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Streszczenie

Choroba zarostowa zyt ptucnych (PVOD) jest rzadka postacig nadci$nienia ptucnego spowodowang zmianami zachodzacymi
w zytach ptucnych. Wiele klinicznych i hemodynamicznych podobienstw do idiopatycznego tetniczego nadci$nienia ptucnego
(IPAH) moze powodowa¢ trudnos$ci diagnostyczne i terapeutyczne.

Opis przypadku dotyczy pacjenta z PVOD, u ktérego pierwsze objawy choroby wystapily po przebyciu mononukleozy zakazne;.
Pacjent byt leczony analogiem prostacykliny (PGI2) (Treprostinil), co umozliwito proces kwalifikacji i przeszczepienie ptuc.
Pomimo coraz wigkszej wiedzy o przyczynach, etiopatogenezie i zmianach zachodzacych w zytach ptucnych na poziomie moleku-
larnym, przeszczepienie ptuc jest jedyng skuteczng opcja terapeutyczng dla pacjentéw cierpigcych na PVOD.

Stowa kluczowe: choroba zarostowa zyt ptucnych, przeszczepienie ptuc, idiopatyczne tetnicze nadci$nienie pfucne

Wstep

Choroba zarostowa zy! plucnych (PVOD,
pulmonary veno-occlusive disease) jest rzadka
postacig nadcis$nienia ptucnego (PH, pulmonary
hypertension), wystepujaca szacunkowo z czgsto-
$cia 0,1-0,2 na milion os6b [1]. Etiologia PVOD
wigze sig z postepujaca niedroznoscig matych zyt
plucnych, co powoduje wzrost oporu naczynio-
wego ptuc i dysfunkcje prawej komory [2]. Termin
pulmonary veno-occlusive disease zostal po raz
pierwszy uzyty przez Heath i wsp. [3], ktérzy
odré6znili to schorzenie jako oddzielng jednostke
chorobowa od tak zwanego pierwotnego nadci-
$nienia ptucnego [2]. Zgodnie z systemem klasy-
fikacji z V Swiatowego Sympozjum Nadciénienia
Plucnego w Nicei w 2013 roku i wytycznymi
z 2015 roku Europejskiego Towarzystwa Kardio-
logicznego (ESC, European Society of Cardiology)
i Europejskiego Towarzystwa Oddechowego (ERS,

European Respiratory Society) przedstawionymi
w tabeli 1, PVOD stanowi podgrupe tetniczego
nadci$nienia ptucnego (PAH, pulmonary artery
hypertension), lecz cechuje sie znacznie gorszym
rokowaniem. Leczenie przy uzyciu lekéw stoso-
wanych w terapii zaawansowanej specyficznej dla
PAH moze prowadzi¢ do wystgpienia obrzeku ptuc
[4, 5]. Wigkszo$¢ przypadkéw jest rozpoznawana
w miodym wieku. Przyczyna choroby zarostowe;j
zyl ptucnych jest nieznana, jednak uwaza sie, ze
moze mie¢ zwigzek z kilkoma czynnikami ryzyka,
takimi jak infekcja, chemioterapia i toksyczno$é
zwigzana z lekami, promieniowanie, autoimmu-
nizacja i predyspozycja genetyczna [6].

Opis przypadku
W 2012 roku 19-letni pacjent zostal przyjety

na oddzial choréb zakaznych, gdzie rozpoznano
mononukleoze zakazng i srédmigzszowe zapale-
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Tabela 1. Klasyfikacja nadci$nienia ptucnego wedtug wytycznych Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego i Europej-

skiego Towarzystwa Oddechowego z 2015 roku

1. Tetnicze nadci$nienie ptucne

1.1. Idiopatyczne

1.2. Dziedziczone
1.2.1. Mutacja BMPR2
1.2.2. Inne mutacje

1.3. Wywotane przez leki lub toksyny

1.4. Zwiazane z:
1.4.1. Choroby tkanki tacznej
1.4.2. Zakazenie HIV
1.4.3. Nadci$nienie wrotne
1.4.4. Wady wrodzone serca
1.4.5. Schistosomatoza

1". Choroba zarostowa zyt ptucnych i/lub kapilarna hemangioma-
toza ptucna
1".1. Idiopatyczna
1'.2. Dziedziczona
1".2.1. Mutacja EIF2AK4
1".2.2. Inne mutacje
1".3. Wywotane przez leki, toksyny lub napromieniowanie
1".4. W przebiegu wybranych chordb:
1".4.1. Choroby tkanki tacznej
1".4.2. Zakazenie HIV
1". Przetrwate nadci$nienie ptucne noworodkéw

2. Nadcisnienie ptucne spowodowane chorobg lewej cze$ci serca
2.1. Zaburzenia czynno$ci skurczowej lewej komory
2.2. Zaburzenia czynno$ci rozkurczowej lewej komory
2.3. Wady zastawkowe
2.4. Wrodzone/nabyte zawezenie drogi naptywu/odptywu le-
wej komory lub kardiomiopatie wrodzone
2.5. Wrodzone/nabyte zwezenia zyt ptucnych

3. Nadci$nienie ptucne w przebiegu chordb ptuc i/lub hipoksji

3.1. Przewlekia obturacyjna choroba ptuc

3.2. Srédmiazszowa choroba ptuc

3.3. Inne choroby ptuc z mieszanymi zmianami restrykcyjnymi
i obturacyjnymi

3.4. Zaburzenia oddychania w czasie snu

3.5. Zaburzenia wentylacji pecherzykowej

3.6. Przewlekta ekspozycja na duze wysokosci

3.7. Wady rozwojowe ptuc

4. Przewlekie zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie ptucne i inne zaweze-
nia tetnic ptucnych
4.1. Przewlekle zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie ptucne
4.2. Inne zawezenia tetnic ptucnych
4.2.1. Angiosarcoma
4.2.2. Inne nowotwory wewnatrznaczyniowe
4.2.3. Zapalenie tetnic
4.2.4. \Wrodzone zwezenia tetnic ptucnych
4.2.5. Pasozyty (hydatidozy)

5. Nadci$nienie ptucne o niewyja$nionym i/lub wieloczynnikowym pa-

tomechanizmie

5.1. Choroby uktadu krwiotwdrczego: przewlekia anemia hemolitycz-
na, choroby rozrostowe szpiku, splenektomia

5.2. Choroby uktadowe, sarkoidoza, histiocytoza ptucna, limfangio-
leiomiomatoza

5.3. Zaburzenia metaboliczne: choroba spichrzania glikogenu, choro-
ba Gauchera, choroby tarczycy

5.4. Inne: nowotworowa mikroangiopatia zakrzepowa ptuc, widknie-
jace zapalenie $rodpiersia, przewlekta niewydolno$¢ nerek (leczona
lub nieleczona dializa), segmentalne nadci$nienie ptucne

nie ptuc. Wynik RTG klatki piersiowej ujawnil
§lad ptynu w jamie oplucnowej. Po zastosowa-
niu leczenia pacjent zostal wypisany ze szpitala
w stanie ogélnym dobrym. Od tamtego czasu mez-
czyzna zaczal odczuwacé postepujacg dusznos$c.
W 2015 roku wykonano badanie echokar-
diograficzne, ktérego wynik ujawnit powiek-
szong prawg komore i niewielkie rozkurczowe
splaszczenie przegrody miedzykomorowej (EF
[ejection fraction]: 64%, RV [residual volume]: 28
mm, IVS [intraventicular septum]: 9, TAPSE |[tri-
cuspid annular plane systolic excursion]: 23, AcT
[acceleration time]: 85ms). Taki obraz sugerowat
podwyzszone ci$nienie w tetnicach plucnych.
W marcu 2016 roku pacjent zostal przyjety na
oddziat kardiologii w celu diagnostyki postepuja-
cej niewydolnosci oddechowej. Badania obrazo-

we wykazaly rozproszone liniowe zmiany $ré6d-
migzszowe w obu plucach, najwieksze w okolicy
przeponowo-zebrowej (RTG) (ryc. 1). Najbardziej
rozleglte zmiany znajdowaly sie po obu stronach
pod optucna (SPECT, single-photon emission
computed tomography). W tedcie 6-minutowego
marszu (6MWT, six-minute walk test) pacjent
pokonal dystans 510 m. Podczas tego badania
wystapil znaczny spadek saturacji SpO, (z 96% do
83%). Analiza gazometrii krwi tetniczej wykazata
alkaloze oddechowa (pH — 7,468, pCO, — 31,5
mm Hg, pO, — 72 mm Hg). W badaniu echokar-
diograficznym ujawniono niewielkie sptaszczenie
przegrody miedzykomorowej, §lad niedomykal-
noéci zastawki dwudzielnej, nieznaczna niedo-
mykalno$é zastawki tréjdzielnej (EF — 77%, RV
— 26 (LAX — projekcja przymostkowa podtuzna),

18 www.journals.viamedica.pl



Marek Ochman i wsp., Przeszczepienie ptuc jako opcja leczenia choroby zarostowej zyt ptucnych

Rycina 1. Rentgen klatki piersiowej — rozproszone zmiany w ksztat-
cie linii w obu ptucach

Rycina 2. Tomografiia komputerowa wysokiej rozdzielczo$ci — bada-
nie wykonane przed leczeniem w kwietniu 2016 roku

Tabela 2. Wyniki badan — kwiecien 2016

Badanie Wyniki

Spirometria FEV, — 87%, FVC — 77%, wskaznik Tiffeneau 95,83%
Pletyzmografia catego ciata TLC — 90,7%, RV — 126%, RV/TLC 138% DLCO — 60%

i DLCO

6MWT Dystans — 531 m, Skala Borga — 2, desaturacja 98—-82%

Cewnikowanie prawego serca
Angio-TK

Przedwto$niczkowe nadcisnienie ptucne, test wazoreaktywnos$ci byt dodatni

Objawy nadci$nienia ptucnego, poszerzony pien ptucny (35 mm), tetnice ptucne i prawa komora. Strefy

mlecznej szyby w okolicy okofownekowej w obu ptucach, zlewajaca sie i pogrubiona przegroda miedzypta-
towa odpowiadajaca obrzekowi ptuc — obraz podobny do alergicznego zapalenia pecherzykéw ptucnych.
W obu ptucach guzki (@ 4 mm) — prawdopodobnie po zapaleniu ptuc; torbiel w osierdziu w kacie zebro-
wo-sercowym. Widoczne takze powigkszone wezty chionne (podostrogowe, przyaortowe, wneki prawej)

Nt-proBNP 144 pg/ml

FEV, (forced expiratory volume in one second) —natezona objeto$¢ wydechowa pierwszosekundowa; FVC (forced vital capacity) — natezona pojemnos¢ zyciowa; TLC
(total lung capacity) — pojemno$¢ catkowita ptuc; objasnienia pozostatych skrétéw w tekscie

IVS — 9 (LAX), AcT — 92ms, TAPSE — 20 mm,
TVPG |[tricuspid valve pressure gradient] — 52
mm Hg, TVI [time velocity integral] — 361, mak-
symalna predko$¢ przeptywu wstecznego przez
zastawke tréjdzielng — 361 cm/s). Postawiono
wstepne rozpoznanie nadciénienia plucnego.
Podczas pobytu pacjenta w szpitalu oznaczono
stezenie przeciwcial przeciwjadrowych typu ANA
(antinuclear antibodies) — miano wynosito 1:160,
lecz twardzina uktadowa zostata wykluczona na
podstawie wyniku wideokapilaroskopii palcéw
[I-1V, wykonanej w maju. Nie zaobserwowano mi-
kroangiopatii typowej dla twardziny uktadowej.

W kwietniu 2016 roku wykonano pletyzmogra-
fie, spirometrig, cewnikowanie serca, angiografie to-

mografii komputerowe;j ptuc i badanie stezenia pep-
tydu NT-proBNP. Wyniki przedstawiono w tabeli 2.

Na podstawie obrazu radiologicznego (ryc.2)
rozpoznano PVOD jako przyczyne podejrzewane-
go wczesniej nadcisnienia plucnego. Rozpoczeto
leczenie diltiazemem, jednak z powodu nietole-
rancji leku (bradykardia — 35 uderzefi/min), za-
stapiono go amlodyping (5 mg dwa razy dziennie),
zwiekszajac dawke do 10 mg dwa razy dziennie.
Odnotowano poprawe nastroju chorego, lecz efekt
terapeutyczny nie byt satysfakcjonujacy.

Po tygodniu leczenia w obu jamach optuc-
nych stwierdzono ptyn.

W czerwcu 2016 roku do planu leczenia
wlaczono podskérnie podawany treprostinil
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Rycina 3. Tomografiia komputerowa wysokiej rozdzielczosci —
regresja pogrubienia przegrody miedzyptatowej i ptynu z jamy optuc-
nowej po leczeniu treprostinilem

(amp. 1 mg/ml) 0,032 ml/godz., zwiekszajac
dawke do 0,034 ml/godz. (9,8 ng/kg/min na 58
kg masy ciata). Pacjent otrzymywat takze furo-
semid. Po miesigcu, podczas kolejnej hospitali-
zacji zaobserwowano, ze terapia spowodowata
ustapienie pogrubienia oplucnej i ptynu z jam
oplucnowych (Ryc.3). W badaniach obrazowych
odnotowano takze zmniejszenie intensywnosci
zacienien w plucach. Rezultaty badania plety-
zmogralfii, spirometrii i gazometrii krwi tetniczej
byly poré6wnywalne do tych z kwietnia, z wyjat-
kiem analizy zdolnosci dyfuzji gazé6w w ptucach
(DLCO, diffusing capacity of the lung for carbon
monoxide), ktéra spadia do 34,4%. Utrzymano
dotychczasowe leczenie.

Choroba postepowala, co byto zauwazalne
w wynikach badan. Odnotowano obniZone po-
jemnos$ci w badaniu spirometrycznym, pletyzmo-
grafii ptuc, utrzymywata sie niska wartos¢ DLCO,
zmniejszyl sie przebyty dystans w teScie 6MWT
(444 m), a saturacja spadta do 83%. Badanie
echokardiograficzne wykazato cechy powaznego
przecigzenia prawej komory. Stezenie NT-proBNP
wynosito 444,4 pg/ml.

Hospitalizacje w Slaskim Centrum Choréb
Serca zaplanowano na styczen 2017 roku. Do tego
czasu zwiekszono podskérng dawke treprostinilu
do 0,048 ml/godz. (13,25 ng/kg/min dla 58 kg). Od
pazdziernika pacjent sam pokrywal koszty terapii
bosentanem (125 mg w dwéch dawkach dziennie).

Podczas wizyty na oddziale klinicznym kar-
diologii, transplantologii, chirurgii naczyniowe;j
i endowaskularnej podjeto decyzje o wstepnej
kwalifikacji do przeszczepienia ptuc.

Wykonane w lutym badania genetyczne po-
twierdzily diagnoze PVOD. Wykazaly one mutacje
w genie EIF2AK4, ktéry jest odpowiedzialny za
te chorobe. Wywiad nie wskazywat na rodzinne

wystepowanie choroby. Jeszcze w tym samym
miesigcu mezczyzna zostal przyjety na oddziat
kardiologii w bardzo ciezkim stanie — z dusz-
noscig przy najmniejszym wysitku fizycznym,
powiekszong watrobg i obrzekiem koniczyn. Pa-
cjent kilkakrotnie zemdlal, stwierdzono u niego
obnizone ci$nienie tetnicze i zaburzenia perfuzji.
Od dnia przyjecia do szpitala rejestrowano poste-
pujacy wzrost poziomu peptydu NT-proBNP (do
> 6000 pg/ml). W szpitalu mezczyzne leczono
intensywna tlenoterapia, furosemidem, dopami-
ng i glikokortykosteroidami. Dawka treprostinilu
bylta stopniowo zwigkszana az do 26,3 ng/kg/min.
Pacjent zostal wypisany ze szpitala w lepszym
stanie, z zaleceniem zwigkszenia dawki trepro-
stinilu i stalej tlenoterapii.

Kolejne pogorszenie nastapilo w kwietniu.
Mezczyzna zostal przyjety do szpitala z ostrym
boélem zotadka, utrzymujacym sig kaszlem i przy-
§pieszong czynnoScia serca. Nasilita sie takze
niewydolno$é lewej komory, pojawily sig objawy
otrzewnowe i dysfunkcja wielonarzadowa. Wy-
stapita potrzeba wspomagania uktadu krazenia
i wymuszonej diurezy wraz z dozylnym podaniem
norepinefryny i furosemidu. Chorego poddano
réwniez empirycznej terapii antybiotykowej,
leczeniu morfing i sildenafilem. Jednoczesnie
zwigkszono dawke treprostinilu (74,4 nh/kg/min),
co umozliwito odstawienie norepinefryny i zmia-
ny sposobu podawania furosemidu (z dozylnego
na doustny). Odnotowano znaczny spadek steze-
nia NT-proBNP w surowicy (z 9135 do 5798 pg/
ml). Pacjent zostal wypisany do domu w maju
w dobrym stanie, z zaleceniem stalego przyjmo-
wania treprostinilu w formie iniekcji (74,4 ng/kg/
min) i cigglej tlenoterapii (3 1/min).

Sto dni po zakwalifikowaniu do przeszczepie-
nia pluc, w zwigzku ze zgloszeniem dawcy zgodne-
go grupowo, mezczyzna zostal biorca przeszczepu
ptuc w Slaskim Centrum Choréb Serca. Znajdowat
sig juz w konicowym stadium niewydolnosci kraze-
nia i niewydolno$ci oddechowej. Przeprowadzono
bez powiktan ortotopowe przeszczepienie ptuc
z uzyciem pozaustrojowego utlenowania krwi
(ECMO, extracorpreal membrane oxygenation).
Chory otrzymywat leki immunosupresyjne, w tym
cyklosporyneg i rapamycyne. Pomimo stosowania
srodkéw zapobiegawczych, wystapily objawy in-
fekcji CMV (cytomegalovirus), ktéra byla leczona
srodkami antywirusowymi podawanymi w duzych
dawkach. Ponadto w oskrzelach stwierdzono obec-
nos$¢ Burkholderia spp. Zastosowano leki wziewne
przeciwgrzybicze i doustne $rodki antywirusowe.
Po 6 tygodniach pacjent zostal wypisany ze szpi-
tala w stanie og6lnym dobrym.
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Rycina 4. Zdjecie radiologiczne klatki piersiowej — powigkszone pola
ptucne, brak zmian ogniskowych, cien serca o prawidiowym ksztatcie,
w obu oskrzelach widoczne szwy po zabiegu przeszczepienia ptuc

Dwa miesigce po przeszczepieniu ptuc pod-
czas wizyty kontrolnej w Slaskim Centrum Cho-
réb Serca stwierdzono dalsza poprawe zdrowia
mezczyzny. W teScie 6BMWT chory przebyt dy-
stans 525,5 m (2 w skali Borga, bez desaturacji).
Wynik badania echokardiograficznego wykazal
pomiary serca w granicach normy, prawidlowg
skurczowa i rozkurczowg funkcje lewej i prawej
komory oraz sprawnie dzialajace zastawki (EF
66%, TAPSE 23 mm, RVSP 30 mm Hg, AcT 96
ms). Nie wystepowaly cechy nadci$nienia ptuc-
nego. Obecnie, 11 miesigcy po transplantacji ptuc
pacjent czuje sie dobrze (ryc. 4).

Omowienie

Opisany przypadek dotyczy mlodego mez-
czyzny, ktéry cierpial na trwajaca od kilku lat po-
stepujaca nietolerancje wysitku. Pierwsze objawy
choroby byly zwigzane z mononukleoza zakazna.

Nie sg znane przyczyny rozwoju choroby
zarostowej zyl ptucnych, dlatego brano pod
uwage wiele czynnikéw ryzyka. W wiekszosci
przypadkéw jest to choroba idiopatyczna. Wpraw-
dzie udokumentowano rodzinne przypadki, ale
rozwo6j schorzenia moze spowodowaé wiele
innych czynnikéw. Jedna z hipotez dotyczacych
patogenezy PVOD dotyczy istnienia biallelicznej
mutacji w genie EIF2AK4. Role tej mutacji podkre-
slili w swojej pracy Giererd i wsp. W dwunastu
réznych rodzinach (19 oséb chorych na PVOD)
stwierdzono mutacje EIF2AK4. Natomiast w gru-
pie obejmujacej 81 oséb, bialleliczng mutacje
potwierdzono u 7 pacjentéw (9%) [7]. Badania ge-
netyczne wykonane u opisanego chorego wykryty

dwie mutacje i obie spowodowatly dezaktywacje
genu, co jest zgodne z rozpoznaniem PVOD. Ich
bialleliczny charakter nie zostal potwierdzony,
lecz powinien by¢ stwierdzony podczas badan
cztonkéw rodziny. Prezentowany pacjent jest
nosicielem mutacji recesywnej w genie EIF2AK4,
co réwniez jest typowe dla rozpoznania PVOD.
Eyries i wsp. [8] wykryli wymieniong mutacje
u 0s6b z PVOD wystepujaca zaréwno w rodzinie,
jak i u oséb przypadkowych [8]. Kolejnym czyn-
nikiem ryzyka przedstawianym jako zapowiedzZ
PVOD jest infekcja. W wielu badaniach udoku-
mentowano zakazenia spowodowane wirusami
grypopodobnymi, Toxoplasma gondii, wirusem
odry i Epsteina-Barr [9-12]. Nasz pacjent cho-
rowal w przeszto$ci na mononukleozg, ktérg
powoduje jeden z wyzej wymienionych wiruséw.
Ta hipoteza nie zostala jednak do tej pory popar-
ta dowodami. Montani i wsp. [13] udowodnili,
ze pacjenci z PVOD zglaszaja istotne narazenie
w przeszlosci na czynniki chemiczne, takie jak
rozpuszczalniki organiczne (np. tréjchloroetylen).
Ponadto brak takiego narazenia byl zwigzany
z mlodszym wiekiem chorego i czgstszym wy-
stepowaniem ukrytych biallelicznych mutacji
w genie EIF2AK4 [13]. Spostrzezenia te pokrywaja
sie z cechami prezentowanego pacjenta.

Same objawy kliniczne nie pozwalaja od-
r6zni¢ PVOD od PAH. Wyniki badan pletyzmo-
grafii calego ciata, spirometrii i gazometrii krwi
tetniczej, ktére informuja o powaznym spadku
pO,, DLCO i saturacji przemawiaja bardziej za
PVOD niz innymi postaciami IPAH. W badaniu
obrazowym przy uzyciu tomografii komputerowe;j
wysokiej rozdzielczosci wykazano pewne cechy,
ktére moga prowadzi¢ do brania pod uwage PVOD
— obszary mlecznej szyby, pogrubienie przegrod
miedzyzrazikowych i powiekszone srédpiersiowe
wezly chionne. Nieprawidlowosci widoczne
w badaniach radiologicznych nie wystepuja
jednak we wszystkich przypadkach PVOD,
ponadto trudno je dostrzec w poczatkowym
stadium choroby [1]. Badanie histopatologiczne
umozliwia (z najwiekszym prawdopodobien-
stwem) potwierdzenie rozpoznania PVOD. ,,Zto-
tym standardem” diagnostyki jest biopsja ptuc.
Nie jest jednak czesto stosowana ze wzgledu na
duze ryzyko wystapienia powiklan [2].

Jedyna skuteczng metodg leczenia PVOD jest
przeszczepienie pluc. Terapia specyficzna dla
PAH powinna by¢ stosowana w PVOD ostroznie
z powodu duzego ryzyka wystapienia obrzeku
pluc. Montani i wsp. [14] zaobserwowali jednak,
ze uwazne dozylne stosowanie epoprostenolu po
3-4 miesigcach wpltyneto na poprawe parametrow
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klinicznych i hemodynamicznych u chorych na
PVOD, nie powodujac obrzeku pluc; dlatego taka
metoda leczenia moze by¢ korzystnym tymczaso-
wym rozwigzaniem, gdy chory czeka na transplan-
tacje ptuc [14]. Tak byto w przypadku opisanego
pacjenta. Terapia stanowila jedynie leczenie
pomostowe na drodze od przeszczepienia ptuc.

Bez operacji $redni czas przezycia od rozpo-
znania i od pierwszych zauwazalnych objawéw
wynosi odpowiednio rok lub 2 lata [1, 15]. Poda-
wanie choremu leké6w stosowanych w leczeniu
PAH budzi kontrowersje. Prostacyklina (PGI2) i jej
mimetyki, takie jak iloprost i treprostinil powoduja
rozszerzenie zaréwno zyl, jak i tetnic plucnych.
Benyahia i wsp. w swojej pracy sugerowali, ze
iloprost i treprostinil powoduja podobny spadek
oporu tetnic i zyl ptucnych cztowieka, dlatego leki
te powinny by¢ traktowane jako najbardziej dostep-
ni i skuteczni klinicznie agonis$ci zmniejszajacy
opér naczyniowy pluc i zapobiegajacy tworzeniu
sie obrzekéw [16]. W poréwnaniu z iloprostem,
treprostinil bardziej oddziatuje na zyty ptucne.
Potencjalny efekt rozszerzajacy oba rodzaje na-
czyn plucnych, jaki niesie ze sobg stosowanie
mimetykéw PGI2, moze stanowi¢ silny argument
przemawiajacy za ich stosowaniem w leczeniu
PVOD [16]. Treprostinil podawany opisywanemu
pacjentowi spowolnil rozwéj choroby i umozliwit
doprowadzenie do transplantacji ptuc. Przed wy-
mienionymi lekami pacjent byt leczony antagoni-
stami wapnia. Poczatkowo otrzymywat diltiazem,
jednak nie tolerowat go dobrze. Wedtug niektérych
doniesien lek ten moze prowadzi¢ do pogorszenia
sig stanu zdrowia chorych na PVOD [17]. Nastepnie
lek zmieniono na amlodypine, zwiekszajac dawke
do 10 mg podawanych dwa razy dziennie. Terapia
ta r6wniez nie przyniosta satysfakcjonujacych
rezultatéw. Istnieje jednak opis przypadku, w kté-
rym u chorego na PVOD potwierdzong biopsja
nastapita kliniczna i hemodynamiczna odpowiedz
na leczenie nifedyping i znaczne zmniejszenie
oporu naczyniowego pltuc [18]. Stosowanie lekow
przeznaczonych do leczenia PAH nalezy rozwazac
z ostroznos$cig, a decyzja dotyczaca ich stosowania
u chorych na PVOD musi by¢ dobrze przemyslana.
Podsumowujac, chorzy na PVOD wymagaja doktad-
nej diagnostyki, ktéra pozwoli odr6znié to schorze-
nie od tetniczego nadciénienia plucnego, poniewaz
mylne rozpoznanie PVOD jako PAH i wdrozenie
terapii specyficznej dla PAH moze doprowadzi¢ do
pogorszenia stanu zdrowia chorego. Ponadto nalezy
pamietac, ze w leczeniu PVOD zadna farmakote-
rapia nie przynosi satysfakcjonujgcych wynikéw.
Jedyna opcja terapeutyczng dla tych pacjentéw
pozostaje przeszczepienie pluc.
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