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Streszczenie

Nadcisnienie ptucne stanowi obecnie jedno z najpowazniejszych powiktan narzgdowych i, obok srédmiazszowej choroby
ptuc, gtdbwna przyczyne zgondw chorych z twardzing uktadowa. U chorych z twardzing uktadowg nadci$nienie ptucne moze
rozwijac sie na tle obturacyjnej angiopatii tetnic ptucnych (tetnicze, izolowane nadcisnienie ptucne) lub wskutek innych po-
wiktan narzgdowych (w przebiegu $srodmigzszowej choroby ptuc, choroby lewego serca, zylno-okluzyjnej choroby ptuc czy
powiktan zakrzepowo-zatorowych). W ciagu ostatnich dwudziestu lat najwiekszy postep dokonat sie w farmakoterapii tetni-
czego nadci$nienia ptucnego. Znacznie mniej wiadomo odnosnie zasad leczenia wtérnych postaci nadcisnienia ptucnego,
takich jak: nadci$nienie ptucne w przebiegu srodmigzszowej choroby ptuc czy choroby lewego serca. Wczesne rozpoznanie,
mozliwe dzieki regularnym badaniom przesiewowym, oraz prawidtowa diagnostyka réznicowa przyczyn nadci$nienia ptuc-
nego maja kluczowe znaczenie dla wdrozenia optymalnego postepowania terapeutycznego. Rownie wazna jest interdyscy-
plinarna opieka sprawowana przez zesp6t specjalistéw z zakresu reumatologii, kardiologii, pulmonologii i rehabilitacii.

Stowa kluczowe: twardzina uktadowa, nadcisnienie ptucne

Summary

Pulmonary hypertension is currently one of the most severe organ complications and together with interstitial lung dis-
ease is the main cause of death of systemic sclerosis patients. Pulmonary hypertension in patients with systemic sclerosis
developes due to obturatory angiopathy of the pulmonary arteries (isolated arterial pulmonary hypertension) or due to other
organ manifestations (interstitial lung disease, disorders of the left part of the heart, venous-occlusive disease of the lungs or
thrombotic complications). A significant progress in pharmacotherapy of pulmonary arterial hypertension has been made in
the last two decades. Less is known about medication of secondary pulmonary hypertension such as in patients with inter-
stitial lung disease or the left heart disease). Early diagnosis (due to screening examination) and proper differential diagnosis
of pulmonary hypertension causes are key factors in administration of optimal management. It is also important to provide
interdisciplinary care to the patients including that of rheumatologist, cardiologist, pulmonologist and rehabilitant.
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WSTEP

Twardzina uktadowa, zwana potocznie sklerodermg
(ang. systemic sclerosis, scleroderma), jest przewle-
kta, uktadowa chorobg tkanki tacznej charakteryzujaca
sie obecnoscig autoprzeciwciat, uszkodzeniem naczyn
krwiono$nych oraz postepujacym widknieniem skory i
narzadéw wewnetrznych. Przebieg kliniczny twardziny
ukfadowej jest znacznie zréznicowany, a los poszcze-
golnych pacjentdéw zalezy od rodzaju i tempa rozwoju
powiktan narzadowych. Nadci$nienie ptucne stanowi
obecnie jedno z najpowazniejszych powikfan i druga,
po $rodmigzszowej chorobie ptuc, przyczyne zgonow
chorych z twardzing uktadowa (1, 2). W ciggu ostatnich

dwudziestu lat nastgpit znaczny postep w zrozumieniu
patogenezy, rozwoju metod diagnostycznych i wresz-
cie leczeniu nadcisnienia ptucnego. Tematem niniej-
szego artykutu jest omOwienie najnowszych informac;ji
dotyczacych diagnostyki oraz leczenia nadci$nienia
ptucnego w przebiegu twardziny uktadowe;.

DEFINICJA, PATOGENEZA

Zgodnie z najnowszymi wytycznymi
nadci$nienie ptucne definiowane jest
jako $rednie cisnienie w tetnicy ptuc-
nej (ang. mean pulmonary artery pressure — mPAP)
wyzsze niz 24 mmHg w spoczynku (3, 4).

**Praca dedykowana Panu Profesorowi Eugeniuszowi J. Kucharzowi z okazji sze$¢dziesiatych urodzin.
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Nadcisnienie ptucne moze by¢ wynikiem wielu réznych
zmian i proceséw dotyczacych krazenia ptucnego. Kli-
niczno-patogenetyczny podziat nadci$nienia ptucnego
zostat przedstawiony w tabeli 1.

Tabela 1. Kliniczna klasyfikacja nadcisnienia ptucnego wg
ustalen z Dana Point, 2008 r, (zmodyfikowane wg. Guidelines
for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension.
Eur Heart J 2009;30:2493-2537).

1. Tetnicze nadcisnienie ptucne
1.1. Idiopatyczne
1.2. Wrodzone
1.2.1. W zwigzku z mutacjg genu BMPR2
1.2.2. W zwigzku z mutacjg genéw ALK1, endoglin
(z lub bez wrodzonej teleangiektazji krwotocznej)
1.2.3. Nieznane
1.3. Indukowane lekami i toksynami
1.4. W przebiegu:
1.4.1. Uktadowych chordéb tkanki facznej
1.4.2. Infekcji HIV
1.4.3. Nadci$nienia wrotnego
1.4.4. Wrodzonej choroby serca
1.4.5. Schistosomatozy
1.4.6. Przewlektej niedokrwisto$ci hemolityczne;j
1.5. Przetrwate nadci$nienie ptucne noworodkéw

1’ Choroba zylno-okluzyjna ptuc i/lub hemangiomatoza
kapilar ptucnych
2. Nadci$nienie ptucne w przebiegu choroby lewego serca
2.1. Dysfunkciji skurczowej
2.2. Dysfunkciji rozkurczowej
2.3. Choroby zastawek

3. Nadcisnienie ptucne w przebiegu choréb ptuc i/lub hipoksemii
3.1. Przewlektej obturacyjnej choroby ptuc
3.2 ér(’)dmiaiszowej choroby ptuc
3.3. Innych choréb ptuc z mieszanymi
(restrykcyjno-obturacyjnymi) zaburzeniami wentylacji
3.4. Zaburzen oddechowych w czasie snu
3.5. Chordéb z hipowentylacjg pecherzykéw ptucnych
3.6. Przewlekiej ekspozycji na duze wysokosci
3.7. Zaburzen rozwojowych

4. Przewlekte zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne

5. Nadcisnienie ptucne spowodowane przyczynami niejasnymi

lub wieloczynnikowymi

5.1. Chorobami hematologicznymi: chorobami
mieloproliferacyjnymi, splenektomiag

5.2. Chorobami uktadowymi: sarkoidozg, histiocytozg ptucna,
limfangiolejomiomatozg, neurofibromatoza, zapaleniem
naczyn

5.3. Chorobami metabolicznymi: chorobg spichrzeniowa
glikogenu, chorobg Gauchera, chorobami tarczycy

5.4. Innymi: obturacja spowodowana guzem, widknieniem
$rédpiersia, przewlekia niewydolnoécig nerek na dializach

ALK1 = (ang. activin receptor-like kinase type 1), BMPR2 = receptor
biatka morfogenetycznego kosci 2 (ang. bone morphogenetic protein
receptor 2).

Tetnicze nadcisnienie plucne (zwane dawniej
izolowanym nadci$nieniem ptucnym) jest skutkiem
obliteracyjnej angiopatii matych i srednich tetnic
ptucnych wyrazajagcej sie znacznym pogrubieniem
Scian naczyn z nastepczym wzrostem oporow i
ci$nienia w krazeniu matym (5). W ciggu ostatnich
dwudziestu lat nastgpit znaczny postep w leczeniu
tetniczego nadcis$nienia ptucnego, co znalazto swoj
wyraz miedzy innymi we wprowadzeniu nowych grup
lekéw skutecznych w leczeniu tej postaci nadcisnie-
nia ptucnego.
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Nadci$nienie ptucne w przebiegu $rodmigzszowej
choroby ptuc jest w znacznej mierze wynikiem prze-
wlektego skurczu tetnic zaopatrujgcych te czesci ptuc,
ktére w wyniki uszkodzenia spowodowanego chorobg
ptuc, nie biorg udziatu w wymianie gazowej. Choroby
lewego serca mogg réwniez prowadzi¢ do rozwoju
nadciénienia ptucnego wskutek zastoju krwi w krgzeniu
ptucnym. Ten rodzaj nadci$nienia charakteryzuje sie
wzrostem cis$nienia w kapilarach ptucnych (ang. pul-
monary capillary wedge pressure — PCWP) i okreslany
jest mianem pozakapilarnego nadcisnienia ptucnego
(ang. post-capillary pulmonary hypertension). Kolejng
przyczyng nadci$nienia ptucnego w przebiegu twardzi-
ny uktadowej moze by¢ choroba zylno-okluzyjna ptuc
i/lub powiktania zakrzepowo-zatorowe.

EPIDEMIOLOGIA | ROKOWANIE

Wedtug réznych badan tetnicze nadcisnienie ptucne
dotyczy od 3 do 12% chorych z twardzing uktadowg
(6-7). Nadcisnienie ptucne w przebiegu srédmigzszowej
choroby ptuc stwierdzano u ok. 2% chorych z twardzi-
ng uktadowa. Nadcisnienie ptucne w przebiegu choréb
lewego serca dotyczyto od 1,5 do 8%, natomiast nadci-
$nienie ptucne w przebiegu ptucnej choroby zylno-oklu-
zyjnej — ok. 0,2% chorych na twardzine uktadowg (6-7).

Nalezy podkreslié, ze nadci$nienie ptucne moze
mie¢ ztozong patogeneze. Wedtug klasyfikacji hemo-
dynamicznej nadci$nienie ptucne dzieli sie, w oparciu o
warto$¢ gradientu ptucnego (ang. transpulmonary gra-
dient — TPG) bedacego réznicg pomiedzy srednim ci-
$nieniem w tetnicy ptucnej a cisnieniem zaklinowania w
kapilarach ptucnych, na nadci$nienie bierne (TPG < 12
mmHg) oraz ,nieproporcjonalne” nadci$nienie ptucne
(ang. out-of proportion, TPG > 12 mmHg) (4) (tab. 2).

Pomimo postepu, jaki dokonat sie w
leczeniu tetniczego nadciénienia ptuc-
nego rokowanie u chorych z tg po-
stacig nadci$nienia ptucnego w prze-
biegu twardziny uktadowej jest nadal
bardzo powazne. Wedtug najnowszych badan w
ciggu trzech lat od rozpoznania umiera 36% do 47%
chorych (8-10). Pacjenci z tetniczym nadci$nieniem
ptucnym w przebiegu twardziny ukfadowej rokuja
gorzej niz chorzy z ta postacig nadci$nienia ptucne-
go w przebiegu tocznia rumieniowatego uktadowego
czy idiopatycznym tetniczym nadci$nieniem ptucnym
(9, 11). Przyczyny zwiekszonej $miertelnosci chorych
z tetniczym nadci$nieniem ptucnym w przebiegu twar-
dziny uktadowej nie sg w petni jasne. Uwaza sie, ze
czeste wspodtistnienie innych powiklan narzadowych,
w tym uszkodzenia mig$nia sercowego, w przebiegu
twardziny uktadowej dodatkowo pogarsza rokowanie
w tej grupie chorych (11). Jeszcze powazniej-
sze rokowanie majg chorzy z twardzi-
na uktadowag i nadci$nieniem ptucnym
w przebiegu $rédmigzszowej choro-
by ptuc (9-10). Trzyletnia $miertelno$¢ w tej grupie
wynosi od 61 do 72% (9-10). Rokowanie u chorych z
tetniczym nadcisnieniem ptucnym zalezy od stopnia
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Tabela 2. Hemodynamiczna klasyfikacja nadci$nienia ptucnego wg ustalen z Dana Point, 2008 (zmodyfikowane wg Guidelines
for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J 2009; 30: 2493-2537).

Definicja Charakterystyka

Grupy kliniczne

Nadcisnienie ptucne mPAP > 25 mmHg

Wszystkie

mPAP > 25 mmHg

Przedwtosniczkowe NP PCWP < 15 mmHg

(ang. pre-capillary PH)

Tetnicze NP. (grupa 1),
NP. w przebiegu choréb ptuc (grupa 3)
Zakrzepowo-zatorowe NP. (grupa 4)

Bierne (passive)
Nieproporcjonalne (out-of proprtion)

TPG <12 mmHg
TPG > 12 mmHg

CO=Nlub NP. o etiologii niejasnej lub wieloczynnikowej (grupa 5)
Pozawio$niczkowe NP mPAP > 25 mmHg
(ang. post-capillary PH) PCWP > 15 mmHg

CO=Nlub{ NP. w przebiegu choréb lewego serca (grupa 2)

CO = wyrzut serca (ang. cardiac output), NP. = nadci$nienie ptucne, mPAP = $rednie ci$nienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery
pressure), PH = ang. nadci$nienie ptucne PCWP = ci$nienie zaklinowania (ang. Pulmonary capillary wedge pressure), TPG = gradient ptucny
(ang. transpulmonary gradient) wyliczany jako réznica pomiedzy $rednim ci$nieniem w tetnicy ptucnej (mPAP) a ci$nieniem zaklinowania

(PCWP).

zaawansowania tego schorzenia. Pacjenci bedacy w
klasie funkcjonalnej I lub Il wg WHO rokujg istotnie le-
piej, niz chorzy bedacy w klasie lll lub IV (12).

OBRAZ KLINICZNY | DIAGNOSTYKA

Nadcisnienie ptucne powoduje dusznos¢ wysitko-
wa oraz ograniczenie wydolnosci fizycznej. Objawy te
moga w poczatkowym okresie ujS¢ uwadze chorego
i lekarza, zwtaszcza, jesli inne powikfania twardziny
uktadowej, takie jak dolegliwosci ze strony uktadu ru-
chu, ograniczajg wydolnos¢ fizyczng pacjenta i unie-
mozliwiajg wykonywanie wiekszych wysitkow. Pacjen-
ci moga skarzy¢ sie takze na bdéle w klatce piersiowej
i/lub omdlenia. W zaawansowanym stadium choroby
dochodzi do rozwoju niewydolnosci prawokomorowe;.
W badaniu przedmiotowym stwierdzi¢ mozna akcenta-
cje drugiego tonu nad tetnicg ptucng, szmer niedomy-
kalnosci zastawki trojdzielnej, a w pdzniejszym okresie
— objawy niewydolnos$ci prawokomorowe;.

Echokardiografia z Dopplerem sta-
nowi podstawowe badanie przesiewo-
we w kierunku nadcisnienia ptucnego.
Ocena szybkosci fali zwrotnej przez zastawke trojdziel-
ng pozwala na oszacowanie skurczowego cisnienia w
tetnicy ptucnej (ang. systolic pulmonary artery pressure
— PASP). Zgodnie z regutg Bernoulliego skurczowe ci-
$nienie w tetnicy ptucnej (PASP) rowna sie czterokrot-
nej wartosci podniesionej do kwadratu maksymalne;j
szybkosci fali zwrotnej przez zastawke trojdzielnag (V)
plus ci$nienie w prawym przedsionku (ang. right atrial
pressure — RAP): PASP = 4 x V2+RAP (4).

Zgodnie z najnowszymi wytycznymi Europejskich
Towarzystw Kardiologicznego i Pulmonologiczne-
go, nadcisnienie ptucne jest wysoce prawdopo-
dobne, gdy szybkos¢ fali zwrotnej przez zastawke
trojdzielna jest wieksza niz 3,4 m/s, co odpowia-
da PASP = 50 mmHg (przy RAP = 5 mmHg). Jesli
szybkos¢ fali zwrotnej przez zastawke trojdzielng jest
mniejsza, swoistos¢ echokardiografii jest nizsza, a w
rozpoznaniu nadcisnienia ptucnego pomocne mogag
byc¢ inne echokardiograficzne objawy, takie jak posze-
rzenie jam prawego serca czy paradoksalny ruch prze-

grody miedzykomorowej. Gdy szybkos¢ fali zwrotnej
przez zastawke tréjdzielng < 2,8 m/s przy braku innych
echokardiograficznych objawdw prawdopodobienstwo
nadcisnienia ptucnego jest niskie (4). U osdb, u kto-
rych brak fali zwrotnej przez zastawke trojdzielna unie-
mozliwia ocene skurczowego nadci$nienia ptucnego,
pomocne moga by¢ wyniki testow czynnosciowych
ptuc. Nadcisnienie ptucne charakteryzuje sie niepro-
porcjonalnym obnizeniem zdolnosci dyfuzyjnej ptuc
dla tlenku wegla (ang. diffusion capacity of the lungs
for carbon monoxide — DLCO) (13).

Pewne rozpoznanie nadci$nienia ptucnego mozna
postawi¢ jedynie w oparciu o bezposredni pomiar ci-
$nienia w tetnicy ptucnej w trakcie cewnikowania pra-
wegdo serca (ang. right heart catheterization — RHC) (4).
Cewnikowanie prawego serca umozliwia takze ocene
szeregu innych parametréw hemodynamicznych o klu-
czowym znaczeniu dla ustalenia przyczyn nadcisnienia
ptucnego oraz wyboru sposobu leczenia. Pomiar cisnie-
nia zaklinowania w kapilarach ptucnych (ang. pulmona-
ry capillary wedge pressure — PCWP) umozliwia zr6zni-
cowanie przed- i postkapilarnych postaci nadcisnienia
ptucnego, natomiast test z wazodilatatorami — oszaco-
wanie prawdopodobienstwa korzystnej odpowiedzi na
leczenie blokerami kanatéw wapniowych (4).

LECZENIE NADCISNIENIA PLUCNEGO W PRZEBIEGU
TWARDZINY UKLADOWEJ

Leczenie nadcisnienia ptucnego w przebiegu twar-
dziny uktadowej ma charakter kompleksowy i powinno
obejmowac¢ farmakoterapie, rehabilitacje, profilaktyke
stanéw mogacych pogorszy¢ wydolnos¢ oddechowo-
-krgzeniowg oraz odpowiednie wsparcie psychospo-
teczne (4). Kluczowe znaczenie ma wczesne
rozpoznanie i ustalenie etiologii nadci-
$nienia ptucnego. Jest to mozliwe dzieki regular-
nym badaniom przesiewowym wykonywanym w gru-
pach wysokiego ryzyka rozwoju nadcisnienia ptucnego,
do ktorych nalezg takze pacjenci z twardzing uktadowa
oraz chorobami z grupy twardziny uktadowe;j (4).

W ciagu ostatnich dwudziestu lat najwiekszy postep
nastapit w zakresie farmakoterapii tetniczego nadci-
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$nienia ptucnego. Do leczenia wprowadzono szereg mi rekomendacjami Europejskich Towarzystw:
nowych lekéw skutecznych w leczeniu chorych nie od- Kardiologicznego oraz Pulmonologicznego, antago-
powiadajacych na test z wazodilatatorami, do ktérych nisci receptorow endoteliny (bosentan, am-
nalezy wiekszo$¢ pacjentéw z tetniczym nadci$nieniem brisentan), oraz selektywne inhibitory 5-fo-
ptucnym w przebiegu twardziny uktadowej. Co wiecej, sfodiesterazy (sildenafi, tadalafil) moga by¢
wiele sposrod tych lekow moze by¢ stosowane w formie stosowane u chorych z tetniczym nad-
doustnej lub na drodze inhalacji co korzystnie wptywa ci$snieniem ptucnym w klasie funkcjo-
na jakos¢ zycia chorych. Zgodnie z najnowszy- nalnej NYHA (WHO) Il lub wyzszej—(ryc.1).

Unikanie ciazy (I-C) — |P°SteP°Wa”‘e ogolne | Diuretyki (I-C)
Szczepienia przeciwko grypie Ileczenie wspomagajace Tlenoterapia (I-C)*
i pneumokokokom (I-C) v Doustne antykoagulanty

Rehabilit.acja (!Ia-B) Odestanie do ekspertow (I-C) Digoksyna (IIb-C)
Wsparcie socjalne

i psychiczne (lla-C) v
Unikanie nadmiernych wysitkow . .
fizycznych Test z wazodilatatorami

(I-C w IPAH), (I1b-C w APAH)
| ' -

Wazoreaktywny Brak wazoreaktywnosci

I '

Terapia poczatkowa

WHO I -1lI
BKW (I-C) Rekomendacja WHO I
¢ — ewidencja WHO Il WHO IV
Ambrisent Ambrisentan,
Odpowiedz g r'set” an. | Bosentan, Sildenfil Epoprostenol iy
(WHO I -1I) I-A g.?gn ?? Epoprostenol i.v. pop o
iaent lloprost w inhalacji

+—‘—¢ Tadalafil,

I-B Tadalafil Treprostinil s.c.,
TAK NIE w inhalacji
l Ambrisentan,
Bosentan, Sildenfil,
: ; Tadalafil, lloprost
Il tiv, X P r
Kontynuacja BKW la-C oprost i.v. w inhalacii i i.v.

Treprostinil i.v.
P Treprostinil s.c., i.v.

w inhalacji,
Poczatkowa terapia
skojarzona

11b-B Beraprost

|

Odpowiedz nieadekwatna

Nieadekwatna v
odpowiedz kliniczna | ¢ | Sekwencyjna terapia skojarzona (lla-B)
ERA
y &
A4
BAS (I-C) i/lub Prostanoidy ——— PDE-5 |
przeszczep ptuc (I-C) +

Ryc. 1. Algorytm postepowania terapeutycznego w tetniczym nadcisnieniu ptucnym (dotyczy tylko grupy |).

APAH = tetnicze nadci$nienie ptucne w przebiegu innych chordb (ang. associated pulmonary arterial hypertension), BAS = septoto-
mia przedsionkowa, BKW = blokery kanatéw wapniowych, ERA = antagoniéci receptorow endoteliny, IPAH = idiopatyczne tetnicze
nadci$nienie ptucne, PDE-5 | = selektywne inhibitory 5-fosfodiestarazy (w nawiasach podana jest klasyfikacja dowoddw, na ktorych
oparte sg rekomendacje: od klasy | — najwyzszej do IV — najnizszej oraz sita poszczegdlnych rekomendaciji: od A — najwyzszej do
D - najnizszej), * — celem utrzymania w krwi tetniczej ci$nienia 02 > 8 kPa (60 mmHg). Zmodyfikowane wg Guidelines for the diag-
nosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J 2009; 30: 2493-2537). Objasnienia w tekscie.
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Chorzy bedacy w klasie funkcjonalnej
[1l lub IV moga ponadto otrzymywac
epoprostenol (w formie ciagtego wlewu dozylne-
go) oraz analogi prostacykliny (iloprost, treprostinil — w
inhalacjach, podskérnie lub dozylnie). W razie niesku-
tecznos$ci monoterapii mozliwe jest taczenie lekéw z
réznych grup. Oprécz wymienionych wyzej lekéw swo-
istych dla tetniczego nadcisnienia ptucnego (ang. PAH
- specific drugs), pacjenci z tetniczym nadci$nieniem
ptucnym powinni otrzymywac (przy braku przeciw-
wskazan) leki przeciwkrzepliwe oraz leczenie objawo-
we — w zaleznos$ci od sytuacji klinicznej (tlenoterapie,
leki moczopedne, glikozydy napastnicy) (4).

Nalezy zwréci¢ uwage, ze wiekszo$¢ randomizowa-
nych kontrolowanych badan klinicznych oceniajacych
skuteczno$¢ leczenia tetniczego nadci$nienia ptucne-
go, obejmuje heterogenne populacje chorych z tetni-
czym nadci$nieniem ptucnym réznego pochodzenia.
Pacjenci z twardzing uktadowg lub uktadowymi choro-
bami tkanki tgcznej stanowig w tych badaniach zwy-
kle mniej niz jedng trzecig populacji. Poniewaz roko-
wanie w tetniczym nadci$nieniu ptucnym w przebiegu
twardziny uktadowej jest zdecydowanie gorsze niz w
idiopatycznym tetniczym nadcis$nieniu ptucnym, przy
formutowaniu opublikowanych w 2009 roku rekomen-
dacji Europejskiej Ligi do Walki z Chorobami Reuma-
tycznymi (ang. European League Against Rheumatism
— EULAR) dotyczacych leczenia chorych z twardzing
uktadowa, w duzej mierze pod uwage brano dostep-
ne w tamtym czasie wyniki subanaliz duzych badan
klinicznych oraz wyniki badan retrospektywnych doty-
czgcych chorych z twardzing uktadowg (14). W zwigzku
z szybkim postepem w rozwoju nowych sposobdéw le-
czenia tetniczego nadcis$nienia ptucnego rekomendacje
EULARu nie wyczerpujg wszystkich dostepnych obec-
nie mozliwosci. Z drugiej strony, w grudniu 2010 roku
zapadta decyzja o wycofaniu ze sprzedazy, ze wzgledu
na nieprzewidywalne ryzyko uszkodzenia watroby sitak-
sentanu, ktéry byt uwzgledniany zaréwno w wytycznych
kardiologicznych, jak i rekomendacjach EULARu doty-
czacych leczenia chorych z twardzing uktadowg (15).
Jakkolwiek chorzy z tetniczym nadci$nieniem ptucnym
w przebiegu twardziny uktadowej rzadko, ze wzgledu
na brak wazoreaktywnosci, kwalifikujg sie do leczenia
blokerami kanatu wapniowego wcigz otwarta jest kwe-
stia profilaktycznego znaczenia tej grupy lekéw w zapo-
bieganiu rozwojowi tetniczego nadci$nienia ptucnego w
przebiegu twardziny uktadowej (14, 16).

W przypadku wtérnych postaci nadci$nienia ptuc-
nego zaleca sie leczenie przyczyny pierwotnej (np.
$rdbdmigzszowej choroby ptuc, niewydolnosci lewoko-
morowej) oraz postepowanie objawowe (4). Niewiele
wiadomo jest na temat skutecznos$ci oraz bezpieczen-
stwa u tych chorych lekéw swoistych dla tetniczego
nadci$nienia ptucnego. Dlatego tez aktualne rekomen-
dacje Europejskiego Towarzystwa Kardiologiczne-
go oraz Pulmonologicznego nie zalecajg stosowania
lekow swoistych dla tetniczego nadci$nienia ptucne-
go u chorych z nadcignieniem ptucnym w przebiegu

przewlektych choréb ptuc i/lub choroby lewego serca
(4). Chorzy z nieproporcjonalnie wysokim (ang. out-of
proportion) nadcisnieniem ptucnym, u ktérych (oprécz
choroby ptuc i/lub serca) w patogenezie nadci$nienia
ptucnego istotng role wydajg sie odgrywaé zmiany w tet-
nicach ptuc, moga otrzymywac leki specyficzne dla tet-
niczego nadci$nienia ptucnego w warunkach $cisle kon-
trolowanych randomizowanych badan klinicznych (4).

U wszystkich chorych z nadci$nieniem ptucnym
istotne znaczenie ma zapobieganie wszystkim sytu-
acjom klinicznym, ktére mogtyby pogarsza¢ wydolnos¢
oddechowo-krazeniowag chorych (cigza, infekcje).

Celem leczenia jest uzyskanie poprawy lub utrzy-
manie chorych w I/l klasie funkcjonalnej wg WHO.
Pacjenci powinni by¢ systematycznie oceniani pod
katem skutecznosci leczenia. Pod uwage nalezy bra¢
szereg wskaznikéw klinicznych (wydolno$¢ fizyczna,
objawy niewydolnosci prawokomorowej, omdlenia,
tempo progresji objawéw), echokardiograficznych,
hemodynamicznych oraz biochemicznych (4). U cho-
rych, u ktérych postepowanie zachowawcze nie jest
skuteczne, nalezy rozwazy¢ leczenie chirurgiczne
(septostomie lub przeszczep ptuc).

Dotychczas brak jest dowoddéw odno$nie skutecz-
nosci immunosupresji w leczeniu nadci$nienia ptucne-
go w przebiegu twardziny uktadowej. Wydaje sie, ze
leczenie immunosupresyjne powinno by¢ stosowane
tylko wtedy, gdy istniejg ku temu inne wskazania wyni-
kajace ze wspotistniejacych powiktan (Srédmigzszowa
choroba ptuc, wczesny okres uogoélnionej postaci twar-
dziny ukfadowej). Przy braku wspomnianych powyzej
wskazan ryzyko dziatan ubocznych, wynikajacych z
przewlektej immunosupresji moze przewaza¢ ewentu-
alne korzys$ci terapeutyczne.

PODSUMOWANIE

Nadcisnienie ptucne stanowi powazne powikianie
twardziny ukfadowej. Regularne badania przesiewo-
we ukierunkowane na wczesne rozpoznanie oraz wia-
$ciwa diagnostyka réznicowa przyczyn nadci$nienia
ptucnego majg kluczowe znaczenie dla rozpoczecia
wiasciwego leczenia. Terapia nadcisnienia ptucnego
ma charakter kompleksowy i powinna obejmowac far-
makoterapie, rehabilitacje, profilaktyke standéw, moga-
cych pogorszy¢ wydolno$¢ oddechowo-krazeniowg
oraz odpowiednie wsparcie psychospoteczne. W cia-
gu ostatnich dwudziestu lat nastapit znaczny postep
w farmakoterapii tetniczego nadcisnienia ptucnego
wyrazajacy sie wprowadzeniem nowych grup lekéw,
skutecznych w leczeniu tej postaci nadci$nienia ptuc-
nego. Badania retrospektywne wskazuja, ze regularne
badania skriningowe oraz wczesne leczenie powiktan
narzadowych zmniejszyty $miertelno$¢ chorych na
twardzine uktadowag, w tym — chorych z tetniczym nad-
cisnieniem ptucnym w przebiegu sklerodermy (17-19).
Konieczne sa dalsze badania dotyczace skutecznosci
i bezpieczenstwa leczenia wtérnych postaci nadcisnie-
nia ptucnego u chorych na twardzine uktadowa oraz
ewentualnej profilaktyki tego powaznego powiktania.
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