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PAH GRUP 2
(SOL KALP HASTALIĞINA BAĞLI)

• Sıklıkla altta yatan hastalığın semptomu

• Hastalığın ağırlık derecesine bağlı

• Sol kalp hastalığının yaygın bir 
komplikasyonu



Epidemiyoloji

• Şiddetli sol ventrikül sistolik disfonksiyonu
olan hastaların nerdeyse % 60’ında 

• EF korunmuş kalp yetmezliği olan 
hastaların % 70’ine yakınında PH ile 
birlikte görülür

• Tanımlanan herhangi bir genetik geçiş 
gösterilememiştir



PH-SKH;

• Mevcut semptomların şiddetlenmesi

• Egzersiz toleransının bozulması

• Prognoz üzerine olumsuz etki 



PH-SKH hastaları;

• Çoğu yaşlı, kadın

• Eşlik eden kardiyovasküler hastalık 
prevalansı yüksek

• Çoğunda metabolik sendrom bulguları



Patofizyoloji

• Ağırlıklı olarak  SV diastolik işlev

• Egzersize bağlı mitral yetersizlik

• SA uyum kaybı

• Artan dolum basınçlarının pasif geri 
iletimi

• Pulmoner vazokonstrüksiyon



• Azalmış NO 

• Artan endotelin ekspresyonu

• Natriüretik peptid kaynaklı 
vazodilatasyona karşı duyarsızlaşma

• Vasküler yeniden biçimlenme



Tanı 

• Klinik tablo

• Özgül Ekokardiyografik özellikler

• Ekg

• Görüntüleme yöntemlerinde bazı bulgular





Tedavi

• Birincil tedavi hedefi; öncelikle altta yatan 
hastalığın genel tablosunu düzeltmek

• Kardiyovasküler hastalık risk faktörleri

• Metabolik sendroma özgü özellikler kontrol 
altına almak

• Eşlik eden Koah, uyku apne sendromu ve PE gibi 
PH’ye yol açan eş zamanlı hastalıklar 
tanımlamak ve tedavi etmek



• Nitrat , hidralazin??

• Prostanoidler,  ERA,  PDE-5i??

• Riociguat??

PH-SKH’de Pah tedavilerinin kullanımını 
destekleyen  hiçbir yeni bulgu yok







PAH GRUP 3
(AKCİĞER HASTALIKLARINA BAĞLI)



PH ile ilişkili en yaygın akciğer hastalıkları

• Koah

• İnterstisyel akciğer hastalığı

• Pulmoner fibrozis ile amfizemin birlikte 
olduğu hastalık(KPFA)

• Langerhans hücre granulomatozu

• Sarkoidoz



Herhangi bir akciğer hastalığına PH 
eklendiğinde

• Egzersiz kapasitesi kötüleşir

• Hipoksemi derinleşir

• Sağkalım azalır





Tanı 

Eko ile ayrıntılı değerlendirme

• Sft sonuçlarına göre semptomları 
beklenenden daha ağır olan hastalarda, 
eş zamanlı SKH ya da PH’nin aranması için

Sağ kalp kateterizasyonu



İlerlemiş akciğer hastalıklarında SKK 
endikasyonları

• Cerrahi tedavilere aday olan hastalar

• PAH ya da KTEPH’ten kuşkulanılması

• Sağ ventrikül yetersizliği atakları



Tedavi

• Uzun süreli oksijen tedavisi

• Altta yatan akciğer hastalığı optimize 
edilmeli

• PAH için onaylı ilaçlar önerilmemekte







KTEPH (PAH GRUP 4)

• Masif, tekrarlayan ve/veya organize olan 
trombüsler

• Damar duvarı yeniden biçimlenmesi 
(remodeling)

• Pulmoner damarları tıkanması

• Kan akımının yavaşlaması



• Pulmoner damar direnci artar

• Pulmoner arter basıncı yükselir

• Sağ kalp yetmezliği

• Ölüm 



Kteph gelişimi

Pulmoner arterlerde akut veya rekürren PTE

Bu trombüslerin organizasyonu 

Tıkalı pulmoner arterlerdeki yavaş kan akımına bağlı lokal 

insitu trombüs oluşumu

Tıkalı olmayan küçük distal pulmoner arterlerde arteritis

gelişimi (remodeling)

KTEPH



Epidemiyoloji 

• Kteph’in semptomatik bir PE  olayından 
sonraki ilk  2yıl içindeki kümülatif 
insidansı %0.1-9.1

• Gerçek prevalans ve yıllık insidans tam 
olarak bilinmese de yıl başına yaklaşık 
milyonda 5 kişi 



Risk faktörleri 



Klinik bulgular

• VTE geçirmiş ve sonrasında ilerleyici nefes 
darlığı 

• Olguların %25’inde VTE geçirmeden 
ilerleyici egzersiz dispnesi

• Senkop

• Sağ kap yetmezliği bulguları(yorgunluk, 
periferal ödem, egzersiz ile ilişkili göğüs 
ağrısı vs.)







Tanısal incelemeler

• Akciğer grafisi;  normal ya da hiler
dolgunluk ya da oligemi

• 6 dk yürüme testi;  desaturasyon

• Dlco; hafif/orta düzeyde düşüklük 

• Ekokardiyografi; sağ ventrikül yüklenmesi, 
disfonksiyonu ile birlikte PAB’da artış



• Ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi

%96 duyarlılık ve %90özgünlükle ilk seçenek

-Ventilasyon defekti gözlenmeyip

-En az bir/ daha fazla segmenter ya da 
daha geniş perfüzyon defekti saptanması



• Çok dedektörlü Toraks BT

-Mozaik perfüzyon

-Santral pulmoner arterlerde genişleme

-Segmenter dalların boyutunda varyasyonlar

-Arteryel lümen çapında azalma

-Mediastinal kollaterallerde genişleme

-Ekzantrik yerleşimli organize trombüs





• MR anjio; çok dedektörlü BT anjio olanağının 
olmadığı yerlerde alternatif

• Pulmoner anjiografi

Kteph tanısında ve cerrahiye uygun olguların 
seçiminde sağ kalp kateterizasyonu ile altın 
standart 



• Pulmoner anjiografi

- Halka benzeri darlıklar

- Bantlar(webler)

- Keseler

- Duvar düzensizlikleri

- Damar tam tıkanıklıkları





• Sağ kalp kateterizasyonu

Kesin tanı yöntemi

-Pulmoner arter basıncı

-Pulmoner vasküler direnç

-Kardiyak indeks



Tedavi

Pulmoner endarterektomi

• Uygun olgularda KTEPH’te birincil tedavi 
seçeneği

• Bilateral, genel anestezi altında, sternotomi ve 
kardiyopulmoner bypass ile 

• 20derece vücut sıcaklığı



PEA için en uygun hasta

-Ana pulmoner arterlerde ve segmenter arter 
proksimalinde organize kronik santral trombüsleri
olup,  ort PAB ve PVR değerleri yüksek 

İleri Koah ve KAH gibi ek hastalıklarda??

İleri yaş??



• Hastaların büyük çoğunluğunda semptomlarda 
dramatik azalma,  hemodinamik değerlerde 
normalleşme 

• Kalıcı PAH ve reperfüzyon akciğer hasarı iki 
önemli komplikasyon

• Hemodinamisi ve oksijenizasyonu ileri derecede 
bozuk, komplike hastalarda Ecmo önerilir



Medikal tedavi

• Küçük damar vaskülopatisi/ distal trombüsler

• PEA için uygun olduğu halde hemodinami bozuk

• PEA’ya rağmen kalıcı pulmoner hipertansiyon

• Postop mortalite riskini artırabilecek ek
hastalıkları olanlar



• Kteph’te en uygun ilaç tedavisi 
antikoagulanlar, diüretikler, oksijen ted.

• Prostanoidler, ERA, PDE-5i ??

• Riociguat **



Riociguat

• Şu anda Avrupa, Amerika ve ülkemizde 
KTEPH’de indikasyon onayı olan tek ilaçtır 

• Çözünür guanilat siklaz stimülatörü

• Fonksiyonel kapasiteyi, hemodinamik bulguları 
düzeltir 

• PVR ve NT-proBNP’yi azaltır

• 6 dakika yürüme mesafesini arttırır 



Girişimsel tedavi 

Balonlu pulmoner anjioplasti (BPA)

• Pulmoner arterlerde balon dilatasyonu

• Henüz yaygın değil 











Sonuç

 KTEPH,  akut  VTE sonrası önemli bir 
komplikasyon

 Semptomdan tanıya  kadar geçen süre 2-3 yıl

 Tanıda Eko hastalığın şiddetini belirlemede 
önemli

 V/Q sintigrafisi tanıda önemli ipuçları verir

 SKK, nedeni açıklanamayan dispne ve 
sintigrafide segmental ya da daha büyük 
defektleri olanlarda yapılmalı



Kaynakça

• 2015 ERS/ESC pulmoner hipertansiyon 
tanı ve tedavi rehberi

• Türk Toraks Derneği Kteph

Kısaltmalar
• PH-SKH:Sol kalp hastalığına bağlı pulmoner

hipertansiyon

• SKK: sağ kalp kateterizasyonu

• PVR: pulmoner vasküler rezistans

• PEA:pulmoner endarterektomi


