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Po przeczytaniu tego artykutu czytelnik powinien umiec:
1. Opisac obraz kliniczny i leczenie przetrwatego nadcisnienia ptucnego noworodkdw.
2. Przedstawic¢ przyczyny nadcisnienia ptucnego u dzieci.
3. Oméwi¢, w jaki sposéb wrodzone wady serca wywotuja nadcisnienie ptucne.
4. Wyjasni¢ kwestie potencjalnej odwracalnosci nadcisnienia ptucnego.
5. Wiedzie¢, ze zmiany zwigzane ze snem mogg by¢ przyczyng nadcisnienia ptucnego
i serca ptucnego.

Wprowadzenie

Nadci$nienie ptucne wystepuje wtedy, kiedy jaka$ choroba spowoduje wzrost ci$nienia
w tetnicy ptucnej powyzej normy. CiSnienie w tetnicy ptucnej mozna wyrazi¢ wzorem:
ci$nienie w lewym przedsionku + (przeptyw ptucny x ptucny op6r naczyniowy). Przyczy-
ng nadci$nienia ptucnego moze by¢ kazdy czynnik lub kombinacja czynnikow, ktore zwiek-
szaja ciSnienie w lewym przedsionku, przeptyw ptucny lub op6r naczyfi ptucnych.

Nadcisnienie ptucne czesto jest chorobg postepujaca i bez leczenia prawa komora nie be-
dzie w stanie podtrzymywac krazenia, co prowadzi do znacznej chorobowosci i umieral-
nosci. Cisnienie w tetnicy plucnej przekraczajace 25 mm Hg jest nieprawidlowe i wymaga
oceny. Wezesne leczenie ukierunkowane na chorobe podstawowa moze zapobiegaé progre-
sji nadci$nienia plucnego. Rokowanie zalezy od odwracalnosci choroby podstawowej be-
dacej przyczyng nadci$nienia plucnego.

W klasyfikacji World Health Organization (WHO), zaproponowanej po raz pierwszy
w 1998 roku i zrewidowanej w 2003 roku, skategoryzowano rézne postacie nadci$nienia
plucnego w zaleznosci od podobienistw ich patofizjologii, obrazu klinicznego i leczenia
(tab. 1). Oméwienie wszystkich stanéw wymienionych w klasyfikacji WHO wykracza po-
za zakres niniejszego opracowania. Nizej skoncentrujemy sie na kilku wybranych, ale bar-
dzo reprezentatywnych postaciach nadci$nienia ptucnego.

Przetrwate nadcisnienie ptucne noworodkow

U noworodkéw najczestsza postacia nadci$nienia ptucnego jest przetrwale nadcinienie
ptucne noworodkoéw (persistent pulmonary hypertension of the newborn, PPHN). Moze
sie ono wigzaé z ostrymi chorobami uktadu oddechowego u noworodkéw, ktére prowa-
dza do statego zwiekszenia ptucnego oporu naczyniowego. Prowadzi to do prawo-lewego
przecieku przez otwor owalny lub przewdd tetniczy, lub na obu poziomach, co jest przy-
czyng istotnej hipoksemii. W tabeli 2 wymieniono stany wystepujace w czasie cigzy lub
w okresie noworodkowym, ktére moga predysponowaé noworodki do PPHN. Moze ono
réwniez wystapié bez migzszowej choroby ptuc (postaé idiopatyczna). W sumie PPHN wy-
stepuje u okoto 0,2% donoszonych noworodkéw.

W organizmie plodu bogato unaczynione tozysko stuzy jako narzad wymiany gazowe;j,
przyczyniajac sie do zmniejszonego ci$nienia tetniczego w krazeniu systemowym plodu.
Jednoczes$nie naczynia ptucne sa obkurczone, co powoduje, ze ci$nienie tetnicze w kraze-

niu ptucnym i systemowym jest prawie roéwne. Ten stan,
w polaczeniu z otwarciem przewodu tetniczego i otworu

Skroty:

PPHN - przetrwate nadci$nienie ptucne noworodkéw

PO — tlenek azotu

GMP - cykliczny monofosforan guanozyny
ECMO - pozaustrojowa oksygenacja btonowa
OSAS - obturacyjny bezdech podczas snu
WHO - Word Helth Organization
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owalnego, powoduje, ze 90-95% pojemnosci minutowej
serca omija ptuca ptodu.

W momencie narodzin ci$nienie w tetnicy plucnej
zmniejsza sie do 509% cis$nienia tetniczego w krazeniu syste-
mowym, a przeplyw plucny zwiecksza prawie dziesigcio-
krotnie, gléwnie ze wzgledu na wzrost pH i ci$nienia
parcjalnego tlenu we krwi tetniczej, fizyczne otwarcie
naczyn wlosowatych zwigzane z rozprezeniem pluc, miej-
scowe dziatanie endogennych mediatoréw regulujacych
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napiecie naczyn, w tym zwlaszcza dziatajacych naczynio-
rozkurczowo prostaglandyn oraz tlenku azotu, a takze wy-
eliminowanie z krazenia systemowego niskooporowych
naczyn tozyska po zaci$nieciu pepowiny. To zmniejszenie
oporu naczyn ptucnych jest najwieksze w ciggu pierw-
szych 24 h po urodzeniu, a w ciggu nastepnych 2 tygodni
plucny op6r naczyniowy dalej sie zmniejsza. Wiele proce-
s6w zaréwno w plucach, jak i w krazeniu systemowym
moze zaklécaé to fizjologiczne zmniejszanie plucnego
oporu naczyniowego i powodowac¢ PPHN.

U wiekszosci noworodkéw z PPHN stwierdza sie nie-
prawidlowa adaptacje (maladaptation). Tym terminem
opisuje sie noworodki, u ktérych mimo prawidtowe;j licz-
by tetnic ptucnych oraz prawidlowego rozwoju blony
mie$niowej tych naczyni dochodzi do zaburzenia spadku
plucnego oporu naczyniowego nastepujacego prawidio-
wo w fazie przejéciowej. Ta nieprawidlowa adaptacja mo-
ze by¢ zwigzana z zamartwicg, posocznica, zapaleniem
pluc, aspiracjg smétki lub kwasica w okresie okotoporo-
dowym. Wydaje sie, ze zalezy ona od zlozonej nieréwno-
wagi miedzy dzialaniem miejscowych metabolitow
naczyniorozkurczowych i naczynioskurczowych, w tym
tlenku azotu, prostaglandyn, tromboksanéw, leukotrie-
néw, bradykininy oraz cytokin o dziataniu zapalnym.
PPHN moze réwniez towarzyszy¢ przewleklej hipoksji
in utero, objawiajacej sie zwickszeniem grubosci i zasiegu
warstwy mieSniowej tetnic, uposledzeniu droznosci
naczyn zwigzanemu z poliglobulig lub catkowitym nie-
prawidtowym splywem zyt ptucnych, nadmiernemu prze-
plywowi ptucnemu w nastgpstwie zwezenia przewodu
tetniczego, a takze zmniejszeniu liczby tetnic plucnych,
ktére obserwuje sie w hipoplazji ptuc, wrodzonej prze-
puklinie przeponowej czy tez w nastepstwie matowo-
dzia. Zmniejszenie liczby tetnic i naczyfi wltosowatych
w plucach, ktéremu towarzyszy nieprawidtowy rozwdj
warstwy mig$niowej tetnic i pogrubienie przegréd peche-
rzykowych, charakteryzuje dysplazje wlosniczek peche-
rzykéw plucnych (alveolar capillary dysplasia), rzadka,
ale czesto $miertelng postaé PPHN.

Obraz kliniczny
Objawem, ktory wskazuje na PPHN, chociaz nie jest
diagnostyczny dla tego stanu, jest obserwowana u no-
worodkow ciezka i zmienna hipoksemia, czesto niepro-
porcjonalna do nasilenia zmian w migzszu plucnym
stwierdzanych na zdjeciu rentgenowskim klatki piersio-
wej. W zalezno$ci od przyczyny noworodek moze by¢
w ciezkim stanie juz na sali porodowej lub stopniowo
pojawiaja sie u niego coraz bardziej nasilone objawy, ta-
kie jak sinica, postekiwanie, poruszanie skrzydetkami no-
sa, wcigganie miedzyzebrzy, tachypnoe, tachykardia oraz
wstrzas. Kliniczne odréznienie komponentu nadci$nie-
nia ptucnego od choroby podstawowej, bedacej jego
przyczyna, moze by¢ trudne. Dobrze ilustruje to zesp6l
aspiracji smoétki, w ktérym zapadanie sie pecherzykéw
plucnych i ich ogniskowe nadmierne rozdecie, a takze
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Nadciénienie ptucne

Klasyfikacja nadcisnienia
ptucnego wedtug WHO

1. Tetnicze nadcisnienie pfucne

2. Nadci$nienie ptucne w przebiegu chordb lewej potowy serca

3. Nadcisnienie ptucne w przebiegu choréb ukfadu oddechowego

4. Nadcisnienie pfucne w przebiegu przewlektej choroby
zakrzepowo-zatorowej

5. Rdzne inne przyczyny

inaktywacja surfaktantu oraz zapalenie moga by¢ nasila-
ne przez nadci$nienie plucne. W przypadku nadci$nie-
nia ptucnego uderzenie sercowe jest zwykle prawidlowe,
natomiast hiperkinetyczne uderzenie sercowe wskazuje
raczej na strukturalng chorobe serca. Podczas ostuchiwa-
nia drugi ton serca w nadci$nieniu plucnym moze by¢
pojedynczy i glosny, a ponadto moze mu towarzyszy¢
szmer skurczowy niedomykalnosci zastawki trojdzielne;.
Ci$nienie tetnicze i perfuzja mogg by¢ prawidtowe lub
moze wystapi¢ wstrzas kardiogenny. Kombinacja hipok-
semii i kwasicy powoduje dalszy skurcz migs$ni gtadkich
naczyn ptucnych, zwigkszajac nadci$nienie plucne, co
prowadzi do blednego kota niekorzystnych zjawisk pato-
fizjologicznych.
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Nadcisnienie ptucne

Stany sprzyjajace
wystepowaniu przetrwatego
nadcisnienia ptucnego noworodkow

Stany wystepujace w czasie cigzy

Stany wystepujace u noworodka

Jezeli przeciek zwigzany z PPHN nastepuje wylacznie
przez przewdd tetniczy, to wystepuje gradient ci$nienia
parcjalnego tlenu (bedacego miarg ilosci tlenu rozpusz-
czonego w osoczu) miedzy krwig przed ujSciem przewo-
du a krwig za ujSciem przewodu wynoszacy wigcej
niz 20 mm Hg, co mozna stwierdzi¢, mierzac gazometrie
krwi tetniczej pobranej z prawej tetnicy promieniowej
oraz lewej tetnicy promieniowej lub tetnicy pepowino-
wej. Mozna réwniez zaobserwowaé podobny gradient
wysycenia krwi tetniczej tlenem (tj. stopnia, w jakim miej-
sca wigzace hemoglobiny s3 zajete przez tlen), ze zmniej-
szeniem saturacji za ujéciem przewodu o wiecej niz 5%.
Brak gradientu nie wyklucza rozpoznania PPHN, ponie-
waz przeciek moze wystepowaé tylko okresowo lub na-
stepowad na poziomie przedsionkdw.

Obraz radiologiczny moze odzwierciedlaé chorobe
podstawowg, ktéra wywolata nadci$nienie plucne
(tab. 2) lub tez pola plucne mogg by¢ dos¢ czyste, ze
zmniejszeniem rysunku naczyniowego i niewielkim po-
wigkszeniem serca wskazujgcym na idiopatyczng postad
PPHN. Obraz elektrokardiograficzny jest zwykle prawi-
dtowy. Echokardiografia jest niezbedna w celu wyklu-
czenia siniczej wady serca jako przyczyny hipoksemii
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i kwasicy. Do charakterystycznych cech PPHN w bada-
niu echokardiograficznym nalezg: przeciek prawo-lewy
przez otwor owalny lub przewdd tetniczy, przesuniecie
przegrody miedzyprzedsionkowej w lewo, powiekszenie
prawego przedsionka oraz niedomykalno$é zastawki
tréjdzielnej.

Leczenie
Celem leczenia PPHN jest zapobieganie uszkodzeniu na-
rzadéw z powodu hipoksemii, niedokrwienia i urazu
ci$nieniowego. Cel ten osiaga sie przez korygowanie
wszelkich wspétistniejacych zaburzen, takich jak hipogli-
kemia, poliglobulia, hipotermia lub odma optucnowa,
a jednoczesnie utrzymywanie odpowiedniego systemowe-
go oporu naczyniowego i wybidrcze zmniejszanie ptucne-
g0 oporu naczyniowego.

Opér naczyniowy w krazeniu systemowym utrzymuje
sie, zwiekszajac objeto$¢ wewnatrznaczyniowa za pomo-
ca odpowiedniej podazy ptynéw (krystaloidéw lub kolo-
idéw), a takze lekéw inotropowych (dopaminy lub
dobutaminy) w celu utrzymania prawidlowego lub gra-
nicznie zwiekszonego ci$nienia tetniczego. Takie leczenie
zmniejsza gradient miedzy ciSnieniem w krazeniu ptuc-
nym a ciSnieniem systemowym, ogranicza przeplyw
przez polaczenia z okresu ptodowego i poprawia utleno-
wanie tkanek. Plucny opér naczyniowy zmniejsza sie
przez podawanie duzej ilosci tlenu. W przypadku oporne;j
na leczenie hipoksemii mozna stosowaé wziewnie tlenek
azotu (NO), ktéry aktywuje rozpuszczalng cyklaze guany-
lowa, zwigksza wytwarzanie cyklicznego monofosforanu
guanozyny (cGMP) i aktywuje kaskade prowadzaca
do wyplywu wapnia, co prowadzi do rozkurczu mie$ni
gtadkich naczyn. Podawany wziewnie NO praktycznie nie
dziala naczyniorozkurczowo w krazeniu systemowym
dzigki szybkiemu wigzaniu i dezaktywacji przez zredu-
kowang hemoglobine. W kilku prébach klinicznych
u noworodkéw z PPHN wykazano, ze podawany
wziewnie NO zwicksza utlenowanie tkanek i ogranicza
zapotrzebowanie na pozaustrojowg oksygenacje btono-
wa (extracorporeal membrane oxygenation, ECMO)
o okoto 40%, natomiast nie stwierdzono, aby takie lecze-
nie zmniejszalo $miertelno§é. U 25-33% noworodkow
z PPHN, zwlaszcza tych ze stabym upowietrzeniem ptuc,
hipoplazja/dysplazja ptuc, dysfunkcja miesnia sercowego
i strukturalng choroba naczyn ptucnych, nie obserwuje sie
trwalej odpowiedzi na podawany wziewnie NO. Ten brak
odpowiedzi jest szczegblnie widoczny u noworodkéw
z wrodzong przepukling przeponowa, u ktérych wziewne
podawanie NO nie ogranicza zapotrzebowania na ECMO
i nie zmniejsza $miertelnosci.

U niemowlat, u ktérych mimo leczenia serce i ptuca
nie s3 w stanie zapewnié dostatecznej perfuzji i utle-
nowania tkanek, ECMO zapewnia odpowiednie wspar-
cie czynnosci ukfadu krazenia i oddychania w okresie
poprawy czynnoSci serca, ptuc i naczyn. Po wprowadze-
niu nowych metod leczenia, a zwlaszcza wziewnego
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podawania NO, wentylacji z duzg czestotliwoscig oraz
podawania surfaktantu, ograniczono stosowanie ECMO
u noworodkéw z PPHN. Jednoczesnie te uzupelniajace
metody leczenia zmienily charakterystyke kliniczng
noworodkéw wymagajacych ECMO, poniewaz obecnie
te metode stosuje sie tylko u najciezej chorych, ktorzy
nie odpowiadajg na alternatywne metody leczenia.
Od czasu wprowadzenia tych uzupelniajgcych metod ob-
serwuje sie rowniez opdznienia w kierowaniu pacjentow
do osrodkéw prowadzacych leczenie za pomocg ECMO,
wydluzenie czasu stosowania ECMO, starszy wiek cho-
rych w chwili rozpoczynania tego leczenia, a takze czest-
sze wystepowanie powiktan ECMO. W sumie te czynniki
moga mieé niekorzystny wplyw na §miertelno$é zwigza-
ng z ECMO. Mimo ze aczna przezywalno$¢ chorych le-
czonych za pomocg ECMO wynosi w przyblizeniu 80%,
jest ona zréznicowana w zalezno$ci od choroby, ponie-
waz wynosi od zaledwie 50% wsréd chorych z wrodzo-
ng przepukling przeponowg do 95% w zespole aspiracji
smotki. W kilku badaniach wykazano poprawe przezy-
walnosci pacjentéw z PPHN, u ktorych stosuje sie ECMO,
ale jest to inwazyjna procedura, ktéra wigze si¢ z powi-
ktaniami, takimi jak krwotoki dokomorowe, inne krwa-
wienia, udary mézgu, zatory i zakazenia.

Rokowanie

Przezywalno$¢ w PPHN zalezy od choroby podstawowe;j,
nasilenia hipoksemii oraz wystapienia encefalopatii. Za-
sadniczo najlepsze rokowanie dotyczy noworodkéw z od-
wracalng migzszowa chorobg ptuc, a najgorsze, nawet
mimo nowoczesnego leczenia, u dzieci z pierwotnymi za-
burzeniami rozwoju migzszu i naczyni ptucnych. Wsrod
dzieci, ktore przezylty PPHN, czeSciej obserwuje sie zabu-
rzenia neurorozwojowe, niedostuch typu odbiorczego,
problemy behawioralne (mi¢dzy innymi nadpobudliwosé
psychoruchows i zaburzenia zachowania), a takze pro-
blemy ze strony uktadu oddechowego (takie jak reaktyw-
na choroba drég oddechowych i ponowne hospitalizacje
z powodu powiktaf oddechowych). Uwaza sie, ze za za-
burzenia neurorozwojowe obserwowane u dzieci, ktore
przezyly PPHN, odpowiada nie samo leczenie a niedo-
tlenienie mézgu spowodowane chorobg podstawow3 i jej
powiklaniami, takimi jak zamartwica w momencie uro-
dzenia, hipoksja w okresie okotoporodowym i spadek
ci$nienia tetniczego w krazeniu systemowym.

Nadcisnienie ptucne u niemowlat i starszych dzieci
Choroby podstawowe prowadzace do nadci$nienia pluc-
nego sa rézne w zaleznosci od wieku. Najczestszymi przy-
czynami nadci$nienia ptucnego u dzieci s3 wrodzone wady
serca i choroby phuc.

Obraz kliniczny
U niemowlat i starszych dzieci objawy podmiotowe
i przedmiotowe nadci$nienia ptucnego poczatkowo sg
stabo wyrazone, nieswoiste i mogg by¢ zamaskowane
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przez podstawowy proces chorobowy. Poczatkowymi
objawami mogg by¢ duszno$é w czasie wysitku fizyczne-
go i zwiekszona meczliwo$¢, poniewaz prawa potowa
serca nie jest w stanie odpowiednio zwigkszy¢ pojemno-
$ci minutowej w czasie aktywnosci. Takie upos$ledzenie
czynnos$ci prawej pofowy serca moze objawiac sie szyb-
kim meczeniem sie dziecka podczas karmienia oraz zaha-
mowaniem wzrostu. Wraz z progresja choroby objawy
moga sie pojawi¢ w spoczynku. Ostatecznie wystepuja
wyrazne objawy prawokomorowej niewydolnosci serca,
takie jak obrzeki obwodowe, wodobrzusze i powieksze-
nie watroby. Omdlenia w czasie wysitku fizycznego sg
zlowieszczym objawem, ktory wskazuje na koniecznosé
oceny serca, poniewaz wérod chorych z nadci$nieniem
plucnym moga wystepowac nagte zgony. Zgon moze by¢
spowodowany niedostateczng perfuzja warstwy pod-
wsierdziowej z racji zwigkszenia napiecia $cian i zapo-
trzebowania mie$nia sercowego na tlen, lub tez
uci$nieciem pnia lewej tetnicy wieficowej przez powiek-
szong tetnice ptucng. Ocena serca i duzych naczyih mo-
ze ujawnié poszerzenie zyl szyjnych oraz wyczuwalne
palpacyjnie uderzenie prawokomorowe. Podsumowujac,
rozpoznanie nadci$nienia ptucnego nalezy braé pod uwa-
ge u wszystkich chorych z bélem w klatce piersiowej,
dusznoscig lub omdleniami wysitkowymi, a takze z do-
wolnymi spoéréd wyzej wspomnianych nieprawidtowo-

$ci w badaniu przedmiotowym, a wstepna diagnostyka
powinna obejmowaé zdjecie rentgenowskie klatki pier-
siowej i elektrokardiogram.

Badania dodatkowe
U niemowlat i starszych dzieci zdjecie rentgenowskie klat-
ki piersiowej, chociaz na ogét nie wnosi zbyt wiele do dia-
gnostyki, moze ujawni¢ podstawowa chorobe ptuc i w ten
sposéb ukierunkowaé dalszg ocene. W zaawansowanych
stadiach choroby mozna stwierdzi¢ uwypuklenie zarysu
prawej komory i stabe unaczynienie ptuc (ubogonaczynio-
wy rysunek pdl plucnych), ale te objawy moga by¢ stabo
wyrazone i fatwo mozna je przeoczyd.

W elektrokardiogramie u niemowlat i matych dzieci
z nadci$nieniem plucnym czesto stwierdza sie cechy prze-
rostu prawej komory, a niekiedy serca ptucnego (rycina).
Serce plucne definiuje sie jako zmiany budowy i czynno-
$ci prawej komory z powodu nadci$nienia ptucnego wy-
wolanego chorobg wplywajaca na ptuca lub ich tozysko
naczyniowe. Ta definicja nie obejmuje lewokomorowej
niewydolnosci serca. Przed rozpoznaniem serca ptucnego
trzeba wykluczyé wrodzone wady serca i nabyte choroby
lewej potowy serca. Jezeli na zdjeciu rentgenowskim klat-
ki piersiowej lub w elektrokardiogramie stwierdza sie
przerost prawej komory, wskazana jest ocena kardiolo-
giczna i badanie echokardiograficzne.
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RYCINA. Elektrokardiogram chorego z nadci$nieniem ptucnym, na ktérym wida¢ cechy przerostu i przecigzenia prawej komory
(biaty szewron), odchylenie osi elektrycznej serca w prawo (czarna strzatka), cechy powiekszenia prawego przedsionka (biata strzatka)
oraz niepefny blok prawej odnogi peczka Hisa (zakrzywiona biafa strzatka).
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Badaniem potwierdzajacym rozpoznanie jest dwuwy-
miarowa echokardiografia z oceng doplerowska, ktora
pozwala réwniez na wykrycie ewentualnej strukturalne;j
choroby serca. Pomiar predkosci fali zwrotnej przez
zastawke tréjdzielng w polaczeniu z estymacja ci$nienia
w prawym przedsionku pozwalaja na oszacowanie cisnie-
nia skurczowego w prawej komorze. Jezeli nie ma zweze-
nia plucnego, ten parametr jest rwny ci$nieniu w tetnicy
plucnej i umozliwia klinicyScie ocene ciezkosci choroby,
a takze odpowiedzi na leczenie. Do wskaznikéw ciezkoSci
choroby i ostatecznego rokowania nalezy nie tylko sto-
pien wzrostu ci$nienia w prawej komorze, ale réwniez od-
wracalno$é¢ nadci$nienia plucnego. Mozna ja oceniad,
wykazujac zmniejszenie ci$nienia w prawej komorze w od-
powiedzi na tlenoterapie, ktéra powoduje rozszerzenie
naczyi plucnych.

Wrodzone wady serca
Nadci$nienie plucne rozwija sic w nastepstwie wrodzo-
nej wady serca, kiedy dochodzi do zwigkszenia przepty-
wu plucnego, oporu naczyn ptucnych lub tez opér
przepltywu przez tozysko plucne zwigksza si¢ w zwigzku
z wplywem jakiego$ innego czynnika dziatajacego dy-
stalnie w stosunku do tetniczek ptucnych (np. zwezenie
zyl ptucnych, stenoza mitralna lub dysfunkcja lewej
komory).

U dzieci najczedciej wystepuje tetnicze nadci$nienie
plucne. Kazda wrodzona wada serca, ktéra wywoluje istot-
ny przeciek krwi z fozyska systemowego do ptucnego, pro-
wadzi do nadci$nienia ptucnego. Naleza do nich duze
ubytki wewnatrzsercowe w obrebie przegrody miedzy-
przedsionkowej lub miedzykomorowej, wady poduszeczek
wsierdziowych, a takze duze przecieki pozasercowe, takie
jak przetrwaly przewdd tetniczy lub okienko aortalno-
-ptucne. Poczatkowo przeciek lewo-prawy powoduje
zwiekszenie przeplywu w naczyniach plucnych, wywotujac
wzrost ci$nienia w tozysku ptucnym. Takie hiperkinetycz-
ne nadcis$nienie plucne jest wywotane zmianami sit $cina-
jacych, dziatajacych na warstwe §rodbtonka, co prowadzi
do dysfunkgji $srodbtonka tetniczek ptucnych. Z czasem
dochodzi do proliferacji i przerostu migsni gtadkich tetni-
czek w tozysku ptucnym, a w koficu nadci$nienie ptucne
staje si¢ zarowno nieodwracalne, jak i postepujace.

Kiedy ci$nienie w tetnicy plucnej przewyzsza opér na-
czynh systemowych, nastepuje odwrdcenie przecieku lewo-
-prawego i pojawia sie sinica spowodowana przeciekiem
prawo-lewym. Ten stan okresla si¢ jako zesp6t Eisenmen-
gera, a jego leczenie jest jedynie objawowe. Na szczescie,
dzieki mozliwosci chirurgicznej naprawy duzych przecie-
kéw w ciggu pierwszego roku po urodzeniu, zesp6t Eisen-
mengera mozna obecnie uwaza¢ za chorobe, ktorej daje
sie zapobiegad.

Nadci$nienie ptucne moze towarzyszy¢ utrudnieniu
przeptywu przez zyly plucne. Zylne nadcis$nienie ptucne
mozna podzieli¢ na podkategorie nadci$nienia wynikaja-
cego z choroby lewego przedsionka lub lewej komory, wa-
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dy zastawkowej lewej potowy serca lub uposledzenia dro-
znosci zyt ptucnych. W przypadku choroby lewej komo-
ry wzrost ci$nienia koficowo-rozkurczowego w lewej
komorze prowadzi do pierwotnej niewydolnosci lewej ko-
mory. Ten stan rzadko wystepuje u dzieci i zwykle wigze
sie z chorobami miesnia sercowego, takimi jak wirusowe
zapalenie mie$nia sercowego. Leczenie bywa rdzne,
od objawowego po przeszczepienie serca. Dzieki mozli-
wosci interwengji chirurgicznych lub przezcewnikowych
wady zastawek lewej potowy serca oraz ucisk zyl ptucnych
od zewnatrz s3 odwracalnymi przyczynami utrudnienia
przeptywu przez zyly ptucne. Nie dotyczy to natomiast
zwezen zyl plucnych, ktére moga by¢ leczone jedynie ob-
jawowo.

Idiopatyczne nadci$nienie ptucne
Przyczyna idiopatycznego nadcisnienia ptucnego jest z de-
finicji nieznana. Choroba charakteryzuje sie stopniowym
wzrostem ci$nienia w tetnicy ptucnej, prowadzacym w kon-
cu do niewydolnosci prawej komory, i jest to pierwotne za-
burzenie, a nie wtérna odpowiedZ na inng przewlekly
chorobe. Idiopatyczne nadci$nienie ptucne wystepuje rzad-
ko, czesciej wsrdd kobiet (w stosunku 1,7:1). W 6-10%
przypadkéw choroba wystepuje rodzinnie: stwierdzano
dziedziczenie autosomalne dominujace, a takze zwigzek
z mutacjg genu BMPR-2. Patogeneza tego stanu obejmuje
trzy procesy. Po pierwsze, dochodzi do skurczu naczyn
plucnych, ktéry wynika z nieréwnowagi miedzy mediato-
rami o dzialaniu naczyniorozkurczowym i naczynio-
skurczowym. Po drugie, nastepuje przebudowa naczyn
spowodowana proliferacjag komérek srodbtonka i miesni
gladkich naczyfi. Po trzecie, wystepuje zakrzepica wynika-
jaca z zaburzen krzepniecia.

Niestety, bez leczenia idiopatyczne nadci$nienie ptuc-
ne postepuje szybko. Dostepne metody leczenia, chociaz
nie zawsze skuteczne, spowodowaly poprawe przezywal-
noéci. Gtéwna strategia terapeutyczng jest leczenie wasku-
lopatii ptucnej oraz objawowe leczenie niewydolnosci
prawokomorowej i zakrzepicy. Konwencjonalne leczenie
obejmuje podawanie digoksyny, furosemidu i warfaryny,
aw przypadku wystepowania przewlektej hipoksemii sto-
suje sie rOwniez tlenoterapie.

Cewnikowanie prawej potowy serca jest wskazane, jesli
rozwaza sie ukierunkowane leczenie naczyniorozkurczowe.
W czasie cewnikowania u pacjentéw z ciezka niewydolno-
Scig prawokomorowa lub nawracajagcymi omdleniami
mozna réwniez wykonac septostomie przedsionkowg. Wy-
tworzenie przecieku prawo-lewego przez przegrode mie-
dzyprzedsionkowa powoduje, ze krew moze czeSciowo
omingé zwezone plucne tozysko naczyniowe, dzieki czemu
zwigksza si¢ pojemnos$¢ minutowa serca. Mozliwosci lecze-
nia naczyniorozkurczowego sg uzaleznione od odpowiedzi
chorego na wziewne podawanie NO. Chorzy reagujacy
na podanie NO s3 leczeni konwencjonalnie, w tym antago-
nistami wapnia, ktére zwiekszaja 5-letnig przezywalnosé.
Pacjenci niereagujacy na podanie NO s3 leczeni analogami
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prostacykliny, takimi jak iloprost, a nie antagonistami wap-
nia, poniewaz stosowanie antagonistow wapnia wiaze si¢ ze
spadkiem ci$nienia w krazeniu systemowym i prawokomo-
rowa niewydolnoscia serca. Wszyscy pacjenci, niezaleznie
od poczatkowej odpowiedzi na leczenie rozszerzajace na-
czynia, wymagaja dalszego monitorowania w celu oceny od-
powiedzi na leczenie zachowawcze i ustalenia, czy nie ma
potrzeby dodatkowego leczenia.

U chorych niereagujacych na konwencjonalne leczenie
lub wziewne podawanie NO dostepne sg nowsze metody
leczenie. Te leki czesto stosuje sie w skojarzeniu, fgczac
rozne mechanizmy dziatania, w tym hamowanie silnej
endogennej substancji naczynioskurczowej, endoteliny
(bosentan), a takze hamowanie rozktadania przez fosfo-
diesteraze dzialtajacego naczyniorozkurczowo mediatora
szlaku NO, cGMP (sildenafil).

Choroby uktadu oddechowego
Choroby uktadu oddechowego i hipoksemia sg czestymi
przyczynami nadci$nienia ptucnego. Objawy podmioto-
we i przedmiotowe zwigzane sg z chorobg podstawowg
i od niej zalezy rokowanie. Obecno$¢ nadcisnienia ptucne-
go jest niekorzystnym objawem. Hipoksemia powoduje
przebudowe Sciany naczyniowej ze wzrostem grubosci
blon wewnetrznej, Srodkowej i przydanki oraz prolifera-
cja fibroblastow, co prowadzi co zwiekszenia ptucnego
oporu naczyniowego. Moze réwniez dojs¢ do powieksze-
nia prawej komory z objawami prawokomorowej niewy-
dolnosci serca. Jak oméwiono wyzej, uszkodzenie serca
w przebiegu choroby ptuc, czyli serce ptucne, jest nastep-
stwem ostrego lub przewlektego nadci$nienia ptucnego
i objawia sie powiekszeniem prawej komory.

Przewlekte obturacyjne i srédmigzszowe choroby ptuc,
mimo ze wymienione w klasyfikacji WHO, wystepuja
gtownie u dorostych. Do mechanizméw prowadzacych
do nadci$nienia plucnego w tych chorobach naleza: skurcz
naczyhh spowodowany hipoksja, uci$niecie naczyfi, byé
moze niszczenie naczyf krwiono$nych w przebiegu witok-
nienia, a takze mata objetos¢ ptuc.

U dzieci czestsze sg zespoly hipowentylacji pecherzy-
kowej zwigzane z nieprawidtowosciami budowy klatki
piersiowej, na przyktad w przebiegu kifoskoliozy lub cho-
r6b nerwowo-miesniowych. Zmniejszenie objetosci ptuc
prowadzi do hipowentylacji pecherzykéw i spowodowa-
nej tym hipoksemii oraz hiperkapnii. Takie zaburzenia wy-
miany gazowej wywolujg skurcz naczyn plucnych
i nadci$nienie ptucne. Nadci$nienie ptucne zwigzane
z przebywaniem na duzej wysokosci charakteryzuje sie
przebudowa $cian naczyn z powodu hipoksji. Nadcisnie-
nie plucne moze tez nasilaé poliglobulia.

Przyczyng nadci$nienia ptucnego mogg by¢ zaburzenia
oddychania podczas snu, czyli zesp6t obturacyjnego bezde-
chu podczas snu (obstructive sleep apnea syndrome, OSAS).
Czestos¢ wystepowania OSAS wsrdd malych dzieci ocenia
sie na 2-3%. Czestsze wystepowanie tego stanu u dzieci
mozna przypisywac przede wszystkim epidemii otylosci.
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OSAS moze réwniez towarzyszy¢ przerostowi wyro§li
adenoidalnych i migdatkéw podniebiennych, nieprawidto-
wosciom budowy twarzoczaszki, a takze chorobom neuro-
logicznym wplywajacym na dynamike i drozno$¢ gérnych
drég oddechowych. Metoda pozwalajaca na definitywne
ustalenie rozpoznania OSAS jest polisomnografia.

Dla OSAS charakterystyczne sa powtarzajace si¢ epizo-
dy czeSciowego uposledzenia droznosci lub catkowitej nie-
droznosci gornych drog oddechowych w czasie snu, ktore
prowadza do nieprawidlowo$ci wymiany gazowej i zabu-
rzef snu. Uposledzenie droznosci gornych drég oddecho-
wych dodatkowo nasila zmiany mechaniki i homeostazy
oddychania nastepujace podczas snu, co objawia sie
zwiekszong pracg oddychania, fragmentacjg snu oraz
okresowo wystepujacg hipoksemig i hiperkapnia. U dzie-
ciz OSAS czesto w czasie snu wystepuja spadki wysycenia
krwi tetniczej tlenem. Skurcz naczyn ptucnych wywotany
hipoksja powoduje wzrost ci$nienia w tetnicy ptucnej
i moze prowadzi¢ do serca plucnego. Przypuszcza sie tez,
ze okresowa hipoksja w nocy powoduje zmiany fizycznych
wlasciwosci naczyn oporowych i moze prowadzi¢ do nad-
ciSnienia w krazeniu systemowym.

Celem leczenia OSAS, ktorego szczegdélowe omowie-
nie wykracza poza zakres niniejszego artykutu, jest zapo-
bieganie powiktaniom i rozwojowi nadci$nienia ptucnego.
Wyeliminowanie hipoksemii wigze sie $ci§le z normaliza-
Cja ci$nienia w tetnicy plucne;j.

Zasadniczo leczenie chorych z wtérnym nadci$nieniem
plucnym polega gléwnie na usunieciu podstawowej niepra-
widtowosci w uktadzie oddechowym oraz wyeliminowa-
niu hipoksemii i hiperkapnii, ktére przyczyniajg sie
do skurczu naczyn plucnych. Metoda umozliwiajacy sko-
rygowanie hipoksemii i zmniejszanie ciSnienia w tetnicy
plucnej jest zwiekszenie podazy tlenu. Stosuje sie rowniez
inne metody leczenia, w tym wywolywanie rozkurczu na-
czyh plucnych za pomocg prostacykliny, NO i antagoni-
stOw wapnia.

Zylna choroba zakrzepowo-zatorowa
Nadcisnienie plucne w przebiegu przewleklej choroby za-
krzepowo-zatorowej wystepuje wtedy, gdy ciSnienie w tet-
nicy plucnej jest zwiekszone z powodu upoSledzenia
przeptywu krwi w duzych tetnicach ptucnych przez skrze-
pliny powstate w zytach. Podstawa postepowania terapeu-
tycznego jest leczenie przeciwzakrzepowe.

Choroby naczyn ptucnych

Nadci$nienie plucne spowodowane chorobami, ktére
wplywaja bezposrednio na naczynia ptucne, rzadko wy-
stepuje u dzieci. Do wyjatkdéw naleza ptucna histiocyto-
za X oraz sarkoidoza. Plucna histiocytoza X jest chorobg
srédmigzszowa pluc, ktora wikla ciezkie nadci$nienie
plucne spowodowane widknieniem tetnic lub zyt ptuc-
nych. Sarkoidoza, ktora jest wielonarzagdowsg chorobg
ziarniniakowa, prowadzi do destrukcyjnego zapalenia na-
czyh obejmujacego btone miesniows tetnic i zyt.
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Artykut ukazat sie oryginalnie w Pediatrics in Review, Vol. 20, No. 2,
February 2009, p. 39, Pulmonary Hypertension, wydawanym przez American
Academy of Pediatrics (AAP). Polska wersja publikowana przez Medical Tribune
Polska. AAP i Medical Tribune Polska nie ponosza odpowiedzialnosci za niescistosci
lub bledy w tresci artykutu, w tym wynikajace z ttumaczenia z angielskiego
na polski. Ponadto AAP i Medical Tribune Polska nie popierajg stosowania ani nie
reczg (bezposrednio lub posrednio) za jakos¢ ani skuteczno$¢ jakichkolwiek
produktéw lub ustug zawartych w publikowanych materiafach reklamowych.
Reklamodawca nie ma wplywu na tres¢ publikowanego artykutu.
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Nadcisnienie ptucne u dzieci jest chorobg rzadka, rozpo-
znawang zwykle w zaawansowanym stadium. W ostat-
nich latach pojawily sie nowe metody leczenia,
powodujace wydtuzenie zycia chorych oraz poprawe je-
go jakosci. Publikacje przyblizajace ten temat szerokiej
grupie pediatréw, jak przedstawiony powyzej artykut,
moga wplynaé na czestsze i szybsze wykrywanie choroby.

Etiologia nadci$nienie ptucnego u dzieci moze
byé rézna a postepowanie zalezy od wiasciwego
rozpoznania. U dzieci najczeSciej rozpoznawane jest
tetnicze nadci$nienie ptucne (gr. 1 wg klasyfikacji WHO).
W zwigzku z postepem w leczeniu wczeSniakdéw
z zespotem zaburzen oddychania oraz noworodkéw
z wadami powodujacymi hipoplazje ptuc (zwlaszcza
przepuklina przeponowa) narastajagcym problemem sta-
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je sie nadci$nienie plucne (pulmonary hypertension,
PH) zwigzane z chorobami ptuc. W dostepnych reje-
strach i podobnie w materiale Kliniki Kardiologii IP
CZD wady serca stanowig ok. 50% przyczyn PH, idio-
patyczne nadcis$nienie ptucne wystepuje w ok. 1/3 przy-
padkdw, trzecig najczestszg postaé choroby stanowi
nadci$nienie ptucne w przebiegu choréb ptuc i hipoksji
(gr. 3 wg klasyfikacji WHO). Te rejestry nie obejmuja
grupy noworodkéw z przetrwatym nadci$nieniem ptuc-
nym noworodka (persistent pulmonary hypertension of
the newborn, PPHN), poniewaz prowadzone przez sa
osrodki kardiologii dzieciecej, a leczeniem PPHN zaj-
muja si¢ specjali$ci intensywnej terapii noworodka. Wy-
mienione tu najczestsze postacie nadci$nienia ptucnego
u dzieci zostaly oméwione w artykule. Szczegdétowo
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opisano problem przetrwalego nadci$nienia ptucnego
noworodka, ktérego rozpoznawanie i leczenie jest do-
meng neonatologéw. Kiedy jednak chory powinien
przej$¢ pod opieke kardiologa? Wydaje sie, ze tym, co
odr6znia PPHN od nadci$nienia idiopatycznego lub
wtdrnego, rozpoznawanego u starszych dzieci, jest prze-
wleklo$¢ stanu. Z reguly uznaje si¢, ze utrzymywanie si¢
nadci$nienia powyzej 3 miesigca zycia jest tg granica,
powyzej ktérej powinno sie przeprowadzié diagnostyke
zgodng ze standardami.

W 2009 roku opublikowano ,Wytyczne Europejskie-
go Towarzystwa Kardiologicznego dotyczace rozpozna-
wania i leczenia nadci$nienia plucnego”. Dotycza
one gléwnie dorostych, ale dla dzieci zalecajg rozwazenie
postepowania diagnostycznego wg podobnego schematu.
Omoéwione w artykule RTG klatki piersiowej oraz EKG,
a takze badanie echokardiograficzne sa wylacznie
badaniami przesiewowymi. Zmiany w RTG i EKG
u dzieci z PH s3 widoczne bardzo p6zno lub wynikaja
z choroby podstawowej. W badaniu echokardiograficz-
nym mozna wykluczy¢ lub potwierdzi¢ wade serca, ale
ocena ci$nienia w tetnicy ptucnej jest wylacznie posred-
nia. Nalezy pamietaé, ze w standardach podstawowe zna-
czenie ma cewnikowanie prawego serca. Z definigji
nadci$nienie plucne to podwyzszone $rednie ci$nienie
w tetnicy plucnej >25 mm Hg mierzone metodami inwa-
zyjnymi. Mimo ze cewnikowanie serca u chorych na PH
jest zwigzane z podwyzszonym ryzykiem, tylko po inwa-
zyjnym rozpoznaniu nadci$nienia ptucnego zasadne jest
wlaczenie lekow rozszerzajacych naczynia ptucne. W ma-
teriale Kliniki Kardiologii IP CZD jest co najmniej kilka
przyktadéw na stuszno$é takiego postepowania. Szcze-
g6lng grupa sa tu niemowleta z przewlekla chorobg ptuc
(dawniej dysplazja oskrzelowo-ptucna), u ktoérych pod-
wyzszone ci$nienie w tetnicy ptucnej obliczone nieinwa-
zyjnie metoda Dopplera nie zostalo potwierdzone
w pomiarze bezpoSrednim. W innych przypadkach wy-
kryto anomalie anatomiczne naczyf ptucnych, nieuwi-
docznione w badaniu ECHO, bedace przeciwwskazaniem
do leczenia lekami rozszerzajacymi naczynia.

Kilka stow komentarza wymaga nadci$nienie ptucne
zwigzane z wadami serca. Postep w kardiochirurgii spo-
wodowal znaczne ograniczenie przypadkéw zespotu
Eisenmengera, wciaz jednak zdarzajg sie pojedynczy
chorzy (w materiale IPCZD od roku 2000 byto ich 8).
Jest tez pewna grupa wad ztozonych lub wady po ope-
racjach, w ktorych nadci$nienie plucne nadal stanowi
problem. Ponadto, szczegdlng populacjg sa pacjenci
z zespotem Downa z wadg serca, z nawet nieistotnym
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przeciekiem, u ktérych do rozwoju nadci$nienia ptuc-
nego dochodzi szybciej. Reasumujac, jak juz wezesniej
wspomniano, wady serca z przeciekiem systemowo-
-ptucnym nadal s3 najczestsza przyczyng PH u dzieci.
Chorzy z wada wymagaja diagnostyki (rowniez inwa-
zyjnej), poniewaz w przypadku braku mozliwosci
leczenia operacyjnego, moga by¢ leczeni farmakologicznie.

Mozliwosci farmakoterapii nadci$nienia plucnego
w Polsce sg ograniczone ze wzgledu na cene stosowanych
lekéw. Chociaz wytyczne z 2009 roku zalecajg leczenie
dzieci zgodnie z zasadami stosowanymi u dorostych, ak-
tualnie zarejestrowany jest tylko 1 lek doustny i tylko dla
wieku powyzej 2 lat — bosentan (antagonista receptora
endoteliny). W zwigzku z tym w programie terapeutycz-
nym NFZ jest tylko taka mozliwo$¢ leczenia, nie
uwzgledniono innych grup lekéw (wymienianych tez
w artykule), terapii skojarzonej, rowniez refundacji le-
kéw dla najmtodszych dzieci. Tak wiec duza czes$é dzieci
w Polsce jest leczona na koszt rodzicéw, w miare ich
mozliwosci finansowych. Z drugiej jednak strony dostep-
no$¢ syldenafilu (inhibitor fosfodiesterazy) w aptekach
powoduje zlecanie go poza wyspecjalizowanymi osrodka-
mi, bez przeprowadzenia wlasciwej diagnostyki. Aktual-
ne wytyczne zalecaja prowadzenie leczenia przez osrodki
referencyjne nadcis$nienia ptucnego. Powstanie sieci ta-
kich osrodkéw pediatrycznych mogltoby poprawié stan-
dardy opieki nad dzie¢mi z nadci$nieniem plucnym
i stanowi¢ argument dla NFZ w celu wprowadzenia refun-
dacji leczenia zgodnego z aktualng wiedza i wytycznymi.

Przedstawiony artykut autoréw amerykanskich przy-
stepnie przedstawia patofizjologie, najczestsze przyczy-
ny, obraz kliniczny oraz zarys diagnostyki i leczenia
nadci$nienia ptucnego u dzieci. Komentarz miat na ce-
lu uzupelnienie artykutu o elementy nowych wytycz-
nych europejskich (wydanych juz po opublikowaniu
artykutu) oraz przedstawienie tematu z perspektywy
kardiologa dzieciecego w Polsce.
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