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Tetnicze nadcisnienie plucne
Definicja fetniczego nadcisnienia ptucnego

Nadci$nienie ptucne rozpoznaije sie po stwierdzeniu
w fetnicy ptucnej wartoéci ciénienia przewyzszajgcych
wartosci normalne. Opublikowane normy powstaty
na podstawie cewnikowania serca w grupie mtodych
oséb, bez dolegliwosci ze strony uktadu sercowo-naczy-
niowego ani uktadu oddechowego. Za najwyzsze cinie-
nie mieszczgce sie w granicach normy, uznaje sie $red-
nie ci$nienie w tetnicy ptucnej rowne 19 mmHg [1].

O nadci$nieniu ptucnym mdéwimy wéwezas, kiedy
$rednie cidnienie w tetnicy ptucnej w badaniu hemodyna-
micznym w spoczynku przekracza 25 mmHg lub kiedy
wzrasta powyzej 30 mmHg podczas wysitku. Pierwsza kla-
syfikacja nadciénienia ptucnego, zatwierdzona przez Swia-
towqg Organizacje Zdrowia w 1973 roku, wprowadzita
podziat na pierwotne nadciénienie ptucne o nieznanej
etiologii i nadciénienie ptucne wtérne do znanych przyczyn.
W 1998 roku podczas Drugiego Swiatowego Zjazdu
w Evian po$wieconego nadciénieniu ptucnemu wprowa-
dzono nowgq klasyfikacije, ktérej celem byto wyodrebnienie
kategorii grupujgcych jednostki chorobowe o podobne; fi-
zjopatologii, symptomatologii i odpowiedzi na leczenie.
W efekcie powstata kategoria fetniczego nadcignienia
ptucnego (TNP), ktéra skupia pierwotne nadciénienie
ptucne (formy sporadyczne i rodzinne), jak réwniez nadci-
énienie ptucne wystepujgce w przebiegu choréb tkanki
tqgcznej (twardzina uktadowa), we wrodzonych przecieko-
wych wadach serca, w chorobach watroby z nadcisnie-

niem wrotnym, w zakazeniu wirusem HIV oraz wtémie ja-
ko efekt uboczny uzywania lekéw zmniejszajgeych taknie-
nie (fenfluraminy) oroz zazywania kokainy lub amfetaminy.

Elementy fizjopatologii

Procesy fizjopatologiczne inicjujgce i powodujgce pro-
gresie TNP sq réznorodne. Istotne zmiany zachodzg
w $cianach naczyn ptucnych, gdzie obserwuije sie prolifera-
cie $rédbtonka [2], rozrost fibroblastéw i ich transformacje
w miofibroblasty, proliferacje miesni gtadkich, pogrubienie
btony wewnetrznej i $rodkowej tetnic ptucnych [3] oraz
nadmiernq synteze i odktadanie sie kolagenu w $cianach
naczyn [4]. W ten sposéb dochodzi do przebudowy (remo-
dellingu) $cian tetnic. Ponadto nastepuje obkurczenie tetni-
czek ptucnych [5] oraz stwierdza sie zakrzepice in situ
w $wietle drobnych naczyn. Udowodniono réwniez, ze
zmniejsza sie produkcja czynnikéw antyproliferacyjnych
i rozszerzajqcych naczynia krwiono$ne, takich jak prostacy-
klina i tlenek azotu, podczas gdy wzrasta stezenie substan-
cji powoduijgcych obkurczenie naczyn i zwiekszong agre-
gacje plytek (fromboksan i endotelina) [6, 7]. Przebudowa
$cian fetnic oraz zaburzenie réwnowagi pomiedzy czynni-
kami obkurczajgcymi i rozszerzajgcymi naczynia powoduje
zwiekszenie oporu w krgzeniu ptucnym, a nastepnie nadci-
$nienie ptucne i przecigzenie ci$nieniowe prawej komory.

Objawy i rokowanie

Klasycznym objawem TNP jest duszno$¢ wysitkowa.
Jest ona spowodowana niemozno$cig zwigkszenia po-
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jemnosci minutowe| serca przez przecigzong prawgq ko-
more podczas wysitku. Kolejne objawy pojawiajqg sie
w miare jak rozwija sie prawokomorowa niewydolnos¢
krgzenia: duszno$¢ spoczynkowa, boél w klatce piersio-
wej, omdlenia (szczegélnie podczas wysitku), wodobrzu-
sze, obrzeki konczyn dolnych i wyniszczenie.

Nieleczone TNP charakteryzuje sie wysokqg $miertel-
nosciq, $rednie przezycie od momentu rozpoznania nie
przekracza 3 lat [8].

Leczenie

Ostatnie dziesieciolecie przyniosto przefomowe zmiany
w leczeniu TNP Oprécz konwencjonalnych lekéw, takich
jak diuretyki (stosowane w celu zmniejszenia dolegliwosci
zwigzanych z prawokomorowg niewydolnosciq serca),
antagonisci kanatow wapniowych (diltiazem i nifedypina
stosowane jako leki rozszerzajgce naczynia u chorych,
u ktorych obserwuje sie natychmiastowe obnizenie
ci$nienia w tetnicy ptucnej w odpowiedzi na tlenek azotu
podczas cewnikowania prawego serca) oraz leki prze-
ciwkrzepliwe, dysponujemy dzisiaj preparatami, ktére
zrewolucjonizowaly leczenie TNP

Chronologicznie joko pierwsze zastosowano pro-
stacykling i jej analogi. Obecnie na rynku sq dostepne
nastepujgce prostanoidy: epoprostenol, treprostinil
i iloprost. Ich korzystne dziatanie polega na rozszerza-
niu naczyn ptucnych, hamowaniu agregacji ptytek, jak
réwniez zapobieganiu proliferacji miesni gtadkich
w $cianach naczyn.

Kolejnym krokiem naprzéd byto odkrycie podwyz-
szonego stezenia endoteliny-1 [9] w osoczu chorych
z TNP. Receptory endotelinowe A (ET,) i B (ETg) sq obec-
ne na miesniach gtadkich tetnic ptucnych, a pobudzenie
ET A powoduie silny skurcz naczyn ptucnych [10]. Zaréw-
no bozentan (nieselektywny antagonista receptoréw en-
dotelinowych), jak i sitaksentan (selektywny antagonista
receptora ET,) zwiekszajg wydolno$¢ wysitkowq pacjen-
téw z TNP (mierzong dystansem, jaki pacjent pokonuije
w ciggu 6 min marszu) oraz przedtuzajq czas do pogor-
szenia klinicznego [11, 12].

W leczeniu TNP znalazt réwniez zastosowanie sylde-
nafil, ktéry poprzez blokowanie fosfodiesterazy-5, odpo-
wiedzialnej za rozktad cGMP (drugiego przekaznika
w szlaku tlenku azotu) [13], zwigksza relaksacje miesni
gtadkich $cian, a w konsekwencji powoduie silne rozsze-
rzenie naczyn ptucnych [14]. Badanie opublikowane
na poczgtku 2006 roku dowiodto, ze syldenafil popra-
wia wydolno$¢ wysitkowq i klase niewydolnosci serca
wedtug WHO, ale nie ma jeszcze dtugoterminowych da-
nych dotyczqcych jego wplywu na $miertelno$é u pa-
cientéw z TNP [15].

Pomimo znacznych postepéw w farmakologicznym
leczeniu TNP, $miertelno$¢ w badaniach klinicznych na-
dal jest wysoka. Prostanoidy zwigkszajq przezycie pacjen-
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téw w poréwnaniu z przezyciem w historycznej serii Na-
tional Institute of Health (NIH) Registry [8]. Smiertelnog¢
pozostaje jednak nadal wysoka — po 3 latach leczenia
epoprostenolem umiera 37% do 51% chorych [16, 17].

Chorym, ktérzy nie odpowiadajq na leczenie farma-
kologiczne i u ktérych prawokomorowa niewydolno$¢
serca pogtebia sie, mozna zaproponowaé leczenie za-
biegowe, takie jak wykonanie septostomii przedsionko-
wej lub przeszczepienie ptuc lub ptuc i serca.

Septostomia przedsionkowa

Septostomia przedsionkowa, czyli wytworzenie potg-
czenia pomiedzy prawym i lewym przedsionkiem, ma
na celu stworzenie ,wentyla bezpieczenstwa” i odbar-
czenie przecigzonej prawej komory u pacjentéw z TNP

Niewydolnos¢ prawokomorowa

Funkcja prawej komory jest waznym czynnikiem ro-
kowniczym w przebiegu TNP a parametry, ktére $wiad-
czq o dysfunkcji prawej komory, takie jak wysokie cisnie-
nie w prawym przedsionku, niski indeks sercowy oraz ni-
ska saturacja mieszanej krwi zylnej, sq wyktadnikami zte-
go rokowania [8, 18, 19].

W poczgtkowej fazie TNP $ciana prawej komory ule-
ga pogrubieniu w odpowiedzi na zwiekszone obcigzenie
nastepcze (afterload) [20]. W zaawansowanym nadci-
$nieniu ptucnym obserwuie sie rowniez zwiekszenie wy-
miaréw jam prawego serca [21]. Obserwuije sie indywi-
dualne réznice w rozwoju prawokomorowej niewydol-
nosci krgzenia, pomimo poréwnywalnych wartodci ci-
$nienia w fetnicy ptucnej. Pewna grupa chorych zyje dtu-
zej, podczas gdy u innych szybciej rozwija sie niewydol-
no$¢ prawokomorowa. Muszg wiec istnie¢ dodatkowe
mechanizmy, ktére w sytuacji poréwnywalnego przecig-
zenia ci$nieniowego prawej komory przyczyniajq sie
do progresji niewydolnosci serca. Sugerowane dodatko-
we procesy sprawcze fo: niedotlenienie miesnia prawej
komory [22], zwigkszona aktywno$¢ uktadu wspétczul-
nego [23], zmieniona ekspresja genéw w mieéniu serca
[24] oraz przecigzenie objetoéciowe (jako konsekwencja
aktywacji uktadu renina-angiotensyna-aldosteron [25]
oraz niedomykalno$ci zastawki tréjdzielnej [26]).

Leczenie TNP polega na podawaniu wspomnianych
powyzej lekéw oraz na leczeniu objawowym prawoko-
morowe| niewydolnosci krgzenia za pomocq: diurety-
kéw, digoksyny, dopaminy oraz dobutaminy [27].

Wskazania do septostomii przedsionkowej

Septostomia przedsionkowa jest interwencjq, ktéra
ma na celu odcigzenie prawej komory serca. W wiekszo-
4ci opisanych grup pacjentéw najczesciej jest ona stoso-
wana jako paliatywny zabieg przediuzajgcy czas przezy-
cia do wykonania przeszczepu ptuc (bridge to transplant)
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[28, 29]. Wedtug aktualnych rekomendacji zabieg ten
stosuje sie w przypadku pacjentéw z niewydolnosciq krg-
zenia w Il lub IV klasie wedtug NYHA, z nawracajgeymi
omdleniami oraz zaostrzeniami niewydolnosci serca, po-
mimo maksymalnego leczenia farmakologicznego [30].
Okreslenie ,maksymalne leczenie farmakologiczne” ma
odmienne znaczenie w réznych krajach, zaleznie od do-
stepnosci lekéw stosowanych w leczeniu TNP Tak wiec
septostomia przedsionkowa moze byé pomostem do prze-
szczepu ptuc w sytuacji braku poprawy w trakcie optymal-
nej farmakoterapii, jak réwniez zabiegiem oferowanym
wowczas, gdy takie leczenie nie jest dostepne [30].

Patofizjologia i rys historyczny septostomii przedsionkowej

Przezycie pacjentéw z TNP w duzej mierze zalezy
od stopnia niewydolno$ci prawej komory serca [8, 18,
19]. Zauwazono, ze obecno$¢ przecieku prawo-lewego
w sercu moze przynie$¢ kliniczne korzyéci w tej grupie
chorych. Wniosek ten oparto na nastepujgcych przestan-
kach. Po pierwsze, badania na zwierzetach dowiodly, ze
ubytek miedzyprzedsionkowy pozwala na zwiekszenie
systemowego rzutu serca podczas wysitku i odcigza pra-
wq komore [31]. Po drugie, pacjenci z idiopatycznym
nadciénieniem ptucnym i droznym otworem owalnym
(PFO) zyjq dtuzej niz pacjenci, u ktérych nie wystepuje
przeciek wewngtrzsercowy [32]. Po trzecie, pacjenci z ze-
spotem Eisenmengera wykazujq nizszg $miertelnoé¢ niz
pacjenci z idiopatycznym TNP [33].

Pierwszq septostomie przedsionkowq (blade baloon
afrial septostomy — BBAS) u pacjenta z nadci$nieniem
ptucnym przeprowadzili Rich i Lam w 1983 roku [34].
Kolejne serie zabiegéw dowiodly, ze septostomia przed-
sionkowa moze by¢ przeprowadzana u pacjentéw z za-
awansowanym nadci$nieniem ptucnym [35, 36] i pro-
wadzi do poprawy wskaznikéw hemodynamicznych, jak
rowniez fagodzi objawy choroby. W Polsce pierwsze do-
niesienie o wykonaniu septostomii przedsionkowej u pa-

cjentéw z TNP pochodzi z 2003 roku [37].

Technika septostomii przedsionkowej

W celu wytworzenia septostomii przedsionkowej moz-
na postuzy¢ sie dwoma réznymi technikami. U okoto 55%
opisywanych w literaturze pacjentéw wykonano septo-
stomie typu BBAS, u pozostatych wykonano septostomie
przedsionkowq przez stopniowe poszerzanie balonowe
(graded balloon dilation atrial septostomy — BDAS) [28].
Wspétczeénie w populacji pacjentéw z TNP nie wykonu-
je sie septostomii metodq BBAS ze wzgledu na nieprze-
widywalno$¢ rozmiaru wytworzonego ubytku, co przy
wysokim gradiencie cignien pomiedzy prawym i lewym
przedsionkiem grozi wystgpieniem niemozliwej do opa-
nowania hipoksemii.

Warunkiem kwalifikacji do septostomii przedsionko-
wej jest saturacja tlenem krwi tetniczej powyzej 90%
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(przy oddychaniu powietrzem atmosferycznym) oraz
zachowana prawidtowa funkcja lewej komory. Jesli
hematokryt krwi obwodowej wynosi ponizej 35%, nalezy
przetoczy¢ koncentrat krwinek czerwonych w celu za-
pewnienia wtasciwego poziomu no$nika tlenowego
po zabiegu. Istnieje konsensus, ze zabiegi septostomii
przedsionkowe| powinny by¢ wykonywane przez zespét
majgcy doswiadczenie zaréwno w zakresie kardiologii
interwencyjnej, jak i w zakresie opieki nad chorymi z TNP

Zabieg septostomii przedsionkowej powinien by¢ po-
przedzony cewnikowaniem prawego i lewego serca oraz
tetnicy ptucnej, wraz z oceng ciénien w jamach serca, war-
toéci oksymetrycznych i przeptywéw obliczonych metodg
Ficka. Cewnik typu pig-tail nalezy pozostawié w aorcie, tuz
powyzej zastawki, dla lepszej orientacji anatomicznei
w czasie naktucia przegrody miedzyprzedsionkowe;.
Naktucie przegrody miedzyprzedsionkowej jest jednym
z najtrudniejszych momentéw zabiegu ze wzgledu na zmie-
nione warunki anatomiczne oraz blisko$¢ przegrody
miedzyprzedsionkowej i wolnej éciany lewego przedsionka.
Igte Brockenbrougha znajdujgeq sie w cewniku transsep-
talnym umieszcza sie w sposéb typowy w zyle gtéwnej
gérnej, a nastepnie, wprowadzajgc jg do prawego przed-
sionka, naktuwa przegrode miedzyprzedsionkowq w rejo-
nie fossa ovalis. Naktucie w czeéci miesniowej przegrody
jest mniej korzystne ze wzgledu na wigksze nasilenie zja-
wiska elastic recoil obserwowane w trakcie i po zabiegu.

Istotng pomocq dla operatora jest dodatkowe monito-
rowanie echokardiograficzne zabiegu. Z dostepnych tech-
nik echokardiograficznych, zdaniem autora (MK), najwigk-
szq przydatnos¢ ma echokardiografia wewngtrzsercowa
(ryc. 1.). Obrazowanie wewnqgtrzsercowe gtowicg umiesz-
czong w prawym przedsionku pozwala na doktadne uwi-
docznienie przegrody miedzyprzedsionkowej oraz przyle-
glych struktur serca w czasie naktucia i w pozniejszym
okresie zabiegu. Jako$¢ obrazu jest zdecydowanie lepsza
niz uzyskiwana w trakcie badania przez $ciane klatki pier-
siowej, a jednocze$nie echokardiografia wewngtrzserco-
wa pozwala unikngé sedacji, koniecznej w razie uzywania
gtowicy przezprzetykowej. Gtowice wewngtrzsercowq
mozna wprowadzi¢ do prawego przedsionka przez zyte
szying wewnetrzng lub zyte udowq (przeciwlegtq do zyty
uzywanej do wykonywania zabiegu septostomii).

Po wprowadzeniu igly, a nastepnie cewnika transsep-
talnego do lewego przedsionka pobiera sie krew
do oznaczenia saturacji oraz dokonuje sie bezposrednie-
go pomiaru ci$nienia w lewym przedsionku. Przez cewnik
transseptalny wprowadza sie lider Inoue do lewego
przedsionka lub standardowy lider, ktéry nalezy jednak
wprowadzi¢ gteboko do jednej z zyt ptucnych. Predylata-
cie wykonuie sie rozszerzaczem Inoue, a nastepnie balo-
nami do angioplastyki o stopniowo (o 1 mm) zwigkszanej
$rednicy, rozpoczynajgc od rozmiaru 4 mm (ryc. 2. i 3.).
Wykonujgc stopniowe rozszerzanie ubytku, dgzy sie
do uzyskania spadku saturacji krwi w aorcie o okoto 10%

283



Ciarka A. i wsp. Septostomia przedsionkowa w nadcisnieniv ptucnym

Ryc. 1. Obraz uzyskany metodg echokardiografii wewngirzsercowej (glowica
AcuNav, Siemens). Gtowica wprowadzona do prawego przedsionka (PP) przez
iyte szyjng. Widoczna igta Brockenbrougha wprowadzona do lewego przed-
sionka (LP). Na drugim planie widoczna aorta zstepujgca (Ao) z echem cewni-
ka wewngtrz. Widoczna réwniez prawa tetnica ptucna (PTP) w przekroju
poprzecznym

Fig. 1. Image acquired by the method of intracardiac echocardiography (probe
AcuNav, Siemens). Probe introduced into the right atrium (PP) through the
right jugular vein. Visualisation of Brockenbrough needle in the left atrium
(LP). In the background visualisation of the descending aorta (Ao) with a cathe-
fer inside. Right pulmonary artery (PTP) shown in the short axis view

Ryc. 2. Obraz angiograficzny zabiegu septostomii przedsionkowej. Balon 8 mm
pofozony na poziomie przegrody migdzyprzedsionkowej. Widoczny ponadto
lider Inoue w lewym przedsionku, cewnik pig-fail w aorcie wstgpujqcej oraz
echokardiograficzna glowica wewngtrzsercowa (AcuNav, Siemens) wprowadzona
z dostepu przez lewq zyte udowg

Fig. 2. Angiographic image from atrial septostomy intervention. 8 mm balloon
located at the level of interatrial septum. Inoue guidewire in the right atrium,
pigtail catheter in the ascending aorta and intracardiac echocardiographic
probe (AcuNav, Siemens) in the right atrium, introduced through the left
femoral vein
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w stosunku do wartoéci wyj$ciowych w trakcie oddycha-
nia powietrzem atmosferycznym. Nalezy réwniez monito-
rowac ci$nienie péznorozkurczowe w lewej komorze, kto-
re nie powinno przekracza¢ 18 mmHg. Chociaz opisy-
wano pojedyncze septostomie z uzyciem balonu o $red-
nicy 20 mm, o zazwyczaj spadek saturacji krwi tetniczej
ogranicza mozliwo$¢ dalszego rozszerzania ubytku
na poziomie 10-12 mm, a w bardziej zaawansowanym
okresie choroby nawet na poziomie 6 mm (ryc. 4. i 5.).
Po zakonczeniu procedury wykonuie sie ponownie bada-
nie hemodynamiczne prawego i lewego serca oraz obli-
cza warto$¢ przecieku przez septostomie. Bezzwtocznie
po zabiegu pacjenci powinni otrzymad tlen przez cewnik
donosowy i by¢ monitorowani na oddziale intensywnej
terapii kardiologicznej przez co najmniej 48 godzin.

Powiktania we wezesnym okresie po zabiegu

W opisanych grupach chorych $miertelnoé¢ zwigza-
na z zabiegiem jest stosunkowo wysoka i wynosi 5-16%.
Nie mozna jednak zapomina¢, ze zabieg ten wykonuje
sie u chorych w bardzo zaawansowanym stadium cho-
roby, ktérzy nie odpowiadajg na dostepne leczenie.
W okresie okotozabiegowym chorzy umierajg najcze-
$ciej z powodu zbyt gtebokie| hipoksemii, spowodowa-
nej duzym przeciekiem prawo-lewym, jak réwniez (cho¢
zdecydowanie rzadziej) z powodu obrzeku ptuc.

W Instytucie Gruzlicy i Choréb Ptuc w serii obejmu-
igcej 17 zabiegéw obserwowano 1 zgon w okresie oko-
tozabiegowym ($miertelno$¢ 6%) z powodu gtebokiej
i nieodwracalnej hipoksemii [38]. U czesci pacjentéw
stopien desaturacji nasilat sie w kolejnych dobach
po zabiegu, pomimo optymalnego dobrania wielkosci
ubytku w czasie procedury. Nasze obserwacje sugerujq,
ze moze dochodzi¢ do dodatkowego skurczu tetniczek
ptucnych i wzrostu naczyniowego oporu ptucnego spo-
wodowanego nagle wystepujgcq hipoksemiq, zwtaszcza
w mieszanej krwi zylnej. Przy niewydolnej prawej komo-
rze serca powoduje to wzrost ci$nienia w prawym przed-
sionku, nasila przeciek prawo-lewy przez septostomie
oraz powoduje dalsze nasilenie hipoksemii, co urucha-
mia btedne koto chorobowe. W razie spadku saturaciji
krwi tetniczej, pomimo stosowania tlenoterapii, ratunko-
we leczenie wziewnym analogiem prostacykliny — ilopro-
stem (Ventavis, Schering AG) — dawato dobry efekt.

W literaturze wyodrebniono czynniki rokownicze zwig-
zane ze zwigkszong $miertelnoscig. Nalezg do nich: $red-
nie ci$nienie w prawym przedsionku powyzej 20 mmHg,
indeks naczyniowego oporu ptucnego powyzej 50 U/m?
oraz szanse na roczne przezycie oceniane wedtug réwna-
nia prognostycznego NIH [8] ponizej 40% [39].

Bezposrednie i odlegle zmiany hemodynamiczne
po septostomii przedsionkowej

W artykule przeglgdowym podsumowujgcym wszyst-
kie opisane grupy chorych po septostomii przedsionko-
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Ryc. 3. Obraz balonu rozprezonego (strzatki) na poziomie przegrody migdzy-
przedsionkowej w echokardiografii wewngtrzsercowej. PP — prawy przedsio-
nek, LP — lewy przedsionek, Ao — aorta zstepujgca

Fig. 3. Inflated balloon (arrows) at inferatrial septum level (intracardiac echocar-
diography). PP — right afrium, LP — left afrium, Ao — ascending aorta

wej Sanodoval i wsp. [28] wykazali, ze bezposrednie
zmiany hemodynamiczne rejestrowane po wykonaniu
zabiegu nie sq duze. Zwykle obserwuje sie niewielkie
obnizenie $redniego ci$nienia w prawym przedsionku
($rednio o 3 mmHg), wzrost cidnienia w lewym przed-
sionku o takg samg warto$¢ oraz wzrost indeksu serco-
wego $rednio o 0,7 I/min/m? [28]. Pomimo spadku sa-
turacji krwi tetniczej tlenem, wzrost przeptywu systemo-
wego powoduje zwiekszenie systemowego transportu
tlenu (tabela 1.) [28].

Zmiana ci$nienia w prawym przedsionku oraz wzrost
przeplywu systemowego sq wprost proporcjonalne
do wielkosci cisnienia w prawym przedsionku przed zabie-
giem [28]. Najwieksze korzystne zmiany hemodynamicz-
ne obserwuje sig, gdy ciénienie w prawym przedsionku
przekracza 20 mmHg (tabela 1.), ale wtaénie w tej grupie
zanotowano réwniez najwyzszq $miertelnosé. W grupie
chorych, ktérych cisnienie w prawym przedsionku jest niz-
sze niz 10 mmHg, zmiany hemodynamiczne po septosto-
mii sq minimalne, a chorzy, ktérych cisnienie w prawym
przedsionku miesci sie w granicach 10-20 mmHg, maijg
zmiany o posrednim nasileniu (fabela 1.) [28].

DTV B8 D0 Pon A/ U o
Ryc. 4. Przeciek prawo-lewy przez wytworzong septostomig — obraz echokar-
diografii wewngtrzsercowej. PP — prawy przedsionek, LP — lewy przedsionek
Fig. 4. Right-left shunt through septostomy — intracardiac echocardiography.
PP — right atrium, LP — left atrium

Ryc. 5. Obraz echokardiograficzny przez sciang klatki piersiowe;. Powigkszone
prawa komora (PK) i prawy przedsionek (PP) oraz zapadnigte jamy lewej
komory (LK) i lewego przedsionka (LP). Strzatkami zaznaczono przeciek przez
septostomig

Fig. 5. Transthoracic echocardiography. Dilated right ventricle (PK) and right
atrivm (PP) and collapsed left ventricle (LK) and left atrium (LP). Arrows indicate
leak through septostomy

Tabela 1. Bezposrednie zmiany hemodynamiczne po septostomii przedsionkowej w zaleznosci od $redniego cisnienia w prawym przedsionku przed zabiegiem,

na podstawie zbioru opisanych grup chorych [46]. PP — prawy przedsionek

Table 1. Haemodynamic changes directly after atrial septostomy, classified according to the mean pressure in the right afrium before the infervention. Data collected

from published series of patients [46]. PP — right atrium

Srednie ci$nienie Zmiana $redniego

Zmiana rzutu

Zmiana saturaciji krwi Zmiana w systemowym

w PP ciénienia w PP (%) serca (%) tetniczej tlenem (%) transporcie tlenu (%)
<10 mmHg -5,6+47 1314 -4,4+4,3 8+13
10-20 mmHg -31%22 39+27 -14=7 19+22
>20 mmHg -32+20 6949 -17+15 3422
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Cho¢ septostomia przedsionkowa nie powoduije du-
zych zmian hemodynamicznych w spoczynku, badania
na zwierzetach sugerujq, ze moze ona odgrywa¢ role
J~wentyla bezpieczenstwa” podczas wysitku [31]. Za po-
mocq badan echokardiograficznych u pacjentéw z nad-
ci$nieniem ptucnym udowodniono, ze dekompresja pra-
wej komory oraz przeciek miedzyprzedsionkowy przez
otwér septostomii wzrastajg podczas wysitku [40].

Dtugoterminowe efekty septostomii przedsionkowej
oceniane na grupie 15 pacjentéw, obserwowanych przez
7 do 27 miesiecy po interwencji, dowiodty, ze nastepuije
u nich dalsze obnizenie ci$nienia w prawym przedsionku
oraz wzrost pojemnoséci minutowej serca [41].

Efekty odlegte po septostomii przedsionkowej

Nie wszyscy pacjenci wykazujg poprawe kliniczng
po septostomii przedsionkowej. Naijlepiej rokujq di,
u ktérych zaobserwowano najlepszg bezposredniq od-
powiedz hemodynamiczng (mierzong wzrostem rzutu
serca i systemowego transportu tlenu).

Objawy prawokomorowe| niewydolnosci krgzenia,
takie jok obrzeki oraz utraty przytomnosci, ustepujg
w krotkim czasie po wykonaniu septostomii przedsion-
kowej [28]. Poprawia sie réwniez wydolno$é wysitkowa
mierzona odlegtosciq, jakq pacjent pokonuje podczas
6-minutowego testu marszowego [42].

W artykule podsumowujgcym wszystkie opisane gru-
py pacientéw po septostomii przedsionkowej kliniczng
poprawe zaobserwowano u 94% pacjentéw, podczas
gdy u pozostatych nie odnotowano zadnej zmiany [28].

Analiza wszystkich opisanych grup pacjentéw wykazu-
ie, ze sposérod tych, ktérzy przezyli zabieg, 15% zmarto
podczas okresu obserwacji [28]. Mediana przezycia wy-
nosi ok. 19,5 miesigca [28]. Analiza krzywych Kaplana-
-Meiera dowodzi, ze krzywa przezycia po septostomii jest
korzystniejsza w poréwnaniu z historyczng grupg kontrol-
ng NIH [28, 40]. W innej grupie obejmujgcej 20 pacjen-
tow pediatrycznych w wieku od 3 miesiecy do 17 lat tqcz-
na $miertelno$¢ w okresie 2-letniej obserwacji wyniosta
10% [43]. Obserwowano réwniez ok. 10% czesto$¢ za-
mkniecia sie septostomii, co jest znanym problemem
zwhtaszcza dla techniki BDAS. W 7 przypadkach implanto-
wano specjalnie zaprojektowangq zapinke Amplatza z po-
zostawionym otworem. O skutecznym zastosowaniu fene-
strated devices donosili réwniez inni autorzy [44, 45].

Przezycie pacjentéw znacznie zmniejsza sie po 3 la-
tach od zabiegu. Za pézng $miertelno$¢ odpowiedzial-
ne jest postepowanie zmian naczyniowych w ptucach,
na co septostomia nie ma wplywu.

Podsumowanie

TNP jest definiowane jako wzrost éredniego ciénienia
w fetnicy ptucnej w spoczynku powyze] 25 mmHg,
przy prawidtowym ciénieniu zaklinowania kapilaréw
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ptucnych, i obejmuije jednostki chorobowe o podobnej
fiziopatologii, symptomatologii i odpowiedzi na leczenie.

U podtoza TNP lezg morfologiczne zmiany w $cia-
nach naczyn, powodujgce wzrost oporu w krgzeniu
ptucnym, a w konsekwencji prawokomorowqg niewydol-
no$¢ krgzenia.

W ostatnim dziesiecioleciu dokonano znacznego
postepu w leczeniu TNP i dzi§ mamy do dyspozycji swo-
iste leki, takie jok prostanoidy, leki z grupy antagonistéw
receptoréw endotelinowych i inhibitory fosfodiesterazy-
-5, ktére zwiekszajqg tolerancje wysitkowq oraz czas zycia
pacjentéw. W przypadku nieskutecznosci leczenia far-
maokologicznego opcjq terapeutyczng jest septostomia
przedsionkowa, ktéra ma na celu umozliwienie przezy-
cia pacjenta do transplantacji ptuc.

Septostomia przedsionkowa polega na wytworzeniu
otworu w przegrodzie miedzyprzedsionkowej. U pacjentéw
z TNP ma ona na celu odbarczenie prawej komory dzieki
przeciekowi krwi z prawego do lewego przedsionka.

Septostomia przedsionkowa powoduije spadek $red-
niego ciénienia w prawym przedsionku oraz wzrost rzutu
serca i systemowego transportu tlenu. Cho¢ spoczynko-
we zmiany hemodynamiczne po septostomii nie sq du-
ze, korzysci ptyngce z obecnosci otworu w przegrodzie
miedzyprzedsionkowej sq wyrazne podczas wysitku, kie-
dy to zwiekszony przeciek zapobiega przecigzeniv pra-
wej komory i zwigksza przeptyw systemowy. Réwniez
zwigkszony systemowy transport tlenu przyczynia sie
do lepszej tolerancji wysitku.

Septostomia przedsionkowa u pacjentéw z TNP cha-
rakteryzuje sie wysokg $miertelnoéciq okotozabiegowq.
U tych pacjentéw, ktérzy przezyjq zabieg, odnotowuije sie
zmniejszenie objawdéw choroby oraz wydtuzone przezycie
w poréwnaniu z historyczng grupg kontrolng. Pézna
$miertelno$¢ po zabiegu jest spowodowana postepem
zmian naczyniowych w krgzeniu ptucnym.
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