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Streszczenie

Tetnicze nadcisnienie ptucne (TNP) to przewlekle postepujaca cho-
roba, ktéra jest gtéwna przyczyna zgondw w przebiegu twardziny
uktadowej. W innych uktadowych chorobach tkanki tacznej TNP
wystepuje rzadziej. W ostatnim dziesigcioleciu daje sie zauwazy¢
postep w zrozumieniu patogenezy tetniczego nadcisnienia ptucne-
go, ktéry zaowocowat wprowadzeniem nowych lekéw. Warunkiem
skutecznej terapii jest wczesne ustalenie rozpoznania. W artykule
omowiono strategie wykrywania TNP u chorych na twardzine ukta-
dowa. Optymalne narzedzia badan przesiewowych wcigz nie sa
okreslone. Zaleca sie coroczng echokardiografie dopplerowska. Waz-
nym krokiem jest diagnostyka réznicowa przyczyn nadcisnienia ptuc-
nego, ktére moga wynikac takze z uszkodzenia lewej komory serca,
choroby $rédmigzszowej ptuc, zmian zatorowo-zakrzepowych czy
zapalenia miesnia sercowego. Wciaz wymagaja okreslenia, szczegol-
nie w grupie chorych z tagodnym nadcisnieniem ptucnym, optymal-
ne progi wartosci nieprawidtowych w badaniu echokardiograficznym.
Echokardiografia wiaze sie z ryzykiem wynikéw zaréwno fatszywie
dodatnich, jak i fatszywie ujemnych. We wszystkich przypadkach,
w ktoérych podejrzenie TNP okazuje sie uzasadnione, konieczne jest
potwierdzenie rozpoznania za pomoca cewnikowania serca.

Wstep

Tetnicze nadcisnienie ptucne (TNP) to najgrozniejsze
powiktanie twardziny uktadowej, negatywnie wptywaja-

Summary

Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a chronic, progressive
disease leading to death. It is important in rheumatological prac-
tice as a leading cause of mortality in systemic sclerosis. PAH can
be a complication of other connective tissue diseases. During the
last decade there has been substantial progress in understanding
of PAH pathogenesis, leading to the introduction of new therapies.
However, the response to modern therapies in scleroderma-relat-
ed PAH seems to be less promising compared to other forms of
PAH. One of the reasons may be diagnosis delay. In this context
introduction of effective screening procedures seems to be crucial.
Nowadays, yearly echocardiography is recommended in all
patients with systemic sclerosis and symptomatic patients with
other connective tissue diseases (CTD). Investigations to optimize
the screening algorithm with new echocardiographic techniques
and use of biomarkers (NT-proBNP) are under way. The suspicion
of PAH has to be confirmed by right heart catheterization. The
review discusses current strategy to diagnose and assess CTD-
related PAH in everyday practice.

ce na rokowanie. Przebieg TNP zwigzanego z twardzing
uktadowa jest niekorzystny, skraca okres Zycia, stad
potrzeba jak najwczesniejszego potwierdzenia rozpozna-
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nia i szybkiego wdrozenia adekwatnego leczenia. Celem
ponizszego przegladu jest przedstawienie objawdw kli-
nicznych TNP, metod diagnostyki i oceny, ze szczegél-
nym uwzglednieniem ich przydatnosci jako narzedzi
aktywnego wyodrebnienia chorych zagrozonych rozwo-
jem tego powiktania. Artykut jest skierowany przede
wszystkim do lekarzy reumatologow, ktorzy opiekuja sie
chorymi z uktadowymi chorobami tkanki tacznej. W gru-
pie 4623 chorych z TNP pochodzacych z 17 krajéw Euro-
py, U 22% (n = 1017), czyli u co 4. chorego, TNP zwigzane
byto z twardzing uktadowa, w 5% (n = 221) z inng ukta-
dowa choroba tkanki tacznej (toczniem rumieniowatym
uktadowym lub mieszang chorobg tkanki tgcznej) [1].
Wynika stad, ze z pacjentem z TNP moze zetknac¢ sie
kazdy z praktykujacych reumatologow.

Definicja tetniczego nadcisnienia ptucnego

Nadcisnienie ptucne, niezaleznie od jego mechani-
zmu, definiuje sie jako podwyzszone srednie cisnienie
w tetnicy ptucnej > 25 mm Hg w spoczynku, oznaczone
podczas cewnikowania prawej czesci serca. Termin , tet-
nicze nadcisnienie ptucne” (TNP) odnosi sie do sytuacji
hemodynamicznej, w ktérej za wysokie cisnienie w tet-
nicy ptucnej odpowiada zwiekszony opdr naczyn przed-
wtosniczkowych. W zwiazku z tym ci$nienie w zytach
ptucnych mierzone za pomoca cisnienia zaklinowania
w tetnicy ptucnej (pulmonary capillary wedge pressure —
PCWP) jest prawidtowe (< 15 mm Hg).

Uproszczona w 2008 r. na konferencji w Dana Point
definicja nie zawiera kryterium podwyzszonego Srednie-
go cisnienia w tetnicy ptucnej > 30 mm Hg podczas
wysitku oraz wartosci oporu ptucnego > 2 lub 3 jednost-
ki Wooda [2].

Nalezy podkresli¢, ze cewnikowanie serca to dotych-
czas jedyna metoda umozliwiajaca scharakteryzowanie
profilu hemodynamicznego nadcisnienia ptucnego, klu-
czowa w doborze wtasciwego postepowania terapeutycz-
nego. Jest jednak badaniem inwazyjnym, do ktérego
kwalifikowane sg osoby z grupy wysokiego ryzyka; po
przeprowadzeniu badan przesiewowych w kierunku
wczesnych objawéw nadcisnienia ptucnego [3]. Do grupy
ryzyka z pewnoscia naleza chorzy na uktadowe choroby
tkanki tacznej, szczegblnie na twardzine uktadowa.

Przebieg i rokowanie

Przebieg naturalny idiopatycznego TNP zostat pozna-
ny na podstawie rejestrow Narodowego Instytutu Zdro-
wia z lat 1981-1985, w ktérym obserwacja objeto
194 chorych z 32 osrodkéw w Stanach Zjednoczonych
Ameryki Pétnocnej [4]. Sredni szacowany czas przezycia
w obserwowanej grupie wynosit 2,8 roku, z odsetkiem
przezy¢ 1-, 2-, 3-letnich wynoszacym odpowiednio 68%,
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48% oraz 34%. Badania w grupie chorych z TNP wspot-
istniejacym z twardzing uktadowa sugeruja, ze w takim
przypadku rokowanie jest gorsze niz w idiopatycznym
TNP, z szacowanym ryzykiem szans zgonu 2,32-2,9
[5,6]. W 1996 r. Stupi i wsp. odsetek przezy¢ 2-letnich
w TNP wspbtistniejgcym z ograniczonga postacia twardzi-
ny uktadowej (dawniej zespdt CREST) ocenili na 40% [7].
Analiza post-hoc badan klinicznych z randomizacja
z udziatem chorych z TNP wykazata, ze pacjenci z TNP
zwigzanym z twardzing uktadowa reagujg na leczenie
gorzej niz chorzy z idiopatycznym TNP [8]. W 2009 r. opu-
blikowano dane pochodzace z wieloosrodkowego trzy-
letniego prospektywnego badania obserwacyjnego,
przeprowadzonego we Francji, ktérego celem byta ocena
przezycia, czynnikéw ryzyka oraz przyczyn zgonu u cho-
rych na twardzine uktadowa. W badaniu uczestniczyto
546 chorych, odsetek przezy¢ w 3. roku obserwacji
wynosit 91%, ale w podgrupie chorych z TNP wspétist-
niejacym w czasie zakwalifikowania do badania tylko
56%. W analizie wieloczynnikowej TNP byto najistotniej-
szym wskaznikiem prognostycznym zgonu. lloraz szans
(HR) wynosit 7,246, a 95-procentowy przedziat ufnosci (Cl)
4-13,158 [9]. Ponadto wykazano, ze u nieleczonych cho-
rych z TNP wspdtistniejgcym z twardzing uktadowa juz
w Il klasie czynnosciowe] rokowanie jest powazne [10].

W ciggu ostatnich 10 lat nastgpit postep w leczeniu
farmakologicznym TNP. Dostepne sa 4 klasy lekdw, ktére
sg rowniez zalecane u chorych z TNP wspétistniejacym
z twardzina uktadowa [11]. Ich stosowanie jest postepo-
waniem objawowym, narzadowo-swoistym i nie pozwa-
la na wyleczenie ani twardziny uktadowej, ani TNP, tago-
dzi jednak objawy kliniczne, poprawia jakos¢ zycia
chorych i przede wszystkim wydtuza czas przezycia.
W 2009 r. Galie i wsp. opublikowali wyniki metaanalizy
obejmujacej 23 badania kliniczne z randomizacja, w kto-
rych uczestniczyli chorzy na TNR. Cho¢ éredni czas obser-
wacji byt krotki (14 tygodni), zmniejszenie Smiertelnosci
w grupie otrzymujacej aktywne leczenie oszacowano na
40%, bez wzgledu na stosowany lek [12].

Dlaczego tetnicze nadcisnienie ptucne
powinno sie diagnozowaé wczesnie?

Dane uzyskane na podstawie historycznych i wspot-
czesnych badan obserwacyjnych oraz wyniki z badan kli-
nicznych pozwalaja na wyodrebnienie czynnikow wpty-
wajacych na rokowanie i odpowiedz na leczenie. Naleza
do nich parametry: hemodynamiczne (Sredni op6r ptuc-
ny, niska frakcja wyrzutowa), echokardiograficzne (obec-
nos¢ ptynu w worku osierdziowym, wskaznik Tei, ampli-
tuda ruchu pierécienia zastawki trojdzielnej — TAPSE),
czynnosciowe (dystans osiggniety w 6-minutowym
tescie marszu) oraz klasa czynnosciowa (tab. I) [13].
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Tabela I. Klasyfikacja czynnosciowa chorych z nadciénieniem ptucnym wg Swiatowe]j Organizacji Zdrowia (WHO)
Table I. The World Health Organization (WHO) classification of functional status of patients with pulmona-

ry hypertension

Klasa czynnosciowa Opis

I bez ograniczenia sprawnosci fizycznej:
zwykty wysitek fizyczny nie powoduje zwiekszonej dusznosci lub zmeczenia,

bolu w klatce piersiowej czy stanu przedomdleniowego

Il niewielkie ograniczenie aktywnosci fizycznej:
bez dolegliwosci w spoczynku, ale zwykty wysitek fizyczny powoduje dusznosé, zmeczenie,

bol w klatce piersiowej albo stan przedomdleniowy

Il znaczne ograniczenie wysitku fizycznego:
bez dolegliwosci w spoczynku, ale mniejszy niz zwykty wysitek fizyczny powoduje dusznos,

zmeczenie, bol w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy

% niemoznos¢ wykonywania wysitku bez wystapienia dolegliwosci:
dusznos¢ i zmeczenie wystepuja w spoczynku, narastajg w czasie kazdego wysitku fizycznego;

w spoczynku moga by¢ obecne objawy niewydolnosci komory prawej

W pracy opublikowanej przez Condliffa i wsp. wyka-
zano, ze czas przezycia korelowat negatywnie z klasa
czynnosciowg w chwili ustalenia rozpoznania [14].
W badaniach z randomizacja wykazano, ze bosentan —
antagonista endoteliny — jest skuteczny juz u chorych
z klasg czynnosciowa Il [15]. Niestety, w obecnej chwili
rozpoznanie TNP u chorych z twardzing uktadowa jest
ustalane wéwczas, gdy chorzy kwalifikuja sie do Il lub IV
klasy czynnosciowej, co niekorzystnie determinuje
potencjalna odpowiedzZ na leczenie [16]. W opinii eksper-
téw rozpoznanie TNP jest ustalane u chorych na twar-
dzine uktadowa pézniej niz u chorych z idiopatycznym
TNP [17]. W zwigzku z tym, aby zoptymalizowaé poten-
cjalne korzysci leczenia, powinno sie aktywnie wykrywaé
chorych z wczesnymi objawami TNP. Wydaje sie, ze taka
postawa moze w przysztosci poprawi¢ wyniki leczenia
w tej grupie chorych. U 0s6b z twardzing uktadowa nale-
7y wykonywac coroczne echokardiograficzne badania
przesiewowe, a u chorych z innymi uktadowymi choro-
bami tkanki tacznej — w przypadku wystapienia obja-
woéw klinicznych [18].

Diagnostyka
Objawy kliniczne

We wczesnym okresie choroby, mimo obecnych
zmian hemodynamicznych, u chorych moga nie wyste-
powac zadne objawy. Zgtaszane przez chorych z TNP

skargi wynikaja z zaburzen wymiany gazowej i ograni-

czenia frakcji wyrzutowej, ale nie sg swoiste dla tej cho-
roby. Sa to najczesciej dusznosc wysitkowa (objaw, ktory
wystapit u 60% chorych z grupy NIH), zmeczenie oraz
ostabienie. Wraz z postepem choroby pojawiaja sie dta-
wicowe bole w klatce piersiowej, omdlenia i stany przed-
omdleniowe, zgtaszane przez prawie potowe chorych.
W zaawansowanej chorobie stwierdza sie cechy niewy-
dolnosci prawej komory i postepujace wyniszczenie [19].

W badaniu przedmiotowym styszalna jest wzmoc-
niona akcentacja drugiego tonu serca nad tetnica ptuc-
na, wczesny klik skurczowy, srédskurczowy szmer
wyrzutowy oraz wyczuwalne jest unoszenie okolicy
przedsercowej. W fazie zaawansowanej ciezkiego nadcis-
nienia ptucnego lub niewydolnosci prawej komory sty-
szalny jest szmer holosystoliczny nad zastawka ptucna,
ktory nasila sie w czasie wdechu, widoczne wzmozenie
fali v’ tetna zylnego, dodatni objaw watrobowo-szyjny,
zaznaczone poszerzenie zyt szyjnych. Wystepuja powiek-
szenie watroby, obrzeki obwodowe, wodobrzusze oraz skton-
nos¢ do hipotonii.

Badanie radiologiczne klatki piersiowej

Nieprawidtowosci widoczne w badaniu radiologicz-
nym (RTG) klatki piersiowej s3 wyrazem zaawansowa-
nych zmian i réwniez sg nieswoiste — wystepuja w nad-
cisnieniu ptucnym niezaleznie od jego przyczyny. Moga
by¢ widoczne wyraZnie poszerzone tetnice ptucne,
powiekszenie prawej komory oraz zaznaczone obwodo-
we naczynia ptucne.
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Badanie elektrokardiograficzne

W wyniku powstania TNP dochodzi do przecigzenia
prawej komory serca. Konsekwencjg sg nieprawidtowo-
sci w zapisie elektrokardiograficznym (EKG), ktére moga
by¢ sygnatem istotnych zmian hemodynamicznych.
Cechy przerostu prawej komory i przesuniecia osi serca
w prawo stwierdza sie u ponad 80% chorych z idiopa-
tycznym TNP [19]. Odchylenia, na ktére nalezy zwrdcic
uwage w zapisie EKG, to: przesuniecie osi elektrycznej
serca w prawo, wysokie zatamki R i niskie zatamki S, ze
stosunkiem R/S > 1 w odprowadzeniu V1, zespét gR
w odprowadzeniu V1, rSR” w odprowadzeniu V1, niskie
zatamki r i wysokie S ze stosunkiem r/S < 1 w odprowa-
dzeniach V5, V6 lub zapis Sy, S5, S3. W odprowadzeniach
V1-V2 odcinek S-T moze by¢ obnizony, a zatamek T
odwrécony. W odprowadzeniu II, Il i aVF moze by¢
widoczny wysoki zatamek P > 2,5 mm.

Badanie EKG jest narzedziem tanim, powtarzalnym,
tatwo dostepnym, ale mato swoistym. Niemniej jednak
moze by¢ przydatne w monitorowaniu chorych, a obec-
nos¢ cech przerostu prawego przedsionka jest nieko-
rzystna rokowniczo (2,8-krotny wzrost ryzyka zgonu) [20].

Echokardiografia metoda Dopplera

Dopplerowskie przezklatkowe badanie echokardio-
graficzne wykonane w spoczynku to metoda przesiewo-
wa z wyboru [18, 21-25] (tab. II). Nie jest ono narzedziem

doskonatym, nie potwierdza rozpoznania TNP, do czego
konieczne jest cewnikowanie serca. W praktyce
w poszczegblnych osrodkach rézne sa parametry kwali-
fikujace chorych do cewnikowania serca.

Najczesciej stosowana metoda dopplerowskiej echo-
kardiograficznej oceny nadcisnienia ptucnego polega na
0szacowaniu cisnienia skurczowego w prawej komorze
na podstawie pomiaru predkosci fali zwrotnej niedomy-
kalnosci zastawki tréjdzielnej (tricuspid regurgitation
velocity — TRV). Cewnikowanie prawej czesci zaleca sie
u chorych z TRV > 3,4 m/s (odpowiada to wartosci cisnie-
nia skurczowego w tetnicy ptucnej sPAP > 50 mm Hg)
oraz chorych z TRV miedzy 2,9 a 3,4 m/s (odpowiednio
SPAP miedzy 34 a 49 mm Hg), u ktérych wystepuja obja-
wy kliniczne sugerujgce nadcisnienie ptucne [26, 27].

Badanie echokardiograficzne pozwala na wstepna
diagnostyke réznicowa; wykrycie dysfunkcji skurczowej
lub rozkurczowej lewej komory, wad zastawkowych
i ptynu w worku osierdziowym. Dzieki tej technice moz-
liwa jest ocena cisnienia skurczowego w prawej komo-
rze, ocena skrocenia czasu akceleracji/przyspieszenia
przeptywu (AcT) < 100 ms, wzrost predkosci fali niedo-
mykalnosci ptucnej, poszerzenie zyty gtéwnej dolnej ze
zmniejszonym lub nieobecnym zapadaniem sie podczas
wdechu. Wcigz opracowywane i doskonalone sg techni-
ki nieinwazyjnej oceny oporu ptucnego oraz wyodreb-
niane wskazniki pozwalajace oceni¢ rokowanie [28].
Ztym czynnikiem rokowniczym jest obecnos¢ wysieku

Tabela Il. Zalecenia dotyczace badan przesiewowych w kierunku TNP w grupach ryzyka
Table II. Screening evaluation of patients at high risk of PAH

Zrédto Zalecenia

Brytyjskie Towarzystwo
Kardiologiczne (2001 r.) [21]

coroczne badanie echokardiograficzne u chorych na twardzine uktadowa

Europejskie Towarzystwo

Kardiologiczne (2004 r.) [22] (opinia ekspertow)

coroczne echokardiograficzne badanie przesiewowe u bezobjawowych chorych

szczegbtowe badanie echokardiograficzne u chorych z objawami sugerujgcymi TNP

Zalecenia Swiatowe]
Organizacji Zdrowia (2004 r.) [23]

okresowe echokardiograficzne badanie przesiewowe u chorych na twardzine uktadowa

American College of Chest
Physicians (2007 r.) [24]

przesiewowe badanie echokardiograficzne u chorych bezobjawowych z grupy ryzyka

ocena DLCO u chorych na twardzine uktadowa co 6-12 miesiecy

Zalecenia brytyjskich osrodkow
leczenia nadcisnienia ptucnego
(2008 r.) [25]

coroczne badania przesiewowe echokardiograficzne i ocena DLCO u chorych

z ograniczong postacia twardziny uktadowej i MCTD

cewnikowanie serca u wszystkich chorych z TRV > 2,8 m/s w echokardiografii lub

spadkiem DLCO < 50% po wykluczeniu wspétistnienia choroby srédmigzszowej ptuc

TNP — tetnicze nadcisnienie ptucne, DLCO — pojemnosc¢ dyfuzyjna dla tlenku wegla, TRV — predkos¢ fali niedomykalnosci zastawki tréjdzielnej
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w worku osierdziowym oraz wzrost prawokomorowego
wskaznika wydolnosci miesnia sercowego (indeks Tei)
(dysfunkcja prawej komory, skrécenie czasu wyrzutu,
wydtuzenie interwatdw izoobjetosciowych) [3].

W ostatnio opublikowanym przegladzie literatury
Kowal-Bielecka i wsp. podsumowali znaczenie echokar-
diografii jako narzedzia do oceny nadcisnienia ptucnego
u chorych na twardzine uktadowa [29]. Zaskakujace jest
to, ze sposréd 35 badah analizowanych w przegladzie
tylko 5 spetniato kryteria WHO rozpoznania nadcisnienia
ptucnego. Biorgc pod uwage opinie ekspertéw oraz
powszechno$¢ uzycia tej metody, autorzy ocenili, ze
echokardiografia dopplerowska jest narzedziem realnie
uzytecznym. Stosowanie jej jest jednak tylko czesciowo
uzasadnione na podstawie korelacji pomiaréw z warto-
Sciami mierzonymi podczas cewnikowania serca.
Konieczne sg dalsze badania, szczegdlnie w celu okre-
Slenia przydatnosci echokardiografii w ocenie przebiegu
nadcisnienia ptucnego.

Pomiar stezenia peptydu natriuretycznego typu B

Peptyd natriuretyczny typu B (B-type natriuretic pep-
tide, znany rowniez jako mézgowy peptyd natriuretyczny
brain natriuretic peptide — BNP) moze pomdc odréznic
niewydolnos¢ serca od innych choréb, np. choréb ptuc.
Jest on syntetyzowany i wydzielany gtéwnie przez
komorki miesnia komor serca. Jego obecnosé po raz
pierwszy wykryto w mozgu Swini [30]. Ludzki BNP jest
syntetyzowany w postaci dtuzszego prekursora
(proBNP) uwalnianego z komérek w warunkach przecia-
zenia. W krazeniu podlega rozdzieleniu na fragment C-kon-
cowy, biologicznie aktywny, i fragment N-koncowy, nie-
aktywny biologicznie (NT-proBNP). Efekt biologiczny BNP
jest wywotany za posrednictwem receptoréw btono-
wych NPR-A i NPR-B, natomiast NPR-C petni funkcje
oczyszczajaca [31]. Drugi sposéb usuwania BNP to
degradacja za posrednictwem endopeptydazy komarek
naczyn i kanalikéw nerkowych, dlatego tez niewydol-
nos¢ nerek oraz przecigzenie objetosciowe tozyska
naczyniowego z przyczyn niesercowych réwniez zwiek-
szaja stezenie BNP

Stezenie BNP wiaze sie przede wszystkim ze wskaz-
nikami dysfunkcji lewej komory serca. Mniej wiadomo
0 jego znaczeniu jako wskaznika choréb zwigzanych
z dysfunkcja i przecigzeniem prawej komory. Wydaje sie,
ze w idiopatycznym TNP wartosci BNP korelujg ze stop-
niem uszkodzenia prawej komory i sg istotnym wskazni-
kiem prognostycznym [32].

Stezenie BNP, a szczegélnie NT-proBNP, moze by¢
wskaznikiem diagnostycznym oraz prognostycznym
rowniez u chorych z TNP zwigzanym z twardzing ukta-
dowa [31, 33, 34]. Ciurzynski i wsp. w grupie 51 chorych

na twardzine uktadowa stwierdzili, Ze stezenie
NT-proBNP koreluje z parametrami przecigzenia prawej
komory w badaniu echokardiograficznym [35].

Sugeruje sie, ze pomiar NT-proBNP jako badanie
przesiewowe w kierunku TNP u chorych na twardzine
uktadowa ma taka sama wartos¢ jak echokardiografia
[36, 37]. W jednym z pierwszych badan Allanore i wsp.
potwierdzili, Ze zwiekszone stezenie NT-proBNP (powy-
zej 90. percentyla dostosowanego do wieku i ptci),
mierzonego po okresie wyptukania lekéw naczynioroz-
szerzajacych, pozwolito na wyodrebnienie chorych z pod-
wyzszonym skurczowym cisnieniem w tetnicy ptucnej
> 40 mm Hg z 90-procentowa czutoscig i 90-procentowa
swoistoscig [36]. W ostatnio opublikowanym badaniu
prospektywnym w grupie 101 chorych na twardzine
uktadowa autorzy stwierdzili, ze zwiekszone stezenie
NT-proBNP (> 97. percentyla) byto istotnym czynnikiem
prognostycznym rozwoju TNP potwierdzonego podczas
cewnikowania prawego serca. Odpowiedni iloraz szans
wynosit 9,97 (95% Cl: 1,69-62,42) [38]. Autorzy badan
postuluja, ze pomiar NT-proBNP, dzieki swojej prostocie
i dostepnosci, powinien by¢ metoda przesiewowa
i moze by¢ pomocny we wczesnym wykryciu TNP oraz
wyodrebnieniu chorych, ktérzy wymagaja seryjnych
badan echokardiograficznych. Zagadnienie to pozostaje
przedmiotem dalszych badan.

Badania czynnosciowe

Badania czynnosciowe ptuc sa nieodzownym ele-
mentem diagnostyki chorego z nadcisnieniem ptucnym,
pozwalajac oceni¢ udziat wspotistniejacych zaburzen
obturacyjnych lub $rédmigzszowej choroby ptuc [19].
Izolowane obnizenie pojemnosci dyfuzyjnej dla tlenku
wegla (diffusing capacity for carbon monoxide — DLCO)
w grupie chorych na twardzine uktadowa dotyczy co
4.chorego [39]. Zmniejszenie DLCO ponizej 45-55%
wartosci naleznej moze Swiadczy¢ o zwiekszonym ryzy-
ku wystapienia TNP w przysztosci [7, 40]. Allanore i wsp.
[38] w opublikowanej w 2008 r. pracy stwierdzili, ze
DLCO/VA < 60% byto czynnikiem prognostycznym roz-
woju TNP [iloraz szans: 36,66 (95% Cl: 3,45-387,6)]. Dla-
tego zaleca sie, aby badania czynnosciowe ptuc byty
wykonywane co 6-12 miesiecy u bezobjawowych cho-
rych z potwierdzonym rozpoznaniem twardziny uktado-
wej [19].

Integralng czescia oceny chorych z TNP jest pomiar
wydolnosci wysitkowej. Najczesciej stosowane narzedzie
to 6-minutowy test chodu (6MWT). U chorych z idiopa-
tycznym TNP koreluje on z klasa czynnosciowa, parame-
trami hemodynamicznymi i dtugoscia zycia. W badaniu
Miyamoto i wsp. [41] chorzy z dystansem marszu krét-
szym niz 332 m zyli krécej w poréwnaniu z chorymi,
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ktérzy osiagneli wynik powyzej 332 m. W grupie chorych
na twardzine uktadowa przydatnosé tego testu wymaga
dalszej walidacji. Wydaje sie, ze na jego wartos¢ wptywa-
ja réwniez: stan ogolny chorego, wspétistniejaca choroba
sSrédmiazszowa ptuc, zajecie uktadu ruchu. Niemniej,
mimo tych ograniczen, dzieki swej prostocie test 6MWT
jest wykorzystywany w codziennej praktyce i jako punkt

koncowy w badaniach klinicznych [42].

Algorytm postepowania

Optymalna strategia postepowania w celu wczesne-
go wykrycia TNP u chorych z uktadowymi chorobami
tkanki tacznej, ktérej wynikiem bedzie poprawa rokowa-
nia, nie zostata jeszcze okreslona. Nalezy podkresli¢ ko-
niecznos¢ edukacji chorych, przedstawienia objawéw, na
ktére powinni zwréci¢ uwage podczas codziennej aktyw-
nosci. Wazna jest réwniez systematyczna okresowa kon-
trola ambulatoryjna [43]. Na podstawie doswiadczen
osrodkéw francuskich i brytyjskich proponowany jest
algorytm postepowania bazujacy przede wszystkim na
przesiewowym badaniu echokardiograficznym (ryc. 1).

twardzina uktadowa
(wszyscy chorzy)

Y

Ten sposéb postepowania jest wdrazany w pracy Kliniki
i Polikliniki Uktadowych Choréb Tkanki tacznej Instytutu
Reumatologii w Warszawie. Obecnie trwa wieloosrodko-
we badanie DETECT (early, simple and reliable detection
of PAH in systemic sclerosis), ktérego wyniki pozwola na
opracowanie optymalnej strategii przesiewowej [27].

Wspétpraca interdyscyplinarna

Podsumowujac, nalezy podkresli¢, ze prowadzenie
chorego z nadcisnieniem ptucnym w przebiegu choréb
tkanki tacznej wymaga kompleksowego podejscia
i wspotpracy specjalistéw z réznych dziedzin. Juz na eta-
pie przesiewowym konieczna jest wsp6tpraca z kardiolo-
giem i echokardiografista biegtym w ocenie prawego
serca. W dalszym etapie w celu rozpoznania TNP nie-
zbedne jest cewnikowanie prawego serca. Jesli sg wska-
zania do leczenia farmakologicznego, powinno by¢ ono
prowadzone w specjalistycznych osrodkach leczenia
nadcisnienia ptucnego. Jednak nawet wtedy konieczna
jest dalsza opieka reumatologa w celu oceny zajecia
innych narzadoéw i uktadéw.

inne uktadowe choroby tkanki tgcznej
(chorzy z objawami sugerujacymi TNP)

echokardiografia dopplerowska

Y \i Y
TRV < 2_,8 m/s TRV 2,8-3,4 m/s TRV > 3,4 m/s
brak objawéw oraz z objawami

+ {DLCO, TLC » 60
o TNT-proBNP
« objawy kliniczne

lub bez objawoéw

Y

TNP mato
prawdopodobne

Y

kontrola
co 6 miesiecy

Y

TNP
prawdopodobne

Y

cewnikowanie
prawego serca

TRV — predkos¢ fali zwrotnej niedomykalnosci zastawki trojdzielnej (tricuspid regirgitation velocity), DLCO — pojemnos¢ dyfuzyjna dla tlenku wegla,

TLC — catkowita pojemnos¢ ptuc, NT-proBNP — stezenie N-koricowego BNP

Ryc. 1. Proponowany algorytm wykrywania tetniczego nadci$nienia ptucnego (TNP) w przebiegu ukta-

dowych choréb tkanki taczne;.

Fig. 1. Proposed screening algorithm for identification of pulmonary arterial hypertension (PAH) associated

with connective tissue diseases.
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