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Nadciśnienie płucne
Cele: Po przeczytaniu tego artykułu czytelnik powinien umieć:
1. Opisać obraz kliniczny i leczenie przetrwałego nadciśnienia płucnego noworodków.
2. Przedstawić przyczyny nadciśnienia płucnego u dzieci.
3. Omówić, w jaki sposób wrodzone wady serca wywołują nadciśnienie płucne.
4. Wyjaśnić kwestię potencjalnej odwracalności nadciśnienia płucnego.
5. Wiedzieć, że zmiany związane ze snem mogą być przyczyną nadciśnienia płucnego

i serca płucnego.

Wprowadzenie
Nadciśnienie płucne występuje wtedy, kiedy jakaś choroba spowoduje wzrost ciśnienia
w tętnicy płucnej powyżej normy. Ciśnienie w tętnicy płucnej można wyrazić wzorem:
ciśnienie w lewym przedsionku + (przepływ płucny x płucny opór naczyniowy). Przyczy-
ną nadciśnienia płucnego może być każdy czynnik lub kombinacja czynników, które zwięk-
szają ciśnienie w lewym przedsionku, przepływ płucny lub opór naczyń płucnych.

Nadciśnienie płucne często jest chorobą postępującą i bez leczenia prawa komora nie bę-
dzie w stanie podtrzymywać krążenia, co prowadzi do znacznej chorobowości i umieral-
ności. Ciśnienie w tętnicy płucnej przekraczające 25 mm Hg jest nieprawidłowe i wymaga
oceny. Wczesne leczenie ukierunkowane na chorobę podstawową może zapobiegać progre-
sji nadciśnienia płucnego. Rokowanie zależy od odwracalności choroby podstawowej bę-
dącej przyczyną nadciśnienia płucnego.

W klasyfikacji World Health Organization (WHO), zaproponowanej po raz pierwszy
w 1998 roku i zrewidowanej w 2003 roku, skategoryzowano różne postacie nadciśnienia
płucnego w zależności od podobieństw ich patofizjologii, obrazu klinicznego i leczenia
(tab. 1). Omówienie wszystkich stanów wymienionych w klasyfikacji WHO wykracza po-
za zakres niniejszego opracowania. Niżej skoncentrujemy się na kilku wybranych, ale bar-
dzo reprezentatywnych postaciach nadciśnienia płucnego.

Przetrwałe nadciśnienie płucne noworodków
U noworodków najczęstszą postacią nadciśnienia płucnego jest przetrwałe nadciśnienie
płucne noworodków (persistent pulmonary hypertension of the newborn, PPHN). Może
się ono wiązać z ostrymi chorobami układu oddechowego u noworodków, które prowa-
dzą do stałego zwiększenia płucnego oporu naczyniowego. Prowadzi to do prawo-lewego
przecieku przez otwór owalny lub przewód tętniczy, lub na obu poziomach, co jest przy-
czyną istotnej hipoksemii. W tabeli 2 wymieniono stany występujące w czasie ciąży lub
w okresie noworodkowym, które mogą predysponować noworodki do PPHN. Może ono
również wystąpić bez miąższowej choroby płuc (postać idiopatyczna). W sumie PPHN wy-
stępuje u około 0,2% donoszonych noworodków.

W organizmie płodu bogato unaczynione łożysko służy jako narząd wymiany gazowej,
przyczyniając się do zmniejszonego ciśnienia tętniczego w krążeniu systemowym płodu.
Jednocześnie naczynia płucne są obkurczone, co powoduje, że ciśnienie tętnicze w krąże-

niu płucnym i systemowym jest prawie równe. Ten stan,
w połączeniu z otwarciem przewodu tętniczego i otworu
owalnego, powoduje, że 90-95% pojemności minutowej
serca omija płuca płodu.

W momencie narodzin ciśnienie w tętnicy płucnej
zmniejsza się do 50% ciśnienia tętniczego w krążeniu syste-
mowym, a przepływ płucny zwiększa prawie dziesięcio-
krotnie, głównie ze względu na wzrost pH i ciśnienia
parcjalnego tlenu we krwi tętniczej, fizyczne otwarcie
naczyń włosowatych związane z rozprężeniem płuc, miej-
scowe działanie endogennych mediatorów regulujących
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napięcie naczyń, w tym zwłaszcza działających naczynio-
rozkurczowo prostaglandyn oraz tlenku azotu, a także wy-
eliminowanie z krążenia systemowego niskooporowych
naczyń łożyska po zaciśnięciu pępowiny. To zmniejszenie
oporu naczyń płucnych jest największe w ciągu pierw-
szych 24 h po urodzeniu, a w ciągu następnych 2 tygodni
płucny opór naczyniowy dalej się zmniejsza. Wiele proce-
sów zarówno w płucach, jak i w krążeniu systemowym
może zakłócać to fizjologiczne zmniejszanie płucnego
oporu naczyniowego i powodować PPHN.

U większości noworodków z PPHN stwierdza się nie-
prawidłową adaptację (maladaptation). Tym terminem
opisuje się noworodki, u których mimo prawidłowej licz-
by tętnic płucnych oraz prawidłowego rozwoju błony
mięśniowej tych naczyń dochodzi do zaburzenia spadku
płucnego oporu naczyniowego następującego prawidło-
wo w fazie przejściowej. Ta nieprawidłowa adaptacja mo-
że być związana z zamartwicą, posocznicą, zapaleniem
płuc, aspiracją smółki lub kwasicą w okresie okołoporo-
dowym. Wydaje się, że zależy ona od złożonej nierówno-
wagi między działaniem miejscowych metabolitów
naczyniorozkurczowych i naczynioskurczowych, w tym
tlenku azotu, prostaglandyn, tromboksanów, leukotrie-
nów, bradykininy oraz cytokin o działaniu zapalnym.
PPHN może również towarzyszyć przewlekłej hipoksji
in utero, objawiającej się zwiększeniem grubości i zasięgu
warstwy mięśniowej tętnic, upośledzeniu drożności
naczyń związanemu z poliglobulią lub całkowitym nie-
prawidłowym spływem żył płucnych, nadmiernemu prze-
pływowi płucnemu w następstwie zwężenia przewodu
tętniczego, a także zmniejszeniu liczby tętnic płucnych,
które obserwuje się w hipoplazji płuc, wrodzonej prze-
puklinie przeponowej czy też w następstwie małowo-
dzia. Zmniejszenie liczby tętnic i naczyń włosowatych
w płucach, któremu towarzyszy nieprawidłowy rozwój
warstwy mięśniowej tętnic i pogrubienie przegród pęche-
rzykowych, charakteryzuje dysplazję włośniczek pęche-
rzyków płucnych (alveolar capillary dysplasia), rzadką,
ale często śmiertelną postać PPHN.

Obraz kliniczny
Objawem, który wskazuje na PPHN, chociaż nie jest
diagnostyczny dla tego stanu, jest obserwowana u no-
worodków ciężka i zmienna hipoksemia, często niepro-
porcjonalna do nasilenia zmian w miąższu płucnym
stwierdzanych na zdjęciu rentgenowskim klatki piersio-
wej. W zależności od przyczyny noworodek może być
w ciężkim stanie już na sali porodowej lub stopniowo
pojawiają się u niego coraz bardziej nasilone objawy, ta-
kie jak sinica, postękiwanie, poruszanie skrzydełkami no-
sa, wciąganie międzyżebrzy, tachypnoe, tachykardia oraz
wstrząs. Kliniczne odróżnienie komponentu nadciśnie-
nia płucnego od choroby podstawowej, będącej jego
przyczyną, może być trudne. Dobrze ilustruje to zespół
aspiracji smółki, w którym zapadanie się pęcherzyków
płucnych i ich ogniskowe nadmierne rozdęcie, a także

inaktywacja surfaktantu oraz zapalenie mogą być nasila-
ne przez nadciśnienie płucne. W przypadku nadciśnie-
nia płucnego uderzenie sercowe jest zwykle prawidłowe,
natomiast hiperkinetyczne uderzenie sercowe wskazuje
raczej na strukturalną chorobę serca. Podczas osłuchiwa-
nia drugi ton serca w nadciśnieniu płucnym może być
pojedynczy i głośny, a ponadto może mu towarzyszyć
szmer skurczowy niedomykalności zastawki trójdzielnej.
Ciśnienie tętnicze i perfuzja mogą być prawidłowe lub
może wystąpić wstrząs kardiogenny. Kombinacja hipok-
semii i kwasicy powoduje dalszy skurcz mięśni gładkich
naczyń płucnych, zwiększając nadciśnienie płucne, co
prowadzi do błędnego koła niekorzystnych zjawisk pato-
fizjologicznych.
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TABELA 1. Klasyfikacja nadciśnienia
płucnego według WHO
1. Tętnicze nadciśnienie płucne

1.1. Idiopatyczne
1.2. Rodzinne
1.3. Związane z:

a. Chorobami układowymi tkanki łącznej
b. Wrodzonymi wadami serca z przeciekiem lewo-prawym
c. Nadciśnieniem wrotnym
d. Zakażeniem ludzkim wirusem upośledzenia odporności (HIV)
e. Lekami, środkami hamującymi łaknienie i innymi toksynami
f. Chorobami tarczycy
g. Innymi chorobami: chorobą Gauchera, rodzinną

telangiektazją krwotoczną, hemoglobinopatiami
1.4. Przetrwałe nadciśnienie płucne noworodków
1.5. Zarostowa choroba żył płucnych

2. Nadciśnienie płucne w przebiegu chorób lewej połowy serca
2.1. Choroby lewego przedsionka lub lewej komory
2.2. Wady zastawek lewej połowy serca

3. Nadciśnienie płucne w przebiegu chorób układu oddechowego
3.1. Przewlekła obturacyjna choroba płuc
3.2. Śródmiąższowe choroby płuc
3.3. Zaburzenia oddychania podczas snu
3.4. Hipowentylacja pęcherzykowa
3.5. Długotrwały pobyt na dużej wysokości
3.6. Choroby płuc u noworodków
3.7. Dysplazja pęcherzykowo-włośniczkowa
3.8. Inne

4. Nadciśnienie płucne w przebiegu przewlekłej choroby
zakrzepowo-zatorowej

4.1. Upośledzenie drożności proksymalnych odcinków tętnic
płucnych przez skrzepliny

4.2. Upośledzenie drożności dystalnych odcinków tętnic płucnych
w przebiegu zatorowości płucnej lub zakrzepicy in situ

5. Różne inne przyczyny
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Nadciśnienie płucne
Cele: Po przeczytaniu tego artykułu czytelnik powinien umieć:
1. Opisać obraz kliniczny i leczenie przetrwałego nadciśnienia płucnego noworodków.
2. Przedstawić przyczyny nadciśnienia płucnego u dzieci.
3. Omówić, w jaki sposób wrodzone wady serca wywołują nadciśnienie płucne.
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5. Wiedzieć, że zmiany związane ze snem mogą być przyczyną nadciśnienia płucnego

i serca płucnego.

Wprowadzenie
Nadciśnienie płucne występuje wtedy, kiedy jakaś choroba spowoduje wzrost ciśnienia
w tętnicy płucnej powyżej normy. Ciśnienie w tętnicy płucnej można wyrazić wzorem:
ciśnienie w lewym przedsionku + (przepływ płucny x płucny opór naczyniowy). Przyczy-
ną nadciśnienia płucnego może być każdy czynnik lub kombinacja czynników, które zwięk-
szają ciśnienie w lewym przedsionku, przepływ płucny lub opór naczyń płucnych.

Nadciśnienie płucne często jest chorobą postępującą i bez leczenia prawa komora nie bę-
dzie w stanie podtrzymywać krążenia, co prowadzi do znacznej chorobowości i umieral-
ności. Ciśnienie w tętnicy płucnej przekraczające 25 mm Hg jest nieprawidłowe i wymaga
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sji nadciśnienia płucnego. Rokowanie zależy od odwracalności choroby podstawowej bę-
dącej przyczyną nadciśnienia płucnego.
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(tab. 1). Omówienie wszystkich stanów wymienionych w klasyfikacji WHO wykracza po-
za zakres niniejszego opracowania. Niżej skoncentrujemy się na kilku wybranych, ale bar-
dzo reprezentatywnych postaciach nadciśnienia płucnego.

Przetrwałe nadciśnienie płucne noworodków
U noworodków najczęstszą postacią nadciśnienia płucnego jest przetrwałe nadciśnienie
płucne noworodków (persistent pulmonary hypertension of the newborn, PPHN). Może
się ono wiązać z ostrymi chorobami układu oddechowego u noworodków, które prowa-
dzą do stałego zwiększenia płucnego oporu naczyniowego. Prowadzi to do prawo-lewego
przecieku przez otwór owalny lub przewód tętniczy, lub na obu poziomach, co jest przy-
czyną istotnej hipoksemii. W tabeli 2 wymieniono stany występujące w czasie ciąży lub
w okresie noworodkowym, które mogą predysponować noworodki do PPHN. Może ono
również wystąpić bez miąższowej choroby płuc (postać idiopatyczna). W sumie PPHN wy-
stępuje u około 0,2% donoszonych noworodków.

W organizmie płodu bogato unaczynione łożysko służy jako narząd wymiany gazowej,
przyczyniając się do zmniejszonego ciśnienia tętniczego w krążeniu systemowym płodu.
Jednocześnie naczynia płucne są obkurczone, co powoduje, że ciśnienie tętnicze w krąże-

niu płucnym i systemowym jest prawie równe. Ten stan,
w połączeniu z otwarciem przewodu tętniczego i otworu
owalnego, powoduje, że 90-95% pojemności minutowej
serca omija płuca płodu.

W momencie narodzin ciśnienie w tętnicy płucnej
zmniejsza się do 50% ciśnienia tętniczego w krążeniu syste-
mowym, a przepływ płucny zwiększa prawie dziesięcio-
krotnie, głównie ze względu na wzrost pH i ciśnienia
parcjalnego tlenu we krwi tętniczej, fizyczne otwarcie
naczyń włosowatych związane z rozprężeniem płuc, miej-
scowe działanie endogennych mediatorów regulujących
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napięcie naczyń, w tym zwłaszcza działających naczynio-
rozkurczowo prostaglandyn oraz tlenku azotu, a także wy-
eliminowanie z krążenia systemowego niskooporowych
naczyń łożyska po zaciśnięciu pępowiny. To zmniejszenie
oporu naczyń płucnych jest największe w ciągu pierw-
szych 24 h po urodzeniu, a w ciągu następnych 2 tygodni
płucny opór naczyniowy dalej się zmniejsza. Wiele proce-
sów zarówno w płucach, jak i w krążeniu systemowym
może zakłócać to fizjologiczne zmniejszanie płucnego
oporu naczyniowego i powodować PPHN.

U większości noworodków z PPHN stwierdza się nie-
prawidłową adaptację (maladaptation). Tym terminem
opisuje się noworodki, u których mimo prawidłowej licz-
by tętnic płucnych oraz prawidłowego rozwoju błony
mięśniowej tych naczyń dochodzi do zaburzenia spadku
płucnego oporu naczyniowego następującego prawidło-
wo w fazie przejściowej. Ta nieprawidłowa adaptacja mo-
że być związana z zamartwicą, posocznicą, zapaleniem
płuc, aspiracją smółki lub kwasicą w okresie okołoporo-
dowym. Wydaje się, że zależy ona od złożonej nierówno-
wagi między działaniem miejscowych metabolitów
naczyniorozkurczowych i naczynioskurczowych, w tym
tlenku azotu, prostaglandyn, tromboksanów, leukotrie-
nów, bradykininy oraz cytokin o działaniu zapalnym.
PPHN może również towarzyszyć przewlekłej hipoksji
in utero, objawiającej się zwiększeniem grubości i zasięgu
warstwy mięśniowej tętnic, upośledzeniu drożności
naczyń związanemu z poliglobulią lub całkowitym nie-
prawidłowym spływem żył płucnych, nadmiernemu prze-
pływowi płucnemu w następstwie zwężenia przewodu
tętniczego, a także zmniejszeniu liczby tętnic płucnych,
które obserwuje się w hipoplazji płuc, wrodzonej prze-
puklinie przeponowej czy też w następstwie małowo-
dzia. Zmniejszenie liczby tętnic i naczyń włosowatych
w płucach, któremu towarzyszy nieprawidłowy rozwój
warstwy mięśniowej tętnic i pogrubienie przegród pęche-
rzykowych, charakteryzuje dysplazję włośniczek pęche-
rzyków płucnych (alveolar capillary dysplasia), rzadką,
ale często śmiertelną postać PPHN.

Obraz kliniczny
Objawem, który wskazuje na PPHN, chociaż nie jest
diagnostyczny dla tego stanu, jest obserwowana u no-
worodków ciężka i zmienna hipoksemia, często niepro-
porcjonalna do nasilenia zmian w miąższu płucnym
stwierdzanych na zdjęciu rentgenowskim klatki piersio-
wej. W zależności od przyczyny noworodek może być
w ciężkim stanie już na sali porodowej lub stopniowo
pojawiają się u niego coraz bardziej nasilone objawy, ta-
kie jak sinica, postękiwanie, poruszanie skrzydełkami no-
sa, wciąganie międzyżebrzy, tachypnoe, tachykardia oraz
wstrząs. Kliniczne odróżnienie komponentu nadciśnie-
nia płucnego od choroby podstawowej, będącej jego
przyczyną, może być trudne. Dobrze ilustruje to zespół
aspiracji smółki, w którym zapadanie się pęcherzyków
płucnych i ich ogniskowe nadmierne rozdęcie, a także

inaktywacja surfaktantu oraz zapalenie mogą być nasila-
ne przez nadciśnienie płucne. W przypadku nadciśnie-
nia płucnego uderzenie sercowe jest zwykle prawidłowe,
natomiast hiperkinetyczne uderzenie sercowe wskazuje
raczej na strukturalną chorobę serca. Podczas osłuchiwa-
nia drugi ton serca w nadciśnieniu płucnym może być
pojedynczy i głośny, a ponadto może mu towarzyszyć
szmer skurczowy niedomykalności zastawki trójdzielnej.
Ciśnienie tętnicze i perfuzja mogą być prawidłowe lub
może wystąpić wstrząs kardiogenny. Kombinacja hipok-
semii i kwasicy powoduje dalszy skurcz mięśni gładkich
naczyń płucnych, zwiększając nadciśnienie płucne, co
prowadzi do błędnego koła niekorzystnych zjawisk pato-
fizjologicznych.
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TABELA 1. Klasyfikacja nadciśnienia
płucnego według WHO
1. Tętnicze nadciśnienie płucne

1.1. Idiopatyczne
1.2. Rodzinne
1.3. Związane z:

a. Chorobami układowymi tkanki łącznej
b. Wrodzonymi wadami serca z przeciekiem lewo-prawym
c. Nadciśnieniem wrotnym
d. Zakażeniem ludzkim wirusem upośledzenia odporności (HIV)
e. Lekami, środkami hamującymi łaknienie i innymi toksynami
f. Chorobami tarczycy
g. Innymi chorobami: chorobą Gauchera, rodzinną

telangiektazją krwotoczną, hemoglobinopatiami
1.4. Przetrwałe nadciśnienie płucne noworodków
1.5. Zarostowa choroba żył płucnych

2. Nadciśnienie płucne w przebiegu chorób lewej połowy serca
2.1. Choroby lewego przedsionka lub lewej komory
2.2. Wady zastawek lewej połowy serca

3. Nadciśnienie płucne w przebiegu chorób układu oddechowego
3.1. Przewlekła obturacyjna choroba płuc
3.2. Śródmiąższowe choroby płuc
3.3. Zaburzenia oddychania podczas snu
3.4. Hipowentylacja pęcherzykowa
3.5. Długotrwały pobyt na dużej wysokości
3.6. Choroby płuc u noworodków
3.7. Dysplazja pęcherzykowo-włośniczkowa
3.8. Inne

4. Nadciśnienie płucne w przebiegu przewlekłej choroby
zakrzepowo-zatorowej

4.1. Upośledzenie drożności proksymalnych odcinków tętnic
płucnych przez skrzepliny

4.2. Upośledzenie drożności dystalnych odcinków tętnic płucnych
w przebiegu zatorowości płucnej lub zakrzepicy in situ

5. Różne inne przyczyny
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Jeżeli przeciek związany z PPHN następuje wyłącznie
przez przewód tętniczy, to występuje gradient ciśnienia
parcjalnego tlenu (będącego miarą ilości tlenu rozpusz-
czonego w osoczu) między krwią przed ujściem przewo-
du a krwią za ujściem przewodu wynoszący więcej
niż 20 mm Hg, co można stwierdzić, mierząc gazometrię
krwi tętniczej pobranej z prawej tętnicy promieniowej
oraz lewej tętnicy promieniowej lub tętnicy pępowino-
wej. Można również zaobserwować podobny gradient
wysycenia krwi tętniczej tlenem (tj. stopnia, w jakim miej-
sca wiążące hemoglobiny są zajęte przez tlen), ze zmniej-
szeniem saturacji za ujściem przewodu o więcej niż 5%.
Brak gradientu nie wyklucza rozpoznania PPHN, ponie-
waż przeciek może występować tylko okresowo lub na-
stępować na poziomie przedsionków.

Obraz radiologiczny może odzwierciedlać chorobę
podstawową, która wywołała nadciśnienie płucne
(tab. 2) lub też pola płucne mogą być dość czyste, ze
zmniejszeniem rysunku naczyniowego i niewielkim po-
większeniem serca wskazującym na idiopatyczną postać
PPHN. Obraz elektrokardiograficzny jest zwykle prawi-
dłowy. Echokardiografia jest niezbędna w celu wyklu-
czenia siniczej wady serca jako przyczyny hipoksemii

i kwasicy. Do charakterystycznych cech PPHN w bada-
niu echokardiograficznym należą: przeciek prawo-lewy
przez otwór owalny lub przewód tętniczy, przesunięcie
przegrody międzyprzedsionkowej w lewo, powiększenie
prawego przedsionka oraz niedomykalność zastawki
trójdzielnej.

Leczenie
Celem leczenia PPHN jest zapobieganie uszkodzeniu na-
rządów z powodu hipoksemii, niedokrwienia i urazu
ciśnieniowego. Cel ten osiąga się przez korygowanie
wszelkich współistniejących zaburzeń, takich jak hipogli-
kemia, poliglobulia, hipotermia lub odma opłucnowa,
a jednocześnie utrzymywanie odpowiedniego systemowe-
go oporu naczyniowego i wybiórcze zmniejszanie płucne-
go oporu naczyniowego.

Opór naczyniowy w krążeniu systemowym utrzymuje
się, zwiększając objętość wewnątrznaczyniową za pomo-
cą odpowiedniej podaży płynów (krystaloidów lub kolo-
idów), a także leków inotropowych (dopaminy lub
dobutaminy) w celu utrzymania prawidłowego lub gra-
nicznie zwiększonego ciśnienia tętniczego. Takie leczenie
zmniejsza gradient między ciśnieniem w krążeniu płuc-
nym a ciśnieniem systemowym, ogranicza przepływ
przez połączenia z okresu płodowego i poprawia utleno-
wanie tkanek. Płucny opór naczyniowy zmniejsza się
przez podawanie dużej ilości tlenu. W przypadku opornej
na leczenie hipoksemii można stosować wziewnie tlenek
azotu (NO), który aktywuje rozpuszczalną cyklazę guany-
lową, zwiększa wytwarzanie cyklicznego monofosforanu
guanozyny (cGMP) i aktywuje kaskadę prowadzącą
do wypływu wapnia, co prowadzi do rozkurczu mięśni
gładkich naczyń. Podawany wziewnie NO praktycznie nie
działa naczyniorozkurczowo w krążeniu systemowym
dzięki szybkiemu wiązaniu i dezaktywacji przez zredu-
kowaną hemoglobinę. W kilku próbach klinicznych
u noworodków z PPHN wykazano, że podawany
wziewnie NO zwiększa utlenowanie tkanek i ogranicza
zapotrzebowanie na pozaustrojową oksygenację błono-
wą (extracorporeal membrane oxygenation, ECMO)
o około 40%, natomiast nie stwierdzono, aby takie lecze-
nie zmniejszało śmiertelność. U 25-33% noworodków
z PPHN, zwłaszcza tych ze słabym upowietrzeniem płuc,
hipoplazją/dysplazją płuc, dysfunkcją mięśnia sercowego
i strukturalną chorobą naczyń płucnych, nie obserwuje się
trwałej odpowiedzi na podawany wziewnie NO. Ten brak
odpowiedzi jest szczególnie widoczny u noworodków
z wrodzoną przepukliną przeponową, u których wziewne
podawanie NO nie ogranicza zapotrzebowania na ECMO
i nie zmniejsza śmiertelności.

U niemowląt, u których mimo leczenia serce i płuca
nie są w stanie zapewnić dostatecznej perfuzji i utle-
nowania tkanek, ECMO zapewnia odpowiednie wspar-
cie czynności układu krążenia i oddychania w okresie
poprawy czynności serca, płuc i naczyń. Po wprowadze-
niu nowych metod leczenia, a zwłaszcza wziewnego

TABELA 2. Stany sprzyjające
występowaniu przetrwałego
nadciśnienia płucnego noworodków
Stany występujące w czasie ciąży
•Nieprawidłowa częstość rytmu serca płodu
•Brak odpowiedniej opieki w okresie prenatalnym
•Cukrzyca
•Pobyt na dużej wysokości
•Stosowanie narkotyków
•Słaby wynik w skali Apgar
•Podbarwienie płynu owodniowego smółką
•Przyjmowanie niesteroidowych leków przeciwzapalnych
•Poród po terminie
•Palenie tytoniu

Stany występujące u noworodka
•Zespół ostrej niewydolności oddechowej
•Zamartwica
•Wrodzona przepuklina przeponowa
•Hipoglikemia
•Hipotermia
•Zespół aspiracji smółki
•Odma opłucnej
•Poliglobulia
•Hipoplazja płuc
•Zespół niewydolności oddechowej
•Posocznica/zapalenie płuc
•Zespół opóźnionego wchłaniania płynu owodniowego z płuc

płodu (przemijający szybki oddech u noworodka)
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podawania NO, wentylacji z dużą częstotliwością oraz
podawania surfaktantu, ograniczono stosowanie ECMO
u noworodków z PPHN. Jednocześnie te uzupełniające
metody leczenia zmieniły charakterystykę kliniczną
noworodków wymagających ECMO, ponieważ obecnie
tę metodę stosuje się tylko u najciężej chorych, którzy
nie odpowiadają na alternatywne metody leczenia.
Od czasu wprowadzenia tych uzupełniających metod ob-
serwuje się również opóźnienia w kierowaniu pacjentów
do ośrodków prowadzących leczenie za pomocą ECMO,
wydłużenie czasu stosowania ECMO, starszy wiek cho-
rych w chwili rozpoczynania tego leczenia, a także częst-
sze występowanie powikłań ECMO. W sumie te czynniki
mogą mieć niekorzystny wpływ na śmiertelność związa-
ną z ECMO. Mimo że łączna przeżywalność chorych le-
czonych za pomocą ECMO wynosi w przybliżeniu 80%,
jest ona zróżnicowana w zależności od choroby, ponie-
waż wynosi od zaledwie 50% wśród chorych z wrodzo-
ną przepukliną przeponową do 95% w zespole aspiracji
smółki. W kilku badaniach wykazano poprawę przeży-
walności pacjentów z PPHN, u których stosuje się ECMO,
ale jest to inwazyjna procedura, która wiąże się z powi-
kłaniami, takimi jak krwotoki dokomorowe, inne krwa-
wienia, udary mózgu, zatory i zakażenia.

Rokowanie
Przeżywalność w PPHN zależy od choroby podstawowej,
nasilenia hipoksemii oraz wystąpienia encefalopatii. Za-
sadniczo najlepsze rokowanie dotyczy noworodków z od-
wracalną miąższową chorobą płuc, a najgorsze, nawet
mimo nowoczesnego leczenia, u dzieci z pierwotnymi za-
burzeniami rozwoju miąższu i naczyń płucnych. Wśród
dzieci, które przeżyły PPHN, częściej obserwuje się zabu-
rzenia neurorozwojowe, niedosłuch typu odbiorczego,
problemy behawioralne (między innymi nadpobudliwość
psychoruchową i zaburzenia zachowania), a także pro-
blemy ze strony układu oddechowego (takie jak reaktyw-
na choroba dróg oddechowych i ponowne hospitalizacje
z powodu powikłań oddechowych). Uważa się, że za za-
burzenia neurorozwojowe obserwowane u dzieci, które
przeżyły PPHN, odpowiada nie samo leczenie a niedo-
tlenienie mózgu spowodowane chorobą podstawową i jej
powikłaniami, takimi jak zamartwica w momencie uro-
dzenia, hipoksja w okresie okołoporodowym i spadek
ciśnienia tętniczego w krążeniu systemowym.

Nadciśnienie płucne u niemowląt i starszych dzieci
Choroby podstawowe prowadzące do nadciśnienia płuc-
nego są różne w zależności od wieku. Najczęstszymi przy-
czynami nadciśnienia płucnego u dzieci są wrodzone wady
serca i choroby płuc.

Obraz kliniczny
U niemowląt i starszych dzieci objawy podmiotowe
i przedmiotowe nadciśnienia płucnego początkowo są
słabo wyrażone, nieswoiste i mogą być zamaskowane
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Jeżeli przeciek związany z PPHN następuje wyłącznie
przez przewód tętniczy, to występuje gradient ciśnienia
parcjalnego tlenu (będącego miarą ilości tlenu rozpusz-
czonego w osoczu) między krwią przed ujściem przewo-
du a krwią za ujściem przewodu wynoszący więcej
niż 20 mm Hg, co można stwierdzić, mierząc gazometrię
krwi tętniczej pobranej z prawej tętnicy promieniowej
oraz lewej tętnicy promieniowej lub tętnicy pępowino-
wej. Można również zaobserwować podobny gradient
wysycenia krwi tętniczej tlenem (tj. stopnia, w jakim miej-
sca wiążące hemoglobiny są zajęte przez tlen), ze zmniej-
szeniem saturacji za ujściem przewodu o więcej niż 5%.
Brak gradientu nie wyklucza rozpoznania PPHN, ponie-
waż przeciek może występować tylko okresowo lub na-
stępować na poziomie przedsionków.

Obraz radiologiczny może odzwierciedlać chorobę
podstawową, która wywołała nadciśnienie płucne
(tab. 2) lub też pola płucne mogą być dość czyste, ze
zmniejszeniem rysunku naczyniowego i niewielkim po-
większeniem serca wskazującym na idiopatyczną postać
PPHN. Obraz elektrokardiograficzny jest zwykle prawi-
dłowy. Echokardiografia jest niezbędna w celu wyklu-
czenia siniczej wady serca jako przyczyny hipoksemii

i kwasicy. Do charakterystycznych cech PPHN w bada-
niu echokardiograficznym należą: przeciek prawo-lewy
przez otwór owalny lub przewód tętniczy, przesunięcie
przegrody międzyprzedsionkowej w lewo, powiększenie
prawego przedsionka oraz niedomykalność zastawki
trójdzielnej.

Leczenie
Celem leczenia PPHN jest zapobieganie uszkodzeniu na-
rządów z powodu hipoksemii, niedokrwienia i urazu
ciśnieniowego. Cel ten osiąga się przez korygowanie
wszelkich współistniejących zaburzeń, takich jak hipogli-
kemia, poliglobulia, hipotermia lub odma opłucnowa,
a jednocześnie utrzymywanie odpowiedniego systemowe-
go oporu naczyniowego i wybiórcze zmniejszanie płucne-
go oporu naczyniowego.

Opór naczyniowy w krążeniu systemowym utrzymuje
się, zwiększając objętość wewnątrznaczyniową za pomo-
cą odpowiedniej podaży płynów (krystaloidów lub kolo-
idów), a także leków inotropowych (dopaminy lub
dobutaminy) w celu utrzymania prawidłowego lub gra-
nicznie zwiększonego ciśnienia tętniczego. Takie leczenie
zmniejsza gradient między ciśnieniem w krążeniu płuc-
nym a ciśnieniem systemowym, ogranicza przepływ
przez połączenia z okresu płodowego i poprawia utleno-
wanie tkanek. Płucny opór naczyniowy zmniejsza się
przez podawanie dużej ilości tlenu. W przypadku opornej
na leczenie hipoksemii można stosować wziewnie tlenek
azotu (NO), który aktywuje rozpuszczalną cyklazę guany-
lową, zwiększa wytwarzanie cyklicznego monofosforanu
guanozyny (cGMP) i aktywuje kaskadę prowadzącą
do wypływu wapnia, co prowadzi do rozkurczu mięśni
gładkich naczyń. Podawany wziewnie NO praktycznie nie
działa naczyniorozkurczowo w krążeniu systemowym
dzięki szybkiemu wiązaniu i dezaktywacji przez zredu-
kowaną hemoglobinę. W kilku próbach klinicznych
u noworodków z PPHN wykazano, że podawany
wziewnie NO zwiększa utlenowanie tkanek i ogranicza
zapotrzebowanie na pozaustrojową oksygenację błono-
wą (extracorporeal membrane oxygenation, ECMO)
o około 40%, natomiast nie stwierdzono, aby takie lecze-
nie zmniejszało śmiertelność. U 25-33% noworodków
z PPHN, zwłaszcza tych ze słabym upowietrzeniem płuc,
hipoplazją/dysplazją płuc, dysfunkcją mięśnia sercowego
i strukturalną chorobą naczyń płucnych, nie obserwuje się
trwałej odpowiedzi na podawany wziewnie NO. Ten brak
odpowiedzi jest szczególnie widoczny u noworodków
z wrodzoną przepukliną przeponową, u których wziewne
podawanie NO nie ogranicza zapotrzebowania na ECMO
i nie zmniejsza śmiertelności.

U niemowląt, u których mimo leczenia serce i płuca
nie są w stanie zapewnić dostatecznej perfuzji i utle-
nowania tkanek, ECMO zapewnia odpowiednie wspar-
cie czynności układu krążenia i oddychania w okresie
poprawy czynności serca, płuc i naczyń. Po wprowadze-
niu nowych metod leczenia, a zwłaszcza wziewnego

TABELA 2. Stany sprzyjające
występowaniu przetrwałego
nadciśnienia płucnego noworodków
Stany występujące w czasie ciąży
•Nieprawidłowa częstość rytmu serca płodu
•Brak odpowiedniej opieki w okresie prenatalnym
•Cukrzyca
•Pobyt na dużej wysokości
•Stosowanie narkotyków
•Słaby wynik w skali Apgar
•Podbarwienie płynu owodniowego smółką
•Przyjmowanie niesteroidowych leków przeciwzapalnych
•Poród po terminie
•Palenie tytoniu

Stany występujące u noworodka
•Zespół ostrej niewydolności oddechowej
•Zamartwica
•Wrodzona przepuklina przeponowa
•Hipoglikemia
•Hipotermia
•Zespół aspiracji smółki
•Odma opłucnej
•Poliglobulia
•Hipoplazja płuc
•Zespół niewydolności oddechowej
•Posocznica/zapalenie płuc
•Zespół opóźnionego wchłaniania płynu owodniowego z płuc

płodu (przemijający szybki oddech u noworodka)
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podawania NO, wentylacji z dużą częstotliwością oraz
podawania surfaktantu, ograniczono stosowanie ECMO
u noworodków z PPHN. Jednocześnie te uzupełniające
metody leczenia zmieniły charakterystykę kliniczną
noworodków wymagających ECMO, ponieważ obecnie
tę metodę stosuje się tylko u najciężej chorych, którzy
nie odpowiadają na alternatywne metody leczenia.
Od czasu wprowadzenia tych uzupełniających metod ob-
serwuje się również opóźnienia w kierowaniu pacjentów
do ośrodków prowadzących leczenie za pomocą ECMO,
wydłużenie czasu stosowania ECMO, starszy wiek cho-
rych w chwili rozpoczynania tego leczenia, a także częst-
sze występowanie powikłań ECMO. W sumie te czynniki
mogą mieć niekorzystny wpływ na śmiertelność związa-
ną z ECMO. Mimo że łączna przeżywalność chorych le-
czonych za pomocą ECMO wynosi w przybliżeniu 80%,
jest ona zróżnicowana w zależności od choroby, ponie-
waż wynosi od zaledwie 50% wśród chorych z wrodzo-
ną przepukliną przeponową do 95% w zespole aspiracji
smółki. W kilku badaniach wykazano poprawę przeży-
walności pacjentów z PPHN, u których stosuje się ECMO,
ale jest to inwazyjna procedura, która wiąże się z powi-
kłaniami, takimi jak krwotoki dokomorowe, inne krwa-
wienia, udary mózgu, zatory i zakażenia.

Rokowanie
Przeżywalność w PPHN zależy od choroby podstawowej,
nasilenia hipoksemii oraz wystąpienia encefalopatii. Za-
sadniczo najlepsze rokowanie dotyczy noworodków z od-
wracalną miąższową chorobą płuc, a najgorsze, nawet
mimo nowoczesnego leczenia, u dzieci z pierwotnymi za-
burzeniami rozwoju miąższu i naczyń płucnych. Wśród
dzieci, które przeżyły PPHN, częściej obserwuje się zabu-
rzenia neurorozwojowe, niedosłuch typu odbiorczego,
problemy behawioralne (między innymi nadpobudliwość
psychoruchową i zaburzenia zachowania), a także pro-
blemy ze strony układu oddechowego (takie jak reaktyw-
na choroba dróg oddechowych i ponowne hospitalizacje
z powodu powikłań oddechowych). Uważa się, że za za-
burzenia neurorozwojowe obserwowane u dzieci, które
przeżyły PPHN, odpowiada nie samo leczenie a niedo-
tlenienie mózgu spowodowane chorobą podstawową i jej
powikłaniami, takimi jak zamartwica w momencie uro-
dzenia, hipoksja w okresie okołoporodowym i spadek
ciśnienia tętniczego w krążeniu systemowym.

Nadciśnienie płucne u niemowląt i starszych dzieci
Choroby podstawowe prowadzące do nadciśnienia płuc-
nego są różne w zależności od wieku. Najczęstszymi przy-
czynami nadciśnienia płucnego u dzieci są wrodzone wady
serca i choroby płuc.

Obraz kliniczny
U niemowląt i starszych dzieci objawy podmiotowe
i przedmiotowe nadciśnienia płucnego początkowo są
słabo wyrażone, nieswoiste i mogą być zamaskowane
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przez podstawowy proces chorobowy. Początkowymi
objawami mogą być duszność w czasie wysiłku fizyczne-
go i zwiększona męczliwość, ponieważ prawa połowa
serca nie jest w stanie odpowiednio zwiększyć pojemno-
ści minutowej w czasie aktywności. Takie upośledzenie
czynności prawej połowy serca może objawiać się szyb-
kim męczeniem się dziecka podczas karmienia oraz zaha-
mowaniem wzrostu. Wraz z progresją choroby objawy
mogą się pojawić w spoczynku. Ostatecznie występują
wyraźne objawy prawokomorowej niewydolności serca,
takie jak obrzęki obwodowe, wodobrzusze i powiększe-
nie wątroby. Omdlenia w czasie wysiłku fizycznego są
złowieszczym objawem, który wskazuje na konieczność
oceny serca, ponieważ wśród chorych z nadciśnieniem
płucnym mogą występować nagłe zgony. Zgon może być
spowodowany niedostateczną perfuzją warstwy pod-
wsierdziowej z racji zwiększenia napięcia ścian i zapo-
trzebowania mięśnia sercowego na tlen, lub też
uciśnięciem pnia lewej tętnicy wieńcowej przez powięk-
szoną tętnicę płucną. Ocena serca i dużych naczyń mo-
że ujawnić poszerzenie żył szyjnych oraz wyczuwalne
palpacyjnie uderzenie prawokomorowe. Podsumowując,
rozpoznanie nadciśnienia płucnego należy brać pod uwa-
gę u wszystkich chorych z bólem w klatce piersiowej,
dusznością lub omdleniami wysiłkowymi, a także z do-
wolnymi spośród wyżej wspomnianych nieprawidłowo-

ści w badaniu przedmiotowym, a wstępna diagnostyka
powinna obejmować zdjęcie rentgenowskie klatki pier-
siowej i elektrokardiogram.

Badania dodatkowe
U niemowląt i starszych dzieci zdjęcie rentgenowskie klat-
ki piersiowej, chociaż na ogół nie wnosi zbyt wiele do dia-
gnostyki, może ujawnić podstawową chorobę płuc i w ten
sposób ukierunkować dalszą ocenę. W zaawansowanych
stadiach choroby można stwierdzić uwypuklenie zarysu
prawej komory i słabe unaczynienie płuc (ubogonaczynio-
wy rysunek pól płucnych), ale te objawy mogą być słabo
wyrażone i łatwo można je przeoczyć.

W elektrokardiogramie u niemowląt i małych dzieci
z nadciśnieniem płucnym często stwierdza się cechy prze-
rostu prawej komory, a niekiedy serca płucnego (rycina).
Serce płucne definiuje się jako zmiany budowy i czynno-
ści prawej komory z powodu nadciśnienia płucnego wy-
wołanego chorobą wpływającą na płuca lub ich łożysko
naczyniowe. Ta definicja nie obejmuje lewokomorowej
niewydolności serca. Przed rozpoznaniem serca płucnego
trzeba wykluczyć wrodzone wady serca i nabyte choroby
lewej połowy serca. Jeżeli na zdjęciu rentgenowskim klat-
ki piersiowej lub w elektrokardiogramie stwierdza się
przerost prawej komory, wskazana jest ocena kardiolo-
giczna i badanie echokardiograficzne.

RYCINA. Elektrokardiogram chorego z nadciśnieniem płucnym, na którym widać cechy przerostu i przeciążenia prawej komory
(biały szewron), odchylenie osi elektrycznej serca w prawo (czarna strzałka), cechy powiększenia prawego przedsionka (biała strzałka)
oraz niepełny blok prawej odnogi pęczka Hisa (zakrzywiona biała strzałka).
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Badaniem potwierdzającym rozpoznanie jest dwuwy-
miarowa echokardiografia z oceną doplerowską, która
pozwala również na wykrycie ewentualnej strukturalnej
choroby serca. Pomiar prędkości fali zwrotnej przez
zastawkę trójdzielną w połączeniu z estymacją ciśnienia
w prawym przedsionku pozwalają na oszacowanie ciśnie-
nia skurczowego w prawej komorze. Jeżeli nie ma zwęże-
nia płucnego, ten parametr jest równy ciśnieniu w tętnicy
płucnej i umożliwia klinicyście ocenę ciężkości choroby,
a także odpowiedzi na leczenie. Do wskaźników ciężkości
choroby i ostatecznego rokowania należy nie tylko sto-
pień wzrostu ciśnienia w prawej komorze, ale również od-
wracalność nadciśnienia płucnego. Można ją oceniać,
wykazując zmniejszenie ciśnienia w prawej komorze w od-
powiedzi na tlenoterapię, która powoduje rozszerzenie
naczyń płucnych.

Wrodzone wady serca
Nadciśnienie płucne rozwija się w następstwie wrodzo-
nej wady serca, kiedy dochodzi do zwiększenia przepły-
wu płucnego, oporu naczyń płucnych lub też opór
przepływu przez łożysko płucne zwiększa się w związku
z wpływem jakiegoś innego czynnika działającego dy-
stalnie w stosunku do tętniczek płucnych (np. zwężenie
żył płucnych, stenoza mitralna lub dysfunkcja lewej
komory).

U dzieci najczęściej występuje tętnicze nadciśnienie
płucne. Każda wrodzona wada serca, która wywołuje istot-
ny przeciek krwi z łożyska systemowego do płucnego, pro-
wadzi do nadciśnienia płucnego. Należą do nich duże
ubytki wewnątrzsercowe w obrębie przegrody między-
przedsionkowej lub międzykomorowej, wady poduszeczek
wsierdziowych, a także duże przecieki pozasercowe, takie
jak przetrwały przewód tętniczy lub okienko aortalno-
-płucne. Początkowo przeciek lewo-prawy powoduje
zwiększenie przepływu w naczyniach płucnych, wywołując
wzrost ciśnienia w łożysku płucnym. Takie hiperkinetycz-
ne nadciśnienie płucne jest wywołane zmianami sił ścina-
jących, działających na warstwę śródbłonka, co prowadzi
do dysfunkcji śródbłonka tętniczek płucnych. Z czasem
dochodzi do proliferacji i przerostu mięśni gładkich tętni-
czek w łożysku płucnym, a w końcu nadciśnienie płucne
staje się zarówno nieodwracalne, jak i postępujące.

Kiedy ciśnienie w tętnicy płucnej przewyższa opór na-
czyń systemowych, następuje odwrócenie przecieku lewo-
-prawego i pojawia się sinica spowodowana przeciekiem
prawo-lewym. Ten stan określa się jako zespół Eisenmen-
gera, a jego leczenie jest jedynie objawowe. Na szczęście,
dzięki możliwości chirurgicznej naprawy dużych przecie-
ków w ciągu pierwszego roku po urodzeniu, zespół Eisen-
mengera można obecnie uważać za chorobę, której daje
się zapobiegać.

Nadciśnienie płucne może towarzyszyć utrudnieniu
przepływu przez żyły płucne. Żylne nadciśnienie płucne
można podzielić na podkategorie nadciśnienia wynikają-
cego z choroby lewego przedsionka lub lewej komory, wa-

dy zastawkowej lewej połowy serca lub upośledzenia dro-
żności żył płucnych. W przypadku choroby lewej komo-
ry wzrost ciśnienia końcowo-rozkurczowego w lewej
komorze prowadzi do pierwotnej niewydolności lewej ko-
mory. Ten stan rzadko występuje u dzieci i zwykle wiąże
się z chorobami mięśnia sercowego, takimi jak wirusowe
zapalenie mięśnia sercowego. Leczenie bywa różne,
od objawowego po przeszczepienie serca. Dzięki możli-
wości interwencji chirurgicznych lub przezcewnikowych
wady zastawek lewej połowy serca oraz ucisk żył płucnych
od zewnątrz są odwracalnymi przyczynami utrudnienia
przepływu przez żyły płucne. Nie dotyczy to natomiast
zwężeń żył płucnych, które mogą być leczone jedynie ob-
jawowo.

Idiopatyczne nadciśnienie płucne
Przyczyna idiopatycznego nadciśnienia płucnego jest z de-
finicji nieznana. Choroba charakteryzuje się stopniowym
wzrostem ciśnienia w tętnicy płucnej, prowadzącym w koń-
cu do niewydolności prawej komory, i jest to pierwotne za-
burzenie, a nie wtórna odpowiedź na inną przewlekłą
chorobę. Idiopatyczne nadciśnienie płucne występuje rzad-
ko, częściej wśród kobiet (w stosunku 1,7:1). W 6-10%
przypadków choroba występuje rodzinnie: stwierdzano
dziedziczenie autosomalne dominujące, a także związek
z mutacją genu BMPR-2. Patogeneza tego stanu obejmuje
trzy procesy. Po pierwsze, dochodzi do skurczu naczyń
płucnych, który wynika z nierównowagi między mediato-
rami o działaniu naczyniorozkurczowym i naczynio-
skurczowym. Po drugie, następuje przebudowa naczyń
spowodowana proliferacją komórek śródbłonka i mięśni
gładkich naczyń. Po trzecie, występuje zakrzepica wynika-
jąca z zaburzeń krzepnięcia.

Niestety, bez leczenia idiopatyczne nadciśnienie płuc-
ne postępuje szybko. Dostępne metody leczenia, chociaż
nie zawsze skuteczne, spowodowały poprawę przeżywal-
ności. Główną strategią terapeutyczną jest leczenie wasku-
lopatii płucnej oraz objawowe leczenie niewydolności
prawokomorowej i zakrzepicy. Konwencjonalne leczenie
obejmuje podawanie digoksyny, furosemidu i warfaryny,
a w przypadku występowania przewlekłej hipoksemii sto-
suje się również tlenoterapię.

Cewnikowanie prawej połowy serca jest wskazane, jeśli
rozważa się ukierunkowane leczenie naczyniorozkurczowe.
W czasie cewnikowania u pacjentów z ciężką niewydolno-
ścią prawokomorową lub nawracającymi omdleniami
można również wykonać septostomię przedsionkową. Wy-
tworzenie przecieku prawo-lewego przez przegrodę mię-
dzyprzedsionkową powoduje, że krew może częściowo
ominąć zwężone płucne łożysko naczyniowe, dzięki czemu
zwiększa się pojemność minutowa serca. Możliwości lecze-
nia naczyniorozkurczowego są uzależnione od odpowiedzi
chorego na wziewne podawanie NO. Chorzy reagujący
na podanie NO są leczeni konwencjonalnie, w tym antago-
nistami wapnia, które zwiększają 5-letnią przeżywalność.
Pacjenci niereagujący na podanie NO są leczeni analogami
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przez podstawowy proces chorobowy. Początkowymi
objawami mogą być duszność w czasie wysiłku fizyczne-
go i zwiększona męczliwość, ponieważ prawa połowa
serca nie jest w stanie odpowiednio zwiększyć pojemno-
ści minutowej w czasie aktywności. Takie upośledzenie
czynności prawej połowy serca może objawiać się szyb-
kim męczeniem się dziecka podczas karmienia oraz zaha-
mowaniem wzrostu. Wraz z progresją choroby objawy
mogą się pojawić w spoczynku. Ostatecznie występują
wyraźne objawy prawokomorowej niewydolności serca,
takie jak obrzęki obwodowe, wodobrzusze i powiększe-
nie wątroby. Omdlenia w czasie wysiłku fizycznego są
złowieszczym objawem, który wskazuje na konieczność
oceny serca, ponieważ wśród chorych z nadciśnieniem
płucnym mogą występować nagłe zgony. Zgon może być
spowodowany niedostateczną perfuzją warstwy pod-
wsierdziowej z racji zwiększenia napięcia ścian i zapo-
trzebowania mięśnia sercowego na tlen, lub też
uciśnięciem pnia lewej tętnicy wieńcowej przez powięk-
szoną tętnicę płucną. Ocena serca i dużych naczyń mo-
że ujawnić poszerzenie żył szyjnych oraz wyczuwalne
palpacyjnie uderzenie prawokomorowe. Podsumowując,
rozpoznanie nadciśnienia płucnego należy brać pod uwa-
gę u wszystkich chorych z bólem w klatce piersiowej,
dusznością lub omdleniami wysiłkowymi, a także z do-
wolnymi spośród wyżej wspomnianych nieprawidłowo-

ści w badaniu przedmiotowym, a wstępna diagnostyka
powinna obejmować zdjęcie rentgenowskie klatki pier-
siowej i elektrokardiogram.

Badania dodatkowe
U niemowląt i starszych dzieci zdjęcie rentgenowskie klat-
ki piersiowej, chociaż na ogół nie wnosi zbyt wiele do dia-
gnostyki, może ujawnić podstawową chorobę płuc i w ten
sposób ukierunkować dalszą ocenę. W zaawansowanych
stadiach choroby można stwierdzić uwypuklenie zarysu
prawej komory i słabe unaczynienie płuc (ubogonaczynio-
wy rysunek pól płucnych), ale te objawy mogą być słabo
wyrażone i łatwo można je przeoczyć.

W elektrokardiogramie u niemowląt i małych dzieci
z nadciśnieniem płucnym często stwierdza się cechy prze-
rostu prawej komory, a niekiedy serca płucnego (rycina).
Serce płucne definiuje się jako zmiany budowy i czynno-
ści prawej komory z powodu nadciśnienia płucnego wy-
wołanego chorobą wpływającą na płuca lub ich łożysko
naczyniowe. Ta definicja nie obejmuje lewokomorowej
niewydolności serca. Przed rozpoznaniem serca płucnego
trzeba wykluczyć wrodzone wady serca i nabyte choroby
lewej połowy serca. Jeżeli na zdjęciu rentgenowskim klat-
ki piersiowej lub w elektrokardiogramie stwierdza się
przerost prawej komory, wskazana jest ocena kardiolo-
giczna i badanie echokardiograficzne.

RYCINA. Elektrokardiogram chorego z nadciśnieniem płucnym, na którym widać cechy przerostu i przeciążenia prawej komory
(biały szewron), odchylenie osi elektrycznej serca w prawo (czarna strzałka), cechy powiększenia prawego przedsionka (biała strzałka)
oraz niepełny blok prawej odnogi pęczka Hisa (zakrzywiona biała strzałka).
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Badaniem potwierdzającym rozpoznanie jest dwuwy-
miarowa echokardiografia z oceną doplerowską, która
pozwala również na wykrycie ewentualnej strukturalnej
choroby serca. Pomiar prędkości fali zwrotnej przez
zastawkę trójdzielną w połączeniu z estymacją ciśnienia
w prawym przedsionku pozwalają na oszacowanie ciśnie-
nia skurczowego w prawej komorze. Jeżeli nie ma zwęże-
nia płucnego, ten parametr jest równy ciśnieniu w tętnicy
płucnej i umożliwia klinicyście ocenę ciężkości choroby,
a także odpowiedzi na leczenie. Do wskaźników ciężkości
choroby i ostatecznego rokowania należy nie tylko sto-
pień wzrostu ciśnienia w prawej komorze, ale również od-
wracalność nadciśnienia płucnego. Można ją oceniać,
wykazując zmniejszenie ciśnienia w prawej komorze w od-
powiedzi na tlenoterapię, która powoduje rozszerzenie
naczyń płucnych.

Wrodzone wady serca
Nadciśnienie płucne rozwija się w następstwie wrodzo-
nej wady serca, kiedy dochodzi do zwiększenia przepły-
wu płucnego, oporu naczyń płucnych lub też opór
przepływu przez łożysko płucne zwiększa się w związku
z wpływem jakiegoś innego czynnika działającego dy-
stalnie w stosunku do tętniczek płucnych (np. zwężenie
żył płucnych, stenoza mitralna lub dysfunkcja lewej
komory).

U dzieci najczęściej występuje tętnicze nadciśnienie
płucne. Każda wrodzona wada serca, która wywołuje istot-
ny przeciek krwi z łożyska systemowego do płucnego, pro-
wadzi do nadciśnienia płucnego. Należą do nich duże
ubytki wewnątrzsercowe w obrębie przegrody między-
przedsionkowej lub międzykomorowej, wady poduszeczek
wsierdziowych, a także duże przecieki pozasercowe, takie
jak przetrwały przewód tętniczy lub okienko aortalno-
-płucne. Początkowo przeciek lewo-prawy powoduje
zwiększenie przepływu w naczyniach płucnych, wywołując
wzrost ciśnienia w łożysku płucnym. Takie hiperkinetycz-
ne nadciśnienie płucne jest wywołane zmianami sił ścina-
jących, działających na warstwę śródbłonka, co prowadzi
do dysfunkcji śródbłonka tętniczek płucnych. Z czasem
dochodzi do proliferacji i przerostu mięśni gładkich tętni-
czek w łożysku płucnym, a w końcu nadciśnienie płucne
staje się zarówno nieodwracalne, jak i postępujące.

Kiedy ciśnienie w tętnicy płucnej przewyższa opór na-
czyń systemowych, następuje odwrócenie przecieku lewo-
-prawego i pojawia się sinica spowodowana przeciekiem
prawo-lewym. Ten stan określa się jako zespół Eisenmen-
gera, a jego leczenie jest jedynie objawowe. Na szczęście,
dzięki możliwości chirurgicznej naprawy dużych przecie-
ków w ciągu pierwszego roku po urodzeniu, zespół Eisen-
mengera można obecnie uważać za chorobę, której daje
się zapobiegać.

Nadciśnienie płucne może towarzyszyć utrudnieniu
przepływu przez żyły płucne. Żylne nadciśnienie płucne
można podzielić na podkategorie nadciśnienia wynikają-
cego z choroby lewego przedsionka lub lewej komory, wa-

dy zastawkowej lewej połowy serca lub upośledzenia dro-
żności żył płucnych. W przypadku choroby lewej komo-
ry wzrost ciśnienia końcowo-rozkurczowego w lewej
komorze prowadzi do pierwotnej niewydolności lewej ko-
mory. Ten stan rzadko występuje u dzieci i zwykle wiąże
się z chorobami mięśnia sercowego, takimi jak wirusowe
zapalenie mięśnia sercowego. Leczenie bywa różne,
od objawowego po przeszczepienie serca. Dzięki możli-
wości interwencji chirurgicznych lub przezcewnikowych
wady zastawek lewej połowy serca oraz ucisk żył płucnych
od zewnątrz są odwracalnymi przyczynami utrudnienia
przepływu przez żyły płucne. Nie dotyczy to natomiast
zwężeń żył płucnych, które mogą być leczone jedynie ob-
jawowo.

Idiopatyczne nadciśnienie płucne
Przyczyna idiopatycznego nadciśnienia płucnego jest z de-
finicji nieznana. Choroba charakteryzuje się stopniowym
wzrostem ciśnienia w tętnicy płucnej, prowadzącym w koń-
cu do niewydolności prawej komory, i jest to pierwotne za-
burzenie, a nie wtórna odpowiedź na inną przewlekłą
chorobę. Idiopatyczne nadciśnienie płucne występuje rzad-
ko, częściej wśród kobiet (w stosunku 1,7:1). W 6-10%
przypadków choroba występuje rodzinnie: stwierdzano
dziedziczenie autosomalne dominujące, a także związek
z mutacją genu BMPR-2. Patogeneza tego stanu obejmuje
trzy procesy. Po pierwsze, dochodzi do skurczu naczyń
płucnych, który wynika z nierównowagi między mediato-
rami o działaniu naczyniorozkurczowym i naczynio-
skurczowym. Po drugie, następuje przebudowa naczyń
spowodowana proliferacją komórek śródbłonka i mięśni
gładkich naczyń. Po trzecie, występuje zakrzepica wynika-
jąca z zaburzeń krzepnięcia.

Niestety, bez leczenia idiopatyczne nadciśnienie płuc-
ne postępuje szybko. Dostępne metody leczenia, chociaż
nie zawsze skuteczne, spowodowały poprawę przeżywal-
ności. Główną strategią terapeutyczną jest leczenie wasku-
lopatii płucnej oraz objawowe leczenie niewydolności
prawokomorowej i zakrzepicy. Konwencjonalne leczenie
obejmuje podawanie digoksyny, furosemidu i warfaryny,
a w przypadku występowania przewlekłej hipoksemii sto-
suje się również tlenoterapię.

Cewnikowanie prawej połowy serca jest wskazane, jeśli
rozważa się ukierunkowane leczenie naczyniorozkurczowe.
W czasie cewnikowania u pacjentów z ciężką niewydolno-
ścią prawokomorową lub nawracającymi omdleniami
można również wykonać septostomię przedsionkową. Wy-
tworzenie przecieku prawo-lewego przez przegrodę mię-
dzyprzedsionkową powoduje, że krew może częściowo
ominąć zwężone płucne łożysko naczyniowe, dzięki czemu
zwiększa się pojemność minutowa serca. Możliwości lecze-
nia naczyniorozkurczowego są uzależnione od odpowiedzi
chorego na wziewne podawanie NO. Chorzy reagujący
na podanie NO są leczeni konwencjonalnie, w tym antago-
nistami wapnia, które zwiększają 5-letnią przeżywalność.
Pacjenci niereagujący na podanie NO są leczeni analogami
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prostacykliny, takimi jak iloprost, a nie antagonistami wap-
nia, ponieważ stosowanie antagonistów wapnia wiąże się ze
spadkiem ciśnienia w krążeniu systemowym i prawokomo-
rową niewydolnością serca. Wszyscy pacjenci, niezależnie
od początkowej odpowiedzi na leczenie rozszerzające na-
czynia, wymagają dalszego monitorowania w celu oceny od-
powiedzi na leczenie zachowawcze i ustalenia, czy nie ma
potrzeby dodatkowego leczenia.

U chorych niereagujących na konwencjonalne leczenie
lub wziewne podawanie NO dostępne są nowsze metody
leczenie. Te leki często stosuje się w skojarzeniu, łącząc
różne mechanizmy działania, w tym hamowanie silnej
endogennej substancji naczynioskurczowej, endoteliny
(bosentan), a także hamowanie rozkładania przez fosfo-
diesterazę działającego naczyniorozkurczowo mediatora
szlaku NO, cGMP (sildenafil).

Choroby układu oddechowego
Choroby układu oddechowego i hipoksemia są częstymi
przyczynami nadciśnienia płucnego. Objawy podmioto-
we i przedmiotowe związane są z chorobą podstawową
i od niej zależy rokowanie. Obecność nadciśnienia płucne-
go jest niekorzystnym objawem. Hipoksemia powoduje
przebudowę ściany naczyniowej ze wzrostem grubości
błon wewnętrznej, środkowej i przydanki oraz prolifera-
cją fibroblastów, co prowadzi co zwiększenia płucnego
oporu naczyniowego. Może również dojść do powiększe-
nia prawej komory z objawami prawokomorowej niewy-
dolności serca. Jak omówiono wyżej, uszkodzenie serca
w przebiegu choroby płuc, czyli serce płucne, jest następ-
stwem ostrego lub przewlekłego nadciśnienia płucnego
i objawia się powiększeniem prawej komory.

Przewlekłe obturacyjne i śródmiąższowe choroby płuc,
mimo że wymienione w klasyfikacji WHO, występują
głównie u dorosłych. Do mechanizmów prowadzących
do nadciśnienia płucnego w tych chorobach należą: skurcz
naczyń spowodowany hipoksją, uciśnięcie naczyń, być
może niszczenie naczyń krwionośnych w przebiegu włók-
nienia, a także mała objętość płuc.

U dzieci częstsze są zespoły hipowentylacji pęcherzy-
kowej związane z nieprawidłowościami budowy klatki
piersiowej, na przykład w przebiegu kifoskoliozy lub cho-
rób nerwowo-mięśniowych. Zmniejszenie objętości płuc
prowadzi do hipowentylacji pęcherzyków i spowodowa-
nej tym hipoksemii oraz hiperkapnii. Takie zaburzenia wy-
miany gazowej wywołują skurcz naczyń płucnych
i nadciśnienie płucne. Nadciśnienie płucne związane
z przebywaniem na dużej wysokości charakteryzuje się
przebudową ścian naczyń z powodu hipoksji. Nadciśnie-
nie płucne może też nasilać poliglobulia.

Przyczyną nadciśnienia płucnego mogą być zaburzenia
oddychania podczas snu, czyli zespół obturacyjnego bezde-
chu podczas snu (obstructive sleep apnea syndrome, OSAS).
Częstość występowania OSAS wśród małych dzieci ocenia
się na 2-3%. Częstsze występowanie tego stanu u dzieci
można przypisywać przede wszystkim epidemii otyłości.

OSAS może również towarzyszyć przerostowi wyrośli
adenoidalnych i migdałków podniebiennych, nieprawidło-
wościom budowy twarzoczaszki, a także chorobom neuro-
logicznym wpływającym na dynamikę i drożność górnych
dróg oddechowych. Metodą pozwalającą na definitywne
ustalenie rozpoznania OSAS jest polisomnografia.

Dla OSAS charakterystyczne są powtarzające się epizo-
dy częściowego upośledzenia drożności lub całkowitej nie-
drożności górnych dróg oddechowych w czasie snu, które
prowadzą do nieprawidłowości wymiany gazowej i zabu-
rzeń snu. Upośledzenie drożności górnych dróg oddecho-
wych dodatkowo nasila zmiany mechaniki i homeostazy
oddychania następujące podczas snu, co objawia się
zwiększoną pracą oddychania, fragmentacją snu oraz
okresowo występującą hipoksemią i hiperkapnią. U dzie-
ci z OSAS często w czasie snu występują spadki wysycenia
krwi tętniczej tlenem. Skurcz naczyń płucnych wywołany
hipoksją powoduje wzrost ciśnienia w tętnicy płucnej
i może prowadzić do serca płucnego. Przypuszcza się też,
że okresowa hipoksja w nocy powoduje zmiany fizycznych
właściwości naczyń oporowych i może prowadzić do nad-
ciśnienia w krążeniu systemowym.

Celem leczenia OSAS, którego szczegółowe omówie-
nie wykracza poza zakres niniejszego artykułu, jest zapo-
bieganie powikłaniom i rozwojowi nadciśnienia płucnego.
Wyeliminowanie hipoksemii wiąże się ściśle z normaliza-
cją ciśnienia w tętnicy płucnej.

Zasadniczo leczenie chorych z wtórnym nadciśnieniem
płucnym polega głównie na usunięciu podstawowej niepra-
widłowości w układzie oddechowym oraz wyeliminowa-
niu hipoksemii i hiperkapnii, które przyczyniają się
do skurczu naczyń płucnych. Metodą umożliwiającą sko-
rygowanie hipoksemii i zmniejszanie ciśnienia w tętnicy
płucnej jest zwiększenie podaży tlenu. Stosuje się również
inne metody leczenia, w tym wywoływanie rozkurczu na-
czyń płucnych za pomocą prostacykliny, NO i antagoni-
stów wapnia.

Żylna choroba zakrzepowo-zatorowa
Nadciśnienie płucne w przebiegu przewlekłej choroby za-
krzepowo-zatorowej występuje wtedy, gdy ciśnienie w tęt-
nicy płucnej jest zwiększone z powodu upośledzenia
przepływu krwi w dużych tętnicach płucnych przez skrze-
pliny powstałe w żyłach. Podstawą postępowania terapeu-
tycznego jest leczenie przeciwzakrzepowe.

Choroby naczyń płucnych
Nadciśnienie płucne spowodowane chorobami, które
wpływają bezpośrednio na naczynia płucne, rzadko wy-
stępuje u dzieci. Do wyjątków należą płucna histiocyto-
za X oraz sarkoidoza. Płucna histiocytoza X jest chorobą
śródmiąższową płuc, którą wikła ciężkie nadciśnienie
płucne spowodowane włóknieniem tętnic lub żył płuc-
nych. Sarkoidoza, która jest wielonarządową chorobą
ziarniniakową, prowadzi do destrukcyjnego zapalenia na-
czyń obejmującego błonę mięśniową tętnic i żył.
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Instytut „Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie

Nadciśnienie płucne u dzieci jest chorobą rzadką, rozpo-
znawaną zwykle w zaawansowanym stadium. W ostat-
nich latach pojawiły się nowe metody leczenia,
powodujące wydłużenie życia chorych oraz poprawę je-
go jakości. Publikacje przybliżające ten temat szerokiej
grupie pediatrów, jak przedstawiony powyżej artykuł,
mogą wpłynąć na częstsze i szybsze wykrywanie choroby.

Etiologia nadciśnienie płucnego u dzieci może
być różna a postępowanie zależy od właściwego
rozpoznania. U dzieci najczęściej rozpoznawane jest
tętnicze nadciśnienie płucne (gr. 1 wg klasyfikacji WHO).
W związku z postępem w leczeniu wcześniaków
z zespołem zaburzeń oddychania oraz noworodków
z wadami powodującymi hipoplazję płuc (zwłaszcza
przepuklina przeponowa) narastającym problemem sta-

je się nadciśnienie płucne (pulmonary hypertension,
PH) związane z chorobami płuc. W dostępnych reje-
strach i podobnie w materiale Kliniki Kardiologii IP
CZD wady serca stanowią ok. 50% przyczyn PH, idio-
patyczne nadciśnienie płucne występuje w ok. 1/3 przy-
padków, trzecią najczęstszą postać choroby stanowi
nadciśnienie płucne w przebiegu chorób płuc i hipoksji
(gr. 3 wg klasyfikacji WHO). Te rejestry nie obejmują
grupy noworodków z przetrwałym nadciśnieniem płuc-
nym noworodka (persistent pulmonary hypertension of
the newborn, PPHN), ponieważ prowadzone przez są
ośrodki kardiologii dziecięcej, a leczeniem PPHN zaj-
mują się specjaliści intensywnej terapii noworodka. Wy-
mienione tu najczęstsze postacie nadciśnienia płucnego
u dzieci zostały omówione w artykule. Szczegółowo

Podsumowanie
• PPHN wywołuje nasiloną hipoksemię, która jest chwiejna

i zróżnicowana w zależności od tego, czy ocenia się krew
przed, czy też za ujściem przewodu tętniczego i ten stan
może nasilać choroby noworodków, takie jak zespół aspiracji
smółki.

• Leczenie nadciśnienia płucnego, które stwarza szansę jego
odwrócenia, rozpoczyna się często od skorygowania choroby
podstawowej będącej przyczyną hipoksemii.

• Elektrokardiograficzne kryteria diagnostyczne serca płucnego
obejmują cechy przerostu prawej komory, odchylenie osi
elektrycznej serca w prawo, cechy powiększenia prawego
przedsionka oraz niepełny blok prawej odnogi pęczka Hisa.

• U dzieci z OSAS wczesna diagnostyka (obejmująca
polisomnografię) i leczenie mogą umożliwić odwrócenie
hipoksemii, która jest przyczyną nadciśnienia płucnego lub
nasila istniejące objawy serca płucnego.
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prostacykliny, takimi jak iloprost, a nie antagonistami wap-
nia, ponieważ stosowanie antagonistów wapnia wiąże się ze
spadkiem ciśnienia w krążeniu systemowym i prawokomo-
rową niewydolnością serca. Wszyscy pacjenci, niezależnie
od początkowej odpowiedzi na leczenie rozszerzające na-
czynia, wymagają dalszego monitorowania w celu oceny od-
powiedzi na leczenie zachowawcze i ustalenia, czy nie ma
potrzeby dodatkowego leczenia.

U chorych niereagujących na konwencjonalne leczenie
lub wziewne podawanie NO dostępne są nowsze metody
leczenie. Te leki często stosuje się w skojarzeniu, łącząc
różne mechanizmy działania, w tym hamowanie silnej
endogennej substancji naczynioskurczowej, endoteliny
(bosentan), a także hamowanie rozkładania przez fosfo-
diesterazę działającego naczyniorozkurczowo mediatora
szlaku NO, cGMP (sildenafil).

Choroby układu oddechowego
Choroby układu oddechowego i hipoksemia są częstymi
przyczynami nadciśnienia płucnego. Objawy podmioto-
we i przedmiotowe związane są z chorobą podstawową
i od niej zależy rokowanie. Obecność nadciśnienia płucne-
go jest niekorzystnym objawem. Hipoksemia powoduje
przebudowę ściany naczyniowej ze wzrostem grubości
błon wewnętrznej, środkowej i przydanki oraz prolifera-
cją fibroblastów, co prowadzi co zwiększenia płucnego
oporu naczyniowego. Może również dojść do powiększe-
nia prawej komory z objawami prawokomorowej niewy-
dolności serca. Jak omówiono wyżej, uszkodzenie serca
w przebiegu choroby płuc, czyli serce płucne, jest następ-
stwem ostrego lub przewlekłego nadciśnienia płucnego
i objawia się powiększeniem prawej komory.

Przewlekłe obturacyjne i śródmiąższowe choroby płuc,
mimo że wymienione w klasyfikacji WHO, występują
głównie u dorosłych. Do mechanizmów prowadzących
do nadciśnienia płucnego w tych chorobach należą: skurcz
naczyń spowodowany hipoksją, uciśnięcie naczyń, być
może niszczenie naczyń krwionośnych w przebiegu włók-
nienia, a także mała objętość płuc.

U dzieci częstsze są zespoły hipowentylacji pęcherzy-
kowej związane z nieprawidłowościami budowy klatki
piersiowej, na przykład w przebiegu kifoskoliozy lub cho-
rób nerwowo-mięśniowych. Zmniejszenie objętości płuc
prowadzi do hipowentylacji pęcherzyków i spowodowa-
nej tym hipoksemii oraz hiperkapnii. Takie zaburzenia wy-
miany gazowej wywołują skurcz naczyń płucnych
i nadciśnienie płucne. Nadciśnienie płucne związane
z przebywaniem na dużej wysokości charakteryzuje się
przebudową ścian naczyń z powodu hipoksji. Nadciśnie-
nie płucne może też nasilać poliglobulia.

Przyczyną nadciśnienia płucnego mogą być zaburzenia
oddychania podczas snu, czyli zespół obturacyjnego bezde-
chu podczas snu (obstructive sleep apnea syndrome, OSAS).
Częstość występowania OSAS wśród małych dzieci ocenia
się na 2-3%. Częstsze występowanie tego stanu u dzieci
można przypisywać przede wszystkim epidemii otyłości.

OSAS może również towarzyszyć przerostowi wyrośli
adenoidalnych i migdałków podniebiennych, nieprawidło-
wościom budowy twarzoczaszki, a także chorobom neuro-
logicznym wpływającym na dynamikę i drożność górnych
dróg oddechowych. Metodą pozwalającą na definitywne
ustalenie rozpoznania OSAS jest polisomnografia.

Dla OSAS charakterystyczne są powtarzające się epizo-
dy częściowego upośledzenia drożności lub całkowitej nie-
drożności górnych dróg oddechowych w czasie snu, które
prowadzą do nieprawidłowości wymiany gazowej i zabu-
rzeń snu. Upośledzenie drożności górnych dróg oddecho-
wych dodatkowo nasila zmiany mechaniki i homeostazy
oddychania następujące podczas snu, co objawia się
zwiększoną pracą oddychania, fragmentacją snu oraz
okresowo występującą hipoksemią i hiperkapnią. U dzie-
ci z OSAS często w czasie snu występują spadki wysycenia
krwi tętniczej tlenem. Skurcz naczyń płucnych wywołany
hipoksją powoduje wzrost ciśnienia w tętnicy płucnej
i może prowadzić do serca płucnego. Przypuszcza się też,
że okresowa hipoksja w nocy powoduje zmiany fizycznych
właściwości naczyń oporowych i może prowadzić do nad-
ciśnienia w krążeniu systemowym.

Celem leczenia OSAS, którego szczegółowe omówie-
nie wykracza poza zakres niniejszego artykułu, jest zapo-
bieganie powikłaniom i rozwojowi nadciśnienia płucnego.
Wyeliminowanie hipoksemii wiąże się ściśle z normaliza-
cją ciśnienia w tętnicy płucnej.

Zasadniczo leczenie chorych z wtórnym nadciśnieniem
płucnym polega głównie na usunięciu podstawowej niepra-
widłowości w układzie oddechowym oraz wyeliminowa-
niu hipoksemii i hiperkapnii, które przyczyniają się
do skurczu naczyń płucnych. Metodą umożliwiającą sko-
rygowanie hipoksemii i zmniejszanie ciśnienia w tętnicy
płucnej jest zwiększenie podaży tlenu. Stosuje się również
inne metody leczenia, w tym wywoływanie rozkurczu na-
czyń płucnych za pomocą prostacykliny, NO i antagoni-
stów wapnia.

Żylna choroba zakrzepowo-zatorowa
Nadciśnienie płucne w przebiegu przewlekłej choroby za-
krzepowo-zatorowej występuje wtedy, gdy ciśnienie w tęt-
nicy płucnej jest zwiększone z powodu upośledzenia
przepływu krwi w dużych tętnicach płucnych przez skrze-
pliny powstałe w żyłach. Podstawą postępowania terapeu-
tycznego jest leczenie przeciwzakrzepowe.

Choroby naczyń płucnych
Nadciśnienie płucne spowodowane chorobami, które
wpływają bezpośrednio na naczynia płucne, rzadko wy-
stępuje u dzieci. Do wyjątków należą płucna histiocyto-
za X oraz sarkoidoza. Płucna histiocytoza X jest chorobą
śródmiąższową płuc, którą wikła ciężkie nadciśnienie
płucne spowodowane włóknieniem tętnic lub żył płuc-
nych. Sarkoidoza, która jest wielonarządową chorobą
ziarniniakową, prowadzi do destrukcyjnego zapalenia na-
czyń obejmującego błonę mięśniową tętnic i żył.
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Nadciśnienie płucne u dzieci jest chorobą rzadką, rozpo-
znawaną zwykle w zaawansowanym stadium. W ostat-
nich latach pojawiły się nowe metody leczenia,
powodujące wydłużenie życia chorych oraz poprawę je-
go jakości. Publikacje przybliżające ten temat szerokiej
grupie pediatrów, jak przedstawiony powyżej artykuł,
mogą wpłynąć na częstsze i szybsze wykrywanie choroby.

Etiologia nadciśnienie płucnego u dzieci może
być różna a postępowanie zależy od właściwego
rozpoznania. U dzieci najczęściej rozpoznawane jest
tętnicze nadciśnienie płucne (gr. 1 wg klasyfikacji WHO).
W związku z postępem w leczeniu wcześniaków
z zespołem zaburzeń oddychania oraz noworodków
z wadami powodującymi hipoplazję płuc (zwłaszcza
przepuklina przeponowa) narastającym problemem sta-

je się nadciśnienie płucne (pulmonary hypertension,
PH) związane z chorobami płuc. W dostępnych reje-
strach i podobnie w materiale Kliniki Kardiologii IP
CZD wady serca stanowią ok. 50% przyczyn PH, idio-
patyczne nadciśnienie płucne występuje w ok. 1/3 przy-
padków, trzecią najczęstszą postać choroby stanowi
nadciśnienie płucne w przebiegu chorób płuc i hipoksji
(gr. 3 wg klasyfikacji WHO). Te rejestry nie obejmują
grupy noworodków z przetrwałym nadciśnieniem płuc-
nym noworodka (persistent pulmonary hypertension of
the newborn, PPHN), ponieważ prowadzone przez są
ośrodki kardiologii dziecięcej, a leczeniem PPHN zaj-
mują się specjaliści intensywnej terapii noworodka. Wy-
mienione tu najczęstsze postacie nadciśnienia płucnego
u dzieci zostały omówione w artykule. Szczegółowo

Podsumowanie
• PPHN wywołuje nasiloną hipoksemię, która jest chwiejna

i zróżnicowana w zależności od tego, czy ocenia się krew
przed, czy też za ujściem przewodu tętniczego i ten stan
może nasilać choroby noworodków, takie jak zespół aspiracji
smółki.

• Leczenie nadciśnienia płucnego, które stwarza szansę jego
odwrócenia, rozpoczyna się często od skorygowania choroby
podstawowej będącej przyczyną hipoksemii.

• Elektrokardiograficzne kryteria diagnostyczne serca płucnego
obejmują cechy przerostu prawej komory, odchylenie osi
elektrycznej serca w prawo, cechy powiększenia prawego
przedsionka oraz niepełny blok prawej odnogi pęczka Hisa.

• U dzieci z OSAS wczesna diagnostyka (obejmująca
polisomnografię) i leczenie mogą umożliwić odwrócenie
hipoksemii, która jest przyczyną nadciśnienia płucnego lub
nasila istniejące objawy serca płucnego.
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opisano problem przetrwałego nadciśnienia płucnego
noworodka, którego rozpoznawanie i leczenie jest do-
meną neonatologów. Kiedy jednak chory powinien
przejść pod opiekę kardiologa? Wydaje się, że tym, co
odróżnia PPHN od nadciśnienia idiopatycznego lub
wtórnego, rozpoznawanego u starszych dzieci, jest prze-
wlekłość stanu. Z reguły uznaje się, że utrzymywanie się
nadciśnienia powyżej 3 miesiąca życia jest tą granicą,
powyżej której powinno się przeprowadzić diagnostykę
zgodną ze standardami.

W 2009 roku opublikowano „Wytyczne Europejskie-
go Towarzystwa Kardiologicznego dotyczące rozpozna-
wania i leczenia nadciśnienia płucnego”. Dotyczą
one głównie dorosłych, ale dla dzieci zalecają rozważenie
postępowania diagnostycznego wg podobnego schematu.
Omówione w artykule RTG klatki piersiowej oraz EKG,
a także badanie echokardiograficzne są wyłącznie
badaniami przesiewowymi. Zmiany w RTG i EKG
u dzieci z PH są widoczne bardzo późno lub wynikają
z choroby podstawowej. W badaniu echokardiograficz-
nym można wykluczyć lub potwierdzić wadę serca, ale
ocena ciśnienia w tętnicy płucnej jest wyłącznie pośred-
nia. Należy pamiętać, że w standardach podstawowe zna-
czenie ma cewnikowanie prawego serca. Z definicji
nadciśnienie płucne to podwyższone średnie ciśnienie
w tętnicy płucnej >25 mm Hg mierzone metodami inwa-
zyjnymi. Mimo że cewnikowanie serca u chorych na PH
jest związane z podwyższonym ryzykiem, tylko po inwa-
zyjnym rozpoznaniu nadciśnienia płucnego zasadne jest
włączenie leków rozszerzających naczynia płucne. W ma-
teriale Kliniki Kardiologii IP CZD jest co najmniej kilka
przykładów na słuszność takiego postępowania. Szcze-
gólną grupą są tu niemowlęta z przewlekłą chorobą płuc
(dawniej dysplazja oskrzelowo-płucna), u których pod-
wyższone ciśnienie w tętnicy płucnej obliczone nieinwa-
zyjnie metodą Dopplera nie zostało potwierdzone
w pomiarze bezpośrednim. W innych przypadkach wy-
kryto anomalie anatomiczne naczyń płucnych, nieuwi-
docznione w badaniu ECHO, będące przeciwwskazaniem
do leczenia lekami rozszerzającymi naczynia.

Kilka słów komentarza wymaga nadciśnienie płucne
związane z wadami serca. Postęp w kardiochirurgii spo-
wodował znaczne ograniczenie przypadków zespołu
Eisenmengera, wciąż jednak zdarzają się pojedynczy
chorzy (w materiale IPCZD od roku 2000 było ich 8).
Jest też pewna grupa wad złożonych lub wady po ope-
racjach, w których nadciśnienie płucne nadal stanowi
problem. Ponadto, szczególną populacją są pacjenci
z zespołem Downa z wadą serca, z nawet nieistotnym

przeciekiem, u których do rozwoju nadciśnienia płuc-
nego dochodzi szybciej. Reasumując, jak już wcześniej
wspomniano, wady serca z przeciekiem systemowo-
-płucnym nadal są najczęstszą przyczyną PH u dzieci.
Chorzy z wadą wymagają diagnostyki (również inwa-
zyjnej), ponieważ w przypadku braku możliwości
leczenia operacyjnego, mogą być leczeni farmakologicznie.

Możliwości farmakoterapii nadciśnienia płucnego
w Polsce są ograniczone ze względu na cenę stosowanych
leków. Chociaż wytyczne z 2009 roku zalecają leczenie
dzieci zgodnie z zasadami stosowanymi u dorosłych, ak-
tualnie zarejestrowany jest tylko 1 lek doustny i tylko dla
wieku powyżej 2 lat – bosentan (antagonista receptora
endoteliny). W związku z tym w programie terapeutycz-
nym NFZ jest tylko taka możliwość leczenia, nie
uwzględniono innych grup leków (wymienianych też
w artykule), terapii skojarzonej, również refundacji le-
ków dla najmłodszych dzieci. Tak więc duża część dzieci
w Polsce jest leczona na koszt rodziców, w miarę ich
możliwości finansowych. Z drugiej jednak strony dostęp-
ność syldenafilu (inhibitor fosfodiesterazy) w aptekach
powoduje zlecanie go poza wyspecjalizowanymi ośrodka-
mi, bez przeprowadzenia właściwej diagnostyki. Aktual-
ne wytyczne zalecają prowadzenie leczenia przez ośrodki
referencyjne nadciśnienia płucnego. Powstanie sieci ta-
kich ośrodków pediatrycznych mogłoby poprawić stan-
dardy opieki nad dziećmi z nadciśnieniem płucnym
i stanowić argument dla NFZ w celu wprowadzenia refun-
dacji leczenia zgodnego z aktualną wiedzą i wytycznymi.

Przedstawiony artykuł autorów amerykańskich przy-
stępnie przedstawia patofizjologię, najczęstsze przyczy-
ny, obraz kliniczny oraz zarys diagnostyki i leczenia
nadciśnienia płucnego u dzieci. Komentarz miał na ce-
lu uzupełnienie artykułu o elementy nowych wytycz-
nych europejskich (wydanych już po opublikowaniu
artykułu) oraz przedstawienie tematu z perspektywy
kardiologa dziecięcego w Polsce.
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Cele: Po przeczytaniu tego artykułu czytelnik powinien umieć:
1. Opisać patofizjologię astmy oskrzelowej.
2. Omówić rolę atopii w rozwoju astmy oskrzelowej.
3. Zidentyfikować czynniki ryzyka zgonu z powodu astmy oskrzelowej.
4. Wymienić choroby, które należy wziąć pod uwagę w diagnostyce różnicowej

świszczącego oddechu u dzieci.

Wprowadzenie
Astma oskrzelowa jest chorobą zapalną dróg oddechowych charakteryzującą się nadreak-
tywnością oskrzeli i upośledzeniem przepływu powietrza, które prowadzą do objawów
w postaci kaszlu i świszczącego oddechu (ryc. 1). Astma wieku dziecięcego nadal jest po-
wodem znacznej chorobowości oraz obciążenia systemu ochrony zdrowia w Stanach Zjed-
noczonych. W niniejszym artykule dokonano przeglądu patofizjologii, epidemiologii oraz
zaleceń dotyczących wstępnej diagnostyki astmy oskrzelowej. Zalecenia oparto na wytycz-
nych 2007 Expert Panel Report 3: Guidelines for the Diagnosis and Management of Asth-
ma (Zalecenia z 2007 roku).1

Epidemiologia
Częstość występowania oraz obciążenia związane z astmą oskrzelową

Częstość zachorowań na astmę oskrzelową stale się zwiększała od 1980 roku
do lat 90. XX wieku, kiedy osiągnęła plateau. Według danych pochodzących z National
Health Interview Survey w 2007 roku na astmę oskrzelową chorowało 9% dzieci w wie-
ku 0-17 lat (6,7 miliona). Częstość występowania astmy oskrzelowej odnosząca się do ca-
łego życia wynosi u dzieci 13%.2

Według ostatniego raportu opartego na krajowych sondażach obciążenie systemu ochro-
ny zdrowia w Stanach Zjednoczonych w odniesieniu do astmy oskrzelowej wieku dziecięce-
go jest alarmujące. W 2003 roku astmie oskrzelowej przypisano 12,8 miliona dni absencji
w szkole. W 2004 roku z powodu tej choroby miało miejsce łącznie 198 000 hospitalizacji,
co stanowiło 3% wszystkich przyjęć dzieci do szpitala. W tym samym roku astma oskrzelowa
była powodem 750 000 wizyt na oddziałach ratunkowych (emergency department, ED)
(2,8% wszystkich wizyt pediatrycznych). Mimo że dzieci w wieku 0-4 lat reprezentują niewiel-
ki odsetek całej populacji osób chorych na astmę oskrzelową, odpowiadają jednak za pokaź-
ną liczbę hospitalizacji oraz wizyt na oddziałach ratunkowych.3

Historia naturalna
Historia naturalna astmy oskrzelowej jest zmienna. U większości chorych, u których do-
chodzi do rozwoju przewlekłej postaci astmy, mierzonej pogorszeniem czynności płuc oraz
uporczywością objawów, występują predyspozycje genetyczne. Poza tym u osób podatnych
do rozwoju choroby, ciężkości przebiegu oraz utrzymywania się objawów astmy przyczy-

nia się ekspozycja nabłonka dróg oddechowych na czynniki środowiskowe.
Danych na temat historii naturalnej chorób dróg oddechowych u dzie-

ci dostarczyło długotrwałe badanie przeprowadzone na poziomie społecz-
ności lokalnej Tucson Children’s Respiratory Study, w którym wzięło
udział 1246 dzieci obserwowanych od urodzenia do wczesnego wieku do-
rosłego.4 Wykazało ono, że świszczący oddech występujący w pierwszych
trzech latach życia kojarzy się często z zakażeniem dolnych dróg oddecho-
wych, najczęściej spowodowanym przez syncytialny wirus oddechowy
(respiratory syncytial virus, RSV). Spośród wszystkich ocenianych dzieci
świszczący oddech podczas ostrego zakażenia dolnych dróg oddechowych
w pierwszym roku życia występował u 32% chorych, w drugim roku życia
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Skróty:
ED − oddział ratunkowy
FEV1 − natężona objętość wydechowa

pierwszosekundowa
Ig − immunoglobuliny
IL − interleukina
RSV − syncytialny wirus oddechowy
VCD − dysfunkcja strun głosowych
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