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Pulmoner  Hipertansiyon 

 Pulmoner Hipertansiyon sağ kalp kateterizasyon ile 

belirlenen, dinlenme konumundakı ortalama pulmoner arter 

basıncının ≥25mmHg olması şeklinde tanımlanmakdadır. 



Klinik Sınıflandırma 

İPAH 

Akciğer 
hastalıklarına bağlı 

PAH 

Mekanizması 
belirsiz PAH 

Kronik 
Tromboembolik 

PAH  

Sol kalp 
hastalığına bağlı 

PAH 





Öneri Sınıfları 



Kanıt Değeri 



Grup 1 PAH hemodinamik tanimlamaya göre 

prekapiller PH grubuna girmekdedir.  

oPAB ≥25 

PAUB≤15 

 



Tanısal Algoritma 





Ağırlık derecesinin değerlendirilmesi 

Anamnez:  

 egzersiz kapasitesi  

 göğüs ağrısı  

 aritmi  

 hemoptizi 

 senkop 

 ilaç değişiklikleri  

 reçete edilen ilaçlara uyum 

 

Fizik müayine:  

 periferik veya santral siyanoz  

 juguler  venlerde dolgunluk 

  ödem  

 asit veya plevral sıvı 

 kalp atım hızı  

 ritm 

 kan basıncı 

 



EKO kardiyografi 

 SğV işlevi, PH hastalarında egzersiz kapasitesi ve klinik sonucların 

temel belirleyicilerindendır. 

oDinlenme konumunda tahmini sistolik PAB’nin (sPAB) genellikle 

prognostik değeri yoktur ve tedaviye yonelik karar almaya uygun 

değildir. 

 

 Egzersiz sırasında ekokardiyografi, SğV işlevi ile ilgili ek bilgiler sağlar. 

Egzersiz sırasında sPAB‘deki belirgin bir artış (>30mmHg) daha iyi bir 

SğV işlevini yansıtır ve orta derecede artış ya da hic artış olmamasına 

kıyasla daha iyi bir uzun donem sonlanımla ilişkili olması dikkate 

değerdir 



KMR görüntülemesi:  

SğV morfolojisi ve işlevinin değerlendirmesinde ekokardiyografiden 

daha kesin bilgi verir  

Atım hacmi ile kalp debisinin ölcümüne de olanak sağlar.  

Artmış SğV hacmi, azalmış SV hacmi, azalmış SğV ejeksiyon 

fraksiyonu ve azalmış atım hacmi de dahil olmak üzere çeşitli KMR 

prognostik gostergeleri tanımlanmıştır. 

 

 

 

 

SKK:  

Hem tanı hem de izleme sırasında, önemli prognostik bilgiler 

sağlamaktadır.  

SğA basıncı, kardiyak indeks (Kİ) ve mikst venöz oksijen saturasyonu 

(SvO2), SğV işlevi  prognozun en sağlam göstergeleridir  

oPAB, çok az prognostik bilgi sağlamakdadir. 



Egzersiz Kapasitesi 

6 Dakika Yürüme Testi: cinsiyet, yaş, boy, kilo, eşlik eden hastalıklar, O2 

ihtiyacı ve sair gibi ceşitli faktörlerden etkilenir. 

Test sonucu mutlak rakamlarla verilir. 

6DYM değişiklikler değil mutlak değerler prognostik bilgiler sağlamaktadır  

ancak tüm hastalar için geçerli tek bir eşik değeri yoktur.  

Efor seviyesini belirlemek için, 6DYT sonunda Borg skoru kullanılması 

önerilir.  

Ayrıca, bazı çalışmalarda periferik O2 ölçümleri ve kalp atış hızı yanıtı 

eklenmesinin prognostik olduğu ileri sürülmektedir. 



KPET  

 genelde maksimum egzersiz testi olarak yapılmaktadır 

 egzersiz sırasındaki gaz değişimi, ventilasyon etkinliği ve kardiyak işlev 

ile ilgili önemli bilgiler sağlamaktadır.  

Test, bu hasta populasyonu için henuz standardize edilmiş olmasa da, coğu 

PH merkezinde kullanılmakdadir.  

 düşük soluk sonu karbondiyoksit,  

 (pCO2) parsiyel basıncı,  

 yüksek karbondiyoksitin ventilatuar eşdeğeri (VE/VCO2)  

 düşük oksijen nabzı (VO2/HR) 

 düşük zirve oksijen tüketimi (zirve VO2) gibi tipik bir patern gorulmektedir.  

 

KPET ile belirlenen çeşitli değişkenlerden prognostik bilgiler sağlansa da, 

tedavi kararları alınırken en yaygın olarak zirve VO2 kullanılmaktadır.  



Biyokimyasal Belirteçler 

PAH ya da pulmoner vasküler yeniden biçimlenme için hala hiç bir 

özgül belirteç yoktur. 

Troponin, BNP, ANP, NT-proBNP 

Anjiopoeitinler, von Willebrand faktoru, Endotelin-I 

CRP,  İL6,  Kemokinler 

 

Bu göstergeler Ph-ya spesifik değildir, her hangi farklı hastaliklarda 

yğksele bilirler. 



PAH risk değerlendirilmesi 



PAH hastalarının izlemi için önerilen 

değerlendirmeler ve zamanlama 



Tedavi hedefleri ve izlem stratejileri 

 

 PAH hastalarında genel tedavi hedefi, egzersiz kapasitesini, yaşam 

kalitesini, SğV fonksiyonunu iyileştirerek, mortaliteyi azaltarak hastayı düşük 

risk qrubuna sokmaktır 

 

 Özgül olarak bu, hastanın mumkun olduğunda DSÖ-FS II getirilmesi veya 

burada tutulması anlamına gelir. Hastaların çoğunda bu 6DYM’nin normal ya 

da normala yakın hale getirilmesi olmalıdır. Tedavi hedefi olarak 6DYM için 

>380 m, >440 m, >500 m gibi değişik değerler önerilmiştir. 



Tedavi 

PAH hastalari tedavi strateji adımlarla: 

 

Birinci adım: genel önlemler, destek tedavi, KKB kullanimi için vazoreaktivite 

testi 

İkinci adım: başlangıc tedavisi olarak vazoreaktif hastalarda yuksek doz 

KKB, vazoreaktif olmayan hastalarda ise PAH icin onaylanmış ilacları, 

hastanın prognostik riskine göre, ve her bir ürün ya da ürünlerin 

kombinasyonları için var olan öneri derecesine ve kanıt duzeyine göre, 

vermektir 

Üçüncü adım: başlangıc tedavi stratejisine alınan yanıtla ilgilidir yanıt 

yetersizse, onaylı ilaç kombinasyonlarının kullanılması ve akciğer 

transplantasyonu önerilir. 

 



Genel Önlemler 

Fiziksel aktivite ve gözetim altında reabilitasyon 

Gebelik, doğum kontrolü ve menapoz sonrası hormon tedavisi 

Elektiv cerrahi 

Enfeksiyondan korunma 

Psixososyal destek 

Tedavilere uyum  

Seyahet 

Genetik danışmanlık 

 





Destek tedavisi 

Oral antikoagülanlar: İPAH hastalarının postmortem incelemelerinde 

vasküler trombotik lezyon prevalansı yuksektir. Pıhtılaşma ve fibrinoliz 

anormallikleri de bildirilmiştir.  Uzun süreli iv prostaglandin tedavisi 

altındaki PAH hastalarında, kısmen kateterle ilişkili ek bir tromboz riski 

bulunması nedeniyle, kontrendikasyon yoksa genellikle antikoagulasyon 

uygulanmaktadır.  

 

PAH yeni oral antikoagülanların rolu bilinmemektedir 



Diuretik tedavisi: Dekompanse sağ kalp yetersizliğinde sıvı tutulması, 

santral venoz basınc artışı, karaciğerde konjesyona bağlı büyüme, asit 

ve periferik ödem gelişebilir. PAH’ta diuretik kullanımının 

değerlendirildiği hicbir RKÇ bulunmamasına karşın, klinik deneyim aşırı 

sıvı yuklenmesi olan hastalara bu tedavinin uygulanması durumunda 

belirgin semptomatik yarar sağlandığını göstermektedir.  

Oksijen tedavisi: PAH hastalarında O2 uygulamasıyla PVD azaldığı 

gösterilmiş olmakla birlikte, uzun süreli O2 tedavisini yararlı olduğunu 

düşündüren rastgele yöntemle yapılmış calışma verileri bulunmamaktadır. 



Digoksin ve diğer kardiovaskuler ilaçlar:  

İPAH digoksinin akut olarak kalp debisini iyileştirdiği gösterilmiştir.  

Ancak kronik uygulamada bu tedavinin etkinliği bilinmemektedir.  Atriyal 

taşiaritmiler gelişen PAH hastalarında ventrikul hızını yavaşlatmak için 

digoksin uygulana bilir.  

PAH hastalarında anjiyotensin-dönüştürücü enzim inhibitorleri, anjiyotensin II 

reseptor antagonistleri, betablokerler, ivabradinin faydası ve guvenliği ile ilgili 

guvenilir veriler bulunmamaktadır. 



Anemi ve Demir durumu: 

PAH hastalarında demir eksikliği yaygındır.  

İPAH hastalarının %43‘ünde 

SSc-PAH hastalarının %46'sında  

Eisenmenger sendromlu hastaların %56'sında bulunur. 

PAH hastalarında demir durumunun düzenli aralıklarla izlenmesi 

düşünülmelidir ve demir eksikliği saptandığında, olası nedenler 

araştırılmalıdır.  

Demir eksikliği olan hastalarda demir takviyesi düşünülmelidir.  





Özgül ilaç tedavisi 

Kalsiyum Kanal Blokerleri: İPAH hastalarının yalnızca SKK 

sırasında akut vazodilatatör testine olumlu yanıt alınan küçük bir 

bölümünde yararli olduğu belirlenmişdir.  

Tercih edilen: Diltizem, Nifedipin,Amlodipin 

 





Endotelin resetör antagonistleri 

 

 PAH hastalarında plazma ve akciğer dokusunda endotelin sisteminin 

aktive olduğu gösterilmiştir. Plazma endotelin-1 düzeylerinde 

gözlemlenen artışın PH nedenimi, yoksa sonucu mu olduğu 

bilinmemekle birlikte, bu veriler endotelin sisteminin PAH patogenezinde 

önemli bir rolu oluğunu desteklemekdedir 

 Endotelin-1, pulmoner vaskuler düz kas hücrelerinde iki ayrı reseptör 

izoformu olan endotelin reseptörleri tip A ve B reseptorlerine bağlanarak 

vazokonstriktor ve mitojen etkiler yaratır. 



Ambrisentan 

 

 Endotelin-A reseptörü için seçiçi olan bir ERA'dır. Ambrisentan bir pilot 

çalışmada ve iki geniş kapsamlı RKC değerlendirilmiş, İPAH, BDH, 

HIV enfeksiyonu ile ilişkili PAH hastalarında semptomlar, egzersiz 

kapasitesi, hemodinamik durum, klinik tablonun ağırlaşmasına kadar 

geçen süre açılarından etkin olduğu gösterilmiştir. 

0,3-8% arasi KCFT değişme 

Periferik ödem  

 



Bosentan 

Oral yoldan aktif bir çifte endotelin tip A ve tip B reseptor antagonistidir 

PAH hastalarında (idiyopatik, BDH ve Eisenmenger sendromuyla ilişkili) 

altı RKC (Calışma-351, BREATHE-1, BREATHE-2, BREATHE-5, 

EARLY ve COMPASS 2) değerlendirilmiş, egzersiz kapasitesi, FS, 

hemodinamik durum, ekokardiyografi ve Doppler değişkenleri ve klinik 

tablonun ağırlaşmasına kadar geçen süre açılarından düzelme 

sağladığı gösterilmiştir.  

 

 Hastaların ~ %10'unda hepatik aminotransferaz düzeylerinde artış 

olmuş ve doza bağımlı olan bu etkinin, doz azaltılınca ya da kesilince 

geri dönüşlü olduğu belirlenmiştir.  



Masitentan 

Cifte ERA-dir, olaya dayalı bir RKC'de değerlendirilmiştir.  

742 PAH hastası, ortalama 100 hafta için, plaseboya kıyasla 3 mg yada 10 

mg masitentan ile tedavi edilmiştir. Primer sonlanım noktası, tedavi 

başlangıcından, bileşik sonlanım noktası olan, ölum, atriyal septostomi, 

akciğer transplantasyonu,iv yada cilt altı prostanoid tedavisi ve PAH 

kötüleşmesinin ilk ortaya çıkışına kadar gecen süredir. Masitentan, PAH 

hastalarında bu bileşik morbidite ve mortalite son noktasını anlamlı şekilde 

azaltmıştır ve ayrıca egzersiz kapasitesini de artırmıştır. Hem önceden 

tedavi almamış hastalar icin hem de PAH için ek tedavi almakta olanlar icin 

yararlı olmuştur.  

Karaciğer toksisitesi görülmemiş  

 10 mg masitentan alan hastaların %4,3'unde kan HGB ≤8 g/dl düşüş 



Fosfodiesteraz tip 5 inhibitörleri ve 

Guanilat Siklaz uyarıcıları 

 
Siklik guanozin monofosfat (cGMP) yıkımından sorumlu enzim 

olan fosfodiesteraz tip-5 inhibisyonu, bu enzimin eksprese 

edildiği yerlerde NO/cGMP yolu üzerinden vazodilatasyona yol 

açmaktadır. Akciğerdeki damarlarda bol miktarda fosfodiesteraz tip-5 
bulunduğu için, PAH fosfodiesteraz tip-5 inhibitorlerinin (PDE- 

5i'ler) potansiyel klinik yararları araştırılmıştır.  

 

 

Sildenafil 

Tadalafil 

Vardenafil 

Riosiguat 



Sildenafil 

 Güçlü bir seçici bir fosfodiesteraz tip 5 inhibitorudur.  

Sildenafil ile tedavi edilen PAH hastalarındaki 4 RKC, egzersiz  kapasitesi, 

semptomlar ve hemodinamik durum üzerinde olumlu etkiler gosterdiğini 

onaylamıştır.  

Epoprostenole sildenafil eklemenin etkilerini ele alan bir RKC, 12 hafta 

sonra 6DYM ve klinik Tablonun kötüleşmesine kadar geçen sürede 

düzelmeler göstermiştir.  

 Onaylı Sildenafil 3x20 mg şeklindedir.  

 Coğu yan etkisi, hafif ya da orta düzeydedir ve ağırlıklı olarak 

vazodilatasyon (baş ağrısı, ciltte kızarma, epistaksis) ile ilgilidir 



Tadalafil 

 Tadalafil, günde bir kez verilen seçici bir PDE-5i'dir.  

Günde bir kez 2,5, 10, 20, ya da 40 mg tadalafil uygulanan (%53'u ayrıca 

bosentan tedavisi gören) 406 PAH hastasının değerlendirildiği RKC’de, en 

yuksek dozda egzersiz kapasitesi, semptomlar, hemodinamik durum ve 

klinik kötüleşmeye kadar geçen sure açılarından olumlu sonuclar elde 

edilmiştir. 

 Yan etki profili, sildenafile benzemektedir. 

 



Rioziguat 

 Sildenafil, tadalafil ve vardenafil gibi PDE-5i'ler, NO-cGMP yolağını 

hızlandırır, cGMP yıkımını yavaşlatırken, sGC stimulatorleri cGMP 

üretimini artırırlar.  

 sGC stimülatorleriyle yapılan klinik öncesi çalışmalarda, bu grubun çeşitli 

hayvan modellerinde antiproliferatif ve yeniden biçimlenmeyi engelleyici 

özellikleri olduğu gosterilmiştir.  

 Plasebo grubunda ve 2,5 mg grubunda gorulen en yaygın ciddi advers 

olay Senkop (sırasıyla, %4 ve %1) olmuştur.  

 

Bir RKC’nin açık etiketli fazında saptanan hipotansiyon ve diğer ilgili yan 

etkiler nedeniyle,  

 Riosiguat ve PDE-5i'lerin kombinasyonu kontrendikedir. 



Prostasiklin analogları ve prostasiklin 

reseptör agonistleri 

Prostasiklin ağırlıklı olarak endoteliyal hucreler tarafından üretilir ve 

bütün damar yataklarında güçlü vazodilatasyona neden olur.  

Bu bileşik en güçlü endojen trombosit agregasyonu inhibitorudur ve 

hem sitoprotektiv, hemde antiproliferatif etkinliği olduğu 

düşünülmekdedir.  

PAH hastalarında prostasiklin metabolik süreclerinde bozukluklar 

olduğu gosterilmiştir, bu bozukluklar pulmoner arterlerde prostasiklin 

sentaz ekspresyonundaki ve üriner prostasiklin metabolitlerindeki 

azalma ile değerlendirilmektedir.  



Beraprost 

 Kimyasal açıdan stabil ve oral yoldan aktif olan ilk prostasiklin analoğudur.  

 Avrupa’da gercekleştirilen bir RKC ve ABD’de yürütülen bir ikincisinde 

egzersiz kapasitesinde, 3-6 aya kadar devam eden bir iyileşme 

gözlemlenmiştir.  

 Hiç bir hemodinamik düzelme yada uzun süreli sonlanım faydası mevcut 

değildir.  

 En sıkyan etki baş ağrısı, kızarma, çene ağrısı, ishal 



Epoprostenol 

 Sentetik prostasiklin yarılanma ömrü (3-5 dakika) ve oda sıcaklığında 

yalnızca 8 saat stabildir. 

  Körleştirme uygulanmayan 3 RKC epoprostenolun DSO-FS III ve IV İPAH 

hastalarında ve skleroderma hastalık spektrumuyla ilişkili PAH hastalarında iv 

yoldan kesintisiz uygulanmasının etkililiği test edilmiştir. Her iki klinik durumda 

da epoprostenol semptomları, egzersiz kapasitesini ve hemodinamik durumu 

iyileştirmiştir. Tek bir RKC’de, İPAH hastalarında mortaliteyi düşüren yegane 

tedavi olduğu gosterilmiştir. 3 epoprostenol RKC'sinin toplam mortalitesine 

yönelik meta-analizde, mortalite riskinde yaklaşık %70'lik bir azalma olduğu 

gosterilmiştir. İPAH'ta ve diğer APAH durumlarında ve inoperabl KTEPH'te 

etkililiğinin uzun süreli olduğu da gösterilmiştir.  

 Epoprostenol tedavisi, gunde 2-4 ng/kg/dakika dozunda başlatılır ve doz, yan 

etkiler (kızarma, baş ağrısı, ishal, bacak ağrısı) dikkate alınarak artırılır. 

Optimum doz hastadan hastaya değişir ve genellikle dakikada 20 ile 40 

ng/kg’dır.  



İloprost 

 İloprost kimyasal olarak stabil bir prostasiklin analoğudur   

 İnhale iloprost bir RKC’de değerlendirilmiş ve PAH ve KTEPH hastalarında 

gun boyunca tekrarlanan iloprost inhalasyonları (altı ila dokuz kere,2,5-5 

μg/inhalasyon, gunde medyan 30 μg) plasebo inhalasyonuyla 

karşılaştırılmıştır. Calışmaya kaydolan hastalarda egzersiz kapasitesinde 

artış, semptomlarda, PVD’de ve klinik olaylarda da düzelme olduğu 

gösterilmiştir.  

 

 Genelde, inhale iloprost iyi tolere edilmiştir, en sık gorulen yan etkiler, 

yuzde, boyunda kızarıklık ve cene ağrısı olmuştur.    

 PAH oral iloprostun etkileri gösterilmemişdir. 



Treprostinil 

 Epoprostenolun bir trisiklik benzidin analoğu olup, kimyasal yapısı oda 

sıcaklığında uygulamaya yetecek olçüde stabildir.  

 Bu ozellikler, bileşiğin iv ve subkutan yollardan uygulanmasına olanak 

vermektedir.   

 PAH hastalarında treprostinilin etkileri, randomize kontrollü bir çalışmada 

değerlendirilmiş, egzersiz kapasitesi, hemodinamik durum ve 

semptomlarda iyileşme sağlandığı gösterilmiştir. Egzersiz açısından en 

büyük düzelme, başlangıçta durumu daha bozuk olan ve üst 1/4 doz 

basamağını (>13,8 ng/kg/dakika) tolere edebilen hastalarda 

gözlemlenmiştir.  

 Treprostinilin en sık rastlanan yan etkisi infuzyon yerinde ağrıdır ve aktif 

ilac grubundaki hastaların %8'inde tedavinin kesilmesine, bir bolümünde 

de doz artırımının sınırlanmasına neden olmuştur. 



Kombinasyon tedavisi 







Balonlu Atriyal Septostomi 

 İnteratriyal sağ-sol şant oluşturulması sağ kalp odacıklarındakı basıncı 

azaltabilir ve SV önyükünü ve kalp debisini artırabilir.  

 Arteriyel O2 desaturasyonuna rağmen sistemik O2 taşıma kapasitesini 

artırır ve sempatik hiperaktiviteyi azaltır.  

 Önerilen teknik, aşamalı dilatasyon uygulanan balonlu atriyal septostomidir.  

 Başlangıcta ortalama SğAB değeri >20 mmHg, dinlenme konumunda O2 

saturasyonu ise oda havasında <%85 olan son evre hastalarda balonlu 

atriyal septostomi (BAS) kontraendikedir.  

 BAS uygulaması öncesinde hastalar, iv inotrop ilac desteği ile optimum 

tedavi alıyor olmalıdırlar.  

 Araştırma sonucları ilac tedavisine yanıt vermeyen, ya da şiddetli senkop 

benzeri semptomlarla seyreden DSO-FS IV sağ kalp yetmezliği bulunan 

hastaların bu işlemden yarar gorebileceğini düşündürmektedir.   

 BAS uzun süreli sağkalım uzerindeki etkileri RKC'lerde gosterilmemiştir.  



İlerlemiş sağ ventrikül yetersizliği 
Yoğun bakim ünitesi tedavisi: 
PH hastalarında eşlik eden hastalik, sağ kalp yetersizliği varsa tedavi YB 
ünitelerinde devam etdirilmelidir. 

Tedavinin temel ilçeleri bunları içerir:  

 Tetikleyici faktörlerin tedavisi (anemi,aritmi,enfeksiyon, eşlik eden hastalik) 

 Sıvı dengesinin sağlanmasi 

 SğV artyükünün azaltılması 

 İnotroplarla kalp debisinin düzeltilmesi (dophamin tercih edilir) 

Sağ Ventrikül desteği 

 EKMO (ekstrakorporeal membran oksijenasyonu) 



Transplantasyon 

 İlaç tedavisi uyğulanan hastalarda uzun süreli sağkalim kesin değildir. İlaç 

tedavisinden başarili sonuç almayan ve DSÖ-FS III-IV hastalarda önemli 

seçenek olarak kalmakdadir. 

 Transplantasyon sonrasi 5 yılda sağkalım süresi %52-75, 10 yılda %45-66 

kadar çıkdığı gösterilmişdir. 



Tedavi Algoritması 





PAH komplikasyonları 

 Aritmiler: PAH hastalarında giderek artan klinik bir sorun oluşturmakdadır. 
Özellikle atriyel aritmi kötü prognoz göstergesidir. PAH hastalarinda 
ventriküler flutter, ventriküler fibrilasyon gibi maling aritmiler seyrek görülür. 
Atriyel flutter atriyel fibrilasyon eşit olarak görülür. Tedavide: antikoagülan 
tedavi,oral amiodoren, negativ inotrop etkisi olmayan antiaritmik ilaçlar 
kullanilir.  

 

 Hemoptizi: PH'nin bilinen bir komplikasyonudur, mortalite için bir risk 
faktörüdür ve KPAH, DKH ile ilişkili PAH ve KTEPH gibi özgül tiplerde daha sık 
görülmektedir. Prevalans %1-6 arasi görülür. Bronşiyal arter embolizasyonu, 
şiddetli hemoptizi durumunda acil, sık gorulen hafif ya da orta duzeydeki 
ataklarda ise elektif girişim olarak önerilmektedir. 

 

 Mekanik komplikasyonlar: genelde PA-in ilerleyici genişlemesiyle ilişkilidir 
ve PA anevrizmalarını, sol ana koroner arter, pulmoner venler, ana bronşlar ve 
rekurran larengeal sinirler gibi farklı intratorasik yapıların yırtılmasını, 
diseksiyonunu ve kompresyonunu icerir. 



Özgül Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon 

Alt Grupları 

 Pediatrik Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon 

 Erişkin Doğuştan Kalp Hastalığı ile ilişkili Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon 

 Bağ Dokusu Hastalıkları ile ilişkili Pulmone Arteriyel Hipertansiyon 

 Portal Hipertansiyonla ilişkili Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon 

 İnsan immun yetmezlik  virüs enfeksiyonuyla ilişkili Pulmoner Arteryel 

Hipertansiyon 

 Pulmoner Venooklüzif Hastalık vePulmoner Kapiller Hemanjiyomatoz 



Pediatrik Pulmoner Arteryel 

Hipertansiyon 

 Neonatal dönemden erişkinliğe kadar her hangi bir yaşta ortaya çıka 

bilir.Pediyatrik PH-nin, erişkin PH-sinde bulunmayan, prenatal 

etiolojik faktörler, akciğer gelişiminde postnatal parankimal ve 

vaskuler anormallikler gibi kendine özgü bazı özellikleri vardir.  



Tanı 

 Semptom dispne, halsizlik ve yetersiz böyümedir.   

 Senkop çocuklarda daha sık görülür, ancak açık SğV yetersizliği geç gelişir 
ve çocuk, SğV yetersizliği ortaya çıkmadan önce aniden ölebilir.   

 İPAH tanısı kesinleştirilmeden önce, tüm diğer nedenler dışlanmalıdır.   Aile 
öykusü, gebelik, doğum ve postnatal döneme ilişkin ayrıntılar, hastanın 
özgecmişinin bilinmesi zorunludur.   

 Tanı, kalp kateterizasyonuyla doğrulanmalı ve vazoreaktivite testi 
yapılmalıdır.  

 Son dönemdeki raporlarda, kalp kateterizasyonunun, erişkinlere kıyasla 
çocuklarda daha yüksek bir risk oluşturabileceği ileri sürülmektedir.  Erken 
yaş (<1 yaş) ve daha kötü FS (DSÖ-FS IV) risk faktörleridir.  Erişkinlerde 
olduğu gibi çocuklarda, SğV yetersizliğine ait klinik bulgular, semptomların 
ilerlemesi, DSO-FS III/IV ve artmış BNP duzeyleri, daha yuksek olum riskiyle 
ilişkili olarak kabul edilir. Cocuklarda, yetersiz buyume, oPAB, sistemik arter 
basıncı oranı, SğAB>10 mmHg ve PVD indeksi >20 WU/m2 gibi 
hemodinamik parametreler de daha yüksek ölum riskiyle ilişkilendirilmiştir.   

 6DYM prognostik değil. 



Tedavi 

KBB:Yanıt veren hastalarda kullanıla bilir, ancak sonuş başarısız 

olduğu için yakından izlem zorunludur.  

Bosentan: çeşitli kontrolsüz çalışmalarda 1 yıllık sağkalım oranları 

%80-90-dir. 

Sildenafil: 1-17yaş arası çocuklarda onaylanmışdır.Yüksek doz 

kullanımı artan mortalitede endişeye yol açmışdır. 

 Yeterli kanıt olmasa bile kombinasyon tedavisi kullanılmakdadir. 

 SğV dekompresyon stratejileri arasında atriyal septostomi, patent 
duktus arteriyozus olgularında duktal stent yerleştirme ve cerrahi Potts 
şantı yer almaktadır. Transkateter Potts şantı oluşturulması da 
önerilmiştir.  

Transplantasyon: pediyatrik PH hastaları icin önemli bir seçenek 
olmaya devam etmektedir. 





Erişkin doğuştan kalp hastalığıla ilişkili 

Pulmoner Arteryel Hipertansiyon 

 Bu grup heterojen bir hasta populasyonunu temsil 

etmekdedir. Bu hasta grubunda çoğu zaman  

Patent duktus arteriyozus 

Sinüs venozus  

Atriyal septal defekt 

Parsiyel pulmoner venöz dönüş anomalisi  

gibi malformasyonlar açığa çıkmakdadır. Bu nedenle doğuştan 

bu anomaliler araştırılmalıdır. 





Tanı 

Her bir hastada klinik tablo farklılık göstere bilir.  

-düşük arteriyel O2 saturasyonu 

-ikincil eritrositoz, trombositopeni ve bazen lökopeni görülür 

-dispne, halsizlik, senkop, siyanoz  

-Eisenmengerli hastalarda hemoptizi, serebrovaskular olaylar, beyin 

apseleri, pıhtılaşma anormallikleri, ani ölüm görüle bilir. 



Tedavi 

 Yayğın sistemik-pulmoner 

şantı olan hastalarda 

cerrahi düşün. 

 Eisenmenger sendromlu 

hastalarda cerrahi veya 

perkütan girişim 

kontraendikedir ve küçük 

rastlantisal defektlerde 

önerilmir. 

Şant kapatilması için kriterler 

 

 

 



Tedavi 

 Bu grup hastalarda gebelik önerilmemekdedir.  

 O2 desteği tedavisi 

 Oral antikaogulan tartışmalıdır.  

Eisenmenger li hastalarda PA trombozu ve inme riski yüksekdir ama 

kanama ve hemoptizi riski de artış vardir.  

KY varsa ve hemoptizi ve kanama riski yoksa verile bilir. 

 Ikincil eritrositoz olan hastalarda dokuya O2 taşinması yararli 

olduğundan rutin flebotomiden kaçınılmalıdır.   

>%65HCT izovolemik replasmanla flebotomi yapıla bilir. 

 Eisenmengerli hastalarda KKB kontraendikedir.  

 



Tedavi 
Eisenmenger olan hastalarda RKÇ yapılmışdır 

DSÖ-FS III hastalarda 16 aylık bosentan tedavisi 6DYT iyleşdiği ve PVD 

düşürdüğü gösterilmişdir. Uzun dönemli izlemde kalıcı düzelme görülmüşdür. 
Günümüzde Avrupada DSÖ-FS III hastalarda bosentan tedavisi onaylıdır. 

 

Diğer ERA ve PDE-5i Eisenmengerli hastalarda kullanılması düşünülmelidir. 

 

Kombinasyon ilaç tedavisi düşünülmelidir.  

 

İlaç tedavisine yanıt vermeyen olgularda kalp akciğer cerrahisi veya kalp  

cerrahisi ile birlikde akciğer transplantasyonu düşünülmelidir. 



Bağ Dokusu Hastalıkları ile ilişkili 

Pulmoner Arteryel Hipertansiyon 

SSc, SLE, miks BDH daha az olarak Sjögren, Romatoid artrit, 

Dermatomiyozit gibi BDH da PAH önemli komplikasyondur.  

İPAH sonra en yayğın PAH tipi BDH bağli PH dur.  

Geniş çaplı SSc hasta kohortlarında PH prevalansı %5-12 arasinda 

değişmekdedir.  

Bu hastalarda prekapiler arteriolları ve postkapiler venülleri etkileye 

bildiği gibi, izole pulmoner vaskuler hastalığın bir sonucu olarak 

gerçekleşe bilir. 

Ayırıca bu hastalarda 2. grup PH buluna bilir.  



Tanı 

 BDH ve PAH olan hastalar kadın:erkek oranı 4/1 

 Tanı sırasında ortalama yaş >60 

 Tanı anında ek hastalık (İAH veya SKH )eşlik edir ve sağkalım süreleri 

daha kısadır.  

 İmmunolojik değerlendirme, HRCT faydalıdır. 

 SSc le ilişkili PAH  izole DLCO azalması sık görülen bulgudur.  

 Tanıyı doğrulamak ve SKH dışlamak için SKK önerilir. 



Tedavi 

 SLE ve miks BDH glukokortikoitler ve siklofosfomid klinik düzelme 

sağlaya bilir.  

 Olguların <%1 de KKB olumlu yanıt alınmışdır.  

 Oral antikoagulasyon uzun süreli tedavide kanama riski nedeni ile daha 

az olumludur. 

 İPAH uyğulanan tedavi algoritması uygulana bilir.  



Portal Hipertansiyonla ilişkili Pulmoner 

Arteryel Hipertansiyon 

 Portal hipertansiyonla ilişkili PAH PoPH olarak da adlandırılır.  

Her zaman kc hastalığı ile ilişkili olmaya bilir, ama sirrozlu hastalarda Portal 

hipertansiyon en sık görüldüyü için, en sık sirrozlu hastalarda görülür.  

Portal hipertansiyonlu hastaların yaklaşık %1-5 arasi PAH görülür.  

 

 PAHla Portal hipertansiyon arasında bağlantı tam olarak açıklanamamışdır.  



Tanı 

 Portal hipertansiyon ve PH birlikteli olan hastalarda tanısal değerlendirme, 

diğer tiplerle aynı önerileri izlemektedir.  

 Hastalığın ağırlık derecesi, SKH, Akciğer hastalığı, kronik tromboemboli 

gibi diğer PH nedenlerini değerlendirmek için SKK önerilir.  

 Semptomatik karaciğer hastalığı yada portal hipertansiyonu olan hastalara 

ve tüm karaciğer nakli adaylarına PH bulguları için EKO ile değerlendirme 

önerilir. 



Tedavi 

Portal hipertansiyonla ilişkili PAH olan hastaların, her iki durumun 

tedavisi icin, uzmanlaşmış merkezlere sevk edilmesi önerilir. 

PoPH olan hastalarda kanama riski yüksek olduğundan  

antikoagülasyon genellikle  kontraendikedir.  

Hemodinami durumu ve egzersiz kapasıtesini olumsuz etkilediğinden 

betablöker kaçınılmalıdır. 

 

 



Tedavi 

ERA'lar, PDE-5i'ler, sGC uyarıcıları ve prostasiklin analoglarının bu 

hasta populasyonunda kullanılabileceği ileri sürülmektedir.   

Bunlardan bosentan gibi potansiyel olarak hepatotoksik ilacları 

icerir, ancak bu bileşiğin, ağır karaciğer işlev bozukluğu olan 

hastalarda birikmeye eğilimli olduğu unutulmamalıdır (yani, Child-

Pugh B ve C sınıfı).  

Daha yeni ERA'ların (ambrisentan, masitentan), ilacla ilişkili 

karaciğer toksisitesi daha düşük olduğundan, bosentana göre teorik 

avantajları vardır.  Ama PoPH hastalarında her iki ilac da sistematik 

olarak değerlendirilmemiştir.  



Tedavi 

Karaciğer transplantasyonu 

İlaç tedavisine iyi yanıt veren hastalarda düşünüle bilir.  

Ağır kontrol edilmeğen PAH hastalarında karaciğer nakli 

kontraendikedir.  

 

PAH varlığı karaciğer nakli için yüksek risk faktörüdür.  

oPAB ≥50mmHg mortalite %100 

oPAB 35-50mmHg mortalite %50  

 



İnsan immun yetmezlim virüsü enfeksiyonu 

ile ilişkili  

Pulmoner Arteryel Hipertansiyon 

Yüksek aktiviteli antiretroviral tedavinin (HAART) kullanılması 

ve fırsatcı enfeksiyonların agresif yaklaşımla tedavi edilmesi, 

HIV enfeksiyonlu hastalarda yaşam beklentisinin artmasını 

sağlamışdır.  

Bunun sonucunda, komplikasyon yelpazesinde, PAH dahil diğer 

uzun dönemli sorunlara doğru bir kayma olmuştur. HAART ile 

modern HIV tedavisinin, artan sağkalıma ve azalan HIV ile 

ilişkili PAH insidansına da yol acmış olması olasıdır.  

Bir populasyon calışmasında, HIV ile ilişkili PAH prevalansının 

minumum %0,46 olduğu gösterilmişdir. 



Tanı 

HİV bağlı PAH klinik tablo İPAH benzer. Tanı sırasında hastaların çoğu ileri 

evre olarak saptanır.  

Çoğu erkek iv madde bağımlı hastalardır ve ek olarak kc hastalığı, PE ve 

başka PAH risk faktörleri bulunur.  

Düşük prevalans nedeni ile asemptomatik hastalarda PAH taranması 

önerilmir.  

Nedeni açıklanmayan dispne, miyokardıt, kardiyomiyopati olan hastalarda 

EKO yapılması önerilir.  

HİV ilişkili PAH tanısını koymak, ve SKH ekarte etmek ıçin SKK zorunludur. 



Tedavi 

 HİV-PAH tedavisi HAART ile birlikde İPAH tedavisi ile kullanılır.  

 

 Kanama riski yüksek olması nedenile antikoagülasyon önerilmez.  

 

 HİV ile ilişkili PAH hastaları akut vazodilatatör teste yanıt vermiyor, bu 

hastalarda KKB önerilmiyor.  



Pulmoner venooklüzif hastalık ve pulmoner 

kapiller hemanjiomatoz 

Hem PVOH, hem de PKH yaygın olmayan, ancak PH nedeni olarak 

giderek daha fazla bəldirilen durumlardır. 

 PAH patolojik özellikleri PVOH hastalarının %73 bulunur 

 PVOH patolojik özellikleri PKH hastalarının %80 bulunur 

Gerçekten PVOH/PKH kriterlerini karşilayan İPAH olgusu %10 olma 

olasıdır 

 

 BMPR2 mutasyonlari nadir saptanmakdadır 

 PVOH/PKH hastalarinda da EIF2AK4 deki mutasyonlar sebeb 

olmakdadır. 

 

 

 



Tanı 

 Klinik kuşku, fizik müayine, radyoloji inceleme,bronkoskopi yüksek olasılı 

PVOH/PKH tanısı konula bilir.  

 Altın standart Akciğer Biopsisidir 

 Kalıtsal olgularda  be-allelik EIF2AK4 PVOH/PKH tanı koydura bilir. 

 Diğer PAH tiplerine kiyasla PVOH/PKH hastalarinda DLCO değeri daha 

çok düşük saptanır. 

 

Bu PVOH/PKH için tipik olarak kronik interstisiyel pulmoner ödem ve 

pulmoner kapiller proliferasyon varlığıyla açıklana bilir. 



PVOH/PKH hastalikda tipik HRCT bulguları 

 Kalınlaşmış subplevral septal çizgiler 

 Sentrilobüler buzlucam opasiteleri   

 Mediastinal LAP 

 





 PVOH hemodinamik tablo İPAH'ye benzemektedir. Onemli bir bulgu 

olarak, patolojik değişiklikler küçük venüllerde ve kapillerlerde 

gercekleştiği ve daha buyuk pulmoner venlerde tutulum olmadığı icin, 

PAUB hemen her zaman normaldir 

 

 Vazoreaktivite testinde komplikasyon olarak akut pulmoner ödem 

gelişebilir. 



Tedavi 

 İlaç tedavisi bulunmamkdadır. 

 Yüksek doz diuretik, O2 tedavisi 

 Aşağı dozda epoprostenol yavaş yükseltilerek verilmesi önerilir. 

 Alfa-2a anjiogenez inhibitörleri araştırılma amaçlı kullanılmış, ama 

önerilmemekdedir.  

 Akciğer Transplantasyonu 





Kaynak 

2015 ESC/ERS Pulmoner HipertansiyonTanı ve Tedavi Kılavuzu 



 6DYM/6DYT > 6 dakikalık yürüme mesafesi /6 dakikalık yürüme testi 

 BAS > balonlu atriyal septostomi 

 BDH > bağ dokusu hastalığı 

 BNP > beyin natriüretik peptidi 

 cGMP > siklik guanozin monofosfat 

 DBG diyastolik basınç gradiyenti (diyastolik PAB -ortalama PAUB) 

 DKH > doğuştan kalp hastalığı 

 DLCO > karbon monoksit difüzyon kapasitesi 

 DSÖ-FS > Dünya Sağlık Örgütü fonksiyonel sınıfı 

 EKG > elektrokardiyografi 

 EKMO > ekstrakorporeal membran oksijenasyonu 

 ERA > endotelin reseptör antagonisti 

 FS > fonksiyonel sınıf 

 HIV > İnsan immün yetmezlik virüsü 

 İPAH > idiyopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon 

 İPF idiyopatik pulmoner fibrozis 

 Kİ > kardiyak indeks 

 KKB > kalsiyum kanal blokeri 

 KMR > kardiyak manyetik rezonans 

 KPAH > kalıtsal pulmoner arteriyel hipertansiyon 

 KPET > kardiyopulmoner egzersiz testleri 

 KTEPH > kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon 

 NT-proBNP > N-terminal pro-beyin natriüretik peptid 

 oPAB > ortalama pulmoner arter basıncı 

 PA > pulmoner arter 

 PAB > pulmoner arter basıncı 

 PaCO2 > parsiyel arteriyel karbondiyoksit basıncı 

 PAH > pulmoner arteriyel hipertansiyon 

 PaO2 > parsiyel arteriyel oksijen basıncı 

 PAUB > pulmoner arter uç basıncı 

 PDE-5i > fosfodiesteraz tip-5 inhibitörü 

 PE > pulmoner emboli 

 PKH > pulmoner kapiller hemanjiyomatozis 

 PoPH > portopulmoner hipertansiyon 

 PVD > pulmoner vasküler direnç 

 PVOH > pulmoner venooklüzif hastalık 

 SA > sol atriyum 

 SğA >  sağ atriyum 



Teşekkürler. 


