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PIERWOTNE NADCI�NIENIE P£UCNE
� OPIS DWÓCH PRZYPADKÓW CHOROBY U RODZEÑSTWA

W WIEKU PRZEDSZKOLNYM

STRESZCZENIE
Pierwotne nadci�nienie p³ucne jest rzadk¹ chorob¹ o postêpuj¹cym przebiegu, niejasnej etiologii i z³ym
rokowaniu, wystêpuj¹c¹ równie¿ u dzieci, rozpoznawan¹ poprzez wykluczenie schorzeñ mog¹cych pro-
wadziæ do wtórnego nadci�nienia p³ucnego. Przedstawiono 2 przypadki choroby przebiegaj¹cej z ró¿n¹
dynamik¹ u rodzeñstwa odmiennej p³ci w wieku przedszkolnym.
S³owa kluczowe: pierwotne nadci�nienie p³ucne.
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 p³ucne jest chorob¹ rzadko wystêpuj¹c¹, któr¹ cechuje z³e rokowa-
nie i wysoka �miertelno�æ. Jakkolwiek typowym pacjentem choruj¹cym na nadci�nie-
nie p³ucne jest kobieta miêdzy 20. i 40. r. ¿., choroba ta dotyka równie¿ dzieci. W wieku
dzieciêcym nadci�nienie p³ucne bywa znacz¹cym powik³aniem wielu stanów choro-
bowych, dotycz¹cych g³ównie uk³adu kr¹¿enia (przetrwa³e kr¹¿enie p³odowe, niele-
czone wady wrodzone serca ze wzmo¿onym przep³ywem p³ucnym, wady zastawko-
we lewego serca, zwê¿enie uj�cia ¿y³ p³ucnych) oraz uk³adu oddechowego (zespó³
zaburzeñ oddychania, dysplazja pêcherzykowo-w³o�niczkowa, przewlek³a obturacyjna
choroba p³uc, �ródmi¹¿szowa choroba p³uc). Nadci�nienie p³ucne mo¿e rozwijaæ siê
te¿ w przebiegu uk³adowych schorzeñ tkanki ³¹cznej, zmian zatorowo-zakrzepowych
têtniczek p³ucnych, hemoglobinopatii, toksycznego dzia³ania niektórych leków (ano-
rektycznych) i zaka¿enia HIV. Rozwijaj¹ce siê w przebiegu ww. schorzeñ têtnicze nad-
ci�nienie p³ucne, okre�lane jest jako wtórne nadci�nienie p³ucne. Je�li nie udaje siê
znale�æ choroby prowadz¹cej do rozwoju nadci�nienia p³ucnego i jego przyczyna jest
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nieznana, schorzenie takie okre�lane jest jako pierwotne lub idiopatyczne nadci�nie-
nie p³ucne. W praktyce rozpoznanie pierwotnego nadci�nienia p³ucnego ustala siê
przez wykluczenie obecno�ci schorzeñ prowadz¹cych do wtórnego nadci�nienia p³uc-
nego [1]. Pierwotne nadci�nienie p³ucne jest u dzieci chorob¹ rzadk¹, niestety, mimo
coraz lepszego poznania biologii i patofizjologii ma³ych naczyñ oraz wprowadzania
nowych leków, co wyd³u¿a czas prze¿ycia pacjentów, choroba ma charakter postêpu-
j¹cy, a rokowanie jest z³e.

Nadci�nienia p³ucne jest definiowane jako �rednie ci�nienie w têtnicy p³ucnej
przekraczaj¹ce 25 mm Hg w czasie spoczynku i 30 mm Hg w czasie wysi³ku [2].
Objawy kliniczne nadci�nienia p³ucnego to najczê�ciej: duszno�æ wysi³kowa, zmniej-
szaj¹ca siê tolerancja wysi³ku, nietypowe bóle w klatce piersiowej, a w pó�niejszym
okresie choroby krwioplucie i omdlenia. Badaniem fizykalnym mo¿na stwierdziæ
g³o�ny, nadmiernie akcentowany drugi ton nad têtnic¹ p³ucn¹, szmer skurczowy nie-
domykalno�ci zastawki trójdzielnej, rozkurczowy szmer niedomykalno�ci zastawki
têtnicy p³ucnej, pó�niej równie¿ obrzêki obwodowe, rozdêcie ¿y³ szyjnych, a w koñ-
cowym okresie tak¿e sinicê.

Badania nieinwazyjne, pomocne w rozpoznaniu nadci�nienia p³ucnego, to: ra-
diogram klatki piersiowej wykazuj¹cy kardiomegaliê i poszerzenie têtnic p³ucnych,
elektrokardiogram z cechami przerostu i przeci¹¿enia komory prawej, badanie echo-
kardiograficzne pozwalaj¹ce wykluczyæ wadê wrodzon¹ serca, dysfunkcjê lewej ko-
mory, równie¿ umo¿liwiaj¹ce metod¹ dopplerowsk¹ okre�lenie wysoko�ci ci�nienia
skurczowego w prawej komorze i rozkurczowego w pniu têtnicy p³ucnej.

Badanie inwazyjne, jakim jest cewnikowanie serca, pozwala na bezpo�redni po-
miar ci�nienia krwi w komorze prawej, têtnicy p³ucnej, pomiar oporu p³ucnego, a tak¿e
na okre�lenie stopnia reaktywno�ci têtniczek p³ucnych na podanie krótko dzia³aj¹cego
wazodilatatora (np. tlenku azotu lub prostacykliny), co ma implikacje terapeutyczne.

Biopsja p³uca umo¿liwia ocenê histologiczn¹ ma³ych têtnic i têtniczek p³ucnych
wykazuj¹cych patologiczne zmiany w postaci proliferacji miê�niówki g³adkiej naczyñ,
pogrubienie i w³óknienie b³ony wewnêtrznej oraz pogrubienie i martwicê w³ókniko-
w¹ w obrêbie warstwy �rodkowej [3].

Badania laboratoryjne krwi oceniaj¹ce funkcjê w¹troby, uk³adu krzepniêcia,
tarczycy, obecno�æ przeciwcia³ i markerów procesu zapalnego tkanki ³¹cznej, jak
równie¿ badania oceniaj¹ce funkcjê p³uc pozwalaj¹ na wykluczenie chorób prowa-
dz¹cych do wtórnego nadci�nienia p³ucnego. Poniewa¿ pierwotne nadci�nienie p³uc-
ne w 6% do 12% wystêpuje rodzinnie z autosomalnym dominuj¹cym typem dziedzi-
czenia, celowym jest rozwa¿enie mo¿liwo�ci screeningu genetycznego u krewnych
I stopnia pozwalaj¹cego na wczesn¹ identyfikacjê osób zagro¿onych chorob¹. Ostat-
nio gen odpowiedzialny za rodzinne pierwotnie nadci�nienie p³ucne zlokalizowano
w chromosomie 2q33. Mutacja genu dla receptora II kostnej morfogenetycznej pro-
teiny (BMPR2) mo¿e prowadziæ do niekontrolowanej proliferacji miê�niówki g³ad-
kiej naczyñ [4]. Screening genetyczny zmierza do znalezienia mutacji BMPR2, jed-
nak¿e brak tej mutacji nie wyklucza pierwotnego nadci�nienia p³ucnego.
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Leczenie farmakologiczne pierwotnego nadci�nienia p³ucnego jest zadaniem trud-
nym ze wzglêdu na: postêpuj¹cy przebieg choroby, niezadowalaj¹c¹ skuteczno�æ le-
ków, trudn¹ do zaakceptowania w terapii przewlek³ej parenteraln¹ drogê podania wielu
z nich, objawy uboczne i wynikaj¹ce z nich ograniczenia stosowania leków. Ponie-
wa¿ wazokonstrykcja zwiêksza opór p³ucny, a jednocze�nie u³atwia przerost miê�niów-
ki naczyñ, g³ówn¹ grup¹ leków stosowanych w leczeniu nadci�nienia p³ucnego s¹
wazodilatatory. U dzieci dobrze reaguj¹cych na podanie tlenku azotu lub prostacykli-
ny w trakcie cewnikowania (spadek �redniego ci�nienia w têtnicy p³ucnej o 20% lub
wiêcej) powinno byæ wdro¿one leczenie blokerami kana³u wapniowego (nifedypina,
diltiazem). Ta grupa obejmuje ok. 40% dzieci z nadci�nieniem p³ucnym. U pozosta-
³ych 60% pacjentów, nie odpowiadaj¹cych na test z krótko dzia³aj¹cymi wazodilata-
torami, powinno byæ zastosowane leczenie innymi lekami [5]. Skutecznym lekiem
wymagaj¹cym niestety sta³ego podawania centralnym doj�ciem ¿ylnym jest epopro-
stenol, bêd¹cy syntetycznym analogiem naturalnej prostacykliny. Takie leczenie za-
stosowane u pacjentów z towarzysz¹c¹ niewydolno�ci¹ prawokomorow¹ serca, mimo
objawów ubocznych (nudno�ci, biegunka, bóle kostno-miê�niowe) i potencjalnych
zagro¿eñ wynikaj¹cych z drogi podania (zakrzepy, krwawienia, sepsa), umo¿liwi³o
piêcioletnie prze¿ycie u ponad 80% dzieci, dla których alternatyw¹ leczenia by³a je-
dynie transplantacja p³uca (Kaplan-Meier, Paediatric Heart Lung Center, Denver,
Colorado). Dlatego u dzieci bez niewydolno�ci kr¹¿enia zaleca siê leczenie analoga-
mi prostacykliny podawanymi podskórnie (Treprostinil), doustnie (Beraprost) lub
poprzez inhalacje (Iloprost). Innym lekiem dopuszczonym do leczenia nadci�nienia
p³ucnego jest Bosentan, bêd¹cy antagonist¹ receptorów wazokonstrykcyjnego pep-
tydu endoteliny. Inhibitor fosfodiesterazy typu 5 (PDE 5) Sildenafil powoduj¹cy
wazodilatacjê poprzez wzrost cGMP jest w trakcie badañ klinicznych [6]. Ze wzglê-
du na sk³onno�æ do zakrzepów p³ucnych w pierwotnym nadci�nieniu p³ucnym wska-
zane jest podawanie antykoagulantów (zalecany INR 1,5-2,0). U pacjentów, u któ-
rych leczenie farmakologiczne nie daje oczekiwanej poprawy stanu klinicznego, wobec
postêpuj¹cego procesu chorobowego, z³ego rokowania i jednoznacznej historii natu-
ralnej, alternatyw¹ jest przeszczep p³uca (serca i p³uca). Podsumowuj¹c, nale¿y stwier-
dziæ, ¿e wprowadzenie nowych leków, mo¿liwie wczesne rozpoznanie choroby i za-
stosowanie przedstawionej powy¿ej strategii leczenia umo¿liwia obecnie wyd³u¿e-
nie ¿ycia dzieciom z pierwotnym nadci�nieniem p³ucnym, chorob¹ o jednoznacznie
z³ym rokowaniu.

OPIS PRZYPADKÓW

1. Dziewczynka K. K. ur. 17.08.1992 r. z C.I, P.I. prawid³owego, o czasie, si³ami
natury, z wag¹ urodzeniow¹ 3000 g, rozwijaj¹ca siê prawid³owo, rodziców m³odych,
zdrowych, ze �rodowiska wiejskiego, sporadycznie choruj¹ca na infekcje uk³adu
oddechowego, leczona ambulatoryjnie, zosta³a przyjêta po raz pierwszy do Oddzia³u
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Wewnêtrznego Wojewódzkiego Specjalistycznego Szpitala Dzieciêcego w Kielcach
30.04.1998 r. (nr hist. chor. 4182). Powodem skierowania do szpitala by³o stwierdze-
nie przez lekarza pediatrê szmeru nad sercem w trakcie badania przed planowym szcze-
pieniem ochronnym. W czasie poprzednich badañ szmeru nie stwierdzano, ponadto
w ostatnim czasie dziecko ³atwo mêczy³o siê, przeby³o przed 2 tygodniami infekcjê
wirusow¹, co nasuwa³o podejrzenie zapalenia miê�nia sercowego. Przy przyjêciu stan
dziecka okre�lono jako niez³y, bez duszno�ci, bez dolegliwo�ci bólowych. Stwierdzono
miarow¹ czynno�æ serca ok. 92/min, wzmo¿on¹ akcentacjê II tonu, szmer skurczowy
2/6 w skali Levinea oraz szmer rozkurczowy typu decrescendo o g³o�no�ci 3/6 pro-
mieniuj¹cy z punctum maximum w polu têtnicy p³ucnej w kierunku punktu Erba,
powiêkszenie w¹troby na 3 cm poni¿ej ³uku ¿ebrowego, prawid³owy szmer pêche-
rzykowy nad polami p³ucnymi, prawid³owe warto�ci ci�nienia têtniczego na 4 koñ-
czynach, nie¿ytowe gard³o i próchnicze ubytki uzêbienia. W uzupe³nionym wywia-
dzie rodzinnym: stryjeczny brat matki pacjentki zmar³ w 29. r. ¿. �na serce� (brak
dok³adniejszych informacji), wielu doros³ych w rodzinie chorowa³o na nadci�nienie
têtnicze. Wykonane w dniu przyjêcia badanie echokardiograficzne (2D/Doppler/Co-
lor aparat Hewlet-Packard Sonos 1000) wykaza³o zgodne po³¹czenia przedsionkowo-
komorowe i komorowo-têtnicze, prawid³owe uj�cie ¿y³ systemowych i p³ucnych, brak
przecieku na poziomie przegród i du¿ych têtnic. Stwierdzono poszerzenie pnia têtni-
cy p³ucnej (2,2 cm) i prawej komory (1,7 cm), pogrubia³e p³atki zastawki têtnicy p³uc-
nej o nieznacznie zmniejszonej separacji, z du¿¹ fal¹ niedomykalno�ci o prêdko�ci
ok. 4 m/s, wyliczonym maksymalnym gradientem MPA/RV ok. 64 mm Hg. Zareje-
strowano równie¿ niewielk¹ niedomykalno�æ zastawki trójdzielnej, prawid³owe wy-
miary i kurczliwo�æ lewej komory (LV 3,5/1,8; %SF-46) oraz prawid³owe przep³ywy
w aorcie. W trakcie powtarzanych badañ 2D-D stwierdzono tak¿e skrócenie czasu ak-
celeracji przep³ywu w pniu têtnicy p³ucnej do 60 m/s, który po podawaniu tlenu przez
10 min wyd³u¿y³ siê do 90-95 m/s, ze zmniejszeniem prêdko�ci fali zwrotnej do 3,5
m/s. Radiogram klatki piersiowej poza wyra�nymi naczyniami we wnêkach nie wy-
kazywa³ istotnych zmian. W zapisie elektrokardiograficznym patologiczny prawogram,
ujemne za³amki T w odprowadzeniach III, aVF, V1-V5, podwy¿szony wolta¿ za³am-
ka R w odprowadzeniu V1 powy¿ej 1 mV i za³amków S w odprowadzeniach V5-V6
powy¿ej 0,5 mV przemawia³y za przerostem i przeci¹¿eniem prawej komory. Bada-
nia laboratoryjne wykaza³y prawid³owe warto�ci morfologii krwi, proteinogramu,
pe³nego jonogramu, cia³ azotowych, markerów procesu zapalnego, enzymów bêd¹-
cych wska�nikami uszkodzenia komórek serca i w¹troby. W trakcie kilkudniowego
pobytu w oddziale stan dziecka by³ dobry. Wykluczono zapalenie miê�nia sercowe-
go. Ze wzglêdu na objawy pierwotnego nadci�nienia p³ucnego z wtórnymi zmianami
zastawkowymi ustalono konsultacjê w Klinice Kardiologii Instytutu Pediatrii w Kra-
kowie, gdzie potwierdzono rozpoznanie na podstawie badañ nieinwazyjnych. Nastêp-
nie w trakcie hospitalizacji 05.08-24.08.1998 r. wykonano cewnikowanie serca i an-
giokardiografiê (18.08.), stwierdzaj¹c: �Pierwotne nadci�nienie p³ucne z ci�nieniem
w t. p³ucnej nieco poni¿ej 3 systemowego. Brak reakcji na oddychanie 90% tlenem.
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Nieznaczna poprawa po nifedypinie. Rp wyj�ciowe � 18,1 jw./m2, Rp/RS = 0,74, po
nifedypinie Rp-14,1 jw./m2, Rp/RS = 0,58�. Wykonane wówczas badanie echokar-
diograficzne wykazywa³o narastaj¹ce powiêkszenie prawej komory (RV2,66/1,61;
RVPEP 0,07 s; RVET 0,14 s), z praktycznie domykaln¹ zastawk¹ trójdzieln¹, niedo-
mykalno�ci¹ zastawki t. p³ucnej z gradientem przez zastawkê ok. 49,3 mm Hg. W ra-
diogramie klatki piersiowej CTR-0,45: uwypuklony ³uk têtnicy p³ucnej, poszerzone
naczynia wnêk. Pozosta³e badania bez istotnych odchyleñ. Rozpoczêto wówczas po-
dawanie nifedypiny w dawce 5 mg/dobê (tj. ok. 0,29 mg/kg c.c.) i wypisano dziew-
czynkê do domu w stanie ogólnym dobrym, bez duszno�ci, z zaleceniem dalszej kon-
troli ambulatoryjnej. W nastêpnych miesi¹cach pacjentka by³a wielokrotnie hospita-
lizowana w Oddziale Wewnêtrznym WSSzD w Kielcach z powodu zaostrzeñ choro-
by podstawowej i towarzysz¹cych infekcji, pozostawa³a pod sta³¹ kontrol¹ kardiolo-
giczn¹. W listopadzie 1998 r. z uwagi na narastanie nadci�nienia p³ucnego (AT-50 m/s;
gradient PA/RV 100 mmHg) zwiêkszono dawkê nifedypiny do maksymalnej tolero-
wanej (3 x 5 mg, tj. ok. 0,9 mg/kg c.c.), wdro¿ono leczenie przeciwzakrzepowe (Acard
75 mg/48 h).W kwietniu 1999 r. ustalono konsultacjê pacjentki w �l¹skim Centrum
Chorób Serca w Zabrzu celem kwalifikacji do przeszczepu serca i p³uca, któr¹ prze-
prowadzono w czerwcu 1999 r.; gdyby dosz³o do operacji by³a to wówczas pierwsza
operacja w Polsce. We wrze�niu 1999 r. dziewczynka przeby³a p³atowe zapalenie p³uc
z wysiêkiem w jamie op³ucnowej, nasilonymi objawami niewydolno�ci kr¹¿eniowo-
oddechowej i od tego czasu wymaga³a równie¿ sta³ego stosowania leków ³agodz¹-
cych objawy niewydolno�ci kr¹¿enia (aldactonu, furosemidu, bemecoru, potasu). By³a
wówczas kontrolowana w kardiologicznych o�rodkach referencyjnych. W trakcie
kolejnych hospitalizacji obserwowano progresjê choroby, od lutego 2000 r. stwier-
dzano centraln¹ sinicê, rozstrzeñ prawej komory (RV-4,0 cm) z niedomykalno�ci¹
zastawki trójdzielnej, narastaj¹c¹ niewydolno�æ kr¹¿enia (III/IV stopieñ wg NYHA).
W marcu 2000 r. w �l¹skim Centrum Chorób Serca ponownie przeprowadzono bada-
nia nieinwazyjne i po konsultacji kardiochirurgicznej dziewczynka zosta³a zakwali-
fikowana do transplantacji serca i p³uc w trybie pilnym. Dnia 10.04.2000 r. rozpoczê-
³a siê ostatnia hospitalizacja pacjentki w Oddziale Wewnêtrznym WSSzD, obserwo-
wano dalsz¹ progresjê choroby, narastaj¹c¹ niewydolno�æ kr¹¿enia (IV st. wg NYHA),
uogólniony zespó³ obrzêkowy, objawy niewydolno�ci nerek, s³abn¹c¹ reakcjê na sto-
sowane leki z katecholaminami w³¹cznie. W dniu 9.05.2000 r. o godz. 22.15 stwier-
dzono zgon w mechanizmie asystolii, po 2 latach od rozpoznania nadci�nienia p³uc-
nego. Ze wzglêdu na nie budz¹c¹ w¹tpliwo�ci przyczynê zgonu przychylono siê do
pro�by matki o niewykonywanie badania sekcyjnego (ryc. 1 i 2).

2. Ch³opiec A. K. ur. 15.10.1994 r. z C.II, P.II w 36 tyg. ci¹¿y, si³ami natury, z wag¹
urodzeniow¹ 1950 g, rozwijaj¹cy siê prawid³owo, bêd¹cy m³odszym bratem przed-
stawionej powy¿ej K. K., by³ hospitalizowany w wieku 10 miesiêcy z powodu bie-
gunki, zapalenia ucha �rodkowego i niedokrwisto�ci w Oddziale Zaka�nym C WSSzD,
oraz w wieku 3 lat w Oddziale Chirurgii A WSSzD, gdzie by³ operowany z powodu
lewostronnej przepukliny pachwinowej. Stan uk³adu kr¹¿enia nie budzi³ wówczas
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Ryc. 1. K. K. Rozstrzeñ prawego przed-
sionka i prawej komory.

Ryc. 2. K. K. Poszerzenie pnia t. p³ucnej
i niedomykalno�æ zastawki t. p³ucnej

¿adnych podejrzeñ. Tydzieñ po rozpoznaniu nadci�nienia p³ucnego u starszej siostry
ch³opiec by³ diagnozowany w Oddziale Wewnêtrznym WSSzD. Poza cichym szme-
rem skurczowym (2/6 w skali Levine�a) w polu têtnicy p³ucnej o charakterze wyrzu-
towym i rozszczepem napletka nie stwierdzono istotnych odchyleñ. Badanie echokar-
diograficzne 2D-D wykaza³o prawid³ow¹ anatomiê i funkcjê serca, radiogram klatki
piersiowej wielko�æ serca w górnej granicy normy i nieco poszerzone naczynia gór-
nop³atowe. W zapisie EKG stwierdzono normogram, pionowe po³o¿enie serca; nie-
co podwy¿szony wolta¿ za³amków R w odprowadzeniach V1-V2 (RV1>0,5 mV,
RV2>1,0 mV) wskazywa³ na mo¿liwo�æ przewagi prawej komory. Z tego powodu,
jak równie¿ ze wzglêdu na wywiad rodzinny, zalecono kontrolê w Poradni Kardiolo-
gicznej. Do kardiologa matka zg³osi³a siê z ch³opcem 9.02.1999 r. i w tym samym dniu
zosta³ przyjêty do Oddzia³u Wewnêtrznego w trybie pilnym, z objawami niewydol-
no�ci kr¹¿enia, nadci�nienia p³ucnego z niewydolno�ci¹ zastawki têtnicy p³ucnej (nr
hist. choroby 1300/99). W wywiadzie: w grudniu 1998 r. ch³opiec chorowa³ na zapa-
lenie p³uc, leczony ambulatoryjne kolejno dwoma antybiotykami p.o., z utrzymuj¹-
cym siê przez kilka tygodni kaszlem; w styczniu 1999 r. matka obserwowa³a ³atwe
mêczenie siê dziecka i senno�æ w ci¹gu dnia; 6.02.1999 r. matka zauwa¿y³a obrzêki
podudzi u ch³opca, co by³o bezpo�rednim powodem zg³oszenia siê do kardiologa. Przy
przyjêciu stwierdzono ciê¿ki stan dziecka, duszno�æ spoczynkow¹ znacznie nasilaj¹-
c¹ siê przy najmniejszym wysi³ku, czynno�æ serca przy�pieszona do 140/min, miaro-
wa, szmer rozkurczowy o g³o�no�ci 4/6 w skali Levine�a w górze mostka, powiêk-
szenie w¹troby, �ledziony, obrzêki podudzi; nad polami p³ucnymi prawid³owy szmer
pêcherzykowy. Badaniem echokardiograficznym 2D-D stwierdzono du¿¹ rozstrzeñ
prawej komory i prawego przedsionka, poszerzenia pnia têtnicy p³ucnej do 2,9 cm,
skrócony do 30 m/s czas akceleracji przep³ywu p³ucnego, niedomykalno�æ zastawki
têtnicy p³ucnej z gradientem PA/RV powy¿ej 80 mm Hg i niedomykalno�æ zastawki
trójdzielnej z gradientem RV/RA powy¿ej 80 mm Hg. Radiogram klatki piersiowej:
serce powiêkszone w ca³o�ci, zwiêkszony przep³yw p³ucny, poza tym p³uca bez zmian,
wska�nik sercowy 0,6. W zapisie EKG cechy znacznego przeci¹¿enia prawego przed-
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sionka i prawej komory. Wyniki badañ laboratoryjnych, poza nieznacznie podwy¿-
szon¹ leukocytoz¹ i obni¿eniem do 3,0 g/l poziomu IgG (norma 5,4-14,2), nie wyka-
zywa³y istotnych odchyleñ. Mimo zastosowanego leczenia (nifedypina, furosemid,
spironolakton, bemecor, potas, enalapril, acard, penicillina crist., fortum, tlenotera-
pia), nie uzyskano poprawy stanu ogólnego dziecka. W 2. tygodniu pobytu w oddzia-
le do³¹czy³y siê zmiany zapalne w p³ucach, co uniemo¿liwi³o przewiezienie ch³opca
do �l¹skiego Centrum Chorób Serca w Zabrzu, gdzie po konsultacji telefonicznej
rozwa¿ano cewnikowanie serca i biopsjê p³uca. Pod koniec 2. tygodnia hospitalizacji
stan pacjenta jeszcze pogorszy³ siê, nasila³y siê objawy duszno�ci. Dnia 24.02.99 r.
w godzinach porannych dosz³o do zatrzymania kr¹¿enia, próba reanimacji by³a nie-
skuteczna. Badanie anatomopatologiczne: przerost i rozstrzeñ serca w ca³o�ci, zw³asz-
cza komory prawej, zw³óknienie wsierdzia komory lewej serca, zapalenie p³uc, ogni-
ska krwotoczne w p³ucach. Rozpoznanie anatomopatologiczne: p³uco � 3 wycinki �
nasilone przekrwienie i obrzêk, ogniskowe drobne wylewy krwawe typu zawa³u krwo-
tocznego, ogniskowe nie¿ytowe i nie¿ytowo-krwotoczne zapalenie, oraz rozsiane,
znaczne zgrubienie �cian têtniczek i têtnic z tworzeniem blaszek miejscami prawie
zamykaj¹cych �wiat³o i z zamkniêciem �wiat³a niektórych naczyñ; serce � 3 wycinki
� przerost w³ókien miê�niowych, niewielki obrzêk i w³óknienie pod�cieliska oraz
pogrubienie �cian niektórych têtniczek; w¹troba � nasilone przekrwienie bierne i kil-
ka sporadycznych, drobnych ognisk krwiotworzenia pozaszpikowego (ryc. 3 i 4).

OMÓWIENIE

Przedstawiony powy¿ej opis przypadków zas³uguje na uwagê ze wzglêdu na rzad-
kie wystêpowanie choroby, która dotknê³a rodzeñstwo odmiennej p³ci w wieku przed-
szkolnym, oraz na ró¿n¹ dynamikê procesu chorobowego. U dziewczynki objawy
choroby wyst¹pi³y w wieku 5 lat i 8 miesiêcy, nadci�nienie p³ucne narasta³o stopnio-

Ryc. 3. A. K. Powiêkszenie prawego
przedsionka i prawej komory,

niedomykalno�æ zastawki trójdzielnej
Ryc. 4. A. K. Poszerzenie pnia t.p³ucnej

i niedomykalno�æ zastawki t.p³ucnej
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wo, co przy zastosowanym leczeniu pozwoli³o na dwuletni okres prze¿ycia. U m³od-
szego ch³opca, który w czasie wyst¹pienia objawów mia³ 4 lata i 3 miesi¹ce, przebieg
choroby by³ burzliwy z nasilon¹ niewydolno�ci¹ kr¹¿enia, w wyniku szybko narasta-
j¹cego nadci�nienia p³ucnego i niedomykalno�ci zastawek prawego serca. Obserwo-
wano praktycznie brak reakcji na stosowane leczenie i zgon w ci¹gu dwóch tygodni.
O du¿ej dynamice procesu �wiadczy równie¿ fakt, ¿e ch³opiec by³ diagnozowany
9 miesiêcy przed zgonem i nie by³o wówczas podstaw do rozpoznania nadci�nienia
p³ucnego, a anatomia serca by³a prawid³owa; jak równie¿ brak objawów podmioto-
wych choroby w ci¹gu dalszych 6 miesiêcy.

W obu przypadkach wyst¹pienie objawów choroby poprzedzone by³o infekcj¹
uk³adu oddechowego, która u ch³opca przebiega³a ciê¿ej, co mo¿na wi¹zaæ ze stwier-
dzan¹ hypoimmunoglobulinemi¹ w klasie IgG. Nale¿y podkre�liæ, ¿e wiêkszo�æ wy-
mienionych we wstêpie leków, maj¹cych zastosowanie w leczeniu nadci�nienia p³uc-
nego, by³a wówczas niedostêpna, równie¿ w o�rodkach specjalistycznych, natomiast
mo¿liwo�æ wykonania transplantacji serca i p³uc by³a teoretyczna. Wyst¹pienie obja-
wów pierwotnego nadci�nienia p³ucnego u rodzeñstwa sugeruje rodzinn¹ postaæ cho-
roby. Obydwoje rodzice byli zdrowi, badania w kierunku nadci�nienia p³ucnego wy-
konano u nich po rozpoznaniu choroby u córki.

Po �mierci rodzeñstwa urodzi³o siê dwóch synów: A. K. ur. 02.01.2001 r. oraz
B. K. ur. 12.09.2002 r. Obecnie ch³opcy pozostaj¹ pod sta³a kontrol¹ kardiologiczn¹,
maj¹ systematycznie wykonywane badania echokardiograficzne 2 D-D i zapisy EKG,
ostatnie 16.05.2006 r.; s¹ zdrowi. Screeningu genetycznego nie wykonywano.
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