Η σύγχρονη θεραπεία της πνευμονικής αρτηριακής υπέρτασης
Η Πνευμονική Αρτηριακή Υπέρταση (ΠΑΥ) χαρακτηρίζεται από αυξημένη πίεση στα πνευμονικά τριχοειδή που μακροπρόθεσμα οδηγεί σε αναδιαμόρφωση της δεξιάς κοιλίας, σε δεξιά καρδιακή ανεπάρκεια και τελικά στο θάνατο. Η ΠΑΥ προσβάλλει μικρό εύρος πληθυσμού γι’ αυτό και συγκαταλέγεται στην κατηγορία των παθήσεων που χαρακτηρίζονται ως ορφανές. Ωστόσο, ο ταχύς ρυθμός εξέλιξης της νόσου σε συνδυασμό με την πολύ κακή πρόγνωση (μέσος χρόνος επιβίωσης 2,8 χρόνια μετά τη διάγνωση) επιβάλλουν την έγκαιρη διάγνωση και την ταχύτατη θεραπευτική παρέμβαση.
Η θεραπεία της ΠΑΥ περιλαμβάνει κάποια υποστηρικτή θεραπεία (διουρητικά, οξυγόνο, αντιπηκτικά, διγοξίνη) στην οποία πρέπει να προστεθεί η εξειδικευμένη θεραπεία για την ΠΑΥ.  Η εξειδικευμένη θεραπεία αναφέρεται στη χρήση υψηλών δόσεων αποκλειστών διαύλου ασβεστίου (νιφεδιπίνη/διλτιαζέμη) στην περίπτωση που η δοκιμασία αγγειοδραστικότητας είναι θετική ενώ σε αντίθετη περίπτωση προτείνονται οι εξελιγμένες θεραπείες.
Στην παθοφυσιολογία της ΠΑΥ εμπλέκονται διάφορα βιοχημικά μονοπάτια.  Ωστόσο, οι διαθέσιμες εξελιγμένες θεραπευτικές επιλογές αναφέρονται σε τρία μονοπάτια α) μονοπάτι ενθοθηλίνης (ανταγωνιστές υποδοχέων ενδοθηλίνης) β) μονοπάτι ΝΟ (αναστολείς PDE-5) γ) μονοπάτι προστακυκλίνης (προστανοειδή). Οι νέες κατευθυντήριες οδηγίες συστήνουν ώστε η έναρξη της θεραπείας να πραγματοποιείται όταν ασθενής βρίσκεται σε λειτουργικό στάδιο ΙΙ όπου ως θεραπείες πρώτης επιλογής προτείνονται οι αναστολείς υποδοχέων ενδοθηλίνης (ambrisentan, bosentan) καθώς και ο αναστολέας PDE-5 (sildenafil).  Στο λειτουργικό στάδιο ΙΙΙ η ισχύς των συστάσεων είναι ίδια για τις τρεις κατηγορίες φαρμάκων αλλά συνήθως προτιμώνται τα από του στόματος χορηγούμενα (αναστολείς υποδοχέων ενδοθηλίνης, αναστολείς PDE-5).  Για ασθενείς που βρίσκονται σε τελικό στάδιο της νόσου (λειτουργικό στάδιο ΙV), λόγω του μικρού προσδόκιμου επιβίωσης, ως θεραπεία πρώτης επιλογής προτείνεται η ενδοφλέβια εποπροστενόλη.  Εξαίρεση σε αυτές τις συστάσεις αποτελούν η ΠΑΥ που οφείλεται σε συγγενείς καρδιοπάθειες καθώς και η ΠΑΥ σε παιδιατρικό πληθυσμό (>2 χρ) όπου η μοναδική εγκεκριμένη θεραπεία είναι ο διπλός αναστολέας υποδοχέων ενδοθηλίνης bosentan.  Σε περίπτωση μη επίτευξης των προκαθορισμένων στόχων, επιβάλλεται ο συνδυασμός των φαρμάκων που αναφέρονται στις κατηγορίες που περιγράφηκαν. Η έλλειψη επαρκούς κλινικής απόκρισης παρά τη θεραπεία συνδυασμού επιβάλλει την πραγματοποίηση κολπικής διαφραγματοστομίας ή μεταμόσχευσης πνευμόνων.
Η χρήση των εξελιγμένων θεραπειών για την αντιμετώπιση της ΠΑΥ έχει συμβάλλει στη σημαντική μείωση της θνητότητας και της νοσηρότητας.  Εντούτοις, η θνητότητα των ασθενών με ΠΑΥ παραμένει υψηλή γεγονός που ενθαρρύνει την ερευνητική δραστηριότητα στον τομέα της ΠΑΥ. Αυτή τη στιγμή αξιολογούνται ερευνητικά νέες θεραπευτικές ουσίες όπως το macitentan (διπλός ανταγωνιστής υποδοχέων ενδοθηλίνης εκλεκτικός προς τους ιστικούς υποδοχείς ενδοθηλίνης), το selexipag (από του στόματος μη προστανοειδής αγωνιστής υποδοχέων προστακυκλίνης , το imatinib (αναστολέας της κινάσης της τυροσίνης) και το riociguat (ενεργοποιητής της γουανυλικής κυκλάσης).  
Στο Πανεπιστημιακό Γενικό Νοσοκομείο ΑΧΕΠΑ Θεσσαλονίκης  λειτουργεί Ιατρείο Πνευμονικής Υπέρτασης που υπάγεται στην Α΄ Καρδιολογική Κλινική του ΑΠΘ και το οποίο ιδρύθηκε το 2009 από τον Καθηγητή κ. Ιωάννη Στυλιάδη και έχει ως ιδιαίτερο αντικείμενο λειτουργίας τη διάγνωση, θεραπεία και παρακολούθηση ενηλίκων με συγγενείς καρδιοπάθειες και ασθενών με πνευμονική υπέρταση. 
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