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Vaiky plautiné hipertenzija

Jolanta Kudzyté
LSMU MA Vaiky ligy klinika

ReikSminiai Zodziai: vaikai, plautiné hipertenzija.

Santrauka. Straipsnyje supazindinama su vaiky plautinés hipertenzijos klasifikacija, diagnostika, simptomais, gydymo gali-

mybémis.

Idiopatiné plauciy arterijos hipertenzija (IPAH), anks-
¢iau vadinta pirmine plautine hipertenzija (PPH), — tai
neseniai aprasyta visuma nevisiskai aiskios etiologijos
sindromy, kelianc¢iy grésme gyvybei: vykstanti plauciy
kraujagysliy remodeliacija salygoja ju pasipriesinima,
didéjantj plauciy arterijos spaudima, kas lemia desi-
niojo skilvelio nepakankamumo pozymius, o kartu ir
didelj mirtinguma, pranokstantj suaugusiyjy rodiklius.
Be specifinio gydymo vaikai i$gyvena trumpiau nei su-
augusieji (vidutini$kai 8 mén.), nes vaiky plauciai dar
tebesiformuoja, ir liga progresuoja greiciau, paprastai
vaiky buklé pasireiskus ligai esti sunkesné. Ligos eiga
komplikuoja daznos intraveninés infekcijos, nes nuolat
turi bati $virk$¢iama prostaciklino bei antikoagulianty.
Jungtinés Karalystés vaiky plautinés hipertenzijos tar-
nybos 2009 mety duomenimis, vienerius metus iSgy-
veno 85,6 proc., 3 m. — 79,9 proc., 5 m. — 71,9 proc.
PAH serganciy vaiky.

Vaiky plauciy arterijos hipertenzija (PAH) dazniau-
siai biina salygota jgimty Sirdies ydy (ISY) ar yra nau-
jagimiy persistuojanti plautiné hipertenzija (NPPH).
IPAH daznumas vaiky grupéje néra tiksliai zinomas,
manoma, kad $eiminés PAH atvejai JAV siekia 5-10
proc. Pasiskirstymas tarp lyciy, vieny studijy duome-
nimis, vienodas, o kity — santykiu 1,5 : 1 liga daznesné
mergaitéms. Mir§tamumas priklauso nuo vaiko am-
ziaus, hipertenzijos laipsnio bei atsako i vazodilatato-
rius. Mir§tama nuo Gminio ar létinio de$iniosios Sirdies
nepakankamumo ir dél jo galimai sukeliamy aritmijy.
Vaiky IPAH apibréziama taip pat kaip suaugusiyjy: vi-
dutinis plauciy arterijos spaudimas > 25 mm Hg ramy-
béje. Manoma, kad vaikams labai svarbis fizinio kravio
sukelti hemodinaminiai pokyciai, todél reik§mingas ir
kitas rodmuo — plauciy arterijos spaudimas > 30 mm

2011/Nr. 1(8)

Hg po fizinio kravio. Naujagimiy persistentinés plau-
¢iy hipertenzijos (NPPH) baigtis gali bati jvairiausia:
kadikiai gali visai pasveikti negydomi vaistais ar mirti
naujagimystés laikotarpiu net ir atlikus visas kardio-
pulmonines intervencijas.

KLASIFIKACIJA

Klasifikacija grindziama PSO 2003 metais pateiktomis
rekomendacijomis. Visi suaugusiyjy plautinés hiper-
tenzijos tipai pagal PSO/Venecijos klasifikacija gali
pasireiksti ir vaikams.

1. Plautiné hipertenzija:

1.1. Idiopatiné plauc¢iy arterijos hipertenzija
(IPAH);

1.2. Seiminé paveldima plauciy arterijos hiperten-
zZija;

1.3. Plaudiy arterijos hipertenzija, susijusi su:

1.3.1. kolagenine kraujagysliy liga ir vaskulitu,

1.3.2. pooperacinémis ISY (ne aminé poope-
racine PAH, bet vélyvojo laikotarpio),
kuriy eiga panasi IPAH,

1.3.3. neoperuotomis ]SY, esant dideliam plau-
¢iy kraujagysliy pasipries$inimui nuo gi-
mimo (Eizenmengerio sindromas);

1.4. Plauciy veny okliuziné liga;
1.5. Naujagimiy persistuojanti plautiné hipertenzija

(NPPH).

2. Plautiné hipertenzija, susijusi su kairiosios Sirdies
ligomis:
2.1. Kairiosios sirdies ligos dél kardiomiopatijos ir
igimty kairiosios $irdies anomalijy.
3. Plautiné hipertenzija, susijusi su plauc¢iy ligomis:
3.1. Létiné obstrukciné plauciy liga;

29



.
Dla. PULMONOLOGUA, IMUNOLOGIJA

3.2. Intersticiné plauciy liga;

3.3. Alveoliy hipoventiliacija;

3.4. Miego apnéja;

3.5. Ilgas buvimas aukstikalnése;

3.6. Naujagimiy plauciy liga;

3.7. Alveoliy ir kapiliary displazija.
4. Trombinés embolijos liga (reta vaikams).
5. Kita (sarkoidozé).

PATOFIZIOLOGIJA

IPAH tiksli patogenezé ir patofiziologija néra Zinomos.
Populiariausia teorija — vazokonstrikcijos. Manoma,
kad tokie veiksniai kaip hipoksemija, buvimas auksti-
kalnése, vaistai, toksinai, autoimuninés ligos turintiems
polinkj asmenims sukelia plauciy kraujagysliy poky-
¢ius — susiauréjima. Yra hipoteziy, kad liga gali lemti
ir sutrikusi vazoaktyviy mediatoriy pusiausvyra, kai
vyrauja vazokonstrikciniai. Manoma, kad ¢ia dalyvauja
tromboksanas, arachidono metabolitai, prostaciklinas
bei kiti endotelio veiksniai.

Spéjama, kad jtakos gali turéti ir koaguliacijos su-
trikimai, nes biopsijy, autopsijy, transplantacijy metu
plauciy kraujagyslése randama mikrotromby. Ar tai
pirminiai ar antriniai pokyciai — neai$ku. Tiriamas ir
vazoaktyviy medziagy metabolizmas endotelyje.

SIMPTOMALI

Vaikams ir kadikiams pasireiskia simptomai, susije su
mazu $irdies i$stumiamo kraujo tariu: blogas apetitas,
svorio neaugimas, pykinimas, vémimas, mieguistumas
(letargija), padidéjes prakaitavimas, tachipnéja, tachi-
kardija, sinkopé. Jei kadikiams yra atvira ovalioji anga,
foramen ovale, dél nuosravio i§ desinés | kaire galima
cianozé ramybéje ar fizinio kravio metu. Paaugliams
gali bati ryski dispnéja ir kratinés skausmas, simpto-
mai, kurie labai badingi suaugusiems ligoniams.

TYRIMAI

Tyrimy duomenys

Auskultuojant $irdj vaikams, girdimas akcentuotas
antras tonas, matyti desiniojo skilvelio i$siplétimas su
kratinés sienos disfunkcija dél jo hipertrofijos ir/ar
disfunkcijos (ar be jos), regurgitacija pro triburj voz-
tuva. Desiniosios $irdies nepakankamumo klinikiniai
simptomai — hepatomegalija, periferiné edema bei
akrocianozé — kuadikiams pasireiskia retai, o vyresnio
amziaus vaikams — dazniau.

Laboratoriniai tyrimai

Rekomenduojama tirti periferinj krauja, kepeny fer-
mentus, kre$éjimo rodiklius, skydliaukes funkcija,
serumo klampumg, frakcionuota plazmos katechola-
ming, imunoglobulinus, kraujo dujas, $army ir rags-
¢iy pusiausvyrg. Dar turi buti atlikta serumo baltymo
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elektroforezé, Hb elektroforezé, ZIV testas, ENG, anti
DNR, ANA, reumatoidinio faktoriaus tyrimai, leuko-
city HLA antigeny tipavimas.

Vaizduojamieji tyrimai

Rekomenduojama atlikti kratinés lastos rentgeninj ty-
rimg, elektrokardiografija, dvimate echokardiografija,
ventiliacijos ir perfuzijos tyrimus dél trombemboliniy
ligy, magnetinio rezonanso tyrima kvépavimo takams
ir plauciy arterijoms jvertinti, radionukliding angio-
grafija desiniojo skilvelio funkcijai jvertinti.

Kiti tyrimai

Atliktini plauciy funkcijos tyrimai ramybéje ir po fi-
zinio kravio, miego tyrimas, kurie padeda plautine
hipertenzija atskirti nuo vir$utiniy kvépavimo takuy
obstrukcijos, pulsoksimetrija.

DIFERENCINE DIAGNOSTIKA

Vaiky plautine hipertenzija reikia atskirti nuo astmos,
létinés granuliominés ligos, jgimtos diafgramos i$var-
z0s, bakterinio endokardito, ZIV, jungiamojo audinio
ligy, plauc¢iy hipoplazijos, reumato, sarkoidozés, siste-
minés vilkligés, trombinés embolijos. Diferencijuojant
PAH, reikéty pagalvoti apie plauciy veny hipertenzija
(dél kairiosios $irdies obstrukcijos), virsutiniy kvépavi-
mo taky obstrukcijg, sumazéjusi ventiliacinj pajéguma,
kratinés lastos displazijas, plau¢iy trombine embolija,
toksines medziagas (anoreksinés medziagos, kokainas
ir t. t.), varty venos hipertenzija.

DIAGNOSTINES IR GYDOMOSIOS
PROCEDUROS

Tiriant ligonj gali buti atliekama Sirdies kateterizacija
su deguonimi (O,), jkvepiamuoju azoto oksidu (NO),
prostaciklinu, nifedipinu. Priesirdziy pertvaros balio-
niné dilatacija atliekama, jei buna sinkopé, susijusi su
desiniosios Sirdies nepakankamumu. Plauciy biopsija
rutiniskai neatliekama, nes diagnozuoti PAH galima ir
kitais tyrimo metodais, o $is tyrimas susijes su krau-
javimo rizika. Tiriant bioptata, PAH atvejais randama
plauciy kraujagysliy hipertrofija, intimos fibrozé.
Gydant pacientus tenka intubuoti, ventiliuoti, ka-
teterizuoti centrine vena, skirti surfaktanta.

NAUJAGIMIU PERSISTENTINE PLAUTINE
HIPERTENZIJA

Plautiné hipertenzija — normali vaisiaus bisena, nes
dujy apykaita vyksta per placenta, o ne per plaucius.
Desiniojo skilvelio i$stumiamas kraujas per arterinj
lataka, ductus arteriosus, patenka j aorta, ir tik 5-10
proc. — i plauciy kraujagysles. Vaisiaus plautine hiper-
tenzija salygoja mazas O, kiekis, endotelinas-1, leuko-
trienai, Rhokinazé bei nedaug gaminamy vazodilatoriy
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‘ Plauciy arteriné hipertenzija ‘

Y

‘ Palaikomasis gydymas: antikoaguliantai, deguonis, gyvensenos keitimas ‘
Y

‘ Vazoreaktyvumo testas (intrakardinio tyrimo metu) ‘

Teigiamas  y i Neigiamas
‘ — \] Y
‘ LG DL ‘ Stabili f. kL. I1/I11 Stabili f. kl. ITI/IV
Bosentanas Epoprostenolis ‘
Prostanoidai ¢

Pranesti transplantacijos centrui

Y
Nuoseklus stebéjimas ‘
Y
Simptomai IV f. kl., dusulio stipréjimas, atkaklus SN, sinkopé
(nepakankamas atsakas po 2-3 meén. gydymo KKB)
\ v v
Gydymas vaisty Siuntimas j transplantacijos Balioniné plauciy

deriniais centra septostomija
Pav. Vaiky plauciy arterinés hipertenzijos gydymo algoritmas
(prostaciklino, NO). Didziuliai poky¢iai vyksta gims- ~ PRIEZASTYS IR POZYMIAI

tant: sumazéja plauciy kraujagysliy pasipriesinimas ir
10 karty padidéja plauciy kraujotaka. Siuos poky¢ius
lemia mechaninis plauciy i$sipatimas, juose sumazéja
CO, ir padaugéja O,. Be to, paskutinémis gestacijos
dienomis padidéja NO gamyba. Kai kuriems naujagi-
miams plauciy hipertenzija gimus nesumazéja, ji bina
2-6 i$ 1000 isnesioty naujagimiy. Manoma, kad 10-20
proc. naujagimiy kvépavimo nepakankamumas saly-
goja NPPH.

PATOFIZIOLOGIJA

NPPH gali bati 3 tipy:

1. Uminé plauc¢iy kraujagysliy vazokonstrikcija dél
staigiy perinataliniy pokyc¢iy (alveoliy hipoksijos
dél plauc¢iy parenchimos ligy (pneumonijos, me-
konijaus aspiracijos), hipoventiliacijos salygotos
asfiksijos ar neurologiniy ligy, hipotermijos, hipo-
glikemijos, hipoplaziniy kraujagysliy.

2. Plauciy kraujagysliy pokyciai be parenchimos poky-
¢iy. Manoma, kad kraujagyslés remodeliuojasi dél
létinio streso néstumo metu ar nesteroidiniy vaisty
nuo uzdegimo (NVNU), selektyviyjy serotonino re-
ceptoriy inhibitoriy (SSRI) vartojimo III néstumo
trimestra.

3. Kraujagysliy hipoplazija dél plauc¢iy spaudimo (dél
jgimtos diafragminés i$varzos, oligohidramniono,
cistiniy dariniy).

Sunkesniais atvejais pokyciy bana tiek parenchi-
moje, tiek kraujagyslese.
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NPPH - dazniausiai pasitaiko i$neSiotiems naujagi-
miams. Pasireiskia respiraciniu distresu (asfiksija, mazi
Apgar balai, mekonijaus aspiracija) ir cianoze 6—12 val.
po gimimo. Kai kuriais NPPH atvejais distreso gali ne-
bati, o tik labili oksigenacija. Dazniausia NPPH prie-
Zastis yra mekonijaus aspiracija (25-30 takst. nauja-
gimiy JAV per metus, i$ kuriy 1000 mirsta). Paprastai
mekonijaus aspiruojama su pirmu jkvépimu gimus, bet
sunkesniais atvejais tai jvyksta dar gimdoje. IPAH, arba
sjuody plauciy® hipertenzija, yra antra PPHN priezas-
tis. Autopsijy duomenimis, plauciy kraujagysliy sienelé
btina sustoréjusi ir hiperplazave lygieji raumenys. Vie-
na i§ NPPH priezas¢iy yra NVNU ir SSRI vartojimas
tre¢ia néStumo trimestra (vartojimas patvirtinamas
tiriant mekonijy).

NPPH pasitaiko fenotipiskai normaliems naujagi-
miams, bet dar dazniau ji bina sergantiems Dauno
sindromu. Auskultuojant girdimas akcentuotas II tonas
ar $aizus sistolinis @iZesys po regurgitacijos pro triburj
voztuva.

SERGAMUMAS/MIRSTAMUMAS

NPPH - naujagimiy liga, taciau, jei ja sukelia bron-
chopulmoniné displazija, gali bati ir kadikiams. Prie$
15 mety mirdavo 60 proc. naujagimiy, turin¢iy NPPH,
0 15-60 proc. pasireikidavo sunki neurologiné simp-
tomatika. [diegus ekstrakorporing membranine oksi-
genacija, mir§tamumas sumazéjo iki 30 proc.
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GYDYMAS

Duomenys apie vaiky PAH gydymo ypatumus yra labai

negausus, gauti i§ mazy neatsitiktiniy imdiy tyrimuy

(be kontrolinés grupés). Gydant naujausiais vaistais

suaugusiems pacientams pageréja fizinio kravio tole-

ravimas, gyvenimo kokybé, pailgéja gyvenimo trukmeé,

o vaikams gydymo poveikis yra gerokai silpnesnis.

Taigi vaikai gydomi taip:

» Kasmetiniai skiepai nuo gripo.

+ Skiepai nuo respiracinio sincitijaus viruso (palivi-
zumabas) kadikiams.

+ Intensyvus kvépavimo taky infekcijos gydymas, kad
sumazéty ventiliacijos ir perfuzijos pusiausvyros
sutrikimas ir hipoksija.

+ Intensyviai mazinama hipertermija, kad sumazéty
metaboliniai poreikiai.

+ Bet kuri infekciné liga gali sukelti krize, kuriai jveikti
butina maksimaliai padidinti vazodilatoriy dozes.

+ Ikvepiamasis NO.

+ Surfaktantas.

+ Ekstrakorporiné
(ECMO).

+ Deguonis, kaip vazodilatorius, reikalingas gydant
vaikus net ambulatorinémis salygomis. Vaikams,
kuriems dél sumazéjusios ventiliacijos yra desa-
turacija miegant, deguonis turi buti tiekiamas
naktimis.

« Antikoaguliantas varfarinas.

+ Inotropikas digoksinas.

+ Vazodilatatoriai:

+ kalcio kanaly blokatorius nifedipinas;

+ prostaciklino analogai: teprostinilis po oda ar
i vena, epoprostenolis, geriamasis beraprostas,
inhaliuojamasis iloprostas;

+ endotelino receptoriy blokatoriai (antagonistai): bo-
sentanas, ambrisentanas, sitaksentanas (tiriamas);

+ fosfodiesterazés-5 inhibitorius sildenafilis.

membraniné oksigenacija
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LIGOS EIGA IR PROGNOZE

Bet kuri prisidéjusi liga gali salygoti hipoksemija ar
girdies i$stumiamo kraujo tario sumazéjima, kurie gy-
dytini ligoninéje. Dél ilgalaikiy prostaciklino injekcijy i
vena daznai kyla bakteriniy komplikacijy, kurias tenka
gydyti intraveniniais antibiotikais.

Profilaktikos priemoniy, deja, néra, nes nezinoma
ligos etiologija.

5 metus i$gyvena net 90 proc. vaiky, kurie ,atsako”
i trumpalaikj gydyma vaistais, ir tik 33 proc. — kurie
sneatsako”. Pastaraisiais metais, gydant naujesniais
vaistais, 5 metus iSgyvena jau net 80 proc. i gydyma
nereaguojanciy vaiky. Jiems indikuotina plaudiy trans-
plantacija, bet tai tik paliatyvus gydymas, pakeiciantis
viena liga kita.
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