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Diagnostyka zespotu watrobowo-ptucnego
Diagnosis of hepatopulmonary syndrome

STRESZCZENIE

W artykule omowiono diagnostyke zespotu watrobowo-
-ptucnego, jednego z istotnych powiktan marskosci
watroby, oraz stosowane w diagnostyce metody ze

ABSTRACT

This article discusses the diagnosis of hepatopulmonary
syndrome, one of significant complications of liver cir-
rhosis. Various diagnostic methods are discussed with

szczeglOlnym uwzglednieniem uwazanej obecnie za
,Ztoty standard” echokardiografii kontrastowe;.
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emphasis on contrast echocardiography considered
nowadays as the gold standard.
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WSTEP

Zespo6t watrobowo-ptucny (HPS, hepato-
pulmonary syndrome) stanowi istotny problem
kliniczny z uwagi na jego rozpowszechnienie,
szczegblnie w grupie pacjentow z przewlekly-
mi chorobami watroby prowadzacymi do mar-
skosci 1 jej powiktan. Czgstos¢é wystgpowania
HPS wsrod pacjentdéw ze schorzeniami watroby
wedhug réznych zrodet waha si¢ od kilku do
kilkudziesigciu procent [1, 2].

Odwracalnos¢ HPS po przeszczepieniu
watroby oznacza, ze wczesne rozpoznanie
daje choremu szans¢ na wyleczenie. Lepiej
rokuja chorzy z mniej zaawansowana faza
kliniczna zespotu. Objawy HPS wycofuja sig
u ponad 85% pacjentdw w ciagu 6—12 miesigcy
po transplantacji watroby, 5-letnie przezycie
pacjentéw z HPS po transplantacji wynosi
76% [3-5].

Zesp6t watrobowo-ptucny nalezy podej-
rzewac, gdy wystapia wszystkie sposrod trzech
elementow:

1) choroba watroby i/lub nadci$nienie wrotne,

2) przeciek wewnatrzptucny wynikajacy

z wazodylatacji naczyn krazenia ptucnego,
3) zaburzenia utlenowania krwi tgtnicze;j.

Uwaga: istnienie przecieku wewnatrzphuc-
nego bez zaburzen utlenowania krwi tgtniczej
u pacjenta z choroba watroby nie upowaznia
do rozpoznania HPS.

U chorych z przewlektymi chorobami wa-
troby o roznej etiologii trzeba zawsze liczy¢ sig
z mozliwo$cia wystapienia HPS. U wigkszosci
pacjentow (ok. 80%) rozpoznanie HPS jest sta-
wiane, gdy istnieja juz objawy niewydolnosSci
watroby. U 20% pacjentéw z HPS rozpozna-
nie nasuwaja objawy z uktadu oddechowego,
wyprzedzajac rozpoznanie choroby watroby.
Zespot watrobowo-ptucny najczesciej wystepuje
w marskos$ci watroby; czgsto$¢ rozpoznania
w tej grupie wynosi 15-20%. Wsrod pacjen-
tow z marskoscia watroby kwalifikowanych
do transplantacji watroby czgstos¢ HPS sigga
30% [1, 6-8].

Czgstos¢ wystepowania HPS wzrasta ze
stopniem uszkodzenia watroby, zespot moze
jednak wystapié rowniez w wyrownanej, stabil-
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nej fazie choroby watroby, co sugeruje istnie-
nie czynnika genetycznego zwiazanego z jego
rozwojem. Wykazano zwiazek pomigdzy wy-
stgpowaniem zespotu a polimorfizmem genow
monocytowego biatka chemotaktycznego-1
(MCP-1, monocyte chemotactic protein-1)
oraz konstytutywnej syntazy tlenku azotu
(eNOS), ktore biorg udziat w patogenezie
HPS. Nie wykazano natomiast, aby cigzkos$¢
HPS miata zwiazek z wymienionymi polimor-
fizmami [9].

Chociaz w literaturze podkresla sig rolg
nadci$nienia wrotnego, jako gtownego czyn-
nika odpowiedzialnego za wystapienie HPS,
najczegsciej towarzyszacego marskosci wa-
troby, to zespot wystepuje takze u pacjentéw
z nadci$nieniem wrotnym pozawatrobowym.
Zespot watrobowo-ptucny obserwowano row-
niez u pacjentow z przewlekltymi choroby
watroby bez marskosci, a takze w przebiegu
ostrych choréb watroby, na przyktad niedo-
krwiennego zapalenia watroby. Dane doty-
czace korelacji cigzkosci HPS ze stopniem
zaawansowania choroby watroby sa sprzeczne
[2, 6, 10-13].

Uwaga: trzeba pamigtac, ze marskos$é
watroby lub nadcis$nienie wrotne nie sa ele-
mentami koniecznymi do rozpoznania HPS.

OBRAZ KLINICZNY ZESPOLU WATROBOWO-
-PLUCNEGO

Objawy kliniczne, ktére dominuja w obra-
zie HPS, przedstawiono w tabeli 1. Zwykle
towarzysza one objawom zwiazanym z choroba
watroby powiklang nadci$nieniem wrotnym, ta-
kim jak powigkszenie obwodu brzucha (wodo-
brzusze), bole brzucha, drzenie rak (asterixis),
zo6lttaczka, obrzgki obwodowe. Do objawow
szczegolnie czgsto wystepujacych u pacjentow
z HPS zalicza si¢ palce pateczkowate oraz
pajaczki naczyniowe na skorze. Wystapienie
pajaczkéw naczyniowych koreluje ze zmianami
patologicznymi w tozysku ptucnym. Charakte-
rystyczna jest tez ortodeoksja, ktora rozpoznaje
si¢ w badaniu gazometrycznym.

Tabela 1. Objawy Kkliniczne zespotu watrobowo-ptucnego

Uwaga: wystapienie zespotu platypnoe-
-ortodeoksja wymaga rdéznicowania z przecie-
kiem wewnatrzsercowym (najczesciej jest to
ubytek w przegrodzie migdzyprzedsionkowe;j
[ASD, atrial septal defekt]) lub przeciekiem
ptucnym w chorobach pluc niezwiazanych
z choroba watroby, na przyktad z cigzka prze-
wlekla obturacyjna choroba ptuc (POChP) [14].

BADANIA LABORATORYJNE
W ZESPOLE WATROBOWO-PLUCNYM

W badaniach laboratoryjnych stwierdza
si¢ odchylenia zwiazane z przewlekla choroba
watroby, brakuje natomiast specyficznych mar-
kerow HPS. Zwraca si¢ uwagg na podwyzszone
stezenie hormonow plciowych, progesteronu
i estradiolu u pacjentow z HPS.

GRADIENT PECHERZYKOWO-WEOSNICZKOWY

Do obliczenia wartosci tlenowego gradien-
tu pecherzykowo-wlos$niczkowego stuzy wzor:

PA-20, = [P - 47 — (PaCO, + Pa0,)] / FiO,

gdzie: PA-a0, — gradient pgcherzykowo-
-wlosniczkowy, P — ci$nienie atmosferyczne,
PaCO, — cisnienie parcjalne dwutlenku wegla
we krwi tgtniczej, PaO,— ciSnienie parcjalne
tlenu we krwi tetniczej, FiO, — procentowa
zawartos$¢ tlenu w powietrzu wdechowym.

Europejskie Towarzystwo Pulmonologiczne
proponuje rozpoznanie zespotu watrobowo-ptuc-
nego przy wartosci gradientu pgcherzykowo-
-wlosniczkowego PA-a0,> 15 mm Hg, natomiast
cisnienie parcjalne tlenu przyjgto za parametr
stuzacy do oceny cigzkosci zespotu [3, 15].

U pacjentow z poszerzeniem naczyn ptuc-
nych, z podwyzszonym PA-aO, ale z nor-
moksemia, istnieje ryzyko progresji do cigzszej
postaci HPS. W tej grupie pacjentow moga
wystapi¢ rowniez powiklania bedace skutkiem
poszerzenia tozyska naczyn ptucnych i przedo-
stawania si¢ materialu zatorowego do lewego
serca i dalej do naczyn obwodowych, w tym

Ostabienie
Dusznos¢ wysitkowa
Platypnoe (duszno$¢ nasilajaca sig przy pionizaciji)

0> 5%)
Sinica (w ciezkich postaciach zespotu)

Ortodeoksja (spadek Pa0, 0 >4 mm Hg w trakcie pionizacji lub spadek saturacji oksyhemoglobiny po pionizacji

Pa0, — cisnienie parcjalne tienu we krwi tetniczej
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Tabela 2. Podziat zespotu watrobowo-ptucnego na podstawie stopnia zaburzenr utlenowania krwi tetniczej

Zespot watrobowo-ptucny Pa0, [mm Hg]*

tagodny > 80
Umiarkowany 60-80
Ciezki 50-60
Bardzo cigzki <90

* Pa0, — ci$nienie parcjaine tlenu we krwi tetnicze

do tetnic mézgowych z mozliwos$cia powiktan
infekcyjnych, takich jak na przyktad ropien
osrodkowego uktadu nerwowego [2].

GAZOMETRIA KRWI TETNICZEJ.
PULSOKSYMETRIA

Badanie gazometryczne jest konieczne dla
precyzyjnego okreslenia stopnia zaburzen utle-
nowania krwi tetniczej. W praktyce czgsto za
punkt odcigcia dla rozpoznania HPS u osoby ze
schorzeniem watroby przyjmuje si¢ hipoksemig
z Pa0, < 80 mm Hg w warunkach oddychania
powietrzem atmosferycznym (FiO, = 0,21)
(tagodny HPS). W tabeli 2 przedstawiono
podziat HPS na podstawie stopnia zaburzen
utlenowania krwi t¢tniczej.

Uwaga: nalezy bra¢ po uwagg inne powi-
ktania marskos$ci watroby mogace przebiegaé
z hipoksemia: pltyn w jamie optucnowej, wo-
dobrzusze, nadci$nienie wrotno-ptucne (PPH,
portopulmonary hypertension) oraz inne choro-
by ptuc przebiegajace z hipoksemig (zapalenie
ptuc, zatorowo$¢ plucna, odma optucnowa);
niewydolno$¢ serca; przeciek wewnatrzserco-
wy (przetrwaty otwor owalny [PFO, persistent
foramen ovale] lub ASD).

Sugeruje si¢ wykonanie ponownej gazo-
metrii krwi tgtniczej po podaniu 100% tlenu.
Poprawa utlenowania krwi tgtniczej przemawia
za istnieniem przecieku wewnatrzptucnego.
W przypadku przecieku anatomicznego (bez-
posrednie polaczenia tetniczo-zylne) moze nie
dojs$¢ do znaczacej poprawy utlenowania krwi.

Uwaza sig, ze chorzy z HPS i istotna
hipoksemia powinni by¢ w pierwszej kolejno-
$ci kwalifikowani do transplantacji watroby,
niezaleznie od punktacji w klasyfikacji MELD
(Model of End-Stage Liver Disease) [16].

Uwaga: Proponuje si¢ monitorowanie
pacjentow z HPS poprzez seryjne pomiary
saturacji tlenu jako niecinwazyjnej metody
monitorowania, jednak ocena skutecznosci
takiego monitorowania chorych wymaga dal-
szych badan.

Badanie pulsoksymetryczne jest niewy-
starczajace i nie moze zastapi¢ badania gazo-
metrycznego krwi tgtniczej w ocenie pacjentoOw
z HPS [3, 17]. Arguedas i wsp. proponuja
u chorych na marsko$¢ watroby wykonywanie
nieinwazyjnej pulsoksymetrii jako badania
przesiewowego, a przy wartosci saturacji tlenu
< 96% sugeruja wykonanie badan wizualiza-
cyjnych, na przyktad uwazanej dzi$ za standard
w rozpoznawaniu HPS echokardiografii kon-
trastowej, omowionej w dalszej czgsci tego
opracowania [18].

BADANIE SPIROMETRYCZNE

Stuzy gtéwnie do wykluczenia innych
przyczyn hipoksemii, na przyklad wspotist-
niejacej zaporowej choroby ptuc. U pacjentow
z HPS obserwuje sig obnizenie zdolnosci dyfu-
zyjnej ptuc dla tlenku wegla (DLCO, diffusing
capacity of the lung for carbon monoxide).

BADANIE WIZUALIZACYJNE

Scyntygrafia z makroagregatami albumin
znakowanymi *Tc

W warunkach prawidlowego unaczynienia
ptuc znakowane makroagragaty albumin zo-
staja zatrzymane w tozysku ptucnym. W przy-
padku przecieku wewnatrzplucnego czasteczki
nie zostaja zatrzymane w tozysku plucnym,
lecz przemieszczaja si¢ ze strumieniem krwi
do lewego serca, a stad do innych narzadow,
w tym do mozgu. Interpretacja wyniku polega
na ocenie stosunku radioaktywnos$ci znacznika
w rzucie moézgu i ptuc. Badanie pozwala nie
tylko na oceng jakosciowa, ale rowniez ilos-
ciowa przecieku [19].

Badanie echokardiograficzne
Badanie echokardiograficzne jest bar-

dzo dobrym narzgdziem do wstgpnego rézni-
cowania HPS i PPH. W badaniu echokardio-
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graficznym charakterystyczne dla PPH sa cechy
przeciazenia prawej komory, wzrost predko-
$ci fali zwrotnej przez zastawke trojdzielna
(TVPG, tricuspid valvae pressure gradient)
i podwyzszone ci$nienie skurczowe w prawej
komorze (RVSP, right ventricular systolic
pressure). W celu ostatecznego potwierdzenia
rozpoznania PPH nalezy wykona¢ cewniko-
wanie t¢tnicy ptucnej z pomiarem S$redniego
ci$nienia w tgtnicy plucne;j.

Wedtug Zamirian i wsp. obj¢tos¢ lewe-
go przedsionka > 50 ml u chorych z mar-
skoscia watroby moze §wiadczy¢ o istnieniu
HPS. Jako przyczyng powigkszenia lewego
przedsionka autorzy podaja krazenie hiperki-
netyczne oraz zwigkszong produkcje tlenku
azotu u chorych z marsko$cia watroby [20].

Badanie echokardiograficzne z kontrastem

Za ,ztoty standard” w diagnostyce HPS
uwazane jest obecnie badanie echokardio-
graficzne z kontrastem (c-TTE, contrast
transthoracic echocardiography). Polega ono
na podaniu wstrzasnigtej soli fizjologicznej
z babelkami powietrza do zyly obwodowej. Po-
jawienie si¢ pgcherzykow powietrza w lewym
przedsionku w ciagu 3 lub wigcej cyklow serca
od momentu ich uwidocznienia w prawym
przedsionku $wiadczy o istnieniu przecieku we-
wnatrzphucnego. W warunkach prawidtowych
pecherzyki powietrza zostaja zatrzymane w to-
zysku naczyniowym phuc, totez nie powinny si¢
pojawi¢ w jamach lewego serca. Pojawienie si¢
kontrastu po 1 lub 2 cyklach serca $wiadczy
o przecieku wewnatrzsercowym. Uwaza sig, ze
badanie c-TTE jest bardziej czute niz angiogra-
fia. Jest tez badaniem malo inwazyjnym, tanim,
dostgpnym i powtarzalnym [21].

Echokardioyrafia przezprzetykowa
Z kontrastem

Badanie echokardiograficzne przezprzety-
kowe z kontrastem nalezy wykona¢ u pacjen-
tow, u ktorych istnieje istotne podejrzenie HPS,
ale wynik ¢-TTE jest ujemny. Jest ono uwazane
za bardziej czule.

BADANIE RADIOLOGICZNE KLATKI PIERSIOWEJ

U pacjentow z HPS w badaniu radiolo-
gicznym klatki piersiowej zwykle nie stwierdza
si¢ zmian lub istnieja zmiany siateczkowo-
-guzkowe lub guzkowe $redniej wielkosci
u podstawy ptuc.

Gastroenterologia Kliniczna 2015, tom 7, nr 2

TOMOGRAFIA KOMPUTEROWA WYSOKIEJ
ROZDZIELCZOSCI KLATKI PIERSIOWEJ

W tomografii mozna uwidoczni¢ posze-
rzenia naczyn obwodowych lozyska plucnego,
a ponadto uzyskac informacje dotyczace innych
patologii ptucnych, ktére moga by¢ przyczyna
hipoksemii, jak na przyktad wioknienie ptuc.

Angiografia ptucna

Na podstawie obrazu uzyskanego w angio-
grafii wyro6znia si¢ dwa typy HPS:

1) typ—zobecnoscia rozsianych zmian w to-
zysku naczyniowym w drobnych naczyniach
prekapilarnych i kapilarnych. W badaniu an-
giograficznym obraz naczyn jest prawidlowy
lub istnieja poszerzenia naczyn ptucnych;

2) typ Il — z wystgpowaniem bezposrednich
potaczen tetniczo-zylnych w ograniczonym
obszarze tozyska plucnego. Leczenie tlenem
w tym typie HPS nie przynosi poprawy
saturacji.

Wykonanie angiografii plucnej nalezy roz-
wazy¢ u chorych z HPS i gleboka hipoksemia,
u ktorych po podaniu 100% tlenu nastapit wzrost
Pa0, do wartosci > 300 mm Hg, w celu wyklu-
czenia HPS typu II [1, 15, 22].

WNIOSKI

1) Marsko$¢ watroby lub nadci$nienie wrotne
NIE sa elementami koniecznymi do rozpo-
znania HPS. HPS obserwowano rowniez
u pacjentow z przewleklymi choroby wa-
troby bez marskosci, a takze w przebiegu
ostrych chorob watroby, na przyktad niedo-
krwiennego zapalenia watroby.

2) Istnienie przecieku wewnatrzptucnego bez
zaburzen utlenowania krwi tgtniczej u pa-
cjenta z choroba watroby nie upowaznia do
rozpoznania HPS.

3) Wystapienie zespotu platypnoe-ortodeoksja
wymaga roéznicowania HPS z przeciekiem
wewnatrzsercowym, najczeseie] jest to ASD;
lub z przeciekiem ptucnym w chorobach
ptuc niezwiagzanych z chorobg watroby, na
przyktad z cigzka POChP.

4) Nalezy bra¢ po uwagg inne powiktania
marskos$ci watroby mogace przebiegac
z hipoksemia: ptyn w jamie optucnowe;j,
wodobrzusze, PPH oraz inne choroby ptuc
przebiegajace z hipoksemia (zapalenie ptuc,
zatorowo$¢ plucna, odma oplucnowa); nie-
wydolnos¢ serca; przeciek wewnatrzsercowy
(PFO, ASD).



5)

6)

7)

8)

Proponuje si¢ monitorowanie pacjentow
z HPS poprzez seryjne pomiary saturacji
tlenu jako nieinwazyjnej metody moni-
torowania, ocena skutecznosci takiego
monitorowania chorych wymaga jednak
dalszych badan.

Za ,ztoty standard” w diagnostyce HPS
uwazane jest obecnie badanie echokardio-
graficzne z kontrastem. Uwaza sig, ze jest
to badanie bardziej czule niz angiografia,
a przy tym malo inwazyjne, tanie, dostgpne
i powtarzalne.

Uwaza sig, ze chorzy z HPS i istotna hi-
poksemia powinni by¢ w pierwszej ko-
lejnosci kwalifikowani do transplantacji
watroby, niezaleznie od punktacji w kla-
syfikacji MELD.

Odwracalno$¢ HPS po wykonaniu zabie-
gu przeszczepienia watroby oznacza, ze
wczesne rozpoznanie daje choremu szanse
na wyleczenie.
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