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Streszczenie

Nadciśnienie płucne jest istotnym czynnikiem ryzyka zgonu i po-
wikłań wrodzonych przeciekowych wad serca. Zwiększony prze-
pływ płucny prowadzi do stałej stymulacji komórek śródbłonka, 
w konsekwencji do ich dysfunkcji, zwiększonego oporu naczyń 
płucnych, ostrej lub postępującej niewydolności prawej komo-
ry serca. Wczesna korekcja wad może temu zapobiec. Wybór 
optymalnego czasu operacji jest wciąż wiodącym problemem 
leczniczym. Swoiste i nieswoiste leczenie nadciśnienia płucnego 
poprawia wyniki chirurgicznego leczenia. Dla wybranych pacjen-
tów, u których występują przeciwwskazania do chirurgicznego 
leczenia lub u pacjentów opornych na powyższe leczenie, meto-
dą z wyboru pozostaje przedoperacyjne membranowe natlenia-
nie pozaustrojowe (ang. extracorporeal membrane oxygenation 
– ECMO) oraz przeszczep płuc lub płuc wraz z sercem. 
Słowa kluczowe: nadciśnienie płucne, wrodzona wada serca, 
zwiększony przepływ płucny.
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Abstract

Pulmonary hypertension is a significant risk factor of mortali-
ty and morbidity in congenital heart malformations with left-
-to-right shunt. The increased pulmonary blood flow lead to 
permanent endothelial cells stimulation, consequently to their 
dysfunction, increased pulmonary vascular resistance, acute 
or progressive right ventricle failure. The early surgical correc-
tion prevent up mention pathological tract. The optimal time 
of surgery is still leading therapeutic problem. The specific 
and non-specific treatment of pulmonary vascular resistance 
would improve surgical results. Extracorporeal membrane oxy-
genation (ECMO) or lung or heart – lung transplantation are 
option for patients with contraindications for surgical treat-
ment and/or resistance for up mention treatment. 
Key words: pulmonary hypertension, congenital heart malfor-
mations, increased pulmonary blood flow.

Wady przeciekowe są najczęściej występującymi wro-
dzonymi anomaliami układu krążenia, które nieleczone lub 
leczone zbyt późno powodują podwyższone ciśnienie krwi 
w łożysku płucnym [1, 2]. Podwyższone ciśnienie ma istotny 
wpływ na przebieg pooperacyjny [1, 3]. To sprawia, że nad-
ciśnienie płucne jest istotnym problemem w kardiochirurgii 
wrodzonych wad serca.

Celem pracy jest przedstawienie współczesnych poglą-
dów na temat przyczyn powstawania i metod postępowa-
nia chirurgicznego u pacjentów z nadciśnieniem płucnym 
leczonych z powodu przeciekowej wady serca.

O ciśnieniu perfuzyjnym łożyska płucnego decyduje 
różnica średniego ciśnienia tętniczego i żylnego (prawo Po-
iseuille’a). Jest ono zależne od oporu łożyska naczyniowego, 

które zależy od średnicy naczyń, ich struktury i organizacji 
oraz właściwości fizycznych samej krwi.

W życiu płodowym istniejące połączenia pomiędzy krą-
żeniem płucnym i systemowym, fizjologiczny duży opór na-
czyń płucnych i mały opór naczyń łożyska sprawiają, że je-
dynie 8–10% płodowego rzutu serca przepływa przez płuca, 
a prawa komora serca zapewnia ponad 60% rzutu. Konse-
kwencją są wyrównane ciśnienia w obu komorach we wcze-
snym okresie po porodzie. Ciśnienie to stopniowo obniża 
się, ale pozostaje fizjologicznie podwyższone w pierwszych 
tygodniach życia dziecka. Postępujące zmiany hemodyna-
micznie oraz anatomiczne naczyń krążenia płucnego skut-
kują przebudową obu komór, zmianą oporów w łożysku 
płucnym i systemowym, a w efekcie obniżeniem ciśnienia 



Kardiochirurgia i Torakochirurgia Polska 2011; 8 (1) 67

WADY WRODZONE

płucnego do ok. 1/3 ciśnienia systemowego. W tym okre-
sie napięcie ścian naczyń krążenia płucnego jest wynikiem 
równowagi pomiędzy czynnikami zwężającymi naczynia 
(niedotlenienie/kwasica, zwiększony przepływ i ciśnienie, 
zaburzenia dojrzewania naczyń – brak regresji przerostu 
warstwy środkowej naczyń), a rozszerzającymi (zwiększone 
utlenowanie, zahamowanie syntezy prostaglandyn, ścień-
czenie warstwy środkowej naczyń krwionośnych). Istniejąca 
komunikacja pomiędzy krążeniem płucnym i systemowym, 
będąca głównym elementem wad przeciekowych, zaburza 
powyższe procesy. Zwiększona podatność niskooporowe-
go krążenia płucnego powoduje, że w pierwszym okresie 
utrzymuje się zwiększony przepływ płucny bez istotnego 
wzrostu oporu płucnego (hiperkinetyczne krążenie płuc-
ne). Zwiększenie napięcia ścian naczyń krwionośnych 
i stała stymulacja komórek śródbłonka powoduje stopnio-
we zwiększenie oporu płucnego. Postępująca dysfunkcja 
komórek śródbłonka skutkuje osłabieniem mechanizmów 
rozszerzających naczynia krążenia płucnego (zmniejszona 
synteza endogennego tlenku azotu i prostaglandyn) z jed-
noczasowym nasileniem mechanizmów odpowiedzialnych 
za ich obkurczanie (zwiększone stężenie endoteliny 1, nie-
dotlenienie, dysfunkcja kanałów potasowych, zwiększone 
uwalnianie serotoniny i tromboksanu, nasilenie produkcji 
mediatorów zapalnych, zmiany reologiczne krwi). Postępu-
jące zmiany przepływu płucnego powodują zwiększone stę-
żenie związków naczynioaktywnych [wazokatywnego pep-
tydu jelitowego (ang. vasoactive intestinal peptide – VIP), 
transformującego czynnika wzrostu beta 1 (ang. transfor-
ming growth factor beta 1 – TGF-β1), czynnika wzrostu śród-
błonka naczyniowego (ang. vascular endothelial growth 
factor – VEGF)] i mediatorów zapalnych. Nasila to przebu-
dowę naczyń krwionośnych, tzw. remodeling proliferacyjny. 
Zastój krwi i tworzenie zakrzepów w mikrokrążeniu płuc-
nym, a w konsekwencji martwica, włóknienie fragmentów 
miąższu płucnego, zmiany perfuzji płucnej, niedotlenienie 
i niewydolność prawej komory serca potęgują te zmiany 
[2]. W przypadku dzieci nadciśnienie płucne stwierdza się, 
gdy skurczowe ciśnienie w pniu płucnym przekracza 50% 
skurczowego ciśnienia systemowego [4]. Istotnym jest roz-
różnienie między ciśnieniem w tętnicy płucnej a oporem 
płucnym. Wysokie ciśnienie w tętnicy płucnej nie zawsze 
oznacza wysoki opór płucny. Pacjenci z wysokim ciśnieniem 
w tętnicy płucnej, ale małym oporem płucnym współistnie-
jącym z dużym przeciekiem lewo-prawym rokują lepiej. 

W obrębie omawianych wad znajdują się ubytki prze-
gród serca, wady złożone (w tym zespoły pojedynczej komo-
ry serca z podwyższonym cienieniem płucnym), nadciśnie-
nie płucne powstające po operacji kardiochirurgicznej [4]. 
Pacjenci z wadami przeciekowymi mogą mieć również inne 
postacie nadciśnienia płucnego. Ta różnorodność sprawa, 
że czas rozwoju nadciśnienia płucnego jest cechą indywi-
dualną. Wysoki opór płucny rzadko występuje u niemowląt 
z ubytkiem w przegrodzie międzykomorowej. W wadach 
złożonych oraz z dużą komunikacją między krążeniem 
płucnym i systemowym rozwija się szybciej. Obserwacje te 
sprawiły, że w klasyfikacji anatomiczno-patofizjologicznej 

wrodzonych przecieków systemowo-płucnych związanych 
z tętniczym nadciśnieniem płucnym (zmodyfikowany Po-
dział Wenecki 2003) rozróżnia się przecieki zlokalizowane 
przed zastawką trójdzielną, dystalnie od zastawki trójdziel-
nej oraz złożone [4].

Historia naturalna wad przeciekowych pokazuje, że 
czas trwania zwiększonego przepływu płucnego ma duże 
znaczenie dla stopnia wzrostu oporu płucnego, a to ma 
istotny wpływ na śmiertelność okołooperacyjną [1, 3]. W la-
tach 90. ubiegłego wieku określono częstość występowania 
płucnego nadciśnienia tętniczego w wadach przeciekowych 
na 5–10% w wadach prostych i ok. 18% w wadach złożo-
nych [1]. Postęp technologiczny i rozwój nauk medycznych 
sprawiły, że w ciągu ostatnich 20 lat operacje wykonuje 
się u młodszych pacjentów. Zmniejszyło to ryzyko powsta-
nia utrwalonego nadciśnienia płucnego, ale spotęgowało 
problem wynikający z opieki okołooperacyjnej pacjentów 
z reaktywnym nadciśnieniem płucnym. Obecnie klasyczny 
podział histologiczny zmian w biopsji płuca przedstawio-
ny przez Heath i Edwards [2] nie jest już tak oczywisty. 
Zmiany histologiczne uważane za nieoperacyjne (powyżej 
III stopnia w klasyfikacji Heath-Edwards) są oceną jedynie 
jakościową, a nie ilościową [1]. Niewielki fragment tkanki 
płucnej poddany badaniu histologicznemu może nie zawie-
rać zmian najcięższych [2], a postępujący charakter choroby 
sprawia, że zmiany te mogą wystąpić w niedługim czasie 
pomimo ich braku w ostatnim badaniu [2, 5]. Na podkre-
ślenie zasługują obserwacje twierdzące, że potencjalna od-
wracalność zmian nie jest synonimem operacyjności, a nie-
zależnie od wykonanego zabiegu zmiany w naczyniach 
płucnych mogą postępować [5]. Próby wyznaczenia wskaź-
nika ciężkości choroby na podstawie badania histopatolo-
gicznego (ang. index of pulmonary vascular disease – IPVD) 
również nie mają obecnie większego znaczenia kliniczne-
go [6]. Rozwiązaniem tego problemu wydają się prace nad 
oceną krążących komórek śródbłonka naczyń [7]. Metoda 
ta wymaga jednak w dalszym ciągu badań i standaryzacji, 
szczególnie dla grupy pediatrycznej. Ocena hemodynamicz-
na na podstawie wartości oporu naczyń krążenia płucnego 
dostarcza dodatkowych informacji, na podstawie których 
podejmowane są decyzje o operacji. W licznych pracach 
stwierdzono, że pacjenci ze zmianami histologicznymi 
odwracalnymi mają opór płucny w granicach do 7 j. Wo-
oda, podczas gdy wartości oporu płucnego powyżej 8,5 j.  
Wooda występują u osób z nieodwracalnymi zmianami 
[1, 2]. Za nieoperacyjną uważa się wadę, w której warto-
ści oporu płucnego przekraczają 8 j. Wooda, z przeciekiem 
prawo-lewym, a stosunek krążenia płucnego do systemo-
wego jest mniejszy od 1,75 [1, 8]. Spotyka się również pra-
ce, w których udokumentowano dobry wynik chirurgicznie 
leczonej wady u pacjentów z wyższymi wartościami oporu 
płucnego [6]. Zmienne maksymalnych wartości oporu płuc-
nego dla pacjentów operacyjnych wyznaczają grupę gra-
niczną, dla której operacja stanowi różnego stopnia ryzyko. 
Ocena odpowiedzi naczyń krążenia płucnego na podawane 
w trakcie badania hemodynamicznego substancje rozsze-
rzające naczynia krwionośne (tlen, tlenek azotu, tolazolina, 
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prostacyklina, adenozynotrójfosforan) umożliwiają ziden-
tyfikowanie pacjentów, którzy potencjalnie mogą pozytyw-
nie opowiedzieć na zastosowane leczenie chirurgiczne (tzw. 
pacjentów operacyjnych). Za pozytywną odpowiedź w pró-
bie z tlenkiem azotu uważa się zmniejszenie stosunku opo-
ru krążenia płucnego do systemowego o co najmniej 20% 
wartości wyjściowej [8]. Jest jednak grupa dzieci, u których 
nieznacznie podwyższony opór płucny współistnieje z szyb-
ką dynamiką jego wzrostu w okresie przed operacją. Są to 
pacjenci, dla których rokowanie jest niepewne. Obserwa-
cje kliniczne dowodzą, że w tej grupie są głównie dzieci 
ze złożonymi wadami przeciekowymi, zlokalizowanymi za 
zastawką trójdzielną, u których przeciek jest istotny pod 
względem objętości lub/i ciśnienia. Czynnikami decydują-
cymi o wyborze optymalnego czasu operacji są: wielkość 
przecieku (lokalizacja), stopień rozwoju zmian w naczy-
niach krążenia płucnego, dynamika wzrostu oporu płucne-
go przed operacją, stopień wydolności prawej komory serca 
(stopień niedomykalności zastawek przedsionkowo-komo-
rowych) i problemy współistniejące. Celem chirurgicznego 
leczenia wad przeciekowych współistniejących z nadciś- 
nieniem płucnym jest poprawa przeżywalności i komfortu 
życia, a ściślej profilaktyka niewydolności prawej komory 
serca i protekcja zmian w naczyniach krążenia płucnego. 
Postępowanie chirurgiczne prowadzące do osiągnięcia 
powyższych celów wymusza niejednokrotnie leczenie eta-
powe. W wielu pracach podkreśla się, że wczesna korek-
cja prostych wad przeciekowych współistniejących z od-
wracalnym podwyższonym ciśnieniem płucnym związana 
jest z niższą śmiertelnością i wyższym komfortem życia 
w porównaniu z leczeniem etapowym [9, 10]. Mimo to 
chirurgiczne zmniejszenie przepływu płucnego powstałe 
w wyniku zwężenia pnia tętnicy płucnej lub jego gałęzi 
(banding tętnicy płucnej) pozostaje metodą z wyboru w za-
bezpieczeniu naczyń łożyska płucnego przed nadmiernym 
obciążeniem objętościowym i ciśnieniowym [1]. Wykonuje 
się go w wybranych przypadkach, w których duży przeciek 
lewo-prawy, zlokalizowany dystalnie od zastawki trójdziel-
nej współistnieje z dużym oporem płucnym [11]. Opisano 
przypadki regresji zmian histologicznie nieodwracalnych  
[11, 12]. Uważa się jednak, że zmiany anatomicznie utrzymu-
ją się w naczyniach płucnych pomimo wykonanego bandin-
gu [13]. Może on nasilać objawy niedomykalności zastawek 
przedsionkowo-komorowych [13], a w konsekwencji objawy 
niewydolności krążenia. Podkreśla się wysoką śmiertelność 
pooperacyjną w grupie niemowląt [1, 13]. Ochronę prawej 
komory serca u pacjentów z przeciekowymi wadami serca 
współistniejącymi z podwyższonym ciśnieniem płucnym 
uzyskuje się poprzez utworzenie (atrioseptostomia) lub 
utrzymanie (fenestracja, techniki łat zastawkowych) komu-
nikacji między krążeniem płucnym i systemowym. Celem 
jest zmniejszenie obciążenia prawej komory serca, zapobie-
ganie jej rozstrzeni i zwiększenie rzutu serca. Wskazaniem 
do zastosowania tej metody jest oporne na leczenie farma-
kologiczne nadciśnienie płucne współistniejące z zespołem 
małego rzutu serca [14, 15]. Metody te jednak nasilają ob-
jawy hipoksji i paradoksalnie prowadzą do niewydolności 

prawej komory serca. Zwiększają również ryzyko wystąpie-
nia infekcyjnego zapalenia wsierdzia. Zamknięcie przecie-
ku z pozostawieniem niewielkiej komunikacji między krą-
żeniem systemowym i płucnym może być alternatywnym 
rozwiązaniem z akceptowalną śmiertelnością. Metoda ta 
zmniejsza obciążenie prawej komory serca, pozostawiając 
jednak stały przeciek. W 1995 r. Zhou [27] jako pierwszy 
opisał zamknięcie ubytku przegrody międzykomorowej 
łatą zastawkową u pacjentów z ciężkim nadciśnieniem 
płucnym. Znalazła ona też zastosowanie w leczeniu ubyt-
ków zlokalizowanych przed zastawką trójdzielną. Modyfi-
kację powyższej techniki zaproponował Novick. Metody te 
zabezpieczają przed stałym utrzymującym się połączeniem 
pomiędzy krążeniem systemowym i płucnym, jednocześnie 
odciążając prawą komorę w okresie istotnie podwyższo-
nego ciśnienia krwi w łożysku płucnym [16, 17]. Odmianą 
opisanej metody jest technika łaty zastawkowej z zasto-
sowaniem allograftu aortalnego [18]. Płatek niewieńcowy 
zastawki aortalnej allograftu oraz przedni płatek zastawki 
mitralnej są użyte do stworzenia sfenestrowanej łaty za-
stawkowej. Metody te zapewniają akceptowalną śmiertel-
ność pooperacyjną (3,6%), umożliwiają szybszą ekstuba-
cję, skracają czas leczenia na oddziale intensywnej terapii  
[16, 17]. Sami autorzy powyższych metod podkreślą jednak, 
że stanowią one opcję leczenia w przypadkach ograniczo-
nego dostępu do metod standardowych, tj. przedoperacyj-
nego membranowego natleniania pozaustrojowego (ang. 
extracorporeal membrane oxygenation – ECMO), kosztow-
nego leczenia farmakologicznego czy przeszczepu [16]. Na 
podkreślenie zasługuje fakt, że 5-letnie przeżycie dzieci po 
przeszczepie jest mniejsze niż pacjentów leczonych powyż-
szą metodą [19].

Poszerzenie prawej komory serca wtórne do nadciśnie-
nia płucnego towarzyszącego wadzie przeciekowej serca 
skutkuje poszerzeniem pierścienia zastawki trójdzielnej 
oraz dysfunkcją aparatu odzastawkowego [20]. Obserwa-
cje kliniczne dowiodły, że nieoperowana niedomykalność 
zastawki trójdzielnej jest procesem postępującym i pogar-
sza odległe wyniki leczenia (ECS Guidelines Valvular Heart 
Disease, 2007). Samo poszerzenie pierścienia zastawki 
powinno być więc wskazaniem do interwencji chirurgicz-
nej [21]. Brak ścisłych wskazań w światowych zaleceniach 
sprawia, że decyzja jest głównie uzależniona od chirurga 
lub zespołu leczącego. Wzrost dziecka wpływa na planowa-
nie strategii postępowania. O ile chirurgiczne leczenie tego 
schorzenia nie budzi wątpliwości u młodzieży i dorosłych, 
to wciąż jest kontrowersyjne u dzieci mniejszych [21]. Wy-
miana zastawki trójdzielnej u pacjentów dorosłych zwią-
zana jest z istotną śmiertelnością i częstymi powikłaniami 
[20]. Dlatego też preferowanym postępowaniem w tej gru-
pie wiekowej jest plastyka zastawki trójdzielnej. Spośród 
technik plastyki zalecane są metody z zastosowaniem 
pierścienia sztywnego. Metody te zmniejszają częstość 
wystąpienia powikłań wczesnych i późnych [20, 21]. Istot-
na niedomykalność zastawki (powyżej II stopnia), znaczne 
poszerzenie pierścienia trójdzielnego (ponad 40 mm), ni-
ska frakcja wyrzutowa (ang. ejection fraction – EF; poniżej 
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40%) są czynnikami ryzyka pogorszenia pomimo plastyki 
zastawki [21]. Wyznaczona na podstawie badania echokar-
diograficznego powierzchnia głębokości koaptacji płatków 
niedomykalnej zastawki trójdzielnej (tzw. tethering area) 
powyżej 10 mm jest istotnym negatywnym czynnikiem pro-
gnostycznym. Użycie półotwartego, sztywnego pierścienia 
jest postępowaniem z wyboru w tym typie zmiany. Metoda 
ta nie może być jednak zastosowana u dzieci mniejszych, 
u których fizjologiczny wzrost pierścienia zastawki trój-
dzielnej może spowodować objawy jej zwężenia. Dla tych 
pacjentów rezerwuje się doraźną plastykę płatków. Podkre-
śla się, że technika edge-to-edge valve plasty jest prosta 
i wyniki po jej zastosowaniu są zadowalające [22].

Pacjenci z wrodzonymi wadami serca współistniejącymi 
z nadciśnieniem płucnym oporni na leczenie konwencjonal-
ne wymagają przeszczepu płuc, serca. Początkowo kwalifi-
kowano ich do przeszczepu płuc i serca. Obecnie metodę tę 
rezerwuje się dla pacjentów z pojedynczą komorą, wadami 
niepoddającymi się korekcji chirurgicznej lub pacjentów ze 
złą funkcją lewej komory serca. Dla pozostałych pacjentów 
zalecana jest korekcja wady podstawowej, a następnie 
przeszczep płuca lub płuc. Metodę tę zaproponował po raz 
pierwszy Fremes w 1990 r. [23] i spotkała się ona z szerokim 
uznaniem. Jej zaletami są zachowanie własnego serca bior-
cy, krótszy czas oczekiwania na dawcę płuc w porównaniu 
z dawcą bloku płuca – serce, i uniknięcie komplikacji zwią-
zanych z przeszczepem serca. Rzadziej występują również 
powikłania związane z obliteracją oskrzeli. Opcja chirurgicz-
nego leczenia w postaci przeszczepu jest ostatnim etapem 
leczenia wad przeciekowych z utrzymującym się nadciśnie-
niem płucnym [24]. Należy również podkreślić, że nadciśnie-
nie płucne jest przeciwwskazaniem do przeszczepu samego 
serca. Wykazano istotnie niższą przeżywalność pacjentów 
nieodpowiadających na leczenie specyficzne [24].

Ciągłe pozaustrojowe natlenianie krwi jest metodą z wy-
boru leczenia nadciśnienia płucnego wikłającego wady prze-
ciekowe, opornego na konwencjonalne leczenie. Powinno 
być jednak stosowane u pacjentów, u których nadciśnienie 
płucne jest potencjalnie odwracalne. Umożliwia stabilizację 
hemodynamiczną i zapewnia racjonalną wymianę gazową, 
dając czas na regenerację krążenia płucnego. Zapewnia od-
powiednie przygotowanie pacjenta do leczenia chirurgicz-
nego wady [25]. Często jest ono etapem pośrednim w dro-
dze do przeszczepu oraz umożliwia stabilizację pacjenta po 
wykonanej procedurze. U pacjentów z wrodzonymi wadami 
serca i utrwalonym nadciśnieniem płucnym wskazania do 
zastosowania ECMO nie różnią się zasadniczo od przyjętych 
w kwalifikacji do klasycznego ciągłego pozaustrojowego 
natleniania, jednak wykraczają poza wskazania związane 
z ostrą niewydolnością oddechową. 

Ta szczególna sytuacja, pozornie łamiąca zasadę odwra-
calności przyczyny niewydolności krążeniowo-oddechowej, 
w sytuacjach skrajnych jest terapią ostatniej szansy, dającą 
nadzieję na doczekanie przeszczepu i optymalizację stanu 
chorego. Autorzy chętniej stosują żylno-żylne ECMO u pa-
cjentów oczekujących na przeszczep płuc, zaś u oczekują-
cych na przeszczep płuc i serca – tętniczo-żylne [26]. U pa-

cjentów, u których stan kliniczny wymusił zastosowanie 
ECMO, śmiertelność jest w dalszym ciągu wysoka i waha 
się w granicach 38–65% [25].

Podkreśla się znaczenie farmakoterapii swoistej i nie-
swoistej w poprawie wyników leczenia chirurgicznego. Leki 
poprawiające funkcję prawej komory serca, profilaktyka 
zaburzeń rytmu serca, wyrównanie zaburzeń równowagi 
kwasowo-zasadowej, profilaktyka bólu (sedacja) oraz in-
fekcyjnego zapalenia wsierdzia, zwiotczenie pacjenta ob-
niżają ryzyko zabiegu operacyjnego i kryzę nadciśnienia 
płucnego w okresie pooperacyjnym. Szczególne znaczenie 
nabrały leki selektywnie rozszerzające naczynia krążenia 
płucnego. W okresie przygotowania do planowego zabie-
gu operacyjnego podkreśla się znaczenie koncepcji treat 
and repair. Wykorzystywano ją z pozytywnym skutkiem 
u dzieci starszych (powyżej 6. miesiąca życia) z dużym  
lewo-prawym przeciekiem (duży ubytek przegrody między-
komorowej, ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej, 
okienko aortalno-płucne, wspólny pień tętniczy). W okresie 
pooperacyjnym u pacjentów z utrzymującymi się objawa-
mi podwyższonego ciśnienia w łożysku płucnym zalecane 
jest stosowanie selektywnych środków rozszerzających 
naczynia krążenia płucnego. Podkreśla się również znacze-
nie zjawiska efektu z odbicia (ang. rebound phenomenon) 
u pacjentów z kryzami nadciśnienia płucnego otrzymują-
cych wziewnie tlenek azotu oraz terapii skojarzonej leków 
wazodylatacyjnych dla wzmocnienia ich efektu w leczeniu 
ciężkiego nadciśnienia płucnego towarzyszącego wadom 
złożonym, tj. restrykcyjnego całkowitego nieprawidłowe-
go spływu żył płucnych (ang. total anomalous pulmonary 
venous drainage – TAPVD). Na uwagę zasługują inhibitory 
fosfodiesterazy 5 (PDEI-5). Hamują one degradację endo-
gennego tlenku azotu, zwiększając jego stężenie w łożysku 
płucnym. Lek jest relatywnie dobrze tolerowany, z jedynie 
okresowymi bólami głowy lub umiarkowaną hipotensją. 
Zalecanymi dawkami są 0,25–5 mg/kg m.c./dobę z często-
tliwością co 6–8 godz. Rozpoczyna się od niższych dawek 
i stopniowo zwiększa się do maksymalnej tolerowanej 
dawki. Czas podaży zależny jest od wskazań. Stosowany 
w sytuacjach doraźnych (profilaktyka pooperacyjnych kryz 
nadciśnienia płucnego, które ustępują w ciągu kolejnych 
dni) zalecana jest podaż przez okres 2–3 tygodni. U pacjen-
tów z utrzymującym się nadciśnieniem płucnym zalecana 
jest kontynuacja terapii przez 3 kolejne miesiące po opera-
cji. Starsi pacjenci z utrzymującym się podwyższonym ciś- 
nieniem w tętnicy płucnej po korekcji istotnego przecieku 
mogą wymagać dłuższej kuracji. Badanie echokardiogra-
ficzne jest zalecane w celu monitorowania ciśnienia w tęt-
nicy płucnej. W Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie 
z powodzeniem stosowano przedoperacyjnie PDEI-5, a po 
zmniejszeniu oporu płucnego wykonano korekcję wady 
u pacjentów kwalifikowanych jako „graniczni” z dobrymi 
wynikami wczesnymi i średnio-odległymi.

Pomimo poprawy opieki okołooperacyjnej pacjentów 
z przeciekową wadą serca współistniejącą z nadciśnieniem 
płucnym wczesna śmiertelność pooperacyjna nie uległa 
istotnej poprawie i zwiększone wartości przedoperacyjnego 
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oporu płucnego stanowią wciąż istotny czynnik ryzyka [24]. 
Nadzieje przynoszą jednak nowe środki farmakologiczne, 
w tym koncepcja treat and repair. Należy jednak podkreślić, 
że operacja nie zawsze zatrzymuje postęp rozwoju choro-
by w naczyniach płucnych, a na rokowanie pooperacyjne 
wpływają: funkcja prawej komory serca, układu zastawko-
wego i stan ogólny pacjenta. Jedynie operacja wykonana 
w okresie przed rozwojem nieodwracalnych zmian daje 
szanse profilaktyki nadciśnienia płucnego. 

Praca prezentowana podczas konferencji „Nadciśnienie 
płucne u dzieci – problemy diagnostyczno-lecznicze”, 15–16 
maja 2010 r. w Warszawie.
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