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Wprowadzenie

W 1969 roku w ,,Niemieckim Tygodniku Medycznym”
ukazala sie praca dr. Gurtnera z Uniwersyteckiej

Kliniki Medycznej w Bernie, w ktérej opisano dwudzie-
stokrotny wzrost czesto$ci wystepowania nadci§nienia

plucnego wérdéd pacjentéw skierowanych na zabieg

cewnikowania serca. Zdiagnozowani wéwczas pacjenci

w poréwnaniu z chorymi diagnozowanymi we wczes$-
niejszych latach byli starsi i cze$ciej otyli, a choroba

przebiegala u nich gwaltowniej. Jak sie okazalo, wiek-
sz0$¢ z tych pacjentéw przyjmowata nowy lek hamujacy
laknienie o nazwie aminoreks, wprowadzony na rynek
szwajcarski w 1965 roku. Objawy w postaci dusznosci,
obrzekow konczyn dolnych, ograniczenia tolerancji wy-
sitku 1 omdlen pojawialy sie po okresie od 6 do 12 mie-
siecy od zastosowania leku. Niestety, wielu chorych

przyptacito zyciem przyjmowanie aminoreksu. Historia

ta miata jednak zasadnicze znaczenie dla rozwoju

nauki o nadci$nieniu ptucnym i loséw przysztych po-
kolen cierpigcych na nie pacjentéw. Choroba ta z uwagi

na znaczny wzrost zachorowan przyciggneta uwage

badaczy i przedstawicieli przemystu farmaceutycznego,
co zaowocowalto powstaniem skutecznych lekéw.

Wedtug stownika etymologicznego jezyka polskiego
nadciénienie jest zwigzane z wyrazeniem ,za ciasny’.
Mozna zatem te dolegliwo§é okreslié¢ jako stan, w kto-
rym w naczyniach plucnych jest za malo miejsca.
Wynika to ze zwezenia naczynh lub z nadmiaru prze-
plywajacej przez nie krwi. W zalezno$ci od przyczyny
moéwimy o nadci$nieniu w przebiegu choroby lewego ser-
ca, przebiegu choroby ptuc lub przewlektej zatorowos$ci
ptucnej. Jeéli przyczyny te zostang wykluczone, zwykle
diagnozuje sie tetnicze nadci$nienie ptucne. Moze ono

by¢ spowodowane wadami wrodzonymi serca, lekami
itoksynami, takimi jak wspomniany wyzej aminoreks,
chorobami ukladowymi, jak np. twardzina uktadowa,
zakazeniem HIV czy chorobami watroby. Jesli nie udaje
sie ustali¢ zadnej przyczyny nadciénienia plucnego,
okresla sie je jako idiopatyczne.

W czasie epidemii nadci$nienia plucnego spowodowa-
nej przez aminoreks niebo wiszgce nad pacjentami
z nadci$nieniem plucnym bylo jeszcze bardzo ciem-
ne. Badania wskazywatly, ze §rednia dlugosé zycia
po zachorowaniu na idiopatyczne tetnicze nadci$nienie
plucne nie przekraczala trzech lat. Podczas gdy nadcis-
nienie ptucne spowodowane chorobg lewej czeéci serca,
chorobami ptuc i zatorowosciag plucng leczono przez
odwrdécenie czynnika wywotujacego, do skutecznego
leczenia tetniczego nadci$énienia plucnego konieczne
byto wynalezienie lekéw dzialajgcych bezposrednio
na naczynia plucne i zapobiegajacych ich zwezeniu.
Historia nowoczesnego leczenia tetniczego nadci$nienia
plucnego rozpoczela sie od epoprostenolu podawanego
dozylnie. W kolejnych latach skuteczne okazaly sie
nowe czgsteczki, ktére aplikowano podskérnie, do-
ustnie lub w formie inhalacji. Nastepnie okazalo sie,
ze dwa lub trzy leki stosowane jednoczeénie lepiej
chronig przed postepem choroby niz pojedynczy pre-
parat. Obecnie tgczenie ze sobg lekow jest standardem
w terapii tetniczego nadci$nienia ptucnego.

Od czasu pierwszego zastosowania epoprostenolu kazdy
kolejny rok przynosil nowe wyniki badan nad chorobg
1 nowe nadzieje dla pacjentéw. Udalo sie poprawié
komfort zycia chorych, a takze wydtuzyé ich zycie.




Dzi$ o wiele lepiej rozumiemy nadci$nienie ptucne, co
daje szanse na nowe odkrycia pozwalajgce na walke

z chorobag. Zrozumienie tej dolegliwo$ci jest tez niezwy-
kle wazne w codziennym zyciu pacjenta i jego rodziny.

To wtasnie dla nich powstat ten poradnik. Oddajac

go w Panstwa rece, zapraszamy do wnikliwej lektury.
W razie pytan zachecamy réwniez do kontaktu z le-

karzem specjalistg. Polecamy réwniez zapoznanie sie
z informacjami o dziatalno$ci organizacji zrzeszajgcej
chorych na nadci$nienie ptucne, do ktérej kontakt
przedstawiono na stronach poradnika.

Farmakoterapia nadci$nienia ptucnego bardzo sie roz-

wija. Obecnie trwajg zaawansowane préby kliniczne

nad co najmniej trzema czgsteczkami, takimi jak sota-
tercept, wziewny imatynib i rodatristat. Majac nadzieje

na pozytywne wyniki tych badan, zycze Panstwu duzo
zdrowia i sil na kazdy dzien.

prof. dr hab. n. med. Grzegorz Kopeé

Osrodek Choréb Krazenia Plucnego

Klinika Choréb Serca i Naczyn

Uniwersytet Jagiellonski Collegium Medicum
Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta 11

www.janssen4patients.
com/pl/choroby/tetnicze-
nadcisnienie-plucne

www.facebook.com/
NadcisnieniePlucne

pcc.cm-uj.krakow.pl

www.mp.pl/pacjent/
choroby-ukladu-krazenia/
choroby/156327,nadcisnie-
nie-plucne

www.phapolska.org
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Ryc. I. Schemat
uktadu krqzenia
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Co to jest krazenie ptucne?

Krazenie plucne, nazywane tez krgzeniem ma-
lym, odpowiedzialne jest wraz z ptucami za wy-
miane gazowa, tzn. pobieranie tlenu oraz wy-
dalanie dwutlenku wegla z organizmu.

Krew zyla gtéwng gorng i dolng splywa z catego
organizmu do prawego przedsionka. Stad przez
zastawke trdjdzielng przedostaje sie do prawej

komory, ktéra kurczgc sie rytmicznie, pompuje
krew do tetnic ptucnych. Prawa komora jest przez
zastawke ptucng polgczona z pniem ptucnym, ktéry

rozgalezia sie na tetnice ptucne — prawg i lewg —
dostarczajace krew odpowiednio do prawego i le-
wego pluca. Tetnice plucne dzielg sie na mniejsze
naczynia transportujgce krew do poszczegdlnych
czedei ptuc (ptatéw 1 segmentdw), a naczynia te na-
stepnie tworzg sie¢ naczyn wlosowatych oplatajg-
cych pecherzyki ptucne. W pecherzykach ptucnych
nastepuje wymiana gazowa. Nastepnie utleno-
wana krew zylami ptucnymi jest odprowadzana
do lewego przedsionka, stad za$ do lewej komory.

¢ Lewa komora pompuje krew do aorty, ktora rozpro-
¢ wadza ja po calym organizmie, tworzac krazenie

. systemowe zwane tez duzym. Schemat uktadu

. krazenia przedstawiono na rycinie 1.

Jakie jest prawidtowe ci$nienie
w tetnicy ptucnej?

Ciénienie w tetnicy plucnej mozna opisaé za po-
mocg trzech warto$ci: ciénienia skurczowego,
ci$nienia rozkurczowego i ciénienia $redniego.

Ciénienie w tetnicy plucnej powinno by¢ znacznie
mniejsze niz tzw. ciSnienie tetnicze, ktére mie-
rzymy na ramieniu.

Prawidlowe ci$nienie skurczowe w tetnicy ptuc-
nej nie przekracza 32 mm Hg, rozkurczowe —
13 mm Hg, a ci$nienie érednie — 20 mm Hg (ryc. 2).
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W jaki sposob mozna zmierzy¢
ciSnienie w tetnicy ptucnej?

Doktadny pomiar ciénienia w tetnicy plucnej jest Vel { !
mozliwy jedynie za pomocg badania inwazyjne- | do 25 mm Hg, chociaz ekspefc'l wskazuja na ko-
go 7 uzyciem cewnika umieszczonego w tetnicy = 11€cznos¢ zmiany tej wartosci do >20 mm Hg.
¢ Najpewniej zmiane te ugruntujg wytyczne nad- :

plucnej. Zabieg, podczas ktérego dokonuje sie
tego pomiaru, nazywa sie cewnikowaniem prawo-
stronnym serca (p. str. 24).

Wysoko§¢ ci$nienia w tetnicy plucnej mozna tez
W sposob przyblizony oceni¢ za pomocg badania
echokardiograficznego (p. str. 21). Pomiar ten
nie jest jednak na tyle dokladny, aby pozwalat
na rozpoznanie lub wykluczenie nadci$énienia
plucnego czy na ocene zmian ci$nienia w tetnicy
plucnej pod wptywem leczenia.

Cisnienia w tetnicy ptucnej nie mozna
mierzyc¢ standardowym ci$nieniomierzem.

. Co to jest nadcisnienie ptucne?

- Nadciénienie plucne oznacza podwyzszenie éred-

niego ci$nienia w tetnicy plucnej co najmniej

ciénienia ptucnego Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego, ktére majg sie ukazaé w 2022
roku. Aby ustali¢ rozpoznanie, pomiaru nalezy
dokonacé bezpoérednio w tetnicy ptucnej podczas
cewnikowania prawostronnego (p. str. 26).

Nadci$nienie plucne jest powazng chorobg i aby
rozpoczg¢ leczenie, nalezy znalezé jego przyczyne.

Nadci$nienie ptucne rozpoznaje sie
na podstawie wartosci sredniego ci$nienia

i w tetnicy ptucnej zmierzonego podczas
. cewnikowania serca.

Ryc. 2. Prawidtowe
ci$nienie w tetnicy
ptucnej i prawidtowe
ci$nienie tetnicze
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llu pacjentow w Polsce choruje
na tetnicze nadcisnienie ptucne?

W 2021 roku w polskich osrodkach leczono w przy-
blizeniu 1100 dorostych pacjentéw z tetniczym
nadci$nieniem ptucnym (TNP) oraz 110 dzieci
z tym rozpoznaniem. Kazdego roku diagnozo-
wanych jest okoto 160 nowych chorych dorostych
120 dzieci z TNP.

Dane na temat liczby chorych, rodzaju zdiagno- i __. , . e, ..
zowanego TNP, przebiegu choroby oraz sposobéw Nl.elftore rodzaje nadc1snlepla ]E)lucr'lego. moga
i wynikéw leczenia uzyskuje sie dzieki projek- ;| €€ podloz? g(.anetyczne g by¢ dziedziczone.
towi Sekcji Krazenia Polskiego Towarzystwa ' Do.tyczy to glow.nl.e przypadkéw TNP bez uchwyt-
Kardiologicznego zwanemu Ogdlnopolskg Bazg nej przyczyny (idiopatycznego).

Nadciénienia Ptucnego (BNP-PL). W projekcie
tym uczestniczg wszystkie polskie oérodki, ktére
diagnozujg 1 leczg chorych na TNP.

Co to znaczy, ze tetnicze
nadcisnienie ptucne jest
choroba rzadka?

Choroby rzadkie to choroby wystepujgce u mniej

niz 5 na 10000 oséb. To, ze TNP jest chorobg !

rzadkg, sprawia, ze prawidtowe rozpoznanie i roz- :

poczecie leczenia moze byé utrudnione i czesto jest Pewne rodzaje nadcisnienia ptucnego, zwykle

¢ okre$lane jako idiopatyczne, czyli rozwijajace

wprowadzane ze znacznym opdznieniem.

Dlatego wazne jest rozpowszechnianie wiedzy
na temat tej choroby 1 informowanie lekarzy réz-
nych specjalno$ci o mozliwoéci kierowania pacjen-
tow do o$rodkéw prowadzacych specjalistyczng
diagnostyke i leczenie.

Czy nadcis$nienie ptucne jest
choroba dziedziczna?

Mutacja genu BMPR2, ktéra najczesciej odpo-
wiada za rozwdj dziedziczonego TNP wystepuje
u 25% pacjentéow ze sporadycznym (jeden przy-
padek w rodzinie) idiopatycznym nadciénieniem
plucnym oraz u 75% pacjentéw z rodzinng (wiecej
niz jeden przypadek w rodzinie) postacig nadcis-
nienia ptucnego.

Czy nadcisnienie ptucne moze
by¢ przekazane potomstwu?



sie bez uchwytnej przyczyny, moga by¢ wyni-
kiem mutacji w obrebie genéw predysponujgcych
do rozwoju nadci$nienia ptucnego.

Taka mutacja moze by¢ przekazana potomstwu.
Ryzyko przekazania choroby dziecku przez osobe
chorujgcg na idiopatyczne TNP jest jednak sto-
sunkowo niewielkie 1 wynosi ok. 2% w przypadku,
gdy tylko jedna osoba w rodzinie choruje na nad-
ci$nienie ptucne oraz ok. 10% w przypadku, gdy
w rodzinie choruje wiecej oséb.

Gdzie pacjenci moga zdobywac
informacje na temat tetniczego
nadcisnienia ptucnego?

Podstawowym Zrédtem informacji na temat TNP
jest zespé! lekarzy 1 pielegniarek, ktérzy na state
opiekujg sie chorymi. Najwazniejsze decyzje do-
tyczace monitorowania choroby, sposobu leczenia
TNP 1 innych choréb towarzyszgcych powinny
by¢ omawiane z tym zespolem. Waznym dodatko-
wym zrédtem informacji jest strona internetowa
Polskiego Stowarzyszenia Oséb z NadciSnieniem
Plucnym 1 Ich Przyjaciét dostepna pod adresem:

www.phapolska.org, jak rowniez inne strony in-
ternetowe prowadzone przez do§wiadczonych spe- :
cjalistéw. Na przyklad Oérodek Choréb Krazenia !

NA CZYM POLEGA MOJA CHOROBA

Plucnego w Krakowie umieszcza informacje za-
réwno dla pacjentow, jak 1 lekarzy pod adresem
pce.cm-uj.krakow.pl oraz www.facebook.com/
NadcisnieniePlucne, a Klinika Krgzenia Ptucnego
w Otwocku pod adresem www.facebook.com/
KlinikaKrazeniaPlucnego. Materiaty dla pacjentéw
udostepnia réwniez serwis Medycyna Praktyczna
www.mp.pl/pacjent/choroby-ukladu-krazenia/
choroby/156327,nadcisnienie-plucne.

. Rolg edukacyjna pelnig réwniez poradniki pisane
. przez lekarzy specjalizujgcych si¢ w TNP.

Jakie sa przyczyny
. nadcis$nienia ptucnego?

Nadciénienie ptucne moze by¢ konsekwencja in-
nych choréb lub pojawié sie samoistnie.

Przyczyny nadci$nienia ptucnego stanowig m.in.:
wady wrodzone serca, np. ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej lub miedzyprzedsionkowej
choroby tkanki 1gcznej, np. twardzina ukta-
dowa, toczen uktadowy
zakazenie HIV
marsko§¢ watroby (nadciSnienie wrotne)
leki i toksyny, np. niektére leki zmniejszajace
apetyt, niektére narkotyki, np. amfetamina

1



Ryc. 3. Pateczkowate
palce i paznokcie

w ksztatcie szkietka
od zegarka u pacjenta
z zespotem
Eisenmengera
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niewydolno§é lewej komory serca, wady za-
stawki mitralnej i aortalnej

ciezkie choroby ptuc

przebyta zatorowos§¢ plucna

mutacje genetyczne.

Jesli nie znajdzie sie przyczyny nadci$nienia
plucnego, lekarz rozpoznaje tzw. idiopatyczne
nadci$nienie plucne.

Nadci$nienie plucne idiopatyczne, rodzinne
(uwarunkowane genetycznie), zwigzane z wada-
mi wrodzonymi serca, chorobami tkanki tgcznej,
zakazeniem HIV oraz nadci$nienie wrotne lub

nadci$nienie ptucne wywolane przez leki i tok-
syny tworzg jedng grupe o podobnych objawach
1 sposobie leczenia zwang tetniczym nadciénie-
niem plucnym.

Co to jest zespot Eisenmengera?

Zespot Eisenmengera jest postacia TNP wyste-
pujaca u czescl pacjentéw z wrodzong wadg prze-
ciekowg serca. Pojawia sie, gdy ci$nienie w kra-
zeniu ptucnym (maltym) przewyzsza ciSnienie
w krgzeniu systemowym (duzym). Wtedy czes$é
nieutlenowanej krwi z prawego przedsionka, pra-
wej komory lub tetnicy ptucnej zamiast plyngé
do ptuc, przeplywa prosto przez nieprawidtowe
potaczenia do lewego przedsionka (w przypadku
ubytku w przegrodzie miedzyprzedsionkowej),
lewej komory (w przypadku ubytku w przegro-
dzie miedzykomorowej) lub aorty (w przypad-
ku przetrwalego przewodu tetniczego Botalla).
Przedostanie sie nienatlenowanej krwi do kra-
zenia systemowego powoduje wystgpienie sinicy,
ktora jest obok dusznos$ci podstawowym obja-
wem zespolu Eisenmengera. Charakterystyczng
cechg tego zespotu sg tez palce paleczkowate oraz
paznokcie w ksztalcie szkielek od zegarka (ryc. 3).



Jakie sa objawy nadcisnienia
ptucnego?

Roézne postaci TNP objawiajg sie podobnie.
Pierwszym symptomem choroby jest zazwyczaj
dusznoéé wysitkowa, okres§lana przez pacjentéw
jako meczliwo$é, brak tchu, zadyszka. Poczatkowo
wystepuje tylko w przypadku wiekszego wysitku,
ale z czasem narasta i utrudnia wykonywanie
codziennych czynnosci. Wystgpienie dusznosci
przy niewielkim wysitku éwiadczy o znacznym
zaawansowaniu choroby. Konieczna jest pilna

konsultacja lekarska. Pozostate objawy TNP
wraz z czestos$cig wystepowania przedstawiono

w tabeli 1.

Czy tetnicze nadcisnienie ptucne
jest powazna choroba?

TNP to powazna choroba. Je§li jest wywotane
innymi chorobami (np. toczniem uktadowym),
jego zaawansowanie 1 odpowiedZ na terapie za-
leza do pewnego stopnia od aktywnosci choroby
podstawowe;j.

Istotne, w jakim stadium choroba zostanie zdia-
gnozowana, jak szybko podejmie sie odpowiednie

leczenie 1 czy pacjent dobrze na nie zareaguje.

NA CZYM POLEGA MOJA CHOROBA

Tabela |I. Czesto$¢ wystepowania réznych
objawow u pacjentéw z tetniczym
nadci$nieniem ptucnym

Objaw Czestos¢ wystepowania
dusznosé 98,9%
obrzeki obwodowe 30,9%
bél w klatce piersiowej 29,1%
omdlenia 22,7%
¢ zawroty glowy 19,7%
: ostabienie 13,5%
. kaszel 13,5%
¢ stany przedomdleniowe 11,9%
kotatania serca 8,9%
| utrata masy ciata 4.8%
krwioplucie 3,9%

Jesli lekarz podejrzewa u ciebie nadci$nienie
plucne, jak najszybciej skontaktuj

sie z osrodkiem specjalizujacym sie

w diagnozowaniu i leczeniu tej choroby.

13
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Gdzie powinno sie diagnozowac
i leczy¢ tetnicze nadcisnienie ptucne?

Pacjenci z TNP powinni by¢ leczeni w oérodkach
referencyjnych, tzn. takich, w ktérych personel
ma odpowiednig wiedze, do§wiadczenie oraz dys-
ponuje baza sprzetowg do diagnostyki i1 leczenia
chorych. Wedlug opinii ekspertéow osrodek re-
ferencyjny to taki, ktéry prowadzi co najmniej

50 pacjentéow z TNP lub z przewleklym zakrze- :

powo-zatorowym nadci$nieniem ptucnym.

23 o$rodki wymienione ponizej.

Biatystok

Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku
Klinika Kardiologii z Oddziatem Intensywnego Nadzoru
Kardiologicznego

ul. M. Sktodowskiej-Curie 24A

Bydgoszcz

Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr. J. Biziela w Bydgoszczy
Il Katedra Kardiologii, Klinika Kardiologii

ul. Ujejskiego 75

Gdansk

Uniwersyteckie Centrum Kliniczne

Kliniczne Centrum Kardiologii, Klinika Kardiologii
i Elektroterapii Serca

ul. Debinki 7

Katowice

Gérnoslaskie Centrum Medyczne im. Prof. L. Gieca
Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach
| Oddziat Kardiologii

- ul. Ziolowa 45/47

Obecnie w Polsce program leczenia TNP realizujg
. Goérnoslaskie Centrum Medyczne im. Prof. L. Gieca
. Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

I Oddziat Kardiologii
ul. Ziotowa 45/47

Krakow

Krakowski Szpital Specjalistyczny im. Jana Pawta Il
Osrodek Choréb Krazenia Ptucnego

Oddziat Kliniczny Choréb Serca i Naczyn

ul. Pradnicka 80

Lubin

: Szpital Miedziowe Centrum Zdrowia S. A.
Oddziat Kardiologiczny
. ul. M. Sktodowskiej-Curie 54



Lublin

Wojewddzki Szpital Specjalistyczny im. Kardynata
Stefana Wyszynskiego SPZOZ

Oddziat Kardiologii — Pododdziat Intensywnego
Nadzoru Kardiologicznego

Al. Krasnicka 100

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny Nr 4 w Lublinie
Klinika Kardiologii
ul. Jaczewskiego 8

todz

Wojewddzki Specjalistyczny Szpital im. Dr. WH. Bieganskiego
Oddziat Kardiologiczny, Klinika Kardiologii Katedry
Kardiologii UM

ul. Kniaziewicza 1/5

Olsztyn

Samodzielny Publiczny Zespét Gruzlicy i Choréb Ptuc
w Olsztynie

Klinika Pulmonologii

ul. Jagiellonska 78

Otwock

Europejskie Centrum Zdrowia — Otwock

Klinika Krazenia Ptucnego i Choréb Zakrzepowo-
-Zatorowych i Kardiologii

ul. Borowa 14/18

NA CZYM POLEGA MOJA CHOROBA

Poznan

Szpital Kliniczny Przemienienia Panskiego UM
im. K Marcinkowskiego w Poznaniu

Oddziat Kardiologii

ul. Dtuga 1/2

Szczecin

Samodzielny Publiczny Wojewédzki Szpital Zespolony
w Szczecinie

. Oddziat Kardiologii i Kardiologii Inwazyjnej
ul. Arkonska 4

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny nr 2 PUM
¢ w Szczecinie

Klinika Kardiologii z Intensywnym Nadzorem
Kardiologicznym
Al. Powstancéw Wielkopolskich 72A

Watbrzych

Specjalistyczny Szpital im. dr. Alfreda Sokotowskiego
Oddziat Kardiologii

ul. Sokotowskiego 4

15
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Warszawa

Instytut Kardiologii im. Prymasa Tysiaclecia Stefana
Kardynata Wyszynskiego

Klinika Wad Wrodzonych Serca

ul. Alpejska 42

Centralny Szpital Kliniczny MSWiA w Warszawie
Klinika Kardiologii Inwazyjnej
ul. Wotoska 137

Wojskowy Instytut Medyczny Centralny Szpital
Kliniczny MON

Klinika Kardiologii i Choréb Wewnetrznych
ul. Szaseréw 128

Szpital Bielanski im. Ks. Jerzego Popietuszki SPZOZ
Kliniczny Oddziat Kardiologiczny
ul. Cegtowska 80

Wroctaw

Wojewddzki Szpital Specjalistyczny — Osrodek
Badawczo-Rozwojowy

Oddziat Kardiologiczny z Pododdziatem Intensywnego
Nadzoru Kardiologicznego, Pododdziatem Leczenia
ZaburzenRytmu Serca i Pododdziatem Choréb
Wewnetrznych

ul. Kamienskiego 73a

Zabrze

élqskie Centrum Choréb Serca

Il Katedra i Oddziat Kliniczny Kardiologii SUM
ul. Marii Sktodowskiej-Curie 9

Szpital Specjalistyczny w Zabrzu sp. z 0. o.
Kliniczny Oddziat Kardiologii
ul. Marii Sktodowskiej-Curie 10

Czy pacjenci z chorobami tkanki
facznej powinni by¢ badani pod

katem nadcisnienia ptucnego?

Pacjenci z chorobami tkanki tgcznej, np. z twar-
dzing ukladows, sg w grupie podwyzszonego ry-
zyka wystapienia nadci$nienia plucnego. Mogg
wymagac¢ zwiekszonego nadzoru, aby nie przeoczy¢
pierwszych objawoéw tej choroby. Lekarz opieku-
jacy sie pacjentem z chorobg tkanki lgcznej moze
zaplanowac¢ wykonanie dodatkowych badan labo-
ratoryjnych, spirometrycznych lub badania echo-
kardiograficznego, aby ustali¢ wskazania do dal-
szej diagnostyki nadci$nienia plucnego w oérodku

. referencyjnym.
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Jakie badania nalezy wykona¢
u pacjenta z podejrzeniem TNP?

Pacjent, u ktérego podejrzewa sie TNP, wymaga
bardzo szczegélowej diagnostyki. Czesto trzeba
wykona¢ kilka lub kilkanascie badan.

Podejrzenie TNP u pacjenta z dusznoécig wysit-
kowg stawia sie zwykle na podstawie badania
echokardiograficznego (p. str. 21). Nastepnie wy-
konuje sie badania, ktéore majg poméc w okres-
leniu przyczyny choroby (tab. 2) oraz stopnia
jej ciezkoéci. Aby potwierdzi¢ rozpoznanie TNP,

Tabela 2. Badania wykonywane u pacjenta z podejrzeniem nadci$nienia ptucnego

Badanie

Cel

ocena klasy czynnosciowej

okreslenie, w jaki sposéb choroba ogranicza aktywnos$¢ fizyczna pacjenta

echo serca przezklatkowe i przezprzetykowe

okreslenie prawdopodobienstwa wystapienia nadci$nienia ptucnego, zdiagnozowanie wad

wrodzonych serca jako przyczyny nadci$nienia ptucnego, ocena rokowania

scyntygrafia ptuc

zdiagnozowanie lub wykluczenie zmian zakrzepowo-zatorowych w tetnicach ptucnych jako

przyczyny nadci$nienia ptucnego

spirometria

zdiagnozowanie lub wykluczenie choréb ptuc jako przyczyny nadcisnienia ptucnego

tomografia komputerowa klatki piersiowej

zdiagnozowanie lub wykluczenie zmian zakrzepowo-zatorowych w tetnicach ptucnych oraz

choréb ptuc jako przyczyny nadcisnienia ptucnego

USG jamy brzusznej

zdiagnozowanie lub wykluczenie choroby watroby (nadcisnienia wrotnego) jako przyczyny

nadcisnienia ptucnego

cewnikowanie serca

potwierdzenie lub wykluczenie rozpoznania nadci$nienia ptucnego, diagnostyka przyczyn

nadcisnienia ptucnego

test 6-minutowego marszu, wysitkowy test
spiroergometryczny

ocena wydolnosci fizycznej

test na HIV

zdiagnozowanie nadci$nienia ptucnego zwiazanego z zakazeniem HIV

peptyd natriuretyczny (BNP, NT-proBNP)
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konieczne jest wykonanie cewnikowania prawo-
stronnego serca (p. str. 24).

Co to jest klasa czynnosciowa
NYHA/WHO i jak ja oceni¢?

Klasa czynnosciowa wedlug NYHA (New York
Heart Association) lub WHO (World Health

Organization) okresla, w jaki sposéb choroba

ogranicza aktywno$¢ fizyczng pacjenta.

Wyréznia sie cztery klasy czynnoS$ciowe, ktore m

opisano w tabeli 3.

Lekarz okreéla, w ktérej klasie czynnoéciowej znaj-

duje sie w danym momencie pacjent na podstawie
przeprowadzonego wywiadu chorobowego. Im wyz-
sza klasa czynnosciowa, tym choroba jest bardzie)
zaawansowana 1 rokowanie pacjenta jest gorsze.
Konieczne jest tez bardziej intensywne leczenie.

Co to jest test 6-minutowego marszu?

Test 6-minutowego marszu, zwany tez testem
korytarzowym, jest metodg obiektywnej oceny
wydolnoéci fizycznej pacjenta.

BADANIA DIAGNOSTYCZNE

Tabela 3. Klasyfikacja czynnosciowa

Klasa

Opis

czynnosciowa

chorzy z nadcisnieniem ptucnym bez ograniczen aktywnosci
fizycznej; zwykta aktywnos¢ fizyczna nie powoduje nadmiernej
dusznosci ani zmeczenia, bélu w klatce piersiowej ani stanu
przedomdleniowego

chorzy z nadcisnieniem ptucnym powodujacym niewielkie
ograniczenie aktywnosci fizycznej, bez dolegliwosci w spoczynku;
zwykta aktywnos¢ fizyczna powoduje nadmierna dusznosé lub
zmeczenie, bél w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy

chorzy z nadci$nieniem ptucnym powodujacym znaczne
ograniczenie aktywnosci fizycznej, bez dolegliwosci w spoczynku;
aktywnos¢ mniejsza od zwyklej powoduje dusznosé, zmeczenie,
bdl w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy

chorzy z nadci$nieniem ptucnym niezdolni do podejmowania
jakiejkolwiek aktywnosci fizycznej bez pojawienia sie objawoéw;
pojawiaja sie obrzeki; dusznos¢ i/lub zmeczenie moga wystepowad
juz w spoczynku; wszelka aktywnos¢ fizyczna nasila objawy

W czasie testu pacjent proszony jest o przejscie
jak najdtuzszego dystansu na oznaczonym od- :
cinku korytarza w ciggu 6 minut. Pacjent sam
dostosowuje tempo marszu do swoich mozliwo$ci.

. Jesli potrzeba, moze na pewien czas przystanaé, :
 odpoczaé, po czym kontynuowaé marsz. :

19



Ryc. 4. Test
6-minutowego marszu
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Pacjent powinien mieé wygodny stréj i obuwie,
nie powinien wykonywacé intensywnych ¢wiczen
fizycznych w okresie dwéch godzin poprzedza-
jacych badanie. Przed przystapieniem do testu
pacjent powinien przebywaé¢ w pozycji siedzacej
okoto 10 minut.

Przed testem pacjentowi mierzy sie ciSnienie
tetnicze, tetno, wysycenie tlenem hemoglobiny
krwi tetniczej (saturacja) za pomocg pulsoksyme-
tru. Tych samych pomiaréw dokonuje sie po za-
konczeniu testu. Dodatkowo pacjent proszony
jest o okreélenie intensywno$ci aktualnie odczu-
wanego wysitku w skali punktowej od 1 do 10
(1- wysitek bardzo lekki, 10 — wysilek bardzo
ciezki).

Najwazniejszym wynikiem jest dtugo$é dystansu,
ktory przechodzi badany w czasie testu. Rezultat
testu §wiadczy o stopniu ciezkosci choroby. Im
dystans jest krotszy, tym choroba jest bardziej
nasilona. Dlugoéé dystansu w tescie 6-minuto-
wego marszu zwykle poprawia sie pod wplywem
leczenia.

Test 6-minutowego marszu jest u pacjentéw
z TNP wykonywany wielokrotnie, poniewaz stu-
zy do monitorowania postepu choroby (ryc. 4).

Co to jest test spiroergometryczny?

Test spiroergometryczny jest rodzajem testu wy-
sitkowego przeprowadzanego zwykle na biezni
ruchomej, podczas ktorego bada sie sktad wy-
dychanego powietrza. Podczas testu pacjent ma
zalozong maseczke z analizatorem gazdéw. Na te)
podstawie oblicza sie szereg parametrow Swiad-
czacych o wydolnoéci wysitkowej. Przykladem
takiego parametru czesto ocenianym u pacjentéw
z nadci$nieniem ptucnym jest tzw. maksymalne
zuzycie tlenu (VO,max). Im jest ono wigksze, tym
wydolnoé¢ pacjenta 1 rokowanie sg lepsze.

Podczas testu spiroergometrycznego ocenia sie
takze reakcje pacjenta na wysitek, zmiany zapisu
EKG i ci$nienie tetnicze.



O przerwaniu testu decyduje lekarz na podstawie
obserwowanych objawéw 1 parametréw. Jesli pa-
cjent czuje sie zle podczas testu, moze poprosié
0 jego przerwanie (ryc. 5).

Co to jest peptyd natriuretyczny
(BNP, NT-proBNP)?

Peptydy natriuretyczne to substancje wydzielane

do krwi przez komoérki migéniowe serca (kardio- :
miocyty) pod wplywem nadmiernego przecigzenia. :
W TNP im wigksze jest ich stezenie, tym wiekszy

jest stopief niewydolnoéci prawej komory serca dochodzacych do niego i odchodzacych od niego

1 tym gorsze rokowanie.

Zwykle wykonuje sie pomiar peptydu natriuretycz-
nego typu B, ktéry wystepuje w dwoch postaciach:
BNP lub NT-proBNP. Prawidlowe stezenie BNP
nie przekracza 30 pg/ml, a NT-proBNP — 112 pg/ml.

Co to jest badanie
echokardiograficzne?

Badanie echokardiograficzne jest badaniem ob-
razowym, podczas ktérego ocenia sie wielkos¢,
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naczyn oraz zastawek.

W badaniu echokardiograficznym widoczne
sg miedzy innymi:
prawa komora i prawy przedsionek oddzielone
od siebie zastawkg tréjdzielng
tetnica ptucna odchodzgca od prawej komory;
miedzy nimi znajduje sie zastawka plucna
lewy przedsionek i1 lewa komora oddzielone
od siebie zastawkg mitralng
aorta odchodzaca od lewej komory; miedzy
nimi znajduje sie zastawka aortalna.

W nadci$nieniu plucnym widoczne sg: powiek-

. Py . . ;. szona prawa komora, prawy przedsionek oraz
budowe i czynno$c¢ poszczegélnych jam serca oraz . L0 . .
¢ tetnica ptucna. Wtérnie do powigkszenia serca

Ryc. 5. Pacjent
z maskg wykonujqcy
test spiroergometryczny
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Ryc. 6. Obraz
echokardiograficzny
serca u pacjenta

z TNP. Zwraca
uwage duza prawa
komora (PK) i prawy
przedsionek (PP) oraz
mata lewa komora
(LK) i maty lewy
przedsionek (LP)

Ryc. 7. Badanie
echokardiograficzne
chorego z TNP
zwiqzanym

z obecnosciq ubytku
w przegrodzie
miedzykomorowej
(VSD). LK — lewa
komora, LP — lewy
przedsionek, PK —
prawa komora, PP —
prawy przedsionek

22
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tworzy sie niedomykalno$é zastawki tréjdzielnej.
W badaniu echokardiograficznym lekarz moze
w przyblizeniu oszacowac, jaka jest warto$¢ cis-
nienia w tetnicy plucnej, jednak pomiar ten nie
jest wystarczajgco dokladny.

Na rycinie 6. przedstawiono obraz echokardio-
graficzny serca u pacjenta z idiopatycznym nad-
ci$nieniem plucnym.

: Badanie echokardiograficzne jest tez przydatne
. do okreélania przyczyny nadci$nienia plucnego.
. Pozwala miedzy innymi uwidocznié niektére wady
. wrodzone serca, jak np. ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej (ryc. 7).

W jakim celu u pacjenta

z nadcisnieniem ptucnym
wykonuje sie scyntygrafie ptuc?

Scyntygrafia pluc jest rodzajem przeswietlenia
pluc po dozylnym podaniu radioizotopu. Powinna
by¢ wykonana u wszystkich pacjentéw z podej-
rzeniem tetniczego nadci$nienia plucnego celem

¢ wykluczenia zmian zakrzepowo-zatorowych jako
¢ przyczyny nadci$nienia ptucnego.

Radioizotop plynie do ptuc wraz z prgdem krwi
. 1 omija te czeSci pluc, ktére sg zajete przez



skrzepliny. W otrzymanym obrazie perfuzji ptuc
pojawiajg sie klinowate ubytki (ryc. 8).

Co to jest bodypletyzmografia?

Bodypletyzmografia jest rodzajem spirometrii,
ktéra wykonuje sie w zamknietej szklanej kabinie.
Pacjent oddycha przez ustnik aparatu, na nos
zakladany jest klips, delikatnie zaciskajgcy noz-

drza. Badany wykonuje wdechy i wydechy zgodnie
z instrukcjg. Badanie ma podstawowe znaczenie
dla wykrycia lub wykluczenia choroby ptuc jako

przyczyny nadci$nienia ptucnego.

Bodypletyzmografia jest doktadniejsza od zwyktej :

spirometrii. U pacjentéw z TNP wynik badania
jest zwykle prawidtowy lub odchylenia od normy
sg tagodne.

Dlaczego u pacjenta z nadci$nieniem
ptucnym wykonuje sie tomografie
komputerowa ptuc?

Tomografia komputerowa klatki piersiowej pozwa-

la na ocene migzszu plucnego oraz naczyn pluc- :

nych. W czasie badania zwykle podaje sie dozylnie | 4 chorego wystepuja choroby ptuc lub przewlekla

kontrast. Badanie to wykorzystuje promieniowanie choroba zakrzepowo-zatorowa, ktére mogg by¢
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rentgenowskie, podobnie jak zdjecie przeglgdowe
klatki piersiowej, jest jednak bardziej doktadne.
Pacjent na badanie zglasza sie na czczo. W trakcie
badania chory kladzie sie na waskim ruchomym
stole, ktéry nastepnie wsuwa sie do oswietlonego
tunelu. We wnetrzu aparatu wokot pacjenta po-
rusza sie lampa, ktéra wytwarza promieniowanie
rentgenowskie. Otrzymany obraz ptuc lekarz oce-
nia na ekranie komputera (ryc. 9).

Tomografia komputerowa pozwala ocenié, czy

Ryc. 8. Obraz
uzyskany w scyntygrdfii
perfuzyjnej ptuc.
Klinowate ubytki
perfuzji oznaczono
gwiazdkami
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Ryc. 9. Pacjent
poddawany
badaniu tomogrdfii
komputerowej

Ryc. 10. Cewnik
Swana i Ganza
zakonczony

balonem, stosowany
do cewnikowania
prawostronnego serca

24
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r

przyczyna nadci$nienia plucnego. Tomografia
komputerowa stuzy tez do rozpoznania niepra-
widlowego poszerzenia tetnicy ptucnej (tetniaka
tetnicy plucnej).

U pacjentéw z TNP w tomografii komputerowe;)
nie stwierdza sie zwykle istotnych nieprawidlo-
woscl migzszu pluc.

Na czym polega zabieg
cewnikowania serca?

Cewnikowanie serca jest badaniem inwazyjnym
niezbednym do potwierdzenia lub wykluczenia
nadci$nienia ptucnego.

W czasie cewnikowania do tetnicy plucnej
wprowadza sie miekki cewnik zakonczony ba-
lonem (cewnik Swana i Ganza), przedstawiony
na rycinie 10.

Cewnik wprowadza sie przez zyle szyjng we-
wnetrzng, zyte udowa lub zyle odlokciowg. O wy-
borze miejsca wklucia decyduje lekarz po rozmo-
wie z pacjentem.

Pierwszym etapem jest znieczulenie miejsca
wklucia za pomocg lidokainy. Zabieg jest niebo-
lesny. Czasem pacjenci odczuwajg kotatanie serca
podczas przechodzenia cewnika przez serce.



Po umieszczeniu kaniulki naczyniowej w zyle
(ryc. 11), przez kaniulke wprowadza sie cewnik
Swana 1 Ganza.

Cewnik pozwala na pomiar ci$nien w jamach
prawego serca (prawym przedsionku 1 prawe]
komorze) oraz w tetnicy plucnej, a takze tzw. cis-
nienia zaklinowania. W czasie zabiegu pobiera sie
tez probki krwi z poszczegélnych czesci uktadu
krgzenia w celu oznaczenia wysycenia krwi tle-
nem. Nastepnie za pomocg odpowiednich wzoréw
oblicza sie:
rzut serca — objeto$¢ krwi wyrzucanej z ko-
mor serca do krgzenia w czasie jednej minuty;
im bardziej zaawansowane nadci$nienie ptuc-
ne, tym rzut serca jest mniejszy; rzut serca
wyrazany jest w litrach na minute (I/min)
wskaznik serca — jest obliczany jako iloraz
rzutu serca 1 powierzchni ciala pacjenta; im
bardziej zaawansowane nadci$nienie plucne,
tym rzut serca jest mniejszy; wskaznik serca
wyrazany jest w litrach na minute na metr
do kwadratu (1/min/m?)
naczyniowy opor plucny — parametr $wiad-
czgcy o zaawansowaniu zmian w tetniczkach
plucnych; im jest wyzszy, tym wieksze jest za-
awansowanie choroby; naczyniowy opdr ptucny
wyrazany jest w jednostkach Wooda (WU).
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Tetnicze nadcisnienie ptucne rozpoznaje sie,
jesli spetnione sa trzy ponizsze warunki:

$rednie ci$nienie w tetniczy ptucnej >25 mm Hg
(prawdopodobnie w wytycznych 2022 wartos¢ ta
zmniejszy sie do >20 mm Hg)

ci$nienie zaklinowania w tetnicy ptucnej <I5 mm Hg
naczyniowy opér ptucny >3 jednostki Wooda

Pomiar wysycenia krwi tlenem w poszczegélnych
czesciach serca i1 odchodzgcych od niego naczyn
pomaga wykry¢ wady wrodzone serca, takie jak:
ubytek w przegrodzie miedzyprzedsionkowej,
ubytek w przegrodzie miedzykomorowej, drozny
przewdd tetniczy Bottala.

Ryc. Il. Kaniulka
z cewnikiem
umieszczona w zyle
szyjnej wewnetrznej
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Tabela 4. Prawidlowe wartosci ciSnien mierzonych podczas
cewnikowania prawostronnego

Miejsce pomiaru

Wartosc¢ cisnienia

prawy przedsionek (ci$nienie Srednie) 2-8 mm Hg

prawa komora (cisnienie skurczowe) 17-32 mm Hg

tetnica ptucna (ci$nie $rednie) 9—19 mm Hg
2-12 mm Hg

zaklinowanie w tetnicy ptucnej (cisnienie Srednie)
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Prawidlowe wartoSci ci$nient mierzonych w czasie
cewnikowania serca przedstawiono w tabeli 4.

Co to jest test reaktywnosci
tetnic ptucnych?

Test reaktywnoSci tetnic ptucnych polega na do-
konaniu pomiaréw hemodynamicznych przed po-
daniem 1 po podaniu leku rozszerzajgcego tetnice
plucne. Wykonuje sie go w czasie cewnikowania
prawostronnego. W Polsce zwykle stosuje sie
wziewny tlenek azotu lub iloprost. Test jest okre-
§lany jako dodatni, jesli Srednie ci$énienie w tet-
nicy plucnej obnizy sie co najmniej o 10 mm Hg

1 spadnie ponizej 40 mm Hg przy zachowanym
rzucie serca.

Wykonanie testu reaktywnosci tetnic plucnych
jest zalecane gtéwnie u pacjentéw z TNP idiopa-
tycznym dziedzicznym oraz wywolanym lekami
1 toksynami. Pacjenci z dodatnim testem reak-
tywnosci tetnic ptucnych moga byé¢ skutecznie
leczeni blokerami kanatu wapniowego, ktére sg
powszechnie stosowane takze w innych chorobach
kardiologicznych, np. nadci$nienie tetnicze czy

. zaburzenia rytmu serca. U pacjentéw z ujem-
: nym wynikiem testu konieczne jest stosowanie
. lekéw na TNP. Rokowanie pacjentéw z dodatnim
¢ wynikiem testu jest znacznie lepsze niz z wyni-
. kiem ujemnym.

W jaki sposob lekarz
ocenia moje ryzyko?

Ryzyko zwigzane z TNP lekarz ocenia na pod-
stawie stanu ogélnego pacjenta, jego wydol-
noéci fizycznej, wynikach badan diagnostycz-
nych 1 odpowiedzi na dotychczasowe leczenie.
Pomocna w ocenie ryzyka jest opublikowana
przez Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne

tabela (tab. 5). Im wiecej parametrow znajduje sie
¢ na czerwonych polach, tym ryzyko jest wigksze.
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Tabela 5. Ocena ryzyka tetniczego nadcisnienia ptucnego

Wybrane wyznaczniki rokowania Szacowana $miertelno$¢ |-roczna

ryzyko mate <5% ryzyko posrednie 5-10% ryzyko duze >10%

objawy kliniczne prawokomorowej nieobecne
niewydolnosci serca

progresja objawéw powolna
omdlenia sporadyczne
WHO FC 1]

6MWD 165—-440 m

stezenie peptydu natriuretycznego
W osoczu

badania obrazowe (Echo, CMR)

BNP 50300 ng/|
NT-proBNP 3001400 ng/|

pole powierzchni RA 18-26 cm?
bez wysieku osierdziowego lub
minimalny wysiek osierdziowy
RAP 8-14 mm Hg

Cl 2,0-2,4 I/min/m?

SvO, 60-65%

parametry hemodynamiczne

6MWD - dystans w tescie 6-minutowego marszu, Cl — wskaznik sercowy, CMR — rezonans magnetyczny serca, RA — prawy przedsionek,
RAP — cinienie $rednie w prawym przedsionku, SvO, — wysycenie tlenem mieszanej krwi Zylnej, WHO-FC — klasa czynno$ciowa wedtug
klasyfikacji Swiatowej Organizacji Zdrowia
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Ryzyko jest najmniejsze, je$li wszystkie parame-
try zawierajg sie w wartoSciach wymienionych
na zielonym polu (tab. 5).

Ryzyko pacjenta ocenia sie w momencie rozpo-
znania TNP oraz w czasie leczenia. Stanowi ono
wazng wskazéwke odnoénie do dalszego sposobu
leczenia. Je$li parametry uzyskane u pacjenta
znajdujg sie w zakresie pdl czerwonych lub z6t-
tych, nalezy rozwazaé eskalacje dotychczasowe-
go sposobu leczenia, np. dodanie kolejnego leku,

zwiekszenie dawki leku. :
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Jakie sa cele leczenia tetniczego
nadcisnienia ptucnego?

Celem leczenia TNP jest wydluzenie zycia oraz
poprawa jego jako§ci. Wytyczne Europejskiego
Towarzystwa Kardiologicznego zalecajg lekarzom,
aby dazyli do uzyskania tzw. profilu malego ryzy-
ka. Oznacza to, ze o ile to mozliwe leczenie nalezy
intensyfikowaé tak, aby wiekszo$é parametrow

z tabeli 5. opisujgcych stan pacjenta znajdowato

sie na zielonym tle.

Jakie sa podstawowe

metody leczenia tetniczego
nadcisnienia ptucnego?

Leczenie TNP jest skomplikowane 1 powinno by¢
prowadzone w oérodkach majgcych do§wiadczenie
w leczeniu tej choroby. Leczenie sklada sie z:
leczenia wspomagajgcego
leczenia farmakologicznego lekami swoistymi
dla TNP
leczenia zabiegowego.

. Wazne jest przestrzeganie nastepujacych zasad |

ogo6lnych:

pacjentki z TNP powinny unikac zaj$cia w cigze

zalecane jest szczepienie przeciwko zakazeniu
wirusem grypy i pneumokokami, a w zwigz-
ku z pandemig COVID-19 réwniez przeciwko
wirusowi SARS-CoV-2

przeciwwskazana jest nadmierna aktywnos§¢é
fizyczna prowadzgca do niepokojacych objawéw
mozliwo§é lotu samolotem nalezy oméwié z le-
karzem; u pacjentéw w klasie czynnosciowej
IIT Iub IV albo tych, u ktérych utrzymuje sie
niskie ci$nienie parcjalne tlenu we krwi tet-
niczej, zwykle zaleca sie tlenoterapie w czasie
podrézy lotniczej.

- Na czym polega leczenie

wspomagajace w tetniczym
nadcisnieniu ptucnym?

Leczenie wspomagajace ma na celu zmniejszenie
dolegliwoéci oraz poprawe jako§ci zycia pacjenta.
Sposéb leczenia zalezy w duzej mierze od rodzaju
zglaszanych objawow.

Obejmuje ono:
stosowanie lekéw diuretycznych (odwadniajg-
cych) u pacjentéw z obrzekami
tlenoterapie w przypadku zmniejszonej satu-
racji krwi tetniczej
spokojny tryb zycia.



Jakie leki stosuje sie w leczeniu
nadcisnienia ptucnego?

W leczeniu farmakologicznym TNP stosuje sie
nastepujgce grupy lekéw swoistych (dziatajacych
bezposrednio na naczynia plucne):

inhibitory fosfodiesterazy typu 5

stymulatory cyklazy guanylowej

antagoniéci receptora endoteliny

analogi prostacykliny

agonisci receptorow dla prostacykliny

blokery kanatu wapniowego.

cjentom z dodatnim testem reaktywnosci tetnic
plucnych. Leki te stosuje sie w maksymalnych
tolerowanych przez chorego dawkach.

Pozostate grupy lekow sg stosowane u pacjentow
z ujemnym wynikiem testu reaktywnoéci tetnic
plucnych lub u tych, u ktérych wynik byt dodat-
ni, ale blokery kanatu wapniowego okazaly sie
nieskuteczne. Mechanizm dziatania tych lekéw
polega na rozkurczaniu tetniczek plucnych i za-
pobieganiu ich zwezeniu sie.

LECZENIE TETNICZEGO NADCISNIENIA PLUCNEGO

Co to sa inhibitory
fosfodiesterazy typu 5?

Inhibitory fosfodiesterazy typu 5 to leki, ktére
zwiekszajg stezenie tlenku azotu w tetnicach
plucnych. Tlenek azotu rozszerza naczynia ptucne
1 spowalnia dalszy rozwdj nadciénienia ptucnego.

Obecnie w Polsce stosowany jest jeden lek z tej
grupy, tj. sildenafil, podawany 3 razy dziennie

. w dawce 20 mg.

¢ Gléwne dziatania niepozadane sa zwigzane

Blokery kanalu wapniowego, takie jak amlody- Z rozSzZerzanier sig naczyn ol?wodowych. Nale; a
ina, nifedypina i diltiazem, zaleca sie tylko pa- : do nlc}} bple glowy, uderzg nla goraca, rzadg 1€
pina, ’ . krwawienia z nosa. Podobnie do sildenafilu dziata

riociguat bedacy przedstawicielem stymulatorow
cyklazy guanylowe.

Co to sa antagonisci
receptora endoteliny?

Antagoniéci receptora endoteliny to leki, kté-
re blokujg dziatanie endoteliny. Endotelina jest
substanc)g silnie obkurczajacg naczynia plucne,

. wydzielang w nadmiarze u pacjentéw z TNP.
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Obecnie w Polsce stosuje sie dwa leki z tej grupy:
macytentan, podawany raz dziennie w dawce
10 mg
bosentan, podawany 2 razy dziennie w dawce
125 mg.

Leki z tej grupy sg przeciwwskazane bezwzgled-
nie u kobiet w cigzy z uwagi na ryzyko uszkodze-
nia ptodu (dzialanie teratogenne). Jesli sg stoso-
wane u kobiet w wieku rozrodczym, konieczna

. Jest skuteczna antykoncepcja.

Do dziatan niepozadanych nalezg:

preparatdow, takich jak bosentan, i praktycznie
nieobserwowane w przypadku nowego leku,
jakim jest macytentan

obrzeki konczyn dolnych; wystepujg zwykle
po stosowaniu bosentanu

zmniejszenie stezenia hemoglobiny; moze
wystapi¢ po kazdym z wyzej wymienionych
preparatow, zwykle jest jednak niewielkie.

Co to sa analogi prostacykliny?

wydzielanej przez zdrowe naczynia. Prostacyklina
rozszerza naczynia oraz hamuje zlepianie sie plytek
krwi. U pacjentéw z TNP hamuje postep choroby.

Obecnie w Polsce stosuje sie trzy leki z tej grupy:
iloprost podawany w postaci inhalacji
treprostynil podawany w formie cigglego wle-
wu podskoérnego lub dozylnego
epoprostenol podawany w postaci ciggtego
wlewu dozylnego (w Polsce dostepny preparat
nosi nazwe Veletri).

¢ Do dziatan niepozadanych nalezg m.in.:
odwracalne zwiekszenie aktywnosci amino-
transferaz watrobowych (AST i ALT); powi-
klanie to jest czestsze w przypadku starszych

béle glowy

uderzenia gorgca

béle brzucha

nudnosci

wymioty

biegunki

objawy zwigzane ze sposobem podania leku.

Objawy te wystepuja gtéwnie w okresie zwiek-
szania dawki. Po jej ustabilizowaniu ustepujag.

Co to sa agonisci receptora
dla prostacykliny?

Analogi prostacykliny to substancje o budowie Agonisci receptora dla prostacykliny to leki, kto-

podobnej do naturalnej czasteczki prostacykliny, re nie majg budowy prostacykliny, ale taczg sig



z receptorami prostacykliny w écianie naczynia
1 przez to dziatajg podobnie do analogéw prostacy-
kliny. Jedynym przedstawicielem tej grupy dostep-
nym w Polsce w ramach programu Narodowego
Funduszu Zdrowia (NFZ) jest seleksypag. Lek
podawany jest w formie tabletki dwa razy dzien-
nie, a dawka jest dostosowywana indywidualnie
dla kazdego pacjenta. Moze wynosié¢ od 2 tabletek
po 200 ng dziennie do 2 tabletek po 1600 ng dzien-
nie. Dazy sie do stosowania najwiekszej tolerowa-
nej dawki. Dzialania niepozadane sg podobne jak
w przypadku innych prostacyklin, z pominieciem
objawow zwigzanych z droga podania.

Na czym polega podskdrna
infuzja treprostynilu?

Treprostynil jest podawany w postaci cigglego
(24 godziny na dobe) wlewu podskérnego za po-
mocg odpowiedniej pompy napedzanej baterig
(przyklad takiej pompy przedstawiono na ryc. 12).
W pompie umieszczona jest strzykawka z lekiem,
ktorg nalezy okresowo uzupelniaé. Pompa jest
podtaczona drenem do wklucia (rodzaju wenflonu)
umieszczonego w skérze (ryc. 13). Do wktucia wy-
biera sie skoére brzucha, gorng okolice poéladkéw,
gorng czes¢ ramienia, udo, plecy, w zaleznosci
od preferencji pacjenta.
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Ryc. 12. Przyktadowa
pompa do podawania
ciggtego treprostynilu

Ryc. 13. Wkiucie
do podawania
treprostynilu
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Ryc. 14. Zestaw
do podawania Veletri
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pompa

zestaw do wlewu
z przeptywowym

_ filtrem pecherzykow
powietrza 0,2 mikrona

jednorazowa kaseta 100 ml

Przed wykonaniem wktucia skore nalezy zdezyn-
fekowaé. Wokot miejsca wklucia moga sie poja-
wicé: zaczerwienienie, swedzenie, bolesno$é, stan
zapalny lub obrzek o réznym stopniu nasilenia,
niezaleznym od dawki. Wystepuja zwykle w ciggu
pierwszych dni po zalozeniu wktucia, po czym uste-
puja, dlatego nie zaleca sie czestego wymieniania

wktucia. Zwykle wystarczy, gdy jest ono zmienia- :
ne co 3—4 tygodnie. W przypadku niepokojgcego
wygladu miejsca wklucia i znacznej bolesnoéci, !

wysieku lub pojawienia sie cech infekcji nalezy
skontaktowac sie z lekarzem lub pielegniarka.

Treprostynil moze tez by¢ podawany dozylnie
za pomocg pompy zewnetrznej lub podskdrne;.

W jaki sposob podaje
sie epoprostenol?

W Polsce w leczeniu TNP stosuje sie tzw. epo-

. prostenol AM (Veletri). Lek ten jest podawany
: w formie cigglego wlewu bezpoérednio do zyly
gltéwnej gérnej uchodzacej bezposrednio do pra-
. wego przedsionka.

Zestaw do podawania Veletri sktada sie z:
pompy CADD-Legacy PLUS; jest to pompa
na baterie
jednorazowe]j kasety CADD o objeto$ci 100 ml
z zaciskiem; w kasecie znajduje sie rozpusz-
czony lek
drenu do infuzji z przeplywowym filtrem pe-
cherzykéw powietrza.

Polgczone ze soba poszczegdlne czeSci zestawu
przedstawiono na rycinie 14.

Zestaw do podawania leku podigcza sie do cew-
nika, ktoérego jedna koncowka znajduje sie na ze-
wnatrz pacjenta, a druga w zyle gtéwnej gérnej.



Przez pierwsze dni leczenia Veletri podaje sie
za pomocg cewnika wprowadzanego do zyty gtéw-
nej gornej przez zyly obwodowe w okolicy dotu
lokciowego. Jest to tzw. cewnik PICC (periphe-
rally inserted central catheter) (ryc. 15). W nie-
ktorych o$rodkach stosuje sie cewnik umieszczo-
ny w zyle szyjnej wewnetrznej. Po kilku dniach
lekarz zaktada pacjentowi tzw. cewnik perma-
nentny (na state). Zwykle stosuje sie w tym celu
cewnik tunelizowany (tzw. cewnik Hickmana)
(ryc. 16). Wprowadza sie go pod skdre przez nie-
wielkie naciecie przySrodkowo do brodawki sut-
kowej. Nastepnie przechodzi przez podskérny
tunel w kierunku obojczyka. W tym miejscu jest
wprowadzany przez kaniulke naczyniowa do zyty
podobojczykowej lub zyly szyjnej wewnetrznej,
a nastepnie do zyly gléwnej gérnej, ktora uchodzi
do serca.

Wprowadzanie cewnikéw centralnych wykonuje
sie w znieczuleniu miejscowym, zwykle w pracow-
ni hemodynamicznej pod kontrolg lampy rentge-
nowskiej. Zabiegi nie sg bolesne.

Roztworu Veletri nie wolno podawa¢ pod skore,
poniewaz grozi to martwica tkanek!
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cewnik PIICC

/

dren wypetniony epoprostenolem

podfaczony do pompy infuzyjnej >

bezigtowy system dostepu
naczyniowego (niekapek)

1y

r,_F |
b

Ryc. 15. Cewnik

typu PICC wprowadzany
przez zyte odtokciowq
do zyty gtéwnej gérnej

Ryc. 16. Cewnik staty
do ciggtej infuzji Veletri
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Jakie sa zasady pielegnac;ji
cewnika Hickmana?

Najpowazniejszym powiklaniem dlugotrwalego

leczenia pacjentéw epoprostenolem jest zaka-

zenie odcewnikowe. Dlatego bardzo wazna jest

higieniczna pielegnacja cewnika 1 przestrzeganie

kilku zasad.

1. Przed kazdg czynnoécig zwigzang z cewni-
kiem wewnagtrznaczyniowym, niezaleznie

od uzycia rekawiczek, konieczne jest umycie |
ragk mydlem antybakteryjnym i woda albo

zelem lub pianka na bazie alkoholu.

2. Na zewnetrznym koncu cewnika tunelizowa-
nego powinien by¢ zalozony zamkniety bez- :

iglowy system dostepu naczyniowego (zwany
potocznie niekapkiem) w celu ograniczenia
czasu, kiedy cewnik jest otwarty. Niekapek
nalezy wymienia¢ co 7 dni. Polaczenie cewni-
ka i niekapka powinno by¢ suche w momencie
wymiany. Koncéwke cewnika nalezy odkazaé
alkoholem 70% i dotykaé z zachowaniem zasad
sterylnoéci, w jatowych rekawiczkach.

3. W okresie gojenia cewnik nalezy pokry-
wacé sterylng gaza lub przezroczystym
poélprzepuszezalnym opatrunkiem. W przy-

padku gdy pacjent sie poci lub rana sie sgczy
lub krwawi, nalezy zatozy¢ opatrunek z jato-

wej gazy.

=

Opatrunek nalezy zdejmowaé¢ w czystych lub
jatowych rekawiczkach.

Opatrunek nalezy wymieniaé, gdy jest wil-
gotny, poluzowany albo zabrudzony, lub
gdy istnieje koniecznoéé inspekeji miejsca
wprowadzenia cewnika, a takze rutynowo
co drugi dzien, jezeli chory ma zalozony opa-
trunek z gazy 1 co najmniej co 7 dni, jezeli
nosi pétprzepuszcezalny opatrunek. W okresie
gojenia sie miejsca wejscia cewnika pod skoére
nalezy wymienia¢ opatrunek nie czesciej niz
raz na tydzien.

Miejsce wprowadzenia cewnika powinno byé
pielegnowane w jalowych rekawiczkach i ma-
seczce.

W czasie zakladania cewnika lub zmiany opa-
trunku nalezy zdezynfekowaé skére. W tym
celu powinno sie uzywac 20% roztworu chlor-
heksydyny, ale zaleca sie réwniez jodyne, jo-
dofor lub 70% roztwor alkoholu. Nie nalezy
stosowaé miejscowo masci z antybiotykami
w miejscu wprowadzenia cewnika z uwagi
na ryzyko infekeji grzybiczej oraz wytworzenia
opornoéci drobnoustrojow.

Nie nalezy zanurza¢ cewnika pod wodg. Kgpiel
pod prysznicem jest mozliwa pod warunkiem
zapewnienia ochrony cewnika za pomocg nie-
przepuszczalnego materiatu. Plywanie jest
niewskazane.



Jak przygotowa¢ kasete z Veletri?

Veletri sprzedawany jest w postaci proszku w fiol-
kach. Jedna fiolka zawiera 0,5 mg lub 1,5 mg
leku. Okres waznoéci proszku wynosi 3 lata.
Pierwszy etap przygotowywania roztworu Veletri
stanowi rekonstytucja leku w fiolce, polegaja-
ca na wstrzyknieciu do niej 5 ml fizjologicznego
roztworu chlorku sodu (NaCl). Roztwér po re-
konstytucji nalezy skontrolowaé przed dalszym

rozcienczeniem. Nie wolno podawaé produktu,

. Jak czesto nalezy oceniac
. skuteczno$¢ leczenia?

Po rekonstytucji roztwér nalezy bezzwlocznie

rozcienczyé¢ do ostatecznego stezenia. Pobiera

jezeli roztwor zmieni zabarwienie lub zostanie
stwierdzona obecno§¢ czgstek statych.

sie go do strzykawki 50 ml, ktora dopetnia sie
nastepnie fizjologicznym roztworem chlorku
sodu. Przygotowany roztwoér mozna podawad
bezposrednio ze strzykawki za pomocg pompy
infuzyjnej (w warunkach szpitalnych) lub przelaé
do kasety CADD. Roztwér moze by¢ przechowy-
wany w temperaturze 2—8°C przez maksymal-
nie 8 dni. Podawany jest w temperaturze poko-
jowej. Maksymalny czas podawania roztworu
Veletri w temperaturze pokojowej w zaleznosci
od przygotowanego stezenia przedstawiono w ta-

beli 6. Roztworu Veletri nie nalezy wystawiaé
. U wigkszoéci pacjentéw o matym lub poérednim
¢ ryzyku leczenie powinno si¢ zaczg¢ od dwdéch

na dzialanie §wiatta slonecznego.
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Tabela 6. Maksymalny czas podawania Veletri w temperaturze

pokojowej catkowicie rozcienczonych roztworow
przechowywanych w pojemniku do podawania leku

Zakres stezen

Natychmiastowe Przy przechowywaniu

podanie do 8 dni w temperaturze
2-8°C
>3000 ng/mli <15 000 ng/ml 48 godzin 24 godziny

>15 000 ng/ml 48 godzin 48 godzin

Ocene skutecznoéci leczenia TNP nalezy przepro-

wadzac co od 3 do 6 miesiecy. W tabeli 7. wymienio-
no badania, jakie nalezy wykona¢ w trakcie wizyt
kontrolnych. Po wykonaniu badan lekarz decyduje
o utrzymaniu dotychczasowego leczenia lub jego
eskalacji, jesli cele leczenia nie zostaly osiggniete.

Jaki jest wzorcowy schemat
eskalacji terapii w tetniczym
nadcisnieniu ptucnym
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Tabela 7. Badania wykonywane w czasie wizyt kontrolnych

Metoda oceny Wyjsciowo Co 3-6 miesiecy Co 6-12 miesiecy 3-6 miesiecy Pogorszenie
Po zmianie kliniczne
leczenia

ocena kliniczna i okreslenie klasy WHO  + + 4F aF +

EKG + + + + +

test 6-minutowego marszu IF + + + 4L

sercowo-ptucny test wysitkowy aF 4F +#

echokardiografia IF + + o

badania laboratoryjne IF + + + +

gazometria + + + +

cewnikowanie prawego serca + + +# +#

# _ powinny by¢ brane pod uwage
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tabletek. Ocena efektéw leczenia powinna sie od-
by¢ po 3—6 miesigcach leczenia. Jesli nie osiggnie-
to celéw leczenia (utrzymywanie sie duzego lub
umiarkowanego ryzyka wedlug tab. 5) powinno
sie dodac trzecig tabletke (zwykle seleksypag) lub
inhalacje iloprostu lub prostacykline parenteral-
ng (treprostynil lub epoprostenol). Jesli po kolej-
nych 3 miesigcach pacjent jest nadal w grupie
o poérednim lub duzym ryzyku, konieczne jest
zastosowanie maksymalnej farmakoterapii.

U pacjentéw o duzym ryzyku w momencie roz-
poznania choroby od poczatku zaleca sie terapie

z zastosowaniem analogu prostacykliny podawa-
nej dozylnie (epoprostenol lub treprostinil).

Obecnie w ramach programu NFZ terapia po-
czatkowa u pacjentow w klasie czynnosciowej 11
1111 obejmuje jedynie zastosowanie jednej tabletki,
tj. sildenafilu lub bosentanu. W czasie wizyty kon-
trolnej najczesciej po 3—6 miesigcach mozliwe sg
zarowno potgczenia dwulekowe, jak 1 trdjlekowe
w zaleznoéci od odpowiedzi pacjenta na dotychcza-

¢ sowe leczenie. Jeéli pacjent w chwili rozpoznania

jest w klasie czynnoS§ciowe] I'V, od samego poczatku
NFZ refunduje terapie za pomocg trzech lekow.



Co to jest terapia trojtabletkowa?

Terapia trdjtabletkowa polega na stosowaniu
trzech tabletek dziatajgcych na tetniczki ptucne,
z ktérych kazda ma inny mechanizm dzialania.

W programie NFZ jest to polgczenie sildenafilu,
bosentanu lub macitentanu oraz seleksypagu.

Jesli terapia trdjtabletkowa nie jest skuteczna,
lekarz zwykle rozwaza zastosowanie maksymal-
nej farmakoterapii.

Co to jest maksymalna
farmakoterapia?

Maksymalna farmakoterapia oznacza obecnie
polaczenie dwéch tabletek o odmiennym me-
chanizmie dziatania z analogiem prostacykliny
podawanym parenteralnie, tzn. podskérnie lub
dozylnie, preferuje sie leczenie dozylne.

W programie NFZ terapia maksymalna oznacza
nastepujace polgczenia:
sildenafil + bosentan + epoprostenol
sildenafil + macytentan + epoprostenol
sildenafil + bosentan + treprostynil
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sildenafil + macytentan + treprostynil (w przy-
padku wystgpienia cech istotnego uszkodzenia
watroby podczas terapii bosentanem).

Definicja terapii maksymalnej bedzie sie zmieniaé
wraz z wprowadzaniem nowych lekow do terapii
TNP.

Jakie sa metody zabiegowego

. leczenia nadcisnienia ptucnego?

© W przypadku progresji choroby pomimo lecze-
nia farmakologicznego uwzgledniajgcego jeden !
. z analogéw prostacykliny podawany podskérnie
lub dozylnie, jedyna opcja terapeutyczng moze po-

zostaé przeszczepienie ptuc. Zabieg jest obcigzony
pewnym ryzykiem, jednak skutkuje wyleczeniem
choroby. Po zabiegu chory musi stosowaé leki
zapobiegajace odrzuceniu przeszczepu.

Co to jest septostomia
przedsionkowa i przedsionkowy
regulator przeptywu?

Septostomia przedsionkowa jest zabiegiem pole-
¢ gajgcym na wytworzeniu otworu miedzy prawym |
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Ryc. 17. Przed-
sionkowy regulator
przeptywu, AFR
(strzatka) umiesz-
czony w przegrodzie
miedzyprzedsionko-
wej pacjenta z tetni-
czym nadcisnieniem
ptucnym. Na zdjeciu
widac tez glowice do
wykonywania echo-
kardiografii przez-
przetykowej niezbed-
nej w czasie zabiegu
wszczepiania AFR
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1 lewym przedsionkiem za pomocg specjalnej igly,
a nastepnie poszerzenia go za pomocg cewnika balo-
nowego. Przedsionkowy regulator przeptywu (AFR)
jest urzadzeniem umieszczanym w wytworzonym
w czasie septostomii otworze. Urzadzenia te majg
rézne rozmiary, dlatego mogg by¢ dobrane indywi-
dualnie do warunkéw 1 potrzeb danego pacjenta.
Wskazaniami do septostomii przedsionkowej sg:
wodobrzusze oporne na leczenie farmakologiczne
lub nawracajgce omdlenia w przebiegu TNP. Zabieg
ten nie powoduje wyleczenia, ale redukuje objawy
1 stanowi pomost do transplantacji ptuc (ryc. 17).

Czy pacjenci z nadci$nieniem
ptucnym powinni obawiac¢ sie
szczepienia przeciwko COVID-19?

Pacjenci z TNP sg znacznie bardziej narazeni
na ryzyko ciezkiego przebiegu infekcji SARS-CoV-2
1 zgonu niz pacjenci bez nadci$nienia plucnego.
Dlatego szczepienie w tej grupie chorych jest szcze-
goblnie zalecane 1 nie powinno by¢ odraczane.

Program Lekowy TNP Narodowego
Funduszu Zdrowia?

Refundacja leczenia TNP w Polsce odbywa
sie zgodnie z zasadami Programu Lekowego
Narodowego Funduszu Zdrowia ,Leczenie
Tetniczego Nadci$nienia Plucnego”. Stanowi on
zalgcznik B.31. do obwieszczen Ministra Zdrowia
w sprawie wykazu refundowanych lekéw, srodkow
spozywczych specjalnego przeznaczenia zywie-
niowego oraz wyrobow medycznych publikowany
na stronach internetowych Ministerstwa Zdrowia.
W dokumencie tym znajdujg sie nastepujgce in-
formacje: nazwy lekéw refundowanych w mono-
terapii 1 w terapii ztozonej, kryteria kwalifikacji
do odpowiedniego sposobu leczenia, dawkowanie

. lekéw oraz zasady monitorowania leczenia.



