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Abstract

Pulmonary arterial hypertension is a serious and severe complication of liver cirrhosis and portal hypertension. We present
a case of a 47 year old female who developed pulmonary hypertension and right ventricular heart failure symptoms 6 years
from the diagnosis of liver biliary cirrhosis and portal hypertension.
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Wstep

W 1983 r. Mc Donnel i wsp. [1] wykazali, ze u cho-
rych z marskoscia watroby blisko 6 razy czesciej niz
w populacji ogblnej dochodzi do rozwoju nadcisnienia
ptucnego, co sugeruje, ze taczne wystepowanie tych
dwéch schorzef nie jest przypadkowe. Swiatowa Orga-
nizacja Zdrowia w 1998 r. uznata nadcisnienie wrotne
w przebiegu marskosci watroby za jedng z przyczyn
rozwoju tetniczego nadcisnienia ptucnego.

Patogeneza nadcisnienia ptucnego nie jest do konca
poznana. Przyczyn upatruje sie w nieprawidtowym wy-
twarzaniu i/lub niedostatecznej eliminacji substancji wa-
zoaktywnych oraz uszkodzeniu srédbtonka. Zmniejszenie
produkgji tlenku azotu, prostacykliny i wzrost stezenia
endoteliny oraz tromboksanu powoduja utrwalony
skurcz tetniczek ptucnych, co wraz z uszkodzeniem ich
btony wewnetrznej sprzyja aktywacji i agregacji ptytek
krwi [2-4]. Pochodzacy z ptytek czynnik wzrostu (PDGF)
oraz transformujacy czynnik wzrostu  (TGF) stymulu-
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ja rozrost btony wewnetrznej i srodkowej, prowadzac do
postepujacego zwezenia Swiatta naczyn ptucnych.
Zwigzek pomiedzy nadcisnieniem wrotnym a nadci-
Snieniem ptucnym jest przedmiotem dyskusji. Uwaza
sie, ze w marskosci watroby tozysko ptucne narazone
jest na zwiekszone dziatanie takich czynnikéw wazoak-
tywnych, jak prostaglandyna E (PGE2), tromboksan B
(TXA B), serotonina (5HT3) i angiotensyna | (AT 1), co
wynika najpewniej z ich niedostatecznego metaboli-
zmu przez uszkodzong watrobe oraz rozwoju kolaterali
zwigzanego z przebudowa marskiej watroby (Rycina 1.
[2-4]. W rezultacie tworzenia sie przetok pomiedzy kra-
zeniem wrotnym a systemowym zwieksza sie przeptyw
ptucny, co prowadzi do przecigzenia prawej komory [4].
Istnieje poglad, ze droga wspomnianych potaczen wrot-
no-systemowych materiat zatorowy pochodzacy z przy-
Sciennych zakrzepéw tworzacych sie w zyle wrotnej
przedostaje sie do tozyska ptucnego i dodatkowo,
w wyniku mikrozatorowosci, przyczynia sie do wzrostu
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oporu w ptucnym tozysku naczyniowym [2-4]. Zjawiska
autoimmunologiczne, uwarunkowania genetyczne
i spadek ilosci kanatéw potasowych moga mie¢ dodat-
kowy, torujacy wptyw na rozw6j nadcisnienia ptucnego
w przebiegu nadci$nienia wrotnego (Rycina 1) [2].

Opis przypadku

Kobieta w wieku 47 lat z cukrzyca typu 2 i marsko-
Scig zotciowg watroby zostata przyjeta do I Kliniki Kar-
diologii Slaskiego Centrum Choréb Serca w Zabrzu z po-
wodu podejrzenia nadcisnienia ptucnego i objawdw na-

silonej prawokomorowej niewydolnosci krazenia.
W przesztosci, z powodu powiktah marskosci watroby
(epizody nasilenia zéttaczki, Spigczka watrobowa, krwa-
wienia z zylakéw przetyku), chora byta wielokrotnie ho-
spitalizowana na oddziatach gastroenterologicznych. Po
roku od rozpoznania marskosci zétciowej watroby zdje-
cie radiologiczne klatki piersiowej wykazato nieznaczne
powiekszenie prawego przedsionka, lecz nie podjeto
préby ustalenia przyczyny stwierdzonej patologii. Przez
kolejne lata elektrokardiogramy i zdjecia radiologiczne
klatki piersiowe] pozostawaty prawidtowe, a stan chorej
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Rycina 1. Zwigzek miedzy nadcisnieniem wrotnym a ndci$nieniem ptucnym. Objasnienia skrotow w tekscie
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byt stabilny. W 6. roku choroby, w ciagu kilku mies. na-
stapit istotny spadek tolerancji wysitku i pojawity sie ob-
jawy prawokomorowej niewydolnosci krazenia.

W chwili przyjecia do kliniki kardiologii chora byta
w IV klasie czynnosciowej wg klasyfikacji WHO (World

Rycina 2. Elektrokardiograficzne cechy przerostu
i przecigzenia prawej komory

Health Organization). W badaniu fizykalnym stwierdzo-
no nasilone obrzeki koficzyn dolnych, wodobrzusze, po-
szerzenie zyt szyjnych oraz szmer skurczowy najlepiej
styszalny w 4. prawej przestrzeni miedzyzebrowej.
Badania biochemiczne krwi potwierdzity uszkodze-
nie funkcji watroby. Elektrokardiogram wskazywat na
przerost i przecigzenie prawej komory — prawogram,
wysoki na 6 mm zatamek R w odprowadzeniu V1, gte-
boki na 2,5 mm zatamek S w odprowadzeniu V6 i obni-
zenie odcinka ST w II, 11, aVF (Rycina 2.). Zdjecie radio-
logiczne klatki piersiowej uwidocznito powiekszenie
sylwetki serca, poszerzenie stozka pnia ptucnego (do
42 mm) i tetnic ptucnych. Badanie ultrasonokardiogra-
ficzne, poza przerostem prawej komory, wykazato
obecnos¢ istotnej hemodynamicznie niedomykalnosci
zastawki tréjdzielnej i umiarkowana niedomykalnosé
zastawki pnia ptucnego. Cewnikowanie serca potwier-
dzito nadcisnienie ptucne ze skurczowym cisnieniem
w prawej komorze 93 mmHg. Z uwagi na ponad 20%
redukcje Sredniego cisnienia w tetnicy ptucnej i oporu
tozyska ptucnego w prébie z tlenkiem azotu do leczenia
wtgczono diltiazem (Tabela 1). Dodatkowe leczenie
obejmowato diuretyki (furosemid, spironolakton), leki
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Tabela I. Pomiary hemodynamiczne przed i po
podaniu tlenku azotu

przed podaniem tlenku azotu po podaniu tlenku azotu

PA: 94/42 — 65 mmHg PA: 87/56 —36 mmHg

PW: 27 mmHg PW: 15 mmHg

TPG: 36 mmHg TPG: 15 mmHg

Skoty: PA — cisnienie w tetnicy ptucnej, PW — cisnienie zaklinowania
w tetnicy ptucnej, TPG — gradient transpulmonalny

hepatoprotekcyjne (kwas ursodeoksycholowy, fosfolipi-
dy), insuline oraz tlenoterapie. Nie podjelismy proby le-
czenia antykoagulantami ze wzgledu na zwiekszone ry-
zyko krwawienia z zylakéw przetyku (INR=1,54).

W wyniku zastosowanej terapii uzyskano czesciowa
poprawe stanu ogélnego chorej, redukcje obrzekéw ob-
wodowych, wodobrzusza, zmniejszenie dusznosci i po-
prawe tolerancji wysitku. Chora wypisano do domu
w Il klasie czynnosciowej WHO.

Dyskusja

U 2% do 6% pacjentéw z nadcinieniem wrotnym
w kilka lat od zachorowania rozwija sie tetnicze nadci-
Snienie ptucne i jest ono wcigz mato znanym jego powi-
ktaniem [4-8]. Objawy takie jak: dusznosé¢, zmeczenie,
bole w klatce piersiowe] i spadek tolerancji wysitku mo-
ga miec poczatkowo niewielkie nasilenie i nie s zgtasza-
ne lekarzowi lub sg przypisywane chorobie podstawo-
wej. Zaburzenia funkcji watroby oraz obrzeki obwodowe
u chorego z nadcisnieniem ptucnym moga by¢ przypisy-
wane nadwatrobowemu nadcisnieniu wrotnemu w prze-
biegu marskosci sercowej watroby, a nie uposledzeniu
czynnosci prawej komory w przebiegu nadcisnienia ptuc-
nego. Na wtasciwe rozpoznanie naprowadza brak po-
wiekszenia watroby przy nasilonych objawach niewydol-
nosci prawokomorowej oraz stwierdzenie rozdwojenia
drugiego tonu i obecnos¢ szmeru niedomykalnosci za-
stawki trojdzielnej. Objawy te powinny stanowi¢ wskaza-
nie do wykonania elektrokardiogramu, zdjecia radiolo-
gicznego klatki piersiowej i ewentualnie badania ultraso-
nokardiograficznego w celu oceny prawej komory i po-
szukiwania cech jej przerostu i przeciazenia.

W leczeniu nadcisnienia ptucnego znajduja zasto-
sowanie m.in. blokery kanatéw wapniowych, leki
o dziataniu inotropowym, prostacyklina oraz srodki diu-
retyczne. Z uwagi na ryzyko krwawien z zylakéw prze-
tyku stosowanie antykoagulantéw w tetniczym nadci-
Snieniu ptucnym wiktajacym nadcisnienie wrotne po-
winno by¢ ostrozne.

Warunkiem powodzenia leczenia blokerami kana-
tow wapniowych jest zachowana reaktywnos¢ naczyn
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ptucnych i ponad 20% redukcja Sredniego cisnienia
w tetnicy ptucnej oraz oporu tozyska ptucnego w pré-
bie z tlenkiem azotu [2]. W przeciwnym razie ujemne
dziatanie inotropowe i odruchowe pobudzenie uktadu
wspbtczulnego moze pogorszy¢ stan pacjenta [9, 10].

Prostacyklina (epoprostenol, prostaglandyna I,, Flolan®)
jest alternatywnym dla blokeréw kanatéw wapniowych
sposobem terapii, a poprawy mozna oczekiwaé takze
u chorych, u ktérych nie dochodzi do obnizenia cisnie-
nia w tetnicy ptucnej i spadku oporu ptucnego w pré-
bie z wazodylatatorami. Koszty takiego leczenia spra-
wiaja, ze jest ono trudno dostepne, wiaze sie z ryzy-
kiem trombocytopenii oraz koniecznoscia ciagtego wle-
wu dozylnego, co moze byé przyczyna groznych dla zy-
cia powiktan infekcyjnych [2-3].

Inne leki zatwierdzone przez amerykanska agencje
FDA do leczenia nadcisnienia ptucnego to stosowany
podskérnie za pomoca pompy, podobnej do pompy in-
sulinowej, analog prostacykliny — treprostinil (Remodulin®)
oraz doustny bloker receptora endoteliny — bosentan
(Tracleer®), przy czym ten ostatni nie jest zalecany
w nadcisnieniu ptucnym wiktajacym marskos¢ watroby.
W fazie badan klinicznych znajduja sie analogi prosta-
cykliny: stosowane wziewnie (iloprost) lub doustnie
(beraprost), a takze inhibitor fosfodiesterazy (sidenafil),
L-Arginina, selektywny bloker receptora endoteliny (si-
taxentan) oraz blokery syntetazy tromboksanu.

Niewiele jest danych dotyczacych rokowania w nad-
cisnieniu ptucnym w przebiegu nadcisnienia wrotnego.
Wedtug Robalino i wsp. [11] Srednia dtugos¢ zycia pa-
cjentébw z tym schorzeniem wynosi 15 mies., przy czym
ok. potowa z nich umiera do 6 mies. od rozpoznania.
Gtéwne przyczyny zgonéw to postepujaca niewydol-
nos¢ krazenia, infekcje, a takze powiktania choroby
podstawowej [11].

Podsumowanie

Tetnicze nadcisnienie ptucne w przebiegu nadci-
Snienia wrotnego jest rzadkim schorzeniem o nie do
konhca wyjasnionej etiologii. Niespecyficzne objawy, nie-
zbyt nasilone we wczesnym okresie, moga by¢ pomi-
niete lub przypisywane chorobie podstawowej. Czas
pomiedzy kolejnymi kontrolami moze okaza¢ sie wy-
starczajaco dtugi dla rozwiniecia sie zagrazajacej zyciu
prawokomorowej niewydolnosci krazenia. Monitorowa-
nie chorego z nadcisnieniem wrotnym i marskoscia wa-
troby powinno obejmowaé m.in. regularne wykonywa-
nie elektrokardiograméw i zdje¢ radiologicznych klatki
piersiowej, a pojawienie sie przerostu i powiekszenia
prawej komory lub szmeru niedomykalnosci zastawki
tréjdzielnej jest wskazaniem do rozszerzenia diagno-
styki pod katem nadcisnienia ptucnego. W diagnostyce
roznicowej chorych z uszkodzona funkcja watroby
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i nadcisnieniem ptucnym nalezy uwzgledni¢ sercowa
marskos¢ watroby i nadci$nienie wrotne.
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