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Severe hypoxemic respiratory insufficiency in a patient with hepato-pulmonary
syndrome coexisting with interstitial lung disease of unknown etiology
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Abstract

The coexistence of the interstitial lung disease and respiratory failure is rarely associated with extrapulmonary pathology.
In patients with liver cirrhosis, hypoxemia may develop in the course of hepato-pulmonary syndrome (HPS), but radiological
pathology seen in the course of HPS is of vascular origin, and thus typically not classified as interstitial lung disease.

We present a patient with severe hypoxemic respiratory insufficiency in whom hepato-pulmonary syndrome coexisted with
interstitial lung disease of unknown etiology. The mechanisms of hypoxemia in the course of hepatic diseases and reasons
of possible coincidence of lung and hepatic pathology are discussed.
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Streszczenie

Hipoksemiczna niewydolno$¢ oddechowa u chorego z cechami choroby $rédmiazszowej jest rzadko kojarzona z przyczyna
pozaptucna.

U chorych na marsko$¢ watroby hipoksemia moze by¢ manifestacjg zespotu watrobowo-ptucnego, jednak zmiany w badaniu
radiologicznym klatki piersiowej stwierdzane w przebiegu tego zespotu majg zwykle charakter naczyniowy, a wigc nie sg
zaliczane do typowych choréb $rédmigzszowych.

W pracy przedstawiono przypadek chorego z ciezkg hipoksemiczng niewydolno$cig oddechows, u ktérego rozpoznano
jednoczasowo zesp6t watrobowo-ptucny i chorobe $rédmigzszowa ptuc o nieustalonej etiologii. W dyskusji oméwiono me-
chanizmy hipoksemii w przebiegu niewydolnosci watroby oraz spektrum chordb dotyczacych ptuc i watroby przebiegajacych
z hipoksemig.
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Wstep

Wsréd wielu przyczyn niewydolnosci oddecho-
wej marsko$é¢ watroby nalezy do stosunkowo rzadkich,
mimo ze fagodng hipoksemie obserwuje sie u okoto
30-45% chorych bez wsp6listniejacych chordb ptuc
i serca [1-4]. Jej przyczyng jest zwykle uposledzenie
wentylacji, ktére moze by¢ spowodowane wodo-
brzuszem z uniesieniem i ograniczeniem ruchomosci
przepony oraz obecnoscig obrzeku §rédmiazszowego
i ptynu przesiekowego w optucnej [5, 6]. U 12-32%
chorych na marskosé watroby dochodzi do nadmier-
nego poszerzenia naczyn plucnych [1, 7, 8].

Zaburzenia wymiany gazowej polegajace na
zwigkszeniu gradientu pecherzykowo-wlosniczko-
wego dla preznoéci tlenu (P[A-a]O, > 15 mm Hg)
z lub bez towarzyszgcej hipoksemii tetniczej (tet-
nicze Pa0, < 80 mm Hg) u chorego z udokumento-
wang przewlekla, zaawansowana chorobg watroby
oraz udowodnionym wewnatrzptucnym rozsze-
rzeniem naczyn (IPVD, intrapulmonary vascu-
lar dilatation) nosza nazwe zespolu watrobowo-
-ptucnego (HPS, hepatopulmonary syndrome) [3, 5,
6, 9, 10]. Pierwotnie uwazano, ze rozpoznanie HPS
wymaga wykluczenia innych schorzen , ktére moga
stanowi¢ przyczyne zaburzen wymiany gazowej
[1]. Obecnie uwaza sie, ze wspdlistnienie trzech
objawéw: choroby watroby, zaburzein wymiany
gazowej oraz obecnoéci przecieku wewnatrzptu-
cnego, jest na tyle charakterystyczne dla HPS, ze
nie trzeba poszukiwaé¢ w tych przypadkach innych
przyczyn zaburzen gazometrycznych [2, 5, 6].

W obrazie radiologicznym (RTG) klatki pier-
siowej u chorych na HPS obserwowane sa drobne
zacienienia w dolnych czesciach ptuc, ktére przy-
pisuje sie obecnosci poszerzonych naczyn [2, 11].
W literaturze znaleziono tylko pojedyncze opisy
wspdlistnienia HPS i zmian rozsianych w ptucach
niebedacych pochodzenia naczyniowego [12-15].

Ponizej przedstawiono przypadek chorego na
marsko$é watroby, u ktérego po 2-letnim okresie
obserwacji wystapily objawy ciezkiej niewydol-
nosci oddechowej. Jednoczasowo rozpoznano ze-
sp6l watrobowo-ptucny i chorobe sr6dmiazszowa
z cechami widknienia pluc.

Opis przypadku

Pie¢dziesieciodwuletni chory, monter, miesz-
kaniec wsi, niepalacy, nie naduzywajacy alkoholu,
zostal przyjety w sierpniu 2009 roku do szpitala
w Rudce z powodu pogorszenia stanu ogélnego. Od
ponad dwdéch tygodni mial suchy, meczacy kaszel,
stany podgoraczkowe i duszno$é oraz zauwazyt
narastajgce obrzeki koniczyn dolnych.

Chory byl hospitalizowany w tym samym
szpitalu przed ponad dwoma laty z powodu su-
chego kaszlu i krwioplucia oraz podejrzenia cho-
roby $§rédmiazszowej ptuc. W badaniu RTG klatki
piersiowej uwidoczniono wéwczas powiekszona
sylwetke serca oraz pasmowate zacienienie nad
lewa koputa przepony. Badaniem tomokompute-
rowym (CT, computed tomography) w opcji angio
wykluczono zatorowos$é ptucna jako przyczyne
krwioplucia oraz chorobe sr6dmiazszowa ptuc.
Ciénienie parcjalne tlenu we krwi arterializowanej
(PaO,) wynosilo 67,3 mm Hg, saturacja — 94%.
W spirometrii stwierdzono pojemno$é zyciowa
(VC, vital capacity) 2,8 1 (68% w.n.), natezonag
objetos¢ wydechowa pierwszosekundowsa (FEV,,
forced vital capacity) 2,4 1 (74% w.n.). Wyniki
badan rutynowych ujawnily cechy uszkodzenia
migzszu watroby. Z podejrzeniem marskosci wa-
troby chorego skierowano na oddziat zakazZny,
gdzie rozpoznano stan po przebytym zapaleniu
watroby typu B, bez cech aktywnego zapalenia oraz
cechy nadciénienia wrotnego (obecnosé¢ zylakéw
przetyku w ezofagoskopii). Wykluczono zapalenie
watroby typu C i zapalenie autoimmunologiczne
(nie wykryto obecnosci autoprzeciwcial). Ostatecz-
nie rozpoznano marsko$é watroby o nieustalone;j
etiologii z cechami nadci$nienia wrotnego. Chory
pozostawal pod obserwacjg, bez leczenia.

W sierpniu 2009 roku przy przyjeciu do szpi-
tala w Rudce chory byl w érednim stanie ogélnym.
W poréwnaniu z badaniem sprzed 2 lat stwierdzo-
no u niego zmniejszenie masy ciata o 15 kilogra-
moéw. W badaniu przedmiotowym widoczne byto
zazoblcenie powlok skérnych i twardéwek, pajaczki
naczyniowe na skdrze tutowia i konczyn dolnych,
obrzeki podudzi. Nie stwierdzono palcéw patecz-
kowatych ani sinicy. Ostuchowo u podstawy ptuc
styszalne byly trzeszczenia.

W badaniach laboratoryjnych wykryto nie-
dokrwisto$é makrocytarng (Hb 12,3 g/dl, erytrocyty
2,9 mln/mm?®, MCV [mean corpuscular volume]
111 f1) i matoptytkowosé (33-62 tys./mm®), cechy
uszkodzenia watroby (stezenie bilirubiny 9,6 mg/dl
z przewaga bilirubiny bezposredniej, wydtuzony
czas protrombinowy do 23,8 s, INR [international
normalized ratio] 1,86). Gazometria krwi arteria-
lizowanej wykazata ciezka hipoksemiczna nie-
wydolnos$¢ oddechowa (PaO, 35,2 mm Hg, PaCO,
38,6 mm Hg). W RTG klatki piersiowej uwidocz-
niono pluca o zmniejszonej objetosci oraz rozsiane
zmiany siateczkowate i linijne w obwodowych
partiach pluc (ryc. 1). Nie stwierdzono cech infek-
cji. Zastosowano leczenie diuretyczne (furosemid
i spironolakton) oraz tlenoterapie o przeplywie
4 1/min, uzyskujac poprawe utlenowania krwi (wzrost
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Rycina 1. RTG klatki piersiowej. Wysokie ustawienie przepony.
Ptuca o zmniejszonej objetosci. Obustronnie w ptucach widoczne
zmiany rozsiane siateczkowate, najbardziej nasilone podoptucnowo
Figure 1. Chest x-ray. Elevated diaphragm with a loss of lung volume.
Bilateral, subpleural reticular pattern

PaO, do 71,2 mm Hg). Chory zostat zakwalifiko-
wany do domowego leczenia tlenem. Biorac pod
uwage mozliwo$¢ udzialu choroby srédmigzszowej
pluc w patogenezie niewydolnosci oddechowej,
w pazdzierniku 2009 roku chorego skierowano do
Instytutu Gruzlicy i Choréb Pluc w celu ustalenia
etiologii zmian rozsianych w ptucach.

Przy przyjeciu pacjent skarzyl sie na dusznosé
spoczynkows, nasilajaca sie przy pionizacji, pomi-
mo stosowania tlenoterapii 4 1/min przez 15 godz./
/dobe. Stezenie biatka w surowicy bylo prawidtowe
(78 g/1), ale stwierdzono niedobér albumin (32 g/
= 41%) i nadmiar gammaglobulin (24,4 g/l = 31%).

W RTG klatki piersiowej wykazano niewielka
progresje zmian §rédmiazszowych w poréwna-
niu z badaniami sprzed dwdéch miesiecy. W CT
o wysokiej rozdzielczosci (hrCT, high resolution
CT) uwidoczniono pluca o zmniejszonej objetosci
i pogrubiatym zrebie tworzacym zmiany siateczko-
wate i linijne zageszczenia wyraZnie odgraniczone
od zdrowego migzszu. Zmiany te byly widoczne
zar6wno w polach gérnych i srodkowych, jak
i dolnych, nie wykazujac predylekcji do obwodowe;j
lokalizacji. Obecne tez byly ogniskowe rozstrzenie
oskrzeli z pociagania zlokalizowane w platach dol-
nych (ryc. 2 A, B). Obraz nie wykazywat cech zwy-
ktego sr6dmiazszowego zapalenia pluc (UIP, usual
interstitial pneumonia). Wynik badania angio-
-CT nie wykazal zmian zatorowych, cech nadcis-
nienia ptucnego ani zmian typowych dla przetok
tetniczo-zylnych. Ocene obwodowych naczyn
w rekonstrukcji MIP (maximum intensity projec-
tion) znacznie utrudnialy zmiany §r6dmiazszowe.

Rycina 2 A, B. hrCT, okno ptucne. Obustronnie widoczne, nie-
réwnomiernie roztozone zmiany siateczkowate z rozstrzeniami
oskrzeli z pociggania w ptatach dolnych, z zaoszczedzeniem oko-
lic nadprzeponowych, bez objawdéw plastra miodu. Obraz zmian
$rddmigzszowych nie jest typowy dla zwykiego $rédmigzszowego
widknienia ptuc

Figure 2 A, B. hrCT, lung window. Bilateral reticular pattern and
traction bronchiectasis in lower lobes partially sparing subleural re-
gions. Honeycombing is not present. The image is not typical for UIP

Catkowita pojemnos¢ ptuc (TLC, total lung
capacity) wynosita 3,21 = 55,3% w.n., VC — 2,11
= 55,2% w.n., co odpowiadato ciezkiej restrykc;ji.
Brak wspélpracy chorego uniemozliwil badanie
zdolnosci dyfuzyjnej dla tlenku wegla (DLCO,
diffusion lung capacity for carbon monoxide).
W gazometrii arterializowanej krwi kapilarnej
stwierdzono PaO, 54,9 mm Hg, PaCO, 30,2 mm
Hg. Podczas oddychania 100-procentowym tlenem
PaO, zwiekszylo sie do 208 mm Hg.

W badaniu echokardiograficznym nie wyka-
zano istotnych zaburzen, natomiast w badaniu
z kontrastem uwidoczniono cechy przecieku na
poziomie pluc (pecherzyki powietrza widoczne
byly w jamach lewego serca po 5 ewolucjach pra-
cy serca, liczac od momentu pojawienia sie ich
w prawym przedsionku). Ze wzgledu na niewy-
dolnos¢ oddechowa oraz zaburzenia krzepniecia
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i maltoplytkowosé¢ nie podjeto préby wykonania
chirurgicznej biopsji pluca. Sprébowano jednak
leczenia choroby §r6dmigzszowej glikokortyko-
steroidami (GKS), wdrozono prednizon w dawce
dobowej 60 mg. Zastosowane leczenie spowo-
dowalo krétkotrwala poprawe stanu chorego, po
czym nasilita sie duszno$¢ oraz pojawilty masywne
obrzeki konczyn dolnych wymagajace ponownej
hospitalizacji. Pomimo zastosowania tlenoterapii
i leczenia diuretycznego na oddziale intensywnej
terapii pacjent zmart w styczniu 2010 roku, 3 mie-
sigce po rozpoznaniu HPS. Nie wykonano badania
autopsyjnego.

Omodwienie

Opisany przypadek ilustruje wspélistnienie
patologii watroby (marsko$¢) i choroby ukladu
oddechowego (wléknienie ptuc).

Ciezkie uszkodzenie watroby przebiegajace
z z61taczka, hipoalbuminemia, zaburzeniami
wskaznikéw krzepniecia doprowadzito w konse-
kwencji do retencji plynéw i objawéw nadcisnienia
wrotnego. Pomimo przeprowadzonej diagnostyki
nie udato sie ustali¢ przyczyny marskosci watroby:.

Kliniczng przestanka dla podejrzenia HPS byly
w opisywanym przypadku duszno$¢ nasilajgca sie
przy pionizacji — zjawisko platypnoe, i ortodeoksja
(nasilenie hipoksemii w pozycji stojacej), ktore sg
charakterystyczne dla HPS [9].

U chorego obserwowano tez pajaczki skérne,
ktére w chorobach watroby zwykle towarzysza
ciezkiej hipoksemii w przebiegu IPVD.

Krowka i wsp. opisali w 1993 roku 22-
-0osobowa grupe chorych na HPS [11]. Srednia wieku
wynosila 49 lat, dominowali chorzy z marskoscia
watroby o nieustalonej etiologii. U wiekszosci
z nich (18 chorych) gtéwne dolegliwosci zwigzane
byly z przewlekla chorobg watroby, u pozostatych
czterech dominowala dusznosé. Duszno$é rozwi-
jata sie po roku do 10 lat do czasu wykrycia HPS
(8r. po 4,8 roku). W przegladowym RTG klatki
piersiowej najcze$ciej stwierdzano zmiany $réd-
migzszowe zlokalizowane w dolnych czesciach
pluc. Nie wykonywano CT. Dziewigciu sposréd
22 chorych zmarlo, czas od ustalenia rozpoznania
HPS do émierci wynosit od roku do 5 lat (ér. 2,5
roku) [11].

W trakcie 2-letniej obserwacji i diagnostyki
marsko$ci watroby u opisywanego chorego poja-
wita sie hipoksemiczna niewydolnosé¢ oddechowa
ijednoczesnie stwierdzono wyrazne zmiany $réd-
migzszowe w plucach. Obraz hrCT bardzo suge-
stywnie wskazywal na chorobe sr6dmiazszowa
z cechami wiéknienia, niecharakterystycznego dla

UIP. Zmianom radiologicznym w plucach odpo-
wiadata ciezkiego stopnia restrykcja w badaniach
czynno$ciowych. Tym niemniej, stwierdzono
dysproporcje pomiedzy nasileniem zmian radio-
logicznych a ciezka hipoksemig.

Przyczyna ciezkiej hipoksemii w opisywanym
przypadku byl zapewne przede wszystkim przeciek
wewnatrzptucny spowodowany rozszerzeniem
naczyn plucnych. Dla rozpoznania tej patologii sto-
suje sie echokardiografie przezklatkowa z roztwo-
rem soli fizjologicznej wymieszanej z powietrzem
w celu wytworzenia mikropecherzykéw powietrza,
aktualnie uznang za ,,ztoty standard” diagnostycz-
ny [2, 3, 6]. U zdrowych os6b pecherzyki powie-
trza z wstrzasnietej soli po jej dozylnym podaniu
widaé¢ jedynie w jamach prawego serca, gdyz sa
zatrzymywane w kapilarach ptucnych, u chorych
z przeciekiem wewnatrzsercowym lub wewnatrz-
plucnym kontrast pojawia sie w lewym przedsion-
ku. Pomiar czasu, jaki zajmuje przejscie kontrastu
z prawego do lewego przedsionka, pozwala na od-
réznienie przecieku wewnatrzsercowego (miedzy
1 a 3 ewolucja serca) od przecieku wewnatrzptuc-
nego (miedzy 4 a 6 cyklem serca). U opisywanego
chorego podczas badania echokardiograficznego
z kontrastem uwidoczniono pecherzyki powie-
trza w lewym przedsionku serca po 5 ewolucjach,
potwierdzajac cechy przecieku na poziomie pluc.

Ocene prawdopodobienistwa obecnosci prze-
cieku wewnatrzsercowego lub wewnatrzptucne-
go mozna oszacowac, oceniajac odpowiedZ na po-
daz 100-procentowego tlenu. Zwiekszenie PaO,
> 500 mm Hg wyklucza istnienie przecieku, PaO,
< 100 mm Hg wskazuje na jego duze prawdopodo-
bienstwo, natomiast umiarkowane zwigkszenie PaO,
(200-300 mm Hg) sugeruje mozliwo$¢ przecieku
[9, 15]. Wartos¢ PaO, < 65 mm Hg w temperaturze
pokojowej w spoczynku ma 100-procentowa warto$é
predykcyjna dla rozpoznania HPS [7].

Podanie 100-procentowego tlenu do oddy-
chania w opisywanym przypadku spowodowato
zwiekszenie PaO, do 208 mm Hg, co sugerowalo
mozliwoé¢ przecieku.

Wielko$¢ przecieku oszacowano na 26-29%,
wykorzystujac skrécone badanie gazometryczne
po zastosowaniu 100-procentowego tlenu. Podob-
ng metode zastosowal Martinez i wsp., uzyskujac
wynik 11% [15].

Zmiany w przegladowym RTG klatki pier-
siowej u chorych na przewlekle choroby watroby
przed erg badan CT opisywano jako obustronne
zmiany siateczkowato-guzkowe i guzki, zwlaszcza
w platach dolnych. Charakterystyczna byla akcen-
tacja naczyn zwlaszcza na obwodzie w katach prze-
ponowo-zebrowych [2, 11, 12, 16]. Zmian czysto
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siateczkowatych, bez guzkéw, nie obserwowano,
podobnie nie stwierdzano zmniejszenia objetosci
pluc. Zjawisko ortodeoksji przypisywano raczej
zaburzeniom naczyniowym niz wspélistniejacym
chorobom ptuc, uwazajac, ze sg lokalng mani-
festacja uogdlnionego rozszerzenia naczyn [16].
W 1996 roku McAdams i wsp. po raz pierwszy
opisali zmiany radiologiczne w klatce piersiowej
8 chorych w badaniu CT. Autorzy obserwowali
liczne rozszerzone naczynia, ktére nie zwezaly sie
ku obwodowi. Miernie rozszerzone naczynia moga
przypominac nieregularne zacienienia linijne, ta-
kie jak we wléknieniu, co wymaga uwzglednienia
w réznicowaniu innych cech wiéknienia [16].

U opisywanego chorego wykonano badanie
CT w opcji naczyniowej, a mimo to nie wykryto
opisywanych patologii naczyniowych, jednak duze
utrudnienie stanowity obserwowane zmiany §réd-
migzszowe. Ich pochodzenie bylto niejasne, gdyz
nie wykryto zadnych innych cech choroby, ktéra
moglaby by¢ przyczynag zmian §r6dmiazszowych
z wléknieniem. Nie stwierdzono cech klinicznych
choroby tkanki tacznej ani nie wykryto przeciwciat
przeciwjadrowych. Podobnie nie stwierdzono
zwigzku wystapienia zmian plucnych z naraze-
niem na alergeny (chory mieszkal na wsi, ale nie
byl bezposrednio narazony na alergeny, a w jego
surowicy nie wykryto precypityn z najczestszymi
alergenami). Pozwalalo to wykluczyé przewlekla
posta¢ alergicznego zapalenia pecherzykéw pluc-
nych, zwlaszcza ze w badaniu hrCT sprzed 2 lat
nie wykazano cech choroby sr6dmigzszowej ptuc.

Choroba $§r6dmiazszowa pluc moze wystepo-
waé w przebiegu autoimmunologicznych choréb
watroby, szczegdlnie zas w przebiegu pierwotnej
marskosci zélciowej. Jednak w prezentowanym
przypadku, ze wzgledu na nieobecnosé¢ autoprze-
ciwcial , tto autoimmunologiczne marskosci wa-
troby byto malo prawdopodobne.

Zwiazek miedzy chorobami watroby a ptucami
zauwazono w koncu XIX wieku. Obecnie HPS jest
definiowany jako defekt utlenowania krwi tetniczej
spowodowany rozszerzeniem naczyh wewnatrz-
plucnych zwiazanym z chorobg watroby [10].
W zaleznoéci od stopnia uposledzenia wymiany
gazowej HPS dzieli sie na posta¢ tagodna (PaO, >
80 mm Hg), umiarkowang (PaO, 60-79 mm Hg),
ciezka (PaO, 50-59 mm Hg) i bardzo ciezka (PaO,
< 50 mm Hg albo < 300 mm Hg przy oddychaniu
100-procentowym O,). Opisany pacjent spetniat
kryteria rozpoznania bardzo ciezkiego HPS.

Nie stwierdzono zaleznosci pomiedzy stop-
niem zaawansowania marsko$ci watroby a wiel-
koscia przecieku ptucnego i stopniem hipoksemii
[17]. Wykazano natomiast, ze wystepowanie HPS

istotnie skraca czas przezycia chorych z marsko-
Scia watroby, mediane przezycia chorych z HPS
oceniono na 10,6 miesigca, natomiast chorych bez
HPS na 40,8 miesigca [18]. Opisany w pracy chory
zmarl 3 lata po ustaleniu rozpoznania marskosci
watroby i 3 miesigce po rozpoznaniu HPS.

Wykazano, ze u chorych z PaO, < 50 mm Hg
rokowanie co do przezycia jest znacznie gorsze
niz u chorych z PaO, > 50 mm Hg [5, 6]. Rozpo-
znanie HPS przebiegajacego z PaO, < 60 mm Hg
jest traktowane jako wskazanie do przeszczepienia
watroby ze wzgledu na zle rokowanie, a chorzy
z rozpoznaniem tego zespolu powinni by¢ kwali-
fikowani do przeszczepienia wczesniej niz chorzy
z innymi chorobami [5, 6, 19].

Wéréd chorych na marskoéé watroby, u okoto
30% obserwuje sie zwiekszenie przepltywu krwi
ijednoczesne uposledzenie odruchowego skurczu
naczyn w lozysku naczyniowym pluc w odpo-
wiedzi na hipoksje [5, 6]. Zaburzenia naczyniowe
charakterystyczne dla HPS sa najbardziej nasilone
w $rodkowych i dolnych polach ptucnych, po
pionizacji przeplyw krwi ulega najwiekszemu
zwigkszeniu w tych partiach pluc, co skutkuje
nasileniem zaburzeh wymiany gazowej (zjawisko
ortodeoksji) [2]. Znane sg 3 determinanty uposle-
dzenia utlenowania krwi: zaburzenie réwnowagi
miedzy wentylacja i perfuzja, zwiekszony prze-
ciek wewnatrzptucny i uposledzenie dyfuzji dla
tlenu [10]. Uwaza sie, ze za poszerzenie plucnego
tozyska naczyniowego i ich zaburzona reakcje
skurczowg na niedotlenienie oraz uczynnienie
anastomoz tetniczo-zylnych odpowiada zaburzenie
ré6wnowagi miedzy substancjami rozszerzajacymi
a kurczacymi naczynia poprzez zmniejszone usu-
wanie oraz nadmierne wytwarzanie w uszkodzone;j
watrobie czynnikéw rozszerzajgcych naczynia
oraz nadmierng produkcje tlenku azotu (NO, nitric
oxide) w ukladzie oddechowym [5, 6]. Przyczyna
zaburzen funkcji sr6dbtonka mikrokrgzenia ptuc-
nego jest zaré6wno nasilenie syntezy tlenku azotu
(poprzez zwiekszong aktywno$é srédbtonkowej
syntazy NO), jak i zwiekszenie ekspresji i aktyw-
noéci indukowalnej syntazy NO w makrofagach
wewnatrznaczyniowych. W zaleznosci od tego,
czy rozszerzenie naczyn dotyczy przedwloéni-
czek, czy jest wynikiem bezposrednich polaczen
tetniczo-zylnych, wyréznia sie odpowiednio typ I
albo IT HPS [2].

Nie ma skutecznego leczenia farmakologiczne-
go w HPS. Hipoksemie mozna korygowad, stosujac
tlenoterapie. Zmiany patofizjologiczne prowadzace
do powstania HPS ttumaczg odpowiedZ na leczenie
tlenem: chorzy z typem I dobrze reaguja na to lecze-
nie, gdyz wzrost preznosci tlenu w powietrzu pe-

www. pneumonologia.viamedica.pl 211



Pneumonologia i Alergologia Polska 2013, tom 81, nr 3, strony 267-272

cherzykowym powoduje wzrost jego dyfuzji poprzez
bariere pecherzykowo-wlosniczkowa oraz poprawe
Pa0O,. W typie II obserwuje sie brak reakcji na wzrost
preznosci tlenu w powietrzu pecherzykowym, gdyz
krew przeplywajaca przez polaczenia tetniczo-zylne
omija pecherzyki ptucne. W opisanym przypadku
pacjent dobrze reagowal na zastosowang tlenotera-
pie, uzyskano znaczaca poprawe utlenowania krwi.
Jednak jedyng skuteczna metoda leczenia HPS jest
przeszczepienie watroby. W jednym z opracowan
pochodzacym z jednego osrodka odsetek 5-letniego
przezycia chorych z HPS po przeszczepieniu watro-
by wynidst 76%, natomiast chorych niezakwalifiko-
wanych do transplantacji — 23% [20].
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