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Zdiagnozowana liczba dzieci z TNP

przed
01.03.2018

od 1.03.2018 
do 30.09.2018

od 1.10.2018 
do 31.08.2019

od 01.09.2019 
do 31.08.2020

od 01.09.2020 
do 31.08.2021

łącznie

Liczba 
rozpoznań:

68 14 23 19 17 141

Czas 
sprawozdawczy 
[msc]:

---- 7 11 12 12

Zapadalność: 24/rok 25,1/rok 19/rok 17/rok



Rozkład geograficzny dzieci z TNP w Polsce
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Zgony dzieci z TNP w Polsce na 
przestrzeni lat

2018 2019 2020 2021

Liczba 1 2 3 5

ID pacjenta • 804 (progresja 
niewydolności 
serca)

• 586 (niewydolność 
oddechowa)

• 2070 (niewydolność 
oddechowa)

• 800 (niewydolność 
oddechowa)

• 969 (progresja 
niewydolności 
krążeniowo-
oddechowej

• 2205 
(niewydolności 
krążeniowo-
oddechowej)

• 797(progresja 
niewydolności 
krążeniowo-
oddechowej)

• 2339 (nagły zon 
sercowy)

• 2359 (nieznana)
• 2699 (nagły zgon 

sercowy)
• 2720 (progresja 

niewydolności 
krążeniowo-
oddechowej)



Podsumowanie

• Liczba pacjentów z TNP wpisanych przez ośrodki 
pediatryczne w bazie: 141

• Liczba przeniesień do ośrodka dorosłych: 16

• Liczba wyłączeń z programu: 2

• Zgony: 11

• Aktualna liczba dzieci w bazie: 112



Populacja dzieci w 2021 r. (żyjący)

Po odliczeniu zgonów i transferów, aktualnie n= 112

Rozpoznania Liczba

Tętnicze Nadciśnienie 
Płucne

100

Nadciśnienie płucne 
spowodowane chorobą 
lewej części serca

4

Nadciśnienie płucne o 
niewyjaśnionym i/lub 
wieloczynnikowym 
patomechanizmie

2

Nadciśnienie płucne w 
przebiegu chorób płuc 
i/lub hipoksji

6

Rozpoznania Liczba

Idiopatyczne TNP 
niereaktywne

26

TNP związane z wadą 
wrodzoną serca

66 
(dokładne zestawienie na 
kolejnych slajdach)

TNP związane z chorobami 
tkanki łącznej

1

Idiopatyczne TNP 
reaktywne

7



PAH-CHD w 2021 r. (żyjący), n=66

• TNP po operacji korekcyjnej serca, n=18

• TNP w przypadku małych/przypadkowo wykrytych 
ubytków, n=9

• TNP związane z dominującym przeciekiem systemowo-
płucnym, n=22

• zespół Eisenmengera, n= 17



TNP po operacji korekcyjnej serca w 2021 r. 
(żyjący), n=18

• VSD + ASD, n=4

• AVSD, n=4

• Inne, n=10
• TAC typ I (2x)

• CAVC

• d-TGA

• DORV (2X)

• TAPVC

• TGA+VSD+PS, 

• PA + VSD (2x)



TNP w przypadku małych/przypadkowo 
wykrytych ubytków w 2021 r. (żyjący), n=9

• ASD, n=9



TNP związane z dominującym przeciekiem 
systemowo-płucnym w 2021 r. (żyjący), n=22

• ASD, n=4

• VSD, n=6

• AVSD, n=6

• PDA, n=1

• Inne, n=5:
• VSD+ASDII+PDA, 
• Okienko aortalno-płucne,
• DORV
• atrezja pnia płucnego z ubytkiem przegrody 

międzykomorowej i kolateralami aortalno-płucnymi, n=2



Zespół Eisenmengera w 2021 r. 
(żyjący), n= 17

• VSD, n=7

• AVSD, n=2

• PDA, n=4

• Inne, n=4:
• okienko Ao-PA, n=1

• VSD + PDA, n=1

• VSD + ASD, n=1

• TAC I, n=1



Leczenie
(spośród wszystkich 141 rekordów)

W momencie 
diagnozy 
(leczenie 
pierwotne)

01.09.2019 01.09.2020 01.09.2021

Monoterapia swoista 12 56 53 48

Terapia złożona z dwóch leków
swoistych

20 56 60 60

Potrójna terapia swoista 1 13 12 17



BNP-PL – potrójna terapia swoista dzieci z TNP
stan na rok 2021

2020 2021

sildenafil + bosentan + epo 1 1

sildenafil + bosentan + iloprost 1 0

sildenafil + bosentan + treprostinil 9 9

sildenafil + bosentan + selexypag 0 1



Ośrodek Zdiagnozowani  
przed 
01.03.2018

Zdiagnozowani 
od 1.03.2018 
do 30.09.2018

Zdiagnozowani 
od 1.10.2018 
do 31.08.2019

Zdiagnozowani 
od 01.09.2019 
do 31.08.2020

Zdiagnozowani 
od 01.09.2020 
do 31.08.2021

łącznie

Katedra i Klinika Kardiologii Dziecięcej i Wad 
Wrodzonych Serca, Gdański Uniwersytet Medyczny

4 0 2 1 3 10

Katedra i Oddział Kliniczny Kardiologii Dziecięcej w 
Zabrzu Śląskie Centrum Chorób Serca, Śląska Akademia 
Medyczna

9 2 1 2 2 17

Klinika Kardiologii Dziecięcej i Katedra Pediatrii 
Uniwersytet Medyczny im. Karola Marcinkowskiego, 
Poznań

7 0 0 1 1 9

Klinika Kardiologii Instytut Centrum Zdrowia Matki 
Polki, Łódź

3 0 5 0 1 9

Klinika Kardiologii Wieku Dziecięcego i Pediatrii Ogólnej 
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

1 2 0 2 0 5

Oddział Kardiologii Dziecięcej Z Pododdziałem 
Kardiochirurgii Dziecięcej i Pododdziałem Intensywnej 
Opieki Medycznej, Wrocław

10 0 6 5 1 22

Klinika Kardiologii, Instytut-Pomnik Centrum Zdrowia 
Dziecka, Warszawa

15 5 3 3 5 31

Klinika Kardiologiczna Uniwersyteckiego Szpitala 
Dziecięcego, Kraków

8 0 5 4 4 21



Wydarzenia 2020/2021



Rosnąca populacja PAH-CHD



TNP wywołane przez leki lub toksyny



Co się zmieniło/zmienia?

• Dostępność terapii celowanej dla dzieci

• Odkrycia genetyczne istotne dla praktyki pediatrycznej

• Dostępność metod interwencyjno-chirurgicznych w „end-
stage HF” u dzieci (5 letnie przeżycie LTx or HLTx 60%)



Genetyka



PVOD



HRCT

• pogrubienie przegród,

• wewnątrzzrazikowe guzki typu 
matowej szyby, 

• powiększone węzły chłonne 
śródpiersia



Covid-19 a dzieci TNP i ich rodziny
Covid (+) n=3 (2,5%)

Poziom lęku

wysoki: 21,3% (13) 

umiarkowany: 13,1% (8)

niski 37,7% (23) 

brak: 27,9% (17) 



•Krążenie fontanowskie?



Pacjenci po operacji Fontana + COVID-19

Objawy COVID Dzieci n=9 (%) Dorośli n=7 (%) Razem n=16 (%)

gorączka 4 (44,4) 2 (28,5) 6 (37,5)

kaszel 1 (11,1) 1 (14,3) 2 (12,5)

duszność 0 (0) 1 (14,3) 1 (6,25)

Obj. z p.pok 2 (22,2) 0 (0) 2 (12,5)

zmęczenie 2 (22,2) 2 (28,5) 4 (25)

Zaburzenia smaku 0 (0) 3 (42,3) 3 (18,8)

Zaburzenia węchu 1 (11,1) 2 (28,5) 3 (18,7)

hospitalizacja 3 (33,3) 4 (57,1) 7 (43,8)

zgon 0 0 (0) 0

Przypadkowe rozpoznanie 3 (27,3) 1 (14,3) 4 (25)

FU-zdrowy 8 (88) 3 (42,3) 11 (68,8)

FU-PIMS/post-COVID 1 (11,1) 3 (42,3) 4 (25)



Charakterystyka dorosłych i dzieci w Polsce
płeć wiek Rozpoznanie Choroby współistniejące Hospitalizacja Stan aktualny

M 4 HLHS nie Nie FU

M 6 HLHS nie nie FU

M 9 DILV+VSD+ MGA nie diagnostyczna FU

M 10 HLHS EF<<< nie FU

K 10 HLHS PLE (sterydy); DiGeorge tak -PIMS FU

M 11 HLHS nie nie FU

M 14 HLHS nie nie FU

M 15 HLHS EF<<< nie FU

M 16 HLHS PLE (sterydy) tak FU

M 18 HLHS EF< nie zdrowy

M 19 HLHS; DDD DiGeorge, Dekortykacja 

płuca prawego

Obrzęk limfatyczny

NYHA II/III

pilna HDCz; NOAC

termoablacja

Mięsak kości?

K 20 DORV+PA; PH nie diagnostyczna FU

K 22 DISV+ MGA nie nie FU

M 22 DILV-dTGA+PS nie pilna Drenaż, antybiotykoterapia, 

Clexane, diuretyki

M 27 DORV+TGA+VSD+PS nie diagnostyczna FU

K 35 SV+dTGA+ PS nie diagnostyczna FU 



BNP-PL a pacjenci off-label

• Krążenie fontanowskie



DZIĘKUJĘ za uwagę


