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Xroniki ağciyər xəstəliyi

və / və ya                                        Grup 3 PH                         

Xroniki hipoksemiya

✓ Ağciyərin xroniki obstruktiv xəstəliyi (AXOX)

✓ İnterstisial ağciyər xəstəliklərləri (İAX)

✓ Alveolar hipoventilyasiya

✓ Ağciyərin anadangəlmə anomaliyaları

✓ Kistik fibrozis

▪ Emzifema-fibrozis kombinasiyası

o Obstruktiv yuxu apnoyesi

➢ Yüksək hündürlükdə yaşamaq

❑ Pulmonar langerhans hüceyrəli histiyositozis (PLHH) 

❑ Sarkoidoz

Grup 5
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Grup 3 PH 

1. Obstruktiv ağciyər xəstəliyi və ya emfizema

2. Restriktiv ağciyər xəstəliyi

3. Miks obsruktiv/restriktiv paternli ağciyər xəstəliyi

4. Hipoventilyasiya sindromları

5. Ağciyər xəstəliyi olmadan hipoksiya (məsələn, hündürlükdə x.)

6. Anadangəlmə ağciyər xəstəlikləri
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ƏN AĞIR PROQNOZ

Ağır: PVR > 5 WU

Ağır olmayan: PVR ≤ 5 WU



https://phassociation.org/types-pulmonary-hypertension-groups/

✓ Periferik pulmonar damarların itirilməsi

✓ Xroniki və təkrarlayan hipoksemiya

✓ Müxtəlif vaskular / inflamator mediatorlar



Ağır PH:

Ağır AXOX --- 1-5 %

Ağır İAX --- < 10 %

AXOX: 23-91 %

LVRS və LTx AXOX, oPAB > 35-40 mmHg: 1-5 %

LVRS və LTx AXOX, SÜK, 205 AXOX:

1. PH - 50.2 %

2. oPAB 35-45 mmHg - 9.8 %

3. oPAB > 45 mmHG - 3.7 %
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İAX

İPF:

1. İlkin diaqnoz zamanı: 8-15 %

2. LTx üçün dəyərləndirmə zamanı: 29-46 %

3. LTx zamanı: 86 % 

3 illik survey: 44%

OSAS: 90%

İAX: 16%



PAH lehinə əlamətlər Grup 3 PH

FEV1 > 60 % (AXOX) FEV1 < 60 % (AXOX)

FVC > 70 % (İAX) FVC   < 70 % (İAX)

DLCO azalır (FVC/DLCO nisbəti artır) DLCO azalır

HRCT-də paranximal dəyişiklik yox/az HRCT-də paranximal dəyişiklik orta/çox

Orta / ağır PH Yüngül / orta PH

PAH üçün digər risk faktorları var PAH üçün digər risk faktorları yox

KPYT --- qan axını pozulması:

1. Qorunmuş tənəffüs rezervi

2. SO2-də azalma

3. CO/VO2 nisbəti azalır

4. Fiziki yüklənmədə PaCO2 normal/az

5. Alt sərhəddə SvO2

KPYT --- tənəffüs sistemi pozulması:

1. Azalmış tənəffüs rezervi

2. Normal SO2

3. CO/VO2 nisbəti normal

4. Fiziki yüklənmədə CO2 artır

5. Alt sərhədin üzərində SvO2

6. Dinamik hiperinfilyasiya
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➢ Birləşdirici toxuma xəstəlikləri

➢ Portal hipertenziya

➢ HİV

➢ Grup 1 PH-a səbəb olan dərmanlar

➢ Genetik mutasiyalar

➢ Anadangəlmə ürək xəstəliyi 



Xroniki ağciyər xəstəliyi ilə təqib edilən xəstədə necə PH-dan şüphələnək?

1. Toraks KT:  PA/A, RV/LV

2. DLCO-da ani və kəskin düşüş

3. EKQ-də ÜEO-nun sağa meyillənməsi

4. Stabil seyr edən xəstədə anidən fiziki yüklənmə ilə təngnəfəslik 

və/və ya 6DYT-də məsafə azalması

5. AQQ-da PaCO2-nin az olması
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EXO

1. İrəli mərhələdə olan ağciyər xəstəliklərində doğruluq payı azalır.

2. Xəstələrin 50%-da TRV ölçülmür.

3. PAT-ı olduğundan daha çox təxmin eləmə ehtimalı var. 

4. EXO + kontrastlı toraks KT 

Kəskinləşmələr PAT-ı önəmli dərəcədə yüksəldə bilər.
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SÜK - qızıl standart 

1. LTx və ya LVRS düşünülən xəstələrdə

2. PAH və ya XTEPH şüphəsi varsa

3. Xəstəliyin fenotipləndirilməsində

4. Müalicəvi müdaxilələrinin dəyərləndirilməsində
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Ağciyər xəstəliklərində şüphələnilən PH-nı dəyərləndirmədə diqqət edilməsi gərəkən hallar və 

edilə biləcəklər

PAH, XTEPH və sol ÜÇ üçün risk faktorlarının varlığı və yoxluğu

Fiziki yüklənmə zamanlı ani desaturasiya və ya 6DYT-də ciddi azalma və pisləşmə

Qorunmuş ağciyər həcmlərinə rəğmən azalan DLCO dəyəri və ya DLCO < 30 %

Artan NT-proBNP dəyəri, EKQ-də ÜEO-nun sağa meyillənməsi

EXO-da RV sistolik təzyiqi > 45 mmHg, RV dilatasiyası, azalmış TAPSE, 3 ölçülü EXO-da azalmış 

RV ejeksiya fraksiyası

Toraks KT-də PA/A > 0.9, RV/LV > 1

V/Q sintiqrafiyası, SPECT

Seçilmiş xəstələrdə SÜK ehtiyacını dəyərləndirmək üçün kardiak MRT

KYT

King CS, Shlobin OA. The Trouble With Group 3 Pulmonary Hypertension in Interstitial Lung Disease: 

Dilemmas in Diagnosis and the Conundrum of Treatment. Chest. 2020 Oct;158(4):1651-1664. doi: 

10.1016/j.chest.2020.04.046. Epub 2020 May 7. PMID: 32387520.



Müalicə:

➢ Səbəb olan xəstəliyin müalicəsi

✓ Oksigen

✓ NİMV

✓ Pulmonar reabilitasiya

➢ PAH spesifik müalicələr???

Spesifik inhalyasiya müalicəsi?
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INCREASE tədqiqatı:

➢ İAX, Grup 3 PH, 326 xəstə

➢ SÜK ilə PH

➢ Gündə 4 dəfə inhalyasiya şəklində treprostinil (hədəf doza 72 µr)

➢ 6DYT-də 32 metr artış







DİQQƏTİNİZ ÜÇÜN TƏŞƏKKÜRLƏR
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