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Pulmoner Hipertansiyon

= Pulmoner Hipertansiyon sag kalp kateterizasyon ile
belirlenen, dinlenme konumundaki ortalama pulmoner arter
basincinin 225mmHg olmasi seklinde tanimlanmakdadir.
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Simif |

Saf 1l
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Simif b
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Oneri Smuflan

Belli bir tedavi ya da islemin kullamsh,
yararl ve etkili olduguna iliskin kamt
velveya genel goris birligi.

Belli bir tedavi ya da islemin
yararl/etkili olduguna iliskin celiskili
kanitlar velveya farkh goriisler.

Kanitlarin/gorislerin agirlign
yararhlik/e tkililik yoniinde.

Kanitlar/goriisler yararlilik/etkili-
ligi daha az destekliyor.

Belli bir tedavi ya da islemin ya-
rarli/etkili olmadigi, bazi durum-
larda zararl olabilecegi yéniinde
kanit ya da genel goriis birligi.

Onerilirlendikedir

Disinilmelidir

Disiunilebilir

Onerilmemektedir




Kanit Degeri |

Kanit Veriler birden cok rastgele yontemli klinik
diizeyi A | caismadan ya da meta-analizden elde edilmistir.

Kanit Veriler tek bir rastgele yontemli klinik

diizeyi B | calismadan ya da rastgele yontem kullaniimayan
biiyiik boyutlu calismalardan elde edilmistir.




“*Grup 1 PAH hemodinamik tanimlamaya gore

prekapiller PH grubuna girmekdedir.

Prekapiller PH

Postkapiller PH

lzole postkapiller PH
(Ipk-PH)

Kombine postkapiller ve prekapiller PH
(Kpk-PH)

oPAB 225
PAUB=15

oPAB =25 mmHg

oPAB =25 mmHg
PALB =15 mmHg

oPAB =25 mmHg
PAUB >15 mmHg

DBG <7 mmHg ve/veya
PVD =3 WLF

DBG =7 mmHg ve/veya
PVD =3 WLF

- hastaliklarina bagh PH
{r tromba 0

. Mekanizmalan belirsiz ve/veya gok faktorli PH

. Sol kalp hastaligina bagh PH

. Mekanizmalan belirsiz ve/veya ¢ok faktorli PH



PH'yi diisiindiiren semptomlar, bulgular, oykii

v

Ekokardiyografi ile PH olasihig: (Tablo 8)

Yiiksek ya da orta diizeyde |

Diger nedenleri velveya izlemi

Semptomlar, bulgular, risk faktérleri, diisiiniin (Tablo 9)

EKG, SFT+DLCO, akciger grafisi ve YCBT,
arteriyel kan gazlan ile sol kalp hastaligi ve
akciger hastaliklarim diisiiniin (Tablo 9)

Sol kalp hastaliklarn ya da akciger hastalklarinin
tanisi dogrulandi mi?

Agir PH/SgV islev Agir PH/ISgV iglev
bozuklugu bulgular yok bozuklugu bulgular var

Altta yatan hastalhig tedavi VIQ taramasi,® Uzmanlasmis PH
edin Uyumsuz perfiizyon defektleri? merkezine sevk edin




Altta yatan hastahg tedavi VIQ taramasi,® Uzmanlagmis PH
edin Uyumsuz perfiizyon defektleri? merkezine sevk edin

Evet Uzmanlasmis PH Hayir
¢ merkezine sevk edin

KTEPH olasi: pulmoner BT SKK (Tablo 10)
anjiyografi, SKK * pulmoner oPAB 225 mmHg, PAUB
anjiyografi <15 mmHg, PVD >3 Wood iinitesi

PAH Olasi Diger nedenleri
Ozel tanisal testler diisiiniin
ST - Gl

ilalar - Toksinler <+ Porto-pulmoner

— >

Kalitsal idiyopatik idiyopatik Kalitsal
PVOH/PKH - PVOH/PKH PAH —> PAH




Agirlik derecesinin degerlendirilmesi I.

Anamnez:

= egzersiz kapasitesi

= gogus agrisi

= aritmi

= hemoptizi

= senkop

= ila¢ degisiklikleri

= recete edilen ilaglara uyum

Fizik muayine:

= periferik veya santral siyanoz
= juguler venlerde dolgunluk

= 0dem

= asit veya plevral sivi

= kalp atim hizi

= ritm

= kan basinci



EKO kardiyografi I.

= SgV islevi, PH hastalarinda egzersiz kapasitesi ve klinik sonuclarin
temel belirleyicilerindendir.

o Dinlenme konumunda tahmini sistolik PAB’nin (SPAB) genellikle
prognostik degeri yoktur ve tedaviye yonelik karar almaya uygun
deqildir.

= Egzersiz sirasinda ekokardiyografi, SGV islevi ile ilgili ek bilgiler saglar.
Egzersiz sirasinda sPAB‘deki belirgin bir artis (>30mmHg) daha iyi bir
SQV islevini yansitir ve orta derecede artis ya da hic artis olmamasina
kiyasla daha iyi bir uzun donem sonlanimla iligkili olmasi dikkate

degerdir



KMR goruntulemesi:

»SQgV morfolojisi ve islevinin degerlendirmesinde ekokardiyografiden
daha kesin bilgi verir

»Atim hacmi ile kalp debisinin 6lcumune de olanak saglar.

»Artmis SgV hacmi, azalmis SV hacmi, azalmis SgV ejeksiyon
fraksiyonu ve azalmis atim hacmi de dahil olmak tzere c¢esitli KMR
prognostik gostergeleri tanimlanmistir.

SKK:

»Hem tani hem de izleme sirasinda, onemli prognostik bilgiler
saglamaktadir.

»SgA basinci, kardiyak indeks (KIi) ve mikst venoz oksijen saturasyonu
(SvO2), SgV islevi prognozun en saglam gostergeleridir

»0PAB, cok az prognostik bilgi saglamakdadir.




Egzersiz Kapasitesi |

6 Dakika Yirtime Testi: cinsiyet, yas, boy, kilo, eslik eden hastaliklar, O2
ihtiyaci ve sair gibi cesitli faktorlerden etkilenir.

»Test sonucu mutlak rakamlarla verilir.

»6DYM degisiklikler degil mutlak degerler prognostik bilgiler saglamaktadir

ancak tum hastalar icin gecerli tek bir esik degeri yoktur.

» Efor seviyesini belirlemek icin, 6DYT sonunda skoru kullaniimasi
onerilir.

»Ayrica, bazi calismalarda periferik O2 olgumleri ve kalp atis hizi yaniti
eklenmesinin prognostik oldugu ileri surulmektedir.



=
= genelde maksimum egzersiz testi olarak yapilmaktadir I.

= egzersiz sirasindaki gaz degisimi, ventilasyon etkinligi ve kardiyak islev
ile ilgili onemli bilgiler saglamaktadir.

Test, bu hasta populasyonu i¢in henuz standardize edilmis olmasa da, cogu
PH merkezinde kullaniimakdadir.

= dusuk soluk sonu karbondiyoksit,

= (pCO2) parsiyel basinci,

= yuksek karbondiyoksitin ventilatuar esdegeri (VE/VCO2)

= dusuk oksijen nabzi (VO2/HR)

= dusuk zirve oksijen tuketimi (zirve VO2) gibi tipik bir patern gorulmektedir.

KPET ile belirlenen gesitli degiskenlerden prognostik bilgiler saglansa da,
tedavi kararlari alinirken en yaygin olarak zirve VOZ2 kullaniimaktadir.



Biyokimyasal Belirtecler

»PAH ya da pulmoner vaskuler yeniden bicimlenme i¢in hala hig¢ bir
ozgul belirte¢ yoktur.

Troponin, BNP, ANP, NT-proBNP
Anjiopoeitinler, von Willebrand faktoru, Endotelin-|
CRP, IL6, Kemokinler

Bu gostergeler Ph-ya spesifik degildir, her hangi farkli hastaliklarda
ygksele bilirler.




PAH risk degerlendirilmesi

Mevcut degil

ek

ol

Teraaynsenkop

o P
o s

Zirve VO >15 mlidi/kg Zirve YO, 11-15 ml/dk/kg Zirve VO, <11 ml/dk/kg
Kardiyopulmoner egzersiz testi (6ngér. %65"inden fazlas) (ongor. %35-65) (6ngor. %35'den am)

VEIVCO, egim <36 VEIVCO, egim 36-44,9 VEIVCO, 245
o BNP <50 ng/l NT-proBNP BNP 50-300 ng/l BNP >300 ng/l
L bimmLe=s <300 ng/m NT-proBNP 300-1400 ng| NT-proBNP >1400 ngl

Gorintileme (ekokardiyografi, KMR SgA alam <18 em? SgA alam 18-26 em? SgA alam >26 em?
goruntulemesi) Perikard sivisi yok Perikard sivisi yok Perikard smisi

ya da minimal

SgAB <8 mmHg SgAB 8-14 mmHg SgAB >14 mmHg
Klz2,5 lidikim? SvO, >%65 KI 2,0-2,4 lidl/m? SvO, %60-65 [ UK E A0 RS 41

Hemodinami




dege c .
Tibbi degerlendirme ve
fonksiyonel sinifin saptanmasi " B T
EKG + + +
6DYT/Borg dispne skoru + + +
KPET + L
EKO + + +
Temel lab® - + +
Genisletilmis lab.- + +
Kan gazi analizi® + + +
Saf kalp kateterizasyonu + 4 e




Tedavi hedetler ve 1zlem stratejiler:

= PAH hastalarinda genel tedavi hedefi, egzersiz kapasitesini, yasam
kalitesini, SQV fonksiyonunu iyilestirerek, mortaliteyi azaltarak hastayi dusuk
risk grubuna sokmaktir

= Ozgll olarak bu, hastanin mumkun oldugunda DSO-FS Il getiriimesi veya
burada tutulmasi anlamina gelir. Hastalarin cogunda bu 6DYM’nin normal ya
da normala yakin hale getirilmesi olmalidir. Tedavi hedefi olarak 6DYM icin
>380 m, >440 m, >500 m gibi degisik degerler onerilmistir.



Tedav1 I.

PAH hastalari tedavi strateji adimlarla:

»Birinci adim: genel onlemler, destek tedavi, KKB kullanimi igin vazoreaktivite
testi

»1kinci adim: baslangic tedavisi olarak vazoreaktif hastalarda yuksek doz
KKB, vazoreaktif olmayan hastalarda ise PAH icin onaylanmis ilaclari,
hastanin prognostik riskine gore, ve her bir urun ya da urtnlerin
kombinasyonlari icin var olan oneri derecesine ve kanit duzeyine gore,
vermektir

»Uclinct adim: baslangic tedavi stratejisine alinan yanitla ilgilidir yanit
yetersizse, onayli ilag kombinasyonlarinin kullanilmasi ve akciger
transplantasyonu onerilir.



Genel Onlemler |.

= Fiziksel aktivite ve gozetim altinda reabilitasyon

= Gebelik, dogum kontrolu ve menapoz sonrasi hormon tedavisi
= Elektiv cerrahi

= Enfeksiyondan korunma

= Psixososyal destek

= Tedavilere uyum

= Seyahet

= Genetik danismanlik



Oneriler

PAH hastalanimin gebelikten kaginmas:
onerilir:

PAH hastalarnimin influenza ve
pnomokok enfeksiyonlarina kars:
asilanmasi onerilir.

PAH hastalarinda psikososyal destek
onerilir.

Tibbi tedavi goren, fiziksel apdan
kondisyonsuz PAH hastalannda gozetim
altinda egzersiz efitimi dusundlmelidir.

DSO-FS Il ve IV'deki hastalarda ve arter
kam O, basina siirekli bigimde <8 kPa
(60 mmHg) olanlarda ugus sirasinda O,
kullanimi dastnalmelidir:

Elektf cerrahide, mimkin oldugunca,
genel anestezi yerine epidural anestezi
tercih edilmelidir.

PAH hastalannda sikint verici
semptomlara neden olan asin fiziksel
aktivite onerilmez.




Destek tedavisi I.

» Oral antikoagtilanlar: IPAH hastalarinin postmortem incelemelerinde
vaskuler trombotik lezyon prevalansi yuksektir. Pihtilasma ve fibrinoliz
anormallikleri de bildirilmistir. Uzun sureli iv prostaglandin tedavisi
altindaki PAH hastalarinda, kismen kateterle iliskili ek bir tromboz riski

bulunmasi nedeniyle, kontrendikasyon yoksa genellikle antikoagulasyon
uygulanmaktadir.

PAH yeni oral antikoagiilanlarin rolu bilinmemektedir



» Diuretik tedavisi: Dekompanse sag kalp yetersizliginde sivi tutulmasi,

santral venoz basinc artisi, karacigerde konjesyona bagl bayume, asit
ve periferik 6dem gelisebilir. PAHta diuretik kullaniminin
degerlendirildigi hicbir RKC bulunmamasina karsin, klinik deneyim asiri
sivi yuklenmesi olan hastalara bu tedavinin uygulanmasi durumunda
belirgin semptomatik yarar saglandigini gostermektedir.

» Oksyen tedavisi: PAH hastalarinda O2 uygulamasiyla PVD azaldig

gosterilmig olmakla birlikte, uzun sureli O2 tedavisini yararli oldugunu
dusunduren rastgele yontemle yapilmis calisma verileri bulunmamaktadir.



» Digoksin ve diger kardiovaskuler ilaclar:

IPAH digoksinin akut olarak kalp debisini iyilestirdigi gosterilmistir.

Ancak kronik uygulamada bu tedavinin etkinligi bilinmemektedir. Atriyal
tasiaritmiler gelisen PAH hastalarinda ventrikul hizini yavaslatmak icin
digoksin uygulana bilir.

PAH hastalarinda anjiyotensin-donusturucu enzim inhibitorleri, anjiyotensin |l

reseptor antagonistleri, betablokerler, ivabradinin faydasi ve guvenligi ile ilgili
guvenilir veriler bulunmamaktadir.



> Anemi ve Demir durumu:

PAH hastalarinda demir eksikligi yaygindir.

IPAH hastalarinin %43‘Unde

SSc-PAH hastalarinin %46'sinda

Eisenmenger sendromlu hastalarin %56'sinda bulunur.

PAH hastalarinda demir durumunun duzenli araliklarla izlenmesi
dusunulmelidir ve demir eksikligi saptandiginda, olasi nedenler
arastiriilmalidir.

Demir eksikligi olan hastalarda demir takviyesi dustunulmelidir.



Oneriler

5V yetersizligi ve s tutulmasi
bulgular olan PAH hastalannda diGretik
tedavisi onerilir:

Arter kan O, basina sirekli bicimde <8
kPa (60 mmHg) olan PAH hastalarinda
kesintisiz uzun sireli O, tedavisi
onerilir.”

IPAH, KPAH ve ancreksijen

kullamimiyla iligkili PAH hastalannda oral
antikoagilan tedavisi dusundlebilir.

PAH hastalannda, anemi ve/veya demir
durumunun dizeltilmesi
dusindlebilir

Anjiyotensin-donistiricd enzim
inhibitorleri, anjiyotensin-2 reseptor
antagonistleri, beta-blokerler ve
ivabradin kullarim, eslik eden hastaliklar
(yani, hipertansiyon, koroner arter
hastalifi ya da sol kalp yetersizligi)
perektirmedikce PAH hastalannda
onerilmez.




Ozgiil ilac tedavisi

» Kalsiyum Kanal Blokerler1: IPAH hastalarinin yalnizca SKK

sirasinda akut vazodilatator testine olumlu yanit alinan kuguk bir
bolumunde yararli oldugu belirlenmigdir.

»Tercih edilen: Diltizem, Nifedipin,Amlodipin



Akut vazoreaktivite testine yanit
veren |PAH, KPAH ve ilacla iliskili
PAH hastalannda yiiksek KKB dozlan

onerilmektedir.

Yiksek KKB dozlariyla tedavi edilen
IPAH, KPAH ve ilacla iliskili PAH
hastalaninda 3-4 aylik tedavi sonrasinda
tam degerlendirmeyle (SKK dahil) yakin
izlem onerilmektedir.

Belirgin hemodinamik iyilesmesi
(normallesmeye yakin) olan

DSO-FS | ya da II'deki IPAH, KPAH ve

ilagla iliskili PAH hastalarinda yiksek KKB
dozlarina devam edilmesi onerilmektedir.

| ya da |V'deki ya da ylksek
‘KB dozlan sonrasinda belirgin
hemodinamik iyilesmesi (normallesmeye
yakin) clmayan hastalarda, &zgul PAH

tedavisine baslanmasi Gnerilmektedir.

Diger endikasyonlar (&rn. Raynaud
fenomeni) icin standart dozlann
recetelenmesi haricinde, vazoreaktivite
galsmasi olmayan hastalarda ya da yani

vermeyenlerde, yiksek KKB dozlan
endike degildir.




Endotelin resetor antagonistleri I.

= PAH hastalarinda plazma ve akciger dokusunda endotelin sisteminin
aktive oldugu gosterilmistir. Plazma endotelin-1 duzeylerinde
gozlemlenen artisin PH nedenimi, yoksa sonucu mu oldugu
bilinmemekle birlikte, bu veriler endotelin sisteminin PAH patogenezinde
onemli bir rolu olugunu desteklemekdedir

= Endotelin-1, pulmoner vaskuler duz kas hucrelerinde iki ayri reseptor
izoformu olan endotelin reseptorleri tip A ve B reseptorlerine baglanarak
vazokonstriktor ve mitojen etkiler yaratir.



Ambrisentan I.

= Endotelin-A reseptoru i¢in secici olan bir ERA'dir. Ambrisentan bir pilot
calismada ve iki genis kapsamli RKC degerlendirilmis, IPAH, BDH,
HIV enfeksiyonu ile iligkili PAH hastalarinda semptomlar, egzersiz
kapasitesi, hemodinamik durum, klinik tablonun agirlasmasina kadar
gecen sure agllarindan etkin oldugu gosterilmigtir.

" (),3-8% arasi KCFT degisme
* Periferik 6dem



Bosentan I.

»Oral yoldan aktif bir ¢ifte endotelin tip A ve tip B reseptor antagonistidir

»PAH hastalarinda (idiyopatik, BDH ve Eisenmenger sendromuyla iligkili)
altt RKC (Calisma-351, BREATHE-1, BREATHE-2, BREATHE-5,
EARLY ve COMPASS 2) degerlendiriimis, egzersiz kapasitesi, FS,
hemodinamik durum, ekokardiyografi ve Doppler degiskenleri ve Kklinik
tablonun agirlasmasina kadar gecen sure acilarindan dizelme
sagladigi gosterilmigtir.

= Hastalarin ~ %10'unda hepatik aminotransferaz duzeylerinde artis
olmus ve doza bagimli olan bu etkinin, doz azaltilinca ya da kesilince
geri donuslu oldugu belirlenmistir.



Masitentan I.

» Cifte ERA-dir, olaya dayali bir RKC'de degerlendirilmistir.

742 PAH hastasi, ortalama 100 hafta icin, plaseboya kiyasla 3 mg yada 10
mg masitentan ile tedavi edilmistir. Primer sonlanim noktasi, tedavi
baslangicindan, bilesik sonlanim noktasi olan, olum, atriyal septostomi,
akciger transplantasyonu,iv yada cilt alti prostanoid tedavisi ve PAH
kotulesmesinin ilk ortaya ¢ikisina kadar gecen suredir. Masitentan, PAH
hastalarinda bu bilesik morbidite ve mortalite son noktasini anlamli sekilde
azaltmistir ve ayrica egzersiz kapasitesini de artirmistir. Hem onceden
tedavi almamis hastalar icin hem de PAH icin ek tedavi almakta olanlar icin

yararli olmustur.
= Karaciger toksisitesi goriilmemis

= 10 mg masitentan alan hastalarin %4,3'unde kan HGB <8 g/dl diistis



Fostodiesteraz tip 5 mnhibitérleri ve |
Guanilat Siklaz uyaricilar

» Siklik guanozin monofosfat (cGMP) yikimindan sorumlu enzim
olan fosfodiesteraz tip-5 inhibisyonu, bu enzimin eksprese
edildigi yerlerde NO/cGMP yolu uzerinden vazodilatasyona yol

acmaktadir. Akcigerdeki damarlarda bol miktarda fosfodiesteraz tip-5
bulundugu icin, PAH fosfodiesteraz tip-5 inhibitorlerinin (PDE-

5i'ler) potansiyel klinik yararlari arastiriimigtir.

= Sildenafil
="Tadalafil
= Vardenafil

= Riosiguat



Sildenafil |

= Guclu bir secici bir fosfodiesteraz tip 5 inhibitorudur.

Sildenafil ile tedavi edilen PAH hastalarindaki 4 RKC, egzersiz kapasitesi,
semptomlar ve hemodinamik durum uzerinde olumlu etkiler gosterdigini
onaylamigtir.

Epoprostenole sildenafil eklemenin etkilerini ele alan bir RKC, 12 hafta
sonra 6DYM ve klinik Tablonun kotulesmesine kadar gecen surede
duzelmeler gostermistir.

= Onayh Sildenafil 3x20 mg seklindedir.

= Cogu yan etkisi, hafif ya da orta duzeydedir ve agirlikl olarak
vazodilatasyon (bas agrisi, ciltte kizarma, epistaksis) ile ilgilidir



Tadalafil |

= Tadalafil, gunde bir kez verilen secici bir PDE-5i'dIr.

Gunde bir kez 2,5, 10, 20, ya da 40 mg tadalafil uygulanan (%53'u ayrica
bosentan tedavisi goren) 406 PAH hastasinin degerlendirildigi RKC’de, en
yuksek dozda egzersiz kapasitesi, semptomlar, hemodinamik durum ve
klinik kotulesmeye kadar gecen sure agilarindan olumlu sonuclar elde
edilmistir.

= Yan etki profili, sildenafile benzemektedir.



Rioziguat I.

= Sildenafil, tadalafil ve vardenafil gibi PDE-5i'ler, NO-cGMP yolagini
hizlandirir, cGMP yikimini yavaslatirken, sGC stimulatorleri cGMP
uretimini artirirlar.

sGC stimulatorleriyle yapilan klinik oncesi ¢alismalarda, bu grubun cesitli
hayvan modellerinde antiproliferatif ve yeniden bigcimlenmeyi engelleyici
ozellikleri oldugu gosterilmistir.

= Plasebo grubunda ve 2,5 mg grubunda gorulen en yaygin ciddi advers
olay Senkop (sirasiyla, %4 ve %1) olmustur.

Bir RKC’nin acik etiketli fazinda saptanan hipotansiyon ve diger ilgili yan
etkiler nedeniyle,

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



Prostasiklin analoglar ve prostasiklin
reseptor agonistler1

»Prostasiklin agirlikli olarak endoteliyal hucreler tarafindan uretilir ve
butun damar yataklarinda gucglu vazodilatasyona neden olur.

»Bu bilesik en guclu endojen trombosit agregasyonu inhibitorudur ve
hem sitoprotektiv, hemde antiproliferatif etkinligi oldugu
dusunulmekdedir.

»PAH hastalarinda prostasiklin metabolik streclerinde bozukluklar
oldugu gosterilmistir, bu bozukluklar pulmoner arterlerde prostasiklin
sentaz ekspresyonundaki ve uriner prostasiklin metabolitlerindeki
azalma ile degerlendiriimektedir.



Beraprost I.

= Kimyasal acidan stabil ve oral yoldan aktif olan ilk prostasiklin analogudur.

= Avrupa’da gerceklestirilen bir RKC ve ABD’de yurutulen bir ikincisinde
egzersiz kapasitesinde, 3-6 aya kadar devam eden bir iyilesme
gozlemlenmistir.

= Hi¢ bir hemodinamik duzelme yada uzun sdreli sonlanim faydasi mevcut
degildir.
= En sikyan etki bas agrisi, kizarma, ¢gene agrisi, ishal



Epoprostenol I.

= Sentetik prostasiklin yarilanma omru (3-5 dakika) ve oda sicakliginda
yalnizca 8 saat stabildir.

= Korlestirme uygulanmayan 3 RKC epoprostenolun DSO-FS Il ve IV IPAH
hastalarinda ve skleroderma hastalik spektrumuyla iliskili PAH hastalarinda iv
yoldan kesintisiz uygulanmasinin etkililigi test edilmistir. Her iki klinik durumda
da epoprostenol semptomlari, egzersiz kapasitesini ve hemodinamik durumu
iyilestirmistir. Tek bir RKC’de, IPAH hastalarinda mortaliteyi diisiiren yegane
tedavi oldugu gosterilmistir. 3 epoprostenol RKC'sinin toplam mortalitesine
yonelik meta-analizde, mortalite riskinde yaklasik %70'lik bir azalma oldugu
gosterilmistir. IPAH'ta ve diger APAH durumlarinda ve inoperabl KTEPH'te
etkililiginin uzun sureli oldugu da gosterilmistir.

= Epoprostenol tedavisi, gunde 2-4 ng/kg/dakika dozunda baslatilir ve doz, yan
etkiler (kizarma, bas agrisi, ishal, bacak agrisi) dikkate alinarak artirilr.
Optimum doz hastadan hastaya degisir ve genellikle dakikada 20 ile 40
ng/kg’dir.



[loprost I.

= [loprost kimyasal olarak stabil bir prostasiklin analogudur

= Inhale iloprost bir RKC'de degerlendirilmis ve PAH ve KTEPH hastalarinda
gun boyunca tekrarlanan iloprost inhalasyonlari (alti ila dokuz kere,2,5-5
ug/inhalasyon, gunde medyan 30 ug) plasebo inhalasyonuyla
karsilastiriimistir. Calismaya kaydolan hastalarda egzersiz kapasitesinde
artis, semptomlarda, PVD’de ve klinik olaylarda da duzelme oldugu
gosterilmigtir.

= Genelde, inhale iloprost iyi tolere edilmistir, en sik gorulen yan etkiler,
yuzde, boyunda kizariklik ve cene agrisi olmustur.

= PAH oral iloprostun etkileri gosterilmemisdir.



Treprostinil |

= Epoprostenolun bir trisiklik benzidin analogu olup, kimyasal yapisi oda
sicakliginda uygulamaya yetecek olgude stabildir.

= Bu ozellikler, bilesigin iv ve subkutan yollardan uygulanmasina olanak
vermektedir.

= PAH hastalarinda treprostinilin etkileri, randomize kontrollu bir calismada
degerlendiriimis, egzersiz kapasitesi, hemodinamik durum ve
semptomlarda iyilesme saglandigi gosterilmistir. Egzersiz acisindan en
buyuk dizelme, baslangicta durumu daha bozuk olan ve ust 1/4 doz
basamagini (>13,8 ng/kg/dakika) tolere edebilen hastalarda
gozlemlenmistir.

= Treprostinilin en sik rastlanan yan etkisi infuzyon yerinde agridir ve aktif
llac grubundaki hastalarin %8'inde tedavinin kesilmesine, bir bolumunde
de doz artiriminin sinirlanmasina neden olmustur.



Kombinasyon tedavisi

Olcum/
tedavi

Ambrisentan +
tadalafil®

Diger ERA +
PDE-5i

Bosentan +
sildenafil +

iv epoprostenol
Bosentan +

Iv epoprostenol
Diger ERA ya da
PDE-5i +

sC treprostinil

Diger ERA ya da
PDE-5i + diger
iv prostasiklin
analoglari




Olcum/
tedavi

Sildenafile eklenen
masiten t:m':I

Bosentana eklenen
riosiguat

ERA ve/veya

PDE 5rye? eklenen
seleksipag™

Epoprostenole
eklenen sildenafil

-

Sildenafil ya da
bosentana eklenen
inhale treprostinil

Bosentana eklenen
inhale iloprost

Bosentana eklenen
tadalafil

Sildenafile eklenen
ambrisentan




Epoprostenole
eklenen bosentan

Sildenafile eklenen
bosentan

Bosentana eklenen
sildenafil

Diger ikili
kombinasyonlar

Diger Uglu
kombinasyonlar

Sildenafil ya da diger
PDE-5i"ye eklenen
riosiguat




Balonlu Atriyal Septostomi |

= Interatriyal sag-sol sant olusturulmasi sag kalp odaciklarindaki basinci
azaltabilir ve SV onyukunu ve kalp debisini artirabilir.

= Arteriyel O2 desaturasyonuna ragmen sistemik O2 tasima kapasitesini
artirir ve sempatik hiperaktiviteyi azaltir.

= Onerilen teknik, asamal dilatasyon uygulanan balonlu atriyal septostomidir.

= Baslangicta ortalama SGAB degeri >20 mmHg, dinlenme konumunda O2
saturasyonu ise oda havasinda <%85 olan son evre hastalarda balonlu
atriyal septostomi (BAS) kontraendikedir.

= BAS uygulamasi oncesinde hastalar, iv inotrop ilac destegi ile optimum
tedavi aliyor olmalidirlar.

= Arastirma sonuclari ilac tedavisine yanit vermeyen, ya da siddetli senkop
benzeri semptomlarla seyreden DSO-FS IV sag kalp yetmezligi bulunan
hastalarin bu islemden yarar gorebilecegini dusundurmektedir.

= BAS uzun sureli sagkalim uzerindeki etkileri RKC'lerde gosterilmemistir.



[lerlemis sag ventrikiil yetersizligi I.

»Yogun bakim tinitesi tedavisi:

PH hastalarinda eglik eden hastalik, sag kalp yetersizligi varsa tedavi YB
unitelerinde devam etdirilmelidir.

Tedavinin temel ilgeleri bunlari igerir:

= Tetikleyici faktorlerin tedavisi (anemi,aritmi,enfeksiyon, eslik eden hastalik)
= SIvi dengesinin saglanmasi

= SQV artyukunin azaltilmasi

= inotroplarla kalp debisinin diizeltiimesi (dophamin tercih edilir)

= Sag Ventrikiil destegi
= EKMO (ekstrakorporeal membran oksijenasyonu)



Transplantasyon [

= [lag tedavisi uygulanan hastalarda uzun sureli sagkalim kesin degildir. ilag
tedavisinden basarili sonug almayan ve DSO-FS llI-1V hastalarda 6nemli
secenek olarak kalmakdadir.

= Transplantasyon sonrasi 5 yilda sagkalim suresi %52-75, 10 yilda %45-66
kadar ¢ikdigi gosterilmisdir.



Tedavi Algoritmasi

Genel énlemler

(Tablo 16)
/Da—l_m_ﬁr}-- Uzmanlasmis merkezde
tedavi almamis SRS PAH dogruland:

Destel tedavisi

(Tablo 17)

hasta

-
KKB Tedavisi Vazoreaktif Alkut vaznr.eaktnﬂte testi
SO (yanhzca IPAH/KPAH/

blo 18
(Tablo 18) ilacla iliskili PAH)
b A
l Vazoreaktif degil l
Diisiik ya da orta diizeyde riskli Yiikselk riskli
r (DSO FS 1I-111)* l (DSO FS IV)*

Baslangicta Baslangicta iv PSA iceren

monoterapi® oral kombinasyon® baslangicta

kombi B
(Tablo 19) (Tablo 20) oﬁln ,l:. ;1:;5?“




iv PSA iceren
baslangigta
kombinasyon®
(Tablo 20)

Baslangicta Baslangicta

monoterapi® oral kombinasyon®
(Tablo 19) (Tablo 20)

Yetersiz klinik yanit Ak':iﬁ?'" '.'fa.lf"“i';iﬂ
sevki diisiiniin

(Tablo 15)

'

Ikili ya da iiclii ardisik kombinasyon

Hasta zaten ' cererese e
_ tedavi aliyor

(Tablo 21)

Yetersiz klinik yanit
(Tablo 15)

'

Alkciger nakli icin

listeye almay: diisiiniin? (Tablo 22)

KKB = kalsiyum kanal blokeri; KPAH = kalitsal PAH; IPAH = idiyopatik PAH; iv = intravenaz; PAH = pulmoner arteriyel hipertansiyon; PSA = prostasiklin

analoglar; DSO-FS = Diinya Saghk Orgiitii iglevsel sinfi.
*Baz DSO-FS Il hastalar yiiksek riskli olarak degerlendirilebilir (bkz. Tablo 13).
“Ambrisentan art tadalafil ile yapilan baslangigta kembinasyonun, klinik kétillesmenin geciktirimesinde, ambrisentan ya da tadalafil ile yapilan baslangic

monoterapisine dstiin oldugu kantlanmistrr.
“Yliksek riskli PAH hastalarinda epoprostenol monoterapi olarak da 3 ayhk mortalite oramini diisirdigiinden, iv epoprostenol dncelikli olarak disindlmelidir.

“Balonlu atriyal septostomiyi de diigtinn.




PAH komplikasyonlar I.

= Aritmiler: PAH hastalarinda giderek artan klinik bir sorun olugturmakdadir.
Ozellikle atriyel aritmi kotl prognoz gostergesidir. PAH hastalarinda
ventrikuler flutter, ventrikdler fibrilasyon gibi maling aritmiler seyrek gorulur.
Atriyel flutter atriyel fibrilasyon esit olarak gorulur. Tedavide: antikoagulan
Lec?lavi_,lpral amiodoren, negativ inotrop etkisi olmayan antiaritmik ilaclar
ullanilir.

= Hemoptizi: PH'nin bilinen bir komplikasyonudur, mortalite icin bir risk
faktoradur ve KPAH, DKH ile iliskili PAH ve KTEPH gibi 6zgul tiplerde daha sik
gorulmektedir. Prevalans %1-6 arasi gorulur. Bronsiyal arter embolizasyonu,
siddetli hemoptizi durumunda acil, sik gorulen hafif ya da orta duzeydeki
ataklarda ise elektif girisim olarak onerilmektedir.

= Mekanik komplikasyonlar: genelde PA-in ilerleyici geniglemesiyle iliskilidir
ve PA anevrizmalarini, sol ana koroner arter, pulmoner venler, ana bronglar ve
rekurran larengeal sinirler gibi farkl intratorasik yapilarin y|rt|Imasm|
diseksiyonunu ve kompresyonunu icerir.



Ozgiil Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon
Alt Gruplan

= Pediatrik Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon

= Erigkin Dogustan Kalp Hastaligi ile iligkili Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon
= Bag Dokusu Hastaliklari ile iligkili Pulmone Arteriyel Hipertansiyon

= Portal Hipertansiyonla iligkili Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon

= [nsan immun yetmezlik virls enfeksiyonuyla iligkili Pulmoner Arteryel
Hipertansiyon

= Pulmoner Venookluzif Hastalik vePulmoner Kapiller Hemanjiyomatoz



Pediatrik Pulmoner Arteryel I.
Hipertansiyon

= Neonatal donemden erigkinlige kadar her hangi bir yasta ortaya cika
bilir.Pediyatrik PH-nin, erigkin PH-sinde bulunmayan, prenatal
etiolojik faktorler, akciger gelisiminde postnatal parankimal ve
vaskuler anormallikler gibi kendine ozgu bazi ozellikleri vardir.



Tani |.

= Semptom dispne, halsizlik ve yetersiz boyumedir.

= Senkop cocuklarda daha sik goralur, ancak acik SGV yetersizligi gec gelisir
ve ¢ocuk, SGV yetersizligi ortaya ¢cikmadan once aniden olebilir.

= |PAH tanisi kesinlestiriimeden once, tim diger nedenler diglanmalidir.  Aile
oykusu, gebelik, dogum ve postnatal doneme iligkin ayrintilar, hastanin
ozgecmisinin bilinmesi zorunludur.

= Tani, kalp kateterizasyonuyla dogrulanmali ve vazoreaktivite testi
yapiimaldir.

= Son donemdeki raporlarda, kalp kateterizasyonunun, erigkinlere kiyasla
¢ocuklarda daha yuksek bir risk olusturabilecegi ileri surtimektedir. Erken
yas (<1 yas) ve daha kotu FS (DSO-FS V) risk faktorleridir. Eriskinlerde
oldugu gibi cocuklarda, SgV yetersizligine ait klinik bulgular, semptomlarin
llerlemesi, DSO-FS llI/IV ve artmis BNP duzeyleri, daha yuksek olum riskiyle
iligkili olarak kabul edilir. Cocuklarda, yetersiz buyume, oPAB, sistemik arter
basinci orani, SGAB>10 mmHg ve PVD indeksi >20 WU/m2 gibi
hemodinamik parametreler de daha yuksek olum riskiyle iligkilendirilmistir.

= 6DYM prognostik degil.



Tedavi

= KBB:Yanit veren hastalarda kullanila bilir, ancak sonus basarisiz
oldugu icin yakindan izlem zorunludur.

" Bosentan: gesitli kontrolsiiz calismalarda 1 yillik sagkalim oranlari
%80-90-dir.

= Sildenafil: 1-17yas arasi cocuklarda onaylanmisdir.Yliksek doz
kullanimi artan mortalitede endiseye yol agcmisdir.

= Yeterli kanit olmasa bile kombinasyon tedavisi kullaniimakdadir.

= SGV dekompresyon stratejileri arasinda atriyal septostomi, patent
duktus arteriyozus olgularinda duktal stent yerlestirme ve cerrahi Potts
santi yer almaktadir. Transkateter Potts santi olusturulmasi da
onerilmistir.

= Transplantasyon: pediyatrik PH hastalari icin 6nemli bir segenek
olmaya devam etmektedir.




Oneriler

Pediyatrik PH hastalanna Gzel etiyoloji
grubunun tani ve tanimlanmasi
icin bir PH tanisal algoritma tetkiki

on EF”I‘I"IEktEdiF.d

Pediyatrik PH hastalannda,
PAR"ye 6zgu bir tedavi algoritmas

on :—:tr"iIrr1el=:t£u:jir".'j

Pediyatrik PH hastalannda kombinasyon
tedavisi distntlmelidir.

Pediyatrik hastalara &zel risk
belirleyicileri dusundlmelidir.




Eriskin dogustan kalp hastaligila iliskili ||l
Pulmoner Arteryel Hipertansiyon

= Bu grup heterojen bir hasta populasyonunu temsil
etmekdedir. Bu hasta grubunda ¢gogu zaman

»Patent duktus arteriyozus

»Sinus venozus

» Atriyal septal defekt

»Parsiyel pulmoner venoz donug anomalisi

gibi malformasyonlar aciga ¢ikmakdadir. Bu nedenle dogustan
bu anomaliler arastiriilmahdir.



|. Eisenmenger sendromu

Sistemik-pulmoner santlarla baslayan ve zaman iginde siddetli
PVD artisina ve akimin tersine doénisine (pulmoner-sistemik)
yva da iki yonld santa ilerleyen tim genis kalp igi ve disi defektleri
icerir. Tabloda genellikle, siyancz, ikincil eritrositoz ve coklu
organ tutulumu vardir.

2. Sdregelen sistemik-pulmoner santlarla iliskili PAH
= Diizeltilebilir
= Diizeltilemez

Orta genislikte ya da genis defektleri igerir. PVD hafif-orta
dizeyde artrmistir; sistemik-pulmoner sant hala devam ederken,
dinlenme sirasinda siyanoz goriilmez.

3. Kiicik /rastlantisal defektlerle birlikte olan PAH®

PVD artisini agiklamayan kigik kalp defektlerinin varliginda (EKO
degerlendirmesinde efektif defekt c¢api1 genellikle ventrikiler
septal defektlerde <| cm, atriyal septal defektlerde ise <2
cm’dir) PVYD’'de belirgin artis. Klinik Tableo, idiyopatik PAH ye cok
benzer. Defektlerin kapatilmas: kontrendikedir.

4. Defekt onarnmi sonrasinda PAH

Dogustan kalp hastah@ onanlmistir; ancak PAH, onarnimdan
hemen sonra devam etmektedir ya da postoperatif anlambh
hemodinamik lezyonlar clmaksizin, onanmdan aylar ya da yillar
sonra tekrarlar/gelisir.




Tam

Her bir hastada klinik tablo farklilik gostere bilir.

-dusuk arteriyel O2 saturasyonu

-ikincil eritrositoz, trombositopeni ve bazen [6kopeni gorulur
-dispne, halsizlik, senkop, siyanoz

-Eisenmengerli hastalarda hemoptizi, serebrovaskular olaylar, beyin
apseleri, pihtilagsma anormallikleri, ani 6lum gorule bilir.



Tedawv1 I.

= Yaygin sistemik-pulmoner

santi olan hastalarda . - .
cerrahi disin. = Sant kapatilmasi i¢in kriterler

= Eisenmenger sendromlu
hastalarda cerrahi veya
perkutan girisim
kontraendikedir ve kucuk
rastlantisal defektlerde
onerilmir.

Uciincii basamak

merkezlerde

bireysel hasta
degerlendirmesi




Tedaw1

= Bu grup hastalarda gebelik onerilmemekdedir.
= O2 destegi tedavisi
= Oral antikaogulan tartismalidir.

Eisenmenger li hastalarda PA trombozu ve inme riski yuksekdir ama
kanama ve hemoptizi riski de artis vardir.

KY varsa ve hemoptizi ve kanama riski yoksa verile bilir.

= |Kincil eritrositoz olan hastalarda dokuya O2 tasinmasi yararli
oldugundan rutin flebotomiden kaciniimalidir.

>%65HCT izovolemik replasmanla flebotomi yapila bilir.
= Eisenmengerli hastalarda KKB kontraendikedir.



Tedavi I.

»Eisenmenger olan hastalarda RKC yapilmisdir

DSO-FS Il hastalarda 16 aylik bosentan tedavisi 6DYT iylesdigi ve PVD
dusurdugu gosterilmisdir. Uzun donemli izlemde kalici duzelme gorulmusdaur.

»Diger ERA ve PDE-5i Eisenmengerli hastalarda kullaniimasi dasunulmelidir.
»Kombinasyon ila¢ tedavisi dusunulmelidir.

>1lag tedavisine yanit vermeyen olgularda kalp akciger cerrahisi veya kalp
cerrahisi ile birlikde akciger transplantasyonu dusunulmelidir.



Bag Dokusu Hastaliklan 1le 1liskili
Pulmoner Arteryel Hipertansiyon I.

1SSc, SLE, miks BDH daha az olarak Sjogren, Romatoid artrit,
Dermatomiyozit gibi BDH da PAH onemli komplikasyondur.

JiPAH sonra en yaygin PAH tipi BDH bagli PH dur.

1Genis capli SSc hasta kohortlarinda PH prevalansi %5-12 arasinda
degismekdedir.

1Bu hastalarda prekapiler arteriollari ve postkapiler venulleri etkileye
bildigi gibi, izole pulmoner vaskuler hastaligin bir sonucu olarak
gerceklese bilir.

JAyirica bu hastalarda 2. grup PH buluna bilir.



Tam I.

= BDH ve PAH olan hastalar kadin:erkek orani 4/1
= Tani sirasinda ortalama yas >60

= Tani aninda ek hastalik (IAH veya SKH )eslik edir ve sagkalim stireleri
daha kisadir.

= Immunolojik degerlendirme, HRCT faydalidir.
= SSc le iligkili PAH izole DLCO azalmasi sik gorulen bulgudur.
= Taniyi1 dogrulamak ve SKH diglamak icin SKK onerilir.



Tedawi I.

= SLE ve miks BDH glukokortikoitler ve siklofosfomid klinik duzelme
saglaya billir.
= Olgularin <%1 de KKB olumlu yanit alinmisdir.

= Oral antikoagulasyon uzun sureli tedavide kanama riski nedeni ile daha
az olumludur.

= [PAH uygulanan tedavi algoritmasi uygulana bilir.



Portal Hipertansiyonla iliskih Pulmoner I.
Arteryel Hipertansiyon

= Portal hipertansiyonla iligkili PAH PoPH olarak da adlandirilir.

Her zaman kc hastaligi ile iligkili olmaya bilir, ama sirrozlu hastalarda Portal
hipertansiyon en sik gorulduyu icin, en sik sirrozlu hastalarda gorulur.

Portal hipertansiyonlu hastalarin yaklasik %1-5 arasi PAH gorulur.

= PAHIa Portal hipertansiyon arasinda baglanti tam olarak acgiklanamamisdir.



Tam I.

= Portal hipertansiyon ve PH birlikteli olan hastalarda tanisal degerlendirme,
diger tiplerle ayni onerileri izlemektedir.

= Hastaligin agirlik derecesi, SKH, Akciger hastaligi, kronik tromboemboli
gibi diger PH nedenlerini degerlendirmek icin SKK onerilir.

= Semptomatik karaciger hastaligi yada portal hipertansiyonu olan hastalara
ve tum karaciger nakli adaylarina PH bulgulari icin EKO ile degerlendirme
onerilir.



Tedav1 I.

“»Portal hipertansiyonla iligkili PAH olan hastalarin, her iki durumun
tedavisi icin, uzmanlasmis merkezlere sevk edilmesi onerilir.

“*PoPH olan hastalarda kanama riski yuksek oldugundan
antikoagulasyon genellikle kontraendikedir.

“*Hemodinami durumu ve egzersiz kapasitesini olumsuz etkilediginden
betabloker kaginiimalidir.



Tedavi

»ERA'lar, PDE-51'ler, sGC uyaricilari ve prostasiklin analoglarinin bu
hasta populasyonunda kullanilabilecegi ileri stralmektedir.

»Bunlardan bosentan gibi potansiyel olarak hepatotoksik ilaclari
icerir, ancak bu bilesigin, agir karaciger islev bozuklugu olan
hastalarda birikmeye egilimli oldugu unutulmamalidir (yani, Child-
Pugh B ve C sinifi).

»Daha yeni ERA'larin (ambrisentan, masitentan), ilacla iligkili
karaciger toksisitesi daha dusutk oldugundan, bosentana gore teorik
avantajlari vardir. Ama PoPH hastalarinda her iki ilac da sistematik
olarak degerlendirilmemistir.




Tedawv

Karaciger transplantasyonu
Clilag tedavisine iyi yanit veren hastalarda diistniile bilir.

JAgir kontrol edilmegen PAH hastalarinda karaciger nakli
kontraendikedir.

PAH varhigi karaciger nakli icin yuksek risk faktoruddur.
oPAB =250mmHg mortalite %100
oPAB 35-50mmHg mortalite %50



Insan immun yetmezlim viriisii enfeksiyonu I.
1le 1liskih
Pulmoner Arteryel Hipertansiyon

»Yuksek aktiviteli antiretroviral tedavinin (HAART) kullaniimasi
ve firsatci enfeksiyonlarin agresif yaklasimla tedavi edilmesi,
HIV enfeksiyonlu hastalarda yasam beklentisinin artmasini
saglamisdir.

»Bunun sonucunda, komplikasyon yelpazesinde, PAH dahil diger
uzun donemli sorunlara dogru bir kayma olmustur. HAART ile
modern HIV tedavisinin, artan sagkalima ve azalan HIV ile
iligkili PAH insidansina da yol acmis olmasi olasidir.

»Bir populasyon caligmasinda, HIV ile iligkili PAH prevalansinin
minumum %0,46 oldugu gosterilmigdir.



Tam I.

»>HIV bagl PAH klinik tablo IPAH benzer. Tani sirasinda hastalarin ¢gogu ileri
evre olarak saptanir.

»Cogu erkek iv madde bagimli hastalardir ve ek olarak kc hastaligi, PE ve
baska PAH risk faktorleri bulunur.

»Dusuk prevalans nedeni ile asemptomatik hastalarda PAH taranmasi
onerilmir.

»Nedeni aciklanmayan dispne, miyokardit, kardiyomiyopati olan hastalarda
EKO yapilmasi onerilir.

»>HIV iligkili PAH tanisini koymak, ve SKH ekarte etmek icin SKK zorunludur.



Tedawv1 I.

= HIV-PAH tedavisi HAART ile birlikde IPAH tedavisi ile kullanilir.
= Kanama riski yuksek olmasi nedenile antikoagulasyon onerilmez.

= HIV ile iligkili PAH hastalari akut vazodilatator teste yanit vermiyor, bu
hastalarda KKB onerilmiyor.



Pulmoner venookliizit hastalik ve pulmoner I.

kapiller hemanjiomatoz

Hem PVOH, hem de PKH yaygin olmayan, ancak PH nedeni olarak
giderek daha fazla baldirilen durumlardir.

= PAH patolojik ozellikleri PVOH hastalarinin %73 bulunur
= PVOH patolojik 6zellikleri PKH hastalarinin %80 bulunur

Gergekten PVOH/PKH kriterlerini karsilayan IPAH olgusu %10 olma
olasidir

= BMPR2 mutasyonlari nadir saptanmakdadir

= PVOH/PKH hastalarinda da EIF2ZAK4 deki mutasyonlar sebeb
olmakdadir.



Tam |.

= Klinik kusku, fizik muayine, radyoloji inceleme,bronkoskopi yuksek olasili
PVOH/PKH tanisi konula bilir.

= Altin standart Akciger Biopsisidir
= Kalitsal olgularda be-allelik EIF2ZAK4 PVOH/PKH tani koydura bilir.

= Diger PAH tiplerine kiyasla PVOH/PKH hastalarinda DLCO degeri daha
cok dusuk saptanir.

Bu PVOH/PKH icin tipik olarak kronik interstisiyel pulmoner ddem ve
pulmoner kapiller proliferasyon varligiyla aciklana bilir.



PVOH/PKH hastalikda tipik HRCT bulgulari
= Kalinlasmis subplevral septal gizgiler

= Sentrilobuler buzlucam opasiteleri

= Mediastinal LAP







= PVOH hemodinamik tablo IPAH'ye benzemektedir. Onemli bir bulgu
olarak, patolojik degisiklikler ki¢cuk venullerde ve kapillerlerde
gerceklestigi ve daha buyuk pulmoner venlerde tutulum olmadigi icin,
PAUB hemen her zaman normaldir

= Vazoreaktivite testinde komplikasyon olarak akut pulmoner 6dem
geligebilir.



Tedavi

= [lag tedavisi bulunmamkdadir.
= Yuksek doz diuretik, O2 tedavisi
= Asagl dozda epoprostenol yavas yukseltilerek verilmesi onerilir.

= Alfa-2a anjiogenez inhibitorleri arastirilma amacli kullaniimig, ama
onerilmemekdedir.

= Akciger Transplantasyonu




PVOH/PKH tanisi igin, klinik bulgular,
fizik muayene, bronkoskopi ve
radyolojik bulgulann bir kombinasyonu
onerilmektedir.

Histolojik dogrulama olmakszin kalitsal
PVOH/PKH tanisini dogrulamak

icin, bi-allelik EIF2ZAK4 mutasyonunun
tamimlanmas! onerilmektedir.

PVOH/PKH bulunan uygun
hastalar tam kesinlesir kesinlesmez
degerlendirme igin bir organ nakli
merkezine sevk edilmelidir.

"AH tedavisi baslatidiktan sonra
akcifer demi riski bulunmasi nedeniyle,
PVOH/PKH bulunan hastalar yalnizca
PH alaninda kapsami deneyimi olan
merkezlerde tedavi edilmelidir.




Kaynak

»2015 ESC/ERS Pulmoner HipertansiyonTam ve Tedavi Kilavuzu




6DYM/6DYT > 6 dakikalik yiirtime mesafesi /6 dakikalk yiirtime testi
BAS > balonlu atriyal septostomi

BDH > bag dokusu hastahig

BNP > beyin natritiretik peptidi

cGMP > siklik guanozin monofosfat

DBG diyastolik basing gradiyenti (diyastolik PAB -ortalama PAUB)
DKH > dogustan kalp hastalig

DLCO > karbon monoksit difiizyon kapasitesi
DSO-FS > Diinya Saghk Orgiitii fonksiyonel smifi
EKG > elektrokardiyografi

EKMO > ekstrakorporeal membran oksienasyonu
ERA > endotelin reseptor antagonisti

FS > fonksiyonel sumf

HIV > Insan immiin yetmezlik viriisii

IPAH > idiyopatik pulmoner arteriyel hipertansiyon
IPF idiyopatik pulmoner fibrozis

KI > kardiyak indeks

KKB > kalsiyum kanal blokeri

KMR > kardiyak manyetik rezonans

KPAH > kalitsal pulmoner arteriyel hipertansiyon
KPET > kardiyopulmoner egzersiz testleri

KTEPH > kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
NT-proBNP > N-terminal pro-beyin natritiretik peptid
oPAB > ortalama pulmoner arter basmct

PA > pulmoner arter

PAB > pulmoner arter basinci

PaCO2 > parsiyel arteriyel karbondiyoksit basmet
PAH > pulmoner arteriyel hipertansiyon

PaO2 > parsiyel arteriyel oksijen basinci

PAUB > pulmoner arter u¢ basinci

PDE-51 > fosfodiesteraz tip-5 inhibitori

PE > pulmoner emboli

PKH > pulmoner kapiller hemanjiyomatozis

PoPH > portopulmoner hipertansiyon

PVD > pulmoner vaskiiler direng

PVOH > pulmoner venookliizif hastahk

SA > sol atriyum

SgA > sag atriyum







