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Summary Keywords
Blood serum concentration of N-terminal pro brain natriuretic peptide (NT-proBNP)
is known to be valuable tool in diagnosis, assessment and follow up of patients
with cardiovascular diseases, especially complicated with ventricular dysfunction
and heart failure. Diagnostic and prognostic usefulness of NT-proBNP was estab-
lished in both adult and pediatric population. Right heart failure as a complication
of pulmonary arterial hypertension in children is connected with poor prognosis
and increased risk of death. The authors present 11-year old girl with progressing
symptoms of heart failure (low exercise tolerance and fatigue) in whom diagnosis of
idiopathic arterial pulmonary hypertension was established based on echocardiog-
raphy and cardiac catheterization. NT-proBNP was used to monitor the severity of
disease showing positive relationship with patient’s functional status, response to
pharmacological treatment, hemodynamic and echocardiographic parameters dur-
ing 3 years follow-up.

NT-proBNP, pulmonary hypertension,
hart failure

WSTEP

Idiopatyczne tetnicze nadcisnienie ptucne to rzadka, prze-
wlekta choroba o ztym rokowaniu. Objawy wynikajace z po-
stepujacej niewydolnosci prawej komory serca rozwijaja sie
podstepnie — jako ograniczenie tolerancji wysitku, omdlenia,
okresowo obrzeki obwodowe. Do postawienia rozpoznania
konieczne jest wykonanie cewnikowania serca z oceng sred-
niego cisnienia krwi w pniu ptucnym.

NT-proBNP jest wartosciowym biomarkerem pozwalaja-
cym na ocene stopnia nasilenia niewydolnosci prawej komory,
a posrednio — nadcisnienia ptucnego. Z uwagi na wysoka do-
stepnos¢ stanowi istotne narzedzie w dtugofalowej obserwacji
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pacjentéw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym — zaréwno
w momencie rozpoznania, jak i monitorowaniu zaostrzen,
progresji choroby i jej odpowiedzi na stosowane leczenie.

OPIS PRZYPADKU

Jedenastoletnia dziewczynka, dotychczas uznawana za
zdrowy, zostata skierowana do Kliniki Kardiologii z powodu
obnizonej tolerancji wysitku fizycznego.

Dolegliwosci nasilaty sie od okoto roku — poczatkowo
objawy ujawniaty sie gtdwnie podczas intensywnych lub
dtugotrwatych wysitkdw na zajeciach wychowania fizyczne-
go w szkole, ewoluujac stopniowo do nietolerancji prostych

47



Halszka Kaminska, Jacek Skiendzielewski, Bozena Werner

48

czynnosci domowych. Z tego powodu dziewczynka byta
konsultowana kardiologicznie i skierowano ja do pilnej dia-
gnostyki w warunkach szpitalnych.

Przy przyjeciu do Kliniki Kardiologii stan dziecka byt dosc¢
dobry; nie obserwowano dusznosci, czestos¢ oddechow wy-
nosita 17/min; saturacja w pomiarze przezskérnym 98-99%.
Uwage zwracaty: niska w stosunku do wzrostu masa ciata (BMI
15 kg/m?) i blados¢ powtok skornych. Stwierdzono wyrazne
uwypuklenie okolicy przedsercowej z przemieszczeniem hi-
perkinetycznego uderzenia koniuszkowego serca w prawo,
czynnosc serca miarowa 85/min, w polu ostuchiwania zastawki
ptucnejsilnie akcentowany Il ton serca, cichy szmer skurczowy
w |l miedzyzebrzu przy lewym brzegu mostka. Dziewczynka
wyraznie unikata aktywnosci fizycznej, nie przejawiata checi
do opuszczania tézka szpitalnego.

W wykonanych przy przyjeciu badaniach laboratoryjnych
nie obserwowano istotnych odchylen w zakresie morfologii
i biochemii, jonogramu, koagulogramu ani panelu enzymow
sercowych, natomiast stezenie NT-proBNP byto podwyzszone
do 22 270 pg/ml (przy normie do 125 pg/ml).

W zapisie EKG stwierdzono odchylenie osi elektrycznej
serca w prawo z cechami powiekszenia i przerostu prawej
komory serca i powiekszenia prawego przedsionka (ryc. 1).
W badaniu radiologicznym klatki piersiowej sylwetka serca
byta znacznie powiekszona, wskaznik sercowo-ptucny wyno-
sit 0,62, obraz naczyn krazenia ptucnego prawidtowy (ryc. 2).
Badaniem echokardiograficznym (ryc. 3) uwidoczniono znacz-
ne powiekszenie prawej komory i prawego przedsionka oraz
poszerzenie zyt systemowych, watrobowych i pnia ptucnego.
Zarejestrowano umiarkowang (Il stopnia) niedomykalnos¢
zastawki trdjdzielnej. Na podstawie predkosci przeptywu
niedomykalnosci tréjdzielnej obliczono gradient cisnienia
skurczowego pomiedzy prawa komora a prawym przedsion-
kiem i oszacowano wartos¢ cisnienia skurczowego w prawej
komorze na 70 mm Hg. Nie zarejestrowano przecieku na
poziomie przegrdd serca ani przewodu tetniczego. Przeptyw
w pniu ptucnym miat wyrazne cechy nadcisnienia ptucnego,
zarejestrowano | stopnia niedomykalno$¢ zastawki ptucnej
z gradientem cisnienia rozkurczowego pomiedzy pniem ptuc-
nym a prawa komora do 38 mm Hg. Profil krzywej przeptywu
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Ryc. 1. EKG pacjentki - 50 mm/s - odchylenie osi serca
w prawo oraz cechy przerostu prawej komory i prawego
przedsionka

Ryc. 2. Badanie radiologiczne klatki piersiowej w projekcji AP
- powiekszona sylwetka serca

: Dist 3.94 cm.
+ Dist 583cm

Ryc. 3. Badanie echokardiograficzne - projekcja 4-jamowa
- widoczne powiekszenie prawej komory i prawego przed-
sionka. RV - prawa komora, RA - prawy przedsionek, LV
- lewa komora, LA - lewy przedsionek

w pniu ptucnym wskazywat na nadcisnienie, skrécony czas
akceleracji do 74 ms — 22% czasu wyrzutu (331 ms); wychy-
lenie ptaszczyzny pierscienia zastawki trojdzielnej (TAPSE)
16 mm. Podczas testu 6-minutowego marszu dziewczynka
pokonata dystans 5o4 m, a w badaniu ergospirometrycznym
na cykloergometrze rowerowym stwierdzono znaczne obni-
zenie tolerancji wysitku z maksymalnym pochtfanianiem tlenu
18 ml/kg/min.

Wykluczono wade serca jako przyczyne nadcisnienia ptuc-
nego. Diagnostyke laboratoryjna i obrazowa poszerzono o ba-
dania w kierunku innych potencjalnych przyczyn nadcisnienia
ptucnego — chordb tkanki tacznej i chordb ptuc, zaburzen
hematologicznych (w tym zaburzen krzepniecia), chorob
metabolicznych, mikrozatorowosci ptucnej, nadcisnienia
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wrotnego, zakazenia HIV, zaburzen snu — nie stwierdzajac
odchylen od normy.

Cewnikowaniem serca potwierdzono nadcisnienie ptucne
z ciSnieniem w prawej komorze 82/8 mm Hg, a w pniu ptuc-
nym 83/30 mm Hg, cisnienie srednie 54 mm Hg przy wartosci
cisnienia w aorcie 95/47 (ciSnienie srednie 62 mm Hg) i ciSnie-
niem zaklinowania Wedge 11 mm Hg; cisnienie w prawym
przedsionku wynosito 24/20 mm Hg. Opor w krazeniu ptucnym
wynidst 15,6 j. Wooda/m? ze stosunkiem oporu ptucnego do
systemowego 1:1. Wykonano prébe z tlenkiem azotu poda-
nym do inhalacji w dawce 10 ppm w ciggu 15 min, uzyskujac
spadek cisnienia w pniu ptucnym do 65/30 (ciSnienie srednie
44 mm Hg). U dziewczynki rozpoznano idiopatyczne tetnicze
nadcisnienie ptucne i zakwalifikowano ja do programu farma-
kologicznego leczenia bosentanem z dobra tolerancja leku.

W czasie 3 pierwszych miesiecy terapii samopoczucie dziec-
ka poprawito sig, a objawy zmniejszyty sie — szczegdlnie w za-
kresie prostych czynnosci zycia codziennego; masa ciata zwiek-
szyta sie 0 3 kg. Podczas planowej kontroli w Klinice sylwetke
serca w badaniu radiologicznym opisano jako powiekszona
W mniejszym stopniu niz poprzednio (wskaznik sercowo-ptucny
0,6). W badaniu echokardiograficznym utrzymywaty sie cechy
nadcisnienia ptucnego ze znacznym powiekszeniem jam pra-
wego serca, niedomykalnoscia zastawki tréjdzielnej Il stopnia
i 0szacowanym na jej podstawie cisnieniem skurczowym w pra-
wej komorze do 53 mm Hg. Kontrola NT-proBNP w surowicy
wykazata stezenie 3923 pg/ml — nizsze niz poprzednio.

Kolejne 2 miesigce (poczatek letniego ocieplenia pogody)
przyniosty ponowne nasilenie dolegliwosci z pogorszeniem
tolerancji wysitku i, po raz pierwszy, pojawiajacymi sie okresowo
obrzekami wokot kostek. Dziewczynka zgtaszata zawroty gtowy
przy dtugotrwatym przebywaniu w pozycji pionowej i nagtych
pionizacjach — jeden z takich epizoddw, do ktorego doszto
podczas wychodzenia z wanny po goracej kapieli, zakoniczyt sie
pierwsza w zyciu, trwajaca okoto 3 minut utratg przytomnosci.
Po zdarzeniu dziewczynke hospitalizowano w trybie pilnym
— przyjeta zostata w stanie dos¢ dobrym, bez jawnych cech
niewydolnosci serca, odchylenia w badaniu przedmiotowym jak
poprzednio z nieobserwowanymi wczesniej dyskretnymi obrze-
kami wokot kostek; czynnos¢ serca 8o/min; wartosci cisnienia
tetniczego byty niskie — w zakresie 88-95/55-60 mm Hg, satu-
racja w normie. Wykonano komputerowg tomografie z oceng
naczyn (angio-CT) glowy i elektroencefalogram (EEG), ktorych
wyniki nie ujawnity nieprawidtowosci w zakresie osrodkowego
uktadu nerwowego. Wyniki nieinwazyjnych badan ukfadu kra-
zenia nie roznity sie znaczgco od wykonanych poprzednio, ale,
w poréownaniu do wartosci sprzed dwdch miesiecy, stezenie
NT-proBNP wzrosto do 5116 pg/ml.

Z uvwagi na brak poprawy klinicznej i pogarszajaca sie
tolerancje wysitku fizycznego w odpowiedzi na monotera-
pie, rozszerzono schemat leczenia nadcisnienia ptucnego
o sildenafil, celem poprawy gospodarki ptynowej stosowano
leki moczopedne (furosemid i spironolakton), a w swietle
mozliwych powiktan zatorowych i niejasnej przyczyny utraty
przytomnosci rozpoczeto leczenie przeciwkrzepliwe warfary-
ng z docelowymi wartosciami INR pomiedzy 2 a 2,5.

Po modyfikacji leczenia uzyskano ponownie poprawe kli-
niczng; w badaniu ergospirometrycznym maksymalne pochta-
nianie tlenu utrzymywato sie na poziomie 18,5 ml/kg/min.
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W ciggu 6 miesiecy od czasu modyfikacji leczenia stan
dziecka pozostawat stabilny; nie obserwowano dalszego po-
garszania tolerancji wysitku, obrzeki nie nawracaty. Natomiast
wystapity dwa epizody omdlenia —oba w pozycji pionowej lub
przy nagtej pionizacji z bardzo krdtka utratg przytomnosci
i natychmiastowym ustgpieniem objawow po przyjeciu pozycji
lezgcej; obraz wskazywat na omdlenia w mechanizmie odru-
chowym. Podczas planowych kontroli w Klinice wyniki badan
obrazowych i stezenia NT-proBNP nie zmieniaty sie znaczaco,
utrzymujac sie w zakresie 3025-4300 pg/ml.

Kolejne pogorszenie stanu dziewczynki wystapito w zwigz-
ku z atypowym zapaleniem ptuc, ktére leczono w warunkach
szpitalnych dwoma antybiotykami — stezenie NT-proBNP
wzrosto wowczas do 8236 pg/ml, a po wyleczeniu infekg;ji
wrocito do wartosci wyjsciowych.

Kolejne miesigce obserwacji przyniosty dyskretna kli-
niczng poprawe z wiekszg aktywnoscig dziewczynki w sro-
dowisku domowym i szkolnym. W tescie 6-minutowego
marszu byta w stanie pokonac dystans 545 m, a maksymalne
pochfanianie tlenu w badaniu ergospirometrycznym wzrosto
do 23 ml/kg/min. W tym czasie stezenia NT-proBNP zawieraty
sie w zakresie 2794-3510 pg/ml. Na tym etapie stopniowo
wycofano sie z leczenia moczopednego i zwiekszono dawke
bosentanu do docelowej, utrzymano dotychczasowg dawke
sildenafilu.

Obecnie dziewczynka ma 13,5 roku; pozostaje w stanie
stabilnym; jej tolerancja wysitku utrzymuje sie na niskim
poziomie (NYHA ), umozliwiajac jej jednak funkcjonowanie
w szkolnej grupie réwiesniczej, w okresach zaostrzenia ob-
jawow prowadzi stacjonarny tryb zycia. Podczas planowych
kontroli w Klinice wyniki badan obrazowych uktadu kraze-
nia nie zmieniaja sie istotnie; wyniki testéw 6-minutowego
marszu sa wysoce zalezne od dziennej dyspozycji pacjentki
—wahajg sie od zakoriczonego przedwczesnie po 2 minutach
marszu i przebyciu 150 m (terminacja z powodu zgtaszanego
uczucia zblizajacego sie omdlenia) do dystanséw ponad 500 m
przebytych bez zgtaszania dolegliwosci. Stezenie NT-proBNP
W surowicy utrzymuje sie ponizej 3500 pg/ml, z wartoscia sred-
nig 2930 pg/mliz najnizszym jak dotad stezeniem 1681 pg/ml
podczas ostatniej kontroli (ryc. 4).
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Ryc. 4. Zmiany stezenia NT-proBNP w trakcie obserwacji kli-
nicznej

49



Halszka Kaminska, Jacek Skiendzielewski, Bozena Werner

50

DYSKUSJA

Nadcisnienie ptucne to rzadka choroba o postepujacym
charakterze i ztym rokowaniu. W populacji dzieciecej dominuja
idiopatyczne tetnicze nadcisnienie ptucne oraz nadcisnienie
ptucne w przebiegu wrodzonych wad serca.

U dziecka z wrodzong wadg serca z grupy wad ze zwiek-
szonym przeptywem ptucnym nalezy mie¢ na uwadze mozli-
wos¢ rozwoju nadcisnienia ptucnego (1). W tej grupie chorych
uwzglednianie ryzyka rozwoju nadcisnienia ptucnego stanowi
integralng czesc opieki na pacjentem.

Szczegdlne wyzwanie stanowi rozpoznanie idiopatycz-
nego nadcisnienia ptucnego, gdyz u pacjentéw bez wywiadu
kardiologicznego i z niespecyficznymi objawami klinicznymi
w pierwszej kolejnosci zwykle nie podejrzewa sie nadcisnienia
ptucnego.

U opisywanej pacjentki pogorszenie tolerancji wysitku
zaczeto sie az rok przed pierwsza hospitalizacjg. Objawy
stopniowo wykluczaty dziewczynke z rozmaitych rodzajow ak-
tywnosci fizycznej — poczawszy od dtugotrwatych wysitkdw na
lekcjach WF-u, a skonczywszy na codziennych czynnosciach.
Pismiennictwo dostarcza zblizonych danych — wiodacym
objawem idiopatycznego nadcisnienia ptucnego u mtodzie-
zy jest wiasnie zwiekszona meczliwos¢ (2). Nalezy jednak
pamieta¢, iz pierwsze objawy moga miec bardziej ostry,
dramatyczny przebieg. Moze dojs¢ do utraty przytomnosci
czy nagtego zgonu sercowego w przebiegu ztozonej arytmii
komorowej (3, 4).

Dtugo utrzymujace sie objawy podmiotowe i stosunkowo
pozne skierowanie pacjentki do kardiologa celem przeprowa-
dzenia wstepnej diagnostyki ambulatoryjnej nieco zaskakuje
w Swietle znacznych odchylen w badaniu przedmiotowym.
Jakkolwiek dziewczynka nie miata dusznosci spoczynkowej ani
sinicy, to jednak wzbudzaty niepokdj niedobor masy ciata oraz
wyrazne tetnienie okolicy przedsercowej, a takze unoszace,
rozlane, hiperdynamiczne uderzenie koniuszkowe w badaniu
palpacyjnym, a ostuchowo wzmozona akcentacja Il tonu serca.
Uwaza sie, ze duze nasilenie objawdw klinicznych w chwili
rozpoznania jest niezaleznym, ztym rokowniczo czynnikiem
prognostycznym (5, 6).

U pacjentki wykonano szereg nieinwazyjnych badan dia-
gnostycznych celem poszukiwania wtdérnych przyczyn nad-
cisnienia ptucnego, m.in. badania laboratoryjne w kierunku
chordb tkanki tacznej, zaburzen hematologicznych, niektd-
rych chordb infekcyjnych, tomografie komputerowa celem
wykluczenia choréb srédmiagzszowych ptuc, scyntygrafie ptuc,
badanie przeptywdw krwi w uktadzie zyty wrotnej. Badaniem
echokardiograficznym wykluczono wrodzong wade serca
i uzyskano informacje o zaburzeniach hemodynamicznych
typowych dla nadcisnienia ptucnego, takich jak: powieksze-
nie prawej komory serca, wzmozenie cisnienia skurczowe-
go w prawej komorze serca, nieprawidtowy profil krzywej
przeptywu krwi w pniu ptucnym. Niemniej jednak nawet
przy jednoznacznym obrazie echokardiograficznym jedynym
badaniem diagnostycznym pozwalajagcym ustali¢ ostateczne
rozpoznanie jest cewnikowanie serca z pomiarami cisnienia
w jamach prawego serca, w pniu ptucnym, w obwodowych
tetnicach ptucnych (tzw. cisnienie zaklinowania, ang. We-
dge pressure), z oceng oporu ptucnego. Jest to powszechny

i ogolnie przyjety standard diagnostyczny (7). Kryterium roz-
poznania nadcisnienia ptucnego jest srednie cisnienie w pniu
ptucnym = 25 mm Hg (8).

Pomimo faktu, iz samo znieczulenie ogdlne do cewnikowa-
nia serca, jak i sam zabieg diagnostyczny nie sa pozbawione
ryzyka, bez badania inwazyjnego nie ma mozliwosci zakwali-
fikowania do programu terapeutycznego (9).

W chwili rozpoznania stwierdzono u naszej pacjentki
bardzo wysokie wartosci NT-proBNP. NT-proBNP to pep-
tyd produkowany gtéwnie przez kardiomiocyty, dla ktérego
najsilniejszym bodzcem do syntezy jest rozciaggniecie scian
komor serca. W przypadku tetniczego nadcisnienia ptucnego
dochodzi do wzrostu obcigzenia nastepczego prawej komory
serca i jej przecigzenia cisSnieniowego.

Podwyzszone stezenie NT-proBNP nie jest patognomo-
niczne dla chordb serca, gdyz wysoki poziom mozna obser-
wowac takze u pacjentow z obrzekiem mdzgu lub posocznicg,
nawet bez wspdtistnienia powiktan czy choréb kardiologicz-
nych. Niemniej jednak jest to marker biochemiczny o duzej
wartosci diagnostycznej w chorobach serca, a stezenia rzedu
kilkudziesieciu tysiecy pg/ml, tak jak u opisywanej dziewczyn-
ki, sugerujg chorobe uktadu sercowo-naczyniowego. Zesta-
wienie tego faktu z odchyleniami w zakresie uktadu krazenia
w badaniu przedmiotowym czynito podtoze kardiologiczne
powyzszych objawdéw wysoce prawdopodobnym.

Literatura dostarcza wiele dowodow na przydatnosc ozna-
czania peptydow natriuretycznych u pacjentdw z nadcisnie-
niem ptucnym. Takatsuki i wsp. (10) stwierdzili korelacje
stezenia BNP i NT-proBNP z wieloma parametrami istotny-
mi w ocenie nasilenia nadcisnienia ptucnego: parametrami
klinicznymi (dystans w tescie 6-minutowego chodu), echo-
kardiograficznymi (predkos¢ fali zwrotnej przez zastawke
tréjdzielng) oraz inwazyjnymi (srednim cisnieniem w pniu
ptucnym, wysokoscig oporu ptucnego). Mauritz i wsp. (11)
wykazali, ze wartos¢ NT-proBNP przekraczajaca 1300 pg/ml
w chwili rozpoznania stanowi niezalezny, niekorzystny ro-
kowniczo czynnik ryzyka zwiekszonej smiertelnosci. Te wyniki
s zbiezne z doniesieniami innych autorow (122). Ocena BNP
i/lub NT-proBNP jest tatwo dostepna w warunkach szpitalnych,
dlatego powinna by¢ wykonywana u kazdego pacjenta z po-
dejrzeniem nadcisnienia ptucnego (13). Zgodnie z wytycznymi
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego jest przydatna
we wstepnej stratyfikacji ryzyka, w ocenie ciezkosci choroby,
stabilnosci jej przebiegu i rokowania. Pomiar stezenia BNP lub
NT-proBNP powinien by¢ przeprowadzany co 3-6 miesiecy
oraz w przypadku pogorszenia klinicznego (2).

Dziewczynke zakwalifikowano do leczenia bosentanem.
Jest to lek z grupy blokerdw receptora dla endoteliny. Z kolei
endotelina to substancja produkowana w gtéwnej mierze w to-
zysku ptucnym, o bardzo silnym dziataniu wazokonstrykcyjnym.
Celem leczenia jest obnizenie oporéw w krazeniu ptucnym
poprzez relaksacje tetniczek i tym samym doprowadzenie do
redukgji cisnienia w pniu ptucnym, zmniejszenie nasilenia ob-
jawow i poprawa jakosci zycia. Bosentan poprawia tolerancje
wysitku, obniza ciSnienie w tetnicy ptucnej i opory ptucne, ma
niewiele dziatan niepozadanych (14, 15). Terapia bosentanem
jest niezmiernie droga i z tego powodu do niedawna mogta
z niej skorzystac tylko nieliczna grupa chorych. Od 2012 roku lek
jest dostepny w ramach programu terapeutycznego NFZ.
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W trakcie dalszej obserwacji, w czasie kolejnych planowych
wizyt kontrolnych dziewczynka zgtaszata poprawe samopo-
czucia i lepszg tolerancje wysitku. W badaniach laboratoryj-
nych stwierdzono ok. siedmiokrotne obnizenie stezenia NT-
-proBNP. W badaniu echokardiograficznym zaobserwowano
obnizenie sie ci$nienia skurczowego w prawej komorze, co
w potfaczeniu z poprawg stanu klinicznego i obnizeniem ste-
zenia NT-proBNP stanowito posrednia przestanke o obnizeniu
oporu ptucnego i sredniego cisnienia w pniu ptucnym.

Prowadzenie terapii pacjenta z nadcisnieniem ptucnym wy-
maga regularnych planowych wizyt kontrolnych. Ponadto, jak
dotad dziewczynka wymagata trzech hospitalizacji w trybie
pilnym — dwukrotnie z powodu utraty przytomnosci i jeden
raz z powodu zapalenia ptuc. W czasie tych hospitalizacji
stwierdzano wzrost stezenia NT-proBNP.

Wahania stezenn NT-proBNP sg charakterystyczne w trak-
cie obserwacji tej grupy pacjentow i fakt ten wykorzystuje
sie w opiece ambulatoryjnej i szpitalnej w podejmowaniu
decyzji diagnostycznych i terapeutycznych. Unika sie wy-
konywania bezposredniego inwazyjnego pomiaru cisnienia
W pniu ptucnym w czasie zaostrzen choroby czy jej powiktan,
poszukuje sie tatwo dostepnych i obiektywnych narzedzi
dajacych posrednie informacje o stanie hemodynamicznym
tozyska i krazenia ptucnego. Wielu autorow wykazato, ze
zmiany opordéw ptucnych bezposrednio przektadaja sie na
funkcje prawej komory i tym samym na stezenia NT-proBNP,
dlatego ten parametr biochemiczny jest rutynowo oznaczany
w opisywanej grupie chorych. Lammers i wsp. (16) dowiedli,
ze dzieci z nadcisnieniem ptucnym i znajdujace sie w tzw.
wyzszej klasie czynnosciowej, a wiec te z gorszg tolerancja
wysitku, miaty wyzsze stezenia BNP. Z kolei w badaniu Bernus
i wsp. (17) w czasie obserwacji niespetna 8o pacjentow pedia-
trycznych z nadcisnieniem ptucnym na przestrzeni 3 lat wy-
kazano ujemna korelacje BNP z frakcja wyrzutowa serca i do-
datnig z oporem i cisnieniem ptucnym; modyfikacja leczenia
wptywata na poprawe klasy czynnosciowej i obnizenie stezenia
BNP. Najwieksze znaczenie ma sledzenie stezen peptyddow
natriuretycznych, gdyz pojedynczy wynik nie odzwierciedla
stanu hemodynamicznego pacjenta. Tymczasem tendencja
wzrostowa wskazuje na progresje choroby, a obnizanie sie
stezen przeciwnie — sugeruje poprawe.
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na podstawie wzrostu stezenia NT-proBNP podjeto decy-
zje o intensyfikacji leczenia ukierunkowanego na obnizenie
oporu ptucnego i tym samym cisnienia w pniu ptucnym. Do
bosentanu dotaczono sildenafil - lek z grupy inhibitoréw
fosfodiesterazy, enzymu odpowiedzialnego za metabolizm
tlenku azotu w fozysku ptucnym. Wzrost stezenia tego ostat-
niego wywotuje efekt zblizony do blokady receptora dla
endoteliny. Sildenafil, podobnie jak bosentan, ma ugrunto-
wana pozycje w leczeniu nadcisnienia ptucnego i réwniez jest
dobrze tolerowany przez pacjentdw pediatrycznych. Terapia
tymi dwoma lekami u pacjentéw, u ktorych monoterapia nie
przyniosta oczekiwanego efektu, jest zgodna ze standardem
terapeutycznym, a w literaturze obserwuije sie tendencje do
wczesnej polifarmakoterapii (18, 19). Od 2015 roku leczenie
pacjentow z tetniczym nadcisnieniem ptucnym z wykorzy-
staniem sildenafilu moze odbywac sie réwniez w ramach
programu terapeutycznego NFZ. Nalezy jednak podkreslic, ze
nadcisnienie ptucne cechuje powazne rokowanie, terapia nie
prowadzi do wyleczenia, a jedynie do spowolnienia przebiegu
choroby i poprawy jakosci zycia.

PODSUMOWANIE

Idiopatyczne tetnicze nadcisnienie ptucne to rzadka, prze-
wlekta choroba uktadu krazenia o ztym rokowaniu. Cechuja
ja niespecyficzne objawy wynikajace z niewydolnosci pra-
wej komory serca, tj. obnizenie tolerancji wysitku, obrzeki
obwodowe, omdlenia. Ostateczne rozpoznanie stawiane
jest na podstawie cewnikowania serca z ocena sredniego
cisnienia krwi w pniu ptucnym, cisnienia zaklinowania i oporu
ptucnego. NT-proBNP — peptyd produkowany w odpowiedzi
na rozciggniecie prawej komory serca wtorne do podwyzszo-
nego cisnienia w pniu ptucnym, daje posrednig informacje
o fozysku naczyn ptucnych. Ten coraz szerzej dostepny pa-
rametr jest niezwykle pomocny zaréwno w rozpoznaniu, jak
i monitorowaniu stanu pacjenta, zwfaszcza w czasie czestych
w przebiegu nadcisnienia ptucnego zaostrzen. Wobec braku
mozliwosci leczenia przyczynowego, NT-proBNP stanowi
réwniez niezwykle czuty marker odpowiedzi na leczenie,
a jego wahania utatwiaja podejmowanie decyzji dotyczacych
modyfikacji farmakoterapii.
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