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— opis przypadku

Primary pulmonary hypertension in pregnancy
— a case report
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Streszczenie

Pierwotne nadcisnienie ptucne (IPAH) jest rzadka i postepujgcg chorobg zwigzang nadal z duzg smiertelnoscia,
a cigza wyraznie pogarsza rokowanie pacjentki obcigzonej tym schorzeniem. IPAH zgodnie z zaleceniem WHO jest
przeciwwskazaniem do zajscia w cigze ze wzgledu na duze ryzyko smierci matki, a w przypadku juz stwierdzonej
cigzy uzasadnione jest rozwazenie jej zakoriczenia.

Ponizej opisujemy przypadek mtodej kobiety w 16 tygodniu cigzy z ciezkim zdekompensowanym nadcisnieniem
ptucnym. Pacjentka zostata przyjeta do szpitala z powodu narastajgcej dusznosci spoczynkowej i obrzekow
koriczyn dolnych od kilku dni. W wywiadzie okoto 10 lat temu zdiagnozowano u chorej nadcisnienie ptucne, ktore
w trakcie diagnostyki roznicowej zostato okreslone jako pierwotne. Z tego powodu pacjentka byta wielokrotnie
hospitalizowana, a w ciggu ostatnich 4 lat w kolgjnych badaniach echokardiograficznych Srednie cisnienie
w tetnicy ptucnej (PAP) byto wzglednie stabilne i wynosito okoto 50mmHg. Chora przez 2 lata przed zajsciem
w cigze otrzymywata sildenafil, ktory zostat odstawiony po stwierdzeniu cigzy. W dniu przyjecia w czasie diagnostyki
zaostrzenia prawokomorowej niewydolnosci serca u pacjentki ustalono wskazania do pilnego ukoriczenia cigzy,
wykluczajgc inne istotne przyczyny dekompensacji krgzenia m.i. zatorowosc ptucng, tamponade serca, czy choroby
ukfadu oddechowego.
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Summary

Primary pulmonary arterial hypertension, so called idiopathic pulmonary arterial hypertension (IPAH), is a rare and
progressive disease with poor prognosis. Pregnancy in patients with this condition is hazardous and makes the
prognosis significantly worse. According to WHO, IPAH is a contraindication to pregnancy because of high risk of
maternal death and WHQO advises to discuss termination in the event of pregnancy.

Below we describe a case of a young woman at 16 weeks pregnancy with severe decompensated primary pulmonary
hypertension. The patient was admitted to our department because of increasing dyspnoea and swollen legs
occurring from 14th week of pregnancy. In the past the patient had been diagnosed with pulmonary hypertension,
which had been defined during differential diagnostics as primary pulmonary hypertension. Echocardiographic
examination over the last 4 years revealed stable mean pulmonary artery pressure (FAP) of about 50mmHg.

The patient was treated efficiently with sildenafil for the last 2 years, but the therapy was discontinued after finding
pregnancy. On admission it was established that pregnancy should be terminated. Other reasons of circulatory
decompensation, such as pulmonary embolism, cardiac tamponade or pulmonary diseases, were excluded.

Key words: idiopathic pulmonary hypertension / pregnancy / heart failure

Wstep

Pierwotne nadcisnienie ptucne (IPAH) to nieprawidto-
wy wzrost ciSnienia w tgtnicy ptucnej o nieustalonej etiologii.
Nadci$nienie ptucne (PH) rozpoznaje sig, gdy $rednie ci$nienie
w tetnicy plucnej przekracza 25mmHg w bezposrednim pomia-
rze hemodynamicznym [1]. IPAH znacznie pogarsza rokowanie
kobiety cigzarnej, co jest zwiazane ze zmianami fizjologicznymi
zachodzacymi w ciazy (krazenie hiperkinetyczne, wahania hor-
monalne i inne czynniki). Smiertelno$é matki z takim rozpozna-
niem wynosi od 30 do 50% [2].

Dostgpne coraz to nowsze formy terapii, a takze poprawa
w opiece polozniczo-kardiologiczno-anestezjologicznej, cho¢
daja nadziejg, niestety niezadowalajaco zmniejszyly wskazniki
$miertelno$ci w ciazy w ciagu ostatnich dekad [3].

Opisujemy dekompensacjg prawokomorowej niewydolnosci
serca w przebiegu ciazy u chorej z nadci$nieniem ptucnym.

Opis przypadku

Pacjentka 1.18 (ciaza I, Hbd 16) z kilkudniowym wywiadem
narastajacej dusznosci spoczynkowej (NYHA IV). W wywiadzie
wieloletnie nadci$nienie ptucne o nieustalonej etiologii, w ba-
daniu echokardiograficznym $rednie ci$nienie w tgtnicy ptuc-
nej (PAP) w ciagu ostatnich 4 lat byto stabilne i wynosito okolo
50mmHg. Na podstawie wynikow badan dodatkowych z licz-
nych poprzednich hospitalizacji oraz badan wykonanych w dniu
przyjecia wykluczono wtorng posta¢ nadci$nienia ptucnego. Pa-
cjentka przez ostatnie 2 lata byta leczona sildenafilem, jednak lek
zostat odstawiony w 3 tygodniu ciazy po jej stwierdzeniu, innych
lekow wpltywajacych na ci$nienie w tgtnicach ptucnych nie wia-
czono, byla prowadzona ambulatoryjnie do czasu znacznej de-
kompensacji krazenia. Wielokrotnie chorej zalecano ukonczenie
ciazy, na co nie uzyskano zgody.

W badaniu fizykalnym przy przyjgciu stwierdzono tachy-
kardi¢ 110/min., ci$nienie tgtnicze 100/70mmHg, oddech 22/
min., nadmiernie wypetnione zyly szyjne (ci$nienie w zyle szyj-
nej zewngtrznej ok. 6-7cm ponad mostek), saturacja obwodowa
88% zmierzona oksymetrem, temperatura powierzchniowa ciata
36,0°C, gleboka 37,2°C.
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Pluca bez zastoju, nad sercem styszalny glo$ny szmer skur-
czowy z niedomykalno$ci zastawki trdjdzielnej oraz wyraznie
zaakcentowana czg$¢ plucna drugiego tonu serca. Na konczy-
nach dolnych ciastowate obrzgki Sredniego stopnia (2+).

W zapisie EKG rytm zatokowy, miarowy 108/min., prawo-
gram, zespoly QRS o morfologii bloku prawej odnogi pgczka
Hisa. W gazometrii tgtniczej na tlenoterapii biernej (121/min.)
kwasica nieoddechowa czgsciowo kompensowana oddechowo:
pH 7,327; pCO, 22mmHg, pO, 100mmHg, poziom wodorowg-
glandw 12mmol/l. Inne istotne nieprawidtowosci w badaniach
laboratoryjnych przedstawiono w tabeli 1.

W badaniu echokardiograficznym stwierdzono znaczne po-
wigkszenie prawego serca (prawa komora 4,5cm), przerost pra-
wej komory, asynchroni¢ skurczu mig$nia przegrody migdzyko-
morowej, serce hiperkinetyczne, duza niedomykalnos$¢ zastaw-
ki trojdzielnej (++++), cisnienie skurczowe w prawej komorze
(RVSP) okoto 85 mmHg oraz plyn w worku osierdziowym do
15mm bez cech tamponady.

W zwiazku z licznymi nieprawidlowo$ciami w badaniach
laboratoryjnych (tabela I) wysunigto podejrzenie, ze poza cia-
Za moga istnie¢ dodatkowe czynniki dekompensujace krazenie
u chorej. Rozwazano migdzy innymi mozliwo$¢ zatorowosci
plucnej i zakrzepicy w innych naczyniach, choroby miazszu
plucnego, zespotu HELLP, zakazenia, w tym sepsy powiklanej
DIC. Wlaczono dozylne leczenie farmakologiczne, migdzy in-
nymi diuretyk pgtlowy, heparyng niefrakcjonowana, digoksyne,
antybiotyk szerokospektralny, kortykosteroidy. Nie wtaczono po-
chodnych prostanoidéw z powodu ich braku. Inne leki stosowane
w leczeniu nadci$nienia plucnego (antagoni$ci wapnia, antagoni-
$ci endoteliny) byty przeciwwskazane u chore;.

W tomografii komputerowej z kontrastem nie wykazano
cech zatorowosci plucnej, miazsz ptuc prawidlowy, szeroki pien
i tetnice ptucne jak w nadci$nieniu, serce powigkszone, niewiel-
ka ilo$¢ ptynu w worku osierdziowym. W kolejnych badaniach
dodatkowych nie potwierdzono innych poza ciaza czynnikéw
mogacych mie¢ istotny wptyw na krazenie chore;.

Ustalono wskazania do pilnego ukonczenia ciazy, gdyz ist-
nialy watpliwosci, czy pogarsza ona glownie parametry hemo-
dynamiczne, czy rowniez jest czynnikiem sprawczym dodatko-

Nr 7/2011



Ginekol Pol. 2011, 82, 533-536

poloznictwo

Pierwotne nadcisnienie ptucne w cigzy - opis przypadku.

wych zaburzen ogdlnoustrojowych (matoptytkowos¢, niewydol-
no$¢ watroby) pogarszajacych rokowanie pacjentki. Jednak stan
chorej ulegl istotnemu pogorszeniu w krétkim czasie i nie byto
mozliwosci przeprowadzenia zabiegu operacyjnego. W ciagu
kilkunastu minut (po 2 godzinach od przyjgcia) doszto do zata-
mania si¢ wzglgdnie stabilnego niewydolnego krazenia (spadek
ci$nienia skurczowego pomimo stosowania wzrastajacych dawek
dopaminy, dobutaminy, a nastgpnie noradrenaliny).

W badaniu post mortem poza zmianami w duzych naczy-
niach plucnych (poszerzone pien i tg¢tnice ptucne) oraz duza,
przerosénigta prawa komora serca nie znaleziono istotnych nie-
prawidtowosci w pozostalych naczyniach, w tym w zyle gtéwne;j
dolnej i innych narzadach, ktére moglyby by¢ odpowiedzialne
za pogorszenie stanu klinicznego. Ostatecznie rozpoznano de-
kompensacj¢ prawokomorowej niewydolno$ci serca w przebie-
gu nadcisnienia ptucnego i wtornie niewydolnos¢ innych narza-
dow (m.i. watroba, nerki), na co w duzym stopniu miaty wptyw
rozwijajaca si¢ ciaza, zaawansowanie IPAH przed ciaza, a takze
ograniczone mozliwosci leczenia.

Dyskusja

Ciaza jest istotnym czynnikiem ryzyka pogarszajacym ro-
kowanie kobiet z pierwotnym nadcisnieniem ptucnym. W prze-
sztosci wskaznik $miertelnosci matek z IPAH siggal do 50%,
a obecnie w zwiazku z nowymi metodami leczenia $miertelnos¢
obnizyta si¢ ponizej 30% [4].

Najczgsciej do dekompensacji krazenia dochodzi w 1II try-
mestrze ciazy, z czym zwigzane sa istotny wzrost rzutu serca
i zwigkszenie objgtoSci przestrzeni wewnatrznaczyniowej do
$rednio 50% (20-100%) [5].

Przyktadem tego jest opisany powyzej przypadek kliniczny
matki z jawnymi objawami klinicznymi prawokomorowej nie-
wydolnosci serca od okoto 14-15 tygodnia ciazy.

Dlatego hospitalizacja kazdej chorej z nadci$nieniem phuc-
nym na poczatku II trymestru jest uzasadnionym i zalecanym po-
stgpowaniem. Ponadto w przypadku, gdy chora ma zaawansowa-
ne nadci$nienie ptucne lub wezesniej rozwija objawy dekompen-
sacji krazenia to powinna by¢ hospitalizowna juz w I trymestrze
ciazy. Powyzsze zalecenie odnosi si¢ zarowno do nadci$nienia
plucnego pierwotnego jak i wtornego. Rowniez w okresie poto-
gowym wskazane jest pozostanie pacjentki w szpitalu z powo-
du duzego ryzyka zatamania krazenia w ciagu kilku tygodni po
porodzie [6]. Trudno jednoznacznie okresli¢, czy chora z IPAH
powinna znalez¢ si¢ w Oddziale Patologii Ciazy, Oddziale Kar-
diologii, czy w Oddziale Intensywnej Terapii. Wydaje sig, ze
w glownej mierze zalezy to od wewngtrznych rozwiazan organi-
zacyjnych szpitala, ale na pewno tak obciazona pacjentka powin-
na by¢ pod opieka wielospecjalistycznego zespotu (ginekolog,
kardiolog, anestezjolog i inni).

Niemniej jednak ze wzglgdu na duze ryzyko $mierci mat-
ki z nadci$nieniem plucnym obecnie cigza u osoby z IPAH jest
przeciwwskazana, a w przypadku jej stwierdzenia nalezy po-
informowa¢ matk¢ o mozliwych konsekwencjach i rozwazyé
zakonfczenie ciazy.!? Wytyczne Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego dotyczace nadci$nienia plucnego zawieraja
zalecenie stosowania antykoncepcji u takich pacjentek [1]. Opi-
nie ekspertow roéznia si¢ odnosnie rodzaju zalecanego $rodka
antykoncepcyjnego. Z lekéw doustnych rozwazane moga by¢
jedynie progestageny, ktore sa wzglednie bezpieczne i1 skutecz-
ne. Natomiast preparaty zlozone ze sktadnikiem estrogenowym
moga zwigkszac i tak juz podwyzszone ryzyko prozakrzepowe
w IPAH [7, 8].

Leczenie kobiety w ciazy obciazonej IPAH, jak rowniez in-
nych pacjentéw z tym rozpoznaniem stanowi duze wyzwanie dla
lekarza. Wybor terapii zalezy od odpowiedzi chorej na leczenie
1 dostgpnosci lekow.

Tabela I. Nieprawidtowosci w badaniach laboratoryjnych u pacjentki.

Profil Wyniki Wynjl;Li;hs\;v:i:aelé e Wartosci referencyjne
Krwinki czerwone 14 g/di 14,9 g/dl 12,0-16,0
MCV 101 fl 98,4 fl 79-95
Krwinki biate 17 G/l 12,4 G/l 4,5-11,0
Neutrocyty 13,4 G/I 9,4 G/l 1,9-8,0

Plytki krwi 52 G/l 90 G/I 130-400

Séd 130 mmol/l 135 mmol/l 135-145
Glukoza 40 mg/dl - 60-99
kreatynina 1,37 mg/dl 0,8 mg/dl 0,6-1,1

Aspat 327 U/l - 5-34

Alat 204 U/I - 0-55

INR 2,9 1,59 0,9-1,3
Biatko C-reaktywne 17,3 mg/l 9,3 mg/l do 5
Troponina | 0,22 ng/ml 0,24 ng/ml do 0,3
Peptyd natriuretyczny B 1123 pg/ml 910 pg/ml <125
D-dimery 5286 ug/l 3892 ug/l <250 (16Hbd <750)
Kwas mlekowy 11,2 mmol/l - <2,0
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Ogolne zalecenia dotyczace leczenia objawowego sa podob-
ne dla wszystkich pacjentow z IPAH: tlenoterapia, leczenie od-
wadniajace i digoksyna [5].

Natomiast w zaawansowanej chorobie olbrzymie znacze-
nie maja leki zwigkszajace przezycie pacjentow. Do niedawna
jedyna grupa lekéw o udowodnionym dziataniu byly preparaty
antagonistow wapnia (CCA): nifedypina, diltiazem. Jednak leki
te przynosza korzysci tylko u okoto 10% pacjentdw i mozna je
stosowa¢ jedynie u chorych z dodatnia proba wazodylatacyjna
w badaniu hemodynamicznym. CCA nie mozna bylo zastosowac
u naszej chorej, poniewaz leki te sa przeciwwskazane w Il i IV
klasie czynnosciowej NYHA [9].

Obecnie dostgpnych jest kilka nowszych preparatow, ktore
moga zmniejszy¢ objawy zwiazane z nadci$nieniem plucnym
i poprawi¢ rokowanie. Do lekow tych naleza analogi prostacy-
kliny nazywane réwniez prostanoidami (iloprost, epoprostenol,
treprostinil), inhibitory fosfodiesterazy t.5 (sildenafil), czy anta-
gonisci receptora endoteliny (bosentan, abrisentan). Prostanoidy
sq lekami pierwszego rzutu przy dekompensacji nadci$nienia
plucnego i1 wydaja si¢ by¢ wzglednie bezpieczne w ciazy [10,
11]. Takze w razie koniecznosci dopuszcza si¢ stosowanie inhi-
bitorow fosfodiesterazy, ale efekt hemodynamiczny moze by¢
widoczny po kilku/kilkunastu dniach od wlaczenia [12].

W zwigzku z tym u opisanej przez nas pacjentki z dtugo-
letnim wywiadem zaawansowanego IPAH do rozwazenia byto
kontynuowanie sildenafilu po stwierdzeniu ciazy, zamiana leku
na prostanoidy lub jego wlaczenie przy pierwszych objawach
dekompensacji. Natomiast antagoni$ci receptora endoteliny sa
bezwzglednie przeciwwskazane w ciazy (potencjalna korzysc¢ nie
usprawiedliwia ryzyka).

Ponadto w niektorych przypadkach uzasadnione bywa wia-
czenie lekow przeciwkrzepliwych, gdyz nadcisnienie phlucne
sprzyja zakrzepicy w drobnych naczyniach, co wyraznie pogar-
sza rokowanie [3, 13]. Zazwyczaj stosuje si¢ heparyny, rzadziej
pochodne acenokumarolu (przeciwwskazane w I trymestrze).

Podsumowujac, nadci$nienie ptucne u chorej w ciazy istot-
nie pogarsza jej rokowanie i jest zwiazane z duza, bo az 30-50%
$miertelnoscia. W zwiazku z tym stwierdzenie nadci$nienia
plucnego jest przeciwwskazaniem do zajscia w ciaze, a kazda
pacjentke w wieku rozrodczym nalezy doktadnie poinformowac
o ryzyku zwiazanym z ciaza. Natomiast po stwierdzeniu ciazy
nalezy rozwazy¢ wczesniejsze jej ukonczenie, a w przypadku
braku zgody powinno si¢ pacjentke odpowiednio wczesniej ho-
spitalizowaé, co zwigksza szanse na pomyslne zakonczenie. Tym
bardziej, ze rokowanie bez ciazy jest niepewne.
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