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PIERWOTNE NADCISNIENIE PLUCNE
— OPIS DWOCH PRZYPADKOW CHOROBY U RODZENSTWA
W WIEKU PRZEDSZKOLNYM

STRESZCZENIE

Pierwotne nadci$nienie plucne jest rzadka choroba o postgpujacym przebiegu, niejasnej etiologii i ztym
rokowaniu, wystepujaca rowniez u dzieci, rozpoznawana poprzez wykluczenie schorzen mogacych pro-
wadzi¢ do wtornego nadcisnienia ptucnego. Przedstawiono 2 przypadki choroby przebiegajacej z r6zna
dynamika u rodzenstwa odmiennej ptci w wieku przedszkolnym.

Stowa kluczowe: pierwotne nadcisnienie ptucne.

SUMMARY

Idiopathic pulmonary hypertension is a rare, progressive and poorly understood condition with bad pro-
gnosis, also occurring in children, which is diagnosed by excluding conditions which may lead to secon-
dary pulmonary hypertension. The case of illness in siblings of different sex in preschool age, running
with different dynamism is presented.

Key words: idiopathic pulmonary hypertension.

Nadci$nienie plucne jest choroba rzadko wystepujaca, ktéra cechuje zte rokowa-
nie i wysoka $miertelno$¢. Jakkolwiek typowym pacjentem chorujacym na nadcisnie-
nie ptucne jest kobieta miedzy 20. 1 40. r. z., choroba ta dotyka rowniez dzieci. W wieku
dzieciecym nadcisnienie ptucne bywa znaczacym powiktaniem wielu stanéw choro-
bowych, dotyczacych glownie uktadu krazenia (przetrwate krazenie ptodowe, niele-
czone wady wrodzone serca ze wzmozonym przeptywem ptucnym, wady zastawko-
we lewego serca, zwezenie ujscia zyt plucnych) oraz uktadu oddechowego (zespot
zaburzen oddychania, dysplazja pgcherzykowo-wto$niczkowa, przewlekta obturacyjna
choroba phuc, srédmiazszowa choroba phuc). Nadcisnienie ptucne moze rozwijac si¢
tez w przebiegu uktadowych schorzen tkanki tacznej, zmian zatorowo-zakrzepowych
tetniczek plucnych, hemoglobinopatii, toksycznego dziatania niektorych lekow (ano-
rektycznych) i zakazenia HIV. Rozwijajace si¢ w przebiegu ww. schorzen t¢tnicze nad-
cisnienie ptucne, okreslane jest jako wtorne nadci$nienie ptucne. Jesli nie udaje si¢
znalez¢ choroby prowadzacej do rozwoju nadcisnienia plucnego i jego przyczyna jest
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nieznana, schorzenie takie okreslane jest jako pierwotne lub idiopatyczne nadcisnie-
nie plucne. W praktyce rozpoznanie pierwotnego nadcis$nienia ptucnego ustala si¢
przez wykluczenie obecnosci schorzen prowadzacych do wtérnego nadci$nienia phuc-
nego [1]. Pierwotne nadci$nienie ptucne jest u dzieci choroba rzadka, niestety, mimo
coraz lepszego poznania biologii i patofizjologii malych naczyn oraz wprowadzania
nowych lekdéw, co wydtuza czas przezycia pacjentéw, choroba ma charakter postepu-
jacy, a rokowanie jest zte.

Nadcisnienia ptucne jest definiowane jako Srednie ciSnienie w tetnicy ptucnej
przekraczajace 25 mm Hg w czasie spoczynku i 30 mm Hg w czasie wysitku [2].
Objawy kliniczne nadcisnienia plucnego to najczesciej: dusznos$¢ wysitkowa, zmniej-
szajaca si¢ tolerancja wysitku, nietypowe bole w klatce piersiowej, a w pdzniejszym
okresie choroby krwioplucie i omdlenia. Badaniem fizykalnym mozna stwierdzi¢
glo$ny, nadmiernie akcentowany drugi ton nad tetnica ptucna, szmer skurczowy nie-
domykalno$ci zastawki trdjdzielnej, rozkurczowy szmer niedomykalno$ci zastawki
tetnicy ptucnej, poézniej rdwniez obrzeki obwodowe, rozdecie zyt szyjnych, a w kon-
cowym okresie takze sinicg.

Badania nieinwazyjne, pomocne w rozpoznaniu nadci$nienia ptucnego, to: ra-
diogram klatki piersiowej wykazujacy kardiomegalig i poszerzenie t¢tnic ptucnych,
elektrokardiogram z cechami przerostu i przeciazenia komory prawej, badanie echo-
kardiograficzne pozwalajace wykluczy¢ wade wrodzona serca, dysfunkcje lewej ko-
mory, rowniez umozliwiajace metoda dopplerowska okreslenie wysokosci cisnienia
skurczowego w prawej komorze i rozkurczowego w pniu tetnicy ptucne;.

Badanie inwazyjne, jakim jest cewnikowanie serca, pozwala na bezposredni po-
miar ci$nienia krwi w komorze prawej, tetnicy ptucnej, pomiar oporu ptucnego, a takze
na okreslenie stopnia reaktywnosci tetniczek plucnych na podanie krotko dziatajacego
wazodilatatora (np. tlenku azotu lub prostacykliny), co ma implikacje terapeutyczne.

Biopsja pluca umozliwia oceng histologiczna matych tetnic i tetniczek ptucnych
wykazujacych patologiczne zmiany w postaci proliferacji migsniowki gtadkiej naczyn,
pogrubienie i widknienie blony wewngtrznej oraz pogrubienie i martwice widkniko-
wa w obrebie warstwy srodkowej [3].

Badania laboratoryjne krwi oceniajace funkcj¢ watroby, uktadu krzepnigcia,
tarczycy, obecnos¢ przeciwcial i markeréw procesu zapalnego tkanki tacznej, jak
rowniez badania oceniajace funkcje ptuc pozwalaja na wykluczenie choréb prowa-
dzacych do wtornego nadcisnienia plucnego. Poniewaz pierwotne nadcisnienie ptuc-
ne w 6% do 12% wystepuje rodzinnie z autosomalnym dominujacym typem dziedzi-
czenia, celowym jest rozwazenie mozliwos$ci screeningu genetycznego u krewnych
I stopnia pozwalajacego na wczesna identyfikacje osob zagrozonych choroba. Ostat-
nio gen odpowiedzialny za rodzinne pierwotnie nadci$nienie ptucne zlokalizowano
w chromosomie 2q33. Mutacja genu dla receptora II kostnej morfogenetycznej pro-
teiny (BMPR2) moze prowadzi¢ do niekontrolowanej proliferacji migsniowki gtad-
kiej naczyn [4]. Screening genetyczny zmierza do znalezienia mutacji BMPR2, jed-
nakze brak tej mutacji nie wyklucza pierwotnego nadcisnienia ptucnego.
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Leczenie farmakologiczne pierwotnego nadcisnienia plucnego jest zadaniem trud-
nym ze wzgledu na: postepujacy przebieg choroby, niezadowalajaca skutecznos¢ le-
kéw, trudna do zaakceptowania w terapii przewlektej parenteralna droge podania wielu
z nich, objawy uboczne i wynikajace z nich ograniczenia stosowania lekéw. Ponie-
waz wazokonstrykcja zwigksza opor ptucny, a jednoczesnie utatwia przerost migsniow-
ki naczyn, gldéwna grupa lekow stosowanych w leczeniu nadci$nienia ptucnego sa
wazodilatatory. U dzieci dobrze reagujacych na podanie tlenku azotu lub prostacykli-
ny w trakcie cewnikowania (spadek $redniego ci$nienia w tetnicy ptucnej o 20% lub
wigcej) powinno by¢ wdrozone leczenie blokerami kanatu wapniowego (nifedypina,
diltiazem). Ta grupa obejmuje ok. 40% dzieci z nadci$nieniem ptucnym. U pozosta-
tych 60% pacjentow, nie odpowiadajacych na test z krétko dziatajacymi wazodilata-
torami, powinno by¢ zastosowane leczenie innymi lekami [5]. Skutecznym lekiem
wymagajacym niestety statego podawania centralnym doj$ciem zylnym jest epopro-
stenol, bedacy syntetycznym analogiem naturalnej prostacykliny. Takie leczenie za-
stosowane u pacjentoOw z towarzyszaca niewydolno$cia prawokomorowa serca, mimo
objawéw ubocznych (nudnosci, biegunka, bole kostno-migsniowe) i potencjalnych
zagrozen wynikajacych z drogi podania (zakrzepy, krwawienia, sepsa), umozliwito
piecioletnie przezycie u ponad 80% dzieci, dla ktérych alternatywa leczenia byta je-
dynie transplantacja ptuca (Kaplan-Meier, Paediatric Heart Lung Center, Denver,
Colorado). Dlatego u dzieci bez niewydolnos$ci krazenia zaleca si¢ leczenie analoga-
mi prostacykliny podawanymi podskornie (Treprostinil), doustnie (Beraprost) lub
poprzez inhalacje (Iloprost). Innym lekiem dopuszczonym do leczenia nadcisnienia
phlucnego jest Bosentan, bedacy antagonista receptoréw wazokonstrykcyjnego pep-
tydu endoteliny. Inhibitor fosfodiesterazy typu 5 (PDE 5) Sildenafil powodujacy
wazodilatacj¢ poprzez wzrost cGMP jest w trakcie badan klinicznych [6]. Ze wzgle-
du na sktonno$¢ do zakrzepdéw plucnych w pierwotnym nadci$nieniu ptucnym wska-
zane jest podawanie antykoagulantéw (zalecany INR 1,5-2,0). U pacjentow, u kto-
rych leczenie farmakologiczne nie daje oczekiwanej poprawy stanu klinicznego, wobec
postepujacego procesu chorobowego, ztego rokowania i jednoznacznej historii natu-
ralnej, alternatywa jest przeszczep ptuca (serca i ptuca). Podsumowujac, nalezy stwier-
dzi¢, ze wprowadzenie nowych lekéw, mozliwie wczesne rozpoznanie choroby i za-
stosowanie przedstawionej powyzej strategii leczenia umozliwia obecnie wydtuze-
nie zycia dzieciom z pierwotnym nadci$nieniem ptucnym, choroba o jednoznacznie
ztym rokowaniu.

OPIS PRZYPADKOW

1. Dziewczynka K. K. ur. 17.08.1992 r. z C.1, P.I. prawidlowego, o czasie, sitami
natury, z waga urodzeniowa 3000 g, rozwijajaca si¢ prawidtowo, rodzicow mtodych,
zdrowych, ze srodowiska wiejskiego, sporadycznie chorujaca na infekcje uktadu
oddechowego, leczona ambulatoryjnie, zostala przyjgta po raz pierwszy do Oddziatu
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Wewngetrznego Wojewodzkiego Specjalistycznego Szpitala Dziecigcego w Kielcach
30.04.1998 r. (nr hist. chor. 4182). Powodem skierowania do szpitala byto stwierdze-
nie przez lekarza pediatre szmeru nad sercem w trakcie badania przed planowym szcze-
pieniem ochronnym. W czasie poprzednich badan szmeru nie stwierdzano, ponadto
W ostatnim czasie dziecko tatwo meczyto si¢, przebylo przed 2 tygodniami infekcje
wirusowa, co nasuwato podejrzenie zapalenia migsnia sercowego. Przy przyjeciu stan
dziecka okreslono jako niezly, bez dusznosci, bez dolegliwo$ci bolowych. Stwierdzono
miarowa czynnos¢ serca ok. 92/min, wzmozona akcentacje II tonu, szmer skurczowy
2/6 w skali Levinea oraz szmer rozkurczowy typu decrescendo o gtosnosci 3/6 pro-
mieniujacy z punctum maximum w polu tetnicy ptucnej w kierunku punktu Erba,
powigkszenie watroby na 3 cm ponizej tuku zebrowego, prawidlowy szmer peche-
rzykowy nad polami ptucnymi, prawidlowe wartosci ci§nienia tgtniczego na 4 kon-
czynach, niezytowe gardio i prochnicze ubytki uzebienia. W uzupelionym wywia-
dzie rodzinnym: stryjeczny brat matki pacjentki zmart w 29. r. z. ,,na serce” (brak
doktadniejszych informacji), wielu dorostych w rodzinie chorowato na nadcisnienie
tetnicze. Wykonane w dniu przyjecia badanie echokardiograficzne (2D/Doppler/Co-
lor aparat Hewlet-Packard Sonos 1000) wykazato zgodne potaczenia przedsionkowo-
komorowe i komorowo-tetnicze, prawidtowe ujscie zyt systemowych i ptucnych, brak
przecieku na poziomie przegrod i duzych tetnic. Stwierdzono poszerzenie pnia tgtni-
cy plucnej (2,2 cm) i prawej komory (1,7 cm), pogrubiale ptatki zastawki tetnicy ptuc-
nej o nieznacznie zmniejszonej separacji, z duza fala niedomykalnos$ci o predkosci
ok. 4 m/s, wyliczonym maksymalnym gradientem MPA/RV ok. 64 mm Hg. Zareje-
strowano rowniez niewielka niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej, prawidtowe wy-
miary i kurczliwos$¢ lewej komory (LV 3,5/1,8; %SF-46) oraz prawidlowe przeptywy
w aorcie. W trakcie powtarzanych badan 2D-D stwierdzono takze skrocenie czasu ak-
celeracji przeplywu w pniu tetnicy ptucnej do 60 m/s, ktory po podawaniu tlenu przez
10 min wydtuzyt si¢ do 90-95 m/s, ze zmniejszeniem predkosci fali zwrotnej do 3,5
m/s. Radiogram klatki piersiowej poza wyraznymi naczyniami we wnekach nie wy-
kazywat istotnych zmian. W zapisie elektrokardiograficznym patologiczny prawogram,
ujemne zatamki T w odprowadzeniach III, aVF, V1-V5, podwyzszony woltaz zatam-
ka R w odprowadzeniu V1 powyzej 1 mV i zatamkow S w odprowadzeniach V5-V6
powyzej 0,5 mV przemawialy za przerostem i przeciazeniem prawej komory. Bada-
nia laboratoryjne wykazaty prawidtowe warto$ci morfologii krwi, proteinogramu,
pelnego jonogramu, cial azotowych, markeréw procesu zapalnego, enzyméw beda-
cych wskaznikami uszkodzenia komorek serca i watroby. W trakcie kilkudniowego
pobytu w oddziale stan dziecka byl dobry. Wykluczono zapalenie mig¢énia sercowe-
g0. Ze wzgledu na objawy pierwotnego nadcisnienia ptucnego z wtdérnymi zmianami
zastawkowymi ustalono konsultacj¢ w Klinice Kardiologii Instytutu Pediatrii w Kra-
kowie, gdzie potwierdzono rozpoznanie na podstawie badan nieinwazyjnych. Nastep-
nie w trakcie hospitalizacji 05.08-24.08.1998 r. wykonano cewnikowanie serca i an-
giokardiografi¢ (18.08.), stwierdzajac: ,,Pierwotne nadci$nienie plucne z cisSnieniem
w t. plucnej nieco ponizej 3 systemowego. Brak reakcji na oddychanie 90% tlenem.
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Nieznaczna poprawa po nifedypinie. Rp wyjsciowe — 18,1 jw./m?, Rp/RS = 0,74, po
nifedypinie Rp-14,1 jw./m?, Rp/RS = 0,58”. Wykonane wowczas badanie echokar-
diograficzne wykazywalo narastajace powigkszenie prawej komory (RV2,66/1,61;
RVPEP 0,07 s; RVET 0,14 s), z praktycznie domykalna zastawka tréjdzielna, niedo-
mykalnos$cia zastawki t. ptucnej z gradientem przez zastawke ok. 49,3 mm Hg. W ra-
diogramie klatki piersiowej CTR-0,45: uwypuklony tuk tetnicy ptucnej, poszerzone
naczynia wnek. Pozostate badania bez istotnych odchylen. Rozpoczgto wowczas po-
dawanie nifedypiny w dawce 5 mg/dobe (tj. ok. 0,29 mg/kg c.c.) i wypisano dziew-
czynke¢ do domu w stanie ogdélnym dobrym, bez dusznosci, z zaleceniem dalszej kon-
troli ambulatoryjnej. W nastepnych miesiacach pacjentka byla wielokrotnie hospita-
lizowana w Oddziale Wewngtrznym WSSzD w Kielcach z powodu zaostrzen choro-
by podstawowej i towarzyszacych infekcji, pozostawala pod stata kontrola kardiolo-
giczna. W listopadzie 1998 r. z uwagi na narastanie nadcisnienia ptucnego (AT-50 m/s;
gradient PA/RV 100 mmHg) zwigkszono dawke nifedypiny do maksymalnej tolero-
wanej (3 x 5 mg, tj. ok. 0,9 mg/kg c.c.), wdrozono leczenie przeciwzakrzepowe (Acard
75 mg/48 h).W kwietniu 1999 r. ustalono konsultacje pacjentki w Slaskim Centrum
Chorob Serca w Zabrzu celem kwalifikacji do przeszczepu serca i ptuca, ktora prze-
prowadzono w czerwcu 1999 r.; gdyby doszto do operacji byla to woéwcezas pierwsza
operacja w Polsce. We wrze$niu 1999 r. dziewczynka przebyta ptatowe zapalenie ptuc
z wysigkiem w jamie oplucnowej, nasilonymi objawami niewydolnosci krazeniowo-
oddechowej i1 od tego czasu wymagata rowniez statego stosowania lekéw tagodza-
cych objawy niewydolnosci krazenia (aldactonu, furosemidu, bemecoru, potasu). Byta
woéwcezas kontrolowana w kardiologicznych osrodkach referencyjnych. W trakcie
kolejnych hospitalizacji obserwowano progresj¢ choroby, od lutego 2000 r. stwier-
dzano centralng sinice, rozstrzen prawej komory (RV-4,0 cm) z niedomykalnoscia
zastawki trojdzielnej, narastajaca niewydolnos¢ krazenia (III/IV stopien wg NYHA).
W marcu 2000 r. w Slaskim Centrum Choréb Serca ponownie przeprowadzono bada-
nia nieinwazyjne i po konsultacji kardiochirurgicznej dziewczynka zostata zakwali-
fikowana do transplantacji serca i ptuc w trybie pilnym. Dnia 10.04.2000 r. rozpoczg-
fa si¢ ostatnia hospitalizacja pacjentki w Oddziale Wewngtrznym WSSzD, obserwo-
wano dalsza progresje choroby, narastajaca niewydolno$¢ krazenia (IV st. wg NYHA),
uogolniony zespot obrzekowy, objawy niewydolno$ci nerek, stabnaca reakcejg na sto-
sowane leki z katecholaminami wlacznie. W dniu 9.05.2000 r. o godz. 22.15 stwier-
dzono zgon w mechanizmie asystolii, po 2 latach od rozpoznania nadcisnienia ptuc-
nego. Ze wzgledu na nie budzaca watpliwosci przyczyng zgonu przychylono si¢ do
prosby matki o niewykonywanie badania sekcyjnego (ryc. 11 2).

2. Chtopiec A. K. ur. 15.10.1994 r. z C.11, P.II w 36 tyg. ciazy, sitami natury, z waga
urodzeniowa 1950 g, rozwijajacy si¢ prawidtowo, bedacy mtodszym bratem przed-
stawionej powyzej K. K., byt hospitalizowany w wieku 10 miesigcy z powodu bie-
gunki, zapalenia ucha srodkowego 1 niedokrwistosci w Oddziale Zakaznym C WSSzD,
oraz w wieku 3 lat w Oddziale Chirurgii A WSSzD, gdzie byt operowany z powodu
lewostronnej przepukliny pachwinowej. Stan uktadu krazenia nie budzit wéwczas
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Ryec. 1. K. K. Rozstrzen prawego przed- Ryc. 2. K. K. Poszerzenie pnia t. ptucne;j
sionka i prawej komory. i niedomykalno$¢ zastawki t. ptucnej

zadnych podejrzen. Tydzien po rozpoznaniu nadci$nienia ptucnego u starszej siostry
chlopiec byt diagnozowany w Oddziale Wewngtrznym WSSzD. Poza cichym szme-
rem skurczowym (2/6 w skali Levine’a) w polu tetnicy ptucnej o charakterze wyrzu-
towym i rozszczepem napletka nie stwierdzono istotnych odchylen. Badanie echokar-
diograficzne 2D-D wykazato prawidtowa anatomig i funkcje¢ serca, radiogram klatki
piersiowej wielko$¢ serca w gornej granicy normy i nieco poszerzone naczynia gor-
noptatowe. W zapisie EKG stwierdzono normogram, pionowe potozenie serca; nie-
co podwyzszony woltaz zatamkow R w odprowadzeniach V1-V2 (RV1>0,5 mV,
RV2>1,0 mV) wskazywatl na mozliwos¢ przewagi prawej komory. Z tego powodu,
jak réwniez ze wzgledu na wywiad rodzinny, zalecono kontrol¢ w Poradni Kardiolo-
gicznej. Do kardiologa matka zglosita si¢ z chtopcem 9.02.1999 r. i w tym samym dniu
zostat przyjety do Oddzialu Wewnetrznego w trybie pilnym, z objawami niewydol-
nosci krazenia, nadci$nienia ptucnego z niewydolno$ciag zastawki tetnicy plucnej (nr
hist. choroby 1300/99). W wywiadzie: w grudniu 1998 r. chtopiec chorowat na zapa-
lenie ptuc, leczony ambulatoryjne kolejno dwoma antybiotykami p.o., z utrzymuja-
cym sig przez kilka tygodni kaszlem; w styczniu 1999 r. matka obserwowata tatwe
meczenie si¢ dziecka 1 senno$¢ w ciagu dnia; 6.02.1999 r. matka zauwazyta obrzeki
podudzi u chtopca, co byto bezposrednim powodem zgloszenia si¢ do kardiologa. Przy
przyjeciu stwierdzono cigzki stan dziecka, dusznos¢ spoczynkowa znacznie nasilaja-
cq si¢ przy najmniejszym wysitku, czynnos¢ serca przyspieszona do 140/min, miaro-
wa, szmer rozkurczowy o gto$nosci 4/6 w skali Levine’a w gorze mostka, powigk-
szenie watroby, $ledziony, obrzgki podudzi; nad polami plucnymi prawidlowy szmer
pecherzykowy. Badaniem echokardiograficznym 2D-D stwierdzono duza rozstrzen
prawej komory i prawego przedsionka, poszerzenia pnia te¢tnicy ptucnej do 2,9 cm,
skrocony do 30 m/s czas akceleracji przeptywu ptucnego, niedomykalno$¢ zastawki
tetnicy ptucnej z gradientem PA/RV powyzej 80 mm Hg i niedomykalnos$¢ zastawki
trojdzielnej z gradientem RV/RA powyzej 80 mm Hg. Radiogram klatki piersiowe;:
serce powigkszone w catosci, zwigkszony przeptyw ptucny, poza tym ptuca bez zmian,
wskaznik sercowy 0,6. W zapisie EKG cechy znacznego przeciazenia prawego przed-
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Ryec. 3. A. K. Powigkszenie prawego Ryec. 4. A. K. Poszerzenie pnia t.ptucne;j
przedsionka i prawej komory, i niedomykalno$¢ zastawki t.ptucne;j
niedomykalnos$¢ zastawki trojdzielne;j

sionka i prawej komory. Wyniki badan laboratoryjnych, poza nieznacznie podwyz-
szong leukocytoza i obnizeniem do 3,0 g/l poziomu IgG (norma 5,4-14,2), nie wyka-
zywaly istotnych odchylen. Mimo zastosowanego leczenia (nifedypina, furosemid,
spironolakton, bemecor, potas, enalapril, acard, penicillina crist., fortum, tlenotera-
pia), nie uzyskano poprawy stanu ogolnego dziecka. W 2. tygodniu pobytu w oddzia-
le dotaczyly sig¢ zmiany zapalne w plucach, co uniemozliwito przewiezienie chtopca
do Slaskiego Centrum Choréb Serca w Zabrzu, gdzie po konsultacji telefoniczne;j
rozwazano cewnikowanie serca i biopsj¢ ptuca. Pod koniec 2. tygodnia hospitalizacji
stan pacjenta jeszcze pogorszyt sig, nasilaly si¢ objawy dusznos$ci. Dnia 24.02.99 r.
w godzinach porannych doszlo do zatrzymania krazenia, proba reanimacji byta nie-
skuteczna. Badanie anatomopatologiczne: przerost i rozstrzen serca w catosci, zwtasz-
cza komory prawej, zwtoknienie wsierdzia komory lewej serca, zapalenie ptuc, ogni-
ska krwotoczne w ptucach. Rozpoznanie anatomopatologiczne: pluco — 3 wycinki —
nasilone przekrwienie i obrzgk, ogniskowe drobne wylewy krwawe typu zawatu krwo-
tocznego, ogniskowe niezytowe i niezytowo-krwotoczne zapalenie, oraz rozsiane,
znaczne zgrubienie §cian tgtniczek i tetnic z tworzeniem blaszek miejscami prawie
zamykajacych $wiatto i z zamknigciem $wiatta niektorych naczyn; serce — 3 wycinki
— przerost wldkien migsniowych, niewielki obrzgk i wildknienie podscieliska oraz
pogrubienie Scian niektérych tetniczek; watroba — nasilone przekrwienie bierne i kil-
ka sporadycznych, drobnych ognisk krwiotworzenia pozaszpikowego (ryc. 3 i 4).

OMOWIENIE

Przedstawiony powyzej opis przypadkow zastuguje na uwagg ze wzgledu na rzad-
kie wystepowanie choroby, ktora dotkneta rodzenstwo odmiennej ptci w wieku przed-
szkolnym, oraz na r6zna dynamike procesu chorobowego. U dziewczynki objawy
choroby wystapity w wieku 5 lat i 8 miesigcy, nadcisnienie ptucne narastato stopnio-
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Wo, co przy zastosowanym leczeniu pozwolito na dwuletni okres przezycia. U mtod-
szego chtopca, ktoéry w czasie wystapienia objawdw mial 4 lata i 3 miesiace, przebieg
choroby byt burzliwy z nasilona niewydolnoscia krazenia, w wyniku szybko narasta-
jacego nadcis$nienia ptucnego i niedomykalnosci zastawek prawego serca. Obserwo-
wano praktycznie brak reakcji na stosowane leczenie i zgon w ciagu dwdéch tygodni.
O duzej dynamice procesu $wiadczy rowniez fakt, ze chtopiec byt diagnozowany
9 miesigcy przed zgonem i nie byto wowczas podstaw do rozpoznania nadcis$nienia
phucnego, a anatomia serca byta prawidtowa; jak rowniez brak objawow podmioto-
wych choroby w ciagu dalszych 6 miesigcy.

W obu przypadkach wystapienie objawow choroby poprzedzone byto infekcja
uktadu oddechowego, ktéra u chtopca przebiegata cigzej, co mozna wiazaé ze stwier-
dzana hypoimmunoglobulinemia w klasie IgG. Nalezy podkresli¢, ze wigkszos¢ wy-
mienionych we wstepie lekéw, majacych zastosowanie w leczeniu nadcisnienia ptuc-
nego, byta wéwczas niedostepna, rowniez w osrodkach specjalistycznych, natomiast
mozliwo$¢ wykonania transplantacji serca i ptuc byta teoretyczna. Wystapienie obja-
wow pierwotnego nadci$nienia ptucnego u rodzenstwa sugeruje rodzinna postac¢ cho-
roby. Obydwoje rodzice byli zdrowi, badania w kierunku nadci$nienia ptucnego wy-
konano u nich po rozpoznaniu choroby u corki.

Po $mierci rodzenstwa urodzito si¢ dwdch synow: A. K. ur. 02.01.2001 r. oraz
B. K. ur. 12.09.2002 r. Obecnie chtopcy pozostaja pod stata kontrola kardiologiczna,
maja systematycznie wykonywane badania echokardiograficzne 2 D-D i zapisy EKG,
ostatnie 16.05.2006 r.; sa zdrowi. Screeningu genetycznego nie wykonywano.
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