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+~Wczesne rozpoznanie choroby oraz wdrozenie wtasciwego
leczenia prowadzi do opdznienia postepu choroby, zmniejsza
objawy, poprawia komfort zycia.."




Szanowny Pacjencie/Pacjentro,

oddajemy do Twoich rgk czwarte wydanie informatora o tetniczym nadci-
Snieniu ptucnym, jednej z postaci nadcisnienia ptucnego.

Tetnicze nadcisnienie ptucne (TNP) to rzadka choroba, w ktérej dochodzi
do wzrostu cisnienia krwi w tetnicy ptucnej. Choroba bez leczenia powodu-
Jje postepujaca niewydolnosc prawej komory serca i zwieksza ryzyko przed-
wczesnej smierci.

Wczesne rozpoznanie choroby oraz wdrozenie wtasciwego leczenia pro-
wadzi do opoznienia postepu choroby, zmnigjsza objawy, poprawia komfort
zycia i zmniejsza ryzyko przedwczesnej smierci. Na kazdym etapie diagnosty-
ki, rozpoznania i leczenia wazna jest dobra wspotpraca pomiedzy pacjentem
a zespotem leczacym.

Niniejszy informator podaje definicje nadcisnienia ptucnego, opisuje zmia-
ny zachodzace w sercu i haczyniach spowodowane chorobg i przedstawia
aktualnie obowiazujaca jej klasyfikacje. W kolejnych rozdziatach omowiono
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szczegotowo badania diagnostyczne, jakie przeprowadzane sa podczas usta-
lania przyczyn i stopnia zaawansowania choroby oraz dostepne obecnie spo-
soby leczenia farmakologicznego i zabiegowego.

Wiedzac, jak wazne jest dzielenie sie praktycznymi wskazowkami, zawarto
w niniejszym informatorze dane na temat Polskiego Stowarzyszenia Pacjen-
tow z Nadcisnieniem Ptucnym i Ich Przyjaciot, podano adresy specjalistycz-
nych osrodkow zajmujacych sie diagnostyka i leczeniem tetniczego nadci-
Snienia ptucnego w Polsce oraz adresy stron internetowych, dzieki ktorym
mozna te informacje pogtebic.

Informator o tetniczym nadcisnieniu ptucnym powstat z inspiracji pacjen-
tow z tetniczym nadcisnieniem ptucnym i lekarzy, ktérzy sie nimi opiekuja.
Mam nadzieje, ze zawarte w nim informacje beda pomocne, utatwia zrozu-
mienie istoty choroby, zmniejszg obawe przed proponowanymi badaniami
oraz leczeniem, co w efekcie przyczyni sie do lepszej wspotpracy pomiedzy
pacjentem a zespotem leczacym.

Z zadowoleniem czytatem napisany przez Dr Marie Wieteske-Mitek poradnik dla pacjentow z nadcisnieniem ptucnym. Ciesze sie, Zze Cztonek nasze-
go Zespotu podjat sie tego wyzwania. Przedstawienie w sposob prosty i zrozumiaty informacji dotyczacych najwazniejszych spraw, z ktorymi stykajq
sie chorzy na nadcisnienie ptucne i ich najblizsi, pozwoli na unikniecie wielu nieporozumien i pomoze w znalezieniu wspolnego jezyka z pielegniarkami,
lekarzami, fizykoterapeutami. Jestem przekonany, ze poradnik bedzie dla wszystkich pomocag w walce z nadcisnieniem ptucnym.

Dziekujemy Pani Mario!

Prof. dr hab. med. Adam Torbicki

Kierownik Kliniki Krqzenia Ptucnego, Chorob Zakrzepowo-Zatorowych i Kardiologii CMKP Europejskie Centrum Zdrowia Otwock
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TETNICZE NADCISNIENIE PLUCNE

01

Nadcisnienie ptucne to zespot objawow klinicznych spowodowanych wzro-
stem cisnienia krwi w kRrazeniu ptucnym, czyli w obiegu krwi pomiedzy prawq
komorq a lewym przedsionkiem serca. Cisnienie w tetnicy ptucnej (PAP) mierzy
sie i wyraza w milimetrach stupa rteci (mmHg).

Definicje i informacje ogolne

Nadcisnienie ptucne (NP) ostatecznie rozpoznaje sie za pomoca cewni-
kowania prawego serca, czyli badania hemodynamicznego, kiedy stwierdza
sie wzrost sredniego cisnienia w tetnicy ptucnej (mPAP) do wartosci wyzszej
lub réwnej 25 mmHg w spoczynku®. Nadcisnienie ptucne mozna podejrzewac
i wstepnie oszacowac za pomoca badania echokardiograficznego.
Postawione na podstawie badania echokardiograficznego rozpoznanie nad-
cisnienia ptucnego wymaga potwierdzenia za pomoca badania hemodyna-
micznego, gdyz pierwsze badanie moze zarowno zawyzac, jak i zanizac rze-
czywista wartos¢ cisnienia w tetnicy ptucnej. Dotyczy to zwtaszcza tetniczego
nadcisnienia ptucnego (TNP), ktérego przebieg i leczenie rozni sie od innych
postaci nadcisnienia ptucnego.

Idiopatyczne tetnicze nadcisnienie ptucne, tzw. samoistne tetnicze nadci-
Snienie ptucne, wystepuje u 1-2 0sob na milion w populacji ogolnej na rok.
W Polsce zapada na te chorobe okoto 38-70 osob rocznie. Biorac pod
uwage pozostate choroby i sytuacje prowadzace do rozwoju TNP za-

padalnos¢ ogdtem na te chorobe wynosi okoto 4-5 przypadkow na mi-
lion osdb w populacji ogolnej na rok (140-175 zachorowan na rok).
Srednia wieku pacjentéw z idiopatycznym TNP w chwili rozpoznania wy-
nosita 35 lat, a obecnie 45-50 lat?9. Kobiety choruja dwa razy czescigj
niz mezczyzniz.
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Nadcisnienie ptucne nie jest jedna prosta jednostka chorobowa, ale w jego
sktad wchodzi wiele roznych chordb, dla ktérych wspdlha cecha jest wzrost
cisnienia w tetnicy ptucnej, a nieleczone prowadza do przecigzenia i niewy-
dolnosci prawej komory serca. Aby utatwi¢ diagnostyke i porozumiewanie sie
miedzy lekarzami, chorego z nadcisnieniem ptucnym zalicza sie do jednegj
z 5 grup. Klasyfikacje nadcisnienia ptucnego przedstawiono w Tabeli 1.

Klasyfikacja nadcisnienia ptucnego



Tabela 1. Uaktualniona klasyfikacja kliniczna nadcisnienia ptucnego?

Grupa 1. Tetnicze nadcisnienie ptucne

1.1 Idiopatyczne

1.2 Dziedziczne
1.2.1 Mutacje BMPR2
1.2.2 Inne mutacje

1.3 Wywotane przez leki i/lub toksyny

1.4 Zwigzane z innymi chorobami
1.4.1 Chorobami tkanki tgcznej
1.4.2 Zakazeniem HIV
1.4.3 Nadcisnieniem wrotnym
1.4.4 Wrodzona wadg serca
1.4.5 Schistosomatozg

Grupa 1. Choroba zarostowa zyt ptucnych
i/lub hemangiomatoza wtosniczek ptucnych

Grupa 1. Przetrwate nadcisnienie ptucne
noworodkow

Grupa 2. Nadcisnienie ptucne spowodowane
choroba lewego serca

2.1 Zaburzenia czynnosci skurczowej
lewej komory

2.2 Zaburzenia czynnosci rozkurczowej
lewej komory

2.3 Wada zastawkowa

2.4 Wrodzone/nabyte zwezenie drogi
naptywu/odptywu lewej komory

i kardiomiopatie wrodzone
2.5 Wrodzone/nabyte zwezenia zyt ptucnych

Grupa 3. Nadcisnienie ptucne w przebiegu
chorob uktadu oddechowego i/lub hipoks;ji

3.1 Przewlekta obturacyjna choroba ptuc

3.2 Choroba srodmiazszowa ptuc

3.3 Inne choroby ptuc z mieszanym wzorcem
restrykcyjnym i obturacyjnym

3.4 Zaburzenie oddychania w czasie snu

3.5 Hipowentylacja pecherzykowa

3.6 Dtugotrwate przebywanie
na duzych wysokosciach

3.7 Wady rozwojowe ptuc

Grupa 4. Przewlekte nadcisnienie ptucne za-
krzepowo-zatorowe i inne zawezanie
tetnic ptucnych

4.1 Przewlekte zakrzepowo-zatorowe
nadcisnienie ptucne

4.2 Inne zawezanie tetnic ptucnych
4.2.1 Angiosarcoma
42.2 Inne nowotwory wewnatrznaczyniowe
4.2.3 Zapalenie tetnic
4.2.4 Wrodzone zwezenie tetnic ptucnych
4.2.5 Pasozyty (hydatiosis-bablowica) Wady

rozwojowe ptuc

HIV - ludzki wirus zespotu nabytego uposledzenia odpornosci;
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Grupa 5. Nadcisnienie ptucne o niejasnej
przyczynie lub patomechanizmie wieloczynni-
kowym

5.1 Choroby hematologiczne: przewlekta
anemia hemoliytyczna, zespoty
mieloproliferacyjne, splenektomia

5.2 Choroby uktadowe, sarkoidoza, histiocytoza
ptucna, limfangioleiomiomatoza

5.3 Choroby metaboliczne: choroba
spichrzania glikogenu, choroba Gauchera,
choroby tarczycy

5.4 Inne: ucisk przez guz, wtékniejace
zapalenie srodpiersia, przewlekta
niewydolnos¢ nerek (leczona lub
nieleczona dializami), ssgmentalne
nadcisnienie ptucne

BMPR2 - receptor typu 2. biatka morfogenetycznego kosci; ALK-1 - Aktywinoreceptoropodobna kinaza - typ 1.
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Grupa 1. Tetnicze nadcisnienie ptucne (GRUPA 1)

Tetnicze nadcisnienie ptucne (TNP) to rzadka posta¢ nadcisnienia ptuc-
nego, ktdéra tacza takie same objawy kliniczne, podobny wynik badania
hemodynamicznego oraz prawie identyczny obraz sciany tetnic ptucnych
ogladany pod mikroskopem. Uwaza sig, ze na TNP choruje 6% wszystkich
pacjentéw z nadcisnieniem ptucnym. Tetnicze nadcisnienie ptucne jest
chorobg rzadka, zapada na nig rocznie (cata grupa 1) 4-5 pacjentow na
milion oséb w populacji ogolnejt.

IDIOPATYCZNE TETNICZE NADCISNIENIE PLUCNE

sldiopatyczny” to przymiotnik uzywany w medycynie do okreslenia sta-
nu lub choroby, ktora powstaje spontanicznie lub ktorej przyczyna nie jest
znana. Stowo pochodzi z jezyka greckiego (idios), co oznacza ,wtasny” oraz
z 1t (pathos), co oznacza ,cierpienie”. Idiopatyczne tetnicze nadcisnienie ptu-
cne to rzadka postac TNP, ktorej przyczyna nie jest znana. Zamiennie z okre-
Sleniem ,idiopatyczny” stosuje sie przymiotnik ,samoistny”. Na idiopatyczne
tetnicze nadcisnienie ptucne zapadajg najczesciej ludzie mtodzi, w 2/3 przy-
padkow kobiety. Jest to choroba rzadka, zapadalnosc na te chorobe wynosi
1-2 przypadki na milion osob w populacji ogolnej na rok.

DZIEDZICZNE TETNICZE NADCISNIENIE PLUCNE

Postac dziedziczna tetniczego nadcisnienia ptucnego obejmuje ok. 11% pa-
cjentow z TNP. Choroba ma podtoze genetyczne, a jedna z przyczyn choroby
sa mutacje, czyli zmiany budowy materiatu genetycznego w komorkach czto-
wieka. Mutacja moze dotyczyc¢ budowy genu BMPR2 (gen receptora typu 2.
biatka morfogenetycznego kosci). Receptor ten odpowiada za aktywnosc nie-
ktorych czynnikow wzrostu w komorce, ktore kontroluja proliferacje (namna-
zanie sie) komorek budujacych naczynia krwionosne. Jednak tylko u okoto
20% pacjentow z mutacja tego genu rozwija sie NP, a wiec 80% osob pomimo
posiadania tej mutacji pozostaje zdrowa.

Analizujac drzewa genealogiczne pacjentow z dziedzicznym TNP zaobser-
wowano, ze w kolejnych pokoleniach choroba rozwija sie we wczesniejszym
wieku niz w pokoleniach poprzednich.

Wykrycie mutacji genu BMPR2 lub innych mutacji u pacjenta z TNP nie
zmienia postepowania z chorym, a jej obecnos¢ u cztonkdw rodziny nie za-
wsze prowadzi do rozwoju choroby. Pacjenci moga wykonywac badania ge-
netyczne w kierunku tej i innych mutacji, ale interpretacja wynikow badan po-
winna odbywac sie zawsze przez wykwalifikowanych specjalistow.

TETNICZE NADCISNIENIE PLUCNE WYWOLANE
PRZEZ LEKI LUB TOKSYNY

Leki i/lub toksyny. Wykazano, ze stosowanie lekow zmniegjszajgcych ape-
tyt stosownych przy odchudzaniu (zwanych anorektykami) moze prowadzic¢
do rozwoju TNP. Pierwsze doniesienia o przypadkach rozwoju TNP opisano
w latach 60 i 70-tych i dotyczyty one pacjentow stosujacych leki o nazwie mie-



dzynarodowej fenfluramina, deksfenfluramina, aminoreks. Obecnie z powodu
ryzyka rozwoju TNP leki te wycofano z uzycia. Do innych lekdw nalezy dazaty-
nib, a do substancji toksycznych metamfetamina i toksyczny olej rzepakowy.

TETNICZE NADCISNIENIE PLUCNE ZWIAZANE
Z INNYMI CHOROBAMI

Tetnicze nadcisnienie ptucne zwigzane z chorobami tkanki tacznej to
NP rozwijajace sie w przebiegu przewlektych chorob autoimmunologicznych,
ktorych wspolng cecha jest nieprawidtowa odpowiedz immunologiczna,
czyli obronna organizmu. Choroby te naleza do kregu chorob reumatologicz-
nych. Tetnicze nadcisnienie ptucne moze rozwijac sie w przebiegu chorob ta-
kich jak: twardzina uktadowa (sklerodermia), toczen rumieniowaty uktadowy,
mieszana choroba tkanki tacznej, reumatoidalne zapalenie stawow, zapale-
nie skorno-miesniowe i zespot Sjdgrena. W chorobach tych we krwi pojawiaja
sie przeciwciata, ktore sa skierowane przeciwko komorkom wtasnym organi-
zmu (tzw. autoprzeciwciata). W konsekwencji dochodzi do nieprawidtowej re-
akcji zapalnej organizmu skierowanej przeciwko wtasnym komaorkom, co moze
prowadzi¢ do zmian w naczyniach ptucnych i rozwoju TNP. Tylko u niektorych
chorych z chorobg tkanki tgcznej rozwinie sie tetnicze nadcisnienie ptucne,
ale czestosc tej choroby w grupie pacjentow z chorobami reumatologicznymi
jest znacznie wieksza niz w populacji ogolnej.

Tetnicze nadcisnienie ptucne w przebiegu zakazenia wirusem HIV
to postac TNP, ktora rozwija sie w przebiegu zakazenia wirusem nabytego
spadku odpornosci u cztowieka (HIV, ang. human immunodeficiency virus).
Przyczyna rozwoju nadcisnienia ptucnego w tej chorobie nie jest znana. Za-
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kazenie wirusem HIV czesto poczatkowo jest bezobjawowe, przez wiele lat
moze dawac jedynie dyskretne objawy kliniczne wynikajace ze zmniejsze-
nia sprawnosci uktadu immunologicznego, a wiec zmniejszenia odpornosci,
a w koncowym stadium prowadzi do rozwoju zespotu nabytego uposledzenia
odpornosci AIDS (ang. acquired immunodeficiency syndrome). Tetnicze nadci-
Snienie ptucne moze rozwinac sie w kazdej fazie zakazenia wirusem HIV.

Tetnicze nadcisnienie ptucne w przebiegu nadcisnienia wrotnego to po-
stac TNP, ktora rozwija sie w przebiegu przewlektych chorob watroby prowa-
dzacych do rozwoju nadcisnienia wrotnego bez wzgledu na to, czy towarzyszy
im marskosc watroby czy nie. Tetnicze nadcisnienie ptucne wystepuje u ok.
0,5% pacjentow z nadcisnieniem wrotnym.

Tetnicze nadcisnienie ptucne zwigzane z wrodzona wada serca to nadci-
Snienie ptucne, ktore rozwija sie u chorych, ktérzy od urodzenia maja niepra-
widtowa budowe serca. Wady wrodzone serca wystepuja u ok. 1% wszystkich
noworodkow. W wyniku wrodzonej wady serca dochodzi do rozwoju NP na
skutek obecnosci nieprawidtowego potgczenia pomiedzy prawa a lewa cze-
Scig serca. Krew zylna, uboga w tlen, przez nieprawidtowe potaczenia przepty-
wa bezposrednio z lewego przedsionka lub lewej komory do prawego przed-
sionka lub prawej komory serca obcigzajac tetnice ptucne dodatkowa porcja
krwi. Jesli wada serca nie zostanie odpowiednio wczesnie wykryta i skutecznie
naprawiona chirurgicznie, dochodzi do rozwoju tetniczego nadcisnienia ptuc-
nego i odwrocenia przeptywu krwi z prawego do lewego serca. Pojawiajacy
sie wtedy zespot objawow klinicznych nosi nazwe zespotu Eisenmengera od
nazwiska austriackiego lekarza, Victora Eisenmengera, ktory w 1897 roku jako
pierwszy opisat objawy tej choroby. Wadami serca, ktore prowadza do rozwoju
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zespotu Eisenmengera sg miedzy innymi:
ubytek w przegrodzie miedzykomorowej (VSD), czyli obecnosc otwo-
ru w przegrodzie pomiedzy prawa a lewa komora
ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej (ASD), czyli obecnosc
otworu w przegrodzie pomiedzy prawym a lewym przedsionkiem
drozny przewdd tetniczy (PDA), czyli utrzymywanie sie po urodzeniu
otwartego przewodu tetniczego naczynia taczagcego bezposrednio aor-
te z tetnica ptucng, ktory fizjologicznie obecny jest w zyciu ptodowym
i ulega samoistnemu zamknieciu w ciagu kilku godzin po urodzeniu
inne ztozone wady serca, takie jak: catkowity wspolny kanat przedsion-
kowo-komorowy, wspolny pien tetniczy, nieprawidtowy sptyw zyt ptuc-
nych do prawego przedsionka.
Schistosomatoza to choroba pasozytnhicza spowodowana przez przy-
wry krwi z rodzaju Schistosoma (tac. Schistosoma haematobium).
W przebiegu schistosomatozy moze dochodzi¢ do rozwoju TNP. Jest to
czesta przyczyna nadcisnienia ptucnego w krajach Afryki, Azji i Ameryki
Potudniowej.

Grupa 1". Choroba zarostowa zyt ptucnych
I/lub hemangiomatoza wtosniczek ptucnych.

Choroba zarostowa zyt ptucnych to bardzo rzadka choroba spowodowa-
na przewlekta niedroznoscia (zamknieciem) drobnych zytek i zyt ptucnych
i pogrubieniem ich scian. Zmiany te prowadza do utrudnienia przeptywu krwi
przez te naczynia i w konsekwencji do rozwoju nadcisnienia ptucnego.

Hemangiomatoza wtosniczek ptucnych to bardzo rzadka choroba, w kto-
rej dochodzi do nieprawidtowego rozrostu i zmiany budowy naczyn wtoso-
watych w ptucach. Naczynia te rozrastaja sie nadmiernie i powiekszaja swo-
je rozmiary, co powoduje wzrost oporu dla krwi przeptywajacej przez ptuca
i w konsekwencji prowadzi do rozwoju nadcisnienia ptucnego.

Grupa 1". Przetrwate nadcisnienie ptucne
noworodkow.

Przetrwate nadcisnienie ptucne noworodkow to rodzaj tetniczego nadci-
Snienia ptucnego, w ktorym nie dochodzi do fizjologicznego spadku cisnienia
w tetnicy ptucnej po urodzeniu.

Grupa 2. Przetrwate nadcisnienie ptucne
spowodowane chorobg lewego serca.

Nadcisnienie ptucne spowodowane choroba lewego serca to postac NP
bedaca konsekwencja choroby lewego przedsionka, lewej komory lub zasta-
wek lewego serca (zastawki mitralnej lub aortalnej). Jest to najczestsza postac
nadcisnienia ptucnego. Na skutek choroby lewego serca wzrasta cisnienie
w zytach ptucnych, a nastepnie w tetnicy ptucnej. Kluczowe w tej grupie cho-
rob jest leczenie choroby podstawowsej, czyli choroby lewego serca prowa-
dzacej do rozwoju NP,



Grupa 3. Przetrwate nadcisnienie ptucne
W przebiegu chordob ptuc i/lub hipoksii.

Jest to postac nadcisnienia ptucnego, ktora rozwija sie w przebiegu roz-
nych chorob ptuc lub przewlektej hipoksji czyli niedotlenienia. Przewlekta
hipoksemia, czyli zmniejszone utlenowanie krwi przeptywajacej przez ptuca,
powoduje odruchowy skurcz tetnic ptucnych roznego kalibru, a po wielu la-
tach trwania choroby ich przebudowe, pogrubienie scian naczyn i/lub zmniej-
szenie ich liczby. Wszystkie te zmiany w tetniczkach ptucnych prowadza do
rozwoju nadcisnienia ptucnego. Kluczowe w leczeniu tej postaci NP jest le-
czenie choroby ptuc i w razie potrzeby tlenoterapia.

Grupa 4. Przewlekte zakrzepowo-zatorowe
nadcisnienie ptucne i inne zwezenia tetnic
ptucnych.

Przewlekte nadcisnienie ptucne zakrzepowo-zatorowe to postac NP spo-
wodowana zamknieciem tetnicy ptucnej i/lub jej odgatezien przez materiat
zakrzepowo-zatorowy. Choroba ta jest rzadkim powiktaniem ostrej zatorowo-
Sci ptucnej. Zatorowosc ptucna spowodowana jest zamknieciem tetnic ptu-
cnych przez skrzepliny, ktore dostaja sie tam z krazeniem krwi, najczesciej
z zyt gtebokich konczyn dolnych. Skrzepliny w wiekszosci w ciagu kilku tygo-
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dni - miesiecy ulegaja rekanalizagji (rozpuszczeniu), a leczenie przeciwzakrze-
powe zapobiega nawrotowi choroby. U 0,5-5,0% pacjentow, ktorzy przezyli
ostra zatorowosc ptucna nie dochodzi do rozpuszczenia skrzeplin, przerastaja
one tkanka taczna i przewlekle blokuja przeptyw krwi przez tetnice ptucne,
co prowadzi do rozwoju NP. Przewlekte zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie
ptucne moze tez rozwinac sie u chorego, u ktorego nigdy wczesniej nie rozpo-
znano zatorowosci ptucnej. Wszyscy pacjenci z tej grupy powinni otrzymywac
przez cate zycie leczenie przeciwzakrzepowe. Niektorzy pacjenci moga byc
skutecznie leczeni za pomoca endarterektomii ptucnej, zabiegu kardiochirur-
gicznego, podczas ktorego materiat zakrzepowo-zatorowy wraz z btong we-
wnetrzng usuwany jest z tetnic ptucnych. Jesli zmiany zakrzepowo-zatorowe
nie moga by¢ usuniete operacyjnie niektorzy, wybrani pacjenci moga byc¢ kan-
dydatami do zabiegu plastyki balonowej tetnic ptucnych lub dodatkowego
leczenia farmakologicznego. O najlepszym sposobie leczenia decyduje wie-
lodyscyplinarny zespot lekarski specjalizujacy sie w leczeniu tej choroby.

Grupa 5. Nadcisnienie ptucne o niejasnej
przyczynie lub patomechanizmie wieloczyn-
nikowym.

Grupa 5 obejmuje wiele innych chordb i zaburzen, ktore moga prowadzic
do rozwoju nadcisnienia ptucnego, a ich przyczyna jest ztozona lub nie do
konca poznana w ptucach. Naczynia te rozrastajg sie nadmiernie i powiekszaja
swoje rozmiary, co powoduje wzrost oporu dla krwi przeptywajacej przez ptu-
ca i w konsekwencji prowadzi do rozwoju nadcisnienia ptucnego.
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Fizjologia krazenia krwi u cztowieka

Krew w organizmie cztowieka krgzy w uktadzie zamknietym. Krew z cate-
go ciata, z roznych tkanek i narzadow, odptywa za pomoca drobnych zyt, kto-
re tacza sie w coraz wieksze zyty tworzac ostatecznie dwa gtowne naczynia
zylne, zyte gtowna gorna, odprowadzajaca krew z gornej potowy ciata i zyte
gtowna dolng, odprowadzajgca krew z dolnej potowy ciata. Krew z zyty gtow-
nej gornej i zyty gtownej dolnej naptywa do prawego przedsionka, nastepnie
do prawej komory. Z prawej komory krew wyptywa przez tetnice ptucna do
ptuc, gdzie podczas oddychania ulega wzbogaceniu w tlen, czyli natlenieniu.
Z ptuc, czterema zytami ptucnymi, krew wraca do serca i wptywa do lewego
przedsionka, nastepnie lewej komory. Z lewej komory poprzez duza tetnice,
zwang aorta i jej odgatezienia krew rozprowadzana jest po catym organizmie
dostarczajac tlen i substancje odzywcze do tkanek i narzadow. Schemat kra-
zenia krwi w organizmie cztowieka przedstawiono na Rycinie 1.

Bardzo wazna funkcja krazenia ptucnego jest zapewnienie odpowiednie-
go przeptywu krwi i udziat w wymianie gazowej w ptucach. Serce petni funk-
cje pompy, ktoéra przepycha krew zylng przez ptuca. Krew zylna odptywa z
roznych narzadow ciata do prawego serca, czyli prawego przedsionka, a na-
stepnie prawej komory. Z prawego serca, a bardziej precyzyjnie z prawej ko-
mory, krew jest pompowana do tetnicy ptucnej, a z niej dostaje sie do ptuc.
W warunkach prawidtowych bardzo niewielkie cisnienie jest potrzebne, aby
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zapewni¢ prawidtowy przeptyw krwi przez ptuca, nawet podczas wysitku.
Wewnatrz ptuc, w naczyniach wtosowatych, zachodzi proces wymiany ga-
zowej, ktora polega na utlenowaniu, czyli wzbogaceniu przeptywajacej krwi
w tlen. Krew utlenowana powraca do lewej czesci serca, lewego przedsionka
i lewej komory, a stamtad odptywa do roznych tkanek i narzadow ciata niosac
tlen i substancje odzywcze. Krazenie krwi przez krazenie ptucne w warunkach
prawidtowych przedstawia Rycina 3A.

A
™ °

7GG |_ZFZ>P .
pp Rycina 1:
Schemat krazenia krwi

LK W organizmie cztowieka.

ZGD
PK

ZGG - zyta gtowna gorna

ZGD - zyta gtowna dolna

PP - prawy przedsionek

PK - prawa komora

TP - tetnica ptucna

ZZP - Zzyty ptucne

LP - lewy przedsionek

LK - lewa komora

Ao - aorta
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Zmiany w krazeniu ptucnym
u chorego z tetniczym
nadcisnieniem ptucnym
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Krazenie ptucne u chorego z TNP charakteryzuje sie zmianami struktural-
nymi, czyli zmianami w budowie sciany naczyn ptucnych, tetnicy ptucnej i jgj
gatezi, ktorych zadaniem jest transport krwi z prawej komory do ptuc. Zmia-
ny w scianie naczyn polegaja na wzroscie liczby komorek miesni gtadkich

PRZYDANKA

BLONA SRODKOWA

SRODBLONEK

w btonie srodkowej tetnic. Zbyt duzo komorek miesniowych powoduje wzrost
napiecia sciany naczyn i zwezenie ich swiatta. W nieprawidtowych naczyniach
nadmiernie mnoza sie komorki srodbtonka, ktore wyscietaja Sciane naczynia
od wewnatrz. Wydzielane przez nie substancje sprzyjaja obkurczeniu, prze-
budowie i pogrubieniu sciany naczyn oraz utatwiajg tworzenie sie zakrzepow
w Swietle naczynz Zmiany w naczyniach ptucnych u chorego z TNP przedsta-
wiono na Rycinie 2.

U chorego z TNP z powodu niekorzystnych zmian w naczyniach ptuc-
nych, opisanych wczesniegj, prawa komora napotyka opor w pompowaniu krwi
do ptuc. Stale nadmiernie obcigzona prawa komora przerasta (czyli jej Sciany

Rycina 2

Przekroj poprzeczny przez tetniczki
ptucne u chorego z nadcisnieniem
ptucnym. Widoczne narastajace wraz
7 czasem trwania choroby pogrubienie
Sciany i zwezenie Swiatta naczyn.



staja sie grubsze) oraz powieksza sie (czyli jej sciany ulegaja rozciagnieciu).
Oba te mechanizmy wyrownawcze pozwalaja na utrzymanie przez pewien
czas funkcji prawej komory na poziomie wystarczajacym do wykonywania
wysitkow fizycznych bez odczuwania zmeczenia i bez objawow niewydol-
nosci serca. Wraz z uptywem czasu i postepem choroby prawa komora traci
stopniowo swoja wydolnosc i nie jest juz w stanie pompowac wystarczajacej
ilosci krwi przez ptuca podczas wysitku fizycznego, a nastepnie w spoczynku.
Wraz z rozciggnieciem komory mnigj sprawnie pracuje uktad nici sciegnistych
zastawki trojdzielnej i dochodzi do jej niedomykalnosci. Zaburzenie mechani-
zmow wyrownawczych pracy prawej komory serca w okresie przewlektej jej
niewydolnosci nazywa sie dekompensacja prawokomorowej niewydolnosci
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serca. Dochodzi wowczas do wzrostu ilosci krwi, ktora pozostaje w prawej ko-
morze i zytach przed prawym sercem, co powoduje pojawienie sie obrzekow
konczyn dolnych, wodobrzusza oraz przepetnienie zyt szyjnych.

Rownoczesnie ulega zmniegjszeniu objetos¢ wyrzutowa serca, czyli ilo-
Sci krwi, ktora serce moze wypompowac podczas pojedynczego skurczu.
Prowadzi to do zmniejszenia ilosci krwi, ktora z serca doptywa do narzadow
i tkanek organizmu w ciagu jednej minuty, a wiec gorszego ich odzywienia
i natlenienia. Zjawiska te odpowiadaja za pojawienie sie objawow choroby
u pacjenta z TNP i pogarszaja rokowanie. Schemat krazenia krwi u osoby zdro-
wej przedstawiono na Rycinie 3A, a u chorego z TNP na Rycinie 3B.

Rycina 3A.
Serce i naczynia - schemat
u osoby zdrowej.

Rycina 3B.
Serce i naczynia - schemat u chorego
z tetniczym nadcisnieniem ptucnym.

PK - prawa komora

LK - lewa komora

PP - prawy przedsionek
LP - lewy przedsionek
TP - tetnica ptucna
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Objawy kliniczne
nadcisnienia ptucnego
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Pierwsze objawy tetniczego nadcisnienia ptucnego nie sa charakterystycz-
ne i obejmuja:

- dusznosc, czyli subiektywne uczucie braku powietrza, przede wszyst-
kim podczas wysitku fizycznego (np. wchodzenia po schodach)
zZmeczenie i ogolne ostabienie
zastabniecie (omdlenie) podczas wysitku fizycznego

Opisane wyzej objawy s3 scisle powiazane z zaburzeniem funkgji prawej
komory serca i wystepuja we wszystkich postaciach NP, nie tylko u chorych
z TNP. Za te objawy odpowiada zmniegjszenie ilosci krwi wyrzucanej z niewy-
dolnej prawej komory do tetnicy ptucnej podczas wysitku fizycznego u cho-
rego z NP.

Inne objawy, mniej czeste, wystepuja w bardziej zaawansowanych stadiach
choroby i s3 to:
suchy kaszel i chrypka
bolw klatce piersiowej podczas wysitku fizycznego (bol dtawicowy)
krwioplucie

Suchy kaszel i ostabienie gtosu sa zwiazane z uciskiem na nerw krtanio-
wy wsteczny przez lewa gataz poszerzonej tetnicy ptucnej. Bole dtawicowe
sa konsekwencja niedostatecznego doptywu krwi do przerosnietego miesnia

prawej komory serca poprzez prawa tetnice wiencowa, odzywiajaca prawa ko-
more. Knwioplucie, ktére polega na odkrztuszaniu krwi z drog oddechowych,
najczesciej spowodowane jest pekaniem poszerzonych tetnic oskrzelowych.

Tetnicze nadcisnienie ptucne jest chorobg, ktora czesto jest rozpoznawana
z opoznieniem, po wielu latach trwania choroby. Dlaczego tak sie dzigje? Po
pierwsze objawy TNP sa takie same, jak objawy innych chorob znacznie bar-
dziej rozpowszechnionych. Po drugie TNP jest choroba rzadka, nadal mniej
zZnang, zarowno wsrod pacjentow, jak i lekarzy. Po trzecie chorzy zgtaszaja sie
do lekarza pozno, kiedy choroba jest zaawansowana, bo kiedy pierwsze ob-
Jjawy pojawiaja sie podczas wysitku fizycznego, a w spoczynku bardzo szybko
ustepuja, wielu pacjentow je lekcewazy.

Objawy przedmiotowe, czyli objawy stwierdzane podczas badania przez le-
karza, moga obejmowaé miedzy innymi:
oziebienie konczyn (rak i stop)
sinice (sine zabarwienie warg, nosa, uszu, palcow rak i stop)
obrzeki konczyn dolnych
wodobrzusze, czyli zwigkszenie ilosci ptynu w jamie brzusznej (a do-
ktadnie w jamie otrzewnej)
poszerzenie zyt szyjnych
szmer niedomykalnosci zastawki trojdzielngj, styszalny podczas ostu-
chiwania serca

Oziebienie konczyn i sinica spowodowane sg zmnigjszeniem rzutu serca
i zmniejszeniem ilosci krwi bogatej w tlen doptywajacej do tkanek i narzadow,
rowniez skory i bton sluzowych.






»Diagnostyka TNP wymaga wielu
dodatkowych badan.”




06 Diagnostyka tethiczego
nadcisnienia ptucnego

ZDJECIE RADIOLOGICZNE KLATKI PIERSIOWEJ

Zdjecie radiologiczne klatki piersiowej (RTG klp) to badanie, podczas kto-
rego promieniowanie rentgenowskie emitowane przez aparat przechodzi
przez klatke piersiowa pacjenta i umozliwia ukazanie obecnych w nigj tkanek
i narzadow. Jest to badanie nieinwazyjne i tatwo je powtorzy¢. Badanie wyko-
nywane jest w zaktadzie radiologii i oceniane przez lekarza radiologa. Typowo
zdjecie wykonuje sie w dwoch projekcjach tylno-przedniej i bocznej. Zdjecie
radiologiczne klatki piersiowej czesto ukazuje zmiany u chorego z NP. Typowe
dla chorego z NP jest poszerzenie pnia i gtdwnych gatezi tetnicy ptucnej oraz
zmniejszony przeptyw knwi przez naczynia ptucne matego kalibru, tzw. ampu-
tacja naczyn obwodowych. W zaawansowanych przypadkach RTG klp ukazuje
powiekszenie sylwetki serca w zakresie prawej komory i prawego przedsionka.
Zdjecie radiologiczne klatki piersiowej chorego z TNP przedstawia Rycina 4.

BADANIE ELEKTROKARDIOGRAFICZNE (EKG)

Badanie elektrokardiograficzne (EKG) to badanie polegajace na przytozeniu
matych elektrod na powierzchni klatki piersiowej i konczyn pacjenta, co umoz-
liwia rejestracje wtasnej czynnosci elektrycznej serca i przedstawienie jej w for-
mie zapisu graficznego. Elektrokardiogram to badanie nieinwazyjne, ktore moze
by¢ wykonane ambulatoryjnie i czesto powtarzane. U chorego z TNP badanie
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Rycina 4.

Zdjecie radiologiczne klatki piersiowej w projekciji
tylno-przedniej u chorego z tetniczym nadcisnieniem ptucnym.
Widoczna jest powiekszona sylwetka serca, poszerzony pien
ptucny i amputacja naczyn ptucnych.
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EKG moze uwidoczni¢ cechy przeciazenia i przerostu prawej komory, niepra-
widtowosci prawego przedsionka, zaburzenia w uktadzie przewodzacym serca
czy zaburzenia rytmu serca. Celem bardziej precyzyjnego diagnozowania za-
burzen przewodzenia lub zaburzen rytmu serca lekarz moze zalecic rejestra-
cje EKG przez cata dobe, tzw. EKG metoda Holtera. Wtedy oprocz elektrod na
klatce piersiowej pacjent nosi ze soba mate pudetko-rejestrator, ktory nagry-
wa prace serca. Na rycinie 5A i 5B przedstawiono zapis elektrokardiograficzny
u chorego z TNP.
5A 5B
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Rycina 5.

Elektrokardiogram u chorego z tetniczym nadcisnieniem ptucnym.
Widoczne sg cechy przerostu i przecigzenia prawego przedsionka

i prawej komory (5A) — odprowadzenie konczynowe; (5B) -
odprowadzenia przedsercowe).

BADANIE ECHOKARDIOGRAFICZNE PRZEZKLATKOWE

Badanie echokardiograficzne (ECHO) jest badaniem nieinwazyjnym,
a wiec nieszkodliwym dla chorego, wykorzystujagcym fale ultradzwiekowe
do obrazowania struktur serca i naczyn.

Do klasycznego badania echokardiograficznego przez klatke piersiowa pa-
cjent nie musi byc specjalnie przygotowany. Podczas badania pacjent z od-
stoniety klatka piersiowa lezy na lewym boku, a badajacy go lekarz przyktada
w okolice serca mata sonde ultradzwiekowa, posmarowana zelem. Bada-
nie jest bezbolesne. Odbite od serca i innych struktur klatki piersiowej fale
ultradzwiekowe tworza obraz ogladany przez lekarza na ekranie monitora.

Jest to bardzo cenne badanie, ktore stuzy do oceny budowy i funkgcji serca
i duzych naczyn. Umozliwia, cho¢ nie zawsze, wstepne oszacowanie skurczo-
wego cishienia w tetnicy ptucnej i okreslenie prawdopodobienstwa nadcisnie-
nia ptucnego. Badanie moze by¢ wykonane zaréwno w szpitalu podczas ho-
spitalizacji, jak i ambulatoryjnie w przychodni. Czesto jest to pierwsze badanie,
na podstawie ktorego lekarz podejrzewa NP. Badanie ECHO jest uzyteczne w
ustalaniu przyczyny NP oraz pomocne w monitorowaniu przebiegu choroby.

Badanie echokardiograficzne jest cennym badaniem umozliwiajacym roz-
poznanie choroby u pacjentow z grupy 2 NP, czyli pacjentow u ktorych wzrost
cisnienia w tetnicy ptucnej wynika z choroby lewego serca, a w niektorych
przypadkach tez u chorych z grupy 1, u ktérych przyczyna NP jest wrodzona
wada serca.



Warto pamietaé, ze ECHO nie musi by¢ wykonywane u chorego z TNP
podczas kazdej wizyty kontrolnej, a o potrzebie jego wykonania decyduje
lekarz. Takze o interpretacje wyniku badania nalezy zapytac lekarza prowa-
dzacego, a nie starac¢ sie samemu wyciggac, czasem btedne wnioski co do
rozpoznania, przebiegu choroby, czy skutecznosci leczenia.

U chorego z NP czesto obserwowanymi zmianami echokardiograficznymi sa:
powiekszenie prawej komory i prawego przedsionka
pogrubienie sciany prawej komory
nieprawidtowy ruch przegrody miedzykomorowej
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zmnigjszenie objetosci i wielkosci lewej komory

poszerzenie pierscienia zastawki trojdzielnej i jej niedomykalnosc
obecnosc ptynu w jamie osierdzia

poszerzenie wymiarow zyty gtownej dolnej i brak jej zapadania sie
podczas wdechu

Na Rycinie 6 przedstawiono przyktadowy obraz badania echokardiogra-
ficznego u osoby zdrowej (6A) oraz u chorego z tetniczym nadcisnieniem ptu-
cnym (6B).

Badanie echokardiograficzne
w projekcji czterojamowej

u osoby zdrowej.

PK - prawa komora,

PP - prawy przedsionek,

LK - lewa komora,

LP - lewy przedsionek.

Badanie echokardiograficzne
W projekcji czterojamowej
u chorego z TNP.
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Lekarz moze zaleci¢ pacjentowi wykonanie badania echokardiograficz-
nego przezprzetykowego. Badanie to pozwala na ogladanie potozonych
blisko przetyku struktur serca i haczyn oraz ich czesci, ktore nie sa dobrze
widoczne podczas zwyktego badania przez klatke piersiowa. Samo bada-
nie przypomina gastroskopie. Po znieczuleniu tylnej sciany gardta lidokaing
W aerozolu, w pozycji lezacej na lewym boku, zostaje wprowadzona do
przetyku przez ustnik specjalna sonda o srednicy 1 cm i dtugosci kilkunastu
centymetrow, ktora jest zakonczona gtowica emitujaca fale ultradzwiekowe.
Do echokardiografii przezprzetykowej pacjent powinien pozostac na czczo
i nie spozywac pokarmow i ptynow co najmniej 4 godziny przed badaniem
i 2 godziny po badaniu oraz ma zatozony dostep do zyty obwodowej, tzw.
wenflon. Przed badaniem konieczne jest usuniecie ruchomych protez ze-
bowych. Przeciwwskazaniem do badania sa zaburzenia budowy (anomalie)
i choroby przetyku, dlatego wszelkie ktopoty z przetykaniem pokarmow
i/lub ptynow nalezy zgtosic lekarzowi przed badaniem.

SCYNTYGRAFIA PERFUZYJNA PLUC

Scyntygrafia perfuzyjna ptuc to badanie, ktore jest czesto wykonywane
we wstepnej diagnostyce pacjenta z NP. Scyntygrafia perfuzyjna ptuc umoz-
liwia rozpoznanie przewlektego nadcisnienia ptucnego zakrzepowo-zatoro-
wego (grupa 4 nadcisnienia ptucnego). Badanie wykonywane jest w Pracow-
ni lzotopowej Zaktadu Medycyny Nuklearnej. Przed badaniem scyntygrafii
perfuzyjnej ptuc rutynowo wykonywane jest klasyczne zdjecie radiologiczne
klatki piersiowej. Pacjent, oprocz zatozonego dostepu dozylnego (wenflon),
nie musi byc inaczej przygotowany, ani nie musi pozostawac na czczo. Pod-
czas badania pacjent otrzymuje dozylnie niewielka ilos¢ ptynu zawierajaca
albuminy (naturalne biatka krwi) znakowane Technetem 99, ktory jest radio-
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izotopem, czyli ma zdolnos¢ emitowania promieniowania. Albuminy podczas
przejscia przez drobne naczynia wtosowate ptuc dzieki znacznikowi emituja
promieniowanie, ktore jest wykrywane przez specjalng kamere i przedsta-
wiane w formie zdjec¢. Natezenie i lokalizacja promieniowania jest wprost
proporcjonalne do ukrwienia (perfuzji) ptuc. Emitowane promieniowanie i
ilos¢ radioizotopu jest tak mata, ze nie szkodzi ani pacjentowi, ani osobom
W jego otoczeniu. Pewng ostroznosc jednak nalezy zachowac w przypadku

cigzy.

U chorego z przewlektym nadcisnieniem ptucnym zakrzepowo-zatoro-
wym, w przypadku obecnosci skrzeplin zamykajacych swiatto naczyn w ptu-
cach brak jest w tych migjscach przeptywu krwi, co na zdjeciach widoczne
jest jako segmentalne lub wieksze ubytki perfuzji w odpowiadajacych im
obszarach ptuc. U chorych z TNP moga byc¢ tez niekiedy widoczne drobne,
mniejsze niz segmentalne ubytki perfuzji niezwiazane z obecnoscia skrzeplin.
Dlatego o interpretacje wyniku badania nalezy zapytac lekarza.

W niektorych osrodkach oprocz scyntygrafii perfuzyjnej ptuc wykonuje
sie scyntygrafie wentylacyjna, podczas ktorej pacjent inhaluje (wdycha) gaz
zawierajgcy czasteczki radioizotopu przez specjalng maseczke. Badanie to
umozliwia ocene wentylacji czyli przeptywu gazow przez ptuca. Na Rycinie
7 przedstawiono obraz scyntygrafii perfuzyjnej ptuc pacjenta z przewlektym
zakrzepowo-zatorowym nadcisnieniem ptucnym.
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Rycina 7.
Scyntygrafia perfuzyjna ptuc u chorego z przewlektym zakrzepowo-zatorowym nadcisnieniem ptucnym.
Widoczne w ptucu prawym i lewym ptatowe i segmentalne ubytki perfuzji ptuc (przyktadowe zaznaczono strzatkami.
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Badanie tomografii komputerowej klatki piersiowej metoda spiralnej
tomografii komputerowej (angioTK klp) uwidacznia szczegotowo krazenie
ptucne, tetnice ptucng i jej odgatezienia do poziomu drobnych tetnic sub-
segmentalnych. Badanie to umozliwia potwierdzenie obecnosci oraz ocene
lokalizacji zmian zakrzepowo-zatorowych u chorych z przewlektym nadci-
Snieniem ptucnym zakrzepowo-zatorowym (grupa 4 nadcisnienia ptucnego).
Inna opcja ustawienia aparatu pozwala na szczegotowe obejrzenie migzszu
ptuc (HRCT - badanie tomografii komputerowej o wysokiej rozdzielczosci.
U pacjentow z TNP tomografia komputerowa moze dostarczy¢ cennych in-
formacji o szerokosci pnia ptucnego i jego odgatezien, szerokosci i lokalizagji
tetnic oskrzelowych (Rycina 8).

Do badania spiralnej tomografii komputerowej klatki piersiowej z podaniem
kontrastu pacjent powinien pozostawac na czczo przez minimum 4 godziny
przed badaniem oraz miec zatozony dostep zylny (wenflon). W trakcie badania
podawany jest dozylnie kontrast. U nielicznych pacjentow po podaniu kontra-
stu moze pojawic¢ sie reakcja alergiczna, pogorszenie czynnosci nerek i/lub
tarczycy, dlatego wazne jest doktadne poinformowanie lekarza prowadzace-
go o dodatkowych chorobach, na ktére cierpi pacjent i wszystkich przyjmo-
wanych lekach

Arteriografia tetnic ptucnych to badanie radiologiczne polegajace na
podaniu kontrastu przez cewnik wprowadzony bezposrednio do tetnicy
ptucnej i/lub jej odgatezien. Podczas badania wykorzystywany jest aparat

Tomografia komputerowa klatki piersiowe;.
Widoczny poszerzony pien ptucny i jego odgatezienia
u chorego z tetniczym nadcisnieniem ptucnym

(TP - tetnica ptucna, Ao - aorta).



rentgenowski i promieniowanie rentgenowskie, w celu rejestracji ruchome-
go obrazu naczyn ptucnych podczas przeptywajacego przez nie kontrastu.
Arteriografia tetnic ptucnych jest najdoktadniejszym badaniem obrazujacym
nawet bardzo drobne naczynia ptucne. Badanie wykonuje sie celem potwier-
dzenia lub wykluczenia obecnosci skrzeplin w tetnicach ptucnych u pacjentow
z podejrzeniem przewlektego nadcisnienia ptucnego zakrzepowo-zatorowe-
go. Jest to tez cenne badanie u pacjentow z juz rozpoznanym przewlektym
nadcisnieniem ptucnym zakrzepowo-zatorowym, u ktorych rozwaza sie le-
czenie operacyjne.

Podczas arteriografii tetnic ptucnych, po naktuciu zyty szyjnej lub zyty udo-
wej i zatozeniu do nigj ,koszulki naczyniowej’, wprowadza sie cewnik o sredni-
cy okoto 2 mm bezposrednio do tetnicy ptucnej. Arteriografia tetnic ptucnych
Jest zwykle poprzedzona cewnikowaniem prawego serca, wtedy oba badania
wykonuje sie przez te sama ,koszulke naczyniowa”. Cewnik do pomiardéw he-
modynamicznych lub do podania kontrastu do tetnicy ptucnej wprowadza sie
pod kontrolg rentgenowska. Nastepnie przy uzyciu automatycznej strzykaw-
ki podaje sie kontrast i w tym samym czasie rejestruje obraz tetnic ptucnych,
uzyskany za pomoca promieniowania rentgenowskiego. Badanie trwa okoto
30 minut i podczas catego badania pacjent pozostaje w pozycji lezacej. Przed
badaniem rutynowo wykonuje sie oznaczenie ilosci ptytek krwi, ocenia funk-
cje uktadu krzepniecia krwi, stezenie elektrolitow i kreatyniny we krwi. Przed
badaniem pacjent powinien pozostawac na czczo przez co najmniej 6 godzin
oraz miec zatozony wenflon do zyty obwodowej. W wybranych przypadkach
pacjenci z wrodzonymi wadami serca otrzymuja antybiotyk. Z lekarzem pro-
wadzacym nalezy przedyskutowac koniecznosc¢ przyjmowania statych lekow
przed badaniem. Na Rycinie 9 przedstawiono arteriografie prawej tetnicy ptuc-
nej u pacjenta z przewlektym nadcisnieniem ptucnym zakrzepowo-zatorowym.
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Rycina 9.

Arteriografia prawej tetnicy ptucnej.

Widoczne ubytki zakontrastowania (zaznaczone strzatkami)
spowodowane obecnoscig materiatu zakrzepowo-zatorowego,
zamykajacego czesc odgatezien tetnicy ptucnej, u chorego

7 przewlektym zakrzepowo-zatorowym nadcisnieniem ptucnym.
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CEWNIKOWANIE PRAWEGO SERCA (BADANIE HEMODYNAMICZNE)

Cewnikowanie prawego serca jest badaniem diagnostycznym, ktore jako
jedyna metoda pozwala na bezposredni pomiar wysokosci cisnienia krwi
w prawym przedsionku, prawej komorze oraz w naczyniach doprowadza-
jacych i odprowadzajacych krew z prawego serca: w tetnicy ptucnej, zyle
gtownej dolnej i zyle gtownej gornej. W trakcie cewnikowania prawego serca
dodatkowo dokonuje sie pomiaru objetosci krwi przeptywajacej przez kraze-
nie ptucne i krgzenie systemowe, ocenia wysycenie krwi tlenem w tetnicy ptu-
cnej oraz w tetnicy systemowej. Wszystkie te parametry sa bardzo przydatne
W rozpoznaniu nadcisnienia ptucnego, ocenie stopnia zaawansowania choro-
by oraz stuza do przewidywania jej przebiegu. Cewnikowanie prawego serca
wykonuje sie rutynowo na poczatku choroby, a takze podczas wizyt kontrol-
nych, zwtaszcza przed podjeciem decyzji o zmianie leczenia celowanego na
tetniczki ptucne

Badanie hemodynamiczne wykonywane jest w pracowni hemodynamicz-
nej zaopatrzonej w odpowiedni sprzet, w tym zestaw reanimacyjny. Do pomia-
ru cisnien w jamach serca i krazeniu ptucnym uzywa sie specjalnego cewni-
ka naczyniowego o srednicy 1-2 mm, wykonanego ze specjalnego tworzywa
sztucznego. Cewnik nazwano, od nazwisk jego tworcow, cewnikiem Swana-
-Ganza (Rycina 10).

Badanie hemodynamiczne wykonuje sie najczesciej poprzez naktucie zyty
szyjnej wewnetrznej (Rycina 11). Moze byc wykorzystywany dostep przez zyte
udowa lub inny, a o sposobie przeprowadzenia badania decyduje lekarz.

Po zatozeniu tzw. ,koszulki naczyniowej" wprowadza sie przez nig cewnik
naczyniowy i dokonuje pomiarow cisnien w prawym przedsionku, prawej ko-
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Rycina 10.
Cewnik Swana-Ganza uzywany do badania hemodynamicznego.




morze oraz tetnicy ptucnej. Na koncu cewnika umieszczony jest balonik, ktory
mozna wypetnic powietrzem, aby utatwic wprowadzenie cewnika do tetnicy
ptucnej wraz z pradem krwi. Gdy koniec balonika zlokalizowany jest w odgate-
zieniu tetnicy ptucnej jego wypetnienie chwilowo zamyka przeptyw krwi przez
to naczynie, co umozliwia pomiar cisnienia krwi w zaklinowanej tetnicy ptuc-
nej, ktére odpowiada w przyblizeniu cisnieniu panujagcemu w lewym przed-

Rycina 11.
Naktucie zyty szyjnej wewnetrznej podczas badania
hemodynamicznego.
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sionku. Przez cewnik pobiera sie takze krew do oznaczenia zawartosci tlenu
w tetnicy ptucnej. Pozycje cewnika w trakcie badania kontroluje sie za pomoca
promieniowania rentgenowskiego. Badanie trwa okoto 45-60 minut i wymaga
od pacjenta pozostania w pozycji lezacej. Badanie hemodynamiczne przed-
stawiono na Rycinie 12.

Rycina 12.
Badanie hemodynamiczne.
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TEST REAKTYWNOSCI NACZYN PLUCNYCH

U wiekszosci pacjentéw podczas pierwszego badania i u wybranych pa-
cjentow podczas badan kontrolnych wykonuje sie test reaktywnosci naczyn
ptucnych. O potrzebie wykonania tego testu pacjent jest informowany przed
cewnikowaniem serca. Test polega na inhalacji substancji, ktéra ma zdolnosc¢
do rozszerzania tetniczek ptucnych. W czasie testu pacjent przez specjalng
maseczke wdycha gaz o duzym stezeniu tlenku azotu albo przez specjalny
inhalator wdycha aerozol zawierajacy lek o nazwie iloprost. Substancje te maja
zdolnosc rozszerzania naczyn ptucnych. W trakcie testu ponownie wykonuje

Rycina 13.
Test reaktywnosci naczyn ptucnych. Inhalacja ilopro-
stu przez inhalator Breelib.

sie pomiary cisnienia, pojemnosci minutowej serca i saturacji krwi w krazeniu
ptucnym. Test reaktywnosci naczyn ptucnych trwa od 5 do 20 minut i stuzy do
wyboru sposobu dalszego leczenia (Rycina 13).

Test reaktywnosci naczyn ptucnych wykonany podczas badania hemody-
namicznego potwierdza lub wyklucza mozliwosc leczenia pacjenta ogolnie
dostepnymi lekami rozszerzajacymi naczynia ptucne. U okoto 10% pacjentow
Zz TNP tetniczki ptucne w tescie reaktywnosci naczyn ptucnych tzw. ostrym
tescie hemodynamicznym ulegaja wyraznemu rozkurczeniu, co prowadzi do
istotnego spadku oporu ptucnego, sredniego cisnienia w tetnicy ptucnej, po-
prawy saturacji mieszanej krwi zylnej i poprawy pojemnosci minutowej ser-
ca. Tacy pacjenci moga byc skutecznie leczeni ogolnie dostepnymi i tanimi
lekami z grupy antagonistow wapnia (nifedypina, amlodypina, diltiazem). Pa-
cjenta, ktérego naczynia ptucne dobrze odpowiadajg rozkurczem w tescie
reaktywnosci naczyn ptucnych nazywa sie potocznie ,responderem”. Nie-
ktorzy pacjenci zawsze pozostaja ,responderami’, ale czas dobrej odpowiedzi
naczyn ptucnych na leki rozkurczowe (czas bycia responderem) jest trudny
do przewidzenia i dlatego pacjenci reagujacy rozkurczem w badaniu wstep-
nym powinni by¢ poddawani okresowej kontroli hemodynamicznej, tacznie
z testem reaktywnosci naczyn ptucnych. Wygasniecie dobrej reakcji na do-
tychczas stosowane leki z grupy antagonistow wapnia moze byc¢ takze od-
czuwane przez pacjenta. Nalezy to zgtosi¢ lekarzowi, ktory moze rozwazyc¢
koniecznosc i celowosc¢ kontroli hemodynamicznej i zmiany dotychczasowe-
go leczenia.



OCENA WYDOLNOSCI WYSILKOWE.J

Waznym elementem oceny pacjenta z NP jest ocena wydolnosci wy-
sitkowej. Podczas 6-minutowego testu marszu. Test ten, tatwy do wyko-
nania, umozliwia ocene tolerancji i odpowiedzi pacjenta na kontrolowany
wysitek fizyczny. Przed testem pacjent pytany jest o poczucie dusznosci w
spoczynku, ma wykonany pomiar cisnienia tetniczego systemowego, tetna,

Rycina 14A.
Szesciominutowy test marszu. Pacjent swoim zwyktym
tempem maszeruje po korytarzu przez 6 minut.
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saturacgji krwi wtosniczkowej. Nastepnie pacjent swoim zwyktym tempem
maszeruje wzdtuz korytarza przez 6 minut pod opieka rehabilitanta. Na-
tychmiast po tescie ponownie wykonywana jest ocena poczucia duszno-
Sci, pomiar cisnienia tetniczego systemowego, tetna i ocena saturacji krwi
witosniczkowej. Korytarzowy test 6-minutowego marszu przedstawiono
na Rycinie 14A i 14B.

Rycina 14B.
Szesciominutowy test marszu.
Pomiar saturacji i cisnienia tetniczego krwi po tescie.
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KLASA CZYNNOSCIOWA

KLASAI KLASAII Ukazdegopacjentaznadcisnieniemptucnymbardzowaznajestocenakla-
sy czynnosciowejhiewydolnosciserca. (Tabela 2) Klasa czynnosciowa ocenia
w jakich warunkach i podczas jakich czynnosci pojawiaja sie objawy choro-
Zwykta aktywnosé fizyczna aktywnosci fizycznej, by. W praktyce wykorzystuje sie przystosowang dla chorych z NP klasyfikacje
nie powoduje dusznosci, bez dolegliwosci Nowojorskiego Towarzystwa Kardiologicznego (NYHA, ang. New York Heart
zmeczenia, bolu w klatce w spoczynku. Association) stworzong dla chorych z lewokomorowa niewydolnoscia serca
plersiowe) ani stanu i nosi ona nazwe klasyfikacji czynnosciowej Swiatowej Organizacji Zdrowia
przedomdleniowego. (WHO, ang. World Health Organization). Intensywnos¢ objawow choroby za-
licza sie do jednej z 4 klas. Klasyfikacje czynnosciowa w NP przedstawiono

Chorzy z nadci$nieniem Chorzy z nadcisnieniem
ptucnym bez ograniczenia ptucnym powodujacym
aktywnosci fizycznej. niewielkie ograniczenie

KLASAII KLASA IV w Tabeli 2.

Chorzy z nadcisnieniem Chorzy z nadcisnieniem

ptucnym powodujacym ptucnym niezdolni do podej- INNE BADANIA

znaczne ograniczenie mowania jakiejkolwiek aktyw-

aktywnosci fizycznej, nosci fizycznej bez pojawienia W zaleznosci od tego, czy pacjent z NP jest hospitalizowany po raz pierw-
bez dolegliwosci sie objawow. Wystepuja objawy szy i szuka sie przyczyn nadcisnienia ptucnego, czy pojawia sie w szpitalu

W spoczynku. niewydolnosci prawokomoro-
wej. Dusznosc¢ i/lub zmeczenie

moga sie pojawiac juz

celem kontroli przebiegu choroby moga byc¢ u niego wykonywane inne ba-
dania, takie jak:

® w spoczynku.
Gazometria krwi tetniczej wykonywana poprzez naktucie tetnicy promie-
ﬂ m niowej, udowej lub gazometria arterializowanej krwi wtosniczkowej wykony-
wana z ptatka usznego, po posmarowaniu go substancja rozszerzajaca naczy-
nia. Oba badania umozliwiaja ocene cisnienia parcjalnego tlenu i dwutlenku
Tabela 2. wegla we krwi krazacej, ktore sg odbiciem skutecznosci utlenowania krwi

Klasyfikacja czynnosciowa niewydolnosci serca u chorych i oddawania dwutlenku wegla przez ptuca.
z nadcisnieniem ptucnym wg WHO (zmodyfikowana
na podstawie klasyfikacji czynnosciowej NYHA).



Stezenie NT-pro BNP (N-koncowego propeptydu natriuretycznego) lub
BNP (peptydu natriuretyczneg), biatek produkowanych przez komorki mie-
Snia serca w odpowiedzi na wzrost ich naprezenia. Ich stezenie wzrasta w od-
powiedzi na rozciggniecie miesnia serca u chorego z nadcisnieniem ptucnym
i jest proporcjonalne do ciezkosci choroby. Jego stezenie jest jednym z celow
terapeutycznych.

Stezenie troponin sercowych wzrasta w odpowiedzi nha uszkodzenie kar-
diomiocytow, nawet niewielkie i ma znaczenie rokownicze u chorych z TNP.

Morfologia krwi, badania biochemiczne krwi oceniajace funkcje podsta-
wowych narzadow, zwtaszcza nerek i watroby, badania koagulologiczne,
stezenie hormonoéw tarczycy.

Badanie spirometryczne i/lub badanie pletyzmograficzne, polegajace na
wykonywaniu gtebokich i szybkich wdechow i wydechow przez rurke do spe-
cjalnego aparatu, wykonuje sie zwtaszcza u chorych z podejrzeniem choroby
ptuc. Specjalny aparat umozliwia pomiar przeptywu powietrza przez drogi od-
dechowe, pomiar objetosci i pojemnosci wdychanego i wydychanego powie-
trza przez pacjenta.

Oznaczenie przeciwciat przeciw wirusowi nabytego uposledzenia odpor-
nosci (HIV) oraz wirusowemu zapaleniu watroby typu Bii C.

Oznaczenie miana przeciwciat przeciwjadrowych (ANA), gdyz istnieja
choroby reumatologiczne, ktore powodujg nadcisnienie ptucne.

Badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej z badaniem dopplerowskim
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zyt doprowadzajacych i odprowadzajgcych krew z watroby - aby wykluczy¢
marskos¢ watroby i nadcisnienie ptucne spowodowane nadcisnieniem wrot-
nym, choroba zwigzana z podwyzszonym cisnieniem w naczyniach przepty-
wajacych przez watrobe.






Leczenie wspomagajace chorego z nadcisnieniem ptucnym ma na celu
zapobieganie wystapieniu i/lub zniesienie juz wystepujacych objawow pra-
wokomorowej niewydolnosci serca.

Leki moczopedne (diuretyki) to leki zmniejszajace objawy niewydolnosci
prawej komory serca spowodowane zatrzymaniem ptynow w organizmie:
(obrzeki konczyn dolnych, powiekszenie watroby i sledziony, wodobrzusze).
Ich dziatanie ma na celu utatwienie usuwania nadmiaru nagromadzonego pty-
nu z organizmu. Czesto stosowanymi lekami moczopednymi u chorych z NP
sa: furosemid, spironolakton i hydrochlorotiazyd. Leki te moga byc podawane
doustnie w formie tabletek (furosemid, spironolakton, hydrochlorotiazyd) lub
w ciezszych przypadkach dozylnie (furosemid i spironolakton). Stosujac leki
moczopedne nalezy okresowo monitorowac stezenie potasu we krwi. Furose-
mid i hydrochlorotiazyd utatwiajg usuwanie potasu z organizmu i najczesciej
konieczne jest jego uzupetnienie, natomiast spironolakton utatwia zatrzymy-
wanie potasu w organizmie.

Hipoksemia, czyli zmniejszona zawartosc tlenu we krwi w spoczynku,
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u pacjentéw z TNP przybiera najczesciej niewielkie nasilenie i nie wymaga
leczenia. U chorych z TNP i wrodzonag wada serca pewna ilos¢ krwi zylnej,
czyli ubogiej w tlen, dostaje sie do krazenia systemowego z pominieciem
ptuc, wiec hipoksemia moze miec wieksze nasilenie, ale jest skutkiem, a nie
przyczyna choroby i nie wymaga leczenia.

U niektorych pacjentow z TNP mozna obserwowac pogorszenie utlenowa-
nia krwi podczas wysitku fizycznego zwigzane z obecnoscia droznego otworu
owalnego. Otwor owalny wystepuje fizjologicznie w zyciu ptodowym w prze-
grodzie miedzyprzedsionkowej taczac prawy i lewy przedsionek, co wazne
jest dla prawidtowego funkcjonowania ptodowego krazenia krwi. Po porodzie
u wiekszosci osob otwor owalny zarasta w ciggu pierwszego roku zycia. Cza-
sem nie ulega on catkowitemu zamknieciu. U tych osob, gdy dochodzi do
rozwoju NP, przez otwor owalny, ktory jest zamkniety w spoczynku, ale moze
ulec otwarciu podczas wysitku fizycznego, przeptywa krew zylna uboga w tlen
bezposrednio z krazenia ptucnego do krazenia systemowego, tak jak w NP
zwiazanym z wadg serca. Paradoksalnie, moze to byc¢ korzystne dla pacjenta z
TNP, bo zwieksza przeptyw krwi przez wazne dla zycia narzady.

Tlenoterapia, czyli podawanie tlenu z zewnatrz ze specjalnego aparatu,
zwanego koncentratorem tlenu, przez maty plastikowy wezyk, ktorego za-
konczenie umieszczone jest w otworach nosowych (tzw. wasy donosowe) lub
specjalng maseczke, jest wskazana tylko u nielicznych chorych z TNP.

U wiekszosci chorych z TNP przewlekta tlenoterapia nie przynosiistotnych
korzysci i zaleca sie ja jedynie wtedy, gdy podczas proby tlenoterapii mozna
uzyskac saturacje, czyli wysycenie krwi tetniczej tlenem, powyzej 90%. \¥/yko-
rzystanie aparatu do tlenoterapii przedstawiono na rycinie 15A i 15B.



TETNICZE NADCISNIENIE PLUCNE

ANTAGONISCI WAPNIA

Antagonisci wapnia to leki, ktére dziataja rozszerzajaco na naczynia,
w tym takze naczynia ptucne, powodujac ich rozkurcz. W medycynie efekt
ten nazywa sie efektem naczyniorozszerzajgcym lub inaczej wazodylatacyj-
nym. Zmniejszenie oporu ptucnego przez leki wazodylatacyjne stato sie jed-
nym z pierwszych sposobow leczenia celowanego na tetniczki ptucne, ktore
okazato sie skuteczne u wybranych pacjentow z TNP.

Te korzysc¢ uwidacznia sie jednak tylko u pacjentow z TNP, ktorzy odpo-
wiadaja pozytywnie, czyli sa ,responderami” w ostrym tescie reaktywnosci
naczyn ptucnych, przeprowadzanym podczas badania hemodynamicznego.
Taka odpowiedz wykazuje ok. 10% pacjentow z TNP?4 Responderzy odpo-
wiadaja pozytywnie na przewlekte leczenie antagonistami wapnia, z ktorych
najczesciej stosowane sa nifedypina, amlodypina lub diltiazem. \¥/szystkie
leki stosowane sa droga doustna w postaci tabletek i stosuje sie duze dawki
lekow aby jak najbardziej rozszerzyc tetniczki ptucne. Leki sg dobrze tolerowa-
ne, a dawke leku zwieksza sie stopniowo do maksymalnej tolerowanej daweki.
W zwiekszaniu dawki leku moga przeszkadzac objawy uboczne takie jak: bra-
dykardia (wolna czynnosc serca), spadek cisnienia tetniczego, obrzeki kon-
czyn dolnych. Niestety, nie mozna precyzyjnie okreslic czasu utrzymywania
sie reaktywnosci naczyn ptucnych u ,responderow”. U niektorych efekt ten
trwa wiele lat a u innych konczy sie juz po kilku miesiagcach (patrz: test reak-
tywnosci naczyn ptucnych), dlatego chorzy powinni zgtaszac sie do lekarza na
wizyty kontrolne. Jesli leczenie antagonistami wapnia u ,responderow” bedzie
niewystarczajace dodaje sie do leczenia leki celowane na tetniczki ptucne.
Antagonisci wapnia u ,nieresponderow” moga byc¢ szkodliwe i nie powinny
byc¢ stosowane.

Rycina 15A Tlenoterapia przez wasy donosowe w warunkach szpitalnych,
state zrodto tlenu.

Rycina 158 Tlenoterapia przez wasy donosowe, przenosny aparat do
tlenoterapii.



Digoksyna jest to lek powodujacy wzrost kurczliwosci komor serca oraz
zmniejszenie szybkosci pracy serca, czyli ilosci uderzen serca na minute.
Nie ma badan klinicznych, ktére by jednoznacznie wykazywaty, ze te dziatania
s3 klinicznie korzystne u chorych z NP i niewyrownang niewydolnoscia serca
i dlatego lek ten nie jest stosowany czesto. W praktyce digoksyne stosuje sie
prawie wytacznie u pacjentow z NP, ktorzy maja tachykardie (szybka czynnosc
serca) albo nadkomorowe zaburzenia rytmu, np. migotanie przedsionkow,
trzepotanie przedsionkow, czestoskurcz nadkomorowy:.

Leki przeciwzakrzepowe (antykoagulanty) to leki, ktére zmniejszajg lepkosc
krwi i w ten sposob zmniejszajg ryzyko powstawania zakrzepow. Ryzyko takie
jest szczegolnie wysokie u pacjentow z zaawansowana hiewydolnoscia serca,
prowadzaca do zmniejszonego rzutu serca i zwolnienia przeptywu krwi. Obecnie
leki te stosowane sg u chorych z TNP jako terapia wspomagajaca bardzo rzadko,
ale moga je otrzymywac pacjenci z powodu chordb towarzyszacych, jak migo-
tanie przedsionkow i/lub zylna choroba zakrzepowo-zatorowa. Wskazania do
leczenia przeciwzakrzepowego u chorego z TNP ustala lekarz. Antykoagulanty
sa podawane doustnie w postaci tabletek. Podczas leczenia klasycznymi do-
ustnymi antykoagulantami: w Polsce acenokumarolem lub warfaryna, konieczna
Jjest stata okresowa kontrola wskaznika INR (ang. International Normalized Ratio),
ktory wskazuje na skutecznosc leczenia przeciwzakrzepowego. Najczesciej war-
tosc wskaznika INR u chorych z TNP powinna by¢ utrzymywana w przedziale po-
miedzy 1,7 do 2,5, ale zalecany zakres moze byc¢ inny np. 2,0-3,0, 0 czym decyduje
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lekarz. Nalezy pamietac, ze INR utrzymywany w ustalonym przedziale oznacza,
ze leczenie jest skuteczne. INR powyzej zalecanej wartosci Swiadczy
o zwiekszonym ryzyku krwawienia, a INR ponizej zalecanej warto-
Sci Swiadczy o zbyt matej skutecznosci leczenia i utrzymujacym sie ry-
zyku zakrzepow. Niektore pokarmy oraz niektore leki, w tym np.
przeciwbolowe leki dostepne bez recepty jak paracetamol, niestero-
idowe leki przeciwzapalne, leki ziotowe, alkohol moga wptywac¢ na INR
a wiec i skutecznosc leczenia przeciwzakrzepowego, dlatego wtaczenie takich
lekow powinno sie przedyskutowac z lekarzem prowadzacym. Alternatywny-
mi lekami przeciwzakrzepowymi dla lekow klasycznych sa nowe doustne an-
tykoagulanty, leki w formie tabletek, przy ktorych nie trzeba kontrolowac INR
i Znacznie mniejsza jest zaleznosc od diety. Leki te nie powinny by¢ stosowane
u chorych z ciezka niewydolnoscia nerek.
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Trzy grupy lekow, ktore dziataja na tetniczki ptucne powodujac zmniejsze-
nie zaburzonej funkgji srodbtonka, tzw. dysfunkcji srodbtonka, sa powszechnie
stosowane do leczenia pacjentow z TNP, spowalniajg postep choroby i wydtu-
zaja przezycie. Naleza do nich: prostanoidy, antagonisci receptorow dla endo-
teliny oraz inhibitory fosfodiesterazy typu 5.

Komorki srodbtonka sa komorkami, ktore pokrywaja od wewnatrz sciane



naczyn krwionosnych i majg zdolnos¢ do produkcji réznych substancji (tzw.
mediatorow), ktore petnia role regulujaca funkcje komorek krwi oraz miesni
gtadkich naczyn. U pacjentow z TNP zaburzona jest funkcja komorek srodbton-
ka, dochodzi do nadmiernej produkgji substangji, ktére utatwiaja skurcz naczyn
i powodujg hadmierne namnazanie sie komorek (endotelina-1 i tromboksan A),
a dochodzi do zmniejszonej produkcji substangji, ktére powodujg rozkurcz na-
czyn i maja dziatanie antyproliferacyjne, czyli zmniejszajgce namnazanie sie
komorek (prostacyklina i tlenek azotu). To zaburzenie réwnowagi pomiedzy
substancjami kurczacymi i rozszerzajagcymi naczynia powoduje, ze naczynia
pozostaja stale w skurczu, dochodzi do wzrostu cisnienia przeptywajacej przez
nie krwi i proliferacji komorek budujgcych sciane naczynia, co ostatecznie po-
woduje zwezenia naczyn i prowadzi do rozwoju nadcisnienia ptucnego.

Obecnie gtowne strategie terapeutyczne maja na celu skorygowanie dys-
funkgji srodbtonka naczyn ptucnych i polegaja na zablokowaniu dziatania nad-
miernie produkowanych substancji i/lub dostarczeniu brakujacych substancji
rozszerzajacych naczynia.

Niekorzystne efekty zwiazane z nadmiarem endoteliny wyrownuje sie po-
przez podawanie lekdw, ktore blokuja receptory dla endoteliny, czyli migjsce
Jjej wiazania w roznych komaérkach. Zmniejszone stezenie tlenku azotu uzu-
petniane jest przez leki, inhibitory fosfodiesterazy typu 5, ktére wptywaja na
opoznienie rozktadu naturalnie produkowanego tlenku azotu w organizmie.
Niedobor prostacykliny uzupetniany jest przez podawanie jej analogow.

PROSTANOIDY

Prostanoidy sg lekami, ktore sa analogami prostacykliny. Prostacyklina
jest substancjg produkowana w sposob naturalny przez komorki srodbtonka
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i petni funkcje antyproliferacyjng i naczyniorozszerzajaca na poziomie na-
czyn ptucnych oraz powoduje mniejszg agregacje ptytek krwi. Zmniejszona
produkcja prostacykliny przez srodbtonek powoduje, ze naczynia ptucne maja
mnigjsza zdolnosc¢ do rozkurczu.

Gtownymi prostanoidami stosowanymi w praktyce klinicznej sa:
iloprost
treprostinil sodu
epoprostenol
beraprost sodu - w Polsce niedostepny

ILOPROST

lloprost jest stabilnym analogiem prostacykliny stosowanym droga
wziewna, ktorego dziatanie farmakologiczne po podaniu w inhalacji pole-
ga ha bezposrednim rozszerzeniu naczyn tozyska tetniczego ptuc. Ta droga
podawania mozna unikna¢ wielu niedogodnosci zwigzanych ze stosowaniem
prostanoidow przez cewniki naczyniowe. Co wiecej takie stosowanie umoz-
liwia zachowanie wybiorczego dziatania leku na tetniczki ptucne i zmniejsza
Jjego wptyw na krazenie systemowe. Dzieki temu rzadziej wystepuja objawy
niepozadane, ktore moga sie ujawniac jako zawroty gtowy, uderzenia gora-
ca, zaczerwienienie skory, obrzmienie i bol Slinianek. Leczenie iloprostem
ma korzystne dziatanie dla pacjentow: zmnigjsza objawy kliniczne, popra-
wia wydolnos¢ wysitkowa (zdolnos¢ do wykonywania wysitkow fizycznych),
poprawia parametry hemodynamiczne, zmniegjsza czestosc zaostrzen choro-
by i koniecznosc hospitalizagiji.

Podawanie leku wymaga stosowania specjalnego aparatu umozliwiaja-
cego podawanie leku w postaci odpowiedniego aerozolu. Podczas inhalagji



i aktu wdechu aparat produkuje lek w takich czasteczkach, ktore umozliwiaja
dotarcie leku az do przestrzeni miedzypecherzykowej w ptucach (Rycina 16).
Aparaty wykorzystywane do innych lekdw stosowanych w postaci aerozolu
nie moga by¢ uzywane do podawania iloprostu, gdyz powoduja dostanie sie
rozpylanego aerozolu przez drogi oddechowe tylko do poziomu oskrzeli, wiec
lek nie dociera do naczyn ptucnych i bytby nieskuteczny w leczeniu NP.

Leczenie iloprostem polega na przyjmowaniu od szesciu do dziewieciu
inhalacji na dobe w statych odstepach czasu (kazda trwa od 2 do 4 minut

Rycina 16. linhalacja iloprostu przez Breelib maty inhalator.
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przy prawidtowej inhalagji), co zapewnia efekt dziatania leku przez cata dobe.
Iloprost jest dobrze tolerowany przez pacjentow, a mata wielkosc inhalatora
umozliwia stosowanie leku w réznych warunkach i nie ogranicza aktywnosci
i mobilnosci pacjenta. Najczesciej wystepujacym dziataniem niepozadanym
jest zaczerwienienie twarzy, bol zuchwy lub suchosc¢ w jamie ustnej.

TREPROSTINIL

Treprostinil sodu jest analogiem prostacykliny, ktory powoduje bezpo-
Srednie rozszerzenie naczyn krwionosnych w krazeniu ptucnym i systemo-
wym oraz zmniejsza agregacje ptytek krwi. Na skutek rozszerzania naczyn
zmnigjsza sie obciazenie nastepcze prawej i lewej komory, zwieksza sie obje-
tosc wyrzutowa oraz pojemnosc minutowa serca. Lek jest stabilny chemicznie,
ma okres pottrwania 3-4 godziny, stosuje sie go przez specjalna mata pompe,
ktora umozliwia staty wlew leku droga podskorna.

Lek podawany jest w ciagtym wlewie podskornym za pomoca matej pom-
py mikroinfuzyjnej, potaczonej przez niewielki cewnik zakonczony mata ka-
niula. Koniec kaniuli znajduje sie w tkance podskornej, najczesciej w okolicy
brzucha, gdzie u cztowieka jest najwieksza ilos¢ nagromadzonej tkanki ttusz-
czowej (Rycina 17). Miejscem wktucia najczesciej pozostaje okolica brzucha,
ale moze byc¢ tez ramie, badz biodro. W pompie znajduje sie mata strzykawka,
przez ktorg lek w sposob staty podawany jest we wlewie ciagtym przez 24 go-
dziny. Lek w strzykawce powinien by¢ wymieniany co 3 dni, a kaniula podskor-
na moze byc¢ wymieniana rzadziej (niektorzy pacjenci utrzymuja ja na skorze
brzucha nawet 4 tygodnie).

Badania wykazaty, ze forma podawania podskornego leku jest bardzo sku-
teczna. Najczestszym dziataniem niepozadanym treprostinilu sodu jest bol
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w miejscu wktucia kaniuli podskornej, ktory w rzadkich przypadkach moze byc¢
nawet powodem odstawienia leku. Nalezy pamietac, ze leku nie wolno gwat-
townie odstawiac. Objawy wymagajace konsultacji z zespotem leczacym,
to obrzek, zaczerwienienie skory, wyciek ropny z okolicy wktucia. Intensyw-
nosc¢ miejscowej reakcji zapalngj jest roznie nasilona u pacjentow. W wiek-
szosci przypadkow jest ograniczona, pojawia sie tylko po zmianie kaniuli pod-
skornej i po kilku dniach ustepuje, ale czasem moze miec bardziej intensywny

Wlew podskoérny treprostinilu sodu.
W okolicy brzucha widoczna mata kaniula zakonczona
w tkance podskorne).

charakter. Inne dziatania niepozadane podczas stosowania treprostinilu to:
boéle gtowy, zaczerwienienie twarzy, biegunka, ale wystepuja one znacznie
rzadziej i najczesciej nie sa przyczyna odstawienia terapii.

Epoprostenol sodu, amputki po 0,5 mg i 1,5 mg jest analogiem pro-
stacykliny stosowanym dozylnie (Rycina 18). Epoprostenol to substan-
cja, ktora rozszerza naczynia krwionosne, ma dziatanie przeciwptytkowe
i przeciwzapalne. Epoprostenol to lek, ktory ma krotki okres pottrwania i
dlatego musi byc¢ stosowany w statym wlewie dozylnym. Z matej pom-
py poprzez cienki cewnik ktorego jeden koniec umieszczony jest w du-
zym naczyniu zylnym np. zyle szyjnej wewnetrznej, a drugi w prawym
przedsionku serca lek w statym wlewie dostaje sie do prawego serca
i tetnic ptucnych rozszerzajac je. Najczestszym dziataniem niepoza-
danym podczas stosowania wlewu epoprostenolu, ktory wystepuje
U co najmniej 1% pacjentow jest: zaczerwienienie twarzy, bol gtowy, nud-
nosci/wymioty, niskie cisnienie tetnicze, utrata apetytu, biegunka, bdl
zuchwy, boéle kosci, bol brzucha, wysypka. Trzeba zachowac czystosé
i dbac¢ aby nie pojawit sie stan zapalny wokot miejsca wktucia cewnika.
W przypadku pojawienia sie zaczerwienienia skory, bolesnosci, obrzeku,
goraczki konieczny jest pilny kontakt z lekarzem. Terapie epoprostenolem
rozpoczyna sie w szpitalu, a w przypadku pojawienia sie objawow ubocz-
nych nalezy skontaktowac sie z lekarzem prowadzacym, gdyz leku nie
mozna gwattownie odstawiac.



Rycina 18.
Wlew dozylny epoprostenolu przez cewnik Hickmana zatozony
na state do zyty gtéwnej gornej.

ANTAGONISCI RECEPTORA DLA ENDOTELINY

Endotelina-1 to biatko produkowane przez komérki srodbtonka naczynio-
wego odpowiadajace za skurcz naczyn, pobudzajace proliferacje komorek
miesniowych w Scianie naczyn i ich pogrubienie. Neurohormon endotelina-1
(ET-1) jest jednym z najsilnigjszych czynnikow naczyniokurczacych w ustroju,
sprzyja zwtoknieniu, rozrostowi komorek, przerostowi serca, jego przebudo-
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wie i wykazuje dziatanie prozapalne. Udokumentowano, ze u chorych z TNP
stezenie endoteliny we krwi w krazeniu ptucnym jest podwyzszone. Dziatanie
endoteliny jest mozliwe przez dwa receptory: typu A i typu B. Oba recepto-
ry znajduja sie w duzych ilosciach w naczyniach ptucnych. Receptory typu A
znajduja sie na powierzchni srodbtonka naczyn i ich pobudzenie powoduje
skurcz, przebudowe i pogrubienie sciany naczyn. Receptory typu B wystepu-
Jja na powierzchni srodbtonka naczyn. Efektem ich pobudzenia jest rozkurcz
naczyn, a wiec efekt korzystny. Niestety receptory typu B obecne sa takze na
komorkach miesni gtadkich naczyn i pobudzanie tych ostatnich daje taki sam
efekt, jak pobudzenie receptorow typu A, a wiec skurcz naczyn.

Antagonisci receptora dla endoteliny to leki, ktore blokuja oba receptory lub
tylko jeden z typow receptora dla endoteliny i w ten sposob znosza niekorzyst-
ny efekt dziatania tego biatka w organizmie cztowieka. Skutecznos¢ wybior-
czych i niewybiorczych antagonistow receptora dla endoteliny jest podobna.

BOSENTAN

Bosentan to doustny niewybiorczy antagonista receptoréw dla endote-
liny typu Ai typu B. Lek ten jest zatwierdzony i zarejestrowany do leczenia
chorych z TNP.

Leczenie zaczyna sie od matych dawek leku 62,5 mg dwa razy na dobe,
po 4 tygodniach zwieksza sie dawke do 125 mg dwa razy na dobe. Leczenie
bosentanem jest dobrze tolerowane. Podczas leczenia konieczna jest sys-
tematyczna kontrola aktywnosci enzymow watrobowych: aminotransefrazy
asparaginowej (AST) i aminotransferazy alaninowej (ALT) przynajmniej 1 raz
W miesigcu przez caty okres leczenial Konieczna jest okresowa kontrola steze-
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nia bilirubiny i morfologii krwi. Zwiekszenie aktywnosci tych enzymow stwier-
dza sie nawet u 8-10% pacjentdw, co moze wymagac okresowego zmnigjszenia
dawki leku lub wrecz zaprzestania leczenia. Decyzje taka w kazdym przypadku
podejmuje lekarz.

Macitentan to antagonista receptoréw dla endoteliny, blokujacy re-
ceptory typu A i B. Lek stosowany jest doustnie w formie tabletek jeden
raz na dobe w dawce 10 mg. Lek w bardzo matym stopniu zwieksza ryzy-
ko wzrostu enzymow watrobowych. Wzrost AST/ALT wymagajacy odsta-
wienia leku wystapit jedynie u 2,5% pacjentow przyjmujacych lek. Pomimo
tego, podobnie jak bosentan, wymaga regularnych kontroli aktywnosci
transaminaz. Najczesciej zgtaszane dziatania niepozadane leku maja nasi-
lenie tagodne do umiarkowanego i sa to kolejno: zapalenie btony sluzowej
nosa i gardta (14%), bol gtowy (13,6%) i anemia (13,2%).

Ambrisentan to selektywny antagonista receptorow dla endoteli-
ny, blokujacy wybiorczo receptory typu A. Lek w bardzo matym stopniu
zwieksza ryzyko wzrostu enzymow watrobowych, ktére szacowane jest na
0,8-3,0%. Pomimo tego, podobnie jak bosentan, wymaga regularnych kontroli
aktywnosci transaminaz. Lek stosowany jest doustnie w formie tabletek jeden
raz na dobe w dawce 5 mg, maksymalnie 10 mg. Czescigj niz inne leki z tgj
grupy moze powodowac obrzeki konczyn dolnych.

Trzecia klase lekow stosowanych w leczeniu TNP stanowig inhibitory re-
ceptoréw fosfodiesterazy typu 5, enzymu, ktory odpowiada za rozktad czy-
li unieczynnianie tlenku azotu. Tlenek azotu jest substancja produkowana
przez komorki srodbtonka naczyn, a jego gtownym efektem dziatania jest roz-
szerzenie naczyn. Tlenek azotu zmniegjsza tez agregacje ptytek krwi.

Tlenek azotu stosowany jest przez maseczke podczas cewnikowania pra-
wego serca w celu oceny, czy naczynia ptucne maja zachowana zdolnosc do
rozkurczu. Niestety efekt tak stosowanego tlenku azotu trwa bardzo krotko
i nie pozwala na stosowanie go w leczeniu przewlektym. Zastosowanie le-
kow, ktore posrednio zwiekszaja stezenie tlenku azotu naturalnie wytwarza-
nego w komorkach ustroju jest bardzo atrakcyjne. Tlenek azotu dziata po-
przez mate biatko, ktore przekazuje sygnat w komaorce i nosi nazwe cyklaza
guanylowa (cGMP). Cyklaza guanylowa jest rozktadana przez fosfodiesteraze
typu 5. Jesli niszczenie cGMP zostanie zahamowane i wzrasta jego stezenie,
to w konsekwencji wzrasta stezenie tlenku azotu i dochodzi do rozkurczu na-
czyn, w tym naczyn ptucnych.

Sildenafil zostat poczatkowo odkryty jako lek rozszerzajacy naczy-
nia ciat jamistych pracia, co wykorzystano w leczeniu zaburzen erekcji
u mezczyzn. Dziatanie farmakologiczne sildenafilu polega na zwieksze-
niu wewnatrzkomorkowego stezenia cGMP, co prowadzi do zwiekszenia
stezenia tlenku azotu. Zwiekszenie stezenia tej substancji ma dziatanie
hamujace proliferacje komorek miesni gtadkich naczyn i wywotuje ich roz-



kurcz. Wykazano skutecznosc sildenafilu u chorych z TNP. Lek jest zareje-
strowany w leczeniu TNP. Lek stosowany jest w formie tabletek po 20 mg,
trzy razy na dobe. Leczenie jest dobrze tolerowane, a rzadkie dziatania
niepozadane sa czesto przejsciowe i zwiazane z rozszerzeniem naczyn
(bole gtowy, zaczerwienienie twarzy, krwawienie z nosa, spadek cisnienia
systemowego krwi).

TADALAFIL

Tadalafil jest inhibitorem fosfodiesterazy typu 5 o dtugim okresie pot-
trwania, ktoryumozliwia stosowanie lekuraznadobe. Objawy niepozadane
sg podobne jak po sildenafilu.

INNE LEKI

W ostatnich latach nastgpit znaczny postep badan nad nowymi lekami
u chorych z TNP, zarowno nad howymi lekami ze znanych juz trzech gtow-
nych grup, jak i lekami o zupetnie nowym, potencjalnie korzystnym me-
chanizmie dziatania.

Selexipag jest doustnym agonista receptora dla prostacykliny. Roz-
szerza naczynia krwionosne, zmniejsza proliferacje miesni gtadkich
w tetniczkach ptucnych, zwieksza dziatanie endogennej prostacykliny. Sto-
sowany jest 2 razy na dobe w postaci tabletek. Moze powodowac dziatania
niepozadane typowe dla tej grupy lekow, jak: bol gtowy, nudnosci, biegunka,
zaczerwienienie twarzy, bol zuchwy, uczucie zatkania nosa, bol miesni.

Riociguat to niezalezny od tlenku azotu stymulator cGMP. Dziatanie jest
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podobne do tlenku azotu, substancji produkowanej przez srodbtonek naczyn,
a efektem dziatania jest rozszerzenie naczyn krwionosnych, zahamowanie
proliferacji komorek miesni gtadkich naczyn i agregacji ptytek krwi. Wykaza-
no w badaniach klinicznych, ze leki, ktore dziatajg podobnie do tlenku azotu,
sg skuteczne u chorych z tetniczym nadcisnieniem ptucnym. Riociguat jest
obecnie jedynym lekiem zarejestrowanym w leczeniu przewlektego zakrze-
powo zatorowego nadcisnienia ptucnego, ale wykazano takze jego skutecz-
nosc u chorych z TNP.

LECZENIE SKOJARZONE

Leczenie skojarzone to jednoczasowe stosowanie kilku lekow celowanych
na tetniczki ptucne, czyli lekow z grupy prostanoidow i/lub inhibitorow recep-
torow dla endoteliny i/lub inhibitorow fosfodiesterazy typu 5 i/lub nowych
substanciji. Leczenie skojarzone polega na jednoczesnym stosowaniu lekow
z roznych grup, ktore réznig sie mechanizmem dziatania. Leczenie skojarzone
stato sie obecnie standardem postepowania w osrodkach specjalistycznych zaj-
mujacych sie leczeniem pacjentdw z tethiczym nadcisnieniem ptucnym, takze
w Polsce. Leczenie skojarzone moze by¢ zastosowane juz na poczatku choroby
Jjesli stan pacjenta tego wymaga lub lekarz moze rozpoczac terapie od jednego
preparatu, a kolejne leki dotaczac jesli nie jest zadowolony z osiaganych wyni-
kow terapii.
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Obecnie w Polsce dla chorych z tetniczym nadcisnieniem ptucnym do-
stepne sa Programy Lekowe Narodowego Funduszu Zdrowia, w catosci re-
fundowane, a wiec bezptatne dla pacjentéw w nich uczestniczacych.

Programy Lekowe Narodowego Funduszu Zdrowia sg prowadzone
przez kilkanascie osrodkow kardiologicznych w Polsce (rozdziat 14, strona
51). Programy te umozliwia stosowanie lekow celowanych na tetniczki ptu-
cne w okreslonych wskazaniach i wedtug scisle okreslonego schematu.

Programy lekowe wymagaja dobrej wspotpracy pomiedzy pacjentem
i lekarzem prowadzacym, systematycznych wizyt kontrolnych w osrodku
prowadzacym, ktore maja na celu nie tylko ocene odpowiedzi na stosowane
leczenie, ale takze ocene mozliwych skutkdw ubocznych terapii. O mody-
fikacji leczenia zawsze decyduje lekarz. Przy podejmowaniu decyzji bierze
pod uwage stan kliniczny pacjenta, odpowiedz na dotychczasowe leczenie
i wyniki badan dodatkowych.

Z aktualnie obowigzujacymi zasadami Programow Lekowych NFZ mozna
zapoznac sie na stronie internetowe:

http://www.mz.gov.pl/leki/refundacja/programy-lekowe
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Pomimo postepu w leczeniu farmakologicznym tetniczego nadcisnie-
nia ptucnego, nie istnieje jeden optymalny sposob leczenia tej choroby.
W nadcisnieniu ptucnym moga byc¢ przydatne niektore metody leczenia zabie-
gowego, jak przeszczep ptuc, i w wyjatkowych sytuacjach septostomia przed-
sionkowa. Metody te zarezerwowane sg dla pacjentow, ktorzy nie odpowiadaja
W Sposob wystarczajacy na leczenie farmakologiczne.

Przeszczep ptuc lub przeszczep ptuc i serca jest wskazany u pacjentow
w klasie czynnosciowej NYHA Il i IV, ktorzy nie odpowiadaja na intensyw-
ne leczenie farmakologiczne celowane na tetniczki ptucne, maja znacznie
uposledzong tolerancje wysitku fizycznego i zaawansowane zaburzenia
hemodynamiczne. Gtéwne ograniczenia tej metody leczenia zwigzane sa
z ryzykiem, jakie niesie ze soba zabieg chirurgiczny: przewlekte leczenie osta-
biajace odpornosc¢ organizmu, jak i z ograniczong w stosunku do potrzeb licz-
ba dawcow tych narzadow.

Z powodu matej mozliwosci rozporzadzania organami, lista pacjentow
oczekujacych na przeszczep ptuc jest dtuga i czas oczekiwania na liscie aktyw-
nej na przeszczep ptuc jest nieprzewidywalny. Bardzo wazne jest umieszcze-
nie na liscie do przeszczepu tylko pacjentow, ktorzy rzeczywiscie potrzebuja
takiego leczenia.
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Leczenie za pomoca przeszczepienia ptuc moze przyjmowac rozna for-
me. Pacjenci z TNP moga byc¢ leczeni przeszczepieniem jednego ptuca, obu
ptuc, lub przeszczepieniem jednoczasowym ptuc i serca. Nawet jesli wyniki
tych trzech metod sg podobne, to w wiekszosci osrodkow przeszczepia sie
najczesciej oba ptuca. Przeszczep jednoczasowy ptuc i serca stosuje sie u pa-
cjentow z tetniczym nadcisnieniem ptucnym i wrodzong wada serca (zespot
Eisenmengera).

Dlaczego u chorego z tetniczym nadcisnieniem ptucnym przeszczepia
sie jedno lub oba ptuca, a tylko w wybranych przypadkach serce i ptuca,
gdy gtownym problemem pacjenta jest niewydolnosc¢ prawej komory serca?
Otoz wiadomo, ze ten narzad, chociaz przecigzony praca i niewydolny, po-
wraca catkowicie do prawidtowej funkcji po przeszczepieniu samych ptuc lub
tylko jednego ptuca. W ten sposob mozna ,0szczedzac organy”, co jest bar-
dzo wazne, szczegolnie gdy dostepna jest zmniejszona ich ilos¢ od dawcow,
W porownaniu z iloscia pacjentow potrzebujgcych i czekajgcych na przesz-
czep. Ten problem nie dotyczy tylko przeszczepu ptuc, ale wszystkich orga-
now i jest gtownym czynnikiem ograniczajgcym liczbe przeszczepow narza-
dow w Polsce i na swiecie.

Procedura umieszczenia pacjenta na aktywnej liscie oczekujacych

na przeszczep ptuc obejmuje okreslone etapy:
Po wyrazeniu wstepnej zgody na przeszczep ptuc pacjent poddawany
jest serii badan diagnostycznych, instrumentalnych i laboratoryjnych,
ocenie klinicznej, konsultacji chirurga z osrodka transplantologiczne-
go, aby we wtasciwy sposob zidentyfikowac choroby wspotistniejace,
ogniska infekcji, inne choroby towarzyszace lub choroby, ktore stano-
wig przeciwwskazanie do przeszczepu ptuc; sa to tzw. badania kwali-
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fikacyjne.

Jesli badania kwalifikacyjne wypadna pozytywnie i pacjent zostanie za-
kwalifikowany do przeszczepu ptuc zostaje umieszczony na centralnej
liscie pacjentéw (biorcow) oczekujacych na przeszczep ptuc lub ptuc
i serca w osrodku specjalistycznym wykonujgcym ten zabieg.

Okres oczekiwania na liscie oczekujgcych na przeszczep moze byc roz-
nie dtugi. Trwa od kilku tygodni do kilku lat i uzalezniony jest od dostep-
nosci odpowiedniego dawcy narzadu.

Pacjent wzywany jest do osrodka specjalistycznego na zabieg. Trans-
port organizuje osrodek transplantacyjny. Musi on byc¢ bardzo sprawny
i szybki, czasem droga lotnicza, aby pacjent dotart na sale operacyjna
na czas.

Zabieg przeszczepienia ptuc trwa kilka godzin. Jesli okres pooperacyjny
przebiega bez powiktan pacjent po okoto 3 tygodniach pobytu w szpitalu zo-
staje wypisany do domu, kontynuujac program rehabilitacji, leczenia i wizyt
kontrolnych w osrodku wykonujacym przeszczep.

Ryzyko zwiazane z przeszczepem ptuc jest istotne:

Najwieksze ryzyko wystepuje w ciggu pierwszych tygodni po przeszcze-
pieniu narzadu.

Pacjenci poddani przeszczepowi ptuc wymagaja przewlektego leczenia
immunosupresyjnego, obnizajacego odpornosc organizmu. Jest to ko-
nieczne, aby uniknac odrzucenia przeszczepu, ale sprzyja infekcjom i nie-
ktorym nowotworom przez caty czas po przeszczepie.

Konieczne sa regularne badania kontrolne w osrodku specjalistycznym
wykonujacym przeszczep, aby odpowiednio szybko wykry¢ mozliwe powikta-
nia, jak infekcje, powiktania leczenia immunosupresyjnegoi odrzucanie narzadu.



Przeszczep ptuc pozwala na powrot do zdecydowanie lepszej jakosci zy-
Cia, przewyzszajacej ryzyko i niedogodnos¢ zwigzana z koniecznoscia stoso-
wania wielu lekow, koniecznoscig czestych kontroli i badan. Wiekszos¢ osob
PO przeszczepie moze prowadzi¢ w miare normalne zycie, a niektorzy nawet
powracaja do pracy zawodowe).

Septostomia przedsionkowa to leczenie zabiegowe, ktore polega na wy-
konaniu matego otworu na poziomie przegrody miedzyprzedsionkowej. Za-
bieg wykonuje sie w pracowni hemodynamicznej. Procedura przewiduje wy-
konanie naktucia przegrody miedzyprzedsionkowej za pomoca specjalnego
cewnika, a nastepnie poszerzenie otworu za pomoca balonika wypetnionego
sola fizjologiczna. Celem septostomii przedsionkowej jest stworzenie dodat-
kowej drogi dla przeptywu krwi z prawego do lewego przedsionka, co pozwoli
na zmniejszenie objetosci krwi naptywajacej z prawego przedsionka do nie-
wydolnej prawej komory i zwiekszy ilos¢ krnwiw lewym sercu. W konsekwendji
daje to szanse na wzrost rzutu systemowego serca.

Septostomia przedsionkowa ma na celu zmniegjszenie objawow klinicznych
zwiazanych z niewyréwnaniem niewydolnosci serca i poprawe funkcji hemo-
dynamicznej serca, ukrwienia nerek. Procedura ta wykonywana jest rzadko
i tylko w doswiadczonych osrodkach.

Rola septostomii przedsionkowej w leczeniu idiopatycznego TNP jest jed-
nak nadal niepewna i jest zarezerwowana dla pacjentow z ciezkimi objawami
choroby niereagujacymi na standardowe leczenie, zwtaszcza z nawracajacy-
mi zastabnieciami i obrzekami. Moze byc¢ traktowana jako czasowe rozwia-
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zanie dla pacjenta zakwalifikowanego i oczekujacego na przeszczep ptuc.
W wyniku septostomii dochodzi do spadku saturacji, czyli wysycenia krwi tet-
niczej tlenem (zwykle o okoto 10%), ktory zwigzany jest z faktem, ze pewna
ilos¢ krwi ubogiej w tlen przeptywa przez wytworzony otwor z prawego do
lewego przedsionka z pominieciem ptuc. Pacjenci z wyjsciowo obnizong satu-
racja nie kwalifikuja sie do tego typu zabiegu.
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2 1 : ,Wczesne wdrozenie odpowiedniego leczenia
' farmakologicznego spowalnia postep choroby
I wydtuza przezycie..”



Pytania najczesciej zadawane
przez pacjentow
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CZY MOZNA ZAPOBIEGAC NADCISNIENIU PLUCNEMU?

W przypadku tetniczego nadcisnienia ptucnego nie mozna mowic
o zapobieganiu, ale mozna aktywnie wykrywac chorobe. Wczesne wdro-
zenie odpowiedniego leczenia farmakologicznego moze spowolnic¢ postep
choroby. Dlatego moze byc¢ uzyteczne poddanie badaniom diagnostycz-
nym osob o wiekszym ryzyku NP niz w populacji ogolnej, czyli najblizszych
cztonkow rodziny pacjenta z TNP (predyspozycja genetyczna) lub pacjen-
tow z choroba, w ktorej czesciej wystepuje tetnicze nadcisnienie ptucne (np.
twardzina uktadowa). Podstawowym nieinwazyjnym badaniem stuzacym do
wczesnego wykrywania nadcisnienia ptucnego jest przez klatkowe badanie
echokardiograficzne.

CZY W TETNICZYM NADCISNIENIU PLUCNYM MOZNA ZUPELNIE
ZREZYGNOWAC ZE STOSOWANIA LEKOW?

Kazdego pacjenta nalezy traktowac¢ indywidualnie i przebieg choroby
moze by¢ bardzo rézny. Odpowiednio wczesne rozpoznanie, dobry stan kli-
niczny chorego i niewielkie zaburzenia hemodynamiczne moga sprawic, ze
lekarz odroczy na pewien czas decyzje o koniecznosci leczenia celowanego
na tetniczki ptucne ale w praktyce dzieje sie to bardzo rzadko. Chorobe nale-
zy regularnie monitorowac i oceniac indywidualnie jej przebieg, a regularne,
state przyjmowanie lekow hamuje postep choroby, poprawia komfort i jakos¢
Zycia pacjenta.
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CZY CIAZA 1 POROD U CHOREJ Z NADCISNIENIEM
PLUCNYM SA BEZPIECZNE?

Ciaza i porod u chorej z tetniczym nadcisnieniem ptucnym bez wzgledu
na stadium choroby sa niebezpieczne, gdyz moga pogarszac przebieg cho-
roby i zwiekszac ryzyko zgonu, ktére wedtug opinii ekspertow szacowane
jest nawet na 30-50%°.

Cigza jest nie tylko niebezpieczna dla matki, ale moze powodowac we-
wnatrzmaciczne opoznienie rozwoju i obumarcie ptodu. Czeste tez s samo-
istne poronienia.

To wszystko sprawia, ze szansa na urodzenie dziecka jest mata, a ryzyko
dla matki jest ogromne. Dlatego Wytyczne Europejskiego Towarzystwa Kar-
diologicznego dotyczace rozpoznawania i leczenia nadcisnienia ptucnego
zdecydowanie odradzajag zajscie w cigze3®,

CZY NALEZY ZAPOBIEGAC INFEKCJOM?

Pacjenci z TNP majg wiekszg sktonnos¢ do zapadania na infekcje w ob-
rebie dolnych drég oddechowych niz ludzie zdrowi. Zakazenia moga pogar-
szac przebieg nadcisnienia ptucnego i moga by¢ niebezpieczne dla chorego.

Dlatego zaleca sie aby pacjent z TNP regularnie co roku szczepit sie prze-
Ciw grypie. Szczepienie przeciw grypie nalezy powtarzac co roku w okresie
jesienno-zimowym. Epidemia grypy co roku moze by¢ spowodowana innym
szczepem wirusa i szczepienie sprzed roku moze nie byc¢ skuteczne. Pacjenci
Z TNP powinni takze zaszczepic sie przeciwko pneumokokowemu zapaleniu
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ptuc raz na 5 lat. Streptococcus pneumoniae, bakteria nalezaca do pacior-
kowcow, jest najczestszg przyczyna zapalenia ptuc nabytego poza szpitalem.

Nalezy pamietac, ze kazdorazowo do szczepienia profilaktycznego kwalifi-
kuje pacjenta lekarz, najlepiej tuz przed szczepieniem. Nie szczepi sie pacjen-
ta w okresie aktywnej infekgji i/lub zaostrzenia choroby:.

W przypadku pojawienia sie pierwszych oznak infekcji: goraczki, kaszlu, ka-
taru, bolu gardta, itp. nalezy niezwtocznie zgtosic sie do lekarza, aby aktywnie
leczyc infekcje i nie doprowadzac do zaostrzenia TNP.

CZY CHORY Z NADCISNIENIEM PLUCNYM MOZE UPRAWIAC SPORT
I WYKONYWAC INTENSYWNE WYSILKI FIZYCZNE?

Chory z NP. nie powinien wykonywa¢ wysitkdw, ktére powoduja silhg
dusznosc¢. Zakres wykonywanych wysitkow fizycznych kazdy chory powinien
przedyskutowaé indywidualnie z lekarzem.

Nalezy unika¢ przede wszystkim wysitkow izometrycznych czyli takich,
podczas ktorych silnie napinane sa miesnie i obcigzane serce koniecznoscia
wykonania w krotkim czasie dodatkowej pracy. Typowym przyktadem wysitku
izometrycznego jest podnoszenie ciezarow, a w zyciu codziennym noszenie
ciezkich przedmiotow, np. toreb z zakupami, przesuwanie mebli, praca fizycz-
na na budowie czy w ogrodzies”.

Chory z NP. nie powinien uprawia¢ sportu wyczynowego, gdyz prowadzi
to do nadmiernego obciazenia uktad krazenia, moze nasilac objawy i postep
choroby.

Chorzy przyjmujacy przewlekle leki przeciwzakrzepowe powinni unikac
aktywnosci fizycznej prowadzacej do urazu, gdyz grozi ona konsekwencjami,
ktore moga by¢ niebezpieczne dla chorego.

CZY CHORY Z NADCISNIENIEM PLUCNYM MOZE
LATAC SAMOLOTEM?

W kabinie samolotu panuje cisnienie atmosferyczne nizsze niz na ziemi,
czyli na poziomie morza i odpowiada cisnieniu atmosferycznemu na wyso-
kosci 1500-2000 metrow nad poziomem morza. Konsekwencja nizszego ci-
Snienia atmosferycznego jest stabsze przenikanie tlenu z powietrza atmos-
ferycznego do krwi tetniczej i w konsekwencji mnigjszy doptyw tlenu do
tkanek. Cztowiek zdrowy nie odczuwa negatywnie tej roznicy, natomiast moze
ona istotnie pogorszy¢ samopoczucie i nasilic objawy choroby u chorego
z TNP. Ryzyko wzrasta zwtaszcza podczas dtugotrwatych lotow samolo-
tem, do ktorych nalezg loty miedzykontynentalne. Przeptyw tlenu 2 I/min
przez wasy donosowe podwyzsza cisnienie tlenu we wdychanym powietrzu
do wartosci obserwowanej na poziomie morza i zabezpiecza przed negatyw-
nymi skutkami takiej sytuacji.

Nie ma badan naukowych oceniajacych potrzebe stosowania tlenu pod-
czas lotow samolotem u chorych z nadcisnieniem ptucnym, ale zaleca sie tle-
noterapie u chorych w klasie czynnosciowej 1l i IV niewydolnosci serca oraz
u chorych z cis$nieniem parcjalnym tlenu we krwi tetniczej, utrzymujacym sie
stale ponizej 60 mmHg w spoczynku.



Obecnie wiekszos¢ linii lotniczych zapewnia tlenoterapie podczas lotu samolo-  INFORMACJE OGOLNE
tem, (co zwigzane jest z dodatkowa optatg lub bez nigj). Niektore linie lotnicze ze-
zwalaja na wprowadzenie na poktad samolotu wtasnego koncentratora tlenowego. Polskie Stowarzyszenie Oséb z Nadcisnieniem Ptucnym i Ich Przyjaciot

Przed lotem:
Ustal z lekarzem, czy mozesz lecie¢ samolotem.
Zaplanuj lot wczesnigj i skonsultuj go ze swoim lekarzem
prowadzacym.
Omow wskazania do tlenoterapii i ustal z lekarzem zalecana
wysokosc przeptywu tlenu, uzyskaj niezbedne zaswiadczenie,
jesli jest wymagane.
Uprzedz wybrang przez ciebie linie lotnicza, zarezerwuj aparat
do tlenoterapii.
Zabierz ze soba w podroz pisemng informacje dotyczaca przebiegu
choroby, informacje o przyjmowanych lekach.
Zabezpiecz sie w adresy najblizszych osrodkow leczacych
nadcisnienie ptucne na trasie podrézy.

Polskie Stowarzyszenie Osob
1 2 z Nadcisnieniem Ptucnym
i Ich Przyjaciot

Polskie Stowarzyszenie Osob
z Nadci$nieniem Plucnym i Ich Przyjaciot

www.tetniczenadcisnienieplucne.pl

tworzy grupa pacjentéw z nadcisnieniem ptucnym, ich rodzin, przyjaciot
i 0s6b zainteresowanych nadcisnieniem ptucnym.

Gtowne cele stowarzyszenia to:
Zjednoczenie 0sob chorych na nadcisnienie ptucne i ich rodzin oraz
zwiekszenie ich uczestnictwa w zyciu spotecznym, gospodarczym, za-
wodowym i kulturalnym.
Kontaktowanie ze soba cztonkow oraz organizowanie samopomocy
cztonkowskiej, majacej na celu przeciwdziatanie uczuciu rezygnadji,
osamotnienia i bezradnosci.
Organizowanie i udzielanie pomocy cztonkom Stowarzyszenia w roz-
wiazywaniu problemow zyciowych poprzez informacje, pomoc praw-
na, socjalno-bytowa oraz wspdtdziatanie w organizowaniu dziatalnosci
spotecznej.
Organizowanie i prowadzenie edukacji na temat nadcisnienia ptucnego
wsrod chorych, pracownikow stuzby zdrowia, jak i catego spoteczen-
stwa w celu podniesienia wiedzy o nadcisnieniu ptucnym.
Wspotpraca z Ministrem Zdrowia, Narodowym Funduszem Zdrowia
oraz Polskim Towarzystwem Kardiologicznym w celu wypracowania
najlepszego modelu lecznictwa nadcisnienia ptucnego, poziomu i do-
stepnosci do swiadczen zdrowotnych oraz cen lekow.
Czynna wspotpraca z innymi stowarzyszeniami i organizacjami realizu-
Jjacymi podobne cele statutowe w Europie i na swiecie.
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JAK ZOSTAC CZLONKIEM STOWARZYSZENIA?

Osoby chcace wstgpic do Stowarzyszenia proszone sa o bezposredni
kontakt osobisty, telefoniczny lub listowny oraz ztozenie pisemnej deklara-
cji cztonkowskiej, ktora dostepna jest na stronie internetowej Stowarzyszenia
pod adresem: www.phapolska.org.

Adres do korespondenciji:
Polskie Stowarzyszenie Osob z Nadcisnieniem Ptucnym
i Ich Przyjaciot ul. Wtadystawa IV 34a m. 15, 81-364 Gdynia

Przydatne adresy i telefony:
www.phapolska.org
www.tetniczenadcisnienieplucne.pl;
e-mail: kontakt@phapolska.org

Pomoc pacjencka:
tel. +48 535 680 390
e-mail: alicjamorze@phapolska.org

Stowarzyszenia Pacjentow
1 3 z Nadcisnieniem Ptucnym
w Europie i na Swiecie

STOWARZYSZENIA PACJENTOW Z NADCISNIENIEM
PLUCNYM W EUROPIE

Austria: www.lungenhochdruck.at

Europa: www.phaeurope.org

Francja: www.htapfrance.com

Grecja: www.phagr.com

Hiszpania: www.hipertensionpulmonar.es
Irlandia: www.mater.ie

Izrael: www.phisrael.org.il

Niemcy: www.phev.de

Holandia: www.pha-nl.com

Polska: www.tetniczenadcisnienieplucne.pl
Republika Czeska: www.plicni-hypertenze.cz
Szwajcaria (jezyk niemiecki): www.lungenhochdruck.ch
Szwajcaria (jezyk francuski): www.saph.ch
Wtochy: www.aipiitalia.org lub www.assoamip.net
Wielka Brytania: www.phassociation.uk.com

STOWARZYSZENIA PACJENTOW Z NADCISNIENIEM
PLUCNYM NA SWIECIE

Australia: www.phaaustralia.com.au
Brazylia: ww\w.respirareviver.org.br
Kanada: www.bcphs.org

Japonia: www.pha-japan.nejp lub aphj.org
USA: www.phassociation.org
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BIALYSTOK

Uniwersytecki Szpital Kliniczny

Klinika Kardiologii

ul. M. Sktodowskiej-Curie 24A, 15-276 Biatystok

tel. (85) 746 86 38, (85) 746 86 04

strona www: http://usk.onestepcloud.pl/pl_PL/klinika-
-kardiologii-z-odzialem-intensywnego-nadzoru-kardio-
logicznego.html

e-mail: szpital@cksr.ac.bialystok.pl

BYDGOSZCZ

Szpital Uniwersytecki nr 2 im. Biziela
Klinika Kardiologii

ul. Ujejskiego 75, 85-168 Bydgoszcz

tel. (52)365 55 12

strona www: http://kardiologia.biziel.pl/
e-mail: kard.biziel@wp.pl

GDANSK

Uniwersyteckie Centrum Kliniczne

Klinika Kardiologii

ul. Debinki 7, 80-952 Gdansk

tel. (58) 349 25 04

strona www: http://kardiologial.gumed.edu.pl

Lista osrodkow zajmujgcych sie diagnostyka i leczeniem
tetniczego nadcisnienia ptucnego w Polsce

e-mail: cardiol@gumed.edu.pl

KATOWICE OCHOJEC

Gornoslaskie Centrum Medyczne

| Oddziat Kardiologii

ul. Ziotowa 45/47, 40-635 Katowice Ochojec

tel. (32) 359 88 90, (32) 359 87 29

strona www: http://1klinkard.sum.edu.pl/index. php/
menu/1/artykul/1/art

e-mail: kkit@gem.pl, klinkard@sum.edu.pl

KATOWICE OCHOJEC

Gornoslaskie Centrum Medyczne

Il Oddziat Kardiologii

ul. Ziotowa 45/47, 40-635 Katowice Ochojec
tel./fax (32) 359 86 94

strona www: http://www.gcm.pl/index.php/strona-
-65-ii_oddzial_kardiologii.html

e-mail: kka@gem pl

KRAKOW

Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta Il
Oddziat Kliniczny Chorob Serca i Naczyn
ul. Pradnicka 80, 31-202 Krakow

INFORMATOR DLA PACJENTOW

tel. (12) 614 22 87, (12) 614 33 77

strona www: http:/www.szpitaljp2 krakow.pl/ ODDZIAL-
-KLINICZNY-CHOROB-SERCA-I-NA-CZYN.100.0.html
e-mail: sekr_kard@szpitaljp2.krakow.pl

LUBLIN

Wojewodzki Szpital Specjalistyczny

im. Stefana Kardynata Wyszynskiego Samodzielny
Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej

Al Krasnicka 100, 20-718 Lublin

tel. (81) 537 47 40

strona www: www.szpital.lublin.pl

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 4
Klinika Kardiologii

ul. dr. K Jaczewskiego 8, 20-954 Lublin

tel. (81) 724 41 52, tel. (81) 724 41 51

strona www: http://www.spsk4.lublin.pl/index.php/
struktura/kliniki/kardiologia

LUBIN

Miedziowe Centrum Zdrowia

Oddziat Kardiologiczny

ul. M. Sktodowskiej-Curie 66 Building D-40
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59-300 Lubin

tel. (76) 84 60 472, (76) 47 44 80

strona www: http://www.mcz.pl/szpital-regionalny-
-osrodek-kardiologii-oddzia

LoDz

Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki
ul. Rzgowska 281/289, 93-338 Lodz

tel. (42) 271 10 00

strona www: http://www.iczmp.edu.pl/

OLSZTYN

Samodzielny Publiczny Zespot Gruzlicy

i Chorob Ptuc w Olsztynie

Klinika Pulmonologii - Oddziat Pulmonologiczny
ul. Jagiellonska 78, 10-357 Olsztyn

tel. (89) 532 29 85

strona www: http://www.pulmonologia.olsztyn.pl/
e-mail: sekretariat@pulmonologia.olsztyn.pl

OTWOCK

Europejskie Centrum Zdrowia
Klinika Krazenia Ptucnego i Choréb
Zakrzepowo-Zatorowych

ul. Borowa 14/18, 05-400 Otwock
tel. (22) 710 30 52

strona www: http://www.ecz-otwock.pl/kardioangiolo-
gia,11,l1.html
e-mail: kontakt_kardioangiologia@ecz-otwock.pl

POZNAN

Szpital Kliniczny UM im. Marcinkowskiego

Klinika Kardiologii

ul. Dtuga 1/2, 61-848 Poznan

tel. (61) 854 90 00

strona www: http://www.skpp.edu.pl/oddzial _kardiolo-
gii.html

SZCZECIN

Samodzielny Wojewodzki Szpital Zespolony

im. Marii Sktodowskiej — Curie, Oddziat Kardiologii

ul. Arkonska 4, 71-455 Szczecin

tel. (91) 813 91 50

strona www: http://spwsz.szczecin.pl/jednostki-szpita-
la/oddzialy-szp/kardiologia-x

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny nr 2
Pomorskiego UM. Klinika Kardiologii

ul. Powstancow Wlkp. 72, 70-111 Szczecin

tel. (91) 466 13 78

strona www: http://www.spsk2.pam.szczecin.pl/o_kar-
diologia.htm

Samodzielny Publiczny Wojewodzki
Szpital Zespolony w Szczecinie

ul. Arkonska 4, 71-455 Szczecin,

tel. (91) 813 90 00

strona www: http://www.spwsz.szczecin.pl/

WALBRZYCH

Szpital Miejski Specjalistyczny szpital im. dr Alfreda
SokotowskiegoOddziat Kardiologii

ul. Sokotowskiego 4, 58-309 Watbrzych

tel. (74) 64 89 742, (74) 64 89 621 ext. 621

strona www: http:/www.zdrowie.walbrzych.pl/oddzial-
-kardiologii;

WARSZAWA

Instytut Kardiologii im Prymasa Tysiaclecia

Stefana Kardynata Wyszynskiego

ul. Alpejska 42, 04-628 Warszawa

tel. (22) 343 46 02

strona www: http:/7/www.ikard.pl/klinika-wad-wrodzo-
nych-serca.html

e-mail: a.fondalinska@ikard.pl

Szpital MSWiAw
Klinika Kardiologii Inwazyjnej
ul. Wotoska 137, 02-507 Warszawa



tel. (22) 508 11 00

strona www: http:.//www.cskmswia.pl/csk/kliniki-i-po-
radnie/lecznictwo-szpitalne/8592,Klinika-Kardiologii-

-Inwazyjnej.html
e-mail: kardiologia.inwazyjna@cskmswia.pl

Wojskowy Instytut Medyczny
Klinika Kardiologii

ul. Szaserow 128, 04-141 \Xarszawa
tel. (22) 681 63 72

strona www: http:/7/www.wim.mil.pl/index.php?option=-

com_content&task=view&id=298&ltemid=300;
e-mail: poczta@wim.mil.pl

Szpital Bielanski im. ks. Jerzego Popietuszki Samo-
dzielny Publiczny Zaktad Opieki Zdrowotnej

ul. Cegtowska 80, 01-809 Warszawa

tel. (22) 56 90 292
www.bielanski.med.pl/index.php/oddzialy/10-od-
dzialy/50-kliniczny-oddzial-kardiologii

Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny
ul. Zwirki i Wigury 63A 02-091 Warszawa

tel. 22 31791 64

strona www: http://spdsk.edu.pl

e-mail:

Instytut ,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka"
al. Dzieci Polskich 20, 04-730 Warszawa

tel. (22) 815 10 00

e-mail:

WROCLAW

Wojewodzki Szpital Specjalistyczny

im. Kamienskiego Oddziat Kardiologiczny
ul. Kamienskiego 73A, 51-124 Wroctaw

tel. 0 608 519 162

strona www: http:/7/www.wsskwroc.pl/

ZABRZE

Slaskie Centrum Choréb Serca

Il Klinika Kardiologii

ul. M. Sktodowskiej-Curie 9, 41-800 Zabrze
tel. (32) 373 36 19

strona www: http://www.sccs.pl/

e-mail: Sek. KD2@sccs.pl

Szpital Specjalistyczny

Kliniczny Oddziat Kardiologiczny

ul. M. Sktodowskiej-Curie 10, 41-800 Zabrze

tel. (32) 373-23-72

strona www: http://www.kardiologia-zabrze.pl/
e-mail: wjachec@interia.pl
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1 5 Podziekowania i piSmiennictwo

Sktadam serdeczne podziekowanie;

Panu Profesorowi Adamowi Torbickiemu za opieke merytoryczng w procesie
powstawania tego informatora.

Panu Profesorowi Marcinowi Kurzynie, Pani Beacie Jaworskiej, Matgorzacie
Suder, Matgorzacie Ryszkowskiej, Iwonie Stepien za pomoc w uzyskaniu zdje¢
bedacych cennym uzupetnieniem tego informatora.

Pacjentom, bez ktorych powstanie tego informatora nie bytoby mozliwe.

dr n. med. Maria Wieteska-Mitek
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1. Hoeper MM, Bogaard HJ, Condliffe R et al. Definitions and diagnosis NP - nadcisnienie ptucne
of pulmonary hypertension J Am Coll Cardiol, 2013; 62 (suppl):D42-D50 TNP - tetnicze nadcisnienie ptucne

2. Galie N, Humbert M, Vachiery JL et al. 2015 ESC/ERS Guidelines for PAP - cisnienie w tetnicy ptucnej
the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension: The Joint Task ECHO - badanie echokardiograficzne
Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension of RHC - cewnikowanie prawego serca
the European Society of Cardiology (ESC) and the European Respirato- MPAP - Srednie cisnienie w tetnicy ptucnej
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