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santrauka. Straipsnyje supažindinama su vaikų plautinės hipertenzijos klasifikacija, diagnostika, simptomais, gydymo gali-
mybėmis. 

Idiopatinė plaučių arterijos hipertenzija (IPAH), anks
čiau vadinta pirmine plautine hipertenzija (PPH), – tai 
neseniai aprašyta visuma nevisiškai aiškios etiologijos 
sindromų, keliančių grėsmę gyvybei: vykstanti plaučių 
kraujagyslių remodeliacija sąlygoja jų pasipriešinimą, 
didėjantį plaučių arterijos spaudimą, kas lemia deši
niojo skilvelio nepakankamumo požymius, o kartu ir 
didelį mirtingumą, pranokstantį suaugusiųjų rodiklius. 
Be specifinio gydymo vaikai išgyvena trumpiau nei su
augusieji (vidutiniškai 8 mėn.), nes vaikų plaučiai dar 
tebesiformuoja, ir liga progresuoja greičiau, paprastai 
vaikų būklė pasireiškus ligai esti sunkesnė. Ligos eigą 
komplikuoja dažnos intraveninės infekcijos, nes nuolat 
turi būti švirkščiama prostaciklino bei antikoaguliantų. 
Jungtinės Karalystės vaikų plautinės hipertenzijos tar
nybos 2009 metų duomenimis, vienerius metus išgy
veno 85,6 proc., 3 m. – 79,9 proc., 5 m. – 71,9 proc. 
PAH sergančių vaikų.

Vaikų plaučių arterijos hipertenzija (PAH) dažniau
siai būna sąlygota įgimtų širdies ydų (ĮŠY) ar yra nau
jagimių persistuojanti plautinė hipertenzija (NPPH). 
IPAH dažnumas vaikų grupėje nėra tiksliai žinomas, 
manoma, kad šeiminės PAH atvejai JAV siekia 5–10 
proc. Pasiskirstymas tarp lyčių, vienų studijų duome
nimis, vienodas, o kitų – santykiu 1,5 : 1 liga dažnesnė 
mergaitėms. Mirštamumas priklauso nuo vaiko am
žiaus, hipertenzijos laipsnio bei atsako į vazodilatato
rius. Mirštama nuo ūminio ar lėtinio dešiniosios širdies 
nepakankamumo ir dėl jo galimai sukeliamų aritmijų. 
Vaikų IPAH apibrėžiama taip pat kaip suaugusiųjų: vi
dutinis plaučių arterijos spaudimas > 25 mm Hg ramy
bėje. Manoma, kad vaikams labai svarbūs fizinio krūvio 
sukelti hemodinaminiai pokyčiai, todėl reikšmingas ir 
kitas rodmuo – plaučių arterijos spaudimas > 30 mm 

Hg po fizinio krūvio. Naujagimių persistentinės plau
čių hipertenzijos (NPPH) baigtis gali būti įvairiausia: 
kūdikiai gali visai pasveikti negydomi vaistais ar mirti 
naujagimystės laikotarpiu net ir atlikus visas kardio
pulmonines intervencijas. 
 
KLASifiKAciJA 

Klasifikacija grindžiama PSO 2003 metais pateiktomis 
rekomendacijomis. Visi suaugusiųjų plautinės hiper
tenzijos tipai pagal PSO/Venecijos klasifikaciją gali 
pasireikšti ir vaikams.
1. Plautinė hipertenzija:

1.1. Idiopatinė plaučių arterijos hipertenzija 
(IPAH);

1.2. Šeiminė paveldima plaučių arterijos hiperten
zija;

1.3. Plaučių arterijos hipertenzija, susijusi su:
1.3.1. kolagenine kraujagyslių liga ir vaskulitu,
1.3.2. pooperacinėmis ĮŠY (ne ūminė poope

racine PAH, bet vėlyvojo laikotarpio), 
kurių eiga panaši IPAH,

1.3.3. neoperuotomis ĮŠY, esant dideliam plau
čių kraujagyslių pasipriešinimui nuo gi
mimo (Eizenmengerio sindromas);

1.4. Plaučių venų okliuzinė liga;
1.5. Naujagimių persistuojanti plautinė hipertenzija 

(NPPH). 
2. Plautinė hipertenzija, susijusi su kairiosios širdies 

ligomis:
2.1. Kairiosios širdies ligos dėl kardiomiopatijos ir 

įgimtų kairiosios širdies anomalijų.
3. Plautinė hipertenzija, susijusi su plaučių ligomis:

3.1. Lėtinė obstrukcinė plaučių liga;
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3.2. Intersticinė plaučių liga;
3.3. Alveolių hipoventiliacija;
3.4. Miego apnėja;
3.5. Ilgas buvimas aukštikalnėse;
3.6. Naujagimių plaučių liga;
3.7. Alveolių ir kapiliarų displazija.

4. Trombinės embolijos liga (reta vaikams).
5. Kita (sarkoidozė). 

PATofiZioLogiJA

IPAH tiksli patogenezė ir patofiziologija nėra žinomos. 
Populiariausia teorija – vazokonstrikcijos. Manoma, 
kad tokie veiksniai kaip hipoksemija, buvimas aukšti
kalnėse, vaistai, toksinai, autoimuninės ligos turintiems 
polinkį asmenims sukelia plaučių kraujagyslių poky
čius – susiaurėjimą. Yra hipotezių, kad ligą gali lemti 
ir sutrikusi vazoaktyvių mediatorių pusiausvyra, kai 
vyrauja vazokonstrikciniai. Manoma, kad čia dalyvauja 
tromboksanas, arachidono metabolitai, prostaciklinas 
bei kiti endotelio veiksniai. 

Spėjama, kad įtakos gali turėti ir koaguliacijos su
trikimai, nes biopsijų, autopsijų, transplantacijų metu 
plaučių kraujagyslėse randama mikrotrombų. Ar tai 
pirminiai ar antriniai pokyčiai – neaišku. Tiriamas ir 
vazoaktyvių medžiagų metabolizmas endotelyje.

SiMPToMAi

Vaikams ir kūdikiams pasireiškia simptomai, susiję su 
mažu širdies išstumiamo kraujo tūriu: blogas apetitas, 
svorio neaugimas, pykinimas, vėmimas, mieguistumas 
(letargija), padidėjęs prakaitavimas, tachipnėja, tachi
kardija, sinkopė. Jei kūdikiams yra atvira ovalioji anga, 
foramen ovale, dėl nuosrūvio iš dešinės į kairę galima 
cianozė ramybėje ar fizinio krūvio metu. Paaugliams 
gali būti ryški dispnėja ir krūtinės skausmas, simpto
mai, kurie labai būdingi suaugusiems ligoniams. 

TyRiMAi

Tyrimų duomenys
Auskultuojant širdį vaikams, girdimas akcentuotas 
antras tonas, matyti dešiniojo skilvelio išsiplėtimas su 
krūtinės sienos disfunkcija dėl jo hipertrofijos ir/ar 
disfunkcijos (ar be jos), regurgitacija pro triburį vož
tuvą. Dešiniosios širdies nepakankamumo klinikiniai 
simptomai – hepatomegalija, periferinė edema bei 
akrocianozė – kūdikiams pasireiškia retai, o vyresnio 
amžiaus vaikams – dažniau. 

Laboratoriniai tyrimai
Rekomenduojama tirti periferinį kraują, kepenų fer
mentus, krešėjimo rodiklius, skydliaukės funkciją, 
serumo klampumą, frakcionuotą plazmos katechola
miną, imunoglobulinus, kraujo dujas, šarmų ir rūgš
čių pusiausvyrą. Dar turi būti atlikta serumo baltymo 

elektroforezė, Hb elektroforezė, ŽIV testas, ENG, anti 
DNR, ANA, reumatoidinio faktoriaus tyrimai, leuko
citų HLA antigenų tipavimas. 

Vaizduojamieji tyrimai
Rekomenduojama atlikti krūtinės ląstos rentgeninį ty
rimą, elektrokardiografiją, dvimatę echokardiografiją, 
ventiliacijos ir perfuzijos tyrimus dėl trombembolinių 
ligų, magnetinio rezonanso tyrimą kvėpavimo takams 
ir plaučių arterijoms įvertinti, radionuklidinę angio
grafiją dešiniojo skilvelio funkcijai įvertinti.  

Kiti tyrimai 
Atliktini plaučių funkcijos tyrimai ramybėje ir po fi
zinio krūvio, miego tyrimas, kurie padeda plautinę 
hipertenziją atskirti nuo viršutinių kvėpavimo takų 
obstrukcijos, pulsoksimetrija.

DifEREncinė DiAgnoSTiKA

Vaikų plautinę hipertenziją reikia atskirti nuo astmos, 
lėtinės granuliominės ligos, įgimtos diafgramos išvar
žos, bakterinio endokardito, ŽIV, jungiamojo audinio 
ligų, plaučių hipoplazijos, reumato, sarkoidozės, siste
minės vilkligės, trombinės embolijos. Diferencijuojant 
PAH, reikėtų pagalvoti apie plaučių venų hipertenziją 
(dėl kairiosios širdies obstrukcijos), viršutinių kvėpavi
mo takų obstrukciją, sumažėjusį ventiliacinį pajėgumą, 
krūtinės ląstos displazijas, plaučių trombinę emboliją, 
toksines medžiagas (anoreksinės medžiagos, kokainas 
ir t. t.), vartų venos hipertenziją. 

DiAgnoSTinėS iR gyDoMoSioS 
PRocEDŪRoS 

Tiriant ligonį gali būti atliekama širdies kateterizacija 
su deguonimi (O2), įkvepiamuoju azoto oksidu (NO), 
prostaciklinu, nifedipinu. Prieširdžių pertvaros balio
ninė dilatacija atliekama, jei būna sinkopė, susijusi su 
dešiniosios širdies nepakankamumu. Plaučių biopsija 
rutiniškai neatliekama, nes diagnozuoti PAH galima ir 
kitais tyrimo metodais, o šis tyrimas susijęs su krau
javimo rizika. Tiriant bioptatą, PAH atvejais randama 
plaučių kraujagyslių hipertrofija, intimos fibrozė.

Gydant pacientus tenka intubuoti, ventiliuoti, ka
teterizuoti centrinę veną, skirti surfaktantą. 

nAuJAgiMių PERSiSTEnTinė PLAuTinė 
hiPERTEnZiJA 

Plautinė hipertenzija – normali vaisiaus būsena, nes 
dujų apykaita vyksta per placentą, o ne per plaučius. 
Dešiniojo skilvelio išstumiamas kraujas per arterinį 
lataką, ductus arteriosus, patenka į aortą, ir tik 5–10 
proc. – į plaučių kraujagysles. Vaisiaus plautinę hiper
tenziją sąlygoja mažas O2 kiekis, endotelinas1, leuko
trienai, Rhokinazė bei nedaug gaminamų vazodilatorių 
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(prostaciklino, NO). Didžiuliai pokyčiai vyksta gims
tant: sumažėja plaučių kraujagyslių pasipriešinimas ir 
10 kartų padidėja plaučių kraujotaka. Šiuos pokyčius 
lemia mechaninis plaučių išsipūtimas, juose sumažėja 
CO2 ir padaugėja O2. Be to, paskutinėmis gestacijos 
dienomis padidėja NO gamyba. Kai kuriems naujagi
miams plaučių hipertenzija gimus nesumažėja, ji būna 
2–6 iš 1000 išnešiotų naujagimių. Manoma, kad 10–20 
proc. naujagimių kvėpavimo nepakankamumas sąly
goja NPPH. 

PATofiZioLogiJA 

NPPH gali būti 3 tipų:
1. Ūminė plaučių kraujagyslių vazokonstrikcija dėl 

staigių perinatalinių pokyčių (alveolių hipoksijos 
dėl plaučių parenchimos ligų (pneumonijos, me
konijaus aspiracijos), hipoventiliacijos sąlygotos 
asfiksijos ar neurologinių ligų, hipotermijos, hipo
glikemijos, hipoplazinių kraujagyslių.

2. Plaučių kraujagyslių pokyčiai be parenchimos poky
čių. Manoma, kad kraujagyslės remodeliuojasi dėl 
lėtinio streso nėštumo metu ar nesteroidinių vaistų 
nuo uždegimo (NVNU), selektyviųjų serotonino re
ceptorių inhibitorių (SSRI) vartojimo III nėštumo 
trimestrą.

3. Kraujagyslių hipoplazija dėl plaučių spaudimo (dėl 
įgimtos diafragminės išvaržos, oligohidramniono, 
cistinių darinių). 
Sunkesniais atvejais pokyčių būna tiek parenchi

moje, tiek kraujagyslėse. 

PRiEŽASTyS iR PoŽyMiAi

NPPH – dažniausiai pasitaiko išnešiotiems naujagi
miams. Pasireiškia respiraciniu distresu (asfiksija, maži 
Apgar balai, mekonijaus aspiracija) ir cianoze 6–12 val. 
po gimimo. Kai kuriais NPPH atvejais distreso gali ne
būti, o tik labili oksigenacija. Dažniausia NPPH prie
žastis yra mekonijaus aspiracija (25–30 tūkst. nauja
gimių JAV per metus, iš kurių 1000 miršta). Paprastai 
mekonijaus aspiruojama su pirmu įkvėpimu gimus, bet 
sunkesniais atvejais tai įvyksta dar gimdoje. IPAH, arba 
„juodų plaučių“ hipertenzija, yra antra PPHN priežas
tis. Autopsijų duomenimis, plaučių kraujagyslių sienelė 
būna sustorėjusi ir hiperplazavę lygieji raumenys. Vie
na iš NPPH priežasčių yra NVNU ir SSRI vartojimas 
trečią nėštumo trimestrą (vartojimas patvirtinamas 
tiriant mekonijų).

NPPH pasitaiko fenotipiškai normaliems naujagi
miams, bet dar dažniau ji būna sergantiems Dauno 
sindromu. Auskultuojant girdimas akcentuotas II tonas 
ar šaižus sistolinis ūžesys po regurgitacijos pro triburį 
vožtuvą. 

SERgAMuMAS/MiRŠTAMuMAS

NPPH – naujagimių liga, tačiau, jei ją sukelia bron
chopulmoninė displazija, gali būti ir kūdikiams. Prieš 
15 metų mirdavo 60 proc. naujagimių, turinčių NPPH, 
o 15–60 proc. pasireikšdavo sunki neurologinė simp
tomatika. Įdiegus ekstrakorporinę membraninę oksi
genaciją, mirštamumas sumažėjo iki 30 proc.

Plaučių arterinė hipertenzija

Palaikomasis gydymas: antikoaguliantai, deguonis, gyvensenos keitimas

Vazoreaktyvumo testas (intrakardinio tyrimo metu)

Nuoseklus stebėjimas

Kalcio kanalų blokatoriai

Bosentanas
Prostanoidai

Gydymas vaistų 
deriniais

Siuntimas į transplantacijos 
centrą

Balioninė plaučių 
septostomija

Simptomai IV f. kl., dusulio stiprėjimas, atkaklus ŠN, sinkopė  
(nepakankamas atsakas po 2–3 mėn. gydymo KKB)

Epoprostenolis

Pranešti transplantacijos centrui

Teigiamas Neigiamas 

Stabili f. kl. III/IVStabili f. kl. II/III

pav. Vaikų plaučių arterinės hipertenzijos gydymo algoritmas
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gyDyMAS

Duomenys apie vaikų PAH gydymo ypatumus yra labai 
negausūs, gauti iš mažų neatsitiktinių imčių tyrimų 
(be kontrolinės grupės). Gydant naujausiais vaistais 
suaugusiems pacientams pagerėja fizinio krūvio tole
ravimas, gyvenimo kokybė, pailgėja gyvenimo trukmė, 
o vaikams gydymo poveikis yra gerokai silpnesnis. 
Taigi vaikai gydomi taip: 

Kasmetiniai skiepai nuo gripo.•	
Skiepai nuo respiracinio sincitijaus viruso (palivi•	
zumabas) kūdikiams.
Intensyvus kvėpavimo takų infekcijos gydymas, kad •	
sumažėtų ventiliacijos ir perfuzijos pusiausvyros 
sutrikimas ir hipoksija.
Intensyviai mažinama hipertermija, kad sumažėtų •	
metaboliniai poreikiai.
Bet kuri infekcinė liga gali sukelti krizę, kuriai įveikti •	
būtina maksimaliai padidinti vazodilatorių dozes.
Įkvepiamasis NO.•	
Surfaktantas.•	
Ekstrakorporinė membraninė oksigenacija •	
(ECMO). 
Deguonis, kaip vazodilatorius, reikalingas gydant •	
vaikus net ambulatorinėmis sąlygomis. Vaikams, 
kuriems dėl sumažėjusios ventiliacijos yra desa-
turacija miegant, deguonis turi būti tiekiamas 
naktimis.
Antikoaguliantas varfarinas.•	
Inotropikas digoksinas.•	
Vazodilatatoriai:•	

kalcio kanalų blokatorius nifedipinas;•	
prostaciklino analogai: teprostinilis po oda ar •	
į veną, epoprostenolis, geriamasis beraprostas, 
inhaliuojamasis iloprostas;
endotelino receptorių blokatoriai (antagonistai): bo•	
sentanas, ambrisentanas, sitaksentanas (tiriamas);
fosfodiesterazės5 inhibitorius sildenafilis. •	
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Summary. Pulmonary arterial hypertension (PAH) in the paediatric age 
group may be associated with a variety of underlying diseases and contributes 
significantly to morbidity and mortality. Pulmonary vascular remodeling in 
this disease leads to high pulmonary vascular resistance and subsequently to 
progressive right ventricular failure, low cardiac output, and death. Without 
treatment, median survival in children with PAH has been reported to be 
less than one year. In recent decades advances in basic pulmonary vascular 
biology have led to novel therapies for this lifethreatening disease, which 
include prostacyclin analogues, endothelin receptor antagonists (ERAs) and 
phosphodiesterase-5 inhibitors (PDE5-inhibitors).

LigoS EigA iR PRognoZė
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dytini ligoninėje. Dėl ilgalaikių prostaciklino injekcijų į 
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gydyti intraveniniais antibiotikais. 

Profilaktikos priemonių, deja, nėra, nes nežinoma 
ligos etiologija.
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