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Ei sen men ger Syndro me

IZvLEČEK
KLJUČNE BESEDE: Eisen men ger jev sin drom, pljuč na arte rij ska hiper ten zi ja, pri ro je ne srč ne napa ke

Pljuč na arte rij ska hiper ten zi ja je zaplet pri pri ro je nih srč nih napa kah z levo-de snim spo -
jem. Zara di napre do va nja pljuč ne žil ne bolez ni lah ko pri de do obra ta spo ja in poja va central -
ne cia no ze, kar kli nič no ime nu je mo Eisen men ger jev sin drom. Zanj je zna čil na več or gan ska
pri za de tost in šte vil ni zaple ti, ki pove ča jo obo lev nost in umr lji vost bol ni kov ter moč no
vpli va jo na nji ho vo kva li te to živ lje nja. Ob zna čil ni kli nič ni sli ki s cen tral no cia no zo in
z be ti ča sti mi prsti diag no zo naj po go ste je potr di mo z ul tra zvoč no prei ska vo srca. Pri bol -
ni kih z Ei sen men ger je vim sin dro mom kirurš ka popra va pri ro je ne srč ne napa ke ni več
mogo ča. Bol ni ke lah ko zdra vi mo s spe ci fič ni mi zdra vi li za pljuč no arte rij sko hiper ten -
zi jo, ki izbolj ša jo kva li te to živ lje nja, tele sno zmog lji vost in podalj ša jo živ lje nje. V red kih
pri me rih je mogo ča pre sa di tev srca in pljuč ali pre sa di tev pljuč in popra va pri ro je ne srč -
ne napa ke. Zara di kom plek sno sti bolez ni in šte vil nih sprem lja jo čih zaple tov je obrav na -
va teh bol ni kov zah tev na, zato jih vodi mo v cen trih, ki so usmer je ni v vo de nje bol ni kov
s pri ro je ni mi srč ni mi napa ka mi.

aBSTRaCT
KEY WORDS: Eisenmenger syndrome, pulmonary arterial hypertension, congenital heart disease

Eisenmenger syndrome is a clinical syndrome that develops as a consequence of advanced
pulmonary arterial hypertension in a small number of patients with congenital heart dis-
ease and left-to-right shunts. It is associated with multi-organ involvement and numer-
ous systemic complications, which greatly affect the quality of life and reduce life expectancy
of the patients. Diagnosis is achieved by observing the typical clinical picture of central
cyanosis and with the use of different diagnostic methods, most commonly by echocar-
diography. In patients with Eisenmenger syndrome, surgical repair of congenital heart
defect is no longer possible. Specific therapy for pulmonary arterial hypertension is avail-
able and has been shown to improve the quality of life, physical capacity and survival
of these patients. In rare cases, combined heart and lung or isolated lung transplanta-
tion with cardiac defect repair is also possible. Treatment of patients with Eisenmenger
syndrome is challenging and should be performed in centres specialized in managing
adults with congenital heart disease.
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UvOD
Pri oko li 5 % bol ni kov s pri ro je no srč no na -
pa ko (PSN) z levo-de snim spo jem (angl. shunt)
se bole zen zaple te s pljuč no arte rij sko hiper -
ten zi jo (PAH) (1). Napre do va nje PAH lah ko
pri ve de do obra ta spo ja in poja va cia no ze,
kar kli nič no opi su je mo kot Eisen men ger -
jev sin drom (ES) (2). Sin drom je pri bol ni -
ku z de fek tom pre kat ne ga pre ti na (angl. ven -
tri cu lar sep tal defect, VSD) leta 1897 prvi
opi sal Vic tor Eisen men ger, po kate rem ga
je leta 1951 poi me no val Paul Wood (3, 4).

Pre va len ca ES v raz vi tem sve tu se je
v zad njih letih raz po lo vi la in oce nju je jo, da
se ES raz vi je pri 1–4 % odra slih bol ni kov
s PSN, pogo ste je pri žen skah (5–8).

PaTOFIZIOLOGIJa
ES nasta ne pri bol ni kih s PSN z ana tom sko
pove za vo med levi mi in desni mi srč ni mi
vot li na mi, ki omo go ča levo-de sni spoj. Take
napa ke so raz no li ke. Gle de na tip napa ke jih
deli mo v eno stav ne in zaple te ne, gle de na
mesto napa ke pa na pre tri kus pi dal ne in po -
tri kus pi dal ne. Naj po go stej še PSN, pove -
za ne z na stan kom ES, so defekt pre kat ne ga
pre ti na, defekt predd vor no-pre kat ne ga pre -
ti na (angl. atrio ven tri cu lar sep tal defect, AVSD),
defekt predd vor ne ga pre ti na (angl. atrial
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septal defect, ASD) in odprt Botal lov vod
(angl. per si stent duc tus arte rio sus, PDA) (9).
Zaple te ne PSN, pove za ne z na stan kom ES,
so skup no arte rij sko deb lo, aor to pul mo nal -
no okno in dru ge (ta be la 1).

Za ra di levo-de sne ga spo ja je pre tok krvi
sko zi pljuč no žilje pove čan. Pljuč ne arte rije
so izpo stav lje ne pove ča ne mu pre to ku
(strižne sile) in tla ku (cir kum fe renč ni stres),
kar poš ko du je endo te lij. Okvar je na endo te -
lij ska funk ci ja poru ši rav no ves je izlo ča nja
vazoak tiv nih sub stanc, ki so ključ ne pri
urav na va nju upor no sti pljuč ne ga žilja. Izlo -
ča se več vazo kon strik tor jev (en do te lin-1 in
trom bok san A2) ter manj vazo di la ta tor jev
(pro sta ci klin in duši kov oksid), kar premak -
ne raz mer je v prid vazo kon strik ci je (10–12).
Obe nem se izlo ča jo tudi več je koli či ne rast -
nih fak tor jev, pred vsem žil ne ga endo te -
lijskega rast ne ga fak tor ja (angl. vas cu lar
endot he lial growth fac tor, VEGF). Zara di
funk cij skih in struk tur nih spre memb pljuč -
nih arte rij se pove ča pljuč na žil na upor nost
(angl. pul mo nary vas cu lar resi stan ce, PVR) in
pljuč ni tla ki (13). Kadar PVR pre se že sistem -
sko, se prvot ni levo-des ni spoj obr ne v de -
sno-levi spoj. Obra tu spo ja sle di pojav
cen tral ne cia no ze, kar kli nič no opi su je mo
kot ES.

Ta be la 1. Deli tev pri ro je nih srč nih napak, pri kate rih lah ko nasta ne Eisenmengerjev sindrom. ASD – defekt
predd vor ne ga pretina (angl. atrial­septal­defect, ASD), VSD – defekt pre kat ne ga pre ti na (angl. ventricular
septal­defect), AVSD – defekt predd vor no-pre kat ne ga pre ti na (angl. atrioventricular­septal­defect), PDA –
odprt Botal lov vod (angl. persistent­ductus­arteriosus).

Tip napa ke Me sto napa ke

Eno stav ne napa ke: Pre tri kus pi dal ne napa ke:

• ASD • ASD

• VSD • del ni/po pol ni ano mal ni pljuč ni ven ski pri liv

• PDA

Za ple te ne napa ke: Po tri kus pi dal ne napa ke:

• AVSD • VSD

• skup no arte rij sko deb lo • PDA

• aor to pul mo nal no okno • skup no arte rij sko deb lo

• trans po zi ci ja veli kih arte rij z VSD • aor to pul mo nal no okno

• del ni/po pol ni ano mal ni pljuč ni ven ski pri liv • trans po zi ci ja veli kih arte rij

• eno pre kat no srce • eno pre kat no srce



Naj več je tve ga nje za nasta nek ES pred -
stav lja jo zaple te ne PSN. ES se že v otroš -
tvu raz vi je pri sko raj vseh bol ni kih z ne -
operi ra nim skup nim arte rij skim deb lom in
pri oko li 50 % bol ni kov z neo pe ri ra nim
VSD, pri eno stav nih PSN pa se veči no ma
poja vi šele v odra sli dobi (14). Več je tve ganje
za pojav ES ima jo tudi bol ni ki s so ča snim
Dow no vim sin dro mom (15, 16).

KLINIČNa SLIKa
Ve či na bol ni kov z ES je simp to mat skih.
Simp to mi so naj po go ste je nes pe ci fič ni.
Glav na simp to ma sta disp ne ja in slab ša
telesna zmog lji vost, red ke je nava ja jo prsne
bole či ne, pal pi ta ci je, vrto gla vi ce in sin ko -
pe (6–8). Pojav lja jo se tudi simp to mi in zna -
ki več or gan ske pri za de to sti in zaple tov.

Te le sna zmog lji vost
Med bol ni ki s PSN ima jo bol ni ki z ES
najslab šo tele sno zmog lji vost (17). Veči na
jih nava ja veli ke ome ji tve ob napo rih, več
kot polo vi ca jih je v funk cij skem raz re du
NYHA III ali IV (angl. New York Heart Asso -
cia tion) (7, 8).

Kli nič ni pre gled
Najz na čil nej ša kli nič na zna ka bol ni kov
z ES sta cen tral na cia no za in beti ča sti prsti.
Cen tral na cia no za je vid na kot modri ka sta
obar va nost jezi ka in vid nih sluz nic (15).
Nasta ne ob meša nju krvi zara di desno-le -
ve ga spo ja, ko kon cen tra ci ja deok si ge ni ra -
ne ga hemo glo bi na v krvi pora ste nad 50g/l.
Pri veči ni bol ni kov je pri sot na že v mi rova -
nju, neka te ri pa so cia no tič ni le ob naporu.
Za bol ni ke s PDA je zna čil na t. i. di fe ren cial -
na cia no za. Ker se PDA zdru ži z des cen dent -
no aor to za odce piš čem leve arte ri je sub -
kla vi je, je cia no za pri sot na le na spod njih
okon či nah, na zgor njih pa ne. Prav tako se
pri bol ni kih s PDA lah ko poja vi jo izo li ra ni
beti ča sti prsti nog, med tem ko so sicer za
bol ni ke z ES zna čil ni sime trič ni beti ča sti
prsti vseh okon čin (sli ka 1) (18). Če so betiča -
stim prstom pri dru že ne še bole či ne v sklepih

in kosteh (pe rio sti tis), je tre ba pomi sliti na
sin drom hiper tro fič ne oste oar tro pa ti je (19).

Pri tele snem pre gle du srca so lah ko tip -
ne pul za ci je ob spod njem levem robu prsni -
ce, ki so posle di ca hiper tro fi je desne ga
pre ka ta. Prav tako so lah ko tip ne pul za ci -
je cen tral nih pljuč nih arte rij. Zara di pljuč -
ne hiper ten zi je je ob avskul ta ci ji srca sli šen
pou dar jen dru gi srč ni ton, lah ko je pri so -
ten tudi četr ti srč ni ton (15). Šum prvot ne
PSN zara di obra ta spo ja obi čaj no izgi ne (5).
Sli šen je lah ko zgod nji dia sto lič ni šum pul -
mo nal ne regur gi ta ci je, ki je posle di ca raz -
ši ri tve pljuč ne arte ri je, in/ali holo si sto lič ni
šum tri kus pi dal ne regur gi ta ci je, ki nastane
ob raz ši ri tvi obro ča tri kus pi dal ne zaklop ke.
Oko li 20 % bol ni kov z ES ima znake desno -
stran ske ga srč ne ga popuš ča nja: pre ko mer -
no pol nje ne vrat ne vene, ote kli ne nog in
pove ča na jetra z as ci te som (8).

Za ple ti
Se kun dar na eri tro ci to za in hiper vi skoz ni
sin drom
Kro nič na tkiv na hipok si ja ob desno-le vem
spo ju vodi v več je nasta ja nje eri tro poe ti na
v led vi cah in v se kun dar no eri tro ci to zo (20).
Viso ke vred no sti hemo glo bi na in hema to kri -
ta pred stav lja jo fizio loš ki odgo vor na cen -
tralno cia no zo in jih veči na bol ni kov dobro
pre na ša. Pri oko li 10 % bol ni kov z viš ji mi
vred nost mi hema to kri ta (obi čaj no nad 65%)
se lah ko poja vi jo simp to mi sin dro ma hipervi -
skoz no sti z mot nja mi vida, gla vo bo li, vrtogla -
vi ca mi, s šu me njem v uše sih, z bo le či na mi
v skle pih in miši cah ter mrav ljin če njem (21).

Kr va vi tve in trom bo ze
Več je tve ga nje za krva vi tve pri ES je pove -
za no s trom bo ci to pe ni jo, z ne pra vil nost mi
v de lo va nju trom bo ci tov in mot nja mi v kas -
ka di str je va nja krvi (22). Pogo ste so pred -
vsem hemop ti ze, ki se poja vi jo pri 11–33 %
bol ni kov z ES (23, 24). Naj več krat so posledi -
ca nastan ka bron hial nih kola te ral ob dolgo -
traj ni cen tral ni cia no zi ali pljuč ne ga infark -
ta ob trom bo zi pljuč ne arte ri je. Poja vi jo se
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Sli ka 1. Bol nik z Ei sen men ger je vim sin dro mom. Zgo raj: beti ča sti prsti rok, spo daj: beti ča sti prsti nog.



lahko tudi mož gan ske krva vi tve, meno ra -
gi ja in ponav lja jo če se epi stak se.

So ča sno je pove ča no tve ga nje za trom -
bo ze. Trom bo ze pljuč ne arte ri je se poja vi -
jo pri oko li 30 % bol ni kov in so pove za ne
s po ja vom hemop tiz in pljuč nim infark tom
(25–27). Zara di nevar no sti para dok sne
embo li je ob desno-le vem spo ju je pove ča -
no tudi tve ga nje za mož gan sko kap ali pre -
hod ni ishe mič ni napad.

Mot nje srč ne ga rit ma
Motnje srč ne ga rit ma se poja vi jo pri oko -
li 15% bol ni kov z ES (7, 8). Pre vla du je jo nad -
pre kat ni in pre kat ni prez god nji utri pi ter
nad pre kat ne mot nje rit ma (predd vor no
mige ta nje ali pla po la nje) (23). Red ke je se
poja vi jo pre kat ne mot nje srč ne ga rit ma, ki
so lah ko vzrok nenad ne srč ne smr ti.

Dru gi zaple ti
Bol ni ki z ES ima jo več je tve ga nje za nastanek
okužb, pred vsem pljuč ni ce, infek cijskega
endo kar di ti sa in mož gan ske ga abs ce sa (23).
Pogo sta je okva ra led vič ne funk ci je, ki se
kaže z zvi ša ni mi serum ski mi vred nost mi
krea ti ni na in seč ni ne. Pro tin (pu ti ko) ima
oko li 20 % bol ni kov z ES. Poja vi jo se lah ko
tudi žolč ni kam ni in hole ci sti tis (9).

DIaGNOSTIČNE PREISKavE
Z diag no stič ni mi prei ska va mi opre de li mo
osnov no bole zen, sistem ske zaple te ter
oce ni mo tele sno zmog lji vost bol ni ka.

La bo ra to rij ski testi
Pri bol ni kih z ES je tre ba opra vi ti pre gled
celot ne krv ne sli ke, bio ke mič ne prei ska ve
seru ma in teste led vič ne ter jetr ne funk cije.
Zna čil na je sekun dar na eri tro ci to za, kate -
re stop nja je odvi sna od stop nje hipok se -
mije. Pogo sto je pomanj ka nje žele za, zato
red no oce nju je mo vseb nost žele za in sta nje
zalog žele za (fe ri tin in zasi če nost trans feri -
na) (28). Vrednosti možganskega natriuretič -
nega peptida (angl. brain natriuretic peptide,
BNP) in N-terminalnega možganskega

natriuretičnega propeptida (angl. N-terminal
brain natriuretic propeptide, NT-proBNP) so
pogo sto povi ša ne, pred vsem ob napre do va -
nju desno stran ske ga srč ne ga popuš čan ja, in
so kazal nik prog no ze (29, 30).

Elek tro kar dio gram
Na posnet ku EKG ugo tav lja mo zna ke pove -
ča nja desne ga predd vo ra (t. i. »P pul mo na -
le«), hiper tro fi jo desne ga pre ka ta ter popol ni
ali nepo pol ni desno krač ni blok. Zara di kro -
nič ne PAH so lah ko pri sot ni tudi nega tivni
valo vi T v spod nje sten skih in pre kor dial nih
odvo dih (sli ka 2). Bol ni ki so obi čaj no v si -
nu snem rit mu, mož ne pa so tudi nad pre kat -
ne (predd vor no pla po la nje in mige ta nje) ter
pre kat ne mot nje srč ne ga rit ma, kar navadno
oce nju je mo s 24-ur nim sne ma njem EKG (15).

Sli kov na diag no sti ka
Na rent gen ski sli ki prsne ga koša pri bol ni -
kih z ES je srce obi čaj no pove ča no, pred -
vsem na račun desnih vot lin srca (sli ka 3).
Cen tral ne pljuč ne arte ri je so raz šir je ne,
peri fer no pljuč no žilje pa je pič lo. Kal ci fi -
ka ci je ali ane vriz mat ske raz ši ri tve pljuč nih
arte rij so red kej še (15).

UZ srca pred stav lja temelj no sli kov no
diag no stič no meto do pri ES (3). S prei skavo
oce ni mo osnov no PSN. Desni pre kat je obi -
čaj no pove čan, ste ne so zade be lje ne, funk -
ci ja desne ga pre ka ta pa je lah ko oslab lje na
(sli ka 4). Zna čil no je para dok sno giba nje pre -
kat ne ga pre ti na, ki se v si sto li boči v levi
pre kat. Pove čan je tudi desni pred dvor.
Zara di pove ča nja desne ga pre ka ta se raz ši -
ri obroč tri kus pi dal ne zaklop ke in lahko se
poja vi tri kus pi dal na regur gi ta ci ja, ki nam
omo go ča oce no sisto lič ne ga tla ka v pljuč -
ni arte ri ji (sli ka 5). Raz ši ri se tudi pljuč na
arte ri ja in poja vi se pul mo nal na regur gi -
tacija, ki omo go ča eho kar dio graf sko oce no
sred nje ga sisto lič ne ga tla ka v pljuč ni arteriji.

Tran se zo fa geal ni UZ srca upo ra bi mo
le red ko, naj po go ste je za potr di tev more -
bitne ga ASD. Poleg ultra zvo ka natanč no
nein vaziv no opre de li tev ES omo go ča tudi
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Sli ka 2. Na posnet ku elek tro kar dio gra ma bol ni ce z Ei sen men ger je vim sin dro mom je pri sot na desna srčna
os, hipe tro fi ja desne ga pre ka ta in popol ni desno krač ni blok.

Sli ka 3. Rent ge no gram prsnih orga nov bol ni ce z Ei sen men ger je vim sin dro mom. Levo: na poste ro-an te -
rior ni pro jek ci ji je srce moč no pove ča no, pred vsem na račun desnih srč nih vot lin. Cen tral ne pljuč ne arte rije
so moč no raz šir je ne (puš či ca), kar je znak pljuč ne arte rij ske hiper ten zi je, peri fer no žilje pa je tanj še. Desno:
stran ska pro jek ci ja pri ka zu je zastrt retro ster nal ni pro stor, ki je zapol njen s po ve ča nim desnim pre ka tom.



MRI srca. Trom bo ze pljuč nih arte rij ugotav -
lja mo s CT-an gio gra fi jo.

De sno stran ska srč na kate te ri za ci ja omo -
go ča mer je nje tla kov v de snih srč nih vo tli -
nah in pljuč nem žilju ter poda naj bolj
natanč no meri tev tla kov v pljuč ni arte ri ji
in PVR. Je zla ti stan dard za diag no zo pljuč -
ne hiper ten zi je. Pri bol ni kih z ES se ob zna -
čil ni kli nič ni sli ki in eho kar dio graf skem
pre gle du zara di več je ga tve ga nja za kate -
te ri za ci jo red ke je odlo či mo.

Funk cij ski obre me ni tve ni testi
Te le sno zmog lji vost pri bol ni kih z ES najpo -
go ste je oce nju je mo s 6-mi nut nim testom
hoje (6 MTH), ki nam omo go ča objek tiv -
no oce no bol ni ko ve tele sne zmog lji vost (3).
Izme ri mo pre ho je no raz da ljo v 6 mi nu tah
in oce nju je mo spre mem be kli nič nih simp -
to mov, srč ne frek ven ce, krv nega tla ka in
nasi če no sti peri fer ne krvi s ki si kom (31).
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Sli ka 4. Api kal ni pre sek šti rih srč nih vot lin pri ka zuje
moč no pove čan desni pre kat (RV) in desni predd -
vor (RA). Ste na desne ga pre ka ta je moč no zade be -
lje na. Med pre kat ni pre tin se boči v levo in povsem
vti ska maj hen levi pre kat (LV). Okrog srca je viden
ple vral ni izliv (oz na čen z *). LA – levi predd vor.

Sli ka 5. Oce na sisto lič ne ga tla ka v pljuč ni arte ri ji iz sig na la tri kus pi dal ne regur gi ta ci je. S kon ti nui ra no
dopplersko eho kar dio gra fi jo smo izme ri li pos pe šen regur gi ta cij ski tok sko zi tri kus pi dal no zaklop ko (oz -
na če no z *) z naj več jo hitrost jo (Vmax) do 5,0 m/s. Po Ber noul li je vi enač bi ∆p = 4xv2 lah ko izra ču na mo vred -
nost sisto lič nega tla ka v de snem pre ka tu, ki odra ža sisto lič ni tlak v pljuč ni arte ri ji. Pri naši bolnici je izra ču nan
sisto lič ni tlak v pljuč ni arte ri ji 100 mmHg, kar pred stav lja hudo pljuč no hiper ten zi jo.



Prei ska va je eno stav na, var na, poce ni in
ponov lji va, zato je pri mer na za dol go roč no
ambu lant no sle de nje bol ni kov in oce no odzi -
va na spe ci fič no zdrav lje nje. Tele sno zmog -
lji vost natanč ne je oce ni mo z obre me nitve -
nim testi ra njem.

PROGNOZa
Pri ča ko va na živ ljenj ska doba bol ni kov z ES
je zmanj ša na, smrt nost pa kar 4-krat viš ja
kot pri zdra vi popu la ci ji. Razi ska ve kaže jo,
da je sred nje pre ži vet je bol ni kov z ES prib -
liž no 40 let (7). Glav na vzro ka smr ti sta
nenad na smrt zara di motenj srč ne ga rit ma
in napre du jo če srč no popuš ča nje (23).

ZDRavLJENJE
Zdrav lje nje zaje ma splo šna pri po ro či la, pod -
por no in spe ci fič no zdrav lje nje. Cilj zdrav -
lje nja je izbolj ša ti tele sno zmog lji vost in
s tem kva li te to živ lje nja bol ni kov, pre pre -
či ti nasta nek in napre do va nje popuš ča nja
desne ga pre ka ta ter zaple tov. Bol ni ki z ES
potre bu je jo mul ti dis ci pli nar no obrav na vo
z vo de njem v spe cia li zi ra nih cen trih, ki so
usmer je ni v obrav na vo odra slih bol ni kov
s PSN. Sprem lja mo jih vsaj enkrat let no.

Splo šna pri po ro či la
Bol ni ke mora mo spod bu ja ti k ak tiv ne mu
sode lo va nju pri zdrav lje nju in jih pou či ti
o nji ho vi bolez ni ter dejav ni kih tve ga nja za
zaple te. Sve tu je mo izo gi ba nje več jim teles -
nim napo rom, pred vsem izo me trič ni telesni
vad bi, pri po ro ča mo pa zmer no tele sno aktiv -
nost. Bol ni ki se mora jo izo gi ba ti dehi dra ciji,
vro či ni (sav na, vro če kope li) in veli kim viši -
nam. Pre vo zi s pot niš ki mi leta li niso pre po -
ve da ni, a je ob dol gih letih tre ba poskr be ti
za zadost no hidra ci jo in se za pre pre če vanje
glo bo ke ven ske trom bo ze med pole tom giba -
ti (33). Zara di več je ga tve ga nja za infek cijski
endo kar di tis je izjem no pomemb na dobra
ust na higie na in anti bio tič na zaš či ta pred
sep tič ni mi pose gi po dok tri ni (34). Bol ni kom
pri po ro ča mo vsa ko let no cep lje nje pro ti gri -
pi in perio dič no pro ti pnev mo ko ku.

Bol ni ce z ES sodi jo v sku pi no z naj več -
jim tve ga njem za zaple te med noseč nost -
jo, zato je le-ta abso lut no kon train di ci ra na.
Umr lji vost noseč nic z ES je viso ka in tudi
danes zna ša vsaj 30 % (23, 35). Bol ni ce
mora mo sez na ni ti s tve ga njem in sve to vati
naj pri mer nej ši način kon tra cep ci je. Običaj -
na kon tra cep cij ska zaš či ta s kom bi ni ranimi
estro gen sko/pro ge ste ron ski mi kon tra cep -
cij ski mi tab le ta mi zara di povi ša ne ga tve ga -
nja za trom bo ze ni pri po roč lji va. Sve tu je mo
upo ra bo mater nič ne ga vlož ka z do da nim
pro ge sta ge nom ali histe ro skop sko ste ri li -
za ci jo (36). V pri me ru noseč no sti sve tu je -
mo čim prejš njo pre ki ni tev. Splav je pove zan
s tve ga njem za bol ni co, a je to manj še kot
tve ga nje nada lje va nja noseč no sti. Kadar
se bol ni ca odlo či za nada lje va nje noseč no -
sti je potreb no natanč no, mul ti dis ci pli nar -
no vode nje s stra ni kar dio lo ga, gine ko lo ga
in ane ste zio lo ga. Veči na bol nic rodi s car -
skim rezom. Bol ni ce mora mo sprem lja ti
tudi po poro du, saj je nji ho va umr lji vost naj -
viš ja v pr vem mese cu po poro du (35).

Vsa ka nesrč na ope ra ci ja pri bol ni kih
z ES pred stav lja veli ko tve ga nje (37). Bol -
ni ke mora mo natanč no sprem lja ti med
ope ra ci jo in po njej, pre pre če va ti pre ti ra na
niha nja krv ne ga tla ka in zno traj žil ne ga
volum na ter ukre pa ti ob krva vi tvah. Poseb -
na pozor nost je potreb na tudi pri ane ste zi -
ji (38). Inha la cij ski ane ste ti ki zmanj ša jo
sistem sko upor nost, kar pove ča pre tok
skozi desno-levi spoj pri ES in še dodat no
zmanj ša nasi če nost krvi s ki si kom. Spe ci -
fič ni ane ste zij ski pro to ko li za te bol ni ke ne
obsta ja jo, zato naj se pose gi izva ja jo v us -
ta no vah, kjer je oseb je veš če vode nja bol -
ni kov z ES.

Pod por no zdrav lje nje
V zdrav lje nju ES so bila v pre te klo sti naj -
po go ste je upo rab lja na zdra vi la za zdrav lje -
nje srč ne ga popuš ča nja. Ta zdra vi la sicer
olaj ša jo bol ni ko ve simp to me, a ne izbolj ša -
jo pre ži vet ja (39). Z diu re ti ki zdra vi mo le
bol ni ke s kli nič ni mi zna ki srč ne ga popuš -
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ča nja. Ob tem mora mo pazi ti, da ne pov zro -
či mo dehi dra ci je. Pogo sta je tudi upo ra ba
srč nih gli ko zi dov (di gi ta lis) in antia rit mi -
kov (40). Za anti koa gu la cij sko zdrav lje nje se
zara di nevar no sti krva vi tev odlo či mo le pri
bol ni kih z do ka za no trom bo zo pljuč ne arte -
ri je in zna ki srč ne ga popuš ča nja, ki nima -
jo pri dru že nih hemop tiz (37).

Ve ne punk ci je so pri bol ni kih z ES kontra -
in di ci ra ne, saj doka za no zmanj ša jo tele sno
zmog lji vost, vodi jo v po manj ka nje žele za
in pove ča jo tve ga nje za mož gan sko kap
(41, 42). Zanje se lah ko odlo či mo le pri bol -
ni kih s he ma to kri tom, viš jim od 65 %, in
soča sni mi, vsaj zmer no izra že ni mi zna ki
sin dro ma hiper vi skoz no sti (37).

Ob sekun dar ni eri tro ci to zi se lah ko zara -
di pomanj ka nja žele za poja vi rela tiv na ane -
mi ja, pri kate ri so vred no sti hemo glo bi na
niž je, kot bi jih pri ča ko va li gle de na stop -
njo cia no ze, čeprav so v me jah nor ma le za
zdra vo popu la ci jo. Ane mi ja je pri bol ni kih
z ES pove za na s slab šo kva li te to živ lje nja
in slab šo prog no zo, zato je tre ba zalo ge žele -
za obno vi ti s pe ro ral nim ali paren te ral nim
nado meš ča njem žele za (43).

Ra zi ska ve o po zi tiv nih dol go roč nih učin -
kih traj ne ga zdrav lje nja s ki si kom na domu
so si nas pro tu jo če (44, 45). Za tak šno zdrav -
lje nje se odlo či mo le izje mo ma, ko bol ni -
ku hkra ti izbolj ša simp to me in nasi če nost
arte rij ske krvi s ki si kom (37).

Spe ci fič no zdrav lje nje
V zad njem deset let ju so na voljo spe ci fič na
zdra vi la za zdrav lje nje PAH, ki so pomemb -
no spre me ni la način zdrav lje nja ES. Kom -
bi ni ran vazo di la ta tor ni in anti pro li fe ra tiv ni
uči nek teh zdra vil vpli va na zmanj ša nje
PVR in PAH, izbolj ša kli nič no simp to ma ti -
ko, tele sno zmog lji vost in pre ži vet je (46). Na
voljo so tri sku pi ne spe ci fič nih zdra vil:
• anta go ni sti endo te lin skih recep tor jev (bo -

sen tan, ambri sen tan, maci ten tan),
• inhi bi tor ji fos fo die ste ra ze tipa 5 (sil de na -

fil, tada la fil) in sti mu la tor ji gva ni lat ne
cikla ze (rio ci guat) ter

• pro sta noi di (epo pro ste nol, tre pro sti nil
in ilo prost).

Zdra vi la so pri sot na na našem tržiš ču. Zdra -
vi mo bol ni ke, ki so v funk cij skem razre du
2 in več po raz de li tvi Sve tov ne zdravs tve -
ne orga ni za ci je. Bol ni ke lah ko zdra vi mo
z enim zdra vi lom ali v kom bina ci ji (37).

An ta go ni sti endo te lin skih recep tor jev
Bo sen tan je oral ni anta go nist recep tor jev
tipa A in B za endo te lin-1 (ne se lek tiv ni dvoj -
ni anta go nist). BREATHE-5 (Bo sen tan Ran -
do mi zed Trial of Endot he lin Anta go nist
The rapy-5), edi na ran do mi zi ra na razi ska va
pri bol ni kih z ES, je potr di la izbolj ša nje kli -
nič ne simp to ma ti ke, tele sne zmog lji vo sti
s po ve ča njem pre ho je ne raz da lje na 6 MTH
in zmanj ša nje PVR v pri mer ja vi s pla ce bom
že po 16 ted nih zdrav lje nja ne gle de na
tip PSN (47). Zdra vi lo je var no, le pri manj -
šem odstot ku bol ni kov pora ste jo jetr ni
enci mi, zato so potreb ne nji ho ve meseč ne
kon tro le (37).

V kli nič ni upo ra bi je še ambri sen tan,
selek tiv ni anta go nist recep tor jev tipa A za
endo te lin-1, ki krat ko roč no in dol go roč no
izbolj ša simp to me in tele sno zmog lji vost bol -
ni kov z ES (48). Med novej ša zdra vi la sodi
maci ten tan, ki je prav tako dvoj ni anta go -
nist endo te lin skih recep tor jev (37).

Zdra vi la z de lo va njem na ciklič ni gva no zin
mono fos fat
Sil de na fil je inhi bi tor fos fo die ste ra ze tipa 5,
ki z za vi ra njem raz grad nje c GMP pove ča od
duši ko ve ga oksi da odvi sno vazo di la ta ci jo.
Zdra vi lo je var no in pri bol ni kih z ES izbolj -
ša kli nič ne simp to me, tele sno zmog lji vost
in podalj šu je pre ži vet je (49, 50). Podob ne
pozi tiv ne rezul ta te so pri ka za le tudi razi -
ska ve z dol go de lu jo čim tada la fi lom, ki ga
red ko upo rab lja mo (51).

Rio ci guat je naj no vej še spe ci fič no zdravi -
lo za PAH. Pove ču je nasta nek c GMP s sti mu -
la ci jo gva ni lat ne cikla ze in ima ugod ne učin -
ke na tele sno zmog lji vost, kli nič ne simp to me
in hemo di na mič ne kazal ni ke (37).
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Pro sta noi di
Na voljo je več pro sta noi dov, sin te tič -
nih ana lo gov pro sta ci kli na (PGI2), ki ima
pomemb no vlo go v na stan ku PAH. To
skupi no zdra vil upo rab lja mo le pri naj bolj
ogro že nih bol ni kih (funk cij ski raz red 4 po
raz de li tvi Sve tov ne zdravs tve ne orga ni za -
ci je). Epo pro ste nol je naju čin ko vi tej še speci -
fič no zdra vi lo. Zara di krat ke ga raz po lov ne ga
časa ga je tre ba a pli ci ra ti v kon ti nui ra ni
infu zi ji, zato so mož ni zaple ti kot dislo ka -
ci ja infu zij ske ga kate tra, nasta nek kate tr ske
sep se in para dok snih embo lij, in ga upo rab -
lja mo le pri naj bolj ogro že nih bol ni kih (52).
V ob li ki pod kož nih infu zij lah ko a pli ci ra mo
tre pro sti nil. Nje go vo upo rab nost moč no
ome ju je pojav hudih bole čin na mestu a pli -
ka ci je. Ilo prost se upo rab lja v ob li ki inha -
la cij več krat dnev no (53).

Ki rurš ko zdrav lje nje in pre sa di tev
Ko se poja vi ES, kirurš ka popra va PSN ni
več mogo ča. Pri manj šem dele žu zelo simpto -
mat skih bol ni kov, pri kate rih so izčr pane vse
dru ge mož no sti zdrav lje nja, je mogo ča pre -

sa di tev srca in pljuč ali le pre sa di tev pljuč
s hkrat no popra vo PSN. Perio pe ra tiv na
smrt nost ob teh pose gih je veli ka, pet let -
no pre ži vet je po pre sa di tvi srca in pljuč je
oko li 50 %. Pre ži vet je po pre sa di tvi srca in
pljuč je več je kot ob izo li ra ni pre sa di tvi
pljuč (54).

ZaKLJUČEK
ES je pomem ben zaplet pri bol ni kih s PSN,
ki vodi v moč no zmanj ša no kva li te to življe -
nja in skraj ša no pri ča ko va no živ ljenj sko
dobo. Zara di kli nič nih simp to mov in pogo -
ste ga poja va več or gan skih zaple tov sta
obrav na va in zdrav lje nje teh bol ni kov kom -
plek sna in sodi ta v spe cia li zi ra ne cen tre,
ki so usmer je ni v obrav na vo odra slih bol -
nikov s PSN. Bol ni kom z ES poma ga mo
s pod por nim in spe ci fič nim zdrav lje njem,
le red ko se odlo či mo za pre sa di tev srca in
pljuč. Spe ci fič na zdra vi la za PAH izbolj ša -
jo kva li te to živ lje nja in pre ži vet je bol ni kov.
Pomemb no je tudi, da bol ni ke z ES sprem -
lja mo v spe cia li zi ra nih cen trih z red ni mi,
naj manj let ni mi, kon trol ni mi pre gle di.
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