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Wprowadzenie

Dla kogo jest przeznaczony ten dokumentido
czego stuzy?

W tym dokumencie wyjasniono zalecenia zawarte we wspolnych
wytycznych klinicznych Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego
(ESC) i Europejskiego Towarzystwa Pulmonologicznego (ERS)
dotyczacych nadcisnienia plucnego. Dokument jest przeznaczony dla oséb
z nadci$nieniem plucnym, ich rodzin i opiekunéw.

Niniejsze wytyczne stanowig aktualizacje poprzedniej wersji wytycznych
ESC/ERS dotyczacych nadcisnienia ptucnego opracowanej w 2015 r.
Uwzgledniajg one nowe osiggniecia w tej dziedzinie, w tym metody
leczenia i dodatkowa wiedze na temat wptywu nadcisnienia tetniczego na
organizm i przyczyn jego powstawania.

Czym sa wytyczne kliniczne?

Wytyczne kliniczne sg opracowywane po przeprowadzeniu procesu
naukowego stosowanego w celu zebrania najnowszych dowodéw
dotyczacych danego stanu lub objawu. Wytyczne uwzgledniajg rowniez
opinie ekspertdw oraz priorytety pacjentéow i opiekunow, ktérzy

maja doswiadczenie z danym schorzeniem. Wytyczne kliniczne sg
przeznaczone dla pracownikéw opieki zdrowotnej. Stosuja je jako
dokument z ,,najlepszymi praktykami” w zakresie diagnozowania,
postepowania i leczenia danego schorzenia.
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Co zawiera dokument?

Dokument podsumowuje kluczowe punkty wytycznych klinicznych
dotyczacych nadcisnienia ptucnego. Objasnia je w sposéb tatwiejszy do
zrozumienia przez osoby, ktére nie zajmuja sie zawodowo medycyna.
Wyjasnia, czym jest nadcisnienie ptucne, i przedstawia zalecenia
dotyczace diagnostyki i leczenia tego schorzenia.

Przedstawia ogdlne zagadnienia zwigzane z tym tematem i konkretne
zalecenia zawarte w wytycznych. Zlecenia te mozna podzieli¢ na dwie

grupy:

Q Zdecydowane zalecenia, w przypadku ktdrych istniejg przekonujace
dowody i/lub ogélna zgoda autoréw wytycznych

®\ Propozycje do rozwazenia, w przypadku ktérych istniejg sprzeczne
dowody lub réznica zdan autoréw wytycznych

® Zalecenia przeciwko stosowaniu, gdy istnieja przekonujace
dowody i/lub zgoda przeciwko stosowaniu okreslonego leczenia lub
podejscia.

Przedstawiajac te informacje w przystepny sposob, niniejszy dokument
ma na celu pomoc osobom z nadci$nieniem ptucnym w lepszym
zrozumieniu tej choroby i sposobdw jej leczenia. Moze utatwi¢ osobom
zainteresowanym podejmowanie decyzji dotyczacych opcji leczenia.
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Czym jest nadcisnienie ptucne?

Nadcisnienie ptucne jest spowodowane wysokim cisnieniem krwi w
naczyniach krwionosnych zwanych tetnicami plucnymi. Odpowiadaja one
za transport krwi z serca do ptuc. Tetnice stajg si¢ grube lub zablokowane,
a krew rdwniez nie moze przez nie przeptywac.

Stan ten moze uszkodzi¢ prawg czes¢ serca, ktéra pompuje krew do tetnic
plucnych. Moze to prowadzi¢ do niewydolnosci prawego serca, ktora bywa
$miertelna. Nadci$nienie plucne moze wystapi¢ samoistnie, ale czesciej
wystepuje u 0sob z inng chorobg serca lub ptuc. Utrudnia to diagnostyke
ileczenie. Czesto wymaga opinii specjalistow z roznych obszarow
medycyny, na przyktad ekspertéw w zakresie zdrowia ptuc, zdrowia serca,
radiologii i chirurgii klatki piersiowe;.
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Diagnostyka nadcisnienia ptucnego

Objawy nadci$nienia plucnego moga rozwijac si¢ powoli. Zwykle
pogarszaja si¢ wraz z postgpem choroby. Obejmuja one dusznos¢ podczas
wykonywania codziennych czynnosci lub pochylania si¢ do przodu,
zmeczenie, kotatanie serca (kiedy bicie serca wydaje sie nietypowe lub
powoduje dyskomfort) lub obrzek lub przyrost masy ciata z powodu
zatrzymania wiekszej ilosci wody w organizmie.

Jesli lekarz podejrzewa, ze cierpisz na nadci$nienie plucne, przyjrzy sie
Twoim objawom i Twojemu samopoczuciu. Na tym etapie wyrdzniamy
dwa gléwne cele:

e Zapewnienie, ze kazdy pacjent, u ktorego podejrzewa sie cigzka
postac nadcis$nienia ptucnego, zostanie jak najszybciej skierowany
do specjalistycznego osrodka leczenia.

e Wykluczenie innych choréb towarzyszacych, takich jak choroby
ptuc lub serca. Pomoze to ustali¢ rodzaj nadcisnienia plucnego
i planowac za odpowiednie leczenie.

Badania

Istnieje szereg badan, ktore mozna wykorzysta¢ do zdiagnozowania
nadci$nienia ptucnego. Po zapoznaniu si¢ z objawami i samopoczuciem
lekarz skieruje Cie na dalsze badania, jesli uzna, ze mozesz miec
nadci$nienie ptucne. Istniejg doktadne procedury, ktérych lekarz
bedzie przestrzegac, aby pomoc to ustali¢. Kazde badanie ma na celu
potwierdzenie nadci$nienia ptucnego i ustalenie rodzaju nadcisnienia
plucnego oraz stopnia zaawansowania choroby.
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Dwa gtowne badania:
Echokardiografia (USG serca)

To badanie wykorzystuje ultradzwieki do stworzenia ruchomego obrazu
serca za pomocyg fal dzwiekowych. Przypomina badanie stosowane

w czasie cigzy, aby uslyszec bicie serca dziecka. Wytyczne dotyczace
diagnostyki nadcisnienia ptucnego zalecaja przeprowadzenie tego badania
w pierwszej kolejnosci. Jest nieinwazyjne, co oznacza, ze nie powoduje
uszkodzenia skoéry ani nie wymaga pobrania tkanki z organizmu.

Cewnikowanie prawego serca

To najlepsze dostepne badanie na nadci$nienie ptucne. Jest to procedura
inwazyjna - co oznacza, ze wigze si¢ z nacieciem skory. Polega na
wprowadzeniu matej, elastycznej rurki do zyty. Rurka jest wprowadzana
do tetnic, aby zmierzy¢ cisnienie krwi po prawej stronie serca i w tetnicach
plucnych. Pozwala to na dokladne rozpoznanie nadci$nienia ptucnego.
Pacjent jest zwykle przytomny podczas zabiegu, ale obszar ciata, w
ktéorym wprowadzana jest rurka, zostanie znieczulony. To badanie jest
przeprowadzane przez przeszkolonych specjalistow w specjalistycznych
osrodkach leczenia nadci$nienia plucnego.

Q W celu potwierdzenia rozpoznania nadcisnienia ptucnego zaleca
sie wykonanie cewnikowania prawego serca. Badanie to powinno
by¢ przeprowadzane w specjalistycznych osrodkach i przebiega¢
zgodnie ze standardowymi procedurami.

EUROPEAN EUROPEAN
RESPIRATORY E I F LUNG E S ‘
SOCIETY FOUNDATION

every breath counts



Inne badania:
Badania obrazowe [skany]

Zaleca si¢ wykonanie skandw pluc w celu znalezienia przyczyny
nadci$nienia ptucnego. Moze to by¢ tomografia komputerowa, w ktdrej
promieniowanie rentgenowskie i komputery s3 wykorzystywane do
tworzenia szczegdtowych obrazow ptuc. Albo moze to by¢ skan perfuzyjny
ptuc. To skan, ktéry wymaga wprowadzenia do ciata barwnika. Nastepnie
ten barwnik moze by¢ $ledzony przez skaner, gdy porusza sie po ciele.
Barwnik zgromadzi si¢ w obszarach, w ktorych krew nie jest prawidtowo
rozprowadzana po plucach, co moze wskazywac na blokade.

Badania czynnosci ptuc

Ten test obejmuje dmuchanie tak mocno i tak szybko, jak to mozliwe
w urzadzenie zwane spirometrem. Mierzy, jak dobrze dzialaja ptuca.
Zaleca sie, aby lekarz zlecit badanie czynno$ci pluc, gdy po raz pierwszy

podejrzewa nadcis$nienie ptucne.

Badania krwi

Nalezy wykona¢ rutynowe badania krwi, aby znalez¢ schorzenia

towarzyszace nadci$nieniu tetniczemu.

Badania wysitkowe

Badania te zwykle polegaja na niewyczerpujacych ¢wiczeniach, takich
jak spacerowanie przez szes¢ minut po korytarzu. Przed badaniem, w
jego trakcie i po badaniu wykonywane sg pomiary tetna, ci$nienia krwi

i poziomu natlenienia. Dokladniejsze badania mozna przeprowadzi¢
podczas ¢wiczen na biezni lub rowerze: przed ¢wiczeniem, w jego trakcie
i po ¢wiczeniu pacjent zostanie poproszony o oddychanie przez ustnik,

a jego tetno bedzie monitorowane. Dzieki temu lekarze dowiedzg sie, jak
pracuja serce pacjenta i pluca w czasie ¢wiczen.
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Badanie wazoreaktywnosci

To badanie jest zalecane dla niektérych osoéb, u ktérych zdiagnozowano
nadci$nienie ptucne. Przeprowadza si¢ je podczas opisanego powyzej
badania cewnikowania prawego serca. Pacjent otrzymuje dozylnie

lub droga oddechowg lek, aby sprawdzi¢, jak na niego zareaguje jego
organizm.

Q To badanie jest zalecane dla niektorych grup oséb z tetniczym
nadci$nieniem plucnym, ale nie dla wszystkich. Sprawdza, czy
zastosowanie leku zwanego blokerami kanatu wapniowego
bedzie korzystne dla pacjenta. Badanie nalezy wykonac w
specjalistycznym osrodku leczenia nadcisnienia ptucnego.

Potwierdzanie diagnozy

Wytyczne zalecajg nastepujaca procedure diagnozowania nadci$nienia
tetniczego:

Q Do diagnozowania nadci$nienia ptucnego mozna wykorzystac
objawy opisane przez pacjenta, obserwacje poczynione przez
lekarza oraz wyniki réznych badan.

Q Badania genetyczne, ktére ujawniaja okreslony btad w DNA
pacjenta (nazywany mutacja genetyczng), moga potwierdzic, czy
tetnicze nadci$nienie ptucne moze zostac przekazane z rodzica na
dziecko.

® Nie zaleca si¢ wykonywania biopsji pluca w celu potwierdzenia
rozpoznania nadci$nienia ptucnego.
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Rodzaje nadcisnienia ptucnego

Nadcis$nienie ptucne obejmuje wiele réznych typéw choroby. Nadci$nienie
plucne mozna podzieli¢ na pi¢¢ grup na podstawie przyczyn choroby.

Grupa 1: Tetnicze nadcisnienie ptucne

Tetnicze nadcisnienie plucne jest spowodowane wysokim ci$nieniem w
naczyniach krwionosnych, ktore przenoszg krew z serca do ptuc. Dzieje sie
tak z powodu zmian w strukturze tetnic plucnych, ktore sa zgrubiale lub
zablokowane.

Podgrupy tetniczego nadcisnienia ptucnego

Tetnicze nadcisnienie plucne moze by¢ powigzane z genami (dziedziczne
tetnicze nadci$nienie ptucne), wywotane przez leki lub toksyny lub
zwigzane z innymi chorobami (takimi jak choroba watroby, choroba
autoimmunologiczna, np. twardzina skdry, wrodzona choroba

serca, zakazenie ludzkim wirusem uposledzenia odpornosci (HIV)

i schistosomatoza wywolana przez pasozytniczego robaka zyjacego w
stodkich wodach w regionach subtropikalnych i tropikalnych). Gdy

nie mozna zidentyfikowac przyczyny, tetnicze nadci$nienie ptucne jest
okreslane jako idiopatyczne.

Klasyfikacja wptywu tetniczego nadcisnienia ptucnego

Po zdiagnozowaniu tetniczego nadcisnienia ptucnego lekarz przyjrzy sie
wplywowi choroby na aktywno$¢ fizyczng pacjenta. Choroba zostanie
sklasyfikowana jako jeden z czterech typow:

e Zwykla aktywno$¢ fizyczna nie powoduje zadnych objawéw (I klasa
czynno$ciowa)

e Pacjent czuje si¢ komfortowo podczas odpoczynku, ale zwykta
aktywnosc fizyczna, taka jak wchodzenie na 1-2 pietra po
schodach, moze powodowac¢ dusznos¢ lub bdl w klatce piersiowe;j
(IT klasa czynnosciowa)
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e Nieznacznie podwyzszone poziomy aktywnosci, takie jak
wchodzenie na tylko 1 pigtro po schodach, moga powodowac
objawy i wymagac zatrzymywania sie, ale pacjent czuje si¢
komfortowo podczas odpoczynku (IIT klasa czynnosciowa)

e W spoczynku moga wystapi¢ dusznosci i zmeczenie, a kazda
aktywnosc fizyczna powoduje dyskomfort pacjenta (IV klasa
czynnosciowa)

Q Tetnicze nadcisnienie ptucne nalezy sklasyfikowac na podstawie
wynikow wykonanych badan i badania lekarskiego.

Monitorowanie tetniczego nadcisnienia ptucnego

Fizyczne kontrole u lekarza sg kluczowym elementem monitorowania
tetniczego nadcis$nienia plucnego. Dostarczaja cennych informacji o tym,
jak ciezka jest choroba, czy nasilila sie, czy pogorszyla, czy tez pozostata
bez zmian. Pacjent bedzie réwniez wykonywac biezace badania, takie jak
badania krwi czy badania wydolno$ciowe, aby sprawdzi¢, jak postepuje
choroba. Do sprawdzenia, w jaki sposob choroba wptywa na jakos¢ zycia,
mozna tez wykorzysta¢ kwestionariusze.

Leczenie tetniczego nadcisnienia ptucnego

Q Plany leczenia powinny mie¢ na celu obnizenie ryzyka choroby w
przypadku kazdego pacjenta.

Pacjent otrzyma pelny plan leczenia, ktéry bedzie obejmowat leki

i zmiany w stylu Zycia. Plan zostanie opracowany wspdlnie przez pacjenta
i pracownika opieki zdrowotnej. Ogélne terapie i zmiany stylu Zycia moga
obejmowac:

0 Aktywnosc fizyczng lub rehabilitacje na odpowiednim dla pacjenta

poziomie.

o Wsparcie w przypadku jakichkolwiek problemdéw ze zdrowiem
psychicznym i dostep do grup wsparcia dla pacjentow.
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0 Aktualne szczepienia, np. na grype i COVID-19. na watrobe, a osoby przyjmujace ten lek powinny poddawac sie

regularnym badaniom czynno$ci watroby, aby sprawdzi¢, czy

@ W razie potrzeby wiczenie leku moczopgdnego, ktéry pobudza nie wystepujg dzialania niepozadane. Antagonistéw receptoréw

produkcje moczu. Lek jest przyjmowany w postaci tabletki endoteliny nie nalezy stosowac w ciazy.

i pomaga organizmowi pozby¢ sie nadmiaru wody, ktora

zatrzymuje. o Inhibitory fosfodiesterazy 5 i stymulatory cyklazy guanylowej

— ten lek rozluznia naczynia krwionos$ne ptuc, co moze pomdéc w

Q W razie potrzeby terapie tlenows, ktora poprawia dostarczanie zwigkszeniu przeptywu krwi i obnizeniu ci$nienia krwi. GIéwnymi

tlenu do organizmu. lekami stosowanymi w leczeniu tetniczego nadcisnienia ptucnego

Q W razie potrzeby suplementy zelaza, ktére mogg pomoc pacjentom sa syldenafil, tadalafil i riocyguat. Przyjmuje si¢ je w postaci

z niedoborem zelaza we krwi. tabletek.

® Lek przeciwzakrzepowy, ktory zmniejsza ryzyko powstawania e Analogi prostacykliny i antagonisci receptoréw prostacykliny

zakrzepow krwi. Zwykle niezalecany dla osob z tetniczym - leki z tej grupy réwniez otwieraja naczynia krwionosne w

nadci$nieniem ptucnym, ale mozna to rozwazy¢ indywidualnie. plucach, aby umozliwic wigkszy przeplyw krwi. Gléwnymi

lekami stosowanymi leczeniu tetniczego nadcisnienia krwi sg
Leki na tetnicze nadcisnienie ptucne moga obejmowac: epoprostenol, iloprost, treprostinil, beraprost i seleksypag. W
e Blokery kanalu wapniowego - jest to grupa lekow, ktére pomagaja LG S OTE Ryl S O A7 R R N 2T

otworzy¢ ptucne naczynia krwiono$ne. Gtéwnymi lekami ol gl nulmallagiiliely 20 powees pery desiaee) ek

stosowanymi przy tetniczym nadci$nieniu plucnym sg nifedypina, pod sk01"e; (lp o.dbskornie) e 'do Zy?)’ (do'Zylnie)-. D;ustnedforI?Y "
diltiazem i amlodypina. Przyjmuje si¢ je w postaci tabletek. Nie treprostinilu I beraprostu nie sg obecnie zatwierdzone do uzytiu

sg odpowiednie dla wszystkich oséb z tetniczym nadci$nieniem TRTEABEE IS G QRS
plucnym. Badanie wazoreaktywnosci jest w stanie okredli¢, czy ten
lek jest odpowiedni dla pacjenta, czy nie. Pacjent przyjmujacy ten
lek powinien zgtaszac sie na kontrole co 3—-6 miesiecy, aby ocenic,

jak reaguje na terapie.

e Antagonisci receptorow endoteliny — ten lek ogranicza
dzialanie zawartej we krwi substancji zwanej endoteling. Osoby
z nadci$nieniem ptucnym wytwarzajg zbyt duzo endoteliny, co
moze powodowac zwezenie naczyn krwionosnych. Gtéwnymi
lekami stosowanymi w leczeniu tetniczego nadcisnienia plucnego
sg ambrisentan, bozentan i macytentan. Przyjmuje si¢ je w postaci
tabletek. Niektore leki, takie jak bozentan, moga mie¢ wplyw
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Plany leczenia sg rézne w przypadku réznych typow tetniczego
nadci$nienia ptucnego i kazdego pacjenta. Poniewaz terapie s3
ukierunkowane na rézne elementy stanu pacjenta, czasami beda
stosowane samodzielnie lub — cze$ciej — w polaczeniu z innymi

lekami. Specjalista wyjasni, ktore leki i zmiany stylu zycia beda najlepsze
dla pacjenta i stworzy plan, ktérego nalezy przestrzega¢. Bedzie to
monitorowane i dostosowywane w zaleznosci od tego, jak dobrze czuje si¢
pacjent.

Intensywna terapia

Jesli u pacjenta wystapi niewydolnos¢ prawego serca, bedzie wymagal
leczenia na oddziale intensywnej terapii.

Q Pacjent powinien otrzymac wsparcie w leczeniu przyczyny
niewydolno$ci serca i fagodzeniu objawéw. Moze to obejmowac
przyjmowanie lekdéw i zarzadzanie plynami. W pewnych
okolicznos$ciach moze by¢ réwniez stosowana maszyna, ktéra
pomaga sercu pompowac krew — zwykle w okresie oczekiwania
na przeszczep ptuc. Procedura ta to mechaniczne wspomaganie
krazenia lub pozaustrojowe natlenianie membranowe. Jedli ta
procedura nie jest dostepna w szpitalu pacjenta, zesp6t medyczny
moze rozwazyc¢ przeniesienie go do innego osrodka.

Transplantacja ptuc oraz ptuciserca

Q W pewnych okolicznosciach pacjent moze zostac skierowany
na przeszczep pluca lub pluci serca. Skierowanie powinno mie¢
miejsce, jesli stan pacjenta nie poprawia si¢ po podaniu leku lub jesli
wystepuje u niego bardzo cigzka choroba, ktora moze by¢ smiertelna.

Opieka paliatywna i opieka nad terminalnie chorymi pacjentami

Po pierwszej diagnozie tetniczego nadci$nienia plucnego u pacjenta
pacjent dowie sie, jak ciezka jest jego choroba i jakie s3 jego rokowania.
Pozna tez prawdopodobny przebieg choroby. Oczekiwana dlugos¢ zycia
jest trudna do przewidzenia, poniewaz tetnicze nadcisnienie ptucne
moze postepowac powoli przez wiele lat lub bardzo szybko, prowadzac do
naglego pogorszenia lub $mierci.

Osoby, ktore zblizaja si¢ do konca zycia, beda wymagaly regularnych
kontroli przez specjalistow z réznych dziedzin medycyny, aby okreslic,
jakiego wsparcia potrzebujg. Otwarta komunikacja miedzy pacjentem a
pracownikiem ochrony zdrowia umozliwia omawianie wszelkich obaw,
problemdw i zyczen. Pomoze rowniez pacjentowi podja¢ wspdlng decyzje
o mozliwosciach leczenia i opieki u schytku zycia.

Inne czynniki do rozwazenia
Ciaza i antykoncepcja

Kobiety z tetniczym nadci$nieniem plucnym sg bardziej narazone na
powiklania podczas cigzy i porodu. W niektdrych przypadkach cigza
i poréd moga pogorszy¢ stan pacjentki.

Q Pracownicy ochrony zdrowia powinni oméwic cigze z kobietami w
wieku rozrodczym, u ktorych zdiagnozowano tetnicze nadci$nienie
plucne. U kobiet z tetniczym nadci$nieniem plucnym zajscie w
cigze wiaze si¢ z kilkoma zagrozeniami. Jesli pacjentka rozwaza
zajscie w cigze, powinna by¢ w pelni poinformowana o ryzyku
i oméwic je ze swoim specjalistg. Decyzje mozna podjaé po
sprawdzeniu, jak dobrze opanowane s3 objawy, na jakim etapie jest
choroba i jakie jest indywidualne ryzyko powiklan.
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0 Dla niektorych oséb moze to by¢ bardzo stresujacy okres i jesli
pacjentka potrzebuje dalszego wsparcia, nalezy skierowac ja do
poradni psychologiczne;j.

0 W przypadku zajscia w cigze lub podjecia decyzji o przerwaniu
cigzy pacjentka powinna by¢ leczona i $cisle monitorowana
w specjalistycznym osrodku leczenia tetniczego nadcisnienia
plucnego.

Q Choroba lub przyjmowane leki moga réwniez wptywaé na niektére
formy antykoncepcji. Lekarz pacjentki powinien ustali¢, co bedzie
dla niej najlepsze.

Zabieg chirurgiczny

0 W przypadku pacjentdw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym
wystepuje podwyzszone ryzyko komplikacji w czasie zabiegu
chirurgicznego i znieczulenia ogélnego. Decyzje o ewentualnym
poddaniu si¢ jakimkolwiek zabiegom chirurgicznym nalezy
konsultowac¢ z lekarzem specjalistg pacjenta.

Podroz i wysokosc

Podréz samolotem moze mie¢ szkodliwy wplyw na objawy choroby.
Badania sugeruja, Ze wigkszos$¢ 0sdb ze stabilnymi objawami moze bez
problemu podrézowac samolotem, jesli podroz trwa krocej niz 24 godziny.
Wytyczne zalecajg pacjentom unikanie spedzania dtugich okresow czasu
na duzych wysokos$ciach (powyzej 1500 m) bez suplementacji tlenem.

Q Jesli pacjent juz korzysta z tlenu, bedzie musiat zabra¢ go ze sobg do
samolotu.

0 Zawsze, gdy pacjent podrézuje, zaleca si¢, aby mial przy sobie
pisemng informacje o swojej chorobie i przyjmowanych lekach.
Przydatne jest rowniez znalezienie specjalistycznych o$rodkow
leczenia nadci$nienia ptucnego w okolicy, do ktérej podrdzuje, na
wypadek, gdyby byly potrzebne.

Specyficzne podgrupy tetniczego nadcisnienia ptucnego

Istniejg pewne specyficzne formy tetniczego nadci$nienia ptucnego, ktore
wymagajg roznych podejs¢ i planow leczenia. Zostaly one wymienione
ponizej:

Tetnicze nadcisnienie ptucne zwiazane z lekami lub toksynami

W niektorych przypadkach stwierdzono, Ze leki i toksyny powoduja
tetnicze nadci$nienie plucne. Leki hamujace apetyt, metaamfetaminy
(lek uzywany nielegalnie dla przyjemnosci), interferony (ktdre sa
czasami stosowane w leczeniu infekcji wirusowych) i niektére leki
przeciwnowotworowe sg powigzane z tetniczym nadcisnieniem ptucnym.

Q Pracownicy ochrony zdrowia powinni diagnozowac tetnicze
nadci$nienie ptucne zwigzane z lekami lub toksynami u osob,
ktore byly narazone na dziatanie tych lekéw lub toksyn, jesli
wykluczono inne przyczyny tego stanu. Nalezy natychmiast
przerwac ekspozycje na lek lub toksyne¢. Osoby z grupy
wysokiego ryzyka powinny od razu rozpocza¢ leczenie tetniczego
nadci$nienia ptucnego. Osoby z grupy niskiego ryzyka powinny by¢
monitorowane co kilka miesig¢cy, aby sprawdzi¢, czy leczenie jest
potrzebne.

Tetnicze nadcisnienie ptucne zwiazane z choroba tkanki tacznej

Tetnicze nadcisnienie plucne moze by¢ powiklaniem réznych choréb
tkanki tacznej. Sg to choroby, ktére wptywajg na tkanki w réznych
cze$ciach ciala, w tym na skdre, miesnie, stawy i narzady wewnetrzne.

Q Zaleca si¢ leczenie choroby wspolistniejacej oraz tetniczego
nadci$nienia ptucnego.
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Tetnicze nadcisnienie ptucne zwiazane z zakazeniem wirusem HIV

U oso6b zakazonych wirusem HIV moga rozwing¢ si¢ choroby sercowo-
naczyniowe, w tym te¢tnicze nadci$nienie ptucne.

Q Osoby z tetniczym nadci$nieniem ptucnym zwigzanym z HIV
powinny otrzymac leczenie antyretrowirusowe.

Q W pierwszej kolejnosci nalezy rozwazy¢ zastosowanie
pojedynczego leku na tetnicze nadcisnienie ptucne, a dopiero
potem kombinacje lekdw. Przed podjeciem decyzji o planie leczenia
pracownicy ochrony zdrowia powinni dokladnie rozwazy¢
interakcje lekéw i wszelkie inne schorzenia.

Tetnicze nadcisnienie ptucne zwiazane
z nadcisnieniem wrotnym

Nadcisnienie wrotne wystepuje wtedy, gdy wzrasta cisnienie w zyle
wrotnej, ktora przenosi krew z jelita i $ledziony do watroby. U niewielkiej
liczby 0s6b z nadci$nieniem wrotnym (od 2 do 6 na 100 0séb) rozwinie si¢
réowniez tetnicze nadcisnienie ptucne.

Q W celu wykrycia oznak lub objawoéw nadci$nienia ptucnego u
0s0b z nadcisnieniem wrotnym zalecana jest echokardiografia.
Jesli okaze sig, ze tetnicze nadci$nienie ptucne jest zwigzane z
nadcis$nieniem wrotnym, pacjenta nalezy skierowac do osrodkow,
ktore maja doswiadczenie w leczeniu obu schorzen.

QD\ W pierwszej kolejnosci nalezy rozwazy¢ zastosowanie
pojedynczego leku na tetnicze nadcisnienie ptucne, a dopiero
potem kombinacje lekéw. Pracownicy ochrony zdrowia powinni
wzig¢ pod uwage wspodlistniejace choroby watroby i to, czy pacjent
bedzie potrzebowal przeszczepu watroby. Przeszczepy watroby
nalezy rozwazac¢ indywidualnie, w zaleznosci od tego, jak stabilne
s3 objawy nadcisnienia plucnego.

Tetnicze nadcisnienie ptucne zwiazane z wrodzona wada serca

Wrodzona wada serca to problem z budowg serca, ktdry wystepuje od
urodzenia. W przypadku niektérych osob zaleca si¢ operacj¢ naprawy
wady serca (znang jako zamkniecie zastawki).

Q Osoby z tetniczym nadci$nieniem ptucnym, ktére utrzymuje sie

po korekcji wady serca, powinny zosta¢ poddane ocenie pod katem
ryzyka rozwoju ci¢zkiej postaci choroby.

Zespol Eisenmengera odnosi si¢ do zaawansowanej postaci tetniczego
nadcis$nienia ptucnego zwigzanej z wrodzong wadg serca u dorostych.

Q Osoby z zespotem Eisenmengera lub z objawami, ktére utrzymuja

sie po operacji serca, powinny zosta¢ poddane ocenie, aby
sprawdzi¢, jak zaawansowane jest tetnicze nadci$nienie ptucne
w ich przypadku. Bozentan polecany jest osobom z zespotem
Eisenmengera w celu poprawy zdolnosci do ¢wiczen.

W zaleznosci od objaw6w u 0séb z zespotem Eisenmengera
mozna rozwazy¢ tlenoterapie, tabletki zZelaza, antagonistow
receptorow endoteliny i agonistow receptordw prostacykliny,
inne metody leczenia tetniczego nadci$nienia ptucnego i leczenie
przeciwzakrzepowe.

Cigza nie jest zalecana kobietom z zespofem Eisenmengera. Rutynowa
flebotomia, podczas ktorej krew jest regularnie pobierana do nizszych
pozioméw krwinek czerwonych, réwniez nie jest zalecana.
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Tetnicze nadcisnienie ptucne zwiazane ze schistosomatoza

Schistosomatoza, znana réwniez jako bilharcjoza, jest infekcja, ktéra
dotyka okoto 200 milionéw oséb na catym swiecie, gtéwnie w regionach
subtropikalnych i tropikalnych. U okoto 5 na 100 0s6b z postacia
~-watrobowo-$ledzionowg” tej choroby rozwija si¢ tetnicze nadci$nienie
plucne zwigzane ze schistosomatozg. Nie ma konkretnych zalecen dla tej
postaci tetniczego nadci$nienia ptucnego. Dane sugeruja, ze choroba nie
jest tak ciezka jak inne formy tetniczego nadcisnienia ptucnego i ma lepsze

wskazniki przezywalnosci.

Tetnicze nadcisnienie ptucne z towarzyszacymi objawami zajecia zyt/
naczyn wtosowatych

Tetnice przenoszg krew pompowana z serca, a zyly przenosza ja z
powrotem do serca. Naczynia wlosowate 13czg te dwa rodzaje naczyn
krwiono$nych. Ta podgrupa tetniczego nadcisnienia plucnego odnosi
sie do postaci choroby, ktéra oprdcz tetnic dotyczy réwniez matych zyt
i naczyn wlosowatych.

Q Rozpoznanie tetniczego nadci$nienia ptucnego z objawami zajecia
naczyn zylnych/wlosniczkowych powinno obejmowac wyniki
badania klinicznego, badan obrazowych, badan czynnosciowych
ptuc, badan wymiany gazowej oraz badan genetycznych.

Q Testy genetyczne, ktére ujawniajg okreslony btagd w DNA danej
osoby (znany jako mutacja genetyczna), moga potwierdzic, czy
tetnicze nadci$nienie ptucne z objawami zajecia Zyl/naczyn
wlosowatych jest dziedziczne.

Q Po postawieniu diagnozy osoby kwalifikujace si¢ do przeszczepu
pluc powinny zostac skierowane do o$rodka transplantacyjnego w
celu oceny.

Q Oprdcz monitorowania objawow i badan wymiany gazowej
mozna rozwazy¢ zastosowanie lekéw zatwierdzonych do leczenia
tetniczego nadci$nienia plucnego.
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® Nie zaleca si¢ wykonywania biopsji ptuca w celu potwierdzenia
rozpoznania.

Nadcisnienie ptucne u dzieci

Nadci$nienie ptucne moze dotyczy¢ os6b w kazdym wieku. Chociaz
istnieja pewne podobienstwa z chorobg dorostych, istniejg réwniez istotne
réznice, gdy na te chorobe cierpia dzieci lub niemowleta.

Q W diagnostyce nadci$nienia ptucnego u dzieci nalezy zastosowac
cewnikowanie prawego serca i badanie wazodylatacyjne. Dzieci
powinny by¢ leczone w osrodkach wyspecjalizowanych w zakresie
dzieciecego nadcisnienia ptucnego. Nalezy réwniez potwierdzié
rodzaj nadcisnienia ptucnego i stopient zaawansowania choroby. Po
rozpoczeciu leczenia dzieci nalezy obserwowac, aby zobaczy¢, jak
na nie zareagujg. Celem planu leczenia powinno by¢ utrzymanie
ryzyka ci¢zkiej choroby na jak najnizszym poziomie.

Q Niemowleta nalezy sprawdzi¢ pod katem dysplazji oskrzelowo-
plucnej, ktéra czesto wystepuje u dzieci z nadcisnieniem ptucnym.
Jesli dysplazja oskrzelowo-plucna zostanie potwierdzona, leczenie
tej choroby ptuc powinno by¢ priorytetem przed rozpoczeciem
leczenia nadcisnienia ptucnego.

EUROPEAN
RESPIRATORY
SOCIETY

every breath counts

@ELFi.,. @ESC

21



Grupa 2: Nadcisnienie ptucne zwiazane z choroba
lewego serca

Osoby z nadci$nieniem plucnym zwigzanym z chorobg lewego serca maja
problemy z zastawkami lub mi¢sniem (miesien sercowy) po lewej stronie
serca lub problemy z pompowaniem krwi przez serce. Ich tetnice nie sg tak
grube jak u 0sob z tetniczym nadcisnieniem ptucnym z grupy 1, ale moze
dochodzi¢ do gromadzenia si¢ krwi, poniewaz lewa strona serca nie jest w
stanie pracowa¢é wystarczajaco szybko, aby pompowac krew powracajaca z
pluc.

0 Osoby z chorobami serca powinny poddac si¢ leczeniu przed
poddaniem si¢ diagnostyce nadcisnienia ptucnego.

0 U o0s6b z podejrzeniem nadci$nienia ptucnego zwigzanego z
chorobg lewego serca zalecane jest cewnikowanie prawego serca w
celu zdiagnozowania choroby przed jakakolwiek operacjg serca.

° W przypadku stwierdzenia ciezkiej postaci choroby nalezy
skierowac pacjenta do specjalistycznego o$rodka leczenia
nadci$nienia ptucnego. Plany leczenia powinny by¢ dostosowane
do pacjenta, a osoby zagrozone powiklaniami nalezy scisle
monitorowac.

@ Leki zatwierdzone do leczenia tetniczego nadci$nienia ptucnego
nie s3 zalecane dla 0séb z nadci$nieniem ptucnym zwigzanym z
chorobg lewego serca.

Grupa 3: Nadcisnienie ptucne zwiazane z
chorobami i/lub niedotlenieniem ptuc

Ta grupa obejmuje osoby, ktdre doswiadczajg nadci$nienia ptucnego z

powodu diugotrwatej choroby ptuc lub niskiego poziomu tlenu. Obejmuje

to stany, takie jak przewlekla obturacyjna choroba ptuc, w ktdrej drogi
oddechowe sg wezsze, oraz zwloknienie pluc, w ktérym ptuca z trudem
rozszerzaja si¢ podczas wdechu. Kiedy te problemy wystepuja, tetnice
w plucach zwezaja sie, powodujac wysokie ci$nienie krwi w tetnicach
plucnych.

Q Jesli u 0s6b z chorobg ptuc podejrzewane jest nadci$nienie
plucne, zaleca si¢ wykonanie echokardiografii, a wyniki
nalezy interpretowaé w polaczeniu z innymi badaniami ptuc.
Cewnikowanie prawego serca jest zalecane, jesli jego wyniki moga
pomdc w podjeciu decyzji o leczeniu.

Q Plany leczenia powinny by¢ dostosowane do kazdego pacjenta
i powinny koncentrowac sie¢ na wspotistniejacej chorobie ptuc oraz
na zapobieganiu duszno$ciom i podwyzszeniu poziomu tlenu. W

przypadku watpliwosci zaleca si¢ skierowanie do specjalistycznych

osrodkow leczenia nadci$nienia ptucnego.

o

Kwalifikujgce si¢ osoby powinny zosta¢ ocenione pod katem
ewentualnego przeszczepu pluc.

®

Leki na nadci$nienie plucne nie sg zalecane dla 0séb z chorobami
ptucitagodnym lub umiarkowanym nadcisnieniem ptucnym.
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Grupa 4: Przewlekte zakrzepowo-zatorowe
nadcisnienie ptucne

Ten typ nadcisnienia plucnego jest spowodowany przewlekiym
zakrzepem krwi w ptucach. Wystepuje, gdy organizm nie moze rozpuscic¢
skrzepu krwi i pozostawia blizny w naczyniach krwiono$nych. Blizny
blokujg tetnice, utrudniajac sercu pompowanie przez nie krwi. Ten

typ nadci$nienia ptucnego jest wyjatkowy, poniewaz mozna go leczy¢
chirurgicznie, usuwajac skrzepy krwi. Inne metody leczenia moga
obejmowac procedure poszerzania t¢tnic plucnych za pomoca balonu,
znang jako balonowa angioplastyka plucna, lub leki na nadcisnienie
plucne.

0 Wszystkie osoby z przewleklym zakrzepowo-zatorowym
nadci$nieniem ptucnym powinny przyjmowac leki
przeciwzakrzepowe. Plany leczenia powinny by¢ nastepnie
dostosowane do pacjenta i rodzaju choroby. Wszyscy pacjenci z
przewleklym zakrzepowo-zatorowym nadcisnieniem plucnym
powinni zosta¢ skierowani do zespotu
specjalistow.

Grupa 5: Nadcisnienie ptucne o niejasnym i/lub
wieloczynnikowym mechanizmie

Ta grupa odnosi si¢ do nadci$nienia ptucnego, ktdre wystepuje wraz z
innym stanem lub gdy nie jest jasne, co powoduje nadcisnienie ptucne.
Obejmuje nadci$nienie plucne zwigzane z sarkoidozg, anemig sierpowatg
i niektérymi zaburzeniami metabolicznymi.

Poniewaz brakuje badan i dowoddw na to, jak leczy¢ te grupe, leczenie
zwykle koncentruje si¢ na chorobie wspdtistniejacej zwigzanej z
nadci$nieniem ptucnym.
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Osrodki leczenia nadcisnienia ptucnego

Chociaz nadci$nienie ptucne nie jest rzadka chorobg, niektore formy
tego stanu wymagaja specjalistycznej opieki. Moga ja zapewnic¢ osrodki
leczenia nadcisnienia ptucnego. Zespot ekspertéow z osrodka leczenia
nadci$nienia ptucnego sprawdzi, co powoduje nadcisnienie ptucne u
pacjenta, okresli jego rodzaj i dobierze najlepszg terapie.

Q W Osrodku leczenia nadci$nienia plucnego pracujg eksperci
z réznych dziedzin medycyny - w tym kardiolodzy
i pulmonolodzy oraz pielegniarki, radiolodzy
i pracownicy socjalni.

0 Osrodki te powinny mie¢ plany szybkiego kierowania do innych
placowek, takich jak jednostki transplantacyjne lub poradnie
genetyczne. Powinni rowniez prowadzic rejestr pacjentow, do
wykorzystania w badaniach naukowych. Zaleca si¢ réwniez $cista
wspolprace tych osrodkdw z organizacjami pacjentéw.
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Grupy wsparcia pacjentow i pomoc
spoteczna

Ustyszenie diagnozy i Zycie z nadci$nieniem ptucnym moze by¢ trudne. Wazne
jest, aby pacjent miat dostep do wszelkiej profesjonalnej pomocy, ktérej moze
potrzebowac, aby poradzic¢ sobie z problemami ze zdrowiem psychicznym,
jakich doswiadcza.

Organizacje pacjentow mogg réwniez oferowaé wsparcie edukacyjne

i emocjonalne osobom, u ktérych zdiagnozowano nadcisnienie

plucne. Wytyczne zalecajg, aby osrodki leczenia nadcisnienia ptucnego
wspolpracowaly ze stowarzyszeniami pacjentow w ramach inicjatyw

majacych na celu wzmocnienie kondycji psychicznej pacjentéw. Powinny one
wspotpracowac w takich obszarach, jak wiedza na temat zdrowia, umiejetnosci
cyfrowe, zdrowy tryb zycia, zdrowie psychiczne i samozarzadzanie. Dzigki
takiej wspdtpracy opieka zdrowotna moze by¢ swiadczona skuteczniej,

jesli osoby z nadcisnieniem ptucnym sg pelnoprawnymi partnerami w tym
procesie.

Dodatkowa lektura

Niniejsze wytyczne zostaly opracowane przez Europejskie Towarzystwo
Pulmonologiczne, Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne i Europejska
Fundacje Pulmonologiczng. Po kliknieciu ponizszych taczy mozna dowiedzie¢
sie wiecej o tych organizacjach i uzyskac dostep do pelnych wytycznych dla
profesjonalistow:

Petne wytyczne kliniczne
https://doi.org/10.1183/13993003.00879-2022

Europejskie sieci referencyjne

Europejskie sieci referencyjne to sieci Centrow Wiedzy.
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t.aczg ekspertow i badaczy, ktorzy podzielajg te same zainteresowania w
zakresie okreslonych rzadkich chordb lub wysoce specjalistycznych metod
leczenia. Europejskie sieci referencyjne sg skoncentrowane na pacjentach

i maja na celu poprawe transgranicznego dostepu do diagnostyki, opieki
ileczenia. Robig to, dzielac sie swojg wiedzg, doswiadczeniem i zasobami,

aby kierowac opieka i leczeniem. W ramach ERN-LUNG dziata sie¢ leczenia
nadci$nienia ptucnego, ktéra wspdtpracuje z 29 osrodkami, oferujac
doradztwo miedzykrajowe i monitorujgc standardy w tych osrodkach. Wiecej
informacji: https://ern-lung.eu.

Wiecej zasobow dla pacjentow i opiekunow:

Ulotka Europejskiej Fundacji Pulmonologicznej na temat tetniczego
nadcis$nienia plucnego: https://europeanlung.org/en/information-hub/

factsheets/pulmonary-arterial-hypertension/

Informacje o ERS

Europejskie Towarzystwo Choréb Uktadu Oddechowego (ERS) to
miedzynarodowa organizacja, 1aczgca lekarzy, pracownikow opieki
zdrowotnej, naukowcow i innych specjalistow z dziedziny pulmonologii.
Jest jedng z czotowych organizacji medycznych w dziedzinie pulmonologii,
z coraz wiekszg liczbg cztonkow w 140 krajach. Misjg ERS jest promocja
zdrowia ptuc w celu ztagodzenia cierpienia z powodu choroby

i wprowadzenia globalnych standardéw w pulmonologii. Nauka, edukacja
i orzecznictwo stanowig podstawe jej dziatalno$ci. ERS angazuje sie w
promowanie badan naukowych i zapewnianie dostepu do wartosciowych
zasobow edukacyjnych. Odgrywa réwniez role w dziedzinie rzecznictwa —
zwiekszajac swiadomosc¢ chordb ptuc wsrdd opinii publicznej i politykdow.
www.ersnet.org
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Informacje o ELF

Europejskie Towarzystwo Chorob Pluc (ELF) zostalo utworzone przez
ERS w celu polaczenia pacjentéw i opinii publicznej z profesjonalistami.
ELF tworzy publiczne wersje wytycznych ERS w celu podsumowania
rekomendacji dla pracownikdw opieki zdrowotnej w Europie w formacie
fatwym do zrozumienia dla wszystkich. Te dokumenty nie zawieraja
szczegdlowych informacji na temat kazdego stanu i powinny by¢
wykorzystywane w polgczeniu z innymi informacjami dla pacjentéw i po
rozmowie z lekarzem. Wiecej informacji na temat chordb ptuc zawiera
witryna internetowa ELF: www.europeanlung.org

Informacje o ESC

ESC jest $Swiatowym liderem w opracowywaniu i rozpowszechnianiu
najlepszych praktyk w medycynie sercowo-naczyniowej. To kierowane
przez wolontariuszy stowarzyszenie medyczne non-profit. Jego cztonkami
i decydentami sg naukowcy, klinicysci, pielegniarki i inni specjalisci
pracujacy we wszystkich dziedzinach kardiologii. ESC zrzesza krajowe
towarzystwa kardiologiczne z calego §wiata. Ta wyjatkowa sie¢ oferuje
unikalne analizy wplywu choréb sercowo-naczyniowych na zycie
pacjentow i sposobow, w jakie mozna go ograniczy¢. Dalsze informacje
mozna znalez¢ na stronie: www.escardio.org
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