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Streszczenie

Tetnicze nadci$nienie ptucne (TNP) to rzadka choroba krazenia ptucnego, w ktérej postepujacy wzrost ptucnego
oporu naczyniowego prowadzi do niewydolnosci prawej komory serca i zgonu. Rzadko$¢ wystepowania choroby
oraz niespecyficzno$¢ objawéw powoduja, Ze rozpoznanie jej jest bardzo trudne. Przez wiele lat TNP uwazane
byto za chorobe o ztym rokowaniu. Wprowadzenie terapii celowanej znacznie poprawia przezywalno$¢ pacjentow,
spowolnia postep choroby, ale nie wptywa na jako$¢ zycia chorych. (Farm Wspot 2012; 5: 32-38)
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Abstract

Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a rare disease of the pulmonary circulation, in which progressive
increase in pulmonary vascular resistance leads to right ventricular failure and death. The rarity of the disease and
the non-specificity of symptoms make the diagnosis very difficult. For many years, PAH was considered a disease
with poor prognosis. The introduction of targeted therapy significantly improves patient survival, slowing the
progression of the disease while not affecting the quality of life. (Farm Wspét 2012; 5: 32-38)
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Wstep réznych choréb serca, ptuc oraz naczyn ptucnych.
W aktualnej klasyfikacji NP wyréznia si¢ 5 podsta-

Termin ,nadci$nienie ptucne” (ang. pulmonary wowych grup tej choroby:

hypertension) pojawil sie pierwszy raz w 1951 roku 1 - tetnicze nadcié$nienie ptucne (TNP),

w pracy Dresdala i Mitchoma opisujacej jednostke 2 - nadci$nienie ptucne spowodowane chorobg lewej

chorobowsg, ktdrej charakterystyczna cecha byto pod- czedci serca,

wyzszone ci$nienie w tetnicy plucnej. Epidemie zacho- 3 - nadci$nienie plucne w przebiegu chordb ptuc i/

rowan na tetnicze nadci$nienie ptucne obserwowano lub hipoksji,

w latach 1965-1970. Byla ona zwigzana z zastosowa- 4- przewlekte zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie

niem lekéw zmniejszajacych taknienie (fenfluramina plucne,

- obecnie wycofana z rynku). 5- nadci$nienie plucne o niewyjasnionym i/lub wie-
Aktualnie nadciénienie ptucne (NP), zgodnie loczynnikowym patomechanizmie.

z definicjg przyjeta przez Polskie Towarzystwo Jednym z rodzajéw nadci$nienia ptucnego jest

Kardiologiczne, to stan patofizjologiczny i hemodyna- tetnicze nadci$nienie ptucne (TNP), nalezgce do grupy

miczny, definiowany jako wzrost §redniego ci$nienia rzadkich patologii dotyczacych krazenia ptucnego.

w tetnicy plucnej (PAP) = 25 mmHg w spoczynku lub TNP zostalo uznane przez Komisje Europejska oraz

30 mmHg w czasie wysitku, oznaczony w cewniko- odpowiednie instytucje zdrowotne w USA, Australii

waniu prawego serca. NP moze wystapi¢ w przebiegu i Japonii za chorobe ultrarzadka. Zgodnie z danymi
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statystycznymi, co roku na §wiecie patologia ta poja-
wia sie §rednio u 4-5 osdb na kazdy milion populacji,
a jedna z postaci (idiopatyczne tetnicze nadci$nienie
plucne) diagnozowana jest u 1-2 oséb na milion popu-
lacji na rok.

W Polsce ciagle brak jest wiarygodnych danych
dotyczacych epidemiologii tetniczego nadci$nienia
plucnego. Szacuje si¢, ze w Polsce zapada na nie 38-70
0s6Ob rocznie. Na idiopatyczne TNP choruja gtéwnie
ludzie mtodzi, $rednia wieku pacjentéw nie prze-
kracza 35 lat, a kobiety choruja dwa razy czesciej niz
mezczyzni [1,2].

Okoto 50 % przypadkdéw stanowi idiopatyczne
TNP, ktorego przyczyny rozwoju nie s3 znane.
Dziedziczne podloze choroby potwierdza sie u tylko
niewielkiej czedci pacjentéw. Do czynnikéw ryzyka
rozwoju TNP zalicza si¢ choroby ukladowe tkanki
tacznej (tzw. kolagenozy), zwlaszcza sklerodermie,
infekcje wirusem HIV oraz nadci$nienie wrotne.

Zar6éwno obecnos$¢ mutacji genetycznej, jak i poja-
wienie si¢ czynnikéw ryzyka nie oznaczaja, ze TNP
sie rozwinie — diagnozuje sie je jedynie u okoto 20%
0s6b z nieprawidfowym genem i okoto 10% chorych
ze sklerodermig oraz znacznie rzadziej w zwigzku
z innymi znanymi lub podejrzewanymi o wptyw na
rozwdj TNP czynnikami ryzyka.

U pacjentéw z TNP wzrost oporu w krazeniu
plucnym spowodowany jest wieloma morfologicznymi
zmianami w $cianach naczyn (proliferacja §rodblonka,
rozrost fibroblastéw i ich transformacja w miofibro-
blasty, proliferacja miesni gtadkich, pogrubienie blony
wewnetrznej i Srodkowej tetnic ptucnych oraz nad-
mierna synteza, odktadanie si¢ kolagenu w $cianach
naczyn, obkurczenie tetniczek ptucnych, zakrzepica
w $wietle drobnych naczyn). Zmianom tym towa-
rzyszy rowniez dysfunkcja wydzielnicza (zaburzenie
réwnowagi pomiedzy substancjami rozkurczajacymi
ikurczacyminaczynia), proliferacjaiapoptoza komorki.
Konsekwencjg wzrostu oporu naczyn ptucnych jest prze-
rost, a nastepnie dysfunkcja prawej komory serca [3,4].

Niestety, objawy tetniczego nadci$nienia ptucnego
sa malo specyficzne - duszno$¢ wysitkowa, zmeczenie,
ostabienie, bole w klatce piersiowej oraz omdlenia wyste-
puja réwniez w wielu innych chorobach uktadu krazenia
i ukladu oddechowego. Rozwdj choroby skutkuje poja-
wieniem si¢ objaw6w niewydolnosci prawokomorowej
(powigkszenie watroby, wodobrzusze, poszerzenia zyt
szyjnych, obrzgki obwodowe i sinica centralna), suchego
kaszlu i chrypki, bélu w klatce piersiowej podczas
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wysitku fizycznego (bol dfawicowy) oraz krwioplucia.

Nieleczona choroba skutkuje wysoka $miertelno-
$cig, mediana czasu przezycia od momentu rozpozna-
nia nie przekracza 3 lat.

Diagnostyka pacjenta z podejrzeniem tetniczego
nadci$nienia ptucnego wymaga przeprowadzenia
szeregu badan, takich jak:

- rtgKklatki piersiowe;j,

- badanie elektrokardiograficzne (ekg),

- badanie echokardiograficzne (tzw. echo serca),

- scyntygrafia perfuzyjna pluc,

- tomografia komputerowa klatki piersiowej,

- arteriografia tetnic plucnych,

- cewnikowanie prawego serca (badanie hemody-
namiczne),

- test reaktywnosci naczyn plucnych,

- ocena wydolnosci wysitkowej (test 6-minutowego
marszu).

W badaniach laboratoryjnych krwi oznacza sig:
gazometrie, miano przeciwcial przeciwjadrowych
(ANA), przeciwciata anty-HIV, morfologie¢ krwi,
enzymy watrobowe, stezenie BNP lub NT-proBNP
[5,6].

Zdiagnozowanie tej rzadkiej choroby pozwala na
szybkie rozpoczecie leczenia w osrodku specjalistycz-
nym. Badania przeprowadzane do oceny klinicznej
i hemodynamicznej wykorzystywane sg rowniez jako
informacje rokownicze w tzw. 4-stopniowej klasyfi-
kacji WHO:
= Klasal

Chorzy z nadci$nieniem plucnym bez ograniczen
aktywnoéci fizycznej. Zwykta aktywnos¢ fizyczna nie
powoduje (nadmiernej) dusznosci, zmeczenia, bélu
w klatce piersiowej ani stanu przedomdleniowego.

» Klasall

Chorzy z nadci$nieniem plucnym powodujacym
niewielkie ograniczenie aktywnosci fizycznej. Bez
dolegliwosci w spoczynku. Zwykta aktywnos$¢ fizyczna
powoduje (nieproporcjonalng) duszno$¢ lub zmecze-
nie, bol w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy.
» Klasalll

Chorzy z nadci$nieniem plucnym powodujacym
znaczne ograniczenie aktywnosci fizycznej. Bez dole-
gliwoéci w spoczynku. Aktywno$¢ mniejsza od zwyklej
powoduje duszno$¢, zmeczenie, bol w klatce piersiowej
lub stan przedomdleniowy.

» KlasaIV

Chorzy z nadci$nieniem ptucnym niezdolni do

podejmowania jakiejkolwiek aktywnosci fizycznej bez
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pojawienia sie objawéw. Maja objawy niewydolnosci
prawej komory serca. Dusznos¢ i/lub zmeczenie moga
wystepowaé juz w spoczynku. Wszelka aktywnos$é

fizyczna nasila objawy [3].

Czynniki ryzyka w tetniczym
nadcisnieniu ptucnym

/

T~

Niskie ryzyko
= brak klinicznych objawéw
niewydolnosci prawej komory serca
* wolne tempo narastania objawow
= 1, Il klasa WHO
* dystans testu marszu
6-minutowego > 500 m
* steienie BNP/NT-proBNP w osoczu
prawidiowe lub bliskie
prawidiowego
* Brak ptynu w osierdziu;
TAPSE > 2,0 cm

* kliniczne objawy niewydolnoici

= szybkie tempo narastania objawow
* omdlenia

= IV klasa WHO

. dYS(ﬂnS testu marszu

= bardzo wysokie i narastajace

= plyn w osierdziu; TAPSE < 1,5 cm
* RAP =15 mm Hg; CL < 2 I/min/m?

Wysokie ryzyko

prawej komory serca

E-minutowego < 300 m

steienie BNP/NT-proBNP w osoczu

* RAP <8 mm Hg; CL 2 2,5 |/min/m?

Rycina 1. Czynniki ryzyka tetniczego nadcisnienia
plucnego [4,7]

Figure 1. The risk factors for pulmonary arterial
hypertension [4,7]

TAPSE: amplituda ruchu skurczowego pierécienia tréjdzielnego

(Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion)

RAP: cié$nienie w prawym przedsionku (Right Artrial Pressure)

Leczenie tetniczego nadcisnienia
ptucnego

Leczenie plucnego nadci$nienia tetniczego obej-
muje terapie celowang, ktdrej towarzyszy leczenie
wspomagajace oraz zmiana trybu Zycia.

Badania ogdlne
Terapia wspomagajaca

Ostra proba
hemodynamiczna

Warodylatacja

= Zalecenia ogolne

Specyfika choroby (rzadkie wystepowanie, cigzki,
zagrazajacy zyciu przebieg) czesto jest powodem
pogorszenia stanu psychicznego oraz izolacji spolecz-
nej. Dlatego chorych i ich rodziny zacheca sie do korzy-
stania z porad dotyczacych zwyklych, codziennych
czynno$ci oraz do uczestniczenia w grupach wsparcia.

Aktywnosé fizyczna i rehabilitacja nadzorowana

U pacjentéw z TNP zaleca si¢ ograniczong ak-
tywno$¢ fizyczng - chorzy powinni unikaé wysitku
powodujacego silng dusznoé¢, zawroty gtowy lub bol
w klatce piersiowej. Nalezy jednak podejmowa¢ kon-
trolowany, systematyczny program rehabilitacyjny,
ktdéry poprawia wydolno$¢ i zapobiega utracie masy
miegsniowej

Cigza

Pomimo matej populacji pacjentek z TNP wia-
domo, Ze cigza znacznie przyspiesza rozwdj choroby
i wigze sie z 30-50% $miertelnoscig w tej grupie cho-
rych, dlatego patologia ta jest przeciwwskazaniem
do zachodzenia w ciaze. Z pacjentkami w wieku
rozrodczym nalezy oméwi¢ zasady antykoncepcji,
a w przypadku zajscia w ciaze zalecad jej przerwanie.
Jesli pacjentka pragnie cigze utrzymacé, powinna by¢
prowadzona przez doswiadczony zespdt potoznikow
i anestezjologéw, wspotpracujacy z osrodkiem kar-
diologicznym.

—

Brak
wazodylatacji

| klasa WHO

1V klasa WHO
Blokery kanatu Brak odpowiedzi | Terapia
wapniowego »antyproliferacyjna”:

pochodne prostacykliny,
antagonisci endoteliny,

Pogorszenie Obserwacja, ew. terapia

wantyproliferacyjna”

Dobra cdpowiedi blokery PDE-5 Poprawalub Poprawa lub
przewleklia stabilizacja stabilizacja
L lPogolszcnic W
Obserwacja i Pogorszenie Septosomia _ Pogorszenie Obserwacja i

okresowa kontrola

przeszczep phuc

przedsionkowa iflub

okresowa kontrola

Rycina 2. Algorytm postepowania terapeutycznego u chorych z tetniczym nadci$nieniem plucnym [3]
Figure 2. The treatment algorithm for pulmonary arterial hypertension patients [3]
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Zapobieganie zakazeniom

Infekcje (zapalenie ptuc) czesto doprowadzajg
do pogorszenia stanu ogélnego chorych i zgonu
pacjenta. Dlatego tez pacjentom z TNP zaleca sie
szczepienia przeciwko grypie i pneumokokowemu
zapaleniu ptuc.

Podroze

Do tej pory nie przeprowadzono badan oceniajg-
cych potrzebe suplementacji tlenu podczas dtugotrwa-
tych lotéw u chorych [4,8,9].

» Leczenie farmakologiczne

Ta metoda leczenia prowadzona jest w wyspecjali-
zowanych o$rodkach z zastosowaniem nowoczesnych
procedur. Celem farmakoterapii jest zapobieganie
wystapieniu i/lub zniesienie juz wystepujacych obja-
wow prawokomorowej niewydolnos$ci serca oraz
zatrzymanie postepu choroby zwigzanej z przebudowa
naczyn plucnych.

Sciana naczynia

Swiatho naczrynia

Pogrubienie Sciany

Twbenie Swiatla

Rycina 3. Zmiany zachodzace w tetnicach ptucnych
podczas tetniczego nadcisnienia ptucnego

Figure 3. Changes of pulmonary arteries in
pulmonary arterial hypertension

Leczenie: swoista farmakoterapia

Leczenie swoiste obejmuje zaréwno celowang
terapie farmakologiczna, jak i leczenie interwencyjne.
W terapii TNP znalazly zastosowanie cztery grupy
lekéw: antagoniéci kanalu wapniowego, prostanoidy,
inhibitory fosfodiesterazy 5 oraz inhibitory receptoréw
dla endoteliny-1.

© Antagoni$ci wapnia

Przed wlaczeniem do terapii tej grupy lekow
zaleca si¢ wykazanie reaktywnosci naczyn ptucnych
podczas badania hemodynamicznego. Taka odpowiedz
wykazuje tylko okoto 10% pacjentéw z TNP. Dobowe
dawki lekow, skuteczne w TNP, sa dos¢ wysokie, np.
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120-240 mg nifedypiny, 240-720 mg diltiazemu i do
20 mg amlodypiny [4,10].

© Prostanoidy
Korzystne dzialanie prostacykliny i jej pochod-

nych udokumentowane zostalo w wielu badaniach.

Ich wyniki wskazuja na efekt naczyniorozszerzajacy,

antyagregacyjny, cytoprotekcyjny i antyproliferacyjny,

wyrazajacy sie spadkiem oporu plucnego i wzrostem
indeksu sercowego. Badania te przyczynily si¢ réwniez
do wprowadzenia stabilnych analogéw prostacykliny

o odmiennych wlasciwosciach farmakokinetycznych,

ale o jakosciowo zblizonym profilu farmakodynamicz-

nym. Stosowane s3:

- Epoprostenol (syntetyczna prostacyklina) - sto-
sowany w leczeniu TNP od lat 90 XX wieku.
Trudnosci w jego podawaniu w codziennej prak-
tyce klinicznej wynikajg z bardzo krétkiego czasu
jego péttrwania (3-5 min) oraz zaledwie 8-godzin-
nego czasu stabilno$ci w roztworze. Terapie roz-
poczyna sie dawka 2-4 ng/kg/min, docelowo
20-40 ng/kg/min.

- Iloprost (syntetyczny analog prostacykliny) - sto-
sowany dozylnie, doustnie i w postaci aerozolu
(podawany wziewnie obniza ci$nienie w tetnicy
plucnej w stopniu poréwnywalnym z prostacy-
kling, ale efekt ten utrzymuje sie dluzej) [11].
Lek powoduje spadek oporu plucnego, ci$nienia
w tetnicy plucnej, wzrost rzutu minutowego serca.
Stosowany jako terapia inhalacyjna, minimum co
3-4 godz. Srednia dobowa dawka to 30 pg.

- Treprostinil (syntetyczny analog epoprostenolu)
- stosowany podskdrnie (preferowana droga
podania w leczeniu ambulatoryjnym) i dozylnie.
Badania w tej grupie lekéw nakierowane s3 na
opracowanie doustnej postaci prostanoidéw.
Dzialania niepozadane rejestrowane podczas

stosowania prostanoidéw to przede wszystkim zaczer-

wienienie skdry, bdle glowy, biegunka, nudnosci, bl
mieéni, kosci, w tym i zuchwy (pojawiajace si¢ zazwyczaj
na poczatku jedzenia). U pacjentdw stosujacych prosta-
noidy w postacie dozylnej i podskdrnej wystepuja takze
zakazenia miejscowe i ogolne, oraz zakrzepy [4,8].

o  Antagonisci receptora endoteliny

Endotelina-1 jest peptydem silnie obkurczaja-
cym tetnice, w tym tetnice wienicowe. Jej dziatanie
prozapalne, mitogenne oraz nasilajace adhezje ptytek
skutkuje dysfunkejg $rédbtonka [12].
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Aktywacja ukladu endoteliny w osoczu, jak i w
tkance ptucnej zostata potwierdzona w wielu bada-
niach klinicznych. Endotelina 1 kurczy naczynia,
dziala mitogennie i wigze si¢ z receptorami o dwu rdz-
nych izoformach (A i B), ktére sg obecne w komérkach
miesni gladkich naczyn ptucnych. Receptory endoteli-
nowe B wystepuja rowniez w komdrkach $rédbtonka,
a efektem ich pobudzenia jest uwolnienie substancji
wazodylatacyjnych i antyproliferacyjnych (np. NO
i prostacykliny), mogacych znosi¢ niekorzystny wplyw
endoteliny 1. Nalezg tutaj:

- Bosentan - antagonista receptoréw endotelino-
wych A i B, podawany doustnie. Leczenie bosen-
tanem rozpoczyna sie od dawki 62,5 mg stosowa-
nej dwa razy dziennie, ktdéra zwieksza sie do 125
mg dwa razy dziennie po 4 tygodniach leczenia.
Lek zmniejsza op6r naczyniowy zaréwno plucny,
jak i ogolnoustrojowy, czego wynikiem jest zwiek-
szenie pojemnosci minutowej serca, bez zwigksze-
nia czestodci akeji serca.

- Sitaksentan - selektywny antagonista receptora
endotelinowego A, podawany doustnie w dawce
dobowej 100 mg.

- Ambrisentan - selektywny antagonista receptora
endotelinowego A. Cechuje si¢ zdecydowanie
najmniejsza hepatotoksycznosécia wsrod bloke-
réw receptoréw endotelinowych. Zatwierdzone
obecnie dawkowanie to 5 mg raz dziennie z moz-
liwoscia zwiekszenia do 10 mg raz dziennie, jesli
wstepna dawka leku jest dobrze tolerowana.
Charakterystycznym dziataniem niepozada-

nym, obserwowanym podczas terapii ta grupa lekow

jest zalezna od dawki hepatotoksyczno$¢, zwigzana
najprawdopodobniej z uposledzeniem wydalania
soli zdtciowych i ich akumulacja w hepatocytach.

Dowodem uszkodzenia watroby jest zwiekszenie

aktywnosci aminotransferaz watrobowych (AIAT

i AspAT). Zalecenia FDA nakazuja wykonanie testow

watrobowych przed wdrozeniem leczenia oraz comie-

sieczna kontrole transaminaz podczas jego trwania.

Odnotowano takze obnizenie stezenia hemoglobiny,

uposledzenie spermatogenezy, bole i zawroty glowy,

nudnosci, katar, zapalenie zatok oraz duszno$¢ i bole

w klatce piersiowej. Mozliwo$¢ rozwoju niedokrwi-

sto$ci jako powiklania terapii jest powodem monito-

rowania parametréw ukladu czerwonokrwinkowego
podczas terapii antagonistami receptora endoteliny.

Dzialanie teratogenne tych lekéw powoduje, Ze sg one

przeciwwskazane w okresie cigzy.
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Nalezy takze podkresli¢, ze leki te, hamujac aktyw-
nos¢ wielu izoenzymoéw cytochromu P450, stosowane
réwnoczesnie z innymi §rodkami leczniczymi metabo-
lizowanymi przez te same izoenzymy (amiodaron, war-
faryna, leki przeciwgrzybicze, leki przeciwcukrzycowe,
niektore antybiotyki) wywolujg wiele interakeji, ktorych
skutkiem jest wzrost lub obnizenie ich stezenia [4,8,13].

o Inhibitory fosfodiesterazy typu 5
W prawidlowym funkcjonowaniu ukladu sercowo-

-naczyniowego, w tym réwniez krazenia ptucnego,

znaczaca role odgrywaja procesy skurczu i rozkurczu

miesni gltadkich naczyn i kardiomiocytdéw, zalezne od
wewnatrzkomorkowego stezenia cyklicznych nukle-
otydéw, tj. cyklicznego guanozynomonofosforanu

(cGMP) i cyklicznego adenozyno- monofosforanu

(cAMP). Stezenie tych nukleotydéw zalezy od réwno-

wagi miedzy ich produkcjg przez odpowiednie cyklazy

w odpowiedzi na stymulacje zewnetrzng, np. przez NO,

a ich degradacjg katalizowana przez fosfodiesterazy.
W degradacji cGMP biorg udzial fosfodiesterazy,

jedna z nich to fosfodiestraza typu 5, ktéra wystepuje

w znacznych ilo$ciach w naczyniach ptucnych.
Skuteczno$¢ inhibitoréw fosfodiesterazy typu 5

w terapii TNP wynika z hamowania rozktadu cGMP, co
skutkuje jego podwyzszonym stezeniem w warunkach
zaburzonej funkcji $rodbtonka przy zmniejszonym
lokalnym wytwarzaniu NO. Poza dziataniem wazody-
latacyjnym w krazeniu ptucnym, w terapii nadci$nienia
plucnego wykorzystuje sie réwniez ich efekt antypro-
liferacyjny i proapoptotyczny, mogacy prowadzi¢ do
odwrdcenia przebudowy tetnic ptucnych.

Leki z tej grupy s skuteczne w terapii pierwotnego,
jak 1 zwigzanego z ukladowymi chorobami tkanki
tacznej PNT. Stosowane sa:

- Sildenafil - silny i wybidrczy inhibitor fosfodie-
sterazy typu 5, aktywny po podaniu doustnym.
Zarejestrowana dawka leku to 20 mg trzy razy
dziennie, ale utrzymywanie si¢ efektu leczniczego
przez rok wykazano tylko dla dawki 80 mg trzy
razy dziennie. W praktyce czesto trzeba zwigkszac
dawke powyzej 20 mg trzy razy dziennie (zwykle
do 40-80 mg trzy razy dziennie).

- Wardenafil

- Tadanafil - stosowany w dawce 5- 40 mg raz dzien-
nie. Korzystny wplyw leku na wydolnos¢ fizyczna,
objawy Kkliniczne, parametry hemodynamiczne
oraz czas do wystapienia progresji choroby obser-
wowano przy stosowaniu dawki maksymalne;j.
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Nalezy zaznaczy¢, ze leki wptywajac na fosfodie-
steraze typu 5 moga takze by¢ powodem wystepo-
wania dzialan niepozadanych, takich jak napadowe
zaczerwienienie skory, bole glowy i krwawienia z nosa,
niewielki spadek ci$nienia, dolegliwosci dyspeptyczne,
béle miesniowe [4,8,14,15].

Leczenie skojarzone

W wielu o$rodkach leczacych TNP stosuje sie
przede wszystkim leczenie skojarzone - chorym jed-
noczes$nie podaje sie wiecej niz jedna grupe lekéw swo-
istych dla TNP, np. antagonisci receptora endoteliny,
inhibitory fosfodiesterazy 5, prostanoidy i nowe sub-
stancje. Odlegle efekty skuteczno$ci i bezpieczenstwa
takiego postepowania sa przedmiotem wielu toczacych
sie obecnie badan klinicznych.

Swoiste leczenie interwencyjne

Swoiste leczenie interwencyjne obejmuje septosto-
mie balonowg i przeszczep pluc.

Septostomia balonowa jest zabiegiem palia-
tywnym, podczas ktérego wytwarza sie polaczenia
pomigdzy prawym a lewym przedsionkiem, w celu
odbarczenia prawej komory serca i zwigkszenia obcig-
zenia wstepnego lewej komory i w konsekwencji rzutu
minutowego serca.

Przeszczep pluc, a niekiedy ptuciserca, jest wazng
opcja terapeutyczng mimo postepu w leczeniu farma-
kologicznym. U chorych z TNP 5-letnie przezycie po
przeszczepie ptuc wynosi 45-50%.

W terapii TNP stosowane jest takze leczenie wspo-
magajace:

o Leczenie przeciwkrzepliwe, ze wzgledu na udzial
proceséw zakrzepowych w patogenezie TNP.

U wszystkich pacjentéw leczonych acenokuma-

rolem lub warfaryng zaleca si¢ stala okresowg

kontrole wskaznika INR (ang. International

Pi$miennictwo

—

Naukowe ,,SIgsk”; 2003.

Normalized Ratio), ktory wskazuje na skutecznos¢
leczenia przeciwzakrzepowego — w Europie zale-
cany zakres INR wynosi od 2,0 do 3,0. Stosowanie
heparyny drobnoczasteczkowej zaleca sie u cho-
rych nietolerujacych doustnych antykoagulantéw.

o Tlenoterapia.

o Leczenie niewydolnosci serca (leki moczopedne,
digoksyna) [4,8].

Podsumowanie

Nadci$nienie ptucne do niedawna bylo uzna-
wane za jedng z najbardziej $miertelnych choréb.
Zdiagnozowanie tetniczego nadci$nienia ptucnego
w zaawansowanym stadium w latach 80-tych XX wieku
wiazalo si¢ przecietnie z 6 miesiecznym przezyciem
pacjenta i nie przekraczalo 3 lat.

Obecnie nowe metody leczenia oraz leki nowej
generacji wprowadzone w ostatnich latach znacz-
nie poprawily rokowanie w tej grupie chorych.
Nowoczesna farmakoterapia prowadzi do znacznej
poprawy objawow i zwolnienia tempa pogorszenia
klinicznego. Pomimo postepu, TNP pozostaje nadal
chorobg przewlekla i nieuleczalng.
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