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Zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne
— nie marnujmy szansy na skuteczne

leczenie operacyjne!

Thrombo-embolic pulmonary hypertension — do not spoil a chance

for effective surgery!
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Abstract

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) can be defined as pulmonary hypertension with persistent pulmo-
nary perfusion defects causes by unresolved thrombi. All symptomatic CTEPH patients with documented pulmonary vascular
resistance > 300 dyn*sec*cm and proximal lesions should be considered for surgical treatment — pulmonary endarterecto-
my. The role of pharmacological treatment remains controversial and should be restricted to inoperable cases and persistent
pulmonary hypertension after pulmonary endarterectomy. Every year about 30 procedures is performed in two specialised
centers in Poland with 1 year mortality at 8-9%. Number of procedures done gives the frequency of pulmonary endarterectomy
at 0.7/million of population/year. Current data from UK indicate the actual ratio of surgical treatment of CTPH at 2/million/year.
The article discusses reasons for CTEPH is underdiagnosed and why rate of surgical therapy in Poland is too low.
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W dniach 27-28 czerwca 2011 roku w Cambridge od-
byty sie miedzynarodowe warsztaty (International Scientific &
Educational Workshop in CTEPH) poSwiecone zakrzepowo-
zatorowemu nadcisnieniu ptucnemu (ZZNP), ktére zgroma-
dzity liczne grono ekspertéw zajmujacych sie tym trudnym
zagadnieniem. Organizatorem tego sympozjum byta dr Joan-
na Pepke-Zaba, absolwentka Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego i doktorantka Instytutu Gruzlicy i Choréb Ptuc.
Doktor Pepke-Zaba od lat z powodzeniem kieruje referen-
cyjnym osrodkiem leczenia nadcisnienia ptucnego w Pap-
worth. Szpital w Papworth wchodzi w skfad Uniwersytetu
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w Cambridge i jest najwiekszym w Wielkiej Brytanii szpita-
lem kardio-torakochirurgicznym.

Zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie ptucne jest najcze-
Sciej niekorzystnym zejsciem epizodu ostrej zatorowosci ptuc-
nej i bywa nazywane przewlekiy zatorowoscig ptucna. We-
dtug definicji zamieszczonej w aktualnych wytycznych ESC
[1], nalezy rozpoznawac ZZNP, gdy wartos¢ sredniego cisnie-
nia w tetnicy ptucnej przekracza 25 mm Hg, a w badaniach
obrazowych potwierdzi sie obecnos¢ skrzeplin odpowiedzial-
nych za wzrost naczyniowego oporu ptucnego. W sytuacji
zamkniecia czesci tozyska ptucnego przez zorganizowane
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skrzepliny dochodzi do tworzenia sie zmian wtérnych w droz-
nych tetnicach; te zmiany sa wywotane uszkodzeniem Scia-
ny naczyniowej przez zwiekszona objetos¢ krwi przeptywa-
jacej pod wyzszym ci$nieniem niz zwykle. Przypomina to
mechanizm rozwoju zespotfu Eisenmengera i faktycznie ob-
raz histopatologiczny zmian wtérnych jest analogiczny jak
w tetniczym nadcisnieniu ptucnym (TNP) zwiazanym z wro-
dzonymi wadami serca. Wydaje sie jednak, ze warunkiem
niezbednym do zapoczatkowania procesu wtérnego uszka-
dzania naczyn ptucnych jest wzrost cisnienia w tetnicy ptuc-
nej powyzej pewnej wartosci krytycznej. Interesujace obser-
wacje osrodka wroctawskiego wskazuja, ze starannie wyse-
lekcjonowani i odpowiednio zdiagnozowani pacjenci z ZZNP,
u ktérych srednie cisnienie w tetnicy ptucnej nie przekracza
30 mm Hg, moga by¢ dtugotrwale leczeni przeciwzakrzepo-
wo z dobrym wynikiem odlegtym [2]. Tacy pacjenci to jed-
nak zdecydowana mniejszos¢ wsréd populacji chorych
z ZZNP.

Diagnostyka i kwalifikacja do odpowiedniego sposobu
leczenia ZZNP wymaga wspotpracy lekarzy wielu specjalno-
Sci — w gtownej mierze doswiadczonych w tej problematy-
ce kardiologéw, pneumonologéw i kardiochirurgéw, a takze
hematologéw, radiologéw i anestezjologéw. To wtasnie kar-
diochirurdzy maja istotny glos w leczeniu ZZNP, bowiem
najskuteczniejszym udokumentowanym leczeniem jest za-
bieg endarterektomii ptucnej (EAP).

Jednym z gtéwnych przestan Warsztatéw byto przypo-
mnienie, ze to EAP jest metoda z wyboru w leczeniu ZZNP.
Kwalifikacja do zabiegu powinna obejmowac¢ potwierdzenie
obecnosci nadcisnienia ptucnego poprzez cewnikowanie ser-
ca, wizualizacje skrzeplin w tetnicach ptucnych oraz opty-
malne przygotowanie pacjenta pod katem leczenia choréb
wspdtistniejacych (choroby niedokrwiennej serca, wady na-
bytej serca, cukrzycy, nefropatii cukrzycowej, zespotu anty-
fosfolipidowego i innych schorzer uktadowych czy metabo-
licznych). Wskazaniem do leczenia operacyjnego sa klinicz-
ne objawy dusznosci i ograniczenia tolerancji wysitkowej,
a przede wszystkim — wysokie nadcisnienie ptucne spowo-
dowane obturacja naczyniowego tozyska ptucnego. Naczy-
niowy op6r ptucny powyzej 300 dyn*sek*cm, klasa czyn-
nosciowa lI-1V oraz anatomiczna dostepnos¢ skrzeplin, oce-
niona przez do$wiadczonego chirurga, sa podstawa podjecia
decyzji o kwalifikacji do zabiegu i okresleniu jego ryzyka, ktére
nie przekracza takze w Polsce 7% [3]. Wazne, aby decyzja
o kwalifikacji do operacji byla poprzedzona 3-miesiecznym
okresem systematycznej i optymalnej antykoagulagji.

Nalezy zauwazy¢, ze podstawowym badaniem wizuali-
zacyjnym stosowanym we wczesnej diagnostyce ZZNP jest
scyntygrafia perfuzyjna ptuc, a decyzje o leczeniu operacyj-
nym podejmuje sie najczesciej na podstawie klasycznej ar-
teriografii pfucnej. Tomografia komputerowa w ZZNP moze
zaniza¢ liczbe skrzeplin w tetnicach ptucnych [4]. Proksy-
malna lokalizacja oznacza umiejscowienie skrzeplin w tet-

nicach gtéwnych i pfatowych. Jednak wraz z rosnagcym do-
$wiadczeniem operatora w wybranych przypadkach moz-
na podejmowac préby leczenia zmian bardziej dystalnych.
Istotne znaczenie ma zachowanie proporcji miedzy liczba
uwidocznionych skrzeplin a wysokoscia naczyniowego
oporu ptucnego. Jezeli naczyniowy opér ptucny jest nie-
proporcjonalnie wysoki w stosunku do fadunku skrzeplin
(PVR > 1000-1200 dyn*sek*cm™), moze to $wiadczy¢ o na-
silonej arteriopatii tetniczek ptucnych i wigze sie z wysokim ry-
zykiem leczenia operacyjnego. Kolejnym z czynnikow wpty-
wajacych na smiertelnos¢ jest doswiadczenie oérodka. W Euro-
pejskim Rejestrze ZZNP, w grupie 386 operowanych pacjen-
tow z ZZNP, $miertelnoé¢ wewnatrzszpitalna w osrodkach
wykonujacych < 10 zabiegdw rocznie wynosita 7,4%, w osrod-
kach operujacych 10-50 pacjentow —4,7%, a w centrach wy-
konujacych > 50 operacji rocznie — 3,5%. Odlegte wyniki
leczenia operacyjnego sa bardzo dobre — uzyskuje sie wy-
razng poprawe rokowania oraz jakosci zycia pacjentéw [5].

Endarterektomia ptucna jest ztozona procedura kardiochi-
rurgiczng, ktéra wymaga odpowiedniego doswiadczenia do-
tyczacego zarbwno samego zabiegu, jak i opieki pooperacyjne;.
Podstawa zabiegu jest obustronne wypreparowanie i usuniecie
zmian wioknistych oraz udroznienie gatezi tetnic ptucnych,
do poziomu naczyi segmentowych wigcznie (ryc. 1i 2). Krwa-
wienie w obrebie pola operacyjnego z dystalnych odcinkéw
poszerzonych tetnic oskrzelowych wymaga czasowego za-
trzymania krazenia pozaustrojowego. Technika zabiegu zo-
stata zaproponowana i dalej jest rozwijana w $wiatowym
osrodku referencyjnym w San Diego (Stany Zjednoczone).
Rosnie liczba chorych wymagajacych jednoczesnych zabie-
géw skojarzonych, obejmujacych zabiegi pomostowania aor-
talno-wieficowego czy korekty nabytych wad serca.

W Polsce pierwszy zabieg EAP zostat wykonany w 1993 ro-
ku przez Z. Relige i M. Zembale, ktérzy korzystali z doswiad-
czenia zgromadzonego podczas stazu pod kierunkiem dr.
S. Jamiesona w San Diego. Obecnie zabiegi takie sa wykony-
wane w dwéch osrodkach — w Zabrzu i Warszawie. Wyniki
leczenia operacyjnego obserwowane w ostatnich latach sg
dobre, poréwnywalne z rezultatami europejskich osrodkow
referencyjnych. Jest to zastuga duzego doswiadczenia wyspe-
cjalizowanych zespotdw kardiologiczno-kardiochirurgicznych
(CTEPH TEAM).

Niepokoi i zmusza do intensywnych dziatan fakt, ze
rocznie w obu osrodkach w Polsce wykonuje sie okotfo
30 zabiegbw EAP. Tymczasem realne potrzeby, uwzgled-
niajac dane z Wielkiej Brytanii, Francji czy Niemiec, sa
2-3-krotnie wieksze. Przyczyna zbyt matej liczby wyko-
nywanych zabiegéw jest zbyt mafa liczba pacjentéw kie-
rowanych do leczenia operacyjnego. Wspomniane 30 za-
biegéw daje czestos¢ 0,7/milion populacji/rok. Carmen
Treacy zaprezentowata w Cambridge czesto$¢ leczenia
operacyjnego w jedynym brytyjskim osrodku wykonujacym
tego typu zabiegi, w odniesieniu do populacji Wielkiej
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Rycina 1. Materiat operacyjny usuniety w trakcie zabiegu endarterektomii ptucnej

Rycina 2. Materiaf operacyjny usuniety w trakcie zabiegu endarterektomii ptucnej

Brytanii. Czesto$¢ wykonywania EAP wynosi tam obecnie
2 zabiegi/milion cztonkéw populacji/rok. Dziesiec lat temu
wynosifa 0,4/milion cztonkéw populacji/rok i w ciagu tego
okresu wzrosta 5-krotnie.

Co zatem zrobi¢, zeby w Polsce liczba zabiegbw EAP
mogfa wzrosna¢ do poziomu odpowiadajacego realnym po-
trzebom, ocenianym na okoto 70-80 operacji rocznie? Po-
mocna w tym moze by¢ powstafa z inicjatywy prof. Adama
Torbickiego i wspotpracownikéw sie¢ wyspecjalizowanych
osrodkow zajmujacych sie diagnostyka i leczeniem TNP. Do
tych osrodkéw powinno sie kierowac pacjentéw, u ktérych
sa stwierdzane echokardiograficzne cechy nadcisnienia ptuc-
nego — niezaleznie od tego, czy w przesztosci stwierdzano
epizod ostrej zatorowosci ptucnej. Na tym etapie wyselek-
cjonowani wstepnie pacjenci powinni trafi¢ do specjalistycz-
nej diagnostyki przyczyn i odwracalnosci nadcisnienia ptuc-
nego w osrodkach w Warszawie, Zabrzu, Krakowie, Wrocta-
wiu i kolejnych powstajacych w kraju. Chorzy spetniajacy kry-

teria kwalifikacji do operacji powinni by¢ kierowani do osrod-
kow referencyjnych leczenia operacyjnego, czyli do Warsza-
wy i Zabrza, a w wypadku dyskwalifikacji od takiego zabiegu
— przy zachowaniu wskazan do transplantacji ptuc — do
osrodka w Zabrzu.

Echokardiografia z dokfadna ocena prawego serca po-
winna by¢ badaniem przesiewowym u pacjentéw z duszno-
Scia o niejasnej etiologii i u chorych po przebytym epizodzie
ostrej zatorowosci ptucnej przebiegajacym z cechami prze-
ciazenia prawej komory.

O ile rola leczenia operacyjnego ZZNP jest bezdyskusyj-
na, o tyle nadal liczne kontrowersje budzi stosowanie lekéw
dziatajacych na tetniczki ptucne, zarejestrowanych do lecze-
nia TNP. Ideg stosowania takiego leczenia jest che¢ oddziaty-
wania na zmiany wtérne o typie arteriopatii identycznej z TNP.
Zaden z obecnie stosowanych w terapii TNP lekéw nie po-
siada oficjalnej rejestracji do leczenia ZZNP, przez co nie moze
by¢ refundowany przez Narodowy Fundusz Zdrowia. Male-
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jace ceny generycznego sildenafilu sktaniaja wielu lekarzy do
prowadzenia terapii ZZNP poza wskazaniami. Nalezy jedno-
znacznie powiedzie¢, ze skuteczno$¢ takiego leczenia jest zde-
cydowanie mniejsza, a koszty znacznie wyzsze niz w przy-
padku leczenia operacyjnego. Farmakoterapia nie powinna
by¢ zatem alternatywg dla zabiegu EAP w sytuacji mozliwo-
Sci jego wykonania.

W osrodku warszawskim 24-miesieczna $miertelno$¢ pa-
cjentéw poddanych leczeniu operacyjnemu wyniosta 9%,
a w grupie leczonej zachowawczo —az 30%. W drugiej z grup
43% chorych otrzymywato nowoczesne, chociaz bardzo dro-
gie leczenie antyproliferacyjne TNP [6]. W Zabrzu $miertelnos¢
pacjentéw po EAP utrzymuije sie na podobnym poziomie i wy-
nosi 8% po 24 miesigcach od zabiegu. Stosowanie farmakote-
rapii powinno by¢ zatem ograniczone wyfacznie do ,nieope-
racyjnego” ZZNP oraz do rzadkich przypadkéw nadcisnienia
ptucnego utrzymujacego sie po leczeniu operacyjnym [7].

Obecnie trwa badanie kliniczne Il fazy o akronimie
CHEST, w ktérym ocenia sie skutecznos¢ i bezpieczenstwo
leczenia riociguatem (stymulator rozpuszczalnej cyklazy gu-
anylowej) w grupie pacjentéw z nieoperacyjna postacig ZZNP
lub nadci$nieniem ptucnym przetrwatym po EAP. W bada-
niu Il fazy odpowiedZ na riociguat w ZZNP byta tak samo
dobra jak w TNP [8].

Nie potwierdzaja sie postulowane wczesniej potencjal-
ne korzysci ze stosowania leczenia typowego dla TNP przed
operacja EAP. W retrospektywnej obserwacji z osrodka w San
Diego wskazano, ze takie postepowanie jedynie wydtuza
opdznienie leczenia operacyjnego, nie wpltywajac na jego
efekty [9]. Ponadto chirurdzy zgromadzeni na Warsztatach
w Cambridge jednogtosnie twierdzili, ze materiaf zatorowy,
jaki usuwaja z tetnic ptucnych u pacjentéw przyjmujacych
wczesniej leki antyproliferacyjne, jest bardziej kruchy, co
utrudnia im przeprowadzenie zabiegu operacyjnego.

Reasumujac, NPZZ jest kolejnym we wspétczesnej kar-
diologii polem bliskiej wspétpracy kardiochirurgéw i kardio-
logéw. W rzeczywistosci takze do anestezjologbéw, pulmo-

nologdw, internistow, transplantologéw oraz lekarzy rodzin-
nych, do ktérych nalezy odszukanie pacjentéw z utrzymuja-
cym sie ,skrzeplinopochodnym” nadcisnieniem ptucnym —
po to, zeby nie stracili oni szansy na skuteczne leczenie ope-
racyjne, jakie mogg im zapewni¢ doswiadczeni kardiolodzy
i kardiochirurdzy z Zabrza i Warszawy.
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