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TYP SESJI: PS - SESJA PLAKATOWA

TYTUL PRACY:

Nadci$nienie plucne wrotne — istotne przeciwwskazanie
do przeszczepienia watroby czy znikomy problem?
Echokardiograficzne badania przesiewowe kandydatéw
do przeszczepienia watroby - doswiadczenie Centrum
Referencyjnego Nadci$nienia Plucnego.

AUTOR / AUTORZY:

Olga Dzikowska-Diduch !, Tomasz Cader ! *, Krzysztof Jankowski %, Aisha Ou-
Pokrzewiriska', Monika Sznajder’, Jan Siwiec' , Szymon Pucyto ', Aleksandra Sikora', Piotr
Pruszczyk' and Katarzyna Kurnicka'

- 'Klinika Choréb Wewnetrznych i Kardiologii, Warszawski Uniwersytet Medyczny, 02-091 Warszawa, Polska

% Zaktad Medycyny Spotecznej i Zdrowia Publicznego, Warszawski Uniwersytet Medyczny, 02-106 Warszawa,
: Polska

WPROWADZENIE:

Czgstos¢ wystepowania nadcisnienia plucnego wrotnego (PoPH) jest stosunkowo niska, ale znacznie
pogarsza rokowanie. Specyficzna terapia celowana na tetniczki plucne pozwala na znaczne obnizenie
ci$nienia w krazeniu plucnym i bezpieczne przeprowadzenie przeszczepienia watroby. Echokardiografia
jest zalecana jako metoda pierwszego wyboru w nieinwazyjnej diagnostyce nadci$nienia plucnego,
a takze jako badanie przesiewowe u pacjentéw kwalifikowanych do przeszczepienia watroby (LT).
Celem pracy byla ocena wystepowania echokardiograficznych cech nadci$nienia plucnego i zespolu
watrobowo-plucnego (HPS) u kandydatéw do LT. Zatozylismy, Ze nasza analiza pozwoli réwniez ocenic,
jak czgsto kandydaci do LT wymagaja dalszej inwazyjnej diagnostyki nadcisnienia ptucnego w osrodkach

referencyjnych i jak czesto moga wymagac¢ celowanego leczenia jako pomostu do przeszczepienia.

METODYKA:
U wszystkich kandydatéw do LT wykonano echokardiograficzne badanie przezklatkowe z oceng

prawdopodobienstwa nadci$nienie plucnego oraz przecieku wewnatrzsercowego i/lub wewnatrzplucnego.

WYNIKI:

Lacznie analiza objeto 152 kandydatéw do LT (67 K, wiek 50,6 lat)(tabela 1). Szacowane
echokardiograficzne prawdopodobieristwo nadcisnienia plucnego bylo wysokie tylko u 1 pacjentki
(tabela 2), ale u 63 pacjentéw po srednio 6 cyklach pracy serca (zakres od 3 do 9) od pojawieniu si¢

w prawym sercu uwidoczniono mikropecherzyki po lewej stronie serca.
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WNIOSKI:

Na podstawie przeprowadzonego badania stwierdzono, ze cechy PoPH i wysokie prawdopodobienstwo
nadcisnienia ptucnego s3 bardzo rzadkie u kandydatéw do LT a objawy echokardiograficzne sugerujace
HPS s3 znacznie bardziej rozpowszechnione. Kandydaci do LT wymagaja badari przesiewowych
w kierunku PoPH i HPS, poniewaz te konsekwencje niewydolnosci watroby znacznie pogarszaja
rokowanie, a specyficzne leczenie nadcisnienie plucnego jako pomost do transplantacji poprawia

przezycie pacjentéw z PoPH.

TABELA 1. CHARAKTERYSTYKA GRUPY

WSZYSCY PACJENCI N =152

kobiety / mezczyzni, n 67/85

wiek, lata 50.61 (19 - 66)
BMI, (kg/m?2) 25.78 (+ 6.66)
skala MELD 12.67 (6 - 31)
stezenie bilirubiny (mg/dl) 3.5(0.28 - 29.9)
stezenie kreatyniny (mg/dl) 0.98 (0.4 - 9.95)
INR 15 (0.9 - 2.5)
poziom albumin (g/dl) 2.9 (0.2 -5)
skala CHILD PUGH =7 82/93

WZW typu C N = 46 (30%)
choroba alkoholowa watroby n =37 (24%)
zapalenie drég zétciowych n =22 (14,5%)
WZW typu B n =15 (10%)
autoimmunologiczne zapalenie watroby n =9 (6%)

INR - international normalized ratio

TABELA 2. ECHOKARDIOGRAFICZNA CHARAKTERYSTYKA BADANE]J GRUPY

maks. predkos¢ niedomykalnosci obecnosé innych cech echokardiograficzne
tréjdzielnej echokardiograficznych prawdopodobienstwo
nadcisnienia ptucnego nadcisnienia ptucnego
>3.4m/s n=1 n=1 wysokie: n =1
29-34m/s n=12 n=0 wysokie:n =0
umiarkowane: n =12
<28m/s n =120 n=3 umiarkowane:n =3
niskie: n =117
nieoznaczalna n=19 n=0 niskie:n =19
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TYP SESJI: PS - SESJA PLAKATOWA

TYTUL PRACY:

Przewidywanie rozwoju CTEPH na podstawie parametréw
echokardiograficznych z ostrej zatorowosci plucne;.

AUTOR / AUTORZY:

Olga Dzikowska-Diduch?, Katarzyna Kurnicka', Barbara Lichodziejewska', Marek Roik?,
Andrzej Labyk!, Dariusz Zielinski? and Piotr Pruszczyk!
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WPROWADZENIE:
Przewlekie zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne (CTEPH) jest chorobg postepujaca, ktéra jesli

jest niezdiagnozowana i nieleczona znacznie pogarsza rokowanie. Z drugiej strony, CTEPH moze by¢
leczone skutecznie i kompletnie. Zidentyfikowanie czynnikéw, ktére zwigkszaja prawdopodobienstwo
wystapienia CTEPH juz w czasie epizodu ostrej zatorowosci plucnej (OZP), pozwoliloby
zaplanowa¢ diagnostyke nadcisnienia plucnego, bez zbednej zwloki, czyli juz po 3 miesigcach leczenia
przeciwkrzepliwego. Standardowe badanie echokardiograficzne jest czg¢sto wykonywana podczas epizodu
OZP w celu krétkoterminowej stratyfikacji ryzyka, celem naszego badania byla ocena przydatnosci

parametréw echokardiograficznych w przewidywaniu rozwoju CTEPH.

METODYKA:

Bylo to prospektywne, jednoosrodkowe, obserwacyjne badanie kohortowe kolejnych oséb, ktére
przezyly OZP, prowadzone w jednym osrodku w ramach rejestru ,PE-aWARE” (NCT03916302).
Pacjenci po OZP byli leczeni przeciwkrzepliwie przez co najmniej 3 miesigca i monitorowani w poradni
specjalistycznej. U wszystkich pacjentéw zglaszajacych objawy przeprowadzono diagnostyke w kierunku
CTEPH. Po zakonczeniu co najmniej 24-miesi¢cznej obserwacji parametry echokardiograficzne

zarejestrowane podczas ostrego epizodu zatorowosci plucnej analizowano pod katem ryzyka rozwoju

CTEPH.

WYNIKI:
Do badania wlaczono 625 pacjentéw po OZP (345 K; wiek 60,5 + 18 lat) (tabela 1), ktérzy byli

obserwowani w poradni specjalistyczne co najmniej 24 miesigce. CTEPH zostalo rozpoznane u 25 oséb
(12 K; wiek 62,9 + 18,8%) (4%). Pacjenci, u ktérych rozwinglo si¢ CTEPH, mieli podczas epizodu OZP
istotnie wiekszy wymiar prawej komory w projekcji czterojamowej (RV 4ch) (p = 0,002), stosunek prawej

do lewej komory (RV/LV) (p < 0,001), oraz wyzszy gradient niedomykalnosci tréjdzielnej (TRPG)
(p < 0,001). Na podstawie krzywych ROC okreslono punkty odcigcia dla TRPG, RV/LV i RV4ch.
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WNIOSKI:

Pacjenci, u ktérych zarejestrowane w czasie ostrej zatorowosci plucnej TRPG wynosito powyzej
66 mmHg maja wysokie ryzyko rozpoznania CTEPH. Podobnie wysokie ryzyko rozwoju nadcisnienia
plucnego maja pacjenci, u ktérych TRPG jest mniejsze niz 66 mmHg, ale wicksze niz 44 mmHg i prawa
komora ma wymiar (4ch) wigkszy niz 44 mm. TRPG > 66 mmHg lub potaczenie TRPG 2> 44 mmHg +
RV4ch > 44 mm stwierdzone w OZP identyfikuje pacjentéw z wysokim ryzykiem p6zniejszego CTEPH.

TABELA 1. POROWNANIE PACJENTOW PO OSTREJ ZATOROWOSCI PLUCNE] Z CTEPH 1 BEZ CTEPH.

parametr pacjenci pacjenci MD /OR

z CTEPH bez CTEPH (95% Cl)

(n =25) (n = 600)
wiek, lata 25 62.92+18.82 598 60.25+17.67 0.492
ptec zenska 25 12 (48.0) 600 333 (55.5) 0.594
RV 24 33.21£5.19 594 30.43+5.00 2.78 (0.56;5.01) 0.016
LV4ch 23 36.65+£5.57 489 41.52+6.29 -4.87 (-7.34;-1.41) <0.001
RV4ch 25 4516917 505 38.80+7.12 6.36 (2.53;10.19) 0.002
RV/LV 23 1.28+0.36 489 0.96%0.25 0.32 (0.16;0.48) <0.001
TRPG 24  57.83+27.68 554 33.56%14.53 24.27 (12.53;36.02) <0.001
RVSP 24 67.38+29.80 540 41.01+16.14 26.36 (13.71;39.01) <0.001
IvVC 25 18.12+5.16 579 16.12+4.71 2.00 (-0.16;4.16) 0.068
AcT 25 69.16+17.53 590 88.88+30.69 -19.72 (-27.32;-12.12)  <0.001
zazebienie wyrzutu 22 17 (77.3) 551 250 (45.4) 4.08 (1.42;14.30) 0.004
ptucnego
sptaszczanie IVS 22 16 (72.7) 550 155 (28.2) 6.77 (2.46;21.52) <0.001
objaw McConnella 21 9 (42.9) 550 142 (25.8) 2.15 (0.78;5.70) 0137
przerost prawej 22 3(13.6) 550 9 (1.6) 9.39 (1.52;41.86) 0.0021
komory

TAPSE 20 19.45+5.34 498 21.29+4.82 -1.84 (-4.37,0.69) 0144

AcT — czas akeeleracji wyrzutu ptucnego, IVC — zla gléwna dolna, IVS — przegroda migdzykomorowa, RV4ch - wymiar prawej
komory w projekeji 4-jamowej, RV/LV - stosunek prawej do lewej komory, TRPG — maks. gradient niedomykalnosci tréjdziel-
nej, TAPSE — amplituda wychylenia czesci bocznej pierscienia tréjdzielnego
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TABELA 2. ANALIZA REGRESJI LOGISTYCZNE]J DLA CTEPH

Characteristics (0]} 95% CI for OR p
Model jednoczynnikowy:

LV4ch! 0.88 0.82to 0.94 <0.001
RV4ch 113 1.06 to 1.19 <0.001
RV/LV 24.87 7.04 to 94.70 <0.001
TRPG 1.06 1.04 to 1.09 <0.001
sptaszczanie IVS 6.80 2.74 10 19.23 <0.001
Model wieloczynnikowy:

RV4ch 1.10 1.01to 1.20 0.032
TRPG 1.05 1.02 to 1.08 <0.001

RV4ch - wymiar prawej komory w projekeji 4-jamowej, RV/LV - stosunek prawej do lewej komory, TRPG — maks. gradient

niedomykalnosci tréjdzielnej

TABELA 3. WARTOSC PREDYKCYJNYCH WYBRANYCH PARAMETROW W PRZEWIDYWANIU CTEPH

Zmienna AUC

Cut-off point

czuto$¢ specyficznos¢ dokiadnosé NPV PPV

(95% Cl)
RV4ch 0.706
(0.583-
0.830)

45.50 52.0 822

80.8

972 126 <0.001

0.777 114 69.6 79.6
(0.675-
0.878)

79.1

982 13.8 <0.001

0.792 44.50 70.8 792
(0.683-
0.900)

78.9

984 129 <0.001

RV4ch - wymiar prawej komory w projekeji 4-jamowej, RV/LV - stosunek prawej do lewej komory, TRPG — maks. gradient

niedomykalnosci tréjdzielne;
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TYP SESJI: PS - SESJA PLAKATOWA

TYTUL PRACY:
Ocena ryzyka u pacjentéw z przewleklym zakrzepowo-
zatorowym nadci$nieniem plucnym

AUTOR / AUTORZY:

Olga Dzikowska-Diduch?, Iwona Dudzik-Niewiadomska', Monika Sznajder’, Marek Roik’,
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WPROWADZENIE:

Przewlekie zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne (CTEPH) to rzadkie, odlegle powiktanie ostrej
zatorowosci plucnej. Zalecenia co do diagnostyki CTEPH sg takie same jak w diagnostyce t¢tniczego
nadci$nienie plucnego (PAH), ale postgpowanie w tych dwéch rodzajach nadci$nienia plucnego jest
odmienne. Za zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie plucne odpowiada material zatorowy w tetnicach
plucnych dlatego metodg leczenia z wyboru jest endarterektomia tetnic ptucnych (PEA), a pacjentéw
zdyskwalifikowanych z operacji przeprowadza si¢ zabiegi plastyk tetnic ptucnych (BPA). U niektérych
pacjentéw z przetrwalym CTEPH, mimo leczenia zabiegowego, zalecane jest leczenie celowane na
tetniczki ptucne (RIO) jak w PAH. Zalecenia ESC i ERS podajg liczne parametry stuzace do oceny
ryzyka zgonu w PAH, ale nadal nieznane s3 czynniki wplywajace na rokowanie pacjentéw z CTEPH.
W zawigzku z tym przeprowadziliémy analiz¢ czynnikéw ryzyka PAH w grupie pacjentéw z CTEPH.

METODYKA:

Ocena wartosci predykeyjnej parametréw laboratoryjnych, echokardiograficznych, hemodynamicznym
i czynno$ciowych oraz wplywu metod leczenia na przezycie pacjentéw z CTEPH i ryzyko zgonu

z powoddéw sercowo-naczyniowych w tej grupie.

WYNIKI:

Do badania wiaczono 110 pacjentéw z CTEPH (55 kobiet, wick 65.21+£14.66 lat). Najczgstsza metoda
leczenia bylo tylko BPA (22,7%, n=25) i tylko PEA (20,9%, n=23), a nastepnie BRA + RIO (18,2%,
n=20). O$miu pacjentéw bylo leczonych wytacznie RIO. Ponadto 10 pacjentéw bylo leczonych wieloma
metodami (3 x PEA + BPA, 4 x PEA + RIO; 3 x PEA + BPA + RIO. W przypadku 21,8% (n=24)
nie zastosowano leczenia celowanego. Pacjenci operowani byli istotnie mtodsi od pacjentéw leczonych
innymi metodami lub nieleczonych. Obnizenie plucnego oporu naczyniowego (PVR) i $redniego
ci$nienia w tetnicy ptucnej (mPAP) bylo istotnie wicksze w grupie PEA i BPA + RIO w poréwnaniu
do pacjentéw leczonych wytacznie RIO lub bez leczenia. Konsekwencja tego bylo tez istotne obnizenie
NT-proBNP w grupic PEA i BPA + RIO. Smiertelnos¢ i dlugosé obserwacji réznity sie istotnie (p
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= 0,014 i p <0,001 odpowiednio) w zaleznoéci od rodzaju leczenia. Ani wyjsciowy mPAP ani PVR
nie mialy wplywu na przezycie, najpewniej dlatego, ze byly istotnie modyfikowane przez zastosowane
leczenie. Jedynym parametrem z oceny wstepnej, ktéry mial granicznie istotny wplyw na przezycie byt

wskaznik filtracji klebuszkowej (eGFR).

WNIOSKI:

Najwickszy wplyw na przezycie i rokowanie pacjentéw z CTEPH ma zastosowane leczenie.
Najistotniejsze obnizenie PVR, mPAP i wydluzenie czasu obserwacji stwierdzono w grupie PEA i
BPA+RIO. Jedynym parametrem z oceny wstepnej, ktéry moze mie¢ wplyw na przezycie jest wielkosé

przesaczanie kigbuszkowego.

RYCINA 1. PRZEZYCIE W ZALEZNOSCI OD SPOSOBU LECZENIA CTEPH
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TABELA 1. PRZEZYCIE PACJENTOW Z CTEPH W ZALEZNOSCI OD SPOSOBU LECZENIA:

leczenie/przezycie 12 miesiecy 36 miesiecy 60 miesiecy

PEA 95.2% (86.6%;100.0%) 95.2% (86.6%;100.0%) 89.6% (77.0%;100.0%)
BPA 92.0% (82.0%;100.0%) 92.0% (82.0%;100.0%) 86.2% (72.7%;100.0%)
RIOCICGUAT 100.0% (100.0%;100.0%) 83.3% (58.3%;100.0%) 55.6% (23.1%;100.0%)
BPA + RIOCIGUAT 100.0% (100.0%;100.0%) 88.8% (75.3%;100.0%) 76.1% (58.1%;99.7%)
Bez leczenia 72.7% (56.1%;94.3%) 54.9% (36.4%;82.9%) 54.9% (36.4%;82.9%)
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RYCINA 2. CZAS PRZEZYCIA W ZALEZNOSCI O WSKAZNIKA PRZESACZANIA KEEBUSZKOWEGO OCENIONEGO
W MOMENCIE POSTAWIENIA ROZPOZNANIA CTEPH.
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TYP SESJI: PS - SESJA PLAKATOWA

TVTUL PRAGY:
Obecne praktyki i niezaspokojne potrzeby w opiece
nad pacjentami po epizodzie ostrej zatorowosci plucne;j

w polskich szpitalach
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WSTEP:

Dtlugoterminowe konsekwencje ostrej zatorowosci plucnej (OZP), w tym zespét pozatorowy oraz
przewlekte zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie plucne, moga dotyczy¢ nawet 5 na 10 oséb po epizodzie
OZP. Te powiktania nie tylko obnizaja jako$¢ Zycia pacjentéw, ale takze stanowia istotne obcigzenie
dla systemu opieki zdrowotnej. Dlatego kluczowe jest zidentyfikowanie aktualnych standardéw oraz

niezaspokojonych potrzeb w celu poprawy standardéw opieki nad pacjentami po OZP.

CEL:

Celem badania bylo scharakteryzowanie obecnych strategii leczenia pacjentéw po przebyciu ZP oraz

zidentyfikowanie niezaspokojonych potrzeb w opiece nad nimi w polskich szpitalach.

METODYKA:

Ankieta online bazujaca na zmodyfikowanej metodzie Delhi zostala rozestana wéréd lekarzy ze szpitali
w wojewddztwie malopolskim, podkarpackim i swigtokrzyskim. Przeanalizowany zostaly odpowiedzi

dotyczace opieki nad pacjentami po przebyciu OZP.

WYNIKI:
Zebrano 198 kompletnych odpowiedzi. Zdecydowana wigkszos¢ lekarzy [163 (82%)] zadeklarowata

potrzebe koordynowanej opieki nad pacjentami po wypisaniu ze szpitala po epizodzie OZP, niezaleznie

od wielko$ci miejscowosci (ponizej i powyzej 100.000 mieszkancéw), w ktérej funkcjonuje szpital
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[70 (80%) vs 92 (84%)]. Jednak tylko 12 (6%) respondentéw wskazalo, ze w ich szpitalach aktualnie
funkcjonuje zintegrowany model opieki nad pacjentami po OZP. Ponad potowa lekarzy [114 (58%)]
zaplanowala wizyte ambulatoryjng dla pacjentéw w okresie 3-6 miesiecy po OZP. Sposréd 78 (39%)
respondentéw pracujacych w poradniach ambulatoryjnych, 44 (56%) zalecilo echokardiografi¢ wszystkim
pacjentom podczas wizyty kontrolnej, a 18 (23%) tylko w przypadku wystepowania dusznosci wysitkowe;.
Wiréd specjalistéw kardiologii, wszyscy lekarze zalecili echokardiografie [32 (100%)] w poréwnaniu
do dwéch trzecich innych specjalistow [30 (65,2%)] (p<0,001). Oznaczanie poziomu NT-proBNP
bylo mniej powszechnie wykonywane w ramach wizyt kontrolnych — jedynie 17 (21%) respondentéw
rutynowo zlecalo badanie wszystkim pacjentom, a 24 (31%) tylko tym, ktérzy zglaszali nietolerancje
wysitku. Co ciekawe, ponad potowa specjalistéw kardiologii nie zalecata badania poziomu NT-proBNP
w poréwnaniu do lekarzy innych specjalnosci [18 vs 19 (56,3% vs 41,3%), p=0,29]. Ponadto, niewielki
odsetek lekarzy zlecal badania w kierunku trombofilii i zespotu antyfosfolipidowego (APS) u wszystkich
chorych po OZP (14 (17,5%) oraz 15 (19%)]. Badania w kierunku stanéw nadkrzepliwosci sa zalecane
gléwnie u pacjentéw z grup ryzyka [45 (58%) 147 (60%)]. W przypadku pozytywnego wyniku w kierunku
APS ponad jedna trzecia respondentéw [27 (34,18%)] nie zmienilaby bezposrednich doustnych
antykoagulantéw (DOACs) na antagonistéw witaminy K (VKA). O$miu na dziesi¢ciu respondentéw
[161 (81%)] wykonywato badania przesiewowe w kierunku choréb nowotworowych u swoich pacjentéw
po OZP, w trakcie hospitalizacji [125 (63%)], albo podczas wizyt ambulatoryjnych [36 (18%)].

WNIOSKI:

Istnieje duza potrzeba koordynowanej opicki nad pacjentami po epizodzie OZP, natomiast jej
dostgpnos¢ w polskim systemie opieki zdrowotnej jest ograniczona. Zlecanie przeprowadzenia badania
echokardiograficznego oraz oznaczenia poziomu NT-proBNP w ramach wizyt kontrolnych powinno
stanowié czestsza praktyke w tej grupie pacjentéw. Badania w kierunku stanéw nadkrzepliwosci sa
zazwyczaj zlecane u pacjentéw z grup ryzyka, natomiast badania przesiewowe w kierunku choréb

nowotworowych u wigkszosci pacjentéw po epizodzie OZP.
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TYTUL PRACY:

Przezskorne usunig¢cie masywnej skrzepliny z jam
prawego serca przy uzyciu systemu FlowTriever”

u pacjenta z zaawansowang chorobg nowotworows
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WSTEP:

Skrzepliny zlokalizowane w jamach prawej czesci serca (skrzepliny typu in-transit) stanowig duze
ryzyko w zwigzku z mozliwos$cig migracji do krazenia plucnego i wywolania ostrej zatorowosci plucne;.
Co wiecej, takie zakrzepy moga przemieszczaé si¢ przez przetrwaly otwér owalny, czego skutkiem moze
by¢ zatorowos¢ skrzyzowana. Skrzepliny typu in-transit czgsto utrzymujg si¢ mimo stosowania leczenia
przeciwkrzepliwego, a trombektomia chirurgiczna obarczona jest wysokim ryzykiem okolooperacyjnym,
zwlaszcza u pacjentéw z powaznymi chorobami wspélistniejacymi. Odpowiedzig na te problemy
moze by¢ zastosowanie minimalnie inwazyjnych technik przezcewnikowych, migedzy innymi systemu
FlowTriever®, ktéry dzigki cewnikom duzego kalibru pozwala na ewakuacj¢ masywnych skrzeplin,
w tym skrzeplin typu in-transit. Co istotne, nie wymaga on obecnosci krazenia pozaustrojowego, tak jak
inne dostepne metody przezcewnikowe. Ponadto ze wzgledu na efektywny system FlowSaver®, ktéry
umozliwia filtracj¢ i ponowna infuzj¢ zaaspirowanej krwi, ryzyko powiklan krwotocznych jest znaczaco

mniejsze.

OPIS PRZYPADKU:

Niniejszy przypadek dotyczy 75-letniego mezezyzny, ktéry zostal przyjety do naszego Osrodka
z zatorowoscig plucng posredniego-wysokiego ryzyka oraz podejrzeniem skrzeplin w obu przedsionkach.
Pacjent byt w trakcie leczenia onkologicznego raka pluca z przerzutami do kosci. Przy przyjeciu chory
byl w stanie ogélnym ciezkim, z ci$nieniem tetniczym 102/80 mmHg, tachykardig 140 uderzeri/min oraz
hipoksemia z saturacja wynoszaca 83%. W badaniach laboratoryjnych podwyzszone st¢zenie D-dimeréw
(33754 pg/L) oraz NT-proBNP (3299 pg/mL). W przezklatkowym badaniu echokardiograficznym
uwidoczniono silnie balotujace masywne skrzepliny, przechodzace z prawego do lewego przedsionka
przez przetrwaly otwér owalny oraz cechy dysfunkeji prawej komory. Pacjenta konsultowano w ramach
interdyscyplinarnego zespotu Heart-Team. Ze wzgledu na powazne obcigzenia chorobowe oraz wysokie
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ryzyko operacyjne, zarekomendowano kontynuowanie ciaglego wlewu heparyny niefrakcjonowane;.
W kolejnych dniach hospitalizacji obserwowano zmniejszanie wymiaru skrzepliny w lewym przedsionku
oraz utrzymujaca si¢ balotujaca skrzepling w prawym przedsionku. Pacjent zostal skonsultowany w
ramach zespolu reagowania w ostrej zatorowosci ptucnej (PERT - ang. Pulmonary Embolism Response
Team) i zakwalifikowany do przezcewnikowej ewakuacji skrzepliny metoda trombektomii mechanicznej
z uzyciem systemu Flowtriever®. Kaniul¢ wewnatrznaczyniows Intri 24F wprowadzono z dostepu
przez prawa zyle udowa. Nastepnie umieszczono cewnik aspiracyjny Triever24 w prawym przedsionku
i skierowano go w obreb skrzepliny pod kontrolg fluoroskopii i przezprzetykowej echokardiografii.
Wykonano sekwencyjna trombektomie mechaniczng ciaglym podcisnieniem przy uzyciu strzykawki
aspiracyjnej Inari Large-Bore Syringe i zaaspirowano skrzepling do cewnika Triever24, stosujac metode
»ollipop”. Efektem zastosowanego leczenia bylo skuteczne usuniecie masywnej skrzepliny z prawego
przedsionka, co potwierdzono w przezprzetykowym badaniu echokardiograficznym. Kaniule naczyniows
usuni¢to z zalozeniem szwu typu Z i systemu FlowStasis. Zabieg zostal wykonany bez powiklan.
Utrata krwi nie przekroczyta 100 ml dzigki uzyciu systemu FlowSaver®. W kontrolnych badaniach
laboratoryjnych zaobserwowano opadajace poziomy markeréw przeciazenia serca, natomiast w badaniu
echokardiograficznym uwidoczniono poprawe funkeji prawej komory oraz brak skrzeplin w jamach

serca. Pacjent zostal wypisany w stanie stabilnym po 5 dniach od zabiegu.

PODSUMOWANIE:

Przezskérna mechaniczna trombektomia przy uzyciu systemu Flowtriever® stanowi skuteczna
i bezpieczng metode leczenia skrzeplin typu in-transit, szczegdlnie wéréd pacjentéw z powaznymi
chorobami wspdlistniejacymi, u ktérych leczenie chirurgiczne obarczone jest duzym ryzykiem.
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ABSTRAKT

Pacjentka, lat 52, po przebytej catkowitej korekeji tetralogii Fallota (1982), z rozpoznanym tetniczym
nadcisnieniem plucnym w przebiegu wady wrodzonej serca (PAH-CHD) zglosita si¢ do Poradni
Kardiologicznej z powodu nasilenia objawéw klinicznych niewydolnosci serca do IV klasy wg WHO.
Pierwsze symptomy PAH-CHD pojawily si¢ w 2000 roku - wéwczas skarzyla si¢ na zastabniecia
i dusznos¢ wysitkowa. W TTE stwierdzono cechy przecigzenia skurczowego i rozkurczowego LV,
paradoksalny ruch IVS (D-sign), umiarkowana/duza PR i PASP ok. 40 mmHg. Na przetomie 2005/2006
roku u pacjentki wystepowaly nawracajace omdlenia — w kontrolnym TTE wykazano poszerzenie
i przerost RV, prawidlowg funkcje LV, umiarkowana/duza PR (V max - 1,55 m/s), gr.maks. w PA -
8,6 mmHg, D-sign i szczelnos¢ faty w IVS. W 2011 roku chora zglosita post¢pujace ograniczenie
tolerancji wysitku oraz kolatanie serca. W EXT - VO2 max - 16; 4,58 METs. Wykonano CMR
diagnozujac duza PR ze znacznym powickszeniem RV. Do leczenia wigczono BB (bisoprolol), pacjentke
zakwalifikowano do implantacji homograftu plucnego. Zabieg wykonano w 2012 roku, w okresie
pooperacyjnym obserwowano wysokie SPAP - 74 mmHg i mPAP - 40 mmHg oraz hipokinez¢ RV.
Whaczono monoterapie sildenafilem. W CMR widoczna sladowa PR, znaczne zmniejszenie RVEDd
oraz zwigkszenie LVEDd. Wykonano takze RHC - mPAP - 66mmHg, PCWP - 12 mmHg, PVR 15,8
WU i uzyskano ujemny test wazoreaktywnosci — rozpoznano przedwlosniczkowe nadcisnienie plucne.
W 2015 roku podczas wizyty kontrolnej z uwagi na redukej¢ objawéw HEF do II kl. wg WHO i poprawe
funkeji skurczowej RV z obnizeniem RVSP, odstawiono PDE5-1.

Istotne zaostrzenie objawéw HE do IV kl. wg WHO nastapilo na przetomie 2019/2020 roku. W TTE
LVEF - 62%, powickszenie jam serca prawego, PASP - ok.70 mmHg, RAA - 26 mm2, TAPSE -
17 mm. W CT serca uwidoczniono powigkszenie RV i RA, przerost RV i IVS, hipokinez¢ segmentéw
przykoniuszkowych i koniuszka RV. W' koronarografii wykluczono istotne zmiany w naczyniach
wiericowych, w CTPA wykluczono PE. W kontrolnym RHC - mPAP - 44 mmHg, PCWP - 5mmHg,
PVR - 11,2 WU. Chorg sklasyfikowano w grupie wysokiego ryzyka PAH - wiaczono skojarzong terapie
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tréjlekowa - bosentan p.o., sildenafil p.o. i treprostinil s.c. Z uwagi na nietolerancje leku bosentan
zamieniono na inny ERA - macitentan. W 2022/2023 roku obserwowano bolesne odczyny zapalne
w miejscu wktucia pompy do treprostinilu oraz pogorszenie tolerancji wysitku ze znacznym obnizeniem
QoL. Pacjentke zakwalifikowano w ECZ w Otwocku do wszczepienia pompy podskérnej (zabieg
wykonano w 04.2023). Na przestrzeni czasu od 06.2020 do 09.2024 uzyskano bardzo dobra odpowiedz
terapeutyczng na tréjlekows terapie upfront, obserwujac nastgpujaca poprawe w zakresie parametréw:
klasa wg WHO - obnizenie z IV do I/II, 6MWT - poprawa z 70 do 445 m, NT-proBNP - spadek
22934 do 173 pg/mL. Obecnie Pacjentka pozostaje w dobrym stanie ogélnym, w grupie niskiego ryzyka
PAH.

Prezentowany przypadek wskazuje na istotno$¢ zastosowania skojarzonej terapii tréjlekowej u pacjentéw
wysokiego ryzyka. Najnowsze badania naukowe podkreslaja, Ze znaczne obnizenie PVR ma kluczowe
znaczenie w terapii PAH oraz, ze duze obnizenie PVR mozna uzyskaé szczegélnie w pierwszych
miesigcach leczenia. Dodatkowo nalezy zauwazy¢, ze najbardziej skuteczna jest terapia potréjna upfront
z parenteralng prostacykling, szczegdlnie u pacjentéw posredniego i wysokiego ryzyka.
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WSTEP:

Ocena ryzyka zgonu w tetniczym nadci$nieniu ptucnym (PAH), zgodnie z wytycznymi Europejskiego
Towarzystwa Kardiologicznego (ESC), opiera si¢ na analizie parametréw, klinicznych, laboratoryjnych,
hemodynamicznych i obrazowych. Jednak pomimo potencjalnej wartosci prognostycznej, anemia nie jest

uwzgledniana w obecnych modelach stratyfikacji ryzyka.

GEL:
Celem badania byla ocena wplywu anemii, z uwzglednieniem jej podtypéw, na poprawe kliniczng oraz

$miertelno$¢ u pacjentéw z PAH.

MATERIALY | METODY:

Retrospektywnie przeanalizowano prébki krwi pacjentéw z idiopatycznym tetniczym nadci$nieniem
plucnym (IPAH) oraz nadcié$nieniem plucnym zwigzanym z chorobg tkanki tacznej (CTD-PAH),
leczonych w Osérodku Choréb Krazenia Plucnego w Krakowie w latach 2009-2022. Prébki krwi
przechowywano w temperaturze -80°C, a nastepnie poddano analizie w 2024 roku. Oceniono kluczowe
parametry metabolizmu zelaza (ferrytyna, wysycenie transferryny [TSAT], stezenie zelaza, catkowita
i niezwigzana zdolno$¢ wigzania zelaza [TIBC i UIBC]) oraz morfologi¢ krwi. Anemi¢ zdefiniowano
na podstawie kryteriow WHO (<13,5 g/dL u me¢zczyzn i <12,0 g/dL u kobiet) i podzielono na cztery
typy: 1) anemia choréb przewleklych (ACD: TSAT <20% i ferrytyna >100 pg/L), 2) anemia z niedoboru
zelaza (IDA: TSAT <20% i ferrytyna <100 pg/L), 3) ACD/IDA (TSAT <20% i ferrytyna 30-100 pg/L)
oraz 4) anemia wieloczynnikowa (TSAT >20%). Dane kliniczne zebrano w momencie pobrania krwi

oraz po uplywie roku celem oceny ryzyka zgonu zgodnie z wytycznymi ESC z 2022 roku.

WYNIKI:

Do badania zostalo wiaczonych 127 pacjentéw, w tym 100 ze zdiagnozowanym IPAH (78,7%) i 27 z
CTD-PAH (21,3%). Krew pobrano w momencie postawienia rozpoznania u 93 pacjentéw (73,2%).
Anemia wystepowala u 22 pacjentéw (17,3%), a jej podtypy rozkiadaty si¢ nastepujaco: ACD (n=7),
ACDV/IDA (n=6) i anemia wieloczynnikowa (n=9). Pacjenci z anemia mieli wigksze ryzyko zgonu na

poczatku leczenia. Wsréd oséb bez poprawy klinicznej po uplywie 12 miesiecy, czesciej wystepowal
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TSAT <20% i ferrytyna >100 pg/L (25,7% vs 5,7%; p=0,03), jakikolwiek typ anemii (24,3% vs 7,6%;
p=0,01) oraz ACD (9,5% vs 0%; p=0,02). Anemia byta istotnym czynnikiem wplywajacym na poprawe
kliniczng (OR 0,25, 95% CI: 0,08-0,8; p=0,02). W trakcie okresu obserwacji (57,8 + 43,3 miesigca)
zmarlo 64 pacjentéw (50%). W analizie jednoczynnikowej zaréwno TSAT <20% z ferrytyna >100 pg/L
(HR 2,01, 95% CI: 1,15-3,5; p=0,01), ACD/IDA (HR 3,62, 95% CI: 1,77-7,43; p=0,0004) oraz ACD
(HR 5,36; 95% CI: 2,34-12,3; p<0,0001) byly istotnymi predyktorami $miertelnosci, pozostajac nimi
réwniez po uwzglednieniu wieku i wyjsciowej stratyfikacji ryzyka: ACD (HR 2,43; 95% CI: 1,03-5,7;
p=0,04) oraz ACD/IDA (HR 2,14; 95% CI: 1,04-4,41; p=0,04).

WNIOSKI:

Anemia, a w szczegélnosci anemia choréb przewleklych, jest silnym, niezaleznym czynnikiem ryzyka
wezesnego zgonu i rzadszej poprawy klinicznej u pacjentéw z PAH. Wyniki te wskazuja, ze uwzglednienie

anemii w modelach stratyfikacji ryzyka PAH moze wplynaé¢ na zwigkszenie doktadnosci prognostyczne;.
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Przewidywanie ponownych hospitalizacji oraz zgonéw u pacjentéw cierpigcych na plucne nadci$nienie
tetnicze (PAH) stanowi istotny problem w nowoczesnej opiece zdrowotnej. PAH ma ztozony przebieg
i jest zwigzane z wieloma czynnikami ryzyka. Wezesne rozpoznanie i leczenie sg kluczowe dla poprawy
rokowania i przezywalnoéci pacjentéw. Wysoka czgstotliwosé powrotéw pacjentéw do szpitala nie
tylko negatywnie wplywa na ich jakos¢ zycia, ale takze stanowi duze obcigzenie dla systeméw opieki
zdrowotnej. Jednak identyfikacja pacjentéw o wysokiego ryzyka jest trudna. W zwigzku z tym, rozwdj
narzedzi prognostycznych, ktére moga poméc w precyzyjnym przewidywaniu ryzyka, jest niezwykle
wazny[1]. Zastosowanie modeli uczenia maszynowego (ML) pozwala na wczesna identyfikacje
pacjentéw o podwyzszonym ryzyku ponownej hospitalizacji lub zgonu, co umozliwia lepsze zarzadzanie
ich terapig, skuteczniejsze interwencje medyczne oraz zoptymalizowanie kosztéw leczenia. Modele ML
moga analizowaé zlozone zaleznosci pomigdzy réznymi czynnikami ryzyka, takimi jak wyniki badan,

historia choroby, farmakoterapia czy styl Zycia pacjentéw, dostarczajac zadowalajacych predykeji.

W wyniku przeprowadzonych badan zaproponowano model oparty o algorytm LightGBM][2], ktérego
zadaniem bylo przewidywanie ponownych hospitalizacji lub zgonéw pacjentéw z PAH w ciggu roku.
Model ten zostal stworzony na podstawie danych z bazy BNP-PL[3]. Dane zostaly oczyszczone w celu
usunigcia duplikatéw, brakujacych wartosci oraz bledéw. Ponadto przeprowadzono inzynierie cech
zwykorzystaniem wiedzy domenowej oraz aktualnych europejskich wytycznych leczenia[4]. Dane zostaly
podzielone na zestaw treningowy oraz zestaw testowy. Podzial ten mial na celu sprawdzenie wydajnosci
modelu na danych, ktére nie zostaly wykorzystane do jego treningu. Ze wzgledu na duza dysproporcje
klas zastosowano balansowanie z uzyciem algorytmu BorderlineSMOTE[5] . W' trakcie uczenia
modelu zastosowano walidacje krzyzows, co pozwolilo na rzetelng ocene calego procesu trenowania.
Do optymalizacji uzyskiwanych wynikéw wykorzystano selekcje cech z uzyciem wartosci Shapley’a[6,7],
co umozliwito wybér 50 najbardziej istotnych cech do modelu ostatecznego. Przeprowadzono dostrajanie

hiperparametréw modelu z wykorzystaniem optymalizaciji Bayesowskiej[8].
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Uzyskane wyniki, szczeg6lnie wysoka czulosé (0.816) oraz zadowalajaca wartos¢ pola pod krzywa ROC
(0.708), wskazuja, ze model dobrze identyfikuje pacjentéw o wysokim ryzyku ponownej hospitalizacji lub
zgonu w ciggu roku. Specyficzno$é na poziomie 0.6 sugeruje, ze istnieje jeszcze przestrzen do poprawy
w kontekscie redukcji falszywych alarméw, jednak pozostale parametry swiadcza o przyzwoitym ogdlnym
dopasowaniu modelu. Optymalizacja hiperparametréw oraz wybér kluczowych cech przyczynily si¢ do
zwigkszenia efektywnosci predykeji oraz stworzenia stabilnego modelu. Zastosowanie wartosci Shapley’a,
pozwolilo na lepsze zrozumienie wplywu poszczegdlnych zmiennych na wynik modelu, co stanowi
bardzo wazny punkt umozliwiajacy identyfikacje czynnikéw ryzyka oszacowanych dla kazdego pacjenta

indywidualnie.

Uzyskane wyniki sugeruja, ze zaproponowany model LightGBM moze by¢ cennym narzedziem
w kontekscie predykeji ryzyka ponownych hospitalizacji i zgonéw u pacjentéw z PAH. Model ten moze
by¢ krokiem w kierunku personalizacji przyszlego leczenia pacjentéw z PAH. Wezesna identyfikacja
pacjentéw o wysokim ryzyku moze prowadzi¢ do lepszego zarzadzania choroba, poprawy jakosci zycia
pacjentéw oraz wydluzenia ich przezywalnosci. Wyniki predykeji wskazuja na potencjal tego typu
narzedzi w kontekscie personalizacji leczenia pacjentéw z PAH. Jednakze, wymagane s3 dalsze badania

nad udoskonaleniem modelu oraz jego walidacja na wigkszych zbiorach danych klinicznych.
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2. Ke, G.; Meng, Q,; Finley, T.; Wang, T.; Chen, W.; Ma, W,; Ye, Q.; Liu, T.-Y. Light GBM: A Highly
Efficient Gradient Boosting Decision Tree. In Proceedings of the Advances in Neural Information

Processing Systems; Guyon, I., Luxburg, U. Von, Bengio, S., Wallach, H., Fergus, R., Vishwanathan,
S., Garnett, R., Eds.; Curran Associates, Inc., 2017; Vol. 30.

3. Kope¢, G.; Kurzyna, M.; Mroczek, E.; Chrzanowski, L.; Mularek Kubzdela, T.; Skoczylas, I.;
Ku$mierczyk, B.; Pruszczyk, P.; Blaszczak, P.; Lewicka, E.; et al. Database of Pulmonary Hypertension
in the Polish Population (BNP PL): Design of the Registry. Kardiol Pol 2019, 77, 972-974,
doi:10.33963/KP.14988.

4. Humbert, M.; Kovacs, G.; Hoeper, M.M.; Badagliacca, R.; Berger, R.MLF.; Brida, M.; Carlsen, J;
Coats, A.].S.; Escribano-Subias, P; Ferrari, P; et al. 2022 ESC/ERS Guidelines for the Diagnosis
and Treatment of Pulmonary Hypertension. Eur Heart ] 2022, 43,3618-3731.

5. Han, H.; Wang, W.-Y.; Mao, B.-H. Borderline-SMOTE: A New Over-Sampling Method in
Imbalanced Data Sets Learning; 2005; Vol. 3644;.

6. Lundberg, S.M.; Lee, S.-I. A Unified Approach to Interpreting Model Predictions. In Proceedings
of the Advances in Neural Information Processing Systems; Guyon, 1., Luxburg, U. Von, Bengio, S.,
Wallach, H., Fergus, R., Vishwanathan, S., Garnett, R., Eds.; Curran Associates, Inc., 2017; Vol. 30.

7. Lundberg, S.M.; Erion, G.; Chen, H.; DeGrave, A.; Prutkin, ].M.; Nair, B.; Katz, R.; Himmelfarb,
J.; Bansal, N.; Lee, S.I. From Local Explanations to Global Understanding with Explainable Al for
Trees. Nat Mach Intell 2020, 2, 5667, doi:10.1038/s42256-019-0138-9.

8. Bergstra, J.; Yamins, D.; Cox, D. Making a Science of Model Search: Hyperparameter Optimization
in Hundreds of Dimensions for Vision Architectures. In Proceedings of the Proceedings of the 30th
International Conference on Machine Learning; Dasgupta, S., McAllester, D., Eds.; PMLR: Atlanta,
Georgia, USA, September 2013; Vol. 28, pp. 115-123.

20



é§§: 1 OGOLNOPOLSKA KONFERENCJA NAUKOWA | KSIEGA ABSTRAKTOW
\ « Sekeji Krazenia Ptucnego PTK | Krakdw 18-19.10.2024 i 14.0GOLNOPOLSKIE] KONFRENC]JI NAUKOWE]J SEKCJI KRAZENIA PEUCNEGO PTK

TYP SESJI: PS - SESJA PLAKATOWA

TVTUL PRACY:
Pacjent z ci¢zka postacia tetniczego nadci$nienia

plucnego, po przeszczepie pluc w 2022r. Follow up.

AUTOR / AUTORZY:

Monika Wéjcik-Kope¢!, Karolina Lewczuk-Binko," Agnieszka Styczert', Martyna Krysa',
Jakub Kasprowicz', Michal Tomaszewski'

- 'Klinika Kardiologii USK nr 4 w Lublinie

43-letni pacjent zostal przyjety do Kliniki Kardiologii z powodu ci¢zkiej zdekompensowanej prawo-
komorowej niewydolnosci serca pod postacia dusznosci spoczynkowej, obrzgkéw konczyn dolnych, sinicy

obwodowej. W wywiadzie przebyta dwukrotnie gruzlica ptuc oraz POChHP.
Hospitalizacja pacjenta przypadla na szczytowy okres pandemii COVID-19 a pacjent odméwil

zaszczepienia przeciwko wirusowi SARS-CoV2.

W badaniu TTE: poszerzenie jam serca prawego z paradoksalnym ruchem przegrody migdzykomorowe;
(D-sign), PASP 70 mmHg oraz dobra funkcje lewej komory. W RHC potwierdzono obecnos¢ cigzkiego
TNP (mPAP 48mmHg, PVR 12,89j.W., CI 1,72) i zakwalifikowano do II rzutu leczenia TNP w ramach
programu terapeutycznego NFZ (treprostinil,bosentan i sildenafil).

Z uwagi na narastajace parametry stanu zapalnego potwierdzono infekcje wirusem SARS-CoV-2. Przebieg
infekeji $rednio-cigzki, zastosowano typowe leczenie oraz nieinwazyjna wentylacje BiPAP. Po przebytej

infekeji u pacjenta rozwinela si¢ przewleklta niewydolnos¢ oddechowa, wymagajaca respiratoroterapii.
Wobec caloksztaltu obrazu klinicznego pacjent zostat zgloszony do przeszczepu ptuc w SCCS w Zabrzu.

Podczas dalszej hospitalizacji u pacjenta wystepowata wielokrotnie ostra niewydolnos¢ oddechowa,
spowodowana niedrozno$cia rurki tracheostomijnej i dolnych drég oddechowych. Wymagalo to interwencji

torakochirurgicznych.
Okres hospitalizacji wynist facznie 321 dni.
W dniu 17.08.2022 pacjent zostal przekazany do SCCS w Zabrzu celem dalszego leczenia wobec

zgloszenia dawcy. Wykonano niepowikiany zabieg ortotopowego przeszczepu pluc. Pacjent w stanie

dobrym, NYHA I, z pelng wydolnosciag oddechowa.

2 lata po przeszczepie pluc w badaniu TTE redukcja PASP o potowe, umiarkowana niedomykalnosé
zastawki tr6jdzielnej, wskaznik TAPSE/sPAP 0,67 mm/mmHg. W 6MWT pacjent przeszed! 540 m, bez

desaturacji.

Pacjent pozostaje w stanie dobrym, nie wymaga juz leczenia w programie terapeutycznym TNP, przyjmuje

przewlekle z uwagi na przeszczep: takrolimus, sirolimus, prednizolon.
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Nadcisnienie plucne (pulmonary hypertension, PH) jest choroba rzadka wystepujaca u dzieci z
czestoscia 4,8-8,1 przypadkéw na milion. W tej grupie wiekowej czgsto towarzyszy innymi jednostkom
chorobowymi takim jak wady wrodzone serca (PAH-CHD) czy choroby rozwojowe pluc o cigzkim

przebiegu, oraz zespolom genetycznym.

GEL:

Badanie ma na celu charakterystyke grupy pacjentéw z te¢tniczym nadcisnieniem plucnym (PAH)
znajdujacych si¢ pod opieka Kliniki Kardiologii Instytutu “Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”
(IPCZD) pod katem mutacji w genach zwiazanych z PH.

MATERIAL | METODA:

W latach 2021-2024 badanie metodg sekwencjonowania nowej generacji (Next Generation Sequencing,
NGS) - panel genéw zwigzanych z PH wykonano u 18 pacjentéw z PAH (17 dzieci bez zespoléw

genetycznie uwarunkowanych zwigzanych z PH, 1 z trisomig 21 chromosomu).

WYNIKI:

Mutacje w genach o znanym zwiazku z PAH potwierdzono u 4 dzieci (22%): 2 mutacje w genie
BMPR2, 1 mutacja w genie GDF2 (pacjent z zespolem Downa), 1 mutacja w genie TBx4 (nadcisnienie
plucne klinicznie jak PVOD od okresu noworodkowego). W grupie G+ ze stwierdzong mutacja (N=4)
objawy nadcisnienia plucnego wystapily wezesniej niz grupie G- bez mutacji (N=14) - mediana wicku
rozpoznania wynosita odpowiednio 0,7 i 3 lata. U 2 dzieci z grupy G+ (50%) rozpoznano wade serca,
jednak ze wzgledu na rodzaj wady (ASD, nieistotny hemodynamicznie VSD) oraz wiek zakwalifikowano
ich do grupy PAH-CHD typ 3 (maly/przypadkowo stwierdzony przeciek — fizjologia jak IPAH). W
grupie G+ 9 dzieci (64%) mialo PAH-CHD, ale tylko 2 z nich mozna zakwalifikowa¢ jako PAH-CHD
typ 3. U 7 pozostatych pacjentéw wiek rozpoznania i rodzaj wady wskazuja na jej udzial w rozwoju PAH.
Przebieg choroby u dzieci z mutacjg i bez nie byl istotnie rézny, ale mata i heterogeniczna grupa badana
oraz krétszy okres obserwacji w grupie G+ (mediana 3 lata 3 miesigce vs 4 lata 1 miesigc) nie pozwala

na generalizacj¢ wynikéw.
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WNIOSKI:

Na podstawie przeprowadzonej analizy stwierdzono, ze badanie genetyczne wydaje si¢ najbardziej
uzasadnione u dzieci z nadci$nieniem ,idiopatycznym” o wczesnym poczatku i mozna je rozwazy¢
réwniez u dzieci z zespolem Downa. Dzieci z tej grupy, u ktérych nie wykryto mutacji powinny mie¢
powtarzane badanie genetyczne w miar¢ rozszerzania dostgpnego panelu genéw. Przydatnosé badania
w prognozowaniu przebiegu choroby i ocenie ryzyka wymaga dalszych badan. Pacjenci z rozpoznang
mutacja powinni mie¢ zapewniong porade genetyczng w celu ustalenia wskazan do badari innych

czlonkéw rodziny.
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ABSTRAKT:

Przewlekie zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie plucne (CTEPH, ang. chronic thromboembolic
pulmonary hypertension) jest choroba rzadka spowodowang przewlekla obecnos$cia materialu zatorowego
w tetnicach plucnych, co prowadzi do zwickszonego cisnienia w krazeniu plucnym, przebudowy $cian
naczyn krwiono$nych i przeciazenia mig$nia prawej komory serca. Balonowa angioplastyka ptucna (BPA,
ang. balloon pulmonary angioplasty) jest skuteczng metoda terapeutyczng dla pacjentéw z CTEPH
niekwalifikujagcych si¢ do zabiegu endarterektomii ptucnej (PEA, ang. pulmonary endarterectomy)
lub z nadci$nieniem plucnym przetrwalym po PEA. Jednak, u czgsci pacjentéw leczonych BPA nie
uzyskuje si¢ optymalnych wynikéw leczenia, a jednym z powodéw moze by¢ wspélistniejaca dysfunkcja
lewej komory serca, objawiajaca si¢ podwyzszonym cisnieniem zaklinowania w tetnicy ptucnej (PCWP,

ang. pulmonary capillary wedge pressure).

W niniejszym badaniu retrospektywnie oceniono wplyw podwyzszonego PCWP na skutecznosé
i bezpieczeristwo BPA u 170 pacjentéw z CTEPH. Stwierdzono, ze u 23 pacjentéw (13,5%) PCWP
bylo podwyzszone (>15 mmHg) w trakcie leczenia. W poréwnaniu do pacjentéw z prawidlowym
PCWP, grupa ta charakteryzowala si¢ wyzszym wiekiem, wigkszym wskaznikiem masy ciata (BMI, ang.
body mass index), wyzszym wyjsciowym stezeniem troponiny sercowej oraz czgstszym wspoélistnieniem
choréb, takich jak cukrzyca, migotanie przedsionkéw, zakrzepica zyl giebokich oraz przewlekia choroba
nerek. Parametry hemodynamiczne przed leczeniem byly podobne w obu grupach. Po leczeniu, w grupie
chorych z podwyzszonym PCWP zaobserwowano istotnie mniejsza redukcje sredniego ci$nienia
w tetnicy plucnej (mPAP, ang. mean pulmonary artery pressure) (p=0.026), mniejszy wzrost podatnosci

tetnic plucnych (PAC, ang. pulmonary artery compliance) (p=0.002) oraz mniejsza poprawe wydolnosci
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wysitkowej mierzonej w 6-minutowym tescie marszu (p=0.011) w poréwnaniu do chorych z prawidlowym
PCWP. Ponadto, nizszy odsetek pacjentéw z podwyzszonym PCWP osiagnal hemodynamiczny cel
terapeutyczny (mPAP < 30 mmHg po leczeniu) (69.9 %vs. 15 %). W analizie wieloczynnikowej wykazano,
ze podwyzszone PCWP jest niezaleznym czynnikiem zwigzanym z nieosiagnieciem hemodynamicznego
celu leczenia zabiegami BPA. Pomimo to, nie stwierdzono istotnej réznicy w ogélnym przezyciu miedzy
obiema grupami. Nie wykazano réwniez istotnych réznic w ilosci obserwowanych zdarzen niepozadanych

w trakcie leczenia.
Podsumowujac, podwyzszone PCWP negatywnie wplywa na wyniki hemodynamiczne i czynnosciowe

leczenia zabiegami BPA u pacjentéw z CTEPH, jednak nie ma wplywu na ogdlne przezycie

i bezpieczenstwo zabiegéw.
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WSTEP:

Wykazano, ze nieprawidlowy stan odzywienia jest niekorzystny czynnikiem predykcyjnym zgonu
i hospitalizacji u chorych z przewlekla lewokomorows niewydolnoscig serca. Ocena stanu odzywienia
(ang. Mini Nutritional Assessment, MNA) to kwestionariusz wykorzystywany do oceny stanu
odzywienia, a jego zwiazek z ryzykiem zgonu i hospitalizacji u chorych z przewleklym zakrzepowo-

zatorowym nadci$nieniem plucnym (CTEPH) nie zostat jeszcze zbadany.

GEL:
Celem badania byla ocena jaki odsetek pacjentéw z CTEPH ma nieprawidlowy MNA , i czy MNA ma
warto$¢ prognostyczng u tych chorych.

METODY:

Badanie mialo charakter prospektywny, jednoosrodkowy. Do badania wiaczono pacjentéw z CTEPH
leczonych za pomoca: endarterektomii plucnej (PEA), balonowej angioplastyki ptucnej (BPA), obu
metod, i/lub farmakologicznie. Wszyscy pacjenci wypelnili kwestionariusz MNA w chwili rozpoczgcia
badania w czasie wizyty ambulatoryjnej lub planowej hospitalizacji. Pierwszorzgdowym punktem
koricowym byla $miertelno$¢ z jakiejkolwiek przyczyny oraz hospitalizacja z powodu CTEPH.
Drugorzgdowym punktem koricowym byl zlozony punkt koncowy obejmujacy zgon z dowolnej
przyczyny lub hospitalizacj¢ zwigzana z CTEPH. Jako nieprawidlowy stan odzywienia definiowano:
(MNA <17 punktéw) -niedozywienie i (IMNA 18-23,5 punktéw)- zagrozenie niedozywieniem.
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WYNIKI:

Do badania wigczono 106 pacjentéw z CTEPH [mediana wieku 65 (IQR 48-75) lat; 55% mezczyzn].
71 (67%) pacjentéw przeszto BPA, 21 (20%) przeszto PEA, 69 (65%) otrzymalo riocyguat lub
sildenafil. Nieprawidlowy stan odzywienia stwierdzono u 32 (30%) chorych. Mediana obserwacji
wyniosta 24 miesigce (0-32 miesiecy). W czasie obserwacji zmarto 13 (12,3%) chorych, 10 (9,4%) byto
hospitalizowanych z powodu CTEPH, a 16 (15,1%) osiagneto zlozony drugorzgdowy punkt koricowy.

Krzywe Kaplana-Meiera ujawnily istotne réznice w: przezyciu calkowitym pomig¢dzy pacjentami
z nieprawidlowym MNA i prawidlowym MNA, (p <0,01), w cz¢stosci hospitalizacji z powodu CTEPH
(p=0,004) oraz zlozonym punkcie koricowym (zgon i/lub hospitalizacja, p=0,02) pomiedzy grupami.

W wieloczynnikowej analizie regresji Coxa uwzgledniajacej wiek, pte¢, choroby wspélistniejace i czynniki
ryzyka (poziom NTproBNP, TAPSE/PASP, cisnienie w prawym przedsionku, wskaznik sercowy,
plucny opér naczyniowy, saturacja mieszana tlenem), nieprawidlowe MINA nie bylo istotnie powigzane

z wigkszym ryzykiem zgonu u pacjentéw z CTEPH (HR 4,8 [95% CI: 0,09-254,32], p=0,4).

WNIOSKI:

Nieprawidlowy stan odzywienia w CTEPH charakteryzuje pacjentéw z gorszym przezyciem i wigkszym
ryzykiem hospitalizacji z powodu CTEPH. Jednakze nieprawidlowy stan odzywienia w CTEPH wydaje

si¢ by¢ raczej markerem cigzkosci choroby niz niezaleznym czynnikiem prognostycznym.
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Figure 2 Survival curves in the study cohort based on the score obtained in the MNA; MNA-
Mini Mutritional Assessment, normal MMNA 2 24 points, abnormal MNA < 24 points
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WSTEP:

Tetnicze nadcisnienie plucne (TNP) jest rzadka choroba, o powaznym rokowaniu bez wiaczenia
swoistego leczenia. Pomimo rozwoju terapii TNP istotnym czynnikiem ograniczajacym dlugos¢ zycia
pacjentéw pozostaje opéznione rozpoznanie kliniczne. Sredni czas od poczatku objawéw do postawienia

diagnozy wynosi okolo dwéch lat.

GEL:

Celem badania byla ocena praktyk i niezaspokojonych potrzeb w diagnostyce TNP wéréd lekarzy
podstawowej opieki zdrowotnej (POZ).

METODYKA:

Analiza uwzgledniata 55 lekarzy POZ z réznych rejonéw Polski. Uczestnicy uzupetnili anonimowg
ankiet¢ w formie on-line na temat TNP, przestang do ich osrodkéw zdrowia. Ankieta sktadata si¢ z 35
pytan dotyczacych objawéw, opieki nad pacjentem, kontaktu z osrodkami referencyjnymi, dostepnosci
informacji i badan, uwzgledniania TNP w diagnostyce réznicowej oraz doswiadczenia w praktyce

kliniczne;.

WYNIKI:

W badaniu wzigli udzial gtéwnie specjalisci medycyny rodzinnej (n = 47; 85.45%) z doswiadczeniem
zawodowym powyzej 15 lat (n = 39; 70.91%), przyjmujacy od 50 do 100 (n = 23; 41.82%) lub od 100
do 200 (n = 24; 43.64%) pacjentéw na tydzier. Wiekszos¢ badanych ocenila dostepne informacje oraz
zalecenia dotyczace TNP jako niewystarczajace. Respondenci rzadko (n = 44; 80.00%) lub nigdy nie
uwzgledniali TNP w diagnostyce réznicowej pacjentéw i wielu z nich (n = 51; 92.76%) nie kontaktowato

si¢ z osrodkami referencyjnymi. Swoje doswiadczenie w diagnostyce i leczeniu TNP oceniali jako zadne
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(n = 32; 58.18%) lub niewielkie (n = 22; 40.00%). Prawie wszyscy uczestnicy wyrazili che¢ poszerzenia
wiedzy na temat TNP (n = 53; 96.36%). Istotnym ograniczeniem w diagnostyce okazal si¢ brak

mozliwosci wykonania lub skierowania na badanie echokardiograficzne (n = 36; 65.45%).

WNIOSKI:

Swiadomos¢ na temat diagnostyki i leczenia TNP wsréd lekarzy POZ, ktérzy czesto majg kontakt
z pacjentami we wezesnych stadiach choroby, jest niewystarczajaca. Wprowadzenie jasnych algorytméw
diagnostycznych uwzgledniajacych wspélprace z regionalnymi osrodkami specjalistycznymi TNP
mogloby przyspieszy¢ proces diagnostyczny oraz wdrozenie odpowiedniego leczenia. Zwiegkszenie
dostgpnosci badan echokardiograficznych w osrodkach POZ pozwolitoby dodatkowo skrécié¢ czas od

poczatku objaw6w do rozpoznania choroby, a tym samym poprawi¢ rokowanie pacjentéw z TNP.
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WPROWADZENIE::

Nagte wystapienie duszno$ci moze by¢ spowodowane zatorowoscia plucng (ZP), ale takze zaostrzeniem
istniejacego wezesniej przewleklego zakrzepowo-zatorowego nadcisnienia plucnego (CTEPH). W tym
drugim przypadku przewleklych zmian nie mozna rozpusci¢ heparyna, fibrynoliza, ani ewakuowaé
przezskérnie. Stanowi to rzadka, ale znaczaca grupe potencjalnych pacjentéw niereagujacych na terapie
medyczne, ktérzy moga by¢ narazeni na dzialania niepozadane podczas leczenia. Pomimo wytycznych
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego podkreslajacych potencjalng role obrazéw angiografii TK
izmian charakterystycznych dla CTEPH, obecnie nie ma okreslonej ciezki postgpowania dla klinicystéw.
Z drugiej strony, EKG jest tatwo dostepne na kazdym szpitalnym oddziale ratunkowym i czesto jest
zaniedbywane. Moze to wynika¢ z braku danych dotyczacych jego przydatnosci w odréznianiu ostrego

poszerzenia (w ZP) od poszerzenia i przerostu (w CTEPH) prawej komory.

CEL BADANIA:

Celem badania byto poréwnanie wzorcéw EKG miedzy pacjentami z ZP posredniego wysokiego ryzyka,
ktérzy sa potencjalnymi kandydatami do leczenia przezskérnego, a pacjentami z CTEPH, aby poméc

lekarzom w odréznieniu tych dwéch stanéw.

METODOLOGIA:

Przeanalizowalismy zapisy EKG pacjentéw z zatorowoscig plucng z lat 2018-2024, a takze EKG
pacjentéw z CTEPH z lat 2010-2022. Sposréd licznych parametréw EKG zwigzanych z patologia
prawej komory, do celéw niniejszego badania wybrali§my te, ktére byly klinicznie istotne i zwigzane

z przezyciem w przypadku ZP lub nadci$nienia plucnego ze zmieniong geometria prawej komory.
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WYNIKI:

Grupa badana skladala si¢ z 184 pacjentéw: 71 pacjentéw z CTEPH i 113 z zatorowoscia plucna
podzielonych na grupg wyjsciows (pierwszych 71 pacjentéw z PE) i grupe walidacyjng (kolejnych 42
pacjentéw). Zmienne, ktére byly istotne, zostaly nastepnie wlaczone do modelu regresji logistycznej.
Skutkowalo to $rednim prawdopodobieristwem CTEPH w grupie wyjsciowej ZP wynoszacym
17,8+23,5% , 21,2+23,2% w grupie walidacyjnej ZP (p=0,46 w poréwnaniu mi¢dzy obiema grupami
PE) i 83,7+22,8% w grupie CTEPH (p<0,0001 w poréwnaniu z obiema grupami ZP). Alternatywnie,
prawdopodobienstwo ostrej zatorowosci plucnej wynosilo 82,2£23,5% w grupie wyjsciowej PE,
78,8+23,2% w grupie walidacyjnej ZP i 16,3+22,8% w grupie CTEPH. Optymalny prég odciecia
ustalono na poziomie -0,52 z czuloscig 94,4% i swoistoscig 84,5% (AUC 0,953, 95%CI 0,91-0,982,
p<0,0001), co oznacza, ze CTEPH nalezy rozwazy¢, gdy prawdopodobieristwo wynosi > 37,3%. Takie
podejscie zaowocowalo prawidtows klasyfikacja 84,5% pacjentéw w grupie ostrej ZP i 94,4% pacjentéw
w grupie CTEPH. Zostalo to dodatkowo potwierdzone w prawidlowym przypisaniu 78,6% pacjentéw
w grupie walidacyjnej ZP (p=0,43 w poréwnaniu z grupg wyjsciows). Ujemna warto$¢ predykcyjna
w wykluczaniu CTEPH wyniosta 93,75% (95% CI: 85,2-97,5%).

Dla uproszczenia zaokraglilismy wartosci i otrzymali$my réwnanie:

SCORE =0,5 + (4x RAD) + (0,5 x Sokolow-Lyon) - (3 x HR >100 ) - (0,5 x przedsercowy zakres TWI)

Uproszczone podejscie zostalo ustalone z optymalnym progiem odcigcia 20 (w kohorcie wyjsciowe;:
swoistos¢ 84,5%, czutosc 94,4%, AUC 0,95,95%C10,89-0,98,p<0,0001) i nie byto gorsze od oryginalnego
wyniku uzyskanego z modelu regresji logistycznej (AUC 0,0002, p=0,86). Takie podejscie zaowocowato
ujemng wartoscig predykeyjng w wykluczaniu CTEPH wynoszacg 93,75% (95% CI: 85,21-97,5%).

W kohorcie walidacyjnej pacjentéw z ostra zatorowoscia plucng srednie prawdopodobieristwo ZP na
podstawie wyniku wyniosto 83,5 = 20,7%, a proponowany kalkulator prawidlowo pozwolit wykluczy¢
CTEPH u 88,1% pacjentéw, pozostawiajac 11,9% do dalszej oceny metodami wykraczajacymi poza
EKG przed podjgciem decyzji klinicznej.

WNIOSKI:

Niniejsze badanie pokazuje,ze EKG moze by¢ cennym narzedziem w odréznianiu objawéw przewleklego
zakrzepowo-zatorowego nadcisnienia plucnego u pacjentéw z zatorowoscia plucna. Uzyskany w badaniu
model EKG jest praktyczny i latwy do zastosowania w warunkach klinicznych, oferujac skuteczna
metode¢ wezesnej identyfikacji pacjentéw, ktorzy mogg juz mie¢ CTEPH.
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