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Streszczenie

Celowang terapie tetniczego nadcisnienia plucnego u chorych z zespotem Eisenmengera stosu-
je sie od kilku lat. W niniejszym doniesieniu przedstawiono przypadek pacjentki z zespolem
Eisenmengera leczonej antagonistq receptora endoteliny-1 — bosentanem. Po poczgtkowej
poprawie wydolnosc fizyczna ulegla ponownemu pogorszeniu najprawdopodobniej ze wzgledu
na bardzo niskie stezenie zelaza w surowicy krwi. Pelng korzysc z leczenia bosentanem od-
noszq chorzy z zespolem Eisenmengera, u ktorych skrupulatnie przestrzega sie wszystkich
zalecen terapeutycznych zwigzanych z powiklaniami ogolnoustrojowymi choroby. (Folia Car-

diologica Excerpta 2011; 6, 4: 258-264)

Stowa Kkluczowe: zespol Eisenmengera, terapia celowana, antagonista receptora
endoteliny-1, bosentan, obnizone stezenie zelaza w surowicy

Wstep

Wada wrodzona serca z duzym przeciekiem
systemowo-plucnym (lewo-prawym) moze powodo-
waé zmiany morfologiczne 1 czynno§ciowe naczyn
plucnych 1 wzrost naczyniowego oporu plucnego.
Jezeli doprowadzi to do przecieku dwukierunkowe-
go lub prawo-lewego, rozwija sie zespol Eisenmen-
gera [1]. Tarzadko spotykana w praktyce kardiolo-
gicznej choroba jest schorzeniem wielonarzado-
wym. Glownymi objawami sg sinica powlok
1§luzowek, ograniczenie wydolnoSci fizycznej, dusz-
no$¢, czesto rowniez niedobor zelaza, zaburzenia
krzepliwoS§ci krwi na roznym tle. Do niedawna pod-
stawowa terapia polegala na leczeniu objawow
1 powikian choroby, bez wplywu na tetnicze nadcis-
nienie ptucne. Obecnie w leczeniu tetniczego nadcis-
nienia piucnego o réznej etiologii stosuje sie trzy
grupy farmaceutykow: prostanoidy, blokery endote-
liny-1 i blokery fosfodiesterazy typu 5. W zespole
Eisenmengera lekiem pierwszego rzutu jest bosentan

— bloker receptora A 1 B endoteliny-1. Jego sku-
teczno$¢ w terapii tetniczego nadci$nienia plucnego
wtornego do zespolu Eisenmengera zostala pozy-
tywnie zweryfikowana w randomizowanym badaniu
BREATHE-5 [2]. Terapeutyczny Program Leczenia
Tetniczego NadciSnienia Plucnego finansowany przez
Narodowy Fundusz Zdrowia (NFZ) umozliwia stoso-
wanie nowoczesnego leczenia celowanego tetniczego
nadci$nienia plucnego. Nowe mozliwoSci nie zmniej-
szaja jednak roli skrupulatnego leczenia zachowawcze-
go zespolu Eisenmengera. Zalicza sie do niego miedzy
innymi wykonywanie krwioupustow zgodnie z obowig-
zujacymi wskazaniami oraz unikanie niektorych grup
lekow. Pomimo jasno sformutowanych zalecen nadal
zdarza sie, ze krwioupusty wykonuje sie jedynie w celu
obnizenia hematokrytu. Bezzasadnie stosuje sie takze
leki przeciwkrzepliwe 1/lub przeciwplytkowe. Leki te
ingeruja w mechanizmy wyréwnawcze wtorne do ze-
spotu Eisenmengera 1 w efekcie prowadza do pogor-
szenia stanu klinicznego i rokowania. Przykiadem jest
przypadek opisywany w dalszej czeSci pracy.
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Opis przypadku

U obecnie 50-letniej pacjentki w 16. roku zycia
stwierdzono sinice powlok 1 palce pateczkowate,
a w badaniu serca — szmer skurczowy. Na podsta-
wie cewnikowania serca rozpoznano duzy niere-
strykcyjny ubytek w przegrodzie miedzykomorowej
z wysokim utrwalonym nadci$nieniem piucnym,
dyskwalifikujacym z leczenia operacyjnego. Pa-
cjentka czula sie wtedy dobrze, ograniczenie wydol-
noSci fizycznej bylo niewielkie. W 22. roku zycia,
po poronieniu pierwszej ciazy, przeprowadzono
ponownie diagnostyke wady. Kolejne cewnikowa-
nie serca potwierdzilo nadci$nienie plucne — 120/
/50/85 mm Hg, calkowity naczyniowy opor piucny
— 1400 dyn/s/cm™ (17,5 j. Wooda), stosunek obje-
tosci przeplywu plucnego do systemowego (Qp/Qs)
— 1,05. Pacjentke poinformowano o przeciwwska-
zaniu do zaj$cia w ciaze, podtrzymano decyzje o bra-
ku mozliwo$ci leczenia zabiegowego. Zastosowano
antykoncepcje przy uzyciu spirali wewnatrzmacicz-
nej. Mimo to po 2 latach byla konieczna operacja
z powodu cigzy pozamacicznej. Pacjentka dobrze ra-
dzila sobie z codzienng aktywnoScia. Przez kilka lat
pracowala jako szwaczka. Pozostawata pod opieka
lekarza rejonowego. W 25. roku zycia trafila do szpi-
tala rejonowego z powodu masywnego krwioplucia;
wykonano pierwszy krwioupust. Krwioupusty po-
wtarzano poczatkowo sporadycznie, gidownie
w zwigzku z krwiopluciami, co 2-3 lata. Od 35. roku
zycia zalecano je do$¢ regularnie, 1-2 razy w roku,
kierujac sie jedynie podwyzszonym wskaznikiem
hematokrytu. Pacjentka nie miala objawow zespo-
tu nadlepkosci. Nie podawano preparatow zelaza
1nie kontrolowano jego stezenia w surowicy. W tym
czasie wlaczono do leczenia kwas acetylosalicylo-
wy (150 mg) oraz amlodypine w dawce 2 X 5 mg,
co obecnie nie znajduje wyttumaczenia. Zalecono
rowniez stosowanie okresowej tlenoterapii. Rozpo-
znano takze bezobjawowg dne moczanowa niewyma-
gajaca leczenia. Pacjentka nie odczuwata korzySci
z zastosowanego leczenia. W 47. roku zycia po ko-
lejnym masywnym krwiopluciu i wykonanych 2-kro-
tnie w krotkim czasie krwioupustach (w sumie ok.
700 ml) chora zaczela odczuwac istotne pogorsze-
nie wydolnoSci fizycznej. W tym okresie wystepo-
waly rowniez obfitsze niz zazwyczaj krwawienia
menstruacyjne. Lekarz rejonowy po badaniu steze-
nia zelaza w surowicy krwi wlaczyt leczenie prepa-
ratami zelaza i1 skierowal pacjentke do Poradni Przy-
klinicznej Kliniki Wad Wrodzonych Serca (KWWS)
Instytutu Kardiologii.

W badaniu przedmiotowym przeprowadzonym
w Poradni uwage zwracaly sinica centralna, palecz-

kowate palce rak i stop, paznokcie w ksztalcie
szkielka zegarka. Sinica nasilala sie w czasie wy-
sitku. Czynnos§¢ serca byta miarowa, 80/min, pra-
widlowy pierwszy ton, wyraznie nadmierna akcen-
tacja drugiego tonu nad tetnica plucna, cichy szmer
niedomykalnoSci trojdzielnej. CiSnienie tetnicze
mierzone na przedramieniu wynosito 130/85 mm Hg.
W teScie 6-minutowego marszu pacjentka przeszia
280 m, z saturacja krwi tetniczej tlenem (SpO,)
w spoczynku rowna 74%, po wysitku 63%. W bada-
niu echokardiograficznym potwierdzono duzy uby-
tek przegrody miedzykomorowej okotobloniasty
z dwukierunkowym przeciekiem. Wielko$¢ jam ser-
ca byla w granicach normy, pien plucny poszerzo-
ny 30 mm. Stwierdzono przerost miesnia prawej
komory (grubo$¢ wolnej Sciany 10 mm), dobra
kurczliwo$¢ miesnia lewej 1 prawej komory [skur-
czowa amplituda ruchu pier§cienia zastawki troj-
dzielnej (TAPSE, tricuspid annular plane systolic
excursion) 27 mm] oraz nadci$nienie plucne (skro-
cony czas akceleracji przeplywu plucnego 60 ms,
maksymalny gradient niedomykalno$ci plucne;j
73 mm Hg). Niedomykalnos$¢ zastawki trdjdzielne;j
byta mata (ryc. 1-6).

Nie znajdujac uzasadnienia do dalszego stoso-
wania, odstawiono kwas acetylosalicylowy, amlody-
pine i tlenoterapie oraz zalecono kontynuowanie
leczenia preparatami zelaza.

Po 2 latach od pierwszej wizyty w Poradni Przy-
kliniczne] KWWS jesienig 2010 roku pacjentke
przyjeto do Kliniki Wad Wrodzonych Serca w celu
kwalifikacji do leczenia nadci$nienia plucnego
w ramach Terapeutycznego Programu Zdrowotne-
go NFZ. W 6-minutowym teScie marszu chora prze-
szla 240 m, z SpO, w spoczynku rowna 75%, po
wysilku 70%. Maksymalne zuzycie tlenu w bada-
niu spiroergometrycznym wynosito 4,3 ml/min/kg.
Stezenie N-koncowego propeptydu natriuretyczne-
go typu B (NT-proBNP, N-terminal pro-brain na-
triuretic peptide) byto podwyzszone do 462 pg/ml,
a kwasu moczowego do 376 umol/l. W badaniu echo-
kardiograficznym odnotowano obraz jak wczes$niej.
W morfologii krwi uwage zwracala dysproporcja
miedzy znaczng erytrocytoza, wysokim hematokry-
tem 1 stosunkowo niskim stezeniem hemoglobiny.
Stwierdzono mikrocytoze, hipochromie i anizocy-
toze, co wskazywalo na nadal zbyt niskie stezenie
zelaza w surowicy. Nie oznaczano go wtedy, ale
utrzymano rozpoczeta miesigc wczesniej doustng
suplementacje. Zgodnie z wytycznymi programu
terapeutycznego NFZ chora zakwalifikowano do
leczenia bosentanem. Przez pierwszy miesiac
otrzymywala lek w dawce 2 X 62,5 mg, nastepnie
2 X 125 mg.
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Rycina 1. Rytm zatokowy 80/min. Odchylenie osi w lewo. Blok przedniej wiazki lewej odnogi i niezupetny blok prawej

odnogi peczka Hisa. Cechy przerostu prawej i lewej komory

3 .

Rycina 2. Zdjecie rentgenowskie klatki piersiowej, pro-
jekcja przednio-tylna. Uwypuklony pien tetnicy ptucnej
(A). Poszerzona tetnica posrednia (B) z umiarkowang
redukcjg naczyn obwodowych (C)

Po 3 miesigcach terapii nastapita wyrazna po-
prawa wydolnoS$ci fizycznej, zar6wno w ocenie pa-
cjentki, jak 1 w testach wydolno$ciowych. W tescie
6-minutowego marszu przeszia ona 306 m, SpO,
w spoczynku i1 po wysitku byla nieco wyzsza, odpo-
wiednio 83% i1 79%, a w badaniu ergospirometrycz-
nym VO, max wzrosto do 7,47 ml/min/kg. Stezenie
NT-proBNP obnizylo sie do warto$ci 277 pg/ml. Nie
obserwowano dzialan niepozadanych leczenia, ste-
zenia enzymow watrobowych pozostawaly w grani-
cach normy.

Rycina 3. Rezonans magnetyczny. Obraz drogi odpty-
wu prawej komory. Widoczny duzy ubytek przegrody
miedzykomorowej (A), poszerzony pieh pfucny (B),
przerost miesnia prawej komory (C)

Po kolejnych 3 miesigcach stosowanej terapii
bosentanem wydolno$¢ fizyczna pacjentki powrocila
do stanu z poczatku leczenia (tab. 1). Wzrosio row-
niez stezenie NT-proBNP. Byly to wyniki niepoko-
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Rycina 4. Badanie echokardiograficzne. Projekcje przymostkowe: A — dfuga; B — krétka. Gwiazdkg zaznaczono
ubytek w przegrodzie miedzykomorowej. Strzatkg z dwoma grotami zaznaczono zwiekszong grubos$¢ miesnia prawe;j
komory. LA (left atrium) — lewy przedsionek; LV (/eft ventricle) — lewa komora; RV (right ventricle) — prawa

komora; Ao — aorta

Rycina 5. Badanie echokardiograficzne przeprowadzo-
ne przy uzyciu metody doplera pulsacyjnego. Projekcja
przymostkowa dtuga. Prébka doplerowska na wysoko-
$ci ubytku przegrody miedzykomorowej. Mate predko-
$ci dwukierunkowego przeptywu przez przegrode mie-
dzykomorowg. W poczagtkowej fazie skurczu przeptyw
lewo-prawy, w koncowe;j (strzatki) prawo-lewy

jace. W rozmowie z pacjentka okazalo sie, ze z po-
wodu nieporozumienia przestala przyjmowac pre-
paraty zelaza rownocze$nie z wigczeniem leczenia
bosentanem. Badania potwierdzily niskie stezenie

2 v 3.642 m/s
p 53.04 mmHg
Frq 9.34 kHz
v 4.277 mjs
p 73.18 mmHg
Frq 10.97 kHz

Rycina 6. Badanie echokardiograficzne. Rejestracja nie-
domykalnosci ptucnej przy uzyciu fali ciggtej. Duza pred-
kos¢ niedomykalnosci ptucnej wskazuje na wysokie cis-
nienie w tetnicy ptucnej (maks. gradient 73 mm Hg,
koncoworozkurczowy 53 mm Hg)

zelaza w surowicy krwi (20 ug/dl). W ramach reali-
zowanej pracy naukowej rozszerzono ocene gospo-
darki zelazem, stwierdzajac podwyzszone stezenie

www.fce.viamedica.pl 261



Folia Cardiologica Excerpta 2011, tom 6, nr 4

Tabela 1. Badania laboratoryjne

Parametry (norma)

W 3. miesigcu W 6. miesigcu

Erytrocyty [min/ul] 6,6
Hemoglobina (12-16) [g/dl] 17,6
Hematokryt/PCV (37-47) 61
MCV (9-13) [fl] 10,3
Liczba ptytek (110-400) [tys./ul] 23
Kreatynina (44-80) [umol/I] 65

Zelazo (60-145) [ug/dl]

Ferrytyna (13-150) [ng/ml]

TIBC (250-450) [ug/dl]

Transferyna (200-360) [mg/dl]
Saturacja transferyny (20-50) (%)
Erytropoetyna (3,7-29,5) [mjm./ml]

ALAT (< 23) [jm./I] 9,2
Kwas moczowy (< 340) [umol/I] 376
NT-proBNP (< 125) [pg/ml] 462

Retikulocyty (5-15) [promile]

7,4 7,6
16,9 16,2
59 57
10 10
22 22,7
67 63

20
4,59
469
367
4
750
11,8 17
420 450
277 498
7

PCV (p/asma cell volume) — taczna objetosé elementéw morfotycznych krwi; MCV (mean corpuscular volume) — $rednia objetosé krwinki czerwonej;
TIBC (total iron binding capacity) — catkowita zdolno$¢ wigzania zelaza; ALAT (alanine aminotransferase) — aminotransferaza alaninowa; NT-proBNP
(N-terminal pro-brain natriuretic peptide) — N-koncowy propeptyd natriuretyczny typu B

transferyny i zwiekszong zdolnoS¢ wiazania zelaza
(TIBC, total ivon binding capacity), niskie stezenie
ferrytyny 4,59 ng/ml oraz bardzo niski poziom sa-
turacji transferyny rowny 4% (wskaznik zasobow
zelaza w organizmie). Stezenie erytropoetyny byto
bardzo wysokie (750 mjm./ml), co spowodowalo wy-
rownawczg erytrocytoze w porownaniu z badaniem
wyjSciowym. Nie znaleziono innego powodu ponow-
nego pogorszenia sie wydolno$ci fizycznej niz gle-
boki niedobor zelaza. Wydaje sie zatem, ze po
6 miesiagcach negatywne skutki sideropenii przewa-
zyly nad korzySciami z systematycznego leczenia
bosentanem. Ponownie wdrozono leczenie prepa-
ratami zelaza, chora oczekuje na wizyte kontrolna.

Dyskusja

Pacjentka z zespotem Eisenmengera z wyjScio-
wo niska klasa funkcjonalna [III/IV wedlug Nowo-
jorskiego Towarzystwa Kardiologicznego (NYHA,
New York Heart Association)] zareagowala wyrazng
poprawa wydolno$ci fizycznej w pierwszych 3 mie-
sigcach leczenia celowanego tetniczego nadci$nie-
nia ptucnego. Bylo to zgodne z wynikami badania
BREATHE-5 [2]. Niepokoil powrét wydolnoSci fi-
zycznej do stanu wyjSciowego po kolejnych 3 mie-
sigcach. W badaniach, w ktorych przez diuzszy czas
obserwowano pacjentow z zespolem Eisenmenge-
ra, potwierdzano utrzymywanie sie lub dalsza po-
prawe wydolnoSci fizycznej pacjentéw leczonych

bosentanem [3-6]. Rowniez zgodnie z do$wiadcze-
niem o$rodka pracy autorow niniejszego doniesie-
nia, leczacego 40 pacjentdéw, nie spodziewano sie
pogorszenia. Z kolei Apostolopoulou 1 Duffels
w diugoterminowych badaniach stwierdzali stopnio-
wy powro6t do poziomu wyjSciowego, ale po 2 latach
leczenia [7, 8].

Mozna takze spekulowaé, ze powodem pogor-
szenia wydolno$ci fizycznej jest naturalny przebieg
wady u 50-letniej chorej. Wielu pacjentow z zespo-
tem Eisenmengera czuje sie do$¢ dobrze w pierw-
szych trzech dekadach zycia, ale p6Zniej zaczynaja
odczuwac postepujace ograniczenie tolerancji wy-
sitku 1 inne dolegliwos$ci. W retrospektywnym ba-
daniu obejmujacym populacje dorostych 1 dzieci
z zespolem Eisenmengera stwierdzono przezycie
do 50. roku zycia u 55% chorych [9].

W przypadku opisywanej pacjentki uwage
zwracala bardzo niska wyj$ciowa wydolnoSc fizycz-
na (VO, max 4,3 ml/min/kg) — znacznie ponizej
Sredniej warto$ci stwierdzanej u osob z zespolem
Eisenmengera (ok. 11 ml/min/kg). Na podstawie
badan retrospektywnych Broberg, oprocz niskiej
klasy czynnoS$ciowej, do czynnikow zlego rokowa-
nia u tych chorych zalicza wiek w chwili rozpozna-
nia lub wystapienia dolegliwoSci, ztozong wrodzona
wade serca, zaslabniecia, czestoskurcze nadkomo-
rowe, podwyzszone Srednie ci$nienie W prawym
przedsionku (> 7 mm Hg), niskg saturacje tlenem
krwi tetniczej (SpO, < 85%), zaburzenia czynnosSci
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prawej komory, wskaznik przerostu prawej komo-
ry w EKG oraz podwyzszone stezenie kwasu mo-
czowego w surowicy [9-11]. U opisywanej pacjent-
ki wystepuja 4 z 10 wymienionych wyzej czynni-
kow: niska wydolno$¢ fizyczna, niska saturacja
tlenem, wskazniki przerostu prawej komory i pod-
wyzszone stezenie kwasu moczowego. Zwraca tak-
ze uwage nieproporcjonalne do stopnia desaturacji
krwi tetniczej podwyzszenie stezenia hemoglobiny.
U dorostych optymalne stezenie hemoglobiny moz-
na obliczy¢, postugujac sie wzorem: optymalne ste-
zenie hemoglobiny = 60 — 1/2 (% saturacji tlenem)
[12]. W opisywanym przypadku stezenie to powin-
no zatem wynosic 23 g/dl, wyjSciowo stwierdzono
17,6 g/dl, po 6 miesigcach 16,2 g/dl. Powodem
niskiego stezenia hemoglobiny bylo postepujace
male stezenie zelaza stwierdzane u chorej. Rowniez
podwyzszone stezenie kwasu moczowego wigze sie
z niedotlenieniem tkanek i moze posrednio wyni-
kac¢ z malego stezenia zelaza.

Powodow takiego stezenia zelaza u opisywanej
chorej jest kilka. Przede wszystkim bhezzasadne
krwioupusty bez uzupelniajacej terapii zelazem, ale
réwniez krwioplucia i1 obfite menstruacje. Krwio-
upust jest najstarszym sposobem leczenia zespotu
Eisenmengera, nadal naduzywanym. Jest to terapia
jedynie objawowa, majaca zmniejszy¢ dolegliwosci
spowodowane zwiekszona lepkos$cia krwi 1 powin-
no sie ja stosowac jedynie u pacjentow z dolegliwos-
ciami istotnie ograniczajacymi codzienng aktyw-
no$c¢. Przed decyzja o wykonaniu krwioupustu na-
lezy przede wszystkim wykluczyé odwodnienie
1 niedobor zelaza, poniewaz w obu przypadkach wy-
stepuja objawy naSladujace zwiekszong lepko$¢ krwi.
W przypadku koniecznych operacji powodujacych
utrate krwi zaleca sie jej przetaczanie do uzyskania
warto$ci hemoglobiny sprzed zabiegu lub zalecanych
zgodnie z przedstawionym wczes$niej wzorem.

U opisywanej pacjentki ponownie zalecono
doustne preparaty zelaza. Wydaje sie, ze dotychcza-
sowa nieskuteczno§¢ leczenia sideropenii wynika-
ta z niesystematyczno$ci 1 zbyt krotkich okresow
terapii u chorej z glebokim niedoborem zelaza. Za-
planowano jednak test wchianiania zelaza.

Krwioplucie obecne okresowo u opisywanej
chorej moze by¢ nasilane przez stosowanie kwasu
acetylosalicylowego lub niesteroidowych lekow
przeciwzapalnych. Powazne krwioplucie jest jed-
nym z najczestszych 1 najpowazniejszych powikian
zespolu Eisenmengera. Okolo 8% pacjentow umiera
z powodu krwawienia z drog oddechowych, ale nie
wykazano, zeby krwioplucie w wywiadzie pogarsza-
o rokowanie [11]. Zazwyczaj jest tagodne 1 samo-
ograniczajace sie. Zwykle wystarcza leczenie zacho-

wawcze — odpoczynek, hamowanie nieproduktyw-
nego kaszlu, 16d na klatke piersiowa, zimne napoje,
lody. W leczeniu farmakologicznym wykorzystuje
sie cyklonamine 1 kwas aminokapronowy. Trzeba
pamietac o odstawieniu kwasu acetylosalicylowe-
go, niesteroidowych lekow przeciwzapalnych, ma-
jac na uwadze, ze ich dzialanie przeciwplytkowe
utrzymuje sie jeszcze kilka dni. Nie nalezy podawac
tych lekow bez Scistego uzasadnienia. U pacjentow
z zespolem Eisenmengera wystepuja niedobory
czynnikow zaleznych od witaminy K, nabyty typ II
choroby von Willebrandta, zmniejszenie iloSci ply-
tek krwi, skrocony czas ich przezycia i zaburzenia
agregacji. Objawami zaburzen krzepniecia sg cze-
sto obecne podbiegniecia krwawe, krwawienia
z dziasel, krwioplucia, krwawienia z nosa, wydtu-
zone 1 obfite krwawienia menstruacyjne.

Przewlekla tlenoterapia, takze zbyt czesto sto-
sowna, przewaznie nie zmniejsza hipoksemii w tej
grupie chorych, nie wplywa na wydolno$¢ fizyczna
1 przezycie. Przy prawidiowym stezeniu hemoglo-
biny we krwi tlenoterapia majaca na celu zwieksze-
nie optymalnego wysycenia hemoglobiny tlenem
nie poprawia dystrybucji tlenu do tkanek. Wedtug
zalecen Europejskiego Towarzystwa Kardiologicz-
nego nie powinno sie jej rutynowo zalecaé. Mozna
ja stosowacé tylko wtedy, gdy wykazano, ze powo-
duje stabilny wzrost saturacji i/lub poprawia wydol-
no$¢ fizyczna (przewaznie u pacjentéw z plucnym
komponentem restrykcyjnym).

Niedotlenienie tkanek i zmniejszony klirens
moczandéw u pacjentow z sinica powoduja wzrost
stezenia kwasu moczowego we krwi obserwowany
u opisanej chorej. Zwieksza sie ono wraz z wielko-
Scig Sredniego ci$nienia plucnego i oporu plucnego
1 jest niezaleznym czynnikiem zagrozenia zgonem
[10]. Jednak brak dowodow na korzySci plynace
z przewleklego stosowania lekow obnizajacych ste-
zenie kwasu moczowego. Allopurinol nalezy zale-
ci¢ dopiero po wystapieniu napadu dny.

W opisanym przypadku pacjentka z zespotem
Eisenmengera mimo poczatkowej poprawy wydol-
nos$ci fizycznej nie odniosla diugotrwalej korzySci
z celowanego leczenia blokerem receptora endote-
liny-1 z powodu bardzo niskiego stezenia zelaza
w surowicy. Blokowanie receptorow endoteliny-1
wplywa nie tylko na hamowanie niekorzystnego
dzialania endoteliny w patomechanizmie rozwoju
tetniczego nadci$nienia plucnego. Endotelina-1 bie-
rze udzial w patomechanizmie wielu zespolow cho-
robowych — niewydolnoSci serca, chorob nerek,
systemowego nadci$nienia tetniczego oraz chorob
nowotworowych. Korzysci jej blokowania nie zosta-
ly jeszcze dobrze poznane w patogenezie wymie-
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nionych schorzen, jednak mozna przypuszczaé, ze
poprawa wydolnoSci fizycznej pacjentow z zespolem
Eisenmengera prawdopodobnie wigze sie nie tylko
z korzystnym dzialaniem na krazenie plucne, ale
rowniez z zahamowaniem procesow proliferacyjnych.
Podsumowujac, nalezy pamietaé, ze uzyskanie
optymalnych efektow nowoczesnej, celowane;j tera-
pii tetniczego nadci$nienia ptucnego u chorych z ze-
spolem Eisenmengera zalezy od wnikliwej oceny
ogolnoustrojowych nastepstw choroby, w szczegblno-
Sci gospodarki zelaza 1 jego zasobow. Zwlaszcza nale-
zy unikac bezzasadnych krwioupustow oraz podawa-
nia leko6w powodujacych zaburzenia krzepniecia. Te
czynniki nalezy zawsze rozwazyc¢ i ocenié, zanim
stwierdzi sie nieskuteczno§¢ terapii celowane;.
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