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PAH GRUP 2
(SOL KALP HASTALIGINA BAGLI)

- Siklikla altta yatan hastaligin semptomu
- Hastaligin agirlik derecesine bagl

- Sol kalp hastaliginin yaygin bir
komplikasyonu



Epidemiyoloji

- Siddetli sol ventrikll sistolik disfonksiyonu
olan hastalarin nerdeyse % 60’Iinda

- EF korunmus kalp yetmezligi olan
hastalarin % 70’ine yakininda PH ile
birlikte gorultr

- Tanimlanan herhangi bir genetik gecis
gosterilememistir



PH-SKH;

- Mevcut semptomlarin siddetlenmesi
- Egzersiz toleransinin bozulmasi

- Prognoz Uzerine olumsuz etki



PH-SKH hastalari;
- Cogu yasli, kadin

- Eslik eden kardiyovaskuler hastalik
prevalansi ylksek

- Cogunda metabolik sendrom bulgulari



Patofizyoloji

- Agirlikli olarak SV diastolik islev

- Egzersize bagl mitral yetersizlik

- SA uyum kaybi

- Artan dolum basinclarinin pasif geri
iletimi

- Pulmoner vazokonstriksiyon



- Azalmis NO
- Artan endotelin ekspresyonu

- Natrituretik peptid kaynakli
vazodilatasyona karsi duyarsizlasma

- Vaskuler yeniden bicimlenme



Tani

- Klinik tablo
- Ozgul Ekokardiyografik ozellikler

- Ekg
- Goruntuleme yontemlerinde bazi bulgular



Tablo 30 2. Grup pulmoner hipertansiyonu
dilglinduren baghca faktorlerden Grnekler

Kini Tablo Digor txullidar
=£5 yay Yapeal sol kalp bonukhagu EXG
* Soi kap kapakdarndh = SV va/veya SAH
hastabi = AF/Afib
* SA'ch penigiome = LBag
(=42 omn) * Q dalgalarnin
* JASrin s karyrmas: varip
* SV iglev bonddugu
* Korsantrik SV hipertrodsl
va/vaya aruni SV kites
Sol kalp Artan dolum brenom Dger pticuntgiome
yotorsizhg dugindiren Doppler yorromierinde
seroproemian parametrolernt = Karlay B gtagient
* EfQ’ orarenn artrmas * Flavra s
* >Tip 2-3 mitral alom * Pulmoner &dom
borokiugu = SAida genigama
Motabolk Agpcakiienn yoldupas
encromun * PV izlev bozukdup
arolidarnin * PA docninda midsisiolic
o gerrddanma
* Farfkard sv=
Kap hastalgy
aykitsa
{gosmizto ya ca
Falken)
Persizan atryum
fbriasyonu

AF = striyal fluttor; Afib = atriyal Sbrilasyon; EKG =aloktrokardiyografi (AS =
Intaratriyal suptum; SA = sol atriyurm: SAH = sol anterior hemibiok; LBBE =
sol dal blogu: SV = sol vantr&d; SYH = sol vereriktl hipertrofist; PA=paimonar
arter, SpV== vantrikol.




Tedavi

- Birincil tedavi hedefi; 6ncelikle altta yatan
hastaligin genel tablosunu dizeltmek

- Kardiyovaskiler hastalik risk faktorleri

- Metabolik sendroma 6zgul 6zellikler kontrol
altina almak

- Eslik eden Koah, uyku apne sendromu ve PE gibi
PH’ye yol acan es zamanli hastaliklar
tanimlamak ve tedavi etmek



- Nitrat, hidralazin??
- Prostanoidler, ERA, PDE-5i??
- Riociguat??

' PH-SKH’de Pah tedavilerinin kullanimini |
destekleyen hicbir yeni bulgu yok




Tablo 31 Sol kalp hastalifina bagh pulmoner
hipertansiyonun tedavisi

PH-5KH degariandirmesini
onca, altta yatan
haralgn todavisinn opumize edimas!
gnarfmaitedr (yant, yapsa kab
hastalgnn tedavi edimes),

Pt - degeniendrmesnt dignmodkn
once, P-nin diger nodenlonnin (yani,

KOAH, OSAS PE, XTEPH) tareriarrmas
vo buniarr yer godgrce meae ot

3%




PH'nin grgimsad degeriondiriimes
hastalann s dengricrt cptimal Fale
geince yagsimakdr.

PH-SCH ve yuksak D8G va/voya yolsok
PYD 'nin igaree oot g bir prokaplion
bicgons bufuman hastalar tam b tan
tothdd ve biroysd todav iaran ion

urraniagTe; bir PH morkazine sevk
edimaldr.

Kalp rakh ve/vaya SV dessak chan
smplantasyoru ign aday olan haswiar
dgnca, PH-5KCde vazoraaktvite
testinin tnemi va roll bolirstdir.

PH Hde PAHde onays tedaviarn
ulaniras Snerdmornciandr.

96

29¢




PAH GRUP 3
\ C (AKCIGER HASTALIKLARINA BAGLI)

3. Akciger hastaliklarina ve/veya hipoksiye bagh pulmoner hipertansiyon

3.I Kronik obstrilktif akciger hastalig

3.2 Iterstisyel akeiger hastalig

3.3 Karma restriktif ve obstriktif yapida diger akciger hastaliklar,
3.4 Uykuda solunum bozukluklar

3.5 Alveoler hipoventilasyon bozukluklari

3.6 Kronik olarak yiiksek irtifaya maruz kalmak

3.7 Geligimsel akciger hastaliklar (Web Tablosu Ill)




PH ile iliskili en yaygin akciger hastaliklar

- Koah
- Interstisyel akciger hastalhgi

« Pulmoner fibrozis ile amfizemin birlikte
oldugu hastalik(KPFA)

- Langerhans hlcre granulomatozu
- Sarkoidoz



Herhangi bir akciger hastaligina PH
eklendiginde

- Egzersiz kapasitesi kotulesir
- Hipoksemi derinlesir
- Sagkalim azalir



Tablo 31 Akcifer hastahifina bagh pulmoner
hipertansiyonda hemodinamik simiflama’

Hamodmami
e | (aaif kalp batutarizasyonu)

PH yokdgunda KOAH/IPF /KPFA oPAR <15 g

PH varigrda KOAH/IPE /KPFA OPAB 225 mimi-g

Agir PH fa KOAH/IPF/KPFA OPAB >35 mmig ya da digdk
bir ¥alp dobv varkgnca oPAR
215 mmig (tagka nedenkeris
agklramayan Kl <25 /dk)

K| = bardyak réeks; KOAH = kronk obstrokef skeipor hastaigy: KPFA = kombine
pulmoner fibroxis ve amfizam; IPF = idyopatik pulmoner fbrozts PAS = pulmoner
arwr bamncy oPAB = ortalena pumoner arter basna: PH = pulmaner hipertaraiyon.



Tani

Eko ile ayrintili degerlendirme

- Sft sonuclarina gore semptomlari
beklenenden daha agir olan hastalarda,
es zamanli SKH ya da PH’nin aranmasi icin

Sag kalp kateterizasyonu



llerlemis akciger hastaliklarinda SKK
endikasyonlari

- Cerrahi tedavilere aday olan hastalar

- PAH ya da KTEPHten kuskulanilmasi
- Sag ventrikil yetersizligi ataklar



Tedavi

- Uzun sureli oksijen tedavisi

- Altta yatan akciger hastaligi optimize
edilmeli

- PAH icin onayli ilaclar 6nerilmemekte



Apr PH wafveya 3 s ventrkdd glav

bozubdupuna figkin ckokardiyografik
budgulan olan hasalann urmankgme bir
merkeze savk edimes onarimoleadr®

Akcper Fastakidanna bl PH's we lrork
hpoksemisl buburan hastalyda unun sirdi

169
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416

Agr PH/agr SV yetersislgs bugan
bukunan hastalarn broyssd tormndk

tnchvl aimak Urore PH korusunda
wmaniagng bir morkore sovic edimaion
Yapdan wdavinin sonucharnn beklanciy
dururiar (om. dhcper rakd, PAH yada
KTEPH g akermaef tarday, by Kingk
GUgmaa dand oima chsdg) dpnda
aboiger hastalannda PH bugusa sgn SKK
yapimas cnertimamaitedin

Aciper haszalidanna bagh PH's buluran
hatalarch PAHda onayh fachrn

il aaiaiat BB Rl RS-0 R e R s E R E R R E S ]




KTEPH (PAH GRUP 4)

- Masif, tekrarlayan ve/veya organize olan
trombusler

- Damar duvari yeniden bicimlenmesi
(remodeling)

« Pulmoner damarlari tikanmasi
- Kan akiminin yavaslamasi



Pulmoner damar direnci artar
Pulmoner arter basinci ylkselir
Sag kalp yetmezligi

Olim



Kteph gelisimi

Pulmoner arterlerde akut veya rekirren PTE

Bu trombuslerin organizasyonu

l

Tikali pulmoner arterlerdeki yavas kan akimina bagl lokal
insitu trombis olusumu

Tikal olmayan kicuk distal pulmoner arterlerde arteritis
gelisimi (remodeling)

l

KTEPH



Epidemiyoloji

- Kteph’in semptomatik bir PE olayindan
sonraki ilk 2yil icindeki kimulatif
insidansi %0.1-9.1

- Gercek prevalans ve yillik insidans tam
olarak bilinmese de yil basina yaklasik
milyonda 5 Kkisi



Risk faktorleri

Tablo 1. Kronik tromboembolik pulmoner hipertansyonda nsk faktoden

Kinik risk faktorlerd Medikal risk faktirier
+ Geagirlmig PTE »  Mysioprofiferatd hastalidar
« Yag>70 ya da ok geng yag « Infekte ventriciloatrial gant
+ Buyuk perfizyon defektier + Splenektomi
« ldyopatic PTE + Kanser
+ SPAB >0 mmHg (EXO Hle) +  Kronk inflamatuar barsak hastaldy
»  Tekrarlayan VIE
«  Kronik oseomipelit
«  Tirok! hastalklan
Trombotik risk faktGrien Genetik risk faktorlen
+  Antfosfolipid sendromu/Lupus antikoaganian » 0" dig kan grubu
+ Faktde VIl arng {>230 1U/dL) »  HIA polimorfzmien




Klinik bulgular

- VTE gecirmis ve sonrasinda ilerleyici nefes
darhgi

- Olgularin %25’inde VTE gecirmeden
ilerleyici egzersiz dispnesi
- Senkop

- Sag kap yetmezligi bulgulari(yorgunluk,
periferal 6dem, egzersiz ile iliskili gégus
agrisi vs.)



8T = bligsayart tomegrai KTEPH = kronk tromboemboli puimoner hipertansiyor; PAH = pulmoner artertyal Mipertansiyon; V/Q = vemtasyon/
parfiryor #H = puimener hiporarsyon.
*Tek bagina puimoner BT anjyografi fla krocik tromboembolk pulmoner hipertarsiyon tares gozdan kapnibil




Tablo 8A Pulmoner hipertansiyon kugkusu tagiyan
semptomatik hastalarda ekokardiyografik pulmoner
hipertansiyon olasihf




Tanisal incelemeler

- Akciger grafisi; normal ya da hiler
dolgunluk ya da oligemi

- 6 dk yUurume testi; desaturasyon
- Dlco; hafif/orta dizeyde distklik

- Ekokardiyografi; sag ventrikul yuklenmesi,
disfonksiyonu ile birlikte PAB’da artis



- Ventilasyon-perflzyon sintigrafisi
%96 duyarlilik ve %9006zgunltkle ilk secenek
-Ventilasyon defekti gozlenmeyip

-En az bir/ daha fazla segmenter ya da
daha genis perfuzyon defekti saptanmasi



- Cok dedektorlt Toraks BT
-Mozaik perflizyon
-Santral pulmoner arterlerde genisleme
-Segmenter dallarin boyutunda varyasyonlar
-Arteryel liUmen capinda azalma
-Mediastinal kollaterallerde genisleme
-Ekzantrik yerlesimli organize trombus






- MR anjio; cok dedektorli BT anjio olanaginin
olmadigi yerlerde alternatif

« Pulmoner anjiografi

Kteph tanisinda ve cerrahiye uygun olgularin
seciminde sag kalp kateterizasyonu ile altin
standart



- Pulmoner anjiografi
- Halka benzeri darliklar
- Bantlar(webler)
- Keseler
- Duvar duzensizlikleri
- Damar tam tikanikhiklari






pep—

- Sag kalp kateterizasyonu
Kesin tani yontemi
-Pulmoner arter basinci
-Pulmoner vaskuler direnc
-Kardiyak indeks




Tedavi

Pulmoner endarterektomi

- Uygun olgularda KTEPH’te birincil tedavi
secenegi

- Bilateral, genel anestezi altinda, sternotomi ve
kardiyopulmoner bypass ile

- 20derece vucut sicakhigi



PEA icin en uygun hasta

-Ana pulmoner arterlerde ve segmenter arter
proksimalinde organize kronik santral trombusleri
olup, ort PAB ve PVR degerleri ylksek

lleri Koah ve KAH gibi ek hastaliklarda??
lleri yas??



- Hastalarin biyuk cogunlugunda semptomlarda
dramatik azalma, hemodinamik degerlerde
normallesme

- Kalici PAH ve reperflizyon akciger hasari iki
onemli komplikasyon

- Hemodinamisi ve oksijenizasyonu ileri derecede
bozuk, komplike hastalarda Ecmo onerilir



Medikal tedavi

- Kiclk damar vaskilopatisi/ distal trombusler
- PEA icin uygun oldugu halde hemodinami bozuk
- PEA’ya ragmen kalici pulmoner hipertansiyon

- Postop mortalite riskini artirabilecek ek
hastaliklari olanlar



- Kteph’te en uygun ilac¢ tedavisi
antikoagulanlar, ditretikler, oksijen ted.

- Prostanoidler, ERA, PDE-5i ??
- Riociguat **

/BN

Adempds "1 mg IR

i film-coated tablets

" riociguat




Riociguat

- Su anda Avrupa, Amerika ve Ulkemizde
KTEPH’de indikasyon onayi olan tek ilactir

- Cozunur guanilat siklaz stimilatord

- Fonksiyonel kapasiteyi, hemodinamik bulgular
dizeltir

PVR ve NT-proBNP’yi azaltir
6 dakika yurime mesafesini arttirir



Girisimsel tedavi

Balonlu pulmoner anjioplasti (BPA)

- Pulmoner arterlerde balon dilatasyonu
- Henlz yaygin degil



KTEPH Tanus

(Omir boyu oral antikoagUlan tedavi)

Y

Operabilite degerlendiriimesi
(KTEPH ekibi tarafindan)

Operasyon uygun

A

Operasyon uygun degé

Deneyimb baska bir PH merkezinden
ikinci gorug istenir

Pulmoner Endarterektomni

¥

‘-—-——-

Medikal Tedavi

Persistan semptomatik
pulmoner hipertansiyon

i
|
1
¥

Akciger nakli aday
hasta-nakil merkezine sevk







En ax bir denayiml PEA carraly buduran
bir KTEPH clobi tarafindan cormi tedave
sonraanda kabcu/ wkearbyan KTES'S
chin y2 da cperasyona uygun oimayan
KTEPH clarak snflanmeg sermpromatik
hastaiarda ricsiguat Grantimclzodr

Enaz br doncytrmil PEA carrab buuran
tar KTEPH okl tarsindan oparasyora
wygun omayan KTEH olarak snflanmg
samptomati Fastabrtda PAH ik
oreyhrmg fachrn enciasyon deg kol
3z







Sonuc

o KTEPH, akut VTE sonrasi onemli bir
komplikasyon

e Semptomdan taniya kadar gecen stre 2-3 yil

» Tanida Eko hastaligin siddetini belirlemede
onemli

» \//Q sintigrafisi tanida 6nemli ipuclari verir

» SKK, nedeni aciklanamayan dispne ve
sintigrafide segmental ya da daha buylk
defektleri olanlarda yapilmali



Kaynakca

- 2015 ERS/ESC pulmoner hipertansiyon
tani ve tedavi rehberi

- Turk Toraks Dernegi Kteph

Kisaltmalar

- PH-SKH:Sol kalp hastaligina bagl pulmoner
hipertansiyon

- SKK: sag kalp kateterizasyonu
- PVR: pulmoner vaskiler rezistans
- PEA:pulmoner endarterektomi



