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WYKAZ SKROTOW

ACEI - inhibitory konwertazy angiotensyny (ang. angiotensin converting enzyme inhibitors)
ALT - aminotransferaza alaninowa (ang. alanine aminotransferase)

APTT - czas kaolinowo-kefalinowy (ang. Activated Partial Thromboplastin )

AQol - Austalian Assessment of Quality of Life

ASA - kwas acetylosalicylowy (ang. acetylsalicylic acid)

AST - aminotransferaza asparaginowa (ang. aspartate aminotransferase)

AT - prog anaerobowy (ang. anaerobic threshold)

ATS - Amerykanskie Stowarzyszenie Chorob Klatki Piersiowej (ang. American Thoracic

Society)

BMPR - receptor typu II morfogenetycznego biatka kosci (ang. bone morphogenetic protein

receptor)

BNP - mozgowy peptyd natriuretyczny (ang. Brain Natriuretic Peptide)
BP - dolegliwosci bolowe (ang. bodily pain)

BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve)

CAMPHOR - Cambridge Pulmonary Hypertension Outcome Review
CAV1 - kaweolina 1 (ang. caveolin 1)

CCB - antagonisci kanalu wapniowego (ang. calcium channel blocker)
CHFQ - Chronic Heart Failure Questionnaire

Cl - wskaznik sercowy (ang. cardiac index)

CO - pojemno$¢ wyrzutowa, rzut serca (ang. cardiac output)



CPET - wysitkowy test spiroergometryczny , test wysitkowy sercowo-plucny (ang.

cardiopulmonary exercise test)

CTEPH - przewlekle zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie plucne (ang. Chronic

Thromboembolic Pulmonary Hypertension)

dPAP - rozkurczowe cisnienie w tetnicy ptucnej (ang. diastolic pulmonary artery pressure)
ENG - endoglina

EQ-5D - EuroQol questionnaire

FEV1 - natezonej objetosci wydechowej pierwszosekundowej (ang. forced expiratory volume

in one second)

FVC - natezonej pojemnosci zyciowej ptuc (ang. forced vital capacity)

GGTP - gamma-glutamylotranspeptydaza (ang. gamma glutamyl transpeptidase)

GH - ogdlne poczucie zdrowia (ang. general health)

GUS - Gtowny Urzad Statystyczny

HADS - The Hospital Anxiety and Depression Scale

HDL - lipoproteina wysokiej gestosci (ang. high density lipoprotein)

HIV - ludzki wirus nabytego niedoboru odpornosci (ang. human immunodeficiency virus)
HRQoL - jakosci zycia zaleznej od stanu zdrowia (ang. health-related quality of life)

INR - migdzynarodowy wspotczynnik znormalizowany (ang. International Normalized Ratio)
LDL - lipoproteina niskiej ggstosci (ang. low density lipoprotein)

McNew - The MacNew Heart Disease Health-related Quality of Life

MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component Summary)

MET - rownowaznik metaboliczny (ang. metabolic equivalent)

MH - poczucie zdrowia psychicznego (ang. mental health)



MLHFQ - Minessota Living with Heart Failure Questionnaire

mPAP - $rednie ci$nienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery pressure)
NHP - Nottingham Health Profile

NYHA - Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne (ang. New York Hart Association)
PAH - tetnicze nadci$nienie plucne (ang. pulmonary arterial hypertension)

PAP - ci$nienie w tetnicy ptucnej (ang. pulmonary artery pressure)

PCS - wymiar fizyczny jakosSci zycia (ang. Physical Component Summary)

PF - funkcjonowanie fizyczne (ang. physilac function)

PH - nadci$nienie plucne (ang. pulmonary hypertension)

PCWP - ci$nienie zaklinowania w tetnicy ptucnej (ang. pulmonary capillary wedge pressure)
pVO; - szczytowe pochtanianie tlenu

PVR - opdr ptucny naczyniowy (ang. pulmonary vascular resistance)

RAP - ci$nienie w prawym przedsionku (ang. right atrium pressure)

RE - ograniczenie w pehieniu rdl wynikajace z problemoéw emocjonalnych (ang. role

emotional)

RHC - cewnikowanie prawostronne serca (ang. right heart catheterization)

RP - ograniczenie w pelnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego (ang. role physilac)
RVSP - ci$nieniu skurczowemu w prawej komorze (ang. right ventricle systoli pressure)
SaAo saturacja w aorcie (ang. aortic saturation)

SaMVB - saturacja mieszanej krwi zylnej (ang. mixed venous oxygen saturation)

SES - status socjoekonomiczny (ang. socioeconomic status)

SF - funkcjonowanie spoteczne (ang. social function)



SF-36 — The Short Form 36 Health Survey Questionnaire

SGRQ - St George Respiratory Questionnaire

sPAP - skurczowe ci$nienie w tetnicy ptucnej (ang. systolic pulmonary artery pressure)
TC - cholesterol calkowity (ang. total cholesterol),

TG - trojglicerydy (ang. triglycerides)

TPG - przezptucny gradient ci$nienia (Srednie PAP - $rednie PWP) (ang. transpulmonary

gradient)

WHO FC - klasa czynnosciowa wg WHO (ang. WHO functional class)
VCO, - wydalanie dwutlenku wegla

VE/VCO, - rownowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla

VKA - antagoni$ci witaminy K (ang. vitamin K antagonists)

VO2max - szczytowe pochtanianie tlenu

VT - witalno$¢ (ang. Vitality)

6MWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test)
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I. WSTEP

1.1. DEFINICJA | KLASYFIKACJA NADCISNIENIA PEUCNEGO

Nadcisnienie ptucne (PH, ang. pulmonary hypertension) to nieprawidtowy wzrost
cisnienia w tetnicy ptucnej, ktéry moze wystgpi¢ w przebiegu réznych chordb serca, ptuc oraz
naczyn ptucnych. Rozpoznaje sie je, gdy srednie cisSnienie w tetnicy ptucnej (mPAP, ang. mean
pulmonary arterial preasure) jest rowne lub przekracza 25 mmHg w spoczynku,

w bezposrednim pomiarze hemodynamicznym [1].

Tetnicze nadcisnienie ptucne (PAH, ang. pulmonary arterial hypertension) jest to
wzrost $redniego cisnienia w tetnicy ptucnej > 25mmHg w spoczynku oraz naczyniowego
oporu ptucnego (PVR, ang. pulmonary vascular resistance) powyzej 3 jednostek Wooda
mierzonych w cewnikowaniu prawostronnym serca (RHC, ang. right heart catheterization)
(5th World Syposium on Pulmonary Hypertension, Nicea 2013) [2]. Klasyfikacja nadcis$nienia
ptucnego przyjeta w Evian (1998), zmodyfikowana w Wenecji (2003), Dana Point (2008)

a nastepnie w Nicei (2013) [2] wyrdzniajg 5 gtdwnych grup klinicznych nadcisnienia ptucnego:
1. tetnicze nadcisnienie ptucne,
1.1. choroba zarostowa zyt ptucnych i/lub hemangiomatoza wtosniczek ptucnych,
1.2. przetrwate nadcisnienie ptucne noworodkdw,
2. nadcisnienie ptucne spowodowane chorobg lewej czesci serca,
3. nadcisnienie ptucne w przebiegu chordb ptuc i/lub hipoksemii,
4. przewlekte zakrzepowo-zatorowe nadcisnienie ptucne,

5. nadcisnienie ptucne o niewyjasnionym i/lub wieloczynnikowym patomechanizmie.

Szczegdtowa klasyfikacje kliniczng nadcisnienia ptucnego przedstawiono w Tabeli 1.
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Tabela 1 Klasyfikacja kliniczna nadcisnienia ptucnego (Nicea 2013).

1. Tetnicze nadcisnienie ptucne (PAH)
1.1. Idiopatyczne
1.2. Dziedziczone
1.21. BMPR2
1.2.2.  ALK-1, ENG, SMAD9Y, CAV1, KCNK3
1.2.3.  Bez znanej przyczyny
1.3. Wywolane przez leki lub toksyny
1.4. W przebiegu wybranych chorob:
1.41.  Choroby tkanki facznej
1.4.2.  Zakazenie HIV
1.4.3.  Nadci$nienie wrotne
1.4.4.  Wady wrodzone serca
1.45.  Schistosomatoza
1". Choroba zarostowa zy? ptucnych i/lub hemangiomatoza wlosniczek plucnych
1". Przetrwatle nadcis$nienie ptucne noworodkow
2. Nadci$nienie plucne spowodowane choroba lewej cze$ci serca
2.1. Zaburzenia czynnosci skurczowej
2.2. Zaburzenia czynnosci rozkurczowej
2.3. Wady zastawkowe
2.4, Wrodzone/nabyte zwezenie drogi naptywu/odplywu lewej komory oraz wrodzone kardiomiopatie
3. Nadci$nienie plucne w przebiegu choréb ptuc i/lub hipoksji
3.1. Przewlekta obturacyjna choroba ptuc
3.2. S$rodmigzszowa choroba ptuc
3.3. Inne choroby ptuc z mieszanymi zmianami restrykcyjnymi i obturacyjnymi
3.4. Zaburzenia oddychania w czasie snu
3.5. Zaburzenia wentylacji pgcherzykowej
3.6. Przewlekta ekspozycja na duze wysokosci
3.7. Wady rozwojowe
4. Przewlekle zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie plucne (CTEPH)
5. Nadci$nienie plucne o niewyjasnionym i/lub wieloczynnikowym patomechanizmie
5.1. Choroby uktadu krwiotworczego: przewlekta anemia hemolityczna, choroby rozrostowe szpiku, splenektomia
5.2. Choroby uktadowe: sarkoidoza, histiocytoza ptucna, limfangioleiomiomatoza

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

5.4. Obturacja przez guz, widkniejace zapalenie srodpiersia, przewlekta niewydolno$¢ nerek, segmentalne nadci$nienie ptucne

BMPR - receptor typu Il morfogenetycznego biatka kosci; CAV1- kaweolina 1, ENG - endoglina, HIV - ludzki wirus nabytego

niedoboru odpornosci, PAH - tetnicze nadcisnienie ptucne

16




Na podstawie wartosci ciSnienia zaklinowania w tetnicy ptucnej (PAWP, ang.
pulmonary artery wedge pressure) wyrézniono dwie grupy hemodynamiczne nadcisnienia
ptucnego: przedwtosniczkowe i pozawtosniczkowe. Przedwtosniczkowe nadcisnienie ptucne
obejmuje grupy 1,3,4,5 wedtug klasyfikacji nicejskiej, natomiast pozawitosniczkowe
nadcis$nienie ptucne (zwane takze postkapilarnym lub ,zylnym”) obejmuje grupe 2 wedtug

klasyfikacji nicejskiej.

Definicje hemodynamiczne nadcisnienia ptucnego przedstawiono w Tabeli 2.

Tabela 2 Definicje hemodynamiczne nadcisnienia ptucnego'.

Definicja Cechy Grupa kliniczna?

Nadcisnienie ptucne (PH) Srednie PAP > 25 mmHg Wszystkie

1. Tetnicze nadcisnienie ptucne

3. Nadcisnienie ptucne w przebiegu

$rednie PAP > 25 mmHg choréb ptuc

Przedwioéniczkowe PCWP < 15 mmHg 4. Przewlekte zakrzepowo-zatorowe
nadcisnienie ptucne
CO prawidtowy albo zmniejszony

5. Nadcisnienie ptucne o niejasnym
i/lub wieloczynnikowym

patomechanizmie

$rednie PAP > 25 mmmHg

2. Nadcisnienie ptucne w przebiegu
Pozawto$niczkowe PH PCWP > 15 mmHg
choréb lewego serca

CO prawidtowy albo zmniejszony?

Bierne TPG £12 mmHg

Nieproporcjonalnie duze TPG > 12 mmHg

Wszystkie pomiary wykonywane w spoczynku,? Zgodnie z Tabelg 1,> Zwiekszony CO mozna stwierdzi¢ w stanach
hiperkinetycznego krazenia, np. przetokach tetniczo-zylnych z krazenia uktadowego do ptucnego (tylko w obrebie krazenia

ptucnego), niedokrwistosci, nadczynnosci tarczycy

CO - pojemnos¢ minutowa, PAP - cisnienie w tetnicy ptucnej, PH - nadcisnienie ptucne, PCWP - cisnienie zaklinowania w

tetnicy ptucnej, TPG - przezptucny gradient cisnienia (Srednie PAP - srednie PWP)

17




|.2. EPIDEMIOLOGIA NADCISNIENIA PLUCNEGO

Czestos¢ wystepowania PH w populacji dorostych szacuje sie na 0,3%. W ostatnio
opublikowanym retrospektywnym badaniu obserwacyjnym Strange i wsp. wykazali, ze
najczestszg przyczyng PH s3 choroby lewego serca (250/100 000 populacji), nastepnie
choroby uktadu oddechowego (37/100 000 populacji), tetnicze nadcisnienie ptucne (15/100
000 populacji) i idiopatyczne tetnicze nadcisnienie ptucne (4.8/100 000 populacji) [3]. PAH
jest rzadka chorobg. Rejestry pochodzace z osrodkéw referencyjnych nadci$nienia ptucnego
szacujg czestos¢ wystepowania PAH na 15 przypadkéw na milion i zapadalnosé¢ na 2,4

przypadkéw na milion mieszkancéw na rok [4].

Na Il Ogdlnopolskiej Konferencji Sekcji Krgzenia Ptucnego Polskiego Towarzystwa
Kardiologicznego w Biatymstoku (8-9 listopad 2013r) przedstawiono, iz w Polsce na dzien 1
listopada 2013r byto 571 (chorobowos¢ 15/min) dorostych chorych oraz 113 (chorobowos¢
15,8/mlin) dzieci z rozpoznanym PAH. W 2012r u 110 pacjentéw >18 roku zycia de novo

rozpoznano PAH. Zapadalno$¢ na ta chorobe w Polsce szacuje sie na 2,8/min/rok.

1.3. ROKOWANIE W NADCISNIENIU PLUCNYM

PH zwiazane jest ze ztym rokowaniem. Srednie przezycie pacjentdw z réznymi typami
PH w badaniu obserwacyjnym Strange i wsp., w ktérym udziat wzieto ponad 900 pacjentow
zPH, w wieku 75 * 15 lat wynosito 4,3 + 0,1 lat. Sredni czas przeiycia byt podobny
u pacjentow z PH spowodowanym chorobg lewej czesci serca (4,2 lat) oraz z PH w przebiegu
choréb ukfadu oddechowego (4,1 lat). Nieco lepsze rokowanie byto w grupie pacjentéow
z PAH (okoto 5 lat), jednak grupa ta byta o 10 lat mtodsza niz pozostate. Dodatkowo, wszyscy
pacjenci z PAH otrzymywali terapie celowang [3]. Wedtug rejestru NIH (ang. National
Institutes of Health) przeprowadzonego w 32 osrodkach w USA w latach 1981-1988, przed
wprowadzeniem swoistego leczenia PAH, srednia dtugos$¢ zycia pacjentow z IPAH wynosita 2,8
lat od chwili rozpoznania [5]. Wyniki zmienity sie znacznie w przeciggu ostatnich trzech
dziesiecioleci, na skutek wprowadzenie nowych lekdéw oraz lepszej opieki nad chorymi.

Wedtug nowych rejestrow, prowadzonych po 2001 r tj. po zatwierdzeniu w Stanach
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Zjednoczonych pierwszego doustnego leku swoistego dla PAH - bosentanu czas zycia
pacjentéw z PAH ulegt znacznemu wydtuzeniu. Wedtug rejestru REVEAL (ang. Registry to
Evaluate Early And Long-term PAH Disease Management) 1-, 3-, 5- i 7- letnie przezycie
pacjentéw z PAH wynosito, od rozpoznania, odpowiednio 85%, 68%, 57% i 49%. Najwyisze 7-
letnie przezycie byto w grupie pacjentéw z nadcisnieniem PH zwigzanym z wrodzong wada
serca (67%), a najnizsze u pacjentow z PH zwigzanym z chorobg tkanki tgcznej (35%)
i nadcisnieniem wrotnym (29%). U pacjentdw z IPAH, PAH zwigzanym z zakazeniem wirusem
HIV , rodzinnym PAH i innymi formami PAH, 7-letnie wspodfczynniki przezycia byty podobne,
odpowiednio 56,5%, 63,8%, 50,5%, 47% [6]. Szacuje sie, ze sredni czas przezycia wzrdst z 2,8
lat w erze leczenia konwencjonalnego do 9 lat w erze leczenia swoistego PAH. Jednak biorgc

pod uwage stosunkowo mtody wiek pacjentéw z PAH, rokowanie jest wciaz zte.

|.4. ETIOPATOGENEZA NADCISNIENIA PLUCNEGO

Zmiany chorobowe w naczyniach krazenia ptucnego, niezaleznie od etiologii,
prowadzg do zwiekszenia ptucnego oporu naczyniowego (PVR, ang. pulmonary vascular
resistance). Wzrost cisnienia w tetnicy ptucnej jest mechanizmem kompensacyjnym
pozwalajgcym na utrzymanie przeptywu ptucnego. Odpowiedzig prawej komory serca na
wzrost obcigzenia nastepczego jest powiekszenie jej jamy oraz przerost Sciany. Z czasem

dochodzi do rozwoju prawokomorowe]j niewydolnosci serca [7].

Gtéwna przyczyng zwiekszenia PVR jest zmniejszenie przekroju poprzecznego matych
tetnic ptucnych (tetnic oporowych) na skutek ich skurczu, proliferacji miesni gtadkich
i komorek srédbtonka oraz zakrzepicy w Swietle naczyd. Opisane zmiany sugerujg

wystgpienie zaburzenia rownowagi pomiedzy czynnikami:
e naczyniokurczacymi i naczyniorozszerzajgcymi,
e 0 dziataniu mitogennym i inhibitorami wzrostu,
e prozakrzepowym i przeciwzakrzepowym
Te zaburzenie hemostazy przypisuje sie dysfunkcji lub uszkodzeniu srédbtonka [8].
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Do czynnikow ryzyka rozwoju PAH nalezg:

e leki/toksyny: np. amfetamina, metamfetamina, kokaina, selektywne inhibitory
zwrotnego wychwytu serotoniny, chemioterapeutyki, amnioreks, benfluoreks,
toksyczny olej rzepakowy, dziurawiec (ziele), L-tryptofan, fenylopropanolamina,
pergol, 9,5% przypadkédw PAH, wywotane jest stosowaniem srodkéw odchudzajgcych

wg rejestru francuskiego PAH [4],

e wybrane choroby tkanki tgcznej, 15,3% przypadkdéw PAH wg rejestru francuskiego PAH

[4],
e zakazenie HIV, 6,2% przypadkéw PAH wg rejestru francuskiego PAH [4],
e wady wrodzone serca, 11,3% przypadkéw PAH wg rejestru francuskiego PAH [4],
e nadcis$nienie wrotne, 10,4% przypadkdéw PAH wg rejestru francuskiego PAH [4].

W rejestrze francuskim 39,2% przypadkéw pacjentow miato IPAH, 3,9% pacjentow
miato rodzinne PAH. W grupie chorych z rodzinng postacia PAH, w co najmniej 70%
przypadkow wykrywa sie mutacje w zakresie genu receptora typu 2 morfogenetycznego
biatka kosci (BMPR-2), kodujgcego receptor dla transformujgcego czynnika wzrostu B (TGF-B).
Dziedziczone PAH moze by¢ rédwniez zwigzane z mutacjg genu receptoropodobnej kinazy

aktywiny typu 1 oraz genu endogliny [4].

PH spowodowane chorobg lewe] czesci serca moze mie¢ do 60% chorych z ciezka
dysfunkcja skurczowa lewej komory i do 70% z izolowang dysfunkcja rozkurczowa.
Nadci$nienie ptucne stwierdza sie u znacznej wiekszosci chorych z ciezkg objawowag wadg
zastawki dwudzielnej i u 65% pacjentdow z objawowg stenozg aortalng [1]. Cisnienie
w tetnicy ptucnej poczatkowo wzrasta proporcjonalnie do podwyziszania sie cisnienie
w zytach ptucnych. Wiekszy wzrost cisnienia zylnego prowadzi do czynnego skurczu tetniczek
ptucnych i przerostu ich btony srodkowej prawdopodobnie wskutek nadmiaru endoteliny

i nieprawidtowej czynnosci sSrédbtonka [9].

PH zwigzane z hipoksjg pecherzykowg jest wynikiem fizjologicznej reakcji skurczowe;j
tetniczek ptucnych w okolicy pecherzykdw ptucnych wypetnionych powietrzem o obnizonym

ci$nieniu parcjalnym tlenu. W przypadku przewlektej, uogdlnionej hipowentylacji

20



pecherzykowej reakcja ta prowadzi nie tylko do skurczu ale réwniez do przerostu miesni
Sciany tetniczek i zwiekszenia oporu naczyn ptucnych [9]. W zaawansowanej przewlektej
obturacyjnej chorobie ptuc PH wystepuje z czestoscia > 50%, w przebiegu chordb
Srédmigzszowych ptuc z czestoscig 32 do 39%. Widknienie ptuc a cze$ciowo takze rozedma
prowadzg dodatkowo do mechanicznego zmniejszenia liczby droznych naczyn, w zwigzku

z tym cechuja sie czestszym wystepowaniem PH [1].

Cechg przewlektego zakrzepowo-zatorowego PH (CTEPH, ang. chronic
thromboembolic pulmonary hypertension) jest mechaniczne zamkniecie czesci tozyska
ptucnego przez zorganizowane skrzepliny. Postuluje sie ze najczesciej CTEPH jest powiktaniem
ostrej zatorowosci ptucnej, po ktérej nie nastgpita petna rekanalizacja tetnic ptucnych.
Stopniowa progresja choroby moze zaleze¢ od kolejnych epizodéw nawracajgcej zatorowosci
ptucnej, miejscowego tworzenia skrzeplin lub przerostu droznych tetniczek wywotanym
zwiekszonym przeptywem krwi [9]. Czesto$¢ wystepowania przewlektego zakrzepowo-
zatorowego nadcisnienia ptucnego po ostrej zatorowosci ptucnej wynosi 0,5-2%. Stwierdza
sie je tez (do 50% przypadkéw CTEPH) u osdb, ktére nie przebyty klinicznie jawnego epizodu

ostrej zatorowosci ptucnej oraz nie majg cech zakrzepicy zyt gtebokich [1].

1.5. OBJAWY | PRZEBIEG CHOROBY

PH ma charakter postepujacy, dominujgcymi objawami s3: stopniowe ograniczenie
tolerancji  wysitku, dusznos¢ oraz meczliwos¢. Z czasem dofaczajg sie objawy
i powiktania prawokomorowej niewydolnosci serca, takie jak obrzeki koriczyn, powiekszenie
watroby i jej marskos¢ zastoinowa, przesieki do jamy optucnej i worka osierdziowego,
wodobrzusze, brak apetytu i wyniszczenie, w zaawansowanych przypadkach réwniez bdél

dtawicowy i zastabniecia. Obecne tez sg objawy choroby podstawowe;j.
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1.6. METODY OCENY WYDOLNOSCI FIZYCZNEJ U PACJENTOW
Z NADCISNIENIEM PLUCNYM

Do oceny wydolnosci fizycznej u pacjentéw z PH stosowane sg zazwyczaj:

e klasa czynnosciowa,

e 6-cio minutowy test marszu,

e test spiroergometryczny.

1.6.1. KLASA CZYNNOSCIOWA

Jednym z najpowszechniej uzywanych wskaznikdw wydolnosci fizycznej pacjenta

a zarazem waznym czynnikiem rokowniczym w PH jest klasa czynnosciowa oceniana w 4 -

stopniowe] klasyfikacji WHO (tabela 3). Skala ta jest zmodyfikowang klasyfikacjag NYHA,

w ktérej objawy dostosowano do specyfiki choréb prowadzacych do PH.

Tabela 3 Klasy czynnosciowe wg klasyfikacji WHO.

Klasa WHO

Definicja

Chorzy z nadci$nieniem ptucnym bez ograniczen aktywnosci fizycznej. Zwykta aktywnosc fizyczna nie

powoduje (nadmiernej) dusznosci ani zmeczenia, bdlu w klatce piersiowej ani stanu przedomdleniowego.

Chorzy z nadci$nieniem ptucnym powodujacym niewielkie ograniczenie aktywnosci fizycznej. Bez
dolegliwosci w spoczynku. Zwykta aktywnos¢ fizyczna powoduje (nieproporcjonalng) dusznosé lub

zmeczenie, bdl w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy.

Chorzy z nadci$nieniem ptucnym powodujacym znaczne ograniczenie aktywnosci fizycznej. Bez
dolegliwosci w spoczynku. Aktywnos¢ mniejsza od zwyktej powoduje dusznosé, zmeczenie, bl w klatce

piersiowej lub stan przedomdleniowy.

Chorzy z nadcisnieniem ptucnym niezdolni do podejmowania jakiejkolwiek aktywnosci fizycznej bez
pojawienia sie objawdw. Majg objawy niewydolnosci prawokomorowej. Dusznosé i/lub zmeczenie moga

wystepowac juz w spoczynku. Wszelka aktywnos¢ fizyczna nasila objawy.
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Wg danych z pierwszego rejestru pacjentow z PAH (National Institute of Health registry)
mediana przezycia u nieleczonych pacjentéw w IV klasie NYHA wynosita 6 miesiecy, w NYHA
Il - 2,5 roku, a w klasie | i Il 6 lat [5]. Nowsze dane, z rejestru Mayo Clinic, podajg z kolei dla
pacjentdw leczonych terapig celowang, przezycie 5- letnie w klasie NYHA i I, lll, IV na
poziomie odpowiednio 63% ; 46% ; 25%. Ponadto zwiekszenie klasy NYHA o 1 stopien wigze

sie ze zwiekszeniem ryzyka zgonu o 69% [10].

1.6.2. TEST 6-MINUTOWEGO MARSZU

Test 6-minutowego marszu oraz test spiroergometryczny pozwalajg ocenic
submaksymalng wydolno$¢é wysitkowg pacjenta, odpowiadajgcg mozliwosci wykonania

codziennych czynnosci zyciowych.

Test 6-minutowego marszu wykonywany wedtug zalecen ATS (ang. American Thoracic
Society) polega na 6 minutowym marszu po pfaskim 30 metrowym odcinku korytarza, na
ktorym co 3 metry znajdujg sie znaczniki odlegtosci. Osoba badajgca nie narzuca pacjentowi
tempa marszu, moze on rowniez odpoczgé w trakcie badania, o ile tego potrzebuje. Po
6 minutach dokonuje sie pomiaru dystansu jaki zostat pokonany, dusznosci wysitkowej wg
skali Borga, ci$nienia tetniczego krwi, tetna oraz saturacji (mierzonej pulsoksymetrem na

palcu). Za norme dla zdrowych mezczyzn uznaje sie dystans >580 m, a dla kobiet >500 [11].

Dystans marszu ponizej 332m [12] oraz desaturacje powyzej 10% [13] u pacjentéw
z PAH uznaje sie za zty czynnik rokowniczy. W ocenie efektéw leczenia wartos¢ bezwzgledna
dystansu marszu > 380 m po 3 miesigcach terapii dozylnym epoprostenolem korelowata
z poprawg przezycia w PAH, natomiast sam przyrost dystansu nie [14]. W metaanalizie 22
badan wykazano, iz wydtuzenie dystansu marszu wskutek leczenia nie zmniejsza
Smiertelnosci, czestosci hospitalizacji, koniecznosSci przeszczepienia ptuc czy wdrozenia
ratunkowej terapii [15]. W badaniu REVEAL wykazano natomiast, iz przekroczenie dystansu

440 m w tesScie 6 minutowego marszu, wigze sie z lepszym rokowaniem [16].
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1.6.3. TEST SPIROERGOMETRYCZNY

Test spiroergometryczny (test wysitkowy sercowo-ptucny, ang. ergospirometry,
cardiopulmonary exercise test, CPET, CPX) jest badaniem stuzgcym do diagnostyki odpowiedzi
na wysitek fizyczny uktadéw krazenia, oddechowego, nerwowego oraz metabolizmu uktadu
miesniowego. Wysitek fizyczny wykonywany jest przez osobe badang na biezni lub
cykloergometrze. Obcigzenie wysitkiem jest kontrolowane przez komputer, zgodnie
z protokotem badania (wedtug m. in. Bruce'a, Naughtona lub Balke'a). Badanie jest oparte na
elektrokardiograficznej probie wysitkowej z monitorowaniem cisnienia tetniczego krwi, tetna
oraz zapisu EKG. W sposdb ciaggly rejestruje sie rowniez wskazniki wymiany gazowej
i wentylacji na poszczegdlnych etapach obcigzenia wysitkiem o wzrastajgcej intensywnosci.
Daje to mozliwos¢ dokonania analizy przemian metabolicznych zachodzacych w organizmie
w trakcie wysitku. W PAH pochtanianie tlenu przy progu beztlenowym i wysitek szczytowy sg
obnizone w zaleznos$ci od ciezkosci choroby, podobnie jak maksymalna moc rozwijana
podczas wysitku, maksymalna czestotliwos¢ rytmu serca, puls tlenowy (pochtanianie tlenu

w przeliczeniu na jedng ewolucje serca) i efektywnos¢ wentylacji [17].

Wartos¢ rokownicza parametréw spiroergometrycznych u chorych z PAH nie jest
jasna. Obecnie najlepiej poznany jest zwigzek pomiedzy szczytowym pochtanianiem tlenu,
a smiertelnoscia. Badanie Wensela i wsp. przeprowadzone na 86 pacjentach z IPAH wykazato,
ze szczytowe pochtfanianie tlenu (pV0;) < 10,4 mi/kg/min i szczytowe ci$nienie skurczowe
podczas wysitku < 120 mmHg sg zwigzane z gorszym rokowaniem w tej grupie chorych [18].
Oudiz i wsp. wykazali na grupie 103 chorych z PAH, ze pVO, nie rdéznito sie istotnie pomiedzy
pacjentami ktérzy zmarli, a tymi ktérzy przezyli. Wykazali natomiast, ze cechy przecieku
indukowanego wysitkiem oraz réwnowaznik wentylacyjny dwutlenku wegla oznaczony
w punkcie progu beztlenowego powyzej 40, wigzaty sie z gorszym rokowaniem, szczegélnie
jesli wspétwystepowaty ze sobg [19]. W badaniu Groepenhoff i wsp. pacjenci z PAH, ktérzy
w badaniu spiroergometrycznym osiggneli szczytowe zuzycie tlenu > 13,2 ml/kg/min,
wskaznik wentylacji wysitkowej <48 oraz wysitkowy przyrost pulsu tlenowego wiekszy niz

3,3 ml/skurcz, charakteryzowali sie istotnie mniejszg $miertelnoscig [20].

24



1.6.4. KORELACJE POMIEDZY PARAMETRAMI WYDOLNOSCI
FIZYCZNEJ]

Miyamoto i wsp. [12] oraz Deboeck i wsp. [21] w swoich pracach wykazali dodatnig
korelacje pVO, oraz maksymalnego tetna z dystansem 6 minutowego marszu, ponadto obaj
badacze stwierdzili, ze dystans 6 minutowego marszu u pacjentéw z PAH koreluje dodatnio

z pulsem tlenowym, oraz ujemnie z rownowaznikiem wentylacyjnym dwutlenku wegla.

Sun i wsp. porédwnali stopien zaawansowania choroby u pacjentéw z PAH zmierzony
klasg NYHA z wartosciami pVO,, otrzymujac nastepujgce wyniki: NYHA Il - 14,5 ml/kg/min,
NYHA 11/l - 12,5 ml/kg/min ; NYHA Il - 11,2 ml/kg/min, NYHA llII/IV - 8,1 ml/kg/min.

Naturalny przebieg PAH wigze sie zatem z liniowym spadkiem pVO, [22].

W badaniu Yasunobu wartosci preznosci dwutlenku wegla w powietrzu koricowo-
wydechowym byty tym nizsze im wyzsza byta klasa NYHA i wynosity odpowiednio: NYHA I
33 mmHg, NYHA 11/111 30 mmHg ; NYHA 11l 28 mmHg , NYHA 1II/IV 22 mmHg [23].

W duzym badaniu (n=178) prowadzonym u chorych z tetniczym nadci$nieniem
ptucnym (STRIDE-1) leczonych preparatem sitaxentan 6MWT okazat sie stabym predyktorem
zmian w zakresie klas czynnos$ciowych NYHA u chorych wigczonych do badania. Zwiekszenie
dystansu marszu o co najmniej 10% identyfikowato pacjentéw u ktoérych nastgpita poprawe
klasy czynnosciowej NYHA z czutoscig 48% i swoistos$cig 73%. Z kolei pogorszenie w tescie
marszu o co najmniej 10% przewidywato pogorszenie klasy czynnosciowej NYHA z czutoscia
66% i swoistoscig 71%. Braku zmian w tescie marszu przewidywat brak zmian w klasie

czynnosciowej z czutos$cig 56% i swoistoscig 50% [24].
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1.7. DEFINICJA JAKOSCI ZYCIA

Swiatowa Organizacja Zdrowia (WHO, World Health Organization) opisuje jako$¢ zycia
jako , 0sobiste postrzeganie przez jednostke swojej pozycji zyciowej w kontekscie kulturowym
i systemu wartosci w jakim zyje oraz w odniesieniu do stosowanych celéw, oczekiwan,
wzorcow i obaw”. Wielowymiarowa koncepcja zdrowia zawarta w definicji WHO obejmuje,
sze$¢ roznych wymiaréw: zdrowie fizyczne, zdrowie psychiczne, funkcjonowanie spoteczne,
petnienie rél i ogdlny dobrostan wyrazajgcy sie miedzy innymi autonomig w podejmowaniu

decyzji oraz szdsty wymiar duchowy, bedacy odbiciem wierzen i przekonan [25].

W latach 70-tych XX wieku pojecie jakosSci zycia wprowadzono do medycyny i od tego
Czasu jej znaczenie wcigz rosnie [26]. Poniewaz jednak jako$¢ zycia wedtug definicji WHO
obejmuje wszystkie aspekty zycia cztowieka, nauki medyczne czesciej postugujg sie pojeciem
jakosci zycia zaleinej od stanu zdrowia (HRQOL, ang. health-related quality of life) [27].
Definicja HRQoL opiera sie na definicji zdrowia wg WHO, ktéra méwi, ze zdrowie jest to stan
petnego dobrobytu fizycznego, psychicznego i spotecznego, a nie tylko nieobecnos¢ choroby.
Kazdy cztowiek, bez wzgledu na rase, religie, przekonania polityczne, warunki ekonomiczne
czy socjalne, ma prawo do najlepszego mozliwego stanu zdrowia [28]. Zainteresowanie
HRQoL wynika z przyjecia modelu medycyny holistycznej, ktory zaktada kompleksowe
podejscie do cztowieka chorego. HRQoL uwzglednia trzy wymiary subiektywnej oceny

dokonywanej przez chorego:

e fizyczny - w zakres ktdrego wchodzg ocena objawdw chorobowych, ograniczenia
ruchowe, zakres wykonywanych czynnosci zwigzanych z codziennym zyciem, poziom

ogdlnej energii zyciowej
e psychiczny - obejmuje funkcjonowanie poznawcze i emocjonalne osoby badanej

e spoteczny - zakres petnionych rél zawodowych, rodzinnych, spotecznych oraz relacje

z innymi ludzmi [29].

Dodatkowo na obiektywne wyznaczniki jakos$ci zycia sktadajg sie m. in.: stan zdrowia

oceniany na podstawie testéw laboratoryjnych, diagnoza zwigzana z psychopatologia, pozycja
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spoteczno-ekonomiczna (dochdd, warunki mieszkaniowe, warunki w pracy, liczba i jakos¢

kontaktéw z otoczeniem, miejsce w strukturze spotecznej) [25].

1.8. KWESTIONARIUSZE OCENY JAKOSCI ZYCIA

Jakos$¢ zycia pacjentéw moze by¢ oceniana za pomocg kwestionariuszy ogdlnych lub/i
kwestionariuszy specyficznych. Kwestionariusze ogélne stuzg do badania HRQoL w szerokim
zakresie - sg stosowane w odniesieniu do chorych z réznymi problemami zdrowotnymi. Maja
te zalete, ze pozwalajg na pordwnanie jakosci zycia roznych grup chorych. Wadg jest to, ze sg
mato czute na zmiany powodowane leczeniem w obrebie danej grupy chorych.
Kwestionariusze specyficzne majg wezsze zastosowanie, dotyczg okreslonej grupy chorych,
ale s bardziej wrazliwe na zmiany zachodzace w stanie zdrowia. Przyktadami
kwestionariuszy ogdlnych wykorzystywanych w badaniach klinicznych do oceny HRQolL
u pacjentow z chorobami uktadu sercowo- naczyniowego jest NHP (Nottingham Health
Profile), SF-36 (The Short Form 36 Health Survey Questionnaire), EQ-5D (EuroQol
guestionnaire), AQoL (Austalian Assessment of Quality of Life), natomiast specyficznych
McNew (The MacNew Heart Disease Health-related Quality of Life) dla pacjentéw
kardiologicznych, MLHFQ (Minessota Living with Heart Failure Questionnaire) u chorych
z niewydolnoscig serca, i SGRQ (St George Respiratory Questionnaire ) u pacjentow
z przewlektg obturacyjng chorobg ptuc. Obecnie dostepny jest réwniez kwestionariusz
specyficzny CAMPHOR (Cambridge Pulmonary Hypertension Outcome Review) przeznaczony

dla pacjentéw z PH.
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1.9.

PRZEGLAD BADAN DOTYCZACYCH JAKOSCI

ZYCIA

U PACJENTOW Z NADCISNIENIEM PLUCNYM

W ostatnich latach ukazato sie wiele publikacji naukowych oceniajgcych jakosé¢ zycia

pacjentéw z PH i wptywu leczenia na jej zmiane. Przyktady przedstawiono w tabeli 4.

Tabela 4 Przeglad badan dotyczacych oceny jakosci zycia u pacjentow z nadcisnieniem ptucnym.

Autor Badanie Kwestionariusze | Wyniki
Shafazand Ocena HRQoL u | NHP Osoby z tetniczym nadcisnieniem ptucnym miaty znacznie obnizong
2004 [30] pacjentéw z CHFQ jakos¢ zycia we wszystkich wymiarach ocenianych w kwestionariuszu
PAH. HADS NHP i umiarkowane zaburzenia w wymiarach ocenianych wedtug
kwestionariusza CHFQ. W grupie 0sob leczonych Epoprostenolem
pacjenci mieli wiekszg energie zyciowa i lepsze reakcje emocjonalne
(NHP), mniejsze zmeczenie, mniej stresu emocjonalnego, oraz
wieksze poczucie kontroli choroby (CHFQ). W grupie oséb
nieleczonych wystepowat znacznie wiekszy odsetek leku i depresji
(HADS)
Taichman Ocena jakosci SF-36 Jakos¢ zycia u pacjentow z PAH byta znacznie obnizona w wymiarze
2005 [31] zyciai jej SGRQ fizycznym i psychicznym (SF-36 i SGRQ). W grupie chorych
uwarunkowan u z twardzing uktadowa zaburzenia te byty znacznie bardziej nasilone
pacjentéw z (SF-36). HRQoL nie miata zadnego zwigzku z rodzajem stosowanej
PAH. terapii, nie korelowata tez z wynikiem oceny hemodynamicznej.
Chua 2006 Ocena MLHFQ Wszystkie wymiary jakosci zycia oceniane w kwestionariuszu MLHFQ
[32] przydatnosci SF-36 oraz wszystkie wymiary z wyjatkiem ogdlnego stanu zdrowia
kwestionariuszy | AQoL oceniane w kwestionariuszu SF-36 korelowaty z wynikiem testu 6-
MLHFQ, SF-36, minutowego marszu i klasg czynnosciowg NYHA oceniang zgodnie
AQoL u z 4-stopniowa klasyfikacjg WHO. Tylko niektore wymiary jakosci
pacjentéw z Zycia oceniane w AQol byta zwigzana z wynikiem testu 6-
PAH. minutowego marszu, natomiast nie byty zwigzane z oceng klasy
czynnosciowej NYHA.
Pepke-Zaba Wptyw leczenia | SF-36, Poprawa we wszystkich wymiarach ocenianego, wedtug
2008 [33] sildenafilem na EQ-5D kwestionariusz SF-36 stanu zdrowia, gtdwnie poprawa stanu

jako$¢ zycia
pacjentéw z

PAH.

fizycznego, zdrowia ogdlnego i witalnosci. Leczenie pacjentéw z PH
wywarto najwiekszy wptyw na ocene funkcjonowania fizycznego

i ogdlnego postrzegania choroby.
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Keogh 2007 Wptyw leczenia | SF-36 Poprawa w wymiarze fizycznym i emocjonalnym, ocenianym wedtug
[34] Bosentanem na | AQoL kwestionariusza SF-36 oraz globalnego wyniku oceny jakosci zycia
jakos¢ zycia przy uzyciu kwestionariusza AQoL.

pacjentéw z

PAH
Olschewski Ocena wptywu EQ-5D Znaczna poprawa jakosci zycia oceniana wedtug kwestionariusz EQ-
leczenia SF-36 5D w grupie pacjentow leczonych iloprostem. Brak istotnych zmian
2002 [35
[35] lloprostem na w ocenie jakosci zycia ocenianej wedtug kwestionariusza SF-36.
jakos¢ zycia

pacjentéw z PH.

AQol - Austalian Assessment of Quality of Life, CHFQ - Chronic Heart Failure Questionnaire, EQ-5D - EuroQol questionnaire,
HADS - The Hospital Anxiety and Depression Scale, McNew - The MacNew Heart Disease Health-related Quality of Life,
MLHFQ - Minessota Living with Heart Failure Questionnaire, NHP - Nottingham Health Profile, SF-36 - Medical Outcomes

Study Short Form 36, SGRQ - St George Respiratory Questionnaire

Brak jest jednak podobnych badan przeprowadzonych dla populacji ogdlnopolskiej,
brak tez poréwnan jakosci zycia w réznych grupach nadcisnienia ptucnego. Ocena HRQolL
moze pokazac jak choroba wptywa na rézne aspekty w zyciu pacjenta i pomdc w zrozumieniu
postrzegania przez niego choroby. Istotne z punktu widzenia klinicznego bedzie okreslenie

jakosci zycia chorych z PH w Polsce i jej zmian w czasie leczenia.

1.10. WYDOLNOSC FIZYCZNA A JAKOSC ZYCIA PACJENTOW
Z TETNICZYM NADCISNIENIEM PLUCNYM

Jakos¢ zycia jest pojeciem szerokim, obejmujgcym m.in. zdrowie fizyczne, stan
psychiczny, poziom niezaleznosci, powigzania spoteczne i relacje jednostki z otoczeniem. Do
obiektywnych wskaznikéw jakosci zycia nalezg m.in.: Smiertelno$é, nawroty choroby,
zdolnos¢ do pracy zawodowej, tolerancja wysitku fizycznego i wyniki badan laboratoryjnych.
,Wydolnos¢ fizyczna” jest definiowana jako zdolno$¢é do wykonywania ciezkich
i dtugotrwatych wysitkdw fizycznych. Pojecie to obejmuje takze tolerancje na zmeczenie oraz
czas powrotu do stanu wyjsciowego po zakonczeniu wysitku fizycznego. Chorzy
z nadcisnieniem ptucnym najczesciej skarzg sie na ztg tolerancje wysitku fizycznego, ktéra
objawia sie szybko narastajgcym zmeczeniem lub dusznoscig wysitkowg. W naturalnym

przebiegu tego schorzenia systematycznie obniza sie wydolnos¢ wysitkowa.

29




Cicero i wsp. na grupie 34 chorych z tetniczym nadcisnieniem ptucnym leczonych
bosentanem i/lub sildenafilem wykazali, w dwunastomiesiecznej obserwacji, ze u pacjentéw
w klasie czynnosciowej Il lub Ill, ktérzy pozostawali stabilni fizycznie réwniez jakos¢ zycia
oceniana za pomocg kwestionariusza SF-36 nie ulegta istotnej zmianie. Domena fizyczna
jakosci zycia byfa bardziej uposledzona niz domena psychiczna. U pacjentéw z dystansem

marszu 235-280 metréw, jakos$¢ zycia byta znacznie uposledzona [36].

W badaniu Halank i wsp. u 63 chorych z rozpoznaniem PAH (n=48) lub CTEPH (n=15)
wykazano istotng korelacje (p<0,01) miedzy wydolnoscig fizyczng oceniang w tescie
spiroergometrycznym (ocena szczytowego zuzycia tlenu) i 6BMWT, a siedmioma podskalami
jakosci zycia ocenianymi za pomocg kwestionariusza SF-36 (funkcjonowanie fizyczne,
ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego, dolegliwosci bolowe, ogdlne
poczucie zdrowia, funkcjonowanie spoteczne, ograniczenie w petnieniu rél wynikajgce
z probleméw emocjonalnych, witalno$é). Podskala - poczucie zdrowia psychicznego
korelowata istotnie jedynie z dystansem marszu (p<0,05) natomiast nie wykazano korelacji ze
szczytowym zuzyciem tlenu ocenianym w teScie spiroergometrycznym. Ocena klasy
czynnos$ciowej istotnie korelowata ze wszystkimi o$smioma podskalami ocenianymi
w kwestionariuszu SF-36 (p<0,05). Wzrost szczytowego zuzycia tlenu oraz dystansu w 6MWT
wigzat sie z lepszg jakoscig zycia pacjentéw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym [37]. Poprawe
jakosci zycia i jednoczasowy wzrost szczytowego zuzycia tlenu i dystansu marszu wskutek
treningu fizycznego wykazano réwniez u pacjentéw z nadcisnieniem ptucnym w badaniu

Gruninga i wsp. [38,39].

1.11. STATUS SOCJOEKONOMICZNY

Termin status socjoekonomiczny (SES, socioeconomic status) wywodzi sie z socjologii
i oznacza spoteczng pozycje jednostki lub grupy oséb, ktére osiggnety zblizony poziom
bogactwa, zakres wtadzy, prestizu, wyksztatcenia, prowadzg podobny tryb zycia, w podobny
sposob spedzajg czas wolny i majg zblizony do siebie status zawodowy. Status
socjoekonomiczny wyznacza kazdemu cztowiekowi miejsce w hierarchii spotfecznej,

decydujgc tym samym o jego dostepie do réznego rodzaju zasobdw oraz szansach zyciowych,
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w tym szansach na zdrowie. Wsrdod powszechnie stosowanych miernikéw rdznic spoteczno-
ekonomicznych, wyrdznia sie miedzy innymi klase spoteczng, poziom wyksztatcenia,

wysokos¢ dochodu oraz wykonywany zawéd [40,41].

Wptlyw statusu socjoekonomicznego na stan zdrowia przejawia sie w zrdéznicowaniu
ryzyka zachorowania na powaing chorobe i przedwczesnego zgonu poszczegélnych osdb
w zaleznosci od miejsca, ktére osoby te zajmujg w hierarchii spotecznej. Jak wynika
z szacunkéw, ryzyko to w odniesieniu do oséb znajdujacych sie na dole drabiny spotecznej
jest co najmniej dwukrotnie wyzsze niz w przypadku oséb znajdujgcych sie na jej szczycie.
Niski status socjoekonomiczny zwieksza ryzyko chordb sercowo-naczyniowych i ptucnych jak
réwniez zwieksza smiertelnosc [42,43,44,45,46]. W raporcie podsumowujgcym wyniki badan
zwigzku miedzy statusem socjoekonomicznym a chorobami uktadu krazenia z 1993 roku,
zatwierdzonym przez Science Advisory Committee, American Heart Assotiation, stwierdzono
jednoznacznie, ze status socjoekonomiczny jest waznym czynnikiem w etiologii i rozwoju

chordéb uktadu krazenia.

W prospektywnym badaniu kohortowym przeprowadzonym w Chinach w latach 2007-
2011, w ktérym udziat wzieto 262 kolejnych pacjentéw z IPAH w wieku 18-65 lat, niski status
socjoekonomiczny byt silnie zwigzany z wiekszym ryzykiem zgonu w grupie pacjentow z IPAH.
Sredni wiek pacjentéw w badaniu wynosit 36,1 lat, 71% stanowity kobiety, prawie potowa
pacjentow (47,3%) posiadata mniej niz Srednie wyksztatcenie, 56,5% posiadata roczny dochdd
mniejszy niz 30000 RMB (4600 $), 71% byta bezrobotna, lub bytfa rolnikiem lub robotnikiem.
Przezycie 3-letnie pacjentdw z IPAH wynosito odpowiednio 50,1%, 70,8%, 86% (niski SES vs.,
sredni SES vs., wysoki SES), wyniki te byty niezalezne od cech klinicznych, hemodynamicznych
oraz wtaczonego leczenia [47]. Diller i inni w badaniu przeprowadzonym w Anglii, na grupie
1268 dorostych chorych z wrodzong wadga serca wykazali, iz niski status socjoekonomiczny
wigzat sie ze znacznie nizszym szczytowym zuzyciem tlenu w tescie spiroergometrycznym

(p<0,002) oraz nizszg rezerwg tetna (p<0,004) [48].
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1.12. CHARAKTERYSTYKA POPULACJI POLSKIEJ NA PODSTAWIE
WYNIKOW NARODOWEGO SPISU POWSZECHNEGO LUDNOSCI
| MIESZKAN W 2011r

Wyniki Narodowego Spisu Powszechnego Ludnosci i Mieszkan 2011 .
przeprowadzonego przez Gtéwny Urzad Statystyczny wykazaty, ze w dniu 31 marca 2011 r.
ludnos¢ Polski liczyta 38 511,8 tys. oséb zaliczanych do kategorii ludnosci faktycznej,
mezczyzni stanowili 48,4% ogdtu ludnosci (kobiety 51,6%). W 2011 roku ludnos¢ miejska

stanowita 60,8% ogétu ludnosci, ludno$é wiejska 39,2%.

Sredni wiek statystycznego mieszkanica Polski (mediana wieku - wyznaczajaca granice, ktéra
potowa populacji juz przekroczyta, a druga potowa jeszcze nie osiggneta) wynidst 38,1 lat;

kobiety sg starsze, wiek srodkowy kobiet wynidst 40 lata, dla mezczyzn 36,4 lat.

Odsetek kawaleréw/panien stanowit 28,8% ogdtu ludnosci, zonatych/zamezinych 55,7%,
wdowcow/wdow 9,6%, rozwiedzionych 5%. Ponad 13 mezczyzn w wieku 15 lat i wiecej
stanowig kawalerowie, odsetek panien jest znacznie nizszy nie przekracza 1/4 omawianej
populacji. Odsetek zonatych mezczyzn jest nieco wyzszy (58%) w pordéwnaniu z zameznymi
kobietami (54%). Odsetek wddw jest pieciokrotnie wyzszy (15,5%) w poréwnaniu z odsetkiem
wdowcow (3,1%). Osoby rozwiedzione stanowig w Polsce najmniejszg grupe oséb

(4% mezczyzn i 6% kobiet).

W 2011 r. zarejestrowano 388,4 tys. urodzen zywych. Wspdtczynnik dzietnosci (wspdtczynnik
okreslajacy liczbe urodzonych dzieci przypadajacych na jedng kobiete w wieku rozrodczym
15-49 lat) wynosit 1,3. Na 100 kobiet w wieku 15-49 lat przypadato srednio 138 dzieci

(w miastach 131, na wsi 149).

Odsetek os6b o wyksztatceniu wyzszym to 17%, srednim i policealnym 31,6%, zasadniczym
zawodowym 21,7%, natomiast odsetek o0so6b z wyksztatceniem podstawowym oraz

podstawowym nieukoriczonym to 24,6%.

Wyniki spisu ludnosci 2011 roku wykazaty, ze liczba osdb, ktére zadeklarowaty ograniczenie
zdolnosci do wykonywania zwyktych czynnosci podstawowych dla swojego wieku i/lub
posiadaty wazne orzeczenie kwalifikujgce je do zaliczenia do zbiorowosci o0sdb
niepetnosprawnych wynosita 4 697,5 tys., co stanowito 12,2% ludnosci kraju.
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Zbiorowos¢ aktywnych zawodowo w wieku 15 lat i wiecej w roku 2011 liczyta 16 521,4 tys.
0sbb, co stanowito 53,3% ogdtu ludnosci w tej grupie wieku sklasyfikowanej wedtug statusu
na rynku pracy. Na zbiorowos$¢ te sktada sie 14 375,8 tys. (87%) pracujacych oraz 2145,6
tys.(13%) bezrobotnych. W tym samym okresie liczba biernych zawodowo w wieku 15 lat
i wiecej wyniosta 14462,0 tys. oséb. Wéréd najczestszych przyczyn biernosci zawodowej
wymieniano emeryture (44,8%), nauke i uzupetnianie kwalifikacji (19,8%), stosunkowo
rzadziej natomiast chorobe, niepetnosprawnos¢ (12,1%), czy opieke nad dzie¢mi lub osobami
dorostymi, rzadko takze jako powdd pojawia sie zniechecenie bezskutecznoscig poszukiwania
pracy (facznie 1,7%). Przecietne wynagrodzenie w roku 2011 wynosito 40794,24zt co
stanowito 3399,52zt/miesigc. Zgodnie z rozporzadzeniem Rady Ministrow minimalne
wynagrodzenie za prace w 2011r wynosito 1386zt brutto, najnizszg krajowg zarabiato okoto

4,5% zatrudnionych.

Przecietna powierzchnia mieszkania w 2011 r. wyniosta 69,2 m2. Przecietna ilos¢ izb
w mieszkaniu wynosita 3,7. Najwiekszg grupe stanowig mieszkania 3-izbowe 32,9%,

nastepnie 4-izbowe 28,2%, 5-izbowe i wiecej 21,6%, 2-izbowe 14,3%, 1-izbowe 3,0.

I1. CELE PRACY

1. Charakterystyka statusu socjoekonomicznego oraz jakosci Zzycia u pacjentow

z nadcisnieniem ptucnym.
2. Ocena zmian jakosci zycia pacjentdw z nadcisnieniem ptucnym pod wptywem leczenia.

3. Okreslenie zaleznosci miedzy réznymi parametrami wydolnosci fizycznej a jakoscig zycia

pacjentdw z nadcisnieniem ptucnym.
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I11. BADANA GRUPA I METODYKA BADANIA

111.1. BADANA GRUPA

Do badania wtaczonych zostato 56 kolejnych dorostych pacjentéw hospitalizowanych
w Klinice Chordb Serca i Naczyn Instytutu Kardiologii Collegium Medicum Uniwersytetu
Jagielloiskiego w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta I, ktérzy spetnili

nastepujace kryteria:
e wiek>18rz,

e rozpoznanie IPAH lub PAH w przebiegu wrodzonej wady serca z zespotem

Eisenmengera,
e wyrazenie $wiadomej zgody na udziat w badaniu,
e mozliwos¢ uczestnictwa w badaniach ankietowych.

Do badania wtgczono zaréwno pacjentéw z wczesniej rozpoznanym nadcisnieniem ptucnym,
ktorzy otrzymywali leczenie swoiste jak i pacjentéw z nowo rozpoznanym nadci$nieniem

ptucnym tetniczym wtgczanym do programu lekowego.
Zatozono nastepujgce kryteria wykluczenia:
e brak swiadomej zgody na udziat w badaniu,
e brak mozliwosci udziatu w badaniu ankietowym z uwagi na niedorozwéj umystowy,

e rozpoznanie innej niz IPAH i zespdt Eisenmengera postaci PH.
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111.2. METODYKA

Badanie byto czescig projektu finansowanego przez Ministerstwo Nauki i Szkolnictwa

Wyzszego pt. Znaczenie rokownicze markeréow naczyniowych i wskaznikéw aktywacji uktadu

krzepniecia w wybranych grupach pacjentéw z nadcisnieniem ptucnym tetniczym (nr NN

402 387 638), kierownik dr hab. n. med. Grzegorz Kopeé. Badanie uzyskato pozytywng opinie

Komisji Bioetyki przy Okregowej lzbie Lekarskiej w Krakowie nr 66/KBL/OIL/2009 z dnia 10

lipca 2009 .

111.2.1. PROTOKOL BADANIA

Wizyta wyjéciowa:

w grupie pacjentéw bez rozpoznanego uprzednio PH wykonano badania majgce na
celu rozpoznanie i diagnostyke réznicowq tej choroby, badania oceniajgce wydolnos¢
fizyczng, oraz badanie jakosci zycia. Oceniono réwniez status socjoekonomiczny
chorych. Nastepnie pacjentdw kwalifikowano do odpowiedniego leczenia kierujgc sie
obowigzujgcymi standardami Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego [1]
i kryteriami kwalifikacji do Programu Leczenia Nadcisnienia Ptucnego Tetniczego

Narodowego Funduszu Zdrowia,

w grupie pacjentdéw uprzednio leczonych z powodu PH wykonano badania majace na
celu okreslenie zaawansowania choroby, w tym badania oceniajgce wydolnosé
fizyczng a takze badanie jakosci zycia. Oceniono tez status socjoekonomiczny
pacjentow. W przypadku nieosiggniecia przez chorego celéw terapeutycznych
zmieniano dotychczasowg terapie kierujgc sie obowigzujgcymi standardami
Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego [1] i kryteriami kwalifikacji do Programu

Leczenia Nadcis$nienia Ptucnego Tetniczego Narodowego Funduszu Zdrowia.
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Wizyta kontrolna:

u wszystkich pacjentdw wykonano badania majgce na celu okreslenie postepu
choroby w tym badania oceniajgce wydolnos¢ fizyczng. U pacjentéw, u ktérych
w czasie wyjsciowej wizyty wtaczono lek swoisty dla nadcisnienia ptucnego lub

zmieniono dotychczasowe leczenie oceniono ponownie jakos¢ zycia.

111.2.2. WYKONANE BADANIA

Badanie kliniczne przedmiotowe i podmiotowe.

Badania labolatoryjne; poziom elektrolitow: séd - Na+ (mmol/L), potas - K+ (mmol/L),
morfologia krwi z oznaczeniem: krwinki biate - WBC, (10%pl), krwinki czerwone - RBC
(1076/ul), hemoglobina - HB (g/dL), hematokryt - HCT (%), ptytki krwi - PLT (10%/pl),
aminotransferaza alaninowa - ALT (U/L), aminotransferaza asparaginianowa - AST
(U/L), fosfataza alkaliczna - ALP (U/L), gamma-glutamylotranspeptydaza - GGTP (U/L),
biatko C-reaktywne oznaczone metodg ultraczutg - hsCRP (mg/L), kreatynina
(umol/L), szacowany wskaznik filtracji ktebuszkowej - GFR (MDRD), N-koricowy
propeptyd natriuretyczny typu B - NT-pro-BNP (pg/mL), stezenie glukozy (mmol/l),
lipidogram: lipoproteina wysokiej gestosci - HDL (mg/dl), lipoproteina niskiej gestosci
- LDL (mg/dl), cholesterol catkowity - TC (mg/dl), tréjglicerydy - TG (mg/dl), wskazniki
krzepniecia: czas kaolinowo-kefalinowy - APTT (s), czas protrombinowy - INR,
fibrynogen (g/l), D-dimery (ug/l), antyHIV, antydsDNA, przeciwciata ANA, wysokiej

czutosci troponina T - hs-TnT (ng/ml).
Badanie echokardiograficzne.

Test spiroergometryczny.

Test 6-minutowego marszu.
Bodypletyzmografie.

Tomografie komputerowg wielorzedowa.
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Scyntygrafie wentylacyjno-perfuzyjna ptuc.

Rezonans magnetyczny serca.

Cewnikowanie prawostronne serca (RHC, ang. right heart -catheterization)
przeprowadzono w pozycji lezgcej z prawego dostepu do zyty udowej lub zyty
odfokciowej lub zyty szyjnej wewnetrznej za pomocyg cewnika Swana-Ganza.
Wszystkie pomiary wykonywano w czasie spokojnego wydechu. Rzut serca byt
mierzony metoda Ficka. Nasycenie krwi tlenem mierzono pulsoksymetrem OSM3
(Radiometr, Kopenhaga, Dania). Opdr ptucny naczyniowy (PVR, ang. pulmonary
vascular resistance) obliczano sie jako réznice miedzy srednim ci$nieniem w tetnicy
ptucnej (mPAP, ang. mean pulmonary arterial pressure) i cisnieniem zakliowania
(PCWP ang. pulmonary capillary wedge pressure) podzielonym przez rzutu serca (CO,

ang. cardiac output).

Ocene jakosci zycia za pomocg kwestionariusza SF-36 i NHP (opis w rozdziale

1.2.3.a.).

Ocene statusu socjoekonomicznego (opis w rozdziale 111.2.3.b.).

Wszystkie badania przeprowadzone w celu potwierdzenia rozpoznania oraz okreslenia

klinicznej grupy nadcisnienia ptucnego wykonano zgodnie z algorytmem diagnostycznym

przedstawionym w wytycznych Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego dotyczgcych

rozpoznawania i leczenia nadcis$nienia ptucnego [1].
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111.2.3. BADANIA PODDANE SZCZEGOLOWEJ ANALIZIE
NAUKOWEJ

111.2.3.a. OCENA JAKOSCI ZYCIA

Zastosowane zostaty zwalidowane dla Polski wersje kwestionariuszy jakosci zycia.
Jakos$¢ zycia w grupie badanej zostata zmierzona dwukrotnie tj. wyjsciowo oraz po trzech

miesigcach od wiagczenia lub zmiany swoistego leczenia.

Kwestionariusz SF-36v2 (The Short Form - 36 Health Survey Questionnaire version 2) -
powstat w latach osiemdziesigtych ubiegtego wieku, przy okazji duzego programu
badawczego Medical Outcomes Study (MOS), ktérego pierwotnym celem byto
okreslenie réznic w postrzeganiu przez pacjentéw rezultatéw stosowanej terapii [49]. SF-36
jest kwestionariuszem ogoélnym, stuzagcym do badania jakosci zycia w szerokim zakresie,
stosowanym w odniesieniu do réznych grup chorych i populacji ogdlnych. Kwestionariusz jest
przeznaczony do subiektywnej oceny stanu zdrowia. Sktada sie z 36 pozycji, ktére stuzg do
badania dwéch wymiardw jakosci zycia: fizycznego (Physical Component Summary - PCS)
i psychicznego (Mental Component Summary - MCS). Pierwszy wymiar ma cztery
podskale: funkcjonowanie fizyczne (10 pozycji), ograniczenie w petnieniu rél z powodu
zdrowia fizycznego (4 pozycje), dolegliwosci bélowe (2 pozycje), ogdlne poczucie zdrowia
(5 pozycji). Jako$¢ zycia w wymiarze psychicznym zawiera takze cztery podskale:
funkcjonowanie spoteczne (2 pozycje), poczucie zdrowia psychicznego (5 pozycji),
ograniczenie w petnieniu rél wynikajgce z probleméw emocjonalnych (3 pozycje), witalnosé
(4 pozycje). Definicje poszczegdlnych wymiaréw jakosci zycia przedstawiono w tabeli 5.
Sposéb odpowiadania na poszczegdlne grupy pytan jest zrdznicowany: na trzy-, piecio-
i szesciostopniowe] skali Likerta. Wyniki oblicza sie zgodnie z kluczem, dla kazdej skali
oddzielnie, a nastepnie przelicza sie na wyniki standardowe [50]. Zgodnie z literaturg kazda
odpowiedz pacjenta oceniano w skali od 0 do 100 gdzie 0 oznacza najgorszg a 100 najlepsza
jakos¢ zycia. Wyniki pordwnywano do wartosci referencyjnych obliczonych dla populacji
amerykanskiej z 1998r [51], z uwagi na brak norm dla populacji polskiej. SF-36 zawiera ocene
funkcjonowania pacjenta w okresie ostatnich czterech tygodni. Ponadto SF-36 zawiera
réwniez wifasng ocene zmian w stanie zdrowia, jakie zaszty w ciggu minionego roku.
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Najwyzsza wartos¢ punktowa oznacza najwyziszy stopien w ocenie jakosci zycia, natomiast
najnizsza warto$¢ punktowa oznacza najnizszy poziom jakosSci zycia. Trafnos¢ i rzetelnosé
oryginalnego kwestionariusza SF-36 byta badana na kilka sposobdéw. Otrzymane wskazniki sg
zadowalajgce [49]. W Polsce kwestionariusz SF-36 po raz pierwszy zastosowat zespot
kierowany przez Marka Jareme z Instytutu Psychiatrii i Neurologii w Warszawie.
Wykorzystano go do oceny jakosci zycia chorych na schizofrenie [52]. W ostatnich latach,
w Centralnym Instytucie Ochrony Pracy w Warszawie, podjeta zostata préba petnej
adaptacji kwestionariusza SF-36. Prace te prowadzone byly w ramach Projektu Ramowego
Unii Europejskiego. W ramach prac adaptacyjnych wykonano analize czynnikowg (okreslenie
wymiarow jakosci zycia, ktére bada dany kwestionariusz), okreslono moc dyskryminacyjng
pytan (ocenienie na ile dana pozycja bada to, co caty kwestionariusz), sprawdzano rzetelnosé
(miara dokfadno$ci pomiaru dokonywanego za pomocg kwestionariusza) i trafnosé
(okreslenie w jakim stopniu kwestionariusz bada te witasciwosci dla ktérych zostat
skonstruowany). Otrzymane wyniki pozwalajg uzna¢, ze polska wersja kwestionariusza SF-
36v2 moze by¢ wykorzystana do badania pacjentéw kardiologicznych, z tym ze
w odniesieniu do wynikéw podskali ,,Zdrowie ogdlne” nalezy zachowac szczegdlng ostroznosc

[50].

Uzyskano licencje do postugiwania sie skalg SF-36v2 na potrzeby niniejszego badania

z amerykanskiej agencji Quality Metric Incorporated.

39



Tabela 5 Definicje wymiarow jakosci zycia ocenianych w kwestionariuszu SF36.

Zmienna

Najnizsza punktacja

Najwyzisza punktacja

Wymiar fizyczny

Ograniczenia w samoopiece,
funkcjonowaniu fizycznym,
funkcjonowaniu spotecznym, petnieniu rél,
silny bdl ciata, czeste zmeczenie, zdrowie

oceniane jako ,,zte”

Brak ograniczen w funkcjonowaniu
fizycznym, brak niepetnosprawnosci,
wysoki poziom energii, zdrowie

oceniane jako "doskonate"

- funkcjonowanie fizyczne

Bardzo ograniczone wykonywanie
wszystkich czynnosci fizycznych, w tym

kapiel, ubieranie sie

Wykonywanie wszystkich rodzajéw
aktywnosci fizycznej, w tym najbardziej
energicznych bez ograniczen

z powodoéw zdrowotnych

- ograniczenie w petnieniu rol z

powodu zdrowia fizycznego

Problemy z pracg oraz wykonywaniem
codziennych czynnosci z powodu zdrowia

fizycznego

Brak problemoéw z pracg oraz

wykonywaniem codziennych czynnosci

- dolegliwosci bolowe

Bardzo ciezki i bardzo ograniczajgcy bél

Brak bélu lub ograniczenia z powodu

bélu

- 0ogblne poczucie zdrowia

Ocena wtasnego zdrowia jako zte i mogace

ulec pogorszeniu

Ocena wtasnego zdrowia jako

znakomite

Wymiar psychiczny

Czesty stres psychologiczny, ograniczenie w
funkcjonowaniu spotecznym i petnieniu rél
ze wzgledu na problemy emocjonalne,

zdrowie oceniane jako "niedostateczne"

Brak stresu psychologicznego,
ograniczen w funkcjonowaniu
spotecznym i petnieniu rél ze wzgledu
na problemy emocjonalne, zdrowie

oceniane jako "doskonate"

- witalnos¢

Uczucie zmeczenia i wyczerpania przez caty

Czas

Peten wigor i energia przez caty czas

- funkcjonowanie

spoteczne

Ekstremalne i czeste zaktécenia normalnej
aktywnosci spotecznej z powodu

probleméw fizycznych i emocjonalnych

Normalna aktywnos¢ spoteczna bez
zaktécen z powodu problemoéw

fizycznych i emocjonalnych

- ograniczenie w petnieniu rol
wynikajace z problemoéw

emocjonalnych

Problemy z pracg lub innymi codziennych
czynnosci na skutek problemow

emocjonalnych

Brak probleméw z pracg oraz

wykonywaniem codziennych czynnosci

- poczucie zdrowia psychicznego

Uczucie zdenerwowanie i przygnebienia

przez caty czas

Poczucie spokoju i szczescia przez caty

czas
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Kwestionariusz NHP (The Nottingham Health Profile) - kwestionariusz ten zostat
opracowany przez zespo6t brytyjski J. McEwena i wsp. [53]. Kwestionariusz NHP sktada sie
z dwdch czesci. Czes¢ pierwsza, podstawowa, dotyczy aktualnie doswiadczanych problemdéw
w funkcjonowaniu fizycznym, psychologicznym i spotecznym zwigzanych ze stanem zdrowia.
Zawiera 38 kroétkich stwierdzen opisujgcych szes¢ wymiardw ocenianego subiektywnie stanu
zdrowia: sprawnos¢ ruchowa, energia zyciowa, bdl, zaburzenia snu, reakcje emocjonalne
i izolacja spoteczna. Cze$¢ druga, uzupetniajaca, sktada sie z 7 pojedynczych stwierdzen, ktére
dotycza wptywu aktualnego stanu zdrowia na nastepujgce sfery zycia: prace zarobkows,
prace domowe, zycie towarzyskie, zycie rodzinne, zycie seksualne, zainteresowania i hobby
oraz wykorzystanie czasu wolnego. Na kazde z pytan respondenci odpowiadajg ,tak” lub
,hie”. Wyniki oblicza sie wedtug klucza, dla kazdego z szesciu wymiardow oddzielnie, pierwszej
czesci kwestionariusza. Im wyzszy wynik, tym gorsza jakos¢ zycia w badanym obszarze [50].
Jest to narzedzie rzetelne i trafne, stosowane w wielu krajach [54]. Polska adaptacja NHP
zostata opracowana za zgoda autoréw kwestionariusza. Procedure translacyjng i badania
psychometryczne przeprowadzono zgodnie z instrukcjg opracowang przez The European
Group for Quality of Life and Health Status Assessment. Otrzymane wyniki trafnosci

i rzetelnosci polskiej adaptacji NHP sg zblizone do danych wersji oryginalnej [55, 56].

111.2.3.b. OCENA STATUSU SOCJOEKONOMICZNEGO

Wiasny kwestionariusz oceny statusu socjoekonomicznego zostat utozony wzorujgc sie na
badaniu epidemiologicznym populacji dorostych Polakdw [WOBASZ] [57] i zawierat pytania

otwarte i zamkniete dotyczace:

wyksztatcenia respondenta (podstawowe i zawodowe, Srednie, wyzsze),

e zatrudnienia (czynny zawodowo, bezrobotny, na rencie, na emeryturze),

e zawodu wyuczonego (pytanie otwarte),

e miesiecznego dochodu netto przypadajgcy na jedng osobe w rodzinie (ponizej

i powyzej 1000zt),
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e miejsca zamieszkania (miasto, wies),

e warunkéw mieszkaniowych (dom, mieszkanie),

stanu cywilnego (kawaler/panna, zonaty/mezatka, wdowiec/wdowa),

liczby posiadanych dzieci (brak dzieci, jedno-, dwoje-, troje- i wiecej dzieci).

Status socjoekonomiczny zostat oceniony jednokrotnie tj. w trakcie diagnostyki

nadcisnienia ptucnego.

111.2.3.c. OCENA WYDOLNOSCI FIZY CZNE]

Do oceny wydolnosci fizycznej u kazdego pacjenta zostaty wykonane nastepujgce badania:

a) Ocena klasy czynnos$ciowej zgodnie z 4-stopniowa klasyfikacjg WHO, dostosowang do

specyfiki choréb prowadzgcych do rozwoju PH.

Klasa | Chorzy z PH bez ograniczen aktywnosci fizycznej. Zwykta aktywnos¢ fizyczna
nie powoduje (nadmiernej) dusznosci ani zmeczenia, bélu w klatce piersiowej ani

stanu przedomdleniowego.

Klasa Il Chorzy z PH powodujgcym niewielkie ograniczenie aktywnosci fizycznej. Bez
dolegliwosci w spoczynku. Zwykta aktywnosé fizyczna powoduje nieproporcjonalng

dusznos¢ lub zmeczenie, bdél w klatce piersiowej lub stan przedomdleniowy.

Klasa lll Chorzy z PH powodujgcym znaczne ograniczenie aktywnosci fizycznej. Bez
dolegliwosci w spoczynku. Aktywnos¢ mniejsza od zwyktej powoduje dusznosé,

zmeczenie, bol w  klatce piersiowej lub  stan przedomdleniowy.

Klasa IV Chorzy z PH niezdolni do podejmowania jakiejkolwiek aktywnosci fizycznej
bez pojawienia sie objawow. Majg objawy niewydolnosci RV. Duszno$é i/lub
zmeczenie mogg wystepowac juz w spoczynku. Wszelka aktywno$é fizyczna nasila

objawy.
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b) 6MWT przeprowadzano wg standardowej procedury w dniach poprzedzajgcych
cewnikowanie serca. 6MWT wykonywano wedtug zalecen ATS (ang. American
Thoracic Society) [11]. Test wykonywano na korytarzu szpitalnym o dtugosci 30
metréw, na ktérym co 3 metry znajdowaty sie znaczniki odlegtosci. Przed badaniem
i po badaniu mierzono u pacjentow cisnienie tetnicze krwi, tetno oraz wysycenie krwi
tlenem (za pomocg pulsoksymetru). U chorych, ktérzy wczesniej nie wykonywali testu
6-minutowego marszu przeprowadzono test prébny, ktérego wynikow nie wigczono
do analizy. Analizie poddano dystans pokonany przez pacjenta w czasie 6 minut oraz
nasilenie dusznosci na szczycie wysitku, ocenianej wedtug zmodyfikowanej skali Borga

(tabela 6) [58].

Tabela 6 Subiektywna, zmodyfikowana skala Borga oceniajgca dusznos¢ i stopien obcigzenia wysitkiem.

0 Duszno$é nie wystepuje

0,5 Dusznos$é ledwie odczuwalna

1 Dusznos¢ stabo odczuwalna

2 Dusznos¢ niewielka

3 Dusznos¢ umiarkowana

4 Dusznos¢ dos¢ ciezka

5 Duszno$¢ ciezka

6 (posrednie nasilenie dusznosci — miedzy 5 a 7)
7 Dusznos$¢ bardzo ciezka

8 (posrednie nasilenie dusznosci — miedzy 7 a 9)
9 Dusznosé prawie maksymalna

10 Duszno$é maksymalna (nie do wytrzymania)
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c) Woysitkowy test spiroergometryczny (CPET, ang. cardiopulmonary exercise test) -
wykonywano na biezni ruchomej TMX425 TRACKMASTER firmy Reynolds Medical
z miernikami przeptywu i analizatorem gazéw ZAN600 w dniach poprzedzajgcych
cewnikowanie serca. Badanie przeprowadzono w zmodyfikowanym protokole
Naughtona, w godzinach przedpotudniowych. Przed rozpoczeciem WTS wykonywano
spirometrie spoczynkowg z oznaczeniem: natezonej pojemnosci zyciowej ptuc (FVC-
forced vital capacity), natezonej objetosci wydechowe] pierwszosekundowej (FEV1-
forced expiratory volume in one second) oraz stosunku natezonej objetosci
wydechowej pierwszosekundowej do natezonej pojemnosci zyciowej ptuc (FEV1/FVC).
W czasie badania prowadzano ciggty zapis standardowy dwunastu odprowadzen EKG,
tetna oraz mierzono co 2 minuty cisnienie tetnicze metodg Korotkowa. W czasie
badania chory byt zachecany do kontynuowania wysitku, az do wystgpienia objawdéw
maksymalnego zmeczenia i/lub dusznosci. WTS zakanczany byt wedtug ogdlnie
przyjetych zasad dla testow wysitkowych. Chorzy oddychali przez ustniki potgczone
z miernikami przeptywu oraz analizatorami gazéw, kalibrowanymi przed kazdym
testem standardowg mieszaning gazowa. Mierzono wentylacje minutowg oraz
analizowano sktad powietrza wydychanego w sposéb ciggly. Parametry wymiany
oddechowej rejestrowano 3 minuty przed, w trakcie oraz przez 5 minut po

zaprzestaniu wysitku.
Mierzone, obliczane i analizowane zostaty m.in. nastepujgce parametry:

e szczytowe pochtanianie tlenu (VO,max) - objetos¢ tlenu dostarczonego do
organizmu w ciggu minuty w przeliczeniu na kilogram masy ciata (wyrazone

w ml/kg/min)

e prég beztlenowy, anaerobowy (AT, ang. anaerobic threshold) - intensywnos¢
wysitku fizycznego, po przekroczeniu ktérej stezenie mleczanu we krwi zaczyna
wzrasta¢ - wysitek tlenowy przechodzi w mieszany i dalej w beztlenowy

(wyrazone w ml/kg/min)

e rezerwa oddechowa (BR, ang. respiratory reserve) - rdznica pomiedzy

wentylacja na szczycie wysitku a wentylacjg spoczynkowg
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e réwnowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla (VE/VCO,) - objetosc
wydychanego powietrza potrzebnego do wydalenia jednego litra dwutlenku

wegla (wyrazony w litrach)

e wydolnos¢ wyrazona w jednostkach metabolicznych, réwnowaznik
metaboliczny (MET) - rdwnowaznik metaboliczny. 1 MET odpowiada zuzyciu

0, w spoczynku i wynosi 3,5 mlO,/kg masy ciata/min.

Wydolnos¢ fizyczna zostata oceniona dwukrotnie tj. wyjSciowo oraz po trzech miesigcach od

wigczenia lub zmiany swoistego leczenia.

IV. ANALIZA STATYSTYCZNA

Analizy statystyczne wykonano przy pomocy pakietu statystycznego Statistica PL
[StatSoft, Inc. 2010. STATISTICA (data analysis software system), version 9.1.
www.statsoft.com] oraz MedCalc wersja 8.1.1.0. Zmienne ciggte przedstawiono w postaci

mediany i rozstepu miedzykwartylowego. Zmienne kategoryczne w postaci liczb i procentow.

Parametry poréwnywano pomiedzy pacjentami z IPAH i zespotem Eisenmengera. Przy
porownywaniu zmiennych ciggtych z uwagi na stosunkowo matg liczebno$é populacji
stosowano test U Manna-Whitneya. Dla zmiennych kategorycznych stosowano test 2.
Korelacje oceniano za pomocg testu Spearmana i wyrazano za pomocg wspodtczynnika
korelacji . W celu okres$lenia niezaleznych predyktoréw jakosci zycia zbudowano model
regresji logistycznej. Najkorzystniejszg diagnostycznie warto$é progowa badanych testéw
(ang. cut-off point) w okreslaniu zmniejszone] jakosci zycia, wyznaczano na podstawie
wykresu zaleznosci czutosci od wartosci (100-swoistos¢) tzn. krzywej ROC (ang. receiver
operating characteristic). Do oceny zdolnosci rozdzielczej testu wyliczano pole pod krzywa
ROC - AUC (ang. area under curve). We wszystkich analizach za istotne statystycznie przyjeto
réznice, dla ktérych prawdopodobienstwo testowe tzw. wartosé p (probability) byta mniejsza

od przyjetego poziomu istotnosci o = 0,05.
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V. WYNIKI

V.1. CHARAKTERYSTYKA GRUPY

Do badania wtgczono 56 kolejnych pacjentéw z PAH hospitalizowanych w Klinice
Chordéb Serca i Naczyn Instytutu Kardiologii Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellorskiego
w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawta Il w latach 2010-2013. W badanej
grupie byto 20 mezczyzn i 36 kobiet w wieku $rednio 49,5 (34,5-62,0) lat. W momencie
wigczenia do badania wiekszos¢ pacjentdw znajdowata sie w klasie czynnosSciowej
Il wg WHO (n=29; 51,8%), pozostali byli w klasie czynnos$ciowej Il (n=21; 37,5%) lub w klasie
IV (n=6; 10,7%). U 36 pacjentéw (10 mezczyzn, 26 kobiet) rozpoznano IPAH, a u 20 chorych
(10 mezczyzn, 10 kobiet) PAH w przebiegu wrodzonej wady serca z zespotem Eisenmengera.
Pacjenci z zespotem Eisenmengera byli mfodsi niz pacjenci z IPAH (41,5 lat [27,5-54,5] vs 55,5
lat [40,5-66,0]; p=0,01) oraz mieli mniejszg masg ciata (54,5 kg[50,0-69,0] vs 64,5 kg [57,5-
72,5]; p=0,02). Badane grupy nie rdéznity sie pod wzgledem ptci, obecnosci klasycznych
czynnikdéw ryzyka choroby niedokrwiennej serca (cholesterol catkowity, cholesterol LDL,
cholesterol HDL, trdjglicerydy, nadcisnienie tetnicze, cukrzyca, palenie papieroséw) oraz
stosowanych lekéw (tj. doustnych lekéw przeciwkrzepliwych, statyn, inhibitoréw konwertazy
angiotensyny, beta-blokerdw, blokeréw kanatu wapniowego, kwasu acetylosalicylowego oraz
diuretykéw) w tym lekdw swoistych dla PAH. Szczegétowg charakterystyke grupy przedstawia

tabela 7.
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Tabela 7 Charakterystyka grupy w chwili wtgczenia do badania: parametry antropometryczne, czynniki ryzyka

choréb sercowo-naczyniowych oraz stosowane leki.

Zespot Eisenmengera

Zmienna Wszyscy (n=56) IPAH (n=36) p
(n=20)

Wiek 49,5 (34,5-62,0) 55,5 (40,5-66,0) 41,5 (27,5-54,5) 0,01
Pte¢ [m/k] 20/36 10/26 10/10 0,17
Waga [kg] 61,5 (54,0-71,5) 64,5 (57,5-72,5) 54,5 (50-69) 0,02
Wzrost [m] 165 (158-172) 165,5 (160-172) 164 (157-171,5) 0,56
TC [mmol/I] 4,37 (3,56-4,92) 4,22 (3,56-4,80) 4,52 (3,59-5,35) 0,3
LDL-C [mmol/1] 2,50 (1,90-3,35) 2,47 (1,87-3,19) 2,66 (1,99-3,66) 0,3
HDL-C [mmol/I] 1,26 (1,00-1,54) 1,19 (0,97-1,49) 1,46 (1,05-1,57) 0,18
TG [mmol/I] 1,17 (0,86-1,43) 1,17 (0,94-1,5) 1,06 (0,73-1,29) 0,25
Nadcisnienie tetnicze (n,%) |14 (25%) 12 (33%) 2 (10%) 0,11
Cukrzyca (n,%) 7 (13%) 6 (17%) 1(5%) 0,4
Papierosy (n,%) 16 (29%) 12 (33%) 4 (20%) 0,5
VKA (n,%) 18 (32%) 13 (36%) 5(25%) 0,6
Statyna (n,%) 13 (23%) 11 (31%) 2 (10%) 0,16
ACEI (n,%) 10 (18%) 8 (22%) 2 (10%) 0,44
Beta bloker (n,%) 14 (25%) 11 (31%) 3 (15%) 0,33
CCB (n,%) 13 (23%) 8 (22%) 5(25%) 0,93
ASA (n,%) 15 (27%) 11 (31%) 4 (20%) 0,59
Diuretyki (n,%) 22 (39%) 16 (44%) 6 (30%) 0,44
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Stosowanie lekow swoistych

20 (36%) 9 (25%) 11 (55%) 0,05
dla NP (n,%)
Choroba wienncowa 5(8,9%) 5(13,9%) 0 0,2
Udar 3 (5,4%) 1(2,8%) 2 (10%) 0,6
Istotna choroba (choroba
wiencowa, udar, miopatia, 15 (27%) 12 (33%) 3 (15%) 0,2
cukrzyca)

Wyniki przedstawiono w postaci mediana (IQR) lub n (%). Do oceny statystycznej zastosowano test UMT lub chi2.

ACEI - inhibitory konwertazy angiotensyny (ang. angiotensin converting enzyme inhibitors), ASA - kwas acetylosalicylowy
(ang. acetylsalicylic acid), CCB - antagonisci kanatu wapniowego (ang. calcium channel blocker), HDL - lipoproteina wysokiej
gestosci (ang. high density lipoprotein), LDL - lipoproteina niskiej gestosci (ang. low density lipoprotein), TC - cholesterol

catkowity (ang. total cholesterol), TG - trojglicerydy, VKA - antagonisci witaminy K (ang. vitamin K antagonists).

Wyjsciowo 20 pacjentéw (36%) byto leczonych lekami swoistymi dla tetniczego nadcisnienia
ptucnego. W grupie pacjentdéw z zespotem Eisenmengera 6-ciu pacjentow byto leczonych
sitaxentanem, 2- sildenafilem, 1- sitaxentanem z illoprostem i sildenafilem, 1- illoprostem, 1 -
bosentanem z sildenafilem. W grupie pacjentéw z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem
ptucnym 3 pacjentow byto leczonych sildenafilem, 2 - blokerem kanatu wapniowego, 1-
sitaxentanem, 1- macitentanem i illoprostem, 1- sitaxentanem z treprostinilem i sildenafilem,

1- sitaksentanem z illoprostem oraz sildenafilem.

V.2. PARAMETRY HEMODYNAMICZNYCH W BADANEJ GRUPIE

Wyniki badania hemodynamicznego pacjentéw przedstawiono w tabeli 8.
U pacjentéw z zespotem Eisenmengera w pordwnaniu z pacjentami z IPAH stwierdzono
wyzsze ciSnienie w tetnicy ptucnej, mniejszg saturacje krwi tetniczej oraz wiekszg saturacje
mieszanej krwi zylnej (tabela 8). Nie stwierdzono istotnych réznic miedzy obiema grupami
w zakresie rzutu i indeksu sercowego, naczyniowych oporéw ptucnych oraz s$redniego

ciSnienia w prawym przedsionku.
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Tabela 8 Ocena parametréw hemodynamicznych w badanej grupie pacjentéw z tetniczym nadci$nieniem

ptucnym.

Zmienna Wszyscy (n=56) IPAH (n=36) Zespot Eisenmengera p
(n=20)

€O (I/min) 3,17 (2,6-4,1) 2,98 (2,54-3,84) 3,33 (2,64-4,42) 0,42

Cl (I/min/m2) 1,90 (1,57-2,24) 1,80 (1,47-2,07) 2,11 (1,69-2,45) 0,07

mPAP (mmHg) 55,0 (45,0-71,0) 50,0 (41,5-60,0) 77,5 (65,0-93,0) <0,0001

SaAo (%) 91,0 (87,9-95,0) 93,0 (89,4-96,0) 88,8 (84,0-91,0) 0,005

SaMVB (%) 58,3 (50,0-66,3) 56,0 (48,8-63,0) 67,9 (57,2-72,0) 0,002

PVR (dyn*sec/cm) 1213 (844-1886) 1087 (829-1724) 1689 (1087-2400) 0,07

RAP (mmHg) 7,0 (4,0-10,0) 7,0 (5,0-10,0) 5,0 (3,0-10,0) 0,17

Cl - wskaznik sercowy (ang. cardiac index), CO - rzut serca (ang. cardiac output), mPAP - srednie cisnienie w tetnicy ptucnej

(ang. mean pulmonary artery pressure), PVR - opér ptucny naczyniowy (ang. pulmonary vascular resistance), RAP - cisnienie

w prawym przedsionku (ang. right atrial pressure), SaAo - saturacja w aorcie, SaMVB - saturacja mieszanej krwi zylnej (ang.

mixed venous oxygen saturation)
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V.3. OCENA STATUSU SOCJOEKONOMICZNEGO PACJENTOW
Z TETNICZYM NADCISNIENIEM PLUCNYM

W badanej grupie pacjentow z PAH ponad potowa (52%) posiadata wyksztatcenia
podstawowe lub zawodowe, wyksztatcenie Srednie posiadato 32% pacjentéw natomiast
wyzsze 16% pacjentow. Czynnych zawodowo byto 27% pacjentdéw, na rencie 36% pacjentow,

bezrobotnych 4% pacjentéw.

Wyuczonymi zawodami byty: ekonomista (n=6), krawiec (n=5), sprzedawca (n=4), elektryk
(n=2), kucharz (n=2), fryzjer (n=2), murarz (n=2), handlowiec (n=1), informatyk (n=1),
kostiumolog (n=1), kulturoznawca (n=1), mechanik (n=1), nauczyciel (n=1), pielegniarka
(n=1), pracownik fizyczny (n=1), rolnik (n=1), rzeczoznawca (n=1), sprzataczka (n=1), szewc
(n=1), technik zywienia (n=1), technik budownictwa (n=1), urzednik (n=1), administrator
(n=1), chemik (n=1). Dziesieciu pacjentéw nie miato wyuczonego zawodu. W badanej grupie
byto ponadto 2 uczniéw i 1 student. Pacjenci z IPAH mieli podobny poziom wyksztatcenia jak

pacjenci z zespotem Eisenmengera.

Wsrdéd  pacjentow z PAH $rednie deklarowane miesieczne wynagrodzenie wynosito
najczesciej ponizej 1000zt, n= 28 (58%) osdb. Odpowiedzi odmdwito 8 (17%) pacjentow.
Sredni miesieczny dochéd przypadajacy na cztonka rodziny wynosit najczesciej <1000 zt, n=29
(60%) osdb. Odpowiedzi odmdwito 8 (16%) oséb. Nie stwierdzono réznic w miesiecznych

dochodach pacjentow z IPAH i zespotem Eisenemngera.

Tylu samo pacjentéw z PAH mieszkato w miescie i na wsi (28 pacjentéw, 50%). Najczestszym
miejscem zamieszkania byt dom (38 pacjentéw, 68%) a rzadziej mieszkanie ( 18 pacjentow
32%). W badanej grupie nie znalazty sie osoby bezdomne lub korzystajgce z obiektdéw
zbiorowego zakwaterowania. Nie obserwowano rdznic w miejscu zamieszkania miedzy

pacjentami z IPAH i chorymi z zespotem Eisenmengera.

Najczestszymi wspodtmieszkaricami byli matzonkowie i dzieci (20 oséb, 36%); rzadziej sami
matzonkowie (14 pacjentéw, 25%), rodzice (11 pacjentéw, 20%), dzieci (3 osoby, 5%).

Samotnie mieszkato 8 (14%) pacjentéw.
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WSsrdd pacjentéw z PAH dzieci posiadata ponad potowa pacjentow: jedno dziecko - 13 (23%)
0s6b; dwoje dzieci - 15 (27%) osdb; troje dzieci - 5 (9%) osdb; piecioro i wiecej dzieci - 5 (9%)

0s6b. Pozostate osoby byty bezdzietne (18 oséb, 32%).

Podobny odsetek pacjentéw z IPAH oraz z zespotem Eisenmengera byt czynny zawodowo
i wynosit odpowiednio 22% i 35%. Pozostali pacjenci pozostawali na rencie (28% z IPAH, 50%
z zespotem Eisenmengera), byli bezrobotni (11% z IPAH, 0% z zespotem Eisenmengera), na
emeryturze (36% z IPAH, 10% z zespotem Eisenmengera) lub byli studentami (3% z IPAH, 5%

z zespotem Eisenmengera).

Badane grupy réznity sie pod wzgledem stanu cywilnego oraz ilosci posiadanych dzieci.
U pacjentéw z zespotem Eisenmengera wiecej bylo kawalerdw i panien niz w grupie
pacjentéw z IPAH (50% vs 14%). W grupie pacjentéw z IPAH potomstwo posiadato wiecej
0s0b niz u pacjentéw z zespotem Eisenmengera [31 (86%) vs 7 (35%), p=0,0003]. Wiekszos¢
kobiet z IPAH posiadato dzieci (24; 92%), podczas gdy wsrdd kobiet z zespotem Eisenmengera

tylko 4 (40%) pacjentki posiadaty dzieci.

W poréwnaniu do populacji ogdlnopolskiej (dane z GUS) badana grupa posiadata podobny
poziom wyksztatcenia oraz stan cywilny. Pacjenci z PAH rzadziej byli czynni zawodowo,
czesciej przebywali na rencie, w wiekszosci miesieczny dochdd przypadajgcy na cztonka
rodziny w tej grupie pacjentéw byly nizszy od sredniej krajowej w Polsce. Liczba dzieci
przypadajacych na jedna kobiete w grupie badanej oraz w populacji ogdlnopolskiej byta
podobna. Liczba dzieci przypadajacych na jedna kobiete byta znacznie nizsza w grupie
pacjentek z zespotem Eisenmengera niz w grupie chorych z idiopatycznym tetniczym
nadcisnieniem ptucnym i wynosity odpowiednio 0,5 i 2. Szczegdétowa ocene statusu
socjoekonomicznego pacjentéw z zespotem Eisenmengera i idiopatycznym nadcisnieniem

ptucnym przedstawia tabela 9.
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Tabela 9 Status socjoekonomiczny pacjentéw z zespotem Eisenmengera i idiopatycznym nadcisnieniem

ptucnym.
Zmienna Wszyscy (n=56) IPAH (n=36) Zespot Eisenmengera | p GUS
(n=20)
Mieszka sam (n,%) 8 (14%) 5(14%) 3 (15%) 0,78 bd
Wyksztatcenie 29/189 18/13/5 11/5/4 0,65 46,3/31,6/17%
Zawodowe/srednie/wyisze | (52/32/16%) (50/36/14%) (55/25/20%)
(n,%)
Obecnie pracuje 1541 828 713 0,47 87/13%
(TAK,NIE) (n,%) (27/73%) (22/78%) (35/65%)
Rencista (n,%) 2036 10/26 10/10 0,17 12,1%
(36/64%) (28/72%) (50/50%)
Bezrobotny (n,%) 4/52 432 0/20 0,31 13%
(7/93%) (11/89%) (0/100%)
Miesieczne wynagrodzenie | 28/20* 17/14 11/6 0,72 Min.
<1000 zt netto (n,%) wynagrodzenie za
(58%/42%) (55/45%) (65/35%)
prace - 1386zt
brutto (tj.
1032,34zt netto),
pobierato je okoto
4,5%
zatrudnionych
Miesigczne wynagrodzenie | 29/19* 18/13 116 0,89 Bd
na osobe w gospodarstwie
60/40% 58/42% 65/35%
domowym <1000 zt/osobe (60/20%) (58/42%) (65/35%)
netto (n,%)
Miejsce zamieszkania: 2828 1521 137 0,16 39,3/60,7%
wies/miasto (n,%)
(50/50%) (42/58%) (65/35%)
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Rodzaj mieszkania: 18738 1422 3/17 0,12 Bd
mieszkanie w bloku/domu

(32/68%) (39/61%) (15/85%)
(n,%)
Stan cywilny: 153873 52873 10/100 0,009 28,8/55,7/9,6%
kawaler, panna/zonaty, (27/68/5%) (14/78/8%) (50/50/0)
zamezna/, wdowiec,
wdowa (n,%)
Posiadanie dzieci (n,%) 38 (68%) 31 (86%) 7 (35%) 0,0003 |bd
Liczba urodzonych dzieci 1,6 2,0 0,5 - 1,3
przypadajacych na jedna
kobiete
Kobiety posiadajace dzieci |28 (77%) 24 (92%) 4 (40%) 0,003 bd
(n,%)
Mezczy#ni posiadajacy 10 (18%) 7 (70%) 3 (30%) 0,18 Bd

dzieci

*nie uwzgledniono osdb, ktére odmowity odpowiedzi.

Dla poréwnania w VI kolumnie przedstawiono dane Gtéwnego Urzedu Statystycznego (GUS) z roku 2011. Zmienne wyrazono

jako n (%). Do poréwnania statusu socjoekonomicznego pomiedzy pacjentami z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem

ptucnym i zespotem Eisenmengera zastosowano test chi2.

bd - brak danych
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V4. OCENA WYDOLNOSCI FIZYCZNEJ PACJENTOW
Z TETNICZYM NADCISNIENIEM PLUCNYM

Badani pacjenci charakteryzowali sie znacznie uposledzong wydolnoscig fizyczna.
Wiekszos¢ znajdowata sie w klasie czynnosciowej Ill wg WHO (n=29, 51,8%). Mediana testu
marszu (369,5 [310,0-429,0] m ) byfa znacznie nizsza od normy wg ATS (k: >500m,
m: >580m). Obserwowano réwniez znaczne uposledzenie szczytowego pochtaniania tlenu

(13,4 [9,2-17,1] ml/kg/min).

Pacjenci z IPAH w momencie wigczania do badania czesciej znajdowali sie w wyzszej klasie
czynnos$ciowej wg WHO niz pacjenci z zespotem Eisenmengera (2,9 + 0,58 vs 2,4 + 0,59,
p<0,001), osiggali oni krétszy dystans marszu (336,0 [298,0-391,5] vs 417,5 [359,5-470,0],
p=0,006) oraz mniejsze maksymalne zuzyciu tlenu na szczycie wysitku w tescie
spiroergometrycznym (11,8 [8,6-14,0] vs 15,6 [12,7-18,0], p=0,002). Subiektywna ocena
dusznosci i stopnia obcigzenia wysitkiem wg skali Borga byta podobna w obu badanych
grupach (5,0 [2,0-6,0] - u pacjentéw z IPAH i 4,0 [1,5-5,0] - u pacjentdw z zespotem
Eisenmengera). Szczegétowg ocene wydolnosci fizycznej pacjentéw z tetniczym

nadci$nieniem ptucnym przedstawiono w tabeli 10.
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Tabela 10 Wydolnos¢ fizyczna u pacjentéow z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym i zespotem

Eisenmengera.

Zmienna Wszyscy (n=56) IPAH (n=36) Zespot Eisenmengera p
(n=20)
6 MWD [m] 369,5 (310,0-429,0) 336,0 (298,0-391,5) 417,5 (359,5-470,0) 0,006
Punktacja w skali Borga | 4,0 (2,0-5,0) 5,0 (2,0-6,0) 4,0 (1,5-5,0) 0,3
VO, max [ml/kg/min] |13,4(9,2-17,1) 11,8 (8,6-14,0) 15,6 (12,7-18,0) 0,002
AT [ml/kg/min] 7,9 (6,1-10,6) 8,2 (5,8-10,7) 7,6 (6,8-10,2) 0,62
VE/VCO, 42,6 (34,0-49,0) 44,8 (32,6-51,9) 39,8 (35,1-47,3) 0,58
BR [I/min] 59,3 (43,2-85,7) 55,6 (42,1-65,1) 69,9 (48,8-93,2) 0,03
MET 5,4 (2,5-6,3) 4,4 (2,5-5,4) 6,3 (4,0-6,9) 0,09
WHO FC I/II/NI/IV (n,%) | 0/21/29/6 0/7/24/5 (0/19,4%/66,7%/13,9%) | 0/14/5/1 <0,001
(0/37,5%/51,8%/10,7%)
(0/70%/25%/5%)

Wyniki przedstawiono jako mediana (rozstep miedzykwartylowy). Do poréwnania zmiennych zastosowano test U-Mann

Whitney.

AT - prég anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), MET - rownowaznik
metaboliczny, WHO FC - klasa czynnosciowa wg WHO (ang. WHO functional class), VE/VCO, - rownowaznik wentylacyjny dla

dwutlenku wegla, VO, max - szczytowe pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test).

V.5. JAKOSC ZYCIA PACJENTOW Z TETNICZYM NADCISNIENIEM
PLUCNYM OCENIANA W KWESTIONARIUSZU SF-36

Uposledzong jakos¢ zycia zdefiniowano jako wartos¢ < 50% S$redniej dla populacji
ogolnej. Wymiar fizyczny jakosci zycia byt uposledzony u 83,9% badanych, w tym u 91,7%
pacjentéw z IPAH oraz u 70% pacjentéw z zespotem Eisenmengera (p=0,08). Wymiar
psychiczny jakosci zycia byt uposledzony u 46,4% badanych w tym u 47,2% pacjentéw z IPAH

oraz u 45% pacjentdow z zespotem Eisenmengera (p=0,9). Szczegdétowg ocene czestosci
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wystepowania uposledzonej jakosci zycia w poszczegdlnych domenach u pacjentéw z PAH

przedstawiono w tabeli 11.

Tabela 11 Czesto$¢ wystepowania uposledzonej jakosci zycia u pacjentow z tetniczym nadcisnieniem ptucnym

ocenianej za pomocg kwestionariusza SF-36.

Zmienna Wszyscy (n=56) IPAH (n=36) Zespot Eisenmengera p
(n=20)
Wymiar fizyczny ogélnie 47 ( 83,9%) 33 (91,7%) 14 (70%) 0,08
- funkcjonowanie fizyczne 51 (91%) 34 (94,4%) 17 (85%) 0,48
- ograniczenie w petnieniu rél z powodu 37 (66%) 28 (77,8%) 9 (45%) 0,03
zdrowia fizycznego
- dolegliwosci bélowe 30 (53,6%) 23 (63,9%) 7 (35%) 0,07
- 0ogblne poczucie zdrowia 54 (96,4%) 34 (94,4%) 20 (100%) 0,75
Wymiar psychiczny ogdlnie 26 (46,4%) 17 (47,2%) 9 (45%) 0,90
- witalnosé 32 (57,1%) 24 (66,7%) 8 (40%) 0,1
- funkcjonowanie spoteczne 30 (53,6%) 21 (58,3%) 9 (45%) 0,5
- ograniczenie w petnieniu rél wynikajace z | 23 (41,1%) 15 (41,7%) 8 (40%) 0,87
probleméw emocjonalnych
- poczucie zdrowia psychicznego 33 (58,9%) 21 (58,3%) 12 (60%) 0,87

* Uposledzong jakosc zycia definiowano jako wartos¢ < 50% sredniej dla populacji ogdlnej

Do poréwnania czestos¢ wystepowania obnizonej jakosci zycia zastosowano test chi2.
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Na rycinach 1, 2, 3 przedstawiono $rednie wartosci punktowe dla poszczegdélnych domen

jakosci zycia i ich podskal w badanych grupach w poréwnaniu z populacjg ogdlna.

Rycina 1 Domeny jakosci zycia w grupie badanej wg kwestionariusza SF-36 w poréwnaniu z populacjg ogdlna.

SF-36 Scale Scores (original)

SF-36 Norm-based Scores (NBS)

SF-36 Summaries

100 100 100
90 + 90 + 90
80 1 80 4 - +3SD 80 - F +3SD
70 1 70 A F+2SD 70 F +2SD
60 4 60 4 F+1SD 60 F+1SD
50 50 4 — + mean 50 I mean
40 4 40 A b -1SD 40 A L -1SD
30 1 30 A L -2SD 30 - -2SD
20 1 20 1 - -3SD 20 - -3SD
10 1 10 10 1
04 0 4 0 4
PF RP BP GH VI SF RE MH PF RP BP GH VT SF RE MH PCS MCS
a b c
PF | RP | BP | GH | VT | SF | RE | MH | PCS | Mcs | “hiave | oblique
> Z Phys | Ment
Score | 48.7 | 46.9 | 65.4 | 43.6 [ 55.9 | 73.7 | 69.0 | 67.4
Mean £3.0 77.9 | 70.2 70.1 | 57.0 83. 83.1 | 75.2 50.9 50.0 50.0 50.0
S.D. 23.8 35.3 | 23.4 | 21.4 21.1 | 23 31.6 17.6 | 10.0 10.0 10.0 10.0
NBS 35.6 | 41.2 47.9 | 37.6 | 49.5 45.7 45.5 45.6 38.9 49.4 39.2 46.4

Czes¢ a przedstawia w formie stupkéw $rednie wartosci dla poszczegdlnych domen jakosci zycia w badanej grupie. Czarng

linig oznaczono $rednie wartosci dla populacji ogdlnej uznawane za norme. Czes$¢ b i ¢ przedstawiajg w formie stupkow

Srednie wartosci dla poszczegdinych domen jakosci zycia wystandaryzowane tak aby wartos¢ normalna dla populacji ogdlnej

wynosita 50. Obliczert dokonano za pomocg kalkulatora dostepnego na stronie http://www.sf-36.org/nbscalc/index.shtml.

BP - dolegliwosci bélowe (ang. bodily pain), GH - ogdlne poczucie zdrowia (ang. general health), MCS - Mental Component

Summary, MH - poczucie zdrowia psychicznego (ang. mental health), PCS

- Physical Component Summary, PF -

funkcjonowanie fizyczne (ang. physilac function), RE - ograniczenie w petnieniu rél wynikajace z probleméw emocjonalnych

(ang. role emotional), RP - ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego (ang. role physilac), SF -

funkcjonowanie spoteczne (ang. social function), VT - witalno$¢ (ang. Vitality)
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Rycina 2 Domeny jakosci zycia w grupie pacjentéw z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym

wg kwestionariusza SF-36 w poréwnaniu z populacja ogéina.

100

90
80
70
60
50
40
30
20
10

0

SF-36 Scale Scores (original)

SF-36 Norm-based Scores (NBS)

SF-36 Summaries

100 100
4 90 4 90 4
4 80 - F +3SD 80 1 F+3SD
1 70 4 L +2SD 70 L +2SD
. L +1SD 60 A L +1SD
4 L mean 50 4 + mean
; F-1SD 40 A t-15D
1 L 25D 30 4 L 25D
1 - -3SD 20 1 +-350
4 10 1
4 4 0 4
PF RP BP GH VT SF RE MH PF RP BP GH VI SF RE MH PCS MCS
a b C
obligue | obligue
PF RP | BP GH | VT SF RE | MH PCS | MNCS y
Phys | Ment

Score 41.3 35.4 57.2 45.8 51.0 €2.8 66.7 66.0

Mean | 83.0 | 77.9 | 70.2 | 70.1 | 57.0 | 83.6 | 83.1 | 75.2 | 50.0 | 50.0 | 50.0 | S50.0

SD. [23.8|35.3|23.4|21.4|21.1|25.0|31.6|17.6| 10.0| 10.0| 10.0| 10.0

NBS \32,5 38.0 | 44.4 | 38.6 | 47.2 | 44.0 | 44.8 | 44.8 | 35.9 | 49.2 | 36.2 | 45.4

Czes¢ a przedstawia w formie stupkéw srednie wartosci dla poszczegdlnych domen jakosci zycia w badanej grupie. Czarng

linig oznaczono $rednie wartosci dla populacji ogdlnej uznawane za norme. Cze$¢ b i ¢ przedstawiajg w formie stupkow

Srednie wartosci dla poszczegdinych domen jakosci zycia wystandaryzowane tak aby warto$¢ normalna dla populacji ogdlnej

wynosita 50. Obliczert dokonano za pomoca kalkulatora dostepnego na stronie http://www.sf-36.0rg/nbscalc/index.shtml.

BP - dolegliwosci bélowe (ang. bodily pain), GH - ogdlne poczucie zdrowia (ang. general health), MCS - Mental Component

Summary, MH - poczucie zdrowia psychicznego (ang. mental health), PCS

- Physical Component Summary, PF -

funkcjonowanie fizyczne (ang. physilac function), RE - ograniczenie w petnieniu rél wynikajgce z probleméw emocjonalnych

(ang. role emotional), RP - ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego (ang. role physilac), SF -

funkcjonowanie spoteczne (ang. social function), VT - witalnos¢ (ang. Vitality)
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Rycina 3 Domeny jakosci Zzycia w grupie pacjentow z zespotem Eisenmengera wg kwestionariusza SF-36

w poréwnaniu z populacjg ogdlna.

SF-36 Scale Scores (original) SF-36 Norm-based Scores (NBS) SF-36 Summaries
100 100 100
90 - 90 1 90 1
80 80 4 - +3SD 80 1 - +3SD
70 1 70 L +2SD 70 425D
60 4 60 +1SD 60 F+1SD
50 1 50 1 L mean 50 A - mean
40 - 40 - L-1SD 40 L -1SD
30 1 30 +-2SD 30 +-2SD
20 1 20 35D 20 +-3SD
10 1 10 1 10 1
0 - 0 - 0 -
PF RP BP GH VT SF RE MH PF RP BP GH VT SF RE MH PCS MCS
a b c
oblique | oblique
PF RP | BP | GH VT SF RE | MH PCS | MCS :
Phys | Ment
Score | 62.0 | 67.5 | 80.3 | 39.5 | 64.8 | 80.6 | 73, 70.0
Mean | 83.0 | 77.9 | 70.2 | 70.1 | 57.0 | 83.6 | 83.1 | 75.2 | 50.0 | 50.0 ( S50.0 | 50.0
SD. | 23.8|35.3|23.4|21.4|21.1[23.0|3 17.6 | 10.0 | 10.0 | 10.0 | 10.0
NBS | 41.2 | 47.0 | 54.3 | 35.7 | 53.7 | 48.7 | 46. 47.0  44.4 | 49.9 44.6 48.4

Cze$¢ a przedstawia w formie stupkdw srednie wartosci dla poszczegdlnych domen jakosci zycia w badanej grupie. Czarna

linig oznaczono $rednie wartosci dla populacji ogdlnej uznawane za norme. Cze$¢ b i ¢ przedstawiajg w formie stupkow

Srednie wartosci dla poszczegdlnych domen jakosci zycia wystandaryzowane tak aby warto$¢ normalna dla populacji ogdlnej

wynosita 50. Obliczert dokonano za pomoca kalkulatora dostepnego na stronie http://www.sf-36.org/nbscalc/index.shtml.

BP - dolegliwosci bélowe (ang. bodily pain), GH - ogdlne poczucie zdrowia (ang. general health), MCS - Mental Component

Summary, MH - poczucie zdrowia psychicznego (ang. mental health), PCS

- Physical Component Summary, PF -

funkcjonowanie fizyczne (ang. physilac function), RE - ograniczenie w petnieniu rél wynikajgce z probleméw emocjonalnych

(ang. role emotional), RP - ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego (ang. role physilac), SF -

funkcjonowanie spoteczne (ang. social function), VT - witalno$¢ (ang. Vitality)
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Pacjenci z zespotem Eisenmengera mieli lepszg jako$¢ zycia w zakresie domeny fizycznej

w poréwnaniu z grupg chorych z IPAH (p=0,005). Pacjenci z IPAH wykazali gorszg jakos¢ zycia

w 3 podskalach domeny fizycznej jakosci zycia ocenianej w kwestionariuszu SF-36:

funkcjonowanie fizyczne (p=0,008), ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia

fizycznego (p=0,01), dolegliwosci bélowe (p=0,006), oraz w 1 podskali domeny psychicznej

jakosci zycia: witalnos¢ (p=0,01). Szczegdtowe wyniki oceny jakosci zycia w kwestionariuszu

SF-36 przedstawiono w tabeli 12.

Tabela 12 Wymiary jakosci zycia u pacjentéow z

Eisenmengera oceniane w kwestionariuszu SF-36.

idiopatycznym nadcisnieniem ptucnym i zespotem

Zmienna Wszyscy (n=56) IPAH (n=36) Zespot Eisenmengera p
(n=20)

Wymiar fizyczny ogélnie 51,4 (28,0-66,3) 39,7 (20,0-56,4) 62,1 (49,0-71,7) 0,005

- funkcjonowanie fizyczne 52,5 (25,0-72,5) 37,5 (20,0-65,0) 60,0 (50,0-77,5) 0,008

- ograniczenie w petnieniu rol z 25,0 (0,0-100,0) 25,0 (0,0-75,0) 100,0 (25,0-100,0) 0,01

powodu zdrowia fizycznego

- dolegliwosci bélowe 67,5 (36,3-100,0) 55,0 (32,5-90,0) 88,8 (67,5-100,0) 0,006

- 0golne poczucie zdrowia 45,0 (30,0-55,0) 45,0 (37,5-57,5) 42,5 (22,5-52,5) 0,86

Wymiar psychiczny ogélnie 69,7 (47,7-81,4) 67,3 (44,7-78,8) 72,9 (59,9-85,7) 0,1

- witalnog¢ 50,0 (40,0-70,0) 50,0 (37,5-65,0) 70,0 (50,0-80,0) 0,01

- funkcjonowanie spoteczne 75,0 (62,5-100,0) 75,0 (43,8-100,0) 87,5 (68,8-100,0) 0,20

- ograniczenie w petnieniu rol 100,0 (33,3-100,0) 100,0 (0,0-100,0) 100,0 (50,0-100,0) 0,62

wynikajace z problemdw

emocjonalnych

- poczucie zdrowia psychicznego 70,0 (56,0-80,0) 66,0 (56,0-80,0) 72,0 (58,0-82,0) 0,5

Liczby odzwierciedlajg punktacje wyliczong w systemie 0-100. Im wieksza liczba tym lepsza jako$¢ zycia. Dane wyrazono jako

mediana (rozstep miedzykwartylowy). Do poréwnania zmiennych miedzy grupami zastosowano test U Mann Whitney.
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V.6. ZMIANA JAKOSCI ZYCIA OCENIANEJ WG
KWESTIONARIUSZA SF-36 W WYNIKU ZASTOSOWANEGO
LECZENIA SWOISTEGO

Jakos$¢ zycia oceniana wg kwestionariusza SF-36 u pacjentéw, u ktérych wiaczono

leczenie de novo lub zmieniono dotychczasowa terapie swoista.

Analizujgc zmiane jakosci zycia w wyniku zastosowanego leczenia w catej badanej grupie
wykazano istotng poprawe w podskali dolegliwosci bdlowych (p=0,04) oraz witalnosci
(p=0,045) co przedstawiono szczegdétowo w tabeli 13. Dodatkowo analizowano zmiany jakosci
u pacjentdow ze znacznym uposledzeniem jakosci zycia (ponizej wartosci: Srednia - 1
odchylenie standardowe dla populacji ogdlnej) w badaniu wyjsciowym. Stwierdzono istotng
poprawe w zakresie wymiaru fizycznego (p=0,04) oraz jego podskali tj. funkcjonowania
fizycznego (p=0,049), ograniczenia w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego (p=0,04) oraz
dolegliwosci bélowych (p=0,01). Istotnej poprawie ulegta réwniez domena nalezgca do
wymiaru psychicznego jakosci zycia tj. poczucie zdrowia psychicznego (p=0,02). Wyniki

podsumowano w tabeli 14.
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Tabela 13 Zmiana jakosci Zycia ocenianej wg kwestionariusza SF-36 w wyniku wi3aczenia terapii swoistej

(pacjenci de novo i zmiana).

Zmienna Przed Po p
Wymiar fizyczny ogélnie 48,5 (22,8-62,6) 53,2 (35,8-68,9) 0,08
- funkcjonowanie fizyczne 50 (22,5-70,0) 55,0 (32,5-77,5) 0,09
- ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia 25,0 (0-100) 37,5 (0-100) 0,95
fizycznego

- dolegliwosci bélowe 56,3 (32,5-88,8) 77,5 (50-100) 0,04
- 0ogblne poczucie zdrowia 45,0 (32,5-55,0) 45,0 (32,5-52,5) 0,85
Wymiar psychiczny ogdlnie 67,0 (45,5-77,2) 66,4 (52,5-83,3) 0,74
- witalnos¢ 50,0 (40,0-67,5) 55,0 (47,5-67,5) 0,045
- funkcjonowanie spoteczne 75,0 (50,0-100,0) 81,3 (62,5-100,0) 0,84
- ograniczenie w petnieniu rél wynikajgce z probleméw | 100,0 (16,7-100) 100 (0-100) 0,21
emocjonalnych

- poczucie zdrowia psychicznego 66,0 (54-80) 74,0 (62-84) 0,14

Dotyczy pacjentow, u ktérych wiaczono leczenie de novo lub zmieniono dotychczasowg terapie swoistg. W celu poréwnania

zmiany jakosci zycia pod wptywem leczenia zastosowano test Wilcoxona.
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Tabela 14 Zmiana jakosci Zzycia oceniana za pomoca kwestionariusza SF-36 w wyniku wit3aczenia terapii

swoistej u pacjentow ze znacznie uposledzong jakoscig zycia *.

Zmienna n przed po p
Wymiar fizyczny ogélnie 14 25,7 (15,5-38,4) 35,8 (24,3-47,7) 0,04
- funkcjonowanie fizyczne 17 25,0 (20,0-45,0) 40,0 (25-50) 0,049
- ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego 13 0 (0-25) 25 (0-25) 0,04
- dolegliwoéci bélowe 13 32,5 (20,0-32,5) 55 (22,5-77,5) 0,01
- 0golne poczucie zdrowia 19 40 (25-45) 40 (30-50) 0,12
Wymiar psychiczny ogdlnie 5 36,4 (24,6-40,4) 42,5 (30,4-49,3) 0,14
- witalnoé¢ 5 30 (25-30) 35 (30-35) 0,09
- funkcjonowanie spoteczne 6 31,3 (25-37,5) 43,8 (37,5-62,5) 0,17
- ograniczenie w petnieniu rél wynikajace z problemoéw

8 0 (0-0) 0(0-16,7) 1,0
emocjonalnych
- poczucie zdrowia psychicznego 9 52 (48-56) 68 (52-80) 0,02

* Analizowano pacjentéw, u ktdrych wyjsciowa punktacja w poszczegdélnych domenach jakosci zycia byta mniejsza niz

wartos¢ srednia - 1 odchylenie standardowe.

Dotyczy pacjentdw, u ktérych wiaczono leczenie de novo lub zmieniono dotychczasowa terapie swoistg.

W celu poréwnania zmiany jakosci zycia pod wptywem leczenia zastosowano test Wilcoxona.

V.7. ZMIANA WYDOLNOSCI FIZYCZNEJ PACJENTOW
Z TETNICZYM  NADCISNIENIEM PLUCNYM W  WYNIKU
ZASTOSOWANEGO LECZENIA SWOISTEGO

W wyniku zastosowanego leczenia swoistego poprawie ulegta wydolnos¢ fizyczna
pacjentdw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym zaréwno oceniana za pomocga testu 6-cio

minutowego marszu, jak i skali WHO (tabela 15). Nie wykazano wptywu leczenia swoistego
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tetniczego nadcisnienia ptucnego na poprawe subiektywnej oceny dusznos$¢ i stopnia
obcigzenia wysitkiem w skali Borga, oraz poprawe wartosci parametréw wydolnosci fizycznej
ocenianych w tescie spiroergometrycznym tj. szczytowego pochtfanianie tlenu, rownowaznika

wentylacyjnego dla dwutlenku wegla, rezerwy oddechowej, réwnowaznika metabolicznego.

Szczegbtowe wyniki oceny zmiany wydolnosci fizycznej w wyniku zastosowanego leczenia

swoistego u pacjentéw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym przedstawiono w tabeli 15.

Tabela 15 Zmiany wydolnosci fizycznej pacjentow z tetniczym nadcisnieniem ptucnym w wyniku

zastosowanego leczenia swoistego*.

Zmienna Przed Po p

6 MWD [m] 347,5 (282-417,5) 375 (291-450) 0,02

Punktacja w skali Borga 5(3-5) 3,5 (2-6) 0,1

VO, max [ml/kg/min] 12,4 (8,6-15,7) 12,2 (9,7-15) 0,53

AT [ml/kg/min] 7,7 (6-10,5) 6,3 (5,9-9,7) 0,73

VE/VCO, 42,7 (34-50,5) 44,7 (36,7-58,9) 0,99

BR [I/min] 60,2 (44,3-88,8) 55,3 (43,4-71,4) 0,17

MET 4,4 (2,5-5,4) 4,4 (2,5-6,3) 0,13

WHO FC I/1I/11/IV (n,%) 0/21/29/6 0/33/17/4 0,005**
(0%/37,5%/51,8%/10,7%) (0%/61,1%/31,5%/7,4%)

*dotyczy pacjentow, u ktorych wigczono leczenie de novo lub zmieniono dotychczasowg terapie swoistg

** w celu poréwnania zmiany klasy czynnosciowej WHO pod wptywem leczenia zastosowano test znakéw

W celu poréwnania zmiany wydolnosci fizycznej pod wptywem leczenia zastosowano test Wilcoxona.

AT - prég anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), MET - rownowaznik
metaboliczny, WHO FC - klasa czynnosciowa wg WHO (ang. WHO functional class), VE/VCO, - rdwnowaznik wentylacyjny dla

dwutlenku wegla, VO, max - szczytowe pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test).
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V.8. PREDYKTORY JAKOSCI ZYCIA

Czynnikami istotnie wptywajacymi na domene fizyczng jakosci zycia pacjentéw

z tetniczym nadcisnieniem ptucnym byty:

rozpoznanie - lepsza jako$¢ zycia u pacjentéw z zespotem Eisenmengera (tabela 16),

wiek - im starszy pacjent tym gorsza jako$¢ zycia (tabela 17),

stan cywilny - pacjenci stanu wolnego mieli lepszg jakos¢ zycia (tabela 16),

klasa czynnosciowa WHO - im nizsza klasa czynnosciowa tym jakos$¢ zycia lepsza

(tabela 16),

wydolnos¢ fizyczna oceniana za pomocg 6-cio minutowego testu marszu - im dtuzszy
dystans marszu i nizsza subiektywna ocena dusznosci w skali Borga tym lepsza jakosc¢

zycia (tabela 17),

wydolnos¢ fizyczna oceniana w tescie spiroergometrycznym - im wyzsze maksymalne
zuzycie tlenu na szczycie wysitku i wyzszy réwnowaznik metaboliczny tym lepsza

jakos¢ zycia (tabela 17),

rozpoznanie istotnej choroby tj. choroby wiericowej, udaru mézgu, miopatii, cukrzycy

wigzato sie z gorszg jakoscia zycia (tabela 16),

wskaznik sercowy (p=0,02) - im wyzszy tym lepsza jakosci zycia (tabela 18).

Czynnikami istotnie wptywajgcymi na domene psychiczng jakosci zycia pacjentéw z tetniczym

nadcisnieniem ptucnym byty:

stan cywilny - pacjenci stanu wolnego mieli lepszg jakos¢ zycia (tabela 16),

miejsce zamieszkania - pacjenci mieszkajgcy w miescie posiadali lepszg jako$¢ zycia

(tabela 16),

wydolnos¢ fizyczna oceniana w tescie spiroergometrycznym - im wyzsze maksymalne
zuzycie tlenu na szczycie wysitku i wyzszy rownowaznik metaboliczny tym lepsza
jakos¢ zycia (tabela 17).
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Nie wykazano istotnej zaleznosci miedzy picig, poziomem wyksztatcenia, posiadanymi
dochodami, miejscem zamieszkania, stosowanym leczeniem swoistym nadcisnienia
ptucnego, obecnoscig chordb wspdtistniejgcych tj. choroby wieicowej, przebytego udaru
mozgu, cukrzycy, nadcisnienia tetniczego, jak réwniez parametrami hemodynamicznymi
tj. rzutem serca, Srednim cisnieniem w tetnicy ptucnej, oporem ptucnym naczyniowym,
saturacja w aorcie a domeng fizyczng jakosci zycia badanej grupy, oceniang

w kwestionariuszu SF-36. Szczegétowe wyniki przedstawiono w tabeli 16, 17 i 18.

Nie wykazano istotnej zaleznosci miedzy pfcig, postawionym rozpoznaniem, wydolnoscia
fizyczna oceniang w tescie marszu, klasg czynnos$ciowa NYHA, poziomem wyksztatcenia,
posiadanymi dochodami, stosowanym leczeniem swoistym nadcisnienia ptucnego,
obecnoscig chordb wspdtistniejgcych tj. choroby wiencowej, przebytego udaru mozgu,
cukrzycy, nadcis$nienia tetniczego, jak rowniez parametrami hemodynamicznymi tj. rzutem
serca, wskaznikiem sercowym, Srednim cisnieniem w tetnicy ptucnej, oporem ptucnym
naczyniowym, saturacja w aorcie a domeng psychiczng jakosci zycia. Szczegdétowe wyniki

przedstawiono w tabeli 16, 17 i 18.

Tabela 16 Predyktory jakosci zycia u chorych z tetniczym nadcisnieniem ptucnym - zmienne kategoryczne.

Zmienna N PCS P MCS P
Ptec 0,78 0,90
- Mezczyzna 20 48,7 (38,5-65,5) 68,8 (57,7-81,4)

- Kobieta 36 53,8 (22,5-67,5) 69.7 (44,7-82,0)

6MWD <0,001 0,77
>380 m 23 62,6 (40,5-77,5) 70,4 (63,6-81,4)

<=380 33 40,0 (21,1-55,7) 67,1 (45,4-78,6)
Rozpoznanie 0,007 0,13
IPAH 36 39,7 (20-56,4) 67,3 (44,7-78,8)
Eisenmenger’s 20 62,1 (49,0-71,7) 72,9 (59,9-85,7)
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WHO FC <0,001 0,15
0
Il 21 62,7 (54,1-76,4) 72,1 (68,6-82,9)
1 29 39,3 (23,9-57,0) 66,1 (47,1-79,3)
\% 6 17,2 (14,5-38,4) 43,8 (36,4-75,7)
Wyksztatcenie 0,14 0,14
| — podstawowe 29 49,3 (29,1-68,2) 66,1 (47,1-75,0)
Il - $rednie 18 44,1 (15,5-59-5) 69,7 (32,9-81,4)
Il — wyzsze 9 62,7 (48,4-72,7) 79,3 (73,6-81,4)
Zarobki na osobe 0,57 0,28
<500 9 55,7 (40,5-74,3) 70,0 (66,1-90,0)
500-1000 20 44,7 (16,7-71,4) 61,1 (34,7-76,8)
>1000 19 53,4 (23,9-64,3) 75,0 (66,8-81,4)
lle zarabia 0,72 0,35
<500 9 55,7 (38,4-74,3) 73,6 (48,2-81,4)
500-1000 19 49,3 (26,8 -70,7) 63,6 (36,4-62,1)
>1000 20 50,9 (18,3-67,7) 75,4 (61,1-82,2)
Stan cywilny 0,01 0,03
Wolny 15 62,5 (53,4-74,3) 81,4 (70,0-81,6)
Zamezny/zamezna 38 46,3 (23,9-61,4) 66,6 (46,1-75,7)
Wdowiec/wdowa 3 18,9 (14,5-47,7) 36,4 (24,6-88,6)
Miejsce zamieszkania 0,54 0,03
Miasto 28 54,3 (31,6-71,7) 77,2 (67,3-84,9)
Wies 28 42,5 (28,0-63,5) 62,9 (45,8-72,9)
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Leczenie swoiste NP 0,33 0,16
TAK 36 51,4 (22,8-62,6) 67,0 (45,5-78,8)

NIE 20 52,6 (39,3-71,7) 75,4 (57,2-84,9)

Choroba wiericowa 0,05 0,16
TAK 5 26,8 (14,5-47,7) 60,0 (24,6-62,1)

NIE 51 54,1 (32,5-70,7) 70,0 (48,2-81,4)

Udar 0,97 0,43
TAK 3 61,4 (18,9-62,5) 87,1 (36,4-90,0)

NIE 53 49,3 (29,1-68,2) 69,3 (48,2-81,1)

Cukrzyca 0,07 0,16
TAK 7 24,5 (14,5-54,5) 56,1 (48,2-70,0)

NIE 49 53,4 (38,4-70,7) 70,0 (47,1-82,9)
Nadcisnienie tetnicze 0,48 0,38
TAK 14 48,5 (18,9-61,6) 62,9 (36,4-81,1)

NIE 42 53,4 (38,4-68,2) 70,0 (48,2-81,4)

Istotna choroba 0,03 0,14
(choroba wiencowa,

udar, miopatia,

cukrzyca)

TAK 15 44,5 (18,9-54,5) 62,1 (43,9-72,1)

NIE 41 56,8 (38,4-72,7) 70,7 (48,2-82,9)

Do poréwnania median jakosci zycia postuzono sie testami U Manna Whitney’a lub testem Kruskala-Wallisa.

MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component Summary), PCS - wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical

Component Summary)
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Tabela 17 Predyktory jakosci zycia u chorych z tetniczym nadcisnieniem ptucnym - zmienne ciagte.

Zmienna PCS MCS
R p R P

Wiek -0,27 0,04 -0,12 0,38
6 MWD 0,44 0,001 0,27 0,06
Skala Borga -0,39 0,005 -0,15 0,30
MET 0,61 <0,001 0,34 0,01
V0, max 0,58 <0,001 0,30 0,03
AT 0,41 0,003 0,18 0,2
VE/VCO, 0,12 0,40 0,11 0,41
BR 0,05 0,73 -0,1 0,45

Do oceny korelacji postuzono sie testem Spearmana

AT - prég anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), MCS -

wymiar

psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component Summary), MET - réwnowaznik metaboliczny, PCS - wymiar fizyczny jakosci

zycia (ang. Physical Component Summary), VE/VCO, - rGwnowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla, VO, max - szczytowe

pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test)
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Tabela 18 Parametry hemodynamiczne a jako$¢ zycia badanej grupy pacjentéw z tetniczym nadci$nieniem

ptucnym.
Zmienna PCS MCS
R p R p

CO (I/min) 0,24 0,08 -0,01 0,95
¢l (I/min/m?) 0,31 0,02 0,04 0,77
mPAP (mmHg) 0,25 0,07 0,12 0,38
satAo (%) 0,1 0,47 0,06 0,66
PVR (dyn*sec/cm) 0,05 0,7 -0,01 0,97

Do oceny korelacji postuzono sie testem Spearmana

Cl - wskaznik sercowy (ang. cardiac index), CO - rzut serca (ang. cardiac output), MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang.
Mental Component Summary), mPAP - Srednie cisnienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery pressure), PCS -
wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical Component Summary), PVR - opér ptucny naczyniowy (ang. pulmonary vascular

resistance), SaAo - saturacja w aorcie

Istotnymi predyktorami wptywajgcymi na domene fizyczng jakosci zycia pacjentéw
z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym byt 6-cio minutowy test marszu, wynik
w skali Borga oraz parametry oceniane w tescie spiroergometrycznym tj. maksymalne zuzycie
tlenu na szczycie wysitku, prég beztlenowy oraz réwnowaznik metaboliczny jak réwniez
saturacja w aorcie oceniana podczas cewnikowania prawego serca. Szczegdétowe wyniki
przedstawiono w tabeli 19, 20, 21. Natomiast u pacjentdow z zespotem Eisenmengera
zmiennymi istotnie wptywajgcymi na domene fizyczng jakos¢ zycia byty jedynie parametry
oceniane w tescie spiroergometrycznym tj. maksymalne zuzycie tlenu na szczycie wysitku

oraz réwnowaznik metaboliczny. Szczegétowe wyniki przedstawiono w tabelach 22, 23, 24.
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Tabela 19 Predyktory jakosci zycia u chorych z idiopatycznym tetniczym

nadcisnieniem ptucnym -zmienne

kategoryczne.

Zmienna n PCS p MCS P

Pte¢ 0,49 0,11

- Meiczyzna 10 35,4 (25,9-38,7) 54,8 (48,1-591)

- Kobieta 26 34,5 (28,9-45,8) 47,9 (40,3-57,1)

WHO FC 0,06 0,21
0

I 7 45,8 (35,1-52,1) 51,2 (50,6-57,6)

M 24 34,3 (26,5-41,1) 49,9 (42,5-58,2)

v 5 28,0 (23,6-30,2) 40,3 (37,8-43,0)

Woyksztatcenie 0,57 0,25

| - podstawowe 18 36,0 (26,4-46,6) 48,1 (43,0-51,9)

I - érednie 13 34,4 (26,6-38,7) 51,4 (34,7-57,7)

Il - wyzsze 5 34,9 (33,9-43,5) 58,3 (57,1-61,8)

Zarobki na osobe 0,15 0,16

<500 7 45,8 (35,1-52,1) 51,2 (47,4-57,7)

500-1000 11 30,2 (25,1-48,9) 45,1 (34,7-51,9)

>1000 13 33,9 (25,9-35,8) 57,1 (46,9-58,8)

lle zarabia 0,28 0,61

<500 7 38,7 (33,0-46,6) 51,2 (40,3-57,7)

500-1000 10 36,1 (26,6-49,5) 47,8 (37,8-51,9)

>1000 14 32,1 (25,0-35,8) 54,3 (46,9-58,8)
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Stan cywilny 0,77 0,052
Wolny 5 41,9 (28,9-46,6) 59,1 (58,1-59,3)
Zamezny/zamezna 28 34,9 (27,8-44,1) 48,2 (42,5-55,1)
Wdowiec/wdowa 3 28,0 (25,1-34,9) 37,8 (30,2-66,2)

Miejsce zamieszkania 0,17 0,20
Miasto 21 34,9 (29,0-44,7) 53,0 (48,1-58,3)

Wies 15 33,0 (25,9-41,9) 46,9 (41,9-51,9)

Leczenie swoiste NP 0,66 0,25
TAK 9 35,1 (33,0-38,7) 55,6 (51,2-57,7)

NIE 27 34,6 (26,6-44,7) 48,1 (39,0-58,1)

Choroba wiericowa 0,16 0,54
TAK 5 26,6 (25,1-34,9) 48,1 (30,2-51,9)

NIE 31 35,1 (28,9-45,8) 51,2 (43,0-58,1)

Udar 1,00 1,00
TAK 1 28,0 37,8

NIE 35 34,9 (26,6-44,7) 51,2 (43,0-58,1)

Cukrzyca 0,36 0,73
TAK 6 33,8 (22,7-40,2) 48,2 (43,1-53,0)

NIE 30 35,0 (28,0-45,8) 51,2 (41,9-58,1)
Nadcisnienie tetnicze 0,47 0,53
TAK 12 34,5 (25,9-40,9) 48,2 (34,0-58,0)

NIE 24 35,5 (29,0-44,7) 51,2 (43,1-57,9)
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Istotna choroba 0,25 0,47

(choroba wiericowa,

udar, miopatia,

cukrzyca)
TAK 12 34,8 (24,5-38,6) 48,2 (39,1-52,5)
NIE 24 34,8 (29,0-47,8) 51,3 (43,1-58,2)

Do porownania median jakosci zycia postuzono sie testami U Manna Whitney’a lub testem Kruskala-Wallisa.

MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component Summary), PCS - wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical

Component Summary)

Tabela 20 Predyktory jakosci zycia u chorych z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym - zmienne

ciggte.
Zmienna PCS MCS

R p R p
Wiek -0,30 0,08 -0,04 0,8
6 MWD 0,36 0,03 0,17 0,32
Skala Borga -0,37 0,02 0,04 0,82
MET 0,55 <0,001 0,15 0,39
V02max 0,61 <0,001 0,18 0,31
AT 0,45 0,009 0,16 0,38
VE/VCO, -0,31 0,08 0,31 0,08
BR 0,07 0,70 -0,15 0,40

Do oceny korelacji postuzono sie testem Spearmana

AT - prég anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), MCS - wymiar
psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component Summary), MET - réwnowaznik metaboliczny, PCS - wymiar fizyczny jakosci
zycia (ang. Physical Component Summary), VE/VCO, - réwnowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla, VO, max - szczytowe

pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test)
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Tabela 21 Parametry hemodynamiczne a jakos¢ Zycia pacjentow z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem

ptucnym.
Zmienna PCS MCS
R p R p

CO (I/min) 0,26 0,13 -0,12 0,48
¢l (I/min/m?) 0,22 0,19 0,14 0,41
mPAP (mmHg) 0,02 0,90 0,20 0,24
satAo (%) 0,35 0,04 -0,01 0,95
PVR (dyn*sec/cm) -0,05 0,75 0,08 0,65

Do oceny korelacji postuzono sie testem Spearmana

Cl - wskaznik sercowy (ang. cardiac index), CO - rzut serca (ang. cardiac output), MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang.

Mental Component Summary), mPAP - Srednie cisnienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery pressure), PCS -

wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical Component Summary), PVR - opér ptucny naczyniowy (ang. pulmonary vascular

resistance), SaAo - saturacja w aorcie

Tabela 22 Predyktory jakosci zycia u chorych z zespotem Eisenmengera -zmienne kategoryczne.

Zmienna n PCS p MCS P
Pte¢
- Meiczyzna 10 45,4 (39,4-51,1) 0,88 46,6 (40,5-53,2) 0,09
- Kobieta 10 45,5 (43,1-48,1) 55,3 (47,2-61,1)
WHO FC

0
Il 14 46,1 (43,1-51,1) 0,55 51,9 (46,2-53,8) 0,55
1] 5 38,5 (31,9-45,6) 43,6 (40,5-61,1)
\% 1 45,9 60,8

74




Wyksztatcenie

| - podstawowe 11 44,0 (38,5-48,1) 46,2 (40,5-60,8)

0,52 0,86
Il - Srednie 5 43,5 (43,1-51,1) 52,6 (47,2-59,0)
Il - wyzsze 4 48,7 (46,1-51,9) 52,3 (49,1-53,6)
Zarobki na osobe
<500 2 42,5 (39,3-45,6) 49,1 (37,0-61,1)

0,43 0,40
500-1000 9 44,0 (39,4-51,7) 46,2 (40,5-53,2)
>1000 6 48,7 (45,4-51,1) 52,3 (47,2-53,8)
lle zarabia
<500 2 50,3 (45,4-55,2) 51,9 (51,1-52,6)

0,14 0,13
500-1000 9 40,0 (39,3-45,6) 44,0 (37,0-53,2)
>1000 6 50,8 (46,8-51,7) 53,6 (47,2-59,0)
Stan cywilny
Wolny 10 46,2 (43,1-51,1) 52,9 (46,2-59,0)

0,37 0,37
Zamezny/zamezna 10 44,5 (38,5-48,1) 49,2 (40,5-56,8)
Wdowiec/wdowa
Miejsce zamieszkania
Miasto 7 48,1 (45,6-51,1) 0,1 56,8 (53,4-60,8) 0,03
Wies 13 43,1 (39,3-46,8) 46,2 (40,5-52,6)
Leczenie swoiste NP
TAK 11 45,4 (39,4-50,5) 0,82 52,6 (37,0-59,0) 0,94
NIE 9 45,6 (40,0-51,7) 47,0 (44,0-53,8)
Choroba wierncowa
TAK 0 - -
NIE 20 45,5 (39,7-50,8) 51,9 (43,8-57,9)
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Udar

TAK 2 45,8 (45,6-45,9) 0,85 61,0 (60,8-61,1) 0,09
NIE 18 44,7 (39,4-51,1) 49,2 (43,6-53,8)
Cukrzyca
TAK 1 38,5 1 43,6 1
NIE 19 45,6 (40,0-51,1) 52,6 (44,0-59,0)
Nadcisnienie tetnicze
TAK 2 47,9 (44,0-51,7) 0,53 54,1 (46,2-62,0) 0,57
NIE 18 45,5 (39,4-50,5) 51,9 (43,6-56,8)
Istotna choroba
(choroba wiencowa, udar,
miopatia, cukrzyca) 060 0.40
TAK

3 45,6 (38,5-45,9) 60,8 (43,6-61,1)
NIE

17 45,4 (40,0-51,1) 51,1 (44,0-53,8)

Do poréwnania median jakosci zycia postuzono sie testami U Manna Whitney’a lub testem Kruskala-Wallisa.

MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component Summary), PCS - wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical

Component Summary)
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Tabela 23 Predyktory jakosci zycia u chorych z zespotem Eisenmengera - zmienne ciggte.

Zmienna PCS MCS
R p R P

Wiek -0,19 0,41 -0,1 0,68
6 MWD 0,29 0,22 -0,28 0,23
Skala Borga -0,43 0,06 -0,15 0,52
MET 0,70 <0,001 0,14 0,56
V02max 0,46 0,04 -0,05 0,84
AT -0,15 0,54 -0,37 0,12
VE/VCO, 0,007 0,97 -0,3 0,21
BR -0,07 0,77 -0,19 0,42

Do oceny korelacji postuzono sie testem Spearmana

AT - prég anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), MCS -

wymiar

psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component Summary), MET - réwnowaznik metaboliczny, PCS - wymiar fizyczny jakosci

zycia (ang. Physical Component Summary), VE/VCO, - rGwnowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla, VO, max - szczytowe

pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test)
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Tabela 24 Parametry hemodynamiczne a jakosc zycia pacjentéw z zespotem Eisenmengera.

Zmienna PCS MCS

R p R P
CO (I/min) 0,20 0,43 0,17 0,49
CI (I/min/m?) 0,25 0,31 0,38 0,12
mPAP (mmHg) 0,07 0,79 -0,07 0,77
satAo (%) 0,22 0,39 0,25 0,33
PVR (dyn*sec/cm) -0,14 0,56 -0,16 0,52

Do oceny korelacji postuzono sie testem Spearmana

Cl - wskaznik sercowy (ang. cardiac index), CO - rzut serca (ang. cardiac output), MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang.
Mental Component Summary), mPAP - Srednie cisnienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery pressure), PCS -
wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical Component Summary), PVR - opér ptucny naczyniowy (ang. pulmonary vascular

resistance), SaAo - saturacja w aorcie

V.9. PARAMETRY WYDOLNQSCI FIZYCZNEJ JAKO PREDYKTORY
DOMENY FIZYCZNEJ JAKOSCI ZYCIA

Za pomocg krzywej ROC okreslono wartos¢ dystansu w tescie 6 minutowego marszu,
wartos¢ maksymalnego zuzycia tlenu w tescie spiroergometrycznym oraz ekwiwalentu
metabolicznego, ktére z najwiekszg trafnoscig przywidywaty upos$ledzong domene fizyczng

jakosci zycia. Krzywe ROC wraz z punktami odciecia przedstawiono na rycinach 4, 5, 6.

Dla dystansu marszu, warto$¢ ta wynosita 380 m (AUC=0,83 (95% CI 0,7-0,9), p<0,0001).
Identyfikowata ona pacjentow z uposledzong domeng fizyczng jakosci zycia z czutoscig
wynoszacy 100,0 (95% Cl 66,4-100,0) i swoistoscig wynoszacy 71,7 (95%Cl 56,5-84,0) (rycina
4).
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Rycina 4 Dystans w tescie 6 minutowego marszu jako predyktor wymiaru fizycznego jakosci zycia

wg kwestionariusza SF-36 - krzywa ROC

100

Sensitivity: 100,0
Specificity: 71,7 80
Criterion : »380

60

Sensitivity

40

20

40 60 80 100
100-Specificity

Pole pod krzywa ROC (AUC) = 0,83 (95% Cl 0,7-0,9), p<0,0001. Dystans marszu, ktéry
z najwiekszg trafnoscig przewidywat prawidtowq jakos¢ zycia w domenie fizycznej wynosi

380m: czutos¢ 100,0 (95% Cl 66,4-100,0), swoistos¢ 71,7 (95%Cl 56,5-84,0

Dla maksymalnego zuzycia tlenu ocenianego w tescie spiroergometrycznym, wartos¢ ta
wynosita 15,7 ml0,/kg/min (AUC=0,79 (95% CI 0,7-0,9), p<0,0001). Identyfikowata ona
pacjentow z uposledzong domeng fizyczng jakosci zycia z czutoscig wynoszacg 77,8 (95% Cl

40,0-97,2) i swoistoscig wynoszaca 77,3 (95%Cl 62,2-88,7) (rycina 5).
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Rycina 5 Maksymalne zuzycie tlenu w tescie spiroergometrycznym jako predyktor wymiaru fizycznego jakosci

zycia wg kwestionariusza SF-36 - krzywa ROC.

spiroergo1 vmax ml/kg/min 1

100
Sensitivity: 77,8 :
Specificity: 77,3
Criterion : 157 -
80 -
2 60—
= H
= |
=
b 4
w 40 -
20 -
0 1 I 1 1 1 I 1 1 1 I T T 1 I 1 1 1

0 20 40 60 80 100
100-Specificity

Pole pod krzywg ROC (AUC) = 0,79 (95% ClI 0,7-0,9), p<0,0001. Wartos¢ maksymalnego
zuzycia tlenu, ktéra z najwiekszg trafnoscig przewidywata prawidtowg jakos¢ zycia w domenie
fizycznej wynosi 15,7 ml0,/kg/min: czuto$é 77,8 (95% Cl 40,0-97,2), swoistos¢ 77,3 (95%Cl
62,2-88,7).

Mimo obecnosci stabej korelacji miedzy szczytowym zuzyciem tlenu w tescie
spiroergometrycznym (VO, max) a domeng psychiczng jakosSci zycia, warto$¢ szczytowego
zuzycia tlenu nie rdéznicowata w istotny sposdéb pacjentow z prawidtowa i uposledzong

jakoscig zycia (AUC=0,558, p=0,48).

Dla ekwiwalentu metabolicznego ocenianego w tescie spiroergometrycznym, wartos¢ ta
wynosita 5,4 ml0,/kg/min (AUC=0,88 (95% Cl 0,8-1,0), p<0,0001). Identyfikowata ona
pacjentow z uposledzong domeng fizyczng jakosci zycia z czutoscig wynoszgcg 88,9 (95% ClI

51,8-99,7) i swoistoscig wynoszacy 77,3 (95%Cl 62,2-88,5) (rycina 6).
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Rycina 6 Ekwiwalent metaboliczny w tescie spiroergometrycznym jako predyktor wymiaru fizycznego jakosci

zycia wg kwestionariusza SF-36 - krzywa ROC.

Sensitivity: 88.9
Specificity: 77,3
Criterion = >5.4

Sensitivity

100

spiroergo1 METs 1

(o))
o
l

40 60
100-Specificity

100

Pole pod krzywg ROC (AUC) = 0,88 (95% CI 0,8-1,0), p<0,0001. Ekwiwalent metaboliczny,

ktory z najwiekszg trafnoscig przewidywat prawidtowg jakosé zycia w domenie fizycznej

wynosi 5,4 ml0,/kg/min: czuto$¢ 88,9 (95% Cl 51,8-99,7), swoistos¢ 77,3 (95%Cl 62,2-88,5).
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V.10. WPLYW PARAMETROW HEMODYNAMICZNYCH NA
WYDOLNOSC FIZYCZNA PACJENTOW Z TETNICZYM
NADCISNIENIEM PLUCNYM

Parametrem hemodynamicznym istotnie korelujgcym z dystansem w 6-minutowym
tescie marszu byta jedynie saturacja w aorcie, im wyzsza saturacja tym dtuiszy dystans

marszu.

Z subiektywng oceng dusznosci w skali Borga korelowat istotnie indeks oraz rzut serca,
im wyzsze wartosci parametréow tym mniejsze uczucie dusznosci. Maksymalne zuzycie tlenu
w tescie spiroergometrycznym korelowato istotnie z indeksem serca (im wyzsza wartosc¢
parametru tym wyzsza warto$¢ maksymalnego zuzycia tlenu na szczycie wysitku) oraz
z saturacjg w aorcie (im wyzsza wartos¢ saturacji tym wyzsza wartos¢ maksymalnego zuzycia
tlenu na szczycie wysitku). Wykazano réwniez istotng zalezno$¢ miedzy saturacjg w aorcie
a rownowaznikiem metabolicznym w tescie spiroergometrycznym, im wyzsze wartosci
saturacji tym wyzszy réwnowaznik metaboliczny. Szczegdétowe wyniki korelacji parametrow
hemodynamicznych z parametrami wydolnosci fizycznej przedstawiono w tabelach 25, 26,

27.

82



Tabela 25 Parametry hemodynamiczne a

nadcisnieniem ptucnym.

wydolnos¢ fizyczna badanej grupy pacjentéow z

tetniczym

Zmienna 6MWT (m) Borg VO2max MET AT VE/VCO2 BR

R p R p R p R p R p R P R P
€O (I/min) 0,14 0,31 -0,29 | 0,03 0,26 0,06 | 0,15 0,29 | 0,20 0,16 -0,39 | 0,005 0,16 | 0,27
ci(l/min/m? | 0,27 | 0,05 | -0,37 | 0,006 | 035 | 0,01 | 026 | 006 |028 | 0,04 |-040 |0,004 |0,17] 024
mPAP 0,14 0,31 -0,13 | 0,36 0,05 0,75 | 0,11 045 | -0,1 0,47 0,20 0,16 0,11 | 0,46
(mmHg)
satAo (%) 0,35 0,01 | -0,23 | 0,09 0,35 0,01 | 0,34 0,01 | 0,37 0,009 | -0,28 | 0,048 - 0,51

0,10

PVR -0,04 0,79 0,14 0,32 -0,22 0,12 -0,11 0,44 -0,2 0,17 0,41 0,002 0,14 | 0,33
(dyn*s/cm)

AT - prég anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), Cl - wskaznik sercowy

(ang. cardiac index), CO - rzut serca (ang. cardiac output), MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component

Summary), MET - réwnowaznik metaboliczny, mPAP - Srednie ciSnienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery

pressure), PCS - wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical Component Summary), PVR - opér ptucny naczyniowy (ang.

pulmonary vascular resistance), SaAo - saturacja w aorcie, VE/VCO, - rownowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla, VO,

max - szczytowe pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test)
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Tabela 26 Parametry hemodynamiczne a  wydolnos¢ fizyczna pacjentéw z idiopatycznym tetniczy

nadcisnieniem ptucnym.

Zmienna 6MWT Borg VO2max MET AT VE/VCO2 BR

R p R p R p R p R p R P R P
co 0,24 0,17 -0,37 | 0,03 | 0,41 | 0,02 0,28 0,11 | 0,28 0,11 -0,42 | 0,02 | 0,06 | 0,75
(I/min)
CI(l/min/ 0,34 0,04 -0,45 | 0,006 | 0,48 0,005 | 0,41 0,02 0,41 0,02 -0,41 | 0,02 | - 0,95
m?) 0,01
mPAP -0,16 0,36 -0,04 | 0,83 -0,25 | 0,16 -0,15 0,4 -0,19 0,29 0,30 0,08 | - 0,69
(mmHg) 0,07

satAo (%) | 0,64 0,00003 | -0,42 | 0,01 0,62 0,000 | 0,56 0,000 | 0,49 0,004 | -0,28 | 0,11 | 0,09 | 0,62

1 7
PVR 023 |o017 016 036 | -043 |[001 |-031 |[o008 [-026 [015 [033 |006] 014044
(dyn*s/c
m)

AT - prog anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), Cl - wskaznik sercowy
(ang. cardiac index), CO - rzut serca (ang. cardiac output), MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component
Summary), MET - réwnowaznik metaboliczny, mPAP - $rednie ciSnienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery
pressure), PCS - wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical Component Summary), PVR - opér ptucny naczyniowy (ang.
pulmonary vascular resistance), SaAo - saturacja w aorcie, VE/VCO, - rownowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla, VO,

max - szczytowe pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test)
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Tabela 27 Parametry hemodynamiczne a wydolnosc fizyczna pacjentéw z zespotem Eisenmengera.

Zmienna 6MWT Borg VO2max MET AT VE/VCO2 BR
R p R p R p R p R p R P R P

CO (I/min) -0,11 0,65 -0,07 | 0,77 - 0,46 -0,04 | 0,87 | -0,01 | 0,96 -0,28 | 0,27 0,15 0,56
0,18

C|(|/min/mz) -0,23 0,35 -0,09 | 0,72 - 0,14 -0,11 | 0,66 | -0,09 | 0,72 -0,34 | 0,16 0,12 0,65
0,36

mPAP 0,01 0,97 | -0,09 | 0,72 | - 094 | 006 |082]|-026 |031 |03 |023 |-026 | 031

(mmHg) 0,02

satAo (%) 0,36 0,15 -0,16 | 0,55 0,48 | 0,053 | 0,34 0,19 | 0,21 0,43 -0,41 0,10 -0,15 | 0,56

PVR -0,04 0,88 0,27 0,28 - 0,62 -0,06 | 0,8 -0,22 | 0,38 0,67 0,02 -0,03 | 0,91

(dyn*s/cm) 0,13

AT - prog anaerobowy (ang. anaerobic threshold), BR - rezerwa oddechowa (ang. respiratory reserve), Cl - wskaznik sercowy

(ang. cardiac index), CO - rzut serca (ang. cardiac output), MCS - wymiar psychiczny jakosci zycia (ang. Mental Component

Summary), MET - réwnowaznik metaboliczny, mPAP - $rednie cisnienie w tetnicy ptucnej (ang. mean pulmonary artery

pressure), PCS - wymiar fizyczny jakosci zycia (ang. Physical Component Summary), PVR - opér ptucny naczyniowy (ang.

pulmonary vascular resistance), SaAo - saturacja w aorcie, VE/VCO, - rownowaznik wentylacyjny dla dwutlenku wegla, VO,

max - szczytowe pochtanianie tlenu, BMWT - test 6-minutowego marszu (ang. 6 minute walk test)
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V.11. JAKOSC ZYCIA PACJENTOW Z  TETNICZYM
NADCISNIENIEM PLUCNYM OCENIANA W KWESTIONARIUSZU
NHP

Choroba i aktualny stanu zdrowia pacjentéw wptywat na uposledzenie nastepujgcych
sfer zycia: praca zarobkowa u 53,6% badanych, prace domowe u 60,7% badanych, zycie
towarzyskie u 21,4% badanych, zycie rodzinne u 10,7% badanych, zycie seksualne u 30,4%
badanych, zainteresowania i hobby u 21,4% badanych oraz wykorzystanie czasu wolnego
u 30,4% badanych. Pacjenci z idiopatycznym tetniczym nadci$nieniem ptucnym w ocenie
subiektywnego stanu zdrowia za pomocg kwestionariusza NHP czesciej skarzyli sie na
ograniczenia ruchowe (p=0,005) oraz dolegliwosci bdlowe (p=0,02) niz pacjenci z zespotem
Eisenmengera. Szczegétowe wyniki oceny jakosci zycia w kwestionariuszu NHP przedstawiono

w tabeli 28 i 29.

Tabela 28 Wymiary jakosci zycia u pacjentow z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym i zespotem

Eisenmengera oceniane w kwestionariuszu NHP.

Zmienna Wszyscy (n=56) IPAH (n=36) Zespot Eisenmengera (n=20) p
Energia 2zyciowa 1(0-2) 1(0-3) 0,5 (0-2) 0,14
Bol 0(0-2) 1(0-2) 0 (0-0,5) 0,02
Reakcje emocjonalne |1 (0-2) 1(0-3) 1(0-2) 0,41
Zaburzenia snu 1(0-2) 1(0-2) 1(0-2,5) 0,88
Wyobcowanie 0 (0-0) 0 (0-0) 0 (0-0,5) 0,65
spoteczne

Sprawnos¢ ruchowa 1,5(1-4) 2,5 (1-4) 1(0,5-1,5) 0,008

Dane wyrazono jako mediana (rozstep miedzykwartylowy). Do poréwnania zmiennych miedzy grupami zastosowano test U

Mann Whitney.
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Tabela 29 Dziedziny zycia, na ktére wptywa stan zdrowia pacjentéw z idiopatycznym tetniczym nadci$nieniem

ptucnym i zespotem Eisenmengera wg kwestionariusza NHP.

Zmienna

Wszyscy (n=56)

IPAH (n=36) Zespot Eisenmengera (n=20) p
Praca zarobkowa 30 (53,6%) 21 (58,3%) 9 (45%) 0,49
Prace domowe 34 (60,7%) 22 (61,1%) 12 (60%) 0,84
Zycie towarzyskie 12 (21,4%) 8(22,2%) 4 (20%) 0,88
Zycie rodzinne 6 (10,7%) 5(13,9%) 1(5%) 0,56
Zycie seksualne 17 (30,4%) 13 (36%) 4 (20%) 0,34
Zainteresowania i hobby 12 (21,4%) 8(22,2%) 4 (20%) 0,88
Czas wolny 17 (30,4%) 14 (38,9%) 3 (15%) 0,12

Dane wyrazono jako n (%). Do poréwnania zmiennych miedzy grupami zastosowano test chi2.
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VI. DYSKUSJA

VI.1. WYDOLNOSC FIZYCZNA PACJENTOW Z TETNICZYM
NADCISNIENIEM PLUCNYM

U pacjentow z tetniczym nadcisnieniem ptucnym, najczesciej zgtaszang dolegliwoscig
jest duszno$¢ oraz uposledzenie wydolnosci fizycznej. Do oceny zaawansowania tetniczego
nadcisnienia ptucnego powszechnie uzywa sie 4-stopniowe] klasyfikacji WHO, ktdra jest
zmodyfikowang klasyfikacja NYHA i chociaz jest to subiektywna ocena wydolnosci fizycznej,
to nadal bardzo przydatna. W badanej grupie chorych, w momencie wigczenia do badania,
w klasie czynnosciowej Il wg WHO znajdowato sie 37,5% badanych, w klasie czynnosciowe;j llI
- 51,8% badanych, w klasie czynnos$ciowej IV - 10,7% badanych. Wg historycznych danych
z pierwszego rejestru pacjentdw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym (NIH registry) [5]
mediana przezycia u nieleczonych pacjentéw w IV klasie NYHA wynosita 6 miesiecy, w NYHA
Il - 2,5 roku, a w klasie | i Il 6 lat. Nowsze dane, z rejestru Mayo Clinic, podajg z kolei dla
pacjentdw leczonych terapig celowang, przezycie 5- letnie w klasie NYHA i I, lll, IV na
poziomie odpowiednio 63% ; 46% ; 25%. Ponadto zwiekszenie klasy NYHA o 1 stopien wigze

sie ze zwiekszeniem ryzyka zgonu o 69% [10].

W praktyce klinicznej najbardziej popularnym badaniem do oceny wydolnosci
fizycznej pacjentdw z tetniczym nadci$nieniem ptucnym jest test 6 minutowego marszu
(6MWT). Wyjsciowo Sredni dystans 6 minutowego marszu (6MWD) w badanej grupie wynosit
369,5 (310,0-429,0) i byt nizszy w poréwnaniu z warto$ciami u ludzi zdrowych (za norme dla
zdrowych mezczyzn uznaje sie dystans >580 m, a dla kobiet >500). Dystans marszu ponizej

332m u pacjentdw z PAH uznaje sie za zty czynnik rokowniczy [12].

Test spiroergometryczny jest jedng z metod stuzgcych do oceny wydolnosci fizycznej
pacjentdw z PAH, jest on jednak stosunkowo rzadko wykorzystywany. W badanej grupie
szczytowe pochtfanianie tlenu wynosito $rednio 13,4 (9,2-17,1) ml/kg/min. Warto$é
rokownicza parametréw spiroergometrycznych u chorych z PAH nie jest jasna. Obecnie
najlepiej poznany jest zwigzek pomiedzy szczytowym pochtanianiem tlenu, a Smiertelnoscia.

Badanie Wensela i wsp. przeprowadzone na 86 pacjentach z IPAH wykazato, ze szczytowe
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pochtanianie tlenu (pV0,) < 10,4 ml/kg/min i szczytowe ciSnienie skurczowe podczas wysitku
< 120 mmHg sg zwigzane z gorszym rokowaniem w tej grupie chorych [18]. W badaniu
Groepenhoff i wsp. pacjenci z PAH, ktérzy w badaniu spiroergometrycznym osiggneli
szczytowe zuzycie tlenu > 13,2 ml/kg/min, wskaznik wentylacji wysitkowej <48 oraz
wysitkowy przyrost pulsu tlenowego wiekszy niz 3,3 ml/skurcz, charakteryzowali sie istotnie

mniejszg Smiertelnoscia [20].

V1.2, ZMIANA  WYDOLNOSCI  FIZYCZNEJ PACJENTOW
Z TETNICZYM  NADCISNIENIEM PLUCNYM W  WYNIKU
ZASTOSOWANEGO LECZENIA SWOISTEGO

Tetnicze nadcisnienie ptucne jest $miertelng chorobg a wprowadzane leczenie swoiste
ma na celu poprawe wydolnosci wysitkowej, zmniejszenia objawdéw choroby oraz poprawe

jakosci zycia pacjentéw.

W przedstawionej przeze mnie pracy w wyniku zastosowanego leczenia swoistego
wydolnos¢ fizyczna pacjentdw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym oceniana za pomoca testu
6-cio minutowego marszu ulegta poprawie (p=0,02), pacjenci ci znajdowali sie réwniez
w nizszej klasie czynnosciowej wg WHO (p=0,005). Nie wykazatam wptywu leczenia swoistego
tetniczego nadcisnienia pftucnego na poprawe subiektywnej oceny dusznos$¢ i stopnia
obcigzenia wysitkiem w skali Borga, oraz poprawy wartosci parametrow wydolnosci fizycznej
ocenianych w tescie spiroergometrycznym tj. szczytowego pochtanianie tlenu, rownowaznika
wentylacyjnego dla dwutlenku wegla, rezerwy oddechowej, réwnowaznika metabolicznego.
W podwdjnie zaslepionym, kontrolowanym placebo badaniu Pepke-Zaba i wsp. u 278
pacjentow leczonych sildenafilem (20mg, 40mg, 80mg - 3x dziennie) wykazali znaczng
poprawe wydolnosci fizycznej ocenianej w 6-cio minutowym tescie marszu (p<0,001),
dystans testu marszu nie byty zalezne od stosowanej dawki sildenafilu [33]. Olschewski
i wsp. w badaniu w ktérym wzieto udziat 203 pacjentéw z PH (leczonych illoprostem vs.
placebo) stwierdzili w grupie pacjentéw leczonych illoprostem wydtuzenie dystansu marszu
0 36,4m (p=0,004), poprawe parametrow hemodynamicznych (p<0,001), przejscie do nizej

klasy czynnos$ciowej NYHA (p=0,03) oraz zmniejszenie dusznosci (p=0,015) [35].
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VI.3. JAKOSC ZYCIA PACJENTOW Z  TETNICZYM
NADCISNIENIEM PLUCNYM OCENIANA WG KWESTIONARIUSZA
SF-36

Ocena jakosci zycia ma szczegdlne znaczenie u pacjentéw z chorobami przewlektymi.
Zwykle sg to choroby nieuleczalne i pacjent czesto musi zmagac sie z chorobg i leczeniem do
konica zycia. Choroba przewlekta niesie ze sobg konsekwencje ujemnie wptywajace na rézne
wymiary zycia chorego, ktére mogg mieé¢ charakter tymczasowy lub staty: koniecznos$¢ zmiany
dotychczasowego trybu zycia, konieczno$é stosowania dtugotrwatego leczenia - czesto do
konca zycia, problemy ze zrozumieniem fachowej terminologii medycznej. Silny wptyw na
jakos¢ zycia ma postrzeganie choroby przez pacjenta, oraz jego osobowos¢, istotne mogg tez
by¢ warunki srodowiskowe. Ocena stanu zdrowia zalezy od wielu czynnikéw, takich jak ptec,
wiek, wyksztatcenie, status ekonomiczny i spoteczny, wptywy kulturowe. Ocena jakosci zycia
ukazuje subiektywne postrzeganie stanu zdrowia z punktu widzenia pacjenta. Takich
informacji nie da sie uzyskaé¢ na podstawie analizy parametréow klinicznych czy wskaznikow
ogoblnych. Poprawa tych parametréw i wskaznikdw nie zawsze oznacza lepszg samoocene

stanu zdrowia i samopoczucia przez pacjenta, a czasem nawet wyniki sg sprzeczne.

Jako$¢ zycia badanej przeze mnie grupy pacjentéw z tetniczym nadci$nieniem
ptucnym, oceniana w kwestionariuszu SF-36, w pordéwnaniu do jakosci zycia populacji ogdlnej
byta upos$ledzona w zakresie wszystkich podskali, najwieksze réznice wykazano w zakresie
wymiaru fizycznego jakosci zycia. Zaburzenia te byty znacznie bardziej nasilone w grupie
pacjentdw z idiopatycznym tetniczym nadci$nieniem pftucnym niz w grupie pacjentow
z zespotem Eisenmengera. W swoim badaniu Taichman i wsp. u 155 pacjentéw z PAH (81%
kobiet, sredni wiek pacjentéw 53lata) rowniez wykazali iz jakos¢ Zycia oceniana
w kwestionariuszu ogdlnym SF-36 (The Short Form - 36 Health Survey Questionnaire) oraz
w kwestionariuszu specyficznym dla choréb uktadu oddechowego SGRQ (St. George's
Respiratory Questionnaire) byta znacznie obnizona w wymiarze fizycznym i psychicznym (SF-
36 i SGRQ) (p<0,001). Wymiary jakosci zycia uposledzone w najwiekszym stopniu to ogdlne
poczucie zdrowia, funkcjonowanie fizyczne, ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia
fizycznego oraz ograniczenie w petfnieniu rdl wynikajgce z problemdédw emocjonalnych.

Pacjenci z IPAH mieli znacznie lepsza domene fizyczng jakosci zycia w pordwnaniu z grupa
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chorych z twardzing uktadowg gdzie zaburzenia te byty znacznie bardziej nasilone (SF-36)

[31].

V14, ZMIANA JAKOSCI ZYCIA OCENIANEJ WG
KWESTIONARIUSZA SF-36 W WYNIKU ZASTOSOWANEGO
LECZENIA SWOISTEGO

W medycynie od kilkunastu lat szczegdlng uwage przyktada sie do takich form
leczenia, ktére nie tylko wydtuzajg chorym Zzycie, ale takze majg wplyw na jego jakosc.
Wzrasta zainteresowanie subiektywnymi odczuciami pacjenta zwigzanymi z samg chorobg
oraz leczeniem ijego skutkami. To wtasnie jakos¢ zycia jest obecnie jednym ze sposobow

wielowymiarowej oceny zdrowia populacji lub pomiaru skutecznosci leczenia.

W przedstawionej przeze mnie pracy, jakos$¢ zycia oceniana wg kwestionariusza SF-36
u pacjentéow, u ktérych wigczono leczenie de novo lub zmieniono dotychczasowg terapie
swoistg, ulegta istotnej poprawie w zakresie wymiaru fizycznego oraz jego podskali
tj. funkcjonowanie fizyczne, ograniczenie w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego oraz
dolegliwosci bdlowe. Istotnej poprawie ulegta réwniez domena nalezgca do wymiaru
psychicznego jakosci zycia tj. poczucie zdrowia psychicznego. W podwdjnie zaslepionym,
kontrolowanym placebo badaniu Pepke-Zaba i wsp. u 278 pacjentéw leczonych sildenafilem
(20mg, 40mg, 80mg - 3x dziennie) wykazali poprawa we wszystkich wymiarach ocenianego,
wedfug kwestionariusz SF-36 stanu zdrowia, z istotnoscig statystyczng w trzech wymiarach:
funkcjonowanie fizyczne (p<0,001), ogdlne poczucie zdrowia (p<0,001) oraz witalnosc
(p<0,05). Leczenie pacjentéw z PH wywarto najwiekszy wptyw na ocene funkcjonowania
fizycznego i ogdlnego postrzegania choroby. Poprawa jakosSci zycia nie byta zalezna od
stosowanej dawki sildenafilu [33]. Natomiast Keogh i wsp. uzyli kwestionariusza SF-36 oraz
AQolL do oceny efektu terapii swoistej bosentanem u 177 pacjentéw z PAH (IPAH oraz PAH
zwigzane z chorobami tkanki tgcznej). Wykazali oni poprawe w funkcjonowaniu fizycznym
(p < 0,0001), ograniczeniu w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego (p < 0,0001),
funkcjonowaniu spotecznym (p < 0,0001), ograniczeniu w petnieniu rél wynikajgcych
z probleméw emocjonalnych (p < 0,001), witalnosci (p < 0,0003), poczucia zdrowia

psychicznego (p < 0,005 ) ocenianych wedtug kwestionariusza SF-36 oraz globalnego wyniku
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oceny jakosci zycia przy uzyciu kwestionariusza AQoL [34]. Wyniki innych badan jak te
przedstawione w mojej pracy wykazaty, iz leczenie pacjentdw z nadcisnieniem ptucnym
wywarto najwiekszy wptyw na ocene funkcjonowania fizycznego i ogdlnego postrzegania

choroby.

Brak istotnych zmian w ocenie jakosci zycia ocenianej wedtug kwestionariusza SF-36
w wyniku zastosowanej terapii przedstawit natomiast w swojej pracy Olschewski i wsp.,
w jago badaniu wzieto udziat 203 pacjentéw z PH ktérzy leczeni byli illoprostem vs. placebo

[35].

VI5.  JAKOSC ZYCIA PACJENTOW Z  TETNICZYM
NADCISNIENIEM PLUCNYM OCENIANA W KWESTIONARIUSZU
NHP

Jakos¢ zycia pacjentdw moze by¢ oceniana za pomocg kwestionariuszy ogélnych jak
i kwestionariuszy specyficznych. Kolejnym kwestionariuszem ogdélnym ktéry wykorzystatam
do oceny jakosci zycia pacjentéw z tetniczym nadcisnieniem ptucny byt kwestionariusz NHP.
Pacjenci z idiopatycznym tetniczym nadci$nieniem ptucnym w ocenie subiektywnego stanu
zdrowia za pomocg kwestionariusza NHP czesciej skarzyli sie na ograniczenia ruchowe oraz
dolegliwosci bélowe niz pacjenci z zespotem Eisenmengera. Nie wykazatam réznic z zakresie
oceny energii zyciowej, reakcji emocjonalnych, zaburzen snu oraz wyobcowania spotecznego
miedzy badanymi grupami. Wptyw aktualnego stanu zdrowia na nastepujgce sfery zycia:
prace zarobkowg, prace domowe, zycie towarzyskie, zycie rodzinne, zycie seksualne,
zainteresowania i hobby oraz wykorzystanie czasu wolnego réwniez byt podobny w obu
grupach. Shafazand i wsp. u 53 pacjentéw z PAH (83% kobiet, sredni wiek pacjentéw 47 lat,
$redni czas trwania choroby 559 dni, 53% pacjentdw otrzymato epoprostenol, 72%
znajdowato sie w klasie czynnosciowej NYHA Ill lub 1IV) wykazali znacznie obnizong jakos$é
Zycia we wszystkich wymiarach ocenianych w kwestionariuszu NHP (Nottingham Health
Profile) tj. sprawnosé ruchowa, energia zyciowa, bdl, zaburzenia snu, reakcje emocjonalne
i izolacja spoteczna. W grupie osob leczonych Epoprostenolem pacjenci mieli wiekszg energie

zyciowa i lepsze reakcje emocjonalne [30].
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VI1.6. WYDOLNOSC FIZYCZNA A JAKOSC ZYCIA PACJENTOW
Z TETNICZYM NADCISNIENIEM PLUCNYM

»Wydolnos¢ fizyczna” jest definiowana jako zdolno$¢ do wykonywania ciezkich
i dtugotrwatych wysitkéw fizycznych. Pojecie to obejmuje takze tolerancje na zmeczenie oraz
czas powrotu do stanu wyjSciowego po zakonczeniu wysitku fizycznego. Chorzy
z nadcisnieniem ptucnym najczesciej skarzg sie na ztg tolerancje wysitku fizycznego, ktora
objawia sie szybko narastajgcym zmeczeniem lub dusznoscig wysitkowg. W naturalnym
przebiegu tego schorzenia systematycznie obniza sie wydolnosé wysitkowa. Istotny warunek
wysokiej jakosci zycia to mozliwos¢ jak najmniej ograniczonej aktywnosci w zyciu

codziennym, funkcjonowania w rodzinie i realizacji ambicji zawodowych.

W przedstawionej przeze mnie pracy ocena klasy czynnosciowej istotnie korelowata
z wymiarem fizycznym jakosSci zycia ocenianym w kwestionariuszu SF-36. Nizsza klasa
czynnos$ciowa wigzata sie z lepszym wymiarem fizycznym jakosci zycia pacjentéw z tetniczym
nadci$nieniem ptucnym. Podobng zaleznos$¢ wykazat w swoim badaniu Taichman i wsp.,
ktorzy u 155 pacjentow z PAH (81% kobiet, sredni wiek pacjentow 53lata) wykazali, iz
pacjenci w klasie czynnosciowej NYHA Il mieli lepszg domene fizyczna jakosci zycia oceniang
w kwestionariuszu SF-36 niz ci w klasie czynnosciowej NYHA 1ll (p<0,001) [31]. W badaniu
Chua i wsp. u 83 pacjentéw wszystkie wymiary z wyjatkiem ogdlnego stanu zdrowia oceniane
w kwestionariuszu SF-36 korelowaty z klasg czynnosciowga NYHA oceniang zgodnie
z 4 stopniowq klasyfikacjg WHO [32]. W badaniu Halank i wsp. u 63 chorych z rozpoznaniem
PAH (n=48) lub CTEPH (n=15) ocena klasy czynnosciowej istotnie korelowata ze wszystkimi

osmioma podskalami ocenianymi w kwestionariuszu SF-36 (p<0,05) [37].

W swojej pracy wykazatam réwniez istotng korelacje miedzy wydolnoscig fizyczng
oceniang w tescie spiroergometrycznym i tescie szesciominutowego marszu, a domeng
fizyczng jakosci zycia oceniang za pomocg kwestionariusza SF-36. Wzrost szczytowego zuzycia
tlenu, progu beztlenowego, rownowaznika metabolicznego ocenianych w tescie
spiroergometrycznym oraz dystansu marszu i skali Borga w tescie 6-cio minutowego marszu

wigzat sie z lepszym wymiarem fizycznym jakosci zycia pacjentow z tetniczym nadcisnieniem
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ptucnym. Wzrost szczytowego zuzycia tlenu oraz rownowaznika metabolicznego wigzat sie
réwniez z lepszym wymiarem psychicznym jakosci zycia pacjentéw. Dystans marszu, ktéry
z najwiekszg trafnoscig przewidywat prawidtowa jakos$¢ zycia w domenie fizycznej wynosi
380m. Wartos¢ maksymalnego zuzycia tlenu, ktéra z najwiekszg trafnoscig przewidywata
prawidtowg jako$¢ zycia w domenie fizycznej wynosi 15,7 ml0,/kg/min. Ekwiwalent
metaboliczny, ktéry z najwiekszg trafnoscia przewidywata prawidiowg jakos¢ zycia
w domenie fizycznej wynosi 5,4 ml0,/kg/min. Halank i wsp. u 63 chorych z rozpoznaniem
PAH (n=48) lub CTEPH (n=15) wykazali istotng korelacje (p<0,01) miedzy wydolnoscia fizyczng
oceniang w tescie spiroergometrycznym (ocena szczytowego zuzycia tlenu) i tescie
szesciominutowego marszu, a siedmioma podskalami jakosci zycia ocenianymi za pomoca
kwestionariusza SF-36 (funkcjonowanie fizyczne, ograniczenie w petnieniu rél z powodu
zdrowia fizycznego, dolegliwosci bdélowe, ogdlne poczucie zdrowia, funkcjonowanie
spoteczne, ograniczenie w petnieniu rél wynikajgce z probleméw emocjonalnych, witalnos¢).
Podskala - poczucie zdrowia psychicznego korelowata istotnie jedynie z dystansem marszu
(p<0,05) natomiast nie wykazano korelacji ze szczytowym zuzyciem tlenu ocenianym w tescie
spiroergometrycznym. Wzrost szczytowego zuzycia tlenu oraz dystansu w tescie 6-cio
minutowego marszu wigzat sie z lepszg jakoscig zycia pacjentéw z tetniczym nadci$nieniem
ptucnym [37]. W badaniu Taichman i wsp. u 155 pacjentéw z PAH (81% kobiet, sredni wiek
pacjentéw 53lata) dtuzszy dystans marszu korelowat z lepszg jakoscig zycia oceniang
w kwestionariuszu ogdlnym SF-36 (The Short Form - 36 Health Survey Questionnaire) oraz
w kwestionariuszu specyficznym dla chordb uktadu oddechowego SGRQ (St. George's
Respiratory Questionnaire) [31]. Réwniez w badaniu Chua i wsp. u 83 pacjentéw wszystkie
wymiary jako$ci zycia oceniane w kwestionariuszu MLHFQ oraz wszystkie wymiary
z wyjatkiem ogodlnego stanu zdrowia oceniane w kwestionariuszu SF-36 korelowaty
z wynikiem testu 6-minutowego marszu i klasg czynnosciowg NYHA oceniang zgodnie z 4-
stopniowg klasyfikacjg WHO [32]. Cicero i wsp. na grupie 34 chorych z tetniczym
nadcisnieniem  ptucnym  leczonych  bosentanem  i/lub  sildenafilem  wykazali,
w dwunastomiesiecznej obserwacji, ze u pacjentdow w klasie czynnosciowej Il lub Ill, ktérzy
pozostawali stabilni fizycznie rodwniez jakos¢ zycia oceniana za pomocg kwestionariusza SF-36
nie ulegta istotnej zmianie. Domena fizyczna jakosci zycia byta bardziej uposledzona niz
domena psychiczna. U pacjentdw z dystansem marszu 235-280metréw, jakos¢ zycia byta

znacznie uposledzona [36].
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VI.7. PARAMETRY HEMODYNAMICZNE U PACJENTOW
Z TETNICZYM NADCISNIENIEM PLUCNYM

Cewnikowanie prawego serca (RHC) jest niezbedne do potwierdzenia rozpoznania
PAH, a takze do oceny ciezko$ci zmian hemodynamicznych oraz wazoreaktywnosci krazenia
pfucnego. Rokowanie mozna przewidywa¢ na podstawie spoczynkowej hemodynamiki
ocenianej w cewnikowaniu prawego serca (RHC) [5]. Wskazniki rokownicze obejmuja:
wysycenie tlenem krwi w tetnicy ptucnej, ci$nienie w prawym przedsionku, rzut serca (CO),
opor ptucny naczyniowy (PVR) i wyrazng odpowiedZz w tescie wazoreaktywnosci. Ci$nienie
w tetnicy ptucnej ma warto$é prognostyczng, jednak jest mniej wiarygodne, poniewaz moze
sie obniza¢ w koncowym (schytkowym) okresie choroby, wraz z postepem niewydolnosci
prawokomorowej. Wyniki niektérych badan sugeruja, ze zmniejszone wysycenie tlenem krwi
tetniczej, niskie cisnienie skurczowe (systemowe) i przyspieszona czynnos$¢ serca wskazujg na
gorsze rokowanie [18]. Parametry $wiadczgce o gorszym rokowaniu w tetniczym nadcisnieniu
ptucnym to cisnienie w prawym przedsionku (RAP) > 15 mmHg i wskaznik sercowy (Cl) < 2,00
I/min/m2 natomiast o lepszym rokowaniu Swiadczy ciSnienie w prawym przedsionku (RAP) <

8 mmHg i wskaznik sercowy (Cl) = 2,5 |/min/m2 [59].

W badanej przeze mnie grupie wskaznik sercowy wynosit 1,90 (1,57-2,24) |/min/m?,
rzut serca 3,17 (2,6-4,1) |/min, $rednie ci$nienie w tetnicy ptucnej 55 (45,0-71,0) mmHg, opodr
ptucny naczyniowy 1213 (844-1886) dyn*s/cm, ciSnienie w prawym przedsionku 7,0 (4,0-
10,0) mmHg, saturacja w aorcie 91,0 (87,9-95,0)%, saturacja mieszanej krwi zylnej 58,3 (50,0-
66,3)%. U pacjentow z zespotem Eisenmengera w poréwnaniu z pacjentami z idiopatycznym
tetniczym nadcisnieniem ptucnym stwierdzono wyzsze cisnienie w tetnicy ptucnej, mniejsza
saturacje krwi tetniczej oraz wiekszg saturacje mieszanej krwi zylnej. Nie stwierdzono
istotnych réznic miedzy obiema grupami w zakresie rzutu i indeksu sercowego, naczyniowych

opordw ptucnych oraz sredniego cisnienia w prawym przedsionku.
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VI.8. PARAMETRY HEMODYNAMICZNE A JAKOSC ZYCIA
U PACJENTOW Z TETNICZYM NADCISNIENIEM PLUCNYM

W badanej przeze mnie grupie parametrem hemodynamicznym wptywajgcym na
domene fizyczng jakos$ci zycia byt wskaznik sercowy. Nie wykazano zaleznos$ci miedzy
pozostatymi parametrami hemodynamicznymi tj. rzutem serca, srednim ci$nieniem w tetnicy
ptucnej, oporem ptucnym naczyniowym, saturacja w aorcie a jakoscig zycia badanej grupy,
oceniang w kwestionariuszu SF-36. Rdwniez w badaniu Taichman i wsp. u 155 pacjentow
z tetniczym nadcisnieniem ptucnym jakos¢ zycia oceniana w kwestionariuszu ogélnym SF-36
(The Short Form - 36 Health Survey Questionnaire) nie korelowata z wynikiem oceny
hemodynamicznej [31] podobne wyniki przedstawiono w badaniu Chua i wsp., ktére byto
przeprowadzone na 83 chorych z nadcisnieniem ptucny [32]. Natomiast w badaniu Halank
iwsp. u 63 chorych z rozpoznaniem tetniczego nadcisnienia ptucnego (n=48) lub
przewlektego nadcisnienia pftucnego zakrzepowo-zatorowego (n=15) ciSnienie w prawym
przedsionku (RAP) w bezposrednich pomiarach hemodynamicznych istotnie korelowato
ztrzema podskalami domeny fizycznej jakosSci zycia ocenianej w kwestionariuszu SF-36
tj. funkcjonowaniem fizycznym, ograniczeniem w petnieniu rél z powodu zdrowia fizycznego

oraz ogélnym poczuciem zdrowia [37].

VL.9. STATUS SOCJOEKONOMICZNY PACJENTOW Z TETNICZYM
NADCISNIENIEM PLUCNYM

W spoteczenstwach w ktdérych nastepuja zmiany w zakresie struktur
socjoekonomicznych, zwieksza sie liczba oséb z niskim statusem socjoekonomicznym, co
znajduje odzwierciedlenie w pogorszeniu stanu zdrowia populacji. Obserwacje
epidemiologiczne od potowy XX wieku wskazujg, ze niski status socjoekonomiczny zwieksza
ryzyko chordb sercowo-naczyniowych i ptucnych jak rowniez zwieksza smiertelno$é. Niskiemu
statusowi socjoekonomicznemu mogg towarzyszy¢ niekorzystne zachowania zdrowotne.
Jednoczesnie osoby te mogg nie mie¢ swiadomosci choroby. Status socjoekonomiczny moze

takze wptywac na czestos$é wizyt u lekarza i stosowanie sie do jego zalecen.
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Do prowadzonego przeze mnie badania zostato wigczonych 56 kolejnych pacjentow
z tetniczym nadcisnieniem ptucnym. W badanej grupie byto 20 mezczyzn i 36 kobiet w wieku
Srednio 49,5 (34,5-62,0). U 36 pacjentow (10 mezczyzn, 26 kobiet) rozpoznano idiopatyczne
tetnicze nadcisnienie ptucne, a u 20 chorych (10 mezczyzn, 10 kobiet) tetnicze nadcisnienie
ptucne w przebiegu wrodzonej wady serca z zespotem Eisenmengera. Ponad potowa
pacjentéw (52%) posiadata mniej niz $rednie wyksztatcenie, czynnych zawodowo byto 27%
pacjentdw, na rencie - 36% pacjentéw, bezrobotnych 4% pacjentéw. U ponad potowy
pacjentéw (60%) miesieczne dochody przypadajace na cztonka rodziny wynosity ponizej
1000zt. Tyle samo oséb mieszkato na wsi co w miescie. Znaczna cze$¢ pacjentow byta
zamezna lub zonata (68%), 27% pacjentow deklarowata bycie panna lub kawalerem, niewielki

odsetek pacjentow (5%) byto wdowg lub wdowcem.

W poréwnaniu do populacji ogdlnopolskiej (dane z GUS) badana grupa posiadata
podobny poziom wyksztatcenia oraz stan cywilny. Pacjenci z tetniczym nadci$nieniem
ptucnym rzadziej byli czynni zawodowo, czedciej przebywali na rencie, w wiekszosci
miesieczny dochdd przypadajgcy na cztonka rodziny w tej grupie pacjentéw byly znacznie

nizsze od $redniej krajowej w Polsce.

W prospektywnym badaniu kohortowym przeprowadzonym w Chinach w latach 2007-
2011, w ktérym udziat wzieto 262 kolejnych pacjentéw z IPAH w wieku 18-65 lat, niski status
socjoekonomiczny byt silnie zwigzany z wiekszym ryzykiem zgonu w grupie pacjentow z IPAH.
Sredni wiek pacjentéw w badaniu wynosit 36,1 lat, 71% stanowity kobiety, prawie potowa
pacjentow (47,3%) posiadata mniej niz Srednie wyksztatcenie, 56,5% posiadata roczny dochdd
mniejszy niz 30000RMB (4600 $), 71% byta bezrobotna, lub byta rolnikiem lub robotnikiem.
3-letnie przezycie pacjentéw z IPAH wynosito odpowiednio 50,1%, 70,8%, 86% (niski SES vs.,
$redni SES vs., wysoki SES), wyniki te byty niezalezne od cech klinicznych, hemodynamicznych
oraz wiaczonego leczenia [47]. Diller i inni w badaniu przeprowadzonym w Anglii, na grupie
1268 dorostych chorych z wrodzong wadga serca wykazali, iz niski status socjoekonomiczny
wigzat sie ze znacznie nizszym szczytowym zuzyciem tlenu w tescie spiroergometrycznym

(p<0,002) oraz nizszg rezerwg tetna (p<0,004) [48].
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Badana przeze mnie grupa pacjentow jak rowniez pacjenci z tetniczym nadcisnieniem
ptucnym przedstawieni w innych badaniach posiadali niski status socjoekonomiczny zwigzane

jest to z wiekszym ryzykiem zachorowan i Smiertelnosci.

V1.10. OGRANICZENIA BADANIA

Jednym z ograniczen mojej pracy byta mata grupa badana pacjentéw, zwigzane jest to
z tym, iz PAH jest rzadka chorobgy. Rejestry pochodzace z osrodkéw referencyjnych
nadcisnienia ptucnego szacujg czesto$¢ wystepowania PAH na 15 przypadkdéw na milion
i zapadalno$¢ na 2,4 przypadkéw na milion mieszkancéw na rok [4]. Na Il Ogdélnopolskiej
Konferencji Sekcji Krgzenia Ptucnego Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego w Biatymstoku
(8-9 listopad 2013r) przedstawiono, iz zapadalnos¢ na ta chorobe w Polsce szacuje sie na
2,8/mIn/rok. Niektére badania nad jakosSci zycia pacjentéw z PAH pochodzace z osrodkéw

zagranicznych réwniez byty przeprowadzana na matych grupach pacjentow.

Kolejnym ograniczeniem pracy byto narzedzie stuzgce do oceny jakosci zycia
pacjentéw kardiologicznych tj. kwestionariusz SF36. Jest on jednym z najczesciej stosowanych
narzedzi do okreslania jakosci zycia réznych grup chorych i populacji ogdlnych. Jednak
kwestionariusz ten nie ma polskich, odpowiednich norm opracowanych dla
reprezentatywnych grup pacjentéw kardiologicznych, z tego wzgledu wyniki poréwnywano

do wartosci referencyjnych obliczonych dla populacji amerykanskiej z 1998r [51].
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VII. WNIOSKI

1. Pacjenci z tetniczym nadcisnieniem ptucnym cechujg sie nizszym statusem
socjoekonomicznym niz populacja ogdlna, rzadziej sg czynni zawodowo i mniej

zarabiajg mimo podobnego poziomu wyksztatcenia.

2. Pacjenci z tetniczym nadci$nieniem ptucnym w przebiegu wrodzonej wady serca
z zespotem Eisenmengera w porownaniu z chorymi na idiopatyczne tetnicze

nadci$nienie ptucne czesciej pozostajg w stanie wolnym i rzadziej posiadajg dzieci.

3. Wiekszo$¢ pacjentdw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym charakteryzuje sie
uposledzong jakoscig zycia w wymiarze fizycznym a blisko potowa réwniez

W wymiarze psychicznym.

4. Czynnikami wptywajacymi na jakos$é zycia u pacjentdw z tetniczym nadcisnieniem
ptucnym s3g etiologia oraz a) w domenie fizycznej: wiek, stan cywilny, klasa
czynnos$ciowa wg WHO, dystans marszu, skala Borga, maksymalne zuzycie tlenu na
szczycie wysitku, réwnowaznik metaboliczny, wspétistnienie istotnej choroby oraz
wskaznik sercowy oceniany w cewnikowaniu prawostronnym, b) w domenie
psychicznej: stan cywilny, miejsce zamieszkania, maksymalne zuzycie tlenu na szczycie

wysitku, réwnowaznik metaboliczny.

5. Pacjenci z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym w pordéwnaniu
z pacjentami z zespotem Eisenmengera majg istotnie gorszg jakos¢ zycia w wymiarze

fizycznym. Wymiar psychiczny jakosci zycia byt podobny w obu badanych grupach.

6. Dystans 6 minutowego marszu <380 m wskazuje na znacznie upos$ledzong jakos¢ zycia

w domenie fizycznej u pacjentdéw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym.

7. Zastosowanie leczenia swoistego dla nadcisnienia ptucnego u pacjentéw z istotnie
obnizong jakoscig zycia poprawia jej wymiar fizyczny oraz poczucie zdrowia

psychicznego.
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IX. STRESZCZENIE

WSTEP

Tetnicze nadcisnienie ptucne (PAH) jest postepujgcg chorobg, ktérej dominujgcymi objawami
sg stopniowe ograniczenie tolerancji wysitku, duszno$é¢ oraz meczliwos¢. Objawy te moga
w znacznym stopniu ograniczaé codzienne funkcjonowanie pacjentéw i uposledzac ich jakos¢
zycia. Gtéwnym celem pracy byta ocena wydolnosci fizycznej, statusu socjoekonomicznego
i jakosci zycia pacjentdéw z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym oraz tetniczym

nadci$nieniem ptucnym w przebiegu wrodzonej wady serca z zespotem Eisenmengera.
CELE

1. Charakterystyka statusu socjoekonomicznego oraz jakosci zycia u pacjentow
z nadcisnieniem pftucnym. 2. Ocena zmian jakosci zycia pacjentéw z nadcisnieniem ptucnym
pod wptywem leczenia. 3. Okre$lenie zaleznosci miedzy réznymi parametrami wydolnosci

fizycznej a jakoscig zycia pacjentow z nadcisnieniem ptucnym.
METODYKA

Do badania wtgczono 56 kolejnych pacjentéw z PAH hospitalizowanych w Klinice Choréb
Serca i Naczyn Instytutu Kardiologii Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego
w Krakowskim Szpitalu Specjalistycznym im. Jana Pawfa Il w latach 2010-2013. Do badania
wiaczono zaréwno pacjentédw z wczesniej rozpoznanym nadcisnieniem ptucnym, ktérzy
otrzymywali leczenie swoiste jak i pacjentdw z nowo rozpoznanym nadcisnieniem ptucnym
wtgczanych do programu lekowego. Szczegétowej analizie naukowej poddano: a) jakos¢ zycia
oceniang za pomocg zwalidowanych dla Polski wersji kwestionariuszy SF-36 (The Short Form -
36 Health Survey Questionnaire) oraz NHP (The Nottingham Health Profile); zostata ona
zmierzona dwukrotnie tj. wyjsciowo oraz po trzech miesigcach od witgczenia lub zmiany
swoistego leczenia b) status socjoekonomiczny oceniany za pomocg wilasnego
kwestionariusza; zostat on przeprowadzony w badanej grupie jednokrotnie, c) wydolnos¢
fizyczng oceniang za pomoca klasy czynnosciowej, testu 6-minutowego marszu oraz testu
spiroergometrycznego; ocenianych dwukrotnie tj. wyjSciowo oraz po trzech miesigcach od

wigczenia lub zmiany swoistego leczenia.
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WYNIKI

Do badania wtgczono 56 kolejnych pacjentéw z PAH, w tym 36 pacjentéw (10 mezczyzn,
26 kobiet) z idiopatycznym tetniczym nadcisnieniem ptucnym (IPAH) oraz 20 chorych
(10 mezczyzn, 10 kobiet) z PAH w przebiegu wrodzonej wady serca z zespotem Eisenmengera.
Pacjenci z zespotem Eisenmengera byli mtodsi niz pacjenci z IPAH (41,5 lat [27,5-54,5] vs 55,5
lat [40,5-66,0]; p=0,01). Badane grupy nie rdéznity sie pod wzgledem ptci, obecnosci
klasycznych czynnikéw ryzyka choroby niedokrwiennej serca oraz stosowanych lekéw, w tym
lekéw swoistych dla PAH. Pacjenci z IPAH w momencie wigczania do badania czesciej
znajdowali sie w wyzszej klasie czynnosciowej wg WHO niz pacjenci z zespotem
Eisenmengera (2,9 + 0,58 vs 2,4 £ 0,59, p<0,001), osiggali oni krétszy dystans marszu (336,0
[298,0-391,5] vs 417,5 [359,5-470,0], p=0,006) oraz mniejsze maksymalne zuzyciu tlenu na
szczycie wysitku w tescie spiroergometrycznym (11,8 [8,6-14,0] vs 15,6 [12,7-18,0], p=0,002).
Subiektywna ocena dusznosci i stopnia obcigzenia wysitkiem wg skali Borga byta podobna
w obu badanych grupach (5,0 [2,0-6,0] - u pacjentéw z IPAH i 4,0 [1,5-5,0] - u pacjentéw
z zespotem Eisenmengera). W badanej grupie pacjentédw z PAH ponad potowa (52%)
posiadata wyksztatcenie podstawowe lub zawodowe, wyksztatcenie Srednie posiadato 32%
pacjentdw natomiast wyzisze 16% pacjentow. Pacjenci z IPAH mieli podobny poziom
wyksztatcenia jak pacjenci z zespotem Eisenmengera. Czynnych zawodowo byto 27%
pacjentdw, na rencie 36% pacjentdw, bezrobotnych 4% pacjentéw. Podobny odsetek
pacjentéw z IPAH oraz z zespotem Eisenmengera byt czynny zawodowo i wynosit
odpowiednio 22% i 35%; p=0,47. Wsrod pacjentéw z PAH srednie deklarowane miesieczne
wynagrodzenie wynosito najczesciej ponizej 1000 zt.. Badane grupy réznity sie pod wzgledem
stanu cywilnego oraz ilosci posiadanych dzieci. U pacjentdw z zespotem Eisenmengera wiecej
byto kawalerdw i panien niz w grupie pacjentdw z IPAH (50% vs 14%). W grupie pacjentow
z IPAH potomstwo posiadato wiecej oséb niz u pacjentdw z zespotem Eisenmengera
[31 (86%) vs 7 (35%), p=0,0003]. Wiekszos¢ pacjentdw z tetniczym nadci$nieniem ptucnym
charakteryzowata sie uposledzong jakoscig zycia w wymiarze fizycznym a blisko potowa
réwniez w wymiarze psychicznym. Wymiar fizyczny jakosci zycia byt uposledzony u 83,9%
badanych, w tym u 91,7% pacjentéw z IPAH oraz u 70% pacjentow z zespotem Eisenmengera
(p=0,08). Wymiar psychiczny jakosci zycia byt uposledzony u 46,4% badanych w tym u 47,2%

pacjentow z IPAH oraz u 45% pacjentow z zespotem Eisenmengera (p=0,9).
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WNIOSKI

1. Pacjenci z tetniczym nadcisnieniem ptucnym cechujg sie nizszym statusem
socjoekonomicznym niz populacja ogdlna, rzadziej s3 czynni zawodowo i mniej zarabiajg
mimo podobnego poziomu wyksztatcenia. 2. Pacjenci z zespotem Eisenmengera
w poréwnaniu z chorymi na idiopatyczne tetnicze nadcisnienie ptucne czesciej pozostajg
w stanie wolnym i rzadziej posiadajg dzieci. 3. Wiekszos¢ pacjentéw z tetniczym
nadci$nieniem ptucnym charakteryzuje sie uposledzong jakoscig zycia w wymiarze fizycznym
a blisko potowa réwniez w wymiarze psychicznym. 4. Oprdcz etiologii czynnikami
wptywajgcymi na jakos$¢ zycia u pacjentdw z tetniczym nadcisnieniem ptucnym sg a) w
domenie fizycznej: wiek, stan cywilny, klasa czynnosciowa wg WHO, dystans marszu, skala
Borga, maksymalne zuzycie tlenu na szczycie wysitku, réwnowaznik metaboliczny,
wspotistnienie istotnej choroby oraz wskaznik sercowy oceniany w cewnikowaniu
prawostronnym, b) w domenie psychicznej: stan cywilny, miejsce zamieszkania, maksymalne
zuzycie tlenu na szczycie wysitku, réwnowaznik metaboliczny. 5. Pacjenci z idiopatycznym
tetniczym nadcisnieniem ptucnym w poréwnaniu z pacjentami z zespotem Eisenmengera
majg istotnie gorszg jakos¢ zycia w wymiarze fizycznym. Wymiar psychiczny jakosci zycia byt
podobny w obu badanych grupach. 6. Dystans 6 minutowego marszu <380 m wskazuje na
znacznie uposledzong jakos¢ zycia w domenie fizycznej u pacjentdw z tetniczym
nadcisnieniem ptucnym. 7. Zastosowanie leczenia swoistego dla nadcisnienia ptucnego u
pacjentdow z istotnie obnizong jakosScig zycia poprawia jej wymiar fizyczny oraz poczucie

zdrowia psychicznego.
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X. SUMMARY

INTRODUCTION

Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a progressive disease with predominant symptoms
being gradual reduction in exercise tolerance, shortness of breath and fatigue. These
symptoms can significantly limit the daily functioning of patients, and impair the quality of
their life. The main objective of this study was to assess exercise capacity, socio-economic
status and quality of life of patients with idiopathic pulmonary arterial hypertension and
pulmonary arterial hypertension in the course of congenital heart defect with Eisenmenger's

syndrome.
OBIJECTIVES

1. Characteristics of the socioeconomic status and quality of life in patients with pulmonary
hypertension. 2. Assessment of the quality of life of patients with pulmonary hypertension
under treatment. 3. Determination of the relationship between various parameters of

physical capacity and quality of life of patients with pulmonary arterial hypertension.
METHODS

The study included 56 consecutive patients with PAH hospitalized in the Department of
Cardiac and Vascular Diseases of the Institute of Cardiology in the Jagiellonian University
Medical College, Pope John Paul Il Specialist Hospital in Krakow in 2010-2013. The study
included both patients with previously diagnosed pulmonary hypertension who received
specific therapy and patients with newly diagnosed pulmonary hypertension incorporated
into the drug program. The following were the subject of detailed scientific analysis: a) the
quality of life assessed using validated for Poland version of the SF-36 questionnaire (The
Short Form - 36 Health Survey Questionnaire), and NHP questionnaire (The Nottingham
Health Profile); the quality of life was measured twice, i.e. at baseline and after three months
from incorporating or changing specific treatment, b) socioeconomic status assessed by

means of own questionnaire; it was carried out in the group once, c) exercise capacity
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assessed by functional class, 6-minute walk and spiroergometric test; evaluated twice, i.e. at

baseline and after three months from incorporating or changing specific treatment.
RESULTS

The study included 56 consecutive patients with PAH, including 36 patients (10 men, 26
women) with idiopathic pulmonary arterial hypertension (IPAH), and 20 patients (10 men, 10
women) with PAH in the course of congenital heart defect with Eisenmenger's syndrome.
Patients with Eisenmenger's syndrome were younger than patients with IPAH (41.5 years
[27.5-54.5] vs 55.5 years [40.5-66.0]; p = 0.01). Treatment groups did not differ in terms of
gender, the presence of classical risk factors for coronary heart disease and medications
used, including drugs specific for PAH. Patients with IPAH at the time of entering the study
were often higher in WHO functional class than patients with Eisenmenger's syndrome (2.9 +
0.58 vs 2.4 + 0.59, p <0.001), they achieved shorter walking distance (336.0 [298.0-391.5] vs.
417.5 [359.5-470.0], p = 0.006) and a lower maximum oxygen consumption at peak exercise
in spiroergometric test (11.8 [8.6- 14.0] vs 15.6 [12.7-18.0], p = 0.002). Subjective assessment
of the level of dyspnea and exercise load on the Borg scale was similar in both groups (5.0
[2.0-6.0] - in patients with IPAH and 4.0 [1.5-5.0] - patients with Eisenmenger's syndrome).
In the group of patients with PAH more than half (52%) had primary education or vocational
education, 32% of patients had secondary education, while 16% of patients had higher
education. Patients with IPAH had a similar level of education as patients with Eisenmenger's
syndrome. 27% of patients were professionally active, 36% of patients were receiving
pension, 4% of patients were unemployed. A similar proportion of patients with IPAH and
Eisenmenger's syndrome was professionally active - 22% and 35% respectively; p = 0.47.
Among patients with PAH the average declared monthly income was mostly below PLN 1000.
Both groups differed in terms of marital status and the number of children. In the group of
patients with Eisenmenger's syndrome were more unmarried men and women than in
patients with IPAH (50% vs 14%). In the group of patients with IPAH more people had
children than in patients with Eisenmenger's syndrome [31 (86%) vs 7 (35%), p = 0.0003].
Most patients with pulmonary arterial hypertension were characterized by impaired quality
of life in the physical dimension and nearly half - also in the psychological dimension. Physical
dimension of quality of life was impaired in 83.9% of patients, including in 91.7% of patients

with IPAH and in 70% of patients with Eisenmenger's syndrome (p = 0.08). Psychological
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dimension of quality of life was impaired in 46.4% of the studied patients, including 47.2% of

patients with IPAH and 45% of patients with Eisenmenger's syndrome (p = 0.9).
CONCLUSIONS

1. Patients with pulmonary arterial hypertension have a lower socioeconomic status than the
general population, they are less likely to be professionally active and earn less despite
similar levels of education. 2. Patients with Eisenmenger's syndrome compared with patients
with idiopathic pulmonary arterial hypertension are more likely to remain unmarried and less
likely to have children. 3. The majority of patients with pulmonary arterial hypertension is
characterized by impaired quality of life in the physical dimension and nearly half - also in the
psychological dimension. 4. In addition to etiology the factors affecting the quality of life in
patients with pulmonary arterial hypertension are a) in the physical domain: age, marital
status, WHO functional class, walking distance, Borg scale, maximum oxygen consumption at
peak exercise, metabolic equivalent, the coexistence of significant disease and cardiac index
evaluated in the right heart catheterization, b) in the psychological domain: marital status,
place of residence, maximal oxygen consumption at peak exercise, metabolic equivalent.
5. Patients with idiopathic pulmonary arterial hypertension compared with patients with
Eisenmenger's syndrome have more impaired quality of life in the physical dimension.
Psychological dimension of quality of life was similar in both groups. 6. 6-minute walk
distance <380m indicates a significantly impaired quality of life in the physical domain in
patients with pulmonary arterial hypertension. 7. Application of specific treatment for
pulmonary hypertension in patients with a significantly reduced quality of life improves its

physical dimension and a sense of psychological health.
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