Pacjentka, lat 38, z cigzkim tetniczym nadci$nieniem ptucnym w przebiegu wrodzonej wady
serca - przetrwaly przewod tetniczy (PDA), duzy ubytek w czesci bloniastej przegrody
migdzykomorowej (VSD), zespot Eisenmengera zostala przyjeta do Kliniki w III klasie
czynnosciowej niewydolnosci serca wg. WHO.

W chwili przyjecia cigzka dusznos¢ wysitkowa i1 spoczynkowa, znaczne ostabienie, obrzeki
konczyn dolnych, sinica centralna i obwodowa. W cewnikowaniu serca potwierdzono
obecnos¢ ciezkiego tetniczego nadcis$nienia ptucnego (mPAP 106 mmHg,PVR16,85 j.W. CI
2,55). W badaniu echokardiograficznym powigkszona i przerosni¢ta prawa komora, nie
uwidoczniono przeptywu przez VSD oraz przez PDA z powodu wyrdéwnania cisnien.

Wstepne leczenie kombinowang terapig: bosentan 125 mg 2x1 1 i sildenafil 20 mg 3x1 dato
poczatkowo poprawe stanu ogoélnego. W trakcie dalszej terapii obserwowano narastanie
wartosci NT-proBNP, do wartosci ponad 18000pg/ml oraz narastanie objawow niewydolnosci
serca. Dopiero wiaczenie leczenia Il rzutu — treprostinil w dawce 22 ng/kg s.c. oraz sildenafil
20 mg 3x1 tabl. pozwolito na dlugotrwata (24 miesigce) stabilizacje stanu ogolnego pacjentki,
zmniejszenie dusznosci oraz istotng redukcje wartosci NT-proBNP i stabilne utrzymywanie
si¢ wartosci ok. 2000 pg/ml. Wyjsciowa matoptytkowos¢ nie ulegla nasileniu (odnotowano
nawet nieznaczny wzrost wartosci pytek krwi), ponadto uzyskano niewielka poprawe w
zakresie parametrow czerwonokrwinkowych (nieznacznie zmniejszyta si¢ warto§¢ RBC,
HGB i HCT). Dalsza eskalacja dawki treprostinilu nie byla mozliwa z uwagi na biegunki,
jednakze dawka ta okazata si¢ wystarczajaca w dtugotrwatej obserwacji pacjentki.

Charakterystyczng cecha zespotu Eisenmengera jest nadci$nienie ptucne zblizone warto$cig
do ci$nienia systemowego, wysoki naczyniowy opér plucny i wynikajacy z nich prawo-lewy
lub dwukierunkowy przeciek pomig¢dzy krazeniem ptucnym a systemowym. Pozostate cechy
to hipoksemia systemowa z sinicg, poliglobulia czy krwioplucie.

Zespol Eisenmengera ma korzystniejsze rokowanie niz w przypadku rozwinigcia si¢
nadci$nienia ptucnego mimo korekcji wady lub idiopatycznego nadcisnienia ptucnego. Jest to
zwigzane z  zapewnieniem dobrego przeplywu systemowego dzigki odwroconemu
przeciekowi przez ubytek w przegrodach serca lub przeplyw na poziomie duzych naczyn
klatki piersiowe;j.



