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Plućna arterijska hipertenzija i Sjogrenova bolest:  
prikaz dva bolesnika i pregled literature
Pulmonary arterial hypertension and Sjogren’s disease:  
report of two patients and literature review
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Uvod. Sjogrenov sindrom (SjS) je kronična, multisistemska autoimunosna bolest obilježena disfunkcijom egzo-
krinih žlijezda, primarno suznih i slinovnica, a u manjem broju slučajeva i ekstraglandularnim manifestacijama. 
Jedna od rijetkih, ali klinički značajnih komplikacija je plućna arterijska hipertenzija (PAH). Prema dostupnim 
podacima, PAH udružena sa sistemskim autoimunosnim bolestima čini do četvrtine svih slučajeva, pri čemu 
bolesnici često imaju lošiju prognozu u odnosu na idiopatsku PAH. Budući da ne postoje specifične smjernice za 
liječenje ovih bolesnika, prikazujemo dva slučaja i rezultate pregleda dostupne literature.
Prikaz bolesnika. Prvi bolesnik je muškarac u dobi 40 godina kojem je, nakon postavljanja dijagnoze PAH, 
naknadno potvrđen i SjS prema EULAR/ACR kriterijima. Višegodišnje liječenje provedeno je dvojnom vazodi-
latacijskom terapijom (sildenafil i bosentan), a trenutno se primjenjuje kombinacija riociguata i bosentana. 
Nedavno mu je, nakon duboke venske tromboze, dijagnosticiran antifosfolipidni sindrom.Drugi bolesnik je 
41-godišnja žena sa SjS i teškom PAH potvrđenom kateterizacijom desnog srca. U anamnezi je imala ovisnost o 
opijatima, a dodatno su potvrđeni kronična infekcija HCV-om te kronična tromboembolijska bolest pluća. Una-
toč terapijskom pristupu, ubrzo nakon postavljanja dijagnoze došlo je do iznenadne srčane smrti.Analizom 
dostupnih baza podataka utvrđeno je da je učestalost PAH u bolesnika sa SjS viša nego što se ranije smatralo. 
Terapijski pristup gotovo u svim prikazanim slučajevima slijedi kardio-pulmološke smjernice za PAH, s primje-
nom vazodilatacijske terapije (inhibitori fosfodiesteraze 5, antagonisti endotelinskih receptora, stimulatori gvani-
lat ciklaze). Međutim, podaci o potencijalnoj koristi imunosupresivnog liječenja ostaju oskudni i nedovoljno 
sustavno istraženi.
Zaključak. PAH je rijetka, ali ozbiljna i prognostički nepovoljna manifestacija SjS. S obzirom na mali broj opisa-
nih slučajeva i nedostatak jasnih smjernica, postoji potreba za daljnjim istraživanjima, sustavnim prijavljivanjem 
bolesnika i razradom strategija liječenja koje bi integrirale reumatološki i kardiopulmonalni pristup dijagnostici 
i liječenju.
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