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Oddziat Kliniczny Kardiologii i Elektrokardiologii Interwencyjnej oraz Nadcisnienia Tetniczego, Szpital Uniwersytecki w Krakowie

Rozpoznawanie i leczenie
nadcisnienia ptucnego — wytyczne
ESC z 2022 r. w piguice

Diagnosis and treatment of pulmonary
hypertension — based on the 2022 ESC guidelines

Streszczenie
Nadciénienie ptucne jest stanem, w ktérym stwierdza sie
podwyzszone cisnienie w tetnicy ptucnej (> 20 mm Hg).
Objawy nadcisnienia ptucnego wynikaja gtéwnie
z dysfunkcji prawej komory. Nalezg do nich dusznos¢,
w tym podczas pochylania sie (bendopnoe), szybkie
meczenie sig, kotatania serca, krwioplucie, zwiekszenie
masy ciata z powodu nadmiernej retencji ptynéw.
W 2022 r. ukazaty sie nowe wytyczne ekspertéw
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego (ESC)
i Europejskiego Towarzystwa Oddechowego (ERS)

dotyczace diagnostyki i leczenia nadcisnienia ptucnego.

W pracy zwrécono uwage na wybrane elementy z tych
zalecen odnoszace sie do klasyfikacji, diagnozowania
oraz terapii réznych postaci nadcisnienia ptucnego.

Stowa kluczowe
nadcisnienie ptucne, dusznos¢, echokardiografia,
wytyczne, ESC, ERS

Abstract
Pulmonary hypertension is a disorder in which elevated
pulmonary artery pressure (> 20 mmHg) is found.
Symptoms of pulmonary hypertension are mainly due
to right ventricular dysfunction. These include shortness
of breath, including when bending over (bendopnea),
rapid fatigue, palpitations, haemoptysis, or increased
weight due to excessive fluid retention. New expert
guidelines from the European Society of Cardiology
(ESC) and the European Respiratory Society (ERS)
on the diagnosis and treatment of pulmonary
hypertension were released in 2022. This paper
summarizes selected elements from these
recommendations relating to the classification,
diagnosis, and therapy of various forms of pulmonary
hypertension.
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pulmonary hypertension, dyspnoea, echocardiography,
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Wstep

Nadcisnienie ptucne (pulmonary hypertension — PH)
jest zaburzeniem patofizjologicznym, w ktérym
stwierdza sie nieprawidtowo wysokie cisnienie
w tetnicy ptucnej (> 20 mm Hg). Stan ten moze by¢
spowodowany przez choroby serca, ptuc lub na-
czyn ptucnych. Ze wzgledu na ztozono$¢ patofizjo-
logiczng postepowanie w przypadku PH wymaga
wielodyscyplinarnego i catosciowego podejscia.
Korzystny jest takze aktywny udziat pacjentow
w procesie leczniczym [1, 2].

Nadcisnienie ptucne stanowi istotny problem zdro-
wotny na $wiecie. Schorzenie dotyczy wszystkich
grup wiekowych. Obecne estymacje wskazuja, ze
czesto$¢ wystepowania PH wynosi ok. 1% w catej
populacji. Ze wzgledu na to, ze przyczyny PH sa naj-
czesciej kardiologiczne lub pulmonologiczne, cze-
sto$¢ wystepowania omawianego schorzenia jest
wieksza u 0séb w wieku > 65 lat niz u mtodszych
pacjentéw. W skali globalnej choroby lewej czesci
serca sg gtéwng przyczyna nadcisnienia ptucnego.
Choroby ptuc, w tym przewlekta obturacyjna choro-
ba ptuc (POChP), sa druga najczestszg przyczyna [1].
W 2022 r. w czasopi$mie ,European Heart Journal”
ukazaty sie nowe wytyczne ekspertéw Europejskie-
go Towarzystwa Kardiologicznego (European Society
of Cardiology — ESC) i Europejskiego Towarzystwa
Oddechowego (European Respiratory Society — ERS)
dotyczace diagnostyki i leczenia nadcisnienia ptuc-
nego. W sktad grupy zadaniowej weszli lekarze
réznych specjalnosci - kardiolodzy, pulmonolodzy,
torakochirurg, eksperci zajmujacy sie metodologia
prowadzenia badan naukowych, a takze pacjenci,
co odzwierciedla ztozono$¢ omawianego scho-
rzenia i wskazuje na koniecznos¢ catosciowego
podejscia do chorego z PH [1]. W nowych wytycz-
nych dokonano przegladu ostatnich postepéw
w zakresie wykrywania i terapii PH, szczegdlnie
tych, ktére miaty miejsce w ostatnich 7 latach (od

czasu opublikowania poprzednich zalecen ESC
i ERSw 2015 1) [3].

Definicja nadcisnienia ptucnego
Definicja PH jest oparta na ocenie hemodynamicznej
przeprowadzonej podczas cewnikowania prawej cze-
$ci serca. Ocena hemodynamiczna stanowi najwaz-
niejszy element (ztoty standard), ktérego wykonanie
pozwala scharakteryzowac i sklasyfikowa¢ omawia-
ne schorzenie. Ostateczna diagnoza i przydzielenie
pacjenta do okreslonej grupy powinny jednak od-
zwierciedla¢ caty kontekst kliniczny oraz uwzglednia¢
wyniki wszystkich przeprowadzonych badan [1].
Nadcisnienie ptucne jest definiowane jako Srednie
cisnienie w tetnicy ptucnej (mean pulmonary arterial
pressure — mPAP) > 20 mm Hg w spoczynku [1]. Jest
to istotna zmiana w poréwnaniu z poprzednimi
wytycznymi, w ktérych za granice przyjeto wartosc
mPAP > 25 mm Hg w spoczynku. Wprowadzenie
zmiany w definicji zostato podyktowane tym, ze
nizsza warto$¢ odciecia konieczna do rozpoznania
PH lepiej odzwierciedla moment, w ktéorym mPAP
przekracza granice normy, a takze wykazuje zalez-
nos¢ ze Smiertelnoscia pacjentow [3]. Klasyfikacje
PH w zaleznosci od dokonanych pomiaréw hemo-
dynamicznych przedstawiono w tabeli 1.

Klasyfikacja nadcisnienia ptucnego

W wytycznych ESC/ERS z 2022 r. dotyczacych PH zo-
stata zachowana podstawowa struktura klasyfikacji,
przyjeta w wytycznych z 2015 r. Wprowadzono tylko
niewielkie zmiany, na przyktad dodanie do grupy 1.1
Tetnicze PH idiopatyczne, dwdch podgrup: 1.1.7 Brak
reakgji w tescie wazoreaktywnosci oraz 1.1.2 Wystepuje
reakcja w tescie wazoreaktywnosci [1].

Celem przeprowadzania klasyfikacji PH pozostaje
kategoryzacja omawianego stanu klinicznego do
odpowiedniej grupy (na podstawie podobnych
mechanizmow patofizjologicznych, charakterysty-

Tabela 1. Klasyfikacja nadcisnienia ptucnego w zaleznosci od pomiaréw hemodynamicznych

PH ogélnie

mPAP > 20 mm Hg

prekapilarne PH

mPAP > 20 mm Hg, PAWP < 15 mm Hg, PVR > 2 WU

izolowane postkapilarne PH

mPAP > 20 mm Hg, PAWP > 15 mm Hg, PVR < 2 WU

kombinowane post- i prekapilarne PH | mPAP > 20 mm Hg, PAWP > 15 mm Hg, PVR > 2 WU

wysitkowe PH

mPAP/CO - nachylenie miedzy pomiarem w czasie odpoczynku a w czasie
wysitku > 3 mm Hg/l/min

CO (cardiac output) - rzut serca, mPAP (mean pulmonary arterial pressure) — Srednie cisnienie w tetnicy ptucnej, PAWP (pulmonary arterial
wedge pressure) - cisnienie zaklinowania w tetnicy ptucnej, PH (pulmonary hypertension) — nadcisnienie ptucne, PVR (pulmonary vascular

resistance) — ptucny opér naczyniowy, WU (Wood units) - jednostki Wooda.

Opracowano na podstawie [1].
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ki klinicznej i hemodynamicznej), aby nastepnie
wdrozy¢ wtasciwe postepowanie lecznicze. Rdézne
postacie PH leczy sie czesto w odmienny sposéb [1].
Aktualna klasyfikacje PH przedstawiono w tabeli 2.

Objawy zgtaszane przez pacjentow
Objawy PH wynikaja gtéwnie z dysfunkcji prawej
komory. Podstawowym, najwazniejszym zgtasza-
nym objawem jest duszno$¢ pojawiajaca sie przy
wykonywaniu wysitkéw fizycznych o coraz mniej-
szej intensywnosci. Inne czeste symptomy, ktoére
wystepuja w przebiegu PH, to:

« szybkie meczenie sie oraz przyspieszony od-
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« dusznos¢ podczas pochylania sie (bendopnoe),

+  kotatania serca,

«  krwioplucie,

« zwiekszenie masy ciata z powodu nadmiernej
retencji ptyndw,

« stany przedomdleniowe i omdlenia (podczas
wykonywania wysitku fizycznego lub po jego
zakonczeniu) [1].

Obraz elektrokardiograficzny
Nieprawidtowosci w elektrokardiogramie (EKG)
moga nasuwac podejrzenie PH, dostarczac infor-
macje prognostyczne, a takze kierowa¢ uwage

dech w czasie wysitku,

w strone wystepowania choréb lewej czesci serca.

Tabela 2. Klasyfikacja nadcisnienia ptucnego

Grupa PH Szczegdtowy podziat

1-PAH

1.1 Idiopatyczne:

1.1.1 Brak reakcji w tescie wazoreaktywnosci

1.1.2 Wystepuje reakcja w tescie wazoreaktywnosci®
1.2 Dziedziczone?
1.3 Zwigzane z lekami i toksynami?@
1.4 Zwigzane z:

1.4.1 Chorobami tkanki tacznej

1.4.2 Zakazeniem HIV

1.4.3 Nadcisnieniem wrotnym

1.4.4 Wrodzona chorobg serca

1.4.5 Schistosomatoza
1.5 PAH z cechami zajecia naczyn zylnych/kapilarnych (PVOD/PCH)
1.6 Przetrwate PH u noworodkéw

2 - PH zwiazane
z chorobami lewej czesci
serca

2.1 HF:
2.1.1 zzachowana LVEF
2.1.2 z obnizong lub tagodnie obnizona LVEFP
2.2 Zastawkowa choroba serca
2.3 Wrodzone/nabyte schorzenia uktadu krazenia prowadzace do pozakrzepowego PH

3 - PH zwiazane
z chorobami ptuc
i/lub hipoksja

3.1 Obturacyjna choroba ptuc lub rozedma

3.2 Restrykcyjna choroba ptuc

3.3 Choroby ptuc z mieszanymi zmianami restrykcyjno-obturacyjnymi
3.4 Zespoty hipowentylacji

3.5 Hipoksja bez choroby ptuc (np. na duzych wysokosciach)

3.6 Rozwojowe wady ptuc

4 - PH zwiazane z obstrukcja
naczyn ptucnych

4.1 Przewlekte zakrzepowo-zatorowe PH
4.2 Inna niedroznos¢ tetnicy ptucnej©

5 - PH zwiazane z niejasnym
i/lub wieloczynnikowym
mechanizmem

5.1 Schorzenia hematologiczned

5.2 Schorzenia uktadowe®

5.3 Schorzenia metabolicznef

5.4 Przewlekta niewydolnos¢ nerek wymagajaca hemodializ lub niewymagajaca
5.5 Mikroangiopatia zakrzepowa guza ptuca

5.6 Widkniejgce zapalenie srodpiersia

apacjenci z dziedziczonym PAH lub PAH zwigzanym z lekami i toksynami mogq by¢ respondentami w tescie wazoreaktywnosci. °LVEF dla

HF z obnizong LVEF: < 40%, dla HF z tagodnie obnizong LVEF: 41-49%. <Do innych przyczyn niedroznosci tetnic ptucnych nalezg: miesaki
(wysokiego lub posredniego stopnia ztosliwosci lub naczyniakomiesaki), inne nowotwory ztosliwe (np. rak nerki, rak macicy, nowotwory

z tkanek zarodkowych jqder), nowotwory nieztosliwe (np. miesniaki macicy), wrodzone zwezenia tetnic ptucnych, hydatidoza. W tym
dziedziczna i nabyta przewlekta niedokrwistos¢ hemolityczna oraz przewlekte zaburzenia mieloproliferacyjne. étqcznie z sarkoidozq, ptucnq
histiocytozq z komdrek Langerhansa oraz neurofibromatozq typu 1.fW tym choroby spichrzeniowe glikogenu i choroba Gauchera.

HF (heart failure) — niewydolnos¢ serca, HIV (human immunodeficiency virus) - wirus ludzkiego niedoboru odpornosci, LVEF (left ventricle
ejection fraction) - frakcja wyrzutowa lewej komory, PAH (pulmonary arterial hypertension) - tetnicze nadcisnienie ptucne, PCH (pulmonary
capillary haemangiomatosis) - kapilarna hemangiomatoza ptucna, PH (pulmonary hypertension) — nadcisnienie ptucne, PVOD (pulmonary
veno-occlusive disease) — choroba zarostowa zyt ptucnych.

Opracowano na podstawie [1].

LEKARZ POZ 1/2023




— 10

REKOMENDACJE | OMOWIENIA WYTYCZNYCH

Prawidtowe EKG nie wyklucza obecnosci PH, ale
prawidtowe EKG w potgczeniu z niepodwyzszo-
nym poziomem markeréw niewydolnosci serca
(BNP/NT-proBNP) jest zwigzane z niskim prawdo-
podobienstwem wystepowania PH. Dotyczy to
pacjentéw kierowanych na diagnostyke z powodu
podejrzenia PH lub zagrozonych jego wystepo-
waniem (np. po przebytym epizodzie zatorowosci
ptucnej).

Typowe nieprawidtowosci w badaniu EKG u cho-

rych z PH:
«  zatamek P pulmonale (P > 0,25 mV w odprowa-
dzeniu ll),

« odchylenie osi elektrycznej serca w prawo (0$
QRS > 90° lub nie do okreslenia),

« cechy przerostu prawej komory (R/S>12zR >
0,5 mV w odprowadzeniu V1; Rw V1 + S w od-
prowadzeniu V5 > 1 mV),

+  blok prawej odnogi peczka Hisa — petny (RBBB)
lub niepetny (IRBB, zespét gR lub rSR w odpro-
wadzeniu V1),

« zmiany $wiadczace o nieprawidtowej funkgji
prawej komory, obecne w zaawansowanym
PH (obnizenie odcinka ST/odwrécenie zatam-
ka T w odprowadzeniach V1-4iw odprowadze-
niach I, 1ll, aVF),

«  wydtuzenie odstepu QTc (zmiana niespecyficz-
na, ale wskazujaca na duzy stopien zaawanso-
wania choroby) [1-3].

Obraz radiologiczny

Obraz radiologiczny (RTG) klatki piersiowej wykazu-
je nieprawidtowosci u wiekszosci pacjentéw z PH,
jednak prawidtowe RTG nie wyklucza tego schorze-
nia. Do radiologicznych objawéw wystepujacych

w przebiegu PH naleza:

«  charakterystyczny obraz sylwetki serca spowo-
dowany powiekszeniem prawej czesci serca
(prawego przedsionka, prawej komory) oraz
tetnicy ptucnej,

« ubogi obwodowy rysunek naczyn ptucnych
(,amputacja” naczyn obwodowych),

- elementy wskazujace na przyczyne PH, np.
zwigzane z chorobami lewej czesci serca (cechy
zastoju w krazeniu ptucnym) lub choroby ptuc
[1-6].

Obraz echokardiograficzny

Nadcisnienie ptucne niezaleznie od etiologii pro-
wadzi do przecigzenia i dysfunkcji prawej komory,
ktére moga zosta¢ wykazane w badaniu echo-
kardiograficznym. Badanie to dostarcza wielu in-

formacji na temat morfologii serca, nieprawidto-
wosci zastawkowych, a takze pozwala oszacowac
poszczegdblne parametry hemodynamiczne. Do
ustalenia ostatecznego rozpoznania PH konieczne
jest jednak wykonanie cewnikowania prawych jam
serca [1].
W badaniu echokardiograficznym kluczowe jest
oszacowanie skurczowego cisnienia w tetnicy ptuc-
nej (systolic pulmonary arterial pressure — sPAP) oraz
wykrycie dodatkowych objawéw sugerujgcych wy-
stepowanie PH. Pomiary wykonane podczas echo-
kardiografii majg na celu umozliwienie oszacowania
echokardiograficznego prawdopodobienstwa wy-
stepowania PH [1].
Oszacowanie sPAP opiera sie w pierwszej kolejnosci
na pomiarze szczytowej predkosci fali niedomy-
kalnosci trojdzielnej (tricuspid regurgitation velocity
- TRV) i gradiencie cisnienia tej niedomykalnosci
(tricuspid regurgitation pressure gradient - TRPG) po
wykluczeniu zwezenia tetnicy ptucnej. Nastepnie
bierze sie pod uwage dodatkowe wskazniki zwig-
zane z morfologia i funkcja prawej komory, prawe-
go przedsionka i zyty gtéwnej dolnej oraz tetnicy
ptucnej, ktére stuza do okreslenia echokardiogra-
ficznego prawdopodobienstwa PH. Prawdopodo-
bienstwo wystepowania PH mozna okresli¢ jako
niskie, posrednie lub wysokie. Jesli chodzi o pomiar
TRV, to:
szczytowa warto$¢ TRV > 2,8 m/s moze su-
gerowac obecnos¢ PH, jednak prawdopodo-
biefistwa obecnosci lub braku PH nie mozna
wiarygodnie okresli¢ tylko na podstawie tego
jednego parametru,
zmierzona warto$¢ TRV moze by¢ stosunkowo
niska i moze zaniza¢ prawdopodobienstwo
wystepowania PH (np. u pacjentéw z ciezka
niedomykalnoscia tréjdzielng) lub odwrotnie
- moze by¢ wysoka i zawyza¢ prawdopodo-
biefistwo (np. u pacjentéw z podwyzszonym
rzutem serca),
moze dojs¢ do niedoszacowania wartosci TRV,
np. z powodu trudnych warunkéw echokardio-
graficznych [1].
W tabeli 3 przedstawiono wspomniane wczesniej
wskazniki, ktére oprécz pomiaru TRV stuza do okres-
lenia echokardiograficznego prawdopodobienstwa
wystepowania PH. W tabeli 4 przedstawiono zasady
szacowania prawdopodobienstwa wystepowania
PH na podstawie pomiaréw dokonanych w echo-
kardiografii.
Na rycinie 1 przedstawiono obrazy z badania echo-
kardiograficznego pacjenta z idiopatycznym witék-
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Tabela 3. Dodatkowe echokardiograficzne wskazniki nadcisnienia ptucnego

Komory serca

» wymiar RV/LV podstawny/pola
powierzchni > 1,0

- spfaszczenie przegrody
miedzykomorowej (LVEI > 1,1
w skurczu i/lub w rozkurczu)

« TAPSE/sPAP < 0,55 mm/mm Hg

Tetnica ptucna

RVOT AcT < 105 ms i/lub
srodskurczowe zazebienie (mid-
systolic notching)

predkos¢ wczesnorozkurczowej PR
>2,2m/s

wymiar PA > AR

wymiar PA > 25 mm
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IVCiRA

« wymiar IVC > 21 mm z obnizona
zapadalnoscia na wdechu (< 50%
przy gtebokim wdechu nosem
i < 20% przy spokojnym
oddychaniu)

+ pole RA (korcowoskurczowe)
> 18 cm?

AR (aortic root) - korzeri aorty, IVC (inferior vena cava) - zyta gtéwna dolna, LV (left ventricle) — lewa komora, LVEI (left ventricle eccentricity

E— LEKARZ POZ 1/2023

index) — indeks ekscentrycznosci lewej komory, PA (pulmonary artery) - tetnica ptucna, PR (pulmonic regurgitation) - niedomykalnos¢ ptucna,
RA (right atrium) — prawy przedsionek, RV (right ventricle) — prawa komora, RVOT AcT (right ventricular outflow tract acceleration time) — czas
akceleracji w drodze odptywu z prawej komory, sPAP (systolic pulmonary arterial pressure) — skurczowe cisnienia w tetnicy ptucnej, TAPSE
(tricuspid annular plane systolic excursion) - amplituda skurczowego ruchu pierscienia trojdzielnego, TRV (tricuspid regurgitation velocity) -

predkosc fali niedomykalnosci tréjdzielnej.
Opracowano na podstawie [1].

nieniem ptuc i wysokim echokardiograficznym
prawdopodobienstwem PH.

Cewnikowanie prawych jam serca

Cewnikowanie prawych jam serca jest ztotym stan-
dardem w diagnozowaniu i klasyfikowaniu PH.
W aktualnych wytycznych podkreslono, ze wyko-
nanie cewnikowania prawych jam serca wymaga
wiedzy specjalistycznej i skrupulatnego przestrze-
gania metodologii badania. Oprécz diagnozowania
i kategoryzowania PH wskazania kliniczne obejmu-
ja badanie kandydatéw do przeszczepienia ptuc,
ocene wrodzonych przeciekéw sercowych (shunts)
oraz szczegbétowa ocene hemodynamiczng serca.
Interpretacja wynikéw cewnikowania powinna by¢
dokonywana w kontekscie catego obrazu klinicz-
nego i wynikéw innych badan diagnostycznych.
Bardzo duze znaczenie ma odpowiednie przygoto-
wanie pacjenta do procedury. Istniejace wczesniej
stany chorobowe powinny by¢ optymalnie kon-
trolowane w czasie badania (szczegdlnie cisnienie
tetnicze krwi i kontrola objetosci ptynéw), poniewaz
wptywaja na wyniki pomiaréw [1].

Cewnikowanie prawej czesci serca wykonywa-
ne w specjalistycznych osrodkach jest procedu-
ra bezpieczna. Czesto$¢ powaznych zdarzen nie-
pozadanych w takich przypadkach wynosi 1,1%,
a $miertelnos¢ zwigzana z zabiegiem 0,055%. Prze-
ciwwskazania do wykonania cewnikowania to gtéw-
nie obecnos¢ skrzepliny lub guza w prawej komorze
lub prawym przedsionku, niedawno wszczepiony
(< 1 miesiaca) rozrusznik serca, mechaniczna za-
stawka prawej czesci serca, obecnos¢ TriClip oraz
ostre zakazenie. Stosunek ryzyka do korzysci po-
winien by¢ indywidualnie oceniany przed kazdym
badaniem i omdéwiony z pacjentem. Jednym z naj-
grozniejszych powiktan cewnikowania prawej cze-
$ci serca moze by¢ perforacja tetnicy ptucnej [1].

W czasie cewnikowania dokonywana jest ocena
wazoreaktywnosci, aby zidentyfikowa¢ osoby
z chorobga naczyn, ktére moga by¢ kandydatami
do leczenia duzymi dawkami blokeréw kanatéow
wapniowych (calcium channel blockers - CCB). Za-
lecanymi substancjami do badania wazoreaktyw-
nosci sa wziewny tlenek azotu lub wziewny iloprost
(syntetyczny analog prostacykliny). Istnieja podob-
ne dowody dotyczace skutecznosci epoprostenolu
podawanego dozylnie, ale ze wzgledu na koniecz-
nos¢ stopniowego zwiekszania dawki i powtarza-
nia pomiaréw badanie przy uzyciu tego leku trwa
znacznie dtuzej i dlatego jest rzadziej wykonywane
[1,7 8l

Terapia tetniczego nadcisnienia

ptucnego
Zgodnie ze zmieniong definicja hemodynamiczna,
tetnicze PH (pulmonary arterial hypertension — PAH)
mozna rozpoznac juz u chorych zmPAP > 20 mm Hg
i PVR > 2 WU (tab. 1). Skutecznos¢ lekéw dopusz-
czonych do stosowania w PAH byfa jednak badana
u pacjentéw z mPAP = 25 mm Hg i PVR > 3 WU, spet-
niajacych kryteria wczesniejszej definicji PH. Nie ma
danych dotyczacych skutecznosci lekéw dopusz-
czonych do stosowania w nadcis$nieniu ptucnym
u chorych, u ktérych mPAP wynosi 21-24 mm Hg
i/lub PVR 2-3 WU. Leczenie nalezy wiec prowadzi¢
za pomocg dostepnych lekéw, ale z pewnoscia oce-
na efektywnosci farmakoterapii u chorych, ktérzy
aktualnie spetniaja definicje nadcisnienia ptucnego,
a kiedys jej nie spetniali, bedzie podlegata w najbliz-
szych latach ewaluacji [1].
Wybrane zalecenia dotyczace terapii PAH u pacjen-
tow, ktérzy maja dodatni wynik ostrego testu reak-
tywnosci naczyn ptucnych, sg nastepujace:
+ wysokie dawki CCB sg zalecane u pacjentéow

z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem

11
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R Vmax 388 m/s
TR maxPG 60.14 mmHg

1 TR Vmax 3.86 m/s
TR maxPG 59.62 mmHg

iy Mmﬁf

P N g 0

Rycina 1. Obrazy z badania echokardiograficznego pacjenta z idiopatycznym wtéknieniem ptuc i wysokim
echokardiograficznym prawdopodobienstwem nadcisnienia ptucnego. A - Projekcja czterojamowa koniuszkowa,
TRV oraz TRVG osiggaja bardzo wysokie wartosci (TRV = 3,88 m/s, TRVG = 60,14 mm Hq). B - Projekcja czterojamowa
koniuszkowa. Widoczne znaczne powigkszenie prawej komory oraz prawego przedsionka. Wymiar RV/LV podstawny
> 1,0. C - Projekcja podzebrowa. Zyta gtéwna dolna granicznej szerokosci (21 mm), niezapadajaca sie przy gtebokim
oddychaniu > 50%

Tabela 4. Prawdopodobieristwo nadcisnienia ptucnego okreslane na podstawie echokardiografii w zaleznosci od TRV
i dodatkowych wskaznikéw

a alna TR Obecno a 6w P ategorii Prawdopodobie 0 epowania P
< 2,8 lub niemozliwa do zmierzenia nie niskie
< 2,8 lub niemozliwa do zmierzenia tak posrednie
29-3,4 nie posrednie
29-34 tak wysokie
>34 tak/nie wysokie

PH (pulmonary hypertension) — nadcisnienie ptucne, TRV (tricuspid regurgitation velocity) — predkos¢ fali niedomykalnosci tréjdzielnej.
Opracowano na podstawie [1].
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ptucnym (idiopathic pulmonary arterial hy-
pertension — IPAH), dziedziczonym tetniczym
nadcisnieniem ptucnym (heritable pulmonary
arterial hypertension — HPAH) lub tetniczym
nadcisnieniem ptucnym wywotanym lekami
(drug- or toxin-associated pulmonary arterial
hypertension — DPAH) (klasa zalecen: |, poziom
wiarygodnosci danych: C),

«  zalecana jest scista obserwacja z petna ponow-
ng oceng stanu klinicznego po 3-4 miesigcach
(w tym wykonanie cewnikowania prawej czesci
serca) u pacjentéw z IPAH, HPAH lub DPAH le-
czonych duzymi dawkami CCB (I C),

« kontynuacja leczenia duzymi dawkami CCB
jest zalecana u chorych z IPAH, HPAH lub
DPAH w klasie czynnosciowej WHO-FC | lub I
z wyrazna poprawa hemodynamiczng (mPAP
<30 mmHgiPVR<4WU)(C),

+ rozpoczecie leczenia swoistego dla PAH (inny-
mi grupami lekéw niz CCB) jest zalecane u cho-
rych, ktérzy pozostaja w klasie czynnosciowej
WHO-FC Ill lub IV lub u ktérych nie uzyskano
wyraznej poprawy hemodynamicznej po zasto-
sowaniu duzych dawek CCB (I C),

«  CCB nie sa zalecane u pacjentéw, u ktérych nie
wykonano testu reaktywnosci naczyn ptucnych
lub ktérzy nie reaguja na leczenie, chyba ze
zostaty przepisane z innych wskazan (np. objaw
Raynauda) (lll C) [1].

Wybrane zalecenia dotyczace terapii PAH u pacjen-

tow, ktérzy maja ujemny wynik ostrego testu reak-

tywnosci naczyn ptucnych, sg nastepujace:

+ upacjentéw z IPAH, HPAH lub DPAH bez wspot-
istniejacych choréb uktadu krazenia, ale zwyso-
kim ryzykiem zgonu nalezy rozwazy¢ poczatko-
we leczenie skojarzone potaczeniem inhibitora
fosfodiesterazy typu 5 (PDE5I), antagonisty re-
ceptora endoteliny oraz analogu prostacykliny
(lla C),

+ upacjentéw z IPAH, HPAH lub DPAH, u ktérych
wystepuje posrednie lub niskie ryzyko zgonu
podczas leczenia antagonista receptora en-
doteliny lub PDE5I, nalezy rozwazy¢ dodanie
seleksypagui(lla B) [1].

Terapia nadci$nienia ptucnego
zwigzanego z chorobami lewej
czesci serca
Nadcisnienie ptucne i dysfunkcja prawej komory
czesto wystepujag u pacjentéw z chorobami lewej
czesci serca. Ta sytuacja kliniczna wiaze sie z wysoka
Smiertelnoscia i moze dotyczy¢ pacjentéw z nie-
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wydolnoscia serca z obnizonga, tagodnie obnizong

lub zachowang frakcjg wyrzutowa lewej komory,

z chorobami zastawkowymi serca oraz wrodzonymi

lub nabytymi schorzeniami uktadu sercowo-naczy-

niowego prowadzacymi do nadcisnienia ptucnego
postkapilarnego. Nadcisnienie ptucne zwigzane

z chorobami lewej czesci serca jest najbardziej

rozpowszechniong postacia tego schorzenia, stano-

wigc 65-80% ogoétu przypadkdw [1, 9].

Wybrane zalecenia dotyczace terapii omawianej

grupy PH s3 nastepujace:

« upacjentow z chorobami lewej czesci serca (left
heart disease — LHD) zaleca sie optymalizacje
leczenia choroby podstawowej przed rozwaze-
niem oceny wystepowania PH (I A),
zalecane jest przeprowadzenie cewnikowania
prawych jam serca w przypadku podejrzenia
PH u pacjentéw z LHD, jezeli wynik moze by¢
pomocny w podjeciu decyzji dotyczacych dal-
szego postepowania (I C),

« cewnikowanie prawych jam serca jest zalecane
u pacjentéw z ciezka niedomykalnoscia tréj-
dzielng z lub bez LHD przed chirurgiczng lub
interwencyjna naprawa zastawki (I C),

u pacjentéw z LHD i kombinowanym post-
i prekapilarnym PH z ciezkim komponentem
prekapilarnym (np. PVR > 5 WU) zaleca sie zin-
dywidualizowane podejscie do leczenia (I C),
zaleca sie $ciste monitorowanie pacjentéw z PH
i licznymi czynnikami ryzyka LHD, ktérzy maja
prawidtowe cisnienie zaklinowania tetnicy
ptucnej w spoczynku, ale nieprawidtowg odpo-
wiedz na wysitek fizyczny i sa poddawani terapii
lekami z powodu tego schorzenia (I C),
stosowanie lekéw zatwierdzonych w tera-
pii PAH nie jest zalecane dla chorych z LHD
(A 1.

Terapia nadcisnienia ptucnego

zwigzanego z chorobami ptuc
Nadci$nienie ptucne czesto obserwuje sie u pacjen-
tow z POChP i/lub rozedma ptuc, $srédmigzszowy-
mi chorobami ptuc (interstitial lung disease — ILD),
z jednoczesnym wystepowaniem widknienia ptuc
i rozedmy oraz zespotami hipowentylacji. U chorych
z obturacyjnym bezdechem sennym PH jest rzad-
kie, chyba ze wspétistnieja inne schorzenia, takie jak
POChP lub hipowentylacja dzienna [1, 10].
Na duzych wysokosciach (> 2500 m n.p.m.) PH
wywotane hipoksjg moze dotyczy¢ > 5% populacji,
przy czym jego rozwdj jest zwigzany z czynnikami
geograficznymi i genetycznymi [1]. Wybrane za-
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lecenia dotyczace terapii omawianej grupy PH sa

nastepujace:

« jezeli podejrzewa sie PH u pacjentéw z chorobg
ptuc, zaleca sie wykonanie echokardiografii
i interpretacje wynikéw w potaczeniu z gazo-
metrig krwi tetniczej, testami czynnosciowymi
ptuc, w tym DLCO oraz obrazowaniem tomo-
grafii komputerowej (I C),

+ U pacjentéw z chorobg ptuc i podejrzeniem PH
zalecana jest optymalizacja leczenia choroby
podstawowej ptuc oraz w razie potrzeby hipo-
ksemii, zaburzen oddychania podczas snui/lub
hipowentylacji pecherzykowej (I C),

« U pacjentow z chorobg ptuc i podejrzeniem
ciezkiego PH lub w przypadku niepewnosci co
do leczenia zaleca sie skierowanie do specjali-
stycznego osrodka zajmujacego sie PH (I C),

+ upacjentéw z choroba ptuci ciezkim PH zaleca
sie zindywidualizowane podejscie do lecze-
nia (1 C),

- zalecane jest kierowanie kwalifikujacych sie
pacjentéw z chorobami ptuc i PH do oceny
w kierunku przeszczepienia ptuc (I C),

+ U pacjentéw z chorobg ptuci podejrzeniem PH
zaleca sie wykonanie cewnikowania jam pra-
wej czesci serca, jesli wyniki moga wspomédc
decyzje kliniczne dotyczace dalszego poste-
powania (I C),

« zastosowanie wziewnego treprostinilu moze
by¢ rozwazone u pacjentéw z PH zwigzanym
zILD (Ilb B),

« zastosowanie PDE5I mozna rozwazy¢ u pacjen-
tow z ciezkim PH zwigzanym z ILD (zindywidu-
alizowana decyzja w osrodkach zajmujacych sie
PH) (Ilb C),

+ nie zaleca sie stosowania ambrisentanu u pa-
cjentéw z PH zwigzanym z idiopatycznym wiék-
nieniem ptuc (idiopathic pulmonary fibrosis -
IPF) (Il B),

+ nie zaleca sie stosowania riociguatu (stymu-
latora rozpuszczalnej cyklazy guanylanowej)
u pacjentéw z PH zwigzanym z idiopatycznym
Srodmiazszowym zapaleniem ptuc (idiopathic
interstitial pneumonia - 1IP) (11l B),

+ nie zaleca sie stosowania lekéw uzywanych
w terapii PAH u pacjentéw z chorobg ptuci nie-
ciezkim PH (lll C) [1].

Terapia przewlektego zakrzepowo-

-zatorowego nadci$nienia ptucnego
Pacjentow, ktérych objawy mozna przypisaé poza-
krzepowym wtéknistym niedroznosciom w obrebie

tetnicy ptucnej, uznaje sie za pacjentéw z przewle-

ktg zakrzepowo-zatorowg chorobg ptuc (chronic

thromboembolic pulmonary disease — CTEPD) z PH

(chronic thromboembolic pulmonary hypertension

— CTEPH) lub bez PH. Termin CTEPD opisuje obja-

wowe przypadki z defektami perfuzji tkanki ptucnej

[1, 111.

Wybrane zalecenia dotyczace terapii CTEPH to:

« u wszystkich pacjentéw z CTEPH zalecane jest
dozywotnie stosowanie antykoagulacji w tera-
peutycznych dawkach (I C),

+ u pacjentéw z CTEPH zalecane jest badanie
w kierunku wystepowania zespotu antyfosfoli-
pidowego (1 C),

« upacjentéw z CTEPH i zespotem antyfosfolipi-
dowym zaleca sie antykoagulacje za pomoca
antagonistow witaminy K (I C),

- endarterektomia ptucna (pulmonary endar-
terectomy — PEA) jest zalecana jako leczenie
z wyboru u pacjentéw z CTEPH i zwtdkniatymi
przeszkodami w obrebie tetnic ptucnych do-
stepnymi chirurgicznie (I B),
balonowa angioplastyka ptucna (balloon pul-
monary angioplasty — BPA) jest zalecana u pa-
cjentéw, ktérzy sa technicznie nieoperacyjni
lub maja resztkowe nadcisnienie ptucnego po
wykonanym zabiegu PEA i dystalne zwezenia,
ktére mozna poddac BPA (I B),
riociguat jest zalecany u pacjentéw z objawo-
wym, nieoperacyjnym CTEPH lub utrzymuja-
cym sie/nawracajacym PH po PEA (I B),
zaleca sie dtugoterminowa obserwacje po PEA
i BPA, jak réwniez u pacjentéw z CTEPH, u kto-
rych wdrozono leczenie farmakologiczne (I C),
u pacjentéw z objawowym, nieoperacyjnym
CTEPH mozna rozwazy¢ pozarejestracyjne sto-
sowanie lekéw zatwierdzonych w PAH (llb B) [1].

Podsumowanie

Czesto$¢ wystepowania PH w populacji wynosi
ok. 1%. W wytycznych ESC i ERS dotyczacych PH
uaktualniono hemodynamicznga definicje tego
schorzenia (za wartos¢ progowa przyjeto mPAP
> 20 mm Hg) oraz przedstawiono aktualne zasady
dotyczace terapii poszczegdlnych grup PH.

Ocena hemodynamiczna dokonywana podczas
cewnikowania prawych jam serca stanowi ztoty
standard i pozwala ostatecznie sklasyfikowa¢ oma-
wiane schorzenie. Zalecane metody terapeutyczne
zaleZa od rodzaju nadcisnienia ptucnego (grupa 1
- tetnicze nadcisnienie ptucne, grupa 2 - nadcis-
nienie ptucne zwigzane z chorobami lewej czesci
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serca, grupa 3 - nadcisnienie ptucne zwigzane
z chorobami ptuc, grupa 4 — nadcisnienie ptucne
zwigzane z obstrukcja naczyn ptucnych, grupa 5 -
nadcisnienie ptucne spowodowane niejasnym i/lub
wieloczynnikowym mechanizmem).
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