با افراد جوان منجر به افزایش  -

mPAP/CO  وPAWP/CO .میگردد 

-Fluid Challenge: 

دربیمارانی که فنوتیپ ،  به مشخص شدن مشکلات دیاستول بطن چپ کمک مینماید    RHCتجویز مایع حین  به طور کلی  -

 . دارند 15mmhgکمتر یا مساوی  PAWPدارند ولی  LHDبالینی 

میباشد و نه لزوما بیماران گروه دوم. پروتکل مورد پذیرش،    EFpHFذکر شده که بیشتر مطالعات در این زمینه برای تشخیص  -

  18به بالای    PAWP( از سرم سالین برای افزایش غیر معمول  ml/kg  10-7دقیقه )    10-5سی سی عرص    500انفوزیون سریع  

mmhg  میباشد، اگرچه ارزیابی های دراز مدت مورد نیاز میباشد. کافی 

وجود ندارد. داده های اخیر نشان میدهد که بالا بردن   PAHک به تجویز مایع در بیماران  داده های کافی از پاسخ همودینامی-

 کمک کند.  EFpHFممکن است به تشخیص  RHCپاسیو پاها در طی  
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 الگوریتم تشخیصی: -

به فشار خون ریوی شده است    کبه طور کلی توصیه به اتخاذ یک رویکرد چند مرحله تی و عمل گرایانه در بیماران مشکو-

 ( 2)شکل .مرحله شک بالینی، تشخیص و اثبات میباشد 3که در طی چند سال گذشته تکمیل گردیده که شامل 

 شک بالینی: -قدم اول-

بررسی اولیه در بیماران مشکوک باید شامل شرح حال بویژه سابقه فامیلی، معاینه بالینی شامل فشار خون، پالس اکسیمتری و  -

HR    باشد.آزمایشگاه شاملBNP/pro.BNP    و نوار قلب در حال استراحت. این اقدامات قدم اول باعث افزایش شک به علل

 قلبی و تنفسی به عنوان عامل ایجاد کننده علایم میباشد.

 تشخیص:  -قدم دوم-

جمی اکوکاردیوگرافی میباشد در این میان مهمترین تست غیر تهاشامل بررسی کلاسیک و غیر تهاجمی قلبی و ریوی میباشد.    -

در صورت شک بالینی در مرحله اول به مسایل ریوی، بررسی  احتمال فشار خون ریوی را مطرح میکند.    ،که صرف نظر از علت

 های غیر تهاجمی برای بررسی این علل صورت خواهد گرفت.

شار خون ریوی رد علل قلب چپ و ریوی به طور کلی میتوان گفت بهترین قدمهای اولیه در بررسی یک بیمار مبتلا به ف   -

 میباشد. ) دکتر رشیدی(

 قطعی کردن:  -قدم سوم-

وقتی فشار خون ریوی با احتمال متوسط یا  -1بیمار باید به مراکز تخصصی فشار خون ریوی ارجاع داده شوند:  در موارد زیر  -

یا    PAHدر موارد ریسک فاکتور از نظر    -2  ) در بخش اکو بحث شده است(TRV >2.8 m/s)) بیماران با  بالا مطرح باشد  

 شرح حال آمبولی قبلی. 

 قابل توجیه انجام اسکن پرفیوژن و ونتیلاسیون ریوی توصیه میگردد.در بیماران با فشار خون ریوی غیر -

 توصیه میگردد.  PAH، تیرویید و ایمونولوژی در بیماران با HIVانجام روتین آزمایشات هماتولوژی،  -

 انجام سونوگرافی شکم جهت غربالگری هیپرتانسیون پورت توصیه میگردد.  -

 غربالگری و تشخیص زودرس:-

 سال باقی مانده است. 2زمان بین ایجاد علایم تا تشخیص فشار خون ریوی بالای   ، هنوزتهای صورت گرفتهپیشرف معلارغ-



16 
 

بیماران بدون علامت در گروههای    -1غربالگری برای موارد زیر را میتوان در نظر گرفت:  ،جهت تشخیص زودرس بیماران -

(، اقوام درجه اول  14-42%)    BMPR2(، ناقلین جهش  %19-5ک ) شیوع  رودرمی سیستمیشامل بیماران اسکلبا ریسک بالا  

تشخیص زودرس بیماران علامتدار در    -2ارثی و بیمارانی که جهت پیوند کبد مورد ارزیابی قرار میگیرند.    PAHمبتلایان به  

 . SScو بیماری های بافت همبند به غیر از   HIVگروههای ریسک ازجمله هیپرتانسیون پورت، 

، و تست ورزش شامل PFT، اکوکاردیوگرافی ،  ECG(،  NT-proBNPابزارهای غربالگری شامل بیومارکرهای خونی )    -

CPET  .میباشد 

 الگوریتم تشخیصی  -2شکل 
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 اسکلرودرمی سیستمیک: -1

تر از بیمارانی  مطالعات نشان میدهد که پیش آگهی و همودینامیک بیماران اسکلرودرمی با تشخیص زودتر بدنبال غربالگری به-

 غربالگری نشده اند. است که  

تنهایی،  - به  یا سایر تستها  اکوکاردیوگرافی  اعتماد تشخیصی  قابلیت  میباشد که  این  این گایدلاین  اشاره در  نکته مهم مورد 

توصیه به ارزیابی و غربالگری ترکیبی برای بالا بردن    ،  RHCبرای انتخاب بیماران به انجام    در حال حاضرمطلوب نمیباشد.  

اکوکاردب از  ترکیبی  با  تشخیصی  تا   NT-proBNP،PFTوگرافی،  دقت  میگردد  بالینی  ارزیابی  انجام  و  غیر    RHCاز  های 

 اجتناب گردد.  mmhg  24- 21بین  mPAضروری مشخص کردن بیماران به  

براساس بررسی های فعلی، غربالگری سالانه برای بیماران اسکلرودرمی کافی میباشد. با توجه به هزینه های بالای غربالگری   -

در بیماران     PAHقرار دارند، مطلوب میباشد. عوامل خطر برای  تری  بیش  کمتر یا   ابی و شناسایی بیمارانی که در خطرروتین، ارزی

  : بالا، جنسیت   1اسکلرودرمی شامل  انگشتان، سن  بیماری، تنگی نفس، زخم  عوامل کلینیکی و دموگرافیک ) طول مدت 

 NT-proBNPیا افزایش    FVC/DLCOپایین، افزایش    DLCOآنتی سنترومر مثبت، درگیری بینابینی ریوی خفیف،  -2-مذکر

کاهش دانسیته مویرگهای انگشتان یا پیشرفت به به سمت نوع شدید فعال  : یک  ریسک فاکتور جدید طبق بررسی های اخیر -

 هم یک ریسک فاکتور محسوب میگردد.

 هیپرتانسیون پورت:-2

با توجه به احتمال وقوع فشار خون ریوی در بیماران با مشکل کبدی و هیپرتانسیون پورت، غربالگری با اکوکاردیوگرافی،  -

 یه میگردد.حتی در بیماران دون علامت توص

 توصیه میگردد. PAHدر لیست پیوند هستند ارزیابی سالانه جهت در بیمارانی که برای -

 آمبولی ریه:-3

بعد از وقوع آمبولی حاد توصیه به پیگیری روتین با تصاویر رادیوگرافیک نمیگردد. کماکان اکوکاردیوگرافی روش انتخابی -

ماه بعد   6تا  3زمان مناسب برای ارزیابی بیماران بعد از وقوع آمبولی حاد   میباشد. CTEPHدر غربالگری بیماران مشکوک به 

 نتی کواگولان میباشد. از آمبولی حاد میباشد و دریافت آ
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از آنجایی که وقوع تنگی نفس بهد از آمبولی حاد شایع میباشد، لذا شیوع آمبولی مزمن بدون افشار خون ریوی نامشخص -

 بوده و نیاز به بررسی بیشتر دارد. 

فشار خون ریوی پرداخته شده  گروه    5بعد از پرداختن به مقدمات در این گایدلاین به بررسی نکات تشخیصی و درمانی هر یک از    -

 است ) دکتر رشیدی( 

 (: 1فشار خون شریان ریوی ) گروه -1

 در ابتدا تاکید بر این مطلب شده است که در ارزیابی این دسته در ابتدا تعیین ریسک و پروگنوز بسیار مهم میباشد.-

، اپیزودهای درد سینه، آریتمی، هموپتیزی، سنکوپ، و علایم نارسایی قلب راست،  FCدر پیگیری این بیماران تغییرات در    -

، سیانوز، وضعیت ورید ژوگولار، ادم و پلورال  HR  ،BPاسیت،  اطلاعات مهمی را مشخص مینمایند. معاینه بالینی باید شامل:  

همچنین پیگیری میباشد و تشدی آن زنگ   در زمان تشخیص و  survivalیکی از قویترین پیشبینی کننده ها  FCافیوژن. هنوز  

 خطر مهمی در مورد ارزیابی مجدد و تغییر پلان درمانی میباشد.

 اکوکاردیوگرافی:  -

 . ارتباطی با پروگنوز و تعیین پلان درمانی ندارد در حال استراحت    sPAPمیزان  که  تاکید گردیده که باید توجه داشته باشیم  -

از پارامترهای تعیین کننده پروگنوز  منعکس کننده بدتر یا بهتر شدن بیماری نمیباشد.  لزوما    sPAPو همچنین افزایش و کاهش  -

 و پریکاردیال افیوژن. ) جدید( RAA  ،TAPST/sPAPشامل:   براساس اکوکاردیو گرافی

- MRI   :قلبی 

و   RVEF  ،SVنقش این تست در ارزیابی پروگنوز بیماران در طی سالهای اخیر برجسته شده است و میتوان از اندکس های   -

 باشد. RHCمعادل   اندبه این منظور استفاده نمود. همچنین ارزیابی ریسک در یکسال بعد در پیگیری میتو RVحجم 

 همودینامیک: -

 REVEALاستفاده میگردند، براساس معیارهای ریسک در ارزیابی پروگنوستیک  که RHCمیک براساس امعیارهای همودین-

ن معیارهای  RAPو  PVRبه   اشاره نمود.   SvO2و  RAP ،CIبه  ESCو ERSو همچنی 

   این بیماران دارد. outcomeچه تاثیری در  شواهد نشان نداده پیگیری تهاجمی روتین و یا بر حسب مورد بالینی -

- 



19 
 

 جدول تعیین ریسک و پروگنوز بیماران با فشار خون شریان ریوی  -5جدول 

 
 تحمل ورزش: -

دقیقه ای از تست های بسیار شایع در    6همانطور که در جدول فوق نیز مشهود میباشد اندازه گیری تست پیاده روی  - -

برای مورتالیته یک ساله و سورویوال   متراژ مطلق  میزان  نشان داده که  اخیر  بررسی های  میباشد.  بیماران  این  ارزیابی 

  HRو   SaO2برخی مطالعات نشان داده اند که اضافه کردن دو شاخص افت    متر میباشد.  440و    165یکساله به ترتیب  

 ط پیش آگهی را بهتر نماید. گزارش هیپوکسمی در طی تست همراه با بدتر بودن سورویوال میباشد.ممکن است ارتبا

 مارکرهای بیو شیمیایی: -

استفاده میگردد و در این گایدلاین مورد بازبینی قرار     PAHاز مارکرهای مهمی که در تعیین ریسک و پیگیری بیماران   -

میباشد. در استراتژی تعدیل یافته جهت تعیین ریسک این اعداد به صورت زیر    NT-pro-BNPو   BNPگرفته است،  

اند:   یافته  از    NT-pro-BNPتغییر  لیتر،    300کمتر  بر  بین  low riskنانوگرم  لیتر  649تا    300،  بر  ،  نانوگرم 

intermediate-low risk  نانوگرم بر لیتر،    1100تا    650، بینintermediate-high risk  1100بیشتر از    و نهایتا  

 نانوگرم بر لیتر در این دسته بودند(. 1400اعداد بیشتر از  2015در گایدلاین میباشند )   high riskنانوگرم بر لیتر 
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 بررسی جامه پیش آگهی، ارزیابی ریسک و اهداف درمانی:  -

 %70-60قرار گرفتن    اشکالاتی مورد توجه قرار گرفت، از آن جمه  2015ارزیابی ریسک بیماران طبق گایدلاین  در   -

لذا بر اساس چندین رجیستری تقسیم بندی ساده شده چهار دسته  طبقه بندی میشدند.  intermediateبیماران در دسته  

   PAHو   iPAH, HPAH, DPAHای پیشنهاد گردیده است. این تقسیم بندی پیشبینی کننده سورویوال در بیماران  

 (6)جدول و بیماران هیپرتانسیون پورتوپولمونری میباشد.  CTDهمراه 

-  
 ر قسمتی اارزیابی ریسک چه ساده شده متغیر های استفاده شده برای محاسبه -6جدول  -

-  

-  

  

 درمان:  - 

نکته مهمی که در ابتدای این مبحث به آن اشاره شده است این مطلب میباشد که، هر چند در گایدلاین اخیر تغییراتی  - 

 mPAP>=25 mmhgبه جای    PVR>2 WUو    mPAP >20 mmhgدر تعاریف همودینامیک ایجاد شده است )  

  ،PVA> 3 WU    در بیماران  های کاهنده فشار خون ریوی  ( ولی هنوز اطلاعاتی در مورد تاثیر دارو 2015طبق گایدلاین

 با تعریف جدید در دسترس نمیباشد. 

 فعالیت بدنی:  -الف- 

بیماران  -  مورد  راندومایز شده در  بزرگ  بهبود    CTEPHو   PAHمطالعات  باعث  بدنی  فعالیت  داده که  و    FCنشان  

6MWD  .شده است 

 آنتی کواگولاسیون: -ب 

 ،  PAH مطالعات نشاندهنده مضر بودن استفاده از آنتی کواگولان میباشد. در مورد سایر بیماراندر بیماران اسکلرودرمی  - 

  در غیاب داده های قوی، توصیه عمومی بر استفاده و یا عدم استفاده انها وجود ندارد.

 دیورتیک: -ج 

 دیورتیک میگردددر صورت وقوع شواهد نارسایی قلب راست و ادم، توصیه به محدودیت مایعات و -

 اکسیژن: -
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و بهبود تحمل به ورزش میگردد، ولی داده ها مبنی بر مزایای دراز مدت وجود    PVRاگر چه تجویز اکسیژن باعث کاهش  -

 در بیماران ایزن منگر تغییری در روند طبیعی این بیماران نمیدهد. ندارد.داده ها نشان میدهند که تجویز اکسیژن شبانه 

 عمل میگردد.  COPDدر مورد تجویز اکسیژن، براساس گایدلاین های  در غیاب داه های قابل اعتماد

 تجویز اکسیژن شبانه در بیماران با افت اکسیژن شبانه باید تجویز گردد. 

 داروهای کاردیوواسکولار:-

فعلا داده ای مبنی بر سودمندی و بیضرر بودن داروهایی که برای فشار خون سیستمیک و نارسایی قلب چپ استفاده  -

این داروها ممکن است باعث افت در این گروه از بیماران،  و بتا بلوکرها وجود ندارد.  ACE.inh، ARBمیگردد،  از جمله  

اثبات نشده است، اگر چه در بیماران با   PAHگوگسین نیز در بیماران ، ضربان قلب یا هر دو گردد. تاثیرات دیBPخطرناک 

 تاکی آریتمی های دهلیزی برای کنترل ریت بطنی بکار رود.

 آنمی و وضعیت آهن: -

همراه با  299-100بین  فریتین میکروگرم در لیتر و یا 100شایع است و با فریتین سرم کمتر از  PAHفقر آهن در بیماران -

 دوره ای آن توصیه میگردد.  در افزایش مورتالیته، چک هنبدلیل تاثیر کمبود آ .%20>ترانسفرین درصذ اشباع 

 ( تجویز مکمل آهن تزریقی توصیه میگردد. Hg< 7-8 g/dlدر آنمی شدید ) -

 رایط ویژه: ش-

 بارداری:-الف-

کاهش یافته است ولی کماکان بالا   %25-11به  %56از   PAHبا توجه به درمانهای موجود، مرگ و میر افراد باردار مبتلا به -

وضعیت این افراد در هر مرحله از بارداری ممکن است بدتر گردد. لذا وظیفه پزشک مطلع نمودن بیمار و خانواده  میباشد. 

خطرات پیش رو میباشد. در مورد بیماران با بیماری خوب کنترل شده و همودینامیک نرمال و یا نزدیک به نرمال در  آنها از 

 حال استراحت، مشاوره فردی و تصمیمات موردی میتوان اتخاذ نمود. 

تراتوژن بوده باید بدلیل  selexipagو   riociguatداروهای مهار کننده اندوتلین ) بوسنتان، ماسیتنتان، آمبریسنتان(،  -

و آنالوگهای وریدی، زیر جلدی و استنشاقی پروستاسیکنین ها،  CCBs ،PDE5isمتوقف گردد. علارغم شواهد محدود، 

 بیخطر در نظر گرفته میشوند. 
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 کنتراسپتیو ها: -ب

ثر بخشی  بوسنتان، کاهش ابه زنان در سنین بارداری باید توصیه به استفاده از کنتراسپتیو گردد. در مصرف کننده های -

کنتراسپتیو باید در نظر گرفته شود. استفاده از ایمپلانت های هورمونی و وسایل داخل رحمی به عنوان آلترناتیو با میزان عدم  

 کنتراسپتیو برای پیشگیری اورژانسی میتواند در نظر گرفته شود.موفقیت کم  در نظر گرفته می شود. 

 اعمال جراحی: -ج

در اعمال الکتیو  %2؛ مرگ و میر حوالی جراحیزنانجراحی های و غیر   که تحت اعمال جراحی غیر قلبی PAHدر بیماران -

در اعمال اورژانس بوده است. در مورد توصیه به جراحی توصیه عمومی وجود نداردو این در مورد روش روش   %15و 

 ترجیحی بیهوشی نیز وجود دارد. 

 مسافرت: ارتفاعات و -د 

در   RVهیپوکسمی هیپوباریک، ممکن است باعث هیپوکسمی شریانی، پولموناری وازوکنسترکسیون اضافی و افزایش بار   -

. اگر چه هیپوکسی نورموباریک کمتر از یک روز در  متر میباشد 2438گردد. فشار داخل کابین معادل ارتفاع   PAHبیماران 

 دارند تحمل میگردد. که بالینا وضعیت با ثباتی  PAHبیماران 

  60کمتر از   PaO2جهت بیماران که در سطح دریا نیاز به اکسیژن دارند و یا بیماران با  تجویز اکسیژن در طول پرواز-

mmhg  یاSaO2  توصیه میگردد.  %92کمتر از 

که   PAH مبتلا به مارانیحال، ب نی با امتر بدون دریافت اکسیژن اجتناب نمایند.  1500بیماران باید از ارتفاع بیشتر از  -

 .  تحمل کرده اند یمتر را به خوب  2500روزه تا   کی  یسفرها، ندارند ایدر سطح در  یپوکسمیه

 :  PAHهای داروی  درمان  -

 کلسیم بلوکرها:  -الف-

ثانویه به دارو   PAHو  iPAH ،HPAHبیماران  %10کمتر از مثبت دارند کاربرد دارد. فقط در بیمارانی که پاسخ وازوراکتیو -

داروهای آملودیپین مورد استفاده شامل آملودیپین، دیلتیازم و نیفیدپین میباشد.    ع. سه داروی شای (3) شکل    پاسخ مثبت میدهند

و فللودیپین بدلیل نیمه عمر طولانی و تحمل بهتر، بیشتر استفاده میگردند. هیپوتانسیون سیستمیک و ادم محیطی از عوارض شایع  

 هستند.
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مورد نیاز  PAHلوکرها،  ترکیبی از کلسیم بلوکرها با داروهای در برخی بیماران بدلیل احتمال وخامت بالینی با قطع کلسیم ب-

 میباشد. 

،  در بیماران با عدم  RVاستفاده از داروهای کلسیم بلوکر بدلیل عوارض شدید مانند افت فشار شدید، سنکوپ و نارسایی  -

 تست مثبت وازوراکتیو ممنوع میباشد.  

   الگوریتم تست وازوراکتیو- 3شکل -

- 

 کننده های اندوتلین:مهار  -ب

افزایش انزیم های کبدی وابسته به دوز دیده میشود مه با    %10میباشد. در حدود    mg  BID  125دوز مورد تایید    بوسنتان: -

بدلیل تداخل دارویی، باعث سطح غیر  کاهش دوز و قطع دارو برگشت مینماید. چک ماهانه آنزیم های کبدی توصیه میگردد.  

 کنتراسپتیو و سطح پایین تر وارفارین، سیلدنافیل و تادالافیل میگردد.قابل اعتماد داروهای 
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 ماسیتنتان: -

 گزارش شده است. mg  10با دوز  HG<8 g/dlبیماران افت   %4.3در حالیکه برخلاف بوسنتان عوارض کبدی ندارد، در -

 ، و گوانیلات سیکلاز:5مهار کننده های فسفو دیاستراز  -ج

 سیلدنافیل:  -

 ، و عوارض شایع خفیف تا متوسط و شامل سردرد، فلاشینگ و اپیستاکسی میباشد.mg tds 20دوز مورد تایید  -

 روزانه و عوارض مشابه سیلدنافیل.   mg 40: دوز حداکثد تادالافیل -

 و عوارض مشابه مهارکننده های فسفو دی استرازها.  mg tds 2.5: دوز ریوسیگوات -

 : آنالوگهای پروستاسیکلین و آگونیست های رسپتور پروستاسیکلین -د -

 وازودیلاتاسیون سیستمیک شامل سردرد، فلاشینگ، درد فک و اسهال میباشد. عارضه های مهم این دسته مربوط به  -

 ایپوپروستینول:-

اختلال از به انفوزیون مداوم از طریق پمپ دارد. عوارض بستگی به سیستم تحویل که شامل  دقیقه داشته و نی  5-3نیمه عمر  -

 پمپ، عفونت موضعی، انسداد کاتتر و سپسیس میباشد.  

 لوپروست: ای  -

 نوع استنشاقی آن تایید شده است. -

 روستینول:تریپ-

دارد. نوع خوراکی و استنشاقی در اروپا مورد تایید  زیر جلدی، وریدی، استنشاقی و خوراکی در دسترس قررا شکل   چهاربه -

 نمیباشد 

 (: selexipagسلکسیپگ )-

با  - ها باعث کاهش    PDE5iو یا    ERSنوع خوراکی و آگونیست مستقیم گیرنده پروستاسیکلین. به تنهایی و یا در ترکیب 

 عوارض شایع: سردرد، اسهال، تهوع و درد فک.  میگردد.  %40مورتالیتی و موربیدیتی تا 
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 ماران نوع ایدیوپاتیک، ارثی، ثانویه به دارو یا بیماری بافت همبند: استراتژی درمان برای بی  -1

ریوی و مطابق با شدت بیماری و  -قلبی   بیماری همراه تصمیمات درمانی در این بیماران باید براساس وجود و یا عدم وجود  -

 ارزیابی ریسک باشد. 

 : ریوی-شروع درمان در بیماران بدون بیماری همراه قلبی-الف-

میگردد. توصیه به شروع     PDE5iو    ERA  در این دسته بیماران با ریسک پایین یا متوسط توصیه به شروع ترکیب دو داروبه-

در بیماران با ریسک بالا، شروع ترکیب سه دارویه شامل درمانها وریدی یا زیرجدی پروستاسیکلین  درمان سه دارویه نمیگردد.  

 RAP>=20این نوع درمان همچنین در بیماران با ریسک متوسط ولی اختلال شدید همودینامیک  باید در نظر گرفته شود.  

gmmh ،2CI< 2l/min/m ،2<31ml/mSVI  و/یاPVR>=12 WU) . 

 ریوی:-تصمیم های درمانی در طول پیگیری بیماران بدون بیماری همراه قلبی -ب

 در بیماران با ریسک پایین در ارزیابی اولیه، توصیه به ادامه درمان -

، اضافه کردن سلگسیپگ در نظر گرفته شود. ERA/PDE5iعلارغم دریافت   intermediate-lowدر بیماران با ریسک  -

 به ریوسیگوات ممکن است در نظر گرفته شود.    PDE5iتبدیل 

اضافه کردن داروی تزریقی و در صورت  ریسک در زمان دریافت داروی خوراکی،     intermediate-highدر بیماران  -

 به ریوسیگوات.  PDE5iعدم امکان، اضافه کردن سلگسیپگ یا تغییر 

 ریوی:-فشار خون شریان ریوی با بیماری همراه قلبی-ج

سال افزایش یافته است.   60و سن این بیماران به بالای    تغییر نموده است  iPAHدموگرافیک بیماران    در طی دهه های گذشته -

دو نوع فنوتیپ مهم دیده میشود.  iPAHریوی دارند. در میان این افراد مسن مبتلا - یاری افراد مسن بیماری های همراه قلبی بس

فشار خون  ) چاقی، دیابت،    HFpEFبا اکثریت زنان بوده و با ریسک فاکتور    که بنام فنوتیپ قلب چپ نامیده میشود،     یک نوع

شرح   %30.در این میان  post-capillary تا pre-capillaryبا فشار خون ریوی بیشترسیستمیک و بیماری عروق کرونر(  

،  predicted value  %40>  پایین  DLCOافراد مسن و بیشتر مردها با  نوع دوم بنام فنوتیپ کاردیوپولمونری،    .دارند   AFحال  

 . LHDگار، و ریسک فاکتور برای و اغلب هیپوکسمیک، با سابقه مصرف سی
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در این دسته بیماران با  ریوی هستند ضعیف تر میباشد.  - بیماری قلبیپاسخ به درمان این بیماران برخلاف دسته اول که بدون  -

 همراه با افزایش ریسک تجمع مایع میباشد. همچنین در بیماران با فنوتیپ کاردیوپولمونری،    ERAفنوتیپ قلب چپ، درمان با  

 داروهای گشاد کننده پولمونر، ممکن است باعث کاهش اکسیژن محیطی گردد.

به    توصیه میگردد. ادامه درمان با توجه  ERAیا یک    PDE5iریوی شروع درمان تک دارویی به  - در بیماران با مشکلات قلبی-

 بیمار تصمیم گرفته میشود. 

 نارسایی پیشرفته قلب راست: -

 : ICUمراقبت ها در  -الف-

 ابتدا باید تمرکز بر درمان عامل ایجاد کننده مثل آنمی، عفونت، آریتمی و سایر علل باشد. -

برای کاهش پره لود بطن راست دارند. بیماران  ارزیابی بالانس مایعات اهمیت زیادی دارد و اغلب نیاز به ایجاد بالانس منفی    -

ممکن است از درمانهای اینوتروپ مثل دوبوتامین، میلرینون سود ببرند. بیماران با افت فشار خون مقاوم ممکن    COبا کاهش  

 زوپرسین داشته باشند. است نیاز به نوراپینفرین یا وا

اجتناب گردد چون ممکن است    MVاز انتوباسیون و استفاده از  الامکان  د در بیماران با نارسایی پیشرفته قلب راست باید ح-

 باعث تشدید اختلال همودینامیک و مرگ گردد. 

 : PAتشخیص و درمان عوارض -

میباشد.در غیاب سایر شواهد    SVT  ،AFشایعترین موارد  :  اریتمی    -الف- فلوتر دهلیزی  آنتی کواگولاسیون در    PAHو   ،

حساس به استرس همودینامیک   PAHبیماران  و آریتمی دهلیزی باید مطابق توصیه ها برای سایر علل قلبی باشد.    PAHبیماران  

هستند. حفظ ریتم سینوسی     atrioventricularثانویه به  آریتمی دهلیزی بدلیل تاکیکاردی و از دست دادن سینکرونی  

 بسیار اهمیت دارد.  

 انجام آن در مقایسه به  حفرات قلبی نرمال با چالش هایی همراه میباشد.انجام ابلیشن با کاتتر روش ارجح میباشد ولی  -

 هموپتیزی:  -ب

اغلب منشا از شریانهای بزرگ برونکیال میباشد. بریا تشخیص نیاز  شایعتر میباشد.    CHDثانویه به    PAHو    HPAHدر موارد  -

انجام آمبولیزاسیون شریانهای   نتوان مشخص نمود،  با فاز شریانی میباشد. حتی اگر منشا خونریزی را  با کنتراست  به سی تی 

 برونکیال بزرگ توصیه میگردد. 
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 عوارض مکانیکی: -ج

معمولا ثانویه به آنوریسم، پارگی یا دیسکسیون شریان پولمونر و فشار به ساختمانهای مجاور از قبیل شریان کرونر اصلی    -

 چپ، ورید پولمونر ، برونشهای اصلی و عصب رکارنت لارنژیال می باشد.  

ریه به صورت موردی در نظر  پیوند  درکان مشخص برای آنوریسم . دیسکسیون شریان پولمونر مشخصا تعریف نشده است.   -

 میباشد.   safeگرفته میشود. برای بیماران با سندرم فشار بر شریان کرونر اصلی چپ، تعبیه استنت روش موثر و 

 فشار خون ریوی ثانویه به بیماری بافت همبند: -2

و به طور نادر درماتومیوزیت و سنندرم شوگرن  SSc ،SLE  ،mixed CTDفشار خون شریان ریوی عارضه شناخته شده در -

-PAHع محدود، از علل مهم  در اسکلروز سیستمیک به ویژه نوهنوز به درستی مشخص نشده است.    RAارتباط با  میباشد.  

CTD  .میباشد 

میباشد و در برخی    iPAHعلایم شبه  سال میباشند.    50از نظر اپیدمیولوژی اغلب زنان و میانگین سن تشخیص در سنین بالای    -

 مطرح میگردد. CTDمیباشند به  معاینه بالینی و بررسی آزمایشگاهی، تشخیص  IPAHبیماران که تصور میگردد مبتلا به 

  PAH-CTDدر    DLCOتوصیه میگردد. کاهش ایزوله    PVOD/PCHیا     ILDی با  انجام سی تی ریه ها برای ارزیابی همراه-

 شایع میباشد.

فقط در بیماران اسکلرودرمی، توصیه به غربالگری سالانه در بیماران بدون علامت با اکوکاردیوگرافی میگردد و در سایر    -

  توصیه به غربالگری در غیاب علائم نمیگردد. CTDموارد 

ا  درمان:  - بیماران  درمان  الگوریتم  طبق  و  درمان  مشابه  بیماران  با   iPAHین  ترکیب  در  ایمونوساپرس  درمان  میباشد. 

  PAHهمراه با    mixed CTDیا     SLEگلوکوکورتیکویید و سیکلوفسفاماید ممکن است باعث بهبودی بالینی در بیماران با  

 توصیه نمیگردد.  PAH-SScدزر حالیکه در بیماران 

 . انند سندرم آنتی فسفولیپید توصیه میگرددفقط در بیماران با استعداد ترومبوفیلیک م VKAsدرمان آنتی کواگولان  -

 بیماری های بافت همبند نباید به عنوان کنتر اندیکاسیون پیوند ریه در نظر گرفته شوند. -

 فشار خون ریوی ثانویه به هیپرتانسیون پورت:  -3-

 میشود.بیماران با هیپرتانسیون پورت، با یا بدون بیماری کبدی دیده  %6تا  %2این بیماری در -
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 ، شانت پورتوسیستمیک در غیاب پورتال هیپرتانسیون دارند.  PoPHبا در موارد نادری -

 تشخیص:   -

ریوی    PoPHتشخیص  - خون  فشار  یک  شانت   pre-capilaryبراساس  یک  یا  پورت  هیپرتانسیون  با  بیمار  در 

 ان سیروزی کاندید پیوند کبد میباشد.برای بیمار PHاکوکاردیوگرافی اولین تست غیر تهاجمی غربالگری پورتوسیستمیک. 

 در این بیماران دارد.  PAPدر    overestimateتمایل به  TRVبالا دارند،  COبا توجه به اینکه بیماران کبدی اغلب -

 نرمال توصیه میگردد. PVRطبقه بندی نشده با  PHبالا از  PVRبا  PAHجهت تایید تشخیص و افتراق ا لذ -

 درمان: -

)  بی- نشده  بندی  طبقه  ریوی  فشار خون  با  افزایش  mPAP>20 mmhgماران   ،CO  و  ،PVR=<2  WU )    درمان به  نیاز 

 اختصاصی ندارند. 

 میباشد و تمام درمانهای تایید شده قابل استفاده میباشد.  PAHهمانند سایر بیماران  PoPHدرمان بیماران -

نمیباشد و ممکن است    PoPHبالا بودن فشار پولمونر در اکوکاردیو گرافی در بیماران با مشکلات کبدی لزوما دلالت بر  :  نتیجه گیری

در کاتتریسم قلب راست اثبات   PAHی باید و  قبل از تصمیم به شروع درمانهای اختصاص COثانویه به مشکلات قلب چپ و یا بالا بودن 

 ) دکتر رشیدی( گردد.

 پیوند کبد: -

 mPAP<35. به طور کلی قبل از پیوند هدف  به خودی خود اندیکاسیون پیوند کبد نمیباشدهیپرتانسیون پورتوپولمونری  -

mmhg    وPVR<  5  WU    و یاmPAP>=35  mmhg    وPVR  <  3  WU    در بیماران دریافت کننده درمانهایPAH   .میباشد   

 کنتراندیکاسیون مطلق پیوند میباشد.   mPAP> 45 mmhgهمچنین  -

 بعد از پیوند کبد امکان قطع داروها قابل دسترس میباشد. -

 ( 3) گروه  فشار خون ریوی همراه با بیماری های ریوی و یا هیپوکسمی:  -5

، و یا هیپوونتیلاسیون روزانه  COPDفشار خون ریوی در بیماران با آپنه خواب شایع نمیباشد، مگر همراه بیماری همچون  -

 باشد. 

 جمعیت را متاثر مینماید.  %5متر فشار خون ریوی القا شده توسط هیپوکسمی بیش از  2500ارتفاعات بالای  -
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 فشار خون ریوی شدید در بیماری های ریوی میباشد ) دکتر رشیدی( تغییر مهم در این قسمت مربوط به تعریف -

از  - اخیر  در گایدلاین  مطالعات جدید  غیر شدید     PVRبراساس  ریوی  فشار خون  افتراق  از شدید    (PVR<5WU)برای 

(PVR>5WU  از )PVR    .بیماران    %5-1نوع شدید در  استفاده میگرددCOPD    بیماران با    %10و کمتر ازILD   ته مشاهده  پیشرف

 میگردد. 

ن   PaCo2،  مورد قابل توجه که پیشرفت به فشار خون ریوی شدید مستقل از اسپیرومتری میباشد اما همراه با هیپوکسمی- پایی 

 میباشد.  DLCOو کاهش قابل توجه 

 تشخیص: 

در این بیماران دارد. اگر چه قابلیت اعتماد آن در بیماران با بیماری     PHبیشترین استفاده را برای بررسی      اکوکاردیوگرافی

   میگردد.  PH و تقسیم بندی اشتباه بیماران با  PAPشدن عدد  overestimate ریوی پیشرفته پایین میباشد. باعث 

  RA area  ،RV/LV ratioو استفاده از  TRVمطالعات اخیر نشان میدهد که داده های اکوکاردیوگرافی با یا بدون محاسبه -

 شدید را در این بیماران مشخص نماید.   PHمیتوتند موارد  LV eccentricityو اندکس 

یا    PAH  ،CTEPHوجود ریسک فاکتور برای  م  وجود و یا عد-1شامل:   در بیماران ریوی  PH  موارد کلیدی جهت ارزیابی-

LHD  2-    وضعیت    -3د اخیر علایم در مقابل تشدید تدریجی در طی سالها  و سیر بیماری شامل: تشدینمای بالینیDLCO     و

 و اکوکاردیوگرافی  NT.proBNP-4-گازهای خونی 

  Lung volume reductionدر بیماران ریوی شامل: بیماران کاندید پیوند ریه و یا جراحی  RHCاندیکاسیون انجام -

 .PAHو یا   CTEPHشک به -

در شرایطی که وضعیت بیمار از بالینی ثابت بوده و درمان بیماری زمینه ای به طور بهینه انجام شده  کاتتریسم قلب راست    -

 . است

 درمان: -

 NIVتمرکز بر درمان بیماری زمینه ای، تجویز اکسیژن،  3اساس درمان در بیماران گروه -

ممکن است با نتایج متغیر و گاها مضر بر روی همودینامیک،  تبادل گاز    PAHاستفاده از داروهای اختصاصی مورد تایید در    -

 در این بیماران داشته باشد. outcome، ظرفیت ورزش و  
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 یا آمفیزم: COPDفشار خون ریوی همراه با  -1

و به دلیل حجم نمونه پایین، مدت زمان کوتاه و    , داشته اند  نتایج مطالعات استفاده از داروهای اختصاصی نتایج متناقضی-

 ، محدود بوده اند. مشخصات همودینامیک ناکافی

هفته، استفاده   16در پیگیری   RHCبا فشار خون ریوی شدید براساس     COPDبیمار    28در برخی مطالعات محدود بر روی  -

 و کیفیت زندگی شده است. PVRاز سیلدنافیل منجر به بهبودی  

اختصاصی برای بیماران  اگر چه به طور کلی در غیاب مطالعات بزرگ، هنوز شواهد برای حمایت از استفاده از درمان داروییی  

COPD   باPH  .ناکافی میباشد 

 :ILDفشار خون ریوی همراه با   -2

 -اشته است.و  نتایج منفی د  ILDدر بیماران مبتلا به   PDE5iها و   ERAsدر مورد استفتده از  3و  2تعدادی مطالعات فاز -

همراه با تشدید وضعیت بالینی و افزایش مورتالیته   ILD، در بیماران  riociguateو   ambrisentanدر مورد دو داروی -

 بوده است. 

  6MWD( باعث بهبود در  فعلا در کشور موجود در دسترس نمیباشد)     treprostinilاستنشاقی  وی  مطالعه اخیر در مورد دار  -

 شده است.  NT-proBNPو 

 ده روتین از داروهای اختصاصی نمیگردد. اتوصیه به استف ILDبه طور کلی در حال حاضر در بیماران   -

  

 ( 4گروه فشار خون ریوی ثانویه به ترومبو آمبولی مزمن : )  -6

انسداد فیبروتیک شریان پولمونرثانویه به حوادث بعد از ترومبوآمبولیک نسبت داد، تمام بیمارانی که میتوان علایم آنها را به -

 با یا بدون فشار خون ریوی نامیده میشوند   CTEPD  (chronic Thromboembolic Pulmonary Disease)به عنوان  

 اصطلاح ارجع برای بیماران با فشار خون ریوی میباشد.   CTEPHو 

-CTEPD  در اسکن پرفیوژن داشته   لاختلا  ماه بعد از دریافت آنتو کواگولان،    3  به بیماران علامتداری اطلاق میگردد که

ا انسداد کامل  و ی  webs/slits، از قبیل تنگی شبه حلقه،  DSAیا     CTPAهمراه با علایم لخته فیبروتیک ارگانیزه شده در  

 داشته باشند.مزمن 
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، بروز تنگی نفس میتواند بدلیل فشار خون ریوی بدنبال فعالیت باشد که باعث افزایش ونتیلاسیون فضای  PHدر بیماران بدون    -

 اطلاق میگردید(.  CTEDمرده میگردد.) به این دسته بیماران قبلا 

 تشخیص:  -

اگر در تصاویر رادیوگرافیک جهت تشخیص   -1در موارد زیر باید در نظر گرفته شود:    CTEPHدر زمینه آمبولی حاد،    -

در صورت    -2تخمین زده شود.    mmhg  60در اکو بیش از    sPAPمشاهده گردد و یا    CTEPHآمبولی حاد، شواهدی به نفع 

  - ماه در نظر گرفته میشود   3به طور عمومی  ) این زمان معمولا  بعد از وقوع آمبولی حاد    باقی ماندن تنگی نفس و محدودیت فعالیت

) پیس میکر، کاتتر های مرکزی طولانی مدت، شانت های آتریو    CTEPDدر بیماران با ریسک فاکتور برای    -3(  دکتر رشیدی

د و ، اسپلنکتومی، سندرم آنتی فسفولیپید، دریافت دوز بالای هورمون تیروییP-vera، ترومبوسیتوپنی اولیه، IBDونتریکولار،  

 بدخیمی(

، سایر  PAثانویه به انسداد شریان پولمونر قرار دارند شامل: سارکوم های    CTEPHمواردی که در لیست تشخیص افتراقی  -

، آمبولی PAتنگی های اکتسابی و مادرزادی  ،  CTDن  وبد  arteritisتومورهای بدخیم ) کارسینوم کلیه، رحم، ژرم سل ها( ،  

 هیداتیک( و یا جسم خارجی.شدم پارازیت ها ) کیست 

 دفکتهای سگمنتال یک و یا دو طرفه مشاهده گردد. ) دکتر رشیدی(  تاس  ندر اسکن پرفیوژن ممک  CTEPDدر این موارد همانند   -

 اسکن کمک کننده میباشد. PETجهت افتراق از سارکوم ها-

 میباشد. CTEPDرد کماکان اسکن پرفیوژن ریه ها به عنوان بهترین مودالیته برای -
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 الگوریتم تشخیصی و درمانی ترومبوزهای مزمن -4شکل 

 

انجام آنژیوگرافی شریان ریوی برای تعیین پلان  نمیباشد.    CTEPDصورت کیفیت بالا رد کننده     درحتی    CTPAمنفی بودن  -

 غیر قطعی باشد انجام میگیرد. CTPAدرمانی در مواردی که 

ساب سگمنتال  قبل از  جراحی کمک  شود که انجام آنژیوگرافی شریان ریوی فقط در تعیین آناتومی عروق  تهاین نکته در نظر گرف -

 میباشد و به طور روتین توصیه نمیگردد ) دکتر رشیدی(   CTPAکننده میباشد و حساسیت آن در عروق پروگزیمال کمتر از 

 درمان:  -

میتواند یکی از گزینه های اندارترکتومی پولمونر، آنژیوپلاستی و درمان دارویی  درمان این بیماری با توجه به سطح درگیری -

 باشد. 
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نشان    NOACsها میباشد. برخی مطالعات    VKAsدرمان آنتی کواگولان دراز مدت توصیه میگردد. فعلا درمان توصیه شده   -

یا علیه استفاده طولانی از آنتی کواگولان ها در   در غیاب شواهد به نفع   ها بوده اند.  VKAsدهنده ریسک بالاتر عود نسبت به  

  بر حسب مورد تصمیم گرفته میشود.، آنتی کواگولان طولانی PHبدون   CTEPHمورد بیماران 

 غربالگری از نظر سندرم آنتی فسفولیپید میگردد. توصیه به     CTEPDدر بیماران  -

 :درمان جراحی-

بیماران فشار خون ریوی بعد از جراحی گزارش نیگردد ولی   %25در    درمان انتخابی برای بیماران لخته قابل دسترس میباشد. 

میباشد. از طرفی دیگر بیماران با درگیری پروگزیمال که   %90ساله    3بعد از جراحی نتیجه دراز مدت بسیار خوب با سورویوال  

 میباشد. %53اله س 5جراحی را رد میکنند، سورویوال 

میتوانند به طور موفقیت آمیز با بهبود کلینیکی و همودینامیک تحت جراحی    PHو بدون     CTEPDبیماران انتخابی با   -

 قرار گیرند. 

 درمان دارویی:  -

و داروی زیر جلدی    riociguatدر موارد غیر قابل جراحی و همچنین باقی ماندن فشار ریوی بعد از جراحی ، دو داروی   -

Treprostinil  6باعث بهبودMWD  و کاهشPVR  .همچنین در مورد داروی شده استmacitentan  مطالعات ،

 وده است. ب PVRو  6MWDدر بیماران غیر قابل جراحی نشان دهنده بهبود  2فاز 

این نکته مهم باید در نظر گرفته شود که قبل از هر تصمیمی به درمان دارویی بیمار باید از نظر قابل جراحی بودن به طور کامل  -

 . بررسی گردد و درمان دارویی فقط مختص بیماران با درگیری میکروواسکولار و غیر قابل جراحی میباشد ) دکتر رشیدی(

 

 :  Interventionدرمان -

و یا موارد باقی مانده  استفاده از آنژیوپلاستی شریان پولمونر در بیماران انتخابی  غیر قابل جراحی ) از نظر سطح دسترسی( و  -

 بعد از جراحی اثبات شده است. PHیا عود کننده 

 و هیپوکسمی میباشد.  و همچنین هموپتیزی  wireعوارض بعد از این پروسیجر شامل آسیب عروقی بدلیل پرفوراسیون  -
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 : multimodalدرمانهای  - 

بالا قبل از جراحی شایع میباشد ولی در حال حاضر مورد بحث میباشد و باعث تاخیر در    PVRدرمان دارویی در بیماران با  

 جراحی میباشد.

از جراحی ممکن است  - بعد  یا عود    PHبیماران علامتدار  از درمان دارویی و   PHمقاوم و  باشند که ممکن است  داشته 

 اینترونسیون سود ببرند.

 بعد از جراحی همراه با شروع درمان دارویی بوده است.  mPAP>=30 mmhgیک   -

 پیگیری:-

ماه بعد، برای بررسی احتمال در نظر   RHC   3-6علارغم نتیجه جراحی با بالون، بیماران باید تحت ارزیابی تهاجمی با    -

 تن درمانهای دیگر، قرار گیرند. گرف

بعد از درمان موفقیت آمیز پیگیری سالانه با روشهای غیر تهاجمی شامل اکوکاردیوگرافی و ارزیابی تحمل ورزش برای  -

 شرح داده شده است.  PHبررسی احتمال عود 

 

 ( 5مکانیسم های متعدد: ) گروه فشار خون ریوی با مکانیسم نامشخص و یا  -7-

 (7و فیبروز مدیاستن میباشد ) جدول  CKDاین گروه شامل اختلالات هماتولوژیک ، سیستمیک، متابولیک، -

 :اختلالات هماتولوژیک -الف-

در بیماران با آنمی سیکل سل با شرایط ثابت بوده است.درمان آنمی   RHC   6-10%شیوع فشار خون ریوی اثبات شده با  -

داده کافی در مورد استفاده از داروهای اختصاصی در این بیماران روند درمان میباشد.  در این بیماران یک قسمت کلیدی از 

 وجود ندارد.

 . بوده است  post.capilary 0.3%و در  %2.1در   pre-capillary PHدر بیماران تالاسمی بتا، شیوع -

کیاری  - و لخته در ورید هپاتیک و متعاقب آن سندرم بود  CTEPHریسک حوادث ترومبوآمبولیک و    p.veraدر بیماران  -

 یابد. بعدب افزایش می PoPHو 
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 بیماری های سیستمیک:-ب

میباشد. علل مولتی فاکتور میباشد شامل درگیری فیبروتیک    %20-6شیوع فشار خون ریوی گزارش شده در سارکوییدوز  -

فیبروز مدیاستن و یا فشار خارجی با لنف ندول، واسکولیت شریان ریوی و  ریه ها، گرانولوم در شریان یا ورید پولمونر،  

PoPHاه با افزایش مورتیلیتی و موربیدیتی میباشد. . فشار خون ریوی در بیماران سارکوییدوز همر 

کورتیکواسترویید و درمان ایمونوساپرسیو ممکن است باعث بهبود همودینامیک در برخی بیماران با بیماری گرانولوماتوز  -

 فعال گردد.

ودینامیک بدون  ، داروهای اختصاصی باعث بهبود همPHبیمار با  29در بیماران هیستیوسیتوز، در مطالعه کوچک بر روی  -

 تاثیر منفی بر سطح اکسیژن گردید.

 نارسایی مزمن کلیه ها:  -ج

میباشد. فشار خون   combine post and pre capillaryنشان داده که فشار خون ریوی غالب،    RHCبررسی اخیر با  -

 بیماران که تحت دیالیز نمی باشند گزارش شده است.  %71بیماران تحت دیالیز و   %65در   post-capillaryریوی  

 فیبروز مدیاستن: -ج-

درمان باید متمرکز گردد.    post-capillartیا     preند باعث فشار خون ریوی  افشار خارجی به شریان و ورید میتوثانویه به  -

 توضیح داده نشده است.  PAHاده از داروهای اختصاصی بر علت زمینه ای باشد. بهبود کلینیکی در استف

باید  ، درمان بیماری زمینه ای  PAHبرای استفاده از داروهای اختصاصی    RCTدر غیاب مطالعات   5به طور کلی در گروه    -

 مد نظر قرار گیرد.

نکته مهم این میباشد که همانطور که اشاره گردی تعدادی از این بیماران ممکن است درگیری جزء وریدی داشته باشند و -

 باعث بدتر شدن وضعیت بیمار گردد.  PAHاستفاده از داروهای 

 دکتر فرید رشیدی   –با سپاس و آرزوی موفقیت 
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