Πληροφοριακά στοιχεία  για την  ΠΑΥ
Τι είναι η ΠΑΥ;
Η Πνευμονική Αρτηριακή Υπέρταση (ΠΑΥ) είναι μια νόσος που εξελίσσεται προοδευτικά και προκαλείται από τη στένωση (συστολή) των πνευμονικών αρτηριών που συνδέουν τη δεξιά πλευρά της καρδιάς με τους πνεύμονες .1, 2 
Καθώς εξελίσσεται η ΠΑΥ, περιορίζεται η ροή του αίματος που περνά από τις πνευμονικές αρτηρίες, και η δεξιά πλευρά της καρδιάς διογκώνεται λόγω της αυξημένης αντίστασης στην προώθηση  του αίματος μέσω των πνευμόνων.Το φορτίο αυτό που ασκείται στην   καρδιά και η μείωση της παροχής του  αίματος προς στην αριστερή καρδιά και τη συστηματική κυκλοφορία μέσω των πνευμόνων είναι οι αιτίες που οδηγούν στα κοινά συμπτώματα της ΠΑΥ, όπως η δύσπνοια, η κόπωση, η αδυναμία, η στηθάγχη, η συγκοπή και κοιλιακή διάταση.2 
Η θεραπεία στοχεύει στη βελτίωση των συμπτωμάτων, της αντοχής στην κόπωση, στη μακροχρόνια βελτίωση των επιπλοκών  και της ποιότητας ζωής των ασθενών. Μέχρι τα μέσα της δεκαετίας του 1980 υπήρχαν περιορισμένες θεραπευτικές επιλογές για τους ασθενείς και η ΠΑΥ σχετιζόταν με πτωχή πρόγνωση. Σήμερα, οι θεραπευτικές επιλογές έχουν βελτιώσει την πρόγνωση των ασθενών με ΠΑΥ.2 
Πόσο συχνή είναι η ΠΑΥ;
Παρά το γεγονός ότι ΠΑΥ είναι μια σπάνια ασθένεια, με εκτιμώμενο συνολικό επιπολασμό 15-50 περιπτώσεις ανά εκατομμύριο3, ο επιπολασμός της ΠΑΥ είναι σημαντικά υψηλότερος σε ορισμένες ομάδες ασθενών υψηλού κινδύνου, όπως οι ασθενείς με HIV , και συστηματική σκλήρυνση.4-5 Περίπου 100.000 άτομα σε Ευρώπη και Ηνωμένες Πολιτείες παρουσιάζουν πρωτοπαθή ή δευτεροπαθή ΠΑΥ που σχετίζεται με παθήσεις  που επηρεάζουν τους πνεύμονες, όπως το σκληρόδερμα, ο λύκος, το HIV/AIDS ή η συγγενής καρδιοπάθεια. 
Τι προκαλεί την ΠΑΥ;
Μία από τις πιο κοινές μορφές της ΠΑΥ είναι η ιδιοπαθής ΠΑΥ (ΙΠΑΥ), που εμφανίζεται σποραδικά και στην οποία δεν υπάρχει ούτε οικογενειακό ιστορικό ΠΑΥ, ούτε προσδιορισμένος παράγοντας κινδύνου.6 Η κληρονομική ΠΑΥ (ΚΠΑΥ) αντιπροσωπεύει τουλάχιστον το 6% των περιπτώσεων ΠΑΥ7 και έχουν εντοπιστεί οι γενετικοί παράγοντες στην πλειοψηφία των περιπτώσεων.8 Η ΠΑΥ αποτελεί επίσης μια σπάνια παρενέργεια ορισμένων ανορεξιογόνων παραγόντων.2,6 
Η ΠΑΥ μπορεί επίσης να σχετίζεται με μια σειρά από άλλες παθήσεις (σχετιζόμενη ΠΑΥ, APAH), που από κοινού αντιπροσωπεύουν τις περισσότερες άλλες περιπτώσεις. Οι παθήσεις αυτές περιλαμβάνουν: τις νόσους του συνδετικού ιστού, τη λοίμωξη από HIV, την πυλαία  υπέρταση, τη συγγενή καρδιοπάθεια, τη σχιστοσωμίαση και τη δρεπανοκυτταρική αναιμία.6
Ποιες είναι οι συνέπειες της ΠΑΥ για τους ασθενείς;
Οι αλλαγές στα πνευμονικά αγγεία οδηγούν στα τυπικά συμπτώματα της ΠΑΥ, τα οποία περιλαμβάνουν: δύσπνοια, κόπωση, ζάλη, συγκοπή , πόνο στο στήθος  (ιδιαίτερα κατά τη διάρκεια της σωματικής δραστηριότητας), πρήξιμο των αστραγάλων. Αυτά τα συμπτώματα μπορεί να επηρεάσουν σοβαρά την ικανότητα του ασθενούς να ασκηθεί ή να εκτελέσει τις συνήθεις καθημερινές δραστηριότητες.9, 10 
Καθώς η νόσος εξελίσσεται, ορισμένοι ασθενείς ενδέχεται να εμφανίσουν συνεχή δύσπνοια και εύκολη κόπωση, με αποτέλεσμα ακόμα και απλές δραστηριότητες, όπως το ντύσιμο και το περπάτημα μικρών αποστάσεων, να γίνεται δύσκολο. 
Η ΠΑΥ αξιολογείται συνήθως με βάση τον έλεγχο της κλινικής συμπτωματολογίας, που περιλαμβάνει την κλινική αξιολόγηση, τις δοκιμασίες κόπωσης, τους βιοχημικούς δείκτες και τις ηχοκαρδιογραφικές και αιμοδυναμικές εκτιμήσεις. Μια από τις πιο γνωστές εξετάσεις είναι το ‘’6 min walking  test’’ όπου μετριέται η ικανότητα άσκησης χρησιμοποιώντας εξάλεπτη δοκιμασία βάδισης (η απόσταση που μπορεί να περπατήσει ένας ασθενήςσε έξι λεπτά). 
Ακόμα και αν υπάρχουν σήμερα εξετάσεις που μπορούν να αξιολογήσουν τη συμπτωματολογία ή την κλινική βαρύτητα της νόσου, οι συνέπειες της ΠΑΥ σε άλλους τομείς της ζωής των ασθενών και των ανθρώπων που τους φροντίζουν, όπως ο συναισθηματικός και ο κοινωνικός τομέας αλλά και η ικανότητα για εργασία έχουν ελάχιστα μελετηθεί.
Μια πρόσφατη διεθνής έρευνα που διεξήχθη σε ασθενείς με ΠΑΥ και στους φροντιστές τους, διερεύνησε τις ευρύτερες επιπτώσεις της ΠΑΥ, πέρα από τον συνήθη προσδιορισμό των κλινικών συμπτωμάτων. Η έρευνα στόχευε στην καλύτερη κατανόηση του σωματικού και πρακτικού αντίκτυπου της ΠΑΥ, τις συναισθηματικές, κοινωνικές και οικονομικές επιπτώσεις και τις ανάγκες πληροφόρησης και παροχών. Η έρευνα πραγματοποιήθηκε σε πέντε χώρες της Ευρώπης: τη Γαλλία, τη Γερμανία, την Ιταλία, την Ισπανία και το Ηνωμένο Βασίλειο, χώρες με διαφορετικά συστήματα υγειονομικής περίθαλψης.  455 ασθενείς με ΠΑΥ και φροντιστές, ερωτήθηκαν σχετικά με τέσσερις βασικούς τομείς: το σωματικό και πρακτικό αντίκτυπο της ΠΑΥ, το συναισθηματικό αντίκτυπο, το κοινωνικό αντίκτυπο και τις ανάγκες πληροφόρησης και των ευρύτερων παροχών. 11 
Τα αποτελέσματα από αυτή την πρώτη μεγάλη διεθνή έρευνα για τη διερεύνηση της ευρύτερης επίδρασης της ΠΑΥ έδειξαν ότι θα πρέπει να προσφέρεται ένα πιο ολοκληρωμένο πρότυπο φροντίδας στους ασθενείς με ΠΑΥ, που θα επιτρέπει την αξιολόγηση και βελτίωση της συναισθηματικής και κοινωνικής ευημερίας τους, καθώς και τα σωματικά συμπτώματα τους, αναγνωρίζοντας ότι οι ανάγκες αυξάνονται με την επιδείνωση του λειτουργικού σταδίου του ασθενή. Επιπλέον, φάνηκε ότι η βέλτιστη διαχείριση της ΠΑΥ απαιτεί μια διεπιστημονική προσέγγιση που περιλαμβάνει γιατρούς, νοσηλευτές, κοινωνικούς λειτουργούς, ψυχολόγους, οργανώσεις ασθενών και φροντιστές. Οι ανάγκες των ανθρώπων που φροντίζουν ασθενείς με ΠΑΥ συχνά υποτιμώνται και θα πρέπει να αναγνωρισθούν και να συμπεριλαμβάνονται  στην παροχή πληροφοριών σχετικά με τον κοινωνικό, οικονομικό και συναισθηματικό αντίκτυπο, καθώς και πληροφορίες σχετικά με τη νόσο και τη φροντίδα της ΠΑΥ. 
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