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Streszczenie	
Nadciśnienie płucne (PH) jest chorobą rzadką i nieuleczalną. U dzieci najczęściej występuje jako tętnicze nad-
ciśnienie płucne (PAH), spowodowane wrodzonymi wadami serca bądź występujące jako postać idiopatyczna/
dziedziczona. Zmiany patologiczne dotyczą obwodowych tętnic płucnych, a mechanizm odpowiedzialny za ich 
inicjację nie jest dokładnie znany. Nadciśnienie płucne długo przebiega bezobjawowo lub skąpoobjawowo. 
Jego rozpoznanie oraz ustalenie etiologii wymaga przeprowadzenia szczegółowej diagnostyki, na którą skła-
dają się: badanie przedmiotowe, echokardiografia przezklatkowa, elektrokardiografia, zdjęcie rentgenowskie 
klatki piersiowej, a w końcu cewnikowanie prawego serca jako badanie niezbędne do ostatecznego potwierdze-
nia rozpoznania. Celem ustalenia przyczyny PAH wykonuje się poszerzone badania diagnostyczne. W ocenie 
stopnia zaawansowania i postępu choroby ważne jest nie tylko badanie kliniczne, ale także wynik 6-minutowe-
go testu marszowego, badania echokardiograficznego, hemodynamicznego oraz markery biochemiczne. 
Na podstawie oceny stopnia ciężkości choroby i reaktywności naczyń płucnych wdraża się odpowiednie postę-
powanie terapeutyczne, które obejmuje zalecenia ogólne, farmakoterapię i ewentualnie leczenie interwencyjne. 
Obecnie stosowana farmakoterapia nie pozwala wprawdzie na wyleczenie pacjenta, ale dzięki wczesnemu usta-
leniu rozpoznania i szybszemu wdrożeniu swoistej terapii można znacznie poprawić jakość życia, spowolnić 
wystąpienie powikłań i postęp choroby, a także zmniejszyć śmiertelność. U pacjentów, u których leczenie far-
makologiczne nie daje zadowalających wyników, należy rozważyć paliatywne leczenie zabiegowe pod postacią 
atrioseptostomii balonowej, a w ostateczności – zakwalifikować do przeszczepu płuc lub płuc i serca.

Słowa kluczowe: nadciśnienie płucne, wytyczne, dzieci, diagnostyka, leczenie

Summary	
Pulmonary hypertension (PH) is a rare, incurable disease. In children, its most common form is the pulmo-
nary arterial hypertension (PAH), caused by congenital heart diseases or occurring as the idiopathic/hereditary 
type. Pathological alterations are localised in peripheral pulmonary arteries and the mechanism responsible for 
their initiation is not entirely known. Pulmonary hypertension remains asymptomatic or oligosymptomatic for 
a long period of time. Its diagnosis and the determination of its aetiology require detailed diagnostically pro-
cedures, including: physical examination, transthoracic echocardiography, electrocardiography, chest X-ray, 
and finally, catheterisation of the “right heart” as a test necessary for the final confirmation of the diagnosis. 
Expanded diagnostic tests help to establish the causes of PAH. To determine the advancement stage and prog-
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ress of the disease not only the clinical examination is vital, but also the results of a 6-minute walk test, echocar-
diography, haemodynamics and biochemical markers. Based on the advancement stage of the disease and the 
reactivity of pulmonary arteries, an appropriate therapeutic approach involving general guidelines, pharmaco-
therapy and possible interventional treatment is implemented. Currently applied pharmacotherapy does not 
allow the patient’s complete recuperation. However, due to the early determination of the diagnosis and faster 
implementation of specific therapy, the quality of life may be markedly improved. This may also decelerate the 
occurrence of complications, progress of the disease as well as decreased mortality. If pharmacological approach 
does not yield satisfactory results, palliative invasive treatment in the form of balloon atrioseptostomy or, ulti-
mately, lung or lung and heart transplant should be considered.

Key words: pulmonary hypertension, guidelines, children, diagnostic, treatment

WSTĘP

Nadciśnienie płucne (pulmonary hypertension, 
HP) to patologia charakteryzująca  się po-
stępującym wzrastaniem ciśnienia w łożysku 

płucnym. U dzieci występuje rzadko, ale nadal – na 
obecnym poziomie wiedzy – należy do chorób nieule-
czalnych(1). Wczesne ustalenie rozpoznania oraz wdro-
żenie terapii, zgodnie z aktualną wiedzą, może spo-
wolnić rozwój choroby i poprawić komfort życia dzieci 
dotkniętych tą chorobą.

DEFINICJA NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO

Nadciśnienie płucne (PH) jest rzadką chorobą defi-
niowaną jako podwyższone średnie ciśnienie w tętni-
cy płucnej (PAP) ≥25 mm Hg w spoczynku, oznaczone 
w czasie cewnikowania prawego serca (RHC)(2). W za-
leżności od wartości ciśnienia zaklinowania w tętnicy 
płucnej (PWP) możemy wyróżnić nadciśnienie płuc-
ne przedwłośniczkowe z PWP≤15 mm Hg i poza
włośniczkowe z wartością PWP>15 mm Hg(3). War-
tości prawidłowe średniego ciśnienia w tętnicy płucnej 
w spoczynku wynoszą 14±3 mm Hg, przy górnej gra-
nicy – 20 mm Hg. Wartości 20-24 mm Hg uznawane 
są za graniczne.

KLASYFIKACJA KLINICZNA 
NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO

Nadciśnienie płucne jest stanem hemodynamicznym 
i patofizjologicznym, występującym w przebiegu licz-
nych chorób. Obecnie zaproponowana, na konferencji 
w Dana Point w 2008 roku, nowa klasyfikacja klinicz-
na PH uwzględnia podział na pięć jednostek choro-
bowych o podobnej fizjopatologii, symptomatologii 
i odpowiedzi na leczenie(4) (tabela 1). Najczęstszym ty-
pem nadciśnienia płucnego u dzieci jest tętnicze nad-
ciśnienie płucne (PAH), zwykle związane z wrodzoną 
wadą serca, oraz postać idiopatyczna/dziedziczona. 
Rozwój kardiochirurgii dziecięcej i intensywnej terapii 
neonatologicznej spowodował spadek częstości wy-
stępowania nadciśnienia płucnego związanego z wro-

dzonymi wadami serca, przy coraz liczniejszej grupie 
pacjentów leczonych w okresie noworodkowym z prze-
trwałym nadciśnieniem płucnym oraz dzieci z sercem 
jednokomorowym po wieloetapowym leczeniu kar-
diochirurgicznym(5,6). Zdecydowanie rzadsze jest PAH 
w przebiegu chorób tkanki łącznej, nadciśnienia wrot-
no-płucnego, zakażenia HIV oraz związanego z leka-
mi i toksynami.
Dziedziczone PAH (HPAH) obejmuje klinicznie spo-
radyczne idiopatyczne PAH (IPAH) z mutacjami linii 
zarodkowych (w zakresie genu receptora typu 2. mor-
fogenetycznego białka kości – BMPR2) oraz występu-
jące rodzinnie przypadki jawne klinicznie z mutacjami 
genowymi lub bez nich(7).
Wrodzone przeciekowe wady serca powodujące nadci-
śnienie płucne sklasyfikowano, uwzględniając podział 
kliniczny (tabela 2) i anatomiczno-patofizjologiczny 
(tabela 3).
Znaczny lewo-prawy przeciek może powodować cięż-
ką naczyniową chorobę płuc oraz tętnicze nadciśnie-
nie płucne, czego wynikiem jest w końcowym etapie 
odwrócenie przecieku (zespół Eisenmengera). Zespół 
rozwija się znacznie częściej u pacjentów z przetrwa-
łym przewodem tętniczym (PDA) i ubytkiem przegro-
dy międzykomorowej (VSD) niż w izolowanym ubyt-
ku międzyprzedsionkowym (ASD)(8). Do rozpoznania 
zespołu upoważnia stwierdzenie wady przeciekowej 
z wysokim naczyniowym oporem płucnym, nieobniża-
jącym się po zastosowaniu bodźca wazodylatacyjnego 
przy obniżonej saturacji krwi tętniczej. Objawy wystę-
pują zwykle w drugiej, trzeciej dekadzie życia pod po-
stacią różnie wyrażonej sinicy z tendencją do narasta-
nia. Przeżycie 10-letnie stwierdza się u 80% pacjentów, 
15-letnie – u 77% , a 25-letnie – u 42%. Większość cho-
rych umiera między 30. a 40. rokiem życia, przeżycia 
dłuższe są wyjątkowe.
Przetrwałe nadciśnienie płucne noworodków (PPHN) 
jest jedną z najcięższych patologii okresu noworodko-
wego, rzadko pierwotną, częściej będącą powikłaniem 
chorób układu oddechowego, sercowo-naczyniowego, 
wewnątrzmacicznego zahamowania rozwoju płodu, 
wad wrodzonych, zamartwicy i zakażeń wewnątrzma-
cicznych. Noworodki z PPHN najczęściej demonstru-
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ją objawy już od pierwszych godzin życia – sinica, hi-
poksemia, hiperkapnia, kwasica, bezdech.

PATOMORFOLOGIA TĘTNICZEGO 
NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO

Zmiany patologiczne w tej grupie HP dotyczą dystal-
nych tętnic płucnych (<500 µm średnicy). Zmiany hi-
stopatologiczne obejmują przerost błony środkowej, 
proliferację i włóknienie błony wewnętrznej, pogrubienie 
przydanki z naciekami okołonaczyniowymi oraz zmia-
ny złożone (poszerzenia naczyń, zmiany splotowate). 
Żyły płucne pozostają niezmienione. Klasyfikacja nad-
ciśnieniowych zmian histologicznych według Edwarda 
obejmuje podział pod względem jakościowych zmian 
w tętniczkach płucnych. Patologia tętniczek płucnych 
podzielona jest na sześć stopni ze względu na nasile-
nie pogrubienia błony wewnętrznej i środkowej tętni-

czek, zmniejszenie światła naczynia, zmiany o charak-
terze przetok tętniczo-żylnych, tętniaków i ostatecznie 
zapalenia lub martwicy ścian(9).

PATOFIZJOLOGIA TĘTNICZEGO 
NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO

Do tej pory nie jest znany mechanizm inicjujący zmia-
ny patologiczne w PAH. Dane z piśmiennictwa potwier-
dzają udział wielu czynników w etiologii PAH, takich jak 
substancje wazoaktywne, czynniki wzrostu, mediatory 
zapalenia i składowe układu krzepnięcia(10). Nadmierny 
skurcz naczyń związany jest z nieprawidłową funkcją ka-
nałów potasowych w komórkach mięśni gładkich i dys-
funkcją śródbłonka. Dysfunkcja śródbłonka prowadzi do 
zaburzenia równowagi między produkcją substancji roz-
szerzających naczynia i antyproliferacyjnych (spadek) 
a naczynioskurczowych i proliferacyjnych (wzrost)(11).

Tabela 1. Klasyfikacja kliniczna nadciśnienia płucnego ustalona w Dana Point, 2008 r.(4,26)

1. 	 Tętnicze nadciśnienie płucne (PAH)
	 1.1. 	 Idiopatyczne
	 1.2. 	 Dziedziczone
		  1.2.1	 BMPR2
		  1.2.2 	 , endoglina (z dziedziczną teleangiektazą krwotoczną lub bez niej)
		  1.2.3. 	 Bez znanej przyczyny
	 1.3. 	 Wywołane przez leki lub toksyny
	 1.4. 	 W przebiegu wybranych chorób (APAH)
		  1.4.1. 	 Choroby tkanki łącznej
		  1.4.2. 	 Zakażenie HIV
		  1.4.3. 	 Nadciśnienie wrotne
		  1.4.4. 	 Wady wrodzone serca 
		  1.4.5. 	 Schistosomatoza
		  1.4.6. 	 Przewlekłe niedokrwistości hemolityczne
	 1.5. 	 Przetrwałe nadciśnienie płucne noworodków
1’.   	 Choroba zarostowa żył płucnych i/lub hemangiomatoza włośniczek płucnych
2. 	 Nadciśnienie płucne spowodowane chorobą lewej części serca
	 2.1. 	 Zaburzenia czynności skurczowej
	 2.2. 	 Zaburzenia czynności rozkurczowej
	 2.3. 	 Wady zastawkowe
3.  	 Nadciśnienie płucne w przebiegu chorób płuc i/lub hipoksji
	 3.1. 	 Przewlekła obturacyjna choroba płuc
	 3.2. 	 Śródmiąższowa choroba płuc
	 3.3. 	 Inne choroby płuc z mieszanymi zmianami obturacyjnymi i restrykcyjnymi
	 3.4. 	 Zaburzenia oddychania w czasie snu
	 3.5. 	 Zaburzenia wentylacji pęcherzykowej
	 3.6. 	 Przewlekła ekspozycja na duże wysokości
	 3.7. 	 Wady rozwojowe
4. 	 Przewlekłe zakrzepowo-zatorowe nadciśnienie płucne
5. 	 Nadciśnienie płucne o niewyjaśnionym lub wieloczynnikowym patomechanizmie
	 5.1. 	 Choroby układu krwiotwórczego: choroby rozrostowe szpiku, splenektomia
	 5.2. 	 Choroby układowe: sarkoidoza, histiocytoza płucna z komórkami Langerhansa, limfangioleiomiomatoza, neurofibromatoza, zapalenie naczyń
	 5.3. 	 Zaburzenia metaboliczne: choroba spichrzania glikogenu, choroba Gauchera, choroby tarczycy
	 5.4. 	 Obturacja przez guz, włókniejące zapalenie śródpiersia, przewlekła niewydolność nerek w trakcie dializoterapii

ALK-1 – gen aktywinoreceptoropodobnej kinazy typu 1.; BMPR2 – receptor typu 2. morfogenetycznego białka kości; HIV – ludzki wirus zespołu nabytego braku odporności.
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ROZPOZNAWANIE  
NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO

Podejrzenie nadciśnienia płucnego wymaga przeprowa-
dzenia szeregu badań – według ustalonego przez Eu-
ropejskie Towarzystwo Kardiologiczne algorytmu dia-
gnostycznego, obowiązującego zarówno u dzieci, jak 
i u dorosłych (rys. 1) – w celu potwierdzenia rozpozna-
nia, określenia grupy klinicznej i etiologii nadciśnienia 
płucnego. U dorosłych wstępna diagnostyka pozwala 
na rozpoznanie nadciśnienia płucnego najczęściej spo-
wodowanego chorobami płuc i chorobami lewego serca. 
U dzieci diagnostyka często ogranicza się tylko do roz-
poznania w obrębie tętniczego nadciśnienia płucnego. 
Pomimo że niektóre choroby związane z PAH w wieku 
rozwojowym są rzadkie (tj. choroba zarostowa żył płuc-
nych, nadciśnienie płucne spowodowane chorobą lewej 
części serca lub w przebiegu chorób płuc), należy wy-
kluczyć je przed ustaleniem ostatecznego rozpoznania.

OBRAZ KLINICZNY

Nadciśnienie płucne długo ma przebieg bezobjawowy 
lub skąpoobjawowy. U dzieci często pierwszym obja-
wem PAH jest brak należnego przyrostu masy ciała, 
postępująca duszność, męczliwość. Z czasem dołącza-
ją się omdlenia, sinica, obrzęki, krwioplucie.
W badaniu przedmiotowym stwierdza się unosze-
nie okolicy przedsercowej (uderzenie prawej komory), 
osłuchowym – głośny, pojedynczy II ton serca, holosy-
stoliczny szmer niedomykalności zastawki trójdzielnej 
i protodiastoliczny rozkurczowy niedomykalności płuc-
nej oraz niekiedy obecny III ton. W zaawansowanych 
zmianach mogą występować poszerzenie żył szyjnych, 
hepatomegalia i wodobrzusze.
Nasilenie objawów klinicznych stanowi podstawę 
klasyfikacji czynnościowej nadciśnienia płucnego. 
Uwzględnia ona podział na cztery klasy, analogicznie 
do klasyfikacji niewydolności krążenia Nowojorskie-
go Towarzystwa Kardiologicznego (NYHA), zgodnie 
z klasyfikacją WHO z 1998 roku (tabela 4).

ELEKTROKARDIOGRAM

W zapisie elektrokardiograficznym zwykle występują 
objawy przerostu i przeciążenia prawej komory i po-
większenia prawego przedsionka. W zaawansowanym 
stadium choroby mogą pojawić się nadkomorowe za-
burzenia rytmu, zwłaszcza trzepotanie przedsionków.

RADIOGRAM KLATKI PIERSIOWEJ

Obraz radiologiczny klatki piersiowej u większości pa-
cjentów w chwili rozpoznania jest nieprawidłowy. Zwy-
kle występuje poszerzenie pnia tętnicy płucnej i prok-
symalnych odcinków tętnic płucnych, przy ubogim 
rysunku obwodowych naczyń płucnych (tzw. „ampu-
tacja” wnęk). W bardziej zaawansowanych przypad-
kach może występować powiększenie prawego przed-
sionka i prawej komory.

ECHOKARDIOGRAFIA

Podstawowym badaniem nieinwazyjnym w diagnosty-
ce nadciśnienia płucnego jest echokardiografia(12). Stan-
dardowe przezklatkowe badanie echokardiograficzne 
pozwala na ocenę szeregu wskaźników korelujących 
z badaniem hemodynamicznym prawej komory. Nale-
ży do nich przede wszystkim ocena ciśnienia w tętnicy 
płucnej. Do szacunkowej oceny ciśnienia w tętnicy płuc-
nej wykorzystuje się maksymalną prędkość strumienia 
niedomykalności trójdzielnej. Zawsze należy zmierzyć 
także inne parametry, które mogą pomóc potwierdzić 
nadciśnienie płucne – są to między innymi zwiększona 
prędkość strumienia niedomykalności zastawki tętnicy 
płucnej i krótki czas akceleracji wyrzutu krwi z prawej 

A. Zespół Eisenmengera
B. �Tętnicze nadciśnienie płucne związane z przeciekami  

systemowo-płucnymi
C. Tętnicze nadciśnienie płucne w przypadku małych ubytków
D. Tętnicze nadciśnienie płucne po operacjach korekcyjnych serca

Tabela 2. �Klasyfikacja kliniczna wrodzonych przecieków 
systemowo-płucnych związanych z PAH

1. 	 Rodzaj
	 1.1. �	� Proste przecieki zlokalizowane przed zastawką 

trójdzielną (ASD, TAPVR, PAPVR)
	 1.2. 	� Proste przecieki dystalnie od zastawki trójdzielnej (VSD, 

PDA) 
	 1.3. 	 Przecieki złożone
	 1.4. �	� Złożone wady wrodzone serca (CAV, TAC, SV, TGA+VSD 

bez zwężenia płucnego i/lub drożny PDA, inne)
2. 	 Pomiary
	 2.1.	 Hemodynamiczne
	 2.2. 	 Anatomiczne
3. 	 Kierunek przecieku
4. 	� Towarzyszące wady/nieprawidłowości w obrębie serca i poza nim
5. 	 Czy wykonano operacyjną korekcję

ASD –  ubytek przegrody międzyprzedsionkowej; TAPVR –  całkowity 
nieprawidłowy spływ żył płucnych; PAPVR – częściowy nieprawidłowy 
spływ żył płucnych; VSD –  ubytek przegrody międzykomorowej; 
PDA –  przetrwały przewód tętniczy; CAV –  całkowity wspólny kanał 
przedsionkowo-komorowy; TAC –  wspólny pień tętniczy; SV –  wady 
równoważne fizjologii pojedynczej komory (bez utrudnienia przepływu 
płucnego); TGA – przełożenie wielkich pni tętniczych.

Tabela 3. �Klasyfikacja anatomiczno-patofizjologiczna wro-
dzonych przecieków systemowo-płucnych związa-
nych z tętniczym nadciśnieniem płucnym
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komory do tętnicy płucnej. Do innych objawów, które 
mogą sugerować nadciśnienie płucne, należą: zwiększe-
nie wymiarów prawej komory i prawego przedsionka, 
nieprawidłowy kształt i ruch przegrody międzykomoro-
wej, pogrubienie ścian prawej komory, poszerzenie pnia 
tętnicy płucnej. Grupa Robocza Europejskiego Towa-
rzystwa Kardiologicznego ustaliła kryteria oceny obec-
ności nadciśnienia płucnego na podstawie maksymalnej 
prędkości strumienia fali zwrotnej trójdzielnej i skurczo-
wego ciśnienia w pniu tętnicy płucnej (przy założeniu 

prawidłowego ciśnienia w prawym przedsionku równe-
go 5 mm Hg). Według tych ustaleń rozpoznanie echo-
kardiograficzne nadciśnienia płucnego jest prawdopo-
dobne, gdy prędkość fali niedomykalności trójdzielnej 
jest większa niż 3-4 m/s, a ciśnienie skurczowe w tętnicy 
płucnej jest większe niż 50 mm Hg.
 Badanie echokardiograficzne może być także pomocne 
w wykryciu ewentualnej przyczyny podejrzewanego lub po-
twierdzonego nadciśnienia płucnego. Do identyfikacji wady 
wrodzonej u dziecka można wykorzystać obraz dwuwymia-
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ANA –  przeciwciała przeciwjądrowe; CHD –  wrodzone wady serca; CMR –  rezonans magnetyczny serca; CTD –  choroby tkanki łącznej; HRCT –  tomografia komputerowa 
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Rys. 1. Algorytm diagnostyczny
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rowy, metodę Dopplera lub w razie konieczności poszerzyć 
diagnostykę o badanie przezprzełykowe (TEE).

CEWNIKOWANIE PRAWEGO SERCA

Cewnikowanie prawego serca (RHC) jest niezbędne do 
ostatecznego potwierdzenia rozpoznania PAH, oszaco-
wania ciężkości zmian hemodynamicznych oraz do oce-
ny reaktywności naczyń płucnych. Podczas badania do-
konuje się między innymi pomiarów rzutu serca (CO), 
ciśnienia w tętnicy płucnej (PAP), prawym przedsionku, 
prawej komorze i ciśnienia zaklinowania (okluzji) w tęt-
nicy płucnej (PWP). U chorych z PAH w ramach diagno-
stycznego RHC należy przeprowadzić badanie reaktyw-
ności naczyń płucnych, aby zidentyfikować pacjentów, 
którzy mogą poddać się długoterminowej kuracji an-
tagonistami wapnia. W ostrej próbie wazoreaktywno-
ści podaje się krótko działające leki. Obecnie najczęściej 
stosowane są tlenek azotu, 100% tlen, rzadziej – epo-
prostenol i adenozyna. Test wazodylatacyjny uważa się 
za dodatni, jeżeli następuje spadek PAP ≥10 mm Hg, 
do osiągnięcia wartości bezwzględnej PAP ≤40 mm Hg, 
przy wzroście lub bez zmian pojemności minutowej.

POSZERZONA DIAGNOSTYKA 
NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO

Do badań dodatkowych pozwalających ustalić przy-
czynę nadciśnienia płucnego należą gazometria krwi 
tętniczej i badania czynnościowe układu oddechowe-
go, dzięki którym można wykazać obturację obwo-
dowych dróg oddechowych oraz często występującą 
u chorych z PAH zmniejszoną pojemność dyfuzyjną 
płuc dla dwutlenku węgla. Diagnostykę śródmiąższo-
wych chorób płuc i rozedmy ułatwia tomografia kom-
puterowa o wysokiej rozdzielczości.
Podejrzewając u chorego przewlekłe zakrzepowo-zato-
rowe nadciśnienie płucne, należy wykonać scyntygrafię 
wentylacyjno-perfuzyjną płuc, ponieważ jest to jednost-
ka chorobowa wymagająca swoistego leczenia.
Badania serologiczne pozwalają na wykrycie chorób 
tkanki łącznej, zakażenia HIV i zapalenia wątroby.
Badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej wykonu-
je się przy podejrzeniu marskości wątroby i nadciśnie-
nia wrotnego.

OCENA CIĘŻKOŚCI CHOROBY

Ocena kliniczna i hemodynamiczna dostarcza ważnych 
informacji rokowniczych, które mogą ukierunkować 
postępowanie kliniczne. Aby uzyskać pełen obraz cho-
roby, należy uwzględnić badanie kliniczne (ocena klasy 
czynnościowej wg WHO), wynik próby wysiłkowej (test 
6-minutowego marszu – 6MWT), badanie echokardio-
graficzne i hemodynamiczne (RHC) oraz markery bio-
chemiczne (NT-proBNP, kwas moczowy).
Podczas rutynowych kontroli chorych z PAH nale-
ży skupić się na parametrach o ustalonym znaczeniu 
rokowniczym (wieloczynnikowa ocena rokownicza) 
(tabela 5). W tabeli 5 umieszczono kilka wskaźników 
o znanej wartości prognostycznej, szeroko stosowa-
nych jako narzędzia w obserwacji przedłużonej.
Choroba może mieć charakter postępujący. Wobec 
tego – na podstawie badania klinicznego, badań inwa-
zyjnych i nieinwazyjnych – można określić stan klinicz-
ny pacjenta jako stabilny i zadowalający; stabilny, ale 
niezadowalający; niestabilny i pogarszający się.

LECZENIE TĘTNICZEGO  
NADCIŚNIENIA PŁUCNEGO

Do niedawna tętnicze nadciśnienie płucne traktowane 
było jako choroba postępująca, niemożliwa do lecze-
nia. Należy pamiętać, że nadal pozostaje chorobą prze-
wlekłą i nieuleczalną, mimo wprowadzenia w ostatnich 
latach leczenia swoistego(1). Proces terapeutyczny jest 
złożony(13). Obejmuje ocenę stopnia ciężkości choro-
by, ocenę reaktywności naczyń płucnych, farmakotera-
pię, zalecenia ogólne i ewentualnie leczenie interwencyj-
ne(14). Alternatywą, w pogarszających się przypadkach, 
pozostaje transplantacja płuca lub płuc i serca, pozosta-
jąca obecnie z przyczyn oczywistych w sferze marzeń.

ZALECENIA OGÓLNE

Dzieci oraz rodzice powinni być zachęcani do uczestni-
czenia w grupach wparcia, korzystania z pomocy psy-
chologa celem poprawy radzenia sobie z problemem 
przewlekłej, nieuleczalnej choroby u dziecka. Rodzi-
com należy przedstawić korzyści z zezwolenia dziecku 
na niewielką aktywność fizyczną (poprawa wydolności 

Klasa I. �Chorzy z nadciśnieniem płucnym bez ograniczeń aktywności fizycznej. Zwykła aktywność fizyczna nie powoduje (nadmiernej) duszności ani zmęczenia, bólu w klatce 
piersiowej ani stanu przedomdleniowego

Klasa II. �Chorzy z nadciśnieniem płucnym powodującym niewielkie ograniczenie aktywności fizycznej. Bez dolegliwości w spoczynku. Zwykła aktywność fizyczna powoduje 
nieproporcjonalną duszność lub zmęczenie, ból w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy

Klasa III. �Chorzy z nadciśnieniem płucnym powodującym znaczne ograniczenie aktywności fizycznej. Bez dolegliwości w spoczynku. Aktywność mniejsza od zwykłej 
powoduje duszność, zmęczenie, ból w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy

Klasa IV. �Chorzy z nadciśnieniem płucnym niezdolni do podejmowania jakiejkolwiek aktywności fizycznej bez pojawienia się objawów. Mają objawy niewydolności RV. 
Duszność i/lub zmęczenie mogą występować już w spoczynku. Wszelka aktywność fizyczna nasila objawy

Tabela 4. �Klasyfikacja czynnościowa w nadciśnieniu płucnym, zmodyfikowana na podstawie Klasyfikacji NYHA, zgodnie z klasyfi-
kacją WHO z 1998 roku(26)
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wysiłkowej, zmniejszenie poczucia choroby u starszych 
dzieci). U nastolatek miesiączkujących powinno się 
wprowadzić skuteczną antykoncepcję, gdyż ciąża u ko-
biet z nadciśnieniem płucnym wiąże się z 30-50-procen-
tową śmiertelnością. Dzieci z nadciśnieniem płucnym 
są bardziej podatne na rozwój zapalenia płuc. W związ-
ku z tym wydaje się celowe wykonanie szczepień prze-
ciw grypie i pneumokokowemu zapaleniu płuc.
Ze względu na możliwość nasilenia hipoksji u pacjentów 
z nadciśnieniem płucnym chore dzieci nie powinny prze-
bywać na dużych wysokościach, a w razie podróży sa-
molotowych – mieć zapewniony dostęp do tlenoterapii.

LECZENIE UZUPEŁNIAJĄCE

Leczenie uzupełniające ma na celu korygowanie ser-
cowo-naczyniowych i ogólnoustrojowych następstw 
choroby. Stosowane są leki moczopędne, preparaty 
naparstnicy, tlenoterapia, doustne leki przeciwzakrze-
powe (nie przeprowadzono u dzieci odpowiednich ba-
dań dotyczących skuteczności leczenia przeciwzakrze-
powego).

SWOISTA FARMAKOTERAPIA

Mimo poznania patomechanizmu i postępu farmako-
terapii żadna z dotychczas stosowanych metod lecze-
nia nie pozwala na pełne wyleczenie pacjenta, niemniej 
wprowadzenie do leczenia nowoczesnej farmakoterapii 
umożliwia poprawę jakości życia i zmniejszenie śmier-
telności(15-17), a także opóźnienie wystąpienia powikłań, 
co potwierdzają wieloośrodkowe badania prowadzone 
u dorosłych pacjentów.
Obecnie stosowanych jest kilka grup leków o różnym 
mechanizmie działania. Do najdłużej stosowanych le-
ków w terapii nadciśnienia płucnego – u dzieci z za-
chowaną reaktywnością naczyń płucnych (po ostrym 
teście wazoreaktywności) – należą antagoniści wapnia 

Wskaźniki prognostyczne
Objawy kliniczne niewydolności RV
Tempo narastania objawów
Omdlenie
WHO-FC
Dystans w 6MWT
Spiroergometryczna próba wysiłkowa
Stężenie BNP/NT-proBNP w osoczu
Echokardiografia (obecność płynu w worku osierdziowym)
Hemodynamika (ocena RAP i CI)
RV – prawa komora; WHO-FC – klasy czynnościowe wg WHO; 6MWT – test 
marszu sześciominutowego; BNP –  peptyd natriuretyczny typu B; RAP 
– ciśnienie w prawym przedsionku; CI – wskaźnik sercowy.

Tabela 5. �Parametry o ustalonej wartości w ocenie ciężko-
ści choroby i rokowania (zaadaptowano z opra-
cowania McLaughlina i McGoona)(27)

(CCB). Dotyczy to około 10-15% dzieci z PAH. Najczę-
ściej stosowane są nifedypina i diltiazem. Wybór leku 
zależy od wyjściowej częstości rytmu serca (wolniej-
sza przemawia za zastosowaniem nifedypiny, szybsza 
– za diltiazemem). Według algorytmu terapeutycznego 
zalecanego przez ESC (rys. 2), jeżeli chory nie wykazu-
je poprawy, należy zintensyfikować leczenie PAH(18,19). 
Mogą być stosowane leki z trzech różnych grup: syn-
tetyczne prostacykliny i analogi prostacykliny (epo-
prostenol, beraprost, iloprost, treprostynyl), antagoni-
ści receptora dla endoteliny (ambrisentan, bosentan 
– 2 mg/kg m.c. 2 razy na dobę, sitaksentan), inhibito-
ry 5-fosfodiesterazy (sildenafil)(20). Powyższe leki mogą 
być stosowane w monoterapii lub w terapii skojarzonej. 
Obiecująco przedstawiają się wyniki badań nad zasto-
sowaniem leczenia skojarzonego(21). Wykazano, że przy 
zastosowaniu równoczesnym dwóch leków wzrasta 
skuteczność leczenia oraz bezpieczeństwo (pozwala 
na zmniejszenie dawek leków, co ogranicza ich działa-
nie niepożądane).W badaniach nad terapią skojarzoną 
bosentanem i prostanoidami oraz inhibitorami 5-fos-
fodiesterazy wykazano pozytywny wpływ na wydolność 
wysiłkową. Podobne wyniki uzyskano w badaniach nad 
skojarzeniem inhibitorów 5-fosfodiesterazy i prostano-
idów(22). Niestety, nadal prowadzonych jest zbyt mało 
badań u pacjentów w wieku rozwojowym.
W leczeniu zespołu Eisenmengera jedynym lekiem 
o potwierdzonej badaniami skuteczności klinicznej jest 
bosentan(23).
Coraz więcej chorych dzieci otrzymuje leczenie skoja-
rzone, chociaż nadal nie ma odpowiednich badań po-
twierdzających jego skuteczność.
W 2008 roku w Polsce wprowadzono Terapeutyczny 
Program Zdrowotny NFZ dotyczący leczenia tętnicze-
go nadciśnienia płucnego u dzieci. W ramach progra-
mu pacjenci, również w naszej Klinice, otrzymują re-
fundację leczenia bosentanem. Do programu mogą 
być zakwalifikowani pacjenci od 2. do 18. roku życia 
z pierwotnym nadciśnieniem płucnym albo wtórnym 
związanym z chorobami tkanki łącznej lub zespołem 
Eisenmengera, znajdujący się w III klasie wg WHO, 
po zastosowaniu skutecznej metody antykoncepcyjnej 
u miesiączkujących dziewcząt. Przed włączeniem do 
programu dzieci poddawane są badaniom w ośrodku 
referencyjnym. Także po zakwalifikowaniu do leczenia 
bosentanem dzieci przechodzą rutynowe badania kon-
trolne, zgodnie z ustalonym protokołem.
W styczniu 2011 roku rozpoczęło się w Polsce badanie 
kliniczne z zastosowaniem bosentanu u najmłodszych 
pacjentów – od 3. do 24. miesiąca życia.

LECZENIE ZABIEGOWE

U dzieci, u których wprowadzona farmakoterapia nie 
daje szans na poprawę lub wręcz następuje systema-
tyczne pogorszenie stanu zdrowia, należy rozważyć 
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możliwość paliatywnego leczenia zabiegowego. Wy-
tworzenie prawo-lewego przecieku na poziomie przed-
sionka (przedsionkowa septostomia balonowa – BAS) 
powoduje odciążenie prawej komory i zwiększenie ob-
ciążenia lewej komory i rzutu systemowego(24). Stoso-
wane jest u pacjentów z niewydolnością prawej komory 
w IV klasie wg WHO, niepoddającą się leczeniu za-

chowawczemu lub u osób oczekujących na przeszczep. 
Przeszczep płuc lub płuc i serca jako metoda terapeu-
tyczna u dzieci bywa stosowana rzadko ze względu na 
małą dostępność narządów. Powinna jednak być roz-
ważona w każdym przypadku złego rokowania, po pró-
bie pełnego leczenia zachowawczego(25).

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
         
 
       TAK           NIE 
 
 
 

Leczenie pocz tkowe 
WHO-FC II WHO-FC III WHO-FC IV 
ambrisentan,  
bosentan,  
sildenafil 

ambrisentan, bosentan,  
sitaksentan, sildenafil,  
epoprostenol i.v., 
iloprost w inhalacji 

epoprostenol i.v. 

Ostry test 
wazoreaktywno ci 

Zalecenia ogólne i leczenie 
uzupe niaj ce 

Skierowanie do specjalisty 

TEST UJEMNY TEST DODATNI  

Niedostateczna 
odpowied  kliniczna 

Sekwencyjne leczenie 
skojarzone 

ERA 
               +                   + 
prostanoidy       +       PDE-5 I 

Niedostateczna 
odpowied  kliniczna 

BAS i/lub 
przeszczepienie p uc 

WHO-FC I-III 
CCB 

Utrzymuj ca si  
odpowied   

(WHO-FC I-II) 

Kontynuacja CCB 

BAS – balonowa septostomia przedsionkowa; CCB – antagonista wapnia; ERA – antagonista receptora endoteliny; PDE-5 I – inhibitor fosfodiesterazy typu 5.(26)

Rys. 2. Algorytm terapeutyczny znajdujący zastosowanie w leczeniu chorych z PAH
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