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Streszczenie

Nadcisnienie ptucne jest istotnym czynnikiem ryzyka zgonu i po-
wiktan wrodzonych przeciekowych wad serca. Zwiekszony prze-
ptyw ptucny prowadzi do statej stymulacji komérek srédbtonka,
w konsekwencji do ich dysfunkcji, zwiekszonego oporu naczyh
ptucnych, ostrej lub postepujacej niewydolnosci prawej komo-
ry serca. Wczesna korekcja wad moze temu zapobiec. Wybor
optymalnego czasu operacji jest wcigz wiodagcym problemem
leczniczym. Swoiste i nieswoiste leczenie nadcisnienia ptucnego
poprawia wyniki chirurgicznego leczenia. Dla wybranych pacjen-
toéw, u ktorych wystepuja przeciwwskazania do chirurgicznego
leczenia lub u pacjentéw opornych na powyzsze leczenie, meto-
da z wyboru pozostaje przedoperacyjne membranowe natlenia-
nie pozaustrojowe (ang. extracorporeal membrane oxygenation
— ECMO) oraz przeszczep ptuc lub ptuc wraz z sercem.

Stowa kluczowe: nadcisnienie ptucne, wrodzona wada serca,
zwiekszony przeptyw ptucny.

Wady przeciekowe sa najczesciej wystepujacymi wro-
dzonymi anomaliami uktadu krazenia, ktére nieleczone lub
leczone zbyt pézno powoduja podwyzszone cisnienie krwi
w tozysku ptucnym [1, 2]. Podwyzszone ci$nienie ma istotny
wptyw na przebieg pooperacyjny [1, 3]. To sprawia, ze nad-
cisnienie ptucne jest istotnym problemem w kardiochirurgii
wrodzonych wad serca.

Celem pracy jest przedstawienie wspétczesnych pogla-
déw na temat przyczyn powstawania i metod postepowa-
nia chirurgicznego u pacjentéw z nadcisnieniem ptucnym
leczonych z powodu przeciekowej wady serca.

O cisnieniu perfuzyjnym tozyska ptucnego decyduje
réznica $redniego cisnienia tetniczego i zylnego (prawo Po-
iseuille’a). Jest ono zalezne od oporu tozyska naczyniowego,
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ktére zalezy od Srednicy naczyn, ich struktury i organizacji
oraz witasciwosci fizycznych samej krwi.

W Zyciu ptodowym istniejace potaczenia pomiedzy kra-
zeniem ptucnym i systemowym, fizjologiczny duzy opér na-
czyh ptucnych i maty opdr naczyh tozyska sprawiaja, ze je-
dynie 8-10% ptodowego rzutu serca przeptywa przez ptuca,
a prawa komora serca zapewnia ponad 60% rzutu. Konse-
kwencja sa wyréwnane cisnienia w obu komorach we wcze-
snym okresie po porodzie. Cisnienie to stopniowo obniza
sie, ale pozostaje fizjologicznie podwyzszone w pierwszych
tygodniach zycia dziecka. Postepujace zmiany hemodyna-
micznie oraz anatomiczne naczyh krazenia ptucnego skut-
kuja przebudowa obu komér, zmiang oporéw w tozysku
ptucnym i systemowym, a w efekcie obnizeniem cisnienia
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ptucnego do ok. 1/3 cisnienia systemowego. W tym okre-
sie napiecie scian naczyn krazenia ptucnego jest wynikiem
rownowagi pomiedzy czynnikami zwezajagcymi naczynia
(niedotlenienie/kwasica, zwiekszony przeptyw i ci$nienie,
zaburzenia dojrzewania naczyn — brak regresji przerostu
warstwy Srodkowej naczyn), a rozszerzajacymi (zwiekszone
utlenowanie, zahamowanie syntezy prostaglandyn, scien-
czenie warstwy srodkowej naczyn krwionosnych). Istniejgca
komunikacja pomiedzy krazeniem ptucnym i systemowym,
bedaca gtéwnym elementem wad przeciekowych, zaburza
powyzsze procesy. Zwiekszona podatnosé niskooporowe-
go krazenia ptucnego powoduje, ze w pierwszym okresie
utrzymuje sie zwiekszony przeptyw ptucny bez istotnego
wzrostu oporu ptucnego (hiperkinetyczne krazenie ptuc-
ne). Zwiekszenie napiecia $cian naczyn krwionosnych
i stata stymulacja komoérek sré6dbtonka powoduje stopnio-
we zwiekszenie oporu ptucnego. Postepujaca dysfunkcja
komérek srédbtonka skutkuje ostabieniem mechanizméw
rozszerzajacych naczynia krazenia ptucnego (zmniejszona
synteza endogennego tlenku azotu i prostaglandyn) z jed-
noczasowym nasileniem mechanizméw odpowiedzialnych
za ich obkurczanie (zwiekszone stezenie endoteliny 1, nie-
dotlenienie, dysfunkcja kanatéw potasowych, zwiekszone
uwalnianie serotoniny i tromboksanu, nasilenie produkcji
mediatoréw zapalnych, zmiany reologiczne krwi). Postepu-
jace zmiany przeptywu ptucnego powoduja zwiekszone ste-
Zenie zwiazkéw naczynioaktywnych [wazokatywnego pep-
tydu jelitowego (ang. vasoactive intestinal peptide — VIP),
transformujacego czynnika wzrostu beta 1 (ang. transfor-
ming growth factor beta 1 - TGF-B1), czynnika wzrostu $rod-
btonka naczyniowego (ang. vascular endothelial growth
factor — VEGF)] i mediatoréw zapalnych. Nasila to przebu-
dowe naczyn krwionosnych, tzw. remodeling proliferacyjny.
Zast6j krwi i tworzenie zakrzepéw w mikrokrazeniu ptuc-
nym, a w konsekwencji martwica, wtdknienie fragmentéw
miazszu ptucnego, zmiany perfuzji ptucnej, niedotlenienie
i niewydolnos¢ prawej komory serca poteguja te zmiany
[2]. W przypadku dzieci nadcisnienie ptucne stwierdza sie,
gdy skurczowe cisnienie w pniu ptucnym przekracza 50%
skurczowego cisnienia systemowego [4]. Istotnym jest roz-
roznienie miedzy cisnieniem w tetnicy ptucnej a oporem
ptucnym. Wysokie cisnienie w tetnicy ptucnej nie zawsze
oznacza wysoki op6r ptucny. Pacjenci z wysokim cisnieniem
w tetnicy ptucnej, ale matym oporem ptucnym wspétistnie-
jacym z duzym przeciekiem lewo-prawym rokuja lepiej.

W obrebie omawianych wad znajduja sie ubytki prze-
grod serca, wady ztozone (w tym zespoty pojedynczej komo-
ry serca z podwyzszonym cienieniem ptucnym), nadcisnie-
nie ptucne powstajace po operacji kardiochirurgicznej [4].
Pacjenci z wadami przeciekowymi moga miec réwniez inne
postacie nadcisnienia ptucnego. Ta r6znorodnos¢ sprawa,
Ze czas rozwoju nadcisnienia ptucnego jest cecha indywi-
dualna. Wysoki opér ptucny rzadko wystepuje u niemowlat
z ubytkiem w przegrodzie miedzykomorowej. W wadach
ztozonych oraz z duza komunikacja miedzy krazeniem
ptucnym i systemowym rozwija sie szybciej. Obserwacje te
sprawity, ze w klasyfikacji anatomiczno-patofizjologicznej
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wrodzonych przeciekéw systemowo-ptucnych zwigzanych
z tetniczym nadcisnieniem ptucnym (zmodyfikowany Po-
dziat Wenecki 2003) rozréznia sie przecieki zlokalizowane
przed zastawka tréjdzielna, dystalnie od zastawki tréjdziel-
nej oraz ztozone [4].

Historia naturalna wad przeciekowych pokazuje, ze
czas trwania zwiekszonego przeptywu ptucnego ma duze
znaczenie dla stopnia wzrostu oporu ptucnego, a to ma
istotny wptyw na $miertelnosé okotooperacyjna [1, 3]. W la-
tach 90. ubiegtego wieku okreslono czestos¢ wystepowania
ptucnego nadcisnienia tetniczego w wadach przeciekowych
na 5-10% w wadach prostych i ok. 18% w wadach ztozo-
nych [1]. Postep technologiczny i rozw6j nauk medycznych
sprawity, ze w ciggu ostatnich 20 lat operacje wykonuje
sie u mtodszych pacjentéw. Zmniejszyto to ryzyko powsta-
nia utrwalonego nadcisnienia ptucnego, ale spotegowato
problem wynikajacy z opieki okotooperacyjnej pacjentéw
z reaktywnym nadcisnieniem ptucnym. Obecnie klasyczny
podziat histologiczny zmian w biopsji ptuca przedstawio-
ny przez Heath i Edwards [2] nie jest juz tak oczywisty.
Zmiany histologiczne uwazane za nieoperacyjne (powyzej
Il stopnia w klasyfikacji Heath-Edwards) sg ocena jedynie
jakosciowa, a nie ilosciowa [1]. Niewielki fragment tkanki
ptucnej poddany badaniu histologicznemu moze nie zawie-
ra¢ zmian najciezszych [2], a postepujacy charakter choroby
sprawia, ze zmiany te moga wystapi¢ w niedtugim czasie
pomimo ich braku w ostatnim badaniu [2, 5]. Na podkre-
Slenie zastuguja obserwacje twierdzace, ze potencjalna od-
wracalnos¢ zmian nie jest synonimem operacyjnosci, a nie-
zaleznie od wykonanego zabiegu zmiany w naczyniach
ptucnych moga postepowac [5]. Proby wyznaczenia wskaz-
nika ciezkosci choroby na podstawie badania histopatolo-
gicznego (ang. index of pulmonary vascular disease — IPVD)
rowniez nie majg obecnie wiekszego znaczenia kliniczne-
go [6]. Rozwigzaniem tego problemu wydaja sie prace nad
ocena krazacych komérek srodbtonka naczyn [7]. Metoda
ta wymaga jednak w dalszym ciggu badan i standaryzacji,
szczegblnie dla grupy pediatrycznej. Ocena hemodynamicz-
na na podstawie wartosci oporu naczyh krazenia ptucnego
dostarcza dodatkowych informacji, na podstawie ktérych
podejmowane s3 decyzje o operacji. W licznych pracach
stwierdzono, Ze pacjenci ze zmianami histologicznymi
odwracalnymi majg op6r ptucny w granicach do 7 j. Wo-
oda, podczas gdy wartosci oporu ptucnego powyzej 8,5 j.
Wooda wystepuja u 0s6b z nieodwracalnymi zmianami
[1, 2]. Za nieoperacyjna uwaza sie wade, w ktérej warto-
Sci oporu ptucnego przekraczaja 8 j. Wooda, z przeciekiem
prawo-lewym, a stosunek krazenia ptucnego do systemo-
wego jest mniejszy od 1,75 [1, 8]. Spotyka sie rowniez pra-
ce, w ktérych udokumentowano dobry wynik chirurgicznie
leczonej wady u pacjentéw z wyzszymi wartosciami oporu
ptucnego [6]. Zmienne maksymalnych wartosci oporu ptuc-
nego dla pacjentdow operacyjnych wyznaczaja grupe gra-
nicznga, dla ktérej operacja stanowi réznego stopnia ryzyko.
Ocena odpowiedzi naczyh krazenia ptucnego na podawane
w trakcie badania hemodynamicznego substancje rozsze-
rzajgce naczynia krwionosne (tlen, tlenek azotu, tolazolina,
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prostacyklina, adenozynotréjfosforan) umozliwiaja ziden-
tyfikowanie pacjentéw, ktérzy potencjalnie moga pozytyw-
nie opowiedzie¢ na zastosowane leczenie chirurgiczne (tzw.
pacjentéw operacyjnych). Za pozytywna odpowiedz w pré-
bie z tlenkiem azotu uwaza sie zmniejszenie stosunku opo-
ru krazenia ptucnego do systemowego o co najmniej 20%
wartosci wyjsciowej [8]. Jest jednak grupa dzieci, u ktérych
nieznacznie podwyzszony opér ptucny wspétistnieje z szyb-
ka dynamika jego wzrostu w okresie przed operacja. S3 to
pacjenci, dla ktérych rokowanie jest niepewne. Obserwa-
cje kliniczne dowodza, Zze w tej grupie s3 gtéwnie dzieci
ze ztozonymi wadami przeciekowymi, zlokalizowanymi za
zastawka trojdzielng, u ktérych przeciek jest istotny pod
wzgledem objetosci lub/i cisnienia. Czynnikami decyduja-
cymi o wyborze optymalnego czasu operacji s3: wielkos¢
przecieku (lokalizacja), stopiefi rozwoju zmian w naczy-
niach krazenia ptucnego, dynamika wzrostu oporu ptucne-
go przed operacja, stopief wydolnosci prawej komory serca
(stopien niedomykalnosci zastawek przedsionkowo-komo-
rowych) i problemy wspétistniejace. Celem chirurgicznego
leczenia wad przeciekowych wspétistniejacych z nadcis-
nieniem ptucnym jest poprawa przezywalnosci i komfortu
zycia, a scislej profilaktyka niewydolnosci prawej komory
serca i protekcja zmian w naczyniach krazenia ptucnego.
Postepowanie chirurgiczne prowadzace do osiagniecia
powyzszych celéw wymusza niejednokrotnie leczenie eta-
powe. W wielu pracach podkresla sie, ze wczesna korek-
cja prostych wad przeciekowych wspétistniejacych z od-
wracalnym podwyzszonym cinieniem ptucnym zwiazana
jest z nizsza Smiertelnoscig i wyzszym komfortem zycia
w poréwnaniu z leczeniem etapowym [9, 10]. Mimo to
chirurgiczne zmniejszenie przeptywu ptucnego powstate
w wyniku zwezenia pnia tetnicy ptucnej lub jego gatezi
(banding tetnicy ptucnej) pozostaje metoda z wyboru w za-
bezpieczeniu naczyh tozyska ptucnego przed nadmiernym
obcigzeniem objetosciowym i cidnieniowym [1]. Wykonuje
sie go w wybranych przypadkach, w ktérych duzy przeciek
lewo-prawy, zlokalizowany dystalnie od zastawki tréjdziel-
nej wspdtistnieje z duzym oporem ptucnym [11]. Opisano
przypadki regresji zmian histologicznie nieodwracalnych
[11, 12]. Uwaza sie jednak, ze zmiany anatomicznie utrzymu-
ja sie w naczyniach ptucnych pomimo wykonanego bandin-
gu [13]. Moze on nasilaé objawy niedomykalnosci zastawek
przedsionkowo-komorowych [13], a w konsekwencji objawy
niewydolnosci krazenia. Podkresla sie wysoka smiertelnos¢
pooperacyjna w grupie niemowlat [1, 13]. Ochrone prawej
komory serca u pacjentéw z przeciekowymi wadami serca
wspotistniejacymi z podwyzszonym cidnieniem ptucnym
uzyskuje sie poprzez utworzenie (atrioseptostomia) lub
utrzymanie (fenestracja, techniki tat zastawkowych) komu-
nikacji miedzy krazeniem ptucnym i systemowym. Celem
jest zmniejszenie obcigzenia prawej komory serca, zapobie-
ganie jej rozstrzeni i zwiekszenie rzutu serca. Wskazaniem
do zastosowania tej metody jest oporne na leczenie farma-
kologiczne nadcisnienie ptucne wspétistniejace z zespotem
matego rzutu serca [14, 15]. Metody te jednak nasilajg ob-
jawy hipoksji i paradoksalnie prowadza do niewydolnosci
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prawej komory serca. Zwiekszaja réwniez ryzyko wystapie-
nia infekcyjnego zapalenia wsierdzia. Zamkniecie przecie-
ku z pozostawieniem niewielkiej komunikacji miedzy kra-
zeniem systemowym i ptucnym moze by¢ alternatywnym
rozwigzaniem z akceptowalng $miertelnoscia. Metoda ta
zmniejsza obcigzenie prawej komory serca, pozostawiajac
jednak staty przeciek. W 1995 r. Zhou [27] jako pierwszy
opisat zamkniecie ubytku przegrody miedzykomorowej
tata zastawkowa u pacjentéw z ciezkim nadciénieniem
ptucnym. Znalazta ona tez zastosowanie w leczeniu ubyt-
kéw zlokalizowanych przed zastawka tréjdzielng. Modyfi-
kacje powyzszej techniki zaproponowat Novick. Metody te
zabezpieczaja przed statym utrzymujacym sie potaczeniem
pomiedzy krazeniem systemowym i ptucnym, jednoczesnie
odcigzajac prawa komore w okresie istotnie podwyzszo-
nego cisnienia krwi w tozysku ptucnym [16, 17]. Odmiana
opisanej metody jest technika taty zastawkowej z zasto-
sowaniem allograftu aortalnego [18]. Ptatek niewiencowy
zastawki aortalnej allograftu oraz przedni ptatek zastawki
mitralnej s3 uzyte do stworzenia sfenestrowanej taty za-
stawkowej. Metody te zapewniaja akceptowalng Smiertel-
nos¢ pooperacyjna (3,6%), umozliwiajg szybsza ekstuba-
cje, skracaja czas leczenia na oddziale intensywnej terapii
[16, 17]. Sami autorzy powyzszych metod podkresla jednak,
ze stanowig one opcje leczenia w przypadkach ograniczo-
nego dostepu do metod standardowych, tj. przedoperacyj-
nego membranowego natleniania pozaustrojowego (ang.
extracorporeal membrane oxygenation — ECMO), kosztow-
nego leczenia farmakologicznego czy przeszczepu [16]. Na
podkreslenie zastuguje fakt, ze 5-letnie przezycie dzieci po
przeszczepie jest mniejsze niz pacjentéw leczonych powyz-
sza metoda [19].

Poszerzenie prawej komory serca wtérne do nadcisnie-
nia ptucnego towarzyszacego wadzie przeciekowej serca
skutkuje poszerzeniem pierscienia zastawki tréjdzielnej
oraz dysfunkcja aparatu odzastawkowego [20]. Obserwa-
cje kliniczne dowiodty, ze nieoperowana niedomykalnosé
zastawki tr6jdzielnej jest procesem postepujacym i pogar-
sza odlegte wyniki leczenia (ECS Guidelines Valvular Heart
Disease, 2007). Samo poszerzenie pierscienia zastawki
powinno byé wiec wskazaniem do interwencji chirurgicz-
nej [21]. Brak Scistych wskazah w $wiatowych zaleceniach
sprawia, ze decyzja jest gtéwnie uzalezniona od chirurga
lub zespotu leczacego. Wzrost dziecka wptywa na planowa-
nie strategii postepowania. O ile chirurgiczne leczenie tego
schorzenia nie budzi watpliwosci u mtodziezy i dorostych,
to wciaz jest kontrowersyjne u dzieci mniejszych [21]. Wy-
miana zastawki trojdzielnej u pacjentéw dorostych zwia-
zana jest z istotng Smiertelnoscia i czestymi powiktaniami
[20]. Dlatego tez preferowanym postepowaniem w tej gru-
pie wiekowej jest plastyka zastawki tréjdzielnej. Sposréd
technik plastyki zalecane s3 metody z zastosowaniem
pierscienia sztywnego. Metody te zmniejszaja czestos¢
wystagpienia powiktah wczesnych i péznych [20, 21]. Istot-
na niedomykalnos¢ zastawki (powyzej Il stopnia), znaczne
poszerzenie pierscienia tréjdzielnego (ponad 40 mm), ni-
ska frakcja wyrzutowa (ang. ejection fraction — EF; ponizej
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40%) sa czynnikami ryzyka pogorszenia pomimo plastyki
zastawki [21]. Wyznaczona na podstawie badania echokar-
diograficznego powierzchnia gtebokosci koaptacji ptatkow
niedomykalnej zastawki tréjdzielnej (tzw. tethering area)
powyzej 10 mm jest istotnym negatywnym czynnikiem pro-
gnostycznym. Uzycie pétotwartego, sztywnego pierscienia
jest postepowaniem z wyboru w tym typie zmiany. Metoda
ta nie moze byt jednak zastosowana u dzieci mniejszych,
u ktérych fizjologiczny wzrost pierscienia zastawki tréj-
dzielnej moze spowodowac objawy jej zwezenia. Dla tych
pacjentéw rezerwuje sie dorazng plastyke ptatkéw. Podkre-
sla sie, ze technika edge-to-edge valve plasty jest prosta
i wyniki po jej zastosowaniu sg zadowalajace [22].

Pacjenci z wrodzonymi wadami serca wsp6tistniejacymi
z nadcisnieniem ptucnym oporni na leczenie konwencjonal-
ne wymagaja przeszczepu ptuc, serca. Poczatkowo kwalifi-
kowano ich do przeszczepu ptuc i serca. Obecnie metode te
rezerwuje sie dla pacjentéw z pojedyncza komorg, wadami
niepoddajacymi sie korekgji chirurgicznej lub pacjentéw ze
zt3 funkcja lewej komory serca. Dla pozostatych pacjentéw
zalecana jest korekcja wady podstawowej, a nastepnie
przeszczep ptuca lub ptuc. Metode te zaproponowat po raz
pierwszy Fremes w 1990 r. [23] i spotkata sie ona z szerokim
uznaniem. Jej zaletami sg zachowanie wtasnego serca bior-
cy, krétszy czas oczekiwania na dawce ptuc w poréwnaniu
z dawca bloku ptuca — serce, i unikniecie komplikacji zwia-
zanych z przeszczepem serca. Rzadziej wystepuja réwniez
powiktania zwigzane z obliteracjg oskrzeli. Opcja chirurgicz-
nego leczenia w postaci przeszczepu jest ostatnim etapem
leczenia wad przeciekowych z utrzymujacym sie nadcisnie-
niem ptucnym [24]. Nalezy réwniez podkresli¢, ze nadcisnie-
nie ptucne jest przeciwwskazaniem do przeszczepu samego
serca. Wykazano istotnie nizsza przezywalnos¢ pacjentéw
nieodpowiadajacych na leczenie specyficzne [24].

Ciagte pozaustrojowe natlenianie krwi jest metoda z wy-
boru leczenia nadcisnienia ptucnego wiktajacego wady prze-
ciekowe, opornego na konwencjonalne leczenie. Powinno
by¢ jednak stosowane u pacjentdw, u ktérych nadcisnienie
ptucne jest potencjalnie odwracalne. Umozliwia stabilizacje
hemodynamiczng i zapewnia racjonalng wymiane gazowa,
dajac czas na regeneracje krazenia ptucnego. Zapewnia od-
powiednie przygotowanie pacjenta do leczenia chirurgicz-
nego wady [25]. Czesto jest ono etapem posrednim w dro-
dze do przeszczepu oraz umozliwia stabilizacje pacjenta po
wykonanej procedurze. U pacjentéw z wrodzonymi wadami
serca i utrwalonym nadciénieniem ptucnym wskazania do
zastosowania ECMO nie rdznig sie zasadniczo od przyjetych
w kwalifikacji do klasycznego ciggtego pozaustrojowego
natleniania, jednak wykraczaja poza wskazania zwigzane
z ostra niewydolnoscig oddechowa.

Ta szczeg6lna sytuacja, pozornie tamigca zasade odwra-
calnosci przyczyny niewydolnosci krazeniowo-oddechowej,
w sytuacjach skrajnych jest terapia ostatniej szansy, dajaca
nadzieje na doczekanie przeszczepu i optymalizacje stanu
chorego. Autorzy chetniej stosuja zylno-zylne ECMO u pa-
cjentow oczekujacych na przeszczep ptuc, zas u oczekuja-
cych na przeszczep ptuc i serca — tetniczo-zylne [26]. U pa-
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cjentéw, u ktérych stan kliniczny wymusit zastosowanie
ECMO, Smiertelnosé jest w dalszym ciggu wysoka i waha
sie w granicach 38-65% [25].

Podkresla sie znaczenie farmakoterapii swoistej i nie-
swoistej w poprawie wynikéw leczenia chirurgicznego. Leki
poprawiajace funkcje prawej komory serca, profilaktyka
zaburzeh rytmu serca, wyréwnanie zaburzen réwnowagi
kwasowo-zasadowej, profilaktyka bolu (sedacja) oraz in-
fekcyjnego zapalenia wsierdzia, zwiotczenie pacjenta ob-
nizaja ryzyko zabiegu operacyjnego i kryze nadcisnienia
ptucnego w okresie pooperacyjnym. Szczegblne znaczenie
nabraty leki selektywnie rozszerzajace naczynia krazenia
ptucnego. W okresie przygotowania do planowego zabie-
gu operacyjnego podkresla sie znaczenie koncepcji treat
and repair. Wykorzystywano jg z pozytywnym skutkiem
u dzieci starszych (powyzej 6. miesigca zycia) z duzym
lewo-prawym przeciekiem (duzy ubytek przegrody miedzy-
komorowej, ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej,
okienko aortalno-ptucne, wspélny pien tetniczy). W okresie
pooperacyjnym u pacjentéw z utrzymujacymi sie objawa-
mi podwyzszonego cisnienia w tozysku ptucnym zalecane
jest stosowanie selektywnych Srodkéw rozszerzajacych
naczynia krazenia ptucnego. Podkresla sie réwniez znacze-
nie zjawiska efektu z odbicia (ang. rebound phenomenon)
u pacjentéw z kryzami nadcisnienia ptucnego otrzymuja-
cych wziewnie tlenek azotu oraz terapii skojarzonej lekow
wazodylatacyjnych dla wzmocnienia ich efektu w leczeniu
ciezkiego nadcisnienia ptucnego towarzyszacego wadom
ztozonym, tj. restrykcyjnego catkowitego nieprawidtowe-
go sptywu zyt ptucnych (ang. total anomalous pulmonary
venous drainage — TAPVD). Na uwage zastuguja inhibitory
fosfodiesterazy 5 (PDEI-5). Hamuja one degradacje endo-
gennego tlenku azotu, zwiekszajac jego stezenie w tozysku
ptucnym. Lek jest relatywnie dobrze tolerowany, z jedynie
okresowymi bélami gtowy lub umiarkowang hipotensja.
Zalecanymi dawkami sg 0,25-5 mg/kg m.c./dobe z czesto-
tliwoscia co 6-8 godz. Rozpoczyna sie od nizszych dawek
i stopniowo zwieksza sie do maksymalnej tolerowanej
dawki. Czas podazy zalezny jest od wskazan. Stosowany
w sytuacjach doraznych (profilaktyka pooperacyjnych kryz
nadcisnienia ptucnego, ktére ustepuja w ciggu kolejnych
dni) zalecana jest podaz przez okres 2-3 tygodni. U pacjen-
tow z utrzymujacym sie nadcisnieniem ptucnym zalecana
jest kontynuacja terapii przez 3 kolejne miesigce po opera-
cji. Starsi pacjenci z utrzymujacym sie podwyzszonym cis-
nieniem w tetnicy ptucnej po korekcji istotnego przecieku
moga wymagac dtuzszej kuracji. Badanie echokardiogra-
ficzne jest zalecane w celu monitorowania cisnienia w tet-
nicy ptucnej. W Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie
z powodzeniem stosowano przedoperacyjnie PDEI-5, a po
zmniejszeniu oporu ptucnego wykonano korekcje wady
u pacjentéw kwalifikowanych jako ,graniczni” z dobrymi
wynikami wczesnymi i Srednio-odlegtymi.

Pomimo poprawy opieki okotooperacyjnej pacjentow
z przeciekowg wadg serca wspotistniejaca z nadciSnieniem
ptucnym wczesna Smiertelnos¢ pooperacyjna nie ulegta
istotnej poprawie i zwiekszone wartosci przedoperacyjnego
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oporu ptucnego stanowig wciaz istotny czynnik ryzyka [24].
Nadzieje przynosza jednak nowe srodki farmakologiczne,
w tym koncepcja treat and repair. Nalezy jednak podkreslic,
Ze operacja nie zawsze zatrzymuje postep rozwoju choro-
by w naczyniach ptucnych, a na rokowanie pooperacyjne
wptywaja: funkcja prawej komory serca, uktadu zastawko-
wego i stan ogdlny pacjenta. Jedynie operacja wykonana
w okresie przed rozwojem nieodwracalnych zmian daje
szanse profilaktyki nadcisnienia ptucnego.

Praca prezentowana podczas konferencji ,,Nadcisnienie
ptucne u dzieci — problemy diagnostyczno-lecznicze”, 15-16
maja 2010 r. w Warszawie.
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